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Souhrn

Jamka tercée zrakového nervu je kongenitalni anomalii terce zrakového nervu.
Vyskytuje se s éetnosti 1/11 000 pacientia. Opticky disk je na postiZené strané
v 85 % vétsi, nez disk zdravého oka. Jamka tercée byva velmi ¢asto asociovana
s vyskytem cilioretinalni arterie.

Makulopatie pii kongenitalni jamce terée zrakového nervu je popisovana jiz na
pocatku 30. let minulého stoleti Calhounem. Prumérny vék nemocnych se po-
hybuje kolem 30 let (20-40 let). Pomocnym vysSetfenim, které pomuze v ob-
jasnéni anatomickych pomért makularni oblasti, je opticka koherentni tomo-
grafie. Zde prokazujeme ruzné hluboky defekt terée na podkladé formované
jamky a makulopatii charakteru retinoschizy navazujici na temporalni okraj
terce.

Predmétem kazuistického sdéleni je 29lety muz s obtézujicim relativnim cent-
ralnim skotomem a 1 mésic trvajicim poklesem vizu na pravém oku, ktery pod-
stoupil klasickou 3portovou pars plana vitrektomii s tamponadou expanzivnim
plynem.

Na zakladé diferencialné diagnostické rozvahy byla u naseho pacienta dia-
gnostikovana temporalné lokalizovana jamka terce doprovazena makulopatii
charakteru retinoschizy. Operacni reSeni cestou 3portové pars plana vitrekto-
mie s peelingem vnitini limitujici membrany doplnéné tamponadou expanziv-
nim plynem vedlo u naseho pacienta k obnoveni fyziologické makularni struk-
tury doprovazené zlepsenim nejlepsi korigované zrakové ostrosti. Peroperac¢ni
a pooperacni komplikace nebyly pozorovany.

Diferencialné diagnosticky je nutné vyloucit ostatni mozné priciny makulopa-
tie postihujici mladé pacienty, dale je nutno vyloucit dalsi kongenitalni ano-
malie disku, které mohou byt s makulopatii spojeny.

Makulopatie doprovazejici jamku tercée zrakového nervu predstavuje pomérné
vzacnou nozologickou jednotku. Podle publikovanych odbornych sdéleni vede
prirozeny prubéh tohoto onemocnéni k velmi nizké vysledné nejlepsi kori-
gované zrakové ostrosti ¢asto pod hodnotou 5/50. Terapeutickou mozZnosti pro
pacienty postiZené timto onemocnénim je operac¢ni reseni cestou pars plana
vitrektomie s peelingem vnitini limitujici membrany doplnéné tamponadou ex-
panzivnim plynem jak bylo uvedeno v nasem kazuistickém sdéleni.

Kliéova slova: jamka terée zrakového nervu, makulopatie p¥i jamce terce 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

Ces. a Slov. Oftal., 61, 2005, No. 5, p. 330-336

UVOD

Jamka terce zrakového nervu je kongenitalni anomalii, ktera se vyskytuje
s Cetnosti 1/11 000 pacientt [13]. Ma charakteristicky vzhled, jeji barva je vétSinou
zluto-bila, Sed4, ¢i cerna. Defekt optického disku ma vétsinou prumeér od 0,25 do 0,40
papilarniho diametru (PD). Jamka byva vétsinou lokalizovana p¥i okraji zrakového
nervu, a to ve vice nez poloviné pripada temporalné, v 1/3 piipada byva jamka loka-
lizovana centralné v misté exkavace zrakového nervu. V téchto pripadech nebyva
jamka asociovana s vyskytem makulopatie [16].

Pro tuto abnormalitu jsou typické zmény pigmentového epitelu pii okraji dis-
ku v mistech sousedicich s jamkou. Vyskytuji se az v 95 % piipadua [5]. Onemocnéni
se vétSinou nachazi unilateralné. U 10-15 % piipada se muze objevit bilateralné.
V téchto piipadech se ¢asto jedna o autosoméalné dominantné dédiénou abnormalitu
[9, 17, 19]. Opticky disk je na postiZené strané v 85 % vétsi, nez disk zdravého oka.
U 5 % postizenych o¢i se vyskytuje vice nez jedna jamka. Casto byva asociovana s vy-
skytem cilioretinalni arterie. Povrch jamky muze byt pokryt membranou Sedé barvy
v jejimz povrchu se muze nachazet nékolik drobnych fenestraci. Vétsina autort se
shoduje na faktu nepiitomnosti ablace zadni sklivcové membrany u téchto pacient
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[2, 9, 10]. V nékterych ptipadech byvaji pozorovany kondenzované sklivcové pruhy
vychazejici z oblasti jamky ke sklivcové bazi [16].

Makulopatie pti kongenitalni jamce terce zrakového nervu je popisovana jiz
v roce 1930 Calhounem [7]. Vyskytuje se u vice nez 40% oci, u nichz je disk postizen
jamkou tercée zrakového nervu [4, 5, 6].

Makulopatie se typicky vyskytuje u o¢i s jamkou lokalizovanou temporalné
a ma podle OCT obrazu vétsinou charakter retinoschizy. Nicméné byly popsany pri-
pady, pri nichZ byla jamka terce zrakového nervu asociovana s amoci [14]. V nékte-
rych pripadech byvaji pozorovany subretinalni precipitaty, které 1ézi na prvni dojem
mohou davat charakter solidnosti, coZ muze vyustit ve stanoveni prvotné mylné dia-
gnozy [8].

Na rozdil od pacientd s klasickou periferni retinoschizou nedochéazi u pacien-
ta s makulopatii p¥i jamce terce ke kompletni ztraté funkce tolik typické pro peri-
ferni retinoschizu. Tento fakt nema anatomicky a patofyziologicky uspokojivé vy-
svétleni [9]. Pokud trva makulopatie delsi dobu, byvaji popisovany zmény ve vrstvé
pigmentového epitelu sitnice charakteru depigmentace [2, 9]. Subretinalni tekutina
se velmi ziidka rozsituje za oblast zadniho pélu [2, 9]. Cystické zmény v kombinaci
se ztenCenim sitnice v makularni oblasti jsou pozorovany asi u 2/3 pacientt.
Makulopatie u jamky terce zrakového nervu muze byt asociovana i s vyskytem ma-
kularni diry, ktera se vyviji asi u 25 % pacientu [1, 21, 22]. Na rozdil od vétSiny
lamelarnich makularnich dér, u kterych je pozorovan defekt vnitinich retinalnich
vrstev, makularni diry asociované s jamkou terce postihuji zevni retinalni vrstvy se
zachovanou intaktni vnitini limitujici membranou [14].

Prumérny vék vyskytu makulopatie se pohybuje kolem 30 let (20—40 let) [5].
Popisovan je vsak i vyskyt v détském véku v prubéhu prvni dekady Zivota [5].

Provedena histologicka vySetteni prokazuji, Ze je jamka terée tvorena hernia-
ci dysplastické retinalni tkané do hloubky terce ptres lamina cribrosa az do suba-
rachnoidalniho prostoru [9]. Patogeneze makulopatie se zda byt vysvétlitelna prou-
dénim tekutiny z oblasti jamky do subretinalniho prostoru. Fakt, ze do subretinalni
tekutiny nepronika fluorescein v prubéhu fluorescen¢ni angiografie (FA), potvrzuje
jeji cerebrospinalni [8, 15], nebo sklivcovy puvod [9]. Cerebrospinalni puvod subreti-
nalni tekutiny byl opakované potvrzen cisternografickymi kontrastnimi vySetienimi
mozku, pii kterych doslo k pfesunu kontrastni latky i do subretinalniho prostoru [11,
17]. Pfima komunikace mezi sklivcovym a subretinalnim prostorem byla prokazana
pouze u experimentalnich psa [4]. U élovéka tato komunikace nikdy prokazana ne-
byla [12].

DIAGNOSTIKA

Diagnéza jamky terce s piipadnou makulopatii mtze byt stanovena jiz na
zékladé charakteristického klinického obrazu, zahrnujicitho typicky nalez na ter¢i
zrakového nervu a v makule.

Pomocnym vySetfenim, které informuje o anatomickych pomérech v dané ob-
lasti je OCT. Zde prokazujeme rtazné hluboky defekt terce na podkladé formované
jamky a makulopatii charakteru retinoschizy navazujici na temporalni okraj terce.

Dulezitou roli hraje perimetrické vysetieni, které prokazuje zvétseni velikos-
ti slepé skvrny s relativnimi centralnimi skotomy.
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TERAPIE

Jednou z mozZznych metod 1écby makulopatie pii jamce terce je laserova koa-
gulace mista komunikace pti temporalnim okraji disku. Laserova terapie je v této in-
dikaci aspésna u 50 % pripada. Nékteri autoii referuji o latenci az nékolika mésicta
mezi laserovou terapii a priloZenim oblasti retinoschizy [1, 3]. Recidiva se ovSem mu-
Ze opét objevit za nékolik tydnt, ¢i mésica [18]. U o¢i, u nichz selhala laserova tera-
pie, je referovana moznost pouziti tamponady expanzivnim plynem [18, 20]. Nékteré
prace povazuji za metodu prvni volby PPV s odstranénim zadni sklivcové membrany
a tamponadou expanzivnim plynem [9, 14, 18, 20]. Zadn4 z vySe uvedenych metod
nema ovSem podle citovanych publikaci favorizujici efekt. Na zakladé dat ziskanych
sledovanim piirozeného vyvoje tohoto onemocnéni doporucuje Gass sledovat makulu
alesponi 1 mésic od doby vzniku makulopatie, pokud nedojde ke spontannimu piilo-
Zeni, provést fotokoagulaci pti okraji zrakového nervu. Pokud neni odezva po 6—8
tydnech, provést opakovanou fotokoagulaci a teprve po jejim selhani indikovat tam-
ponadu expanzivnim plynem doplnénou PPV.

KAZUISTIKA

Predmétem kazuistického sdéleni je 291lety muz, ktery se dostavil k vysetreni
pro 1 mésic trvajici pokles vizu s obtéZujicim relativnim centralnim skotomem na
pravém oku. Rodinna a osobni anamnéza byla bezvyznamna. V oéni anamnéze byla
zjisténa lehka myopie trvajici asi 3 roky, jinak byla bezvyznamna.

Pti inicialnim vySetieni na nasem pracovisti byla nejlepsi korigovana zrakova
ostrost (NKZO) pravého oka na hodnoté 5/20. NKZO levého oka byla 5/5. Pii vy-
Setteni v arteficialni mydriaze (AM) byla na pravém oku diagnostikovana v tempo-
ralni poloviné zrakového nervu hluboka jamka Sedavé barvy. Od ni temporalnim
smérem pod foveu zasahovalo loZisko retinoschizy elipsovitého tvaru. Na retiné
byly patrny v subretinalnim prostoru precipitaty. Neuroretina fovey vykazovala
znamky vyrazného protenceni s cystoidnimi zménami, periferni retina byla bez
patologie. Retinalni nalez a nalez na zrakovém nervu levého oka byl zcela fyzio-
logicky. Pro potvrzeni diagnézy makulopatie pti jamce terée zrakového nervu bylo
provedeno na pravém oku OCT vysetreni. To prokazovalo retinoschizu navazujici
na temporalni okraj disku, zasahujici subfoveolarné s cystoidnimi zménami neuro-
retiny ve foveolarni oblasti. Hodnota NT na obou oc¢ich byla fyziologicka. Na peri-
metru pravého oka bylo zjisténo rozsiteni oblasti slepé skvrny s relativnimi skotomy
a sniZenou senzitivitou v centralni oblasti, perimetr levého oka byl bez pozoru-
hodnosti.

Nalez v oblasti zadniho pélu pravého oka spole¢né s korespondujicim OCT né-
lezem je na obr. 1.

Po vylouéeni dalsich moznych pti¢in makulopatie bylo provedeno fluoroangio-
grafické vySetieni. V prabéhu celého vysetireni byla patrna charakteristicka hypof-
luorescence oblasti jamky terce. V pozdni fazi byla ve foveolarni oblasti patrna leh-
ka hyperfluorescence dana vyraznym proiidnutim neuroretiny. Pozdni vendzni faze
FA je znazornéna na obr. 2.
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pondujicim OCT nalezem centralné lokali-
zované retinoschizy, Sipka znazornuje jam-
ku terce zrakového nervu

Obr. 3. Pooperaé¢ni nalez spolu s korespon-
dujicim OCT nalezem

Obr. 1. Predoperaéni nalez spolu s kores-

e

Obr 2: Pozdni venézni faze fluorescenéniho
angiogramu

Na zakladé charakteristického
klinického nalezu a vysledka vSech dal-
§ich vySetfeni byla na pravém oku sta-
novena diagnéza makulopatie doprova-
zejici jamku tercée zrakového nervu.

Vzhledem k nizké piedoperaéni
NKZO a velikosti rozsahu retinoschizy
v oblasti makuly bylo u pacienta indiko-
vano operacni reSeni cestou PPV s tam-
ponadou expanzivnim plynem. Byla
provedena klasicka 3portova PPV s od-
stranénim sklivce. Do sklivcové dutiny
byla na dobu 1 minuty aplikovana
membranova modi (Trypane blue
DORC). Po jejim odstranéni bylo zjisté-
no, ze zadni sklivcovd membrana stale
velmi pevné lpi v oblasti zadniho pélu.
Za pomoci aktivniho sani byla provede-
na jeji elevace a odstranéni do periferie
pomoci vitrektomu. Dale byla odstrané-
na vnitfni limitujici membrana (VLM)
v oblasti makuly v rozsahu mezi tempo-
ralnimi arkadami. Jeji odstranéni pro-
béhlo zcela bez komplikaci i v misté
centralni retinoschizy, kde retina vyka-
zovala znamky cystoidni piestavby. Na
zavér byla operace ukonéena tampona-
dou expanzivnim plynem (15% per-
flouropropan — C3Fg). V pooperaénim
obdobi byl pacient poucen o nutnosti za-
chovani prona¢niho postaveni hlavy

(polohovani hlavy obli¢ejem dol) po dobu 2 tydnda.
Za 3 tydny po vstiebani plynné tamponady nebyla biomikroskopicky retino-
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schiza v makule patrna. Vysledek biomikroskopického vysetieni byl potvrzen OCT
vySetienim, které prokézalo fyziologickou foveolarni depresi bez znadmek retinoschi-
zy a edému. NKZO pravého oka se zlepsila na hodnotu 5/10.

Pacient je v pravidelném sledovani naseho pracovisté nyni jiz 1 rok. Posledni
vySetfeni prokazalo fyziologickou makularni konfiguraci. NKZO pravého oka byla
5/5, NT byl v normé. Perimetrické vySetieni pravého oka prokazovalo jen nepatrné
sniZeni centralni senzitivity. Retina byla do periferie kompletné piiloZzena a ¢ocka
byla ¢ira.

Klinicky nalez spolu s korespondujicim OCT néalezem je na obr. 3.

DISKUSE

Jamka terce zrakového nervu je kongenitalni anomalii terce zrakového nervu.
Byva vétsinou lokalizovana pti okraji zrakového nervu, a to ve vice nez poloviné pii-
padt temporalné. U vice nez 40 % pripada muze byt jamka asociovana s vyskytem
makulopatie [4, 5, 6], ktera ma podle OCT nalezu charakter retinoschizy. Vétsina
autort se shoduje na faktu neptitomnosti ablace zadni sklivcové membrany u téch-
to pacientua [2, 5, 9, 10].

Diferencialné diagnosticky je tfeba vylouéit ostatni mozné pti¢iny makulo-
patie postihujici mladé pacienty jako jsou: na X-chromosom véazana juvenilni reti-
noschiza, centralni serézni chorioretinopatie, makularni trakéni syndrom, amoce
sitnice zptisobena makularni fenestraci. D4le je nutno vylouéit kongenitalni anoma-
lie disku jako jsou: syndrom Sikmého disku, peripapilarni stafylom, anomalii disku
charakteru Morning glory syndrom a vrozené kolobomy disku [9, 16].

Na zakladé diferencialné diagnostické rozvahy jsme u naseho pacienta dia-
gnostikovali temporalné lokalizovanou jamku terce doprovazenou makulopatii
charakteru retinoschizy. Nalez byl potvrzen i OCT vySetfenim (obr. 1). Pro vyrazny
pokles NKZO s vyraznymi cystoidnimi zménami neuroretiny v oblasti fovey jsme se
rozhodli k provedeni PPV s tamponadou expanzivnim plynem. Pacient poté po dobu
2 tydnu zachovaval pronaéni postaveni hlavy [9, 14, 18, 20].

Jiz za 3 tydny po operaci byl nalez v makule fyziologicky bez znamek retino-
schizy a cystoidnich zmén. Doslo ke zlep$eni NKZO o 2 adky Snellenovych optotypu.
V prtbéhu dalsiho jednoletého sledovani ztstal nalez v makule nezménén a NKZO se
zlepgila o 4 Fadky Snellenovych optotypt na hodnotu 5/5. Retina je do periferie kom-
pletné ptilozena a OCT néalez prokazuje fyziologickou makularni konfiguraci (obr. 3).

ZAVER

Makulopatie pii jamce terce zrakového nervu piedstavuje pomérné vzacnou
nozologickou jednotku. Stanoveni spravné diagnézy muze ¢init urcité obtize. Velmi
cennou pomoci je ndm v tomto piipadé kromé biomikroskopického hlavné OCT vy-
Setfeni.

Podle publikovanych sdéleni vede piirozeny prabéh tohoto onemocnéni k vel-
mi nizké vysledné NKZO ¢asto pod hodnotou 5/50.
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PPV s tamponadou expanzivnim plynem piedstavuje moznost 1é¢by tohoto ne-

priznivého onemocnéni u pacientd s nizkou NKZO.
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