Choroby rohovky u déti — détska oftalmologie

Vrozené anomalie rohovky.
Mezi vrozené anomalie rohovky patii predevsim megalocornea, mikrocornea, cornea plana
keraglobus, a vyvojové poruchy diferenciace mesenchymalnich bun¢k neurdlni listy- tzv.
dysgeneze ptedniho segmentu.

Megalokornea

U novorozence je normalni horizontalni praimér rohovky 10mm a dosahuje ve 2 letech véku
ditéte hodnoty primérné 11.75mm, jako je horizontalni diametr rohovky u dospélého.Pokud
je pramér rohovky vétsi nez 12mm u novorozence a vétsi nez 13 mm u dospé€lého, a nejsou
pfitomny znamky glaukomu, rohovka ma normalni histologickou strukturu, jde o
megalokorneu. Tato anomalie bez jinych souvisejicich abnormalit oka je dominantné dédi¢na,
oboustrannd, neprogresivni a pokud je jednozna¢né vyloucen glaukom nevyzaduje kontrolni
sledovani ditéte castéji nez jednou za rok. Jind forma megalokorney (tzv. pfedni
megaloftalmus) spojend s vyvojovymi abnormalitami duhovky a komorového uhlu, subluxaci
cocky a ¢asnym vyskytem vyvojové katarakty ma recesivni dédi¢nost vdzanou na chromozom
X, je také symetricky oboustranna, komorovy thel otevieny a obsahuje patologicka residua
mesenchymalni tkdn€. Duhovka je Casto hypoplastickad, s pozitivnim efektem transiluminace a
je Casto pfitomna ektopie zornice. Pfi této formé je zaznamenan Castéjsi vyskyt sekundarniho
glukomu a vyvoj Sedého zdkalu jiz mezi 2. a 4. deceniem. Megalocornea casto doprovazi
Marfantv syndrom, Alportiv a Downlv syndrom.

U ditéte s vétSim primérem rohovky neZ je norma je obzvlast¢ dulezité diferencianlné
diagnosticky odlisit obé neprogresivni formy megalokorney od primarniho vrozeného nebo
infantilntho glaukomu. Zakladnimi odliSnostmi v pfipadé megalokorney je nepiitomnost
epifory a blefarospasmu, normalni nitroo¢ni tlak, neptitomnost trhlin Descemetské membrany
a edému rohovky, chybéni glaukomové exkavace terce zrakového nervu.

Keratoglobus

Keratoglobus je vrozend anomalie rohovky, ktera je globularn€ vyklenuta, celkové ztencenad,
s maximem od stfedni periferie k limbu . Tato anomalie se muze vyskytovat bud’ sporadicky
nebo je dédi¢nost autosomalné dominantni. V pfipad€, Ze je soucasti Ehlers-Danlosova
syndromu ( kloubni postizeni, modré skléry, hluchota) je dédi¢nost autosomalné recesivni.
Jako ziskané onemocnéni byl keratoglobus popsan vramci keratopatie pii vernalni
keratokonjuntivitid¢ a thyreoidni oftalmopatii.

Rohovka u keratoglobu ma v celém rozsahu tlouStku minimalné o 1/3 niz$i nez je norma.
Ptedni komora je hluboka, typicky nad Smm. Akutni spontdnni drobné trhliny Descemetské
membrany zpusobuji fokalni edém stromatu se spontannim zhojenim béhem tydnii az mésici.
Pravidlem je stfedné t€Zzka amblyopie z divodu vyssi kiivkové a indexové myopie pokud
neni spravné korigovana. V 1éc¢bé 1ze doporucit m€kké nebo i tvrdé kontaktni cocky. Nékdy je
nutno indikovat lamelarni keratoplastiku nebo epikeratoplastiku. V ptipadé vyraznéjsiho
jizveni v centru rohovky je metodou volby perforujici keratoplastika.

Microcornea

Mikrokornea se mize vyskytovat jako izolovand vrozena anomalie rohovky, ktera ma primér
mensi neZ 10 mm, s normalni histologickou strukturou na norméln¢ velkém oku. Tato forma
muZze byt jendostranna nebo oboustranna, dédicnéd autosomalné dominanté nebo recesivné, byl
popsan 1 sporadicky vyskyt. Mikrokornea jako soucast mikroftalmu doprovazi celou fadu
o¢nich abormalit- anomalie komorového uhlu, duhovky, kongenitalni kataraktu, a syndromt
se syst¢tmovymi poruchami. Lécba je individudlni a zavisi na pfidruzenych postizenich a na
velikosti mikroftalmu. Vysledky operaci jednostranné kongenitalni katarakty pii mikroftalmu



i ptes peclivou aplikaci afakické korekce a 1é¢be amblyopie nejsou pfilis dobré. Pravidelné
kontroly jsou nutné i z hlediska ¢astéjsiho rozvoje sekundarniho glaukomu.

Cornea plana

Cornea plana je definovana jako rohovka se zakiivenim- lomivosti 20-35 D. Muze byt
jednostranna nebo i oboustranna. Pfedni komora je mélka s predispozici k rozvoji glaukomu
s uzavienym uhlem. Byva Castéji hyperemtropie s astigmatismem. Dé&dicnost byla popsana
autozomalné¢ dominantni i recesivni. Pfidruzené o¢ni poruchy mohou zahrnovat infantilni
glaukom, retinalni dysplazii, aniridii, vrozenou kataraktu, kolobomy, nebo mikroftalmus.

Anomalie rohovky v ramci dysgeneze piredniho segmentu (Anterior Chamber Cleavage
Syndrome)

Tyto vrozené anomalie vznikaji v prabéhu embryonalniho vyvoje poruchou migrace
mesenchymalnich bunék neuralni listy. Reese and Ellsworth (1966) shrnuji tyto poruchy pod
pojmem"anterior chamber cleavage syndrome" a Alkemade (1969) jako ,, mezodermalni
dysgenze rohovky a duhovky.

Obvykle se rozdéluji tyto malformace do tii zakladnich skupin podle prevazujici lokalizace
poruchy: 1) periferni: predsunuti Schwalbeho linie- zadni embryotoxon, patologicky
prominujici processus iridis, hypoplasie pfedniho stromatu duhovky; 2) centrilni: zadni
centralni rohovkové defekty, centrdlni iridokornedlni nebo korneolentikularni adheze;
3) kombinované centréalni a periferni anomadlie pfedniho segmentu.

Periferni dysgeneze predniho segmentu

Prominujici Schwalbeho prstenec s aherujicimi perifernimi vybézky duhovky  tvori
Axenfeldovu anomalii. Adheze duhovky mohou mit filamentdzni, konfluentni, mfizkovity
vzhled, Castd je distorze pupily. U vice nez poloviny déti s touto anomalii se v diisledku zmén
Vv komorovém uhlu rozviji glaukom. Toto spojeni s glaukomem pak tvofi tzv. Axenfelduv
syndrom. V nékterych ptipadech se pfidruzuji anomalie skeletu.

Axenfeldova anomalie spolecné s hypoplasii stromatu duhovky se nazyva Riegerova
anomalie. Dédi¢nost je autozomalné dominantni témét u % piipadl, vzacnéji je vyskyt
sporadicky. Hypoplasie duhovky je velmi rozmanitého vzhledu- nejcastéji radialnich fibril.
Pravidlem je ektopie zornice Sterbinovitého, hruskovitého nebo ovalného tvaru nebo nebo
naopak Siroka zornice jako u inkompletni aniridie. PostiZzeni byva vétSinou oboustranné
s asymetrickym vyjadienim stupné poruchy. Glaukom se vyviji u téméf 60% pacientl
nejcastéji po 4-5 roce zZivota. Pfi soucasném vyskytu systémovych abnormalit jde o tzv.
Riegertv syndrom. Nejcastéji jsou zastoupeny vrozené vady kosti, zubl, srde¢ni vady,
mentalni retardace, huchota, hypopldzie mozecku. Genetickou analyzou byl zjistén u
Riegerova syndromu specificky defekt na chromozomu 4 (4q25, 4q27), ktery se li§i od
defektu pii Reigerové anomalii.

Iridogoniodysgenesis je autosomalné dédi¢na anomalie pii které jsou patrny pouze
prominujici tramce kofene duhovky v tihlu a hypoplasie stromatu duhovky, téméf pravidelné
ve spojeni s juvenilnim glaukomem.

Centralni dysgeneze predniho segmentu

Mezi tyto vrozené vady patii zadni keratokonus a Petersova anomalie (typ I —III). Zékladem
téchto abnormalit je fokalni zeslabeni nebo absence endotelu a Descemetské membrany ve
spojeni s centralni opacifikaci rohovky. Ackoli byla popsdna v nékterych piipadech
autosomalné recesivni dédicnost, vyskyt je castéji sporadicky. U poloviny pacienti se
vyskytuje infantilni glaukom



Centralni zadni keratokonus

Je diskrétni centralni vyklenuti zadniho povrchu rohovky s jemnym stromalnim zasednutim.
Onemocnéni je vétSinou jednostranné a neprogresivni. Pfedni povrch rohovky je pravidelny a
nebyl nalezen zadny vztah k pfednimu progresivnimu keratokonu. Vidéni byva snizeno jen
mirné pro nepravidelny astigmatismus. Videokeratografie prokazuje centralni strméjsi
konusovitou oblast odovidajici vyklenuti zadni plochy rohovky.

Zadni centralni defekt rohovky s leukomem je jednoduchou formou Petersovy anomalie
(1), pti niz duhovka a ¢ocka neni postizena.

Zadni centralni defekt s opacitou stromatu rohovky a adherujicimi pruhy duhovky je
zavaznéjsi formou Petersovy anomalie (II). Opacita rohovky rohovky je zde sytéjsi a mize
byt piitomna totalni vaskularizace. Cocka je ¢ira a normalné ulozena. Histopatologicky nalez
tvofi ztlusténi a fragmentace Bowmanovy membrany, totalni dezorganizace architektury
stromatu rohovky, centrdlni absence Descemetské membriny a endotelu a centralni
iridokornealni adhese. Tato forma byva Castéji jednostranna.

Zadni centralni defekt s opacitou stromatu rohovky, adherujicimi pruhy duhovky,
kataraktou a korneolentikularni adhezi je nejzavaznéjsi formou Petersovy anomalie
(I11). Tato varianta byva Casto oboustranna a mohou byt ptidruzeny dalsi o¢ni anomalie
(mikroftalmus, kolobomy, vitreoretinalni postizeni) a systémové vady (dysplazie skeletu,
srdeéni vady). Petersova anomalie byla popsana v souvislosti s ¢etnymi chromozomalnimi
aberacemi trisomie5, 9, delece 11,18, translokace 2 a 15).

Rohovkovy stafylom s keloidem je dal$i velmi zavaznou anomalii s ektazii, protencenim,
totalnim zjivenim a vaskularizaci rohovky Nitroo¢ni tlak je zvysen a ¢ocka adheruje nebo je
inkorporovéna do zjizvené, ektatické rohovky. Vzacnéji je rohovka zménéna v prominujici
hypertrofickou keloidni jizvu.

Centralni a periferni vyvojové abnormality pfedniho segmentu se mohou kombinovat.
Napriklad Riegerova anomalie mize byt v 10% ptipadi spojena s centralnimi a paracentralni
opacitami rohovky s adhezi ¢asti duhovky.

Opacity rohovky u novorozencii — diferencialni diagnoza

Prevalence vrozenych opacifikaci rohovky v evropské populaci je 6/10000 narozenych,
Vv pfipadé€, Ze je zahrnut v tomto poctu vrozeny glaukom. Hlavni pfi€iny opacit rohovky u
novorozencl jsou : vrozeny glaukom, vyvojové anomalie typu dysgenezi pfedniho segmentu
(Petersova anomalie, sklerokornea), vrozené infekce, trauma, dystrofie rohovky a rohovkové
manifestace metabolickych vad.

Sklerokornea je charakterizovana cirkularni bélavou perilimalni opacifikaci, ktera muze vsak
byt rozsifena az k centru. Tato tkaf pfipomina skléru (skleralizace rohovky). Casto je spojena
S témito vrozenymi poruchami: cornea plana (az v 70% piipadi), mélka ptfedni komora
(39%), anomalie duhovky (60%), mikroftalmus(8%).

Varianty :

1. Izolovana sklerokornea- pouze periferni opacita pii limbu zasahujici do ¢iré rohovky vice
V horni a dolni ¢asti.

2. Sclerocornea plana. Periferni skleralizace rohovky, keratometrie pod 35D, mélka predni
komora, primér rohovky 10-11mm.

3. Sklerokornea ve spojeni s Reigerovym syndromem a Petersovou anomalii..

4. Totalni sklerokornea v pifipadé, ze rohovka je opakni v celém rozsahu a znemoznuje
posoudit duhovku. Histologie totalni sklerokorney ukazuje nepravidleny epitel se ztluStélou
bazalni membranou, chyb¢jici Bowmanovy membranu, nepravidelné uspotadani kolagennich
fibril s vaskularizaci. Descemetska membrana a endotel jsou abnormalni.



Sklerokornea muze byt také soucasti téchto systémovych abnormalit: kostni -polydaktylie,
spina bifida, mandibularni hypoplasie,mikrocefalie; CNS - mozeckova dysfunkce, hluchota,
mentalni retardace; syndromy- Hallermann-Streiffiv, Lobsteiniv,Biemondiv, Mietensiv;
chromozomalni aberace (trisomie 13, 18; delece 6,9)

Opacity rohovky zplisobené edémem stromatu z trhlin Descemetské membrany-
-porodni trauma, primarni vrozeny glaukom.

Casné oboustranné defekty typu expozi¢ni keratopatie spojené se senzorickou neuropatii
(obr.)mohou byt plosn¢ dosti rozsahlé, charakteru Sedé¢ nesmacivé 1éze s piipadnou hlubokou
vaskularizaci. Na nasi klinice jsme oSetfili 2 kojence s uvedenym Casnym defektem pomoci
fototerapeutické keratektomie, kdyz konzervativni 1écba byla bez efektu (obr). Vysledkem
byla pruhlednéjsi rohovka kryta intaktnim epitelem a ustup patologickych vaskularizaci.
Metabolické vady - mukopolysacharidézy, mukolipidozy a tyrozinemie, alkaptonurie mohou
byt pficinou riizné syté opacifikace rohovky, ale extrémné vzacné v asném détském veéku.

Centralni dysgeneze predniho segmentu (Petersova anomalie )

Dermoidy rohovky

Jsou vrozené solidni bélavé Sedortizové ovalné masy pokryvajici povrch rohovky v rizném
rozsahu. Vzéacnosti nejsou dermoidy piekryvajici téméf cely povrch rohovky.

Dermoidy jsou histologicky tvofeny vazivové tukovou tkani obsahujici vlasové folikuly,
mazové zlazky a nejcastéjsi lokalizaci je dolni temporalni kvadrant rohovky. Vristaji nékdy
dosti hluboko do stromatu rohovky a do skléry. Dermoidy mohou rist pomalu do plochy,
rychleji v puberté a po traumatu. Pfiblizn¢ tietina déti s limbalnimi dermoidy ma piidruzené
dalsi vyvojové anomalie. Nejcastéji se vyskytuje tzv okulo-aurikulo-vertebralni dysplazie
(Goldenhariv syndrom): subkonjunktivalni lipodermoidy ¢i dermolipomy, kolobomy hornich
vicek, kolobomy duhovky a cévnatky, Duantv retrakéni syndrom, spina bifida. Oblicejové
anomalie u Goldenharova syndromu tvofi mikrognatie, makrostomie, vyrazna oblic¢ejova
asymetrie a dentalni malformace. Pfi diagndéze Goldeharova syndromu jsou nezbytna
komplexni vySetieni na vylouceni vyvojovych vad srdce, ledvin a gastrointestindlniho traktu.
Lécba dermoidu zavisi na velikosti a lokalizace na rohovce. Malé nevyznamné tumory staci
sledovat, velké tumory snizujici vidéni a kosmeticky zdvadné je vhodné excidovat za pomoci
lamelarni keratoplastiky.



Lécba rohovkovych opacit u novorozenci

Pted indikaci keratoplastiky u sytych rohovkovych opacit je nutné komplexni ocni vySetieni
v celkové anestesii vcetné tonometrie, pachymetrie, sonografie a elektrofyziologickych
vysetieni. U déti s oboustrannou vrozenou sytou opacitou bez vyznamnéjsi anomalie zadniho
segmentu je vhodné indikovat perforujici keratoplastiku (PKP) jiz v obdobi 1-3 mésice véku.
Podle rozdiln¢€ uspésné progndzy po provedeni perforujici keratoplastiky tvoii rohovkové
opacity u novorozencu tyto kategorie: 1) avaskularni rohovky s difuznim edémem nebo
centrdlni opacitou a €irou periferii rohovky bez duhovkovych adhezi maji 50% tspé&Snost
po provedeni perforujici keratoplastiky; 2) oci se sytou opacitou a vaskularizaci rohovky
S korneolentikularni adhezi maji jen 10% tspéSnost po PKP; 3) o¢i s tézkou vyvojovou
vadou ptedniho i zadniho segmentu vyzadujici po PKP dalsi rekonstrukci predniho segmentu,
open- sky vitrektomii, a event. pfilozeni odchlipené sitnice maji vSeobecné velmi Spatnou
prognézu. Perforujici nebo lameldrni keratoplastiku je nutné velmi Casto kombinovat
s antiglaukomat6zni operaci — trabekulotomie ab externo, trabekulektomie, cyklodestruktivni
procedury nebo drenadzni implantaty.

INFEKCE ROHOVKY U DETI

Infekéni keratitidy se mohou vyskytnout nejen u starSich déti, ale i u novorozenct a kojencti
a mohou probihat v celé¢ S§ifi klinické symptomatologie od diskrétnich povrchovych
epitelidlnich infitrath az po zavazné rohovkové viedy zanechavajici syté permanentni opacity
rohovky. Témét u 1/3 déti predchazi infekéni keratitidé trauma rohovky, v dal§i 1/3 déti
vzniké keratitida sekundarni infekci pfi expozicni keratopatii a pii noSeni kontaktnich ¢ocek,
zbyvajici ¢ast ptipada na primarni infekce ve spojeni s konjunktivitidou.

Zanéty spojivek se mohou rozs$ifit na rohovku a podle infekéniho ptivodce probihat pod
obrazem Keratitis superficialis punctata, rohovkového viedu nebo stromalni infiltrace.

Bakterialni infekce

Mezi nejcastéj$i ptivodce bakterialni keratitidy u déti patii  Staphylococcus epidermidis,
Staphylococcus aureus, Streptococcus pneumoniae, Micrococcus ze skupiny grampozitivnich
bakterii, Enterobacter, Proteus, Serratia a Pseudomonas aeruginosa, Haemophilus influenzae,
Klebsiella pneumoniae, Moraxella sp ze skupiny gramnegativnich bakterii.

U novorozencli je nejzavazn€j$im puvodcem bakteridlniho zanétu rohovky Neisseria
gonorrhoeae. Muze vzniknout pii neadektvatni a opozdéné 1é€be gonokokové konjunktivity,
ktera ma charakteristicky klinicky obraz: extrémni edém vicek a chemodza spojivky s hustou
hnisavou sekreci. Rozviji se nejcastéji 3.az 5. den po porodu a neni- li v€as léCena miize
vzniknout pomérné rychle rohovkovy vied vedouci az k perforaci rohovky. V 1é¢b¢ je nutné
podavani penicilinu G i.v. nebo ceftriaxonu i.m. vcetné¢ lokalniho kapani penicilinu,
ciprofloxacinu, cefazolinu nebo ceftazidimu v hodinovych intervalech. Uvedena antibiotika
Ize aplikovat i v subkonjuktivalni injekci. VZdy je nutna hospitalizace. Ostatni bakterialni
konjunktivitidy, které vznikaji v pribéhu porodu a objevuji se 4.-5. den po porodu plisobi
keratitidu jen vzacné.

Klinicky obraz bakterialni keratitidy je charakterizovan intenzivni smiSenou injekci, bolesti,
svétloplachosti a sniZenou zrakovou ostrosti. Zanétlivé infiltrace a viedy rohovky mohou mit
specificky obraz  zavisly na vyvolavajicim bakterialnim agens. Casto je keratitida
doprovazena reakci v pfedni komote az hypopyem. Pseudomonas aeruginosa zplisobuje
SedoZlutavé infitrované viedy, hustou hnisavou sekreci, hypopyon. Pfi nespravné 1é¢bé muize
zéanétliva nekroza rohovky vést rychle az k perforaci rohovky. Pro vied rohovky zplisobeny
Streptococcus pneumonie je charakteristické abscedujici stroma na spodiné viedu a rychlé



Sifeni do centra rohovky (ulcus corneae serpens), fibrinova reakce v predni komote s tvorbou
hypopyon. Staphylococcus aureus a S.epidermidis zpusobuji ohrani¢eny vied a reakce
Vv piedni komote je mirngjsi.

Perilimbalni rohovkové viedy mohou byt zplisobeny jakymkoliv zvySe uvedenych
mikroorganizmd, ale S.aureus je zdaleka nejéastéjsi ptri¢inou. Moraxella zpisobuje typickou
angularni blefaritidu s iritaci a bolestivosti kolem zevniho koutku a mirnou hlehohnisavou
sekreci. Chronicka infekce Casto prechazi v povchovou keratitidu.

V diferencialni diagnoze je tieba vyloucit keratitidu mykotickou, virovou, parazitarni a
keratitidy spojené se systémovym onemocnénim. Nezbytné pred zahajenim 1éCby je provedeni
laboratorniho vysetieni — stér ze spojivek a odbér vzorku spodiny viedu spatulou nebo
dakronovym tamponem na kultiva¢ni medium (krevni agar, Sabouraudova ptda).

Bakterialni keratitida je u déti urgentnim stavem a divodem k hospitalizaci. Na zacatku 1é¢by,
pted tim nez jsou k dispozici vysledky kultivacniho vysetfeni, je vhodné kapat fortifikovana
antibiotika v %2 hodinovych intervalech béhem prvnich t¥i dnt. Ptipravuji se z antibiotik pro
i.v. nebo i.m. aplikaci ( gentamycin, tobramycin, penicilin, vankomycin, cefazolin,
ceftriaxon). Pokud je lécba efektivni, 1ze po n€kolika dnech piejit na komeréné vyrabéna
antibiotika s niz8i koncentraci. Pokud zavedena 1éCba neni dostateéné uc¢inna, je vhodna
zména antibiotika a jeho celkové aplikace (i.v.,i.m.). Tak jako u dospélych pacientl 1 u déeti
plati pravidlo, ze pokud neni progrese klinického nalezu bakteridlni keratitidy je 1écba
zvolenym antibiotikem spé&sna.

Chronicka stafylokokova blefatitida a keratokonjunktivitida nékdy vyzaduje kromé adekvatni
1écby bakericidnimi antibiotiky celkové 1 lokalné, topickou aplikaci kortikosteroidi
(prednisolon, fluorometholon) pro ucinnou lé¢bu povrchovych epitelidlnich a limalnich
infitraci, s periferni hlubokou ¢i povrchovou neovaskularizaci. Pti kazdé bakterialni keratitidé
je nutné vzdy aplikovat mydriatika (atropin, homatropin) pro prevenci zadnich synechii a
zmirnéni bolesti pfi indukované iritidé.

Nasledna chirurgickd lécba (lamelarni ¢i perforujici keratoplastika) z divodu pozanétlive
centralni jizvy nebo vyznamného ztenceni rohovky v misté piivodniho viedu by méla byt
provedena s dostate¢nym ¢asovym odstupem po zklidnéni zanétu.

Mykotické keratitidy

Mykotické keratitidy se vyskytuji u déti vzacnéji nez infekce virové ¢i bakteridlni. Obvyklou
pri¢inou jsou urazy (eroze rohovky) organickym rostlinnym materidlem (dfevo, trny) nebo
dlouhodobéd imunosuprese. Nékdy byva obtizné klinicky odliSit mykotickou keratitidu od
stromalni bakterialni infitrace. Nejcast&jSimi patogeny zpusobujicimi mykotickou keratitidu
jsou Candida, Cryptococcus, Aspergilus a Fusarium.

Klinicky obraz mykotické infekce mize byt dosti rozmanity, ale nejcastéjsi je Sedobélava
stromdlni infiltrace neostie ohrani¢enych okrajii s neporusenym epitelem. Jindy probiha
infekce pod obrazem pomalu se rozvijejiciho viedu, ktery neodpovida na 1é¢bu antibiotiky.
Kolem centralni ulcerace se mohou nachdzet satelitni inftitrativni 1éze. Pfesnou diagnézu
nutno provést pouze cytologickym vysetienim ze stéru , nebo po odbéru postizené rohovkové
tkan¢ histologickym vySetfenim. U malych déti je tento diagnosticky zakrok nutno provést
Vv celkové anestesii. Pro kultivaci slouzi Sabouraudova ptida s antibiotikem, bujon nebo krevni
agar pfi teploté 25°C.

Lécba mykotické keratitidy je téméf vzdy obtizna a dlouha. Zakladnimi 1€ky pro topickou
aplikaci v kapkach jsou natamycin a apmhotericin. Peroralni antimykotika klotrimazol,
mikonazol, ketokonazol a flukonazol je vhodné podavat po konzultaci s pediatrem.



Virové keratitidy

Nejcastéjsim ptivodcem virové keratitidy u déti je herpes simplex virus (HSV).

U novorozenct je nejcastéjsi infekce typem HSV-2 (genitalis), rozviji se typicky 5.-7. den po
porodu jako konjunktivitida, blefarokonjunktivitida jen nékdy komplikovana keratitidou.

K lokalni 1écbé se pouziva acyclovir, v pfipadé vzacnéjsiho postizeni nitroo¢nich tkéani je
nutno podavat virostatika celkové ve spolupraci s heonatologem.

Intrauterinné ziskana HSV-2 infekce se mize manifestovat nejen konjunktivitidou a
keratitidou, ale i mikroftalmii, kataraktou, iridocyklitidou, neuroretinitidou a encefalitidou.
Ostatni virové keratitidy zpisobené adenoviry, poxviry ¢i pikornaviry jsou u novorozencl
vzacnéjsi.

U starsich déti jsou typickymi ptivodci virové keratitidy kromé HSV 1(labialis)a HSV 2, také
varicella-zoster virus (VZV), Epstein-Barrové virus (EBV), a zejména adenoviry. K dal$im
etilogickym agens virové keratitidy nebo keratokonjunktivitidy patfi poxviry (vaccinia,
molluscum contagiosum), papilomaviry (Bowenova nemoc), enteroviry, coxsackieviry,
paramyxoviry (morbilli, parotitis) a togaviry (rubellavirus).

Infekce virem herpes simplex mtze mit formu vrozenou, formu primarni ¢i recidivujici
infekce. Vrozena herpeticka keratitida muze byt epitelova nebo stromalni (imunitni reakce
I1l.a IV.typu. Primarni herpeticka infekce u pfedskolnich déti se projevuje spise puchyrky
na kizi vicek, konjunktivitidou a adenopatii. Pfi postizeni rohovky jde témét vzdy o keratitis
superficialis punctata, vzacnéji se vyskytnou dendritické léze. Po primarni HSV infekci
nastava tzv.latentni stadium s pomalou replikaci viru v nervovych gangliich a pii oslabeni
organismu dochazi k recidivé klinicky manifestniho onemocnéni. Recidivujici herpeticka
keratitida miize mit epiteliadlni, stromalni nebo endotelidlni formu.

Epitelialni HSV keratitida probiha vétSinou jako keratitis dendritica s vétviCkovitymi
infitracemi s terminalnim roz$ifenim intenzivné se barvici fluoresceinem. Rohovka ma
vyrazné snizenou citlivost. Vzacné&ji mize mit herpeticky vied mapovity charakter — keratitis
geographica. Lécba epitelové keratitidy spociva v lokélni aplikaci virostatik (acyclovir nebo
trifluorothymidin  mast), mydriatik-cykloplegik (atropin, homatropin, scopolamin) a
antibiotik pro prevenci sekundarni bakteridlni infekce. Nasledkem  Casto recidivujici
epitelidlni keratitidy jsou povrchové jizvy. Pokud jsou umistény centralné¢ vyznamné snizuji
zrakovou ostrost.

V klidovém stadiu (minimaln¢ 1 rok od posledni recidivy) je mozné efektivni odstranéni
povrchové jizvy fototerapeutickou keratektomii excimerovym laserem (PTK) i u détskych
pacientii. Nutné je peroralni podavani virostatik n¢kolik dnii pied i po tomto zakroku.
Stromalni HSV keratitida vznika jako imunologicka reakce hypersenzitivity I1l.a IV. typu po
piedchozi epitelové HSV infekci. Stromalni keratitida probihd nejCastéji  jako keratitis
intersticialis s infitraci sromatu a hlubokou vaskularizaci bez nekrozy nebo jako keratitis
disciformis s centralnim rizné Sirokym edémem stromatu s nevelkou bunéénou infitraci, bez
vaskularizaci a nekrozy. Ne¢kdy jsou ptitomny u stroméalni HSV keratitidy precipitaty na
endotelu. Casté recidivy mohou byt komplikovany granulomatézni iridocyklitidou a
trabekulitidou se sekundarnim glaukomem.

Nekrotizujici forma stromalni keratitidy s intenzivni zlutob€lavou infitraci a rozpadem
rohovkové tkan¢ se u déti vyskytuje vzacngji. V 1écbé stromalni HSV keratitidy  se
uplatnuji kromé virostatik 1 kortikosteriody (dexamethason, fluorometholon, prednisolon)
v piipadé, ze neni pfitomna aktivni epiteliadlni 1éze. Kortikoidy mohou urychlit rezorbci
stromalniho edému a infitrace a mohou sniZit riziko progresivnich zmén vcetné hluboké
vaskularizace.

Metaherpeticka keratitida ( metaherpeticky vied) vznika po dlouho se nehojici recidivujici
HSV keratitidé€, nebo po Castych recidivach na pokladé neurotrofickém, pti poSkozeni bazalni



membrany a stromatu v kombinaci s toxickym vlivem dlouho podavanych virostatik.
Metaherpeticky vied ma Sedavé navalité okraje, je rizné velky, ovalného tvaru. Pokud neni
dostatecné ucinna konzervativni lécba ( kontaktni cocky, lubrakancia, antibiotika), je mozno
kryt rohovku spojivkovym lalokem, nebo provést fototerapeutickou keratektomii(PTK).
U nékolika naSich détskych pacientd s metaherpetickou keratitidou se ukdzala PTK jako
efektivni metoda 1écby. V piipadé progrese metaherpetické 1éze a ztenCovani rohovky je
nutnd lamelarni nebo perforujici keratoplastika.

Dignostika se zaklada zejména na klinickém obraze.

Z laboratornich metod se provadi mikroskopické vySetfeni obsahu puchyiki, fluorescenéni
vySetieni pomoci speficikych monoklondlnich protilatek, izolace viru na bunécnych
kutlurach, elektronova mikroskopie s ptfimym prikazem viru.

V diferencialni diagnostice je potfebné odlisSit HSV keratitidu od zanéti bakterialnich,
chlamydiovych a plisiovych. Herpetické epitelialni 1éze primarni a recidivujici se n¢kdy
velmi podobaji akantamébové keratitide.

Adenovirové infekce

Adenovirt je znamo celkem 47 sérotypt a z toho u 13 z nich byla prokazana souvislost
s epidemickou keratokonjunktivitidou (EKC) nebo faryngokonjunktivalni horeckou (PCF).
U déti byly izolovany sérotypy adenovirti 2 az 9,11,13 a 19. Nejcastéji se vyskytuji v détském
véku sérotypy 2 aZz 7 zodpovédné za rozvoj PCF a méné cCasto sérotypy 8-13,19, které
zpusobuji EKC.

Adenovirova konjunktivitida a keratokonjunktivitida se vyskytuje nejvice v zimnich
mésicich v souvislosti s adenovirovym onemocnénim hornich cest dychacich. Siii se piimou
cestou a inkubacni doba je 5-12 dnt. Déti do 6 mésict v€ku jsou pied rozvojem adenovirové
infekce chranény placentarnimi protilatkami.

Adenovirové infekce probihaji u déti nejcastéji pod obrazem akutni folikuldrni
konjunktivitidy se serozni sekreci, povrchovou injekci, chemo6zou, palenim, fezdnim a
svétloplachosti. Mohou se objevit podspojivkové hemoragie.Tvorba pseudomembran na
tarzalni spojivce je u déti daleko CastéjSi nez u dospélych. Charakteristické jsou palpacné
bolestivé a zvétsené preaurikuldrni uzliny a febrilie (faryngokonjunktivalni horecka). Témét

u vSech déti se onemocnéni manifestuje oboustranné s urcitym ¢asovym odstupem v postiZzeni
o¢i a u jedné 1/3 déti se rozviji keratitida. U dospélych se vyskytuje pti adenovirové infekci
keratitida naopak ve velké vétSin€ ptipadl. Postizeni rohovky je u déti mirngjsi a to ve forme
keratitis epitelialis punctata. Nicmén¢ u starSich déti nad 10 rokl neni vzacnosti klasicky
pribéh epidemické keratokonjunktivitidy, kdy 3-5 dni po prvnich pfiznacich probiha
Vv prvnim tydnu povrchova diftzni keratitida, ve druhém tydnu hluboka keratitis epithelialis
a treti tyden se objevuji jako imunologickd reakce subepitelidlni a povrchové stromalni
infiltraty. Tyto infiltraty se vyskytuji typicky v centru rohovky a mohou snizovat zrakovou
ostrost. U dospélych je rezorbce velmi pomala (mésice aZ roky), u déti naopak rychlejsi.
Diferencidlné diagnosticky pfipadaji u déti v uvahu povrchové epitelialni keratitidy, které se
mohou vyskytovat u vSech virovych exantemovych onemocnéni.Vznikaji pfimym pienosem
z infikovanych pustul (rubeola, morbilli, vaccinia). Nikoliv vzacné se setkavame u déti
s Thygesonovou keratitis superficialis punctata, kterd je charakterizovana velmi drobnymi
epitelidlnimi lozisky, mirnou svétloplachosti a slzenim, ale na zcela klidném oku bez injekce.
Cytologické vysSetieni prokazuje pii adenovirové infekei lymfocytarni a polymorfonuklearni
infiltrace, v epitelovych buikach chybi intracytoplazmatické inkluze. Imunofluorescencni
a imunoenzymatické metody detekuji specifické virové antigeny.

Lécba kauzalni pfi adenovirové keratokonjunktivitidé neni znama. Kratkodoba (2-3 tydny)
lokalni aplikace kortikosteroidii zmirni klinicky priibéh vcetné sniZzeni tvorby pseudomembran
na tarzalni spojivce a epitelialnich infitratd. Vhodné je davkovani steroidii postupné snizovat.



Varicella- zoster virové infekce

Varicella- zoster virus (VZV) postihuje Castéji déti, u kterych zpusobuje plané neStovice
primarni infekci. Siii se piimym kontaktem z koznich puchytkii nebo slinami. V dospélosti
zpusobuje herpes zoster opthalmicus, ktery vznikd nejCastéji reaktivaci latentniho viru
Vv trigeminovém gangliu, nebo kontaktem s pacientem s pasovym oparem ¢i  planymi
nestovicemi. Castgji se vyskytuje pii oslabeni imunitniho systému .

U déti s planymi neStovicemi miize vzniknout vysev puchyikti na ktizi vicek i na spojivkach.
Postizeni rohovky muze byt nejcastéji jako keratitis epithelialis punctata, dendritické infitraty
bez termindlniho rozsifeni, limbalni vesikuly nebo flykténové infiltraty, vzacnéji jako
stromdlni infitrace s hlubokou vaskularizaci nebo disciformni keratitida s edémem stromatu
rohovky.

Rozvoj herpes zoster ophthalmicus u déti je mnohem vzacnéjsi nez u dospélych. Prodromalni
stadium zacind bolesti hlavy, horeckou a vysevem puchyikii v oblasti prvni vétve
n.trigeminus. O¢ni postizeni vznikd pfi zasazeni n. nasociliaris jako pseudodendriticka
keratitida, hluboka keratitida s edémem a vaskularizaci, keratouveitis, skleritis a episkleritis.
U planych nestovic je 1é€bou keratitidy lokani aplikace acikloviru. V ptipadé herpes zoster je
nutné podavat virostatika peroralné (aciklovir, famciklovir). U disciformni keratitidy je
vhodna kombinace virostatik celkové a kortikosteroidy mistné. V ptipad¢ rozvoje VZV
infekce u déti se supresi imunitniho systému je intravendzni 1é¢ba virostatiky nutnosti.

Ostatni virové keratitidy

Pikornaviry (enteovirus a coxsackie) mohou zplsobit povrchovou keratitidu (keraitis
punctata), kterd doporovéazi akutni hemoragickou konjuntivitidu s papilarni hypertrofii
spojivek, chemézou , podspojivkovym krvacenim a zdufenim preaurikularnich uzlin.

Infekéni mononukledza (Epstein- Barrové virus) je témét u poloviny déti komplikovéana
folikularni konjunktivitidou s podspojivkovymi hemoragiemi a povrchovou keratitidou se
subepitelidlnimi infitraty (Parinaudtv okuloglandularni syndrom).

Moluscum contagiosum (poxviry) na kizi vicek vytvaii svétlé prominujici uzlovité utvary
s centralnim prohloubenim. Pfi rozpadu téchto noduli na vickach vznikd folikularni
konjunktivitida provazena n€kdy povrchovou pseudodendritickou keratitidou.

Papilomaviry zpiasobujici Bowenovu nemoc mohou byt pii¢inou blefarokonjunktivitidy
a epitelialni keratitidy.

Chlamydiova keratitida

Chlamydie jsou intracelularné Zijici grampozitivni mikroorganismy obsahujici RNA 1 DNA
a parazitujici na zivych bunikach. Chlamydia trachomatis, sérotyp D az K, je nejCastéj$im
etiologickym agens novorozenecké konjunktivitidy. Zanét spojivek vznikd kontaktem
s infikovanou sliznici matky pfi porodu a manifestuje se typicky ve druhém tydnu Zivota
ditéte. Klinicky pribéh miize byt mirny nebo 1 ve formé pseudomembran6ézniho a hemora-
gického zanétu se silnou hlenohnisavou sekreci a chemézou. Nevznikd folikuldrni
hypertrofie. PostiZeni rohovky je u chlamydiové konjunktivitidy vétSinou omezeno na
epitelialni keratitidu. AvSak chronicka nelééena infekce muze vést k rozvoji intersticialni
keratitidy se zkalenim a vaskularizaci rohovky. V lécbé je nutné celkové podavani
erytromycinu minimalné€ po dobu 2 tydni, lokalné tetracyklin mast.

Trachom.V méné rozvinutych zemich (jihovychodni Asie, Afrika) sniz$i tGrovni
zdravotnictvi a nedostate¢nymi hygienickymi podminkami zplsobuje Chlamydia trachomatis
endemicky vyskyt trachomu, ktery je vedouci pfi¢inou slepoty v téchto Castech svéta.

Infekce se $ifi pfimym kontaktem, nebo nepifimo hmyzem a infikovanym materidlem. Zanét
se objevuje nejcastéji u déti v prvnich 10 letech Zivota a vétSinou probiha mirné se
spontannim zhojenim. Opakované chronické a nelécené infekce vedou v pribéhu 2.dekady



zivota pifes stadium folikularni a papilarni hypertorfie, fibrovaskularni pannus, jizevnaté
entropium, trichidzu, lagoftalmus, expozic¢ni keratopatie, jizveni rohovky postupné az ke
slepoté. Laboratorni prikaz chlamydiové infekce je mozny cytologickym vySetfenim stéru ze
spojivek (cytoplasmatické Halberstaedterovy-Prowazekovy inkluze) po Giemsové barveni,
imunoenzymatickym vySetienim ELISA, testem pfimé imunofluorescence, nebo polymerazo-
-vou fetézovou reakci. V endemickych oblastech je diagnoza stanovena jen podle typického
klinického obrazu. Lécba sestava z lokalni aplikace tetracyklinu v masti, nebo erytromycinu
V kapkach po dobu minimélné 6 tydnt. Celkové se podava tetracyklin 4 tydny, nebo
erytromycin ¢i doxycyklin perordlné 3 tydny. Byla prokdzana ucinnost azitromycinu
podavaného 3 dny v davce 10mg/kg/den.

V diferencidlni diagnostice zdvazn¢ probihajici novorozenecké chlamydiové konjunktivitidy
je nutno predevsim odliSit gonokokovy zanét, zacinajici typicky mezi 3.a 5. dnem po porodu,
a vyzadujici podani jinych antibiotik. Progrese tohoto zan¢tu pii neadekvatni 1&cbé je
mnohem rychlejsi a vede ke vzniku rohovkového viedu s hrozici perforaci rohovky.

Akantamébova Kkeratitida je nejen u dospélych, ale i u déti nepfili§ vzacnym parazitdrnim
zanétem rohovky. Rlizné druhy akantaméby ( A. polyphaga, A.Castellani) se vyskytuji bézné
V okolnim prostfedi a mohou zpiisobit zdvazny zanéct rohovky u nositelit kontaktnich c¢ocek
v souvislosti s erozi rohovky a nedostateCnou hygienou a péci o kontaktni Cocky. Pro
akantamébovou keratitidu je charakteristicka silna bolest, blefarospasmus a edém vicek jiz od
Casnych fazi rozvoje onemocnéni. Na rohovce vznikd cirkularni prstencovy infiltrat,
nekrotizace a vaskularizace. Bez 1é€by miize dojit k descemetokéle a perforaci rohovky.
Dignozu lze potvrdit mikroskopicky a kultiva¢né z biopsie rohovky a u nositelti kontatnich
cocek piimo z Cocky nebo roztoku pro jejich uchovavani. V 1é€bé je k dispozici komecné
vyrabény Brolene kapky a mast ( propamidin izothionat 0,1%), ktery 1ze vhodné kombinovat
s antibiotiky ( neomycin, polymyxin B) a antimykotiky (ketokonazol, klotrimazol, mikonazol)
Vv topické aplikaci. Peroralné je vhodné podavat ketokonazol nebo flukonazol.

Imunologicky podminéné choroby rohovky u déti (keratokonjunktivitidy):

Vernalni keratokonjunktivitida (VKC) je imunitné¢ podminéné oboustranné postizeni
spojivek a vicek zpusobené I. A IV. typem precitlivélosti. NejCastéji se objevuje u déti ve
véku 5-14 rokt, vétSinou u chlapcii, v jarnim nebo letnim obdobi v zavislosti na vyskytu
ptirodnich alergenli. Rozeznavame palpebralni, limbalni nebo smiSenou formu VKC. SmiSena
forma je nejcastéjsi.

Privodimi pfiznaky jsou slzeni, svétloplachost, svédéni az pocity ciziho télesa, intenzivni
hyperemii spojivky , Zlutavy hlenovity sekret, na hornim vicku obrovské dlazdicové papily
S pseudoptézou horniho vicka. Pii spolupostizeni limbu rohovky nachidzime na limbu
zlutobélavé infitraty ( Trantasovy body) s okolni sektorovou hyperemii. Na rohovce je témet
pravidlem pfi chronickém zanétu keratitis punctata, pti t€z§im prib&hu plosné ovalné velmi
Spatné se hojici ulcerosni defekty v centru a horni poloviné rohovky. Pfi chronickém priib&éhu
je tento defekt piekryt vernalni plakoidni apozici pevné Ipici k rohovce s moznosti pozdéjsi
vaskularizace (FOTO naseho pacienta- pred PTK, po PTK).

Lécebné v akutni fazi je vhodné podévat stabilizatory mastocytll (kromoglykan sodny,
lodoxamid), antihistaminika (antazolin,nafazolin, levokabastin), kratkodobé topicky
kortikosteroidy a imunosupresiva (cyklosporin A). Torpidni  rohovkové 1éze jsou
konzervativné Spatné 1écCitelné, piinosem je fototeraputicka keratektomie. U pacientll nasi
kliniky se PTK wukdzala byt ufinnou Ilé€bou rohovkovych defektl, kdyZz mozZnosti
konzervativni 1écby byly vy€erpavny. Pfed PTK je nutné oSetteni hypertrofickych papil horni
tarzalni spojivky (depotni kortikoidy, kryoterapie). Celkové je vhodnéd klimatoterapie a
uprava zivotniho rezimu ditéte.
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Atopicka keratokonjunktivitida (AKC)

Atopicka keratokonjunktivitida je oboustranny zanét zpisobeny rovnéz ILnebo IV. typem
hypersenzitivity, doprovazi asi 1/3 déti s atopickou dermatitidou, bez zavislosti na ro¢nim
obdobi. Klinicky obraz je charakterizovan suchou vraséitou kuzi vi¢ek s exkoriacemi a
rhagéddami, papilarni hypertrofii tarzalnich spojivek s upornym svédénim a slzenim. Postizeni
rohovky byva méné cCasté nez u VKC a zahrnuje keratitis superficialis punctata nebo
filamentosa. Dlouhodoby chronicky zanét mize vést u starSich déti a dospélych ke vzniku
symblefar a rozvoji pannusu s neovaskularizaci rohovky. Kortikoidy lokaln¢ vétsinou rychle
a ucinné zlepsi akutni obtize. Lécba AKC je podobna jako u vernalniho zanétu.

Flykténova keratokonjunktivitida je zptisobena IV. typem pfecitlivélosti s buné¢nou reakci
(T-lymfocyty) na pFitomnost antigenu bez ucasti protilatek. Flykténa se mize objevit u ditéte
kteréhokliv veku, nejacastéji mezi 3-7 rokem. M4 charakteristicky klinicky obraz ve formé
SedorGizového lymfoidniho folikulu na rohovce pii limbu. Flykténovy uzel mirné prominuje,
je nasledovan sektorovitym svazkem vaskularizaci, v centru se obvykle nachazi mala
ulcerace. Flykténa miiZze zasahovat vzacné az k centru rohovky. Kultivacné ze stéru lze
prokazat nejcastéji Stafylococcus aureus a S.epidermidis, Klebsiella, Hemophilus. Jindy maze
byt kultivaéni nalez negativni. V 1é¢bé se uplatiiuji predevsim kortikosteroidy v masti
(dexamethason, prednisolon) které vedou K velmi rychlému zhojeni zanétu.

Erythema multiforme (Stevens-Johnsoniv syndrom) je akutni puchyinaté onemocnéni
sliznic a kize na podkladé IIIl. typu hypersenzitivity s uklddanim imunokomplexii a
vaskulitidou. Depozici imunokomplext je zahajena zanétliva reakce v tkanich a hlavné
Vv cévach. Tuto reakci mohou vyvolat nekteré 1€ky ( sulfonamidy, salicylaty, barbituraty,
tetracyklin, fenylbutazon), bakterialni a virové infekce. Kozni erupce zacinaji na dlanich a
ploskéch, jsou doprovazené vysokou horeCkou, nevolnosti a zvracenim. Na sliznicich (usta,
nos) vznikaji puchyte. Téméf polovina déti mé oéni postizeni charakteru vesikulobulozni

a pseudomembrandézni konjunktivitidy s hlenohnisavou sekreci, ulcerace okraja vicek.
Postizeni rohovky za€ina jako keratitis superficialis punctata a piechazi v pannus. Jizveni,
neovaskularizace a keratinizace rohovky miize vzniknout nasledkem trichidzy a entropia.
V 1écbé je nutno aplikovat celkové kortikosteroidy event. imunosupresiva (metotrexat,
azathioprin) ve spolupréci s pediatrem a dermatologem. Lokalné kortikoidy a antibiotika
V masti, rozruSovani symblefar. Prognoéza transplantace rohovky je velmi $patna.
Intersticialni keratitidy imunologicky podminéné IV. typem hypersenzitivity jsou imunitni
odpovédi na piitomnost mikrobialniho nebo virového antigenu v rohovce. T- lymfocyty
plsobi v rohovce pfimo cytotoxicky nebo vyvolavaji hlubokou zanétlivou infitraci rohovky
produkci lymfokinGi a aktivaci makrofdgi. U dé&ti  jsou nejcastéjsi intersticidlni
keratitidy typu keratitis disciformis / imunitni stromalni keratitis ISK) v souvislosti s infekci
virem herpes simplex a varicella- zoster, infekéni mononukleézou, rubeolou a borelidzou.
Klinicky obraz je charakterizovan hlubokou stromalni infitraci a edémem, bolestivosti,
fotofobii a slzenim. Postupné dochazi k jizveni stromatu a hluboké vaskularizaci. Celkova
1é¢ba je specificka. Lokalné mydriatika a kortikosteroidy v masti.

Epidermolysis bullosa

Generalizované puchyinaté onemocnéni kize, sliznic a vnitfnich orgadni s moznym tézkym
postizenim spojivky a rohovky. Rozeznavame tfi typy: dystroficky, junkéni a simplex.
Junk¢ni forma je nej€astéjs$i v prvnich 2 letech veku, je zplisobena mutaci genu pro syntézu
laminin-5 polypeptidd, simplexni forma je zplisobena mutaci genu pro tvorbu keratinu (KRT
5, KRT 14). Oc¢ni postizeni spojivky a rohovky je nejcastéj$§i u autosomalné recesivni
dystrofické formy. Chronické recidivujici eroze rohovky az téZké jizveni rohovky vcetné
tvorby symblefar. Rohovkové buly po rozpadu mohou vést k ulceraci az perforaci rohovky.

11



Dystrofie rohovky

Rohovkovké dystrofie jou oboustrannd, asymetricky probihajici, dédicnd onemocnéni
S riznym stupném progresivity. Nékteré typy rohovkovych dystrofii se mohou manifestovat
uz v 1. dekad¢ zivota defekty povrchu rohovky typu bolestivé recidivujici eroze epitelu,
fotofobii, epiforou a vyznamnych zhorsenim zrakové ostrosti.

Predni dystrofie rohovky jsou lokalizovany na uroveil epitelu, bazalni membrany,
Bowmanovy membrany, a povrchovou vrstvu stromatu rohovky.

Epitelialni dystrofie

Hereditarni juvenilni epitelialni dystrofie Meesmanova je autosomalné¢ dominantné
dédicna s inkompletni penetraci. Mutace gentli pro syntézu keratinu KRT 3 a KRT 12 (lokusy
gent: 17q12, 12q13). Dystrofie se projevuje vzacné u déti do 10 roki, castéji v 2. dekade
zivota malymi cystami nebo vesikuly s ¢irym obshaem v urovni epitelu. Nejlépe jsou vidéet
pfi retroilumaci, jejich pocet s vékem nartstd. V dospélosti jsou patrny intraepitelidlni
Sedobélavé teCkovité opacity difuzné po celé plose rohovky. Hlavnimi pfiznaky jsou
recidivujici eroze, snizena citlivost rohovky, a lehce zhorSena zrakova ostrost. Lécba: pii
potizich lubrikancia, kontaktni Cocky, vzacné si tato nepfili§ progresivni dystrofie muiize
vyzadat lamelarni keratoplastiku nebo fototerapeutickou keratektomii (PTK).

Mikrocysticka Coganova dystrofie (map-dot- fingerprint) je oboustranné postizeni spise
sporadického vyskytu. Jsou patrna jemna fibrilarni proteinova deposita mezi bazalni
membranou epitelu a Bowmanovou membranou s poruSenou adhezi hemidesmozomt,
rezultujici v hlavni klinické pfiznaky- recidivujici eroze s prudkou fezavou bolesti , slzenim a
zhorSenym vidénim. Na Sterbinonové lampé jsou patrny mapovité diskrétni opacity, Sedavé
teCky. Ne&kdy jsou linie defekti koncentricky uspotfddané ve tvaru otiskil prsti). Defekty
epitelu se vétSinou spontanné zhoji. Pii Castych recidivach (vzacné 1 v détském veku) je
k 16€b€ mozno pouzit mimo lubrikancia, terapeutické kontaktni ¢ocky, stromalni punkturace
také dostatecné efektivni PTK.

Reisova-Bucklersova dystrofie  je progresivni oboustranné onemocnéni  dédi¢né
autosomalné dominantné s vysokou penetraci. Manifestuje se n¢kdy jiz v 1. dekad¢ Zivota
opacitami Vv urovni Bowmanovy membrany, nerovnosti epitelu, bolestivymi recidivujicimi
erozemi. Pfevaha opacit a nerovnosti je v centru az stfedni periferii rohovky a mohou byt iu
déti do 15 let divodem vyznamné zhorSené zrakové ostrosti. Nalez na obou o¢ich miZze byt
asymetricky. Histologicky jsou patrny okrsky chybéjici Bowmanovy membrany, jeji
fragmentace a fibrocelularni jizevnaté zmény. Progrese zmén s postupujicim vékem spociva
ve zvySovani denzity pavodné ostrivkovitych retikularnich opacit do syt Sedavé plosné jizvy
znemoziujici posoudit na Stérbinové lampé detaily pfedni komory. Existuji dvé méné
progresivni varianty RB dystrofie: Grayson-Wilbrandtova a Thiel-Behnkeho dystrofie, které
jsou charakterizovany méné sytymi opacitami, hlad$im povrchem rohovky, méné Castymi
erozemi epitelu a pozd¢jsi manifestaci klinickych ptiznak s pomalejsi progresi.

V 1écbé pro bolestivé recidivujici eroze jsou ucinné terapeutické kontaktni Cocky. Pii
zhorSené zrakové ostrosti pro syté opacity a vyrazné nerovny povrch rohovky se provadi
lamelarni keratoplastika nebo fototerapeutickd keratektomie, kterd je Setrnou a ucinnou
alternativou v 1é¢bé. ( FOTO nasich détskych pacientt, pfed PTK a po PTK).

Dystrofie bazalni membrany epitelu a syndrom recidivujici eroze.

Recidivujici eroze rohovky je zpravidla zpiisobena traumatem rohovky. Dystrofie bazalni
membrany epitelu je typem hlavni familiarni dystrofie, kde jsou recidivujici eroze velmi
Cast¢ a pfitom je minimdalni tendence k jizveni se sniZenim zrakové ostrosti. Klasicka
konzervativni 1écba — masti,obvaz, kontaktni coc¢ky- byva dostacujici.
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Stromalni dystrofie rohovky
Granularni dystrofie (Groenouw typ I) je oboustranna stromalni dystrofie autosomalné
dédicna (mutace genu pro syntézu keratoepithelinu). Je charakterizovana pomalou progresi,
ale mize se manifestovat jiz na prelomul. a 2.dekady Zivota. V piednich vrstvach stromatu
rohovky jsou dobfe ohranicend vlockovitd deposita hyalinu. Mezi nimi jsou oblasti Ciré
rohovky. Je normalni senzitivita rohovky. Recidivujici eroze pfi této dystrofii byvaji jen velmi
vzacnou komplikaci. Pii zvétSeni patologickych lozisek ve stromatu a nerovnosti epitelu
muze byt dosti vyznamné zhorSena zrakova ostrost. Velmi efektivni je Ilécba
fototerapeutickou keratektomii, jako alternativa k lamelarni keratoplastice.(Obr. N4&§ pacient
chlapec 16 roki, pted a po PTK)
Avellinova dystrofie je velmi vzacna varianta granularni dystrofie, autozomaln¢ dominantné
dédi¢nd, s vysokou penetraci. V klinickém obraze dominuje kombinace granularnich a
miizkovité usporadanych depozit v prednim straomatu, ¢astéjsi recidivujici eroze.
M¥izkova dystrofie je progresivni, oboustranna ptedni stromalni dystrofie, také autosomalné
dominantné dédicnd, s manifestaci vétSinou v prvnich 10letech zivota. V pfednim stromatu
rohovky jsou vétvici se depozita hyalinu a amyloidu v centralni z6n¢ a mohou dosahovat az
k bazalni membrané¢ epitelu. Depozita amyloidu se barvi Kongo cerveni, Masson
trichromovym barvivem a thioflavinem T.Citlivost rohovky muiZe byt snizena Povrch
rohovky muize byt nerovny, a v kombinaci s opacitami vyznamn¢ snizena zrakova ostrost. Pii
degeneraci bazalnich epitelialnich bunék a Bowm. membrany vznikaji bolestivé recidivujici
eroze epitelu. Lécba spociva v klasickém oSetfovani recidivujicich erozi. Pfi podstatné
redukovaném vidéni je indikovana PTK.
Mrizkova dystrofie se vyskytuje ve 3 variantach:

1) klasicka- vyse popsana, bez systémové amyloidozy,

2) dystrofie rohovky se systémouvou amyloiddézou- Meretojiiv syndrom,

3) atypicka dystrofie s lozisky v hlubsich vrstvach stromatu.
Depozita amyloidu se vyskytuji pouze u této dystrofie, nikoliv u granularni a makularni
dystrofie.

Gelatinosni dystrofie (drop-like)stromatu rohovky je velmi vzacna, progresivni, dédi¢na
autosomalné dominantné ¢i recesivné s vétSim vyskytem pouze v Japonsku.

Je charakterizovana depozity amyloidu v pfednich vrstvach stromatu a v bazalnich buiikach
epitelu a destrukci Bowmanovy membrany. Manifestuje se jiz brzy v détstvi. Prognoza
quoad visum je Spatnd i pfes provednou perforujici keratoplastiku.

Makularni dystrofie je vzacnéjsi, ale velmi zdvaZnou stromalni dystrofii. Dédi€nost je
autozomalné recesivni (lokus genu 16q22). Je charakterizovana rychlou progresi, za¢atkem
manifestace 1 vyznamnym poklesem vidéni jiz béhem prvnich 2 dekad Zivota. U této dystrofie
jsou depozita kyselych mukopolysacharidi (proteoglykan) nejtive v centru stromatu rohovky
a rozSifuji se do periferie a do hloubky. Mize postihovat i Decsemetskou membranu a
endotel. Biochemickou podstatou této dystrofie je geneticky defekt enzymu sulfotranferazy
(CHSTS®6). Loziska se histopatologicky barvi pomoci Alcian- blue a PAS. Jedinou efektivni
1écbou je perforujici keratoplastika. Rekurence makularni dystrofie na transplantované
rohovce je mén¢ Castd nez u granuldrni a miizkové dystrofie.

Schnyderova centralni krystalova dystrofie

Tato dystrofie je oboustranné postizeni, autozomalné¢ dominantné¢ dédicné, které se
manifestuje jiz v ¢asném véku ditéte — v prvnich dvou letech nebo dokonce jiZ pfi narozeni.
Charakteristicka je pomalé progrese. V centralni ¢asti rohovky pod Bowmanovou membranou
a prednim stromatu jsou tukova depozita skladajici se hlavn& z krystalkli cholesterolu.
Citlivost rohovky je normalni. Nebyvaji recidivujici eroze epitelu. Vzhledem k velmi pomalé
progresi onemocnéni je vétSinou zachovana dobra zrakovéa ostrost az do dospélosti. Tato
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dystrofie vétSinou u déti a mladych dospélych nevyzaduje zadnou 1é¢bu. Doporucuje se
laboratorni  vySetieni lipidového metabolismu a sledovani internistou. Perforujici
keratoplastika je indikovana jen ziidka ve stfednim dospélém véku.

Kongenitalni hereditarni stromalni dystrofie je velmi vzacné autozomalné dédi¢né
onemocnéni charakterizované difuznim zasednutim centralni ¢asti predniho stromatu.
Elektronova mikroskopie prokazuje abnormalni nepravidelnou strukturu a rozstépeni
jednotlivych vrstev kolagennich lamel rohovky, bez doprovodného edému. Perforujici
keratoplastika je obvykle indikovdna v ¢asném véku z divodu mozného rozvoje tézké
zrakové deprivace, amblyopie a nystagmu.

Endotelialni dystrofie

Zadni polymorfni dystrofie (posterior polymorphous dystrophy, PPMD) a kongenitalni
hereditarni endotelialni dystrofie (congenital hereditary endothelial dystrophy, CHED) jsou
typick¢ zadni dystrofie s manifestaci v détském veéku. Genovy lokus se nachdzi na
chromozomu 20 u obou dystrofii ( 20p11-g11, resp.20p13). Fuchsova endotelialni dystrofie
zde neni uvedena, protoze jeji vyskyt nebyl popsan u déti mladsich 16 let.

Zadni polymorfni dystrofie (PPMD) je oboustranné¢ autozomdlné¢ dédi¢né postizeni
manifestujici se jiz u novorozenct nebo v 1.dekad¢ zivota. Progrese onemocnéni je pomala.
Pfi¢inou dystrofie je defektni diferenciace endotelovych bunék. Chybi typickéd struktura
endotelu, ktery je nahrazen pseudoepitelialni vrstvou. Buitkky abnorméalniho endotelu vykazuji
pozitivni barveni na cytokeratin, obsahuji mikroklky a desmozémy. Abnormélni bunky
pokryvaji nékdy ostatni struktury pfedni komory a zpisobuji iridokornedlni adheze,
korektopii a lokalizaci v trabekulu pak glaukom. Rohovka je rizné syt€¢ mapovité opakni, je
patrno bélavé Sed¢ jizveni a stromalni edém. Nalez na obou ocich byva asymetricky. Pii
intenzivni opacifikaci rohovky je jedinou moznosti 1é¢by perforujici keratoplastika, kterou je
nckdy vhodné provést u malych déti. Pfi souCasném vyskytu glaukomu je indikovéna
trbaekulektomie nebo drenaZni implantat. Je nutno pocitat s rizikem rekurence dystrofie na
transplantatu rohovky v rtizn¢ dlouhém ¢asovém odstupu.

Kongenitilni hereditarni  endotelialni dystrofie (CHED) je vzicné oboustranné
onemocnéni vyskytujici se jako typ I- autozomalné¢ dominantné¢ dédi¢né nebo typ II-
autozomalné recesivné dédicné. Podstatou dystrofie je vrozeny defekt diferenciace endotelu
béhem embryonalniho vyvoje. Endotel misty chybi nebo je siln¢ hypoplasticky, Descemetska
membrana ztlustéla a opdkni. Je pfitomen edém stromatu rohovky. Rohovka milZze byt
intenzivné zaSedla, je intenzivni svétloplachost a slzeni. Onemocnéni neni doprovézeno
glaukomem. Prvni typ se manifestuje v prvnich dvou letech Zivota, druhy typ jiz u
novorozencl.  VCasna perforujici keratoplastika mize mit u této dystrofie podle
publikovanych studii velmi dobré vysledky. V diferencidlni diagnéze je nutno odlisit vrozeny
glaukom.

Keratokonus

Keratokonus je ektatické onemocnéni , asymetricky oboustranné, s obvykle sporadickym
vzacn€ famildrnim vyskytem. Patfi mezi dystrofie. Je charakterizovan ztencenim a
vyklenutim rohovky centralné nebo paracentrdlné. Manifestuje se vzacné v 1. dekade,
obvykle ve 2. dekad¢ Zivota. Rychlost progrese je individualni, ¢astéji je progrese spiSe mirna.
Prvnim klinickym pfiznakem je zhorSeni zrakové ostrosti a dvojité vidéni, které nelze zcela
uspokojivé korigovat brylemi v disledku nepravidelného astigmatismu. Rozviji se kiivkova
myopie, na $térbinové lampé miiZe byt patrno paracentralni vyklenuti a protenc¢eni rohovky.
Latentni nebo pocinajici keratokonus je mozné zcela spolehlivé prokazat rohovkovou
topografii. Rozvinuty keratokonus ma pii bazi depozita Zeleza- Fleischeriv prstenec, pfi
vrcholu konu strie Descemetrovy membrany — Vogtovy strie, v ¢erveném reflexu je patrno
typické mihotani reflexu pii oftalmoskopii, pii osviceni rohovky z temporalni strany je vidét
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nazalni konicky relfex- Rizzutiho znameni a konusovité vyklenuti okraje dolniho vicka pfi
pohledu dolti- Munsontiv pfiznak. Spontanni perforace rohovky je velmi vzacna. Spise se
muze objevit akutni edém rohovky z trhlin Descemetské membrany. Pocinajici keratokonus
lze nékdy korigovat brylemi nebo mékkymi kontaktnimi c¢ockami. Pii dal§i progresi
keratokonu lze piejit na korekei tvrdou plynopropustnou kontaktni cockou.

Pti jejich intoleranci je vhodné, podle individualniho klinického ndlezu a zhorSené zrakové
ostrosti, zvazit provedeni perforujici keratoplastiky, jejiz UspéSnost je u keratokonu
excelentni. Indikace perforujici keratoplastiky pro keratokonus u déti do 15 let je zcela
vyjimecna. Vyskyt keratokonu byl popsan ve spojeni s t€émito o¢nimi chorobami: atopicka a
vernalni keratokonjunktivitida, aniridie, ektopie Cocky, mikrokornea, Leberova kongenitalni
amauroza, retinitis pigmentosa. Ve spojeni se systémovymi chorobami se muze keratokonus
vyskytovat u Apertova syndromu, atopické dermatitidy, brachydaktylie, Crouzonova a
Downova syndromu, dale je to Ehlers-Danlostiv sydrom typ IV a VI, Lawrence-Moon-
Biedelliv syndrom, Marfaniiv, Nonaniv a Raynaudliv syndrom, osteogenesis imperfecta,
syndaktylie, xeroderma pigmentosum a ostatni choroby pojivové tkan¢.

Onemocnéni rohovky z metabolickych pFi¢in

Vrozené poruchy metabolismu aminokyselin, mukopolysacharidi a lipidi maji kromé
celkovych systémovych ptfiznakd Casto oni manifestace projevujici se zejména zménami
Vv rohovce, Cocce a na sitnici. VEtSinou se jednd o autozomalné recesivné dédiéné enzymatické
defekty s patologickou akumulaci metabolitd v rohovce a ostatnich o¢nich tkanich. Klinicky
se mohou projevit na rohovce pod obrazem diskrétnich epitelovych depozit neovlinujicich
vidéni az po syté intenzivni difuzni opacity rohovky zptisobujici té¢zkou slabozrakost az
slepotu. Z metabolickych vad zpUsobujicich opacity rohovky u déti  byly popsany:
mukopolysacharidozy, mukolipidozy, sfingolipidozy, cystindza, tyrozinemie, alkaptonurie,
Niemann-Pickova choroba, Norumova choroba (deficit lecithin-cholesterol acetyltransferazy)
a metachromatickd leukodystrofie.

Mukopolysacharidézy (MPStyp I —VII) jsou autozomaln¢ recesivné dédi¢né ( kromé& MPS
[1- Hunterova syndromu — X- recesivni dédi¢nost) choroby podminénéné defektem enzymui-
lyzozomalnich hydroldz, s opacifikaci rohovky ukladanim depozit dermatansulfitu a
keratansulfatu, a s postiZenim sitnice a zrakového nervu akumulaci heparansulfatu. VétSinou
jsou piitomny systémové abnormality, jako napf. kardiovaskularni zmény, dysplazie skeletu

a mentalni retardace.Rohovkové opacity jiz v casném détském véku lze pozorovat

u syndromu Hurlerové (MPS-1 H), Scheieova syndromu (MPS-1 S), Hunterova syndromu
(MPS 1I). Indikaci perforujici keratoplastiky je nutno peclivé zvazit s ohledem na
spolupostizeni sitnice a zrakového nervu. V piipadé Sanfilipiova syndromu (MPS III A-D)
dominuje postizeni neuroretinalni, bez vyznamnéjs$ich rohovkovych zmén.

U mukopolysachiridoz 1V,VI, VII ( Morquitiv, Maroteauxtv-Lamyho, Slytv syndrom) jsou
patrny klinicky signifikantni opacity rohovky az ve stiednim dospélém véku bez postizeni
sitnice.

Mukolipidozy ( MLS typ I-1V) jsou autozomalné recesivné dédi¢né poruchy metabolismu
sacharida a lipidd na podklad¢ enzymatického defektu kyselych hydrolaz. O¢ni postizeni
tvofi zizn€ syté opacity rohovky v prvni dekadé zivota a degenerace sitnice s tfeSnovou
makulou. Existuji ¢tyfi typy mukolipidoz, které maji kromé o¢niho 1 systémové postizeni
akulumlaci patologickych metabolitl v nervové tkani a celém visceralnim systému.

Mukolipidoza typu I (Sprangeriiv syndrom —myoclonus a postizeni sitnice) zplisobuje pouze
velmi jemnou opacifikaci rohovky, zatimco typ II —IV ( cell- disease, polydystrofie a
sialolipidéza neboli Bermantiv syndrom) syté zaSednuti stromatu rohovky akumulaci
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patologickych metabolitii a leukocytarni infiltraci. Mlze se manifestovat jiz u novorozenct
nebo Vv prnich 3 letech Zivota. V piipadé syté opacifikace rohovky je indikovana perforujici
keratoplastika. Goldberguv syndrom (galaktosialidoza) je vrozeny defekt neuraminidazy

a beta-galaktosidazy. Dé&di¢nost je autozomalné recesivni (genovy lokus 20q13.1). Jsou
znamé Ctyfi formy: Casnd a pozdni infantilni, juvenilni a adultni. T&€zké postiZeni sitnice
dominuje nad opacitami rohovky a ¢o¢ky. Casna a infantilni forma ma infaustni Zivotni
prognozu.

Sfingolipidozy

Fabryho choroba je vzacné onemocnéni glykosfingolipidového metabolismu s akummulaci
sfingolipidu v tkani v disledku defektu enzymu alfa-galaktosidazy. Dédi¢nost je recesivni
vazana na X-chromosom. Je postizeno 90% divek méné€ zavaznou formou a vSichni chlapci.
Typickym o¢nim nalezem jsou zlutohnédava depozita (ceramid trihexosid) difuzné v bazalni
vrstvé epitelu. Zrakova ostrost neni témito zménami v rohovce vyznamnéji snizena. Dalsi
ocni postizeni pfi této chorobé tvoii: periorbitdlni edém, teleangiektazie spojivky a sitnice,
katarakta, edém papily a makuly nebo atrofie zrakového nervu. Mezi hlavni systémové
poruchy patti renalni insfuficience, periferni neuropatie a kozni angiokeratomy.
Niemann-Pickova choroba je rovnéz vzacné autosomalné recesivne dédi¢né onemocnéni
(genovy lokus 11p15.4-p15.1) v disledku defektu enzymu sfingomyelinazy. Jsou ptitomny
opacity rohovky, edém sitnice a tfeSiiova makula, vertikalni pohledové obrny.
Metachromaticka leukodystrofie je autosomalné recesivné dédi¢ny defekt arylsulfatazy
myelinového metabolismu. Postizeni rohovky u této choroby je vzacné.

Norumova choroba patii mezi vrozené dyslipoproteinémie. Je autozomalné recesivné
dédicna (genovy lokus 16q22). Porucha esterifikace volného cholesterolu je dana deficitem
enzymu lecithin-cholesterol acyltransferazy. Na rohovce jsou difuzni centralni opacity patrné
JiZ v prnich letech Zivota.

Cystinéza (Fanconiho choroba) je autosomalné recesivni onemocnéni metabolismu cystinu
(genovy lokus 17p13). Dochazi k intracelularni akumulaci cystinu. Nefropatickd cystin6za
ma formu infantilni a juvenilni s t&€Zkym postizenim ledvin, které vede k amrti v asném véku.
Non- nefropaticka forma u dospélych s manifestaci mezi 20-30 rokem nema poruchy
rendlnich funkci. O¢ni postizeni je stejné u vSech tii forem a zahrnuje: depozita krystalt
cystinu ve stromatu rohovky na spojivce, duhovce, v makule a retinopatie s degeneraci
pigmentového epitelu (RPE). U infantilni formy jsou depozita rohovky patrna v prnim %2 roce
zivota, pii juvenilni formé mezi 1 az 2. rokem Zivota. Systémové podavani cystaminu
zlepSuje funkci ledvin a mize vyznamné oddalit rendlni selhani. Lokalni aplikace cystaminu
v o¢nich kapkach redukuje tvorbu cystinovych depozit v rohovce.

Tyrozinémie

Tyrozinémie je autozomalné recesivni defekt enzymu tyrozinaminotransferazy (genovy lokus
16022.1-922.3) s akumulaci tyrozinu v tkanich. Existuje ve dvou formach. Typ I ma
postizeni hepatorendlni, avSak nikoliv o¢ni. Typ II ( Richner-Hanhartiv syndrom) je
charakterizovan celkovymi 1 o¢nimi pfiznaky. Z celkovych pfiznakli dominuje koZni
hyperkeratdza, mentalni retardace, hepatorenalni dysfunkce, laboratorni priikkaz zvySené
hladiny tyrozinu v séru a v moci. Z o¢nich pfiznaki nachazime u malych déti kromé
svétloplachosti, slzeni, konjunktivalni injekce, papilarni hypertrofie predev§im depozita
epitelu rohovky v pseudodendritické form¢ nebarvici se fluoresceinem. Vzacnéji se muze
vyskytnout katarakta, strabismus a pohledové obrny. Vcasna diagndéza muze zavedenim
lécebné diety s vylouCenim tyrozinu a fenylalaninu vyznamné redukovat celkové i ocni
projevy této metabolické vady.
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Alkaptonurie

Alkaptonurie (ochronéza) je vrozeny enzymaticky defekt oxidazy kyseliny homogentizové,
kterd se hromadi ve vSech tkanich. Onemocnéni se manifestuje ve 2.-3. roce veku ditéte.
Prvnim ptfiznakem je tmava moc€. U starSich déti a dospélych nastupuje artropatie a renalni
dysfunkce. Na rohovce jsou patrny tmavé hnédd az Cernd teckovita depozita v epitelu
rohovky, skleralni a konjunktivalni tmavé pigmentace. Zrakova ostrsost nebyva vyznamné;ji
snizena.

Wilsonova choroba

Wilsonova choroba je autozomalné recesivné dédicné onemocnéni s akumulaci médi v jatrech
ledvinach, bazalnich gangliich mozku, a v rohovce. Onemocnéni je zplsobeno mutaci genu
ATP7B ( lokus 13q14.3-g21.1) pro syntézu ceruloplasminu v jatrech. Celkové dochazi ke
vzniku svalovych tfesi az kteci, parkinsonismu, cirh6zy, demence, ledvinného a jaterniho
selhani. O¢ni postizeni je dano pouze akumulaci médi v hlubSich vrstvach stromatu rohovky a
Vv oblasti Descemetské membrany. Tato zelenavé-hnéda depozita tvoii periferni prstenec
Kayseriv- Fleischertv, ktery je pro onemocnéni patognomicky. Vzéacnéji jsou patrna podobna
depozita v ¢oce. O¢ni zmény se manifestuji jiz béhem 1. decenia. Systémova 1écba
penicilaminem UspéSné fesi celkové 1 o€ni projevy Wilsonovy choroby.

Depozita rohovky z nemetabolickych p¥icin

Depozita rohovky z nemetabolickych pfic¢in v détském véku tvofi: zonularni keratopatie,
amyloidovd depozita, hematokornea, neoplastické zmény jako napf. monoklondlni
gammopatie.

Zonularni keratopatie vznika ukladanim vapenatych soli v trovni bazalni membrany epitelu
rohovky. Z temporalni a nazalni periferie rohovky v oblasti o¢ni §térbiny progreduji zmény
smérem k centru rohovky. Zonuldrni keratopatie je v détském véku nejCastéji disledkem
chronického o¢niho onemocnéni jako je uveitida pfi juvenilni revmatoidni artritidé, vrozeny
glaukom, chronickd intersticidlni keratitida imnulogicky podminénd, posttarumatickéd ftiza
bulbu, endotelidlni dystrofie rohovky (PPD, CHED). Z ostatnich chorob provazi sarkoidozu,
hyperkalcémii, hyperparathyreoidismus, chronickou renalni insuficienci.

Lécebnou metodou k odstranéni syté opacity pii zonuldrni keratopatii je abraze epitelu
S odstranénim véapenatych soli pisobenim 2% roztoku EDTA (etylen diaminotetraoctova
kyselina) v rohovkovém trepanu o prumeéru alesponn 8mm. Efektivni je kombinovana metoda
pouzivajici 1. mechanickou abrazi epitelu, 2. ndvazani vapniku chelatovou vazbou s EDTA, 3.
fototerapeutickd keratektomie s pouzitim maskujici substance vede casto k u¢innému
projasnéni a vyhlazeni piivodné nerovného povrchu rohovky ( viz foto naSich pacientl pied a
po PTK).

Hematokornea je vysledkem impregnace rohovky hemosiderinem a hemoglobinem pfi
dlouhotrvajicim a masivnim krvaceni v pfedni komote o¢ni ( vice nez 2/3 obsahu pfedni
komory) po tézké kontuzi oka spojené s hyfémou a hemoftalmem. Pokud hyféma vétSiho
rozsahu trva déle neZ 10 dni pfi zvySeném nitroo¢nim tlaku nad 30mm Hg je vysoké riziko
vzniku trvalé hnédavé difuzni opacifikace rohovky znemoznujici posoudit struktury ptredni
komory. Po kompenzaci sekundarniho glaukomu je jedinou ucinnou lécebnou metodou
perforujici keratoplastika. Prevenci vzniku hematokorney je paracentéza rohovky a aspirace
postkontuzni sekundarni hyfémy vétSiho rozsahu. Operaci je tfeba provést pokud nejsou
znamky spontanni resorbce krvaceni do 5dnti, u déti vzdy v celkové anestesii.
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