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SOUHRN

Cil: Prezentovat vzacny piipad cholesteroldzy predni komory u pacienta s Coatsovou chorobou s diirazem na diferencialni diagnostiku, srovnat klinicky
nalez a lécebny postup s dfive publikovanymi ptipady a na zdkladé analogie s jiz publikovanymi pfipady oziejmit mechanismus vzniku a vyvoje
cholesterolézy predni komory a dalSich komplikaci pfimo souvisejicich s timto raritnim jevem.

Kazuistika: Ctrnactimési¢ni chlapecek byl pfijat na nasi kliniku s bolestivym a iritovanym pravym okem. Zjiténa byla cholesteroléza predni komory
provazena akutnim glaukomem, totalniamocessitnice a ve sklivci hyperechogenity a suspektnikalcifikace na ultrazvukovém vysetreni (UZ).V diferencialni
diagnostice byly zvazovény Coatsova choroba s cholesterolézou predni komory nebo retinoblastom s maskujicim syndromem. Magneticka rezonance
retinoblastom nepotvrdila. Terapeuticky jsme indikovali vyplach pfedni komory a intrakamerdlni a intravitredIni aplikaci antiangiogenniho (anti-VEGF)
preparatu. Cytologické vysetfeni punktatu predni komory rovnéz neodhalilo pfitomnost malignich bunék. Ackoli 1écba pfinesla ocekavany efekt,
bulbus postupem casu presel do ftizy. Je vsak klidny, nebolestivy a nitroo¢ni nélez je dlouhodobé stabilni.

Zaveér: Cholesteroloza predni komory je raritni komplikaci Coatsovy choroby, hldsena u méné nez 3 % pacientl s Coatsovou chorobou. V diferencialni
diagnostice je nutno vyloudit retinoblastom s maskujicim syndromem. Ve srovnani s jiz publikovanymi pfipady cholesterolézy predni komory
komplikujici Coatsovu chorobu jsme nalezli obdobnou povahu a priibéh u pacientli s manifestaci onemocnéni v batolecim véku. Naopak rozdil Ize
pozorovat v terapeutickém pfistupu. Ve viech dosud publikovanych pfipadech byl bolestivy bulbus enukleovén. V nasem pfipadé se jako pfinosné
ukdzalo zachovat nevidouci bulbus volbou konzervativnéjsiho chirurgického postupu.

Klic¢ova slova: Coatsova choroba, cholesteroléza pfedni komory, anti-VEGF

SUMMARY
Anterior Chamber Cholesterolosis in a 1-Year-Old Patient with Coats’ Disease. A Case
Report

Aim: To present a rare case of anterior chamber cholesterolosis in a patient with Coats’ disease with emphasis on the differential diagnosis, to compare
the clinical findings and therapeutic approach with previously reported cases; and to clarify the pathogenetic mechanisms and associated complica-
tions of anterior chamber cholesterolosis, based on an analogy with previously published cases.

Case report: A 14-month-old boy was brought to our clinic with a painful, irritated right eye. Anterior chamber cholesterolosis was identified, associ-
ated with acute glaucoma, total retinal detachment, and vitreous hyperechogenicity with suspected calcifications on ultrasound (US). Coats’ disease
with anterior chamber cholesterolosis or retinoblastoma-associated masquerade syndrome were considered in the differential diagnosis. Magnetic
resonance imaging (MRI) did not confirm retinoblastoma. The patient underwent anterior chamber lavage, followed by intracameral and intravitreal
injection of an anti-vascular endothelial growth factor (anti-VEGF) agent. A cytological analysis of the anterior chamber aspirate showed no evidence
of malignant cells. Although the treatment achieved the expected effect, the eye gradually progressed to phthisis bulbi. Nevertheless, the eye has
remained painless, it has shown no signs of irritation and the intraocular condition has remained stable over the long term.

Conclusion: Anterior chamber cholesterolosis is a rare complication of Coats’ disease, reported in less than 3% of patients. Exclusion of retinoblas-
toma-associated masquerade syndrome is essential in the differential diagnosis. In comparison with previously published cases of anterior chamber
cholesterolosis as a complicating factor in Coats’ disease, we have observed a similar character and course of the disease in patients with onset in early
childhood. However, a difference can be observed in the therapeutic approach. In all the previously reported cases, the painful eye was enucleated. In
our case, preserving the blind eye through a more conservative surgical approach proved beneficial.

Key words: Coats' disease, anterior chamber cholesterolosis, anti-VEGF
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uvoD mocnéni je typicky sporadické, bez systémovych abnor-
malit a postihuje pfevazné chlapce a mladé muze. Zeny

Coatsova choroba je idiopaticka retindIni vaskularni a divky jsou postizeny asi v 16 % [2]. Onemocnéni je po-
porucha projevujici se zejména v détském véku [1]. One- vazovano za jednostranné, ale neddvné studie poukazuji
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i na moznost bilateralniho postizeni u vice nez 18 % pa-
cientll s Coatsovou chorobou [3]. Vétsina pfipadu je dia-
gnostikovana v prvni a druhé dekadé Zivota. Zavaznost
prezentace a zrakovd prognéza byvaji horsi u mladsich
pacient(.

Charakteristickymi ndlezy jsou teleangiektazie (dila-
tované retindlni cévy nepravidelného kalibru, malé az
stfedni velikosti), tortuozity, mikro a makroaneurysmata,
dilatované arteriovendzni anastomozy [2,4]. Tyto zmény
se nachdzeji v oblasti ekvatoru a periferni sitnice, nejéas-
t&ji v dolnim temporalnim kvadrantu. Pfi progresi one-
mocnéni dochazi k intraretinalni a subretinalni exsudaci,
az nasledné serézni amoci [5]. SubretindIni exsudace jsou
bohaté na pénové bunky (makrofagy akumulujici lipidy,
zejména LDL cholesterol) a cholesterolové krystaly. PFi-
tomnost cholesterolu je tudiz omezena na subretindIni
prostor. Shields a kol. jako prvni popsali klinicko-patolo-
gickou korelaci masivni cholesterolézy predni komory,
kterd se objevila u pacienta s Coatsovou chorobou [6].
Dle dohledanych dat byly dosud publikovany jenom
4 kazuistiky, kdy byla Coatsova choroba komplikovana
pritomnosti cholesterolovych krystalt v pfedni komore
[6-9]. Kromé téchto publikaci popsali Shields a kol. ve
své retrospektivni studii cholesterolézu predni komory
u 4 pacientl ze souboru 150 pacientt [10].

KAZUISTIKA

Matka 9mési¢niho chlapce u svého syna zaznamenala
bélavy odlesk v zornici pravého oka. Chlapec byl vy3et-
fen na sektorové o¢ni ambulanci a nasledné byl odeslan
na vy3si pracovisté. Na zakladé vysetfeni v celkové anes-
tezii (CA) a dle magnetické rezonance (MR) hlavy byla
u chlapce ve véku 11 mésicd stanovena diagnéza Coat-
sovy choroby pravého oka s neovaskularnim glaukomem
a balénovitou amoci. Nalez odpovidal stadiu 4. Nasazena
byla lokélni antiglaukomova lé¢ba a doporuceno bylo
sledovéni nalezu.

Celkové byl chlapec zdravy. Na MR hlavy byl popsan né-
hodny nélez Zilniho aneurysmatu vlevo. Z rodinné anam-
nézy pouze matka s myopii po laserové operaci, jinak bez
pozoruhodnosti. Ve véku 14 mésicli byl pacient pfijat na
ocni ambulanci Détské o¢ni kliniky Fakultni nemocnice
Brno pro bolest a zarudnuti pravého oka. K pfijeti doslo
tfi mésice po stanoveni diagnézy Coatsovy choroby. Pfi
objektivnim makroskopickém vy3etfeni byla pozorova-
na vyrazna iritace pravého bulbu; pfitomna byla smisena
spojivkova injekce. Pfedni komora byla vyplnéna Zluta-
vymi hmotami a ¢erveny reflex byl nevybavny. Pravé oko
bylo bez svétlocitu.

Nasledovalo vysetieni v CA. Mikroskopické vysetteni
odhalilo dispergovanou masu Zlutavych krystaloidnich
depozit vypliujicich celou predni komoru pravého oka.
Obrazek 1. Tento nalez znemoznil pohled na zornici a dal-
3i struktury véetné zadniho segmentu. Nitroo¢ni tlak ¢i-
nil 38 mmHg. UZ vy3etfeni pravého bulbu zobrazilo syté
echogenni hmoty a suspektni kalcifikace témér v celém

Obrazek 1. Nédlez na prednim segmentu pravého oka pfi prvnim
vysetfeni na nasi klinice. SmiSend spojivkova injekce, predni
komora kompletné vyplnéna masou tipyticich se ,zlatych”
krystalti cholesterolu

Depth:Na
Scale:Log

Gain :

Obrazek 2. Ultrazvuk pravého bulbu, B-scan zobrazuje syté
echogenni hmoty témér v celém sklivcovém prostoru, suspektni
kalcifikace

sklivcovém prostoru. Obrazek 2.V diferencidlni diagnos-
tice bylo nutné vyloucit atypicky retinoblastom s masku-
jicim syndromem, pro ktery jsou kalcifikace patognomic-
ké. Nélez na prednim i zadnim segmentu levého oka byl
fyziologicky, nitroo¢ni tlak byl v normé. Bylo navyseno
davkovani lokalni antiglaukomové terapie pravého oka
a celkové byl nasazen inhibitor karboanhydrazy — ace-
tazolamid. Na MR snimcich obraz neodpovidal retino-
blastomu, ale exsudativni retinitidé; postkontrastné ne-
bylo patrné patologické syceni. Obrazek 3B.

Po ¢aste¢ném snizeni nitroo¢niho tlaku byl proveden
vyplach pfedni komory s odebranim vzorku pro cyto-
logické vysetfeni. BEhem vyplachu doslo k vizualizaci
duhovky s vyraznou rubedzou a neovaskularizacemi
v iridokornedlnim dhlu (IKU). Co¢ka byla subluxovana
s difuznim zdkalem a patrna byla leukokorie. Zadni seg-
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Obrazek 3. Axialni fez pres orbity pacienta na snimcich MR, T2
vézeny obraz. V dobé stanoveni diagnézy Coatsovy choroby
je patrnd amoce sitnice pravého bulbu s hyposignalnim
subretindlnim obsahem, zbytek sklivcového prostoru, zadni
a predni komory je hypersignalni, ¢cocka neni subluxovana (A);
nasledné v dobé manifestace cholesterolézy predni komory je
cely obsah postizeného pravého bulbu hyposignalni, coz znaci
provaleni cholesterolové masy ze subretindlniho prostoru do
sklivce, zadni a predni komory, ¢oc¢ka je subluxovana (B)

MR — magnetické rezonance

ment nebylo mozné diferencovat. Obrazek 4A. Nasledné
byla indikovana aplikace anti-VEGF preparatu bevacizu-
mabu do predni komory, kterd byla provedena bezpro-
stfedné po vyplachu.

Cytologické vysetfeni punktatu pfredni komory proka-
zalo zanétlivé zmény s obsahem neutrofil(i, lymfocytq,
erytrocytd, lymfoidnich bunék, bez nalezu malignich bu-
nék. Stanovena byla diagnoéza: Coatsova choroba - stadi-
um 4 s cholesterolézou pfedni komory a neovaskularnim
glaukomem. Naplanovany byly dal3i dvé davky anti-VEGF
preparatu.

Za mésic po 1. aplikaci léc¢iva bevacizumab doslo k vy-
znamné regresi neovaskularizaci duhovky a IKU a norma-
lizaci nitroo¢niho tlaku na 12 mmHg. V pfedni komofe
byly pozorovatelné ojedinélé fluktuujici krystalky choles-
terolu, zornice byla nereagujici, v nepravidelné Siroké my-
dridze. Obréazek 4B. Pacient podstoupil aplikaci 2. davky
anti-VEGF intrakamerdlné a intravitredlné. Vysazena byla
antiglaukomova terapie.

Po dalsim mésici vysetieni v CA prokazalo uplnou re-
gresi neovaskularizaci duhovky a IKU. V pfedni komore
a na predni plose ¢ocky pretrvavalo pouze malé rezi-
duum cholesterolovych krystalkd. Obrazek 4C. Bulbus
byl hypotenzni, s nitroo¢nim tlakem 5 mmHg. Vzhledem
k uspokojivému nalezu nebylo indikovano podani 3. dav-
ky anti-VEGF preparatu.
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Obrazek 4. Nalez na prednim segmentu bezprostfedné po
vyplachu pfedni komory (A), 1 mésic po prvni intrakameralni
aplikaci anti-VEGF (B), 1 mésic po druhé aplikaci anti-VEGF (C)

Anti-VEGF - antiangiogenni prepardt



Dalsi kontroly uz probihaly ambulantné. Bulbus se po-
stupem casu zmensil. Zlstal vsak klidny a nebolestivy.
Rohovka je zmensend s centrdlni zonuladrni keratopatii.
Pfedni komora je bez nélezu cholesterolovych krystalkg.
Duhovka je klidna a cerveny reflex nevybavny. O¢ni na-
lez zlistadva po dobu péti let stabilni, bez znamek aktivity
onemocnéni.

DISKUZE

Coatsova choroba je vzacné oc¢ni onemocnéni, cha-
rakterizovano vyskytem idiopatickych retinalnich tele-
angiektazii spojenych s intraretindlnimi a/nebo subreti-
nalnimi exsudacemi a ¢etnymi ser6znimi amocemi bez
zjevné retindlni nebo vitredlni trakce [10]. Shields a kol.
navrhli klasifikaci Coatsovy choroby na zdkladé pozoro-
vani klinickych pfiznak( ve 150 pfipadech retrospektiv-
ni studie [4,11]. Nasledné byl tento ,stagingovy” systém
aktualizovan. Tuto klasifikaci zobrazuje Tabulka 1 [12].
V pokrocilych stadiich se mohou objevit i projevy predni-
ho segmentu jako katarakta, neovaskularizace duhovky
a IKU nebo cholesteroléza predni komory, ktera je velmi
raritni komplikaci Coatsovy choroby, hlasena u méné nez
3 % pacientl s Coatsovou chorobou [7,13].

Na nasi klinice bylo od zac¢atku roku 1994 do konce
roku 2024 vysetienych a déale sledovanych 28 pacient(
s diagnézou Coatsovy choroby, z toho jenom u 1 pacien-
ta se objevila cholesterol6za pfedni komory. Pfesna pato-
geneze tohoto jevu jesté neni Uplné objasnéna. Pravdé-
podobné vznika jako nasledek migrace cholesterolovych
krystalCi z exsudaci v subretindlnim prostoru do predni
komory. Aby k tomu mohlo dojit, musi nastat strukturalni
zména v sitnici, kterd by umoznila prestup cholesterolu
do sklivce [7]. U v3ech 5 dosud publikovanych pfipadd,
v¢etné naseho pacienta, byla pfitomna chronicka ser6z-
ni amoce sitnice [6-9]. Déle se predpoklada vznik trhliny,
anebo atrofické diry v terénu odchlipené sitnice, ktera by
dopomohla migraci cholesterolu ze subretindiniho pro-
storu do sklivce [8]. Defekt v sitnici ale v nasem pfipadé
nebyl ozfejmén.

B-scan UZ vysetfeni zobrazil masu cholesterolovych
krystalCi jako hyperechogenni opacity vypliujici témér
cely sklivcovy prostor. Chronicky zanét a abnormality za-
vésného aparatu ¢ocky, které jsou rovnéz potencidlnimi
nalezy u pacientd s Coatsovou chorobou v pokrocilych
stadiich, se mohou podilet na prestupu masy choleste-
rolu ze sklivce do zadni a pfedni komory [7]. U naseho
pacienta byla ¢ocka subluxovana, coz potvrdil i nalez na
snimcich MR.

Jiz vyse zminény nalez na B-scanu UZ vysetteni vzbudil
i suspekci na kalcifikace, patognomické pro retinoblastom,
jakoZto nejcastéjsi primarni nitroo¢ni malignitu v détském
véku [1]. MR neprokazala kalcifikace ani postkontrastni pa-
tologické syceni, které je pro retinoblastom typické. Dosud
je v literatufe zaznamendn pouze jeden ptipad pacienta
s bilateralnim retinoblastomem, komplikovanym choles-
terolézou predni komory unilateralné [14].

Tabulka 1. Klasifikace Coatsovy choroby

[ stadium | Klinicky nalez
Stadium 1 Pouze retinalni teleangiektazie

Teleangiektézie a exsudace
A. Extrafovealni
B. Fovealni
1. Bez subfovealniho uzlu
2. Se subfovealnim uzlem

Stadium 2

Serézni odchlipeni sitnice
A. Neuplné odchlipeni sitnice
1. Extrafovealni
2. Fovedlni
B. Totdalni odchlipeni sitnice

Stadium 3

Stadium 4  Totalni odchlipeni sitnice a sekundarni glaukom

Stadium 5 Pokrocilé kone¢né stadium onemocnéni

Sekunddarni glaukom je ¢asto zavaznou komplikaci u pa-
cientl s Coatsovou chorobou [10]. U naseho pacienta byla
Coatsova choroba diagnostikovana ve véku 11 mésict a jiz
tehdy byla ve stadiu 4, coz znamenj, Ze byla pfitomna amo-
ce sitnice a sekundarni neovaskularni glaukom. Tti mésice
na to ale doslo k akutnimu glaukomovému zachvatu a kro-
mé toho byl pfitomen novy nalez - jiz zminovana choles-
terol6za predni komory. Lze predpokladat, ze cholestero-
lové krystaly zpUsobily obstrukci trabekularni trdmciny, coz
vedlo ke glaukomové krizi. Nitroo¢ni nalez a také pribéh
onemocnéni nasvédcuji tomu, ze se jednalo o kombinaci
2 typt glaukomd, a to neovaskularniho glaukomu v pokro-
¢ilém stadiu Coatsovy choroby a akutniho glaukomu s ote-
vienym uhlem, vyvolaného obstrukci trabakula choleste-
rolovymi krystaly. Podobny priibéh onemocnéni nalézédme
u 2 dosud publikovanych pfipadt [6,7]. U vSech 3 pfipadd,
véetné naseho pacienta, byla diagnostikovana Coatsova
choroba stadium 3B-4 a nasledné se v horizontu 1-13 tydnd
objevil novy nalez - cholesteroléza predni komory a akutni
glaukom s projevem bolestivého, iritovaného bulbu. Vsem
pacientim bylo v dobé stanoveni diagndzy miri nez 2 roky.

Rozdil Ize pozorovat v pfistupu k l1é¢bé akutné vznik-
Iého stavu. Predchozi autofi zvolili enukleaci bolestivé-
ho bulbu, ¢imz zaroven ziskali material pro podrobnéj-
$i histopatologické zkoumani a popis tohoto raritniho
jevu [6,7]. V nasem piipadé byla zvolena méné invaziv-
ni terapeuticka strategie, spocivajici ve vyplachu masy
cholesterolu po caste¢ném snizeni nitroo¢niho tlaku
medikamentézné a nasledné aplikaci anti-VEGF [éciva
bevacizumabu intrakameralné a intravitredlné.

Predpoklada se, ze vaskularni endotelialni rlstovy fak-
tor (VEGF) hraje hlavni roli v progresi Coatsovy choroby.
Nékolik studii prokazalo zvysené hladiny VEGF v nitro-
ocnich tekutindch o¢i s Coatsovou chorobou. Z tohoto
dlivodu se anti-VEGF terapie vyuziva u Coatsovy choroby
jako adjuvantni [é¢ba [15-17].

Terapie probihala v roce 2019, kdy byla lé¢ba anti-VEGF
piipravky u détskych pacientt indikovana mimo schvéalené
pouziti (off-label), a proto byl k aplikaci nezbytny informo-
vany souhlas rodicud. V uvedeném obdobi nebyl k dispozici
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standardizovany protokol pro podani anti-VEGF détskym
pacienttm [18]. Lécba byla zaméfena predevsim na predni
segment, kde jiz mésic po prvni aplikaci doslo k vyznam-
né regresi neovaskularizaci duhovky a IKU. Jeden mésic
po druhé aplikaci byla regrese kompletni, nitroo¢ni nalez
uspokojivy a bulbus nebolestivy, bez znamek iritace. Nasim
cilem bylo volit postup, ktery povede k odstranéni cho-
lesterolozy predni komory, kterad byla ziejmé spoustécem
glaukomové krize, a eliminaci neovaskularizaci duhovky
a IKU, jehoz vysledkem bude zachovéni bulbu. Nami zvole-
ny postup hodnotime v tomto sméru jako efektivni.

Postupem casu bulbus pfechazi do ftizy, ale je neboles-
tivy a o¢ni nalez je jiz nékolik let stabilni.

ZAVER

Cholesteroléza predni komory je vzacna komplikace
Coatsovy choroby, vyskytujici se u méné nez 3 % pfipa-

dl. V nasem kazuistickém sdéleni jsme prezentovali pfi-
pad ro¢niho chlapecka s Coatsovou chorobou ve stadiu
4, u kterého se rozvinula cholesterol6za predni komory
doprovéazena akutnim glaukomem. Vyzdvihujeme dule-
zitost diferencialni diagnostiky, a to zejména odliseni od
retinoblastomu, jakozto nejcasté&jsi primarni nitroocni
malignity v détském véku. Ve srovnani s jiz publikova-
nymi pfipady cholesterolézy predni komory kompliku-
jici Coatsovu chorobu jsme nalezli obdobnou povahu
a pribéh u pacientli s manifestaci onemocnéni v batole-
cim véku. Naopak rozdil vidime v terapeutickém feseni.
U v3ech dosud publikovanych pfipadd byl bolestivy bul-
bus enukleovan. Z naseho pohledu bylo pfinosné bulbus
zachovat, proto jsme zvolili mnohem konzervativnéjsi
chirurgicky postup, a to vyplach predni komory a aplika-
ci anti-VEGF preparatu intrakameralné a intravitrealné.
Tim chceme zéaroven poukazat na uzite¢nost anti-VEGF
preparat(, jakozto dopliikové Ié¢ebné modality v terapii
Coatsovy choroby.
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