PACHYCHOROIDNI
CHOROBA MAKULY

SOUHRN

Pokroky v optické koherentni tomografii (OCT) v posledni dobé poskytly novy pohled na né-
ktera chorioretindlni onemocnéni. Pouziti technologie EDI (Enhanced Depth Imaging) béhem
OCT vysetreni a také OCT angiografie umozniuje presnéjsi analyzu cévnatky jak kvalitativng,
tak kvantitativné.

Pojem ,,pachychoroid” (fecky pachy- [mayV]: tlusty) je definovan jako abnormalni a trvaly na-
rast tloustky cévnatky > 300 um, ktery je hlavné zplGsoben dilataci choroidalnich cév Hallero-
vy vrstvy a dalSimi strukturdlnimi zménami normalni architektury cévnatky.

Centralni serdzni chorioretinopatie je jedna z nékolika makularnich onemocnéni spojenych
s ,pachychoroidem”. DalSi onemocnéni, ktera radime pod jednotku pachychoroidni choro-
by makuly, jsou: pachychoroidni pigmentova epiteliopatie, pachychoroidni neovaskulopatie
a polypoidni choroiddlni vaskulopatie.

V této praci shrnujeme soucasny literdrni pohled na pachychoroidni chorobu makuly a po-
pisujeme charakteristické rysy, které jsou pozorovany pfi multimodalni zobrazovaci analyze
zmén cévnatky.
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SUMMARY

PACHYCHOROID DISEASE OF THE MACULA

Progress in optical coherent tomography (OCT) has recently provided new insights into varie-
ty of chorioretinal disorders. The use of EDI (Enhanced Depth Imaging) during OCT examina-
tions and as well as OCT angiography provides a more accurate analysis of the choroid both
quantitatively and qualitatively.

,Pachychoroid” (greek pachy- [max0]: thick) is defined as an abnormal and sustained incre-
ase in choroidal thickness > 300 um, which is mainly due to dilated choroidal vessels in the
Haller’s layer and other structural changes in physiological choroidal architecture.

Central serous chorioretinopathy is one of many macular diseases associated with ,pachy-
choroid”. Another diseases that belong to the group of macular pachychoroid disorders are:
pachychoroid pigment epitelopathy, pachychoroid neovasculopathy, polypoid choroidal vas-
culopathy.

In this paper we summarize the current view on pachychoroid macular diseases and describe
characteristics that are observed in multimodal imaging analysis of choroidal changes.
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Podle histopatologickych clenéni tvori cévnatka zadni

Rychly pokrok v zobrazovacich metoddch zadniho ocni-
ho segmentu ptinesl novy pohled na etiologii a patogenezi
chorioretinalnich onemocnéni. Nazornym ptikladem toho-
to trendu je vyvoj optické koherenéni tomografie (OCT). Po
prvni zmince o vysetreni sitnice metodou OCT v roce 1991
[17], vedl dalsi rozvoj k vyraznému zlep3eni rozliSeni snimkd
a také ke kvalitnéjSimu zobrazeni struktury sitnice [1, 8, 15].

Spaide a kol. uved! v roce 2008 OCT modul EDI (Enhan-
ced Depth Imaging) s vylepSenym zobrazenim hloubky
fezu (obr. 1) [35], ktery umoznil jeSté presnéjsi strukturdini
a funkéni analyzu sitnice a cévnatky [4].

Soucasnou moderni vySetfovaci metodou je opticka ko-
herenéni tomografickd angiografie (OCTA), kterd umoznuje
znazornit jak retindlni, tak i choroiddlni vaskularizaci bez
pouziti kontrastni latky pomoci neinvazivniho 3 D zobrazeni
krevniho pratoku [5].
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¢ast uvedlniho traktu, ma prdmérnou tloustku 150 pm
v jeji predni ¢asti a 220 um v oblasti zadniho podlu. Skla-
da se z péti vrstev: Bruchovy membrany (lamina basalis),
choriokapillaris — cévy s drobnymi fenestracemi, jimiz jsou
vyzivované zevni vrstvy sitnice, Sattlerovy vrstvy — ta je
sloZzena ze stredné velkych cév cévnatky, Hallerovy vrstvy
- sestavajici z velkych cév cévnatky a suprachoroidalni la-
miny (lamina fusca) (obr. 2).

Choriocapillaris

Hallerova vrstva

Sattlerova vrstva

Obr. ¢. 2: Anatomie cévnatky, Sipkou jsou oznacené vrstvy cho-
riokapilaris, Sattlerova a Hallerova vrstva.
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Obr. ¢. 1: Cervenou Sipkou oznaéen modul EDI (Cirrus Zeiss HD-OCT).

Pojem ,Pachychoroid” (fecky pachy- [mayxV]: tlusty) byl
poprvé pouzit Warrowem a kol. v roce 2013 [37]. Je defi-
novan jako abnormalni a trvaly nardst tloustky cévnatky >
300 um [32], ktery je zpUsoben hlavné dilataci choroidalnich
cév Hallerovy vrstvy s jejich naslednou hyperpermeabilitou.
Bylo prokazano, Ze tloustka cévnatky klesa s narlstajicim
vékem pacienta a axidlni délkou oka [16, 23]. Prechodny
narlst choroidalni tloustky byva spojen s akutnimi stadii
zavaznych zadnich uveitid, napfiklad Vogt-Koyanagi-Harado-
vy choroby [24], multifokalni choroiditidy [34] a syndromu
mnohocetnych bilych tecek [2]. V pripadé pachychoroidni
choroby makuly se jedna o trvaly nardst tloustky cévnatky.
Predpoklada se, Ze ,,pachychoroid” ma autozomalné domi-
nantni typ dédicnosti [7, 21, 39]. V zavislosti na dalSim plso-
beni riznych exogennich a/nebo endogennich faktort mize
vzniknout pachychoroidni choroba makuly.

Klinickd jednotka pachychoroidni choroba makuly zahrnu-
je Ctyri rizna onemocnéni, ktera jsou v podstaté jednotlivy-
mi stadii jedné choroby:

1) Pachychoroidni pigmentova epiteliopatie (PPE);
2) Centralni serdzni chorioretinopatie (CSC);

3) Pachychoroidni neovaskulopatie (PNV);

4) Polypoidni choroidalni vaskulopatie (PCV).

S progresi onemocnéni dochazi k postupnému prechodu
do dalSiho stadia onemocnéni [6]. Jejich zakladnimi spo-
le¢nymi rysy jsou: narlst tloustky cévnatky, patologicky di-
latované zily Hallerovy vrstvy, ztencovani Sattlerovy vrstvy
a vrstvy choriokapillaris [6].

Obr. ¢. 3: Ndlez na fundu u pacienta s pa-
chychoroidni pigmentovou epiteliopatii.
A — zmény pigmentové kresby sitnice na
barevné fotografii. B— oblasti neostie ohra-
ni¢ené zvysené i snizené autofluorescence.
C — hyperfluorescence korelujici s oblastmi
poruseni RPE na FAG. D — abnormality RPE
na OCT.
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Obr. €. 5: Zobrazeni pachychoroidni neovaskulopatie. A — ablace
neuroretiny, tvrdé exsudaty a hemoragie z dGvodu pfitomné okult-

ni CNV pfi PNV. B — nalez na OCT, serdzni ablace neuroretiny, hype-
rreflektivni CNV, podminujici ablaci RPE.
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Obr. ¢. 4: Nalez na o¢nim pozadi u paci-
enta s centrdlni serdzni chorioretinopatii.
A — prahledné loZisko v makule a diskoidni
Zlutavé precipitaty. B — ablace neuroretiny,
,pachychoroid“ 351 um dle HD-OCT, mo-
dul EDI. C, D — gradujici hyperfluorescence
v makule na FAG.

Pachychoroidni pigmentova epiteliopatie

Pachychoroidni pigmentova epiteliopatie byla popsa-
na Warrowem a kol. v roce 2013 [37]. Tuto jednotku lze
povazovat za frustni formu nebo predstupen CSC. Kromé
vySe zminéného spole¢ného , pachychoroidniho” fenotypu
jsou pro PPE typické zmény pigmentové kresby sitnice (obr.
3A) a dalsi abnormality retinalniho pigmentového epitelu
(RPE) (obr. 3D), naptiklad jeho c¢etné drobné ablace. Subre-
tinalni tekutina a druzy nejsou patrné. Cévnatka je typicky
ztlustéla v mistech zmén RPE, vétsi tloustka je podminéna
dilatovanymi choroidalnimi cévami Hallerovy vrstvy s nad-
mérnym ztencenim vrstvy choriokapilaris a Sattlerovy
vrstvy. Tyto dilatované cévy se nachazeji v tésné blizkosti
komplexu RPE — Bruchova membrana a mechanicky se tak
podili na vzniku pigmentové epitelopatie. Na angiografii
s indocyaninovou zeleni (ICGA — indocyanine green angio-
graphy) je patrnda choroiddlni hyperpermeabilita, kterad se
projevuje hyperfluorescenci korelujici s oblastmi poruseni
RPE. Autofluorescence fundu se zobrazuje jako oblasti ne-
ostfe ohrani¢ené zvysSené i snizené autofluorescence (obr.
3B). Pachychoroidni pigmentovd epiteliopatie se muze
vyskytnout izolované nebo ji mGzeme nalézt u druhych
oCi pacientd postizenych chorobami ,pachychoroidniho”
spektra, hlavné u CSC, kde mlzeme nalézt znamky PPE do-
konce v 61 % pfipadl [9, 10].



Centralni serdzni chorioretinopatie

Jiz v roce 1866 Albrecht von Graefe poprvé popsal onemoc-
néni makuly s recidivujicim odchlipenim neuroretiny, které
pojmenoval “centrdlni recidivujici retinitida” [36]. V roce
1967 Gass predstavil klasicky popis patogeneze a klinicky prd-
béh této nemoci a nazval ji idiopatickou centralni serézni cho-
roidopatii [13]. V soucasné dobé pouzivame pojem centralni
serdzni chorioretinopatie. Jedna se o nejznaméjsi idiopatic-
kou recidivujici chorobou makuly, ktera je charakterizovana
seréznim odchlipenim neuroretiny, s/nebo bez ablace RPE
[18, 26]. Onemocnéni je snadno diagnostikovatelné a tvori
druhé stadium pachychoroidni choroby makuly [6]. K exsudaci
pod sitnici dochazi z dlvodu zvySeného hydrostatického tlaku
a propustnosti cévnatky, poruchy Bruchovy membrany a ab-
normalitdm RPE. Mezi predisponujici faktory patfi osobnost
typu A, hypochondrie, hysterie, uzivani kortikoid( (Cushingtv
syndrom), téhotenstvi, systémova hypertenze, japonska nebo
jihoasijska rasa, SLE a psychofarmakologicka medikace. Muzi
jsou postizeni v 72—88 % pripadl onemocnéni [33].

Typickym nélezem je okrouhlé prihledné loZisko v maku-
le a diskoidni Zlutavé precipitaty, které jsou patrné diky pfi-
tomnosti vétSiho mnozstvi xantofilniho pigmentu (obr. 4A)
[19]. PFi déletrvajicim pridbéhu onemocnéni mizeme nalézt
z6ny profidnuti RPE a pigmentové abnormality. BEhem doby
trvani ablace neuroretiny probiha fada zmén, které souvisi
s poruchou metabolismu v sitnici. Bunky RPE, které ztratily
kontakt se zevnimi segmenty fotoreceptor( v oblasti ablaci,
nemaji schopnost fagocytdzy. Postupné dochazi k elongaci
fotoreceptord a k ukladani patologického materialu v neu-

Obr. ¢. 6: Zobrazeni polypoidni choroidalni
vaskulopatie. A — barevné foto, ¢ervenou
Sipkou oznacena polypoidni léze v nasalni
¢asti makuly. B — vysoka polypoidni elevace
RPE s okolni ablaci neuroretiny. C — hyper-
fluorescence polypu dle angiografie s in-
docyaninovou zeleni. D — nélez na fluores-
cencni angiografii.

Pozn: pouZzito se svolenim MUDr. Bohdana
Kousala, o¢ni klinika, 1. LF UK a VSeobecna
fakultni nemocnice v Praze

roretiné [25]. Na OCT nalezneme ablaci neuroretiny (obr.
4B), ktera je nékdy komplikovana ablaci RPE. Také mlzeme
spatfit hyperreflektivni body na dolnim okraji ablace, které
maji skvrnitou hyperautofluorescenci na autofluorescenci
fundu [27, 31]. Pfi déletrvajici ablaci neuroretiny vznika apo-
ptdza fotoreceptort s nevratnym poklesem zrakové ostrosti
[28]. Subretinalni tekutina v ¢asném stadiu CSC je vétSinou
areflektivni, ale v nékterych pfipadech muize byt jemné hy-
perreflektivni v disledku tvorby fibrinu [33]. Fibrinova reak-
ce vétSinou mizi bez nasledk, jen vyjimecné vznika subreti-
nalni fibréza s naslednym poklesem zrakové ostrosti.

Fluorescencni angiografie prokaze jeden nebo vice bodl
gradujici hyperfluorescence (obr. 4C-D), v nékterych pfipa-
dech charakteru ,tovarniho kominu® kdy barvivo stoupa
vzhiru pod neurosenzorickou sitnici, jindy jako postupné se
zvétsujici ,inkoustova skvrna“. Na ICGA vidime loZiska cho-
roidalni vaskularni hyperpermeability zvlasté ve stfednich
fazich angiografie [3, 6, 29].

Pachychoroidni neovaskulopatie

Tato jednotka byla popsana Freundem a kol. v roce 2015
[11]. Pachychoroidni neovaskulopatie je povazovana za po-
zdni komplikaci PPE a CSC u pacientd, ktefi pravdépodobné
nesou genetické riziko choroidalni neovaskularizace [30]. Ty-
pickou znamkou je vyvoj okultni choroidalni neovaskularni
membrany (CNV). Zvysena tloustka cévnatky a nepfitomnost
druz odlisuji PNV od VPMD a dalSich degenerativnich one-
mocnéni, které predisponuji k vzniku CNV (obr. 5A, 5B) [14].
Podle soucasného ndazoru pricinou vzniku CNV je dlouhodoby
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tlak na Bruchovu membrdnu a naslednd ischemie chorioka-
pilaris a Sattlerovy vrstvy, coz vyvola podnét k proliferaci
cév Hallerovy vrstvy. Cévni komplex CNV nazyvany ,tangled
network (zamotana sit)“ pod nepravidelnou ablaci RPE je
dobre patrny na OCTA [12, 26, 30]. VedlejSim nalezem byva
fokalni dilatace cév cévnatky pfimo pod CNV. Predpoklada
se, Ze nejen zvétseni celkové tloustky cévnatky, ale také na-
lez dilatovanych cév hraje roli v patogenezi PNV [30].
Vzhledem k tomu, Ze PPE a CSC maji podobnou etiologii,
jsou dokumentovany pripady vzniku PNV u pacient( s PPE
i bez predchozich znamek CSC [30].

Polypoidni choroidalni vaskulopatie

Polypoidni choroidalni vaskulopatie byla popsana Yan-
nuzzim a kol. jako proliferace choroidalnich kapilar pod RPE
a vyvoj aneurysmat ve formeé polypt na Spicce kapilarni pro-
liferace s naslednym serdznim prosakovanim a krvacenim
[38]. Jedna se o posledni, nejvice pokrocilé stadium spektra
pachychoroidni choroby makuly, které je zobrazitelné po-
moci ICGA (obr. 6C) [20, 22].

PCV se predilekéné vyskytuje u asijské nebo africké rasy,
ale mlze postihnout i jedince bilé rasy. Klinicky je PCV cha-
rakterizovana prominujicimi oranzové cervenymi lozZisky,
Casto s polypoidni ablaci RPE, které Ize nalézt pfi vySetieni
oc¢niho pozadi pomoci oftalmoskopie a biomikroskopie.

V histopatologickém vysSetreni téchto |ézi byla nalezena
choroidalni kapilarni proliferace pod RPE a vznik aneurys-
mat ve formé polypd na zakoncenich kapilarnich prolife-
raci (obr. 6A). Tyto polypoidni struktury zpGsobuji serésni
a hemoragické prosakovani pod RPE a neuroretinu (obr.
6B, 6D), u nékterych pacientli mohou vést k hemoragické
ablaci RPE.

ZAVER

Pouziti modulu EDI na klasickém OCT a moderni metody
OCTA poskytlo lepsi pochopeni role patologickych zmén
cévnatky u CSC. Navic umoznilo definovat pojem ,pachy-
choroid” a odhalit onemocnéni spojend s timto nalezem.
Spektrum pachychoroidnich chorob je charakterizovano tre-
mi spoleénymi rysy: narlst choroidalni tloustky > 300 um,
dilatace cév Hallerovy vrstvy a ztencovani vrstvy choriokapi-
laris a Sattlerovy vrstvy.

Mezi tyto choroby patfi CSC, pri které hraje roli choroidal-
ni kongesce a hyperpermeabilita a nasledny vznik serézniho
odchlipeni neuroretiny a RPE; PPE, kterd predstavuje frustni
formu CSC; PNV, ktera je charakteristicka pritomnosti okult-
ni CNV a konecné PCV, ktera je povaZovana za nejvice pokro-
Cilou formu pachychoroidni choroby makuly.
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