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Opakovani:

Congenital cranial dysinervation disorders
= CCDDs
= vrozené hlavové dysinervacni poruchy

Vrozené, neprogredujici vyvojové abnormality jednoho Ci vice hlavovych nervu &i jejich jader.
Primarni/sekundarni dysinervace.

Sporadické i dédicné formy.

Mohou vést k sekundarnim zménam (napt. fibroze).

Jsou na pomezi paralytického a restrikéniho strabismu.

Nékdy i patologie samotnych svall/kosténych struktur orbity.



Congenital cranial dysinervation disorders

Radime zde:

Duanuv retrakéni syndrom.

Duan radial-ray syndrome (DRRS).

Mobiusuv (nékdy také Mobidv) syndrom.

Marcus-Gunn jaw-winking syndrom.

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

Dvojita obrna zvedacu.

Dédicna vrozena paréza n.VIl. = hereditary congenital facial palsy (HCFP)
Nékdy také CFEOM.



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

* Vrozend paralyza = plegie N. VI. a N. VII. (N. abducens, N. Facialis)

e Pacienti s MS mohou mit vyvojové poruchy i dalSich hlavovych nervi

* N. Ill. (Oculomotorius), N. V. (Trigeminus), N. IX. (Glossopharyngeus), N. Xll. (Hypoglossus)

* Nékdy také Siroka variace kraniofacialnich dysmorfii, srdecnich vad a poruch hrudni stény Ci
kosternich svald.

* Multifaktorialni patogeneze, predoklada se tzv. Cévni teorie — vada je nasledkem Spatného vyvoje
a.basilaris v pribéhu embryonalniho vyvoje.

* Nékdy je prokazana expozice skodlivym latkam v prubéhu ¢asnych stadii téhotenstvi:

* Thalidomid, ergotamin, kokain, misoprostol...



A. basilaris, soucast tzv. Willisova okruhu

https://www.kenhub.com/en/library/anatomy/basilar-artery



Sagitalni Fez mozkovym kmenem

https://commons.wikimedia.org/wiki/File:Brain_stem_sagittal_section.svg



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

* Priznaky:

Problémy s krmenim — od narozeni dité neni schopno normalniho kojeni, neprospiva, potencionalné
ohrozené na zZivoté.

Strabismus — vazne horizontalni pohyb, zejm. abdukce (plegie n. VI.), eroze rohovky (plegie N. VII.).
Citlivost na prudkeé svétlo (lagophthalmus) a hlasité zvuky (m. tensor tympani).
Sialorrhea = tekouci sliny.
Dysarthria = Spatna vyslovnost, nesrozumitelna rec.
Chybéjici mimika (plegie N. VII.) — pfiznak masky.
Nékdy jsou pritomny i kognitivni poruchy, ale vétsina pacientd je bez poruchy mentdlniho vyvoje.
Kraniofacialni dysmorfie (pokud jsou pfitomné):
* Microstoma = mala Usta
* Retrognathia = ,vpadla brada“
* Micrognathia = ,mala celist”
e Uvula bifida
* RozStép patra
* Velophrangealni insuficience
* Nékdy také vyvojové anomalie koncetin (chybéni prstl atd...)



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

Retrognathia

https://healthjade.net/wp-content/uploads/2020/01/retrognathism.jpg



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

https://imgur.com/hFhtU



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

https.//www.amsjournal.com/articles/2016/6/2/images/AnnMaxillofacSurg 2016 6 2 281 200322 f2.jpg



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

Uvula bifida

https://images-prod.healthline.com/hlcmsresource/images/galleries/bifid-uvula/1268-Bifid_Uvula-642x361-slidel.jpg



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

RozStép rtu a patra

https.//wmsmile.com/understanding-cleft-lips-and-palates-and-your-
treatment-options/




Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

* Klasifikace dle Terzise a Noaha:
* Klasicky MS = kompletni bilateralni plegie N. VI. a N. VII.

* Inkompletni MS = Obraz klasického MS s ¢aste¢né zachovalou motorickou funkci na jedné strané
obliceje.

* Moebius-like syndrom = Unilateralni plegie N. VII. a jina paréza dalSiho hlavového nervu.

* Dle nékterych autor(l maji pacienti s MS signifikantné vyssi riziko komunikacnich a vyvojovych
poruch skrze Spatnou interakci se svym prostredim.



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

Diagnostika:

* Klinicky obraz, EMG, ¢asné po narozeni nutno resit Spatné sani, ev. rozstépové vady

Terapie:
e Chirurgicka lécba

 Metodou volby je transfer volného svalového stépu (nejcastéji m. gracilis).
» Pacienti jsou pak schopni spontanniho Usmévu, rozvoj mozkové plasticity.
* Mensi vyskyt kompenzacnich recovych vzorcu.

* Snaha o zlepSeni jednak mimiky, jednak artikulace a pohybu souvisejicich s pfijmem potravy.

* Dle typu MS se resi i paréza N. VI.
 Parcialni transpozice vertikdlnich pfimych svald.
* Retropozice M.r. int. + resekce M.r.ext.



Marcus Gunn jaw winking syndrom

= Marcus Gunn jaw winking synkinesis = Marcus Gunn syndrom (MGS)
Mandibulo-palpebralni synkineze (trigemino-okulomotoricka synkineze).

Zpravidla kongenitalni, zpravidla jednostranna ptdza vicka, které se alespon castecné retrahuje
spolecné s pohybem celisti.

Nejasna etiologie, vice teorii, identifikovany i genové mutace, které mohou hrat roli v patogenezi.

Ptotické vicko se retrahuje napfr. pfi zvykani, dsmeévu, sani, horizontalnim pohybu cCelisti (ze strany
na stranu), nékdy pfri vyplazeni jazyka, Ci predsazeni Celisti.

Jsou znamy i inverzni (pokles vicka s pohybem celisti) a bilateralni formy MGS.
Odhaduje se, Ze 4-6% pripadu kongenitalni ptdzy jsou zaroven MGS.
Dle EMG studii maji pacienti s MGS lepsi motorickou funkci m. retractor palp. sup.

Vyjimecneé se objevuje ve skolnim véku, nékdy se spontanni upravou.



Marcus Gunn jaw winking syndrom

Hypotézy etiopatogeneze:

* Miswiring = Spatné zapojeni neurond
e V pribéhu embryonalniho vyvoje — kongenitalni formy.
* U regenerujiciho neuronu napf. po Urazu, po nadorovych onemocnénich CNS — ziskané formy.

* Release theory = teorie , uvolnéni”
* Predpoklada fylogeneticky stary reflexni oblouk mezi Zvykacimi a okohybnymi svaly.
* Ten se dle této teorie dokaze aktivovat za urcitych patologickych podminek.
* Podpora teorie na zakladé studii u nékterych nizsich obratlovc(.
* U Clovéka nebyl tento reflexni oblouk doposud identifikovan.



Marcus Gunn jaw winking syndrom

Lécba:
e Chirurgicka lécba ptozy
* Amblyopie.
* Horsi socialni zapojeni.
» Vidy zalezi na stupni, pridruzené symptomatologii a subjektivnim vnimani.

MGS nas zajima predevsim kvuli riziku amblyopie, vétsSina pacientll ma vyvinuto JBV a nema jakymkoliv
zplsobem postizenu okulomotoriku jako takovou.



CFEOM vs. COF

Congenital fibrosis of the extraocular muscles (CFEOM) Congenital orbital fibrosis

* Oboustranné postizeni, pomezi restrikce/parézy. e Jednostranné postizeni, Cisté restrikéni strabismus.

e Abnormalni vyvoj hlavovych nervu, které inervuji EOS. * Na podkladé fibrotizace orbitalnich mékkych tkani.

» Vétsina pacientll ma hypoplazii N. lll. ,ev. i hypoplazii * Drive nazyvana jako ,Syndrom jednostranné fibrozy,
N. IV. ¢i N. VI. blepharoptosy a enoftalmu®,

Fibrotizace je sekundarni. * Fibrotizace je primarni.



Dékuji Vam za pozornost!



