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PREDMLUVA

Pro cely kolektiv autorti je velikym potéSenim Vam predloZit druhé vydani Oftalmologie pro pregradudlni a postgradual-
ni pfipravu. Je to pouze 3 roky od vydani prvniho, ale dynamicky rozvoj oboru a zdjem o tuto monografii nds inspiroval
k jeji aktualizaci a mirnému rozsifeni. Druhé vydani reflektuje nové moznosti 1écby celé fady ocnich onemocnéni,
napiiklad v oblasti biologické 1é¢by itravitredlnimi a systémovymi preparaty, ale i novinky v nomenklatuie a zafazeni
nékterych castych nosologickych jednotek. Vzhledem k tomu, Ze hlavnim dkolem této publikace je rozSifovani znalosti
jak studentli mediciny, tak zejména zac¢inajicich o¢nich lékaid, ale i specialist jinych oborii véetné praktickych lékar,
tak byla rozSifena o fadu didaktickych schémat a nazornych fotografii.
Dovolte mi na zavér podékovat doc. MUDr. Evé Rihové, CSc. a MUDr. Pavlovi Diblikovi, MBA za peclivou revizi
a cenné pripominky pfi pfipravé druhého vydani knihy. Dékuji za skvélou spolupraci v§em spoluautoriim a v neposledni
fadé i nakladatelstvi Maxdorf, které své knihy déld s neuvéfitelnym nasazenim a profesionalitou. Pod€kovani patii také
sponzortim, za jejichz laskavé podpory toto vydani mohlo vzniknout.
Doufame, Ze Vam kniha bude uZite¢nym pomocnikem a praktickym rddcem pfi 1éCeni nemocnych s o¢nimi obtiZemi
a Ze bude stejné piiznivée piijata, jako vydani predchozi.
Za kolektiv autorti
Jarmila Heissigerovd

PREDMLUVA K 1. VYDANI

Predstavujeme Vam knihu ,,Oftalmologie®, ktera podava stru¢ny piehled oboru o¢niho 1ékafstvi, a je ur€ena zejména
studentiim mediciny, oftalmologim, ale i odbornikiim jinych obord. V&fime, Ze nejpiinosnéjsi by mohla byt zacinajicim
oftalmologim v prvnich letech jejich pfedatestacni pfipravy.

Na jeji pripravé se podileli nejuznivanéjsi odbornici na jednotliva odvétvi oftalmologie ze Spi¢kového fakultniho
pracoviste, které v tomto roce slavi 200. vyroc¢i svého zaloZeni. Tato slavnostni udalost byla inspiraci k vydani této
knihy.

Je pojata jako ucebnice obsahujici Sestndct kapitol, kazda se vénuje nékterému z dileZitych podobort oftalmolo-
gie. Studenti i Iékafi se v ni sezndmi stru¢nou a piehlednou formou se zdklady o¢ni anatomie, embryologie, refrakc-
ni chirurgie, onemocnéni adnex, spojivky, rohovky, skléry, ¢ocky, uvey, sitnice, glaukomu, o¢nich nadori, neuro-
oftalmologie, onemocnéni orbity, détského lékarstvi a strabismu a traumatologie oka. Hlavni vyhodou publikace je jeji
souhrnné usporadani doplnéné bohatou vysoce kvalitni obrazovou dokumentaci a souborem grafickych schémat. Diky
nim se mohou oftalmologové a odbornici jinych specializaci rychle zorientovat v nejcastéjsich symptomech, klinic-
kych obrazech, a zejména v diferencidlni diagnostice a 1é¢bé nejCastéjsich ocnich chorob a diagnostickych jednotek.

Dovolte mi podékovat celému kolektivu autord této knihy za vynikajici odborné pfispéni a za zépal, s jakym
ji spole¢né vytvotili. Podékovani patii doc. MUDr. Evé Rihové, CSc., za pe€livou opakovanou revizi celého dila
a doc. MUDr. Sarce Pitrové, CSc., FEBO, za cenné pfipominky pfi recenzi. Je tieba zminit i nesmirnou profesionalitu
a nasazeni celého tymu nakladatelstvi Maxdorf, bez kterého by kniha neméla podobu, jakou ma.

V neposledni fadé dékujeme vSem sponzoriim, ktefi vydani této publikace umozZnili. Nemohla by vzniknout ani
bez obrovské podpory rodiny mé i ostatnich autord, a proto i jim timto velmi dékuji.

Doufame, Ze kniha bude pfiznivé pfijata, a to nejen oftalmologickou vefejnosti.

Za kolektiv autorti
Jarmila Heissigerovd
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Jarmila Heissigerovd

1.1 STRUCNY HISTORICKY UVOD

MINIMUM PRO PRAXI

- Prvni zminky o Ié¢eni oci asi 1700 let pf.n.l. (Chammurapiho
zékonik) a o operaci katarakty reklinaci.

- Prvnibryle ve 13. stoleti n.l.
- Prvni oftalmoskop r. 1850 n.I. — H. L. F. von Helmholtz (Berlin).

- Prvni O¢ni klinika v Cechdch — zalozena r. 1818 prof. Fischerem
v Praze.

- Prvnfimplantace nitroocni cocky r. 1949 (H. Ridley).
- Prvni fakoemulzifikace r. 1967 (Ch. Kelman).
- Prvni pars plana vitrektomie r. 1971 (R. Machemer).

Neni jasné, kdy se o¢ni odbornost vyclenila z vSeobecné
mediciny. Je nutné se opirat o pisemnictvi, prvni zdznamy
pochézeji z doby pied vice nez 4000 lety.

e Zde byla prvni zminka o oftalmologii z obdobi okolo
roku 1700 pred Kristem, v Chammurapiho zakoniku,
kde je hned nékolik zakonli vénovano o¢nimu lékat-
stvi. Hovofi se pfimo o zdkrocich na o¢nim abscesu
bronzovym kopickem nebo o sklopeni ¢ocky tenkou
jehlou do sklivce (reklinace). Tehdy 1éc¢ili zejména
knézi.

e Vroce 1650 pt.n.l. — Egypt — Ebersuv papyrus: 1é-
karské védomosti na 110 stranach, z toho 8 popisuje
rizné o¢ni problémy (hnis v oku, krev v oku apod.)
s navrhem 1éCeni — vétSinou s pomoci rostlin (cibule,
ricinovy olej atd.), 1é¢ili knéZi, byla patrnd mala zna-
lost anatomie.

» 460 pi.n.l. — ve zlatém ase Recka — Hippokrates —
lécba se hlavné€ zaobirala ovlivnénim ¢tyf hlavnich
tekutin (krev, hlen, Zlu¢ a ¢erna ZIuc¢) — 1écba horkymi
laznémi, dietnim omezenim, pousténim Zilou, pfikla-
danim sklenénych banék (akutni obtiZe), chronické
obtiZe feSeny lokdlni aplikaci matefského mléka, kozi
7luci, médi atd.

e Poznani se §ifilo do Alexandrie a Rima, kde na o¢ni
onemocnéni zacali pouZzivat lokalni o¢ni pfipravky taj-
ného sloZeni, zvané kolyria (pevného sloZeni, rozpous-

téna v matefském mléce, slinach, vodé, moci atd.). V té
dobé pravdépodobné hlavni metla zraku — trachom.
Recké medicina — Galén (131-201 n.l.); ztracené knihy
o o¢nim lékafstvi a o optice, popsano pouZiti blinu —
kosmetickd mydridza.

Arabské obdobi (850-1375 n.l.): vypaleni knihovny
v Alexandrii, ztrata velkého mnoZstvi védomosti, i pro
arabské nepresné preklady (cténi tradic a dogmat).
KfiZové cesty — vychodni védy se dostavaji na zapad.
Alhazen — arabsky génius, ktery sepsal ,,Optiku®.
Roger Bacon (anglicky mnich) 1268 doporucuje ¢oc-
ky na papife k pomoci pfi Cteni.

Alexander de Spina — vynalezce bryli — patrné Cer-
pa z Opus Magnum Rogera Bacona, moZn4 i z osobni
komunikace.

Prvni operace katarakty odstranénim cocky, a ne je-
jim sklopenim do sklivce, r. 1747 J. Davielem.

Prvni Oc¢ni klinika v Evropé — Londyn 1805, nyni
Moorfields Eye Hospital.

Prvni O¢ni klinika v Cechéch — zaloZena prof. Fische-
rem (1. pfednosta) v roce 1818 — nyni O¢ni klinika
Vseobecné fakultni nemocnice v Praze a 1. 1ékarské
fakulty Univerzity Karlovy.

Prvni celkové anestezie pro o¢ni operace — Carl von
Arlt, cca 1850.

Prvni oftalmoskop je pripisovan r. 1851 Hermannu
L. E. von Helmholtzovi (Berlin).

Prvni Stérbinova lampa r. 1911 — Alvar Gullstrand
(Uppsala).

Zdokonaleni pfimého oftalmoskopu do témér soucasné
podoby v roce 1915 Allynem a Welchem.

Prvni implantace nitroo¢ni ¢ocky do oka 1949 —
Harold Ridley.

Prvni vitrektomie (odstranéni sklivce z oka, tehdy
,open sky vitrectomy*, tj. na otevieném oku s odstra-
nénou rohovkou a ¢ockou r. 1962 — David Kasner.
Prvni fakoemulzifikace r. 1967 — Charles Kelman.
Prvni novodobd pars plana vitrektomie na zavieném
oku cestou pars planar. 1971 — Robert Machemer.
Prvni refrakéni zakrok excimerovym laserem na ro-
hovce r. 1987 — Stephan Trokel.
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1.2 STRUCNA EMBRYOLOGIE OKA

MINIMUM PRO PRAXI

- Prvnfformovéni oka je patrné okolo 22. dne ontogeneze

a jeho budouci tvar a zakladni skladba jsou dokonceny

v 8. tydnu.
- Oko se vyviji z neuroektodermu prosencefala (sitnice, RPE,
duhovka a gangliové bunky), povrchového ektodermu
(rohovkovy epitel a ¢ocka), mezenchymu (uvea, rohovkové
stroma a endotel, skléra) mezi témito dvéma vrstvami
a materidlem neurdlni listy.
Kolobomy vznikaji poruchou uzavéru choroiddlni Stérbiny,
vétSinou v dolnim ¢i nazdInim kvadrantu.

O prvnim zdkladu oka se z embryologického hlediska da
hovofit okolo 22. dne ontogeneze, kdy ma embryo okolo
2mm délky a asi 8 prvosegmentd. V tomto obdobi, kdy
je mozek rozloZen do plochy ve formé prohlubujici se
medulérni brazdy, se v oblasti pfiStiho prosencefala tvori
po kazdé stran¢ ocni ryha (sulcus opticus) (obr. 1.1a).
Medulérni brazda se pfeméiiuje na medularni trubici
a o¢ni ryhy se vychlipuji lateralné pod povrchovy ekto-
derm, az vytvori duty o¢ni vacek, ktery zizZenou stop-

rovina fezu

sméry uzavirani
neurdlni trubice

prvosegmenty

neuroektoderm
neuralni lista

ocni ryhy

povrchovy
ektoderm

povrchovy
ektoderm

mezoderm
(somitomery)

kou souvisi s prosencefalem (obr. 1.1b). Tlak likvoru
diencefala tak napomaha formovéni zékladu oka.

V dalsi fazi ocni vacek prechédzi v ocni poharek: jeho
laterdlni sténa se zac¢ina vchlipovat do jeho dutiny, takZe
pivodni dutina o¢niho vacku se zuZuje a vytvafi se dvojita
sténa o¢niho poharku, ktera vytvari novou dutinu o¢ni-
ho poharku (obr. 1.2a). Vchlipovani pfechazi i na stop-
ku poharku, a to na jeho spodni stranu, ¢imZ stopku
meéni ve Zlabek o dvojité sténé, otevieny smérem dold.
Do Zl4dbku pronikd mezenchym s cévami (viz obr. 1.2a).
Tato choroidalni Sté€rbina se uzavira u embryi asi 10mm
dlouhych kolem 37. dne.

Povrchovy ektoderm nad o¢nim vackem se zvysuje
a jeho bunky vytvéreji ploténku cocky, kterd se zacina
spolu s vchlipovanim o¢niho poharku vchlipovat do jeho
dutiny a vytvari vacek €ocky (viz obr. 1.2a). Vacek Cocky
se kolem 36. dne od povrchového ektodermu postupné
zcela oddéli a prostor mezi povrchovym ektodermem
a vaCkem cocky vyplni mezenchym.

Pfiblizné kulovity vacek cocky ma svou lateral-
ni (pfedni) sténu tenc¢i nez sténu medidlni (obracenou
do o¢niho pohérku; obr. 1.2b). Buiikky medidlni stény
se prodluZuji a méni se v primarni vlakna cocky, kterd
rostou az k predni sténé€, ¢imZ dutina co¢kového vacku
postupné zcela vymizi. Coc¢ka roste vznikem novych

ocni vacek

pupecnik

bunky neurdlni
listy

ploténka cocky

dutina
ocniho
vacku
neuroektoderm

prosencefala

Obr. 1.1 Vyvoj oka ve 4. tydnu intrauterinniho vyvoje; a) vznik ocni ryhy na zacatku 4. tydne, b) vznik ocniho vacku na konci 4. tydne (upraveno podle

Forrester et al. The Eye: Basic Sciences in Practice. 4th ed. 2016)
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ocni pohérek

okraj o¢niho

kondenzovany mezenchym pohrku

hlavné z neurdlni listy
vacek
cocky

jamka
¢ocky

hyaloidni cévy choroiddlni Stérbina

primitivni
pupila

budouci epitel
rohovky

primarni
vldkna ¢ocky

budouci
neuroretina

budouci
RPE

choroidalni Stérbina
se postupné uzavird

Obr. 1.2 Vyvojoka v 5. a 6. tydnu intrauterinniho vyvoje; a) pfechod o¢niho vacku v o¢ni pohdrek na zacdtku 5. tydne, b) na zacdtku 6. tydne mizi dutina
Cockového vdcku, zevnivrstva se méniv retindInf pigmentovy epitel (RPE), vnitfni vrstva se diferencuje ve smyslové a nervové elementy sitnice; choroiddini
Stérbina se postupné uzavira (upraveno podle Forrester et al. The Eye: Basic Sciences in Practice. 4th ed. 2016)

vlaken z pfedniho epitelu ¢ocky v oblasti rovniku, je-
jichz specifické uspofadani dava vzniku Svim cocky
ve tvaru pismene Y. Primarni vlakna tvofi jadro ¢ocky,
na povrchu se bazdlni membréna epitelovych bunék
meéni na pouzdro ¢ocky.

Oc¢ni pohéarek je zpocatku Siroce otevien otvorem —
primitivni pupilou, v niZ lezi ¢ocka, a jeho okraj zpo-
¢atku dosahuje pouze po rovnik ¢ocky (viz obr. 1.2b).

Oc¢ni poharek se dale vyviji. Zevni vrstva se méni
v jednovrstevny retinalni pigmentovy epitel, vnitini
vrstva se ztlustuje a diferencuji se v ni vlastni smyslové
a nervové elementy sitnice, mezi t€émito dvéma vrstva-
mi pretrvava intraretindlni prostor, ktery postupné vymizi
(viz obr. 1.2b). Tycinky a ¢ipky vznikaji z neuroblas-
td, gangliové buiiky sitnice vcéetné bipolarnich taktéz,
Miillerovy buiiky se diferencuji z glioblasti.

Stopka oéniho vacku se méni ve zrakovy nerv, do jeho
zlabku na spodni strané stopky vriistd mezenchym a cévy,
které se po uzavreni zlabku méni ve vasa centralia reti-
nae, z neuroektodermu stopky vznikaji glioblasty, které
se dale méni na oligodendroglii, vytvarejici myelinovou
pochvu nervovych vlaken.

Sklivec se vyviji v prostoru prvotniho o¢niho poharku
a zpocatku neuroektodermovou sitovitou tkan (mezostro-
ma secernované mezenchymovymi buiikami) nahrazuje
postupné tkan rosolovitd, ktera v povrchovych lateralnich
vrstvach dava vznik zavésnému aparatu cocky.

Zevni vrstvy oka — cévnatka (choroidea) a skléra
(bélima) — se vyvijeji z mezenchymu obklopujiciho o¢ni
vacek. Ridsi, na cévy bohatsi ¢ast dava vznik cévnatce,
hustsi, méné cévnata Cast sklére (obr. 1.3a).

Rohovka se vyviji z povrchového ektodermu a z me-
zenchymu uloZeného pod nim, ktery se déle rozestupuje
na zevni ¢ast, tvofici stroma a dal$i vnitini vrstvy rohov-
Ky, a na vnitfni ¢ast naléhajici na pfedni plochu cockové-
ho vacku.

Tato ¢ockova ¢ast mezenchymu je bohaté vaskulari-
zovand a vytvari spolu s pomoci arteria hyaloidea v pri-
marnim sklivci cévni obal Cocky (tunica vasculosa lentis,
viz obr. 1.3a), zvany pupilarni membrana. Periferni
¢ast této pupilarni membrany je zadkladem duhovkového
stromatu. Pfedni i zadni o¢ni komora vznikaji rozestu-
pem mezenchymu mezi rohovkou a ¢o¢kou, respektive
duhovkou a ¢ockou. Centrdlni ¢ast pupildrni membrany
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mezenchym mezi ¢ockou a povrchovym
ektodermem — budouci rohovkovy
endotel a stroma

tunica vasculosa lentis

A
arteria hyaloidea A’,a\
' pupildrni
membrdna

epitel
rohovky

vyvijejici se
skléra
vyvijejici se choroidea

¢
03
skléra
cévnatka
rohovka

nerv p \

spojovani

obaly optického

axony
gangliovych
bunék v optickém
nervu

predni  spojivkovy
komora vak

0Obr. 1.3 Vyvojoka v 7. a 8. tydnu intrauterinniho vyvoje; a) z mezenchymu obklopujiciho o¢ni vacek vznikd cévnatka a skléra, rohovka se vyviji z povr-
chového ektodermu a z mezenchymu ulozeného pod nim, b) v 8. tydnu jsou jiZ tyto struktury diferencovatelné, stejné jako vicka (upraveno podle Forrester

et al. The Eye: Basic Sciences in Practice. 4th ed. 2016)

cca v 7. mésici atrofuje a rozpada se v otvor, zdklad de-
finitivni pupily. Cévy pupilarni membrany i a. hyaloidea
v poslednich mésicich Zivota vymizi, po a. hyaloidea
zlistane ve sklivcovém prostoru canalis hyaloideus.

Vicka se vyvijeji na oku nezavisle jako vyrustky me-
zenchymu kryté ektodermem. Dolni vicko od valu ma-
xilarniho, horni vi¢ko od ¢elniho valu. Vybézky rostou
k sobé&, az se epitelem spoji, a pozdéji, v 7.—8. mésici, se
opét oddéli (obr. 1.3b).

Vyvoj oka je fizen celou fadou transkrip¢nich fak-
tord, jejichz vycet je uveden v tabulce 1.1. Proces epi-
genetického vyvoje je zprostfedkovan a regulovéan kas-
kadami genové exprese, coZ znamend, Ze regulitorové
geny Casné faze indukuji reguldatorové geny nasledné,
které mohou vést k expresi dal§ich gend atd. PostiZe-
ni kteréhokoliv z téchto genli mutacemi vede k riznym
vrozenym vadam oka.

Tabulka 1.1 Transkripcnf faktory dileZité pro vyvoj oka

Transkripcni faktory riizné
Grovné

PAXe6, PAX2, SIX3, SOX1, SOX2, SOX3,
OTX2, RAX, CHD7, CRYA, CRYB, CRYG
FOXC1, FOXE3, PITX3, MAF atd.

1.3 VROZENE VYVOJOVE VADY OKA

Vrozené vyvojové vady o¢ni tkdn€ mohou byt dédi¢né

na zdklad€¢ anomadlie chromozom (triploidie, trizomie

13, 18 nebo 21, delece 11p ¢i 13q) nebo vzniknou béhem

intrauterinniho vyvoje pisobenim riznych mutagend, tj.

intrauterinni infekce (rubeola, virus herpes simplex, cyto-
megalovirus, toxoplasmoéza, syfilis, HIV) nebo chemické
faktory zevniho prostfedi, a to v€etné 1é¢ivych prostiedki.

* Kyklopie: vzniké v pfipadé, kdy se mozek nerozdé-
li na dvé hemisféry a bulby splyvaji ve stfedni Care
v jediné oko se dvéma sitnicemi a jedinym optickym
nervem.

* Anoftalmie: nevyvinuti ocnich vacka.

* Cysticka mikroftalmie: je nasledkem poruchy invagi-
nace o¢niho vacku, ktery vytvaii malou cystu vystla-
nou neuroepitelem a vyplnénou ser6zni tekutinou.

e Vrozené odchlipeni sitnice (ablatio retinae): perzis-
tence intraretindlniho prostoru.

Vrozena afakie: absence zakladu cocky, vedouci
i k poruse vyvoje pfedni komory a rohovky.
Kryptoftalmie: casto ve spojeni s mikroftalmii, vzni-
ka v dasledku poruchy vyvoje o¢nich vicek.
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e Mikroftalmie: abnormalné¢ malé oko s propor¢né
mensimi vnitinimi strukturami.

e Vrozeny glaukom: pokud se epitel fasnatého télesa
a spongium anguli iridocornealis nediferencuji ve vy-
konny filtra¢ni aparat zajistujici obéh komorové vody,
dojde k elevaci nitroo¢niho tlaku s ohroZenim zraku.

* Kongenitalni retinoblastom: je maligni nador pied-
stavujici aZ 1 % vsSech nadorii détského veéku.

1.3.1 Dysgeneze predniho segmentu

Skupina klinicky a geneticky heterogennich onemocnéni,
ktera casto postihuji rohovku, duhovku a ¢oc¢ku. Podkla-
dem je abnormalni diferenciace mezenchymalnich bunék,
projevy jsou vét§inou oboustranné, asymetrie nalezii ale
muzZe byt znacna. Dédi¢nost je dle typu vady autozomalné
recesivni nebo dominantni.

e Aniridie: ¢asteCna nebo tGplnd hypoplazie duhovky,
casto spolu se zakaly rohovky (obr. 1.4), vrozenou
¢i juvenilni kataraktou, glaukomem, dislokaci ¢ocky,
hypoplazii corpus ciliare, hypoplazii fovey, sekundar-
né vzniklym strabismem, nystagmem.

e Zadni embryotoxon: posun Schwalbeho linie dopiedu
(obr. 1.5), miZe byt jednim z projevi dysgeneze pred-
niho segmentu, vyskytuje se ale i u zdravych jedinc.

¢ Axenfelduv-Riegeruv syndrom: zadni embryotoxon,
variabilné hypoplazie stromatu duhovky, korektopie,
polykorie, ectropion uveae (obr. 1.6), variabilné dopro-
vazené systémovymi projevy (maxilarni hypoplazie,
mikro- a hypodoncie, poruchy sluchu)

e Petersova anomalie (porucha rozestupu mezenchymu
mezi rohovkou a ¢ockou): centralni zakal rohovky riz-
ného rozsahu a intenzity, v misté zakalu chybi Desce-
metova membrana a endotel, z centra rohovky mohou
vést spojky k o¢ni Cocce, Casto je pfitomna perzistujici
pupilarni membrana. MlZe mit i jinou neZ genetickou

Obr. 1.5 Zadni embryotoxon

Obr. 1.4 Aniridie

etiologii (napf. kongenitdlni rubeola), toto plati zv14sté
u jednostranného postiZeni; pokud se vyskytuje spolu
s kongenitdlnim postiZenim mozku, postizenim srdce
a kraniofacidlnimi anomaliemi, jednd se o tzv. Peters-
-plus syndrom s autozomalné recesivni dédi¢nosti.

* Iridogoniodysgeneze: nékdy nelze nilez jednoznacné

zafadit a lze pozorovat prekryv s dal§imi klinickymi
jednotkami, napf. pfitomnost aniridie, endotel vzhledu
tepaného kovu u Axenfeldova-Riegerova syndromu.

Iridokornealni endotelovy syndrom (ICE) se vysky-
tuje jednostranné a neni dédi¢ny (obr. 1.7). Typicky
se manifestuje v dospélém veéku a vykazuje pomalou
progresi. Jeho etiologie zlistdvd nezndmad. Zahrnuje
tfi diive samostatné popisované jednotky — esencial-
ni atrofii duhovky, Chandleriiv syndrom a duhovkové
névy. V klinickém obrazu dominuje postiZeni rohovko-
vého endotelu (pfipomind tepany kov), atrofie duhovky
a pigmentové névy na duhovce, v pozdéjsi fazi vznika-
ji periferni adherence duhovky k rohovce, korektopie
¢i ektropion. Komplikaci mize byt selhdni bariérové

Obr. 1.6 Axenfelddv-Riegerdyv syndrom
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Obr. 1.7 Iridokornedini endotelovy syndrom

funkce endotelu rohovky a rozvoj sekundéarniho glau-
komu, ktery je obtiZné feSitelny. V diferencidlni dia-
gnéze myslime na zadni polymorfni dystrofii rohovky
a na melanom duhovky. Lécime konzervativné anti-
glaukomatiky, chirurgicky zadni lamelarni keratoplas-
tikou (pokud vznikne edém rohovky) ¢i antiglaukomo-

vymi vykony. Je nutno pravidelné méfit nitroocni tlak.

1.3.2  Vyvojova onemocnéni rohovky

* Megalokornea: primér rohovek > 13 mm, abnormal-

né hluboka predni komora (obr. 1.8), tloustka rohovky
miZe byt sniZend, v détstvi je zrakova ostrost vétSinou
normélni, v pribéhu Zivota se pridruzuje mozaikovitd
degenerace rohovky, arcus juvenilis a presenilni kata-
rakta, u tfetiny pacientl se vyskytuji fokalni, funk¢-
né nevyznamné demyelinizace bilé hmoty mozkové;
X-véazana dédicnost.

¢ Cornea plana: rohovky jsou ploché, primérna ke-

ratometrie typicky < 35 D, §ir§i limbus, resp. neostry
prechod rohovky a skléry, asto mirny stromalni zékal
v centru a nepravidelna tloustka rohovky, prfedcasné
vznikajici arcus senilis (obr. 1.9); autozomalné rece-
sivni dédi¢nost.

* Mikrokornea: primér rohovek < 10 mm (obr. 1.10),

u vétsiny pripadl se jednd o izolovany vyskyt, v rodi-
nach pozorovéana autozomalné recesivni i dominantni
dédicnost, etiologie neni vZdy geneticka (napf. infek-
ce v pribéhu téhotenstvi), casto je soucasti dysgene-
ze pfedniho segmentu nebo i rozsahlejSich vyvojo-
vych vad oka spolu s mikroftalmem, kataraktou ¢i
uvedlnimi kolobomy, nebo miiZe byt i jednim z pro-
jevl multisystémového postiZeni, napf. syndromu
Nanceho-Horanové.

» Sklerokornea: skléra presahuje pres fyziologickou

hranici limbu, coZ vede k zdkalu bud celé rohovky,

Obr. 1.8 Megalokornea

0br. 1.9 Cornea plana

nebo jeji periferni ¢asti; u vétSiny piipadd se jednd
o izolovany vyskyt, v rodindch pozorovana autozo-
malné recesivni i dominantni dédi¢nost, mize byt
soucasti rozsdhlejSich vyvojovych vad oka spolu
s afakii, mikroftalmii a kolobomy, nebo muize byt
i jednim z projevl multisystémového postiZeni, napf.
Hallermannova-Streiffova syndromu (také znamy jako
okulomandibulofacidlni syndrom).

Obr. 1.10 Mikrokornea
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z okruZi a upinaji se na ¢o¢ku. Casto mivéa charakter
diskrétnich pigmentovanych hvézdickovitych ttvart
patrnych na ptedni ploSe ¢ocky (obr. 1.12).

» Korektopie (dislokace zornice): byva spojena s dis-
lokaci ¢ocky a vyskytuje se Casto jako soucast mezo-
dermalnich dysgenezi. Zornice byva uZsi a oblenéné
reaguje na osvit i mydriatika.

e Kolobom uvey: vzicny vyvojovy defekt vznikly
na podkladé nedokonalého uzavieni o¢niho poharku
béhem nitrodélozniho vyvoje. Duhovka byva nej-
Castéji postizena v dolnich kvadrantech, defekt vzdy
vychézi ze zornicové oblasti. Kolobom miize pre-
chazet na rasnaté téleso ¢i na cévnatku se sitnici,
nékdy az na papilu zrakového nervu. Ovlivnéni
zrakovych funkci zavisi na velikosti a lokalizaci ab-
sentujici tkané.

Obr. 1.17 Iris bicolor

1.3.4 Vyvojové poruchy cocky

e Predni polarni katarakta: mize byt oboustran-
nd i jednostrannd, zasahuje predni kortex a nékdy
i pfedni pouzdro (obr. 1.13). ZvlaStnim prikladem
je katarakta pyramidalni, ktera prominuje do pfedni
komory oka. VétSinou neprogreduje a mensi zakalky
nebyvaji klinicky signifikantni, resp. neovliviiuji zra-
kovou ostrost.

e Lamelarni katarakta: zikal je lokalizovan mezi ja-
drem a kortexem (obr. 1.14), mlZe byt asociovana
s galaktosemii.

* Kongenitalni nuklearni katarakta: byva spise obou-

Obr. 112 Zbytky pupildrni membrény na pfedni plose cocky

1.3.3 Vyvojova onemocnéni uvey

Heterochromie duhovky: rozdilna pigmentace duho-
vek vznikld na podkladé ektodermdlni atrofie, mlize
byt klinicky nevyznamnd nebo se vyskytuje v souvis-
losti s jinym o¢nim onemocnénim. Hypochromaticka
forma je spojena predevsim s kongenitalnim Horne-
rovym syndromem.

Iris bicolor: je podminéna sektorovitou hypoplazii
melanocyti. Duhovka je rozdélena na tmavsi hnédou
a svétlejsi modrou ¢i zelenou ¢ast (obr. 1.11).
Albinismus: recesivné dédi¢nd porucha projevujici
se nedostatkem pigmentu v organismu. V klinickém
obraze o¢niho postiZeni dominuje nariZovély odstin
svétlemodré duhovky a ¢erveny reflex zornice. Duhov-
ka propousti svétlo, proto byva znac¢nd svétloplachost.
SniZena centralni zrakova ostrost a rozvoj nystagmu
jsou nasledkem hypoplazie makuly.

Perzistujici pupilarni membrana: vyvojova vada po-
stihujici zornici. Jedna se o zbytky embryondlni cévni
pletené, ktera fyziologicky atrofuje v prvnich tydnech
Zivota. Pokud je atrofie netiplna, nachdzime rizné stup-
né perzistujici pupildrni membrany, od nahodné zjisti-
telnych tenkych vlaken spojujicich okrsky duhovky ¢i
okraje zornice aZ po pasky duhovky, které vychazeji

strannd, Casto je spojend s mikroftalmem a mikrofakii.
Vyskytuje se dédi¢né i sporadicky. Klinicka zavaznost
je dana hustotou zdkalu, ktera ov§em miZe byt velmi
rizna. Zakal mtze progredovat.

¢ Koronarni supranuklearni katarakta: vétSinou spo-

radicky vyskyt, obvykle nema vyrazny vliv na zrako-
vou ostrost.

Obr. 1.13 Pfedni poldri katarakta
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Obr. 1.14 Lameldrni katarakta v retroiluminaci (Sipky)

» Zadni polarni katarakta: nejcastéji oboustranna, he-
reditarni s autozomalné dominantni dédicnosti. Syté&;si
arozsahlejsi zakal (obr. 1.15) sniZuje vyrazné zrakovou
ostrost, hrozi rozvoj amblyopie, takZe je indikovana
Casnd operace. Drobnéjsi zakaly byvaji stabilni, ale je
moZzné progrese v pozdéjSim véku. MiZe byt soucasné
pfitomen perzistujici primérni hyperplasticky sklivec
(pozustatek a. hyaloidea).

» Ektopie ¢ocky (ectopia lentis): vrozeny posun ¢ocky
z jeji anatomicky normalni pozice (obr. 1.16). MiiZe byt
pfitomna napfiklad u aniridie, Marfanova syndromu, ho-
mocystinurie I. typu, mikrosférofakie, Weill-Marchesa-
niho syndromu, Sticklerova syndromu, Ehlers-Danloso-
va syndromu, hyperlysinemie a dalSich. Byl popsan i fa-
milidrni vyskyt s autozomdlné dominantni dédicnosti.

* Mikrosférofakie: cocka je mensi, kulovitého tvaru.
Zpusobuje refrakéni vady oka, zavésny aparat je chaby,
¢ocka muiZe byt subluxovana i luxovana.

* Kolobom ¢ocky: imponuje jako zafez v ekvétoru ¢oc-

ky v dolnim nazalnim kvadrantu, v tomto misté také

chybi zavésny aparat Cocky.

Predni lentikonus: obvykle oboustranny, ¢asto spojen

s Alportovym syndromem.

Zadni lentikonus: vétsinou unilateralni vyklenuti ¢oc-

ky v zadnim po6lu, ¢ocka se miiZze postupné kalit jiz

v détském veéku, anebo i pozdéji béhem Zivota.

1.3.5 Vyvojova onemocnéni sklivce

* Perzistujici arteria hyaloidea: a. hyaloidea za intrau-
terinniho Zivota odstupuje z a. centralis retinae a pro-
biha stfedem sklivce k zadni ploSe ¢ocky, kde se vétvi.
Ke konci fetdlniho Zivota se resorbuje, jeji zbytky vSak
muiZeme nékdy pozorovat na zadnim pouzdfe ¢ocky,
kde mohou vytvéret i vyznamnou amblyopizujici sytou
membranu.
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Obr. 1.15 Zadni poldrni katarakta

 Perzistujici primarni hyperplasticky sklivec: vzacna

anomadlie pojici se nékdy s mikroftalmem a dalSimi vro-
zenymi anoméaliemi oka. Primarni sklivec obsahuje cévy
a pojivové membrany, vede stfedem sklivcové dutiny
od zadniho p6lu oka k €occe a Casto se napojuje na per-
zistujici embryondlni circulus arteriosus lentis. Anoma-
lie Casto vede k tézké poruse vidéni a neziidka svrasto-
vani sklivce vede k tahu na cilidrni vybézky s naslednym
uzavérem duhovko-rohovkového thlu a glaukomem.

1.3.6  Vyvojova onemocnéni sitnice

Vrozeny kolobom sitnice: aplazie sitnice v misté ne-
uzaviené fetdlni ocni St€rbiny se vyskytuje vétSinou
spolu s kolobomem cévnatky, fasnatého télesa a du-
hovky, vétSinou v dolnim nazalnim kvadrantu sitnice
a zasahuje az k ter¢i zrakového nervu a k makule.

Abnormalni myelinizace pochev zrakového nervu:
jinym nazvem fibrae medullares, relativné Casta ano-

Obr. 1.16  Ektopie ¢ocky (okraj posunuté cocky oznacen Sipkou)





