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ANGIOIDNI PRUHY SITNICE

MUDr. M. MORAN, MUDr. J. VLADYKOVA, CSc.
Oni oddéleni vojenské nemocnice v Olomouci (nagelnik plk. MUDr. M. Moréi),
oéni oddsleni OVN v Praze (né&celnik plk. doc. MUDr. V. Jens3i)

V posledni dobé je vénovédna znacné pozornost
systémovému onemocnéni elastické tkang, které
se na otnim pozadi projevuje angioidnimi pruhy
(striae angioideae, angioid streaks). V pokroci-
lych stadiich dochdzi k postiZeni centralni Casti
sitnice (Zluté skvrny — maculy lutey), které ve-
de k ireparabilnimu zhor$eni zraku a z toho vy-
plyvajicim socidlnim disledkum.

Je nespornou zasluhou Groenbladové a Strand-
berga, Ze upozornili na postiZeni elastické tkane
celého organismu, Tourraine pak vyzdvihl vy-
znam lézi arteridlnich, které jsou koneckonct
rozhodujicim faktorem pro osud nemocného. Ve-
dle vZitého nédzvu ,Syndrom Groenbladové-
-Strandbergiv-Tourraintiv® (déle GST) se v pi-
semnictvi pouZiva celd fada dalSich nézvd, jako
,elastodysplasia calcificans®, ,elastorhexis sy-
stematisata“ apod.

Angioidni pruhy v8ak nejsou vZdy priznakem
jen této choroby; zjiSténi jejich priiny ma vy-
znam pro stanoveni prognozy a 1écby zdkladniho
onemocnéni.

Vyskyt angioidnich pruhti je pomérné vzacny,
avSak pisemnictvi o nich je vzhledem k z4vaZné
problematice choroby znac¢né& rozsahlé (napf.
Sapelier cituje 234 praci), z vétSich statistik
uvddime Connorovu (106 nemocnych). U nés
popsali jednotlivé pripady France, Steinhartovad,
Velicky, Kalfus, Hynie.

Syndrom GST se projevuje triddou zmén: o¢-
nimi, koZznimi a kardiovaskuldrnimi. Oftalmolog
a dermatolog byvaji prvnimi, kdo odhali u téch-
to nemocnych pfi¢inu jejich celkovych potiZi.

Vyvoj oénich zmén mohli nékteri autori sledo-
vat po léta (Hynie) a z téchto pozorovéani vyply-
vd nejobvyklejsi i méné obvykly priibéh zmén.
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Angioidni pruhy jsou ostfe ohranifené, nepravi-
delné& Siroké prouZky (od nitkovych aZ po néko-
likandsobné S$irsSi neZ hlavni sitnicové cévy). Po-
bliZe disku Casto anastomozuji a tvo¥i nepravi-
delny prstenec; od ného se pruhy rozbihaji radi-
arné smérem k ekvatoru, jejZ vSak jen vyjime&né
prekracuji. Nikdy nesleduji sitnicové cévy, které
probihaji nepferu$ené& nad nimi. Nékdy naléza-
me vétveni pruhi@l nebo klikaty pribéh, pripomi-
najici popraskany led nebo vyschlé dno rybnika

Obr. 1

(obr. 4). Zvlastni tvar (prstenec a radiarni pru-
hy) je vysvétlovdn mechanickymi vlivy: kaZdo-
denni Skubavé rotace v misté pripojeni zrakové-

ho nervu na disk mohou pfispivat k distribuci
trhlin (Wise). Byla by to urcita analogie koZnich
zmén, které nalézdme rovnéZ na naméhanych
mistech. Barva pruhill je zdvislda na stavu pig-
mentového epitelu a tkdni, leZicich pod nimi
(Cervend - hnéda - Sediva - ¢ernd). Podél okrajii
prstence a pruhii byva nékdy Sedivy lem, podob-
né svétlej§i Sedavé nebo bélavé zbarveni mivé
sitnice kolem disku (obr. 2). Zakladnim pato-
logickym procesem jsou zmeény elastickych vla-
ken Bruchovy membréany*, vznikaji v ni trhliny
s naslednym subretindlnim nebo subepitelidlnim
krvacenim a degeneraci sitnice. Diagnostiku an-
gioidnich pruh@ upfesiiuje fluorescenéni angio-
grafie (Bouchat, Rosen, Kodani), kterd ukazuje,
Ze defekty Bruchovy membréany jsou rozséhlejsi
neZ oftalmoskopické zmény a Ze ne vS8echny an-
gioidni pruhy ddvaji charakteristicky fluores-
cencni obraz.

V pribé&hu nemoci dochézi k loZiskové atrofii
sitnice s proliferaci pigmentového epitelu, posti-
hujici centrdlni krajinu sitnice (obr. 3, 4). Atro-
fickad loZiska splyvaji a Sifi se smérem do peri-
férie. Celkovému obrazu pak dominuje choroi-
dalni skleréza s pigmentovymi loZisky. PFi po-
kro€ilych chororetindlnich zméndch se ztréci
typicky vzhled angioidnich pruhii a snadno do-

*) Bruchova membrana je mezi sitnici a cévnatkou, je
tvofena 5 vrstvami: bazdlni membrdnou pigmentového
epitelu sitnice, nesouvislou vrstvou kolagenni, kompaktni
vrstvou elastickou, dal$i nesouvislou vrstvou kolagenni a
bazalni membranou choroidalnich kapildr. Patologické
zmény Bruchovy membrany maji zna&ny vyznam, protoZe
ji prochéazeji vyZivné latky pro zevni vrstvy sitnice (ze-
jména tycinky a €ipky), zatimco sitnicové cévy vyZivuji
jen vnit¥ni vrsivy sitnice. Z funkéniho hlediska tudiZ moZz-
no Bruchovu membrdnu pfirovnat napf. k membrang od-
délujici plicni kapildry od vystelky alveold.

Obr. 2
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obr. 3

a

chédzi k mylnym diagn6ézam specifické
chororetinitidy. Nékdy se podari najit
v perifernéjsi ¢4sti sitnice typicky an-
gioidni pruh (obr. 3b), téZ nalez koz-
nich zmé&n nés vyvede z diagnostickych
rozpaki

Jindy nalézdme edém sitnice, exsuda-
ci, transsudaci a hemorrhagie (obr. 4a).
S podobnymi projevy se oblas setkadva-
me i u jinych dystrofickych procesi;
ndkdy je znacné obtiZné odlisit tyto
zm&ny od z&nétlivgch procesti. Pozdéji
dochéazi k novotvoieni pojivové tkéané,
nadzvihujici sitnici (pseudotumor) —
-— obraz pak mé vzhled Kuhntovy-Juni-
usovy makulopatie (obr. 4b]).

Prib&h choroby u Fady nemocnych,
jakoZ i vyskyt obou forem u jednotli-
vych ¢lend téZe rodiny sv&d¢i o tom, Ze
zmény zadinaji nékdy makuldrnimi lo-
Zisky a angioidni pruhy se objevi poz-
dsji (popripadé se viibec neobjevi), jin-
dy je tomu naopak. Oboji jsou manifes-
tacemi téZe choroby, stejné jako nety-
pické skvrny na pozadi (mottled fun-
dus), které jsou rdzné velikosti, tvaru
a barvy (Zluté, hn&dé, cervené) a ve
fluorescentnim obraze se vyznacuji
pozdni fluorescenci (Kodani). Mosci za-
fazuje ke GST syndromu téZ Sorsbyho
chororetindlni heredodystrofii. France-
schetti povaZuje za ekvivalentni proje-
vy nemoci vedle angioidnich pruht,
chororetindlnich zmén a skvrnitého
fundu také hyalinni drdzy v oblasti Zlu-
té skvrny.
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Obr. 4c

Histologické vySetfFeni o¢i bylo provedeno jen
u malého poctu pfipadi. Elastickd vldkna Bru-
chovy membrany jsou ztlu§téla a fragmentované,
vznikaji ruptury membrany a meéni se jeji bar-
vitelnost. TéZ v cévnatce je ubytek a fragmenta-
ce elastickych vldken a zmény v arteridlnich sté-
nach. Degenerativni zmény postihuji i zevni
vrstvy sitnice (tyCinky a ¢ipky). Mezi Bruchovou
membrinou a pigmentovym epitelem, ktery mis-
ty proliferuje, byva pojivo s novotvorenim pato-
logické elastické tkane.

Prib&h ocnich zmén je extrémné& chronicky;

nékdy jsou po léta staciondrni, n&kdy jevi po-
malou progresi, jindy je akutni fdze zhorSovani
sledovédna klidovym stadiem. Subjektivné se sa-
motné angioidni pruhy neprojevuji, vidéni se
zhor3uje teprve postiZenim sitnice a je zévislé
na rozsahu zmén (centrélni a paracentralni sko-
tomy); adaptace na tmu nebyva vyznaéné&ji zmée-
néna. V pokrocilych pripadech vede onemocné&ni
k praktické slepoté&, elektroretinogram je vSak
podle literarnich tdajti vZdy zachovdn. Zmény
nachézime zpravidla v obou oé&ich, progrese vsak
nebyvéa vyznacena stejné.
Angioidni pruhy byvaji zjiStovdny nejcastéji ve
4.—5. deceniu, casto p¥i konzilidrnich vySetie-
nich, provddénych pro priznaky celkového one-
mocnéni, nebo téZ po minimdlnich tupych tra-
zech oka, kdy snadno vznikd krvaceni se zhor-
Senim zraku. Onemocnéni byva familidrni, je udéa-
vdna autosomaélni recesivni dédiénost.

Diferencidlni diagnéza: obraz angioidnich
pruhi je natolik charakteristicky, Ze sotva miZe
dojit k zdméné. V tvahu piichézeji Siegristovy
pigmentové pruhy, odpovidajici prib&hu sklero-
tickych choroiddlnich cév a Scholzovy pruhy
pigmentové atrofie nad choroiddlnimi vénami.
U paravendzni pigmentové dystrofie sitnice se
od peripapilarni atrofie rozbihaji atrofické pru-

hy s pigmentacemi podél sitnicovych vén. Na-
proti tomu chororetindlni zmény se znac¢né po-
dobaji senilnim makulopatiim. Je proto tieba
sledovat nemocné se ,senilni“ degeneraci sitnice
pred 50. rokem z hlediska prvniho pfiznaku an-
gioidnich pruhii. O podobnosti specifickych cho-
roretinitid jsme se zminili vySe.

KoZni zmény, nazyvané pseudoxanthoma elas-
ticum, jsou nejvice vyznaceny v mistech, kde je
ztenceld kliZze namdhédna pfi pohybech: v okoli
ramenniho a loketniho kloubu, v okoli st a pup-
ku, na S8iji a v tFislech. KiZe ztrdci pruZnost, je
ochabld, méa zvlastni Samoa nebo Zlutavé zbar-
veni. Na ni nachizime rizng velké Zlutavé papul-
ky, Casto sefazené soub&Zné s flek&nimi Fasami
(obr. 5). Obr. 5a
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Obr. 50

Histologicky néalez je charakterizovdn zména-
mi elastické tkdné ve stfednich a hlubSich vrst-
vach koria (zmnoZeni, ztluSténi a fragmentace
elastickych vldken — Huang). Byvaji zde depozi-
ta vadpenatych soli, kterd je nékdy moZno pro-
kézat i rentgenologicky, zejména v okoli kloubil
(James). Z histochemickych zmén je vyznacéné
zmnoZeni mukopolysacharidi v sousedstvi pato-
logickych vldken, zmnoZeni soli vapniku a pozi-
tivita na lipidové testy. VSechny tyto zmény jsou
vSak obdobné jinym degenerativhim procestim,
takZe z nich nelze usuzovat na specifitu GST
syndromu.

Obdobné zmény nékdy jsou téZ na sliznicich
— rtech, dutiné ustni, jicnu, Zaludku, stfevech,
peritoneu apod.

Cévni zmény se mohou vyskytovat téméf ve
vSech orgédnech. Elektivné jsou postiZeny stfedni
a malé artérie, zmény vSak nebyvaji generalizo-
vané. Jsou zpravidla vyjddfeny intenzivnéji v ur-
¢itych sektorech. Foucault rozdéluje cévni poru-
chy do &tyf skupin:

1. Stendzy a obliterace perifernich artérif s ty-
pickymi pfiznaky klinickymi (studené konce-
tiny, intermitentni klaudikace, Raynaudiv
syndrom) a radiografickymi (cévni kalcifika-
ce, obliterace].

2. PostiZeni srdce s pfiznaky bud koron&rnimi
(anginézni potiZe, drobné infarkty) nebo en-
dokardidlnimi (valvuldrni symptomatologie).

3. PostiZzeni aorty (ektazie, aneuryzma, kalcifi-
kace).

4. Léze jinych okrskll cévnich: mozkového (ce-
rebralni hemorrhagie, epileptické krize, psy-
chické poruchy, bolesti hlavy, Meniérovy z&-
chvaty apod.), splanchnického (hematemesis,
meléna), urogenitdlniho (hematurie, metror-
rhagie apod.). PFi postiZeni rendlni artérie
se vyviji hypertenze renélniho typu, kter4 da-
le zvySuje nebezpedi krvaceni. Porucha vyZi-
vy mliZe postihnout i optické trakty, coZ se
klinicky projevi postupujicimi poruchami zor-

ného pole hemianopického charakteru a atro-

fif optiku (Velicky, Lebrand — cit. 13).

Vedle jinych autor to byl hlavné& Carlborg
asp., ktefi vySetrili u 29 nemocnych cévni systém
pomoci nejmoderné&jSich metod a zjistili patolo-
gické zmény ve smyslu sniZené pulsace na kon-
¢etindch a zmen3eni pulsové viny. Castd je hy-
pertenze, méné Casto hypotenze. PFi¢inou smrti
u téchto nemocnych byva hypertonicka choroba
s krvacenim z aneuryzmat (napf. subarachno-
id4lni — Lombardo).

Histologickym podkladem jsou patologické
zmény elastické tkané vSech vrstev arteridlni
stény, zejména intimy a medie, s depozity vépe-
natych soli a hyalinizaci. Kalcifikace mohou byt
tak masivni, Ze piisobi okluzi i velkych cév (u
Milstockova nemocného zcela vypliiovaly lumen
aortalniho oblouku). Tiberio poukazuje na kore-
laci mezi rozsahem zmén na o¢nim pozadi a his-
tologickych zmé&én v art. temporalis superficialis
u tfi sourozenct. '

Méné Casto se setkdvdme s postiZenim jinych
orgdni: poruchy mohou byt podminény zménami
elastické tkédné, jednak mohou byt sekundarni
na podkladé 1ézi arteridlnich. Tak napt. v plicich
byly nalezeny v interalveoldrni tkani, subjektiv-
né byly dyspnoické potiZe. Dosti Casty je téZ dia-
betes mellitus (podle Foucaulta v 15 % ). Zajima-
vy je pomérné ¢asty vyskyt GST syndromu u srp-
kovité anémie (podle Hogana v 5 %) — snad ide
o pridruZenou enzymatickou poruchu. Ojedinéle
byly popsédny angioidni pruhy u fady onemocné-
ni, jako nanismu, hypertyredzy, periphlebitis
retinae apod.).

Laboratorni néalezy: Dosud nebyly popsény
Zadné zmény laboratornich hodnot, které by bylo
moZno oznadit za patognomonické pro GST syn-
drom. Hodnoty kalcia a fosfdtli v séru byvaji
normdlni, ¢asté je zvySeni cholesterolu a trigly-
ceridid. Bylo téZ popsdno zmnoZeni globulinll pfi
sniZzeni albumin® (Gadehold — cit 13).

Nézory na fyziopatologii GST syndromu se roz-
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chéazeji. Nékteri autofi povaZuji za primarni po-
stiZeni elastickych vlaken, podle jinych je posti-
Zena primdérné zdkladni substance a zmény vla-
ken jsou sekundarni. Tieti skupina autord se
domnivd, Ze je primarné poruSen kalciovy a fos-
fatovy metabolismus a zmény elastickych vldken
jsou podminény jejich kalcifikaci (proti tomuto
nazoru svédcéi skutecnost, Ze hodnoty kalcia
a fosforu v séru jsou normdélni). Sprdvnou se zda
hypotéza McKusickova, Ze choroba je podminéna
dédicnym enzymatickym defektem, vyvolavaji-
cim zmény, které se projevuji abiotrofii tk&ni
mezenchymadélniho ptivodu, zejména tkané elas-
tické.

Etiologie angioidnich pruhfi: GST syndrom ne-
miiZe byt povaZovéan za jedinou p¥i¢inu angioid-
nich pruht. Mohou se vyskytovat u viech proce-
st postihujicich Bruchovu membréanu, porusuji-
cich jeji metabolismus a zvySujicich jejich fragi-
litu. Patfi sem zejména poruchy metabolismu
vadpniku — zdlraziiovidn je casty vyskyt u Pa-
getovy choroby (8—15 % podle Hogana) — zde
nebyvaji koZni zmény. Ddle mohou vzniknout
u riiznych thesaurisméz (cholesterinové, uratic-
ké, pigmentové), u dysfunkci lipidového meta-
bolismu apod. (Mosci), pfi patologickych pro-
cesech pojivové tkdné (Marfantiv syndrom, Ehle-
riv-Danlostiv syndrom) i u senilni elastozy.

Uloha traumatu pfi vzniku angioidnich pruhit
neni zcela jasnd, néktefi autofi p¥ipoustéji trau-
ma jako etinlogicky moment (Hogan, Bouchat).

Defekty Bruchovy membréany mohou vzniknout
téZ sekundarné z lok4lnich piicin. Byly popsény
u chororetinitid p#i vrozené pfijici, u odchlipeni
cévnatky. Casté jsou defekty u vysoké kratko-
zrakosti, kde vSak byvaji mnohem rozsdhlejsi
a maiji zcela odliSny oftalmoskopicky vzhled.

Létha je vyhradné symptomatické a paliativni.
Dosuvd neni zndmo nic, ¢im by se dalo pfedejit
angioidnim pruhim a cévnim zménadm. Rznymi
autory navrhovand lé¢ba cheléaty, sulfaty, fosfaty
a chloridy, vitaminem E apod. neméla valné vy-
sledky a navic ji mnohdy nelze povaZovat za
zcela indiferentni. Snad jen dlouhodobé podéva-
ni 1ékh ovliviiujicich pFiznivé cévni fragilitu
(flavonoidy apod.) by mohlo =zabrinit nebo
zmenSit krvaceni. Vzhledem k nebezpeci krvéace-
ni varujeme nemocné pfed nadmérnou télesnou
namahou a pi‘ed oénimi trazy. U koZnich zmén
piichazi nékdy v dvahu kosmetickd tprava.

Nalezli ijsme angioidni pruhy u ¢&ty¥ nemoc-
nych, uvddime je v pofadi podle zavaZnosti
otnich zmén — od nejleh&ich po nejt&Zsi.

1. Nemocny G. M., nar. 1947, byl pf¥ijat na chirurgické
odd&leni UVN v Fijnu 1967, provedena apendektomie. Po
ni doSlo k exacerbaci zaZivacich potiZi, které pocitoval
jiZ asi rok Objevovaly se ma ladno a po jidle zmizely,
trvaly obvykle asi 14 dni, pak dochézelo ke spontinni-
mu dstupu. Byl proto pfeloZen na III. interni oddé&leni
UVN, kde bylo vzhledem k vysok§ym hodnotdm FW
(80/103, 63/86]1 a leukocyt6ze (13200, 122001 provedeno
rozsdhlé celkové vvSetifeni nemocného. Rtg vySetienim Za-
ludku zjiSténa viedovd choroba dvanéacterniku s postbul-
barné ulo’enym viedem, ostatni v¢sledky klinickfch a
laboratornich vySetfeni byly negativni a neobjasnily pii-
¢inu vysoké sedimentace a leukocyt6zy. Nemocny byl
odeslan na dolé&eni do vojenské ozdravovny, po névratu

byly kontrolni sedimentace a krevni obraz normaélni.

Po olni strdnce byl nemocny§ zcela bez subjektivnich
potiZi. Ostrost zrakovd byla oboustranné& 6/6, zevni nélez
na obou ofich normélni. Pozadi: disk normélni, kolem ng-
ho hné&davé angioidni pruhy, rozbihajici se radidrn& (obr.
1). Nejvice jsou vyjaddfeny v nazalni &&sti levého fundu.
Na pravém oku byly mimoto v periférii zfetelné pFesuny
pigmentu. Zorné pole obou o&i bylo fyziologické, adapta-
ce vykazovala rovnéZ normdlni hodnoty. Na kiiZi nebyly
ani makroskopicky ani histologicky zji§tény zmé&ny, které
by svédéily pro pseudoxanthoma elasticum. TéZ histolo-
gické vySetfeni odstranéného apendixu neprokédzalo zmé-
ny elastické tkéané.

2. Nemocny§ C. J., nar. 1914; v roce 1952 thyreoidekto-
mie (thyreotoxickd struma?), 1956—1957 léCen dtstavné
pro Meniérovy zachvaty s hudenim v levém uchu. Stav se
upravil. V &ervnu 1969 pFi jizdé vlakem z&chvat bezvédo-
mi s kfefemi a pokousdnim jazyka, zafal nauzeou a po-
citem otaceni. Byl pfijat na neurologické oddéleni VN
v Olomouci, kde diagnostikovdn epilepticky paroxysmus,
podminény pravdépodobné& tranzitorni hemodynamickou
poruchou. Vzhledem k nélezu na o&nim pozadi pfijat
v tnoru 1970 ke kontrolnimu vySetfeni na o&ni oddéleni.

Udéavéa, Ze v posledni dobé vidi ponékud méné zietelné.
Pri zméné polohy mivad pocit zdvraté. O¢ni ndlez: zevn#&
bez chorobnych zmén. Svétlolomnd prostfedi ¢ird, kolem
terde zrakového nervu je nepravidelny prstenec svétlejsi
atrofické sitnice, od n&jZ vybihaji radidrni, pomérné Siro-
ké svétlej§i pruhy, zuZujici se ve svém priab&hu. Jejich
vzhled je pongkud odlisny od typickych angioidnich pru-
hd, jeZ u n&j nalézdme jen ojedinéle (s atrofickym le-
mem — obr. 2). V obou centrdlnich krajindch, jimiZ pro-
biha §iroky své&tlej§i pruh, nalézdme poé&inajici dysgrupa-
ce pigmentu. V periferni sitnici nejsou zmény. Adaptace
a perimetr ve fyziologick§ch mezich, Amsleriiv test nega-
tivni. Visus oboustrang 0,75.

Provedli jsme Fadu dopliiujicich vySetfeni (FW, BWR,
moé&, krevni obraz, glykemickou kfivku po zatiZeni, ja-
terni testy, transamindzy, fosfatdzy, minerdlni soli, ekg)
— hodnoty byly vesmés fyziologické. RovnéZ EEG byl
norméalni, kdeZto t&sn& po zachvatu bylo zaznamenano
tranzitorni loZisko lehce iritaénfho rdzu vlevo fronto-
ftemporalng. Rtg patefe vykazuje pokrogilou deformujici
osteochondr6zu s lokalizovanou deformujici spondylézou
cervikdlni a lumbosakrédlni. ORL: nitroudni nedoslycha-
vost — horsi vpravo (pokles vzduSného vedeni ve frek-
venci od 250 do 4000 na 60 Db, ve frekvenci 8000 aZ na
80 Db; kostni vedeni ztraty ve frekvenci 250—2000 40
Db, vys8i frekvence nesly$i — dr. Cernd). Rtg podle Sten-
werse-Schiillera negativni. Na kidZi nejsou makroskopické
zmény. Histologie excidované kiZe (doc. dr. Kodousek):
Korium je vazivov® rozsifené, kolem cév nespecifické za-
ndétlivé zm&ny. Elastickd tkai jevi vyrazné&j$i abnormity
v utvaFeni, ale zachovava si byt ve ztlu$§télé podobé vlak-
nitou strukturu. Proti pseudoxanthoma elasticum sv&d¢i
skuteénost, Ze elasticka vladkna nefragmentuji do p¥iznac-
nych utvart.

Z laboratornich nélezii je zvySeny cholesterol (312
mg%), elektroforéza bilkovin vykazuje jen lehké sniZeni
celkovych bilkovin (6,22 mg%), podmin&né hlavné sniZe-
nim alfaglobulint; kvocient A/G = 2,0. Interni n4lez:
hypertonickd choroba (Tk 150/95 mm Hg), ekg fyziolo-
gicky. VySetfeni perfaze dolnich kondéetin pomoci clea-
rence 133Xe vykézalo fyziologické hodnoty (dr. Kuchaf).

3. Nemocny P. G., nar. 1914. V 6 letech prodélal revma-
tickou hore¢ku, tasté anginy a chfipky. V roce 1947 tupy
draz levého oka s krvacenim do sitnice, za 6 tydnt spon-
tanni krvéaceni do sitnice pravého oka. Léfen na nékoli-
ka oénich oddé&lenich, vidéni se stdle zhorSovalo. Pro po-
dezfeni na specificky zané&t sitnice posldn do Oc¢ni 1éCeb-
ny v Novém Smokovci. Nédlez pfi pfijeti: pravé oko: zevné
bez chorobnych zm&n. Pozadi: ve sklivci malé kondenzo-
vané zakaly, disk norm4lni aZ na méné vyraznou kres-
bu. V3emi smé&ry od disku jsou rizn¥ velkd chororetinal-
ni loZiska, misty splyvajici v rozsahlé plochy chororeti-
nélni atrofie s viditelngmi choroiddlnimi cévami. Maxi-
mum zmén s proliferaci pigmentového epitelu je v cen-
tralni krajing (obr. 3a). V = 0,08 skla nelep8i. Oko levé:
zevné bez zmén aZ na drobné kongenitdlni zdkalky v Coc-
ce. Ve sklivci mensi zdkalky. Pozadi: disk normaélni, na
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sitnici obdobné& jako na pravém oku splyvajici atroficka
loZiska, proliferace pigmentu vSak neni tak siln& vyzna-
¢ena. Nahote v periférii nad hornim okrajem loZisek jsou
dva typické angioidni pruhy (obr. 3b). V = 0,1 skla ne-
lepsi. Perimetr: paracentrdlni skotom 2—5° KoZni nélez:
na $§iji, v okoli loketniho kloubu, v ingvinidch je ktZe
atrofickd s eflorescencemi papulézniho charakteru, cit-
rénové Zluté barvy (obr. 5a) — typicky obraz pseudo-
xanthoma elasticum.

4. Nemocny N. J., nar. 1929. Od mala je hluchy, navsté-
voval Skolu pro nesly$ici. V poslednich letech mu ¢&ini
odezirdni potiZze pro horSici se zrak. P¥ed 3 roky zjiStén
diabetes, pichd si inzulin. P¥i del$i chazi pocituje v po-
sledni dobg zv§3enou tnavnost. Zrak se zafal nédpadng
horsit pfed 3 roky, byl lé€en v jinych nemocnicich, v ro-
ce 1968 odesldn do O&ni 1éEebny v Novém Smokovci s po-
dezfenim na specificky zdnét sitnice. Tehdy bylo kromé
angioidnich pruh@ na pravém oku rozsahlé krvaceni ko-
lem czantrdlni krajiny a exsudace v makule (obr. 4a). Stav
se lécbou tastedn& upravil. Zacdtkem roku 1970 pfijat na
o&ni oddé&leni VN v Olomouci s timto nédlezem: pravé oko:
zevné bez zmén. Pozadi: ve sklivci ojedinglé zakalky, disk
normélni, snad lehce bledsi. Sitnice temporédln& od disku
atrofickd, 3edobild. Kolem terfe nesouvisly prstenec tma-
véSedych angioidnich pruhii; od n&ho se pruhy rozbihaji
viemi sméry, kon&i vSak v pomérné malé vzddlenosti 3
aZ 4 PD od disku. V centrdlni krajiné je sitnice atroficka
s prosvitajicimi choroiddlnimi cévami, nepravidelné dys-
grupace pigmentu. V makule je trojdihelnikovité loZisko
Fluté-tervené-hnédé zbarvené, nadzdviZené nad sousedni
sitnici (pseudotumor). Krvaceni se zcela vstf¥ebalo. Sitni-
cov§ch zm&n smérem do periférie ubyvd; v periferni C4s-
ti ma sitnice skvrnity vzhled, charakterizovany svétlejsi-
mi Zlutavymi loZisky. Na cévach nejsou v§znacné&jsi zmé-
ny (obr. 4b). V = pohyb pFed okem. Levé oko: nélez
na teréi a v jeho okoli je obdobny§ nélezu na pravém oku.
V centralni krajing je sitnice atrofickd s masivni proli-
feraci pigmentového epitelu. V periférii skvrnity vzhled
jako na pravém oku (mottled fundus) obr. 4c. V = prsty
na 3m bokem, absolutni centralni skotom, jehoZ rozsah ne-
lze pPesné urcit.

KoZni vy$etfeni: na krku, podpaZi, podbfisku jsou silné
vyznaceny zmdny typické pro pseudoxanthoma elasticum
(obr. 5b), v loketni krajin& jsou méné& intenzivni. Rtg
snimek mé&kkych &4asti kondetin a krku nevykazuje pato-
logické kalcifikace v kiZi.

Histologie excidované kiZe (dr. Horalek): ve stfednim
a hlubokém koriu vyrazn&j$§i zmény vaziva ve smyslu
bazofilie. P¥i barveni na elastiku je patrné vyrazné zdu-
feni a fragmentace vldken. Jde o klinicky uvedenou dg.
pseudoxanthoma elasticum.

Ostatni vySetfeni: interni: diabetes mellitus (48 j. de-
pot. insulinu + dieta). Srdce a plice beze zmé&n, Tk 110/80
mm Hg na pravé horni koné&eting, na levé tlak neméritel-
ny. Ekg fyziologicky. Cévni vy3etfeni (doc. dr. Tomsi):
difdzni postiZeni tepenného systému, a to jak v oblasti
dolnich, tak hornich kondetin. Jde o obliteraci a. femora-
lis superficialis obou dolnich koné&etin, pF¥i¢emZ ani kvali-
ta pulsu v oblasti ilické neni zcela idedlni. V oblasti hor-
nich konéetin je obliterace a. brachialis vlevo s nehmat-
nou pulsaci v kubitdlni jamce a na periférii této konce-
tiny. Perfize dolnich kond&etin pomoci 133Xe po cviZeni
v ischémii vykazuje sniZenou svalovou perfdzi obou dol-
nich konéetin, doba néstupu maximédlniho pritoku je
v rozmezich fyziologickych (dr. KuchaF). Kontrastni rtg
vysetfeni cév nebylo moZno z technickych divodd pro-
vést. Na kaZi kondetin nejsou trofické zmény, coZ svédéi
o dosti vydatném kolateralnim ob&hu p¥i pomalu vznika-
jici obliteraci. Histologické vy3etfeni excidované pravo-
stranné art. temporalis superficialis: nalezena jen misty
proliferace intimy (dr. Horaek). ORL vySetfeni proka-
zuje t&Zkou poruchu sluchu — na audiogramu jen ne-
patrné zbytky sluchu. Otoskopicky nélez normélni. Rtg
podle Stenwerse-Schiillera: Gplnd z4stava pneumatizace
vpravo, &4stedny Gtlum pneumatizace vlevo. Nelze bezpet-
né rozhodnout o etiologii hluchoty, avSak symetrickd
ztrdta sluchu svédéi spiSe pro vrozenou vadu (dr. Prasil).

7 laboratornich nélezli vyjimdme: glykémie na lafno
210—250 mg%, cholesterol 294 mg%. Elektroforéza bil-
kovin: lehké sniZenf celkov§ch bilkovin, AG kvocient sni-

Zen na 1,1. Jaterni testy ve fyziologickych hranicich. SGOT
i= 1, SGPT = 1,4 nM. Fosfatdzy a soli v normadlnich
mezich. Funkéni vySetfeni ledvin nevykazuje patologické
zmeny. Rtg leoky, diouhych kosti a ooratlii vykazuje nor-
malni poméry, se 3/8, BwR negativni.

Diskuse

Nalezli jsme angioidni pruhy u 4 nemocnych
ve stari 20, 41, 55 a 56 let. U dvou nemocnych
byly zjiStény pri konzilidrnim vySetfeni jednak
pro gastrointestinalni potize, jednak pro epilep-
ticky paroxysmus. Treti se dostavil kK oénimu vy-
Setfeni pro pretrvavajici poruchu vidéni po leh-
ké kontuzi oka, pozdéji doslo i na druhém oku
ke spontdnnimu krvaceni do sitnice. Ctvrtého
nemocného privedlo k o¢nimu lékaii postupné
zhorSovani zraku.

Na oc¢nim pozadi jsme nalezli rGzné typy zmén
a funkcnich poruch jim odpovidajicich. U prvé-
ho jsou typické angioidni pruhy a ndznaky skvr-
nitého fundu. Centralni krajina nevykazuje pa-
tologické zmény, vidéni neni poruseno. U dru-
hého pocinaji zmény v obou Zlutych skvrnach
a jim odpovida zatim nepatrné oslabeni centréal-
ni ostrosti zrakové. U dalSich dvou nemocnych
jsou na sitnicich obou o¢i rozsdhlé zmény, po-
stihujici centralni krajinu, provdzené zdvaZnym
sniZzenim zrakovych funkci, podmiiiujicim inva-
liditu. U ¢&tvrtého nemocného nalézame v pra-
vém oku, kde byla pfed dvéma lety exsudace
a krvaceni, pseudotumorézni zmény makuly, za-
timco na druhém oku jsou atrofické zmény sit-
nice s masivnimi pigmentacemi.

Typicky koZni ndlez — pseudoxanthoma elas-
ticum — je jen u tfetiho a Ctvrtého nemocného.
U tfetiho znacné prispél ke stanoveni spravné
diagnozy pri netypickém oc¢nim néalezu. U druhé-
ho nemocného nejsou na kiZi makroskopické
zmény; histologicky byly sice nalezeny zmé&ny
elastickych vlaken, ale jejich charakter neodpo-
vida podle minéni histologa ndlezim pfi GST
syndromu. Neni vylouceno, Ze jsou to pocinajici
projevy patologického procesu v kiizi. U prvého
nemocného nebyly ani makroskopické, ani mi-
kroskopické zmény. Ani v excidovaném apendixu
nebyla elasticka tkan patologicky zmé&né&na.

Cévni poruchy jsou nejvice vyjadreny u &tvr-
tého nemocného, u néjZ je zadvazné diftizni posti-
Zeni perifernich artérii. TéZ diabetes u néj mizZe
mit cévni etiologii. Lehce zvySené hodnoty trans-
amindz by mohly svédcit pro postiZeni abdomi-
nalnich artérii. Druhy nemocny mda p¥iznaky
svédcici pro cévni poruchy v mozkovém Fedisti
(Meniérovy zachvaty, epilepticky paroxysmus
s pfechodnou zménou EEG iritacniho charakte-
ru). U prvého nemocného by mohlo jit o poru-
chu cév abdomindlnich, a¢ histologicky priikaz
chybi. K tomu je tFeba poznamenat, Ze histolo-
gické zmeény cévni stény v pocatecnich fazich
choroby jsou téZko postiZitelné, jsou vyjadieny
jen misty a jejich prlikaz vyZaduje nejen special-
ni barveni, ale i pracné prohlédnuti vét§siho poé-
tu preparétda.

Z laboratornich nélezi nemtiizeme usuzovat
na néjaké typické zmény laboratornich hodnot.
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Za zminku stoji zvySend hladina cholesterolu
u druhého a ¢étvrtého nemocného. U druhého by
mohla byt etiologickym momentem pfi vzniku
ne zcela typickych angioidnich pruhi. U ¢tvrté-
ho souvisi hypercholesterinémie s diabetem a
prekrmovanim (pacient védomé porusuje dietni
prikazy i pFi nemocni¢nim pobytu).

V pisemnictvi jsme se nesetkali s udaji o slu-
chové poruSe u GST syndromu. U naSeho Ctvrté-
ho nemocného jde pravdépodobné o vrozenou
téZkou sluchovou poruchu, a¢ nejsou vylouceny
ani pozdégjsi vlivy vzhledem k rtg ndlezu poru-
Sené pneumatizace. TéZ u druhého nemocného
s nitrousni nedoslychavosti se nemiiZeme bez-
peCné vyjadrit o souvislosti s angioidnimi pruhy.

Nalez deformujici spondylézy u druhého ne-
mocného by mohl souviset se zdkladni chorobou.

V pisemnictvi se traduje autosomni dédicnost
recesivniho typu. Neméli jsme bohuZel ani v jed-
nom pripadé moznost vySetfrit sourozence nasich
nemocnych, u nichZ by bylo moZno pfedpokladat
stejné onemocnéni. Podle tidaji naSich nemoc-
nych nemd nikdo z nich o¢ni nebo koZni poru-
chy. VySetfili jsme pét déti naSeho druhého ne-
mocného, u nikoho jsme nezjistili Zddné patolo-
gické zmény.

VSichni na$i nemocni jsou muZi, zatimco v pi-
semnictvi se udavéa lehk4 nebo i znacnd prevaha
Zen s GST syndromem. Souvisi to pravdépodobné
s charakterem vojenskych nemocnic, v nichz
jsou hospitalizovani pfevazné muZi.

Lécebné vysledky jsou téZko hodnotitelné
vzhledem k chronickému priibéhu nemoci. U ne-
mocnych, ktefi méli v anamnéze krvaceni do sit-
nice, jsme podavali preventivné Difrarel ev. As-
corutin. U hypercholesterinémii jsme vedle b&z-
né lé¢by soucasnych klinickych projevii (napft.
diabetu) déavali Clofibrat. BohuZel dosud nema-
me mozZnost kauzdlné ovlivnit zdkladni patolo-
gicky proces, postihujici elastickou tkar, a za-
brénit tak progresi zmén.

Souhrn

U ¢tyF nemocnych ve véku 20—56 let zjiStény
angioidni pruhy a sitnicové zmény rizného rozsahu.
Dva méli typické koZni pfiznaky syndromu Groen-
bladové-Strandberga-Tourraina, u dalSiho byly aty-
pické zmény elastickych vldken v k0Zi. PostiZeni
cév se projevuje klinicky u dvou nemocnych (peri-
ferni a mozkové ev. splanchnické tepny), u dalsiho
je podezfeni na postiZeni splanchnickych tepen, his-
tologicky vSak nemohlo byt prokdzéno. U dvou ne-
mocnych byly zjiStény zavaZnéjsSi poruchy sluchu
nitrousniho charakteru, u jednoho nemocného de-
formujici spondyléza a osteochondréza, u jednoho
diabetes mellitus. Uvedeny klinické projevy, nazory
na patogenezi a na léfebné moZnosti. Upozornéno
na diagnostické potiZe u chororetindlnich zmén.

Dékujeme MUDr. J. Velickému, DrSc., pifednostovi Oé&ni
léGebny v Novém Smokovci, a plk. MUDr. J. Sedivému,
nacelniku III. int. odd. UOVN v Praze za laskavé svoleni
k pouZiti dokumentace. Doc. MUDr. M. Toms$#, CSc., asist.
chirurgické kliniky PU v Olomouci, dékujeme za podrobné
cévni vySetfeni dvou nemocnych.
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