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Ostra wieloogniskowa tylna
epiteliopatia — opis przypadku

Acute posterior multifocal epitheliopathy — case report
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Purpose: To present an atypical course of acute posterior multifocal placoid epitheliopathy.

Materials and methods: 59 years-old diabetic man was seen at emergency because of a few days history of blurred
vision in his right eye. Ophthalmologic examination revealed patches of blurred margine, multiple, yellowish lesions
1 —2 dd in the fundus in both eyes. There were also lesions typical for non proliferative diabetic retinopathy like micro-
aneurysms, dot and blot intraretinal hemorrhages and hard exudates. Optic discs and blood vessels were normal. We
found peripheral drusen extending from the equator to the ora serata in both eyes. During 8 months of observation,
we performed three times ophthalmologic examination, fluorescein and indocyanine green angiographies, USG A and
B. No treatment was given.

Conclusions: There is disagreement about the site of origin of placoid lesions, etiology and pathogenesis in acute
posterior multifocal placoid epitheliopathy. In our report we agree with thesis, that the choriocapillaris are the primary
site of the break. We propose, that different duration of the APMPPE and recurrences are directly proportional to the
state and quality of the blood vessels. The possible explanation for longstanding lesions in our patient is diabetic
damage of the capillaries in the retina and choroid.

Stowa kluczowe: epiteliopatia, angiografia fluoresceinowa, angiografia indocyjaninowa.

Key words:  epitheliopathy, fluorescein angiography, indocyanine green angiography.

Summary:

Ostra wieloogniskowa tylna epiteliopatia (OWTE) jest termi-
nem wprowadzonym przez Gassa w 1968 roku (4) jako okreslenie
zespotu objawow chorobowych charakteryzujacych sie:

% nagtym pogorszeniem ostrosci wzroku, wtérym do stwierdza-
nych w tylnym biegunie dna oczu, okragtych, ptaskich ognisk

o zabarwieniu kremowym, zlokalizowanych na poziomie war-

stwy barwnikowej siatkowki (WBS),

% samoistnym ustepowaniem zmian, zazwyczaj po kilku tygo-

dniach, z pozostawieniem trwafych przebarwien w warstwie
barwnikowej siatkowki, bez uszkodzenia siatkéwki i naczyniow-
ki,
« poprawg ostrosci wzroku w ciggu kilku tygodni lub miesiecy od
ustgpienia zmian chorobowych.
W angiografii fluoresceinowej w obszarze zmian widoczna jest
hipofluorescencja we weczesnych fazach oraz hiperfluorescencja pod
koniec badania.

Ryc. 1-1, 1-2. Zdjecia kolorowe dna oczu naszego pacjenta w tydzien od pierwszych objawdw.
Fig. 1-1, 1-2.  Colour photographs of funduses of our patient after one week of the onset of his visual disturbances. Arrowheads — pigment epithelial detach-
ments (PED), a — myelinated fibers.
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Wczesna faza angiografii fluoresceinowej, widoczne duze

Ryc. 2-1.
obszary plackowatych zmian (a), poczatkowy przeciek przy
naczyniu zylnym (b).

Fig. 2-1.  Early-phase fluorescein study demonstrating large areas of the

well-defined placoid lesions (a), beginning of leakage near the
vein (b).

Ryc. 2-3.
orescencja i gromadzenie sie barwnika w miejscach odwar-
stwienia WBS (a), narastajacy przeciek (b), IRMA i mikroaneury-
zmaty (c).

Fig. 2-3. Mid-phase fluorescein study demonstrating hyperfluorescence

and pooling of the PED lesions (a), active leakage (b) and evi-
dence of IRMA, microaneurisms (c).

Weczesna faza angiografii indocyjaninowej, widoczna hipoflu-

Ryc. 2-2.
orescencja w obrebie plackowatych zmian. Zmiany sa nieco
wigksze w poréwnaniu z angiografig fluoresceinowa (a).

Fig. 2-2. Early-phase ICG angiography demonstrating hypofluorescence

of the placoid lesions which are larger than in the fluorescein
study (a).

Powyzej wymienione objawy Gass opisat u trzech mtodych,
zdrowych kobiet niechorujacych wczesniej na oczy. Wedtug autora
za wezesng hipofluorescencje zmian odpowiedzialny jest obrzek
cytoplazmy komérek warstwy barwnikowej siatkéwki, wtérny do
miejscowego procesu zapalnego o nieznanej etiologii.

W 1971 roku Van Buskirk, Lessel i Friedman (13) przedstawili
hipoteze, wedtug ktdrej zaburzenia krazenia naczyniéwkowego sg
odpowiedzialne za hipofluorescencje zmian w obrazie angiograficz-
nym. Towarzyszacy temu brak perfuzji we wiosniczkach naczyniow-
ki doprowadza do niedotlenienia warstwy barwnikowej siatkdwki.
Zdaniem autoréw pézna hiperfluorescencja w obszarze zmian spo-
wodowana jest wzmozonym wychwytem soli sodowej fluoresceiny
przez uszkodzone wskutek ischemii komérki warstwy barwnikowej
siatkowki.

Ryc. 2-4. Srodkowa faza angiografii indocyjaninowej, hiperfluorescencja
w centrum odwarstwionej WBS z charakterystycznym hipoflu-
orescencyjnym pierscieniem na granicy zmian (a). Powyzej
odwarstwionej WBS hipofluorescencyjny pétksiezyc (b) w miej-
scu przecieku z naczyn zylnych siatkéwki widocznych w angio-
grafii fluoresceinowej.

Mid-phase ICG study demonstrating hyperfluorescence of the
serous PED center with the characteristic hypofluorescent ring at
the borders (a). Above PED there is hypofluorescent crescent (b)
corresponding to the area of active leakage from the retinal ves-
sels seen in fluorescein study.

Fig. 2-4.

Dane demograficzne (9) wskazujg, ze ostra wieloogniskowa
tylna epiteliopatia jest chorobg ludzi mtodych (Srednia wieku 26,5
lat), nieco czesciej wystepujgcg u mezczyzn. Pomimo ze do chwili
obecnej opisano ponad 200 przypadkéw (9) ostrej wieloogniskowej
tylnej epiteliopatii, etiopatogeneza choroby jest nieznana. Wptywa-
ja na to réznorodnos$¢ obrazu klinicznego oraz ztozona budowa
anatomiczna siatkéwki i naczyniéwki oka. Dostepne obecnie bada-
nia diagnostyczne wykazujg zmiany w obrebie krazenia siatkéwko-
wego — angiografia fluoresceinowa, lub naczynidéwkowego —
angiografia indocyjaninowa, domniemane za$ miejsce pierwotnego
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Ryc. 2-5. Pdzina faza angiografii fluoresceinowej, duzy obszar odwar-
stwionej warstwy barwnikowej siatkdwki ze skupiskami barw-
nika (a), przeciek (b) dwa hiperfluorescencyjne obszary obrzek-
nietej siatkowki w obrebie IRMY z widocznymi pozbawionymi

kontrastu naczyniami naczyniéwki.

Fig. 2-5. Late-phase fluorescein study demonstrating large PED with the
hypofluorescent spots caused by pigment clusters (a), active
leakage (b) and hyperfluorescent area of the edematus retina in
the IRMA area, with two choroidal vessels without contrast.

»

Ryc. 2-6. Pdézna faza angiografii indocyjaninowej, hipofluorescencyjna
tarcza n. Il i naczynia siatkéwki. Surowicze odwarstwienie WBS

otoczone hiperfluorescencyjng obwodka.

Fig. 2-6. Late-phase ICG study demonstrating complete passage of the
indocyanine dye with a hypofluorescent optic nerve and retinal
vessels. Serous PEDs surrounded by hyperfluorescent rings.

uszkodzenia, znajdujace sie pomiedzy warstwg wiosniczkowg
naczyn naczynidwki a warstwg barwnikowg siatkoéwki, jest trudne

do uchwycenia (ryc. 6).

Celem pracy jest przedstawienie przypadku ostrej wieloogni-

skowej tylnej epiteliopatii o nietypowym przebiegu.

Materiat i metody

59-letni pacjent zgtosit sie na ostry dyzur okulistyczny z powo-
du widzenia okiem prawym ,jak przez mgte” od kilku dni. Ostatnie
badanie okulistyczne sprzed 6 miesiecy wykazywato pojedyncze
wylewy Srodsiatkdwkowe, mikroaneuryzmaty i ogniska wysiekéw
twardych na dnie oczu. Pacjent leczony byt od o$miu lat na cukrzy-

ce doustnymi lekami przeciwcukrzycowymi (Tolbutamid).

A y - { o AR

Ryc. 3-1.  Wczesna faza angiografii fluoresceinowej, duze owalne ognisko
odwarstwionej WBS powstate z pofaczenia dwoch okragtych
zmian (b). Nieco powyzej widoczny hipofluorescencyjny obszar
otoczony hiperfluorescencyjnym pierscieniem (d).

Fig. 3-1.  Early-phase fluorescein study demonstrating large area of oval

PED lesion composed of two placoid ones (b). Slightly above

hypofluorescent area surrounded by hyperfluorescent ring (d).

Ryc. 3-2.  Woczesna faza angiografii indocyjaninowej, hiperfluorescencyjna
owalna zmiana, krazenie naczyniéwkowe widoczne jest poprzez
zmiane (b).

Fig. 3-2.  Early-phase ICG angiography demonstrating hyperfluorescence
of the oval lesion, choroidal vasculature is still visible trough the
lesion (b).

W badaniu okulistycznym w dniu zgtoszenia ostros¢ wzroku do
dali wynosita 5/8 z najlepsza korekcja, a do blizy 0,5 z korekcjg
+3,0 Dsph. Cisnienie wewnatrzgatkowe nie wykazywato odchylen
od normy. Widzenie barw (tablice Ishihary) oraz reakcja zrenic na
Swiatfo byty prawidtowe.

Odcinek przedni obojga oczu oraz ciato szkliste — bez uchwyt-
nych zmian patologicznych. Na dnie oczu stwierdzano okragte kre-
mowe ogniska o nieostrych granicach wahajace sie od 1/, do
2 $rednic tarczy nerwu wzrokowego (dd) (ryc. 1-1). Ogniska te zlo-
kalizowane byty gtéwnie w tylnym biegunie obojga oczu i obejmo-
waty okolice dotka centralnego. Wigksze ogniska, o wymiarach 1-2
dd, wydawaly sie bardziej wypukfe, a na ich powierzchni obserwo-
wano liczne zageszczenia barwnika. Ponadto w tylnym biegunie
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Ryc. 3-3. Faza tetniczo-zylna angiografii fluoresceinowej, rézne stadia
plackowatych zmian: faczenie sie dwoch zmian (a), nieregularne
zmiany powstate z potaczenia licznych niewielkich zmian (c).
Mid-phase fluorescein study demonstrating different stages of
the placoid lesions: two placoid lesions joining each other (a),
irregular lesion composed of multiple small lesions (c).

Fig. 3-3.

obojga oczu obserwowano nieliczne mikroaneuryzmaty i pojedyn-
cze wylewy Srodsiatkdwkowe.

Tarcze nerwu wzrokowego obojga oczu bez uchwytnych zmian
patologicznych. Kaliber oraz przebieg naczyn krwionosnych tetni-
czych i zylnych — prawidtowy. W oku lewym przy naczyniach skro-
niowo-gornych widoczne byfo skupisko wiékien rdzennych (ryc.
1-2). W obszarze réwnika obojga oczu stwierdzono druzy obwodo-
we. U chorego wykonano nastepujace badania: angiografie fluore-
sceinowg, angiografie indocyjaninowa, badanie ultrasonograficzne
w prezentacji B oraz badania dodatkowe, tj.: morfologie z rozma-
zem, OB, petny profil immunologiczny, préby watrobowe, proteino-
gram — bez odchylen od normy.

Angiografie fluoresceinowg i indocyjaninowag wykonano z uzy-

Ryc. 3-4. Srodkowa faza angiografii indocyjaninowej, opéznione wypet-
nianie sie zrazikéw naczynidwki (d), obszar nieregularych (c)
i owalnych zmian (a). Wszystkie zmiany sa badz hiperfluore-
scencyjne, badz hipofluorescencyjne, co wskazuje na rézny sto-
pien zaawansowania choroby.

Mid-phase ICG study demonstrating delayed filling of the cho-
riocapilary lobule (d), area of the irregular-shaped lesion (c) and
oval lesion (a). All had hyperfluorescent and hypofluorescent
areas indicating different stages of the disease.

Fig. 3-4.

Pézna faza angiografii fluoresceinowej: rozne stadia OWTE —
duzy hiperfluorescencyjny obszar odwarstwienia WBS z hipoflu-
orescencyjnymi skupiskami barwnika (d), nieregularne zmiany
powstate na skutek pofaczenia czterech lub wigkszej liczby zra-
zikéw naczyniowki (c), wezesna faza taczenia sie odwarstwien
WBS (a).

Late-phase fluorescein study demonstrating different stages of
the APMPPE — large oval hyperfluorescent PED with the hypo-
fluorescent spots caused by pigment clusters (d), irregular-sh-
aped lesion composed probably of four or more lobules (c) and
early phase of joining PED lesions (a).

Ryc. 3-5.

Fig. 3-5.

ciem fundus camery Topcon 501X z oprogramowaniem Topcon Ima-
geNet 2000. Badanie ultrasonograficzne wykonano w prezentacji B
z uzyciem aparatu Ultrascan firmy Storz. Wyzej wymienione badania
przeprowadzano dwukrotnie w czasie oSmiomiesiecznej obserwacji.

Wyniki badan
W angiografii fluoresceinowej duze naczynia siatkowki i naczy-
nidwki wypetnity sie prawidfowo w 11 sekundzie od podania kon-

Pozna faza angiografii indocyjaninowej, widoczna granica
pomiedzy faczacymi sie zmianami (a), hipofluorescencyjny
obszar braku perfuzji (d), surowicze odwarstwienie WBS otoczo-
ne hiperfluorescencyjnymi pierscieniami (a i d).

Late-phase ICG study demonstrating clearly visible septum
between two joining lesions (a), hypofluorescent area of non-
perfusion (d), and serous PED’s surrounded by the hyperfluore-
scent rings (a and d).

Ryc. 3-6.

Fig. 3-6.
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Ryc. 4-1 do 4-4. Poréwnanie angiografii przy przyjeciu i w osiem miesiecy po nim. Jedyng réznicg w osmiomiesiecznej obserwacji jest brak przecieku (b)
powyzej duzego hiperfluorescencyjnego obszaru odwarstwionej WBS zaréwno w angiografii fluoresceinowej, jak i indocyjaninowej. Wiel-
kos¢ plackowatych zmian niezmieniona.

Fig. 4-1 to 4-4. Comparison of the initial angiography and after eight months. The only difference after eight month was absence of the leakage (b) above
large hyperfluorescent PED lesion in fluorescein and indocyanine studies. The area of the placoid lesions was the same.

trastu z soli sodowej fluoresceiny. We wczesnych fazach angiografii
fluoresceinowej zaobserwowano hiperfluorescencje w obszarze
wyraznie odgraniczonych zmian zlokalizowanych w tylnym biegu-
nie. Wielko$¢ zmian wahata si¢ pomiedzy 1/, a 2 $rednicami tarczy
nerwu wzrokowego (dd). Zmiany byty okragte (ryc. 2-3), owalne
(ryc. 3-1 b) oraz nieregularne (ryc. 3-3 ¢). W obrebie wigkszych
zmian widoczne byty hipofluorescencyjne ubytki okienkowe spowo-
dowane blokada fluorescencji przez duze skupiska barwnika (ryc.
2-5¢i3-1h).

W $rodkowych fazach badania stwierdzono przecieki naczynio-
we (ryc. 2-3), mikroaneuryzmaty (ryc. 3-1), nieprawidfowosci kraze-
nia wewnatrzsiatkéwkowego (IRMA) (ryc. 2-1 ¢) oraz gromadzenie
sie barwnika wewnatrz odwarstwionej warstwy barwnikowej siat-
kéwki (ryc. 2-1, 3-3).

Pod koniec badania zmiany byty hiperfluorescencyjne (ryc. 2-5
i 3-5) oraz wyrazniejsze niz w badaniu okulistycznym. Nie stwierdzi-
lismy zaleznosci pomiedzy wielkoscig a intensywnoscig fluorescen-
¢ji w obrebie zmian.

Angiografia indocyjaninowa
W angiografii indocyjaninowej wczesne fazy badania wykazaty

hipofluorescencje w obszarze okragtych (ryc. 2-2) oraz owalnych
ognisk (ryc. 3-2).

W s$rodkowej fazie angiografii indocyjaninowe] okragte ogniska
wykazywaty hiperfluorescencje wzmozong w $rodku zmiany i nie-
znacznie ostabiong na obwodzie. Stwierdzono réwniez hipofluore-
scencyjne ognisko (ryc. 2-6 b), odpowiadajgce wylewowi krwi
w obrebie gtebokich warstw siatkéwki. Miejsce to pokrywafo sie
z obserwowanym w angiografii fluoresceinowej przeciekiem
z naczynia zylnego (ryc. 2-3 b, ryc. 4-1). W p6znych fazach angio-
grafii indocyjaninowej (ryc. 2-6, ryc. 3-6) hiperfluorescencyjne
obwddki otaczaty obszary odwarstwionej warstwy barwnikowej
siatkéwki. W poréwnaniu z angiografig fluoresceinowg obszar
ognisk odwarstwienia warstwy barwnikowej siatkdwki byt nieco
wiekszy.

Ultrasonografia

W badaniu ultrasonograficznym w prezentacji B stwierdzono
liczne obszary uniesionej siatkéwki w obrebie tylnego bieguna
i peczka tarczowo-plamkowego, dochodzace do 1 mm wysokosci.
W nieodfaczonym ciele szklistym stwierdzono duzg liczbe hipoecho-
genicznych lakun (ryc. 5-1).
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Ryc. 5-1i 5-2.
w prawym oku. Wysoko$¢ zmian prawie 1 mm.

Ultrasonografia, zdjecia pokazuja dwie projekcje prostopadte do siebie duzych odwarstwien WBS potozonych blisko nerwu wzrokowego

Fig. 5-1 and 5-2. Ultrasonography. Two scans perpendicular to each other of the large PED lesion near the optic nerve disc in the right eye. Elevation of this

lesion was almost 1 mm.

Na podstawie angiografii fluoresceinowej i indocyjaninowej
oraz obrazu badania klinicznego rozpoznano ostra wieloogniskowa
tylng epiteliopatie z towarzyszagcym odwarstwieniem warstwy
barwnikowej siatkowki oraz nieproliferacyjna retinopatia cukrzyco-
wa. U pacjenta nie zastosowano zadnego leczenia.

W czasie oSmiomiesiecznej obserwacji dwukrotnie wykonane
badania angiografii fluoresceinowej (ryc. 4-1, ryc. 4-2), angiogra-
fii indocyjaninowej (ryc. 4-3, ryc. 4-4) oraz badanie ultrasonogra-
ficzne nie wykazaty znaczacych réznic w odniesieniu do badania
wyjsciowego. Ostro$¢ wzroku po osmiu miesigcach do dali i blizy
pozostata niezmieniona, pomimo ze wedtug pacjenta sie poprawi-
fa.

Omowienie

Ostra wieloogniskowa tylna epiteliopatia w 75% przypad-
kéw wystepuje obustronnie u oséb w wieku 11-66 lat
(2,4,6,9,11,14). Wedtug dostepnej literatury OWTE powyzej 55.
roku zycia stwierdzono zaledwie w dwach przypadkach (9). W pol-
skiej literaturze Drobecka i wsp. jako pierwsi opisali dwa przypadki
ostrej wieloogniskowej tylnej epiteliopatii (2)

Ryc. 6. Miejsce pierwotnego uszkodzenia w OWTE, bedace przyczyng
widzianej hipofluorescencji w angiografii — blokada fluorescendji
poprzez obrzekniete komorki WBS — lewa czes¢ schematu, zabu-
rzenia perfuzji wiosniczek naczynidwki — prawa potowa.

Schematic of the interpretation of the hypofluorescence seen in the
angiography. Left fluorescence blockage caused by the edematus
RPE cell, right hypofluorescence caused by perfusion disturbances.

Fig. 6.

Ostre objawy ustepuja zwykle samoistnie po kilku tygodniach,
chociaz opisano przypadki o kilkuletnim przebiegu (7,9). Opisano
réwniez nawroty choroby po uptywie 6 miesiecy od ustgpienia
pierwszych objawow (9).

Etiopatogeneza ostrej wieloogniskowej tylnej epiteliopatii jest
nieznana. W jednej trzeciej przypadkéw opisywane jest przejscie
grypopodobnej infekgji (9). Mitchell D. Wolf i wsp. (15) znalezli
dodatnig korelacje pomiedzy antygenami HLA-B7 i HLA-DR2, suge-
rujgc immunogenetyczne predyspozycje do tej choroby, podobnie
jak w przypadku zapalen btony naczyniowej. Ostrej wieloognisko-
wej tylnej epiteliopatii mogg towarzyszy¢ zmiany zapalne naczyn
oka: zapalenie nadtwardéwki (1), zapalenie przedniego odcinka
bfony naczyniowej (1), zapalenie naczyn siatkdwki (7), zapalenie
gtowy nerwu wzrokowego (8), jak i naczyn mézqu (6), tarczycy (9),
nerek (11) oraz rumien guzowaty (13).

Obserwowane w angiografii pacjenta przecieki z naczyn siat-
kéwki, mikroaneuryzmaty i IRMA wskazujg na uszkodzenie naczyn
o etiologii cukrzycowej. Nasze wyniki potwierdzity teze, ze miej-
scem pierwotnego uszkodzenia w ostrej wieloogniskowej tylnej
epiteliopatii jest warstwa wtosniczkowa naczyn naczynidowki.

Nuitifocal chorviditis

Dclusian of (e choriocaplanias

Serous RPE

Low perfusion Hypaxia
datachmen

Mo perfusion

chitergian
e

anivaio of |
iterverula) Sarek

Lz gerpea of RPE

RAE
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Ryc. 7. Proponowana patogeneza Ostrej Wieloogniskowej Tylnej Epitelio-
patii.

Fig. 7. Aflow diagram demonstrating the potential pathogenesis of Acute
Posterior Multifocal Placoid Pigment Epitheliopathy.

ISSN 0023-2157 Index 362646

Klinika Oczna 2003, 105(5) m
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W proponowanym schemacie patogenezy OWTE (ryc. 7) zatozy-
lismy, Ze u podstaw choroby lezy wieloogniskowe zapalenie naczyn
naczyniéwki, doprowadzajace do zamknigcia oraz wzrostu prze-
puszczalnosci choriokapilaréw. Wzrostowi przepuszczalnosci towa-
rzysza surowicze odwarstwienia warstwy barwnikowej siatkowki.
Zamkniecie naczyf prowadzi zaréwno do spadku perfuzji naczynio-
wej, jak i do obrzeku komoérek. Szybka poprawe dobrej ostrosci
wzroku nalezy wigza¢ z czeSciowym udroznieniem zmienionych
zapalnie naczyn oraz uruchomieniem kolaterali naczyniowych tacza-
cych naczynia zylne odlegtych od siebie zrazikéw. W przypadkach,
kiedy naczynia naczynidwki s uszkodzone, np. wskutek cukrzycy,
rokowanie jest gorsze, a przebieg choroby dfugotrwaty — jak
w naszym przypadku. Pacjent pozostaje pod kontrolg okulistyczna.
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