Oftalmologie 4-011

8.11.2011 10:11 sStr. 133

> Doy

Rohovkové ulcerace po operaci
ptdzy u pacienta s Kearns-
-Sayreovym syndromem

SOUHRN

Cilem prace je referovat o vzacné komplikaci operace ptézy horniho vitka u pacienta
s Kearns-Sayreovym syndromem a terapeutickych moznostech jejiho Feseni.

Metodika: U ficetileté Zeny doslo po operaci ptézy horniho vicka pravého oka,
provedené na jiném pracovisti, k rozvoji expozi¢ni rohovkové ulcerace pfi lagoftalmu. PFi
objektivnim vysetfeni bylo diagnostikovano vyrazné omezeni hybnosti obou bulbi ve viech
pohledovych smérech a na sitnici v periferii retinopatie typu pepi-sil. Dle klinického obrazu
bylo vysloveno podezieni na Kearns-Sayreiv syndrom, ktery byl potvrzen nélezem delece
v mitochondridlni DNA o velikosti 5.2 kb.

Vysledky: Rohovkova ulcerace byla sanovéna pomoci parcialni zevni tarzordfie,
lokalnimi lubrikancii a epitelizancii. Ptéza horniho vi¢ka levého oka byla fesena
konzervativné predpisem brylové korekce s ptézovou podpérou.

ZGvér: Pri korekci ptoézy horniho vitka u pacientd s progresivni zevni oftalmoplegii je
vzhledem k ochablosti m. orbicularis oculi a slabé vyjadfenému Bellovu fenoménu treba
myslet na riziko pooperaéni expoziéni keratopatie a rohovkové ulcerace.

Kliéova slova: Kearns-Sayreiv syndrom, blefaroplastika ptézy, expoziéni keratopatie,
rohovkova ulcerace

SUMMARY

Corneal Ulceration Complicating Surgical Correction of Ptosis in Patient with
Kearns-Sayre Syndrome - a Case Report

The aim is to report a rare complication of surgical ptosis correction in a patient with
Kearns Sayre syndrome and the therapeutic possibilities of its treatment.

Methods: Exposure corneal ulceration caused by lagophtalmos developed gradually in
a 30-year-old woman after an upper eyelid ptosis surgery of the right eye performed at
another eye clinic. During an examination a limited movement of both eyes and retinal
pigmentary changes (salt-pepper-like appearance) were diagnosed. A suspicion of the Kearns
Sayre syndrome was expressed according to the clinical picture, the diagnosis was confirmed
by molecular analyses in muscle biopsy, which revealed 5.2 kb deletion of mitochondrial
DNA.

Results: Corneal ulceration was treated by partial external tarsorrhaphy and frequent
instillation of lubricants. The upper eyelid ptosis of the left eye was treated with a spectacle
with ptosis support.

Conclusion: During the correction of upper eyelid ptosis in patients with progressive
external ophtalmoplegia it is necessary to be aware of the risk of surgical exposure
keratopathy and corneal ulceration due to the atony of musculus orbicularis oculi muscle and
only slightly expressed Bell's phenomenon.

Key words: Kearns-Sayre syndrome, blepharoplasty of ptosis, exposure keratopathy,
corneal ulceration
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kolika letech dochazi k rozvoji zevni oftal-
moplegie. Z o¢nich pfiznakll je také ty-

picky nalez retinopatie charakteru pepf-
sll, k extraokularnim pfiznakim patfi

Kearns-Sayre(iv syndrom, poprvé po-
psan Kearnsem a Sayrem v roce 1958,
je pomérné vzacné onemocnéni, jehoz
podstatou je porucha mitochondrialniho
energetického metabolismu. Prvnim pfi-
znakem onemocnéni byva ptdza, po né-

prevodni blokada srdecni, neurologické
a endokrinologické poruchy [8]. Pfedmé-
tem na8eho sdéleni je pfipad pacientky
s Kearns-Sayreovym syndromem, se
kterym jsme se setkali na naSem praco-
visti.
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MATERIAL A METODIKA

V bfeznu 2008 byla na nasi ambulanci
vySetrena tficetileta zena. V prosinci 2007
podstoupila na o¢nim oddéleni spadové
nemocnice korekci ptézy horniho vicka
pravého oka. Dle sdéleni manzela docha-
zelo u pacientky po operaci k ,obnazo-
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Obr. 1. Foto obou oci pfed provedenim tar-
zorafie — na pravém oku po operaci ptozy,
na levém oku ptéza horniho vicka

Obr. 4. Foto obou o¢i s ptézovou podpérou
— celni pohled

vani“ pravého bulbu ve spanku. Pro zarud-
nuti a bolest pravého oka se dostavila na
nase pracovisté k vySetfeni a konzultaci
stavu. Zdravotni dokumentace z pfedcho-
ziho opera¢niho zakroku ani nasledné
ambulantni péce nebyla k dispozici. V ro-
dinné anamnéze udavala pouze konkomi-
tujici strabismus matky. Také pacientka
byla v mladi Ié¢ena pro amblyopii levého
oka a v 18 letech ji byla provedena ope-
race konkomitujiciho strabismu. Dulezité
ale bylo pfedevsim sdéleni, ze k postup-
nému poklesu hornich vi¢ek obou o¢i do-
chazelo jiz od jejich 13 let véku. Celkové
se pacientka s ni¢im nelédila.

Naturalni zrakova ostrost byla 0,4
vpravo a 0,25 vlevo, nejlépe korigovana
zrakova ostrost 0,66 na pravém oku a 0,33
na oku levém, nitroo¢ni tenze byla v normé
(12 mmHg na pravém oku, 11 mmHg na
levém oku). Objektivnim vySetfenim byl di-
agnostikovan na pravém oku pfi pokusu
o zavfeni o¢ni Stérbiny lagoftalmus 3 mm,
hybnost bulbu byla bilateralné symetricky
omezena ve vSech pohledovych smérech,
subjektivné bez diplopie. Na rohovce byla
v meridianu 5. hodiny pfi limbu patrna
mélka obloukovitd ulcerace velikosti 3 x
10 mm jdouci do 1/3 hloubky stromatu,
bez navalitych okraji ¢i zanétlivé infiltrace,
barvici se fluoresceinem. Predni komora
ocni byla klidna, bez znamek zanétu,
opticka média ¢ira. Na fundu se od stfedni
periferie nachazely na sitnici pigmentace
charakteru pepf-sdl. Na levém oku bylo
horni vi€ko pokleslé pod uroven zornice,
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Obr. 2. Foto pfedniho segmentu pravého
oka. Sipky vyznacuji rozsah rohovkové ul-
cerace s pocinajici vaskularizaci defektu
PpFi expozicni keratopatii

Obr. 5. Foto ptozové podpéry upevnéné na
levou brylovou obrubu — pohled shora

také zde byla hybnost bulbu omezena, na-
lez na pfednim segmentu klidny, na sitnici
opét pigmentace typu pepf-stil (obr. 1, 2).

Po nasazeni lokalni terapie (antibiotika,
mydriatika, nesteroidni antiflogistika a epi-
telizancia) doslo v pribéhu 5 dnl ke zho-
jeni trofického defektu. Lagoftalmus byl te-
rapueticky feSen parcialni zevni tarzorafii
s velmi dobrym kosmetickym i funkénim
vysledkem (obr. 3).

V ramci diferenciélni diagnostiky obou-
stranné zevni oftalmoplegie s bilateralni
ptézou horniho vi¢ka byla u pacientky indi-
kovana nasledujici pomocna vysSetfeni
s témito vysledky: neurologické konzilium
bez neurologického deficitu, pocitacova to-
mografie orbit bilateralné bez nélezu zbyt-
néni okohybnych svall &i jiné orbitalni pa-
tologie, elektromyografie m. orbicularis
oculi bez znamek axonalni léze.

Na z&kladé anamnézy a klinického ob-
razu bylo vysloveno podezieni na Kearns-
Sayrellv syndrom. Byla indikovana svalova
biopsie, ktera ukazala myopaticky vzorec
zmeén s pfitomnosti ragged red fibres (sub-
sarkolemalni hromadéni reakéniho pro-
duktu pfi histochemickém prikazu sukci-
natdehydrogenazy — SDH) a oslabeni az
vymizeni aktivity cytochrom c oxidazy
v Cetnych svalovych vldknech. Polarogra-
fické, spektroskopické a imunochemické
vySetfeni v izolovanych svalovych mito-
chondriich ukazalo sniZzenou aktivitu
i mnozstvi komplext dychaciho fetézce I,
I-lll a IV. Diagn6za Kearns-Sayre syn-
dromu byla potvrzena molekularné gene-

Obr. 3. Foto obou o¢i po provedeni parci-
alni zevni tarzorafie vpravo

tickym vySetfenim, které ukazalo pfitom-
nost delece mitochondrialni DNA (mtDNA)
o velikosti 5,2 kB.

Zena jiz nechtéla absolvovat dalSi ope-
raéni zakrok a rozhodla se pro feSeni
ptézy na levém oku predpisem brylové ko-
rekce s ptozovou podpérou, se kterou je
funkéné velmi spokojena (obr. 4, 5). Pa-
cientka je nyni pravidelné kontrolovana
v odbornych poradnéach pro riziko rozvoje
dalSich komplikaci mitochondrialniho one-
mocnéni, mezi které patfi AV blok III.
stupné, porucha sluchu ¢i diabetes melli-
tus Il. typu.

DISKUSE

Kearns—Sayrellv syndrom je onemoc-
néni, jehoz charakteristickou triadou pfi-
znakl je zevni oftalmoplegie, retinopatie
charakteru pepf-sul a prevodni blokada sr-
decni. Podstatou onemocnéni je velka de-
lece v mitochondrialni DNA, ktera koduje
nékolik mitochondridlnich podjednotek
komplext dychaciho fetézce.

O¢ni projevy onemocnéni byvaji obou-
stranné. Prvnim pfiznakem mlzZe byt jen
obtizné zvedani vicek, postupné vSak do-
chéazi k jejich poklesu, ktery se postizeny
snazi kompenzovat stahem ¢elniho svalu
a pak i zaklonem hlavy. Pozdéji se pridaji
obrny zevnich o¢nich svall. Nejdfive by-
vaji postizeni zvedaci, pak konvergence
a pohledy do stran a naposled sklanéci
oc¢i. Obrny postupuji na obou oc¢ich vétsi-
nou symetricky, bez strabismu a diplopie.
Nitroo¢ni svaly zlstavaji vzdy intaktni a je
tedy pfitomna izokorie, normalini fotore-
akce zornic a zachovana akomodace. Je-li
porucha omezena pouze na okohybné
(pfipadné jesté oblicejové) svalstvo, ozna-
Cuje se onemocnéni jako chronicka pro-
gresivni zevni oftalmoplegie. Pfidruzi-li se
dalSi o¢ni a nervové pfiznaky, hovofime
o Kearns-Sayreoveé syndromu. U Zen jsou
Castéjsi priznaky sitnicové, u muzl spise
projevy kardialni a neurologické.

Diagnostika se opira o klinicky obraz
onemocnéni. Trebaze se jedna o svalové
onemocnéni, hladina kreatinkinazy (CK)
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nebyvéa obvykle zvySena [7]. Pro potvrzeni
diagndzy je obvykle nutna svalova biopsie,
ktera se vySetfuje biochemicky, histoche-
micky i molekularné. Charakteristickym na-
lezem je pfitomnost tzv. ragged-red fibres
se subsarkolemalnim nahromadénim
SDH reakéniho produktu. Aktivity kom-
plexti dychaciho fetézce mohou (ale i ne-
musi) byt snizeny. Diagnéza Kearns-Say-
reova syndromu je zaloZzena na priikazu
rozsahlé delece v mtDNA.

Mezi extraokularni pfiznaky patfi kardi-
omyopatie s rizikem srdecni zastavy
z prevodni poruchy, zvySenda hladina bil-
kovin v likvoru, cerebelarni a vestibularni
dysfunkce, laktatova acidéza, endokrino-
logické poruchy, poruchy sluchu, maly
vzrast ¢i mentalni retardace [5].

Chronicka progresivni zevni oftalmo-
plegie mize zadit v kterémkoliv véku, nej-
Castéji vSak pred 30. rokem a nezfidka
také v détstvi. VétSina pfipadl Kearns-
Sayreova syndromu je sporadicka, u né-
kterych pacientll Ize prokazat familiarni
vyskyt s autozomélné dominantni dédic¢-
nosti [6].

Kauzalni [é¢ba onemocnéni neexistuje,
moznosti konzervativniho feSeni oc¢niho
postizeni je pfedpis brylové korekce s pto-
zovou podpérou, event.chirurgicka ko-
rekce ptdzy. U pacientll s Kearns-Sayreo-
vym syndromem je vSak pfi pokusu o chi-
rurgickou korekci ptozy vzdy tfeba myslet
na riziko vzniku pooperacniho lagoftalmu,
ktery spolu s chybégjicim Bellovym feno-
ménem muze vést k expoziéni keratopatii
a rozvoji rohovkove ulcerace, jak tomu
bylo u nasi pacientky.

Daut a kol. popisuji tfi pfipady chro-
nické expozi¢ni keratopatie po chirurgické
korekci ptdzy u pacientll s chronickou pro-
gresivni zevni oftalmoplegii a jejich l1écbu.
Prvni pfipad prezentuje 23letou zenu,
které byl diagnostikovan rohovkovy vied
na levém oku nékolik let po bilateralni ko-
rekci ptozy. Ulcerace byla lé¢ena lokalnimi
antibiotiky, byla rovnéz provedena reope-
race horniho vicka a tarzorafie. O rok po-
zdéji doslo k rozvoji rohovkového viedu
také na druhém oku. Autofi dale referuji
0 44leté Zené s bolestmi o¢i a poklesem
vizu po bilateralni blefaroplastice s rozvo-
jem lagoftalmu. Nasledné vysetreni odha-
lilo bilateralni ptézu, zevni oftalmoplegii,
lagoftalmus a expozi¢ni epitelovou kerato-
patii, ktera byla lé¢ena polymyxinem B
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a kapkami trimethoprimu. Ve tfetim pfi-
padé diagnostikovali autofi u 76leté zeny
pseudomonadovy vied na rohovce levého
oka. V o¢ni anamnéze dominoval syn-
drom suchého oka a tézka oftalmoplegie.
Pacientka v minulosti prodélala korekci
ptézy technikou frontotarzalniho zavésu.
Terapeuticka aplikace lokalnich antibiotik
ani zevni tarzorafie nevedly k sanaci,
proto bylo nutné provedeni perforujici ke-
ratoplastiky. Autofi ve své praci shrnuji
moznosti [éCby ptdzy u pacienta s chronic-
kou progresivni zevni oftalmoplegii. Kon-
zervativni lé¢ba zahrnuje naplastovou fi-
xaci horniho vi¢ka a ptézovou podpéru
upevnénou na brylovou obrubu. Moznosti
chirurgické terapie spocivaji v technice
frontotarzalniho zavésu nebo v resekci m.
levator palpebrae superioris. Autofi prefe-
ruji silikonovy frontotarzalni zavés, zdu-
raznuji vSak, ze v pfipadé, kdy neni paci-
ent schopen dochazet na pravidelné kon-
troly, nemél by byt chirurgicky zakrok
proveden. Dojde-li pooperacné k expozici
rohovky, doporucuji uvolnéni zavésu nebo
provedeni temporalni tarzorafie [2].

De Wilde a kol. také popisuji chirurgicky
postup pfi korekci myogenni ptézy. V pfi-
padé tézké bilateralni ptdzy, chybéjiciho
Bellova fenoménu a chabé funkce zve-
dace horniho vicka vSak uprednostriuji re-
sekci 15 mm zvedace pred technikou fron-
totarzalniho zavésu. Vyhodou této tech-
niky je moznost pfizpUsobit délku horniho
vicka a zachovat relaxaci vicka pfi po-
hledu dold. Technika frontotarzalniho za-
vésu by vedla k nepohyblivosti horniho
vicka s vySSim rizikem vzniku expozi¢ni
keratopatie [3].

Schmitz a kol. prezentuji pfipad 36leté
zeny s Kearns-Sayreovym syndromem,
u které doslo pfi zcela vymizelém Bellové
fenoménu k oboustranné spontanni peri-
ferni rohovkové perforaci s nutnosti prove-
deni terapeutické perforujici keratoplastiky
[9].

Rovnéz Jurecka a kol. popisuji ve své
kazuistice uspésné feSeni bilateralni
ptozy u 47letého muze s Kearns-Sayreo-
vym syndromem konzervativni cestou po-
moci brylové korekce s ptézovou podpé-
rou [5].

U pacientll se ziskanou myogenni pté-
zou je signifikantné vyssi riziko vzniku po-
operac¢nich komplikaci z obnazeni ro-
hovky. Chirurgicka korekce by proto méla

byt zvazovana pouze tehdy, zasahuje-li
horni vicko do osy vidéni a tim dochazi
k omezeni zorného pole [1].

ZAVER

Kearns-Sayreliv syndrom je zavazné
mitochondrialni onemocnéni, které vyza-
duje multidisciplinarni pfistup a spolupraci
oftalmologa, neurologa, kardiologa, gene-
tika a event. anesteziologa. Riziko one-
mocnéni spociva zejména v rozvoji atrio-
ventrikularni srde¢ni blokady s nasledkem
smrti, pfi systémové aplikaci kortikostero-
idd je nebezpedi rozvoje hyperglykémie
a metabolické acidézy. U pacientl je také
popisovana precitlivélost na sukcinylcho-
lin, coZ je depolarizujici myorelaxans. PU-
sobi velmi kratce a vyuziva se tam, kde je
nutna kratka a rychla svalova relaxace.
Aplikuje se po podani celkového aneste-
tika. Mezi jeho nezadouci ucinky patfi pe-
riferni zastava dechu, poruchy srde¢niho
rytmu az srde¢ni zastava [4]. U pacientl
s timto syndromem proto mGze byt rizi-
kova kazda celkova anestezie.

Oftalmolog mlzZe spravnym a ¢asnym
stanovenim diagndzy predejit smrti paci-
enta z ddvodu atrioventrikularni srde¢ni
blokady, nebot o¢ni pfiznaky se objevuji
nékolik let pfed celkovymi projevy one-
mocnéni.

Pred kaZdou operaci ptézy je nutné du-
kladné vySetfeni a naplanovani operac-
niho postupu, aby se predeslo vzniku po-
operacéniho lagoftalmu a expozi¢ni kerato-
patie. U nemocnych se zevni oftalmoplegii
Casto zajisti konzervativni pfistup (pfedpis
brylové korekce s ptézovou podpérou)
uspokojivy funkéni i kosmeticky efekt bez
rizika vySe uvedenych zavaznych kompli-
kaci, které mohou vyustit az v perforaci ro-
hovky. U nasi pacientky vedla zevni tarzo-
rafie s intenzivni lokalni terapii ke zhojeni
expozi¢ni rohovkové ulcerace a predpis
brylové korekce s ptézovou podpérou vy-
fesil ptézu horniho vi¢ka na druhém, neo-
perovaném oku.
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