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UvVOD

Témeét ihned po narozeni potiebuje ¢lovek k poznavani svéta lidské smysly, pficemz
a tak je dilezita jeho spravna funkce. Oko se vyviji od Ctvrtého tydne nitrodélozniho zivota
apo narozeni se dit¢ musi postupné naucit pouzivat ob¢ oCi zaroven a rovnocenn¢,
k dokonceni tohoto procesu dochazi az v obdobi predskolniho véku. Jakékoliv poskozeni
zraku muze mit, nejenom do budoucna, vliv na kvalitu zivota jedince, nedostate¢ny ptistup

zrakovych informaci mize mit vliv 1 na inteligen¢ni vyvoj.

Cilem této bakalatské prace je sezndmit Ctendie S vybranymi vyvojovymi vrozenymi
vadami oka a vytvofit jejich pfehled. Rozsah této prace vSak nezahrnuje vSechny dosud
znamé vyvojové vrozené anomalie oka. V prvni kapitole jsou zahrnuty vrozené anomalie
postihujici celé oko, nasledné jsou zatazeny vrozené anomalie vicek, spojivky, slzného ustroji
a okohybnych svall. V dalSich kapitolach se postupné dostdvame od rohovky az po vrozené

anomalie sitnice.
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1 VROZENE ANOMALIE OCNIHO BULBU

1.1 Anoflatmus

Stav uplné absence bulbu v oc¢nici. Pii ndlezu rudimentalnich zbytk oka se vétSinou
jedna o mezodermalni tkan, jako u cévnatky a beélimy. Uvadi se, Ze o¢ni nerv a zrakova draha
do primarniho zrakového centra nejsou vyvinuty. Divodem této anomadlie je nevyvinuti
o¢niho vacku. Ve vétsing piipadi je anoftalmus oboustranny. Jednostranny mutize byt spojen

S druhym normalnim okem nebo s okem s riiznymi vyvojovymi vadami. [2,5]

Vrozeny anoftalmus se déli na primarni, sekundarni a degenerativni. Primarni je
vyhradné oboustranny a na zakladé zkracenych vicek muize byt postizena i orbita nebo o¢ni
adnexa. Sekundarni anoftalmus je spojovan s chybénim orbit a mozkovymi deformitami. Je to
nasledek kompletni suprese nebo tézkého anomalniho vyvoje celé pfedni ¢asti neurogenni
trubice. Degenerativni anoftalmus je vétSinou jednostranny a je spojovan s atrofii jiz
zalozeného optického vacku, za pritomnosti rudimentarniho extremniho mikroftalmu. Orbita

I o¢ni adnexa jsou poSkozeny mirn¢ a stav lze Casto plastiky upravit. [2,5]
1.2 Kyklopie

Radi se k vyvojovym znetvofenim hlavy, kdy je poskozen i pfedni mozek, oci a nos.
Pricinou této vady muze byt diferenciace o¢niho vacku, ktery vznikd v oblasti pifedniho
mozku. Dochazi k vytvofeni neparového telencefala, oba zaklady oc¢i se nasledné ptibliZi.
Tyto zaklady mohou splynout caste¢né nebo zcela. Pokud se pouze pfiblizi, jedna se
0 hypotelorismus. Dojde-li k uplnému pfiblizen, jde o synoftalmus. Jako prava kyklopie se
oznacuje stav slynuti obou zakladii o¢i. Oba bulby srostlé nejriznéjSimi zplisoby v jedné
orbit¢ se mohou projevovat dalSimi riznymi anomaliemi. Kyklopie je neslucitelna

se zivotem.[2,5]
1.3 Mikroftalmus

Kazdé vrozené zmenSeni o¢niho bulbu je povazovano za mikroftalmus. Kritické obdobi
pro vznik tohoto onemocnéni je tieti mésic t€hotenstvi. Takzvané cisty mikroftalmus se
projevuje vzdy vysokou hyperopii (dalekozrakosti) az +25 D. U mikrofilmu je o¢ni bulbus
maly, vétSinou nesoumérny s vakovitym vyklenutim dolni a zadni skléry. Mensi je rovnéz
i rohovka, zrakova ostrost byva i po korekci sniZzena, s mikroftalmem je spojena hypoplazie

makuly (netuplné vyvinuti) a nachylnost ke glaukomiim. Mikroftalmus se vyskytuje ve spojeni
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s dal$imi o¢nimi a systémovymi abnormalitami, jako napf. mentalni retardaci, kataraktou,

dysplazii sitnice nebo ve spojeni s kolobomy. [2,5]
1.4 Nanoftalmus

Nanoftalmus je charakteristicky proporcionalné mensSim, ale funkénim dalekozrakym
okem se ztlustélou neelastickou bélimou. Nékdy byva oznaCovén jako Cisty mikroftlamus
s vysokou hyperopii (dalekozrakosti) az +25 D. Nanoftalmus je vétSinou symetricky

a oboustranny a Casto provazen glaukomem tzkého uhlu. [2]
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2 VROZENE ANOMALIE VICEK

2.1 Kryptoftalmus

Jednd se o vzacnou vrozenou anomadlii separace obou vicek a jejich nasledné
diferenciace béhem embryonalniho vyvoje. Bulbus je zcela pokryt kiizi z obli¢eje smérem od
gela ke tvati. Casto dojde k malformaci rohovky a miize byt p¥itomen i mikroftalmus. Vicka
a rohovka n¢kdy vytvaii jednu morfologickou strukturu, u chirurgického zékroku je to
spojeno s rizikem perforace bulbu. Kryptoftalmus je ¢asto provazen viceCetnymi vrozenymi
deformitami, napt. malformace zubi, rozsté€p patra, urogenitalni deformace, sriistani prsti,
zktiveni nosu ¢i hypoplazie ocnich a licnich kosti. Z histologického hlediska jsou vicka
abnormdlni a neni pfitomna spojivka, orbikularni svaly, zvedace, mazové zlazy ¢i tarsalni
ploténky jsou zmenSené nebo zcela neptfitomné. Tato anomadlie je nejcastéji jednostranna,

vzéacné oboustranna a je geneticky podminéna [1,2,3]
2.2 Kongenitalni kolobomy

Kolobomy vi¢ek mohou byt oboustranné i jednostranné. Diivodem vzniku je porucha
diferenciace vickové tkané¢ v pribc¢hu embryondlniho vyvoje. Defekty mohou byt rtzné
vyjadiené od klinovitého defektu 2-3 mm Sirokého az po uplné chybéni vicka. Kongenitalni
kolobomy vicek mohou byt patrny na hornim dolnim i1 hornim vi¢ku. Vicko je nejcastéji
poskozeno v hornim nazalnim kvadrantu, poskozeni muze byt ale také v dolnim temporalnim
kvadrantu. Takto naruSend vicka nemohou plnit svou funkci, a tak dochazi k osychani
rohovky a néaslednym ulcer6znim zménam. Vétsi kolobomy se fesi chirurgickym zékrokem,

malé kolobomy jsou spiSe kosmetickym problémem. [1,2,3]
2.3 Epiblefaron

Jde o horizontalni kozni fasu, kterd pfechazi nejcastéji pres dolni vicko a zpiisobuje tak
sto¢eni fas smérem do bulbu proti rohovce. Vyskytuje se sporadicky, nejcastéji u asijské
rasy. U epiblefaronu s mensim rozsahem c¢asto dojde ke spontanni Upravé béhem ristu
obliceje. K chirurgickému zakroku se pfistupuje v ptipadé dlouhodobé iritace rohovky, hrozi

jeji poskozeni. [1,2,3]
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Obr. 1: Epiblefaron [15]

2.4 Euryblefaron

wrwe

temporalni poloviny dolniho vicka smérem dold, mezi bulbem a vickem vznika volny prostor.
Vykytuje se u Downova syndromu, kranifacialni dysostdze nebo blefaro-cheilo-dentalniho
syndromu. K chirurgické Upravé, vcetné lateralni kantoplastiky, dochazi pii vétsim rozsahu

euryblefaronu, spojenym s chronickymi zanétlivymi piiznaky a lagoftalmem. [1,2,3]

Obr. 2: Euryblefaron [15]

2.5 Kongenitalni ektropium

Ektropium je oznaceni pro otocCeni okraje vicka smérem od oka. Vyskytuje se vzacné
ama podobny klinickd obraz jako euryblefaron. NejCasteji byva soucasti blefarofimozy ¢i

inverzniho epikantu. Vazngjsi byva na temporalni ¢asti vicka. [1,2,3]
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2.6 Kongenitalni entropium

Otoceni okraje vicka do oka, stejné jako vrozené ektropium se izolované vyskytuje jen
ziidka. Vyskytuje se vétSinou na dolnim vicku a Casto v ramci epiblefaronu. Dale mtze byt

spojeno s epikantem, mikroftalmem a enoftalmem. [1,2,3]
2.7 Epikantus

Epikantus je uvadén jako nejcastéjsi vyvojové anomalie vicek. Jde o anomalii, kdy
kozni tasa prekryva vnitini ocni koutek. RozliSujeme tfi typy epikantu: 1. vertikalni kozni
fasa prekryvajici medidlni koutek shora (epikantus tarsalis), 2. vice prominuje na dolnim
vicku (epikantus inversus), 3. kozni fasa vychazi z obou vicek a rovnomérné piekryva vnitini

koutek (epikantus palpebralis). [1,2,3]

Epikantus muze vyvoldvat dojem konvergentniho strabismu, tzv. pseudostrabismus, Ze
nejde o Silhani lze ovéfit posouzenim rohovkovych reflext. Casto je doprovazen
kraniofacidlnimi nepravidelnostmi a je témét vzdy soucasti Downova syndromu, dale ho
muizeme pozorovat napf. u asijské rasy. Vlivem rlstu obliceje mize dojit ke spontanni
naprave, chirurgické feSeni je jen vyjimecné a je provadeéno spi§ z kosmetickych divodi.

[1,2,3]
2.8 Telekantus

U telekantu je vétsi vzdalenost vnitinich koutkd p¥i normalni vzdalenosti pupil. Casto se
objevuje u hypertelorismu, srdstem obli¢eje dojde vétSinou K napravé a neni nutny
chirurgicky zakrok. [1,2,3]

2.9 Blefarofimoza

Projevuje se horizontalnim 1 vertikdlnim z(Zenim oc¢ni Stérbiny. Casto je ve spojeni
s inverznim epikantem, telekantem nebo ptézou. U této anomalie dochéazi k vyraznému
omezeni funkce zvedace horniho vicka. Pti vétsi ptoze se doporucuje chirurgicky zakrok mezi

6. az 7. rokem. [1,2,3]
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Obr. 3: Blefarofimoza[15]

2.10 Ankyloblefaron

Vzacnd anomalie vicek, pii které se spoji pouze ¢asti vickovych okraji. Dojde k zizeni
nebo zkraceni o¢ni Stérbiny. Trvalym feSenim je chirurgické uvolnéni okraji vicek. Jako

vnéjsi ankyloblefaron se oznacuje spojeni vnéjsiho koutku, vnitini ankyloblefaron je spojeni

vnitiniho koutku. [1,2,3]
2.11 Distichiaza a trichiaza

Distichidza je vrozend anomalie projevujici se dvojitou linii fas na okraji vicka, neni
klinicky vyznamna a tak neni tfeba lé¢ba ani chirurgicky zékrok. [1,2,3]

Jako trichidza se oznaduje ziskana porucha postaveni fas vii¢i oku. Rasy jsou nato¢ené
smérem k oku a dochazi k drazdéni rohovky. Nejcastéjsi pfi¢inou jsou jizevnaté procesy,
Grazy viéek a chronicka zanétliva onemocnéni spojivek. Casto se vyskytuje ve spojeni
s entropiem. Lécbou muze byt epilace fas, elektrokoagulace ¢i kryokoagulace. Chirurgicky se

fesi velka trichiaza, napt. po poleptani. [1,2,3]

Obr. 4 Distichidza [15]

18



2.12 Kongenitalni ptéza horniho vicka

Jde o pokles horniho vicka a mlize byt jednostrannd i oboustranna Pfi¢ina muze byt
dystrofickd (myogenni) ¢i neurogenni, vrozena ptéza muze byt sdruzena s blefarofimézou
vySetfeni poukazuje na dystrofické zmény a mensi pocet svalovych vlaken, které ve vétsi
mife nahrazuje pojivova fibroticka tkan. Muze dojit také ke sniZzeni funkce horniho pfimého
svalu. Dystroficka forma ma ¢astéjsi vyskyt nez neurogenni. Jako pfi¢ina neurogenni ptozy je
uvadéna Castecnd nebo totalni paréza okohybného nervu, diivodem muze byt aplasie ¢i
hypoplasie nervovych jader. Ptoza a zaroven elevace bulbu se vyskytuje u tzv. dvojité parézy

zvedacu. [1,2,3]

Chirurgické feSeni zavisi na fadé€ faktor. Pfed operacnim zékrokem je tfeba proméfit
vertikalni vzdalenost okraji, vyhodnotit funkci levatoru pii pohledu zdola nahoru a funkci
horniho pfimého svalu, ovéfit pfitomnost Bellova fenoménu. Totdlni vrozend ptdza, kterd
pokryva celou zornici a vyskytuje se uz od narozeni, se ¢asem vétSinou nezlepsi a je nutna

operace, aby se predeslo deprivaéni amblyopii. [1,2,3]

Obr. 5: Vrozend ptéza horniho vicka [15]

2.13 Retrakce horniho vicka

Jako retrakce vicka je oznacovan stav, kdy je okraj horniho vi¢ka posunut za limbus,
atim dochazi k expozici skléry v poloze 12. hodiny. Etiologie retrakce muize byt vrozena
nebo ziskand. Jednostranna retrakce je Casto spojovana s aberantni inervaci v oblasti tfetiho
hlavového nervu (nervus okulomotorius) a soucasné s fibrézou zvedace horniho vicka.
Jednostrannd i oboustranna retrakce je Casto doprovdzena Gravesovou orbitopatii, dale ji

muzeme pozorovat u Downova syndromu, kraniosynostozy ¢i vertikalniho nystagmu. [1,2,3]
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3 VROZENE ANOMALIE SPOJIVKY

3.1 Dermoidy a dermolipomy

Jde o vrozené nadory obkrouhlého ¢i ovalného tvaru Zlutobilé barvy, jejich obsah
mohou mimo jiné tvofit i vlasy a kousky ktze. Vyskyt je nejcastéji izolovany, jednostranny,
V misté temporalniho dolniho kvadrantu limbu a mohou prortstat rizné hluboko do stromatu
rohovky. Déle se mohou vykytovat jako symptom Goldenharova syndromu

(okuloaurikulovertebralni dysplazie) ve spojeni s anomaliemi vicek, usi a obratlti. [1,2]

K chirurgickému zdkroku se pfistupuje spiSe z kosmetickych divodd, provadi se

povrchové vyfiznuti (excize) nadoru. [1,2]

Obr. 6 Dermoidy [15] Obr. 7: Dermolipom [15]
3.2 Vrozena epitelova melan6za

Vrozena epitelovd melan6za ma pivod v melanocytech neurdlni liSty, projevuje
v podob€ malych (ephelis) nebo vétsich (lentigo) plochych pigmentovych skvrnek v misté
tarsalni nebo bulbarni spojivky. Tyto pigmentové skvrnky se voln€ pohybuji spolecné se

spojivkou, vyskytuji se ¢asto u lidi tmavého typu pleti v mladém véku a jsou benigni. [1,2]

20



4 \V/ROZENE ANOMALIE SLZNEHO USTROJI

4.1 Nepriichodnost slzného bodu a kanalku (atrézie)

Slzny bod je piekryt tenkou dvouvrstevnou membranou, ¢astéji na dolnim slzném bodu.
Neprichodnost miize byt castecnd nebo uplna. Pokud se tato anomalie vyskytuje
jednostranng, piebira funkci druhy slzny bod stejného oka. Casto vznikd v souvislosti
s dal§imi vrozenymi malformacemi, popalenim, poleptanim, mechanickymi urazy. Jako

zékladni ptiznak se uvadi zvysena slzivost (epifora).

ptipadech se piistupuje k chirurgickému rozfiznuti. [9]
4.2 Nepriichodnost slzovodu

Konec slzovodu je po narozeni casto ucpany, u mnoha jedinci ale dojde ke
spontannimu uvolnéni brzy po narozeni. Pfi narozeni je u vétSiny novorozenct vyvoj slznych
cest dokoncen, mohou se vsak jesté vyvijet 1 nékolik mésicti po narozeni. Pfiznaky vrozené
nepruchodnosti slzovodu se tedy zacinaji objevovat az po ukonceném postnatadlnim vyvoji
slznych cest, nejCastéjsi ptiznaky patii velké slzeni a sekrece hlenovité tekutiny svétlé barvy
Zz o¢ni Stérbiny. Mlze dojit ke kontaminaci sekretu, vytvaii totiz vhodné podminky pro

rozmnozovani infekci, ptiznakem je pak zbarveni sekretu do $edé az zelené barvy. [2]

Na nepriichodnost mohou mit vliv anatomické abnormality, napf. vybocend nosni
pfepazka, vady Ccelisti, obliceje ¢i natlaceni dolni skofepy smérem proti Usti slzovodu.
Nejcastéji se vyskytuje samostatné, ale miize byt pozorovana i u riznych syndromd, napf.

Downtiv syndrom ¢i u kraniofacilarnich abnormalit. [2]

Lécba probih4 konzervativni a intervencni metodou. Béhem tfetiho az patého mésice
postnatalniho vyvoje mize dojit k spontanni népravé, proto se v tomto obdobi provadi pouze
konzervativni 1écba, aplikuji se desinfekéni ¢i antibiotické ocni kapky. Po netspésné
konzervativni 1é€be se pristupuje k intervencni 1écbé, kdy dochézi k terapeutické sondazi
apraplachu. U komplikovangjSich piipadi se provadi intubace silikonovych kanyl,

dakryocystorinostomie nebo dilatace slzovodu balénkovou sondou. [2]
4.3 Vrozena dakryocela (amniotokéla)

U této anomalie dochazi k zadrzovani plodové vody, ta se do slzného vaku dostane pied
narozenim a dochdzi k jejimu hromadéni. Pokud se do slzného vaku dostane infekce, miize
dojit k akutni dakryocystitidé. Zpocatku dochazi ke konzervativni 1é¢bé pomoci desinfekénich
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kapek a hydrostatické masaze. Sondaz se provadi az po neuspésné konzervativni 1écbé a pfi

prvnich pfiznacich infekce. [2]
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5 VROZENE ANOMALIE OKOHYBNYCH SVALU

5.1 Duaniv retrak¢éni syndrom (DRS)

Vznika vlivem paradoxni inervace, zevni piimy sval je inervovan vlakny tietiho
hlavového nervu (n. oculomotorius), spravné by vSak mél byt inervovan Sestym hlavovym
nervem (n. abducens). Vyskytuje se vétSinou jednostranné a u divek castéji nez u chlapc.
Rozlisuji se tfi typy DRS. U prvniho typu je zjevna esotropie (levym okem se dité diva na
pravou stranu, pravym okem na levou), u druhého typu exoforie (opacny stav), u tetiho typu
muze jit o jakykoliv typ horizontalniho Silhdni. VétSina pacienti je schopna udrzet
binokularni vidéni, pti vaznéjsich priznacich se pfistupuje k chirurgické 1é¢be. [2,13]

Tabulkal: Rozdéleni Duanova syndromu [2]

Duanitiv syndrom | I 11
¢etnost Casta vzacna raritni
primarni postaveni konvergence divergence nelze zaradit
abdukce chybi volna chybi
addukce volna chybi chybi
retrakce bulbu vzdy v addukci

tortikolis k postizené strané na zdravou stranu neni

5.2 Kongenitilni esotropie

Rozdé&luje se na vice podtypl, kdy miZze byt doprovazena nystagmem ¢i tortikolis.
Zakladni esotropie je vétSinou jednostrannd s tézkou amblyopii. Esotropie projevujici se
latentnim nystagmem a tortikolis je ¢asto oboustranna a blokuje abdukci. Dité otaci hlavu ke
stran¢ fixujicitho oka, ¢imz dochazi také k blokaci nystagmu. U kongenitalni esotropie je
pfitomna tuchylka, nékdy presahujici az 30°. Casto je Stouto anomalii spojena

I hypermetropie, ta vSak ziidka ptesahne +3 D. [1,5]
5.3 Vrozeny nystagmus

Je zpisobeny motorickym nebo senzorickym defektem, jde o geneticky podminénou
anomalii. Vlivem senzorické poruchy dochdzi k okulogennimu nystagmu, nystagmus
zpiisobeny motorickym defektem je zaskubovy. Vrozeny nystagmus je patrny uZ pii narozent,
s vékem dochdzi ke zlepSovani a v dospélosti mize zcela vymizet. Vizus je téméf

fyziologicky, pokud neni provazen dal$imi o¢nimi anomalie (napf. kataraktou). [1,5]
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6 VROZENE ANOMALIE ROHOVKY

6.1 Megalokornea

Vrozené zvétSeni praméru rohovky nad 13 mm se oznacuje jako megalokornea. Cely
predni segment oka je zvétSeny, predni ocni komora je hlubsi, s ¢asem vznika mozaikova
degenerace rohovky, tato anomalie postihuje vétSinou obé oci. Zrakova ostrost je po
vykorigovani refrakéni vady dobra. Obvykle mtizeme objevit i chvéni duhovky — iridodonézu,
perzistujici pupilarni membranu a zkaleni rohovky v okrajich, piedev§im v oblasti

Descemetovy membrany. [1,5]

Dale je tato anomadlie spojena se vznikem myopie a astigmatismu, dochazi ke
kataraktdm a porucham zonuldrniho aparatu ¢ocky. Je potfeba rozlisit megalocorneu od stavu
glaukomatdzniho oka. Nitroocni tlak u této anomadlie by mél byt v normé a rohovka
transparentni. Tato anomalie je vdzana na chromozom X, coz znamend, Ze postihovani jsou
pfedev§im muzi, Zeny jsou prenaSecky. Megalokorneu mizeme pozorovat u nékterych

systémovych onemocnéni, jako jsou napf¥. Alportiiv a Marfantiv syndrom. [1,5]

Obr. 8: Megalokornea [15]

6.2 Mikrokornea

Jako mikrokornea je pii narozeni oznaCovana rohovka s horizontalnim prumérem
men$im nez 10 mm. Vyskytovat se miiZe samostatné nebo je spojena s mikroftalmem, mize
byt jednostrannd, ale i (Castéji) oboustrannd. Jde vzdy o malé, kratké oci a pfi samostatném
vyskytu nemusi byt ovlivnéna zrakova ostrost. Pacienti s mikrokorneou jsou v dospé€lém véku
pfedurc¢eni ke vzniku glaukomu s uzavienym thlem. Vznik této anomalie je spojovan se

zastavenim rustu rohovky po patém meésici prenatalniho vyvoje. [2,5]
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Obr. 9: Mikrokornea [15]

6.3 Cornea plana

Oznaceni pro rohovku s vétsim polomérem kiivosti v porovnani s béznym okem a jeji
lomivost je pouze 20 - 30 D. Jde o neprogresivni onemocnéni s Castym asymetrickym
nalezem. V periferii a Casto i v centru je rohovka téméf neprihlednd. Z histologického
hlediska dochazi k tzv. skleratizaci rohovky — iregularni epitel, fragmentace nebo uplna

absence Bowmanovy membrany ¢i nepravidelné usporadani kolagennich lamel. [1,2,3]

Vyskyt miize byt jednostranny nebo oboustranny. U pacientli s touto anomalii
nachdzime mélkou ptedni komoru, s ¢imz souvisi riziku vzniku glaukomu s uzavienym
uhlem. Tato anomalie je Casto provazena hypermetropii spojenou s astigmatizmem, vyjimkou
neni ani vyskyt myopie. Casto jsou piitomny dali oéni anomalie, jako jsou: aniridie,

kongenitalni ptedni synechie, glaukom, retinalni a uvealni kolobomy. [1,2,3]

-

Obr. 10: Cornea plana [12]
6.4 Keratoglobus

Keratoglobus je typ o¢niho vyvojového onemocnéni, které se Casto vyskytuje uz po
narozeni. Jednd se o oboustrannou anomalii, cela rohovka je protencend s kulovitym
zakiivenim., nejtenci je v periferii a v oblasti limbu. Rohovka mé& normalni velikost a je

transparentni, optickd mohutnost je vysokd, mezi 60-70 D. V celkovém rozsahu je tloustka
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rohovky postiZzené keratoglobem o tfetinu nizsi, nez u zdravé rohovky. Pfedni o¢ni komora je

hluboka, ¢asto nad 5 mm. [1,2,3]

Keratoglobus se mlize vyskytovat samostatné nebo je soucasti systémovych chorob jako
napfiklad Ehlerstiv-Danlostiv syndrom, Laberova kongenitdlni amaurdza nebo systémova

kolagendza. [1,2,3]

Obr. 11: Keratoglobus [15]

6.5 Dysgeneze piredniho segmentu

Vznikaji béhem embryonalniho vyvoje vlivem selhani diferenciace bunck neuralni listy,
coz zpusobuje pozd¢jsi neuplnou migraci bunék mezodermélniho rohovkového stromatu.

Podle lokalizace poruchy Ize rozdé€lit dysgeneze na periferni, centralni a kombinované. [1,2,3]
6.6 Periferni dysgeneze
6.6.1 Zadni embryotoxon

Pro zadni embryotoxon je typicka bila linie v periferii rohovky, vznika predsunutim

a rozsifenim Schwalbeho linie. Pfi samostatném vyskytu neni vyznamny. [1,2,3]
6.6.2 Axenfeldova anomalie

U této anomalie nachazime vy¢nivajici Schwalbeho prstenec s adherujicimi perifernimi
vybézky duhovky. Duhovkové adheze mohou mit vzhled filamentdzni, mftizkovity C¢i
konfluentni. Casto se vlivem zmén komorového thlu rozviji glaukom. Jako Axenfeldiiv
syndrom se oznacuje spojeni anomadlie s infantilnim glaukomem, mohou byt pfitomny i

anomalie skeletu. [1,2,3]
6.6.3 Riegerova anomalie

Jde o kombinaci Axenfeldovy anomalie a hypoplazie stromatu duhovky. Nejcastéji se
projevuje v podobé¢ radialnich fibril. Dochazi k decentraci zornice, ktera mize mit riizny tvar
(hruskovity, ovalny ¢i Stérbinovity). Vzniklé zmény v duhovce jsou Casto stdlé a mohou
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casem progredovat. Pfiblizné u poloviny pacientil je pfitomen glaukom. Spojeni ocnich zmén
a soucasnych systémovych abnormalit (napf. vady kosti, zublci srde¢ni vady) se oznacuje

jako Riegertv syndrom. [1,2,3]

Obr. 12: Riegerova anomdlie [15]

6.7 Centralni dysgeneze
6.7.1 Zadni keratokonus

Vzicnad vyvojova anomalii, kterd nemd vztah k pfednimu keratokonu. Jde zpravidla
0 onemocnéni jednoho oka, je neprogresivni, nezanétlivé a vétSinou bez vlivu na zrakovou
ostrost., muze ale zplsobit myopicky astigmatismus. RozliSujeme zadni keratokonus

generalizovany a ohraniceny. [1,2,3]

Generalizovany vznika v pfipadg, Ze vnitini rohovkové zakfiveni je vy$$i nez predni
a zaroven predni zaktiveni nabyva fyziologickych hodnot. Rohovka je v centru protencena,

ale transparentni. [1,2,3]

v

Ohraniceny zadni keratokonus je rozsitenéjsi, jeho charakteristickym projevem je jeden
nebo vice lokalizovanych kraterti v centrdlni nebo paracentralni oblasti rohovky. Na zadni
ploSe rohovky je vytvaren rohovkovy defekt ohrani¢eny pigmentovou linii. Tato anomalie
muze byt provdzena dal$imi ofnimi nebo systémovymi onemocnénimi, napi. Petersovou

anomalii a dalsimi dysgenezemi ptedniho o¢niho segmentu. [1,2,3]
6.7.2 Petersova anomalie typ I a II

Onemocnéni spojené s defektnim tvofenim Descemetovy membrany a zadni plochy
rohovky, Casto jde o oboustranné onemocnéni. Jako typ I se oznaCuje stav bez postizeni
cocky, jako typ II stav, kdy je postizena i ¢ocka. Tato anomalie dale zahrnuje poSkozeni
rohovky, komorového uhlu a vyskyt glaukomu. Rohovka je v centru ¢astecné zkalena, muize

se vyskytovat i edém. Zrakova ostrost mize byt ovlivnéna stupném onemocnéni. Mizeme
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pozorovat zmél¢eni pfedni komory a ve vice nez 50 procentech je u tohoto onemocnéni
diagnostikovan glaukom, dale mize dochazet ke zakaleni cocky a jeji prilnavosti k rohovce
nebo kongenitalni afakii. U toho typu postizeni nachdzime 1 dalsi jak oc¢ni, tak systémova
onemocnéni — mikroftalmus, cornea plana, kolobomy ¢i aniridie, vrozenou srde¢ni vadu,

abnormality centralniho nervového systému a urogenitalniho traktu. [1,2,3,5]

Obr. 13: Petersova anomadalie [15]

6.7.3 Sklerokornea

Jde o vzacnou vrozenou anomalii, ve vétSiné ptipadu se objevuje oboustranné. Dochazi
K procesu tzv. sklerotizace (zména rohovkové tkané ve skleralni), a to bud v perifernich
&astech, nebo po celé rohovee, miize to vést az k jejimu oplosténi. Casto je provazena dal$imi
o¢nimi anomaliemi (mikroftalmus, cornea plana, duhovkové anomalie), a mizZe byt pfitomen 1

glaukom. [1,2,3,5]

Obr. 14: Sklerokornea [15]
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6.7.4 Porodni trauma

Porodni trauma je zplsobeno klestovym porodem a je velmi ojedinélé. Vyznacuje se
vertikalnimi a Sikmymi striemi Descemetovy membrany a rohovkovym edémem. Castymi

nasledky tohoto traumatu byvaji amblyopie a rohovkovy astigmatismus. [1]
6.8 Dystrofie rohovky

Primérni onemocnéni rohovky, kterda nevykazuji Zadné znamky oc¢nich zanéth ci
systtmovych onemocnéni. Projevuji se nejCastéji béhem prvnich dvaceti let, jsou

oboustranné, dédi¢né, Casto probihaji asymetricky, s ¢asem progreduji a zhorsuji zrak. [1,2,3]
6.9 Predni dystrofie rohovky

Zahrnuji poruchy epitelu, bazalni membrany epitelu a Bowmanovy membrany.
6.9.1 Coganova dystrofie

Coganova dystrofie postihuje bazalni membranu epitelu, je oboustranna a castéji se
vyskytuje u Zen. Pii vySetfeni lze nc€kdy vidét mapovitd opacita, Sedobélavé tecky
a vrstevnicové ,,otisky prsti“. Rohovkové nalezy se ¢asem vyvijeji a meni. Pacienti si ¢asto
stézuji na nahlé fezavé bolesti po probuzeni a rozevieni vicek, bolest vétSinou po nekolika
hodinadch samovolné¢ odezni. Tato dystrofie mize zplsobovat rozmazané vidéni, mirny

nepravidelny astigmatismus ¢i recidivujici eroze. [1,6]

Jako docasna 1écba mohou byt pouzity o¢ni kapky a masti. Déle se pouZzivaji tlakové
obvazy, aplikuje se dlouhodobé kontaktni cocka, provadi se stromdlni punkturace

a fototerapeuticka keratektomie laserovym epimerem. [1,6]
6.9.2 Meesmannova dystrofie

Meesmannova dystrofie je uvadéna jako vzacna oboustranna rohovkova dystrofie. Lze
jsi zpozorovat béhem prvniho roku zivota v podobé Cirych epitelovych mikrocyst. V prvnich
desitkach let se neprojevuje témet zadnymi piiznaky, ty se objevuji vétSinou v obdobi ¢tvrté
az paté dekady zivota, vlivem piibyvajiciho poctu epitelovych cyst. Cysty jsou naplnény
degenerovanym bunénym materidlem, podobnym bazalni membrané. Mezi pfiznaky se fadi
eroze, pocity ciziho téliska v oku — skrabani, slzeni, fotofobie. Mize dojit ke sniZeni citlivosti
rohovky a zrakové ostrosti. Pokud je potiebna 1écba, postupuje se vétSinou jako u Coganovy

dystrofie. [1,2,6]
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6.9.3 Reisova-Biicklersova dystrofie

Dalsi vzacna dystrofie, projevuje se oboustranné¢, ma pozvolny pribéh a casto
manifestuje béhem prvnich dvou dekad zivota, k jejimu ustaleni dojde obvykle po treti
dekad¢. Tato dystrofie postihuje Bowmanovu membranu, dochazi k proliferaci mikrofibril,
ostrivkovita opacita houstnou a spojuji se Vv difizni sit’. Na povrchu epitelu vznika zjizveni
a nasledné nerovnosti. Prvnimi ptiznaky jsou recidivujici eroze epitelu a zhorSovani zrakové
ostrosti. V pozdnim stadiu dojde k nahrazeni Bowmanovy membrany kolagenem
a mikrofibrilami. [1,2,6]

V pocateCnich fazich se k 1écbé vyuzivaji lubrikancia, pti zhorSené zrakové ostrosti se
ptistupuje k povrchové keratektomii, fototerapeutické keratektomii excimerovym laserem,

lamelarni keratoplastice a vyjime¢né se provadi perforujici keratoplastika. [1,2,6]

Obr. 15: Reisova-Biicklersova dystrofie [15]
6.10 Dystrofie stromatu rohovky
6.10.1 Granularni dystrofie (Groenouwiiv syndrom I)
Granularni dystrofie je opét oboustrannd, ma pozvolny pribéh a k jeji diagnostice
dochazi béhem prvnich deseti let Zivota. Typické jsou pro ni bil4, ostife ohrani¢end, nejcastéji
centraln¢ umisténa loziska vlo€kovitého tvaru v pfednim stromatu, mezi nimi se nachéazi ¢ira

rohovka. Tato loziska z po¢atku nemaji vliv na zrakovou ostrost. Casto je tato dystrofie bez

ptiznaku, rohovkova citlivost byva zachovana. [1,2,6]

Lécba casto neni potiebna, v pokrocilejSich stadiich ovlivitujicich zrakovou ostrost se
muze piistoupit k lameldrni keratoplastice, pokud jsou postizeny i hlubsi vrstvy, provadi

se perforujici keratoplastika. [1,2,6]
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Obr. 16: Granularni dystrofie, klinicky a topograficky nalez [15]
6.10.2 Makularni dystrofie (Groenouwiv syndrom II)

Makularni dystrofie se také fadi mezi oboustrannd onemocnéni, projevuje se béhem
prvnich deseti let Zivota a rychle se $ifi. Je charakteristicka drobnymi loZisky Sedobilé barvy,
ktera se postupné rozsituji od centra smérem do periferie az k limbu a hluboko do stromatu.
Loziska maji neostré okraje a mezi nimi se objevuje prithledna rohovka. Casto byva postizeno
nejen stroma rohovky ale i descemetska membrana. K vyraznéj§imu zhorSeni zrakové ostrosti
dochdzi v prvnich dvou desitkach Zivota. Makularni dystrofie byva provdzena syndromem
recidivujici eroze, spojenym s fotofobii a bolestmi. Casem dochazi ke zten¢ovani rohovky,

coz je zpusobeno ubytkem extracelularniho matrixu. [1,2]

Lécba recidivujicich erozi spociva v uzivani lubrikancii, k perforujici keratoplastice se

pfistupuje béhem druhé az tieti dekady zivota. [1,2]
6.10.3 Mrizkova dystrofie

Mrtizkova dystrofie je oboustranné, progresivni onemocnéni projevujici se prevazné
v prvni dekadé zivota. V pfedni €asti stromatu dochazi k ukladani depozit amyloidu, mohou
byt také pfitomny poruchy hemidezmozomli nebo ruptury Bowmanovy membrany.
K poskozeni Descemetovy membrany a endotelu vétSinou nedochazi. Miizkova dystrofie se
de€li na tfi typy a kazdy typ se objevuje v jiném Casovém obdobi Zivota. Postupné dochazi ke

snizovani zrakové ostrosti a ¢asto jsou piitomny recidivujici eroze epitelu. [1,2]

Lécba Casto neni potiebnd, u recidivujicich erozi se pouzivaji lubrikancia, pti vétSim

pokluse zrakové ostrosti se provadi perforujici keratoplastika. [1,2]
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Tabulka 2: Charakteristika jednotlivych typu mrizkovych dystrofii [2]

mrizkova dystrofie |typ | typ Il typ 111 typ IH1A
centralni a periferni
systémové projevy |zadné neuropatie, postizeni klize |zadné zadné
a slzné zlazy
postiZeni vizu 2. - 3. dekada | bez postizeni 7. dekada 5. dekada
syndrom eroze Casty vzéacné bez postizeni | Casty
akumulovany . . . .
materisl amyloid amyloid amyloid amyloid

Tabulka 3:Zdkladni charakteristiky nejcastéjsich stromdlnich dystrofii [2]

granularni dystrofie

makularni dystrofie

mrizkova dystrofie

vznik depozit 1. dekada 1. dekada 1. dekada

klinické projevy 3. dekadg, 1. dekada 2. dekada
symptomaticky

ovlivnéni vizu 4. -5. dekada 1. dekada 2. - 3. dekédda

recidivujici eroze vzacné Casto velmi Casto

typ opacifikaci

diskrétni s ostrymi okraji

neostré okraje,
splyvajici

ostré linie v podobé
transparentnich te¢ek
a linii

centralné, ve strednim

centralné zasahujici az

umisténi . . o, centraln¢, limbus bez
opacifikaci stromatu, limbus bez k limbu, postizeni postizeni

P postiZeni endotelu

tloust’ka rohovky normalni protencena normalni
akumulaéni fosfolipidy . .

. . o lykozaminoglykan myloi
material mikrofibrilarni proteiny glykozaminoglykany amyloid
charakteristické . Tt zakaly vice u limbu, miizkovité linie

. prihledna limbalni zona . L
znamky tenkd rohovka patrné v zastinu

6.10.4 Centralni krystalova dystrofie (Schnyderiyv syndrom)

Jde 0 vzacnou oboustranné symetrickou dystrofii, progreduje v prvnich letech Zivota.

Typické je pro ni usazovani kruhovitych centralnich depozit krystalt cholesterolu

a neutralnich tukli ve stromatu. Postupna progrese opacifikaci méa za nasledek zhorSeni vizu

avede ke snizeni citlivosti rohovky. Centralni krystalova dystrofie je zpravidla provazena

systémovych onemocnénim — hyperlipidémii. [1,2]

32




Pokud je nutnid 1écba, pfistupuje se k fototerapeutické keratektomii excimerovym

vvvvvv

6.11 Zadni dystrofie rohovky
6.11.1 Kongenitalni hereditirni endotelova dystrofie

Oboustranna vzacna anomalie, projevujici se casto symetricky a ve spojeni
s nystagmem. Jejim typickym znakem je ztlusténi rohovky u novorozencu v celé jeji tloustce.
Na rohovce je patrny edém epitelu a stromatu, dale subepitelova fibroza, miize také dojit
k naruseni Bowmanovy membrany a Uplnému chybéni endotelu, misto n¢j mohou byt
pritomny endotelové bunky s mikroklky. Zrakova ostrost je snizena pod 0,1. Nejcastéjsi

1é¢bou je perforujici keratoplastika. [1,2,6]
6.11.2 Fuchsova dystrofie

Fuchsova dystrofie je oboustranné asymetrické onemocnéni, projevujici se vétSinou az
Vv paté dekade zivota a Castéji u Zen nez u muzi. Vyznacuje se pomalou progredaci, mize vést
k dekompenzaci endotelu a edémim stromatu a epitelu. Dochazi ke vzniku patologickych
vychlipkli descemetské membrany, ty nasledné narusuji mezibunééné spoje bunck endotelu,
jsou odplavovany a to vede kjejich ubytku. Ostatni endotelové builky méni tvar

a velikost.[1,2,6]
Z klinického hlediska l1ze rozdé€lit Fuchsovu dystrofii do ¢tyt fazi:

1. Cornea guttata — na epitelu nejsou pfitomny patologie, stroma je bez edému,
ojedin€lé vychlipky descemetské membrany v centrdlni Casti rohovky, velké a ¢etné ostatni

bunky endotelu, vzhled pomerancové kury.

2. Stromalni edém bez edému epitelu — pozorujeme tlustsi stroma, kolisani zrakové

ostrosti hlavné rano, ¢etné vychlipky descemetské membrany, nesymetrické buiiky epitelu.

3. Stromalni edém sedémem epitelu — keratopathia bullosa, fotofobie, bolesti,

obnazena subepitelova nervova zakonceni, vyrazny pokles zrakové ostrosti.

4. Subepitelova fibroza — zlepSeni subjektivnich obtizi, vyrazny pokles zrakové
ostrosti, snizeni rohovkové citlivosti, mozné dalsi komplikace napt. eroze, rohovkovy vied,

glaukom, katarakta, vaskularizace rohovky.

V pocate¢nich stadiich lze provadét konzervativni 1écbu hyperosmolarnimi roztoky, ke
zmirnéni bolesti lze pouzit kontaktni coCku nebo prekryti spojivkovym lalokem.
U pokrocilejsich stadii se pistupuje perforujici keratoplastice. [1,2,6]
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6.12 Zadni polymorfni dystrofie

Jde o oboustranné zvolna progredujici onemocnéni, k jeho manifestaci dochazi zhruba
ve druhé ¢tvrté dekadé zivota. Pro zadni polymorfni dystrofii je typicka porucha endotelu,
vétSinou ve spojeni s postizenim struktur duhovky a uwhlu. Postizena muize byt také
Descemetova membrana. Na povrchu endotelu nebo descemetské membrany vznikaji drobné
prihledné puchyikovité cysty, jsou ostfe ohranicené a vyskytuji se samostatné nebo po celém
endotelu, obvykle neni pfitomen edém rohovky, jen u vaznéjSich fazi, kdy muize dojit
k edému stromatu a nasledné i epitelu. Prubéh je ¢asto asymptomaticky, mize vSak vyrazné

postihnout zrakovou ostrost. [1,2,6]

Lécba zavisi na rozsifeni anomalie, v nékterych pifipadech se provadi keratoplastika,

u sekundarniho glaukomu se ptistupuje ke strabekulektomii. [1,2,6]

Obr. 17: Zadni polymorfni dystrofie [15]
6.13 Primarni vrozeny glaukom

Incidence vrozené¢ho glaukomu je 1:10 000 az 4:10 000. Zvlastni je, Ze je rozdilna
v geograficky odliSnych oblastech a liSi se u rtiznych etnik. V zemich blizkého a stfedniho
vychodu se vrozeny glaukom vyskytuje az desetkrat Castgjsi. Casto se s kongenitalnim
glaukomem setkame také u romské populace (incidence az 1:800). Manifestace klinickych
ptiznakti probihd od narozeni do prvniho roku zivota. Pokud onemocnéni manifestuje az po

tietim roce zivota, oznacuje se glaukom jako juvenilni. [2,4,8]
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Onemocnéni je podminéno multifaktoridlni dédicnosti a Castéji postihuje chlapce.
Pfic¢inou vzniku vrozeného glaukomu je nejpravdépodobnéji porucha diferenciace a zastaveni
vyvoje struktur duhovko-rohovkového uhlu v obdobi patého az osmého mésice t€¢hotenstvi.

Nasledkem je snizena odtokova funkce trabekula. [2,4,8]

Nejcastéjsimi ptiznaky jsou: slzeni, blefarospazmus, svétloplachost, zvétSeni priméru a
snizeni transparence rohovky, mirna injekce s pseudozanétlivymi piiznaky, zvySeny nitroo¢ni
tlak, ¢i abnormalni gonioskopicky ndlez — exkavace papily zrakového nervu,

trabekulodysgeneze, zvétseni axialni délky bulbu. [2,4,8]

Medikamentozni 1éCba je cCasto nedostateCna a slouzi jako podpiirnd 1écba po
chirurgickém zdkroku, kdy neni dostatecné kompenzovana nitroocni tenze. Postup
u medikament6zni 1é¢by je individualni. Nékdy je nutna monoterapie a jindy zase dlouhodoba
kombinovana terapie. Hlavni skupinou podavanych 1ékd jsou betablokatory (timolol,
betaloxol), dale lokalni inhibitory karboanhydrazy (dorzolamid, brinzolamid), analoga
prostaglandinti (latanoprost,travoprost), neselektivni sympatomimetika (epinefrin, dipivefrin)

a selektivni a-2 sympatomimetika (brimonidin, klonidin). [2,4,8]

Z chirurgickych zakroki se provadi goniotomie (trabekulotomie ab interno),
trabekulotomie (trabekulotomie ab externo) nebo kombinace trabelutomie s trabekulektomii.
Pokud nedojde k adekvatni kompenzaci nitroo¢niho tlaku témito postupy, piistupuje se
K trabekulektomii s aplikaci antimetaboliti, cykrokoagulaci, cyklofoto-koagulaci nebo
zavedeni antiglaukomovych silikonovych drendZznich implantati. Pacienty postizené

vrozenym glaukomem je tfeba kontrolovat cely Zivot. [2,4,8]
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7 VROZENE ANOMALIE BELIMY

7.1 Ztenceni bélimy (modra bélima)

PfedevSim u nedonoSenych déti béhem prvnich mésici Zivota muzeme nalézt
namodralou bélimu a to zpravidla oboustranné. Toto zbarveni je zapii¢inéno prosvitanim
uvedlni tkané pres ztencenou skléru, pokud tento stav pretrvava déle, je povazovan za

patologicky. Dale muze byt ptitomno vyklenuti skléry a mohou vznikat stafylomy. [1,2,10]
7.2 Depozita v bélimé

U familiarni hypercholesterolemie a histiocytéze X muzeme v bélim¢ pozorovat depozita
lipidii. Proteinova depozita se vyskytuji vzacnéji a to napft. u porfytie, cystindzy, ochrondzy ¢i

amyloidozy. [1,2,10]
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8 VROZENE ANOMALIE ZIVNATKY

8.1 Kolobom duhovky

Vznika béhem intrauterinniho vyvoje vlivem nedokonalého uzavieni fetalni ocni
Stérbiny. Kolobom umistény smérem dolt nazalné a vyskytujici se samostatné neovliviiuje
vizus. Vyznacuje se zaoblenymi okraji a pigmentovym lemem, to ho odliSuje od ziskanych
koloboml. Muze se vyskytovat bud’ pouze na duhovce, nebo i na fasnatém télisku ci

cévnatce. [1,3]

Obr. 18: Kolobom duhovky [2]

8.2 Aniridie

Aniridie je vzacné, oboustranné, dédi¢né onemocnéni. Duhovka na obou o¢ich chybi,
nedoslo k jejimu vyvinu a Casto se vytvoii jen malé zbytky duhovkové tkané na periferii, ty
lze pozorovat pii gonioskopii. Zhruba u poloviny pacientll dojde k rozvinuti sekundarniho
glaukomu, vlivem =zablokovani traméiny pozistatky duhovky nebo Spatného vyvoje
odtokovych cest. Aniridie je Casto provazena snizenym vizem, nystagmem, amblyopii a mize

se vyskytovat ve spojeni s hypoplazii fovey a zrakového nervu. [1,3]
8.3 Albinismus

Typ o¢ni anomalie, pii kterém se v celém téle nevytvaii pigment v melanocytech. Jako
o¢ni albinismus je oznacCovéan stav, kdy pigment chybi v duhovce, pigmentovém epitelu
sitnice a fasnatém télisku. Duhovka ma nartizovélou barvu, pacienti jsou svétloplasi, Casto je

pfitomen nystagmus a snizena zrakova ostrost. [1,3]
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Obr. 19: a - O¢ni pozadi pacienta s albinismem, b - o¢ni pozadi zdravého oka [16]
8.4 Perzistujici pupilarni membrana

Jako perzistujici pupildrni membrana jsou oznacovany zbytky tunica vasculosa lentis.
Tyto zbytky lze pozorovat jako jemna vlakna, ktera se kiizi v zornici nebo je lze zpozorovat
V oblasti zornice na pfedni Casti Cockového pouzdra, zde vSak maji hvézdicovity tvar

a nahnédlou barvu. Jen vzacné je pupildrni membrana tak hustd, aby pfipominala okluzivni

v

membranu, ¢astéjsi je forma drobnych hnédych tecek. [1,3]
8.5 Vrozena midza

Vzacna anomalie, pii které chybi dilatator nebo je p¥itomna jeho malformace. Casto se

vyskytuje u Hornerova, Marfanova ¢i Loweho syndromu. [3]
8.6 Vrozena mydriaza

Duhovka se zd4 od pohledu v potadku, pfitomna je vSak Sirokd nereagujici zornice. Je

nutné odlisit vrozenou mydriazu od ziskané (tiraz, farmaka, neurologické onemocnéni). [3]
8.7 Dyskorie

Jako dyskorie se oznacuje stav, kdy doslo ke zmén¢ tvaru duhovky. Vrozend dyskorie

je provazena korektopii, vrozenou ektropii duhovky ¢i dysgenezi duhovky a rohovky. [3]
8.8 Korektopie

U korektopie dochéazi ke zméné polohy zornice a to nejcastéji do horniho temporalniho

kvadrantu, ¢asto zméni polohu i ¢ocka. [3]
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9 VROZENE ANOMALIE COCKY

9.1 Vrozena katarakta

Jako kongenitéalni katarakta se oznacuje zakaleni ocni ¢ocky béhem porodu. Divodem
vzniku je puasobeni riznych Skodlivin v zaCatcich téhotenstvi, jako napi. toxické latky
a farmaka ¢i virova onemocnéni (rubeola). Rozvoj zakaleni Cocky je zavisly na délce
pusobeni téchto Skodlivin. K rozvoji nuklearni katarakty dochazi v asnych fazich t€hotenstvi,

kdezto k zonularnimu zakalu ¢o¢ky az v pozdé&jsich. [1,2,10]

Zhruba ve tietin€ piipadil jde o dédi¢nou kataraktu, u dalsi tietiny je pfitomno nékteré
systémové onemocnéni ¢i syndrom (Refsumiiv, Loweho, Alportiv aj.), u zbylé tfetiny je
puvod neobjasnén. Vrozend katarakta byvd povazovana za nejcastéj$i pricinu détské

slepoty, 15 — 20 % studentd slabozrakych §kol je postizeno pravé timto onemocnénim.[1,2,10]

Obr. 20: Vrozena katarakta [14]
Nejcastéji se vyskytuje v téchto morfologickych formach:

Cataracta axialis embryonalis anterior — ptfitomny bilé zakalky v ptfednim
embryonalnim $vu, ¢asem se neméni, nema vyznamny vliv na vizus, vznik predpokladan ve
ctvrtém mésici.

Cataracta polaris anterior et posterior — velka zhruba jako hlavi¢ka $pendliku az
celd zornice, mize konicky prominovat smérem dopfedu, Casem se neméni, vliv na vidéni

zalezi na rozsahu.

Cataracta zonularis seu perincularis — zkaleni ¢asti ¢ockovych lamel, vyvoj zakalu
kolem nezkaleného jadra, vétSinou na obou ocich, zkaleni 4 mm a vice, progrese s vékem,

hustota na obou ocich stejna.
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Cataracta embryonalis nuclearis - sedobily zakal v embryonalnim jadru mezi
prednim a zadnim Svem, velikost 1,5 — 2 mm, vétSinou oboustranny, dobry vizus, ¢asto

pritomen mikroftalmus.

Cataracta coronaria seu coerulea — ohrani¢ené teckovité mnohocetné zakalky blizko

ekvatoru, s ¢asem neménnd, mozna progrese s vékem.

Cataracta congenita totalis — vétSinou oboustranna, u rubeoly v téhotenstvi, mtze
byt dédi¢na.

Obr. 21: Schéma forem vrozené katarakty

A - c. polaris anterior, B - c.ventralis, C - c.perinuclearis, D - c.polaris posterior,
E - c.totalis [6]

Dulezitym faktorem u vrozené katarakty je v€asné naplanovani operace (lensektomie),
Vv piipad¢ jednostranné syté katarakty se doporucuje operovat co nejdiive po diagnostikovani,
pokud jde o oboustrannou sytou kataraktu, tak i zde je Zadouci feSeni Casnou operaci.
U oboustranné pocinajici katarakty zéalezi na kvalit¢ vidéni do blizka, a zda je mozné

pozorovat fundus nepfimou oftalmoskopii. [1,2,3,6]
9.2 Vrozena afakie

Vzéicna anomadlie, kterd mize byt rozdélena na dva typy. Jako prvni je vrozena afakie,
u které¢ nedoSlo k vyvoji Cocky, u druhého, CastéjSiho typu, se Cocka castecné vyvinula,
nasledné vSak byla vstfebana nebo vytlacena perforaci rohovky béhem porodu. VétSinou je

provazena vyvojovymi abnormalitami oka. [1,2,11]
9.3 Mikrofakie (sférofakie)

Da se tict, Ze jde o nejdulezitéjsi, casto oboustrannou a prakticky jedinou anomalii
velikosti ¢ocky. Tvarové jsou ¢ocky mensi a vice sférické, horizontalni primér je o néco
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mensi a CoCka je del§i predozadné. Ztidka se vyskytuje samostatné, Casto je soucasti
systémovych chorob, napf. u Marchesaniho syndromu. Dochézi ke zvyseni refrakce cocky,
poskozeni akomodace a vznika lentikularni myopie a je zde riziko rozvoje sekundarniho

glaukomu. [1,2,10]
9.4 Predni a zadni lentikonus (lentiglobus)

Lentikonus se vyznacuje kuzelovitou deformaci Cocky, Castéji na zadni ¢asti. Obvykle
jde o jednostrannou anomalii, v piipad¢ predni deformace je vyskyt oboustranny. Postupné
dochdzi ke zménam refrakce (v konické ¢asti se mize zvysit az na -10 D) a opacifikacim,
které vedou ke zhorSovani centralniho vidéni. Ve vice nez 90% ptipadd se oboustranny predni
lentikonus vyskytuje u Alportova syndromu. Dale je lentikonus spojovan s mikroftalmem,
pupilarni perzistujici membranou, kolobomem duhovky a zménami v duhovko-rohovkovém

dhlu. [1,2,10,11]

Lentiglobus je oznaceni pro sférickou deformaci Cocky v pfedni nebo zadni casti,
Castéj$i je =zadni lentiglobus, ktery je spojen sopacitami Vv okoli zadniho polu
¢ocky. [1,2,10,11]

9.5 Kolobom ¢ocky

Vyznacuje se oploSténym tvarem nebo obloukovitym zafezem do periferie Cocky,
v misté jeho vyskytu chybi vlakna zavésného aparatu. Colkovym kolobom se nejéastgji

vyskytuje v dolnim vnitinim kvadrantu a byva spojovan s uvealnimi kolobomy. [1,2]
9.6 Ektopie ¢ocky

U této anomalie dochazi k dislokaci ¢ocky, ta mlze byt subloxovana (vychyleni mimo
osu) az luxovana (posun vyrazn€¢ mimo osu) do prostoru pifedni komory nebo do sklivce.
Obvykle se projevuje oboustranné, vlivem dislokace je pfitomna velka refrak¢éni vada,
dochézi k poklesu vidéni a Casto 1 ke vzniku dvojitého vidéni. Optické feSeni je vétSinou
nemozné, a tak se pfistupuje k farmakologickému feSeni, kdy se navodi a udrzuje mydriadza

nebo k operacnimu vynéti cocky. [1,2]

Ektopie ¢ocky muze byt pfitomna samostatné nebo ve spojeni s megalokorneou,
vrozenym glaukomem, pigmentovou degeneraci sitnice ¢i perzistujici pupilarni membranou.
Dale je pfitomna u systémovych onemocnéni, jako jsou Marfaniv syndrom, homocystinurie

¢i hyperlyzinemie. [1,2]
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10 VROZENE ANOMALIE SKLIVCE

10.1 Perzistujici primarni hyperplasticky sklivec

Zavazna vrozend anomalie, kterd se ve vétSing pripadl projevuje jednostranné a casto je
provazena mikroftalmem u postizeného oka. U této anomalie nachazime zbytky primarniho
sklivce, ty paktvofi vaskularizace v Cloquetové kanalu, coz ma za nasledek vznik

retrolentalni membrany, ktera je patrna jiz pfi narozeni. [1,2,3,4,6]

Typicky je husty, bélavy sklivcovy pruh, ktery vede obvykle od papily k periferii
o¢niho pozadi nebo az do oblasti ¢ocky. Sklivcové pruhy se mohou objevit v libovolném
merididnu, nejcastéji se vSak vyskytuji na nazalni stran¢. Déle jsou v dilatované zornici patrny
protahlé ciliarni vybeézky, Casta je katarakta v misté zadniho polu a leukokorie, na duhovce lze
pozorovat povrchové probihajici radidlni cévy a mize dojit také k odchlipeni sitnice. Bélava

tkan nachéazejici se t&Sn€ za ocni CoCkou muize byt mylné¢ oznafena za vrozenou

kataraktu. [1,2,3,4,6]

Svrastély a fibrozné pozménény sklivec Casto zplisobuje sekundarni glaukom, vlivem
uzavieni duhovko-rohovkového thlu (pfedni forma) nebo odchlipeni sitnice (zadni forma).
U této anomalie je vzdy zavazné€ poruseno vidéni, u nekterych pacientl mize dojit ke zlepSeni
po extrakci katarakty a vitrektomii. Ziskané lepsi vidéni je ale stile omezovano pifitomnym

mikroftalmem, cévnimi abnormalitami a pfitomnou ireverzibilni amblyopii. [1,2,3,4,6]

Obr. 22: Perzistence hyperplastického primdrniho sklivce [15]
10.2 Perzistujici arteria hyaloidea

Fetélni arteria hyaloidea béhem nitrod€lozniho vyvoje odstupuje z centralni sitnicové

artérie v misté papily zrakového nervu, dale probihéd stfedem sklivce smérem k zadni plose
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cocky, zde dochazi k jejimu dal$imu vétveni. Na konci fetalniho vyvoje dochazi K jeji
obliteraci a resorbci, proto je u donoSenych déti vzacna, nékdy vSak lze najit jeji pozlstatky
ve formé sklivcového zdkalu, nasedajiciho na papilu, nékdy i Skrevnim obéhem. Tyto
pozustatky mohou byt pacientem vnimany jako tzv. muscae volitantes (,,1étajici musky*) nebo
vlaknité plovouci zékalky. Tato anomadlie nema zpravidla vyrazny vliv na zrakové

funkce. [2,6]
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11 VROZENE ANOMALIE SITNICE

11.1 Vrozeny kolobom sitnice

Vrozeny kolobom sitnice je nej€astéji umistén v dolnim nasdlnim kvadrantu a muze
zasahovat az ke zrakovému ter¢i a do makuly. Divodem jeho vzniku je porucha uzavéru
fetalni o¢ni §térbiny. Casto se vyskytuje spoleéné skolobomem duhovky, cévnatky
afasnat¢ho téliska. U izolovaného kolobomu sitnice je tfeba dat pozor na fetalni

toxoplazmozu. [1,3]
11.2 Fibrae medullares

Myelizovana nervova vldkna se béhem rozsifeného procesu myelinizace dostavaji pred
lamina cribrosa. Tato anomalie je pomérné ¢asta a projevuje se ruzné velkymi, syté bilymi
skvrnami €1 prouzky S paprsCitymi okraji. Vybihaji z ter¢e zrakového nervu a rizné prekryvaji
jeho okraj i odstupujici cévy a konci rozvétvenim ve sméru probihajicich nervovych vlaken.

V nékterych piipadech obkruzuji ter¢, ktery se pak muze zdat neobvykle velky. [1,2,4]

VéEtsi myelinizace mohou zpasobovat relativni skotomy v zorném poli ¢i rozsifeni slepé
skvrny. Nalez je béhem Zivota staly, po n€kterych chorobach optiku a nasledné atrofii mohou
tato vlakna pfijit o myelinovou pochvu a myelinizované oblasti se pak zmenSi nebo Uplné

zmizi. [1,2,4]

Obr. 23: Fibrae medullares [15]

11.3 Coatsova choroba

Jde o nedédi¢nou vrozenou anomalii sitnicovych kapilar vyskytujici se z 90%
jednostranné. Uvadi se, Ze vznikd na zaklad€ plisobeni toxickych a infekénich Skodlivin.
Projevuje se nejcastéji v obdobi mezi Sestym az patnactym rokem zivota a postihuje

predevsim chlapce. [1,4]
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Typické jsou teleangiektazie, mikroaneurysmata ¢i dilatované ateriovenozni zkraty.
U pokrocilejsich ptipadi mize dojit k ser6znimu odchlipeni sitnice. Pomoci fluorescencni
angiografie lze uz u malych déti odhalit diskrétni dilatované cévy a teleangiektazie
s opozdénym prosakovanim barviva. V pozdéjsim veéku se objevuji dalsi teleangiektazie,
dochazi k postizeni makularni oblasti a mohou se objevit sklivcova krvaceni ze sitnicovych
neovaskularizaci. Zrakovy ter¢ byva u této anomalie postizen jen ziidka. V konec¢nych

stadiich mtize Coatsova choroba vyustit v absolutni neovaskularni glaukom. [1,4]
Lécba spocivda ve snaze snizit pocet abnormalnich cév pomoci kryoterapie.
K fotokoagulaci se pfistupuje u pacientl s vaskularnimi abnormalitami. V pfipad€ serdézniho

odchlipeni sitnice se pristupuje k cerklazi s drendzi subretinalni tekutiny. [1,4]

Obr. 24: Coatsova choroba, oftalmoskopicky obraz a FAG vysetieni [15]
11.4 X-vazana recesivni retinoschiza

Opét anomalie postihujici chlapce, Zzeny jsou pienasecky. Dochazi k degeneraci sklivce
a roz§tépu sitnice na trovni vrstvy nervovych vlaken. Casto dochézi i k poskozeni makuly, na
ni se hojné nachézeji faseni ¢i rizné zahyby. Tato anomalie miize byt zaménéna s cystoidnim

makularnim edémem, chybi ale prusak fluoresceinu. [3,4]

Zhruba v polovin¢ pfipadi jde o periferni retinoschizu a to nejcastéji v dolnim
temporalnim kvadrantu. Roz§tép je vzdy pfitomen na obou oc€ich, ale nemusi byt symetricky.
V piedni Casti se retinoschiza ziidka dostane k oblasti ora serrata, v zadni Casti mize
dosahovat az k ter¢i zrakového nervu. Casté jsou trhliny ve vrstvach nervovych vlaken,
krvaceni do sklivce, pfemostovani retindlnich cév, dale mohou byt také pfitomny vlaknité

a zavojovité zakaly ve sklivci. [3,4]
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Do dvaceti let véku dochézi ke zhorSovani vizu, zrakova ostrost se pohybuje mezi 6/12
az 6/24 a miiZe se sniZit az na hodnoty 6/60. Castymi komplikacemi jsou i vitrealni krvacent,
odchlipeni sitnice a strabismus ex apnosia. K 1écbé se pfistupuje az v ptipad¢ pritomného
regmatogenniho odchlipeni stitnice. Sklivcova krvaceni jsou feSena konzervativné,

prilezitostné se provadi vitrektomie. [3,4]

Obr. 25: X-vdzana retinoschiza [15]

11.5 Stickleriv syndrom

Stickleriv syndrom je progresivni ocni choroba spojena se stfedni aZ vysokou myopii.
Dale je ptitomen opticky prazdny sklivec, odchlipena sitnice, miiZzkovitd degenerace sitnice
a Casto je diagnostikovana i katarakta ¢i glaukom. Mezi dalsi piiznaky se fadi zplostovani ve
sttedni Casti oblieje, mikrogania, rozStép patra, dochdzi ke ztrat€ sluchu a skeletalni
dysplazii. [3,4]

Lécba je Casto obtizna kvuli pfitomnym Eetnym retinalnim trhlinam a vysoké incidenci
proliferativni vitreoretinopatie. Profylakticka laserova 1é¢ba v mistech s miizkovou dystrofii

sitnice miZe vést ke snizeni rizika odchlipenti sitnice. [3,4]

Obr. 26: Stickleritv syndrom [15]
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11.6 Stargardtova choroba

Stargartova choroba se fadi mezi nejcastéjSi dédicné makularni degenerace. Jde
0 oboustranné, pomalu progredujici onemocnéni, které se projevuje v détském veéku mezi
sedmym az patnactym rokem, piedev§im poklesem zrakové ostrosti. Dochazi k degeneraci
pigmentového epitelu a senzorickych receptor makuly. Ptfi zadnych nebo malych zménach

o¢niho pozadi 1ze spravnou diagnézu potvrdit zpravidla jen fluorescenéni angiografii. [3,4]

Pfi vySetfeni na perimetru je zjevny centrdlni defekt, sniZzend centrdlni senzitivita ¢i
ptitomny relativni skotom. Chybi foveoalni reflex, v oblasti makuly se mohou vyvijet
nepravidelné¢ nahromadéné teckovité ¢i hrudkovité hyperpigmentace. Dale muze dochéazet ke
vzniku Zluto-bilych pisciformnich loZisek v mist€¢ hlubokych sitnicovych vrstev nebo
V pigmentovém epitelu. Oblast makuly méa nékdy vzhled tzv. ,tepaného bronzu®.
S pfibyvajicim vékem pacienta dochazi k dal§imu sniZzovani zrakové ostrosti, ve finalnich

stadiich klesa na 6/60 az 3/60, tzn. k hodnotam praktické slepoty. [3,4]

Obr. 27: Stargardtova choroba, oftalmoskopicky obraz a FAG vysetreni [15]
11.7 Bestova choroba

Dalsi casté, dédi¢né onemocnéni, projevuje se typickym diskoidnim ostie ohranicenym
zluto-oranzovym cystoidnim loZiskem v misté¢ makuly, takto zbarvené loZisko vzhledem
pfipomind michand vajicka. Zacind se projevovat uz v prvnich deseti letech Zivota, vétSinou
se jedna o oboustrannou, vyjimecn¢ jednostrannou anomalii. Toto onemocnéni ma pomaly
rozvoj, do dvaceti let nabyva centralni zrakova ostrost fyziologickych nebo mirné snizenych

hodnot. Pozdéji dochazi k rozpadu homogenniho obsahu pigmentového epitelu a vyprazdiuje
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se do subretinalniho prostoru. Vlivem proliferace pigmentového epitelu vznikd lehce

nazloutla pigmentova léze a vyrazné klesa kvalita vidéni. [3,4]

Obr. 28: Bestova makularni degenerace [15]
11.8 Familiarni exsudativni vitreoretinopatie

Familiarni exsudativni vitreoretinopatie je onemocnéni, které postihuje sitnici i sklivec.
Jde o oboustranné onemocnéni Casto s asymetrickym nalezem. K diagnéze lze pfistoupit jiz
po narozeni. Na oftalmologickém nalezu jsou patrny subretindlni a intraretinalni exsudace,

shluky neovaskularizaci v temporalni periferii a avaskularni oblasti. [3,4]

Neovaskularizace se typicky vyskytuje v izolovanych chomaécich na rozhrani mezi
vaskularni a avaskularni ¢asti sitnice. V pokro€ilém stadiu dochazi ve sklivei Kk tvorbé
centralné¢ 1 periferné umisténé retinovitrealni trakéni membrany soucasné s CasteCnym
odchlipenim sitnice. S postupnym odchlipovanim sitnice dochazi k progredaci proliferace
cév, zvySené exsudaci a tvorbé membran. Klinicky se velmi podobé retinopatii nedonoSenych

a Coatsovée chorobg, ta je ale zpravidla jednostranna. [3,4]

Lécba se provadi pomoci laserové koagulace a kryoterapie. U proliferativni faze nejsou
vysledky zakroku ¢asto uspokojivé. [3,4]
11.9 Kongenitalni stacionarni no¢ni slepota

Kongenitalni stacionarni no¢ni slepota je onemocnéni, u kterého neni zndma patogeneze

a ma tii rizné typy dédicnosti. Typicky nedochazi ke zhorSeni barevného vidéni a zorného

pole, zrakova ostrost je fyziologicka nebo mirné sniZend, na o¢nim pozadi také nejsou patrny
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patologické zmény. Pfi vySetfeni adaptace na tmu je prokazatelné snizend citlivost sitnice.

V pocatcich mize byt tato choroba zaménéna za Casnou retinitis pigmentosa. [4]
11.10 Retinopathia pigmentosa

Jde o geneticky heterogenni skupinu progresivnich dystrofii, nékdy se oznacuje jako
tapetoretinalni degenerace. Postihuje predevSim zevni vrstvy sitnice (fotoreceptory
a pigmentovy epitel). Klasifikuje se dle typu dédicnosti (dédi¢nost autozomaln¢ dominantni,
recesivni a vazana na pohlavi), nékdy se retinopathia pigmentosa vyskytuje u fady vrozenych

systémovych ¢i metabolickych chorob a syndromi. Prevalence jednotlivych typt se udava

v

dédicnosti. [15]

Casto jde o oboustranné, symetrické onemocnéni, projevujici se béhem prvnich deseti
az dvaceti let Zivota a pozvolna progreduje po cely zivot. Z diivodu poruchy funkce ty¢inek se
jako prvni ptiznak objevuje v détstvi Seroslepost. Typické jsou dale vypadky zorného pole,
postupné se $iti z periferie do centra a z objektivnich pfiznaki hyperpigmentace, z(zené
retindlni cévy a ascendentni atrofie ter¢e zrakového nervu. U méné zavaznych typt je po cely
zivot zachovana relativné dobra zrakova ostrost., u vazné¢jsi formy konci slepotou v obdobi

zhruba padesati let véku. [15]
11.11 Oguchiho choroba

Oguchiho choroba je také formou vrozené stacionarni Serosleposti. Prvnim typickym
pfiznakem je neobvyklé zbarveni o¢ni pozadi do odstinli Sedo-bilé aZ Zluté barvy, zbarvena je
bud’ jen omezend mald Cast sttedni periferie, nebo je nesouvisle a homogenné zbarven cely
fundus. DalSim typickym ptiznakem je tzv. Mizuo fenomén, v tomto piipadé je ovlivnéna
barva o¢niho pozadi stavem adaptace na tmu. Pokud od oka nepronika svétlo, méni se barva
od svétlého tonu k mirn€ cervenému, témét normalnimu. Pfi testovani adaptace na tmu dojde
k odhaleni prodlouzené doby adaptace a abnormalné snizené sitnicové citlivosti. U pacientd je

ptitomno normalni vidéni. [4]
11.12 Fundus albipunctatus

Dalsi stacionarni forma Serosleposti. Zrakova ostrost, barevné vidéni a zorné pole
zpravidla vykazuji fyziologické hodnoty. Typické jsou mnohocetné bilé tecky v oblasti celého

oc¢niho pozadi na Grovni retinalniho pigmentového epitelu. [4]
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11.13 Retinopatie nedonoSenych

Retinopatie nedonoSenych je proliferativni, casto oboustranné, nesymetrické
onemocnéni, u kterého je netuplné vaskularizovana sitnice. Postihuje predev§im narozené déti
pred 32. gesta¢nim tydnem s porodni vahou pod 1500 g. Je oznacovana za nejéastéjsi pricinu

vrozené slepoty a zhruba u 70% nevidomych déti prob&hlo pravé toto onemocnéni. [1,2,3]

V nedozralé sitnici neni dokoncen proces vaskularizace a sitnicové cévy konci v oblasti
ekvatoru. Béhem pobytu v inkubdatoru si sitnice ,,zvykne* na vysoky tlak parcialniho kysliku
apii prechodu do normdlni atmosférickych podminek se dostdva do hypoxického stavu,
nasledné zareaguje tvorbou vazoproliferacniho faktoru a zacnou se tvofit neovaskularizace.
Shluky nové vytvofenych cév se zpocatku objevuji mezi vaskularizovanou a avaskularni
hranici sitnice a postupné se §iii dal. Béhem dalSiho prub¢hu se fibrovaskularni proliferace
dostava do sklivce a dochazi k trakénimu odchlipeni sitnice. V konecném stadiu jsou

pfitomny hutné, fibrovaskularni masy, které vypliuji prostor za ¢ockou. [1,2,3]
Retinopatii nedonoSenych Ize rozdélit do péti vyvojovych stadii: [1]

Prvni stadium — pouze Sedobild hranice mezi vaskularizovanou a avaskularni oblasti

sitnice.

Druhé stadium — hiebenovitd elevace S trsy novotvoienych cév tvofend zkraty mezi

tepnami a dilatovanymi Zilami pfitomna na zadni hranici avaskularni sitnice.

Treti stadium — prominujici cerveny hiebinek s extraretindlni fibrovaskularni

proliferaci, novotvofené cévy s krevnimi vyrony, krvaceni do sklivce.

Ctvrté stadium — trakéni odchlipeni sitnice Sifici se od periferie smérem k zadnimu

polu oka.
Paté stadium — totalni odchlipent sitnice.

Z hlediska 1é¢by jsou dulezitd preventivni opatfeni, jako napf. udrZzovani déti
Vv inkubatorech jen po dobu nezbytné nutnou, koncentrace kysliku max. do 30%, pozvolny
pfechod do normaélnich atmosférickych podminek, pravidelny screening rizikovych déti
avcas zahdjend kryokoagulace sitnice, pfipadné¢ se lécba dopliuje i o laserovou

fotokoagulaci. [3]
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Obr. 29: Retinopatie nedonosenych, vyvojova stadia: A) 1. stadium, B) 2. stadium, C) 3.
stadium (prahové) s hiebenovitym vyvysenim demarkacni linie s neovaskularizacemi

S pocinajici extraretindlni fibroproliferaci, D) dilatované a vinuté cévy [15]
11.14 Retinoblastom

Primérni zhoubny nador sitnice s frekvenci ptiblizné 1 dit¢ na 20 tisic narozenych.
Retinoblastom je prakticky jedinym zhoubnym nadorem oka v détském véku a je bud’
vrozeny, nebo manifestuje béhem prvnich tiech let zivota ditéte. Zhruba ve dvou tietinach
ptipadi se vyskytuje jednostranné, oboustranny vyskyt je méné casty. Dité pacienta
S vylécenym oboustrannym retinoblastem, bez ohledu na pohlavi, bude s pravdépodobnosti

50 % také postizeno retinoblastem. [1,3,7]

V raném stadiu probiha vétSinou skryté, pii oftalmoskopickém vySetfeni lze ale nékdy
vidét Sedobélavy uzel na sitnici, ten se muize projevit Silhanim. Béhem dalSiho pribéhu
prorusta naddor do sklivcového prostoru (endofyticky rlst) nebo pod sitnici, kterou pak tlaci
pted sebou (exofyticky riist). Prvnim pfiznakem, kdy pfichazi rodice s ditétem na vySetfeni je
leukokorie (,,ko€i¢i oko*), tento stav se oznacuje za pozdni stddium, v zornici je pfitomen
nazloutly reflex podminény nddorovymi hmotami vyplilujicimi sklivcovy prostor.
Amaurotickd zornice je Sirokd a ztuhld, nékdy lze vidét nadorové uzlicky na duhovce ¢i
nadorové buiiky usazené na spodiné piedni komory (pseudohypopyon). Casto dochazi
k rozvoji bolestivého sekundarniho glaukomu. V kone¢ném stadiu generalizace muze
neléceny retinoblastom prorustat a metastazovat do o¢nice, mozku, plic ¢i dalSich organu

a zpusobit smrt ditéte. [1,3,7]
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Lécebny postup spociva v kombinaci n¢kolika postupti a je zavisly na stavu onemocnéni.
U vétsich nddoru viditelnych za zornici je nutnd okamzitd enukleace, u mensich nadort
Vv Casném stadiu se postupy kombinuji a to predevSim na méné postizeném oku pii
oboustranném vyskytu. Velmi malé nadory na zadnim poélu Ize nicit laserovou fotokoagulaci,
u mensi nadorovych lozisek v oblasti ora serrata se pfistupuje ke kryokoagulaci. Podstatnou
casti 1éCby je 1 chemoterapie. Retinoblastom je vysoce radiosenzitivni a aplikuje se
aktinoterapie ve formé¢ y-zafeni nebo B-zafeni, v misté nadoru se zafi¢e piisivaji na bélimu
(brachyterapie). Pii vCasné diagnéze a kombinované 1€Cbé prezivaji témeétr vsechny déti

postizené retinoblastem. [1,3,7]
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12 VROZENE ANOMALIE OPTICKEHO NERVU

12.1 Hypoplazie zrakového nervu

Hypoplazie je vzacna afekce ale nikoliv vyjimecna. Soucasti je hypoplazie papily, ta je
vetSinou zmensena na tietinovou az polovi¢ni hodnotu normalniho priiméru a byva lemovana
dvojitym nebo zlutavym halo prstencem pigmentového listu a atrofické cévnatky. V ptipadé
extrémni formy je ter¢ redukovan na cévni branku s malym bélavym lemem, uplna aplazie je
vzacna. Na stran¢ hypoplazie je opticky kanal zuzen, coz lze prokazat pti radiodiagnostickém
vysetieni. Hypoplazie se vyskytuje izolované nebo je kombinovana s jinymi vrozenymi
anomaliemi centralni nervové soustavy, predevSim s agenezi septum pellucidum, kdy

postranni mozkové komory splyvaji v jednu. [1,2,3,4]

Z patogenetického hlediska jde o poruchu vyvoje fetdlni o¢ni Stérbiny, do ni se zanotuje
mezodermdlni zéklad sitnicovych cév, ale dochazi k naruseni diferenciace gangliovych bunék.
Za pricinu vzniku jsou povazovany spiSe exogenni poruchy nez dédi¢né vlivy. Nékdy dochazi
Kk prenatalnimu farmakologickému postizeni nebo k infekci matky béhem téhotenstvi. Dale se
tato anomadlie spojuje s vrozenou cytomegalovirézou, rubeolou a lues. Oboustranné

hypoplazie zrakového nervu ¢asto zptisobuje praktickou slepotu a nystagmus. [1,2,3,4]
12.2 Megalopapila

Vzacnd vrozend anomadlie velikosti terCe, mize se vyskytovat jednostranné
| oboustranné. Pfi¢inou vzniku je defektni embryonalni vyvoj primitivni epitelialni papily.
Dochazi k dvojnasobnému zvétSeni terce zrakového nervu, ten byva ostfe ohranicen, tkan
v okoli je lehce vyhloubena a vystup a pribéh cév je nékdy atypicky. Oko s touto anomalii je
vétSinou emetropické, n€kdy mirn€é myopické. Zrakova ostrost a zorné pole jsou témér
fyziologické. S megalopapilou byvaji spojovany systémové anomadlie, jako naptf. bazalni

encefalokéla, rozstép patra a mandibulofacialni dysostoza. [2,4]
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Obr. 30: Megalopapila ve srovndni s normdlni velikosti terce zrakového nervu [15]
12.3 Kolobom zrakového nervu

Kolobom zrakového nervu vznikd jako nasledek nedokonalého uzavéru fetdlni ocni
Stérbiny, klinické projevy mohou byt riznorodé, od rudimentarnich forem az k t€zkym
zménam ve spojitosti s kolobomy sitnice, uvey, cévnatky, tvorbou cyst, buftalmem nebo
tézkou myopii. Zmény jsou patrny predevsim v oblasti dolni poloviny terce. Zrakové funkce
mohou byt témétf normalni, nékdy ale dochazi k té¢zkym vypadkim a to pievazné v hornich
¢astech zorného pole. Vyskytuje se na jednom nebo i obou o€ich asymetricky, popisovan je
i dédicny vyskyt. Problémy nastavaji pfi odliSeni od vrozenych atrofii terce, pfipadné

glaukomové exkavace papily. [1,2,3,4]
12.4 Jamka na terci zrakového nervu

Vzacna, ve veétsin¢ piipadli jednostrannd anomadlie s nejasnou patogenezi,
pravdépodobné se vztahuje k poruse uzavéru fetalni ocni Stérbiny. Nejcastéji se vyskytuje
u temporalniho okraje ter¢e ve formé okrouhlého ¢i vertikalniho ovalného prohloubeni
0 ruzné hloubce a velikosti. Sama osobé nezplisobuje potize, u tfetiny pacientli ale vznika
Vv prubehu zivota makulopatie s cystoidni degeneraci na postizeném oku a dochdzi k trvalému

snizeni vizu na 6/60 a méné. [1,2,3,4]
12.5 Inverzni ter¢

Hlavnim pfiznakem této anomadlie je obracend, Sikmo prostupujici cévni branka terce

zrakového nervu, smérem z horniho temporalniho kvadrantu nazaln€. Vyskytuje se pomérné
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Casto a vétSinou oboustranné. Ter¢ byva horizontalné nebo Sikmo ovalny, pfipadné s dolnim
konusem. U pacientll s rotovanym, inverznim ter¢em lze nékdy zjisti periferni depresi
Vv temporalnich kvadrantech, coz mize vést k podezieni na hypofyzarni chiasmaticky
syndrom. U inverzniho terée jsou vSak vypadky zorného pole zptisobené perichiazmatickou
1ézi relativni a piekracuji stfedovou linii. VEtSinou je pfitomen astigmatismus proti pravidlu

nebo astigmatismus Sikmych os. Obc¢as dochazi k poklesu zrakové ostrosti (6/9 — 6/12).[1,2,4]
12.6 Bergmeisterova papila a epipapilarni membrana

Tyto anomalie se vyznacuji pozlstatky primitivni epitelové membrany a hyaloidniho
systému. Bergmeisterova papila je reziduum hyaloidniho systému, pahyl nedokonale zaniklé
arterie je opouzdien gliovou tkani a prominuje do sklivce. Tkan pahylu obvykle vypliuje
cévni branku a piekryvd okraj terée. Vyskyt epipapilarni membrény je castéj$i a pii
oftalmoskopickém vySetfeni se jevi jako zvIinéna Sedobild, rizné syta blanka s ostrym
ohrani¢enym, vétSinou prekryva pouze Cast tere a prechazi na odstupujici cévy. Ani jedna

z téchto anomalii neplisobi zavazné zmény zrakové ostrosti. [1,2,4]
12.7 Druzy terce zrakového nervu

Jsou tvoteny rizné velkymi shluky kalcifikovaného materidlu, strukturou se podobaji
hyalinu. Vyskytuji se zhruba u 0,3-1% populace a to pfedevsim u bil€ rasy, ¢asto oboustranné.
Etiologie neni zcela jasna, n€kdy jsou povaZovany za produkty poruchy axoplazmatického
transportu. Velké druzy se mohou objevit i na sitnici a nékdy jsou provazeny

fakomatozami. [1,2,4]

Diagnosticky obraz povrchnich driz je typicky bezproblémovy. Vyskytuji se ojedinéle
nebo Vv pocetngjsich shlucich ve formé prasvitnych zluto-bélavych télisek. Mohou tvofit
I vétsi shluky hroznového tvaru vyklenujici nad povrch terce. Problémové mohou byt drizy
uloZené hloubéji, u nich byva pfedevS§im nazalni hranice nepfesnd a navalitd. U déti

a mladych dospélych se drizy ukryvaji ve vétSich hloubkach a zietelnéjsi jsou az v pozdéjSim

prubéhu zivota, kdy vystupuji k povrchu terce. [1,2,4]

Dulezité je odlisit drazovou papilu a pocinajici nebo chronickou méstnavou papilu.
U obou je ohraniCeni nepiesné, centralni zrakova ostrost obvykle neporuSena a objevuji se
pfechodné mrakotné stavy. K odliSeni mize pomoci ultrazvukové vySetfeni, u méstnavé
papily nejsou ziejma hyperechogenni loZiska podobna kalcifikacim s tzv. akustickym stinem.

V piipad¢ drazové papily mohou vznikat trvalé vypadky zorného pole (obloukové skotomy
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a sektorové vypady) zpusobené ischemii v oblasti zadnich ciliarnich tepen, chybi vendzni

meéstnani a je dobfe patrna sitnicova vaskulatura. [1,2,4]

GAINT 46 dB n-8
TGC : -10.0dB/cm RANGE: SOB

BAIN: 48 dB B8
THC ¢ —10.0dB-cm RANGE: S0dB

Obr. 31: Druzy terce zrakového nervu, oftalmoskopicky obraz a ultrazvukové vysetreni [15]

Samostatné drobné drizy lze zobrazit ultrazvukem, vétsi drizy se zachycuji na CT
(pocitaova tomografie) a povrchové drizy fluorescenéni angiografii, ta mize prokazat myj.
pritomnost anomadlnich cév, napt. cilioretinalni spoje, ¢i vyloucit prusak barviva. Lécba
prakticky neexistuje, pfi vétsich ztratach zraku se doporucuje dekomprese obald zrakového

nervu. [1,2,4]

56



ZAVER

Vyvoj zraku je slozity a da se fict, ze i pon¢kud zdlouhavy proces, a proto je dilezité
si tento fakt uvédomovat. Cim diive dojde k poskozeni embrya, tim t&78i nésledky to
V budoucnosti mize mit. Mnoho Zen jesté nevi, ze jsou v obdobi zacatku vyvoje zrakovych

struktur t€hotné, a tak maze dojit k trvalému poskozeni vyvoje embrya z disledku vystaveni

se teratogentim.

Diky stalé modernizaci lékaiské péce se s nékterymi ocnimi anomaliemi setkavame
Castéji, a to predevsim u nedonosSenych déti, které se podafilo udrzet nazivu. Jsou jiz zndmé
i uéinky nékterych teratogennich latek a tak 1ze eliminovat jejich nasledky. Mnohem castéji se
Vv poslednich letech objevuji i nadorova onemocnéni, z oftalmologického hlediska jde
predevsim o retinoblastom. Nékteré oéni anomalie se jiz vyskytuji jen ojedingle, s nékterymi

uzZ se nesetkame

Téhotenstvi a jeho prubéh ma zéasadni vliv na vyvoj oka — zraku. Mezi faktory
ovlivitujici tento proces se fadi také napiiklad infekéni onemocnéni matky (zardénky, ndkaza
virem HIV, herpetickd onemocnéni a dalsi) nebo vznik genetické mutace. Na vyvoj plodu ma
vliv 1 nezdravy Zivotni styl, koufeni ¢i uzivadni navykovych latek, ¢i riznych farmak.
V nékterych ptipadech je oko spravné vyvinuté, ptesto se mohou objevit problémy s vidénim,
které¢ nesouvisi S pribéhem t¢hotenstvi. Nékteré vrozené ocni vady nejsou patrny uzZ po
narozeni, ale objevuji se az v prub&hu zivota. Dtlezita jsou proto preventivni vySetieni béhem
t€hotenstvi 1 po narozeni ditéte, v porodnicich se provadi screeningovd o¢ni vySetieni

novorozencu.
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