
ČESKÁ A SLOVENSKÁ OFTALMOLOGIE 4/2023 163

PŘEHLEDOVÝ ČLÁNEK

SOUČASNÝ POHLED NA SPEKTRUM 
PACHYCHOROIDNÍCH ONEMOCNĚNÍ. PŘEHLED

SOUHRN
Úvod: Pojem „pachychoroid“ (řecký pachy: tlustý) byl poprvé použit Warrowem et al. v roce 2013. Je definován jako abnormální a trvalý nárůst 
tloušťky cévnatky ≥ 300 μm, který je způsoben dilatací choroidálních cév Hallerovy vrstvy, ztenčováním Sattlerovy vrstvy a vrstvy choriokapillaris.
Metodika: Literární rešerše zaměřená na současný pohled na onemocnění pachychoroidního spektra včetně upřesnění patofyziologických teorií 
vzniku „pachychoroidu“.
Výsledky: Předpokládá se, že „pachychoroid“ má autozomálně dominantní typ dědičnosti. V závislosti na dalším působení různých exogenních  
a/nebo endogenních faktorů může vzniknout pachychoroidní choroba, která podle současných poznatků zahrnuje šest klinických jednotek: pachy-
choroidní pigmentová epiteliopatie, centrální serózní chorioretinopatie, pachychoroidní neovaskulopatie, polypoidní choroidální vaskulopatie, fo-
kální choroidální exkavace a peripapilární pachychoroidní syndrom. V této práci popisujeme klinické příznaky a objektivní nález fokální choroidální 
exkavace a peripapilárního pachychoroidního syndromu. Současná patofyziologická teorie vzniku pachychoroidních onemocnění je založena na 
zhoršeném venózním odtoku z cévnatky („choroidopatie žilního přetížení“) a ztluštění skléry u očí postižených pacientů.
Závěr: Pachychoroidní choroby je vhodné zařadit do diferenciální diagnostiky charakteristických rysů pozorovaných při multimodální zobrazovací 
analýze změn cévnatky.
Klíčová slova: pachychoroid, fokální choroidální exkavace, peripapilární pachychoroidní syndrom, venae vorticosae, choroidopatie žilního přetí-
žení

SUMMARY
CURRENT VIEW OF THE SPECTRUM OF PACHYCHOROID DISEASES. A REVIEW
Introduction: The term "pachychoroid" (greek pachy- [παχύ] - thick) was first used by Warrow et al. in 2013. It is defined as an abnormal and permanent 
increase in choroidal thickness ≥ 300 μm, which is caused by dilatation of the choroidal vessels of the Haller's layer, thinning of the Sattler's layer and 
the choriocapillaris layer.
Methodology: Literary research focused on the current view of pachychoroid spectrum diseases, including clarification of the pathophysiological 
theories of the formation of "pachychoroid".
Results: It is assumed that “pachychoroid” disease has an autosomal dominant type of heredity. Depending on the further activity of various exogenous 
and/or endogenous factors, pachychoroid diseases may appear. According to the current knowledge, the spectrum of pachychoroid disease covers 
six clinical entities: pachychoroid pigment epitheliopathy, central serous chorioretinopathy, pachychoroid neovasculopathy, polypoid choroidal 
vasculopathy, focal choroidal excavation and peripapillary pachychoroid syndrome. In this study, we describe the clinical symptoms and objective 
findings of focal choroidal excavation and peripapillary pachychoroid syndrome. The current pathophysiological theory of pachychoroid diseases is 
based on impaired venous outflow from the choroid ("venous overload choroidopathy") and thickening of the sclera in the eyes of affected patients.
Conclusion: Pachychoroid diseases should be included in the differential diagnosis of characteristic features observed during multimodal imaging 
analysis of choroidal changes.
Key words: pachychoroid, focal choroidal excavation, peripapillary pachychoroid syndrome, venae vorticosae, choroidopathy of venous congestion
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ÚVOD

V  roce 2013 Warrow et al. zavedl termín „pachycho-
roid“, kterého je hlavní známkou zvětšení subfoveální 

choroidální tloušťky na hodnotu >300 μm [1]. Na začátku 
roku 2019 Cheung et al. navrhl, že do spektra pachycho-
roidních onemocnění spadá 6 následujících jednotek: 
pachychoroidní pigmentová epiteliopatie (PPE), centrál-
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ní serózní chorioretinopatie (CSC), pachychoroidní neo-
vaskulopatie (PNV), polypoidní choroidální vaskulopatie 
(PCV), fokální choroidální exkavace (FCE) a peripapilární 
pachychoroidní syndrom (PPS) [2]. 

Hlavním anatomickým rysem spektra pachycho-
roidních onemocnění je zvětšení tloušťky cévnatky 
v důsledku dilatace žil (pachycév) v Hallerově vrstvě s je-
jich hyperpermeabilitou prokázanou podle angiografie 
s indocyaninovou zelení (ICG-A) [3]. Další příznaky zahr-
nují ztenčení vrstvy choriokapillaris a  Sattlerovy vrstvy 
[4]. První 4 klinické jednotky spektra pachychoroidních 
onemocnění v makulární zóně (PPE, CSC, PNV, PCV) jsou 
považovány za kontinuální proces kdy jednotlivé nálezy 
lze zaznamenat u jednoho pacienta [5,6]. Jejich objektiv-
ní nález a klinický průběh byly podrobně popsány v před-
chozích publikacích z  našeho pracoviště [6,7]. V  tomto 
článku se budeme věnovat FCE, PPS a patofyziologii pa-
chychoroidního stavu. Charakteristiky jednotlivých one-
mocnění spektra pachychoroidních chorob jsou uvedeny 
ve shrnuté Tabulce 1.

Fokální choroidální exkavace
FCE byla poprvé popsána v roce 2006 Jampolem et al. 

u 62letého středně těžkého myopa bez očních sympto-
mů [8]. Před rokem 2006 byla FCE považována za vroze-
nou malformaci zadního očního segmentu představující 
„mikrostafylom cévnatky“.

Etiologie choroby zahrnuje následující možné příčiny 
[9]:
1) vrozený stav
2) na základě pachychoroidu
3) �související se zánětem (syndrom bílých teček (white 

dot syndrom) apod.)
4) �degenerativní (Stargardtova choroba, Bestova choro-

ba, pattern dystrofie makuly apod.)

Z histopatologického hlediska představuje FCE inverz-
ní typ PED, kdy ztenčení vrstvy choriokapilaris a Sattlero-
vy vrstvy v důsledku pachy-cév vede k  rozvoji ischemie 

cévnatky (kompartment syndrom), fokálnímu poškození 
komplexu RPE/Bruchova membrána s  následným pro-
hloubením cévnatky i RPE [9].

Rizikové faktory zahrnují mírnou myopii, věk 40–50 let, 
častěji bývá postižen temporální kvadrant makuly, vyšší 
prevalence v asijské populaci [10,11]. Pacienti ve většině 
případů nemají žádné oční potíže.

Typický objektivní nález zahrnuje mírnou dysgrupaci 
pigmentu nebo žluté plakoidní léze v makulární oblas-
ti [12]. Na OCT je patrné prohloubení cévnatky s  fy-
ziologickým stavem neuroretiny nad místem deprese 
(Obrázek 1). Ve většině případů lze v  oblasti obklo-
pující choroidální deprese zaznamenat klasický obraz 
pachychoroidního stavu – pachy-cévy Hallerovy vrstvy 
se ztenčením choriokapillaris a  Sattlerovy vrstvy [13]. 
Morfologický popis a  rozdělení jsou založeny přede-
vším na OCT vyšetření. Nejčastěji používaná klasifikace 
choroby je podle spojení neuroretiny a  retinálního 
pigmentového epitelu (RPE): konformní typ (spojení 
zůstává) a nonkonformní typ (spojení přerušeno) [11].

Shinojima et al. popsal tři typy FCE podle tvaru [10]:
1. kuželovitý, nejběžnější typ
2. �miskový tvar, má větší výskyt poruch RPE na OCT a de-

generativních změn na angiografii
3. smíšený

FCE mohou být také klasifikovány podle jejich umístě-
ní, jako foveální nebo extrafoveální na základě toho, zda 
je centrum fovey zapojeno do prohloubení [14]. Lee et 
al prokázali, že až tři čtvrtiny symptomatických případů 
mají foveální typ FCE a nonkonformní typ [12].

Na autofluorescenci lze zaznamenat fokální hypoauto-
fluorescence, na FAG je nález v normě nebo jsou patrné 
window defekty RPE [15]. Na ICG-A je typickým nálezem 
fokální hypofluorescence korelující v pozdní fázi se ztrá-
tou vrstvy choriokapilaris. 

Stav nevyžaduje žádnou léčbu vzhledem k  dobré 
zrakové ostrosti pacienta a  stabilnímu nálezu v  čase 
[14].

Obrázek 1. Lineární horizontální transfoveolární OCT sken levého oka: fokální choroidální exkavace nasální části makuly
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Peripapilární pachychoroidní syndrom
Peripapilární pachychoroidní syndrom je relativně 

nová patologická jednotka ze spektra pachychoroidních 

onemocnění. Poprvé byl popsán Phasukkijwatanou et al. 
v roce 2018, který definoval PPS následujícím způsobem: 
1) přítomnost intraretinální a/nebo subretinální tekutiny 

Tabulka 1. Srovnání klinických jednotek spektra pachychroidních onemocnění

PPE CSC PNV PCV PPS FCE

Věk 
(roky)

27–89 39–51 52–73 61–75 7. dekáda 40-50

Symp-
tomy

Obvykle 
bez pří-
znaků

Pokles zraku, meta-
morfopsie, mik-
ropsie nebo menší 
hypermetropický 
posun

Může být bez pří-
znaků, nebo mít 
příznaky spojené 
s CSC

Pokles zraku Obvykle bez pří-
znaků

Obvykle bez 
příznaků, nebo 
rozmazané vidění 
a metamorfopsie

Klinické 
přízna-
ky

Dysgrupa-
ce RPE

Serózní odchlípení 
neuroretiny s nebo 
bez PED

Okultní CNV, cév-
ní komplex „tan-
gled network“ 
(zamotaná síť) 
pod nepravidel-
nou ablací RPE

Okultní CNV, proli-
ferace
choroidálních 
kapilár pod RPE 
a vývoj aneurysmat 
ve formě polypů

Tekutina v nazální 
části makuly vychá-
zející z temporálního 
okraje optického 
disku

Choroidální 
ztenčení (spíše než 
ztluštění) v ob-
lasti prohloubení 
cévnatky s intaktní 
neuroretinou

AF Smíšená 
tečkovitá 
hypo a hy-
per-AF

Smíšená tečkovitá 
hypo a hyper-AF 
větší plochy než PPE

Nepravidelná 
AF v postižené 
oblasti

Granulární hypo-AF, 
prstencovitá léze 
s centrální hypo-AF 
a okolní hyper-AF

Fokální hyper-AF Fokální hypo-AF

FAG Window 
defekty 
RPE

Prosakování na 
úrovni RPE, „in-
koustová skvrna“ 
nebo „kouř z komí-
nu“, nepravidelná 
hyper/hypofluores-
cence u chronické 
CSC

Méně patrná 
hyperfluores-
cence s pozdním 
prosakováním 
fluoresceinu

Pooling CNV Peripapilární pooling Normální nález 
nebo window 
defekt RPE

ICGA Cho-
roidální 
hyperper-
meabilita

Multifokální hyper-
fluorescence, zvyšu-
je se ve střední fázi, 
která mizí v pozdní 
fázi, choroidální 
hyperpermeabilita

Nepravidelná 
hyperfluorescen-
ce ve střední fáze 
a pozdní diskrét-
ní hyperfluores-
cence odpovída-
jící okultní CNV

Postupně gradující 
hyperfluorescence 
polypů

Fokální leakage peri-
papilární zóny

Hypofluorescence 
v pozdní fázi
korelující se 
ztrátou vrstvy 
choriokapilaris

OCT Fokální 
abnorma-
lity RPE

Serózní ablace 
neuroretiny, PED, 
fokální abnormality 
RPE

Známky okultní 
CNV

Známky okultní 
CNV s aneuryzma-
tickými lézemi

Pachy-cévy a pachy-
choroid 
temporálně od papi-
ly zrakového 
nervu, serózní ablace 
neuroretiny, 
intraretinální cysty

Choroidální 
ztenčení (spíše než 
ztluštění) v ob-
lasti prohloubení 
cévnatky s intaktní 
neuroretinou

OCTA Bez zná-
mek CNV

Bez známek CNV 
nebo sekundární 
okultní CNV

Okultní CNV, cév-
ní komplex „tan-
gled network“ 
(zamotaná síť) 
pod nepravidel-
nou ablací RPE

Okultní CNV, proli-
ferace
choroidálních 
kapilár pod RPE 
a vývoj aneurysmat 
ve formě polypů

Bez známek CNV Bez známek CNV, 
fokální ztráta vrst-
vy choriokapilaris

Dopo-
ručený 
postup

Sledování Sledování
Nesteroidní antiflo-
gistika
Mikropulzní laser
PDT
Anti-VEGF (off-label)

Anti-VEGF
PDT

Anti-VEGF
PDT

Sledování Sledování

PPE – pachychoroidní pigmentová epiteliopatie, CSC – centrální serózní chorioretinopatie, PNV – pachychoroidní neovaskulopatie, PCV 
– polypoidní choroidální vaskulopatie, AF – autofluorescence fundu, CNV – choroidální neovaskulární membrána, FAG – fluoresceinová 
angiografie, ICG-A – angiografie s indocyaninovou zelení, OCT – optická koherenční tomografie, OCT-A – optická koherenční tomografická 
angiografie, PED – odchlípení pigmentového epitelu, RPE – retinální pigmentový epitel, VEGF – vascular endothelial growth factor, PDT – 
fotodynamická terapie
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v nazální části makuly vycházející z temporálního okraje 
disku zrakového nervu, prokázána podle OCT vyšetření, 
2) ztluštění cévnatky v této oblasti [16].

Předpokládá se, že se jedná o  variantu CSC v  peripa-
pilární zóně s  typickými příznaky: dilatované choroidál-
ní žily, hyperpermeabilita cévnatky a  subretinální exsu-
dace (Obrázek 2) [17]. Na hranici sítnice/zrakový nerv 
je vrstva gliových buněk (intermediární tkáň Kuhnta), 
která pokračuje do vrstvy Jacobého (gliová tkáň mezi 
cévnatkou a  zrakovým nervem) [18]. Ablace juxtapapi-
lární sítnice a  cévnatky pravděpodobně deformuje tyto 
vrstvy a  umožňuje transudaci tekutiny do neuroretiny. 
Patofyziologie je spojena s hyperpermeabilitou cévnatky 
na základě poruchy zevní hematoretinální bariery (RPE).  
Rizikové faktory zahrnují mírnou hypermetropii, věk 70–80  
let, menší exkavace papily zrakového nervu a mužské po-
hlaví [16].

Typickým FAG příznakem je pooling postižené pe-
ripapilární oblasti s  ablací neuroretiny. Na ICG-A  lze za-
znamenat pachy-cévy cévnatky s  postupně gradujícím 
prosakováním. Dalším příznakem je nepravidelná skvr-
nitost peripapilárního RPE, která je lépe patrna na auto-
fluorescenci. U některých pacientů bývá přítomen edém 
papily zrakového nervu [19].

V současné době neexistuje žádná doporučená léčba 
PPS. Intravitreální anti-VEGF injekce a  topické nebo 
systémové inhibitory karboanhydrázy nejsou účinné 
[16].

Patofyziologické teorie vzniku pachychoroidních 
onemocnění

Vliv venózního odtoku, „choroidopatie žilního 
přetížení“ 

Původní teorie patofyziologie pachychoroidních one-
mocnění (hlavně CSC) byla založena na zvýšené vasku-
lární hyperpermeabilitě cévnatky, související s  degene-
rací RPE, vaskulárními abnormalitami, ischemií z různých 
příčin a kompresí choriocapillaris [2]. S rozvojem moder-
ních multimodálních vyšetřovacích metod (OCT, OCT-
-A a širokoúhlé ICG-A) se do popředí patofyziologie pa-
chychoroidních chorob dostává zhoršení žilního odtoku 
z  cévnatky. V  roce 2021 Matsumoto et al. uvedl termín 
„choroidopatie žilního přetížení“, který vysvětluje pa-

tofyziologii pachychoroidních onemocnění. Arteriální 
krev z  krátkých zadních ciliárních tepen vyživuje vrstvu 
choriocapillaris v cévnatce a následně odtéká systémem 
vortikózních žil skrz skléru. Ačkoli cesty choroidální žilní 
drenáže v každém očním kvadrantu jsou funkčně nezá-
vislé existují jejich četné anastomózy [20]. Pokud dojde 
k  překrvení jedné vortikózní žíly, krev směrovaná do 
její ampuly může retrográdně odtékat do sousedního 
kvadrantu přes již existující anastomózy nebo nové ko-
laterály. Následně vzniká přetížení celého systému vor-
tikózních žil, narůst žilního tlaku a dilatace choroidálních 
cév [21]. Anastomózy vortikózních žil se vyskytují téměř 
ve stejném počtu v horním nazálním, horním temporál-
ním a  dolním temporálním kvadrantu [17]. Méně často 
byly anastomózy popsány v dolním nasálním kvadrantu. 
U pacientů s PPS se anastomózy vortikózních žil nachá-
zejí převážně v peripapilární oblasti. V těle člověka může 
zvýšení žilního tlaku vést k vaskulární dilataci a remodela-
ci s následným zvýšením žilního protitlaku. Typickým pří-
kladem je vznik křečových žil. Stejným způsobem v oku 
rozšířené žíly a anastomózy zvyšují venózní odtokový tlak 
z choriocapillaris s následnou transsudací a poškozením 
vrstvy choriocapillaris.

Vliv skléry
Imanaga et al. v roce 2021 přišel k závěru, že tloušťka 

skléry u  očí s  CSC je větší než u  zdravých jedinců [22]. 
Ztluštění skléry má dva důsledky: 
1) �propustnost tkání je nepřímo spojena s její tloušťkou. 

Větší sklerální tloušťka prodlužuje délku stlačené vor-
texové žíly s  následným zvýšením efektu Starlingova 
odporu

2) �zvětšení chlopňového efektu vortexových žil prochá-
zejících skrz delší sklerální stěnu.

Choriokapillaris a pachy-cévy
Vztah mezi ischemií vrstvy choriokapillaris a  di-

latovanými cévami cévnatky zůstává kontroverzní. 
Není například jasné, která změna je primární a která 
sekundární. Někteří autoři se domnívají, že ischemie 
vrstvy choriocapillaris vzniká sekundárně. Gal-Or et al. 
zjistili, že přítomnost pachy-cév je spojena s poklesem 
krevního zásobení vrstvy choriokapillaris v  průměru 
o 60 % [23].

Obrázek 2. Lineární horizontální transfoveolární OCT sken pravého oka: peripapilární pachychoroidní syndrom, ablace neuroretiny  
v peripapilární zóně
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Vzhledem k  tomu, že ztluštění cévnatky se vysky-
tuje úměrně zvětšeným luminálním oblastem u one-
mocnění pachychoroidního spektra, je obtížné vy-
vodit závěr, že dilatované pachy-cévy mechanicky 
stlačují vrstvu choriokapillaris s  následnou ischemií 
a  degenerací [24]. Další teorie je spojena s  aktivací 
sympatického α-adrenoreceptoru s  následnou fokál-
ní vazokonstrikcí arteriol cévnatky a  ischémií vrstvy 
choriokapillaris se zvýšeným odporem průtoku krve. 
Výsledkem je sekundární pasivní přetlak v  okolních 
velkých žilách cévnatky a tvorba dilatovaných pachy- 
cév [25].

ZÁVĚR

Spektrum pachychoroidních onemocnění se v  současné 
době skládá z  6 klinických jednotek – PPE, CSC, PNV, PCV, 
FCE a PPS. První 4 stavy jsou považovány za kontinuální pro-
ces vývoje choroby, kdy jednotlivé nálezy lze zaznamenat 
v makule jednoho pacienta. FCE představuje inverzní typ PED 
s prohloubením cévnatky. Poslední klinická jednotka PPS je 
variantou CSC v peripapilární zóně. Současná patofyziologic-
ká teorie vzniku pachychoroidních onemocnění je založena 
na zhoršeném venózním odtoku z cévnatky („choroidopatie 
žilního přetížení“) a ztluštění skléry u očí postižených pacientů.
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