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Congenital cranial dysinervation disorders

= vrozené hlavové dysinervacni poruchy

* Souhrnné oznaceni pro skupinu strabologickych diagnéz s témito znaky:
* \Vrozené.
* Neprogredujici.
e Sporadické i dédi¢né formy.
* \/yvojové abnormality jednoho Ci vice hlavovych nervu i jejich jader.

Primarni dysinervace:
e Chybi normalniinervace.
* Neurony nejsou vyvinuty, nebo vedou jinam, nez by mély.

Sekundarni dysinervace:
* Aberantni vyvojova inervace jinymi nervy.

CCDDs primarné neprogreduji, mohou vsak vést k sekundarnim zménam (napt¥. fibrdze).

Jsou na pomezi paralytického a restrikéniho strabismu.

Nékdy i patologie samotnych svall/kosténych struktur orbity.



Congenital cranial dysinervation disorders

Radime zde:

e Duanuv retrakcni syndrom.

e Duan radial-ray syndrome (DRRS).

* Mobiusuv (nékdy také Mobitv) syndrom.

* Marcus-Gunn jaw-winking syndrom.

* Crocodile-tear syndrome = syndrom krokodylich slz = Bogoradlv syndrom.
* Nekdy se k nim radi také kongenitalni ptozy a parézy.

* Dvojita obrna zvedacu.

e Dédi¢na vrozena paréza n.VIl. = hereditary congenital facial palsy (HCFP)
* Nékdy také CFEOM.
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Duanuv retrakcni syndrom

* Kongenitalni.
* Nékteré znaky nemusi byt patrny hned po narozeni.

 Variabilni porucha horizontalnich pohyb( se ziZzenim ocni Stérbiny a retrakci bulbu
pri pokusu o addukci.

* Nékdy stoceni bulbu nahoru/dold.

* Etiopatogeneze je vysvétlovdna jako abnormalita v mechanice svald, jejich inervaci,
Ci jako neurologicka nebo geneticka porucha

e Kazda abnormita bud samostatné, nebo se navzajem ovliviuji
e ->rlzné klinické manifestace.
* Predpoklad chybné inervace n. abducens a aberantni inervace M.r.ext. vlakny n.oculomotorius.

* 80% je unilateralnich, castéji postizeno levé oko.
* Zeny jsou postizeny nepatrné &astéji nez muzi (52:48).
* Pri oboustranném postizeni mize byt na kazdém oku jiny typ DS.



Duanuv retrakcni syndrom

* Typ I.
* Nejcastéjsi, az 70% vsech pfipadd Duanova syndromu.

* Esotropie — omezena nebo chybéjici abdukce

e Relativné normalni addukce.

* Retropozice medialniho primého svalu, v indikovanych pfipadech navic s resekci
ipsilateralniho zevniho primého svalu.

« Typ II.
* Nejméné Casty typ.
* Exotropie — omezena nebo chybéjici addukce.
* Relativné normalni abdukce.

 Typ. Il
* Esotropie i exotropie, oboji je stejné pravdépodobné.
* Limitace abdukce i addukce.



Duan radial-ray syndrome

* Duanlv syndrom (kterykoliv typ) + dysmelie (vyvojova porucha koncetiny) ddna poruchou v
radialnich paprscich.

e = OkihirGv syndrom (Okihiro syndrome).

* Geneticky podklad.



Duan radial-ray syndrome

https://medlineplus.gov/genetics/condition/duane-radial-ray-syndrome/



Duan radial-ray syndrome

https://medlineplus.gov/genetics/condition/duane-radial-ray-syndrome/



Duan radial-ray syndrome

https://medlineplus.gov/genetics/condition/duane-radial-ray-syndrome/



Crocodile tear syndrom

= Gustolakrimalni reflex.

 Jednostranné slzeni spousténé chutovymi podnéty.

* Vzacna diagnoza.

e MuUze se vyvinout po Bellové obrné, ¢i traumatické paréze.
* Vrozeny mUze byt spolecné s Duanovym syndromem.

* Predpoklada se abnormalni inervace slzné zlazy regenerujicimi chutovymi vlakny bud’ z licniho
nervu, nebo z glossopharyngeu.

* |psilateralni postizeni.

* Vzacné + ze strabologického hlediska nic navic oproti Duanovi => okrajova diagnoza.



Hereditary congenital facial palsy

Vrozené parézy obliCeje, Ci jeho casti.

Variabilni obraz, mohou byt pfitomné také ptdzy, Ci lagophthalmus, paralyticky strabismus, dalsi
CCDD...

Individualni pristup.

e Pomeérné vzacné.
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