
Makulopatie pfii jamce terãe 
zrakového nervu – kazuistika

Koláfi P.

Oãní klinika Fakultní nemocnice Brno a Lékafiské fakulty Masarykovy
univerzity, Brno, pfiednosta prof. MUDr. Eva Vlková, CSc.

Souhrn

Jamka terãe zrakového nervu je kongenitální anomálií terãe zrakového nervu.
Vyskytuje se s ãetností 1/11 000 pacientÛ. Optick˘ disk je na postiÏené stranû
v 85 % vût‰í, neÏ disk zdravého oka. Jamka terãe b˘vá velmi ãasto asociována
s v˘skytem cilioretinální arterie. 
Makulopatie pfii kongenitální jamce terãe zrakového nervu je popisována jiÏ na
poãátku 30. let minulého století Calhounem. PrÛmûrn˘ vûk nemocn˘ch se po-
hybuje kolem 30 let (20–40 let). Pomocn˘m vy‰etfiením, které pomÛÏe v ob-
jasnûní anatomick˘ch pomûrÛ makulární oblasti, je optická koherentní tomo-
grafie. Zde prokazujeme rÛznû hlubok˘ defekt terãe na podkladû formované
jamky a makulopatii charakteru retinoschízy navazující na temporální okraj
terãe.
Pfiedmûtem kazuistického sdûlení je 29let˘ muÏ s obtûÏujícím relativním cent-
rálním skotomem a 1 mûsíc trvajícím poklesem vizu na pravém oku, kter˘ pod-
stoupil klasickou 3portovou pars plana vitrektomii s tamponádou expanzivním
plynem.
Na základû diferenciálnû diagnostické rozvahy byla u na‰eho pacienta dia-
gnostikována temporálnû lokalizovaná jamka terãe doprovázená makulopatií
charakteru retinoschízy. Operaãní fie‰ení cestou 3portové pars plana vitrekto-
mie s peelingem vnitfiní limitující membrány doplnûné tamponádou expanziv-
ním plynem vedlo u na‰eho pacienta k obnovení fyziologické makulární struk-
tury doprovázené zlep‰ením nejlep‰í korigované zrakové ostrosti. Peroperaãní
a pooperaãní komplikace nebyly pozorovány. 
Diferenciálnû diagnosticky je nutné vylouãit ostatní moÏné pfiíãiny makulopa-
tie postihující mladé pacienty, dále je nutno vylouãit dal‰í kongenitální ano-
málie disku, které mohou b˘t s makulopatií spojeny.
Makulopatie doprovázející jamku terãe zrakového nervu pfiedstavuje pomûrnû
vzácnou nozologickou jednotku. Podle publikovan˘ch odborn˘ch sdûlení vede
pfiirozen˘ prÛbûh tohoto onemocnûní k velmi nízké v˘sledné nejlep‰í kori-
gované zrakové ostrosti ãasto pod hodnotou 5/50. Terapeutickou moÏností pro
pacienty postiÏené tímto onemocnûním je operaãní fie‰ení cestou pars plana
vitrektomie s peelingem vnitfiní limitující membrány doplnûné tamponádou ex-
panzivním plynem jak bylo uvedeno v na‰em kazuistickém sdûlení.

Klíãová slova: jamka terãe zrakového nervu, makulopatie pfii jamce terãe zra-
kového nervu

Summary

Maculopathy in Case of the Pit of the Disc

The pit of the disc is a congenital anomaly of the optic nerve disc. The
prevalence is 1/11 000 patients. On the affected side, the optic disc is in 85 % of
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cases larger than the disc of the other healthy eye. The pit of the disc is very
often associated with the presence of the cilioretinal artery. 
Maculopathy in congenital pit of the optic nerve disc was described in the early
30’s of the last century by Calhoun. The average age of the patients is roughly
30 years of age (20-40 years). The complementary examination method, which
may help to clarify anatomical conditions of the macular region, is the optical
coherence tomography. The defect of the optic disc of different depth caused by
the pit and maculopathy caused by retinoschisis communicating with the
temporal rim of the disc are found. 
This case report refers to a 29 years old man with disturbing relative central
scotoma and decreased vision for one month in his right eye, who underwent
classical three-ports pars plana vitrectomy with expansive gas tamponade. 
On the basis of differential diagnosis discretion, the temporally localized pit of
the disc accompanied by maculopathy due to retonoschisis was detemined. The
surgical treatment by means of three-ports pars plana vitrectomy and peeling
of the inner limiting membrane with expansive gas tamponade restored in our
patient the physiological macular structure followed by improvement of the
best-corrected visual acuity. No complications were noticed during the surgery
or after it as well. 
Among the differential diagnoses, it is necessary to eliminate other possible
causes of maculopathy in young patients as well as other congenital anomalies
of the optic disc, which may be related to the maculopathy. 
Maculopathy following the pit of the optic nerve disc represents relatively rare
diagnostic entity. According to the literature, the natural course of this disease
results in very low final best-corrected visual acuity, often worse than 5/50 (0,1
or 20/200). The therapeutic possibility for patients with this disease is
operative approach by means of pars plana vitrectomy with peeling of the
inner limiting membrane and accompanied by expansive gas tamponade as
already mentioned in our case report. 

Key words: pit of the optic nerve disc, maculopathy accompanying the pit of
the optic nerve disc 
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ÚVOD

Jamka terãe zrakového nervu je kongenitální anomálií, která se vyskytuje
s ãetností 1/11 000 pacientÛ [13]. Má charakteristick˘ vzhled, její barva je vût‰inou
Ïluto-bílá, ‰edá, ãi ãerná. Defekt optického disku má vût‰inou prÛmûr od 0,25 do 0,40
papilárního diametru (PD). Jamka b˘vá vût‰inou lokalizována pfii okraji zrakového
nervu, a to ve více neÏ polovinû pfiípadÛ temporálnû, v 1/3 pfiípadÛ b˘vá jamka loka-
lizována centrálnû v místû exkavace zrakového nervu. V tûchto pfiípadech neb˘vá
jamka asociována s v˘skytem makulopatie [16]. 

Pro tuto abnormalitu jsou typické zmûny pigmentového epitelu pfii okraji dis-
ku v místech sousedících s jamkou. Vyskytují se aÏ v 95 % pfiípadÛ [5]. Onemocnûní
se vût‰inou nachází unilaterálnû. U 10–15 % pfiípadÛ se mÛÏe objevit bilaterálnû.
V tûchto pfiípadech se ãasto jedná o autosomálnû dominantnû dûdiãnou abnormalitu
[9, 17, 19]. Optick˘ disk je na postiÏené stranû v 85 % vût‰í, neÏ disk zdravého oka.
U 5 % postiÏen˘ch oãí se vyskytuje více neÏ jedna jamka. âasto b˘vá asociována s v˘-
skytem cilioretinální arterie. Povrch jamky mÛÏe b˘t pokryt membránou ‰edé barvy
v jejímÏ povrchu se mÛÏe nacházet nûkolik drobn˘ch fenestrací. Vût‰ina autorÛ se
shoduje na faktu nepfiítomnosti ablace zadní sklivcové membrány u tûchto pacientÛ
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[2, 9, 10]. V nûkter˘ch pfiípadech b˘vají pozorovány kondenzované sklivcové pruhy
vycházející z oblasti jamky ke sklivcové bázi [16].

Makulopatie pfii kongenitální jamce terãe zrakového nervu je popisována jiÏ
v roce 1930 Calhounem [7]. Vyskytuje se u více neÏ 40% oãí, u nichÏ je disk postiÏen
jamkou terãe zrakového nervu [4, 5, 6]. 

Makulopatie se typicky vyskytuje u oãí s jamkou lokalizovanou temporálnû
a má podle OCT obrazu vût‰inou charakter retinoschízy. Nicménû byly popsány pfií-
pady, pfii nichÏ byla jamka terãe zrakového nervu asociována s amocí [14]. V nûkte-
r˘ch pfiípadech b˘vají pozorovány subretinální precipitáty, které lézi na první dojem
mohou dávat charakter solidnosti, coÏ mÛÏe vyústit ve stanovení prvotnû mylné dia-
gnózy [8]. 

Na rozdíl od pacientÛ s klasickou periferní retinoschízou nedochází u pacien-
tÛ s makulopatií pfii jamce terãe ke kompletní ztrátû funkce tolik typické pro peri-
ferní retinoschízu. Tento fakt nemá anatomicky a patofyziologicky uspokojivé vy-
svûtlení [9]. Pokud trvá makulopatie del‰í dobu, b˘vají popisovány zmûny ve vrstvû
pigmentového epitelu sítnice charakteru depigmentace [2, 9]. Subretinální tekutina
se velmi zfiídka roz‰ifiuje za oblast zadního pólu [2, 9]. Cystické zmûny v kombinaci
se ztenãením sítnice v makulární oblasti jsou pozorovány asi u 2/3 pacientÛ.
Makulopatie u jamky terãe zrakového nervu mÛÏe b˘t asociována i s v˘skytem ma-
kulární díry, která se vyvíjí asi u 25 % pacientÛ [1, 21, 22]. Na rozdíl od vût‰iny
lamelárních makulárních dûr, u kter˘ch je pozorován defekt vnitfiních retinálních
vrstev, makulární díry asociované s jamkou terãe postihují zevní retinální vrstvy se
zachovanou intaktní vnitfiní limitující membránou [14].

PrÛmûrn˘ vûk v˘skytu makulopatie se pohybuje kolem 30 let  (20–40 let) [5].
Popisován je v‰ak i v˘skyt v dûtském vûku v prÛbûhu první dekády Ïivota [5].

Provedená histologická vy‰etfiení prokazují, Ïe je jamka terãe tvofiena hernia-
cí dysplastické retinální tkánû do hloubky terãe pfies lamina cribrosa aÏ do suba-
rachnoidálního prostoru [9]. Patogeneze makulopatie se zdá b˘t vysvûtlitelná prou-
dûním tekutiny z oblasti jamky do subretinálního prostoru. Fakt, Ïe do subretinální
tekutiny neproniká fluorescein v prÛbûhu fluorescenãní angiografie (FA), potvrzuje
její cerebrospinální [8, 15], nebo sklivcov˘ pÛvod [9]. Cerebrospinální pÛvod subreti-
nální tekutiny byl opakovanû potvrzen cisternografick˘mi kontrastními vy‰etfieními
mozku, pfii kter˘ch do‰lo k pfiesunu kontrastní látky i do subretinálního prostoru [11,
17]. Pfiímá komunikace mezi sklivcov˘m a subretinálním prostorem byla prokázána
pouze u experimentálních psÛ [4]. U ãlovûka tato komunikace nikdy prokázána ne-
byla [12].

DIAGNOSTIKA

Diagnóza jamky terãe s pfiípadnou makulopatií mÛÏe b˘t stanovena jiÏ na
základû charakteristického klinického obrazu, zahrnujícího typick˘ nález na terãi
zrakového nervu a v makule. 

Pomocn˘m vy‰etfiením, které informuje o anatomick˘ch pomûrech v dané ob-
lasti je OCT. Zde prokazujeme rÛznû hlubok˘ defekt terãe na podkladû formované
jamky a makulopatii charakteru retinoschízy navazující na temporální okraj terãe. 

DÛleÏitou roli hraje perimetrické vy‰etfiení, které prokazuje zvût‰ení velikos-
ti slepé skvrny s relativními centrálními skotomy.
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TERAPIE

Jednou z moÏn˘ch metod léãby makulopatie pfii jamce terãe je laserová koa-
gulace místa komunikace pfii temporálním okraji disku. Laserová terapie je v této in-
dikaci úspû‰ná u 50 % pfiípadÛ. Nûktefií autofii referují o latenci aÏ nûkolika mûsícÛ
mezi laserovou terapií a pfiiloÏením oblasti retinoschízy [1, 3]. Recidiva se ov‰em mÛ-
Ïe opût objevit za nûkolik t˘dnÛ, ãi mûsícÛ [18]. U oãí, u nichÏ selhala laserová tera-
pie, je referována moÏnost pouÏití tamponády expanzivním plynem [18, 20]. Nûkteré
práce povaÏují za metodu první volby PPV s odstranûním zadní sklivcové membrány
a tamponádou expanzivním plynem [9, 14, 18, 20]. Îádná z v˘‰e uveden˘ch metod
nemá ov‰em podle citovan˘ch publikací favorizující efekt. Na základû dat získan˘ch
sledováním pfiirozeného v˘voje tohoto onemocnûní doporuãuje Gass sledovat makulu
alespoÀ 1 mûsíc od doby vzniku makulopatie, pokud nedojde ke spontánnímu pfiilo-
Ïení, provést fotokoagulaci pfii okraji zrakového nervu. Pokud není odezva po 6–8
t˘dnech, provést opakovanou fotokoagulaci a teprve po jejím selhání indikovat tam-
ponádu expanzivním plynem doplnûnou PPV.

KAZUISTIKA

Pfiedmûtem kazuistického sdûlení je 29let˘ muÏ, kter˘ se dostavil k vy‰etfiení
pro 1 mûsíc trvající pokles vizu s obtûÏujícím relativním centrálním skotomem na
pravém oku. Rodinná a osobní anamnéza byla bezv˘znamná. V oãní anamnéze byla
zji‰tûna lehká myopie trvající asi 3 roky, jinak byla  bezv˘znamná.

Pfii iniciálním vy‰etfiení na na‰em pracovi‰ti byla nejlep‰í korigovaná zraková
ostrost (NKZO) pravého oka na hodnotû 5/20. NKZO levého oka byla 5/5. Pfii vy-
‰etfiení v arteficiální mydriáze (AM) byla na pravém oku diagnostikována v tempo-
rální polovinû zrakového nervu hluboká jamka ‰edavé barvy. Od ní temporálním
smûrem pod foveu zasahovalo loÏisko retinoschízy elipsovitého tvaru. Na retinû
byly patrny v subretinálním prostoru precipitáty. Neuroretina fovey vykazovala
známky v˘razného protenãení s cystoidními zmûnami, periferní retina byla bez
patologie. Retinální nález a nález na zrakovém nervu levého oka byl zcela fyzio-
logick˘. Pro potvrzení diagnózy makulopatie pfii jamce terãe zrakového nervu bylo
provedeno na pravém oku OCT vy‰etfiení. To prokazovalo retinoschízu navazující
na temporální okraj disku, zasahující subfoveolárnû s cystoidními zmûnami neuro-
retiny ve foveolární oblasti. Hodnota NT na obou oãích byla fyziologická. Na peri-
metru pravého oka bylo zji‰tûno roz‰ífiení oblasti slepé skvrny s relativními skotomy
a sníÏenou senzitivitou v centrální oblasti, perimetr levého oka byl bez pozoru-
hodností.

Nález v oblasti zadního pólu pravého oka spoleãnû s korespondujícím OCT ná-
lezem je na obr. 1.

Po vylouãení dal‰ích moÏn˘ch pfiíãin makulopatie bylo provedeno fluoroangio-
grafické vy‰etfiení. V prÛbûhu celého vy‰etfiení byla patrna charakteristická hypof-
luorescence oblasti jamky terãe. V pozdní fázi byla ve foveolární oblasti patrna leh-
ká hyperfluorescence daná v˘razn˘m profiídnutím neuroretiny. Pozdní venózní fáze
FA je znázornûna na obr. 2. 
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Na základû charakteristického
klinického nálezu a v˘sledkÛ v‰ech dal-
‰ích vy‰etfiení byla na pravém oku sta-
novena diagnóza makulopatie doprová-
zející jamku terãe zrakového nervu.

Vzhledem k nízké pfiedoperaãní
NKZO a velikosti rozsahu retinoschízy
v oblasti makuly bylo u pacienta indiko-
váno operaãní fie‰ení cestou PPV s tam-
ponádou expanzivním plynem. Byla
provedena klasická 3portová PPV s od-
stranûním sklivce. Do sklivcové dutiny
byla na dobu 1 minuty aplikována
membránová modfi (Trypane blue
DORC). Po jejím odstranûní bylo zji‰tû-
no, Ïe zadní sklivcová membrána stále
velmi pevnû lpí v oblasti zadního pólu.
Za pomoci aktivního sání byla provede-
na její elevace a odstranûní do periferie
pomocí vitrektomu. Dále byla odstranû-
na vnitfiní limitující membrána (VLM)
v oblasti makuly v rozsahu mezi tempo-
rálními arkádami. Její odstranûní pro-
bûhlo zcela bez komplikací i v místû
centrální retinoschízy, kde retina vyka-
zovala známky cystoidní pfiestavby. Ná
závûr byla operace ukonãena tamponá-
dou expanzivním plynem (15% per-
flouropropan – C3F8). V pooperaãním
období byl pacient pouãen o nutnosti za-
chování pronaãního postavení hlavy

(polohování hlavy obliãejem dolÛ) po dobu 2 t˘dnÛ.
Za 3 t˘dny po vstfiebání plynné tamponády nebyla biomikroskopicky retino-
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Obr 2: Pozdní venózní fáze fluorescenãního
angiogramu

Obr. 3. Pooperaãní nález spolu s korespon-
dujícím OCT nálezem

Obr. 1. Pfiedoperaãní nález spolu s kores-
pondujícím OCT nálezem centrálnû lokali-
zované retinoschízy, ‰ipka znázorÀuje jam-
ku terãe zrakového nervu
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schíza v makule patrna. V̆ sledek biomikroskopického vy‰etfiení byl potvrzen OCT
vy‰etfiením, které prokázalo fyziologickou foveolární depresi bez známek retinoschí-
zy a edému. NKZO pravého oka se zlep‰ila na hodnotu 5/10.

Pacient je v pravidelném sledování na‰eho pracovi‰tû nyní jiÏ 1 rok. Poslední
vy‰etfiení prokázalo fyziologickou makulární konfiguraci. NKZO pravého oka byla
5/5, NT byl v normû. Perimetrické vy‰etfiení pravého oka prokazovalo jen nepatrné
sníÏení centrální senzitivity. Retina byla do periferie kompletnû pfiiloÏena a ãoãka
byla ãirá. 

Klinick˘ nález spolu s korespondujícím OCT nálezem je na obr. 3.

DISKUSE

Jamka terãe zrakového nervu je kongenitální anomálií terãe zrakového nervu.
B˘vá vût‰inou lokalizována pfii okraji zrakového nervu, a to ve více neÏ polovinû pfií-
padÛ temporálnû. U více neÏ 40 % pfiípadÛ mÛÏe b˘t jamka asociována s v˘skytem
makulopatie [4, 5, 6], která má podle OCT nálezÛ charakter retinoschízy. Vût‰ina
autorÛ se shoduje na faktu nepfiítomnosti ablace zadní sklivcové membrány u tûch-
to pacientÛ [2, 5, 9, 10].

Diferenciálnû diagnosticky je tfieba vylouãit ostatní moÏné pfiíãiny makulo-
patie postihující mladé pacienty jako jsou: na X-chromosom vázaná juvenilní reti-
noschíza, centrální serózní chorioretinopatie, makulární trakãní syndrom, amoce
sítnice zpÛsobená makulární fenestrací. Dále je nutno vylouãit kongenitální anomá-
lie disku jako jsou: syndrom ‰ikmého disku, peripapilární stafylom, anomálii disku
charakteru Morning glory syndrom a vrozené kolobomy disku [9, 16].

Na základû diferenciálnû diagnostické rozvahy jsme u na‰eho pacienta dia-
gnostikovali temporálnû lokalizovanou jamku terãe doprovázenou makulopatií
charakteru retinoschízy. Nález byl potvrzen i OCT vy‰etfiením (obr. 1). Pro v˘razn˘
pokles NKZO s v˘razn˘mi cystoidními zmûnami neuroretiny v oblasti fovey jsme se
rozhodli k provedení PPV s tamponádou expanzivním plynem. Pacient poté po dobu
2 t˘dnÛ zachovával pronaãní postavení hlavy [9, 14, 18, 20].

JiÏ za 3 t˘dny po operaci byl nález v makule fyziologick˘ bez známek retino-
schízy a cystoidních zmûn. Do‰lo ke zlep‰ení NKZO o 2 fiádky Snellenov˘ch optotypÛ.
V prÛbûhu dal‰ího jednoletého sledování zÛstál nález v makule nezmûnûn a NKZO se
zlep‰ila o 4 fiádky Snellenov˘ch optotypÛ na hodnotu 5/5. Retina je do periferie kom-
pletnû pfiiloÏená a OCT nález prokazuje fyziologickou makulární konfiguraci (obr. 3).

ZÁVùR

Makulopatie pfii jamce terãe zrakového nervu pfiedstavuje pomûrnû vzácnou
nozologickou jednotku. Stanovení správné diagnózy mÛÏe ãinit urãité obtíÏe. Velmi
cennou pomocí je nám v tomto pfiípadû kromû biomikroskopického hlavnû OCT vy-
‰etfiení.

Podle publikovan˘ch sdûlení vede pfiirozen˘ prÛbûh tohoto onemocnûní k vel-
mi nízké v˘sledné NKZO ãasto pod hodnotou 5/50.
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PPV s tamponádou expanzivním plynem pfiedstavuje moÏnost léãby tohoto ne-
pfiíznivého onemocnûní u pacientÛ s nízkou NKZO.
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