Aplazia zrakového nervu

SUHRN

Aplézia zrakového nervu je velmi zriedkavou vrodenou chybou oka, ktord méze byt
spojend s dalSimi oénymi alebo systémovymi ochoreniami. Autori v kazuistike demonsiruji
2,5-mesaéné dievéatko s jednostrannou mikroftalmiou, aniridiou a aplaziou zrakového

nervu.
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SUMMARY:
Aplasia of the Optic Nerve

Optic nerve aplasia is a very rare ocular congenital defect and is invariably associated
with other ocular or systemic disorders. The authors demonstrate a case report in the 2.5
month old girl with unilateral mikroftalmia, aniridia and aplasia of the optic nerve.
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Aplazia zrakového nervu je vynimocne
zriedkava anomalia nielen terca, ale aj
Casti alebo celého zrakového nervu. Jej
extrémny prejav suvisi s tazkymi kranial-
nymi poruchami (anencefaliou) alebo
okularnymi anomaliami (mikroftalmia,
kyklopia) (1).

Oftalmoskopicky sa absolutne nezis-
tuje ter¢ zrakového nervu ani jeho rezi-
dud, ale v jeho mieste je hlboky belavy
kolobéom kotlikovitého tvaru bez akého-
kolvek vyskytu ciev (1, 6). Anomalia je
najcastejSie unilateralna.

Na dne kolobému sietnice mézu byt
mezenchymalne zvysky primarneho hy-
perplastického sklovca. Anomaliu dobre
vidiet, okrem oftalmoskopie, na echogra-
fii, kde imituje zadny stafylom skléry
s pripadnou absenciou zrakového nervu
retrobulbarne. Iny obraz aplazie posky-
tuje len apertaru zrakového nervu bela-
vého koloritu bez axénov a vaskularného
systému sietnice, kde sa mézu vyskyto-
vat lakunarne defekty (1).

KAZUISTIKA

Zaciatkom aprila 2011 na Kliniku det-
skej oftalmoldgie v Bratislave bolo prijaté
2,5-mesacné dieta s dg. mikroftalmia
vpravo na diagnostické dorieSenie, even-

tualne operacné rieSenie. Matka v tehot-
nosti nemala ziadne problémy, v pérod-
nici si vSimla, ze dieta ma mensie pravé
oko.

Pri hospitalizacii boli realizované na-
sledovné vySetrenia:

1. Keratometria: 0. dx 7 mm a o. sin
10 mm.

2. Gonioskopia: zbytky embryonalnych
Struktur korena duhovky, celda duhovka
absentuje. Zaver: aniridia o. dx (obr. 1).

3. Oftalmoskopicky vpravo nepri-
tomny teré zrakového nervu ani jeho
rezidua a anomalne cievy. V jeho mieste
je hiboky belavy kolobém a stafylém
skléry (obr. 4). Vlavo fyziologicky nalez
(obr. 5).

4. Echografia: A-scan — axidlna dizka
bulbov (EBM) o. dx 16,43 mm / o. sin
17,28 mm a B scan: naznaceny zadny
stafylom a retrobulbarne absentuje zra-
kovy nerv vpravo (obr. 2), vlavo normalny
nalez (obr. 3)

5. Elektrofyziologické vySetrenie —
VEP flash vpravo — krivka nevybavna,
vlavo: s. ¢. — nastup odpovede neskorsi,
NPN roz8ireny, vina P100 amplitudovo
v medziach normy (13,17uV), latenéné
s predizenou kulminaciou (169 ms).

6. CT vySetrenie — vlavo zrakovy nerv
Sirky 3 mm, vpravo v predpokladanom
priebehu optického nervu len jemné pru-
hovité Struktury obalu nervu, v ktorom
axony absentuju. Mozgovy parenchym
bez loziskovych zmien. Asymetria vel-
kosti bulbov a orbit, mensia mikrooftal-
mia a aplazia zrakového nervu vpravo
(obr. 6, 7).
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Obr. 2. Aplazia zrakového nervu Mikroftal-
mia, B scan, pravé oko

DISKUSIA

Aplazia zrakového nervu je extrémne
zriedkava anomalia. Etiopatogenicky ide
o peristaticki noxu v 4. tyzdni gravidity,
ktora narusila uzaver choroidélnej Str-
biny. Anomalia je najcastejSie unilate-
ralna a je spojena s dalSimi o¢nymi ab-
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Obr. 3. Fyziologicky nalez, B scan, lavé oko

Obr. 4. Aplazia zr. nervu. Pravé oko

normalitami, ako su dysplazia sietnice,
kolobém, mikroftalmia, katarakta, sklero-
kornea (4, 5, 7). Su popisané aj pripady
bilateralnej aplazie zrakového nervu,
spojené s kongenitalnymi anomaliami
mozgu. Zrejme je v takych pripadoch pa-
togenéza odliSna od typickych pripadov,

Obr. 5. Fyziologicky néalez. Lavé oko

Obr. 6. Aplazia zrakového nervu vpravo, CT
obraz s KL

a mozno predstavuje extrémnu formu
hypoplazie zrakového nervu (2, 3).
Diferencialno diagnosticky je potrebné
odliSenie od syndréomu Morning glory, pri
ktorom sa takisto vyskytuje velka exka-
vacia v oblasti zrakového nervu, ale
vzdy sa nachadza vaskulatura retiny,

Obr. 7. Aplazia zrakového nervu vpravo, CT
obraz nativ.

hoci je anomalna so zbytkami primar-
neho vitrea (1).

ZAVER

Na Kliniku detskej oftalmoldgie bolo
prijaté 2,5-mesacné diev€a s mikroftal-
miou na diagnostické dorieSenie. Na za-
klade vySetreni bol stav uzavrety ako
microphthalmia colobomatosa o. dx, mic-
rocornea o. dx, aniridia totalis o. dx, apla-
sia n. optici 0. dx, amaurosis totalis con-
genita. o. dx. Zatial u pacientky plasticka
operacia nebola indikovana. Je plano-
vané sledovanie rastu bulbov aj orbit
a operacia bude indikovana vo vhodnom
Case, eventualne mdze byt pouzita koz-
meticka kontaktna SoSovka.
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