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Summary:

ment epitheliopathy (APMPPE).

Purpose: To present a rare idiopathic inflammation of the posterior segment of the eye - acute posterior multifocal placoid pig-

Material and methods: A 17 years old male patient was referred to the Department of Ophthalmology of Medical College, Ja-
giellonian University in Krakow with the diagnosis of bilateral choroiditis of unknown etiology. The patient underwent the basic
ophthalmological examination followed by fluorescein (FA) and indocyanine green (ICGA) angiography. Laboratory testing for
Lyme disease, sarcoidosis and syphilis, as well as genetic testing, to determine the presence of HLA antigen complex, were

performed

Results: Based on the outcomes of performed investigations the definitive diagnosis of APMPPE was established. Systemic ste-
roidotherapy was initiated due to rapid progression of the inflammatory changes, progression of the central visual field changes

and profound visual acuity deterioration.

Conclusions: APMPPE is a rare, inflammatory and idiopathic eye disease with no clear indications for pharmacological therapy.
However decision about necessity and sort of pharmacological therapy should be taken under consideration individually for each

patient.
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Ostra tylna wieloogniskowa plackowata epiteliopatia (acute
posterior multifocal placoid pigment epitheliopathy — APMPPE),
po raz pierwszy opisana przez Gassa w 1968 roku, jest rzadko
wystepujgcym, idiopatycznym schorzeniem zapalnym dotycza-
cym nabfonka barwnikowego siatkéwki i warstwy choriokapi-
laréw (1). APMPPE najcze$ciej dotyka oséb miodych w wieku
miedzy 20. a 30. rokiem zycia i z jednakowg czestoscig rozwija
sie u przedstawicieli obojga pici, czesto w skojarzeniu z antyge-
nami zgodnos$ci tkankowej HLA-B7 oraz HLA-DR2 (2). Nierzadko
objawy grypopodobne wyprzedzajg wystapienie zmian ocznych
(3). Na dnie oka obserwuje sie obecno$¢ licznych, kremowaobia-
tych ognisk zapalnych potozonych podsiatkéwkowo, ich wielko$¢
nie przekracza zwykle $rednicy jednej tarczy nerwu wzrokowego
lub sg jeszcze mniejsze. Zmianom tym mogg towarzyszy¢ zapale-
nie przedniego odcinka btony naczyniowej o niewielkim stopniu
oraz odczyn w ciele szklistym (2,3). Choroba ma charakter samo-
ograniczajacy sie; bez wdrozenia leczenia u okoto 80% chorych
stwierdza sig ostateczng ostro$¢ wzroku wynoszacg 20/40 lub
lepsza, ale u pozostatych 20% chorych obserwuje sie nieodwra-
calne uszkodzenie widzenia centralnego (4). Autorzy wigkszo$ci
publikacji donoszg o braku skuteczno$ci leczenia i tym samym
braku wskazan do wdrozenia leczenia przeciwzapalnego u cho-

ostra tylna wieloogniskowa plackowata epiteliopatia barwnikowa, steroidoterapia.
acute posterior multifocal placoid pigment epitheliopathy, steroidotherapy.

rych z APMPPE — ze wzgledu na samoograniczajgcy sie charakter
zmian zapalnych na dnie oka (3,5). Istniejg jednak publikacje pod-
kreslajace stuszno$¢ prowadzenia ogéinej steroidoterapii i lecze-
nia immunosupresyjnego w przypadku wystepowania tego scho-
rzenia, ktérych celem sg przede wszystkim poprawa rokowania
i uzyskanie jak najlepszej ostatecznej ostro$ci wzroku (6).

Cel

Celem naszej pracy jest przedstawienie przypadku APMPPE,
w ktorym ze wzgledu na szybka progresje zmian na dnie oka
oraz pogarszanie sie funkcji obojga oczu zastosowano systemo-
wa steroidoterapie.

Opis przypadku

Badaniem objeto 17-letniego mezczyzne, ktéry zostat skiero-
wany do naszej kliniki z powodu obustronnego zapalenia tylnego
odcinka btony naczyniowej o nieustalonej przyczynie. W wywia-
dzie okulistycznym chory podawat trwajace od 3 dni pogorsze-
nie widzenia obojgiem oczu — znacznego stopnia, z obecno$cig
mroczkéw w paracentralnym polu widzenia. Pacjent w przeszto-
$ci nie byt leczony okulistycznie. Okoto dwa tygodnie wcze$niej
przeszedt wirusowg infekcje gérnych drég oddechowych. Rok
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Ryc. 1a-c. A — fotografia dna oka prawego w przebiegu ostrej tylnej
wieloogniskowej plackowatej epiteliopatii  barwnikowej
przedstawia czynne podsiatkdwkowe ogniska zapalne; B —
wczesna faza AF oka prawego — widoczne ogniska hipoflu-
orescencji wywotane blokiem tfa naczyniéwki; C — pézna
faza AF oka prawego — ogniska hiperfluorescencji spowodo-
wane wychwytem barwnika.

Fig. 1a-c. A — Fundus photograph of the right eye presenting active
creamy-white inflammatory subretinal lesions in a course
of acute posterior multifocal placoid pigmentous epithelio-
pathy; B — Early phase of fluorescein study demonstrating
hypofluorescent areas corresponding to the active lesions;
C — Late phase of fluorescein angiography demonstrating in-
tense hyperfluoresence and staining of these lesions.

Ryc. 2a-c. A — fotografia dna oka lewego w przebiegu ostrej tylnej wie-
loogniskowej plackowatej epiteliopatii barwnikowej obrazuje
czynne podsiatkéwkowe ogniska zapalne; B — wczesna faza
AF oka lewego przedstawia ogniska hipofluorescenciji wy-
wotane blokiem tta naczyniéwki; C — pdzna faza AF oka le-
wego — ogniska hiperfluorescencji spowodowane wychwy-
tem barwnika.

Fig. 2a-c. A- Fundus photograph of the left eye showing active cre-
amy-white inflammatory subretinal lesions; B — Early phase
of fluorescein study demonstrating dense hypofluorescent
foci; C — Late phase of fluorescein angiography presenting
intense hyperfluoresence and staining of the foci.

temu u pacjenta stwierdzono chondromalacje rzepki prawej
konczyny dolnej, obecnie jest on pod statg kontrolg ortopedycz-
ng z powodu zmian zwyrodnieniowych kregostupa. Ogélnie nie
zazywa zadnych lekéw.

W badaniu okulistycznym za pomocg tablic Snellena stwier-
dzono ostro$¢ wzroku w dal oka prawego (PO) — 0,4 i oka
lewego (LO) — 0,3, ostro$¢ wzroku z bliska PO — 0,75 i LO —

Ryc. 3a-c. A — fotografia dna oka prawego — zmiany pozapalne na po-
ziomie RPE; B — wczesna faza AF oka prawego — widoczne
ogniska hipofluorescencji otoczone rabkiem hiperfluorescen-
cji, ktére w fazie pdznej daja hiperfluorescencje, sa wyni-
kiem ,,objawu okienkowego” (C).

Fig. 3a-c. . A — Fundus photograph of the right eye — postinflammato-
ry changes at the level of RPE; B — Early phase of fluoresce-
in angiography showing hypofluorescent foci with hyper-
fluorescent margins, which demonstrates hyperfluorescent
lesiones in late frames (C), of the angiography study as a
result of RPE atrophy (window defect).

Ryc. 4a-c. A — fotografia dna oka prawego — zmiany resztkowe na po-
ziomie RPE; B — wczesna faza AF oka prawego — obszary
hipofluorescenciji mniejsze niz w badaniu wyj$ciowym, oto-
czone rabkiem hiperfluorescencji, daja w fazie pdznej (C)
hiperfluorescencje o statych ksztalicie i wielkosci (,objaw
okienkowy”).

Fig. 4a-c. A — Fundus photograph of the left eye — postinflammatory
lesions at the level of RPE; B — Early phase of fluorescein
angiography showing hypofluorescent foci with hyperfluore-
scent margins, which demonstrates hyperfluorescent lesio-
nes in late frames (C) of the angiography study as a result
of RPE atrophy (window defect).

1,0. Tonometria; PO — 10 mmHg oraz LO — 12 mmHg. Badanie
w lampie szczelinowej nie wykazato zadnych zmian w zakresie
przedniego odcinka obojga oczu. Oftalmoskopia posrednia ujaw-
nita w okolicy plamkowej obojga oczu obecnos¢ licznych jasno-
kremowych ognisk zapalnych o réznej wielko$ci, byty one zloka-
lizowane na poziomie naczyniéwki. Pozostate struktury tylnego
odcinka obojga oczu oraz ciato szkliste — prawidtowe. Choremu
wykonano angiografie fluoresceinowg (AF), jej wczesne fazy
wykazaty obecno$¢ licznych ognisk o wielko$ci mniejszej niz
$rednica tarczy nerwu wzrokowego lub réwnej $rednicy — byty
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one zlokalizowane w tylnym biegunie dna oczu, w fazie péznej
dawaty hiperfluorescencje jako wynik wybarwienia (staining)
(ryc. 1a-c, ryc. 2a-c).

Przeprowadzono diagnostyke laboratoryjna, nie potwierdzita
ona podejrzen w kierunku boreliozy, kity i sarkoidozy. Na pod-
stawie uzyskanych wynikéw badan postawiono rozpoznanie
ostrej tylnej wieloogniskowej plackowatej epiteliopatii barwni-
kowej (APMPPE). W drugiej dobie hospitalizacji nastgpito dal-
sze pogorszenie ostro$ci wzroku w obojgu oczach do wartosci
0,1 wedtug tablic Snellena. Podjeto decyzje o wdrozeniu ogéinej
steroidoterapii — trzy pulsy SoluMedrolu w dawce 1000 mg/
dobe. W trakcie steroidoterapii nastapita znaczna poprawa funk-
cji obojga oczu, do warto$ci 0,6 w PO oraz 0,5 — w LO. Kontynu-
owano leczenie Metypredem, doustnie, w poczatkowej dawce
64 mg/ dobe przez tydzien, nastepnie redukowano jego dawke
przez okres dwdch miesigcy do dawki podtrzymujgcej — 8 mg/
dobe. W kolejnych dniach uzyskano dalszg poprawe ostrosci
wzroku do wartosci 0,7 w obojgu oczach wg tablic Snellena.
W dziewiatej dobie terapii badanie oftalmoskopowe potwierdzi-
to obecno$¢ cech ograniczania si¢ zmian zapalnych naczyniéwki
w plamkach obojga oczu. Za pomoca AF stwierdzono zmniej-
szenie sie liczby ognisk zapalnych oraz ich rozmiaréw — wg po-
réwnania z badaniem wyj$ciowym (ryc. 3a-c, ryc. 4a-c).

W celu uzupetnienia diagnostyki choremu wykonano bada-
nia genetyczne, ktére wykazaty obecno$¢ antygenu zgodnosci
tkankowej HLA-B7. W kolejnych badaniach kontrolnych stwier-
dzono dalszg poprawe ostro$ci wzroku; po uptywie miesigca
od rozpoczecia leczenia ostro§¢ wzroku zmierzona za pomocg
tablic Snellena wynosita PO — 0,8, LO — 1,0. W badaniu dna
oka w okolicy plamek obojga oczu stwierdzono zmiany na pozio-
mie RPE w postaci ognisk hiperpigmentacji i hipopigmentaciji.
W okresie obserwacji wynoszacym 3 miesigce nie stwierdzono
nawrotu choroby.

Omowienie

Patofizjologia APMPPE pozostaje do konca niejasna. Istniejg
dwie teorie tlumaczace etiopatogeneze tego schorzenia. We-
dtug Gassa (1) zapalenie obejmuje pierwotnie komérki nabtonka
barwnikowego siatkdwki (RPE), inni za$ uwazajg, ze choroba
rozpoczyna sie na poziomie choriokapilaréw, a ostry odczyn za-
palny jest wynikiem nadwrazliwo$ci na antygeny zewnetrzne,
co przemawia za udzialem mechanizméw autoimmunologicz-
nych w rozwoju tego schorzenia (7-9). W wyniku pobudzenia
uktadu immunologicznego dochodzi do zamknigcia naczyn ka-
pilarnych naczynidwki, wystapienia miejscowej hipoksji, co
z kolei prowadzi do wtérnych zmian w RPE. O duzym znaczeniu
nadwrazliwo$ci na obce antygeny w etiopatogenezie APMPPE
moze $wiadczy¢ obserwacja, na podstawie ktérej stwierdzono,
iz w wigkszosci przypadkéw zmiany okulistyczne sg poprzedzo-
ne objawami grypopodobnymi, a ponadto ze moga one wysta-
pi¢ u chorych po szczepieniach przeciwko wirusowemu zapale-
niu watroby typu B, $wince, grypie czy zakazeniom bakteryjnym
(10,11). Nasz chory okoto dwa tygodnie przed wystapieniem
objawéw ocznych przeszedt infekcje gérnych drég oddecho-
wych, co moze potwierdzaé ww. teorie. APMPPE jest zwiaza-
na z wystepowaniem dwdch antygenéw zgodno$ci tkankowej
HLA DR2 oraz HLA-B7, ktére wystepuja odpowiednio w okoto
56% i 40% przypadkéw (2). Badania genetyczne przeprowadzo-

ne u naszego pacjenta wykazaty obecno$¢ antygenu zgodnosci
tkankowej HLA-B7. Obydwie proteiny mogg bra¢ udziat w pre-
zentacji wirusowych i bakteryjnych antygenéw limfocytom po-
mocniczym i cytotoksycznym i moga aktywowaé odpowiedz
immunologiczng (2).

Rozpoznanie APMPPE opiera sig¢ na charakterystycznym
obrazie klinicznym oraz na wyniku AF (3-5). W ostrej fazie cho-
roby we wczesnych fazach AF stwierdza sie hipofluorescencje
ognisk zapalnych, w fazie péznej natomiast pojawia sie hiper-
fluorescencja bedaca wynikiem wychwytywania barwnika. Po
kilku tygodniach zapalenie ustepuje samoistnie, pozostawiajgc
trwatfe uszkodzenia RPE z ogniskami depigmentacji i hiperpig-
mentacji, co w AF daje ogniska hipofluorescenc;ji i hiperfluore-
scencji o typie objawu okienkowego (3-5). Pomimo ze choroba
ma charakter samoograniczajacy sig, a okofo 80% chorych ma
ostateczng ostro$¢ wzroku 20/40 lub lepsza, u pozostatych 20%
chorych dochodzi do powaznego uszkodzenia funkcji oczu (4).
Niektdrzy sugerujg zatem, aby w przypadkach z zajeciem do-
teczka wtacza¢ ogdlng steroidoterapig. Podkresla sig, ze szybko
wdrozone leczenie immunosupresyjne prowadzi do szybkiej re-
gresji zapalenia, co pozwala na osiggniecia lepszej ostatecznej
ostro$ci wzroku (6).

APMPPE moze by¢ zwiazana z wystepowaniem wielu scho-
rzen ogélnych, takich jak: zapalenie naczyn centralnego syste-
mu nerwowego, toczen uktadowy, borelioza, sarkoidoza, choro-
ba Crohna, nefropatia, zapalenie tarczycy, gruZlica (5,12,13,14).
W pismiennictwie szczegdlnie podkresla sie wspotistnienie
zaburzen neurologicznych towarzyszacych APMPPE, sposrdd
ktérych wymienia sie udar mézgu, aseptyczne zapalenie opon
moézgowo-rdzeniowych, bhéle glowy, przejéciowa utrate stuchu,
zapalenie nerwu wzrokowego, pleocytoze plynu mézgowo-
rdzeniowego. Objawy neurologiczne mogg poprzedzaé epizod
zapalenia btony naczyniowej, wspétwystepowaé z nim lub po-
jawia¢ sie miesigce, a nawet lata po nich. Uwaza sie, ze u pod-
toza tych zaburzen lezy zapalenie naczyn krwiono$nych central-
nego systemu nerwowego, co stanowi wskazanie do wigczenia
leczenia immunosupresyjnego (14,15). W okresie obserwacji
w przedstawionym przez nas przypadku nie stwierdzono zad-
nych objawéw systemowych, nie mozna jednak wykluczyé,
ze zmiany okulistyczne moga wyprzedza¢ wystapienie choroby
ogdlnoustrojowej.

W literaturze opisano rzadki przypadek APMPPE z towarzy-
szacym jednostronnym drobnotorbielowatym obrzekiem plamki.
U chorego zastosowano doszklistkowa iniekcje acetonidu triam-
cinolonu, w wyniku czego uzyskano poprawe ostro$ci wzroku
oraz zmniejszenie si¢ obrzeku plamki w leczonym oku (16).

APMPPE jest rzadkim zapalnym idiopatycznym schorzeniem,
dla ktdrego brak jest jednoznacznych wskazan dotyczacych le-
czenia przeciwzapalnego. Wydaje sie nam jednak, ze decyzje
o braku terapii lub o jej wdrozeniu powinny by¢ rozpatrywane
indywidualnie w zalezno$ci od przebiegu klinicznego tego scho-
rzenia. Pomimo ze choroba ma charakter samoograniczajacy
sig, a rokowanie jest wzglednie pomys$ine, sugeruje sie, aby
u chorych z zajeciem doteczka wigcza¢ systemows steroidote-
rapie w celu uzyskania jak najlepszej poprawy ostro$ci wzroku.
U chorych z objawami neurologicznymi zaleca sig¢ stosowanie
dodatkowej immunosupresji w postaci cyklosporyny lub cyklo-
fosfamidu.
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