O KRYPTOFTALMU
(2. CESKA STUDIE)

SOUHRN

Cil: Sezndmit s 2. ¢eskou studii o kryptoftalmu a s vlastnim chirurgickym resenim.

Sestava: Chlapec s jednostrannym kryptoftalmem vlevo byl l1éCen od dvou do dvaceti let.
Dévce bylo l1é¢eno od ¢tyr mésict do péti let pro abortivni krytopftalmus s mikroblefaronem
vpravo, kompletni kryptoftalmus vlevo na feseni ¢eka.

Chirurgické metody a vysledky: Autofi prezentuji chirurgické postupy na hornich a dol-
nich vi¢kach a o&nich anomaliich bulbtl obou pacient(i. Uspé$na rekonstrukce oéni $térbiny
u chlapce probéhla v nékolika fazich. Chirurgické feseni se skladalo z jednotlivych fazi: vkla-
dani postupné zvétsujiciho se konvexné-konkavniho kruhovitého implantatu (silikonovy kau-
Cuk) smérujicich k modelovani o¢ni stérbiny, enukleace rudimentarniho bulbu, rekonstrukce
dna ocni Stérbiny pomoci koznich retroaurikularnich stépud a uvolnéni dolni prechodné rasy
pomoci metodiky cul-de-sac. Pfimérené hluboka oc¢ni stérbina umoznila dobrou pozici pro
estetickou protézu. Enukleovany bulbus byl atypického tvaru, pfipominal presypaci hodiny.
Rohovka byla nahrazena tenkou fibrézni membranou, duhovka a cocka nebyly odhaleny.
Gliomatdzné prestavéna sitnice byla témér totalné amovana a opticky nerv byl hypoplas-
ticky. U dévcete byla ve véku 17 mésicl provedena tprava kolobomu horniho vicka pomoci
otocného laloku z dolniho vic¢ka. Soucasné byl odstranén dermoid z rohovky (histologicky
verifikovan). Horni fornix byl formovan pomoci kulové kryci folie (silikonovy kaucuk) pred
a po rekonstrukci horniho vicka.

Zavér: Plastické rekonstrukce vyzadovaly nutnost trpélivého pristupu bez snahy o okamzity
efekt. Vyznamnou roli hraly docasné implantaty z biomedicinského silikonového kaucuku.
Klicova slova: kryptoftalmus, mikroblefaron, plasticka chirurgie, silikonové kaucukové im-
plantaty

SUMMARY

ABOUT CRYPTOPHTHALMOS (2"° CZECH STUDY)

Aim: To get acquainted with the 2™ Czech study about cryptophthamos and with self-surgical
methods.

Material: The boy with unilateral complete cryptophthalmos of left eye was treated from 2 to
20 years. The girls was treated from 4 month to 5 year yet for right abortive cryptophthalmos
with microblepharon and left complete type still waiting for solutions.

Surgical methods and results: Authors present a surgical procedures for correction of the
upper and lower eyelids and ocular anomalies both patients studied. Successful reconstructi-
on of palpebral fissure took place in several stages at the boy. The surgical procedure gradu-
ally contained: the insertion of gradually increased convex concave circular-shaped implant
(silicone ruber) due a modeling of palpebral fissure, an enucleation of rudimentary eye, a re-
construction of bottom palpebral fissure by retro-auricular skin graf and a releasing of the
lower transitory fold by the cul-de-sac method. An adequate depth of palpebral fissure to
allow perfect position of an aesthetic protesis. Enucleated eye was atypically shaped, remi-
ding partly sand-glass clock. The cornea was replaced by thick fiborous membrane, the iris
and the lens were not revealed. Gliomatic retina was detached nearly totaly and the optic
nerv was rudimental. The repairing the upper lid coloboma of girl by a lid rotation flap re-
construction using the inferior eyelid was performed at the age 17 month. Corneal dermoid
simultaneously removed (histologically verified). Upper conjunctival fornix was formed using
the spherical covering foil (silicone rubber) before and after the reconstruction of the lid.
Conclusions: Plastic reconstructions required the need for patient access without trying
immediate effect. An important role played silicone rubber implants (elastomer medical gra-
de) which used temporarily.

Key words: cryptophthalmos, microblepharon, relief surgery, silicon ruber implants
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Casté kolobomy vétSinou tykajici se rovnéz hornich vicek,
oba stavy lze chirurgicky fesit s dobrym vysledkem. Vrozeny
podklad ma také pomérné Casty epiblefaron a euryblefaron,
které se opera¢né neupravuji. U blefarofimdzy a epikantu je

Vyvojové anomalie vicek maji rozlicné klinické obrazy. Pa-
tfi k nim predevsim ptdza horniho vicka a dale jsou to méné
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operacni postup na individualnim zvazeni. Ektropia a entro-
pia na vrozeném pokladu jsou vzacné a operaci v daném ca-
sového horizontu urcuje jejich rozsah a eventualné pritom-
né drazdéni bulbu. Rekonstrukéni feseni je u téchto diagndz
mozné a o moznosti nejen kosmeticky priznivého vysledku,
ale i funkéniho dopadu rozhoduje stupen a rozsah vady.
Zavazné stavy z hlediska moznosti chirurgické kosmetické
Upravy bez moznosti obnovy funkénosti zrakového organu
predstavuji nasledujici klinické jednotky. Mikroblefaron je
vyjimecna deformita vicka, charakterizovana jeho zkrace-
nim ve vertikalni ose. Klinicky projev je dan Sifi zkraceni, kte-
ré je variabilni, mize vést az ke kolobomatdznimu projevu
takového rozsahu, Ze z vicka zbude jen rudimentarni margo
vicko. Jedna se tedy o abortivni formu kryptoftalmu ve smy-
slu zkrdceni hlavné horniho vicka s deficitem uzavieni o¢ni
Stérbiny. Vlastni kryptoftalmus je raritni vrozend porucha
separace obou vicek, kterad je charakterizovana nedokona-
lym vyvinem vicek a ocni Stérbiny v rdzném rozsahu. Ekto-
dermalni vrstva se sice diferencuje na rohovku a spojivku,
ale s vyraznymi zménami své struktury. Spojivkovy vak neni
vytvoren nebo byva jen ¢astecné vytvoren. Dalsi alternati-
vou je ankyloblefaron, kdy vicka jsou plvodné formovana,
ale ve vyvoji nastava obliterace spojivkového vaku. Vlastni
bulbus je vétsinou vyrazné postizen. Samostatnou jednotku

predstavuje mikroftalmus, ktery provazi zmenseni rozsahu
ocni Stérbiny, ale funkcnost vicek je zachovana. Extrémné
mUze byt tak vyrazny, Ze se nékdy tézko odlisi od anoftalmu.
Vétsinou se jedna o vzacny jednostranny nalez sporadické-
ho vyskytu. Oboustranny nalez je raritni a byva spojeny se
systémovymi abnormalitami, a to predevsim s Fraserovym
syndromem (viz nize). Raritni jsou rovnéz nalezy mikrob-
lefaronu a ablefaronu, které byvaji spojeny s deformitami
pod nimi lezicich ocnich struktur. Ablefaron je projevem
uplného selhani ve vyvoji vicka. Jeho vyskyt je jesté vzac-
néjsi a provazi ho tézké ocni, ale i celkové abnormality.
Vsechny poruchy ve vyvoji vicek se souasnymi zavaznymi
zménami pod nimi leZicimi o¢nimi strukturami se ozna-
Cuji ¢asto souhrnné jako kryptoftalmus, a to s rozlicnymi
variantami. Anoftalmus je dalsi raritni vyvojova anomalie
bulbu, mé incidenci 5/100 000. Vrozeny anoftalmus se déli
na primarni, sekundarni a degenerativni, jeho etiologie je
multifaktorialni. Primarni anoftalmus je vzdy oboustranny
a vznikd na podkladé diferenciace optické ploténky. Orbity
byvaji postizeny a vicka vyrazné zkracena. Sekundarni forma
je vysledkem kompletni suprese nebo tézkého anomalniho
vyvoje celé predni ¢asti neuralni trubice. Provazi ho absence
orbit. Treti formou je anoftalmus degenerativni, ktery je vét-
Sinou jednostranny, vznika na podkladé atrofie jiz zaloZené-

EEE MDX 44-516
== CHS 100

| &9mm

Obr. 1A Dvoulety chlapec s levostrannym kryptoftalmem
1B Formovani ocni Stérbiny anoftalmickym implantatem ve ctyrech letech
1C Anoftalmicky silikonové dakronovy implantat v o¢ni stérbiné a jeho schéma (MDX 44-516: silikonovy kaucuk,

CHS 100: dakronova sitka)

2mm

1D Silikonovy implantat s vymodelovanym pfednim segmentem nahrazujici protézu
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ho optického vacku a byva pritomny rudimentarni extrémni
mikroftalmus. Nejsou tézké mozkové abnormality. Orbita
i adnexa byvaji jen mirné postizeny.

V uplynulych jednasedmdesati letech historie tohoto ca-
sopisu bylo kryptoftalmu vénovano ojedinélé sdéleni v 60.
letech minulého stoleti. Rozhodli jsme se k danému téma-
tu vratit na zédkladé dvou pozorovani, predevsim z hlediska
mozné rekonstrukce.

Vlastni pozorovani a metodiky plastické upravy

Do sestavy byl zarazen jeden chlapec a jedno dévce. S pa-
cienty jsme anomalie postupné resili v rdmci dlouhodobych
pozorovani s odstupem péti let.

Pacient €. 1. Chlapec se narodil v Gnoru 1986 z 3. fyzio-
logického téhotenstvi (oba sourozenci o 17 a 9 let starsi
zdravi). Porod byl fyziologického pribéhu, PH 3150 g. Rodin-
na anamnéza bez zatéze, bez zdvaznych dédic¢nych chorob
a konsangvinity. Pfi narozeni byla diagnostikovana uzaviena
ocni Stérbina vlevo s Castecné vytvorenym obocim. Horni
vicko bylo castecné diferencovano, dolni vicko predstavo-
val jen kozni zahyb, v zevni poloviné vystlany spojivkou, ale
vnitfni ¢ast vicka chybéla (obr. 1A). Pod koZznim srlstem tak-
to zménénych vicek byl patrny pohybujici se kulovity Utvar,
palpacné hmatny. CT vySetfeni prokdzalo ohrani¢enou

C

a zmensenou kosténou schranku orbity s nepatrné ovalnym

cystickym Utvarem v misté bulbu o velikosti 10 x 20 mm.

Vpravo byl nalez orbitalnich struktur v normé, stejné jako

CNS. Okoli pravého oka i vlastni bulbus nevykazoval jakouko-

liv odchylku od fyziologického nalezu. Na ditéti nebyly shle-

dany zadné dalsi vyvojové anomalie.

1. fazi rekonstrukce jsme zahdjili jesté ve FN Motol ve véku
dvou let (1988) modelaci o¢ni Stérbiny, vkladanim speci-
alniho spojivkového implantatu. Operacni metodika byla
obdobna té, kterou jsme pouzivali u plastiky spojivkové-
ho vaku u anoftalmu. V prabéhu nasledujicich Sesti let
jsme celkem devétkrat vlozili postupné zvétsujici se im-
plantat k modelaci oblasti o¢ni Stérbiny (obr. 1B) pro vio-
Zeni definitivni protézky, navic tlak implantatu pasobil na
rozvoj orbitalni oblasti. Implantat predstavoval konvexné
konkavni desticku kruhovitého tvaru (obr. 1C) vyrobenou
z biomedicinského silikonového kaucuku, ktery byl pa-
vodné vyztuzen dacronovou sitkou.

2. fazirekonstrukce jsme zapocali ve véku deseti let (1996).
Nejprve byla provedena plastika vnitfniho koutku koz-
nim Stépem a v nasledujicich letech byla dvakrat mo-
delovédna spodina ocni Stérbiny dalSimi koZnimi sStépy
z obou retroaurikularnich prostord, vzhledem k obdob-
nému charakteru kidZe jako na vickach (obr. 2A). Pro pro-

D

Obr. 2A Ocni Stérbina vlevo po koznich plastikach ve tfinacti letech
2B Ocni Stérbina vlevo se silikonovym implantatem (protézou) v tfinacti letech

2C Definitivni tvar ocni stérbiny vlevo ve dvaceti letech

2D Ocni Stérbina vlevo s akrylatovou protézou ve dvaceti letech
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Obr. 3A Kryptoftalmus — makrosnimek: ve tvaru presypacich hodin

3B Kryptoftalmus — predni segment: rudiment fasnatého téliska ,w” a mezi Sipkami ,,x“ fibrézni membrana rohov-
ky. Barveni H.E., zvétseni 20x
3C Kryptoftalmus — zadni segment: amovana gliomatdzni sitnice ,,y“ a hypoplasticky zrakovy nerv ,,z“ Barveni H.E.,
zvétSeni 20x
3D Epibulbarni dermoid rohovky: rohovéjici (Cervené) rohovkovy dlaZdicovity epitel (fialové) a pod nim husté vas-
kularizované kolagenni vazivo (modfe). Barveni modrym trichomem, zvétSeni 200x

hloubeni o¢ni $térbiny vystlané kizi a prohloubeni dolni-
ho fornixu byl rudimentarni bulbus ve véku patnacti let
(kvéten 2001) enukleovan. Enukleovany bulbus vykazo-
val vyrazné atypie. Mél tvar presypacich hodin v predo-
zadnim rozméru 22 mm, mediolateralnim praméru 10
mm a kraniokaudalnim 8 mm (obr. 3A). Podrobné his-
tologicko-patologické vysetreni prokazalo, Ze rohovka
byla nahrazena fibrézni membranou, ¢ocka a duhovka
chybély (obr. 3B). Gliomatdzné prestavéna sitnice byla
témér totalné trychtyrovité amovana a opticky nerv byl
hypoplasticky (obr. 3C). V ramci operacniho postupu
jsme dolni fornix vystlany koZznim stépem protahli cen-
tralné pomoci trakéniho fixacniho stehu az k periostu
metodikou cul-de-sac. Do takto nové vytvorené ocni
Stérbiny, nahrazujici klasicky spojivkovy vak, jsme vlozili
individualné vyrobeny spojivkovy implantat, ktery na-
hrazoval klasickou protézku (obr. 2B). Byl opét vyroben
ze silikonového kauc€uku: na bile obarveném silikonovém
podkladu byla vymodelovana duhovkové zornicova ob-
last pomoci akryldtovych barev a prekryta prahlednou
silikonovou folii (obr. 1D).

3. fazi rekonstrukce jsme doplnili s odstupem dalsich péti
let (2006), kdy jsme plastiku oblasti nové vytvoreného
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pseudospojivkového vaku (obr. 2C) ukoncili elektroepi-
laci chloupkd dokonale vhojenych koznich stép(, které
drazdily pri snaze o vlozeni ocni protézky. Pro jeji lepsi
fixaci v nové vytvoreném dnu ocni stérbiny byla doplné-
na predchozi plastika fornixu ve vnitfnim koutku o dalsi
dva trakéni stehy (metodika cul-de-sac) k periostu. Tento
stav umoznil volné vkladani specidlné vyrobené akryla-
tové protézy (obr. 2D).

Pacientka ¢. 2. Dévce se narodilo v kvétnu 2010 mladym
nepfibuznym zdravym rodi¢lm jako prvni dité, dalsiho sou-
rozence nema. Priibéh prvni gravidity byl fyziologicky, mat-
ka GBS negativni. Porod probéhl ve 40. tydnu spontanné
zahlavim, PH 3 500 g a PD 50 cm, cira plodova voda, dité
nebylo nekriseno (Apgar 10-10-10). Po narozeni zjiSténa
oboustrannd vyvojova anomalie obliCeje v oblasti ocnich
Stérbin: mikroblefaron horniho vicka vpravo spojeny se sym-
blefarem spojivky k horni ¢asti zkalené a ztlustélé rohovky
a kryptoftalmus vlevo. Dalsi celkovy vyvoj byl pfiméreny, va-
hové dité prospivalo. Psychomotoricky vyvoj byl sice ovliv-
nén zrakovym handicapem, presto samostatnd chize od
15. mésice. Podrobné screeningové vysetreni na dalsi VVV
(vrozené vyvojové anomalie) prokazalo jen kostény defekt
na lebce parietalné vlevo. MR CNS a orbit: Vpravo je obraz
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Obr. 4A CtyFmésicéni pacientka s abortivnim kryptoftalmem s mikroblefaronem vpravo a klasickym kryptofalmem
vlevo
4B Kolobom horniho vicka s koZnéspojivkovym symblefarem sméfujicim k epibulbarnimu dermoidu rohovky vievo
4C Priprava otocného laloku z dolniho vicka vlevo
4D Fixace otoc¢ného laloku v kolobomu horniho vicka a sutura dolniho vicka

bulbu, zevnich ocnich svall, optického nervu a orbity fy-
ziologicky. Vlevo deformita zmélcené orbity bez disociace
vicek, které splyvaji v jednu koZni strukturu. Pfitomny mi-
kroftalmus provazi vrozena afakie. V orbitalnim prostoru je
pritomna slzna Zlaza, svalové struktury i zrakovy nerv. Az
na vyse popsany kostény defekt je nitrolebni ndlez v normé
a oba optické trakty fyziologického pribéhu. Poprvé bylo
dité osSetfeno na mimoprazském ocnim klinickém pracovis-
ti ve véku jednoho mésice véku. Byla zde provedena pouze
tarzorafie matracovymi stehy vpravo, ale bez efektu.

Na Oc¢ni kliniku FN Kralovské Vinohrady v Praze byla pa-
cientka odeslana k posouzeni a feseni o¢niho nalezu v zari
2010 ve véku 4 mésicl (obr. 4A). Vpravo dolni vicko nor-
malné vyvinuto, pfiloZzeno k bulbu s volnym fornixem, byl
pfitomen slzny bod. K rohovce o prdméru 9 mm ze shora
byla mezi €. X. az k ¢. |. pfirostla kolobomatézné zkracena
spojivkové kozni struktura, prechazejici symblefaronem do
centra rohovky a navazujici na béloSedavou navalitou tu-
mordzni strukturu, ktera byla nad niveau. Vlastni rohovka
byla patrna jen v dolni poloviné a byla leukomatdzné zka-
lena, znemoznuje diferenciaci dalSich struktur. Symblefa-
ron vychazel z vyrazné vertikalné zkraceného horniho vicka
v celém rozsahu site o¢ni Stérbiny. Horni vicko mélo podobu
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paskovité kozni struktury o Sifi 2 mm, ktera pti vrcholu k ¢.

XIl. byla jesté klinovité zkracena. Vlevo byla oblast oc¢ni Stér-

biny bez obodi prekryta kozni tkani bez naznaku strukturaini

diferenciace, pod niz se klenul kulovity Utvar.

1. faze — v zari 2010 jsme vpravo odpreparovali zkracené
horni vicko od rohovky a uvolnili naznaceny horni for-
nix bez spojivkového kryti, vlozili KKF (kulova kryci folii)
a uzavreli ocni Stérbinu tarzorafii dvéma matracovymi
stehy, podloZzenymi pénovymi amocovymi plombami.
KKF byla v celkové anestézii vyméneéna jesté Ctyrikrat,
vzdy s obnovenim tarzorafie, a ponechana do konce za-
Catku kvétna 2011. Od té doby do dalsiho chirurgického
reseni jsme jen kojence ambulantné kontrolovali.

2. Faze - v fijnu 2011 jsme odstranili tumordzni navalitou
tkan (obr. 4B) z centra rohovky. Histologicky byl verifi-
kovan solidni epibulbarni dermoid rohovky, charakteri-
zovan hojné bunéénym a hustym kolagennim vazivem
s vaskularizaci, na povrchu s krytem dobre vyzralého,
misty rohovéjiciho dlaZdicovitého epitelu epidermal-
niho typu (obr. 3D). Soucasné po rozruseni symblefar
a uvolnéni horniho fornixu jsme z dolniho vicka vytvorili
otocény lalok v celé tloustce, ktery jsme fixovali do ko-
lobomatdzniho defektu horniho vicka (obr. 4C, 4D). Na-
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Obr. 5A Uvolnéni horniho vicka po transplantaci — vytvoreni o¢ni Stérbiny

5B Plastika horniho fornixu pomoci KKF v 3. fazi operacniho postupu

5C Tvar pravé ocni stérbiny v Sesti letech za brylemi s kosmetickym okluzorem vlevo
5D Spontanni dovieni pravé ocni Stérbiny v Sesti letech, obdobné kosmetické reseni

sledné, v lednu 2012, jsme rotovany lalok v misté stopky
odpojili a vymodelovali rekonstruované, respektive nové
vytvorené horni vicko (obr. 5A). Dolni, plvodni spojivko-
vy fornix zlstal volny a horni stérbinovity pseudofornix
jsme znovu uvolnili (vloZzena KKF). AZ v fijnu 2012 jsme
nadbyte¢nou bulbarni spojivku v hornich kvadrantech,
kterd byla vytvorena tlakem a tahem KKF, otocili smérem
pod plvodni kdZi jiz nové vytvoreného horniho vicka
a fixovali v hloubi transkutannimi stehy ze vstrebatelné-
ho materialu (Vicryl 6-0). Takto byl vymodelovan skutec-
ny horni fornix prakticky v celém rozsahu zevnitf pokryty
spojivkovou tkani soucasné spolufixovany viozenym KKF.
3. faze — v Unoru 2013, v souvislosti s pretoenim dolni-
ho vic¢ka do oblasti defektu horniho vicka, se okraj vicka
uvolnil a ektropoval a o¢ni Stérbinu dité nedokazalo uza-
vit. Jako rfeseni jsme zvolili zavés vicka pomoci fascialni-
ho $tépu (ZUM 43104: alogenni fascialni $tép zmrazeny
z Tkanové Gstfedny FN Hradec Kralové) natazenym mezi
zevnim koutkem, kde byl fixovan k periostu a vnitfnim
koutkem, zde byl fixovdan smyckou k vnitinimu kantu
opét vstiebatelnym materidlem (Vicryl 6-0). Soucasné
jsme dalSi ¢ast bulbarni spojivky nahore fixovali transku-
tannimi stehy pro prohloubeni fornixu, coz jsme opétov-
né a opakované podpofili tlakem KKF modelujici o¢ni
$térbinu (obr. 5C). Tento postup jsme v oblasti horniho
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fornixu museli dvakrat zopakovat v ¢ervnu 2013 a v brez-
nu 2015, nebot spontanni uvolnéni KKF po % roce a jed-
nom roce vedlo k opétovnym symblefartim, ale také re-
cidivé dermoidu rohovky, fixaci jsme tentokrat provedli
dlouhodobé vstrebatelnym materidlem PDS 6-0. Nador
jsme museli opétovné snést, histologicky nebyla proka-
zana zvySena mitoticka aktivita, ale opét se jednalo der-
moid.

Bulbus zlstal volné pohyblivy. Pacientka dokazala spon-
tanné i pri spanku uzavrit ocni stérbinu (obr. 5C), kliZe vi-
cek jen v zahybech s relativnim nadbytkem. Zrakova ostrost
vpravo byla zatim definovana na uroven tézké slabozrakosti
(pohyb se svételnou projekci s uréovanim zakladnich barev
z nékolika centimetrd). Orientace v prostoru zachovana, pro
definovani predmétu nutny manudlni kontakt. Z kosmetic-
kého hlediska nasazena brylova obruba s okluzorem pro kry-
tim levé orbitalni oblasti (obr. 5D).

ZAVER - EPIKRIZA

Vlastni pozorovani jednotlivych fazi écby u postizeného
chlapce, do doby, kdy bylo mozno stav definitivné kosme-
ticky celkem Uspésné ukoncit, trvalo celkem osmnact let.
Dokonalé plastické resSeni kryptoftalmu neni mozné, nasi
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snahou bylo zlepsit fyziognomii obliceje pro dospély vék.
Dlouhodobé sledovani a jednotlivé operacni faze ukazuji na
nutnost trpélivého pristupu bez snahy o okamzity efekt. Ne-
zbytnym predpokladem Uspéchu je komplexni spoluprace,
jednak s plastickym chirurgem a v nasem pripadé moZnost
kooperace z biotechnikem, schopnym navrhnout a pfipravit
specialni modelujici pripravky.

Dévce je a bude dale ambulantné sledovano. Vpravo jsme
rekonstrukci vytvofili celkem pravidelnou lehce uzsi ocni
Stérbinu lemovanou vicky v ramci mezioborové spoluprace
s plastickym chirurgem. Uvazovana perforujici keratoplasti-
ka nema presné stanoveny ¢asovy horizont, nebot nejprve
musi byt dlouhodobé vytvorena funkéni ocni Stérbina s vol-
nymi fornixy a dolehnutim vicek k bulbu. Navic zde bude ne-
zbytné nutné imunosupresivni zajisténi operacniho vykonu.
Vyhledové je také zvaZzovana plastika v oblasti kryptoftalmu
vlevo obdobné jako u prvého pacienta.

DISKUSE

Nazev kryptoftalmus navrhl Manz roce 1872 (z fectiny:
kryptos — skryté + ophthalmos — oko), v ramci spolecného
pozorovani se Zehenderem, ktery zaznamenal prvni klinicky
popis [37]. Podrobny literdrni rozklad o kryptoftalmu od to-
hoto prvotniho pozorovani Zehendera a Manze za 90 let za-
hrnuje celkem 39 pozorovani, véetné autorova v roce 1962
[29]. Je zde uveden i podrobny pfibéh prvniho pozorovani:
Zdravi rodi¢e bez konsangvinity donesli kojence k vysetre-
ni v pUl roce Zivota, narodilo ,bez oci a zjistitelného pohla-
vi“. Ditéti chybélo oboustranné oboci, vicka i o¢ni Stérbiny
a klize plynule prechazela z Cela pres oc¢nicovy vchod do
kGze tvére, pod kizi byly hmatné pohyblivé bulby. Mezi dalsi
malformace patfila rozsahla bfisni kyla, syndaktylie na vSech
koncetindch a malformovany genitél s agenezi sfinkterd fit-
niho otvoru i mocové trubice. Po nékolika mésicich kojenec
zemrel a bylo provedeno histologické vySetfeni jednoho
z o€i [29].

Teorie vzniku kryptoftalmu byly kontroverzni. Na pfelomu
19. a 20. st. se za podklad vzniku povaZzovalo srlstani am-
nia s predni plochou zarodku [17]. Po prvni svétové valce
byl kryptoftalmus definovan jako stav rudimentdrniho oka,
nad kterym je neporusena klZe bez vytvoreni vicek a o¢ni
Stérbiny — ablefarie [13] a uvaZovalo se i o metaplazii rohov-
kového a spojivkového ektodermu [25]. Podle soucasnych
znalosti se v 8. tydnu z polomésicitych fas ektodermu vy-
stlaného mesodermem se vytvari spojivkovy vak oddélujici
prostor mezi rohovkou a budoucimi vi¢ky [7]. Diferenciace
vicek zacina probihat na embryu o velikosti 32 az 37 mm
a je definitivné ukoncen v 6. mésici téhotenstvi [9]. Vlastni
kryptoftalmus s mikroftalmii je spojovan az s poruchou vy-
voje vicek v 26. aZ 28. gesta¢nim tydnu, kdy se vicka od sebe
oddéluji [2]. Kongenitalni kolobomy horniho vi¢ka spojené
s eventudlnim kryptoftalmem se déli na pét stupnl. Prvni
tfi stupné prestavuje vlastni kolobom vicka bez kryptoftalmu
nebo s abortivnim kryptoftalmem ¢i s kompletnim kryptof-
talmem. Dalsi dva stupné predstavuje klasicky kryptoftalmus
(abscence vickovych struktur a bulbus je kompletné prekry-
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ty kazi) a tézky kryptoftalmus (s tézkymi deformitami nosu
a ektropiem horniho vicka) [24]. Podle tohoto rozdéleni
bylo mozZno naseho pacienta zaradit ke klasické formé kryp-
toftalmu a u pacientky se jednalo o kombinaci klasického
kryptoftalmu na jedné strané a abortivniho kryptoftalmu na
strané druhé. Morfologické vysetieni enukleovaného bulbu
prokazalo znacné ovlivnéni vyvoje predniho segmentu oka,
ale i zadniho segmentu oka. Nebyla prokazana pfritomnost
Cocky, cozZ je ve shodé s predchozimi deviti z celkové deseti
histologickych vysSetreni, rovnéz i zde byla rohovka atypic-
ka, nebot klGze byla soucasti stény a sitnice trychtyfovité
amovana [29]. Odrazi to predvidatelnou skutecnost, Ze se
udala porucha kontaktu a vyvoje na rozhrani mezi optickym
vackem a koznim ektodermalnim povrchem v pribéhu emb-
ryonalniho vyvoje [1, 36].

Fraser(iv syndrom (FS) je autozomalné recesivni onemoc-
néni, které spojuje prevazné oboustranny kryptoftalmus
(93 %) s celkovym postizenim fady orgdnd. Pocetné ned(le-
Zitéjsi predstavuje syndaktylie popisovana v 57 %, mentalni
postiZzeni v 50 % a genitalni postiZeni (kryptorchismus, hypo-
spadie, chordae penis) v 49 %. Vitdlné zdvaina je rendini hy-
poplazie ¢iagenéze v37 % a laryngealni stendza nebo atrézie
v 21 %, pro které umira 20 % takto narozenych kojenct do
jednoho roku Zivota. Udaje vychazi ze srovnani vice jak 100
pozorovani [10]. Poprvé byl definovan britskym genetikem
Georgem Fraserem v roce 1962, nékdy je udavan jako Frase-
rav-Francoistv syndrom [11]. JiZ pfedtim bylo zaznamendno
28 pozorovani kryptoftalmu ve spojeni s multiorganovym
postizenim vcéetné ceské kazuistiky [29]. Epidemiologicka
studie, zpracovand 25 genetiky bez Ceské ucasti mezi lety
1990 a7z 2008, odhalila FS u 26 jedinc( z necelych 13 miliont
novorozencl evropské populace (prevalence 0,2/100 000
porodd) [3]. Rozbor 59 pripadli FS v celkem 40 rodinach
prokdzalo u 25 konsangvinitu [32], coZ predstavuje 42 % je-
jiho zastoupeni. Srovnani jednotlivych drivéjsich pozorovani
uvadi jiz konsangvinitu, ale jen ve 4 pripadech u kryptoftal-
mu s organovym postizenim z 28 postizenych, cozZ je 14 %
[29]. Prenatalni diagnostika umoznuje rozborem plodové
vody stanovit multiorganové postizeni [32]. Vyznamnym po-
mocnikem je utrasonografické vysetreni plodu, které odhali
predevsim agenezi ledvin ¢i multicystické postizeni a stendzy
dychacich cest v 16. ¢i 23. gestacnim tydnu [4, 12]. V jednom
z téchto pozorovani byly oblicej a mozkové struktury jesté
bez detekovatelnych zmén. Rodic¢e se rozhodli na zakladé
uvedeného vysetreni ukoncit téhotenstvi a diagndzu FS bez
kryptoftalmu urcila sekce [4]. Kromé FS je kryptoftalmus po-
pisovan u okulodentodigitdlnich syndrom(, které jsou bez
genetické zatéze (Lohmanndv ¢i Meyer(v-Schwicherothlv
syndrom), kde se pridruzuje rozstép patra, zmény dentice
a syndaktylie [9]. Kryptoftalmus byl také popsan ve spoje-
ni s atrézii laryngu, malformacemi konch, umbilikalni hernii
[1, 9], malformacemi velkych cév [15, 16] ¢i mozku: encefa-
lokélou [15] a schizencefalii s meningoencefalokélou [20].
Z naseho pozorovani 4 pacientl s anoftalmem [22] a dalSich
péti kojencl v nasledujicich letech, z ¢ehoz byly celkové dvé
déti s oboustrannym postiZzenim, vyplyva, Ze kryptoftalmus
byl v sedmadvacetiletém sledovani cca pétkrat vzacnéjsi nez
anoftalmus. Primarni a sekundarni forma anoftalmu zahrnu-
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je v diferencidlni diagndze kryptoftalmus, kyklopii, synoftal-
mii a kongenitdlni cystu oc¢niho bulbu [34], kde vyznamné
v diagnostice napomaha magneticka rezonance [6]. Pouze
treti degenerativni formu anoftalmu lze rovnéz rekonstrukc-
né upravit napf. s vyuzitim silikonového formujiciho implan-
tatu [19] ¢i plastickou Upravou vloZenim koZznich stépu [34].
V operacnim reSeni jednotlivych fazi rekonstrukce horniho
vicka i fornixu u sledovaného dévcete zahajené jiz v koje-
neckém véku jsme vychazeli z vlastnich zkuSenosti plastické
upravy kryptoftalmu u prvniho pacienta, ktera celkem pro-
bihala patnact let [20] a byla ukoncena pred péti lety. Vy-
znamnou slozkou rekonstrukce ocni Stérbiny bylo jednak do-
plnéni koZniho krytu Stépy, ale i vyuziti techniky cul-de-sac,
ktera napomaha v prohloubeni dolni prechodné rasy [28].
Tato technika byla navrzena jiz na za¢atku minulého stoleti
Weeksem [13], technicky jsme ji upravili do souc¢asné podo-
by [18]. K vytvareni horniho fornixu a ochrané rohovky nam
v pocatcich péce poslouzila kulovita kryci folie (KKF) [23].
AZ v batolecim véku jsme plastické reseni doplnili pouZitou
techniku oto¢ného laloku z dolniho vicka [5]. Zakladem byla
i zde trpélivost a Setfeni veskerych pfirozené vytvorenych
tkani vicka a spojivkového vaku a pti transplantaci ponecha-
van nadbytek klze pro dalsi rast vicek a moznost eventualni
chirurgické korekce [21]. Postup se ukazal vyhodny, nebot
lalok z dolniho vicka slouzil k rekonstrukci horniho vicka
u nekompletniho krytoftalmu i dalSim operatériim [8, 26],

kdy byla i soucasné pouzita bukalni sliznice [8, 31]. Soucasti
operacniho feseni bylo odstranéni epibulbarniho dermoidu
rohovky, ktery byva popisovan [14]. V literature se objevily
dalsi operacni techniky, napft. vlozeni konchalni chrupavky
jako vrstva mezi kdzi mukdzu [33]. Pfi reSeni oboustranné-
ho ¢aste¢ného kryptoftalmu byl také vyuzit volny kozni stép
z retroaurikuldrni krajiny ditéte, tarzalni ploténku nahradil
skleralni Stép z tkanové banky a bukalni sliznice na misto
spojivky byla implantovana od matky ditéte [27]. U nasi pa-
cientky jsme spojivku nenahrazovali jinou tkani. Transplan-
tat z dolniho vicka obsahoval na svém vnitfnim povrchu dol-
ni tarzalni spojivku a ¢ast uvolnéné casti bulbarni spojivky
jsme rozvinuli a fixovali ke zbyvajici ¢asti kGize horniho vicka
a fornix jsme dotvareli tlakem vlozené KKF [23]. Originali-
tou naseho operacniho feseni bylo vlozeni KKF, jejiz vyvoj
byl ocenén a zarazen do digitalni knihovny Slides Online
Digital Library [35]. Cilem operacnich postupl bylo vytvorit
funkéni horni vicko, a tim dat predpoklad v budoucnu pro
keratoplastiku, soucasné vytvorit moznost pro senzorickou
stimulaci zrakového organu jako celku s normalné funguiji-
cim hornim vickem.

Podékovani patfi tfem vySe uvedenym inZzenyrim z Katedry
polymerd VSCHT, ktefi se zaslouZili o rozvoj oftalmologie vy-
vojem rliznych implantatd. Rada z nich je stéle ve vyrobnim
sortimentu firma ELLA-CS v Hradci Kralové.

LITERATURA

Apple, D.J., Rabb, M.F.: Ocular Patholo- 8. Dibben, K., Rabinowitz, Y.S. et al.: Sur- phaloceles. Am J Ophthalmol, 80; 1975:
gy, 5th edition., Mosby, 1998, St. Louis, gical Correction of Incomplete Cryto- 146-149.

p.16. phthalmos in Fraser Syndrome. Am J  16. Hambire, S.D., Bhavsar, PP., Jayakar,
Barishak, Y.R.: Embryology of the Eye Ophthalmol, 124; 1997: 107-109. AV.: Fraser-Cryptophthalmos Syndro-
and Its Adnexa. Karger, Basel, 2001, 9. Duke-Elder, S.: Congenital Anomalies me with Cardiovascular Malformations:
p.132. of the Ocular Adnexa. In System of A Rare Association. Indian. Pediatr, 40;
Barisic, I., Odek, L., et al.: Fraser Syn- Ophthalmology, Vol. Ill. Congenital De- 2003: 888-900.

drome: Epidemiologic Study in a Eu- formities, H. Kimptom, London, 1964, 17. Chalupecky, J.: O¢ni lékarstvi. Hejda
ropean Population. Am J Med Genet A, pp. 827-835. a Tucek, Praha, 1902, s. 316

30; 2013: 1012-1018. 10. Eibschitz-Tsimhoni, M.: Ocular Ma- 18. Krasny, J.: Plastika anoftalmického spo-
Berg, C., Geipel, A., et al.: Prenatal nifestation of Inherited Diseases. In jivkového vaku upravenou metodikou
Detection of Fraser Syndrome without Wright, KW., Spiegel, P.H.: Pediatric cul-de-sac. Ces a Slov Oftal, 71; 2015:
Cryptophthalmos. Case Report and Re- Ophthalmology and Strabismus. Spri- 37-43.

view of Literature. Ultrasound Obstet ger, New York, 2003, p.1038 . 19. Krasny, J. Autrata, R.: Pedooftalmologie
Gynecol, 18; 2001: 76-80. 11. Francois, J.: Syndrome malformatif avec a strabismus. In Kuchynka, P. a kol.: O¢ni
Brazier, D.)., Hardman-Lea, S.J., Co- cryptophthalme. Ophthalmologica, Ba- |ékarstvi, Grada, Praha, 2007, s. 647, 653.
llins, J.R.: Cryphtophthalmos: Surgical sel, 150, 1965: 215. 20. Krasny, J., Cakrtova, M., Novak, V.:
Treatment of the Congenital Symble- 12. Fryns, J.P., van Schoubroeck, D., et Jednostranny  kryptoftalmus—plasticka
pharon Variant Brit J Ophthalmol, 70; al.: Diagnostic Echographic Findings Uprava. Folia Strabol Neuroophthalmol;
1986: 391-395. in Cryptophthalmos Syndrome (Fraser 10, 2009, suppl. I.: 86— 88.

Celebi, A.R., Sasani, H.: Differentiation Syndrome). Prenat. Diagn., 17, 1997: 21. Krasny, J., Kletensky, J.: Kombinace pra-
of True Anophthalmia from Clinical Ano- 582-584. vostranného horniho mikroblefaronu
phthalmia Using Neuroradiological Ima-  13. Fuchs, H.E., Duan, A.: Text-book of s kongenitdlnim symblefaronem a levo-
ging. Word J Radiol, 6; 2014: 515-518. Ophthalmology. J. B. Lippincott Co., Phi- stranného kryptoftalmu. Folia Strabol
Conlon, R.M., Sutula, F.C.: Congenital ladelphia 1923, p. 437. Neuroophthalmol; 14, 2014, suppl. I.:
Eyelid Anomalies. In Albert, D.M. & Ja-  14. Gerinec, A.: Detska oftalmoldgia, Osve- 39-43.

kobiec, F.A.: Principles and Practice of ta, Martin, 2005, s. 104. 22. Krasny, J., Novak, V.: Anophthalmus—
Ophthalmology, Vol. Ill., W.B. Saunders  15. Goldhammer, Y., Smith, J.L.: Crypto- spojivkovy implantét. Ces a Slov Oftal,

Co. Philadelphia, 1994, p. 1693-1699.

CESKA A SLOVENSKA OFTALMOLOGIE 6/2015

phthalmos Syndrome with Basal Ence-

59; 2003: 33-39.

285



23.

24,

25.

26.

27.

Krasny, J., Novak, V.: Kulova kryci folie—
silikonovy implantat formujici prechod-
né fasy spojivky. Ces a Slov Oftal, 63;
2007: 369-372.

Nouby,G.: Congenital Upper Eyelid Co-
loboma and Cryptophthalmos. Ophthal.
Plast Reconstr Surg, 18, 2902: 373-377.
Mann, |.: Development Abnormalities
of the Eye. H. Kimptom, London,1957,
p.371.

Morax, S., Herdan, M.L., Hurbli, T.: Or-
bito-palpebral Reconstruction in Two
Case of Incomplete Cryptophthalmos.
Adv Ophthalmic Plast Reconstr Surg, 9;
1992: 81-91.

Murthy, R., Gupta H.: Novel Surgical
Technige for Management of Partial

286

28.

29.

30.

31.

32.

Cryptophthalmos. Indian J Ophthalmol,
62;2014: 1096-1098.

Neuhas, R.W., Hawes, M.J.: Inadequate
Inferior Cul-de-sac in the Anophthalmic
Soket. Ophtalmology, 99; 1992: 153-
157.

Otradovec, J., Janovsky, M.: O krytof-
talmu. Cs Oftal, 18; 1962: 128-138.
Oztoprak, I., Erdogan, H., et al.: A Case
Scizencephaly Presenting with Unila-
teral Cryptophthalmos. Br. J. Radiol.,
2008, doi: 10.1259/bjr/56258419.
Saleh, G.M., Hussain, B., et al.: A Sur-
gical Strategy for Correction of Fraser
syndrome Cryptophthalmos. Ophthal-
mology, 116; 2009: 1707-1712.

van Haelst, M.M., Scambler J.P. et al.: Fra-

33.

34.

35.
36.

37.

ser Syndrome: A Clinical Study of 59 Cases
and Evaluation of Diagnostic Criteria Am J
Med Genet A, 24; 2007: 3194-3203.
Weng, C.J.: Surgical Reconstruction in
Cryptophthalmos. Br J Plast Surg, 51;
1998: 17-21.

Verma, A.S., Fitzpatrick, D.R.: Ano-
phthalia AND Microphthalmia. Orpha-
net J Rare Dis, 2; 2007: 47.
www.slidesonlone.org

Yanoff, M., Sassani, J.W.: Ocular Patho-
logy, 6th edition, Mosby, 2009, St. Louis,
pp.169-170.

Zehender. W., Manz: Eine Missgeburt
mit hautlberwachsenen Augen oder
Kryptophthalmus. Klin Mbl Augenheilk,
10; 1872: 225.

CESKA A SLOVENSKA OFTALMOLOGIE 6/2015



