AZOOR: AKUTNA ZONALNA
OKULTNA VONKAJSIA
RETINOPATIA — KAZUISTIKA TYPU 3
OCHORENIA SO SUPERRYCHLYM
NAVRATOM ZRAKU

SUHRN:

Akutna zonalna okultna vonkajsia retinopatia (AZOOR) je neinfekéné ochorenie spésobujuce
dysfunkciu mapovitych oblasti vonkajsich vrstiev sietnice vacsinou v blizkosti okolia zrako-
vého nervu. Je spojena s prechodnym chybanim fotoreceptorov, poklesom zrakovej ostrosti

a neskorymi pigmentovymi zmenami fundu. V Ceskej a slovenskej odbornej literature sa zatial

samostatny ¢lanok s kazuistikou tohto ochorenia nevyskytol. Prezentujeme pripad pacientky
s unilateralnym postihnutim, rychlou spontannou Upravou zraku a znovuobjavenim sa foto-
receptorov na OCT.
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SUMMARY

ACUTE ZONAL OCCULT OUTER RETINOPATHY

— A CASE WITH RAPID RETURN OF VISUAL FUNCTIONS

IN TYPE 3 DISEASE

Acute zonal occult outer retinopathy is noninfectious zonal dysfunction of outer retina often
adjacent to optic nerve. It is accompanied by temporary disappearance of retinal fotore-
ceptor layer, visual acuity drop and late pigmentary fundus changes. Authors present a case
report of a patient with unilateral involvement and spontaneous visual acuity resolution fo-
llowed by quick reappearance of photoreceptor layer on OCT.
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KAZUISTIKA

43-ro€nd pacientka s anamnézou dva dni trvajuceho
zhorSenia zraku na pravom oku bola odoslana spadovym
oftalmolégom na vyssie pracovisko za Gcelom diagnostiky.
Zhorsenie malo charakter zahmlenia zraku s vypadkom zor-
ného pola Zltohnedej farby spolu so ojedinelymi zableskmi

svetla. Pacientka bolesti oka neguje, uviedla, Ze posledné
dva tyZdne spavala velmi malo a bola pod vyraznym psychic-
kym stresom. Ako kratkozrakd od detstva nosila korekciu. Na
ocné ochorenia sa nikdy neliecila, na oci operovana nebola
a osobnd anamnéza bola taktiez bez pozoruhodnosti.
Refrakcia na pravom oku bola -2.00 Dsf -0.75Dcyl 163°,
vnutroocny tlak 16 torr. Refrakcia na lavom oku bola -1.50

Obr. 1 Fotografia fundu o. dx: jemna atrofia RPE vo fovee
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Obr. 2 Fotografia fundu o. sin — fyziologicky nalez
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Obr. 3 OCT nalez o. dx: diskontinuita linie vonkajSich segmentov
fotoreceptorov, koreSpondujica s tmaviou mapovitou oblastou
parafovedlne na SLO obraze v lavej ¢asti obrazku

Dsf -0.50Dcyl 12°, vnutroocny tlak 22 torr. Najlepsia kori-
govand zrakova ostrost merana na Snellenovom optotype
na pravom oku bola 5/15, vliavo 5/5. Nalez na prednom
segmente oka bol veku primerany, bez akéhokolvek kale-
nia Sosovky, sklovec bol Ciry. Ter¢ zrakového nervu dobre
ohraniceny, kolorovany, v nazalnej ¢asti jemne hyperemicky,
cievy primeraného kalibru, makula bez fovealneho reflexu
s naznacenym preriednutim RPE vo fovee (obr. 1), avsak bez
hrubsej patoldgie, periféria sietnice bez loziskovych zmien
kompletne priloZzend. Biomikroskopicky nalez o¢ného poza-
dia na favom oku bol fyziologicky (obr. 2). OCT vysetrenie
pravého oka preukazalo zachovanu stratifikaciu neuroretiny
bez zmien vitreoretindlneho rozhrania, alebo cystoidnych
zmien, avSak oddhalilo chybanie vonkajSich segmentov fo-
toreceptorov vratane cilia ¢apikov pri zachovani membrana
limitans externa (obr. 3). Na SLO (scanning laser ophthal-
moscopy) obraze tvorilo miesto chybania fotoreceptorov
mapovitd tmavsiu oblast v celej oblasti fovey a parafovey.
OCT lavého oka nepreukazalo Ziadne patologické zmeny
(obr. 4). Nalez bol uzavrety ako makulopatia na pravom oku
k diferencialnej diagnostike, pacientke bol podany parabul-
barne depotny betametazdn v davke 0,4 ml a bola objedna-
na na kontrolné vysetrenie o dva dni.

Stvrty deri od zacatia priznakov sa vizus pravého oka mi-
erne zlepsil na 5/12, OCT nalez bez identicky ako na po-
slednom vysetreni. Bolo vykonané vysetrenie zorného pola
pomocou pocitacového perimetera (zn.Octopus) full-tre-
shold metddou. Vysetrenie zaznamenalo zniZenie citlivosti
v malej oblasti fovey o 13 decibelov (obr. 5). Extramakularny
skotdm lokalizovany superidrne sme povazovali za klinicky
bezvyznamny. Pacientke bol navrhnuty prijem na oddelenie
za Ucelom dalSej diferencidlnej diagnostiky ochorenia, avsak
hospitalizaciu v ten den pacientka odmietla.

Piaty den od zacatia priznakov bola pacientka prijatd na
oddelenie so zaverom makulopatie na pravom oku s moz-
nym rozvojom retrobulbarnej neuritidy. Vizus na pravom
oku sa od predchadzajuceho dna zlepsil na 5/5 Ciastocne.
Pacientke bol podany metylprednizolén vendzne v bolusovej
davke 1000 mg s pokracovanim dalsSie dva dni s naslednym
prechodom na metylprednizolén podéavany per os v davke 1
mg/kg/den. Pacientke bola odobraté krv na zakladny krvny
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Obr. 4 OCT nalez o.sin: fyziologicky nalez

obraz, biochemicky skrining a zapalové markery. Pacientku
sme objednali na elektrofyziologické vysetrenie na Oc¢nu kli-
niku Nemocnice sv. Michala v Bratislave.

Siesty deri od zaciatku priznakov ochorenia boli vy3etre-
né zrakové evokované potencialy, ktoré nepreukazali zmenu
amplitady a rychlosti vedia vzruchu pravostrannym n. opti-
cus, na zdklade ¢oho sme z diferencialnej diagnostiky vylucili
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Obr. 5 Vysledok vysetrenia zorného pola pravého oka pocitaco-
vym perimetrom. ZnizZenie citlivosti v malej oblasti vo fovee
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Obr. 6 FAG z 1. minaty — mierne zvySena transmitovana hyper- Obr. 7 FAG vysetrenie z 10. mintty — zvyrazneny staining TZN
fluorescencia vo foveee

1200 6m

17.9. 2013, 0D
IR&OCT 30° ART [HS] ART(9) Q: 16

Obr. 9 OCT nalez 10 dni od zacatia priznakov — pretrvava chyba-
nie fotoreceptorov
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MRS 8B FZmn

Obr. 10 Elektroretinogram v skotopickom a fotopickom zbere, flicker ERG
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Obr. 11 Elektrookulogram
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IR&OCT 30° [HS] ART(8) Q: 28

Obr. 12 OCT nalez 1 mesiac od zacatia priznakov — obnovena linia
fotoreceptorov so zmensenou tmavou skvrnou na SLO obraze

6.11.2013, OD

IR&OCT 30° [HS] ART(11) Q: 20 HEIDELBEIG|
enGinEenns

Obr. 13 OCT nalez 2 mesiace od zacatia priznakov — Uplna restitu-
cia fotoreceptorov bez tmavej Skvrny na SLO obraze

retrobulbdrnu neuritidu. Vysledky krvi nepreukazali zvyse-
nie zapalovych parametrov a vSetky boli v medziach normy.

Pocas hospitalizacie sme vykonali vySetrenie fluoresceino-
vou angiografiou. Na pravom oku sme v prvej minute vy-
Setrenia pozorovali naznacenu jemnu transmitovanu hyper-
fluorescenciu vo fovee (obr. 6) so zvyraznenym staningom
terca zrakového nervu v piatej minute (obr. 7). Tento nélez
bol velmi diskrétny a uzavreli sme ho ako klinicky nevyznam-
ny. Nalez na lavom oku bol fyziologicky (obr. 8). Desiaty den
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od zacatia priznakov bol nalez na OCT prakticky nezmeneny
ako pri zachyte ochorenia (obr. 9). Vizus uz mala pacientka
plny na trovni 5/5, bola z oddelenia prepustena a ndlez sme
uzavreli ako akutnu zonalnu vonkajsiu okultnu retinopatiu
a pacientku sme dalej sledovali ambulantne.

Trinasty den od prvych priznakov podstupila pacientka
ERG a EOG vysetrenia na Ocnej klinike Nemocnice sv. Mi-
chala v Bratislave (obr. 10 a 11). Ardenov kvocient na pra-
vom oku bol v suspektnom pasme, na lavom oku v norme.
Adaptacna krivka na osvit bola pritomna, trochu plochsia pri
dobrej spolupraci pacientky. Nalez nepotvrdil poskodenie
Capikov, vysoko pravdepodobny bol deficit tyCiniek.

Jeden mesiac od zacatia priznakov doslo na OCT k upl-
nému obnoveniu vonkajsich segmentov fotoreceptorov
(obr. 12) a zmenseniu tmavej skvrny na SLO obraze. O dalsi
mesiac neskor tmava skvrna vymizla uplne a OCT nalez bol
prakticky fyziologicky (obr. 13).

Na poslednej kontrole asi rok od vzniku priznakov bola pa-
cientka asymptomaticka, biomikroskopické aj OCT vysetre-
nie bez patologického nalezu a zrakova ostrost s korekciou
5/5 bilaterdlne.

DISKUSIA

Akutna zondlna okultna vonkajsia retinopatia (z anglického
Acute zonal occult outer retinopathy — AZOOR) je syndrém
charakterizovany nahlou stratou zrakovych funkcii v jednej
alebo viacerych zénach centrdlnej Casti sietnice. Skotom méze
byt rekurentny, pripadne sa zvic¢Sovat a Casto splyva so zrako-
vym nervom a je vacsinou sprevadzany fotopsiami. AZOOR sa
CastejSie vyskytuje u mladych myopickych Zien, pricom k na-
vrateniu zrakovych funkcii dochddza zriedka (3). Ochorenie
zacina unilaterdlne a Casto postihuje obe oci. Ako prvy toto
ochorenie popisal Donald Gass u 13 pacientov s centralnym
skotdmom bez prisldchajucich zmien na funde, u ktorych sa
postupom ¢asu vyvinuli v mieste skotdmu zmeny pigmenta-
cie sietnice a atrofia chorioidey (2). PouZil akronymum AZO-
OR, ktoré sumarizuje zakladné klinické ¢rty ochorenia:

A — akutna: nahla uni- alebo bilaterdlna strata zraku s fotop-
siami.

Z — zonalna: strata zrakovych funkcii sa vyskytuje v jednom
alebo viacerych oblastiach sietnice s alebo bez sprie-
vodného zvacésenia slepej Skvrny.

O — okultna: minimalny pociatocny biomikroskopicky nalez
alebo Uplné chybanie zmien na sietnici v oblastiach ko-
reSpondujucich so skotomom.

O - (outer) vonkajsia: postihuje primarne vonkajsiu Cast
sietnice — vrstvu fotoreceptorov s abnormalnou odpo-
vedou na ERG. Capiky st viac postihnuté ako tycinky.

R — retinopatia.

Etioldgia ochorenia nie je znama, pricom sa uvazuje o in-
fekénom aj autoimunnom poévode ochorenia. Virus alebo
iny infekény agens moze do oka vstupovat pozdi? zrakového
nervu alebo ora serrata a vyprovokovat imunitnd odpoved
na virusové antigény, ktoré su podobné antigénom produko-
vanym fotoreceptormi, ¢im vzniknu zény dysfunkcie az stra-
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ty fotoreceptorov (3). Ziadne nezvy&ajné protilatky proti fo-
toreceptorom sa vsak u pacientov s AZOOR doteraz nenasli
(6). Alternativna moznost vzniku ochorenia je geneticka pre-
dispozicia niektorych jedincov k autoimunitnej a zapalovej
odpovedi proti bunkdm sietnice, pricom ku vzniku ocnych
symptémov dochddza expoziciou Specifickym spustacom
z vonkajsieho prostredia (7).

Nahla strata zraku nekoreluje s biomikroskopickym nale-
zom na sietnici, ktory je zvdcsa negativny, pripadne vidno
minimalne zmeny pigmentacie fundu v miestach skoté-
mu. VysSetrenie fluoresceinovou angiografiou vo véacsSine
pripadov aZ na diskrétne window defekty taktiez neodhali
vyraznu patoldgiu. V neskorsich fazach angiografie mozno
pozorovat zvyraznené fyziologické vychytavanie kontrastu
v zrakovom nerve - neskory staining disku. Toto pozorova-
nie viedlo Gassa k predpokladu, Ze ochorenie je infekéné-
ho pévodu a miestom vstupu virusu do oka je oblast okolo
papily (4). Spaide (13) vyzdvihuje vyznam autofluorescencie
fundu pri urceni presnej oblasti postihnutia sietnice, pricom
tato oblast je hypoautofluorescentnd. Elektrofyziologické
vysSetrenia vykazuju takmer vidy abnormality (3).

Azda najvyraznejSie ukazuje patologiu OCT vysSetre-
nie. V postihnutych miestach sietnice, ktoré koreluju so
skotdmom vidime diskontinuitu aZ Uplné chybanie linie fo-
toreceptorov. Sucastou OCT vysetrenia je aj zobrazenie po-
zicie jednotlivych tomogramov vzhladom k topografii sietni-
ce, ktoru reprezentuje obraz digitalne vytvoreny pomocou
SLO (scanning laser ophthalmoscopy). Laserom emitované
svetlo odrazené od sietnice je snimané cez mimoriadne
uzku $trbinu, ¢im je zabezpecené zobrazenie Struktur v jed-
nej rovine zaostrenia. Emitovany laserovy IU¢ SLO sa odraza
od buniek RPE. Vlastnosti odrazeného svetla su alterované
primarne zmenami v samotnom RPE ako aj v priehladnych
vrstvach neuroretiny. Preto v miestach chybania fotore-
ceptorov, ktoré spolu s Millerovymi bunkami tvoria tzv.
funkéné retinalne stipce” (11) a funguju ako optické vldkna
vidime na SLO zobrazeni mapovité tmavé oblasti. Obdobné
stmavnutie vidime v centre stop po zasahu laserom. Tieto
pozorovania definitivne potvrdilo nedavno publikované po-
uzitie SLO s adaptivnou optikou (AOSLO) na meranie husto-
ty fotoreceptorov pri AZOOR (10).

U starsSich nalezov moZno na OCT pozorovat stencenie
neuroretiny.

Ochorenie je zaradené medzi white spot syndrémy. Niek-
tori pacienti zacinajuci ako MEWDS (multiple evanescent

white dot syndrome) mozu postupne vykazovat priznaky
difuzneho poskodenia vrstvy fotoreceptorov konzistentné-
ho s AZOOR (1). U inych pacientov zapadajucich do spektra
punctate inner choroidopathy (PIC) alebo multifokalnej cho-
rioiditidy (multifocal choroiditis - MCH) sa mo6Ze vyvinut za-
vazné postihnutie vonkajsich vrstiev sietnice — opéat konzis-
tentné s AZOOR (14). Existuje teda viacero typov AZOOR ako
klinickej jednotky: typ 1 — bez pritomnosti inych white spot
syndrémov a typ 2 — zacinajuci ako iny white spot syndrom.
Minimum pacientov nevykazuje Ziadne klinické abnormality
sietnice, iba poruchu fotoreceptorov — typ 3.

Nahlu stratu zraku pri AZOOR je v ramci diferencialnej
diagnostiky potrebné odlisit od neuropatii zrakového nervu,
vratane retrobulbarnej neurtidy (12), comu napomoze nélez
fokalneho chybania fotoreceptorov. Dystrofické ochorenia
sietnice su zvacsa bilateralne, symetrické a pomaly progre-
duju, co ich bezpecne odlisi od AZOOR. Pacienti s retinopa-
tiou spojenou s nddorovym ochorenim alebo melanémom
(cancer associated retinopathy — CAR, melanoma associa-
ted retinopathy — MAR) moZu taktieZ vykazovat znamky
poskodenia vonkajsich vrstiev sietnice, dokonca s nalezom
protilatok (5).

Na ochorenie neexistuje Ziadna preukazana liecba. Su
hlasené uspechy s kortikoidmi a imunosupresivnymi lat-
kami (9). Taktiez boli skisané antivirusové a antibakteria-
Ine preparaty. Nedavno popisali Mahajan a Stone uUspech
u troch pacientov s podanim Valcykloviru (8). Pacienti boli
vsak v skorom Stadiu a klinicky obraz nebol Uplne typicky
pre AZOOR.

Nasa pacientka vykazovala vsetky priznaky typické pre
akutnu fazu ochorenia - nahlu stratu zraku s fotopsiami,
vypadkom zorného pola, negativny biomikroskopicky nalez
a diskrétnu patoldgiu na fluoresceinovej angiografii. Pa-
tognomické bolo zretelné chybanie fotoreceptorov na OCT
uréené rozsahom tmavej mapovitej oblasti na SLO obraze.
NepresvedcCivy nalez na elektrofyziologickom vysSetreni si
vysvetlujeme nezachytenim akutnej fazy ochorenia, na-
kolko pacientka mala v den vysetrenia prakticky plny vizus.
Nasadena liecba bolusovymi davkami kortikoidov bola za-
merana predovsetkym na moznu diagnozu retrobulbarnej
neuritidy, ktora vsak VEP vySetrenim potvrdena nebola. Na
zaklade uvedenych skutocnosti pacientka zapada do typu
3 AZOOR, avsak tak nahle zlepsenie zrakovych funkcii, ako
aj anatomicka restitucia fotoreceptoroy, su v tejto skupine
pacientov neobvyklé.
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