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Opakovani:

Congenital cranial dysinervation disorders
= CCDDs

= vrozené hlavové dysinervacni poruchy

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

Sporadické i dédicné formy.

Mohou vést k sekundarnim zménam (napf. fibrdze).

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 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.

Dédi¢na vrozena paréza n.VIl. = hereditary congenital facial palsy (HCFP)
Néekdy také CFEOM.



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

* Vrozena 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. XIl. (Hypoglossus)

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

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

* Nékdy je prokdazana expozice skodlivym latkam v prabéhu ¢asnych stadii téhotenstvi:

* Thalidomid, ergotamin, kokain, misoprostol...



A. basilaris, soucast tzv. Willisova
okruhu

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



Sagitalni frez 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 zivote.

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 vétsSina pacientl je bez poruchy mentalniho vyvoje.
Kraniofacidlni dysmorfie (pokud jsou pritomné):
* Microstoma = mala usta
* Retrognathia = ,vpadla brada“
* Micrognathia = ,mala Celist”
e Uvula bifida
* RozStép patra
* Velophrangealni insuficience
* Neékdy také vyvojové anomalie koncetin (chybéni prstd 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

https://i.pinimg.com/originals/d2/d7/5e/d2d75e6ff46a219ce9
bdc9dabc27f3e9.jpg




Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

https://i.pinimg.com/originals/a4/33/77/a433773acc37c9235d74cec984c
b5833.jpg




Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

https://i.pinimg.com/originals/b6/06/dc/b606dcba823ba28bbca406e736
583133.jpg



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

https://hips.hearstapps.com/esquireuk.cdnds.net/15/37/
original/original-christoph-waltz-brown-grey-textured-
mixed-cashmere-blazer-43-jpg-5e8f5d66.jpg



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom
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https://miro.medium.com/max/2400/1*0ZfrrNdILFP554AIwUIR7
w.jpeg




Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

https://media.vanityfair.com/photos/5fb402db0b9b4e0bce038
010/master/w_2560%2Cc_limit/847072750



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 castecné zachovalou motorickou funkci na jedné strané
obliceje.

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

* Dle nékterych autorl maji pacienti s MS signifikantné vyssi riziko komunikaénich a vyvojovych
poruch skrze Spatnou interakci se svym prostredim.



Mobiuv (=Mobiusuv =Moebius) syndrom

Diagnostika:

* Klinicky obraz, EMG, Casné po narozeni nutno resit Spatné sani, ev. rozstépové vady
Terapie:

* Chirurgicka lécba

* Metodou volby je transfer volného svalového Stépu (nejcastéji m. gracilis).

* Pacienti jsou pak schopni spontdnniho Usmévu, rozvoj mozkové plasticity.
* Mensi vyskyt kompenzacnich recovych vzorc.

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

* Dle typu MS se resi i paréza N. VI.
 Parcidlni transpozice vertikdlnich pfimych svalu.
* 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 ptodza vicka, které se alespon castecné retrahuje
spolecné s pohybem celisti.

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

Ptotické vicko se retrahuje napf. pfi Zvykani, smévu, sani, horizontalnim pohybu Celisti (ze strany
na stranu), nékdy pfi vyplazeni jazyka, Ci pfedsazeni Celisti.

Jsou znamy i inverzni (pokles vicka s pohybem cCelisti) 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.

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



Marcus Gunn jaw winking svyndrom
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https://i.kym-cdn.com/entries/icons/original/000/011/057/mckayla_not.jpeg



Marcus Gunn jaw winking syndrom







Marcus Gunn jaw winking syndrom

Hypotézy etiopatogeneze:

* Miswiring = Spatné zapojeni neuron
* V pribéhu embryondlniho 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.
e Ten se dle této teorie dokaze aktivovat za urcitych patologickych podminek.
* Podpora teorie na zdkladé studii u nékterych nizsich obratlovc(.
* U ¢lovéka nebyl tento reflexni oblouk doposud identifikovan.



Marcus Gunn jaw winking syndrom

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

MGS nas zajima predevsim kvuli riziku amblyopie, vétsina pacientd ma vyvinuto JBV a nema jakymkoliv
zpUsobem postizenu okulomotoriku jako takovou.



Brownuv syndrom

* Nejcastéji kongenitalni a nejcastéji jednostranna porucha vertikalniho pohledu.
* Na postizeném oku typicky vazne elevace v addukci, ¢astéji pravé oko.

* Restrikce v Slachoveé-trochlearnim komplexu horniho sikmého svalu.

e Konstantni / intermitentni forma.

* Kongenitdlni / ziskand forma, hereditarni jsou vyjimecné.

e Ziskané formy na podkladé traumatu, lézi meékkych tkani orbity, systémové zanétlivé onemocnéni
(JIA), mistni zanét, sinusitis, endokrinni orbitopatie, poruch nervosvalového prenosu, myopatii,
iatrogennich operacnich komplikaci atd...

e Pasivni i aktivni restrikce pohybu slachy MOS pres trochleu.

* Vice teorii vzniku
» Zkraceni/snizeni elasticity Slachy MOS.
e Ztlusténi Slachy MOS, ktera se ,,zasekava“ v trochlei.
* CCDD / miswiring —jiz vylouceno.
* Atavismus — zjiSténo peroperacné u nékterych jedincl s BS.



Brownuv syndrofr




Brownuv syndrom
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Brownuv syndrom

Kongenitalni BS:
1) Pravy Brown(v syndrom — Neelasticky svalové- Slachovy komplex.

2) Pseudo-BrownUv syndrom
* Vrozena anomalni inserce MOS.
e Anomalni umisténi trochlei — relativni zkraceni Slachy.
* Vrozena dolni inserce zevniho prfimého svalu a svym posunutim ma obdobny efekt.

Priznaky:

* Omezena elevace v addukci.

e Zpravidla chybi sekundarni hyperfunkce a kontraktury.

* Rozsiteni oCni Stérbiny v addukci.

e Pozitivni test pasivni dukce.

e Akutni formu provazi vertikalni diplopie, nékdy kompenzovana tortikolis.

* Click syndrome = syndrom cvaknuti — predpoklada se cvaknuti ztlustélé slachy MOS v trochlei. Po usilovné a
zdlouhavé snaze o elevaci v addukci pak dochazi k cvaknuti ztlustélé slachy MOS v trcohlei, coz je
doprovazeno nahlou depresi oka. Lze slySet/palpovat, mize byt doprovazeno diskomfortem ¢i bolesti.



Brownuv syndrom

https://aapos.org/glossary/brown-syndrome#:~:text=I1t%20is%20a%20mechanical%20problem,towards%20the%20nose%20and%20up.
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Brownuv syndrom

Diagnostika BS:

» U déti diagnostika snazsi nez u dospélych — kompenzacni postaveni pri pohledu nahoru na rodice.

Casto jen mirné formy, které nejsou ani rozeznatelné a nevyzaduji zddnou terapii.

Typicky vazne elevace v addukci

V nékterych pripadech také exotropie pri pohledu vzhiru.

Click sysndrom, poté, co se oko ,,zasekne”.

Stupné BS:

e 1. St. — Limitovna elevace v addukci, neni vhodny k operaci
e 2.St.—V obraze i deprese v addukci

» 3. St.- Hypotropie v primarnim postaveni, tortikolis, esotropie — ¢asto spontanni Uprava.



Brownuv syndrom

Akutni ziskana forma:

Obr. 1 Akutni Browniiv
syndrom vlevo: Tortikolis
doprava se zvednutim brady,
porucha elevace s vyraznou
depresi pfi addukci vievo

a klasicky obraz na Hessove
platneé

Krdsny J. et al.: BROWNUV SYNDROM: JEDNOTLIVE FORMY A JEJICH LECBA (VCETNE EXPANDERU VLASTN/
KONSTRUKCE). Ces. a slov. Oftal., 73, 2017, No. 4, p. 146-154.
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Brownuv syndrom

Terapie:

e Zalezi na stupni BS a subj. potizich pacienta.

Casto se neoperuje, binokuldrni funkce byvaji pfitomné.

Tenotomie, ev. pomoci Z-plastiky

Expandér.

Pretéti pripadného atavistického ligamenta.

U ziskanych zanétlivych forem mozno také aplikace lokalnich ¢i celkovych KS.









