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Paralyticky strabismus - doplnéni

Dvojita obrna zvedacu

Obrna obou svalt podilejicich se na elevaci jednoho oka, tedy M.r. sup. a M. obl. Inf.
MdUze byt pfitomna mald ptéza i pseudoptoza.

Na podkladé |éza v mozkovém kmeni v tésné blizkosti nucleus originis n Ill.

Pri fixaci zdravym okem je na paretickém oku mala hypotropie.

Pri fixaci paretickym okem je na zdravém velka hypertropie.

V primarnim postaveni mize byt hypotropie latentni / manifestni.

Pri vySetreni motility je limitovana elevace v abdukci i v addukci.

Kompenzacnim postaveni - maly zaklon hlawvy.

Pokud je pritomnd mald uchylka v primarnim postaveni, mGze byt korigovdna kompenzacnim
postavenim hlavy vedouci k latentni hypotropii.

MdUze byt pfitomno binokularni vidéni.



Paralyticky strabismus - doplnéni

Dvojita obrna zvedacu

VI/Z/Ve

* Test pasivni dukce muze byt pozitivni nebo negativni, zalezi na priciné, ktera je dulezita pri rozvaze
chirurgického vykonu.

 Diff. Dg.:

* S pozitivnim testem pasivni dukce:
* Hydraulicka zlomenina
* Hyperthytedza
¢ Browndv syndrom

* S negativnim testem pasivni dukce:
* anomalniinserce svalovych upont horniho nebo dolniho pfimého svalu.

* Chirurgické reseni indikovano pfri vyskové uchylce v primarnim postaveni ¢i kompenzacnim postaveni
hlavy.

* Provadi se bud zeslabeni obou hyperfunkénich svalt postizeného oka, tedy M. obl. sup. a M.r.inf., nebo
zeslabeni hyperfunkénich zvedacli zdravého oka. Vybér oka zalezi na tom, které castéji fixuje.



Inkomitantni strabismus

 Paralyticky

e Restrikcni

* typ strabismu s limitovanou motilitou zplsobenou vnitfnimi ¢i vnéjsimi
mechanickymi faktory.

* Siroké klinické spektrum.

 VVétsina pripadul jsou kongenitalni, traumatické, endokrinni, postparetické (po
prodélané paréze) ¢i myopatické etiologie.

* Chirurgické reseni ma za cil napravit predevsim abnormalni postaveni hlavy,
eliminovat/mirnit diplopii v primarnim postaveni a zlepsit estetiku a
psychosocialni aspekty pacientova zivota.



Kongenitalni restrikcni strabismus

* Vazivové zmény svalu (COF — congenital orbital fibrosis /CFEOM - congenital
fibrosis of extraocular muscles).

* Spatny Upon svalu.

« Spatné tvoreny prostor orbity neumoZzfiujici spravnou mechanickou funkci
svalu.

* Velice vzacné.

 Zvlastni skupinou tzv. kongenitalni kranialni dysinervacni syndromy
(Congenital cranial dysinervation dysorders = CCDD)

* na pomezi restrikce a parézy.



ni restrikéni strabismus - COF

Kongenita

Bata, B.M., Garrity, J.A., Brodsky, M.C., 2018. Congenital Restrictive Strabismus. JAMA Ophthalmology 136, 442.. doi:10.1001/jamaophthalmol.2017.4345



Kongenita

ni restrikcni strabismus

Vrozena fibroza okohybnych svalti - CFEOM

= stacionarni zevni oftalmoplegie nebo syndrom vrozené fibrézy zevnich okohybnych svald.

Oboustranné neprogresivni kongenitalni onemocnéni.
Oboustranna ptéza (parcialni, nékdy asymetrickd), hypotropie a vaznouci elevace obou bulbd.
Bulby Casto nepresahnou ani horizontalu, byva i omezena abdukce.

Mohou byt také anomalni synkinézy, nejcastéji pri pokusu o pohled vzhuru, kdy se oci staceji do
konvergence.

Kompenzacni postaveni hlavy — zaklon, zvednuta brada.

Predpoklada se dysfunkce ¢asti nebo celych nervl N.IlIl a N. IV. a / nebo svalQ, které jsou témito
nervy inervovany.

Chirurgicka |éCba je svizelna.

Raritni diagnoza.



CFEOM

https://webeye.ophth.uiowa.edu/eyeforum/cases-i/case114/CFEOM.html|



Posttraumaticky restrikcni strabismus

* Velice Casty pri traumatech splanchnocrania.

* Naprosta vétsina dana pouze prechodnym otokem/hematomem vicek i
intraorbitalneé.

e Spontanni Uprava po vstrebani otokl a hematomu (obvykle do nékolika dni).

* Pokud pretrvava strabismus i poté, je nutno pomyslet spise na traumatické poskozeni
nervu, ¢i samotného svalu.

* Pri traumatech hlavy zpravidla indikovano CT, které odhali pfipadné lomné linie,
prolomeni stény orbity, Ci herniaci mekkych tkani do sousednich prostor.



Anatomy of the Eye and Bones of the Orbit
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Orbital fractures may affect the appearance of the eye and limit the eye’s range
of motion because of entrapment of eye movement muscles, swelling, bleeding,
or nerve damage. :
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Blow-out fracture

* Hydraulicka zlomenina orbity pri tupych urazech oka.

* Prenos kinetické energie na bulbus -> deformace bulbu do stran -> prolomeni
spodiny orbity.

* Restrikcni strabismus se objevi pri uskfinuti M.r.inf. vlomné linii protlacenym
ulomkem (= trap-door fracture).

» Vazne pohled jak dolu, tak nahoru, v téchto pohledovych smérech pacient udava
diplopii.
e Doprovodnym priznakem je Casto enoftalmus.

* Na pacientovi jsou navic patrny dalSi znamky urazu.
* makroskopicky nejcastéji hematom a otok vicek.
* Na s.l. pak hyféma, zanétliva reakce v predni komore atd...

* Pro otok nelze vétSinou hodnotit hned.



Blow-out fracture

Periorbital fat/)/

Fractured orbital floor

https://www.semanticscholar.org/paper/76-Facial-Trauma-Burton-Kuehl/149b2b47c2c00b770fc5e660253383053a6f2a0c/figure/7



Blow-out fractu %\/
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https://resources.aofoundation.org/-/jssmedia/surgery/92/92 020 i110.ashx?w=620



Blow-out fracture

https.//www.researchgate.net/profile/Ali_Bayram8/publication/303711336/figure/fig1/AS:614256689049601@1523461615147/a-b-Coronal-
CT-scan-shows-blow-out-fracture-on-the-right-side-red-arrow-a.png




Blow-out fracture

Laura T. Phan, W. Jordan Piluek,~ Timothy J. McCulley, Orbital trapdoor fractures, Saudi Journal of Ophthalmology, Volume 26, Issue 3,2012,

Pages 277-282, ISSN 1319-4534, https://doi.orq/10.1016/].sjopt.2012.05.008.
(http://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1319453412000781)



https://doi.org/10.1016/j.sjopt.2012.05.008
http://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1319453412000781

Dalsi, méneée Casté pripady posttraumatickeho
restrikcniho strabismu.

* Pri frakturach zygomatikomaxilarniho komplexu byva traumaticky uskrinut MR ext.

* Roof fracture = zlomenina stropu orbity, postizeni MR sup. + M. retractor palp. sup.
spise prokrvacenim a zhmozdénim svalu nez jejich uskrinutim.

* Pfifrakturach nasomaxildrniho komplexu muze byt uskfinut MR int. — nékdy také po
endonasalnim chirurgickém vykonu.



Anatomy of the Eye and Bones of the Orbit
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Dg. a Th.

* Diagnoza
* Anamnéza urazu.
* Pourazova diplopie — ve sméru akce postizeného svalu, ale i jeho antagonisty.
e Zobrazovaci metody — zejména CT (lepsSi na zobrazeni skeletu).

* Terapie
* Pokud je evidentni uskrinuti svalu mezi kostenymi ulomky, tak ¢asné
chirurgické reSeni — v radech dnt, max. par tydnu.
e Konzervativni - vyckani na vstrebani otokl a hematomu.

* Pokud se strabismus neméni ani v pulro¢nim sledovacim obdobi, tak
chirurgicka th.



Endokrinni orbitopatie

e = Gravesova = Graves-Basedowova orbitopatie

e Chronické (vétSinou progresivni) onemocnéni orbity s prokazanou vazbou na
autoimunitni onemocnéni SZ (nejcastéji u Graves-Basedowovovy choroby, at jiz ve
fazi hyperfunkce, hypofunkce ¢i eufunkce).

* Autoprotilatky se vazou na:

Receptrory TSH ve SZ -> po navazani protilatek na tento receptor dochazi k jeho aktivaci
» =>zplsobui hypertyredzu, zvySenou tvorbu hormont T3 a T4.

Pojivo orbitdlniho tuku a okohybnych svall — zmnozZeni objemu meékkych tkani orbity, pozdéji i
fibrotizace téchto tkani -> porucha motility z narusené mechaniky, tedy restrikce.

Podkozni vazivo predni strany bérce (tedy holen) = zpUsobuje pretibidlni myxedém s porusenim
lymfatického toku, nebo dermatopatii.

Podkozi rukou/nohou -> palickovité prsty =akropachie/pachyakrie.



Endokrinni orbitopatie

U cca 50% pacientu je zjisténa hypertyredza, u dalSich cca 50% pacientu je v
anamnéze |écba tyreotoxické krize (farmakologicka/chirurgickd/radiacni).

Poruchy motility jsou pfitomny u 30-50 % pacientu s G-B chorobou.
Subj. obtézujici diplopie.
Operace byva indikovana u 9-15 % pacientu s EO.

Nejcastéji po 5. deceniu, u déti nebyva.



Endokrinni orbitopatie
Dalsi priznaky G-B choroby:

eStruma - difuzni, u starsich pacientt tvorba uzll, nékdy i poslechové sSelesty.
e Tyreotoxikdza — nardst hormond SZ v krevnim obéhu -> vliv na rGzné tkané.
e Agitace, nervozita, nesoustredénost, zvysena teplota, poceni, intolerance tepla, ubytek vahy,
e ZvySena chut k jidlu, polyfagie.
e ZvySena aktivace sympatiku — tachykardie, palpitace, arytmie, hypertenze
e Prijmy, zvysSena peristaltika travici trubice.
e Hyperreflexie, tres rukou.
e Proximalni myopatie — svalova slabost a atrofie predevsim svalstva pletencd, tedy svalstva v okoli
ramen/lopatek a panve/kycli.
e Osteoporoza.

Starsi lidé maji vyjadreny spiSe obéhové priznaky a tzv. apatetickou formu (apatie, snizena psychicka
reaktivita).



Endokrinni orbitopatie - priznaky

Retrakce horniho vic¢ka, nad limbem obnazuje skléru, zhorSuje uzavér ocni
Dalrympliiv symptom Stérbiny (lagoftalmus)

Pri pohledu dolt chybi souhyb horniho vic¢ka s bulbem, vicko zUstava pozadu,

Graefeho symptom nad limbem jde vidét prouzek obnazené skléry
GiffordQiv symptom ObtiZna aZ nemozna everze horniho vicka
Stellwagtiv symptom Rohovka osycha, méné Casté a vydatné mrkani
Jellinkdiv symptom Abnormalni pigmentace kdze vicek

Edém vicka v oblasti preseptalni ¢asti, neni v oblasti pretarzalni ¢asti vicka
Enrothliv symptom

Moebitiv pFiznak Nedostate¢na konvergence kvili fibrotizaci sval(

Kocherdv pFiznak Vzhled zirani, ,vytresténé oci“




Endokrinni orbitopatie - priznaky

Zanétlivy otok mékkych tkani orbity s axidlni protruzi bulbu (=exoftalmus).
Pseudoglaukom — utlak bulbu zvenci muze zpusobit elevaci NT.

V nejzavainéjsich pripadech az ztrata zraku v dusledku utlaku zrakového nervu i poskozeni
rohovky (v disledku retrakce vicek + exoftalmu a nasledné progredujici expozicni
keratopatii-> v extrému az perforace bulbu pfi chronickém viedu rohovky).

Patogeneze: Neni doposud presné znama, predpoklada se zkfizena autoimunitni zanéetliva
reakce spousténa a podporovana T lymfocyty, které produkuji specifické protilatky proti
antigentim stitné zZlazy a mékkym tkanim orbity.

Dg.: anamnéza Al onemocnéni SZ, klinicky obraz, zobrazovaci metody (MRI orbit), role
markeru je diskutovana pro nejasnou vazbu na klinicky prubéh onemocnéni.



Endokrinni orbitopatie — terapie

Podle aktivity a zavaznosti onemocnéni a subj. dopadu na pacientlyv Zivot.
Primdarné snaha o eufunkci SZ.

l.v. kortikosteroidy.

Anti-CD20 monoklonalni protilatky (Rituximab).

Striktni zakaz koureni (cigaretovy kour komplikuje prubéh endokrinni orbitopatie, kuraci
mivaji zpravidla tézsi formy EO, koureni snizuje ucinnost imunosupresivni [éCby).
Chirurgicka terapie jen pri neaktivni orbitopatii — retropozice svall s restrikci (komplikaci
chirurgického reseni byva zejm. pooperacni diplopie, ztrata fuze), pripadné i dekomprese
orbity — snaha o zmirnéni utlaku optiku.

Radiacni dekomprese orbity — 5-10 Gy z lateralni strany, cilené na konus orbity — pozdéjsi
efekt nez chirurgicka th, drivejsi nez kortikoidy.



Endokrinni orbitopatie

Tab. 1. Hodnoceni aktivity endokrinni orbitopatie
podle Evropské skupiny pro Gravesovu orbitopatii
(EUGOGQ). Kazdy symptom je hodnocen jednim
bodem a celkové skore je urceno jejich prostym
souctem (5)

1. Bolest nebo pocit tlaku za okem

2. Bolest pfi pohybech oka (nahoru, dolt ¢i do stran)

3. Erytém vicek

4. Zarudnuti spojivek

5.Chemodza

6. Edém vicek

7. Zanétlivé prosaknuti karunkuly
m Aktivni onemocnéni EO - CAS =3
m Neaktivni onemocnéni EO - CAS <3

Schovdnek, J., Cibickova, L., Karhanovd FEBO, M., Kalitovd, J., Frysdk, Z., & Kardsek, D. (2017). Endokrinni orbitopatie a novd doporuceni. Interni
Med., 19(5), 246-250. doi: 10.36290/int.2017.040.



Endokrinni orbitopatie

Tab. 2. Hodnoceni zdvaznosti endokrinni orbitopatie podle Evropské skupiny pro Gravesovu orbitopatii (FUGOGO) (5). Piitomnost jednoho nebo vice z ndsle-
dujicich symptomu uréuje zdvaznost EO

Lehka formaEO
Obr. 2A

Pacienti, u nichZz ma EO jen minimalni dopad na bézné denni aktivity, a podani imunosupresivni terapie tedy neni indikovano.
m retrakce vicek <2mm

m |ehké postiZzeni mékkych tkani

m exoftalmus <3 mm pro danou rasu a pohlavi (pro vétsinu evropské populace plati exoftalmus do 23-24 mm)

m diplopie zadna ¢i intermitentni (obc¢asna, pfi unave)

Stiredné tézka forma EO
Obr.2B

Pacienti, ktefi nejsou ohrozeni ztratou zraku, ale u kterych EO vyznamné ovliviiuje schopnost vykonavat bézné denni aktivity, a podani
imunosupresivni terapie (aktivni forma) nebo chirurgické feseni (pasivni forma) je tedy indikovano.

m retrakce vicek =2mm

m stiedni nebo tézké postizeni mékkych tkani

m exoftalmus =3 mm pro danou rasu a pohlavi

m diplopie nekonstantni (mimo primarni postaveni bulbu), ¢i konstantni (v primarni ¢i ¢teci poloze bulbu)

Tézka forma EO
Obr. 2C

Pacienti ohroZeni ztratou zraku.
m neuropatie optiku
m postizeni rohovky (expozi¢ni keratopatie)

Schovdnek, J., Cibickova, L., Karhanovd FEBO, M., Kalitovd, J., Frysdk, Z., & Kardsek, D. (2017). Endokrinni orbitopatie a novd doporuceni. Interni
Med., 19(5), 246-250. doi: 10.36290/int.2017.040.



Endokrinni orbitopatie

Obr. 2. Stupné zdvaZnosti endokrinni orbitopatie A — Lehkd forma EQ, vice vpravo - retrakce horniho
vicka, otok vicek, pouze mirné zarudnuti spojivek a mirnd protruze oka (exoftalmus) vpravo, B - Stredné
téZkd forma EQ — vyraznd retrakce a preseptdini otok hornich vicek, stfedné tézké postiZzeni mékkych
tkdnl, jiZ i postiZzeni okohybnych svald (levé oko stoceno dold a dovnitr) s diplopii. C — TéZkd forma EO -
neuropatie optiku (DON) v ddsledku EO vlevo — mensi stuper exoftalmu, ale vyrazné rozsitené okohybné
svaly (pfitomna téZkd porucha motility) a téZké postizeni mékkych tkdnf (otok vicek, edém a zarudnuti
spoiivek i karunkuly)

Schovanek, J., Cibickova, L., Karhanovd FEBO, M., Kalitovd, J., Frysdk, Z., &
Kardsek, D. (2017). Endokrinni orbitopatie a novd doporuceni. Interni
Med., 19(5), 246-250. doi: 10.36290/int.2017.040.




Endokrinni orbitopatie

https://m.media-
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Postpareticky restrikcni strabismus

* Pokud paréza Ci plegie (bez ohledu na pricinu) trva delsi dobu (roky).
 Atrofie/vazivova prestavba svalu.

I\ e

* Poté i po vymizeni primarni priciny parézy nedochazi k navratu funkce
svalu.

 Raritni diagnoza.



Postoperacni restrikcni strabismus

* \V navaznosti na chirurgicky vykon v orbité/jejich sténach.

* Nasledkem pooperacniho zanetu, jizveni orbitalnich mékkych tkani i
zmeény konformace orbity samotné.

* DuleZitou soucasti obsahu orbity je i orbitalni tuk, ktery vytvari
,polstar” pro volny pohyb bulbu.

* Riziko stoupa s vékem, pridruzenym onemocnénim a rozsahem
chirurgického vykonu.

 Raritni diagnoza.



Myopicky restrikcni strabismus

* Mluvi o ném jediny zdroj.
* Na nasi klinice se s nim doposud nikdo nesetkal.
=> neni treba znat.



Myopaticky restrikcni strabismus

Myopatie = primarni funkcni/strukturalni porucha kosternich (pficné pruhovanych) svalti.
* Ruzné priciny, nutno spravné odlisit od jinych pfricin restrikénich strabismu.

* Hereditarni = vrozené
* svalové dystrofie
* myotonie a kanalopatie
* kongenitalni myopatie
* metabolické myopatie
* mitochondrialni myopatie

e Ziskané
* zanétlivé myopatie
* endokrinni myopatie
* myopatie u systémovych onemocnéni
* polékové a toxické myopatie



Myopaticky restrikcni strabismus

Chronicka progresivni externi oftalmoplegie (CPEO)
NejCastejsi projev mitochondrialni myopatie.

V primarnim postaveni — oboustranna ptoza, vytahuje oboci nahoru, snazi se vytahnout
ptoticka vicka, nelze elevace, chabé i pohledy v lateralnich smeérech.

Pomalu progreduje, zpravidla symetricka oftalmoplegie.

RUzna manifestace — pouze vicka, okohybné svaly az nasledné, systémova postizeni
(encefalopatie).

Nejvice zasazeny tkané s nejvetsim oxidativnim metabolismem — kosterni svaly, mozek,
myokard (tkané nejvice zavislé na rychlé energii z mitochondrii).



Myopaticky restrikcni strabismus

Kearnsuv-Sayretlv syndrom (KSS)

* Mitochondridlni myopatie s typickym nastupem pred 20. rokem Zivota

+ pigmentova retinopatie, poruchy srde¢niho rytmu/mozeckova ataxie/zvysena hladina proteinu v likvoru.
Diagnostika:

* Molekularni diagnostika — zjisti sporadické chybéni mtDNA (vyjimecné je zjistén i maternalni
pfenos tohoto onemocnéni).

* MRI —abnormalni signdl pfi normalni velikost okohybnych svalt, chronické pripady atrofie EOS.

» Svalova biopsie, specialni histologické metody, molekularni histologické metody.

» Tezke vicka, diplopie v sekundarnich a tercialnich pohledovych smérech.

Lécba:

* v soucasnosti neni kauzalni efektivni IéCba, pacienta je nutno dispenzarizovat, mezioborova
spoluprace, mirni se priznaky onemocneéni.



Myopaticky restrikcni strabismus

Endokrinni myopatie

* Thyreotoxicka myopatie — pfi onemocnéni stitné zlazy — slabost okohybnych sval(i, bez navaznosti
na endokrinni orbitopatii.

* Thyreotoxicka periodicka paralyza (TPP)
» Ataky svalové slabosti pri hypertyredze.
* Hypokalémie -> Spatna funkce svalu.

* Asociovana se specifickymi genetickymi mutacemi v genech pro iontové kanaly => kanalopatie.
* Pri postiZzeni dychacich svali mlze pacienta ohrozovat na Zivoté.
* Bez lécby se obvykle stav navraci, proto periodicka paralyza.

* Traumaticka myopatie

* Po traumatu svalu jakymkoliv mechanismem Urazu (tupé/ostré urazy).



Dékuji Vam za pozornost!



