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Souhrn

Cil: Zhodnotit anatomické a funkéni vysledky perforujici pars plana skleroto-
mie u 2 pacientu se syndromem idiopatické uvealni efaze (SIUE).

Metody: Soubor tvorili 2 pacienti se SIUE, u kterych byla provedena perforuji-
ci pars plana sklerotomie. Béhem vykonu byla odebrana suprachoroidalni te-
kutina k biochemickému vySetieni proteinovych frakei.

Vysledky: U obou pacientu se béhem sledovaciho obdobi (v pruméru 4 roky)
prilozila sitnice i choroidea a zlepsila se centralni zrakova ostrost (CZO).
Zavér: U SIUE nema konzervativni lé¢ba pozitivni efekt. Perforujici pars plana
sklerotomie je metodou volby, ktera méla pozitivni anatomicky i funkéni efekt
u obou nasich pacientu se SIUE.

Kliéova slova: syndrom idiopatické uvealni efuze, perforujici pars plana skle-
rotomie

Summary
Perforating Pars Plana Sclerotomy in Idiopathic Uveal Effusion Syndrome

Purpose: To evaluate anatomical and functional results of perforating pars
plana sclerotomy in 2 patients with the idiopathic uveal effusion syndrome
(IUES).

Methods: In two patients with IUES the perforating pars plana sclerotomy was
performed. During the surgery samples of the suprachoroidal fluid for bioche-
mical analysis of protein fractions were taken.

Results: During the follow-up period (average 4 years) the retina and the choro-
id attached, and the central visual acuity (VA) improved as well in both patients.
Conclusion: In IUES, the conservative treatment is not effective. Perforating
pars plana sclerotomy is treatment of choice and it had positive anatomical
and functional effect in both our patients with IUES.

Key words: idiopathic uveal effusion syndrome, perforating pars plana sclero-
tomy
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UVOD

Syndrom idiopatické uvealni efuze (SIUE) je charakterizovan spontannim od-
chlipenim choroidey a cilidrniho télesa s naslednym nonrhegmatogennim (sekun-
darnim) odchlipenim sitnice. Piedpoklada se, Ze hlavni p#i¢inou SIUE je vrozena
abnormalita skléry, ktera se manifestuje s postupujicim vékem a je pti¢inou zhorse-
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ného transportu proteinu ze suprachoroidalniho prostoru. [3,4,5,6,7,8,12]. Pro SIUE
je charakteristické abnormalni hromadéni serézni tekutiny v choroidei a v subreti-
nalnim prostoru. V etiopatogenezi zvySené propustnosti tekutiny z choriokapilaris
u SIUE se uvadi kongenitalni anomalie (zmény usporadani kolagenovych vlaken,
zmény v mukopolysacharidovém metabolismu) [5,7,8] ve spojeni s procesem starnu-
ti (ztlusténi skléry, zmény kalibru vortexovych cév) [4,5,7,8]. Typickym pacientem je
zdravy muz stiedniho véku. Prubéh SIUE je velmi variabilni. Klinicky obraz muze
zustat nezménén, progredovat, recidivovat, vzacné se spontanné upravit. Pacienta
privadéji k 1ékari metamorfopsie, skotomy a sniZeni centralni zrakové ostrosti, kte-
ré jsou zavislé na rozsahu sekundarniho odchlipeni sitnice [12].

Konzervativni 1é¢ba kortikosteroidy i antimetabolity podavana systémové je
neucinna [4,8,12]. Perforujici pars plana sklerotomie, vychazejici z etiopatogeneze o-
nemocnéni, méla kladny efekt na znovuptiloZeni odchlipené sitnice a choroidey u né-
kolika publikovanych pacientua [4,8].

V praci referujeme o nasich zkusenostech s perforujici pars plana sklerotomii,
kterou jsme indikovali u 2 pacientti se STUE.

PACIENTI A METODIKA

U 2 pacientd (muzi) se SIUE byla provedena perforujici pars plana sklerotomie.
Operace byla v celkové anestézii. Po odpreparovani spojivky byly provedeny 8 mm dlou-
hé perforujici incize skléry. Incize byly vzdalené 4 mm od limbu paralelné s ekvatorem
ve v8ech ¢tyrrech kvadrantech (obr. 1, 2). Suprachoroidalni tekutina,ktera prystila z in-
cize, byla odebrana inzulinkou a odeslana k biochemickému vysetieni. Perforujici skle-
ralni incize nebyly fixovany stehy. Operace byla ukoncena suturou spojivky.

Kazuistika 1

40lety hornik byl jeden rok v invalidnim dtchodu pro vazoneurézu a vertebro-
genni algicky syndrom. V posledni dobé byl bez celkové medikace i bez znamek systé-
mové choroby. O¢ni anamnéza: presbyopie od 42 let, 2 roky sniZzeni VOP pro kata-
raktu (6/18 nat). Subjektivné byl pacient bez o¢nich obtiZi a pii piredpisu presbyopic-
ké korekce byla zjisténa elevace sitnice a bylo vysloveno podezieni na tumor / zanét
v oblasti fasnatého téliska vpravo. O¢ni nalez: VOP 6/9-2,0, J¢ 3 nat., nitroo¢ni tlak
16 torra. Na pravém oku bylo patrné rozsiteni episkleralnich zil, predni komora mél-
¢i, komorovy thel byl uzsi, volny, kresba
i barva duhovky byla beze zmén.
Cirkularné byla v periferii serézni ele-
vace corpus ciliare v rozsahu 360° bez
elevace sitnice. VOL 6/6 nat, J¢1 +1,5,
nitroo¢ni tlak 15 torra. Na levém oku
zevni a nitroo¢ni nalez odpovidal véku.
Z vy$etieni vyjimame: perimetr OPL byl

Obr. 1. Schematicky naért perforujicich pars
plana sklerotomii (pifevzato Faulborn et al.

[4])
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Tab. 1. Charakteristika pacientt, klinicky obraz SIUE

==

Pacient | pohlavi/vék | piitomnost| dilatované krvaceni do | ztlusténi | bunky | leopardi
¢islo SIUE episkleralni Schlemova skléry ve skvrny
OP/OL vény kanalu sklivei sitnice
1 M/66 +/- + - + +
2 M/48 +/+ + - + +

M — muz, OP — oko pravé, OL — oko levé

v mezich normy. Ultrasonografie OP: ablace corpus ciliare cirkularné, sitnice lezi. OL:
fyziologicky nalez. NMR orbity: fyziologicky nalez i postkontrastné. Celkovym vy-
Setfenim jsme zanétlivé ani nadorové onemocnéni nepotvrdili [12]. Pacient byl bez
subjektivnich obtizi a navrhovanou perforujici pars plana sklerotomii pravého oka od-
mitl. Za dva roky po prvnim vySetteni piiSel pacient s vyraznym, 1 mésic trvajicim po-
klesem vizu na druhém, levém oku. O¢ni vySetteni: VOP: 6/9 -1,0, J¢ 4 add +1,0, AT
19 torra, VOL: 6/36, J¢ necte, AT 15 torrt. Na obou oéich bylo patrné rozsiteni epi-
skleralnich zil, piedni komora byla méléi, kresba i barva duhovky beze zmén, obou-
stranné incipientni katarakta. Na o¢nim pozadi pravého oka pietrvavala ablace cho-
roidey cirkularné, ale byla mensi v porovnani s prvnim vysSetifenim. Na levém oku
jsme zaznamenali cirkularné v periferii ser6zni elevaci corpus ciliare v rozsahu 360°
a ploché sekundarni odchlipeni sitnice. Z vySetifeni vyjimame: perimetr OP: v normé,
OL: totalni skotom v dolni éasti horni poloviny zorného pole, coz korespondovalo s e-
levaci sitnice. Ultrasonografie pravého oka: normalni nalez, délka bulbu 22,3 mm,
tloustka skléry 1,0 mm, tloustka ¢ocky 3,5 mm, hloubka PK 3,6 mm. OL: cirkularné
prosaklé, hyperechogenni linie odpovidajici elevaci sitnice tvoiici za Fasnatym télis-
kem nizky cirkularni val s anechogennim obsahem. Sklivcovy prostor byl ¢iry, v ob-
lasti zadniho segmentu bylo patrné ztlusténi skléry, které misty dosahovalo az 2 mm.
Axialni délka bulbu 22,5 mm, hloubka PK 2,3 mm, tloustka ¢oc¢ky 3,6 mm, tloustka
skléry 1,8-2,0 mm. VySetifeni magnetické rezonance orbit se zaméienim na bulby na-
tivné i s kontrastem svédcilo pro normalni oboustranny nitroo¢ni nalez. Fluorescenéni
angiografie OP byla bez patologie. Fluorescen¢ni angiografie OL: ve stiedni periferii
jsme diferencovali hyperfluorescence ve vrstvach pigmentového epitelu ve vsech fa-
zich angiogramu. Cirkularné v periferii byla patrna serdzni elevace sitnice s lozisky
hyperfluorescence a hyperpermeabilitou retinalnich cév na hranici elevované sitnice.
Pacientovi jsme znovu navrhli perforujici pars plana sklerotomii na levém oku a pa-
cient nakonec s opera¢nim ieSenim souhlasil.

Kazuistika 2

66lety muz byl vySetten v roce 2000 na uvealni ambulanci pro pokles zrakové
ostrosti na pravém oku. Pacient pravidelné dochazel na o¢ni kontroly od roku 1998,
kdy mu byla diagnostikovana ablace choroidey s elevaci nitrooéniho tlaku. Pacient
byl bez 1écby, byla mu doporucena jen observace. V roce 2000 pacient podstoupil
operaci katarakty na pravém oku, po které ablace choroidey progredovala s poklesem
zrakové ostrosti na pravém oku. Oc¢ni nalez pii vstupnim vySetieni: VOP: 6/24 +0,5
= 2,5 ax 90°, J¢ 6 add +3,5, AT 15 torru. Na pravém oku bylo patrné rozsiteni epi-
skleralnich zil, predni komora meéléi, kresba i barva duhovky beze zmén, zadné-
komorova nitroo¢ni ¢ocka v pouzdie. Na oénim pozadi byla patrna serézni elevace
corpus ciliare a ploché sekundarni odchlipeni sitnice. VOL 6/6 partim nat, J¢ 1 +3,5,
nitroo¢ni tlak 17 torra. Na levém oku zevni a nitrooéni nalez odpovidal véku. Z vy-
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Setfeni vyjimame: perimetr byl v mezich normy. Ultrasonografie OP: cirkularné pro-
saklé, hyperechogenni linie odpovidajici sekundarnimu odchlipeni sitnice tvorici za
rasnatym téliskem nizky cirkularni val s anechogennim obsahem. Axialni dél-
ka bulbu byla 22,65 mm a hloubka PK 2,76 mm. Ultrasonografie levého oka: nor-
malni nalez, délka bulbu 22,9 mm, hloub-
ka PK 3,36 mm. VySetieni CT orbit se
zamérenim na bulby potvrdilo odchlipeni
cévnatky na dorsalni sténé pravého bulbu
v malém rozsahu asi 10 mm, dale bez pa-
trnych patologickych zmén. Fluorescenéni
angiografie OP: ve stfedni periferii hyper-
fluorescence ve vrstvach pigmentového
epitelu ve vsech fazich angiogramu, cirku-

‘ I larné v periferii byla patrné serézni eleva-
Obr. 2. Perforujici pars plana sklerotomie ce sitnice s loZisky hyperfluorescence a hy-
u pacienta ¢. 1 perpermeabilitou retinalnich cév na

FROZEN

I

Obr. 3. Ultrazvukové vysetieni OL u prvni- Obr. 4. Ultrazvukové vysetieni OL u prvni-
ho pacienta, kde je patrné totalni elevace ho pacienta, pul roku po operaci. Sitnice
sitnice zcela piiloZena

Obr. 5. Klinicky nalez na oénim pozadi Obr. 6. Klinicky nalez u téhoZ pacienta ptl

u prvniho pacienta. Patrna ablace choroi- roku po operaci. Sitnice i choroidea piilo-
dey cirkularné v periferii a totalné amova- Zeny, patrné charakteristické ,leopardi
na sitnice skvrny“ sitnice
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hranici elevované sitnice. Fluorescenéni angiografie OL byla bez patologie. Vzhledem
k poklesu VOP a progresi nalezu jsme indikovali perforujici pars plana sklerotomii.

VYSLEDKY

Pars plana sklerotomii podstoupili 2 pacienti (muzi 66 a 48 let). Doba trvani
efuze (od pocatku obtizi pacienta k operaci) byla u prvniho pacienta ptiblizné 4 mé-
sice, u druhého pacienta 31 mésici. U druhého pacienta byla afekce oboustranna,
pri¢emz na jednom oku béhem sledovani nastala spontanni regrese nalezu. Na dru-
hém oku SIUE progredovala rychle s poklesem vizu. U druhého pacienta byla SIUE
jednostranna. Sledovaci doba u pacient byla 5 a 3 roky. U obou pacientti jsme bé-
hem operace ani v poopera¢nim obdobi nezaznamenali komplikace. U obou pacientt
méla sklerotomie kladny efekt. Choroidea a sitnice se piiloZila u prvniho pacienta
do 1 mésice, u druhého pacienta do 6 mésicu (tab. 2, obr. 3, 4, 5, 6). CZO se zlepsila
u obou pacientt. U prvniho pacienta nasledkem progredujici katarakty se CZO zlep-
§ila jen o 1 fadek Snellenovych optotypu i p#i velice uspokojivém nalezu na oénim po-
zadi. Klinicky nalez i CZO zustava stabilni béhem celého sledovaciho obdobi (tab. 2).
U obou pacientt jsme biochemickym vySetfenim suprachoroidalni tekutiny zjistili
zvySenou hladinu albumint a imunoglobulinu (tab. 2, tab. 3).

Tab. 2. Anatomické a funkéni zmény po provedeni perforujici pars plana sklerotomie

pacient CZO pred albuminy CZO po CZO 6 M CZO za prilozeni
¢islo operaci v suprachor. operaci po operaci 2 roky sitnice
tekutiné
1 6/36 + 6/24 6/24 6/24 1M
2 6/36 + 6/24 6/9 6/9 6M

M — mésic, CZO — centralni zrakova ostrost, suprachor. - suprachoroidalni

DISKUSE

SIUE je vzacny syndrom, ktery je charakterizovany rozsitenim episkleralnich
cév, abnormalni sklérou, anomalii vortexovych vén, minimalnimi znamkami zanétu
v nitroo¢nich tekutinach, ciliochoroidalni ablaci, ser6znim odchlipenim sitnice [3, 4,
7, 12]. Ptitomnost, resp. absence jednotlivych klinickych znakd u nasich pacienta
jsou shrnuty v tabulce 1. SIUE nejéastéji postihuje zdravé muze stiedniho véku [4,
7, 12]. Konzervativni 1é¢ba systémovymi kortikosteroidy ¢i imunosupresivy je ne-
aéinna [3, 4, 7, 8, 12]. V 1é¢bé SIUE je v literatuie popsano nékolik chirurgickych
postupt: kvadrantova sklerektomie, sklerotomie, dekomprese vortexovych vén, pars
plana vitrektomie spolu s kvadrantovou sklerotomii [3, 4, 5, 6, 7, 12]. Gass [8] pted-
poklada, ze sklerotomie plnou tloustkou skléry je v 1é¢bé STUE mnohem uc¢innéjsi
nez komplikovana dekomprese vortexovych vén. Na zakladé vlastnich zkuSenosti

176

——



zlom Oftal 23.9.1904 10:52 Strinka 177 i/
o

Tab. 3. Biochemické analyza suprachoroidalni tekutiny, kde je patrno vyrazné zvyseni
albuminu oproti normé u druhého pacienta

CSF stav CSF(mg/1) S stav S(g/) Kvocient Index
Imunoglobuliny IgG 234 + (12-40) 10.3 #iH (7-15) 22.718 1.299
IgA (0,2-2,1) (0,8-4)
IgM (0,2-1,2) (0,4-2,6)
Zanétlivé CRP (0-40) (0-10)
markery Haptoglobin (0,5-2,0) (0,2-5)
Transferrin (7-22) (1,9-3,8)
Prealbumin (12-27) (0,1-0,4)
Tu-markery Orosomukoid (1,5-4,5) (0,3-1,3)
Kompresivni Albumin 857 + (120-300) 49 N (35-50) 17.490 1.000
markery fibrinogen (1,0-4,5) (3,6)
Markery tkanové Apo A-1 (1,5-3) (1-2)
destrukce Apo B (0,5-2) (0,8-1,17)
Komplement C3 (0,5-5,0) (1,2-2,3)
C4 (0,8-2,5) (0,2-0,4)
Inhibitory Antitrypsin (6-15) (1,1-2,3)
proteinaz Antithrobin III (1,7 (0,2-0,4)

uzavira, Ze skleralni incize plnou tloustkou skléry umoznuji efektivni drenaz supra-
choroidalni tekutiny mnohem lépe nez pti zvySeni vendzniho odtoku nasledkem
dekomprese vortexovych cév. Toto tvrzeni vychazi z teorie etiopatogeneze SIUE, na
které se podileji zmény ve slozeni a tloustce skléry a zmény drenéze vortexovych zil
a emisarii. Proteiny v malém mnozstvi pronikaji z choroidalnich cév do extracelular-
niho prostoru. Vzhledem k tomu, Ze v oku chybi lymfaticky systém, nahrazuji jeho
funkci emisaria. Usktinuti téchto kanala a vortexovych cév ve ztlustélé sklére zpua-
sobuje nadmérné hromadéni extravaskularnich proteina a tekutiny v Zivnatce a fas-
natém télisku [12]. Byla zjisténa 2—-3krat vyssi koncentrace proteinti v subretinalni
tekutiné nez v cévnim systému [12].

7 nasich zku$enosti mtzeme potvrdit, Ze tato chirurgicka metoda méla pozi-
tivni anatomicky i funkéni efekt u nasSich pacientd. U pacientd byla odebrana
suprachoroidalni tekutina, kde jsme opravdu zaznamenali zvySeni hladiny proteint
v tekutiné oproti hladiné v séru. U prvniho pacienta 17krat, u druhého pacienta
26krat (tab. 2 a 3).

SIUE vétsinou bez opera¢niho zdkroku postupné progreduje s rizikem po-
stupného zhorsovani zrakové ostrosti [12], jak jsme pozorovali i u nasich pacientt.
Progrese je vétsinou velmi pozvolna, ale jsou popsany i pripady kdy SIUE s poklesem
CZO progreduje béhem nékolika tydnt. Na druhé strané jsou v literatuie i pripady
pacientt s dlouhodobym SIUE bez poklesu CZO. Johnson a Gass [8] operovali 23 o¢i
u 20 pacientt se SIUE a zaznamenali dobu trvani efiize 1 az 168 mésict. Pooperaéni
zlepSeni CZO pozorovali u 56 % o¢i, beze zmén zustalo 35 % oci, zhor$eny vizus mé-
lo 9 % o¢i. U nasich pacienta 1ze dobu trvani SIUE obtizné urcit. U prvniho pacien-
ta byla eftize na pravém oku nahodnym nalezem a neni moZno se vyjad#it k dobé
trvani, nicméné pti pétiletém sledovani je nalez stabilizovan. Naopak na druhém oku
pokles vizu nastal béhem jednoho mésice a vzhledem k pravidelnym kontrolam pa-
cienta nepiedpokladame dobu trvani déle nez 4 mésice. U druhého pacienta byla dél-
ka trvani SIUE ptiblizné 31 mésica a SIUE se dekompenzoval az po operaci kata-
rakty. U obou nasich pacientt doslo v pooperaénim obdobi k zlepseni CZO, u prvni-
ho pacienta vzhledem k progresi katarakty je vizus horsi, nez by odpovidal klinické-
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mu nalezu na oénim pozadi. Stabilizovany klinicky nalez i vizus pietrvava béhem ce-
1ého sledovaciho obdobi.

Neni ziejmé, proc jsou tak velké rozdily v aktivité SIUE a kdy je spravné na-
¢asovani perforujici pars plana sklerotomie, abychom piedesli ireverzibilnimu po-
Skozeni sitnice. Vzhledem k vzacnosti SIUE je odpovéd na tyto otazky obtizna.
Dostateéné velka randomizovana studie by mohla tyto otazky zodpovédét.

Pars plana sklerotomie neni technicky naro¢na operace a u nasich nemocnych
nemeéla zavaznéjsi komplikace [4, 8]. V literarnich ddajich je zminovana jedina po-
operac¢ni komplikace: glaukom s uzavirenym tuhlem [4]. U obou pacientt jak operac-
ni prabéh, tak pooperac¢ni obdobi probéhlo bez komplikaci.

ZAVER

Cilem perforujici pars plana sklerotomie je vytvorit trvalou otevienou komu-
nikaci mezi suprachoroidalnim a podspojivkovym prostorem.

Perforujici pars plana sklerotomie je relativné technicky nenaroény operaéni
vykon a u nasSich pacientti neméla zavaznéjsi operacéni ani pooperacni komplikace.
Tuto operaci mizeme doporucit jako 1é¢ebny chirurgicky postup u SIUE bez tenden-
ce ke spontanni regresi.
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