Détska oftalmologie 2: Choroby rohovky u déti
(Doc. MUDr. Rudolf Autrata, CSc., MBA , Détska o¢ni klinika LF MU a FN Brno)

VROZENE ANOMALIE ROHOVKY

Mezi vrozené anomadlie rohovky patii predev§im megalokornea, mikrokornea, cornea plana
keratoglobus, a vyvojové poruchy diferenciace mesenchymalnich bunék neurdlni liSty- tzv.
dysgeneze predniho segmentu.

Megalokornea

U novorozence je normdlni horizontdlni primér rohovky 10mm a dosahuje ve 2 letech véku
ditéte hodnoty priimérné 11.75mm, jako je horizontdlni diametr rohovky u dospé¢lého.Pokud
je pramér rohovky vétsi nez 12mm u novorozence a vetsi nez 13 mm u dospé€lého, a nejsou
piitomny zndmky glaukomu, rohovka ma normdlni histologickou strukturu, jde o
megalokorneu. Tato anomélie bez jinych souvisejicich abnormalit oka je dominantné dédi¢n4,
oboustrannd, neprogresivni a pokud je jednozna¢né vyloucen glaukom nevyZzaduje kontrolni
sledovani ditéte Cast€ji nez jednou za rok. Jind forma megalokorney (tzv. pfedni
megaloftalmus) spojend s vyvojovymi abnormalitami duhovky a komorového thlu, subluxaci
¢ocky a Casnym vyskytem vyvojové katarakty ma recesivni dédicnost vdzanou na chromozom
X, je také symetricky oboustrannd, komorovy thel otevieny a obsahuje patologicka residua
mesenchymadlni tkdn¢. Duhovka je casto hypoplastickd, s pozitivnim efektem transiluminace a
je Casto pfitomna ektopie zornice. Pfi této form¢ je zaznamendn Castéjsi vyskyt sekundarniho
glukomu a vyvoj Sedého zdkalu jiz mezi 2. a 4. deceniem. Megalocornea Casto doprovazi
Marfaniv syndrom, Alportiiv a Downtiv syndrom.

U ditéte s vétsSim primérem rohovky neZ je norma je obzvlasté dulezité diferencidnlné
diagnosticky odlisit ob¢ neprogresivni formy megalokorney od primarniho vrozeného nebo
infantilntho glaukomu. Zikladnimi odliSnostmi v pfipadé megalokorney je nepiitomnost
epifory a blefarospasmu, normalni nitroo¢ni tlak, nepfitomnost trhlin Descemetské membrany
a edému rohovky, chybéni glaukomové exkavace ter¢e zrakového nervu.

Keratoglobus

Keratoglobus je vrozend anomalie rohovky, kterd je globuldrné vyklenutd, celkové ztencena,
s maximem od stfedni periferie k limbu . (obr. 2.1.) Tato anomédlie se muze vyskytovat bud’
sporadicky nebo je dédi¢nost autosomdlné¢ dominantni. V pifipadg, Ze je soucasti Ehlers-
Danlosova syndromu ( kloubni postizeni, modré skléry, hluchota) je dédi¢nost autosomdlné
recesivni. Jako ziskané onemocnéni byl keratoglobus popsan v ramci keratopatie pii verndlni
keratokonjuntivitid¢ a thyreoidni oftalmopatii.

Rohovka u keratoglobu md v celém rozsahu tlouStku minimdlné o 1/3 niZsi neZ je norma.
Predni komora je hlubokd, typicky nad Smm. Akutni spontdnni drobné trhliny Descemetské
membrany zpusobuji fokdlni edém stromatu se spontdnnim zhojenim béhem tydnl aZ mésict.
Pravidlem je stfedné téZka amblyopie z divodu vyssi kiivkové a indexové myopie pokud
neni spravn¢ korigovédna. V 1écbé 1ze doporucit mékké nebo 1 tvrdé kontaktni Cocky. N&kdy je
nutno indikovat lameldrni keratoplastiku nebo epikeratoplastiku. V ptipad¢ vyrazngjSiho
jJizveni v centru rohovky je metodou volby perforujici keratoplastika.

Mikrokornea

Mikrokornea se miiZze vyskytovat jako izolovand vrozend anomadlie rohovky, kterd ma primér
men$i nezZ 10 mm, s normalni histologickou strukturou na normdlné velkém oku. Tato forma
muzZe byt jendostrannd nebo oboustrannd, dédi¢nd autosomalné dominanté nebo recesivné, byl
popsan i sporadicky vyskyt. Mikrokornea jako soucdst mikroftalmu doprovédzi celou fadu
o¢nich abormalit- anomalie komorového thlu, duhovky, kongenitdlni kataraktu, a syndromil
se systémovymi poruchami. Lécba je individudlni a zdvisi na pfidruZzenych postiZzenich a na
velikosti mikroftalmu. Vysledky operaci jednostranné kongenitalni katarakty pfi mikroftalmu



1 pres peclivou aplikaci afakické korekce a 1écbé amblyopie nejsou piili§ dobré. Pravidelné
kontroly jsou nutné 1 z hlediska €astéjSitho rozvoje sekundarniho glaukomu.

Cornea plana

Cornea plana je definovdna jako rohovka se zakfivenim- lomivosti 20-35 D. Muze byt
jednostranna nebo i oboustrannd. Predni komora je mélka s predispozici k rozvoji glaukomu
s uzavienym uhlem. Byva castéji hyperemtropie s astigmatismem. Dé&di¢nost byla popsana
autozomdln¢ dominantni i recesivni. Pfidruzené o¢ni poruchy mohou zahrnovat infantilni
glaukom, retindlni dysplézii, aniridii, vrozenou kataraktu, kolobomy, nebo mikroftalmus.

Anomalie rohovky v ramci dysgeneze piredniho segmentu (Anterior Chamber Cleavage
Syndrome)

Tyto vrozené anomalie vznikaji v pribéhu embryondlniho vyvoje poruchou migrace
mesenchymadlnich bunék neurélni liSty. Reese and Ellsworth (1966) shrnuji tyto poruchy pod
pojmem"anterior chamber cleavage syndrome" a Alkemade (1969) jako ,, mezodermdlni
dysgenze rohovky a duhovky.

Obvykle se rozd€luji tyto malformace do tif zdkladnich skupin podle prevazujici lokalizace
poruchy: 1) periferni: pfedsunuti Schwalbeho linie- zadni embryotoxon, patologicky
prominujici processus iridis, hypoplasie predniho stromatu duhovky; 2) centrdlni: zadni
centrdlni rohovkové defekty, centrdlni iridokornedlni nebo korneolentikuldrni adheze;
3) kombinované centrdlni a periferni anomadlie pfedniho segmentu.

Periferni dysgeneze predniho segmentu

Prominujici Schwalbeho prstenec s aherujicimi perifernimi vybézky duhovky  tvofi
Axenfeldovu anomalii. Adheze duhovky mohou mit filament6zni, konfluentni, miizkovity
vzhled, Castd je distorze pupily. U vice nez poloviny déti s touto anomalii se v disledku zmén
v komorovém udhlu rozviji glaukom. Toto spojeni s glaukomem pak tvoii tzv. Axenfelduv
syndrom. V nékterych piipadech se pfidruzuji anomaélie skeletu.

Axenfeldova anomdlie spolecné s hypoplasii stromatu duhovky se nazyvd Riegerova
anomalie. Dédicnost je autozomdlné dominantni témét u 34 piipadd, vzacnéji je vyskyt
sporadicky. Hypoplasie duhovky je velmi rozmanitého vzhledu- nejcastéji radidlnich fibril.
Pravidlem je ektopie zornice Sterbinovitého, hruskovitého nebo ovalného tvaru nebo naopak
Sirokd zornice jako u inkompletni aniridie. Postizeni byvd  vétSinou oboustranné
s asymetrickym vyjadifenim stupné poruchy. Glaukom se vyviji u témét 60% pacientl
nejcastéji po 4-5 roce Zivota. Pfi souCasném vyskytu systémovych abnormalit jde o tzv.
Riegeruv syndrom. Nej¢astéji jsou zastoupeny vrozené vady kosti, zubtl, srde¢ni vady,
mentdlni retardace, huchota, hypopldzie mozecku. Genetickou analyzou byl zjiStén u
Riegerova syndromu specificky defekt na chromozomu 4 (4q25, 4q27), ktery se liSi od
defektu pfi Reigeroveé anomalii.

Iridogoniodysgenesis je autosomdlné dédicnd anomadlie pii které jsou patrny pouze
prominujici tramce kofene duhovky v thlu a hypoplasie stromatu duhovky, témét pravidelné
ve spojeni s juvenilnim glaukomem.

Centralni dysgeneze pi‘edniho segmentu

Mezi tyto vrozené vady patii zadni keratokonus a Petersova anomalie (typ I —III) (obr. 2.2).
Zékladem téchto abnormalit je fokdlni zeslabeni nebo absence endotelu a Descemetské
membrany ve spojeni s centrdlni opacifikaci rohovky. Ackoli byla popsdna v nékterych
ptipadech autosomalné recesivni dédicnost, vyskyt je ¢astéji sporadicky. U poloviny pacientl
se vyskytuje infantilni glaukom.

Centralni zadni keratokonus

Je diskrétni centralni vyklenuti zadniho povrchu rohovky s jemnym stromélnim zaSednutim.
Onemocnéni je vétSinou jednostranné a neprogresivni. Pfedni povrch rohovky je pravidelny a
nebyl nalezen Zadny vztah k pfednimu progresivnimu keratokonu. Vidéni byva sniZeno jen



mirn¢ pro nepravidelny astigmatismus. Videokeratografie prokazuje centrdlni strmé&jsi
konusovitou oblast odovidajici vyklenuti zadni plochy rohovky.

Zadni centralni defekt rohovky s leukomem je jednoduchou formou Petersovy anomalie
(I), pti niZ duhovka a ¢ocka neni postiZzena.

Zadni centralni defekt s opacitou stromatu rohovky a adherujicimi pruhy duhovky je
zavaznéjsi formou Petersovy anomalie (IT). Opacita rohovky rohovky je zde syt&jsi a mize
byt piitomna totalni vaskularizace. Co¢ka je &ird a normaln& uloZend. Histopatologicky nalez
tvofi ztluSténi a fragmentace Bowmanovy membrany, totdlni dezorganizace architektury
stromatu rohovky, centrdlni absence Descemetské membridny a endotelu a centralni
iridokornedlni adhese. Tato forma byva Castéji jednostrannd.

Zadni centralni defekt s opacitou stromatu rohovky, adherujicimi pruhy duhovky,
kataraktou a korneolentikularni adhezi je nejzavaznéjsi formou Petersovy anomalie
(IIT). Tato varianta byva Casto oboustrannd a mohou byt pfidruzeny dal§i ocni anomdlie
(mikroftalmus, kolobomy, vitreoretindlni postizeni) a systémové vady (dysplazie skeletu,
srdecni vady). Petersova anomdlie byla popsdna v souvislosti s cetnymi chromozomdlnimi
aberacemi trisomie5, 9, delece 11,18, translokace 2 a 15).

Rohovkovy stafylom s keloidem je dalsi velmi zavaZznou anomalii s ektazii, protencenim,
totdlnim zjivenim a vaskularizaci rohovky Nitroo¢ni tlak je zvySen a CoCka adheruje nebo je
inkorporovana do zjizvené, ektatické rohovky. Vzacnéji je rohovka zménéna v prominujici
hypertrofickou keloidni jizvu.

Centrélni a periferni vyvojové abnormality pfedniho segmentu se mohou kombinovat.
Napfiiklad Riegerova anomadlie miiZze byt v 10% piipadi spojena s centrdlnimi a paracentralni
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opacitami rohovky s adhezi ¢asti duhovky.

Opacity rohovky u novorozenci - diferencialni diagnéza

Prevalence vrozenych opacifikaci rohovky v evropské populaci je 6/10000 narozenych,
v piipadé, Ze je zahrnut v tomto poctu vrozeny glaukom. Hlavni pfi€iny opacit rohovky u
novorozencl jsou : vrozeny glaukom, vyvojové anomadlie typu dysgenezi predniho segmentu
(Petersova anomélie, sklerokornea), vrozené infekce, trauma, dystrofie rohovky a rohovkové
manifestace metabolickych vad.

Sklerokornea je charakterizovdna cirkuldrni bélavou perilimbdlni opacifikaci, kterd mutze
viak byt roziifena a7 k centru. Tato tkan pfipomina skléru (skleralizace rohovky). Casto je
spojena s témito vrozenymi poruchami: cornea plana (az v 70% piipadl), mélkd predni
komora (39%), anomalie duhovky (60%), mikroftalmus(8%). ( obr. 2.3. Sklerokornea)
Varianty :

1. Izolovana sklerokornea- pouze periferni opacita pii limbu zasahujici do Ciré rohovky vice
v horni a dolnf{ ¢asti.

2. Sclerocornea plana. Periferni skleralizace rohovky, keratometrie pod 35D, mé¢lka predni
komora, pramér rohovky 10-11mm.

3. Sklerokornea ve spojeni s Reigerovym syndromem a Petersovou anomalii..

4. Totalni sklerokornea v pfipadé, Ze rohovka je opdkni v celém rozsahu a znemoZnuje
posoudit duhovku. Histologie totdlni sklerokorney ukazuje nepravidelny epitel se ztlustélou
bazalni membranou, chyb&jici Bowmanovy membranu, nepravidelné usporadani kolagennich
fibril s vaskularizaci. Descemetskd membrana a endotel jsou abnormadlni.

Sklerokornea muZe byt také soucdsti téchto systémovych abnormalit: kostni -polydaktylie,
spina bifida, mandibuldrni hypoplasie, mikrocefalie; CNS - mozeckova dysfunkce, hluchota,
mentélni retardace; syndromy: Hallermann-Streiffiv, Lobsteiniv, Biemondiv, Mietenslv;
chromozomalni aberace (trisomie 13, 18; delece 6,9)



Opacity rohovky zptsobené edémem stromatu z trhlin Descemetské membrany mohou
zpisobit porodni trauma a primdrni vrozeny glaukom.

Casné oboustranné defekty typu expozi¢ni keratopatie spojené se senzorickou neuropatii
(obr.)mohou byt ploSné dosti rozsdhlé, charakteru Sedé nesmacivé 1éze s piipadnou hlubokou
vaskularizaci. Na nasi klinice jsme oSetfili 2 kojence s uvedenym ¢asnym defektem pomoci
fototerapeutické keratektomie, kdyZ konzervativni 1écba byla bez efektu (obr.2.4). Vysledkem
byla prihledné;jsi rohovka kryta intaktnim epitelem a tstup patologickych vaskularizaci.
Metabolické vady - mukopolysacharidézy, mukolipidézy a tyrozinemie, alkaptonurie mohou
byt pti¢inou rizn¢ syté opacifikace rohovky, ale extrémné vzacné v ¢asném détském veéku.
Centralni dysgeneze piredniho segmentu (Petersova anomalie) popsany vyse.

Dermoidy rohovky Jsou vrozené solidni bélavé Sedoriizové ovalné masy pokryvajici povrch
rohovky v rizném rozsahu. (obr 2.5. Dermoid rohovky) Vzdcnosti nejsou dermoidy
piekryvajici téméf cely povrch rohovky. Dermoidy jsou histologicky tvofeny vazivové
tukovou tkédni obsahujici vlasové folikuly, mazové zlazky a nejcCastéjsi lokalizaci je dolni
temporalni kvadrant rohovky. Vristaji nékdy dosti hluboko do stromatu rohovky a do skléry.
Dermoidy mohou rist pomalu do plochy, rychleji v puberté a po traumatu. Pfiblizné tietina
déti s limbalnimi dermoidy mé ptidruzené dalsi vyvojové anomdlie. Nejcastéji se vyskytuje
tzv  okulo-aurikulo-vertebrdlni dyspldzie (Goldenhariv syndrom): subkonjunktivalni
lipodermoidy ¢i dermolipomy, kolobomy hornich vicek, kolobomy duhovky a cévnatky,
Duantiv retrak¢ni syndrom, spina bifida. Obli¢ejové anomalie u Goldenharova syndromu tvoii
mikrognatie, makrostomie, vyrazna obli¢ejovd asymetrie a dentdlni malformace. Pi diagndze
Goldeharova syndromu jsou nezbytnd komplexni vySetfeni na vylouceni vyvojovych vad
srdce, ledvin a gastrointestindlniho traktu. Lécba dermoidu zavisi na velikosti a lokalizace na
rohovce. Malé nevyznamné tumory staci sledovat, velké tumory snizujici vidéni a kosmeticky
zavadné je vhodné excidovat za pomoci lameldrni keratoplastiky.

Lécba rohovkovych opacit u novorozencu

Pted indikaci keratoplastiky u sytych rohovkovych opacit je nutné komplexni o¢ni vySetfeni
v celkové anestesii vCetn¢ tonometrie, pachymetrie, sonografie a elektrofyziologickych
vySetfeni. U déti s oboustrannou vrozenou sytou opacitou bez vyznamnéjs$i anomélie zadniho
segmentu je vhodné indikovat perforujici keratoplastiku (PKP) jiz v obdobi 1-3 mésice veéku.
Podle rozdiln¢ uspésné prognézy po provedeni perforujici keratoplastiky tvoii rohovkové
opacity u novorozencu tyto kategorie: 1) avaskuldrni rohovky s difuznim edémem nebo
centrdlni opacitou a Cirou periferii rohovky bez duhovkovych adhezi maji 50% tspéSnost
po provedeni perforujici keratoplastiky; 2) o€i se sytou opacitou a vaskularizaci rohovky
s korneolentikuldrni adhezi maji jen 10% tuspéSnost po PKP; 3) oc¢i s téZkou vyvojovou
vadou ptedniho i zadniho segmentu vyZadujici po PKP dalsi rekonstrukci ptedniho segmentu,
open- sky vitrektomii, a event. pfiloZeni odchlipené sitnice maji vSeobecné velmi Spatnou
prognézu. Perforujici nebo lameldrni keratoplastiku je nutné velmi Casto kombinovat
s antiglaukomatdzni operaci — trabekulotomie ab externo, trabekulektomie, cyklodestruktivni
procedury nebo drendzni implantaty.

INFEKCE ROHOVKY U DETI

Infekéni keratitidy se mohou vyskytnout nejen u starSich déti, ale i u novorozencii a
kojencii a mohou probihat v celé §iti klinické symptomatologie od diskrétnich povrchovych
epitelidlnich infitratli aZ po zdvazné rohovkové viedy zanechdvajici syté permanentni opacity
rohovky. Témét u 1/3 déti predchazi infek¢ni keratitidé trauma rohovky, v dalsi 1/3 déti
vznikd keratitida sekunddrni infekci pfi expoziéni keratopatii a pii noSeni kontaktnich ¢ocek,
zbyvajici ¢ast pfipadd na primarni infekce ve spojeni s konjunktivitidou.
Zanéty spojivek se mohou rozsifit na rohovku a podle infekéniho ptvodce probihat pod
obrazem keratitis superficialis punctata, rohovkového viedu nebo stromdlni infiltrace.



Bakterialni infekce

Mezi nejcastéjsi ptvodce bakteridlni keratitidy u déti patii Staphylococcus epidermidis,
Staphylococcus aureus, Streptococcus pneumoniae, Micrococcus ze skupiny grampozitivnich
bakterii, Enterobacter, Proteus, Serratia a Pseudomonas aeruginosa, Haemophilus influenzae,
Klebsiella pneumoniae, Moraxella sp ze skupiny gramnegativnich bakterii. (obr. 2.6.)

U novorozencli je nejzdvaznéj§im plvodcem bakteridlntho zdnétu rohovky Neisseria
gonorrhoeae. MiZe vzniknout pfi neadektvatni a opozdéné 1é¢b¢ gonokokové konjunktivity,
ktera m4 charakteristicky klinicky obraz: extrémni edém vicek a chemé6za spojivky s hustou
hnisavou sekreci. Rozviji se nejcastéji 3. az 5. den po porodu a neni- li v¢as léCena muize
vzniknout pomérné rychle rohovkovy vied vedouci az k perforaci rohovky. V 1écbé je nutné
podavani penicilinu G i.v. nebo ceftriaxonu im. vcetné¢ lokdlntho kapani penicilinu,
ciprofloxacinu, cefazolinu nebo ceftazidimu v hodinovych intervalech. Uvedend antibiotika
Ize aplikovat i v subkonjuktivalni injekci. VZdy je nutnd hospitalizace. Ostatni bakteridlni
konjunktivitidy, které vznikaji v pribéhu porodu a objevuji se 4.-5. den po porodu plisobi
keratitidu jen vzacné.

Klinicky obraz bakteridlni keratitidy je charakterizovdn intenzivni smiSenou injekci, bolesti,
svétloplachosti a sniZenou zrakovou ostrosti. Zanétlivé infiltrace a viedy rohovky mohou mit
specificky obraz  zdvisly na vyvoldvajicim bakteridlnim agens. Casto je keratitida
doprovéazena reakci v predni komote aZ hypopyem. Pseudomonas aeruginosa zplisobuje
Sedozlutavé infitrované viedy, hustou hnisavou sekreci, hypopyon. Pii nespravné 1€cb¢ muze
zanétliva nekréza rohovky vést rychle az k perforaci rohovky. Pro vied rohovky zptsobeny
Streptococcus pneumonie je charakteristické abscedujici stroma na spodiné viedu a rychlé
Siteni do centra rohovky (ulcus corneae serpens), fibrinova reakce v predni komote s tvorbou
hypopyon. Staphylococcus aureus a S.epidermidis zplsobuji ohrani¢eny vied a reakce
v predni komofe je mirngjsi.

Perilimbdlni rohovkové viedy mohou byt zpiisobeny jakymkoliv zvysSe uvedenych
mikroorganizmd, ale S. aureus je zdaleka nejcastéjsi pric¢inou. Moraxella zptisobuje typickou
angularni blefaritidu s iritaci a bolestivosti kolem zevniho koutku a mirnou hlehohnisavou
sekreci. Chronicka infekce Casto prechdzi v povrchovou keratitidu.

V diferencidlni diagnoze je tfeba vyloucit keratitidu mykotickou, virovou, parazitirni a
keratitidy spojené se systémovym onemocnénim. Nezbytné pied zahdjenim 1é¢by je provedeni
laboratorniho vysetfeni — stér ze spojivek a odbér vzorku spodiny viedu spatulou nebo
dakronovym tamponem na kultiva¢ni medium (krevni agar, Sabouraudova ptuda).

Bakteridlni keratitida je u déti urgentnim stavem a diivodem k hospitalizaci. Na zacatku 1écby,
pfed tim neZ jsou k dispozici vysledky kultivacniho vySetteni, je vhodné kapat fortifikovana
antibiotika v ¥2 hodinovych intervalech béhem prvnich tii dnii. Pfipravuji se z antibiotik pro
1.v. nebo i.m. aplikaci (gentamycin, tobramycin, penicilin, vankomycin, cefazolin, ceftriaxon).
Pokud je 1écba efektivni, 1ze po n¢kolika dnech pfejit na komercné vyrdbénd antibiotika
sniz8i koncentraci. Pokud zavedend 1éCba neni dostatecné ucinnd, je vhodnd zména
antibiotika a jeho celkova aplikace. Tak jako u dospélych pacientii i u déti plati pravidlo, Ze
pokud neni progrese klinického nalezu bakteridlni keratitidy je 1é¢ba zvolenym antibiotikem
uspésna.

Chronicka stafylokokovd blefatitida a keratokonjunktivitida nékdy vyZzaduje kromé adekvatni
1éCby baktericidnimi antibiotiky celkové i lokdln€, topickou aplikaci kortikosteroidi
(prednisolon, fluorometholon) pro dcinnou léébu povrchovych epitelidlnich a limbalnich
infitraci, s periferni hlubokou ¢i povrchovou neovaskularizaci. Pii kazdé bakteridlni keratitidé
je nutné vzdy aplikovat mydriatika (atropin, homatropin) pro prevenci zadnich synechii a
zmirnéni bolesti pti indukované iritidé.



Nasledna chirurgickd 1é¢ba (lameldrni ¢i perforujici keratoplastika) z divodu pozanétlivé
centrdlni jizvy nebo vyznamného ztenceni rohovky v misté pivodniho viedu by méla byt
provedena s dostate¢nym ¢asovym odstupem po zklidnéni zanétu.

Mykotické keratitidy

Mykotické keratitidy se vyskytuji u déti vzacnéji nez infekce virové €i bakteridlni. Obvyklou
pfi¢inou jsou drazy (eroze rohovky) organickym rostlinnym materidlem (dfevo, trny) nebo
dlouhodobd imunosuprese. N&kdy byva obtizné klinicky odliSit mykotickou keratitidu od
stromdlni bakteridlni infitrace. Nej¢ast¢jSimi patogeny zpusobujicimi mykotickou keratitidu
jsou Candida, Cryptococcus, Aspergilus a Fusarium.

Klinicky obraz mykotické infekce muize byt dosti rozmanity, ale nejéastéjsi je Sedobélava
stromdlni infiltrace neostie ohrani¢enych okrajii s neporusenym epitelem. Jindy probiha
infekce pod obrazem pomalu se rozvijejiciho viedu, ktery neodpovidd na 1é¢bu antibiotiky.
Kolem centralni ulcerace se mohou nachdzet satelitni infiltrativni 1éze. Pfesnou diagnézu
nutno provést pouze cytologickym vySetfenim ze stéru nebo po odbéru postizené rohovkové
tkané histologickym vySetfenim. U malych déti je tfeba tento diagnosticky zdkrok provést
v celkové anestesii. Pro kultivaci slouZi Sabouraudova pida s antibiotikem, bujon nebo krevni
agar pii teploté 25°C.

Lécba mykotické keratitidy je témét vzZdy obtiznd a dlouhd. Zakladnimi 1éky pro topickou
aplikaci v kapkdch jsou natamycin a amhhotericin. Perordlni antimykotika klotrimazol,
mikonazol, ketokonazol a flukonazol je vhodné podavat po konzultaci s pediatrem.

Virové keratitidy

Nejcastéjsim ptivodcem virové keratitidy u déti je herpes simplex virus (HSV). U novo-
rozencl je nejcastejsi infekce typem HSV-2 (genitalis), rozviji se typicky 5.-7. den po porodu
jako konjunktivitida, blefarokonjunktivitida jen né¢kdy komplikovana keratitidou.

K lokalni 1écbé se pouzivd acyclovir, v piipadé vzacnéjSiho postiZzeni nitroocnich tkédni je
nutno podavat virostatika celkové ve spolupréci s neonatologem.

Intrauterinné ziskand HSV-2 infekce se miZe manifestovat nejen konjunktivitidou
a keratitidou, ale i mikroftalmii, kataraktou, iridocyklitidou, neuroretinitidou a encefalitidou.
Ostatni virové keratitidy zptsobené adenoviry, poxviry ¢i pikornaviry jsou u novorozencil
vzacnéjsi.

U starSich déti jsou typickymi ptivodci virové keratitidy kromé¢ HSV 1(labialis)a HSV 2, také
varicella-zoster virus (VZV), Epstein-Barrové virus (EBV), a zejména adenoviry. K dalSim
etilogickym agens virové keratitidy nebo keratokonjunktivitidy patfi poxviry (vaccinia,
molluscum contagiosum), papilomaviry (Bowenova nemoc), enteroviry, coxsackieviry,
paramyxoviry (morbilli, parotitis) a togaviry (rubellavirus).

Infekce virem herpes simplex miliZze mit formu vrozenou, formu primarni ¢i recidivujici
infekce. Vrozena herpetickd keratitida mize byt epitelovd nebo stromélni (imunitni reakce
Il.a IV.typu. Primarni herpeticka infekce u predskolnich déti se projevuje spiSe puchyiky
na kuazi vicek, konjunktivitidou a adenopatii. Pfi postiZzeni rohovky jde téméf vzdy o keratitis
superficialis punctata, vzdcnéji se vyskytnou dendritické 1éze. Po primarni HSV infekci
nastavd tzv.latentni stadium s pomalou replikaci viru v nervovych gangliich a pifi oslabeni
organismu dochdzi k recidivé klinicky manifestniho onemocnéni. Recidivujici herpeticka
keratitida miZe mit epitelidlni, stromdlni nebo endotelidlni formu.

EpiteliAlni HSV keratitida probihd vétSinou jako keratitis dendritica (obr.2.7.)
s vétvickovitymi infitracemi s termindlnim rozSifenim intenzivné se barvici fluoresceinem.
Rohovka ma vyrazné snizenou citlivost. Vzéacn€ji mize mit herpeticky vied mapovity
charakter — keratitis geographica. Lécba epitelové keratitidy spocivd v lokdlni aplikaci
virostatik (acyclovir nebo trifluorothymidin mast), mydriatik-cykloplegik (atropin,



homatropin, scopolamin) a antibiotik pro prevenci sekundédrni bakteridlni infekce. Nésledkem
Casto recidivujici epitelidlni keratitidy jsou povrchové jizvy. Pokud jsou umistény centralné
vyznamn¢ sniZuji zrakovou ostrost.

V klidovém stadiu (1 rok od posledni recidivy) je mozné efektivni odstranéni povrchové jizvy
fototerapeutickou keratektomii excimerovym laserem (PTK) i u détskych pacientii. Nutné je
perordlni poddvéni virostatik n¢kolik dnii pfed i po tomto zdkroku. (obr. 2.8.)

Stromalni HSV keratitida vznika jako imunologicka reakce hypersenzitivity IIl.a IV. typu po
pfedchozi epitelové HSV infekci. Stromdlni keratitida probihd nejcastéji  jako keratitis
intersticialis s infitraci sromatu a hlubokou vaskularizaci bez nekrézy nebo jako keratitis
disciformis s centrdlnim rizné Sirokym edémem stromatu s nevelkou bunécnou infitraci, bez
vaskularizaci a nekrézy. Nékdy jsou pifitomny u stromdlni HSV keratitidy precipitity na
endotelu. Casté recidivy mohou byt komplikovany granulomatézni iridocyklitidou a
trabekulitidou se sekunddrnim glaukomem. Nekrotizujici forma stromdlni Kkeratitidy
s intenzivni Zlutob€lavou infitraci a rozpadem rohovkové tkdn€ se u déti vyskytuje vzacnéji.
V 1écbé stromdlni HSV keratitidy se wuplatnuji kromé virostatik 1 kortikosteriody
(dexamethason, fluorometholon, prednisolon) ( v ptipad¢, Ze neni pfitomna aktivni epitelidlni
1éze. Kortikoidy mohou urychlit rezorbci stromdlniho edému a infitrace a mohou sniZit riziko
progresivnich zmén vetné hluboké vaskularizace.

Metaherpeticka keratitida (metaherpeticky vied obr. 2.9.) vznikd po dlouho se nehojici
recidivujici HSV keratitidé, nebo po castych recidivich na pokladé neurotrofickém, pii
poskozeni bazalni membrany a stromatu v kombinaci s toxickym vlivem dlouho podavanych
virostatik. Metaherpeticky vied ma Sedavé navalité okraje, je rtizn¢ velky, ovédlného tvaru.
Pokud neni dostate¢né ti¢innd konzervativni 1é€ba ( kontaktni cocky, lubrakancia, antibiotika),
je mozno kryt rohovku spojivkovym lalokem, nebo provést fototerapeutickou
keratektomii(PTK). U nékolika naSich détskych pacientl s metaherpetickou keratitidou se
ukdzala PTK jako efektivni metoda 1écby. V piipad¢ progrese metaherpetické 1éze a
ztencovani rohovky je nutnd lameldrni nebo perforujici keratoplastika.

Dignostika se zakldadéd zejména na klinickém obraze.

Z laboratornich metod se provadi mikroskopické vySetfeni obsahu puchytkt, fluorescenéni
vySetieni pomoci speficikych monoklondlnich protildtek, izolace viru na bunécnych
kutlurdch, elektronovd mikroskopie s pfimym prikazem viru.

V diferencidlni diagnostice je potfebné odlisit HSV keratitidu od zanéti bakteridlnich,
chlamydiovych a plisnovych. Herpetické epitelidlni 1éze primdrni a recidivujici se nékdy
velmi podobaji akantamébové keratitidé.

Adenovirové infekce

Adenovirti je zndmo celkem 47 sérotypli a z toho u 13 znich byla prokdzdna souvislost
s epidemickou keratokonjunktivitidou (EKC) nebo faryngokonjunktivéalni horeckou (PCF).
U déti byly izolovény sérotypy adenovirti 2 az 9,11,13 a 19. Nejcastéji se vyskytuji v détském
véku sérotypy 2 az 7 zodpovédné za rozvoj PCF a méné casto sérotypy 8-13,19, které
zpisobuji EKC. (obr. 2.10.)

Adenovirovd konjunktivitida a keratokonjunktivitida se vyskytuje nejvice v zimnich
mésicich v souvislosti s adenovirovym onemocnénim hornich cest dychacich. Siif se pifmou
cestou a inkubacni doba je 5-12 dnti. Déti do 6 mésicti véku jsou pied rozvojem adenovirové
infekce chranény placentarnimi protilatkami. Adenovirové infekce probihaji u déti nejCastéji
pod obrazem akutni folikuldrni konjunktivitidy se serozni sekreci, povrchovou injekci,
chemoézou, palenim, fezdnim a svétloplachosti. Mohou se objevit podspojivkové hemoragie.
Tvorba pseudomembran na tarzdlni spojivce je u déti daleko cCastéjsi nez u dospélych.
Charakteristické jsou palpaéné¢ bolestivé a zvétSené preaurikularni uzliny a febrilie
(faryngokonjunktivalni horecka). Témét u vSech déti se onemocnéni manifestuje oboustranné



suréitym Casovym odstupem v postizeni o¢i a ujedné 1/3 déti se rozviji keratitida. U
dospélych se vyskytuje pfi adenovirové infekci keratitida naopak ve velké vétSiné piipada.
PostiZzeni rohovky je u déti mirnéjsi a to ve form¢ keratitis epitelialis punctata. Nicmén¢ u
starSich déti nad 10 rokii neni vzacnosti klasicky priibéh epidemické keratokonjunktivitidy,
kdy 3-5 dni po prvnich pfiznacich probihd v prvnim tydnu povrchova difizni keratitida, ve
druhém tydnu hluboka keratitis epithelialis a tieti tyden se objevuji jako imunologicka reakce
subepitelidlni a povrchové stromdlni infiltraty. Tyto infiltraty se vyskytuji typicky v centru
rohovky a mohou sniZovat zrakovou ostrost. U dospélych je rezorbce velmi pomald (mésice
az roky), u déti naopak rychlejsi.

Diferencidlné diagnosticky pfipadaji u déti v ivahu povrchové epitelidlni keratitidy, které se
mohou vyskytovat u vSech virovych exantemovych onemocnéni.Vznikaji pfimym pfenosem
z infikovanych pustul (rubeola, morbilli, vaccinia). Nikoliv vzdcné se setkdvame u déti
s Thygesonovou keratitis superficialis punctata, kterd je charakterizovdna velmi drobnymi
epitelidlnimi loZisky, mirnou svétloplachosti a slzenim, ale na zcela klidném oku bez injekce.
Cytologické vysSetteni prokazuje pti adenovirové infekci lymfocytarni a polymorfonukledrni
infiltrace, v epitelovych bunkdch chybi intracytoplazmatické inkluze. Imunofluorescenéni
a imunoenzymatické metody detekuji specifické virové antigeny.

Lécba kauzalni pfi adenovirové keratokonjunktivitidé neni zndma. Kratkodoba (2-3 tydny)
lokéln{ aplikace kortikosteroidi zmirni klinicky pritb¢h véetné sniZeni tvorby pseudomembran
na tarzalni spojivce a epitelidlnich infitratd. Vhodné je davkovani steroidii postupné snizovat.
Varicella- zoster virové infekce

Varicella- zoster virus (VZV) postihuje Castéji déti, u kterych zplsobuje plané neStovice
primérni infekci. Sfif se pifmym kontaktem z koZnich puchytkii nebo slinami. V dospélosti
zpusobuje herpes zoster opthalmicus, ktery vznikd nejcastéji reaktivaci latentniho viru
v trigeminovém gangliu, nebo kontaktem s pacientem s pasovym oparem ¢i  planymi
nestovicemi. Castéji se vyskytuje pii oslabeni imunitniho systému . U déti s planymi
nestovicemi miZe vzniknout vysev puchyikii na kizi vicek i na spojivkach. PostiZeni rohovky
muze byt nejCastéji jako keratitis epithelialis punctata, dendritické infitraty bez termindlniho
roz8iteni, limbdlni vesikuly nebo flykténové infiltrity, vzdcn&ji jako stromdlni infitrace
s hlubokou vaskularizaci nebo disciformni keratitida s edémem stromatu rohovky.

Rozvoj herpes zoster ophthalmicus u déti je mnohem vzéacné€j$i nezZ u dospélych. Prodromélni
stadium zacind bolesti hlavy, horeCkou a vysevem puchyikii v oblasti prvni vétve
n.trigeminus. O¢ni postizeni vznikd pfi zasaZzeni n. nasociliaris jako pseudodendritickd
keratitida, hluboka keratitida s edémem a vaskularizaci, keratouveitis, skleritis a episkleritis.
U planych nestovic je 1écbou keratitidy lokéni aplikace acikloviru. V piipadé€ herpes zoster je
nutné poddavat virostatika perordln¢ (aciklovir, famciklovir). U disciformni keratitidy je
vhodnd kombinace virostatik celkové a kortikosteroidy mistné. V pifipad¢ rozvoje VZV
infekce u déti se supresi imunitniho systému je intravendzni 1écba virostatiky nutnosti.

Ostatni virové keratitidy

Pikornaviry (enteovirus a coxsackie) mohou zplsobit povrchovou keratitidu (keratitis
punctata), kterd doporovazi akutni hemoragickou konjuntivitidu s papilarni hypertrofii
spojivek, chem6zou , podspojivkovym krvacenim a zdufenim preaurikuldrnich uzlin.

Infekéni mononukleéza (Epstein- Barrové virus) je témét u poloviny déti komplikovana
folikularni konjunktivitidou s podspojivkovymi hemoragiemi a povrchovou keratitidou se
subepitelidlnimi infitraty (Parinaudtiv okuloglandularni syndrom).

Moluscum contagiosum (poxviry) na kizi vicek vytvaii svétlé prominujici uzlovité dtvary
s centrdlnim prohloubenim. Pfi rozpadu téchto noduli na vickach vznika folikuldrni
konjunktivitida provdazend nékdy povrchovou pseudodendritickou keratitidou. Papilomaviry
zpusobujici Bowenovu nemoc jsou pti¢inou blefarokonjunktivitidy a epitelidlni keratitidy.



Chlamydiova Kkeratitida

Chlamydie jsou intracelularné Zijici grampozitivni mikroorganismy obsahujici RNA 1 DNA
a parazitujici na Zivych bunkdch. Chlamydia trachomatis, sérotyp D az K, je nejcastéjSim
etiologickym agens novorozenecké konjunktivitidy. Zanét spojivek vznika kontaktem
s infikovanou sliznici matky pfi porodu a manifestuje se typicky ve druhém tydnu Zivota
ditéte. Klinicky pribéh miiZe byt mirny nebo i ve formé pseudomembranézniho a hemora-
gického zdncétu se silnou hlenohnisavou sekreci a chemdzou. Nevznikd folikuldrni
hypertrofie. PostiZzeni rohovky je u chlamydiové konjunktivitidy vétSinou omezeno na
epitelidlni keratitidu. AvSak chronickd nelécend infekce mulize vést k rozvoji intersticialni
keratitidy se zkalenim a vaskularizaci rohovky. V Iécbé je nutné celkové podavani
erytromycinu minimaln€ po dobu 2 tydnt, lokaln¢ tetracyklin mast.

Trachom.V méné¢ rozvinutych zemich (jihovychodni Asie, Afrika) sniz§i urovni
zdravotnictvi a nedostate¢nymi hygienickymi podminkami zptisobuje Chlamydia trachomatis
endemicky vyskyt trachomu, ktery je vedouci pfi¢inou slepoty v téchto castech svéta.

Infekce se §iff pfimym kontaktem, nebo nepiimo hmyzem a infikovanym materidlem. Zanét
se objevuje nejcastéji u déti v prvnich 10 letech Zivota a vétSinou probihd mirné se
spontannim zhojenim. Opakované chronické a nelécené infekce vedou v pribehu 2.dekady
Zivota pres stadium folikularni a papilarni hypertorfie, fibrovaskuldrni pannus, jizevnaté
entropium, trichidzu, lagoftalmus, expozicni keratopatie, jizveni rohovky postupné az ke
slepoté. Laboratorni prikaz chlamydiové infekce je mozny cytologickym vySetienim stéru ze
spojivek (cytoplasmatické Halberstaedterovy-Prowazekovy inkluze) po Giemsové€ barveni,
imunoenzymatickym vysetienim ELISA, testem piimé imunofluorescence, nebo polymerazo-
-vou fetézovou reakci. V endemickych oblastech je diagndza stanovena jen podle typického
klinického obrazu. Lécba sestava z lokdlni aplikace tetracyklinu v masti, nebo erytromycinu
v kapkdch po dobu minimédln¢ 6 tydnii. Celkové se poddva tetracyklin 4 tydny, nebo
erytromycin ¢i doxycyklin perordln¢ 3 tydny. Byla prokdzdna tuc¢innost azitromycinu
podavaného 3 dny v davce 10mg/kg/den.

V diferencidlni diagnostice zdvazné probihajici novorozenecké chlamydiové konjunktivitidy
je nutno predevsim odlisit gonokokovy zanét, zacinajici typicky mezi 3. a 5. dnem po porodu,
a vyZzadujici podani jinych antibiotik. Progrese tohoto zinétu ptfi neadekvatni 1é¢bé je
mnohem rychlejsi a vede ke vzniku rohovkového viedu s hrozici perforaci rohovky.

Akantamébova keratitida je nejen u dospélych, ale i u déti nepiili§ vzacnym parazitdrnim
zanétem rohovky. Rizné druhy akantaméby ( A. polyphaga, A.Castellani) se vyskytuji bézné
v okolnim prostiedi a mohou zptlsobit zdvazny zanét rohovky u nositelid kontaktnich c¢ocek
v souvislosti s erozi rohovky a nedostateCnou hygienou a péci o kontaktni cocky. Pro
akantamébovou keratitidu je charakteristickd silna bolest, blefarospasmus a edém vicek jiz od
casnych fazi rozvoje onemocnéni. Na rohovce vznikd cirkuldrni prstencovy infiltrat,
nekrotizace a vaskularizace. Bez 1é€by mulze dojit k descemetokéle a perforaci rohovky.
Dignozu Ize potvrdit mikroskopicky a kultiva¢né z biopsie rohovky a u nositeli kontatnich
c¢ocek piimo z Cocky nebo roztoku pro jejich uchovdvani. V 1é¢bé je k dispozici komecné
vyrabény Brolene kapky a mast ( propamidin izothionat 0,1%), ktery l1ze vhodn¢ kombinovat
s antibiotiky ( neomycin, polymyxin B) a antimykotiky (ketokonazol, klotrimazol, mikonazol)
v topické aplikaci. Perordln¢ je vhodné podévat ketokonazol nebo flukonazol.

Imunologicky podminéné choroby rohovky u déti (keratokonjunktivitidy):
Vernalni keratokonjunktivitida (VKC) je imunitn¢ podminéné oboustranné postizeni
spojivek a vicek zplisobené I. A IV. typem precitlivélosti. NejCastéji se objevuje u déti ve
veéku 5-14 rokd, vétSinou u chlapcii, v jarnim nebo letnim obdobi v zavislosti na vyskytu



ptirodnich alergent. Rozezndvame palpebralni, limbalni nebo smiSenou formu VKC. SmiSena
forma je nejcastéjsi.

Privodimi pfiznaky jsou slzeni, svétloplachost, svédéni az pocity ciziho télesa, intenzivni
hyperemii spojivky , Zlutavy hlenovity sekret, na hornim vi¢ku obrovské dlazdicové papily
s pseudoptézou horniho vicka. Pfi spolupostizeni limbu rohovky nachdzime na limbu
Zlutobélavé infitraty ( Trantasovy body) s okolni sektorovou hyperemii. Na rohovce je témér
pravidlem pfi chronickém zdnétu keratitis punctata, pfi t€Z$im prabchu plosné ovalné velmi
Spatné se hojici ulcerosni defekty v centru a horni poloviné rohovky. Pfi chronickém pribchu
je tento defekt prekryt verndlni plakoidni apozici pevné Ipici k rohovce s moznosti pozdéjsi
vaskularizace (obr. 2.11).

Lécebné v akutni fdzi je vhodné poddvat stabilizatory mastocytid (kromoglykan sodny,
lodoxamid), antihistaminika (antazolin,nafazolin, levokabastin), kritkodobé topicky
kortikosteroidy a imunosupresiva (cyklosporin A). Torpidni  rohovkové 1éze jsou
konzervativné Spatné 1écitelné, piinosem je fototeraputickd keratektomie. U pacientii nasi
kliniky se PTK ukédzala byt tucinnou lécbou rohovkovych defektl, kdyZ moZnosti
konzervativni 1é¢by byly vyCerpavny. Pfed PTK je nutné oSetfeni hypertrofickych papil horni
tarzalni spojivky (depotni kortikoidy, kryoterapie). Celkové je vhodnd klimatoterapie a
uprava zivotniho rezimu ditéte.

Atopicka keratokonjunktivitida (AKC)

Atopicka keratokonjunktivitida je oboustranny zanét zptisobeny rovnéZz IL.nebo IV. typem
hypersenzitivity, doprovazi asi 1/3 déti s atopickou dermatitidou, bez zavislosti na rocnim
obdobi. Klinicky obraz je charakterizovdn suchou vrascitou kazi vi¢ek s exkoriacemi a
rhagddami, papilarni hypertrofii tarzalnich spojivek s ipornym svédénim a slzenim. Postizeni
rohovky byvd méné cCasté nez u VKC a zahrnuje keratitis superficialis punctata nebo
filamentosa. Dlouhodoby chronicky zadnét mize vést u starSich déti a dospélych ke vzniku
symblefar a rozvoji pannusu s neovaskularizaci rohovky. Kortikoidy lokaln€ vétSinou rychle
a ucinné zlepsi akutni obtize. Lécba AKC je podobnd jako u verndlniho zanétu.

Flykténova keratokonjunktivitida je zptisobena I'V. typem precitlivélosti s bunéénou reakci
(T-lymfocyty) na pfitomnost antigenu bez tcasti protilatek. Flykténa se miiZe objevit u ditéte
kteréhokliv v€ku, nejacastéji mezi 3-7 rokem. Ma charakteristicky klinicky obraz ve formé
Sedortizového lymfoidniho folikulu na rohovce pfi limbu. Flykténovy uzel mirné prominuje,
je nésledovan sektorovitym svazkem vaskularizaci, v centru se obvykle nachdzi mala
ulcerace. Flykténa mulZe zasahovat vzacné aZ k centru rohovky. Kultivaéné ze stéru lze
prokazat nejcastéji Stafylococcus aureus a S.epidermidis, Klebsiella, Hemophilus. Jindy mize
byt kultivacni ndlez negativni. V 1écbé se uplatiiuji predevsim kortikosteroidy v masti
(dexamethason, prednisolon) které vedou k velmi rychlému zhojeni zanétu.

Erythema multiforme (Stevens-Johnsoniiv syndrom) je akutni puchyinaté onemocnéni
sliznic a kiZze na podkladé III. typu hypersenzitivity s ukldddnim imunokomplexi a
vaskulitidou. Depozici imunokomplexii je zahdjena zanétlivd reakce v tkdnich a hlavné
v cévéach. Tuto reakci mohou vyvolat nckteré 1éky ( sulfonamidy, salicyldty, barbiturity,
tetracyklin, fenylbutazon), bakteridlni a virové infekce. KoZni erupce zacinaji na dlanich a
ploskéch, jsou doprovdzené vysokou horeckou, nevolnosti a zvracenim. Na sliznicich (usta,
nos) vznikaji puchyie. Téméi polovina déti ma o¢ni postizeni charakteru vesikulobuloznia
pseudomembrandzni konjunktivitidy s hlenohnisavou sekreci, ulcerace okrajii vicek. Postizen{
rohovky zac¢ind jako keratitis superficialis punctata a piechdzi v pannus. Jizveni,
neovaskularizace a keratinizace rohovky muze vzniknout ndsledkem trichidzy a entropia.
V Iécbé je nutno aplikovat celkové kortikosteroidy event. imunosupresiva (metotrexat,
azathioprin) ve spolupréci s pediatrem a dermatologem. Lokdaln€ kortikoidy a antibiotika
v masti, rozruSovani symblefar. Progn6za transplantace rohovky je velmi Spatna.
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Intersticialni keratitidy imunologicky podminéné IV. typem hypersenzitivity jsou imunitni
odpovédi na pfitomnost mikrobidlntho nebo virového antigenu v rohovce. T- lymfocyty
pusobi v rohovce piimo cytotoxicky nebo vyvoldvaji hlubokou zanétlivou infitraci rohovky
keratitis disciformis / imunitni stromdlni keratitis ISK) v souvislosti s infekci virem herpes
simplex a varicella- zoster, infekéni mononukle6zou, rubeolou a boreliézou. Klinicky obraz je
charakterizovan hlubokou stromalni infitraci a edémem, bolestivosti, fotofobii a slzenim.
Postupné dochdzi k jizveni stromatu a hluboké vaskularizaci. Celkova 1écba je specificka.
Lokalné mydriatika a kortikosteroidy v masti . (Obr. 2.12)

Epidermolysis bullosa

Generalizované puchyinaté onemocnéni kiiZe, sliznic a vnitfnich organti s moznym téZkym
postizenim spojivky a rohovky. Rozezndvame tii typy: dystroficky, junkéni a simplex.
Junk¢ni forma je nejcastéjsi v prvnich 2 letech véku, je zptisobena mutaci genu pro syntézu
laminin-5 polypeptidl, simplexni forma je zplisobena mutaci genu pro tvorbu keratinu (KRT
5, KRT 14). O¢ni postizeni spojivky a rohovky je nejcastéj$i u autosomdlné recesivni
dystrofické formy. Chronické recidivujici eroze rohovky az t€zké jizveni rohovky vcetné
tvorby symblefar. Rohovkové buly po rozpadu mohou vést k ulceraci az perforaci rohovky.

DYSTROFIE ROHOVKY

Rohovkovké dystrofie jou oboustrannd, asymetricky probihajici, dédi¢nd onemocnéni
s riznym stupném progresivity. Nékteré typy rohovkovych dystrofii se mohou manifestovat
uz v 1. dekdd¢ zivota defekty povrchu rohovky typu bolestivé recidivujici eroze epitelu,
fotofobii, epiforou a vyznamnych zhorSenim zrakové ostrosti.

Predni dystrofie rohovky jsou lokalizovdny na troven epitelu, bazdlni membrany,
Bowmanovy membrany, a povrchovou vrstvu stromatu rohovky.

Epitelialni dystrofie

Hereditarni juvenilni epitelidlni dystrofie Meesmanova je autosomdln¢ dominantné
dédi¢na s inkompletni penetraci. Mutace gent pro syntézu keratinu KRT 3 a KRT 12 (lokusy
genl: 17q12, 12q13). Dystrofie se projevuje vzdcné u déti do 10 rokd, castéji v 2. dekade
Zivota malymi cystami nebo vesikuly s ¢irym obsahem v drovni epitelu. Nejlépe jsou vidét
pfi retroiluminaci, jejich pocet s vékem nartstd. V dospélosti jsou patrny intraepitelidlni
Sedobélavé teckovité opacity difuzné po celé ploSe rohovky. Hlavnimi pfiznaky jsou
recidivujici eroze, sniZzend citlivost rohovky, a lehce zhorSend zrakova ostrost. Lécba: pii
potizich lubrikancia, kontaktni Cocky, vzdcné si tato nepfili§ progresivni dystrofie muize
vyzadat lamelédrni keratoplastiku nebo fototerapeutickou keratektomii (PTK).

Mikrocysticka Coganova dystrofie (map-dot- fingerprint) je oboustranné postiZzeni spise
sporadického vyskytu. Jsou patrna jemnd fibrilarni proteinovd deposita mezi bazalni
membranou epitelu a Bowmanovou membranou s porusenou adhezi hemidesmozdémil,
rezultujici v hlavni klinické ptiznaky- recidivujici eroze s prudkou fezavou bolesti , slzenim a
zhorSenym vidénim. Na Sterbinonové lampé jsou patrny mapovité diskrétni opacity, Sedavé
teCky. Ne¢kdy jsou linie defekti koncentricky uspofddané ve tvaru otisk prsti). Defekty
epitelu se vétSinou spontdnné zhoji. Pii Castych recidivach (vzdcné 1 v détském véku) je
k 1écbé mozno pouzit mimo lubrikancia, terapeutické kontaktni ¢ocky, stromdlni punkturace
také dostatecné efektivni PTK.

Reisova-Bucklersova dystrofie je progresivni oboustranné onemocnéni  dédi¢né
autosomdlné dominantné s vysokou penetraci. Manifestuje se nékdy jiz v 1. dekddé Zivota
opacitami v drovni Bowmanovy membrany, nerovnosti epitelu, bolestivymi recidivujicimi
erozemi. Pfevaha opacit a nerovnosti je v centru az stfedni periferii rohovky a mohou bytiu
déti do 15 let divodem vyznamné zhorSené zrakové ostrosti. Ndlez na obou o¢ich mitiZze byt
asymetricky. Histologicky jsou patrny okrsky chybé&jici Bowmanovy membrany, jeji
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fragmentace a fibroceluldrni jizevnaté zmény. Progrese zmén s postupujicim vékem spociva
ve zvySovani denzity plivodné ostriivkovitych retikularnich opacit do syté Sedavé plosné jizvy
znemoZzinujici posoudit na Stérbinové lampé detaily predni komory. Existuji dvé méné
progresivni varianty RB dystrofie: Grayson-Wilbrandtova a Thiel-Behnkeho dystrofie, které
jsou charakterizovany mén¢ sytymi opacitami, hlad$Sim povrchem rohovky, méné Castymi
erozemi epitelu a pozdé¢js$i manifestaci klinickych pfiznakii s pomalejsi progresi.

V 1écbé pro bolestivé recidivujici eroze jsou ucinné terapeutické kontaktni Cocky. Pri
zhorSené zrakové ostrosti pro syté opacity a vyrazné nerovny povrch rohovky se provadi
lameldrni keratoplastika nebo fototerapeutickd keratektomie, kterd je Setrnou a uc¢innou
alternativou v 1é¢bé. ( FOTO naSich détskych pacientl, pfed PTK a po PTK, obr. 2.13).
Dystrofie bazalni membrany epitelu a syndrom recidivujici eroze.

Recidivujici eroze rohovky je zpravidla zplisobena traumatem rohovky. Dystrofie bazdlni
membrény epitelu je typem hlavni familidrni dystrofie, kde jsou recidivujici eroze velmi
Casté a pfitom je minimdlni tendence k jizveni se sniZenim zrakové ostrosti. Klasicka
konzervativni 1é¢ba — masti,obvaz, kontaktni Cocky- byva dostacujici.

Stromalni dystrofie rohovky
Granularni dystrofie (Groenouw typ I) je oboustrannd stromalni dystrofie autosomdalné
dédi¢néd (mutace genu pro syntézu keratoepithelinu). Je charakterizovdna pomalou progresi,
ale mize se manifestovat jiz na prelomul. a 2.dekady Zivota. V piednich vrstvach stromatu
rohovky jsou dobfe ohrani¢end vlockovitd deposita hyalinu. Mezi nimi jsou oblasti Ciré
rohovky. Je normdlni senzitivita rohovky. Recidivujici eroze pfi této dystrofii byvaji jen velmi
vzacnou komplikaci. Pfi zvétSeni patologickych loZisek ve stromatu a nerovnosti epitelu
muze byt dosti vyznamné zhorSena zrakova ostrost. Velmi efektivni je 1écba
fototerapeutickou keratektomii, jako alternativa k lamelarni keratoplastice.(Obr. NaS pacient
chlapec 16 rokt, pted a po PTK obr. 2.14)
Avellinova dystrofie je velmi vzidcnd varianta granularni dystrofie, autozomalné dominantné
dédi¢nd, s vysokou penetraci. V klinickém obraze dominuje kombinace granuldrnich a
miizkovité uspofadanych depozit v pfednim straomatu, ast&jsi recidivujici eroze.
Myiizkova dystrofie je progresivni, oboustranna pfedni stromalni dystrofie, také autosomalné
dominantné dédi¢nd, s manifestaci vétSinou v prvnich 10 letech Zivota. V pfednim stromatu
rohovky jsou vétvici se depozita hyalinu a amyloidu v centrdlni z6n¢ a mohou dosahovat az
k bazalni membridné epitelu. Depozita amyloidu se barvi Kongo cerveni, Masson
trichromovym barvivem a thioflavinem T.Citlivost rohovky miZe byt sniZzena Povrch
rohovky muzZe byt nerovny, a v kombinaci s opacitami vyznamn¢ sniZena zrakova ostrost. Pfi
degeneraci bazdlnich epitelidlnich bunék a Bowm. membrany vznikaji bolestivé recidivujici
eroze epitelu. Lécba spociva v klasickém oSetfovani recidivujicich erozi. Pii podstatné
redukovaném vidéni je indikovana PTK.
Mrtizkova dystrofie se vyskytuje ve 3 variantach:

1) klasicka- vyse popsand, bez systémové amyloidézy,

2) dystrofie rohovky se systémouvou amyloidézou- Meretojliiv syndrom,

3) atypicka dystrofie s lozisky v hlubsich vrstvach stromatu.
Depozita amyloidu se vyskytuji pouze u této dystrofie, nikoliv u granularni a makuldrni
dystrofie.

Gelatinosni dystrofie (drop-like)stromatu rohovky je velmi vzacnd, progresivni, dédi¢na
autosomdln€ dominantné ¢i recesivné s vétSim vyskytem pouze v Japonsku.

Je charakterizovana depozity amyloidu v pfednich vrstvach stromatu a v bazdlnich bunkéch
epitelu a destrukci Bowmanovy membrany. Manifestuje se jiz brzy v détstvi. Prognéza
quoad visum je Spatnd i pfes provednou perforujici keratoplastiku.
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Makularni dystrofie je vzicnéjsi, ale velmi zdvaznou stromdlni dystrofii. Dédicnost je
autozomalné recesivni (lokus genu 16q22). Je charakterizovana rychlou progresi, za¢itkem
manifestace i vyznamnym poklesem vidéni jiZ béhem prvnich 2 dekad Zivota. U této dystrofie
jsou depozita kyselych mukopolysacharidii (proteoglykan) nejiive v centru stromatu rohovky
a rozSifuji se do periferie a do hloubky. Muze postihovat i Decsemetskou membrinu a
endotel. Biochemickou podstatou této dystrofie je geneticky defekt enzymu sulfotranferdzy
(CHST6). Loziska se histopatologicky barvi pomoci Alcian- blue a PAS. Jedinou efektivni
lécbou je perforujici keratoplastika. Rekurence makuldrni dystrofie na transplantované
rohovce je mén¢ Castd neZ u granuldrni a mfizkové dystrofie.

Schnyderova centralni krystalova dystrofie

Tato dystrofie je oboustranné postiZzeni, autozomdlné¢ dominantné¢ dédi¢né, které se
manifestuje jiz v casném veku ditéte — v prvnich dvou letech nebo dokonce jiZ pfi narozeni.
Charakteristickd je pomald progrese. V centrdlni ¢4sti rohovky pod Bowmanovou membranou
a pfednim stromatu jsou tukova depozita sklddajici se hlavn¢ z krystalkli cholesterolu.
Citlivost rohovky je normdlni. Nebyvaji recidivujici eroze epitelu. Vzhledem k velmi pomalé
progresi onemocnéni je vétSinou zachovdna dobrd zrakovd ostrost az do dospélosti. Tato
dystrofie vétSinou u déti a mladych dospélych nevyZzaduje Zadnou 1écbu. Doporucuje se
laboratorni vySetfeni lipidového metabolismu a sledovdni internistou. Perforujici
keratoplastika je indikovéna jen ztidka ve sttednim dospélém véku.

Kongenitalni hereditarni stromalni dystrofie je velmi vzacné autozomdlné dédi¢né
onemocnéni charakterizované difuznim zaSednutim centrdlni C¢4sti predniho stromatu.
Elektronovd mikroskopie prokazuje abnormdélni nepravidelnou strukturu a rozstépeni
jednotlivych vrstev kolagennich lamel rohovky, bez doprovodného edému. Perforujici
keratoplastika je obvykle indikovdna v Casném véku z divodu mozného rozvoje tézké
zrakové deprivace, amblyopie a nystagmu.

Endotelialni dystrofie

Zadni polymorfni dystrofie (posterior polymorphous dystrophy, PPMD) a kongenitdlni
hereditarni endotelidlni dystrofie (congenital hereditary endothelial dystrophy, CHED) jsou
typické zadni dystrofie s manifestaci v détském véku. Genovy lokus se nachdzi na
chromozému 20 u obou dystrofii ( 20p11-q11, resp.20p13). Fuchsova endotelidlni dystrofie
zde neni uvedena, protoZe jeji vyskyt nebyl popsan u déti mladsich 16 let.

Zadni polymorfni dystrofie (PPMD) je oboustranné autozomdln¢ dédi¢né postizeni
manifestujici se jiZ u novorozenct nebo v 1.dekdd¢ Zivota (Obr. 2.15). Progrese onemocnéni
je pomald. Pri¢inou dystrofie je defektni diferenciace endotelovych bunék. Chybi typicka
struktura endotelu, ktery je nahrazen pseudoepitelidlni vrstvou. Buiiky abnormélniho endotelu
vykazuji pozitivni barveni na cytokeratin, obsahuji mikroklky a desmozémy. Abnormalni
buiiky pokryvaji nékdy ostatni struktury predni komory a zptsobuji iridokornedlni adheze,
korektopii a lokalizaci v trabekulu pak glaukom. Rohovka je rtizn¢ syt€¢ mapovité opakni, je
patrno bélavé Sedé jizveni a stromdlni edém. Nalez na obou ocich byva asymetricky. Pii
intenzivni opacifikaci rohovky je jedinou moznosti 1é¢by perforujici keratoplastika, kterou je
n¢kdy vhodné provést u malych déti. Pii souCasném vyskytu glaukomu je indikovana
trbackulektomie nebo drendzni implantét. Je nutno pocitat s rizikem rekurence dystrofie na
transplantatu rohovky v rtizn¢ dlouhém ¢asovém odstupu.

Kongenitdlni hereditirni  endotelidlni dystrofie (CHED) je vzacné oboustranné
onemocnéni vyskytujici se jako typ I- autozomdlné¢ dominantné¢ dédi¢né nebo typ II-
autozomadlné recesivné dédi¢né. Podstatou dystrofie je vrozeny defekt diferenciace endotelu
béhem embryondlniho vyvoje. Endotel misty chybi nebo je siln¢ hypoplasticky, Descemetska
membréana ztlustéld a opdkni. Je piitomen edém stromatu rohovky. Rohovka muze byt
intenzivné zaSedld, je intenzivni svétloplachost a slzeni. Onemocnéni neni doprovéazeno
glaukomem. Prvni typ se manifestuje v prvnich dvou letech Zivota, druhy typ jiz u
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novorozencu.V¢asnd perforujici keratoplastika miize mit u této dystrofie podle publikovanych
studii velmi dobré vysledky. V diferencidlni diagndze je nutno odliSit vrozeny glaukom.

Keratokonus

Keratokonus je ektatické onemocnéni , asymetricky oboustranné, s obvykle sporadickym
vzacné famildrnim vyskytem. Patii mezi dystrofie. Je charakterizovdn ztenenim a
vyklenutim rohovky centrdlné nebo paracentrdln€é. Manifestuje se vzacné v 1. dekade,
obvykle ve 2. dekad¢ zivota Obr. 2.16) Rychlost progrese je individudlni, Castéji je progrese
spiSe mirn4.

Prvnim klinickym pfiznakem je zhorSeni zrakové ostrosti a dvojité vidéni, které nelze zcela
uspokojivé korigovat brylemi v disledku nepravidelného astigmatismu. Rozviji se kfivkova
myopie, na Stérbinové lampé mlZe byt patrno paracentrdlni vyklenuti a protenceni rohovky.
Latentni nebo pocinajici keratokonus je mozné zcela spolehlivé prokdzat rohovkovou
topografii. Rozvinuty keratokonus mda pfi bazi depozita Zeleza- Fleischertiv prstenec, pfi
vrcholu konu strie Descemetrovy membrany — Vogtovy strie, v Cerveném reflexu je patrno
typické mihoténi reflexu pfi oftalmoskopii, pfi osviceni rohovky z tempordlni strany je vidét
nazdlni konicky relfex- Rizzutiho znameni a konusovité vyklenuti okraje dolniho vicka pfi
pohledu doli- Munsonilv pifiznak. Spontdnni perforace rohovky je velmi vzicnd. SpiSe se
miZe objevit akutni edém rohovky z trhlin Descemetské membrany. Pocinajici keratokonus
lze nékdy korigovat brylemi nebo mékkymi kontaktnimi CoCkami. Pii dal§i progresi
keratokonu lze ptejit na korekci tvrdou plynopropustnou kontaktni ¢ockou.

Pfi jejich intoleranci je vhodné, podle individudlniho klinického nédlezu a zhorSené zrakové
ostrosti, zvazit provedeni perforujici keratoplastiky, jejiz uUspéSnost je u keratokonu
excelentni. Indikace perforujici keratoplastiky pro keratokonus u déti do 15 let je zcela
vyjimecna. Vyskyt keratokonu byl popsan ve spojeni s témito onimi chorobami: atopickd a
verndlni keratokonjunktivitida, aniridie, ektopie ¢ocky, mikrokornea, Leberova kongenitalni
amaurdza, retinitis pigmentosa. Ve spojeni se systémovymi chorobami se miZe keratokonus
vyskytovat u Apertova syndromu, atopické dermatitidy, brachydaktylie, Crouzonova a
Downova syndromu, dédle je to Ehlers-Danlostiv sydrom typ IV a VI, Lawrence-Moon-
Biedeltiv syndrom, Marfantiv, Nonantiv a Raynaudiv syndrom, osteogenesis imperfecta,
syndaktylie, xeroderma pigmentosum a ostatni choroby pojivové tkdng.

Onemocnéni rohovky z metabolickych pri¢in

Vrozené poruchy metabolismu aminokyselin, mukopolysacharidi a lipidi maji kromé
celkovych systémovych piiznakll ¢asto o¢ni manifestace projevujici se zejména zménami
v rohovce, ¢occe a na sitnici. VEtSinou se jednd o autozomalné recesivné dédi¢né enzymatické
defekty s patologickou akumulaci metabolitli v rohovce a ostatnich o¢nich tkdnich. Klinicky
se mohou projevit na rohovce pod obrazem diskrétnich epitelovych depozit neovlinujicich
vidéni az po syté intenzivni difuzni opacity rohovky zpiisobujici téZkou slabozrakost az
slepotu. Z metabolickych vad zplisobujicich opacity rohovky u déti  byly popsany:
mukopolysacharidézy, mukolipidézy, sfingolipidézy, cystinéza, tyrozinemie, alkaptonurie,
Niemann-Pickova choroba, Norumova choroba (deficit lecithin-cholesterol acetyltransferazy)
a metachromaticka leukodystrofie.

Mukopolysacharidézy (MPStyp I —VII) jsou autozomaln¢ recesivn¢ dédi¢né ( kromé MPS
II- Hunterova syndromu — X- recesivni dédi¢nost) choroby podminénéné defektem enzymi-
lyzozomélnich hydroldz, s opacifikaci rohovky uklddanim depozit dermatansulfatu a
keratansulfatu, a s postiZzenim sitnice a zrakového nervu akumulaci heparansulfatu. VétSinou
jsou piitomny systémové abnormality, jako napt. kardiovaskuldrni zmény, dysplazie skeletu
a mentdlni retardace. Rohovkové opacity jiz v Casném détském veéku Ize pozorovat
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u syndromu Hurlerové (MPS-1 H), Scheieova syndromu (MPS-1 S), Hunterova syndromu
(MPS 1I). Indikaci perforujici keratoplastiky je nutno peclivé zvazit sohledem na
spolupostiZeni sitnice a zrakového nervu. V piipadé€ Sanfilipiova syndromu (MPS III A-D)
dominuje postizeni neuroretindlni, bez vyznamnéjSich rohovkovych zmén. U mukopoly-
sacharidézy IV,VI, VII ( Morquitiv, Maroteauxtiv-Lamyho, Slytiv syndrom) jsou patrny
klinicky signifikantni opacity rohovky az ve stfednim dospélém véku bez postizeni sitnice.

Mukolipidézy ( MLS typ I-IV) jsou autozomaln¢ recesivné dédi¢né poruchy metabolismu
sacharidl a lipidii na podkladé enzymatického defektu kyselych hydroldz. O¢ni postiZeni
tvoii zlzné syté opacity rohovky v prvni dekddé Zivota a degenerace sitnice s tfeSiiovou
makulou. Existuji Ctyfi typy mukolipidéz, které maji kromé o¢niho i systémové postizeni
akulumlaci patologickych metabolitil v nervové tkani a celém viscerdlnim systému.
Mukolipidéza typu I (Sprangertiv syndrom —myoclonus a postiZeni sitnice) zptisobuje pouze
velmi jemnou opacifikaci rohovky, zatimco typ II —-IV ( cell- disease, polydystrofie a
sialolipid6za neboli Bermaniv syndrom) syté zaSednuti stromatu rohovky akumulaci
patologickych metabolitii a leukocytarni infiltraci. MlZe se manifestovat jiZ u novorozenct
nebo v prnich 3 letech Zivota. V ptipad¢ syté opacifikace rohovky je indikovana perforujici
keratoplastika. Goldbergiiv syndrom (galaktosialidéza) je vrozeny defekt neuraminiddzy a
beta-galaktosiddzy. Dédicnost je autozomdlné recesivni (genovy lokus 20q13.1). Jsou zndmé
¢tyfi formy: Casnd a pozdni infantilni, juvenilni a adultni. Tézké postizeni sitnice dominuje
nad opacitami rohovky a ¢ocky. Casnd a infantilni forma ma infaustni Zivotni prognézu.
Sfingolipidézy

Fabryho choroba je vzicné onemocnéni glykosfingolipidového metabolismu s akumulaci
sfingolipidt v tkani v disledku defektu enzymu alfa-galaktosiddzy. Dédicnost je recesivni
vizana na X-chromosom. Je postizeno 90% divek méné zavaznou formou a vSichni chlapci.
Typickym o¢nim ndlezem jsou zlutohnédava depozita (ceramid trihexosid) difuzné v bazalni
vrstvé epitelu. Zrakova ostrost neni t€émito zménami v rohovee vyznamnéji sniZzena. Dalsi
ocni postiZzeni pii této chorobé tvofi: periorbitdlni edém, teleangiektazie spojivky a sitnice,
katarakta, edém papily a makuly nebo atrofie zrakového nervu. Mezi hlavni systémové
poruchy patii rendlni insfuficience, periferni neuropatie a kozni angiokeratomy.
Niemann-Pickova choroba je rovnéZ vzicné autozomdlné recesivné dédi¢né onemocnéni
(genovy lokus 11p15.4-p15.1) v disledku defektu enzymu sfingomyelindzy. Jsou pfitomny
opacity rohovky, edém sitnice a tfeSiiovd makula, vertikalni pohledové obrny.
Metachromaticka leukodystrofie je autozomdlné recesivné dédi¢ny defekt arylsulfatazy
myelinového metabolismu. PostiZeni rohovky u této choroby je vzacné.

Norumova choroba patii mezi vrozené dyslipoproteinémie. Je autozomdlné recesivné
dédi¢né (genovy lokus 16g22). Porucha esterifikace volného cholesterolu je déna deficitem
enzymu lecithin-cholesterol acyltransferdzy. Na rohovce jsou difuzni centrdlni opacity patrné
JiZz v prnich letech Zivota.

Cystinéza (Fanconiho choroba) je autozomalné recesivni onemocnéni metabolismu cystinu
(genovy lokus 17p13). Dochézi k intraceluldrni akumulaci cystinu. Nefropaticka cystinéza
ma formu infantilni a juvenilni s t€Zkym postiZzenim ledvin, které vede k amrti v ¢asném véku.
Non- nefropatickd forma u dospé€lych s manifestaci mezi 20-30 rokem nema poruchy
rendlnich funkci. O¢ni postizeni je stejné u vSech tif forem a zahrnuje: depozita krystala
cystinu ve stromatu rohovky na spojivce, duhovce, v makule a retinopatie s degeneraci
pigmentového epitelu (RPE). U infantilni formy jsou depozita rohovky patrna v prnim Y2 roce
Zivota, pfi juvenilni formé mezi 1 aZ 2. rokem Zivota. Systémové poddvéni cystaminu
zlepSuje funkci ledvin a mize vyznamné oddélit rendlni selhdni. Lokdlni aplikace cystaminu
v o¢nich kapkdch redukuje tvorbu cystinovych depozit v rohovce.
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Tyrozinémie

Tyrozinémie je autozomalné recesivni defekt enzymu tyrozinaminotransferazy (genovy lokus
16922.1-q22.3) s akumulaci tyrozinu v tkdnich. Existuje ve dvou formiach. Typ I ma
postizeni hepatorendlni, avSak nikoliv o¢ni. Typ II ( Richner-Hanhartiv syndrom) je
charakterizovdn celkovymi i o¢nimi pfiznaky. Z celkovych piiznakii dominuje koZni
hyperkerat6za, mentdlni retardace, hepatorendlni dysfunkce, laboratorni prikaz zvysSené
hladiny tyrozinu v séru a v mo€i. Z o¢nich piiznakd nachazime u malych déti kromé
svétloplachosti, slzeni, konjunktivélni injekce, papilarni hypertrofie predevSim depozita
epitelu rohovky v pseudodendritické formé nebarvici se fluoresceinem. Vzacnéji se muze
vyskytnout katarakta, strabismus a pohledové obrny. Vcasnd diagnéza miiZze zavedenim
lécebné diety s vyloucenim tyrozinu a fenylalaninu vyznamné redukovat celkové i o¢ni
projevy této metabolické vady.

Alkaptonurie

Alkaptonurie (ochronéza) je vrozeny enzymaticky defekt oxiddzy kyseliny homogentizové,
ktera se hromadi ve vSech tkdnich. Onemocnéni se manifestuje ve 2.-3. roce véku ditéte.
Prvnim pfiznakem je tmava moc¢. U star§ich déti a dospélych nastupuje artropatie a rendlni
dysfunkce. Na rohovce jsou patrny tmavé hnéda az Cernd tecCkovitd depozita v epitelu
rohovky, sklerdlni a konjunktivdlni tmavé pigmentace. Zrakovd ostr ost nebyvd vyznamnéji
sniZena.

Wilsonova choroba

Wilsonova choroba je autozomalné recesivné dédicné onemocnéni s akumulaci médi v jatrech
ledvinéach, bazdlnich gangliich mozku, a v rohovce. Onemocnéni je zptisobeno mutaci genu
ATP7B ( lokus 13q14.3-q21.1) pro syntézu ceruloplasminu v jatrech. Celkové dochdzi ke
vzniku svalovych tfesti az kieci, parkinsonismu, cirh6zy, demence, ledvinného a jaterniho
selhdni. O¢ni postiZeni je dano pouze akumulaci médi v hlubSich vrstvdach stromatu rohovky a
v oblasti Descemetské membrany. Tato zelenavé-hnédd depozita tvoii periferni prstenec
Kayseriiv- Fleischertv, ktery je pro onemocnéni patognomicky. Vzacnéji jsou patrna podobna
depozita v ¢oCce. O¢ni zmény se manifestuji jiz béhem 1. decenia. Systémova 1écba
penicilaminem uspésné fesi celkové 1 ocni projevy Wilsonovy choroby.

Depozita rohovky z nemetabolickych pricin

Depozita rohovky z nemetabolickych pfi€in v détském véku tvoii: zonuldrni keratopatie,
amyloidovd depozita, hematokornea, neoplastické zmény jako napf. monoklondlni
gammopatie.

Zonularni keratopatie vznika ukladanim vapenatych soli v trovni bazalni membrany epitelu
rohovky. Z tempordlni a nazélni periferie rohovky v oblasti o¢ni Stérbiny progreduji zmény
smérem k centru rohovky. Zonuldrni keratopatie je v détském véku nejcastéji dusledkem
chronického o¢niho onemocnéni jako je uveitida pfi juvenilni revmatoidni artritidé, vrozeny
glaukom, chronickd intersticidlni keratitida imnulogicky podminénd, posttarumatickd ftiza
bulbu, endotelidlni dystrofie rohovky (PPD, CHED). Z ostatnich chorob provazi sarkoidézu,
hyperkalcémii, hyperparathyreoidismus, chronickou renalni insuficienci.

Lécebnou metodou k odstranéni syté opacity pii zonuldrni keratopatii je abraze epitelu
s odstranénim vdapenatych soli pisobenim 2% roztoku EDTA (etylen diaminotetraoctova
kyselina) v rohovkovém trepanu o primeéru alespont 8mm. Efektivni je kombinovand metoda
pouZzivajici 1. mechanickou abrazi epitelu, 2. ndvazani vapniku cheldtovou vazbou s EDTA, 3.
fototerapeutickd keratektomie s pouzitim maskujici substance vede casto k d¢innému
projasnéni a vyhlazeni ptivodné nerovného povrchu rohovky (obr. 2.17. Zonularni keratopatie
u 8-letého chlapce pred a 3 roky po PTK).
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Hematokornea je vysledkem impregnace rohovky hemosiderinem a hemoglobinem pii
dlouhotrvajicim a masivnim krvdceni v pfedni komote oc¢ni ( vice nez 2/3 obsahu piedni
komory) po tézké kontuzi oka spojené s hyfémou a hemoftalmem. Pokud hyféma vétSiho
rozsahu trva déle nez 10 dni pfi zvySeném nitrooénim tlaku nad 30mm Hg je vysoké riziko
vzniku trvalé hnédavé difuzni opacifikace rohovky znemoZnujici posoudit struktury pfedni
komory. Po kompenzaci sekunddrniho glaukomu je jedinou ucinnou lééebnou metodou
perforujici keratoplastika. Prevenci vzniku hematokorney je paracentéza rohovky a aspirace
postkontuzni sekunddrni hyfémy vétSiho rozsahu. Operaci je tfeba provést pokud nejsou
znamky spontdnni resorbce krvaceni do 5 dnd, u déti vzdy v celkové anestesii. (obr. 2.18.)
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