Détska oftalmologie 1: Choroby vicek a orbity
(Doc. MUDr. Rudolf Autrata, CSc., MBA , Détska o¢ni klinika LF MU a FN Brno)

Choroby vicek
Vrozené vyvojové vady

Kryptoftalmus je vrozend porucha separace obou vicek a jejich diferenciace b&hem
embryondlniho vyvoje. Kiize ptechdzi z Cela pfes bulbus bez preruseni na tvai. Rohovka
miZe byt malformovdna a krytd epidermis, obvykle je pfitomen mikroftalmus. Informace o
stavu oka pod nediferencovanymi vicky pfindsi ultrazvukova biomikroskopie, béZna B-scan
technologie ale 1 CT a MRI vySetfeni. Nékdy tvoii vicka a rohovka morfologicky jednu
strukturu takze chirurgické oddé€leni obou vicek mtiZze byt zatizeno rizikem perforace bulbu.
Kryptofltalmus je castéji jednostranny, vzacné oboustranny. VéEtSinou se vyskytuje
sporadicky, asi v 1/3 piipadii je dédi¢nost autozomdln¢ dominantni. Pokud jsou piitomny
systémové abnormality jako syndaktylie, anomalie us$i, laryngu, patra, ledvin a genitlif,
hovoiime o Fraserové syndromu, ktery je dédicny autozomalné recesivné.

Kongenitalni kolobomy vicek jsou jednostranné i oboustranné, vznikaji  poruchou
diferenciace tkan¢ vicka béhem embryonélniho vyvoje. Defekty mohou postihnout obé vicka
obou o¢i a mohou byt rizn¢ vyjadfené od malého klinovitého defektu 2-3 mm Sirokého aZ po
chybéni vicka. NejCastéji byva postizeno horni vicko v nazdlni ¢asti v rdmci Goldeharova
syndromu (hemifacidlni mikrosomie, epibulbarni dermoidy, malformace ucha). Obr.1.1 Pti
vyskytu na dolnim vicku a temporalné mohou byt typicky soucdsti kraniofacidlni dysostozy
nebo Treacherova- Collinsova syndromu. Chirurgickd uprava malych defektd je provadéna
s velmi dobrym kosmetickym efektem. Velké defekty vicek je tieba feSit pomoci graftingu,
lalokové transpozicni plastiky. Pfed chirurgickou dpravou je nutno aplikaci masti a
lubrikac¢nich gelli zabrédnit osychdni rohovky, rozvoji expozi¢ni keratopatie, ulcerace a
perforace rohovky.

Epiblefaron (obr.1.2) je horizontdlni koZni fasa ptechdzejici nejcastéji pies dolni vicko a
zpisobuje otoceni ftas proti rohovce (trichidza). Vyskyt je sporadicky nebo mulze byt
autosomdlné dédi¢ny, zejména v asijské populaci. Epiblefaron mensiho rozsahu se obvykle
dobfe spontdnné upravi s ristem obliceje. Pokud je pfitomna trvald iritace oka a epitelidlni
1éze rohovky z trichidzy je vhodnd klinovitd resekce s ponechdnim intaktniho orbitdlniho
septa.

Euryblefaron (obr.1.3) je rozsiteni zevni ¢dsti o¢ni Stérbiny zpiisobené posunem temporalni
poloviny dolniho vicka dolt tak, Ze mezi vickem a bulbem vznikd volny prostor. Tato
anomdlie se miZe vyskytovat pii kraniofacidlni dysostéze, u Downova syndromu nebo
blefaro-cheilo-dentdlnitho syndromu. Chirurgickd dprava vcetné laterdlni kantoplastiky je
potfebna pfi vétSim rozsahu euryblefara, které je spojeno s chronickymi zanétlivymi pfiznaky
a lagoftalmem.

Kongenitalni entropium obvykle na dolnim vicku se nejcastéji vyskytuje v ramci
epiblefara. Okraj vicka s fasami je sklonén k rohovce. Také miZe byt entropium spojeno
s epikantem, mikroftalmem a enoftalmem. Plastickd operace je indikovana pfi chronické
iritaci s mechanickym posSkozenim povrchu rohovky fasami.



Kongenitalni ektropium se vyskytuje izolované dosti vzacné. NejCastéji byva vrozené
ektropium soucasti blefarofimézy a inverzniho epikantu. Obvyklejsi je u déti sekundéarni
ektropium nasledkem traumatu, infekce a jizveni kiize vicka.

Epikantus je mezi vyvojovymi anomdliemi vicek u déti nejcastéjsi. Rozezndvame tfi typy:
1) vertikalni koZni tfasa prekryvajici medidlni kantus shora, 2) vice prominuje na dolnim
vicku (epicanthus inversus), nebo 3) kozni fasa vychdzi z obou vicek a rovhomérné prekryva
vnitini koutek (epicanthus palpebralis). Dédicnost autozomdlné dominantni, Castecné je
vyskyt sporadicky. Je nejrozsitenéjsi v asijské populaci. Casto doprovazi jiné kraniofacidln{
abnormality a je pravidelnou soucdsti Downova syndromu. Epikantus vyvolavd dojem
konvergentniho Silhdni (pseudostrabismus). Chirurgickd tprava je téméf vzdy ucinnym
s kosmeticky tspéSnym feSenim.

Telekantus je v¢Etsi vzdalenost mezi vnitinim koutky pfi normalni vzdalenosti interpupilérni.
Muze byt pii  hypertelorismu, doprovazi blefarofimézu, epikantus. Je soucdsti
Waardenburgova syndromu (telekantus, heterochromie, hluchota). Chirurgickd uprava
vétSinou neni potiebna.

Blefarofiméza (obr.1.4) je horizontaln{ a vertikdlni ziGZeni oéni §térbiny. Casto se vyskytuje
ve spojeni s inverznim epikantem, telekantem a ptézou ( tzv. blefarofimosis syndrom). Vyskyt
je familidrni, dédi¢nost autozomdlné¢ dominantni. Funkce levétoru horniho vicka je pfi této
anomadlii vyrazné¢ omezena. Pokud je ptéza vétsi, je indikovana plastickd udprava. Je
doporucovén spiSe frontdlni zavés nez resekce levatoru. Kompletni plasticka tprava vcetné
medidlni a laterdlni kantoplastiky je vhodnd pozdé&ji- mezi 6.-7. rokem veku.

Ankyloblefaron je spojeni pouze casti vickovych okraji. O¢ni Sterbina mtliZe ziZena nebo
zkracena. Jednoduché chirurgické uvolnéni okrajl vicek je trvalym feSenim.

Distichiaza a trichiaza.

Distichidza (obr.1.5) je vrozena autozomdlné dédicnd anomalie spocivajici ve dvojité linii
fas. Tato anomadlie nemd klinicky vyznam- 1écba neni tieba. Distichidza se miiZe vyskytovat
u kongenitdlniho hereditdrniho lymfedému (Milroyova choroba). Trichidza je oznaCeni pro
ziskanou poruchu postaveni tas, které sméfuji k oku a drazdi rohovku. Pfiinou jsou nejcastéji
jizevnaté procesy po poleptdni, traumatu vicka a v duasledku chronickych zanétlivych
onemocnéni spojivek. Trichidza piisobi chronickou iritaci rohovky, jizveni a ulcerace vedouci
k moZné slepot¢.

Kongenitalni ptéza horniho vicka (obr.1.6) mize byt jednostranna nebo oboustrannd. Pfi
familiarnim vyskytu je dédicnost autozomdln¢ dominantni. Kongenitdlni ptéza miize mit
pfi¢inu dystrofickou (myogenni), neurogenni, muze byt sdruZena s blefarofimézou a
epikantem. Myogenni (dystrofickd ptéza) md pfiCinu v nedostateném vyvoji levatoru.
Histologické vySetteni resekovaného svalu ukazuje dystrofické zmény a sniZeni poctu
svalovych vldken, které jsou ve vétsi mife nahrazeny pojivovou fibrotickou tkani. Casto je
sniZzend funkce také horniho pfimého svalu. Tato forma vrozené ptozy se vyskytuje Castéji
nez formy neurogenni. PfiCinou vrozené neurogenni ptdzy je parcidlni nebo totdlni paréza
okohybného nervu z diivodu apldzie ¢i hypoplazie nervovych jader. Asi u 6% pacientil
s vrozenou ptézou je pokles vicka soucdsti fenoménu Marcuse Gunna ( Gunniv syndrom
mandibuldrni synkineze)- periodické retrakce vicka zanomdlni inervace zvedace vicka.
Pokleslé vicko se pfi tomto fenoménu pravidelné zveda pfi zvykani, sdni a polykani —pii
urcitych pohybech dolni Celisti. (obr.1.7) Zvedac horniho vicka je Caste¢né inervovén vldkny
motorické vétve n.V. urCenymi pro m. pterygoideus. Netlplnd ptéza je soucdsti vrozené



staciondrni zevni oftalmoplegie (syndrom vrozené fibrézy), chronické progresivni zevni
oftalmoplegie, tzv. ophthalmoplegie plus (Kearnsiv — Sayerliv syndrom) a Hornerova
syndromu. Ptézu spojenou s poruchou elevace bulbu vidime Casto u tzv. dvojité parézy
zvedact (double elevator palsy). Indikace chirurgické dpravy poklesu horniho vicka zdvisi na
celé tad¢ faktorti. Nevelkd vrozend ptéza s okrajem vicka nad stiedem zornice vadi jen
kosmeticky a je vhodné s operaci vyCkat do 6-8 roku véku pii pravidelnych kontroldch
zrakové ostrosti a refrakce. Utelnd je srovnavaci foto-dokumentace. Totdlni vrozend ptéza
piekryvajici celou zornici a pfitomnd od narozeni se vétSinou s vékem ditéte nezlepSuje.
V tomto piipadé¢ je operace indikovana co nejdiive, pred rozvojem deprivacni amblyopie.

Je nutno odliSit pravou vrozenou ptézu od ziskané a zejména od pseudoptézy (trauma —
hematom, tumory, zanétlivé infiltrace vicka).

Pted operaci ptézy je tfeba zméfit vertikdlni vzdélenost okraji vicek (ocni Stérbiny)v mm,
zhodnotit funkci levatoru pii pohledu zdola nahoru (funkce levdtoru O azZ Smm - t€zk4 ptoza,
funkce levatoru 5.5 aZ 8 mm stfedné zdvaznd ptdza, funkce levatoru nad 8mm — mirné forma
ptézy), zhodnotit funkci horniho pfimého svalu, zhodnotit zda je pfitomno Bellovo fenomen.
Farmakologické testy (fenylefrin, kokain, hydroxyamfetamin) mohou urcit zda jsou funkéni
sympatické receptory Mullerova svalu.

Lécba: pro vrozenou myogenni 1 neurogenni ptézu plati nasledujici schéma pro dézovéni
operace. U tézké ptozy, pii funkci leviatoru 0 az 4mm je vhodné provedeni frontdlniho
zaveésu, pii funkci levatoru 4 az 6mm je doporucovana resekce levatoru v hodnoté 18 az
24mm. U stfedné zdvazné a mirné ptézy pii funkci levatoru 6-8mm je vhodné resekce
levatoru 16-18 mm, pii funkci levatoru nad 8mm je doporucena resekce levatoru 12-15mm,
nebo parcidlni tarsektomie podle Fasanelly-Servata. Resekce levatoru horniho vicka se €astéji
provadi z kozniho pfistupu, protoZe umoznuje piehlednéji resekovat vetsi cast svalu nez ze
spojivkové strany. Pro frontdlni zaves se nejCastéji pouzivaji prouzky autogenni fascia lata,
nebo fascie ztkanové banky, popfipad¢ sutury 4-0 Supramid a Mersilene. Vybér typu
operacni metody zdvisi tedy zejména na funkci levitoru. U ptdzy, kterd je soucdsti dvojité
obrny zvedacil je tfeba nejprve transpozi¢ni operaci zlepSit postaveni a elevaci bulbu.
Pozdéji pak je ucelné tesit operaci rezidudlni ptézu. Vysledky byvaji velmi uspokojivé. Pied
kazdou operaci ptézy je nutno ovéfit Bellovo fenomen a brat v dvahu, Zze pii jeho
nepiitomnosti muiZe vzniknout po operaci komplikovana expozi¢ni keratopatie.

Retrakce vicka

O retrakci vicka mluvime v pfipad¢ kdyZ okraj horniho vi¢ka nad limbem rohovky dovoluje
expozici skléry v merididnu 12 hod. Retrakce vicka u déti miZe mit rliznou etiologii:
Jednostrannd retrakce je nejcastéji spojena s kongenitdlni aberantni inervaci v oblasti n.III
spojenou s fibr6zou zvedace horniho vicka. Jednostrannd nebo oboustrannd retrakce vicka
doprovazi Gravesovu orbitopatii. (obr.1.8) Vrozeny hyperthyreoidismus je vysledkem
transplacen-tdrnitho pienosu a plsobeni LATS (long- acting thyroid stimulator) z krve
nemocné matky, a je tedy i u déti pfi¢inou intermitentni retrakce vicek. Ddle muze byt
retrakce vic¢ek patrna u Downova syndromu, kraniosynostdzy , vertikdlniho nystagmu.

Zanétlivé postizeni a tumory vicek u déti jsou zastoupeny témito patologickymi
jednotkami: Chalazion, Hordeolum, Pyogenni granulom, Herpes simplex a Herpes zoster,
Moluscum contagiosum, Preseptdlni celulilitida, Juvenilni xantogranulom. Epidermalni
tumory: Nevus, Papilloma, Apokrinni hidrocystom, Pseduoepitelidlni hyperplasie. Tumory
hlubSich struktur vicek: Dermoidni cysta, Hemangiom, Neurofibrom, Lymfangiom
Rabdomyosarkom



Névus se miZe objevit na kizi vicek i na spojivky kdykoliv po narozeni, k akumulaci
pigmentu a eventudlnimu zvétSovani dochdzi nejvice v puberté. Pro sledovani progrese je
vhodna fotodokumentace. Pfi zvétSovani ttvaru v ploSe i prominenci je vhodnd excize
s histologickou verifikaci typu névu

Papillomy nejcastéji virové etiologie vyrustaji jako prominujici tutvary z okraje vicek.
Vaskulérni slozka odliSuje papillomy od névu. Podle velikosti a subjektivnich potiZi je mozné
sledovani nebo kryoterapie.

Molluscum contagiosum virového ptivodu ma charakteristicky vzhled noduldrni ¢i perlové
prominence. Pii lokalizaci u okraju vi¢ek zptsobuji chronickou folikuldrni konjunktivitidu.
Materidl moluska je slozen z deskvamovanych epitelidlnich bunék obsahujicich viriony.
Exprese a kauterizace molusek je dostate¢né uc¢innou 1écbou.

Herpes simplex — primarni infekce vicka probihd téméf asymptomaticky nebo ve formé
drobnych puchyiki a mirného otoku vicka. Hoji se spontanné do tydne.

Herpes zoster ophthalmicus (varicella — zoster virus) miZe zpusobit velmi bolestivé erupce
puchyit, které se méni v krusty, na kizi horniho vicka a ¢ela pfi postizeni 1. vétve n.V. nebo
na kiizi dolntho vicka a tvafi pifi postizeni 2. vétve n.V. Soucasné se muiZe rozvinout
keratitida, iridocyklitida a sekunddrni glaukom. V 1é¢b¢ je nutné celkové podavani acikloviru.
Chalazion je absolutné nejCast&j$i ziskané onemocnéni vicek v détském véku. Chalazion
vznikd chronickym zanétem a obstrukci vyvodu Meibomské Zzlazy. Chronické nelécené
chalazion tvofii lipogranulom, razn¢ veliky, Zlutobélavy utvar prominujici nékdy vice tarzalni
spojivkou, jindy kuzi vicka. KiiZe nad timto dtvarem muzZe byt az nekrotickd. Chalazii miize
byt vice na jednom vicku, mohou byt postiZzena vSechna vicka. Men$i granulomy Ize 1€cit
antibiotiky v masti nebo kortikoidy intratarzdln€. Vétsi a tuhé granulomy je vhodné excidovat
i s pouzdrem.

Hordeolum je purulentni stafylokokovy zanét Zeissovy nebo Mollovy zlazy. Vznikd absces
okraje vicka s okolnim edémem, zarudnutim a bolesti. Spontdnni zhojeni je vétSinou
pravidlem. Lécebné je vhodna antibiotickd mast a teplé hefménkové obklady.

Blefaritida. Chronicka blefaritida je u déti pomérné Castym onemocnénim a mize prechazet
v chronickou blefarokonjunktivitidu, recidivujici chalazia, ztratu fas ( madarosis) a ztuSténi
okrajii vicek (tylosis ciliaris). Skvamo6zni forma je charakterizovana hypertrofii a deskvamaci
epidermis okraji vicek a erytémem. Ulcerézni forma je zplsobena sekundédrni infekci
s purulentnim zdnétem Zldz na margu vicek srozvojem mnohocetnych viidka. Lécba je
dlouhodobad a spociva v aplikaci teplych obkladl a antibiotické masti minimdlné 4x denné.
Preseptalni absces a flegmoéna vicek (obr.1.9) je zpusobena vétSinou akutni exogenni
infekci, nejacastéji jde o stafylokoky, streptokoky, Haemophilus a Klebsiella. Vicka jsou silné
zarudld, bolestivd a zduield. Byva zvySend teplota a jsou zvétSené a bolestivé regiondlni
mizni uzliny. V 1é¢bé je nutné celkova aplikace antibiotik (perordlni ¢i parenteralni), lokdlné
incize a drendz v piipad¢ abscesu a antibioticka mast.

Dermoidni cysty (obr.1.10) jsou velmi ¢astymi benignimi tumory vic¢ek u déti. Patii mezi
vrozené benigni choristomy. Obvykle jsou lokalizovany pfi zevnim nebo vnitfnim hornim
okraji ocnice. Jsou hmatné jako hladké, polotuhé, kulovité a pohyblivé rezistence v podkoZzi
vicka. S vékem se mohou zvétSovat , proriistat do ocnice a utlacovat bulbus. Chirurgicka
extirpace celé dermoidni cysty i s pouzdrem je vétSinou dobie moZna.

Hemangiomy vicek (obr.1.11) jsou nejcastéjSim benignim nddorem v okoli oka u
novorozencl. Vrozené periorbitdlni hemangiomy jsou vétSinou kapildrni. Mohou mit
komponentu kozni, subkutinni ohrani¢enou orbitdlnim septem, nebo mohou mit i Cast
orbitalni. U hemangiomu vétSitho rozsahu je nutné CT nebo MRI vySetfeni. Hemangiomy
mohou progredovat v prnim %2 roce Zivota. Spontanni involuce muze byt az ptekvapivée rychla
béhem 2-4 let. VEétsi hemangiomy, které zcela prekryvaji bulbus a hrozi t€zka amblyopie,
mohou byt 1éCebné ovlivnény celkovou a lokdlni aplikaci kortikosteroidii. Injekce



triamcinolonu nebo betametazonu do tumoru miZe vyznamné urychlit involuci hemangiomu,
zvlaste je-li aplikovdna béhem prvnich 6 mésicti véku. Injekce miiZe byt opakovédna po 2
mesicich. Alternativni 1écebnou metodou jsou injekce interferonu subkutinné. Stfedné velké
hemangiomy lze excidovat s vyuZzitim svorky na chalazion.

Naevus flammeus je tvofen mnoZzstvim vétSich tenkosténnych cév z kapilar. Zasahuje kizi
vicek a okoli- cela i tvafe. VétSinou je jednostranny. Muze byt izolovany nebo soucdsti
Sturgeova-Weberova syndromu s moznym rozvojem sekunddrniho glaukomu.

Plexiformni neurofibrom horntho vicka muze byt soucdsti Recklinghausenovy
neurofibromatdzy. Je to proliferujici, neohrani¢eny a dobie vaskularizovany tumor infitrujici
okoln{ struktury a oblast pod stropem ocnice. Za¢ind v zevni poloviné horniho vicka brzy po
narozeni.. Okraj horniho vicka je esovit¢ prohnuty v zevni poloviné¢ konvexitou dolu.
Postupujici infiltrace vicka u starSich déti ptsobi zdvazné nejen funkeni, ale i kosmetické
problémy. Progrese v ocnici zplsobuje dislokaci bulbu doli a dyspldzii skeletu ocnice.
Chirurgicky nelze tumor odstranit cely, mozné jsou pouze opakované parcidlni resekce.

Angioedém. Recidivujici edémy vicek bez prokdzané alergické ¢i zanétlivé etiologie mohou
mit pfi€¢inu v metabolické vadé — deficitu inhibitoru Cl-esterdzy. Postizeni ma familidrni
vrozenou formu, kdy pfiznaky s vékem postupné mizi. Ziskand forma angioedému miZe byt
pocatecnim piiznakem rozvoje lymfoproliferativniho onemocnéni nebo systémového lupus
erythematosus. V 1é¢b¢ angioedému byl prokdzan ptiznivy vliv danazolu.

Onemocnéni slzného ustroji u déti

Vrozené vady

Atrézie slzného bodu je vzacna, nejéastéji jednostranna. Obvykle je atrézie dolniho punkta,
horni slzny bod v dostate¢né miie prebird odvodnou funkci. Vzacné Ize nalézt duplikaturu
slznych bodii nebo vrozenou pistél, kudy odtékaji slzy na tvaf. Pak je indikovdna excize
pistéle. Stendzu slzného bodu lze zlepsit opakovanou dilataci nebo incizi a intubaci silikonové
kanyly.

Vrozena atrézie slzovodu je nejcastéjsi pii¢inou zvySené slzivosti u déti. Obstrukce je
obvykle lokalizovdna v dolni ¢asti ductus nasolacrimalis, ktery se neoteviel do nosni dutiny.
Trvald epifora je hlavnim pfiznakem a je nutno ji odlisit od zvySeného slzeni u vrozeného
glaukomu. Lécbou je zprichodnéni slzovodu sonddZzi a dilataci, opakovanymi masizemi
krajiny slzného vaku, event. kanylaci slznych cest. SondaZ provedend v prvnich tydnech po
porodu vétSinou UspésSné vyresi obstrukci. Nejlepsi vysledky maji sonddze do 6. mésice véku
ditéte, potom dspésnost sonddze vyrazné klesd a je indikovana intubace silikonové kanyly.
Kongenitalni alakrimie je vzacné vrozené chybéni slzné sekrece. MuiZe byt soucasti Rileyho
-Dayova syndromu familidrni dysautonomie. Dédicnost je autozomalné recesivni. Alakrimie
s vrozené chybéjici senzitivitou rohovky vedou k ulceracim a jizveni rohovky.

Vrozena nepriichodnost slznych cest

V ptipadé vrozené obstrukce ductus nasolacrimalis dochédzi Casto k distenzi slzného vaku
behem nékolika dnl az tydnli po narozeni. Tento se stav se podle riiznych autorii oznacuje
jako amniotokéla, amniokéla, mukokéla slzného vaku, ale Castéji jako dakryocystokéla nebo
dakryokéla. Dilatovany slzny vak pii obstrukci slzovodu miZe byt velmi brzy postizen
sekundarni infekci. N¢ktefi autofi obhajuji konzervativni 1écbu masdZemi a lokdlnimi anti-
-biotiky, zatimco jini voli ¢asnou intervenci pomoci sondaze a dilatace slzovodu. Nasledkem



nelécené dacrocystitidy a obstrukce slzovodu miiZe byt spontanni ruptura vaku s externi kozni
piStéli, orbitalni abscess, nebo septikémie. Pii chronické infekci a dilataci slzného vaku jsou
doporucena také antibiotika celkovée.

Nékteré studie prokazuji, Ze nazolakrimdlni obstrukce se spontdnné bez 1é€cby upravi do 1
roku véku. Proti tomuto ndzoru se stavi fada jinych klinickych studii, které prokazuji velmi
dobrou (az téméf 90%) uspéSnost Casné, event. opakované sonddze a dilatace duktu
Bowmanovymi sondami ve véku do 4, maximdln€¢ 6 mésicti po narozeni. Pozd¢ji ispéSnost
sonddzi vyznamné klesd, aZ na 33% uspéSnosti po 2. roce véku ditéte. Pokud je 2-3 x
opakovand sondaZ netspés$nd, tedy prichodnost slzovodu neni trvale dosazena, je namisté
intubace slznych cest silikonovou kanylou s ponechdnim in situ po dobu 3-6 mésicti. Stéle
znovu opakované a bezvysledné sonddze mohou zpusobit jen zhorSeni stavu jizevnatymi
zménami. Pfi vrozené absenci nebo vysokém kosténém uzdvéru nazolakrimdlniho duktu,
ktery je potvrzen kontrastni dakryocystografii, je indikovdna dakryocystorhinostomie
provedend nejlépe endonazdlné v tymové spolupréci s otorinolaryngologem.
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Onemocnéni o¢nice u déti - (détska oftalmologie- R.Autrata)

Vyvojové anomalie o¢nice
Vrozené abnormity skeletu o¢nice

Anencefalie je vrozeny defekt kalvy a mozkovych hemisfér s chybénim stropu ocnice, bulbus
je obvykle normalniho tvaru, ale chybi zrakovy nerv a vrstva nervovych vlaken v sitnici
Kyklopie ma jednu kosténou orbitu (pseudoorbita) v medidlni roviné, kde je uloZeno jediné
oko. Nos a nosni dutina chybi, jsou tézké zmény centralniho nervového systému.
Arinencefalie — Ob¢ ocnice jsou velmi blizko u sebe, odd€lené pouze rudimentem nosni
dutiny s jednim priiduchem, ktery slepé konci. U cebocefalie jsou oc¢nice tésné u sebe a nosni
dutina chybfi Gplné, zmény na CNS jsou podobné jako u kyklopie.

Kraniostenozy (Oxycefalie, Plagiocefalie, Skafocefalie, Akrobrachycefalie)

Vznikaji pfedCasnym sristem jednoho nebo vice Svii lebecni klenby. Oc¢nim piiznakiim
ohroZzeni zraku z divodu atrofie zrakovych nervli po méstndni, nebo pfimymi tlakovymi
zménami na opticus napi. v zuZzeném  optickém kandle. Dé&di¢nost kraniostenéz je
autosomdlné dominantni i recesivni.

Oxycefalie (turicefalie- v€Zovitd lebka) (obr.1.12)  je nej€ast&jSim typem kraniostendzy.
Vznikd na podkladé pred¢asného srustu vSech $vii kalvy. Lebka je vysokd, ale pfedozadni a
pti¢ny pramér je mensi. O¢nice jsou velmi mélké, hrozi expozi¢ni keratopatie.
Plagiocefalie(obr.1.13)  je zpusobena predCasnou synostézou S§vi jen na jedné poloving
lebky. Je patrna vyraznd asymetrie lebky. Deformita byva patrna az ve 2.-3.roce Zivota.
Opticky kandl na postiZené stran¢ byvy zizen.

Skafocefalie je tzv. clunkovitd lebka (izkd a dlouhd), vznikd pfedCasnou synostézou
Sipového Svu. Akrobrachycefalie -pecnovitd lebka (Sirokd, vysokd a kréatkd), vznikd
pfedcasnym srustem korondrniho Svu.

Lécba kraniostendz je neurochirurgickd — cirkuldrni kraniektomie, subperiostalni resekce.
Kraniofacialni dysostéza (Crouzonuv syndrom) je charakterizovana kraniostenézou,
hypoplazii maxily a autozomalné dominantni dédi¢nosti s vysokou penetraci. Klinicky obraz
je typicky jiz vprvnich mésicich Zivota, kromé hypoplastické maxily dominuje
hypertelorismus, divergentni strabismus, exoftalmus. OhroZeni zraku z atrofie papil po
méstnéni je indikaci pro neurochirurgicky dekompresivni vykon.

Akrocefalosyndaktylie (Apertiiv syndrom) je kombinaci kraniostenézy a syndaktylie
zpravidla na vSech ¢tyfech koncetinéch.

Mandibulofacialni dysostéza (Francescchettiiiv- Zwahleniiv syndrom) se manifestuje
timto klinickym obrazem: antimonogoloidni postaveni ocnich Stérbin, kolobomy zevni
poloviny dolnich vicek, hypoplazie az aplazie licni kosti a tedy chybéjici zevni dolni okraj
ocnice, malformace zevniho a stfedniho ucha s poruchou sluchu, hypopldzie mandibuly,
makrostomie, preaurikuldrni kozni vyrastky. LéCba spociva v plastické dpraveé usnich boltct
a kolobom1 vicek, rekonstrukce defektnitho dolniho okraje a spodiny o¢nice.



Okuloaurikularni dysplazie (Goldenhariv syndrom) (obr.1.14) je autozomdlné domi-
nantné dédicnd anomdlie, kterou tvoii epibulbdrni dermoidy, kolobomy horniho vicka,
maformace zevniho ucha s preaurikuldrnimi vyrustky, dysostézy oblicejovych kosti, skoli6za,
spina bifida, vrozené srde¢ni vady, mentalni retardace.

Okulodentodigitalni dysplazie ( Mayeriv- Schwickerathiiv syndrom) zahrnuje z ocnich
anomadlii mikroftalmus a atrofii duhovky, kolobomy uvey, vrozena katarakta, dyspldzie zubni
skloviny, syndaktylie, polydaktylie. Déti mivaji ovalny oblicej s izkym nosem.

Okulomandibulofacialni dysplazie (Hellermaniiv- Streiffiiv syndrom) neboli dyscefalicky
syndrom zahrnuje tento klinicky obraz: brachycefalie s hypoplazii mandibuly a tenkym
Spicatym a prominujicim nosem (ptaci hlava), atrofie kiZe obliceje, hypotrichdza az alopecie,
nanismus, mikroftalmus a kongenitalni katarakta.

Waardenburgiiv syndrom tvoii Siroky kofen nosu, dystopie vnitinich koutkli a dolnich
slznych bodu, blefarofiméza, hyperplasie a srist oboci, heterochromie duhovek, hluchota.
Hemiatrophia faciei progressiva (Rombergova choroba) zacind po 10. roce véku
a dominujicimi pfiznaky jsou: atrofie klUze, podkoZzi, svalstva a skeletu jedné poloviny
obliceje. Mezi hlavni o¢ni pfiznaky patii: asymetrie oCnich Sterbin, enoftalmus, lagoftalmus,
heterochromie duhovky, katarakta, atrofie tere zrakového nervu. Etiologie onemocnéni je
autoimunitni.

Vrozené anomalie obsahu o¢nice, vrozené cysty a nadory

Orbitalni cefalokély vznikaji prolapsem nitrolebnich struktur zlebe¢ni dutiny do ocnice
preformovanym kostnim defektem. Jsou vyvojovovou poruchou embryogeneze pii
diferenciaci povrchového ektodermu a neuroektodermu. Podlem obsahu herniace rozliSujeme
meningokélu, meningoencefalokélu nebo  hydrenecefalokélu (vyhfez mozkovych plen,
mozkové tkdné a Casti komorového systému. Pro patologii oCnice jsou dulezité piredni a
zadni orbitdlni cefalokély. Predni cefalokéla vznikd kostnim defektem medidlni stény a
stropu oc¢nice. Pisobi dislokaci bulbu zevné a dolii, a poruchu prichodnosti odvodnych
slznych cest, miiZze imitovat hydrops slzného vaku. Palpa¢né jsou hmatné pulzace, které jsou
v koincidenci s pfirozenymi pulzacemi mozku. Encefalokéla nevykazuje transiluminaci.
Zadni cefalokéla (sfenoorbitdlni) se projevuje zejména protruzi bulbu s mirnou dislokaci,
patrnou pulzaci, poruchou hybnosti oka. Muze se takto manifestovat brzy po narozeni,
zhorSeni protruze je pii kiiku. U sfenoorbitdlni cefalokély vznika herniace v oblasti
orbitidlniho hrotu z pfedni nebo stfedni jamy lebe¢ni. Kostni defekt byva dobfe patrny nejen
pii CT vySetfeni, ale 1 na prostém RTG snimku.

Kolobomato6zni cysta o¢nice (mikroftalmus s cystou), vyvojovd anomadlie bulbu a oc¢nice
vznikd poruchou uzdvéru ocni Stérbiny ve 4.a7 5. tydnu embryondlniho vyvoje. Z okraji
fetalni Stérbiny pronikd od okolniho mezodermu ¢ast zédkladu budouci sitnice a kolem této
vychlipky vznikd cysta fixovand ke st€na oka nejCastéji nazdlné dole. Klinicky obraz
mikroftalmu z cystou je dosti typicky. Cysta vétSinou vyklenuje dolni vicko a dislokuje
mikroftamicky bulbus nahoru. Zmény jsou vétSinou patrné brzy po narozeni a pomalu
progreduji. Nélez je vétSinou jednostranny, ale mize byt i oboustranny. Diagndzu vétSinou
prokdze ultrazvukové vySetfeni orbity, s jistotou CT nebo MRI vySetieni. Lécba spociva
vétsinou v enukleaci bulbu a extirpaci cysty, jsou.li zachovany alespon residua oc¢nich svalii je
mozné naSiti implantdtu pro slupkovou ocni protézu. Neékdy muze slouzit i mikroftalmicky
a slepy bulbus jako podklad pro protézu.



Dermoidni cysty a nadory

Orbitalni a periorbitdlni dermoidni nadory a cysty patii mezi nejcastéj$i vyvojové anomdlie
o¢nice. Vznikaji z vrozenych zbytkl primarniho ektodermu. Jednd se o limbélni dermoidy,
epibulbdarni dermolipomy, dermoidni a epidermoidni cysty vicek, ocnice, a orbitdlniho
skeletu (diploidni epidermoid).

Limbalni dermoid je tuhy bélavy vrozeny nador s rudimenty koZnich adnex pii zevnich
kvadrantech limbu rohovky. Vyskytuje se izolované¢ nebo jako soucdst Goldenharova
syndromu). Lécbou je excize povrchovou keratektomii nebo lamelarni keratoplastika.
Dermolipom (lipodermoid) (obr.1.15)  se vyskytuje nejcastéji pod bulbarni spojivkou
v temporalnim hornim kvadrantu jako bélozlutavy, dobfe ohraniceny, prominujici nador.
Muze pronikat kolem zevniho pifimého svalu hloubé&ji do oc¢nice. Histologicky je tvofen
vazivové-tukovou tkani s koZznimi adnexy. LéCbou je prostd excize tumoru.

Dermoidni cysty vznikaji béhem embryondlniho vyvoje z povrchového ektodermu. Podle
naSich zkuSenosti predstavuji absolutné nejCastéji se vyskytujici benigni vrozené zaloZeny
nador détské ocnice. (obr.1.16) Okoli o¢nice je tradicné povazovano za predilekéni lokalizaci
dermoidnich cyst. Zevni vrstvu cysty tvofi tuhé vazivové pouzdro s koZnimi adnexy, vnitini
povrch cysty tvoii epidermis. Obsah cysty tvoii epitelidlni bunky, produkty mazovych Zlaz,
cholesterolové krystaly, granulacni tkan. Preseptdlni dermoidni cysty vidime nejCastéji pii
zevnim hornim okraji ocnice (frontozygomaticka sutura), nebo pfi hornim vnitinim okraji
(frontonazdlni sutura). Mohou byt patrny jiz v prvnich mésicich Zivota. Retroseptalni
dermoidni cysty se manifestuji pozdé€ji (v 1.-2.deceniu). Klinicky se projevuji nejCastéji para-
axidlnim exoftalmem s velmi pomalym vyvojem. Okohybné poruchy jsou jen minimdlni. Jsou
uloZeny nejcastéji v hornich kvadrantech periferniho orbitdlniho prostoru. Pomérné Casto se
setkdvame s ndlezem dermoidni cysty uloZzené kombinované v preseptdlnim a retro-septalnim
protstoru. Lécba spociva v peclivé extirpaci i s poudzdrem cysty.

Diploidni dermoidni cysta (cholesteatom) vznika jako dutina v ¢elni kosti. Korové vrstvy
celni kosti se vyklenuji do o€nice, pozd¢ji do lebecni dutiny i do podkoZi ¢ela. Na prostém
RTG snimku jsou patrny osteolytické defekty celni kosti. Sténu cysty tvoii epidermis,
obsahem je keratinovd drt, krystaly cholesterolu Zlutavé hnédé barvy. Klinickému obrazu
dominuje dislokace oka dolii s velmi malou nebo zddnou protruzi. Vyskytuje se jiz v prvnich
letech Zivota déti. Patognomicky je prosty RTG snimek o€nice s rozsdhlym ostfe ohrani¢enym
projasnénim v diploe Celni kosti. V diferencidlni diagnostice pfipadd u déti v dvahu predni
orbitdlni cefalokéla a eozinofilni xantogranulom. Lécba spocivd v radikdlni extirpaci cysty po
Sirokém otevieni dutiny ve frontdlni kosti.

Teratom (obr.1.17) je vrozeny tumor ocnice, ktery obsahuje tkdn€ odvozené ze vSech tif
zarode¢nych listh. Vyskytuje se vrizném stadiu difererenciace a zralosti. V malignim
embryomu (silné anaplasticky teratom) se vyskytuje velmi riiznoroda tkan. Cim vyssi stupefi
tkanové diferenciace tumoru, tim je vétsi tendence k rozovoji metastdz. Lokalizace teratomu
v ocnici je vzadcnd. MuZe se vyskytovat u novorozenct, raritn¢ i u starSich déti. Klinicky
obraz tvofi mohutny Cerveny nadorovy uzel, ktery se mezi napnutymi vi¢ky vyklenuje
z o¢nice. Lécbou je exenterace oCnice, radioterapie a chemoterapie.

Zanéty ocnice u déti

Orbitocellulitis (obr.1.18)

Akutni diftzni nehnisavy zanét orbitdlni pojivové tkané patii mezi absolutné nejcastéjsi
chorobou oc¢nice se kterou se miizeme v détské oftalmologii setkat. Toto onemocnéni vznikd
vétsinou prestupem infekce nebo toxicko-infekénim ptsobenim akutnich nebo chronickych
zanétl paranazdlnich dutin. Nejcastéj$imi pivodci jsou Haemophilus influenzae a para-
influenzae, Streptococcus pneumoniae a Staphylococcus aureus. Klinicky obraz se vyznacuje



typickym souborem pfiznakt: bolestivy zanétlivy edém vicek, chemdza spojivky, exidlni
protruze bulbu, vyrazné omezend hybnost bulbu, mirnd alterace celkové stavu s horeckou,
eventudlné zdrufeni regiondlnich miznich uzlin. Laboratorné byva zjiSténa leukocytédza,
zvySend hodnota CRP, zvySend sedimentace. VSechny tyto pfiznaky jsou vyjddieny méné
intenzivné nezZ je tomu u akutni hnisavé flegmény o€nice. Na CT snimku kromé zanétlivého
zdufeni o€nicové tkané€ s protruzi bulbu nachdzime nejcastéji sinusitidu etmoidélni (60%),
maxilarni (30%) a frontdlni (10%). Zanétlivé zdufeni v CT obraze se projevuje diftiznim
vyrovndnim kontrastu mezi orbitdlnim tukem a ostatnimi tkdnémi a jejich neostrou a
smazanou kresbou. Kazd4 orbitocelulitida u déti je divodem k hospitalizaci, provedeni CT
vySetieni, a zahdjeni 1éCby intravenozné poddvanymi antibiotiky ve spolupriaci s ORL
specialisty. Ve 2/3 piipadi je konzervativni 1écba dspésna, priblizné u 1/3 déti je tfeba
endonazdlni chirurgickd sanace postizenych paranazdlnich dutin otorinolaryngologem.
Z podavanych antibibiotik se osvédCuji zejména cefalosporiny I.a II. generace, linkosamidy,
aminoglykosidy. Nelécend nebo nedostatecné 1écend orbitcolelulitida miiZe ptejit ve flegménu
ocnice.

Flegmoéna ocnice je akutni hnisavy difizni zanét obsahu ocnice, zptusobeny nejcastéji
stafylokoky, pneumokoky a streptokoky, raritn€ pak jinymi mikroorganizmy. Klinické
pfiznaky jsou podobné jako u orbitocelulitidy, ale rozdil je v rychlejSim nédstupu intenzivni
alterace celkové stavu s vysokou horeCkou. Zanétlivé zduteni viek je az prknovité tuhé.
Axiélni nereduktibilni protruze témét nehybného bulbu je vyrazngj$i. Rohovka je ohroZena
expozi¢ni a neuroparalytickou keratopatii. MuZe byt znacny pokles vizu, na o¢nim

pozadi zdufely ter¢ zrakového nervu typu méstnavé papily nebo intraokuldrni neuritity ¢i
perineuritidy. Zivot ohroZujici komplikaci je trombdza sinus cavernosus, meningitida,
mozkovy abscess a celkovd sepse. Lécba musi byt dosti energickd kombinaci intravenozné
podavanych antibiotik ve vysokych davkéch, jejichz G¢innost musi byt ovéfena citlivosti
zjiSténého infek¢niho agens na antibiotika.

Orbitalni absces vznikad nejcastéji ze subperiostdlniho abscesu stény paranazalni dutiny
postizené hnisavou sinusitidou, kolikvaci flegmonozniho infitritu nebo kolem ciziho télesa
v o¢nici po traumatu. Protruze byva spojena s dislokaci podle lokalizace abscesu. Absces se
muze provalit piStéli do fornixi nebo na kiizi vicek. Lécba spociva v intravendzni aplikaci
antibiotika, incizi abscesu po zjiSténi pfesné lokalizace CT vySetfenim. Nutnosti je drendz
s opakovymi vyplachy antibiotikem a roztokem Betadiny. Extirpace ciziho télesa po rozsifeni
vstupniho kandlu a sanace hnisavé sinusitidy ve spolupréci otorinolaryngology.

Osteomyelitis maxillae u kojenci  je dnes velmi vzdcné az raritni  onemocnéni
charakterizované zanétlivym zdufenim jedné tvate, dolniho vicka , chemé6zou spojivky

a protruzi. MuzZe imitovat pocinajici flegménu ocnice nebo hnisavou dakryocystitidu.
Patognomické je zanétlivé zdutfeni dasnového vybézku s nekrotickou pistéli v dutiné ustni.
Tento zanét byl diive vyvoldn stafylokoky hematogenni cestou nebo pfenosem infekce pti
kojeni v pfipad¢ hnisavé mastitidy u matky.

Mykotické a parazitarni zancty oCnice se u déti v nasich podminkach nevyskytuji.

Velmi vzacnou vyjimkou mohou byt orbitdlni mukormykéza a aspergiléza u dlouhodobé
imunosuprimovanych déti po transplantacich a pifi 1écbé zdavaznych onkologickych
onemocneéni.
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Histiocytéza X

Histiocytéza X je vzdcné onemocnéni prevazné détského veéku. Vyskytuje se ve tiech
klinickych formach. Jako chronické nebo akutni generalizované onemocnéni, anebo jako
benigni lokalizovand afekce. Tvofi ji tyto chorobné jednotky: Abtova- Lettererova- Siweho
nemoc (akutni disseminovand histiocytéza X), Handova-Schullerova- Christianova nemoc
(chronickd disseminovand histiocytéza X), a eozinofilni granulom kosti (lokalizovana forma
histiocytdzy).

Pricinou je proliferace a maligni transformace histiocytl, které tvofi v tkdnich loZiskové
infitrdty. Vyvoj téchto histiocytarnich infitrdtd s pfidruZzenymi eosinofily, lymfocyty a
plasmocyty prochdzi ndsledujicimi histologickymi fazemi: hyperplastickoproliferativni,
granulomatdzni, xantomat6zni a fibrézni.

Abtova- Lettererova- Siweho nemoc (akutni disseminovand histiocytéza X) se manifestuje u
malych déti do 2 let jako dosti akutn€ probihajici forma histiocytézy s generalizovanou
proliferaci histiocytli v jatrech, slezin€, ledvinich, kostech a na kazi. VyznaCuje se
lymfadenopatii, hepatosplenomegalii, trombocytopenii, disseminovanou intravaskuldrni
koagulaci, horeckou, prijmy. Pfi §ifeni histiocytarnich infiltrati z lebecni baze do o¢nice
byva oboustranny exoftalmus. Kortikoterapie a chemoterapie mize byt tspé$nd. Progndza
choroby dnes nemusi byt beznadéjné infaustni.

Handova-Schullerova- Christianova nemoc (chronickd disseminovana histiocytéza X) se
zaCind manifestovat nejcastéji mezi 1.-3. rokem a je charakterizovdana eozinofilnimi
granulomy kosti, lebky, vnitinich orgdnti a kiize. Klasickou piiznakovou triddou: exoftalmus
(granulom retrobulbarniho prostoru), mapovitd lebka (granulomy kosti lebe¢ni klenby), a
diabetes insipidus pfi ttlaku hypofyzy granulomem z klinové kosti. Pro tuto chorobu je zcela
patognomicky vzhled lebky na RTG snimku. Lécba spocivd v chemoterapii vedené
onkologem, eventudln¢ kombinovana s radioterapii.

Eozinofilni granulom kosti je nejCastéjsi, ale naStésti také nejmirnéjsi lokalizovana forma
histiocytézy. Manifestuje se nejcastéji ve vékovém rozmezi 8 az 15 rokti. Hmatny granulom
je uloZen v kosti lebe¢ni klenby jako cysticka dutina vyplnénad granulaéni tkani. Na rtg
snimku je patrna okolni osteolytickd destrukce. Granulom muZze pronikat do extradurdlni
intrakranidlnithoi prostoru. Orbitdlni lokalizace s protruzi nebo dislokaci bulbu je také
typickd, ale méné¢ Castd. Lécbou je neurochirurgickd extirpace granulomu. V piipad¢ orbitalni
lokalizace je popsadn piiznivy lé¢ebny efekt perordlné podavanych kortikoidii v kombinaci
s nizko davkovanou radioterapii.

Nadory ocnice u déti

Primarni nadory: v détském véku jsou mezi primarnimi naddory ocnice nejvice zastoupeny
hemangiomy, dermoidni cysty, gliomy zrakového nervu, lymfangiomy. Z malignich
primarnich nadort je to predevsim rabdomyosarkom.

Sekundarni nadory pronikaji do o¢nice z okoli (vicka, spojivka, lebecni dutina, paranazalni
dutiny, bulbus). U déti jsou vzacné, v ivahu pfipada transsklerdlni propagace retinoblastomu,
ddle pak meningoencefalokély, nebo etmoiddlni mukokély. (obr.1.22- Medulloepitheliom
prorustajici za oka do o¢nice u 17 letého chlapce)

Z metastatickych nadoru ocnice jde nejcastéji a témét vyhradné o metastazy neuroblastomu,
infiltrace o¢nice pii akutni lymfatické leukemii a non-Hodgkinském lymfomu.

Nadory ocnice u déti predstavuji aZz 30% vSech orbitdlnich expanzi, z nich asi 1/3 se
manifestuje do 5 let véku. Z velké vétsSiny jsou zastoupeny u déti naddory oc€nice primarni
a benigni.
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Velmi vhodné je ptipomenout v této kapitole Otradovcovo rozdéleni - diferencidlni
diagnostiku vSech rychle progredujicich (dny az 1-2 tydny) exoftalmt détského véku:
1) rabdomyosarkom, jednostranny, brzy metastdzujici do plic
2) metastazy neuroblastomu, ¢asto oboustranné, s hemoragiemi vicek
3) akutni lymfaticka leukémie s oboustrannou symptomatologii a podspojivkovou
infitraci
4) krvaceni do lymfangiomu, jednostrannd, nidhld a bolestivd protruze, krvaceni do
vicek a pod spojivku
5) angioblasticky hemangiom novorozencu
6) orbitalni meningoencefalokéla
7) orbitocellulitis a flegmoéna o¢nice- horecka a alterace celkového stavu
8) maligni teratom- vziacny

Onemocnéni oc¢nice které se vyskytuji u déti miZeme podle véku a incidence rozd¢lit
néasledujicim zptisobem:

Choroby o¢nice, které se mohou vyskytnou u novorozenci nebo Kkratce po narozeni
zahrnuji predevSim kapilarni hemangiom, lipodermoid, encefalokéla, mikroftlamus s cystou a
z malignich pak rabdomyosakrom a teratom.

V kojeneckém obdobi od 3. mésice do konce 1. roku se typicky manifestuji: dermoidni
cysty, arteriovenozni maflormace, rabdomyosarkom, neuroblastom.

Mezi 1.-6. rokem véku jsou u déti zastoupena tato onemocnéni Vv oblasti oCnice:
orbitocellulitis, dacryoadenitis, lymfangiom, gliom zrakového nervu, meningeom,
neurofibrom, Schwannom, histiocytéza X, leukémie a lymfom.

V obdobi 7. az 15. roku véku se mohou manifestovat: orbitalni pseudotumor, osteom,
fibrézni dysplazie, Gravesova orbitopatie a tumory slzné zlazy.

Choroby o¢nice, které se mohou vyskytnou u novorozenci nebo Kratce po narozeni
zahrnuji predevsim kapilarni hemangiom, lipodermoid, encefalokéla, mikroftlamus s cystou
a z malignich pak rabdomyosakrom a teratom.

Kapilarni hemangiom (obr.1.19)

Kapilarni hemangiom ocnice je spolecné s gliomem optiku nejcastéjSim benignim nadorem
ocnice u déti. Jako rizikovy faktor rozvoje tohoto benignitho nddoru byla prokdzdna
prematurita. Hemangiom muiZe byt patrny brzy po porodu, ale vétSinou se manifestuje az po
nckolika prvnich tydnech aZ mésicich Zivota jako mékka rezistence tmavé modro-Cervené
barvy, prosvitajici spojivkou nebo kuzi vicek. Pii kiiku se tento tutvar obvykle zvétSuje
a tmavne. Vicko byva vyklenuté, zvétSené, ocni Stérbina ziZena nebo je totdlni pseudoptdza.
Protruze je vétSinou spojena s dislokaci bulbu, hybnost oka nahoru vdzne z mechanickych
divoda. Na o¢nim pozadi miiZe byt patrna vétsi tortuosita retindlnich cév. V prvnich mésicich
se ndlez muze zhorSovat, pak nastdva faze stabilizace a po ¥2 az 1 roce zivota dochdzi az
k pozoruhodné spontdnni regresi hemangiomu, kterd miiZe trvat nékolik rokd.

Cisté orbitalni lokalizace je vzdcné&j$i neZ orbitopalpebralni forma kapildrniho hemangiomu.
Pii ni pronikd hemangiom do o¢nice z horniho nebo i dolniho vi¢ka. PocitaCova tomografie
nebo magnetickd rezonance ukdZe neohrani¢ené cévnaté hmoty bez okolni destrukce skeletu,
které mohou zasahovat rizn¢ hluboko do ocnice s predilekci v hornich kvadrantech.

Pti velké pseudoptéze a dlouhotrvajici okluzi zornice je indikovdna léCba — kryoterapie,
kortikoidy v lokdlnim obstfiku i celkové (1,5mg az 2,5 mg/ kg/den). Celkova aplikace
interferonu byla popsana jako u¢innd. Vzhledem k radiosenzitivité¢ nddoru miiZe byt Gspésna
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nizko davkovand radioterapie s krytim bulbu. Chirurgicka extirpace je dosti problematicka,
protoZe tento infitrativné rostouci nador neni opouzdien.

Lipodermoidy

Jsou to relaitvné cCasté benigni tumory lokalizované epibulbarn€ v hornich tempordlnich
kvadrantech vétSinou oboustranng. Bélozlutavé tukové hmoty maji na porchu vlasové folikuly
a kozni Zazky. Jsou pohyblivé proti spodiné a neomezuji motilitu oka. Mohou pisobit
distorzi zevniho koutku. Pfi vétSim rozsahu, trvalém draZzdéni a z kosmetickych divodu je
vhodné provést totdlni extirpaci. Pokud pocitatova tomografie ukdze prorastani hloubéji do
ocnice podél zevniho piimého svalu, je nutné velmi pecliva preparace tumoru. Nddor byva
intimné spojen s fascii svalu a je riziko jeho poskozeni.

Mukokéla slzného vaku

Mukokéla slzného vaku vznikd v prvnich dvou tydnech nésledkem vrozené obstrukce distaln{
Hasnerovy chlopné a proximalni Rosenmullerovy chlopné. V tomto uzavieném slzném vaku
dochdzi k akumulaci hlenu, jeho distenzi a vyklenovani v podkoZi pfi vnitinim koutku. Okraj
dolniho vicka je v nazdlni polovin€ posunuty nahoru. Vzacné mize pfipominat encefalokélu.
Diagnostické rozpaky ujasni pocitacovd tomografie. LéEbou je sonddz slznych cest

a zpruichodnéni obstrukce.

Encefalokéla, mikroftalmus s cystou a teratom jsou popsany vyse (v kapitole Vrozené
anomadlie, cysty a nddory).

Hematocysta je neobvyklou pii¢inou exoftalmu po narozeni. Castéji se miZe vyskytovat u
pfedCasné narozenych a nezralych novorozencti. Pfi¢inou je obvykle porodni trauma se
spontannim krvdcenim v ocnici. Je nutno odlisit tento ndlez od krvaceni do lymfangiomu, pii
metastdze neuroblastomu do o¢nice a pii arterio-ven6zni malformaci. Po¢itaCova tomografie
a magnetickd rezonance prokazuje cystickou dutinu vyplnénou krvi, bez osteolytickych
defektli skeletu oCnice. Ke spontdnni rezorbci dochazi do 1 mésice.

V kojeneckém obdobi od 3. mésice do konce 1. roku se typicky manifestuji: dermoidni
cysty, arteriovenozni maflormace, rabdomyosarkom, neuroblastom.

Dermoidni cysty jsou popsany vyse.

Kongenitalni arteriovenézni malformace

Kongenitélni arterioven6zni malformace (AVM) vznikaji na vrozeném podkladé a manifestuji
se jiz v prvnim roce Zivota, vyznacuji se velmi pomalou progresi. Mohou byt izolované nebo
soucdsti syndromti. Syndrom Wyburniiv- Masoniiv je charakterizovan arteriovenosnimi
malformacemi mozku, oCnice a sitnice, u poloviny pacienti kozni manifestace v podobé
nevus flammeus. Vyskyt je sporadicky, nebyla prokdzdna dédi¢nost syndromu. Na sitnici jsou
vyrazn¢ dilatované a tortudzni arterie i vény bez kapilarni sit¢. Neékterymi autory je tento
nalez popisovan jako racemézni hemangiom. PostiZzeni zraku zdvisi na lokalizace cévniho
konvolutu na sitnici. Pokud je v oblasti zadniho polu je vidéni vyrazné sniZeno a objevuje se
strabismus (u 1/3 déti esotropie, ve 2/3 ptipadl exotropie).

V ocnici pfitomnda AVM, bud ’primdrné¢ lokalizovand nebo roz$ifenim z intrakranidlniho
prostoru, zpusobuje exoftalmus a ptézu s hmatnou pulzaci. Na bulbarni spojivce nalézame
abnormdln¢ dilatované cévy. Pii AVM mozku jsou cCasté intrakranidlni subarachanoidalni
hemoragie, hydrocefalus, epileptické zdchvaty, homonymni hemianopsie, internukledrni
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oftalmoplegie. Neurologické komplikace jsou primérni pfi¢inou morbidity a mortality u
tohoto syndromu.. Pfi rozsdhlé AVM malformaci mozku nebo ocnice se dnes uspéSné pouziva
technika endovaskuldrni embolizace.

Syndrom Klippeliv- Trenaunayiiv je také anomdlie se sporadickym vyskytem na vrozeném
zaklad€. Postizeni se manifestuje souborem téchto klinickych piiznaki: koZzni kapildrni
malformace, anomadlie hlubokého 1 povrchového Zilnitho systému, cutis marmorata
teleangiectatica. Oc¢ni vaskuldrni malformace zahruji orbitdlni varixy (vendzni angiom)
s ptipadnym exoftalmem, na sitnici angiektazie a tortuozita retindlnich cév.

Izolované cévni malformace ocnice se manifestuji postupné se vyvijejici protruzi bulbu
s dislokaci tempordln¢ dol. Vnitini polovina vicka byvad vyklenuta a pod nim je hmatna
mekkad reduktibilni rezistence. Na rozdil od orbitdlniho varixu zde chybi obraz intermitentniho
exoftalmu s enoftalmem v klidovém stadiu. Pti angiografickém vySetfeni nachdzime v o€nici
konvolut rozsifenych arterii a vén. Na rozdil od dospélych nenachdzime u déti s AMV oc€nice
flebolity. Lécba zalezi na velikosti 1éze v oCnici a souvisejicich funkénich poruchdch. U malé
AVM ocnice zrakové a okohybné funkce vétSinou nebyvaji postizeny a vzhledem k velmi
pomalé progresi neni radikdlni 1écba nutnosti. Stav je tfeba v pravidelnych intervalech
kontrolovat. Pii veétsi orbitdlni 1ézi muze byt indikovdna totdlni extirpace z nazdlni piedni
orbitotomie. V piipadé¢ hluboko uloZenych AVM lze uspéSné provést endovaskuldrni
embolizaci 1éze ptisluSnym specialistou. S obéma lé€ebnymi metodami mame dobré vlastni
zkuSenosti.

Rabdomyosarkom ocnice

Rabdomyosarkom je nej€astéjSim primarnim malignim nadorem ocnice v détské populaci.
Vice nez 70% nadort je zjisténo v prvni dekad¢ Zivota s vysokou frekvenci vyskytu v prvnim
roce zivota. Nador se klinicky manifestuje jako rychle rostouci protruze casto s dislokaci
bulbu, pseudozanétlivym piiznaky (edém a zarudnuti vicek, chemdza bulbarni spojivky,
bolest) a vyraznou poruchou hybnosti. Tento klinicky obraz se podobd orbitocelulitid€.
Nejsou vSak zadné celkové symptomy a pocitacova tomografie vylouc¢i paranazalni sinusitidu.
Na tomogramu jsou pro rabdomyosarkom typické znamky destrukce pfilelhlé Casti skeletu
ocnice. Vzacnéji najdeme, Ze nador proristd do paranazalnich dutin a extraorbitdlné skrze obé
fisury. Magnetickd rezonance a pocitova tomografie s kontrastni latkou prokazuje masu
tumoru s intenzivnim ,.enhancement Pfi podezieni na rabdomyosarkom je nutné zavcCas
provést biopsii se zafixovdnim vzorku tumoru ve formaldehydu nebo glutaraldehydu na
histologické a elektronmikroskopické vySetifeni a verifikaci klinické diagnézy. Patologicko-
anatomicky rozezndvame tyto typy rabdomyosarkomu: Embryonalni typ (obr.1.20) (65%
piipadll) je nejCastéjsi, vyskytuje nejvice u nejmensSich déti, jeho predilekéni lokalizaci
v oc¢nici je nazdlni horni kvadrant za orbitdlnich vchodem nebo retrobuldrni prostor. Pisobi
protruzi s dislokaci tempordlné dolti a pseudptézu. Pii v€asném zachytu a vcas zahdjené
komplexni 1é¢b¢ ma tento typ relativné dobrou Zivotni prognézu. Alveolarni typ (obr.1.21)
(30% pripadii) se vyskytuje spise u starSich déti, je vzacnéjsi, prognosticky daleko zavaznéjsi
nez embryondlni typ. Typickou lokalizaci je spodina o¢nice, plisobi protruzi s dislokaci bulbu
nahoru. Pleomorfni typ (5%) se vyskytuje u déti extrémné vzacné. Je Castéjsi u dospélych a
jeho prognéza je vétSinou infaustni.

Difererncidln¢ diagnosticky nutno odliSit orbitocelulitidu, metastdzy neuroblastomu,
angioblasticky hemangiom, orbitdlni projevy akutni lymfatické leukémie, krvaceni do
lymfangiomu, ale i vzdcny maligni teratom.

Kormé histologického typu rabdomyosarkomu je pro zhorSeni Zivotni prognézy vyznamna
expanze tumoru do paranazdlnich dutin a jeho parameningdlni Sifeni do intrakranidlniho
prostoru. Metastazy krevni cestou do plic jsou dosti Casté a vznikaji brzy, ale n¢které studie
neprokazaly tento faktor jako signifikantni pro ur€ovani Zivotni prognozy.
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V 70.letech minulého stoleti po chirurgické 1é¢be subtotdlni extirpaci tumoru nebo exenteraci
o¢nice piezivalo pouze 20% détskych pacientii. V soucasné dobé po kombinované 1é¢be
chirurgické s radioterapii a chemoterapii je 5-leté preziti prokdzdno u 94% ze souboru 221
détskych pacientll s embryondlnim rabdomyosarkomem. V piipad¢ alveoldrniho typu klesa
tento pocet na 74% Kombinovana 1écba (chirurgie- chemoterapie- radioterapie) je aktudlné
modifikovdna podle mezindrodnich 1é¢ebnych protokoli ( Intergroup Rhabdomyosarkoma
Study, IRS). Pro jednotlivé histologické typy jsou vypracovédna speficifickd 1écebnd schemata
kombinaci chemoterapeutik. Lécba rabdomyoskarkomu détské oc¢nice je vzdy vedena tymem
v némZ nemuZe chybét onkolog, pediatr, oftalmolog, radiolog a histolog. Recidiva orbitdlniho
nadoru je zdvaznym terapeutickym problémem. V soucasné dobé se doporucuje v tomto
piipadé Sirokd excize postizené tkdné s okolni kosti event. paranazdlni dutinou. Nésleduje
chemoterapie a pokud nebyla provedena dfive, tak radioterapie. Prognéza dlouhodobého
preziti u téchto nemocnych je méné uspéSnd. Sekunddrni malignity jako napt. leukémie
nejsou vzacnosti.

Neuroblastom- orbitalni metastaza

Neuroblastom je nej¢astéjSim malignim metastdzujicim nddorem v casném détském véku. Lze
fici, Ze je téméf vyhradné nddorem kojenct a batolat (obr.1.23). Je odvozen z primitivnich
bun€k sympatické nervové tkané (sympatikoblastom). Predilek¢nim mistem metastdz tohoto
vysoce maligniho tumoru je pravé ocnice. Téméer v poloviné piipadi je orbitdlni proces
oboustranny. Klasickym klinickym pfiznakem je rychle progresivni protruze bulbu
s periorbitdlnim intenzivnim krvacenim pod spojivku a do klize vicek. Protruze je axidlni a
nereduktibilni. Pokud nddorovy proces eroduje kostni sténu muiiZe se §ifit do spankové jamy,
kde je viditelné a hmatné vyklenuti nddorovymi hmotami. Na RTG snimku i CT jsou patrny
charakteristické osteolytické 1€éze destrukce kosti ocnice. Orbitdlni metastdzy mohou
predchdzet v klinickém vyvoji diagnézu primarniho nddoru v bfisSni dutingé. Pfi podezieni na
neuroblastom je nutno provést v narkéze CT event. MRI nativni a s kontrastni latkou, biopsii
k histologickému vySetfeni a zavedeni centrdlni venozniho katetru. Pfispévkem pro spravné
uréeni diagndzy je zvySend hladina katecholamint a jejich metabolitti v krvi a mo¢i.
Komplexni 1écba za spoluprace détského onkologa a détského chirurga vyzaduje na prvnim
mist¢ chemoterapii (cisplatina, cyklofosfamid, vincristin, adriamycin). Vysledky
chemoterapie 1ze hodnotit za 4-6 mésict. Rezidudlni tumor by mél byt chirurgicky odstranén.
Pfi 1écbé rezistentnich tumort lze vysokoddvkovanou chemoterapii a radioterapii doplnit
transplantaci kostni dfen¢. NejlepSich vysledki 1écby l1ze dosdahnout u déti do 1 roku véku
(preziti 72%). U déti starSich 2 let procento preziti vyznamné klesa (12%).

Mezi 1.-6. rokem véku jsou u déti zastoupena tato onemocnéni v oblasti ocnice:
orbitocellulitis, dacryoadenitis, lymfangiom, gliom zrakového nervu, meningeom,
neurofibrom, Schwannom, histiocytdéza X, leukémie a lymfom.

Orbitocelulitida a histiocytéza X jsou popsany vyse

Dacryoadenitis

Dacryoadenitis se vyskytuje v détské populaci nejcastéji ve formé& nespecifického zanétu
ocnice (orbitdlni pseudotumor). Klinicky obraz je charakterizovan bolestivym zarudnutim
a otokem v krajin¢ slzné 7lazy. Typicka je ¢astecnd pseudoptdza s esovité prohnutym okrajem
horniho vicka. Vznikd Casto po virovych infekcich hornich dychacich cest nebo v pribéhu
sezonni alergické konjunktivitidy. Diferencidln¢ diagnosticky je tfeba odliSit pocinajici
orbitocelulitidu, lymfoidni infiltrdt nebo eosinofilni granulom. PocitaCova tomografie ukazuje
zvétSeni slzné Zlazy a homogenni ,,enhancement® po aplikaci kontrastni latky, bez znamek
kostni destrukce. Lécbou je celkové podavani kortikoidi (prednison 1mg/kg/den) v sestupném
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davkovani po dobu tfi tydnl. Recidivy vyzaduji del$i steroidni terapii. Také byl prokizin
dobry 1écebny efekt nesteroidnich protizdnétlivych 1€kl (indomethacin).

Lymfangiom

Lymfangiom (obr.1.24) patii mezi vrozené vaskuldrni hamartomy podobné jako kapilarni
hemangiom a venosni malformace. Vyskytuje se u déti po l.roce Zivota. Incidence
lymfangiomu stoupd  u starSich déti. Nejcastéji se klinicky obraz pln¢ manifestuje mezi 3.-
5. rokem Zivota. Lymfangiom je nddor velmi pomalu rostouci, ale infiltruje okolni struktury:
vicka, spojivku, ¢ast tvare a ustni dutiny. Pfiznaky zdvisi na lokalizaci naddoru. Nejcastéji
byvaji vicka bleda a nebolestivé zdureld, spojivka sklovité chemotickd. Podle miry
inflitrace hornitho vicka odpovidajici pseudoptéza. Pii retrobulbarni lokalizaci prevaZuje
protruze nad otokem vicek. Pfi respiracnich infektech dochédzi ke zhorSeni uvedenych
ptiznaki. Nékdy mize dojit k rozsdhlému krvaceni do lymfatickych prostor se vznikem cysty
vyplnéné krvi a ndhlému zhorSeni protruze a silnému omezeni hybnosti bulbu.Velké krvaceni
tedy miZe ohrozit zrak expozi¢ni keratopatii a zejména kompresivni neuropatii optiku.
Krevni cysta se rezorbuje velmi dlouho, vhodné je punkce a spirace nesrazené krve nebo
dekomprese o¢nice pres medidlni sténu nebo spodinu orbity.

Pocitacova tomografie nebo magnetickd rezonance ukazuje difuzni neohrani¢ené hmoty
charakteru mékkych tkani, které se difuzné€ nasycuji po podéni kontrastni latky. Mohou byt
lokalizovany intrakondlné, extrakondln¢, nebo difuzné v obou orbitdlnich prostorech.
Lymfangiom se projevuje v CT obraze jako neopouzdieny, infiltrujici nador, ktery se Sifi
z o¢nice pod spojivku a do podkozi vicek.

Diagnézu nutno potvrdit biopsii. V diferencidlni diagnostice je tfeba odliSit kapildrni
hemangiom, orbitopalpebrdlni plexiformni neurofibrom a cefalokélu. Krvaceni do
lymfangiomu miiZe imitovat orbitdlni metastdzy neuroblastomu nebo rozvoj rabdomyo-
sarkomu.

Lécba lymfangoimu je vétSinou konzervativni. S vékem se rlstova aktivita nddoru vétSinou
sniZuje a priznaky ustupuji. Parcidlni opakované excize jsou vhodné jen pii masivnim nalezu-
velké protruzi a siln€ omezené hybnosti oka. Totdlni extirpace tumoru vzhledem k jeho
infiltrativnimu rastu je nemoznd. Radioterapie ani kortikosteroidni 1écba se neosvédcila.

Gliom zrakového nervu

Gliom zrakového nervu(obr.1.25) je u déti nejCastéjSim naddorem vychazejicim z nervové
tkan¢ v ocnici. Gliomy optiku tvoifi 10% ze vSech primarnich nddort orbity a vice nez 70%
nadord optiku. V détské populaci je ve vyskytu nervovych nddord v o€nici ndsledovan
plexiformnim neurofibromem. Oba nddory maji vztah k Recklinghausenové neurofibromatéze
patiici mezi nejcastéjsi fakomatézy- hereditarni hamartomy (viz kapitola Fakomatézy). Gliom
optiku se vyskytuje nejvice u déti do 10 rokl véku, o néco Castéji u dévcat nez u chlapci. Je
to nddor biologicky benigni, nemetastazujici, vychdzi z nervové glidlni tkdn€ (astrocyty,
oligodenrocyty) a histologicky se oznaCuje jako pilocyticky astrocytom nebo
oligodendrocytom. V piipad¢ intrakranidlniho proristdni a zasaZeni chiasmatu, optickych
traktl nebo spodiny III. mozkové komory muze zpisobit letdlni komplikace. Klinicka
symptomatolgie je charakterizovana zpocdtku poklesem vidéni a strabismem ex anopsia.
Nésleduje mirnd axidlni protruze vzacné s dislokaci tempordlné doli. Na zdklad¢ zkuSenosti
ze skupiny naSich pacientli, pfiblizn¢ u poloviny byla diivodem prvni ndvstévy eso nebo
exotropie a v druhé poloviné mirnd protruze. Na o¢nim pozadi byva edém terce zrakového
nervu vzicngji atrofie tere. PocitaCovd tomografie ukazuje patognomické vietenovité
ztlusténi optiku s hladkymi okraji v celém orbitdlnim pribéhu, koncentrické rozsiteni
optického kandlu a stranovy rozdil v priméru vétsi neZ Imm. V piipadé postizeni chismatu je
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patrno v bo¢né projekci rozsiteni ventrdlni Casti tureckého sedla, které md charakteristicky
tvar hrusky nebo pismene omega v dasledku tlakového plisobeni gliomu.

Magneticka rezonance je vhodné€j$i pro urceni diagnézy glioml zacinajicich v pribéhu
optického kandlu, v chiasmatu ¢i vyssich udsekll zrakové drahy. RozSiteni optického kandlu
miZe byt dobfe patrno v parasagitdlnich fezech. Gliomy optiku jsou pti MRI vySetieni T1-
hypo nebo izointenzni a T2 hyperintenzni.

Pii zjiSténi gliomu optiku je nutno pétrat po dalSich zndmkiach  Recklinhausenovy
neurofibromatézy. U déti jsou pfitomny ve vice nez 90% piipadi velké kdvové skvrny na
kazi, diskrétni kozni uzliky- neurofibromy a na duhovce drobné avaskuldni gelatin6zni tzv.
Lischovy uzly.

Lécba zalezi na lokalizaci tumoru, jeho velikosti a stavu zrakovych funkci. V piipadé
jednostranného gliomu optiku bez postiZeni chiasmatu je indikovan neurochirurgicky vykon-
resekce tumoru z transkranidlniho piistupu dovolujici kompletni extirpaci od bulbu az po
chiasma. Pokud histologie prokaZze nadorové bunky v proximdlni resekované ¢asti,
nedoporucuje se resekovat reziduum tumoru v chiasmatu z divodu nebezpe¢i poskozeni
kontralaterdlni zrakové drahy. Je nezbytné pravidelné sledovéni a pfti radiologicky prokdzané
progresi, indikovana radioterapie nebo chemoterapie.

Oboustranny gliom optiku s postizenim chiasma je kontrainidikaci neurochirurgického
zakroku. Jednou za 3 mésice provedeni CT nebo MRI , komplexni o¢ni vySetfeni vcetné
perimetrie. Pfi progresi radioterapie s chemoterapii. Shunt v piipad¢ rozvoje obstrukéniho
hydrocefalu. PouZiti radioterapie je relativni kontraindikaci u déti mladSich 5 let.

Podle Alvordovy a Loftonovy retrospektivni studie zahrnujici 623 pacientii s gliomem
zrakového nervu a/nebo chiasmatu byla vétSina tumord diagnostikovédna v 1. az 2. dekade
Zivota. Z téchto pacientii mélo 65% interval 20-letého preziti od doby stanoveni diagndzy.
Vyssi vék v dobé diagndzy, postizeni chiasmatu a Sifeni do mozkovych komor je v korelaci
s horsi Zivotni prognézou.

Plexiformni neurofibrom

Plexiformni neurofibrom (obr.1.26) je také jednim z projevii Recklingausenovy
neurofibromat6zy, i kdyz vzacnéjsi nez gliomy zrakového nervu. Vznika difuzni proliferaci
podpiirnych bun¢k perifernich nervii. Je neopouzdfeny, bohat¢ vaskularizovany,
nemetastazujici a dporné infitruje okolni tkdné. Vyskytuje se pfevdzné v orbitopalpebralni
formé, izolovany ndlez pouze v ocnici je velmi vzdcny. Klinické pfiznaky mohou byt patrny
jiZ u novorozencu, ale Cast&ji se manifestuji v prvnich letech zivota postizeného ditéte.
Postizeni je vZdy jednostranné a castéj$i u chlapct nez u dévcéat. Rychlejsi progrese byva
patrna béhem puberty. Nador ptlisobi nejen zdvazné funkCni problémy vyplyvajici
z pseudoptozy, ale i tézké kosmetické defekty. Predilekéni lokalizaci orbitopalpebralni formy
plexiformniho neurofibromu je zevni polovina horniho vicka a strop ocnice. K typickym
pfiznaklim patii charakteristickd deformace a hypertrofie horniho vicka s hmatnymi uzliky
v podkoZi, protruze a dislokace oka doll, zvétSeni ocnice, vyklenuti spankové jamy, kostni
dyspldzie az defekt stropu ocnice s rozvojem meningoencefalokély. Kiize vicka je ndpadné
pigmentovand a tazna (cutis laxa) s prosvitajicimi angiektdziemi. Dislokace bulbu doli je
vyrazngj$i neZ protruze a béhem Zivota se zvétSuje. Pfi vzniku meningoencefalokély kostnim
defektem ve stropu oc¢nice je hmatnd pulzace orbitdlniho obsahu. Mohou byt jesté pfidruzeny
pfedevSim koZzni ,.kdvové skvrny*, duhovkové neurofibromy, sekunddrni glaukom a vysoka
myopie. Pocitacova tomografie ukazuje difizni hmoty tumoru bez zndmek ohranicend,
sttedné intenzivné se syti kontrasni latkou. PostiZeni okohybnych svalii, intrakondlnich

senzorickych a motorickych nervl vytvaii noduldrni rozsiteni téchto struktur. Dlouhotrvajici
expanze objemu mekkych tkdni oCnice zpusobuje charakteristické zvétSeni ocnice oproti
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druhé strané. Nador pfi vySetfeni magnetickou rezonanci je T1-hypointenzni a T2-
hyperintenzni.

Lécba orbitopalpebrdlniho neurofibromu je velmi obtiznd vzhledem k jeho infiltrativnimu
rustu. Totdln{ extirpace neni moznd. Pfi masivnim ndlezu Ize klinovitou resekci horniho vicka
a extirpaci dostupnych nddorovych hmot prechodné upravit kosmeticky vzhled. Operace je
komplikovéna krvacenim, které 1ze znirnit pouZzitim CO, —laseru.

Schwannom(neurilemom)

Schwannom je benigni, dobfe opouzdieny nddor vznikajici proliferaci bun€k Schwannovy
pochvy perifernich nervll senzorickych nebo motorickych. Histologicky jsou zndmy 2 typy
neurilemomu- fascikuldrni a retikuldrni. Muze se vyskytovat v jakémkoliv véku, u déti je
vzacnéjSi nez u dospélych. Pokud nddor vznikd intrakondlné, je charakterizovdan velmi
pomalou progresi axidlni protruze bez poruchy hybnosti oka. Mlze byt pti¢inou kompresivni
optické neuropatie. Tlakem na zadni pdl oka mohou byt patrny chorioidélni fasy.

U neurilemomu jsou né€kdy pfitomny koZni a jiné zndmky Recklinghausenovy fakomatézy.
Pocitacova tomografie ukazuje neurilemom jako homogenni, velmi dobfe ohrani¢eny nador
vejcitého nebo kulovitého tvaru, odtlacujici okolni struktury. Po podédni kontrastni latky se
syti jen minimaln¢.

Vzéicnd je maligni transformace schwannomu s velmi rychlou a bolestivou protruzi. LéCbou je
totalni extirpace dobfe ohrani¢eného nadoru z laterdlni orbitotomie. Pii operaci je nutnd
pecliva a jemnd preparace a uvoliiovani adhezi ke zrakovému nervu a okolnim strukturdm.
V ptipadé, Ze histologické vySetfeni prokdze maligni schwannom (neurofibrosarkom), je
indikovéna exenterace ocnice.

Meningeom

Meningeomy primarni (meningeom zrakového nervu, meninegom kanalikuldrni, volny
orbitdlni meningeom) a sekundarni ( pronikajici do ocnice z endokrania kosti nebo
anatomickymi otvory) jsou u déti dosti vzacné. Vyskytuji se pfevazné ve vyssich vékovych
skupinéch. (obr.1.27) Meningeomy zrakového nervu jsou Casto zjiSteny u Zen mezi 20. az 40.
rokem Zivota. Nékteré studie vSak prokdzaly, Ze je druhym nejcastéjSim nddorem zrakového
nervu  (po gliomu optiku) u déti, kde je jeho prib¢h rychlejsi a prognéza zavaznéjsi nez
v dospélém véku. Meningeomy nemetastazuji, ale jsou lokdln¢ invazivni pro okolni tkané.
Nejlepsi prognézu ma solitdirni meningeom ocnice bez spojeni s periostem nebo pochvami
zrakového nervu, je také nejvzacnéj$i. Deétské meningeomy maji vztah k hereditarnim
hamartomiim (Recklinghausenova neurofibromatéza). Pro détské meninegomy je typicky
multifokalni pivod — mohou se vyskytovat souc¢asn¢ naddory orbitdlni a intrakranidlni.
Meningeom zrakového nervu se Sifi v inervagindlnich prostorich a tvofi uzlovitou,
exofytickou, nepravidelné konturovanou masu kolem optiku. Vedoucim piiznakem je axidlni
protruze, bledy pytlikovity edém dolniho vicka, porucha zraku a edém terce zrakového nervu.
U déti mize byt prvnim piiznakem (jesté pred rozvojem protruze) strabismus ex anopsia.
Pocitacova tomografie dobte odlisi tento nador (nepravidelné konturovany povrch) od gliomu
optiku (homogenni masa s hladkym povrchem). Meningeom ma vys$si denzitu nez zrakovy
nerv. Pii vySetfeni mangetickou rezonanci je nddor Tl1-izointenzni T2- hyperintenzni. Je
patrny normdlni optikus, ktery kolem dokola obriistd expandujici hyperdenzni hmota nadoru.
Magnetickd rezonance prokdze drive nez CT invazi tumoru do optického kanalu.

Lécba je chirurgickd extirpace z transkranidlni orbitotomie, pokud mozno kompletni resekce
tumoru, kterd mtiiZe zabranit intrakranidlnimu Sifeni. U dospélych pacientli je 1é¢ebnou
alternativou radioterapie pro zastaveni progrese rustu naddoru a zhorSovani zraku. U déti neni
radioterapie doporucovdna s diivodu vysokého rizika sekunddrnich malignit v ozafovaném
poli.
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Kanalikuldarni meningeom v optickém kandle je u déti extrémné vzicny. Krom¢ pomalu
progresivniho zhorSovani zraku nemad Zadné jiné orbitalni nebo nitrolebecni priznaky.

Nitrolebe¢ni meningeomy vychazejici z medidlni casti sfenoiddlni kosti puasobi axidlni
protruzi s poruchou zraku, pifi laterdlni lokalizaci je patognomické vyklenuti fossa

temporalis. Vzacné€j$i meningeomy celni kosti jsou piic¢inou dislokace bulbu dolii s malou
protruzi.

Lymfomy / Leukémie

Postizeni o€nice malignim lymfoproliferativnim onemocnénim v détské populaci je daleko
vzacnéjSi nez u dospélych. Maligni lymfomy vychdzeji zbunék imunitniho
retikuloendothelidlntho systému a u dospélych patifi mezi nejcastéjjSi orbitdlni nédory.
Maligni lymfomy lze rozdélit histologicky do 5 zdkladnich skupin: lymfocyticky lymfom
dobte diferencovany (chronickd lymfatickd leukémie), lymfocyticky lymfom  Spatné
diferencovany, smiSeny maligni lymfom , histiocyticky lymfom, nediferencovany maligni
lymfom. Oba posledni typy (histiocyticky a nediferencovany) jsou vysoce maligni.

v v,

vev s

Typickym klinickym obrazem maligniho lymfomu je protruze s dislokaci bulbu a hmatnymi
nddorovymi hmotami pfi orbitdlnim okraji, chemé6za spojivky. Pii generalizované form¢ ma
orbitdlni nador, nékdy oboustranny, mnohem rychlejSi progresi exoftalmu spojenou
s krvacenim pod spojivku a do klize vicek.

Pro stanovani diagnézy je nezbytnd biopsie a imunohistochemické vySetieni, CT, MRI,
hemato-onkologické vysSetfeni. Lymfom méa nespecificky CT obraz. VéEStinou jsou patrny
neohrani¢ené nddorové masy nékdy vupliujici celou oc€nici, s vyznamnym zvySenim denzity
po podani kontrastni latky.

Lécbou je v ptipadé¢ generalizované formy maligntho lymfomu u déti kombinovand
systétmova chemoterapie (cyklofosfamid, vincristin, metotrexat a Kkortikosteroidy),
radioterapie, transplantace kostni diené. Remise onemocnéni u déti je dosazeno v 50%
piipadi.

Pti détské leukémii jsou mnohem Ccastéji postizeny nitroocni tkané (duhovka, sitnice
a cévnatka, ter¢ zrakového nervu) neZ ocnice. Nejobvyklejsi formou vytvérejici nddorové
infiltraty v o¢nici je akutni myeloidni leukémie. Casto se manifestuje toto onemocnéni
prvnim piiznakem — postizeni o¢nice s exoftalmem.VcCasnd diagnéza a zahdjeni adekvatni
1é€by zlepSuje Zivotni prognézu. Na CT a MRI jsou patrny nddorové hmoty v mékkych
tkanich ocnice, které neplisobi kostni destrukci a zvySuji svoji denzitu postkontrastné.
Diagnézu potvrdi biopsie a imunohistochemické vySetfeni, které odliSi rabdomyosarkom
a neuroblastom. LéCba spociva v radioterapii oCnice a systémové chemoterapii.

V obdobi 7. az 15. roku véku se mohou typicky manifestovat: orbitalni pseudotumor,
osteom, fibrézni dysplazie, Gravesova orbitopatie a tumory slzné Zlazy.

Nespecificky zanétlivy pseudotumor ocnice

Orbitédlni pseudotumor je termin pouZzivany pro skupinu nespecifickych zanétlivych procesii
v o¢nici.. Onemocnéni se vyskytuje Castéji u déti ve v€kovém rozmezi 8-15 roktli, u mensich
déti je vyskyt raritni. (obr.1.28) Afekce byva spiSe jednostrannd, ale mohou byt postizeny obé
ocnice v rizném casovém odstupu. Klinicky mohou imitovat pravy nddor nebo infekci.
Jedinou moznosti potvrzeni spravné diagnézy je histopatologické vySetfeni. Histologie
ukazuje nespecifickou smés bun¢k akutniho i chronického zénétu bez pfitomnosti infekénich
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elementt: difuzni polymorfni infiltraci v niZ dominuji eozinofily, plazmocyty a lymfocyty.
Infiltrace zralymi lymfocyty miiZe mit folikuldrni uspofddédni. U chronického onemocnéni

je bunécna infitrace orbitdlni tkdné€ nahrazena proliferujicim vazivem.

V poptedi dosti ménlivych klinickych pfiznakl je znacnd bolest spontdnni i na pohmat. Edém
a zCervendni vicek, chemoéza spojivky, pseudoptdza, mirnd protruze bulbu, zpocitku lehké
omezeni hybnosti, v pozdéjSich stadiich vyrazné omezend hybnost. V hornich kvadrantech
jsou hmatné masy pseudotumoru mezi bulbem a okrajem oc¢nice, hmoty pevné aheruji
k periostu a okohybnym svaliim. Celkovy stav neni nijak alterovan, nejsou febrilie. UZitecné
je MRI vySetieni o¢nic a paranasdlni dutin, serologické testy (CBC, ESR, ANA, ANCA,
ACE,CRP). MRI umoziuje velmi detailni rozliSeni mékkych tkdni ocnice zejména okohybné
svaly, zrakovy nerv, sinus cavernosus. MRI je tfeba provést nativné i s kontrastni latkou. Pro
potvrzeni diagndzy orbitdlniho pseudotumoru je nezbytnd biopsie. Typicky je velmi pfiznivy
lécebny efekt celkové kortikoterapie. Zpocatku je nutné poddvat kortikoidy ve vysokych
uto¢nych davkach intravendzné (3-5 dni), potom se prechdzi na Prednison lmg/kg/ den
s postupnym snizovanim davky po tydnu. Udrzovaci davky kortikoidil je n¢kdy tfeba podavat
nckolik tydnii aZz mésict.. V diferenicdlni diagnéze je nezbytné odliSit rambdomyosarkom
(biopsie je nezastupitelnd), lymfom a zdnétlivé afekce ocnice.

Nespecificky zanétlivy pseudotumor v retroorbitdlni oblasti zaujimajici horni orbitalni
Stérbinu je ptfic¢inou syndromu bolestivé oftalmoplegie ( Huntiv-Tolostv syndrom). MiZe se
vyskytovat v kterémkoliv véku, ale u déti az po 10. roce. Onemocnéni je charakterizovano
recidivujici jednostrannou akutni oftalmoplegii s vyraznou periorbitdlni a retrobulbdrni
bolesti. Obraz ptedstavuje vétSinou syndrom horni orbitdlni $térbiny s ptézou, obrnou vSech
okohybnych nervill a postiZenim orbitdlniho sympatiku.

Myositis orbitalis je vzacné postizeni vétSinou mladych lidi s autoimunitnimi chorobami
revmatoidniho typu, kolagendzy, vaskulitidy. Je to primdrni negranulomatézni zanét
okohybnych svalti se znanétlivymi piiznaky na vickdch a na spojivce, palpacni bolestivosti,
poruchou motilita oka, zvySenou sedimentaci a subfebriliemi. Existuje forma exoftalmicka
s axidlni protruzi a oligosymptomatickd s myogenni obrnou okohybnych svall bez protruze.
Ptesnou diagndézu lze stanovit pomoci EMG a vySetfenim biopsie. VEasnd 1é¢ba kortikoidy
nebo imunosupresivy je vétSinou Uspesna.

Endokrinni orbitopatie (Gravesova choroba) je autoimunitni onemocnéni, pii kterém se
protilaitky vdZou na bunky S$titné Zldzy a pulsobi hypertyre6zu, nebo prostou strumu
s eutyre6zou nebo hypotyre6zou; na pojivovou tkan orbitdlniho tuku a okohybné svaly
vyvoléavajice prfiznaky endokrinni orbitopatie. Endokrinni orbitopatie je nejcastéji pricinou
exoftalmu u dospélych pacientli, zatimco u déti se vyskytuje daleko méné. Sami jsme méli
nejmladSiho pacienta ve véku 8 let (divenka s tyreotoxikézou) s oboustrannym exoftalmem
a typickymi vickovymi pfiznaky. (obr.1.29) Klinicky obraz je charakteristicky, a tak jako u
dospélych jsou pfitomny retrakce horniho vicka, vyklenuti orbitdlnitho septa, okohybné
poruchy a exoftalmus. Pomocnd vySetieni: serologie (zvySeni T3,T4, snizeni TSH),
ultrasonografie, pocitacova tomografie, magnetickd rezonance vétSinou spolehlivé pomohou
urCit spravnou diagnézu a odliSit od zanétlivych 1 neoplastickych pfi¢in exoftalmu.
Charakteristickym CT ndlezem je vietenovité rozsiteni stfedni ¢asti pfimych oc¢nich svald,
zejména dolniho a vnitfniho. Rozsifené zevni svaly jsou patrny na CT také u orbitdlni
myositis a maligniho lymfomu. Denzita orbitalniho tuku nebyva pfi endokrinni orbitopatii, na
rozdil od orbitocelulitidy, zménéna. LéCba je zamétena na stabilizaci zdkladniho onemocnént,
prevenci expozi¢ni keratopatie. Pfi rozvoji prvnich zndmek optické neuropatie nutno podavat
kortikoidy nebo provést dekompresni chirurgicky vykon z diivodu prevence permanentniho
postiZzeni zraku. Akutni fize onemocnéni trva u déti po dobu 6 mésicti az 2 let.
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Osteom (Fibroézni osteom)

Osteom je benigni, izolovany a pomalu rostouci nddor vyskytujici se vzdcné. Ve velkych
sestavach détskych pacientli predstavuje pouze kolem 1% orbitdlnich nadorti. Nador se
klinicky manifestuje nejdiive v pribéhu 2. decenia Zivota. Klinické pfiznaky zdvisi na
lokalizaci kostni 1éze v ocnici. Protruze obvykle neni axidlni, pfevazuje dislokace bulbu
a progrese je velmi pomala. Vyzhamnéjsi protruze byva pokud je ptidruzena akutni sinusitida
nebo intraorbitidlni hematom. Optickd neuropatie z komprese byva pozdéji az nddor dosdhne
vétSich rozméri. PocitaCovd tomografie ukazuje hyperintenzni utvar s nepravidelnym
obsahem fibrézniho materidlu. Histologicky dominuje osteoidni struktura s rizné¢ velkou
piimési fibrézni tkané. Lécbou je totdlni excize tumoru. Pokud je kompletné resekovan,
nebyla popsdna recidiva. Po subtotdlni resekci 1ze ocekdvat dal$i rlst osteomu, ktery ale
vzhledem k jeho pomalosti neni klinicky vyznamny.

Osteogenni sarkom ocnice mtze byt primarni nebo vznikd jako sekundarni maligni tumor
u pacientil 1écenych radioterapii pro retinoblastom. Osteosarkom je velmi agresivni nddor se
Spatnou Zivotni prognézou. Lécba je kombinace chirurgické resekce, radioterapie a systémové
chemoterapie.

Osifikujici fibrom

Osifikujici fibrom je rovnéz benigni velmi pomalu rostouci nddor s ptiznaky podobnymi
osteomu. Na CT je patrna relatin€ vétSi komponenta fibrézni tkdné. Histologicky se odliSuje

od osteomu vice vaskularizovanym fibréznim stromatem. Excize tumoru je indikovadna pii
veétsi protruzi a pii hrozici kompresivni optické neuropatii. Intraoperacné lze dobfe odloucit
nador od okolni normélni kosti. Po kompletni resekci nejsou zndmy recidivy.

Fibroézni dysplazie

Fibrézni dysplazie (obr.1.30) mlze zpisobit lokalni ztluSténi a destrukci kostni stény ocnice a
ztratu zraku kompresi zrakového nervu a jeho cévniho zdsobeni. U vétSiny pacientii se
fibrézni dysplazie manifestuje pfed 10. rokem véku. Pomalu progresivni kostni zmény jsou
rychlejsi béhem puberty a pokracuji aZ do dospélosti. Fibrézni dyspldzie kosti ocnice je
jednostrannd a byva soucdsti Albrightova syndromu. Expanzivni kostni zmény jsou Caste¢né
osteosklerotického a osteolytického charakteru a jsou pfiinou protruze s vyraznou dislokaci
oka. Pokud zmény zasdhnou orbitdlni hrot objevuje se edém terCe zrakového nervu
s naslednou atrofii optiku. Fibrézni dyspldzie mlze poSkozovat chiasma bez zevnich
orbitdlnich projevii onemocnéni. Albrightliv syndrom zahrnuje pigmentované kozni skvrny,
dysplazii skeletu koncetin a endokrinni zmény charakteru pubertas praecox. Fibrézni
dyspldzie muze mit formu polyostotickou postihujici vice kosti, nebo monostotickou
zahrnujici pouze afekci oc¢nice. CT a MRI vySetfeni s kontrastem umoZni odliSeni od
meningeomu tim, Ze fibrézni dyspldzie neplisobi invazi dura mater a neexpanduje skrze ni.

V pozdéjsich fazich fibrézni dyspldzie mulze dojit k rozvoji sfenoiddlni a etmoidalni
mukokély. Pak je nutné zavCas resekovat mukokélu vzhledem k moZnosti ireverzibilni
kompresivni optické neuropatie. V nekterych ptipadech je chirurgické feseni indikovano pii
kosmeticky zdvazné oblicejové deformaci.

Tumory slzné zZlazy

Epitelidlni tumory slzné Zldzy se mohou vyskytnout v kazdém veéku, u dospélych jsou
podstatné Castéjs$i nez u déti. Klinicky jsou dosti vyznamné pro vysokou morbiditu s ¢astymi
recidivami a vysokou mortalitu malignich typt nddort. Histologicky rozliSujeme pleomorfni
adenom, pleomorfni adenokarcinom, adenoidné cysticky karcinom a anaplasticky karcinom.
Pleomorfni adenom se vyskytuje typicky mezi 20. az 40. rokem Zivota, ale byl popsan také
u déti v 2. deceniu. Klinické pfiznaky tvofi nebolestiva protruze s dislokaci oka doll a nasalné
s pomalym vyvojem. CT vySetfeni ukazuje homogenni zvétSeni slzné Zlazy s vyraznym
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postkontrastnim ,.,enhancement® a zahusSténim okolni kostni tkdn€¢. Znamky kostni destrukce
svéd¢i spiSe pro maligni typ nddoru. LéCbou adenomu je totdlni resekce opouzdieného
nddoru.

Pleomorfni adenkarcionom a adenoidné cysticky karcinom jsou u déti jeSt€ vzacnéjsi.
Klinicky ptisobi velmi bolestivou protruzi s dislokaci, a zvétSeni slzné zlazy. Nadory rostou
rychle invazivné a destruktivn€. Na CT jsou patrny kolem tumoru ztluSténi a infitrace kosti,
eventudlné osteolytické defekty, nékdy s expanzi nddorovych hmot intrakranidlné.. Jsou to
nejzhoubnéjsi nadory ocnice se silnou tendenci k recidivdm. Zdkladem 1éCby je exenterace
ocnice, kombinovand sradio a chemoterapii. Na zdkladé retrospektivnich studii bylo
prokdzéano, Ze i pfes kompletni 1é¢bu zemielo 80% pacientli béhem 15 rokl. Metastdzy jsou
¢asné perineurdlni a hematogenni cestou.

Retromarginalni zlomenina spodiny o¢nice

Retromargindlni zlomenina spodiny o¢nice (hydraulickd fraktura ocnice, ,,blow-out fracture)
je nejéastéjSim typem zlomeniny ocnice v détském vEéku. (obr. 1.31) PfiCinou této zlomeniny
je ndhly a vysoky vzestup intraorbitdlniho tlaku v pribéhu typického trazového mechanismu.
Vlivem tohoto pietlaku se 1ame tenkd kostni st€éna — spodina nebo medidlni sténa ocnice.
Zranujicim predmétem je nejCastéji tenisovy micek, tuhd snéhova koule, koleno, loket,
rukojet” lyZatské hole, jablko (s timto urazovym mechanizmem jsme se na naSem pracovisti u
détskych pacientl setkali). Charakteristickym klinickym obrazem hydraulické fraktury o¢nice
je pourazovy enoftalmus, omezeni hybnosti oka smérem nahoru s pozitivnim testem pasivni
dukce, hypotropie, vertikdlni diplopie, hypestézie v oblasti 2. vétve n.V., na RTG nebo CT
snimku lomna linie spodiny oc¢nice s herniaci dolniho pifimého svalu nebo rtizn¢ velkym
prolapsem mékkych tkani o¢nice do maxildrni dutiny. Nékdy je patrny subkonjunktivalni
nebo orbitdlni hematom, ¢i emfyzém.

RTG nebo CT vysSetfeni poskytuje pii hydraulické fraktufe spodiny oc¢nice patognomicky
obraz- a) pfiznak visici kapky s oblym az kulovitym stinem, ktery se vyklenuje pies kostni
defekt do antra, b) ptiznak sitové houpacky, pfi niz se mekké tkdné ocnice vyklenuji Sirokym
defektem spodiny. Pokud je periost o¢nice neporusen, jde o antrdlni hernii, pokud je porusen
mluvime o prolapsu.

V 1é¢be hydraulické fraktury je nutné pied indikaci chirurgického vykonu vyckat minimalné 3
tydny. Béhem této doby se muze po rezorbci otoku a krvaceni hybnost bulbu spontanné
upravit. Pokud po 3 tydnech je stdle vertikdlni diplopie, omezeni hybnosti s pozitivnim testem
pasivni dukce, je indikovdn ve spolupridci s otorinolaryngology chirurgicky zdkrok.
K rekonstrukci spodiny transkonjunktivalnim a transantrdlnim pfistupem se pouZivaji
aloplastické materidly uloZené subperiostaln¢. Téméi ve vSech piipadech je operace uspésna
s obnovenim hybnosti blbu do 2 tydnti.
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