PRIBEH JEDNE PAPILY

SOUHRN

Cil: Prezentovat pripad pacientky s ,nejasnym* a nahlym poklesem vidéni levého oka a vypa-
dem zornych poli obou o¢i.

Metodika: Kazuistické sdéleni.

Vysledky: 66leta pacientka byla odeslana neurologem ke konzilidrnimu vysetreni na nase pra-
covisté pro déle nez 3 roky trvajici anamnézu nahlého zhorseni vidéni levého oka. Od zari 2009
byla vySetfovana na rdznych oftalmologickych pracovistich. Postupné byla vylouéena neuritida
zrakového nervu, traumaticka, kompresivni nebo toxicka neuropatie, jakoZ i nutritivni neuro-
patie z deficitu vitaminu B,,. Pacientka byla také geneticky vySetfena na Leberovu hereditarni
neuropatii optiku, kterd nebyla potvrzena. Na snimcich z magnetické rezonance byla popsana
atrofie zrakovych nervid v celém jejich rozsahu, kterd byla podle kontrolniho vysetteni po jed-
nom roce bez progrese. Z dostupné dokumentace, kterou pacientka s sebou pfinesla, byly pfi
vySetfeni optickou koherencni tomografii na obou ocich patrny druzy terce zrakového nervu,
které ale nebyly v dokumentaci popsany. Také bylo provedeno vysetreni zrakovych evokovanych
potenciall, po kterém jiz byla diagndza druzové papily stanovena, nicméné pacientka byla pro
pokles vizu levého oka vysetfovana déle. Pri vySetreni u nds byla zrakova ostrost pravého oka 0,5
s-2,0 D a levého oka pocitani prstli ze vzdalenosti 50 cm s jistou svételnou projekci. Pfi perimet-
rickém vysetreni bylo oboustranné zachyceno koncentrické zizeni zornych poli, nalez byl vice
vyjadfen na levém oku. Bulby byly v primdrnim postaveni paralelni a volné pohyblivé ve viech
pohledovych smérech a pacientka byla bez diplopie. Pfima fotoreakce zornic byla oboustran-
né oblenéna. Predni segment obou oci byl klidny, na fundu jsme zastihli oboustranné difuzné
bledsi papily, které byly nad niveau a mély girlandové okraje. Biomikroskopicky, a to i bez arte-
ficialni mydriazy, byly na tercich zrakovych nervli patrné ¢etné povrchové druzy, vytvarejici az
hroznovité konglomeraty. Oboustranna drizova papila byla potvrzena i pomoci ultrazvukového
vySetieni, autofluorescence fundu a optické koherenéni tomografie se spektralni doménou.
Zavér: Druzova papila je Casto asymptomatickda, mnohdy jde o ndhodny nélez pfi biomikro-
skopii fundu v rdmci béZzného ocniho vysetreni. Vzacnéji viak drizy mohou zpUsobit obého-
vou poruchu na terci zrakového nervu se svéraznym vypadem zorného pole. Proto bychom na
diagndzu druzové papily neméli v diferencialné diagnostickych tvahach zapominat.

Klicova slova: druzova papila, pokles vizu, skotom, autofluorescence, neuritida, neuropatie,
perimetr, ultrazvuk

SUMMARY

STORY OF THE PAPILLA - A CASE REPORT

Purpose: To present a case report with ,,unclear” and sudden decrease of left eye visual acui-
ty and bilateral visual fields defects.

Methods: A case report.

Case presentation: A 66-year-old woman was referred to our Center of Neuroophthalmology
and Orbitology by a neurologist for a history of sudden decrease of visual acuity of her left
eye 3 years ago. From September 2009, she was examined at various and not only ophthal-
mology departments. One by one the optic nerve neuritis, traumatic, compressive or toxic
neuropathy and also nutritive neuropathy because of vitamin B,, deficiency were excluded.
The patient underwent also a genetic examination for Leber’s hereditary optic nerve neuro-
pathy, but this diagnosis was not confirmed. On magnetic resonance imaging, an atrophy of
both optic nerves was described, with no further progression found during the follow-up exa-
mination after one year. In available patient’s medical records we found out that on optical
coherence tomography scans optic disc drusen of the both eyes are visible, but this wasn’t
described in the records. Also, an examination of Visual Evoked Potential was performed -
this confirmed the diagnosis of optic disc drusen. However, our patient was further examined
for visual lost of the left eye. At the time of presentation (January, 2014), her best-corrected
visual acuity of the right eye was 0.5, and counting fingers at 50 cm distance with correct light
projection in the left eye. Static perimetric examination demonstrated bilateral and concen-
tric narrowing of visual fields. The eyes were parallel, with no limitation of their movements
in any direction. The patient was without diplopia, the direct pupil reactions to the light were
sluggish bilaterally, and anterior segments of both eyes were with no pathologies. Examinati-
on of the fundus revealed bilateral findings of pale optic disc with absent optic cup and indi-
stinct “lumpy” margins. Waxy pearl-like irregularities of the papila of both eyes were visible
even without pupil dilatation. Bilateral optic disc drusen were confirmed by ultrasonography,
fundus autofluorescence and spectral-domain optical coherence tomography.
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Conclusion: Optic disc drusen are often asymptomatic, frequently it is an accidental finding
during the biomicroscopy of fundus due to ordinary eye examination. Rarely, optic disc dru-
sen can cause blood circulation failure on the optic disc with typical defects of the visual field.
That’s why we shouldn’t forget the optic disc drusen in the differential diagnosis considera-

tions.

Key words: optic disc drusen, decrease of the visual acuity, visual field defect, autofluores-

cence, neuritis, neuropathy, perimetry, ultrasonography
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Problematika druzové papily je v odbornych kruzich dobfe
znama, nicméné na zdkladé nasich zkusenosti ¢ini jeji dia-
gnostika v bézné praxi stale problémy a ¢asto se na ni za-
pomina. Touto kazuistikou chceme na danou problematiku
opét upozornit.

VLASTNIi KAZUISTICKE SDELENI

66leta Zena byla odeslana neurologem ke konzilidrni-
mu vysSetfeni na naSe pracovisté pro déle nez 3 roky trva-
jici anamnézu nahlého zhorseni vidéni levého oka. Od zafi
2009 byla vysetfovana na rdznych, nikoli jen oftalmologic-
kych pracovistich, kde byly postupné vylouceny rizné moz-
né pfic¢iny poklesu vidéni levého oka: neuritida zrakového
nervu, traumaticka, kompresivni a toxickd neuropatie, jakoz
i nutritivni neuropatie z deficitu vitaminu B ,. Pacientka byla
také geneticky vySetfena na Leberovu hereditarni neuropa-
tii optiku, kterd nebyla potvrzena. Pfi opakovaném vyset-
feni magnetickou rezonanci (magnetic resonance imaging
— MRI) byla popsédna atrofie zrakovych nervid v celém jejich
rozsahu a podle kontrolniho vySetfeni po jednom roce byla
bez progrese. Z dostupné dokumentace, kterou pacientka
s sebou pfinesla, vyplynulo, Ze byla vySetfena v soukromém
ocnim centru, kde bylo provedeno vysetfeni papil optickou
koherencni tomografii (OCT). Na OCT scanech obou oci byly
patrny druzy terCe zrakového nervu, které ale nebyly v do-
kumentaci popsany a pacientka o nalezu nebyla informova-
na. V roce 2011 bylo jesté provedeno vysetfeni zrakovych
evokovanych potenciald (visual evoked potentials, VEP), po

a

kterém jiz byla diagndza druzové papily stanovena, nicméné
pacientka byla pro pokles vizu levého oka vysetrovana dale.

PFi vySetfeni na nasem pracovisti byla nejlépe korigovana
zrakova ostrost pravého oka 0,5 s -2,0 D, zrakova ostrost oka
levého pocitani prstl ze vzdalenosti 50 cm s jistou svétel-
nou projekci. Pfi perimetrickém vysSetreni bylo oboustranné
dokumentovdano koncentrické az trubicovité zuzeni zornych
poli, ndlez byl vice vyjadren na levém oku (obr. 1). Bulby byly
v primarnim postaveni paralelni a volné pohyblivé ve vsech
pohledovych smérech. Pacientka byla bez diplopie. Pfima
fotoreakce zornic byla oboustranné oblenéna. Predni seg-
ment obou oci byl klidny, na fundu jsme zachytili oboustran-
né difuzné bledsi papily zrakovych nervd, které byly nad ni-
veau a mély girlandové okraje. Biomikroskopicky, a to i bez
arteficidlni mydriazy, byly na tercich zrakovych nerv( patrné
cetné povrchové druzy, vytvarejici az hroznovité konglome-
raty (obr. 2). Oboustranna druzova papila byla potvrzena
i pomoci ultrazvukového vysetieni (ultrasonografie, USG)
(obr. 3), autofluorescence fundu a optické koherencni tomo-
grafie se spektralni doménou (SD-OCT) (obr. 4).

DISKUSE

Druzy terce zrakového nervu jsou acelularni drobnd de-
posita vapniku, aminokyselin a mukopolysacharidd, situo-
vana na papile nebo v papile zrakového nervu pred lamina
cribrosa, do které mohou nékdy infiltrovat. Podle toho jsou
popisovany povrchové nebo hluboké drazy (5, 6, 8, 9, 11,
20, 23). Jejich patogeneze neni zcela jasna (9, 16). Nékolik
autorl udava jako pricinu vzniku driz abnormalni axonalni
metabolismus vedouci ke vzniku vapenatych krystalt v mi-

b

Obr. 1 Perimetricky nalez. Koncentrické ziZeni zorného pole pravého oka a), paracen-

tralni zbytky zorného pole levého oka b)
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Obr. 2 Druzova papila. Barevné snimky papily zrakového nervu pravého a) a levé-
ho oka b), bez¢ervené snimky papily pravého c) a levého oka d), autofluorescence
druz papily pravého e) a levého oka f)

tochondriich, dale poskozeni samotnych axond s vypuze-
nim mitochondrii do extraceluldrniho prostoru a naslednou
akumulaci vapenatych depozit (16, 20, 21, 22). Seitz a kol.
(19) uvadéji, Ze ke vzniku druz mlze dochdzet i redukci axo-
plazmatického toku sekundarné u kongenitalnich anoma-
lii terce zrakového nervu. Druzy terce zrakového nervu se
mohou vyskytovat jak u dospélych, tak u déti (9). Prevalen-
ce klinicky rozpoznatelnych druz terce Cini v populaci pod-
le Friedmana a kol. (4) pouze 0,3 %, se stejnym pomérem
muz( a Zen. Pitevni ndlezy vSak dokazuji prevalenci vyssi,
az 2,4 %. Prace Auw-Haedricha a kol. (1) uvadi, Ze tato dis-
krepance je ddna vysokou prevalenci nediagnostikovanych
druzovych papil.

Poprvé byla druzova papila popsédna v roce 1858 Miille-
rem (9). MUZe byt jednostranna i oboustrannad, jako samo-
statné onemocnéni s vyskytem sporadickym nebo s autozo-
malné dominantni dédi¢nosti s neuplnou penetranci, nebo
mUZe byt asociovana s jinymi o¢nimi afekcemi. NejCastéji
jsou to retinitis pigmentosa (asi v 10 %), angioidni prouzky
bez pseudoxanthoma elasticum (ve 25 %) a glaukom, z cel-
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kovych onemocnéni pak Alagillliv syndrom u déti (hereditar-
ni intrahepatalni cholestdza, az v 95 %), UsherQv syndrom
typu | (v 35 %) a typu Il (v 8 %), angioidni prouzky s pseu-
doxanthoma elasticum (ve 21 %) a syfilis (9, 16, 20).

V klinickém obraze dominuje nalez na fundu (9), stejné
jako u nasi pacientky. U dospélych se ptvodné hladka vyvy-
$enina na terci v pribéhu let méni. Zprvu jsou patrna jedno
nebo dvé zafici Zlutobélava téliska pfi okraji terce, ktera jsou
pozdéji cirkularné doplnéna dalSimi drizami. Vzhled terce
je potom charakteristicky, podle Otradovce (16) ma typic-
ky girlandovy okraj a hroznovity povrch. Druzy se jevi jako
ovalné, lehce nepravidelné vyrastky na okraji terce, nékdy
presahujici na okolni sitnici. Povrchové druzy jsou Zlutobé-
lavé, ostfe ohrani¢ené a jejich velikost kolisd od drobnych
tecek az po vétsi granule. Jejich diagndza je vcelku bezpro-
blémova, v nejasnych pfipadech mlize pomoci ultrazvukové
vysSetteni oka, zejména pfi snizeném zisku signalu (gain <60
dB), kdy jsou druzy proti okoli vyrazné hyperechogenni (9,
16). V hloubce uloZené druzy jsou matného vzhledu a jejich
ohraniceni je neostré. Casto jsou ulozeny tak hluboko, 7e
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Obr. 3 Ultrasonografie pravého oka. Zobrazeni druzové papily pfi normalnim zisku signalu (gain 68 dB) a),
hyperechogenita drizové papily pfi snizeném zisku signalu (gain 40 dB) b)
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Obr. 4 Pokles tloustky vrstvy nervovych vlaken na optické koherenéni tomografii pravého a) a levého oka b). Rez
papilou zrakového nervu pravého oka (Sipka ukazuje na druzu, hvézdicka v lumen cévy) c), papila pravého oka
ve trojrozmérném zobrazeni d), oplostéla kfivka zrakovych evokovanych potencialti pravého e) a levého oka f)
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nejsou oftalmoskopicky viibec patrné. Nékdy byva hranice
tere, zejména nazalni, navalitd, neostfe ohranicena a jeji
povrch zvinény (6, 9, 16, 23). Ackoliv dridzy nesplyvaji, maji
tendenci se postupem c¢asu shlukovat a jejich konglomeraty
mohou vyplnit cely ter¢ zrakového nervu (9).

Ve vétsiné pripadl se jedna o asymptomatickou afekci,
Casto jde o nahodny nalez pti béZzném ocnim vysetreni (6,
9, 23). Nalez na prednim segmentu je fyziologicky a dobra
centralni zrakova ostrost byva zachovana (9). Drizami vyvo-
lany utlak vén vsak muZe zpUsobit jejich vyraznéjsi plnéni,
jakoz i vznik cévnich spojek ¢i hemoragii na terci. Pfitomnost
hlavné hlubokych druz na papile mize byt pricinou obéhové
poruchy v fecisti zadnich ciliarnich arterii s naslednym na-
hlym a trvalym vypadem zorného pole charakteru svazku
nervovych vlaken (typicky arkuatni a sektorové skotomy),
nasledovanym parcialni atrofii terce (2, 3, 9, 14, 15, 16, 23,
24). Rozsah vypad( zorného pole muze kolisat od rozsirené-
ho Mariottova bodu aZ po rozsahlé defekty zorného pole,
jako u nasi pacientky, které jindy viddme pri glaukomové
neuropatii optiku (17, 20). U nemocného s anamnézou nah-
Iého nebolestivého poklesu vidéni a s ndlezem na perimetru
je vhodné po vylouceni jinych akutnich afekci, jakymi jsou
retrobulbarni nebo intraokuldrni neuritida, predni ische-
mickd neuropatie optiku ¢i okluze retinalnich cév, pomyslet
pravé na druzy terce zrakového nervu. Silverman a kol. (20)
ve své praci uvadéji, ze kromé cév mohou druzy komprimo-
vat i axony okolnich gangliovych bunék sitnice, a tim narusit
axoplazmaticky tok s jejich naslednou smrti. Vyjimecné mo-
hou druzovou papilu provazet i vterinové obnubilace, jinak
typické pro méstnavou papilu (9, 16, 23).

V diagnostice druzové papily Ize vyuzit, kromé biomikro-
skopického vysetreni ocniho pozadi a jiz zminéného USG vy-
Setfeni, metodu autofluorescence fundu, kterd je uzitecna
hlavné pfri odliseni povrchovych driz a edému papily. Dale
mUlzZeme hodnotit vrstvu nervovych vlaken (retinal nerve
fiber layer, RNFL) a dokumentovat fezy papilou provedené
pomoci SD-OCT nebo nové OCT s prohloubenou hloubkou
ostrosti (enhanced depth imaging OCT) a swept source OCT.

Pomoci téchto metod lze zobrazit hluboké vrstvy sitnice,
cévnatku a skléru a doplnit informace ziskané USG nebo
vysSetrenim autofluorescence fundu (10, 12, 13, 20). V pfi-
padé nejasnosti Ize doplnit fluorescencni angiografii, ktera
je uzitecna hlavné pri odliseni hlubokych driz a edému pa-
pily (18, 20, 25). V nejasnych pripadech Ize vyuzit i vySetieni
pocitacovou tomografii ¢i MR, které, jak ve své praci uvadi
Ziak a kol. (25), sou¢asné vyloudi jiné zavaznéjsi priciny kal-
cifikace terce, jakymi jsou retinoblastom, gliom optiku a dal-
§i. Ziak a kol. (25) dale konstatuji, Ze vysledky vySetieni VEP
odpovidaji zavaznosti poskozeni peripapilarnich nervovych
vldken a vykazuji Sirokou skalu abnormalit, a proto nejsou
pro diagnostiku drizové papily spolehlivé.

Suverénni diagnostickou metodou, zejména u hlubokych
druz, v bézné klinické praxi nadale zlstava ultrasonografie,
ktera je postupné doplnovana stale se rozvijejici optickou
koherenc¢ni tomografii (7, 9, 12, 13, 18, 20).

V diferencidlni diagnostice drizové papily musime zvazo-
vat zejména pocinajici ¢i chronické méstnani (6, 9).

Lécba druz ani jejich prevence nejsou doposud znamé.
K nejzavaznéjsim komplikacim druz terce zrakového nervu
patfi predni ischemicka neuropatie optiku, cévni sitnicové
uzaveéry a retinopatie z venostazy komplikovana cystoidnim
makuldrnim edémem (9).

ZAVER

Druzova papila je Casto asymptomatickd, vzacnéji vsak
mze zpUsobit obéhovou poruchu na terci zrakového ner-
vu se svéraznym a Casto rozsahlym vypadem zorného pole.
U pacienta s anamnézou nahlého nebolestivého poklesu vi-
déni a s patologickym ndlezem na perimetru bychom méli
po vylouceni akutnich afekci na papile pomyslet na druzy
tere zrakového nervu, které svou polohou na povrchu ci
v papile mohou byt pfi¢inou utlaku cév s naslednou obé-
hovou poruchou. Usetfime tak pacienta dalSiho dlouhého
a zbytecného vysetiovani.
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