Vyvoj oka a vrozené
anomalie

Klinika nemoci oCnich a optometrie

LF MU, FN USA v Brne




ZarodeCne listy

m Ektoderm

epidermis a pridatne
organy (vlasy, nehty,...)
centralni nervovy
system

» Endoderm

vystelka GIT a
dychaciho traktu

zlazy vCetné pankreatu
a jater .




ZarodeCne listy

Mesoderm

svaly, vyluCovaci

system, genitalie

dermis (vnitrni g

vrstva kuze) gastrate
— kardiovaskularni

system (srdce, cevy)

kosti a chrupavky

Archenteron Ectoderm

(Future gut)

Mesoderm

Endoderm

i
Blastocoe| —lE—

5 90
L™ Future anus



Prubch vyvoje obecné

preembryonalni stadium

oplodneni — 3.tyden

embryonalni stadium

4. — 8. tyden vyvoje

fetalni stadium

9. tyden — narozeni
- postnatalni vyvoj



Postnatalni vyvoj oka

rychla diferenciace a vyzravani oCnich tkani
sitnice (makula) 4. - 6. mésic po narozeni
duhovko - rohovkovy uhel

pigmentace duhovky

ciliarni sval

zpruchodnéni slznych cest

rust oka definitivné ukoncen v 25 letech
CoCka roste stale behem zivota



Preembryonalni obdobi

= Oplodnéni — zygota —
morula — blastula

— nidace vajicka (7 —
10 den)

— neuralni ploténka a
neuralni ryha

(konec 3. tydne)

obrazek —17.den
vyvoje ocni policko z
bunek

neuralni plotenky




b O ) = 0 = -




Embryonalni obdobi
(4. — 8. tyden)

rychly vyvoj zrakového systému
4. tyden

- ztlustenim neuralni ploténky — opticka
ploténka

— opticka jamka vychlipenim z
prosencefala

— opticky vacek
- vychlipenim z povrchoveho ektodermu
— cockova ploténka






Embryonalni obdobi — 5. tyden

vyvoj mozkovych hemisfer, patere

iInvaginaci optickeho vacku — opticky
poharek

diferenciace bunek na vnitrnim povrchu —
vrstvy sitnice

Zz cockove ploténky — cocCkovy vacek

primarni sklivec a hyaloidni cevni system
mezi cockovym vackem a sitnici
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Oc¢ni jamka, oCni vacCek, oCni poharek

/“

1
neural tube "9"“" tube udace ectoderm noural tube

orma,
optic cup op“g'n:fk

neural ectoderm optic vesicles







Opticky poharek, primarni sklivec a
hyaloidni cevni system
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Embryonalni obdobi — 6. tyden

delka embrya 11 — 14 mm
- tvorba pouzdra Cocky
- pokracovani diferenciace sitnice
- sekundarni sklivec

- vyvoj endotelu rohovky z mesodermu nad
coCkovym vackem
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Vyvoj ocni CoCky




Vyvoj sklivce




Embryonalni obdobi — 6. tyden

z povrchoveho ektodermu — epitel rohovky

Z mesenchymu neuralniho hrebene
(mesoderm)

— Vyvoj cevnatky a sklery

vyvoj okohybnych svalu z mesodermu
vickove rasy z ektodermu
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Embryonalni obdobi — 7. tyden

uzavreni fetalni sterbiny —vlakna ZN rostou z
gangliovych bunek sitnice — stonek ZN

Z neuralniho epitelu — tycCinky a Cipky
jiz patrny ZN, chiasma a corpus geniculatum

coCkovy vacek zasoben z tunica vasculosa
lentis (paraaxialni mesoderm)

délka plodu 20 — 21 mm
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Tunica vasculosa lentis a a. hyaloidea




Embryonalni obdobi — 8. tyden

rychla diferenciace sitnice

stonek ZN vyplnen nervovymi viakny z
ggl.bunék sitnice

vyvoj stromatu duhovky a rohovky
(mesoderm)

okulomotorické nervy dorustaji k okohybnym
svalum

vyvoj 0s frontale a zygomaticum — oko
ulozeno

v orbitalni dutiné
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Fetalni obdobi — 9. - 40. tyden

9. tyden

- déelka plodu 30 — 40 mm

- 0oko @ 1 mm

11. tyden

- zahajen vyvo] makuly

- diferenciace korového zrakoveho centra

- terciarni sklivec — v oblasti mezi corpus
ciliare a pouzdrem cocky v oblasti ekvatoru
— zavesny aparat CoCcky a baze sklivce
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Fetalni obdobi — 9. - 40. tyden

16. tyden

- délka plodu 70 — 110 mm

- délka oka 3 - 7 mm

- vaskularizace hlavy ZN

5. mesic

- myelinizace jadra corpus geniculatum
laterale

- cevnatka rozdelena do 3 vrstev

- vytvoren zavesny aparat

22



Fetalni obdobi — 9. - 40. tyden

6.— /. mesic

- délka oka 10 - 14 mm

- dokonCena myelinizace zrakove drahy a
chiasmatu

- atrofie a involuce hyaloidniho systému

8. mesic

- vytvoreny vsechny vrstvy sitnice krome
makuly

- puvodne srostla viCka se otviraji
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Fetalni obdobi — 9. - 40. tyden

9. mésic
- délka plodu 300 mm

-délkaoka 16 - 17 mm

- ZN myelinizovan az po lamina
cribrosa

sclerae

- atrofie a involuce hyaloidniho
systéemu



Postnatalni obdobi

dokonceni diferenciace specializovanych
Cipku ( fovea, makula )

tvori se vrstva Henleovych viaken (migraci
nervovych vlaken nad Cipky v makule)

rust oka do 3. roku charakterizovan
rozsSirovanim sitnice a sklivce

délka oka ve 3. roce véku 22 — 23 mm
3. -15. rok zivota — rust oka 0 0,1mm za rok

http://www.youtube.com/watch?v=a0OY16GlarPw&NR=1 25



http://www.youtube.com/watch?v=aOY16GlqrPw&NR=1

Zarodecne listy

Ektoderm Mezoderm
Sitnice Predni list duhovky
Zadni list duhovky Sekundarni sklivec
Primarni a terciarni Descementova
sklivec membrana a endotel
Oéni &ocka rohovky
Epitel a stroma Sklera
rohovky Okohybné svaly

Slzné cesty
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Vyvojova stadia oka

Oplodnéni — 3.tyden
preembryonalni stadium

4. - 8. tyden vyvoje
embryonalni stadium

9. tyden — narozeni
fetalni stadium

Po narozeni
postnatalni vyvoj

27



N o/

NejdulezitéjsSi vyvojové udalosti 1

Preembryonalni stadium

Vytvari se optického pole neuralni plotenky
Embryonalni stadium

4. tyden — opticka jamka, opticky vacek

5. tyden — opticky poharek, primarni sklivec

6. tyden — sekundarni sklivec, endotel
rohovky, ocCni svaly, sklera

/. tyden - uzavreni oCni sterbiny
8. tyden — okulomotoricke nervy
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N o/

NejdulezitéjsSi vyvojové udalosti 2

Fetalni stadium
9.-11. tyden — terciarni sklivec
5. mesic — zavesny aparat CocCky
/. mesic — atrofie hyaloidniho systemu
8. mesic — ocCni viCka se oteviraji
Postnatalni stadium
Vrstva Henleovych viaken
Rust oka 0,1 mm/rok do 15 let
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Vyvoj oCniho vacku a o¢niho poharku

segmentace neuralnich zahybu —
prosen..., mesen..., rhombencephalon
oko z prosencephala jako opticky vacek
iInvaginaci neuralniho ektodermu

rozsirovanim a posunem k povrchovemu
ektodermu —

uzaver predniho neuroporu — vytvoreni
ocniho vacku na konci 4.tydne vyvoije
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Vyvoj oCniho vacku a o¢niho poharku

opticky vacek = komprimovana 1 vrstva
bunek neuralniho ektodermu

dotyk mezi neuralnim a povrchovym
ektodermem —

formace CoCkove plotenky

zuzeni optickeho vacku — opticky stonek —
ZN

iInvaginace cockove plotéenky do optickeho
vacku + invaginace neuralniho ektodermu —
kolaps oCniho vacku
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Opticky vacek - neuroektoderm

-

neural tube "9‘"" tube udace ectoderm neural tube

.mg
p\
optic cup epltgollum

neural ectoderm optic vesicles




Vyvoj o¢niho vacku a o¢niho poharku

vznik dvojité vrstvy neuralniho ektodermu —
opticky poharek

vnitrni vrstva — neurosensoricka sitnice
vnejsi vrstva — pigmentovy epitel sitnice
dolni cast poharku stale otevrena —»

opticka sterbina, fetalni, embryonalni sterbina
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Neurosensoricka a pigmentova vrstva

34



Vyvoj o¢niho vacku a o¢niho poharku

mesenchym neuralniho hrebene vyplni
optickou fisuru a obkrouzi opticky poharek

— vznik hyaloidni arterie na konci 1. mesice
vyvoje

cockovy vacek se oddeli od povrchoveho
ektodermu — uzavren v poharku (2.mesic)
a.hyaloidea — jde k CocCce

uzaver optickeé fisury (7.tyden) — stabilizace

nitroocniho tlaku — kriticky bod pro vyvoj
normalni velikosti oka
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Arteria hyaloidea a uzavér opticke
fisury
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Vyvoj oCniho vacku a o¢niho poharku

uzaverem optické sterbiny — hyaloidni arterie
uzavrena ve ZN

CoCka oddelena od rohovky — primitivni
predni komora ocni

vyvoj stromatu a endotelu rohovky z
mesenchymu

vyvoj epitelu rohovky z povrchoveho
ektodermu

cevnatka a sklera — z mesenchymu kolem
sitnice
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Kolobomy

abnormalni uzaver optickeho poharku —
kolobomy a Casto mikroftalmus

kolobomy lokalizovany typicky dole u 6
hodiny podel optické sterbiny

postihuji duhovku, cevnatku nebo ZN
predni kolobomy (duhovka)

zadni kolobomy (ZN) Casto spojeny
s mikroftalmem a vyssim NT

38



Kolobom duhovky

39



Vyvoj jednotlivych Casti oka

Vyvoj] ocni COCky

Vyvoj sklivce

Vyvoj rohovky, duhovky, komorovéeho
uhlu

Vyvoj cévnatky a skléry

Vyvoj sitnice

Vyvoj makuly

Vyvoj zrakového nervu

Vyvoj okohybnych svalu

Vyvoj vicek
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Vyvoj CoCky

VYVO| CoCky = povrchovy ektoderm

dotyk mezi optickym vackem a povrchovym
ektodermem — formace cockove plotenky
Invaginace cockove ploténky do optickeho
vacku — CocCkovy vacek

bunecna nekrdza + zhrouceni bazalnich

membran + migrace epitelu — separace
cockoveého vacku od povrchoveho ektodermu

41



Cockova ploténka, CoCkova jamka,
coCkovy vacek

neuroektoderm

odni pohérek
cockova
plakoda
mezenchym povrchovy
~ ektoderm b

tvorici se
ocni pohdarek cockovy vacek 42






Vyvoj CoCky

pusobeni teratogenu — maly ¢oCkovy vacek
— selhani oddeleni vacku od povrchoveho
ektodermu

vysledek — dysgeneze predniho segmentu
(syndrom rozstepu predni komory)

mirngjSi forma abnormalniho oddeleni vacku
%

— predni lentikbnus, predni polarni katarakta

44



Teratogeny

Metabolicke

Alkohol, diabetes
Leky a chemikalie

Cytostatika, tezké kovy, dioxiny, herbicidy
Infekce

Rubeola, herpes virus, toxoplazmoza
lonizujici zareni

Alfa, beta, gama, neutronové zareni

45



Predni lenticonus




Predni polarni katarakta




Vyvoj CoCky

coCkovy vacek = 1 vrstva epitelialnich bunék
vrchol (apex) bb. — smeruje do dutiny vacku
baze bb. — bazalni membrana povrchu €. vacku
— vznik pouzdra CoCky

zadni epitelialni bb. — vyplni lumen C. vacku, ztraci
buneécné organely a jadra, stanou se transparentni
9

primarni CoCkova vlakna = embryonalni nukleus
(C. vlakna orientovana horizontalne, nejsou Y Svy)

predni epitelialni bb. kuboidniho tvaru — predni
cockovy epitel
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Embryonalni nukleus




Vyvoj CoCky

predni epitelialni bb. —» sekundarni cockova vlakna

( migraci do periferie cocCky, prodluzovanim, ztratou
jader

a diferenciaci)

sekundarni C. vlakna orientovana kolem
embryonalniho jadra (ze zadniho epitelu) a tvori —
fetalni nukleus

sekundarni C. vlakna se setkavaji na prednim a
zadnim polu CoCky — CcocCkove Svy tvaruY

predni Sev ( Y ) orientovan kolmo, zadni Sev
orientovan

obracené
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Embryonalni a fetalni nukleus

Anterior

Cortical
fibres

Fetal Embryonic
nucleus nucelus

Posterior
Secondary fibres
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Anterior

=

Posterior
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Vyvoj CoCky

kortikalni coCkova vlakna

- kolem fetalniho jadra mitotickou aktivitou prednich
epitelialnich bb.

- netvori coCkove Svy

- klinicky tvori fetalni jadro Cast cetralni CoCky uvnitr Y

— Svu

katarakty détskeho véku lokalizované uvnitf Y Svu

nebo vCetné Y Svu = kongenitalni katarakty

kortikalni katarakty zevné od Y Svu = ziskané
katarakty

(lamelarni katarakty)
pri narozeni vetsi cast cocky tvori embryonalni +
fetalni jadro a jen minimalni kortex CoCky 54




Nuklearni versus kortikalni katarakta

Nuclear Cataract

Iris
Opaque | ,
“cloudiness” ' Lens
Nucleus
Cortex

°' Capsule

Cortical Cataract

Opaque
cortical
“spokes”

Swollen lens § £

Iris

Lens
Nucleus
Cortex
Capsule
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Kongenitalni katarakta
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Kongenitalni katarakta




Kongenitalni katarakta

b | TTEOL E
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Kortikalni katarakta

,’ Edward S. Harkness Eysuinstitute
Columbia University
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Vyziva CoCky béhem vyvoje

hyaloidni cévni sytém = a.hyaloidea — vétev

a.ophthalmica

- po uzaveru opticke sterbiny lokalizovana v centru
zrakoveho nervu

primarni sklivec je obklopen vetvenim hyaloidnich
cév, obkruzuje coCku — tunica vasculosa lentis

- sit cev+mesenchym prekryvajici pouzdro CocCky
— pupilarni membrana

— 9. tyden vyvoje — vrchol rozvoje hyaloidniho

systemu
— postupné mizeni hyaloidniho systému do 3.-7.
mesice vyvoje

http://www.youtube.com/watch?v=XFVzXiVbAel 60



http://www.youtube.com/watch?v=XFVzXiVbAeI

Tunica vasculosa lentis




Pupilarni membrana

Druha cevnata tkan, ktera se vytvari v dobe,
kdy se formuje endotel rohovky (6. tyden) a
zanika v 8. fetalnim mesici

Je to jemna blanka propletena cevami, je
vyzivovana zadnimi dlouhymi ciliarnimi
arteriemi

Pokud membrana po narozeni zcela
nevymizi, nalézame jeji zbytky v predni
komore oka — persistence pupilarni
membrany
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Poruchy zaniku hyaloidniho
systemu

Mittendorfuv bod = mala oblast fibrézy na
zadnim pouzdre cocky ( & 2mm )

— Inkompletni regrese a. hyaloidea

persistence primarniho hyperplastickeho
sklivce

— zavazna vrozena anomalie zpusobena
regresi hyaloidnich cev

persistence pupilarni membrany
— Inkompletni involuce pupilarni membrany
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Mittendorfuv bod

Anterior

Fosterior
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Mittendorfuv bod




Persistence primarniho
hyperplastickeho sklivce
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Perzistence pupilarni membrany




Vyvoj jednotlivych Casti oka

Vyvoj ocni CoCky

Vyvoj sklivce

Vyvoj rohovky, duhovky, komorovéeho
uhlu

Vyvoj cévnatky a skléry

Vyvoj sitnice

Vyvoj makuly

Vyvoj zrakového nervu

Vyvoj okohybnych svalu

Vyvoj vicek
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Vyvoj sklivce

VYVOj spojen s rozvojem a zanikem hyaloidnich cév

primarni sklivec

5. tyden vyvoje

z bunék neuralniho hrebene tésné za cockou a hyaloidnich cév

sekundarni sklivec (6. tyden)

- tvofi se kolem primarniho sklivce pfi uzavéru fetalni
stérbiny

- slozen z primitivnich hyalocytu, kolgennich viaken a kyseliny
hyaluronoveé

- zvétsovani objemu produkci kolagennich vlaken hyalocyty
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Primarni sklivec

70



Sekundarni sklivec
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Vyvoj sklivce

terciarni sklivec

- vznika u ekvatoru CocCky v oblasti rasnateho
telesa

- kondenzaci kolagennich viaken vznika

— baze sklivce

— primitivni vlakna zavesnéeho aparatu v oblasti
processus ciliares

- tato primitivni vilakna se nazyvaji Drualtovy svazky,
z nich vzniknou cocCkova zonula

72



Terciarni sklivec a Drualtovy svazky




Vyvoj sklivce

Od 4. mesice vyvoje atrofuje primarni sklivec a
hyaloidni cévy

Cloquetuv kanal

- klinicky zfetelny jako centralni pruhledna zéna
vychazejici z TZN k zadnimu pouzdru CocCky

Bergmeisterova papila

- zbytek hyaloidnich cév s glialni fiborozou ve formé
stonku vychazejiciho z TZN nékolik milimetru do
sklivce

74




Cloquetuv kanal




Cloquetuv kanal

_Foto 12
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Bergmeisterova papila




Vyvoj sklivce

zbytek predni Casti
primarniho sklivce
Wiegertovo ligamentum
- pevneé spojeni mezi
sklivcem a zadnim
pouzdrem

coCky (kapsulohyaloidalni
ligamentum)

pomalu mizi postnatalné do
30. roku véku

— u déti kontraindikace
extrakce celé CocCky pro

nebezpeci ztraty sklivce

pri narozeni sklivec tvoren
bazi sklivce a Cockovymi
vlakny (terciarni sklivec)
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Wiegertovo ligamentum

Wieger's
ligoment

Berger's
Vitreous = space
base [T}
i
Cloquet's
: j canal
Space
of

Erggelet

Space of _
Martegiani

Peripapillary
vitreoretinal adhesion
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Vyvoj jednotlivych Casti oka

Vyvoj oCni CoCky
Vyvoj sklivce
Vyvoj rohovky, duhovky, komorovéeho

uhlu

Vyvoj cévnatky a skléry
Vyvoj sitnice

Vyvoj makuly

Vyvoj zrakového nervu
Vyvoj okohybnych svalu
Vyvoj vicek
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Vyvoj rohovky, duhovky a
komorového uhlu

/. tyden vyvoje

- uzavirani opticke sterbiny

- oddeleni primitivni CoCky od predniho mesenchymu
— primitivni predni komora

- Z predniho mesenchymu

— stroma a endotel rohovky

— stroma duhovky, ciliarni sval a struktury duhovko-
rohovkoveho uhlu
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Vyvoj rohovky

Sema3A QCPN
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Vyvoj rohovky, duhovky a
komorového uhlu

epitel rohovky
— z povrchového ektodermu
Bowmanova membrana

— kondenzaci z predni Casti
stromatu rohovky

- Z bunék neuralniho hrebene

bb.neuralniho hfebene —

prekurzory keratocytt —

sekrece kolagenu typu |l a
fibronektinu

4. mésic vyvoje — Vyvoj
zonulae occludentes endotelu

— pevna spojeni bunék, brani
praniku tekutiny do

endotelu
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Vyvoj rohovky

EXTERNAL LAYER
EPITHELIUM

" BOWMANS
- MEMBRA

INTERNAL

STROMAL
LAYER




Vyvoj rohovky, duhovky a
komorového uhlu

6. mesic vyvoje
— Descemetova
membrana

( bazalni membrana
endotelu )

iIntaktni endotel rohovky
je dulezity pro
konstantni obsah vody
ve stromatu

/. mesic vyvoje

— rohovka je jiz

Endothelium

relativné transparentni
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Vyvoj rohovky, duhovky a
komorového uhlu

duhovka ma 2 vrstvy

- stroma duhovky (predni vrstva )
- epitel duhovky ( zadni vrstva )
epitel duhovky a rasnatéeho telesa

— z neuralniho ektodermu predni casti
optického poharku

stroma duhovky — z mesenchymu neuralniho
hrebene
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Vyvoj duhovky
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Vyvoj rohovky, duhovky a
komorového uhlu

rasnate téleso

— z neuralniho ektodermu predni casti
optického poharku

ciliarni sval rasnatéeho telesa

— Z mesenchymu

5. mesic vyvoje

— vacky v epitelu rasnateho telesa
— zahajeni produkce komorove vody
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Vyvoj rohovky, duhovky a
komorového uhlu

duhovko-rohovkovy uhel ( iridokornealni )
— z predniho mesenchymu
- nekrdza, fagocytdza a remodelace
— rozstep v oblasti uhlu — vznik primitivni
tramcCiny uhlu
ruzny stupen rustu tkani v oblasti uhlu

— posun duhovky a rasnateho telesa
dozadu

— prohloubeni predni komory
— objeveni ( vizualizace ) tramcCiny v uhlu
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Vyvoj komoroveho uhlu

Mezodermalni tkan se vlozila mezi okraj
ocniho poharku a zaklad rohovky a sklery

Z tohoto mista odstepuji 2 vrstvy bunek:
Pokracovani rohovkového endotelu
Tvori uveu, duhovku a pupilarni membranu

Predni komora vznika v 8. mesici, je velmi
melka a prohlubuje se az po narozeni
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Vyvoj komoroveho uhlu
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Vyvoj rohovky, duhovky a
komorového uhlu

selhani vyzravani tkani
komoroveho uhlu
— persistence

A Pathophysiology of
mesenchymalni tkane v Congenital Glaucoma
ahlu Rkt

perio
- Barkanova e Cellular or membranous

abnormality of
trabecular meshwork

mem bréna e Barkan membrane

» Diffuse anterior
segment anomaly

% Selhénl’ posunu e Abnormal insertion of the »2o& &

ciliary muscle

duhovky a corpus ciliare
dozadu

- kongenitalni

glatkom
93



Poruchy vyvoje rohovky, duhovky a

komoroveho uhlu

Dysgeneze komorového uhlu
Kongenitalni glaukom
Embryotoxon

Axenfeldova anomalie
Petersonova anomalie
Riegrova anomalie

Cornea plana

Sclerocornea

Ektropium zivnatky

Ektopie pupily
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Dysgeneze komoroveho uhlu

Incomplete clearage
. of the iris from the
E corneo scleral wall
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Kongenitalni glaukom
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Dysgeneze predniho segmentu

abnormality vyvoje predniho segmentu
- zadni embryotoxon — posun Schwalbeho
linie dopredu

- Axenfeldova anomalie — predni posun
Schwalbeho linie s pruhy duhovky
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Schwalbeho linie

Anterior trabeculum
Scleral spur

Schwalbes line
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Embryotoxon posterior
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Embryotoxon posterior




Axenfeldova anomalie




Axenfeldova anomalie
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Petersova anomalie

Petersova anomalie — centralni zakal ronhovky
s chybenim Descemetovy membrany a
endotelu v miste zakalu rohovky

- obvykle oboustranna

- s centra rohovky mohou vest tkanové spojky
K oCni CoCce

- anomalie byva spojena Casto s perzistentni
pupilarni membranou

- v 50% je provazena glaukomem
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Petersova anomalie




Petersova anomalie
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Dysgeneze predniho segmentu

abnormality vyvoje predniho segmentu

- Riegerova anomalie — hypoplazie stromatu
duhovky s iridokornealnimi fibréznimi pruhy

- cornea plana — vrozene plocha rohovka

- sclerocornea — nezretelny korneoskleralni
prechod s pokracovanim sklery smerem
dopredu
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Riegerova anomalie — komorovy uhel

Schwalbe’s line

Detached Schwalbe's line

Trabeculum




Riegerova anomalie

RIEGER'S ANOMALY




Riegerova anomalie — mirny
stupen




Riegerova anomalie — t¢zky stupen




Kongenitalni ektropium zivnatky




Kongenitalni ektropium zivnatky
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Kongenitalni ektropium zivnatky

WRODIALIAS com
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Ectopia pupilae




Cornea plana




Sclerocornea




Sclerocornea




Vyvoj jednotlivych Casti oka

Vyvoj ocni CoCky

Vyvoj sklivce

Vyvoj rohovky, duhovky, komorovéeho
uhlu

Vyvoj cévnatky a skléry

Vyvoj sitnice

Vyvoj makuly

Vyvoj zrakového nervu

Vyvoj okohybnych svalu

Vyvoj vicek e




Vyvoj cevnatky a sklery

skléra a cévnatka

— Z mesenchymu neuralniho hrebene
ulozeného

periferne od optickeého poharku
- sklera
— kondenzaci mesenchymu smerem Kk
ke ZN — 3. mésic vyvoje
bb. mesenchymu pronikaji vzadu do ZN
— lamina cribrosa
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brosa sclerae

INa Cri

Lam
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Vyvoj cévnatky a sklery
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Vyvoj cevnatky a sklery

cévnatka
— z mesenchymu neuralniho hrebene a
Z mesodermalniho mesenchymu —
cévni endotelie —
embryonalni choriokapilaris na zevnim povrchu
pigmentoveho epitelu sitnice — 2. mesic vyvoje
4. mesic vyvoje — spojeni choriokapilaris
S aa. ciliares posteriores breves
pripojeni vortikdznich zil
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RPE
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Zadni ciliarni arterie a vortikozni zily

Predni ciliarni arterie

Suprachoroidalni
prostor

124



Vyvoj cevnatky a sklery

Vyvoj rasnatéeho teliska
Zprvu Cisté ektodermalni puvod — ciliarni
vybézky
4. mesic - mezi vybezky se hromadi tkan
mezodermalniho puvodu — musculus ciliaris
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Vyvoj rasnatcho téliska
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Vyvoj sitnice

sitnice
— vyvoj z optickeého poharku ( dvojita vrstva
neuralniho ektodermu )
- nejdrive se vytvori limitujici membrany
neurosensoricka vrstva — z vnitrni
nepigmentovane vrstvy

pigmentovy epitel sitnice ( RPE ) —» ze zevni
pigmentované vrstvy optickeho vacku
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Neurosensoricka a pigmentova vrstva

) g
;n‘ =

zevni vrstva
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Vyvoj sitnice

pigmentovy epitel sitnice ( RPE )
primitivni bb.RPE sloupcovité — bb. kuboidni
(s obsahem pigmentovych granuli)

6. tyden vyvoje — jiz pritomna Bruchova
membrana (bazalni membrana RPE)

4. mesic vyvoje — bb. RPE hexagonalni s
mikroklky
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Vyvoj sitnice

neurosensoricka sitnice

1. meésic vyvoje

diferenciace na

- Zevni jadrova vrstva

- vnitrni bezjaderna vrstva - neuroglie
proliferaci a migraci bb. jadrove vrstvy —
vnitfni a zevni vrstva neuroblastu

z vnitrni vrstvy neuroblastu — vrstva
nervovych vlaken
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Vyvoj sitnice

diferenciace bb.
od vnitrni do zevni neurosensoricke sitnice
nervova vlakna smeruji ke zrakovemu nervu
15. tyden vyvoje
deleni a mitdézy bb.uplne vymizi
dalSi vyvoj jen diferenciaci existujicich bb. a
zdokonalenim synaptickych spojeni
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Vyvoj sitnice

bb. Mullerovy, amakrinni a horizontalni
- Z neuroblasticke vrstvy
bb. bipolarni a fotoreceptory

- vyzravaji jako posledni v zevni vrstve
sitnice
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Vyvoj sitnice
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Vyvoj] makuly

diferenciace makuly probiha relativhe pozde

/.tyden vyvoje

- fovea tvorena gangliovymi bb.+ nezralymi
Cipky

- objevuje se naznak foveolarni deprese

- Cipky se prodluzuji, jsou orientovany

horizontalne

zmeny ve fovealni oblasti pokracuji i po

narozeni!
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Vyvoj] makuly

fovea pri narozeni relativné dobre vyvinuta

- tvorena jednou radou gangliovych bb.

- radou bb. bipolarnich

- zevni plexiformni vrstvou Henleovych
viaken

az nékolik mésicu po narozeni gangliové a
bipolarni bb. kompletne uprazdni foveu
centralis
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Makula lutea

FOVEAL MARGIN, FOVEAL DECLIVITY, FOVEOLA, AND UMBO
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capillary declivity umbo fovea
arcade externa
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Vyvoj sitnice

VYVOj cev sitnice z vetve fetalni a.ophtalmica
- vetev a. carotis interna
a.ophtalmica se vetvi do hyaloidnich céev

— vetev a.hyaloidea v optickem stonku se
meni na — a. centralis retinae

4. mesic vyvoje — kompletni regrese
hyaloidniho

systemu, a.c.retinae a jeji vetve persistuji
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Arteria hyaloidea a arteria centralis
retinea
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Vyvoj sitnice

iInkompletni regrese hyaloidnich cev

— persistence primarniho hyperplastického
sklivce

— Bergmeisterova papila ( mirnejsi forma )
- maly stonek z TZN cCnici do sklivce

obaleny

glialni fibrézou
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Persistence hyperplastickeho sklivce
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Burgmeisterova papila
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Vyvoj sitnice

4. mesic vyvoje

— mesenchymalni bb. hyaloidni zily
pronikaji do vrstvy nervovych
viaken

5. mesic vyvoje

— pruhy mesenchymalnich bb. v zevni vrstve
sitnice kanalizuji a obsahuji erytrocyty
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Vyvoj sitnice




Vyvoj sitnice

5. mesic vyvoje

— cévni arkady dosahuji k
ekvatoru oka

— aa.clliares dlouhé a kratke zadni ciliarni
jsou jiz funkcni

rust arterii do periferie

— nejdriv dorustaji nasalné k orra serrata

— nejpozdeji temporalne k orra serrata
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Arteria centralis retinae
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Retinopathie nedonosenych (ROP)

etiologie

— nezrale deti s nizkou porodni vahou maji
nezralou temporalni cast sitnice bez
cévni site

— rust endotelialnich bb. stimulovan nizkym
parcialnim tlakem kysliku a inhibovan
vysokym tlakem kysliku
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Retinopathie nedonosenych (ROP)

teorie

nezralé deti s nizkou porodni vahou

— zvyseni pH kysliku inhibuje vyvoj
periferni cévni sité

— vysledkem je sitnicova hypoxie a
abnormalni

periferni cévni sit
— sekundarni rust cévnich endotelii a
neovaskularizace
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Retinopathie nedonosenych (ROP)




Retinopatie nedonoSenych (ROP)

STAGE 3 ROP

blood vessels
Abnormal
blood
vessels
growing
i\:l‘:l?eous Retina with
blood vessels
(le"y) %/
Optic nerve

Cornea
Iris




Retinopatie nedonoSenych (ROP)
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Vyvoj jednotlivych Casti oka

Vyvoj ocni CoCky

Vyvoj sklivce

Vyvoj rohovky, duhovky, komorovéeho
uhlu

Vyvoj cévnatky a skléry

Vyvoj sitnice

Vyvoj makuly

Vyvoj zrakového nervu

Vyvoj okohybnych svalu

Vyvoj vicek =




Zrakovy nerv

Covten of occd pitad balan
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Vyvoj zrakoveho nervu ( ZN )

z optickeho stonku ( z neuralnino ektodermu )

— pri uzavirani optic. vacku uvnitr a.
hyaloidea

hyaloidni cévy rostou ze ZN k CocCce
— glialni bb. tvori pochvu kolem cev

— dalsi glialni bb. migruji do ZN a tvori terc
ZN - jejich puvod z vnitfni nepigmentovane
vrstvy optického stonku
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Vyvoj zrakoveého nervu ( ZN )
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Vyvoj zrakoveého nervu ( ZN )

3. meésic vyvoje
— mesenchymalni bb. migruji
do ZN

podili se na vytvoreni
lamina cribrosa

— ZN se posunuje nasalne
rozSifovanim
temporalni poloviny oka
— Kuhntova tkan

anatomicka hranice mezi
ZN a sitnici

- glialni tkan ( z
neuroektodermu )

-z mesenchymu ( z
neuralniho hrebene )
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Vyvoj zrakoveého nervu ( ZN )

/. mesic vyvoje
— zacatek myelinizace ZN

( od chiasmatu sméerem k
oku )

— myelinizace ZN se zastavi
na lamina cribrosa asi mesic
PO harozeni

—— — myelinizace ZN pokracuje i
PO narozeni az do

pozdniho detstvi na ZN za
okem a na zrakové draze
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brosa scleare

INa Crl

Lam
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Vyvoj zrakoveho nervu ( ZN )

vrozena abnormalita myelinizace ZN
fibrae medullares
— myelinizace terCe ZN a nervovych viaken
sitnice
— myelinizovana nervova viakna sitnice
- Casto spojeno s vysokou myopii a
amblyopii obvykle dobre lecCitelnou
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Fibrae medullares
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Kolobom ZN




Kolobom ZN
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Vyvoj jednotlivych Casti oka

Vyvoj ocni CoCky

Vyvoj sklivce

Vyvoj rohovky, duhovky, komorovéeho
uhlu

Vyvoj cévnatky a skléry

Vyvoj sitnice

Vyvoj makuly

Vyvoj zrakového nervu

Vyvoj okohybnych svalu

Vyvoj vicek L




Vyvoj okohybnych svalu

6. tyden vyvoje

— puvodem z mesodermu

— jejich rust a diferenciace spolecné
s rustem a diferenciaci svalu obecné
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Vyvoj okohybnych svalu




Vyvoj okohybnych svalu

nasal capsule nasal cavity

nasolacrimal duct

retina

sphenoid o L S T =3 - S o ptic nerve
{ala g e { . Y
orbitalis)

internal -
carotid artery®

basilar arteruy=

cerebellum
{extra
ventricular)
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Oc¢ni svaly

MUSCLES OF THE RIGHT EYE

levator palpebrae
superioris
superior rectus

superior oblique

medial rectus

I,
=

N
.*

O

.«
p
v

inferior rectus

lateral rectus
inferior oblique
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Vyvoj vicek

/. tyden vyvoje
— z povrchoveho ektodermu
- epidermis, rasy a spojivkovy epitel
— Z mesenchymu neuralniho hrebene
- dermis a tarsus
— m. orbicularis oculi z mesodermu
— m. levator palp. super. z mesodermu
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Vyvoj vicek

/. tyden vyvoje
— z nahromadeni mesenchymu
- nasalni frontalni vybezek
( horni viCko)
- maxilarni vybezek ( dolni vicko )

vybezKky rostou spolecne a splyvaji
— — 12. tyden vyvoje
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Vyvoj vicek

/. mesic vyvoje

— rozvoj vickovych zlazek a ras
6. mesic vyvoje

— ViCka se postupne oddeluji
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Vitkové zlazy

«—— Glands of Krause

Spojivkovy

fornix Forniceal conjunctiva

Bulbérni spojivka Bulbar conjunctiva Goblet cells

Palpebral conjunctiva

Vickova spojivka Glands of Manz

Glands of Wolfring

Crypts of Henle

Krauseho Zlazky

Poharkové bunky

Manzovy zlazky

Wolfringovy zlazky

Henleho krypty
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Vyvoj vicek - opakovani

/. tyden vyvoje
— z povrchového ektodermu
- epidermis, rasy a spojivkovy epitel
— z mesenchymu neuralniho hrebene
- dermis a tarsus
— m. orbicularis oculi z mesodermu
— m. levator palp. super. z mesodermu
12. tyden vyvoje - vybézKky vicek rostou spolecne a splyvaji
/. mesic vyvoje
— rozvoj vickovych zlazek a ras
6. mesic vyvoje
— ViCka se postupné oddeluji



Poruchy vyvoje vicek 1

Kryptoftalmus

— selhani diferenciace
a oddeéleni vicek

— chybna diferenciace
rohovky

— casto pritomne dalsi
vyvojové anomalie
(napr. syndaktylie )
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Poruchy vyvoje vicek 2

Ankyloblepharon

— splynuti okraju
horniho a dolniho
vicka ¢astecné nebo
uplné
— Casto u temporalni ,
" e
strany - ® a=
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Poruchy vyvoje vicek 3

Euryblepharon

— vrozena ochablost temp. Casti
dolniho vicka

casté u Downova syndromu

— absence palpebralni ¢asti
ocniho kruhového svalu
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Poruchy vyvoje viCek 4

Epiblepharon

— nadbytecCny zahyb

vicka s jeho
stoCenim proti oku

— rasy v kontaktu s
rohovkou

— spontanni uprava
obvykle ve véku 2 - 3 let
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Poruchy vyvoje vicek 5

Epicanthus

Polomesicita rasa ve
vnitrnim koutku
Siroky kofen nosu,
paréza okohybnych
svalu, ptéza,
hemangiomy vicek
Casto u Downova sy




Poruchy vyvoje viCek 6

Vrozené entropium
Castéji na dolnim
vicku
Spojeno s chybnym
postavenim ras
Hypertrofie svéraCe
vicek

Vrozene ektropium
Velmi vzacné




Poruchy vyvoje vicek 7

Distichiasis
Druha rada ras,

modifikace
Meibomskych zlaz
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Poruchy vyvoje viCek 8

Trichiasis
Abnormalni rust
ras smerem Kk
rohovce a spojivce
LéCba —
elektroepilace,
chirurgicky zakrok
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Poruchy vyvoje vicek 9

® Blepharophimosis

Abnormalné uzké
ocCni sterbiny
Bilateralni ptoza,
redukovana

velikost vicek,
Siroky koren nosu
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Poruchy vyvoje vicek 10

m Kolobom vicek

— obvykle defekt
horniho vicka

— uplne chybeni vicka
— zbytek srusta s
S rohovkou
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Poruchy vyvoje viek - Dermoidalni

cysty

Dermoidy = Choristomy

— zbytek epidermalnich a dermalnich tkani
v hloubeji ulozenych tkanich

— cysty s obsahem tuku, vlasu, epitelu a
mazovitého sekretu

Vyskyt

— limbalni dermoid

N — dermolipom ( ve spojivce )
— subkutanni dermoid ( v ocCnici )
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[Limbalni dermoid

LS w
A8 ’

(:h) Edward S. Harkness Eye Institute | » :

Columbia University
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[Limbalni dermoid
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Dermolipom

o Columbia University

' (i Edward S. Harkness Eye Institute
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Ektodermalni dysplazie

— abnormalni zuby, chlupy, nehty, snizene
poceni, chybéni prstu (ectrodaktylie)

oCni nalezy
— atresie slznych cest, hypertelorismus,
blefaritidy, suché oko, zanety rohovky

— dysfunkce meibomskych zlaz
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Dedichost



Dédicnost

nauka o dedi¢nosti = Genetika
— zaklady moderni genetiky J.G.Mendel

— 10% - 15% déedicné choroby oka

historie

— Hippokrates (4.stol.pred Kristem) popsal
silhani v rodokmenu

— Dalton (1798) barvoslepost + hemofilie

— retinoblastom (1983) popsana mitoticka
bunecna porucha
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Zakladni poymy genetiky

hereditarni
— geneticky podminena choroba nebo znak

kongenitalni
— znak nalezeny pri narozeni

familiarni vyskyt

— — choroba nebo znak se vyskytuje u vice
Clenu rodiny
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Zakladni poyjmy genetiky

gen
— zakladni jednotka dedicnosti

— segment DNK, nositel jednoducheho
znaku

genotyp
— znaky podminené dedicnosti
fenotyp

A AN

Interakce
mezi genotypem a vnejsimi vlivy

190



Zakladni poyjmy genetiky

peristaza

— soucet vlivu vnitfnich i vnéjSich pusobicich
na organismus Vv intra- i extrauterinnim

VYVOji

peristaticka variabilita

— schopnost organismu reagovat na tyto

vlivy urCitymi zmenami

peristaticke faktory

— 45% vrozenych vad oka (intra- a
extrauterinni vlivy — anoftalmus, mikroftalmus,
vrozena katarakta, vrozeny glaukom,
nystagmus)
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Zakladni poymy genetiky

geny

— usporadany v chromozomech

— 23 paru u Clovéka

autozomni chromozomy

— 22 paru,kromé chromozomu X a Y
heterozomni chromozomy

— 23. par, pohlavni chromozomy
—>umuze XayY

—>uzeny XaX
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Zakladni poymy genetiky

gamety
— otcovskeé a materské zarodecné
bunky

Zygoty

— splynutim gamet
allela

lect with identical alleles allele in one locus has changed
A

— misto genoveého paru na
chromozomu

homozygot

— na jednom miste dve stejné allely
(AA, aa)

heterozygot
— 2 nestejne allely na jednom miste
chromozomu (Aa) 163

homozygous pair



Zakladni poymy genetiky

dominantni gen
— patologicky mutujici gen v homo-
| heterozygotnim postaveni (AA, Aa)
recesivni gen
— prekryt normalni alellou nebo

jsou obée alely stejné u homozygota (Aa,
aa

dominantné dedicna choroba

— vazana na dominantne heterozygotni
genotyp (Aa)

recesivneé dedicha choroba
— vazana na homozygotni genotyp
(aa heterozvaoti Aa obvvkle normalni)



Mendelovy zakony dédi¢nosti

dominantni typ dedicnosti

— zdravy x nemocny 1 : 1
patologicky znak prenasen pres generace
nemocny heterozygot + zdravy

— 950% deti heterozygotne nemocnych

— 50% deti homozygotne zdravych
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Dominantni typ dédi¢nosti

kifzenf homozygota § heterozygotem &
B Aa X

oamety.
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Mendelovy zakony dédi¢nosti

recesivni typ dedicnosti

— sSpojen s homozygoty

konduktori

— fenotypicky normalni heterozygoti

— pfi spojeni 2 konduktoru =
25% déti nemocnych
— 25% deti zdravych
50 % déti jsou konduktofri
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Recesivni typ dédiCnosti

kFiZeni dvou heterozygotd
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Mendelovy zakony dédi¢nosti

dedicnost vazana na pohlavi
— pomér potomku 50% na 50%
— udrzovan pomer pohlavi v populaci

barvoslepost a hemofilie
gen z otce — jen na dceru — konduktorka
— synoveé zdravi
otec postizen a matka nositelka genu —

Y2 dcer nemocna, %2 konduktorky, 72 synu nemocna a
Y5> zdrava

postizeni oba rodiCe — postizeni vsichni
potomci
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Prenos recesivniho genu z otce na
dceru

) zdrava Zena XX, nemocny muz xY:

Ps XX X xY




Matka konduktorka otec postizen

d) Zena prenasecka X, muz nemocny XY

P: XX X XY
: X Y
gamety: /X\ A / ,,,,,,,,,, |
XX XY XX xY

B
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Heterogenie a polygenie

heterogenie
— ruzneé postizené geny vytvofi stejny znak
— heterogenné podminené choroby:
- katarakta, pigmentova degenerace sitnice,
kratkozrakost
polygenie
— jeden znak zavisi na mnoha genech
— typickeé pro normalni znaky
— geny mimo allely
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Zakladni poyjmy genetiky

mutace

— nahla zmeéena v bunce

— mutace zarodecné bunky se dedi

— vyvolana zarenim nebo chemickou latkou
chromozomove aberace

— zmény v poltu chromozomu

— zmeény ve hmoté chromozomu

— translokace chromozomu

— 2% anomalii, napf. Downuv syndrom
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Dédicne faktory chorob oka

20% ocCnich vad podminéno geneticky

— refrakcni vady zalozeny dedicne

— vyskyt refrakCnich vad v populaci serazen
do binominalni Gaussovy krivky

— vysoka myopie a hypermetropie recesivni
dedicnost

dedicne a vrozené ocni choroby

N — VvV 65 — 85% pricCinou slepoty u déti
— v 30% pricinou slepoty u dospelych
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Vyskyt refrakénich vad v populaci

%
70 -
- axialn{ myopie > 4D
Sl ) fyziclogicka myopie 0,25 aZ 4D
| emetropie 0,0 aZ + 0,750
50 IR ; tyziologické hypermetropie 1,0 aZ + 3D
- axialnf hypermetropie »>3,75D
40 -
0 -
20 —
10 —
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Dedicnost ocnich chorob

kolobomatézni anomalie
— dominantni dédicnost
— anoftalmus, mikroftalmus — recesivni
Marfaniv syndrom
— dominantni dédi¢nost
Marchesaniho syndrom
— Recesivni dédi¢nost
totalni albinismus
— recesivni dédi¢nost
degenerace rohovky a zmény velikosti rohovky
— recesivni i dominantni dédi¢nost
astigmatimus — dominantni dédiCnost
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Dédicnost oCnich chorob

Primarni glaukom
— recesivni dédicnost

katarakta

— dominantni dedic¢nost, soucast dalSich
syndromu, 30% vrozenych je hereditarni

barvoslepost
— dedicnost vazana na pohlavi
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Dédicnost oCnich chorob

Leberova atrofie optiku
— recesivni dedicnost

retinoblastom ( oboustranny)

— nepravidelna dominantni dedicnost
— jednostranny — somaticka mutace (55%)
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Vrozené anomalie postihujici celé oko

anoftalmus
— vrozené malé oko v orbité

— spojeno s trisomii 13. chromozomu
(nasledek

uzivani thalidomidu v gravidite,
dominantni d.

kyklopie

— obe orbity spojeny do jediného otvoru ve
_ stredu lebky se zbytkem rudimentarnich

oCi

— vrozena anomalie neslucitelna se zivotem
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Kyklopie

Cyclopia
M. Baraitser, R. Winter. A Colour
Atlas of Clinical Genetics. 1983 210




Vrozené anomalie postihujici celé oko

mikroftalmus

— vrozene mala ocni koule + dalsi anomalie

— zakaly rohovky, katarakta, mikrofakie,
sferofakie, vysoka hypermetropie

— soucast vroz. rubeolozniho syndromu

Kryptoftalmus

— kuze Cela prekryva oci, vyskyt jedno- i
oboustranny, casto syndaktylie, rozstep

patra, anomalie mocC. ustroji, dominantni
d.
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Vrozené anomalie oka- mikroftalmus
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dominantni gen
— patologicky mutujici gen v homo-
| heterozygotnim postaveni (AA, Aa)
recesivni gen
— prekryt normalni alellou nebo

jsou obée alelly stejné u homozygota (Aa,
aa

dominantné dedicna choroba

— vazana na dominantne heterozygotni
genotyp (Aa)

recesivneé dedicha choroba
— vazana na homozygotni genotyp
(aa heterozvaoti Aa obvvkle normalni)



Prehled vrozenych anomalii

jednotlivych casti oka

Vrozené anomalie vicek
Vrozené anomalie rohovky
Vrozené anomalie duhovky
Vrozené anomalie ¢ocky
Vrozené anomalie sklivce a hyaloidniho systému
Dédicné funkCni postizeni sitnice
Vrozeneé postizeni sitnice

Vrozené postizeni cevnatky
Makularni degenerace

Vrozené anomalie zrakoveho nervu
Dédicéné postizeni oCnich svalu
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1 Vrozene anomalie vicek

® kolobom vicka

= Aberace 22.
chromozomu

= Dominantni
dedicnost
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Epikantus

Epikantus -
dominantni d.

Downuv syndrom
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Entropium a ektropium

vrozené entropium a
ektropium -
dominantni d.
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Ankylobrefaron

® ankyloblefaron —
dominantni d.




Epiblefaron

epiblefaron —
dominantni d.




Vrozena ptoza

vrozena ptoza —
dominantni d.
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Marcus-Gunnuv syndrom

Marcus-Gunnuv
syndrom

— zvednuti vicka a
otevreni oka pri
zvykani,

spojeno s ptozou
vicka, dominantni d.
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Distichiaza

distichiaza — rust ras
ve vice radach
Dominantni d.

222



2 - Vrozene anomalie rohovky

micrpcornea —
dominantni d.

megalocornea —
prumeér 12-
15mm,spojeno
s Marfanovym

syndromem,
dedicnost vazana

I na X-chromozom

e
/ e




Keratoconus

keratoconus —
ektazie rohovky,
casteji u zen,
dominantni d. nebo
recesivni d.
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Cornea plana

cornea plana —
dominantni d. nebo
recesivni d.
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Dystrofie rohovky

granularni dystrofie
— dominantni d.
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Makularni dystrofie rohovky

makularni dystrofie
— recesivni d.
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Mrizkova dystrofie

mrizkovita dystrofie
— dominantni d.
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Stromalni dystrofie rohovky




Meesmanova epitelialni dystrofie

epitelialni dystrofie
— dominantni d.

— Meesmanova
juvenilni hereditarni

dystrofie
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Embryotoxon anterior

predni embryotoxon
— recesivni d.

— zacatek ve 2.
dekade, snizeni
transparence
rohovky, léecba —
transplantace

231



3 Vrozen¢ anomalie duhovky

kolobom —
dominantni d.
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Polycoria

polycoria - nekolik
zornic,dominantni d.
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Korektopie

korektopie —
excentrické umisteni
zornice
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Aniridie

aniridie — spojeno s
kataraktou,
makularni aplazii,
nystagmem,
dominantni d.
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Heterochromie

® heterochromie
duhovky — jedno-i
oboustranna,
spojena se Sturge-
Weber syndromem,
dominantni d.

236



4 Vrozene anomalie CoCky

microphakia(sphero
phakia) — recesivni
d.
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Kolobom ¢oCky

kolobom Cocky -
dominantni d.
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Vrozena katarakta

kongenitalni
katarakta —
dominantni d., | _.
recesivni d. congenital cataract
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|_enticonus

lenticonus — konicke
vyklenuti predniho B
nebo zadniho pélu "
CoCky, dominantni
nebo recesivni d. S1) Bovard S e .




Ektopie oCni CoCky

ektopie CoCky —
izolovane nebo ve
spojeni se syndromy
Marfan a
Marchesani




5 Vrozené anomalie sklivce a
hyaloidniho systému

Mittendorfuv bod
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Persistence primarniho sklivce

persistence
primarniho
hyperplastickeho
sklivce
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Persistentni arteria hyaloidea

persistence a.
hyaloidea
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Prehled vrozenych anomalii

jednotlivych casti oka

Vrozené anomalie vicek

Vrozené anomalie rohovky
Vrozené anomalie duhovky
Vrozené anomalie ¢ocky

Vrozené anomalie sklivce a hyaloidniho systému
Dédicné funkEéni postizeni sitnice
Vrozené postizeni sithice

Vrozené postizeni cévnatky
Makularni degenerace

Vrozené anomalie zrakového nervu
Dédiéné postizeni o€nich svalu
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6 Dédicne funkCni postizeni sitnice

kongenitalni stacionarni nocni slepota
(esencialni nyktalopie) — dominantni,
recesivni a X- d.

snizeni az vymizeni skotopického ERG,
casta myopie a amblyopie
Oguchiho choroba - recesivni d., Ssedobelave

zbarveni sitnice na svetle, ve tme nabyva
sitnice normalniho ruzovéeho zbarveni

— ( Mizuuv fenomén )
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Dédicne funkéni postizeni sitnice

poruchy barvocitu — recesivni d.

— Cipkova monochromazie — dobre zrak.
funkce

—tyCinkova monochromazie — amblyopie,
_nystagmus, totalni absence barvocitu,
nocni
vidéni normalni, vysoke refrakcni vady,
chybi Cipkovy ERG
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Dédicne funkéni postizeni sitnice

poruchy barvocitu —d. vazana na X
—dichromazie

— anomalni trichromazie

—podle druhu postizene barvy

— protan-, deuteran-, tritan -
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Dédicne funkéni postizeni sitnice

— achromatopsie -— recesivni d.
amblyopie, nystagmus, svetloplachost,
nizka zrakova ostrost,
chybi fotopicky ERG,
totalni barvoslepost
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7 Vrozen¢ postizeni sitnice

juvenilni
retinoschiza — X- d.
progresivni,
degenerativni,
oboustranné
postizeni,
rozStépeni listu
sitnice, lokalizace
temporalne
dole,komplikovano
krvacenim do
sklivce
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Vrozene postizeni sitnice

Heredodegenerativni onemocneni sitnice

vrozena postizeni periferie sitnice a makuly
dedicnost: r.d., d.d., X —d.
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Vrozene postizeni sitnice

pigmentova

degenerace sitnice |
—r. d., d d retinitis pigmentosa

priznaky:
Seroslepost,
omezeni zorneho
pole, pokles videni
kKlinicky: nevybavny
ERG, pigmentace
tvaru kostnich
bunek na sitnici

Fig. 12b. Fundus photo of a patient with retinitis pigmentosa.
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Vrozene postizeni sitnice

pigmentova degenerace sine pigmento — r.d.

chybi pigmentace na sitnici, jinak stejne
priznaky a nevybavny ERG
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Vrozene postizeni sitnice

retinitis punctata
albescens - r.d.

priznaky podobne
jako u pigmentove
degenerace, na
sitnici belave tecCky
fundus albipunctatus
—r.d.

nocni slepota,
Sedobelava loziska
na sitnici,

ERG fyziologicke
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Vrozene postizeni sitnice

fundus
flavimaculatus — r.d.

belozluta loziska na
zadnim polu oka,
postupny

pokles videni a
abnormalni ERG
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Vrozene postizeni sitnice

retinoblastom - d.d.

maligni novotvar ( nador) sitnice z jaderne
vrstvy, ve 25% je postizeni oboustranne,

amaurotickeé kocici oko, leukokorie,
extrabulbarni rust a metastazovani ,
prezivani dobre, v dospelosti Castgjsi jiné
nadory

e

-
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Retinoblastom




Retinoblastom — extrabulbarni rust




8 Vrozen¢ postizeni cevnatky

choroiderémie - X.d.

poruchy barvocitu a
pigmentové zmeny
az vymizeni
cévnatky,
Seroslepost, defekty
zorného pole,
vymizely ERG a
ztrata zraku kolem
50. roku veku
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Vrozenée postizeni cevnatky

atrophia gyrata —
r.d., d.d.

nocni slepota,
progresivni ubytek
zorného pole,
pigmentove zmeny s
bledym oCnim
pozadim, ale
normalni makula a
terc ZN
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9 Makularni degenerace

vitelliformni degenerace
(Bestova choroba)- d.d.

1. stadium - Zloutkovita
léze v makule,dobry
VIZUS

2. stadium —
pseudohypopyon
(rozpulena broskev),
progrese poklesu vidéni
a porucha barvocitu

3. stadium michanych
vajec — pigmentove
zmeny v makule, dalsi
pokles videni az K
prakticke slepote

abnormalni EOG
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Vitelliformni degenerace




Makularni degenerace

Stargardtova degenerace- r.d., d.d.

rychly pokles centralniho videni, mezi 8-18
rokem veku

makula vzhledu tepaneho bronzu,
, with flecks” nebo ,without flecks”
abnormalni EOG
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10 Dedicné onemocnéni zrakoveho
nervu

filorae medullares-
d.d.,obvykle
jednostranne,
spojeno s myopii
nebo
neurofibromatosou

vrozena atrofie
optiku —r.d., d.d.,
slabozrakost,
nystagmus
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Vrozena atrofie zrakoveho nervu

aplazie nebo
hypoplazie optiku —
spojeno s
mikroftalmem nebo
Kyklopii
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Kolobom zrakoveho nervu

kolobom zrakoveho
nervu - spojeno se
slabozrakosti

SItus Inversus —
obraceni ocniho
pozadi

abnormalni EOG
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Kolobom zrakoveho nervu

& Online Journal ofOphthalmology - vivivi.chjoph.com

TS
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Kolobom zrakoveho nervu
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11 D&di¢né postiZzeni ocnich svalu

vrozena ptoza- d.d.,
obvykle
jednostranne,

muze byt spojeno s
obrnou m.recti
super.

Duanuv syndrom —
d.d., obvykle
jednostranny,
omezeni abdukce a
zUzeni ocni sterbiny
pri addukci oka
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Deédicne postizeni oCnich svalu

syndrom Marcus - Gunn
— jednostranna ptoza
spojena se zvednutim
viCka pri otevreni
ust,d.d.

kongenitalni esotropie —
d.d., znacné
konvergentni Silhani
bez pritomnosti
refrakCni vady

vrozeny nystagmus —
d.d., r.d., spojena s
dalgimi defekty CNS




Deédicne postizeni oCnich svalu

akomodativni
esotropie - d.d.,
obvykle
hypermetropie,
zacatek ve 2-3
letech

strabismus fixus —
konvergence oci,
Zzpusobeno
nahrazenim m. r. int.
fibréznimi pruhy




Deédicne postizeni oCnich svalu

progresivni svalova
dystrofie

(chronicka
progresivni zevni
oftalmoplegie) —
d.d., oboustranna
ptéza a zevni
oftalmoplegie,
spojeno S
pigmentovou
degeneraci sitnice,
abnormalitami srdce




Chronicka progresivni zevni
oftalmoplegie
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Dédicne refrakCni vady

vysoka hypermetropie - d.d.

vysoka myopie — d.d., r.d., progresivni,
zaCatek v predSkolnim véku, muze byt i
jednostranna, se strabismem a amblyopii

astigmatismus — d.d., r.d., X-d.
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D¢kuj1 za pozornost
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