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Branka Stirn Kranjc, Manca Tekavcic Pompe

Na leto$njem JeSetovem dnevu 2019 predstavljamo izbrana poglavja iz pedi-
atri¢ne oftalmologije. Da bo program karseda pester in zanimiv ter predvsem
dobrodosel za prakticno delo, smo v okviru razpoloZljivega ¢asa vkljucili tudi
nekaj primerov iz klini¢ne prakse. Sicer nadvse zanimivi tematiki — strabologiji
—tokrat »koli¢insko« namenjamo nekoliko manj pozornosti, saj gre za subspe-
cialnost oftalmologije, ki jo bomo podrobneje lahko predstavili v prihodnje.

Na tokratnem srecanju s predavanji sodelujejo tudi gostje in priznani strokov-
njaki. Veseli nas in poc¢asceni smo, da lahko v svoji sredi pozdravimo pedia-
tra prof. dr. Davida Neubauerja in prof. dr. Darjo Paro Panjan s Pediatri¢ne
klinike v Ljubljani ter doc. dr. Katjo Groleger SrSen, specialistko fizikalne in
rehabilitacijske medicine z Univerzitetnega rehabilitacijskega instituta Soca v
Ljubljani. S svojim obSirnim in specifi¢cnim znanjem pediatri¢no oftalmologijo
osvetljujejo tudi z drugih vidikov in nam nenadomestljivo pomagajo, da pri
nasem »ocesnem« delu laZzje razumemo otrokovo stanje.

V zadnjih letih smo v izbrana poglavja Ze vkljucili nekaj pediatri¢nih oftal-
moloskih tem. Tako smo podrobneje predstavili nujna stanja v oftalmologiji,
uveitis, odstop mreznice, bolezni orbite, oCesne poskodbe in ofesno povrsi-
no. Temu ustrezno smo prilagodili leto3nji program.

Pediatri¢na oftalmologija je kot subspecialnost oftalmologije po svetu in pri
nas zbudila zanimanje Sele po letu 1960, ko je razvoj medicinskih znano-
sti in tehnologije stroko usmeril k skupnemu cilju — optimalnemu resevan-
ju ocesnih bolezni otrok, ki naj poteka ob sodelovanju pediatrov, elektro-
fiziologov in genetikov.

V anglosaksonskem svetu in velemestih je pediatri¢na oftalmologija z oftal-
moloskimi subspecialnostmi priklju¢ena pediatri¢nim ustanovam (angl. Hos-
pital for Sick Children), v germanskem delu Evrope in pri nas pa je v dome-
ni oftalmologov. Zato se za pomoc¢ in vzorno sodelovanje pri uresnicevanju



sodobne obravnave otrok z ocesnimi boleznimi zahvaljujemo predvsem
pediatrom Pediatricne klinike UKC Ljubljana, od katerih se vedno naucimo
kaj novega. Stiki s pediatri na primarni ravni ter s pediatri iz razvojnih am-
bulant in specializiranih ustanov so vec kot dobrodosli in predvsem v korist
nasih skupnih bolnikov. Nenehno ¢rpamo in uporabljamo tudi znanje in
delo Klini¢nega instituta za radiologijo, inStitutov Medicinske fakultete Lju-
bljana in Onkoloskega instituta. Dolgoletno sodelovanje z Oddelkom za in-
tenzivno nego in terapijo novorojenckov Ginekoloske klinike UKC Ljubljana
omogoca, da lahko po potrebi hitro ukrepamo in predvsem uresni¢ujemo
sodobno presejanje retinopatije nedonosencka, vklju¢no z zdravljenjem ne-
donosenckov in njihovim nadaljnjim sledenjem. Tudi skokovit razvoj genetike
je veliko doprinesel pediatri¢ni oftalmologiji. Pomaga nam pri razumevanju in
razjasnitvi marsikaterega oftalmoloskega stanja pa tudi nad sodelovanjem z
nasimi genetiki, med drugim na podrocju skupnih klini¢no-raziskovalnih del,
se ne moremo pritozevati.

Nenadomestljivo Sirjenje oftalmoloSkega znanja zahteva dobro povezanost z
najboljSimi v stroki. To vzpostavljamo in uresni¢ujemo z dolgoletnim sodelo-
vanjem v Stevilnih strokovnih zdruzenjih, zlasti v Evropskem pediatricnem
oftalmoloskem zdruZenju (angl. European Paediatric Ophthalmological So-
ciety, EPOS) s ¢lanstvom v upravnem odboru in organizacijo letnega srecanja
2007; Ameriskem zdruzenju za pediatricno oftalmologijo in strabizem (angl.
American Association for Paediatric Ophthalmology and Strabismus, AAPOS);
Svetovnem zdruzZenju za pediatri¢no oftalmologijo in strabizem (angl. World
Society of Pediatric Ophthalmology and Strabismus, WSPOS) s sodelovan-
jem v znanstvenem odboru; Mednarodnem zdruzenju za genetske ocesne
bolezni in retinoblastom (angl. International Society for Genetic Eye Diseases
and Retinoblastoma, ISGED R); Mednarodnem zdruzenju za kliniéno elek-
trofiziologijo in vid (angl. International Society for Clinical Electrophysiology
and Vision, ISCEV) z zasluZznim delom doc. dr. Jelke Brecelj pri razvoju otroske
elektrofiziologije in oblikovanju mednarodnih smernic za otrosko elektro-
fiziologijo; Evropskem zdruZenju za katarakto in refraktivno kirurgijo (angl.
European Society of Cataract and Refractive Surgeons, ESCRS); Zdruzenju
za raziskave otrokovega vida (angl. Child Vision Research Society, CVRS) z
organizacijo bienalnega srecanja 2005; Mednarodnem zdruzenju za barvni
vid (angl. International Colour Vision Society, ICVS); Evropskem nevrooftal-



moloskem zdruZenju (angl. European Neuro-Ophthalmological Society, EU-
NOS); Evropskem zdruzZenju za strabizem (angl. European Strabismological
Association, ESA) in drugih.

Odli¢nost pediatri¢ne oftalmologije vsekakor zahteva premisljeno vzpostavl-
jeno republisko mrezo oftalmologov, ki jih nadvse veseli delo z otroki in celo
v Zalostnih primerih zmorejo dovolj moci za iskanje optimalne resitve. Danes
na Ocesni kliniki UKC Ljubljana za otroke hospitalno in ambulantno skrbi-
jo oftalmologi doc. dr. Manca Tekav¢i¢ Pompe, dr. med., asist. dr. Martina
Jarc Vidmar, dr. med., asist. Spela Markelj, dr. med., Silvija Delfin, dr. med.,
ter krozeci specializanti z ekipo zdravstvene nege in podpornih sluzb. Najbolj
zahtevne primere ocesnih bolezni in rehabilitacije otrok reSujemo s sodelo-
vanjem vseh subspecialistov Ocesne klinike UKC LJ in neredko tudi iz tujine.

Ne bojte se torej sprejemati otrok, saj so vam ekipe Ocesne klinike UKC LJ
vselej pripravljene priskociti na pomoc pri njihovi obravnavi.
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OTROKOV VID

Branka Stirn Kranjc

Ocesna klinika, Univerzitetni klinicni center Ljubljana
Medicinska fakulteta, Univerza v Ljubljani

1ZVLECEK

Zaradi izjemne pomembnosti vida in vidnih informacij je skrb, ali otrok vidi,
povsem upravi¢ena in celo pri¢akovana. Ker novorojencek vidi Ze ob rojstvu, v
prispevku predstavljamo pomen vida v najzgodnejsem Zivljenjskem obdobju.
Opisujemo vidno pot od o¢i do mozganov in kompleksnost njenega delovanja.
V nadaljevanju pojasnjujemo normalen razvoj vida in opisujemo posamezne
znacilnosti vidne funkcije, ki jih lahko oftalmologi kliniéno ocenimo s stan-
dardiziranimi metodami, kot so merjenje vidne ostrine na daljavo in bliZzino z
opti¢no korekcijo in brez nje, ocena vidnega polja, ocena kontrastne obcut-
ljivosti, ocena prilagoditve na razli¢ne svetlobne pogoje, barvni vid, globinski
vid, zaznavanje gibanja in prostora, razlikovanje oblik in obrazov ter merjen-
je akomodacije, konvergence, bulbomotorike in fiksacije. Predstavljamo tudi
nacine testiranja vidne ostrine in klinicno ocenjevanje vidne funkcije pri maj-
hnih otrocih.

Klju€éne besede: razvoj vida, vidna funkcija, otrok.

uvobD

Vid je najpomembnejsi vir informacij o okolju, zato zlasti otrokove starse
upraviceno skrbi, ali njihov otrok vidi. Nasi domaci Zivalski ljubljencki sesalci,
npr. zajcki, mucki in psicki, so ob skotitvi in $e dneve zatem povsem odvisni
od matere, saj ne sliijo in imajo zaprte oci. Cloveski novorojenéek vidi in
gleda Ze v prvih minutah po rojstvu ter prepozna materin obraz na razdalji
nekaj deset centimetrov. Poleg vida novorojencek uporablja tudi vonj, okus,



dotik in sluh, ki mu pomagajo do hrane pri materinih prsih (1). V prvih letih
Zivljenja sledi nagel razvoj vidnega sistema, nato pa se do konca rasti razvijajo
pomembne lastnosti vida, kot so vidna ostrina, sledenje, barvna percepcija
(vecina novorojenckov Ze razlikuje med rdeco in zeleno barvo, le Cetrtina pa
med rumeno in modro barvo), percepcija globine in prepoznavanje predme-
tov (2). Pri odraslih je s pricetkom staranja med prvimi spremembami priza-
det prav vid.

VIDNA POT

Vidna pot je kompleksno, ¢asovno in vsebinsko usklajeno delovanje vida od
oci do mozganov. Sprejemanje vidne informacije ni mozno brez pozornosti.
Naso pozornost pritegnejo predmeti in okolje, lahko pa jo hoteno usmerimo
na same predmete. Da predmete, osebe in kraje ponovno prepoznamo, jih
moramo shraniti v vidni spomin, frontalni mozganski rezen].

Vidna pot se zacne v ocesu in poteka od prozornih opti¢nih medijev (rozeni-
ca, sprednji prekat, o¢esna leca, steklovina), lomil (roZenica, leca) do notranje
ocesne ovojnice (mreZnice s fotoreceptorji).

Pali¢nic je priblizno 120 milijonov in so posejane proti periferiji mreznice.
Vsebujejo pigment rodopsin. Cepnic je priblizno 6 milijonov, najve v osred-
njih delih mreznice. Vsebujejo pigment opsin kot ¢epnice L z vrhom absorp-
cije v rdecem spektru (564 nm), ¢epnice M z vrhom absorpcije v zelenem
spektru (533 nm) in ¢epnice S z vrhom absorpcije v modrem spektru (437
nm). Barvno obcutljive Cepnice ter na svetlobo in temo obcutljive pali¢nice s
kemijskimi procesi svetlobo (fotone) pretvorijo v elektri¢ne draZljaje, ki se kot
zivéni drazljaji preko bipolarnih, ganglijskih celic prenesejo do vlaken oéesne-
ga Zivca. Bipolarne celice ON in OFF z izmeni¢nim aktiviranjem omogoca-
jo zaznavanje kontrastov. Horizontalne in amakrine celice kot internevroni
skrbijo za prenos signala in medsebojno uravnavanje aktivnosti. Nadaljnji po-
tek je aferentna vidna pot v osrednje zivéevje.

V kiazmi se krizajo zivéna vlakna olesnega Zivca. Nitje iz nosnega dela
mreznice preide v nasprotno mozgansko poloblo, medtem ko se nitje iz
sencnega dela mreZnice ne kriza. Za kiazmo potekata levi in desni opti¢ni
trakt. Delno se vidna pot nadaljuje preko zgornjega kolikulusa in pulvinarja,
delno preko lateralnega genikulatnega korpusa talamusa. Lateralno geniku-
latno jedro sestavlja Sest plasti celic. Vlakna iz opti¢nega trakta istostranskega



ocesa se stekajo v plasteh 2, 3 in 5, iz oCesa nasprotne strani pa v celi¢nih
plasteh 1, 4 in 6. Gre za retinotopi¢no ureditev vlaken, ki tvorijo opti¢no ra-
diacijo, katere vlakna vstopajo v primarno vidno moZgansko skorjo (V1, area
striata, 17 po Brodmannu) v zatilnem delu moZganske skorje. Tja se projici-
ra osrednji del mreznice, obrobni del mreZznice pa v medialni del in kalkari-
ni zleb. Vidna informacija obeh oces se zdruzi Sele v vidni mozganski skorji
V1, kar je potrebno za globinski vid. Ze v mreZnici je prisotna funkcionalna
delitev ganglijskih celic na celice dveh velikosti — velike magnocelularne (M)
in majhne parvocelularne (P).

Sistem celic M skrbi za prenos in analizo do okcipitotemporalnega reznja za
informacijo o barvah (V4), del poti pa za analizo gibanja, prostorsko oceno
in globino ter se konca predvsem v temporoparietalnem delu (V5) in okci-
pitoparietalnih strukturah. Sistem P se odziva na obliko in orientacijo obrisov
ter prepoznavanje obrazov in predmetov. Sega prek okcipitalnega dela (V1) v
inferotemporalni del moZganov (ventralna — kaj pot) (3—8).

Pri izbiri slike, vidnem spominu in predstavi delujejo frontalni rezenj, delno
hipokampus in temporalni rezenj.

NORMALEN RAZVOJ OTROKOVEGA VIDA

Odvisen je od razvoja razli¢nih ravni vidne poti: normalne zgradbe zrkla, Cistih
opti¢nih medijev, zrelosti fotoreceptorjev s pretvorbo svetlobe v vidni sig-
nal in prenosa vidnega signala po vidni poti. Ob ustrezni refrakciji oCesa z
integracijo slik mreznice v mozganih lahko hkrati nastane kompleksna vidna
informacija. Od otrokovega vida je odvisen njegov motoricni, socialni in kog-
nitivni razvoj.

OTROKOVA VIDNA OSTRINA

V primerjavi z odraslim je otrokova vidna ostrina skromna, pri novorojencku
le priblizno 1,5 % (6/500 oziroma 0,012) po Snellenovih ekvivalentih (Slika 1).
Ob rojstvu je otrok sposoben kratkega meZikanja na mocno svetlobo. S pre-
mikom oci se odziva na svetlobni, barvni in gibljiv draZljaj v 5-10 % budnega
¢asa. Zenic¢ne reakcije na dnevno svetlobo so Se zelo pocasne, akomodaci-
ja pa moc¢no omejena. V nadaljnjih mesecih otrok pridobiva vidno ostrino,
svetlobni vidni prag se zniZuje, okolje pa spremlja Ze 30—40 % budnega Casa.



Binokularnega gledanja je sposoben pri priblizno 6. tednu z dograjevanjem
vsaj 4—6 mesecev, ko Ze prepozna posamezne predmete, obraze in osebe.
Do konca prvega leta ima vecina zdravih, videcih otrok 10 % (6/60 oziroma
0,1) vidne ostrine, nekateri priblizno 20 % (6/36—6/24 oziroma 0,15-0,25).
Otrokova vidna ostrina eksponentno narasca, saj do poldrugega leta starosti
pridobi 33 % vidne ostrine (6/18 oziroma 0,33), do konca drugega leta vecina
vsaj 50 % vidne ostrine (6/12 oziroma 0,5). Do Cetrtega leta starosti je ocenje-
na otrokova vidna ostrina 66 % (6/9 oziroma 0,66). Med 5. in 6. letom starosti
vecina otrok doseze 100-odstotno vidno ostrino (6/6 oziroma 1,0) (9).

REFRAKCIJA

Refrakcija je lomna moc rozenice in lece tako, da slika predmeta nastane na
mreznici. To je mogoce pri emetropiji (pravovidnosti). Pri emetropizaciji se
lomna moc ocesa z rastjo zrkla (vedji aksialni dolZini) ustrezno zmanjsa. Pri
motnji v procesu emetropizacije nastane ametropija (motnja refrakcije) ali
anizometropija (medocesna razlika v refrakciji s posledi¢nima slabovidnost-
jo in Skiljenjem). Pri binokularni okvari je kriticno obdobje Ze pri otrokovem
prvem letu, pri monokularni okvari pa Ze v prvih tednih po rojstvu, ko razvoj
retinokortikalnih povezav zahteva ustrezen draZljaj. Zaradi krajSega zrkla (17
mm) so novorojencki pricakovano daljnovidni— povprec¢no +2,0 Dsph do +3,0
Dsph (roZenica je manjsega premera in visje lomnosti priblizno 55 dioptrij,
leca pa 45 dioptrij). MoZen je razpon hipermetropije do +8,0 Dsph ali miopija
—1,0 Dsph do —4,0 Dsph. Dedovanje je vecfaktorsko, lahko pa se refrakcijska
napaka pojavlja v povezavi s Stevilnimi genetskimi boleznimi (npr. Leberjevo
kongenitalno amavrozo), retinalno distrofijo, nanoftalmusom, albinizmom,
Downovim sindromom in drugimi sindromi. Akomodacija, ki ima pri majh-
nem otroku amplitudo vec kot 20 dioptrij, lahko do neke mere premosti man-
jSolomno moc ocesa, a zahteva za preprecitev slabovidnosti in $kiljenja, zlasti
Redka prirojena miopija vztraja. Pri nedonosenckih, ki niso razvili retinopatije
nedonosencka, ne gre za bolezensko miopijo, ampak je vzrok v sprednjem
ocesnem segmentu.

Solska miopija praviloma napreduje, v povpreéju za 0,6 Dsph na leto. Teorij
glede tveganja za razvoj kratkovidnosti je veliko, od nezadostne akomodaci-
je, slabe osvetlitve do genetskih dejavnikov, prehrane, telesne dejavnosti



(zlasti na prostem) in drugih. Pri astigmatizmu gre za neenakost Zaris¢a zara-
di opti¢ne asimetrije rozenice in/ali leCe. Stanje je lahko prisotno ze v zgo-
dnjem otrostvu in zelo variira ter se lahko tudi spontano popravi. V nasprot-
nem primeru pri¢akujemo razvoj slabovidnosti, miopije zaradi neusklajene
rasti zrkla. Morda gre tudi za delovanje dednih dejavnikov, saj je astigmatiz-
ma vel pri pigmentnem retinitisu (/at. retinitis pigmentosa), albinizmu, ptozi
in dvojckih. Korekcija je nujna pri = 1,5 Dcyl, oz. > 1,0 Dcyl pri posevni osi.
Nekoliko vecji otroci dobro sprejmejo Ze 0,5 Dcyl (10).

VIDNO POLJE

Vidno polje je dodatna lastnost vida. Ker imamo ljudje oci v frontalni ravnini,
pri gledanju naravnost opazimo tudi drazljaje s periferije v obsegu vec kot
180 stopinj okoli nas. Obseg vidnega polja merimo z registracijo perifernega
draZljaja ob fiksiranju sredis¢ne tocke. To pomeni, da pri otrocih zaradi bud-
nosti, koncentracije in radovednosti Siroko uporabne metode za dolocanje
vidnega polja in obsega oz. globine okvar prakti¢no ni. Eksperimentalno so
ugotovili, da ima novorojencek v obsegu priblizno 45 stopinj vidnega pol-
ja. Prva dva meseca ima krog oCesnega spremljanja Ze 60—90 stopinj, po 4.
mesecu starosti se obseg Siri do 180 stopinj, do konca prvega leta starosti pa
je Ze podoben obsegu pri odraslem (11).

KONTRASTNA OBCUTLJIVOST

Kontrastna obcutljivost je sposobnost razlikovanja med vidnimi drazljaji in
je tesno povezana z vidno ostrino. Ta je pri otrocih do 4. meseca starosti Se
slaba, saj otrok sposobnost razlikovanja med srednjimi in visjimi frekvencami
pridobi Sele z leti. Vendar pa je otrok ze po prvem letu starosti sposoben raz-
likovati med predmeti in obrazi, ki si jih z daljSim in veckratnim opazovanjem
tudi Ze zapomni.

ADAPTACIA
Adaptacija je prilagajanje vida pri razlicni osvetlitvi okolja (fotopicni pogoji

dnevne svetlobe, mezopicni pogoji v mraku, skotopic¢ni pogoji v temi). Prag
razlocevanja je pri vseh treh nacinih osvetlitve v prvih tednih po rojstvu Se



visok, a je Ze po nekaj mesecih podoben odraslemu. V zgodnjem obdobju so
otroci $e slabo zasciteni pred mocno svetlobo in nanjo tudi obcutljivi, hkrati
pa slabse vidijo v mraku in v temi (12).

BARVNI VID

Barvni vid je odvisen od zrelosti ¢epnic, ki do konca prvega meseca starosti Se
niso funkcionalne. Sprva naj bi otrok po prvem mesecu razlo¢eval med rdeco
in zeleno barvo, po koncu 4. meseca starosti pa med osnovnimi barvami, ¢e
so kot drazljaj dovolj velike in kontrastne. Ze pri 5. mesecu starosti otrok raz-
likuje med barvnimi in nebarvnimi predmeti (13).

GLOBINSKI VID

Globinski vid je odvisen od binokularnega vida, ki je dovolj razvit po 3—4
mesecih starosti. Povezan je s prostorsko kontrastno obcutljivostjo in z oku-
lomotornimi funkcijami. Deklice naj bi imele do 6. meseca boljsi oblutek za
globino kot decki (14).

ZAZNAVANIE GIBANJA

Ugotovili so, da otroci zaznavajo gibanje Ze prvi mesec po rojstvu, saj vec-
jo pozornost namenjajo gibljivemu kot stacionarnemu drazljaju. Seveda je
sposobnost registracije gibljivega drazljaja pri otrocih Se zelo omejena, tudi
zaradi omejene hitrosti oesnega sledenja. Pri Stirih mesecih otroci jasno ra-
zlikujejo gibljiv predmet od lastnega gibanja, kar omogocata le binokularno
gledanje in konvergenca (15).

PROSTORSKO ZAZNAVANIJE (ORIENTACIJA)

Prostorsko zaznavanje je razpoznavanje umescéenosti drazljaja ter dolocitev
njegovih oddaljenosti in smeri (predvsem naravnost, vodoravno in navpic-
no). Gre za pomembnost natancne fiksacije, funkcijo rumene pege. V prvem
mesecu lahko otrok registrira drazljaj najvec v obsegu 45 stopinj, a je tocnost
umescéenosti drazljaja zelo slaba. Pri petih mesecih je pri binokularnem gle-



danju umestitev draZljaja pred otrokom toc¢na Ze v 90 %, pri monokularnem
gledanju pa samo v 65 % (16).

RAZPOZNAVANIJE OBLIK, PREDMETOV, OBRAZOV

Oblike, predmeti in obrazi so enostaven, a kompleksen vidni svet, ki je dan Ze
novorojencku, vendar ga njegov vidni sistem $e ni zmoZen prevzeti in obde-
lati ter shraniti kompleksnih draZljajev. Otrok ima raje bolj privlaéne draZljaje
(npr. lep vzorec, vodoravne linije, gibljiv drazljaj, tridemenzionalen predmet,
okrogel predmet, predmet v frontalni ravnini, visokokontrasten in velik pred-
met, oblike obrazov). Razvoj razpoznavanja kompleksnih draZljajev z njihovo
sintezo s ¢asom dozoreva in je s kognitivnimi procesi (pozornostjo, spomi-
nom) in motoriko, zlasti okulomotoriko, Ze kar dobro razvit po 10. mesecu
starosti (17).

KATEGORIZACIA

Kategorizacija Ze v zgodnjem otrostvu omogoca postopno razlikovanje med
predmeti in obrazi, sprva po preprosti obliki, barvi in velikosti (Zoga, jabolko,
krogla ali pes, macka, pti¢) ter ne glede na kategorijo predmeta. Razpozna-
vanje razlicnih predmetov iste kategorije zahteva ponavljajoCe se notranje
prezentacije v vidnem spominu. Poleg poznavanja razli¢nih oblik predmetov
otrok postopno pridobiva tudi znanje o njihovi uporabi in imenovanju. Gre za
specificne vidne in supramodalne koncepte ocene predmetov. Ta pojav je v
prvem letu pogojen s sprva nenaucenimi, prirojenimi vidnimi nagnjenostmi
za dolo¢ene predmete (zlasti obraze) in kasneje z ucinkovito sposobnostjo
ucenja. Praviloma gre za vzorec materinega obraza, saj so njeni izrazi in glas
osnova za otrokov socialni razvoj. Otrok po 4. mesecu starosti spozna materin
obraz tudi ob spremembi li¢ila ali pri¢eske, Sele ¢ez ve¢ mesecev lahko obraz
prepozna tudi na sliki. Po 6. mesecu otrok Se dodatno kategorizira obraze
glede na identiteto (mati, oce, bratje, sestre, drugi). Po tretjem mesecu sta-
rosti otrok obraz fiksira celo 10 sekund, predvsem oci in usta, ter vrne nas-
meh. Na obraz brez mimike in na uzalo$¢en pogled se odzove negativno in se
obrne stran (18).



AKOMODACIA IN KONVERGENCA

Akomodacija in konvergenca omogocata Sirjenje prostorske kontrastne
obcutljivosti na vedje razdalje, po 2. mesecu starosti pa fuzijo (tj. binokularno
zdruZzitev obeh monokularnih mreznicnih slik v eno skupno sliko).

BULBOMOTORIKA

Bulbomotorika je ob rojstvu Se slabo nadzorovana. Razvoj binokularnega gle-
danja se za¢ne razvijati Ze v prvem letu starosti in se ne zakljuci vsaj do 6. leta.
Razvijajo se hitro premikanje oci (sakade), pocasno sledenje, optokineti¢ni
nistagmus (OKN), vestibulookularni refleks (VOR) in premiki glave, ki so Se
fragmentirani, a po hitrosti podobni kot pri vecjih otrocih. Optokineti¢ni nis-
tagmus in vestibulookularni refleks sta povezana z vestibularnim aparatom,
ki skrbi za stabilizacijo premika slik na mreznici ob premiku telesa oz. glave.
Optokineti¢ni nistagmus je izziven Ze po rojstvu ali do 6. tedna starosti, sicer
Se asimetricno, laZje centripetalno (tj. k nosu). Po 4. mesecu je najveckrat ze
simetricen.

FIKSACIJA

Zaznamuje jo konec sakade in pomeni sposobnost daljSega gledanja dolocen-
ega predmeta. Sposobnost fiksacije je pri otrocih do 5. meseca starosti krajsa
od sposobnosti fiksacije pri odraslih. Odvisna je od otrokovih radovednosti in
pozornosti ter od priviacnosti in kompleksnosti predmeta. Sprva fiksacija ni
stabilna, zato so potrebne Stevilne korekcijske sakade, ki so tudi pocasnejse
kot kasneje. Morda sta razlog tudi nezrela makula in slab nadzor nad pozor-
nostjo (19-21).

SINDROM INFANTILNEGA NISTAGMUSA

Sindrom infantilnega nistagmusa (angl. infantile nystagmus syndrome, INS)
je kongenitalni nistagmus, ki se pojavi v prvih Sestih mesecih po rojstvu in
vkljucuje nehotene oscilacije oci. Razlikujemo vec vrst INS in razli¢ne oblike
valov, ki jih prikazemo z nistagmografijo. Povezan je lahko s Stevilnimi sen-
zornimi aferentnimi primanjkljaji, ki so lahko evidentni (npr. motni opti¢ni



mediji (roZenica, leca, steklovina)), s funkcionalnimi nenormalnostmi rumene
pege (albinizem, aniridija), z bolezenskimi spremembami vidnega Zivca in z
zgodnjo distrofijo mrezZnice (Leberjeva kongenitalna amavroza, akromatop-
sija, kongenitalna stacionarna nocna slepota).

Diagnozo INS postavimo klini¢no z oftalmoloskim pregledom, pri ¢emer upo-
rabljamo novejse tehnologije, npr. avtofluorescenco, opti¢éno koherentno to-
mografijo in mikroperimetrijo.

PriINS so bolj pomembne elektrofizioloSke preiskave, predvsem za prepozna-
vanje moznega senzornega primanjkljaja, zlasti pri majhnih otrocih in pri vid-
nem primanijkljaju s kliniéno normalnim oc¢esnim ozadjem. Gre za objektivne
in neinvazivne preiskovalne metode. Okvaro vidne poti pri INS lahko v 80 %
klinicno in elektrofiziolosko odkrijemo Ze v prvih mesecih otrokove starosti.
Mutacije v genu FRMD?7 pri X-vezani obliki INS niso povezane z drugimi feno-
tipi. Imajo pricakovano vidno ostrino > 0,6 Snellenovega ekvivalenta in rela-
tivno dobro binokularno funkcijo. Lahko je prisotna blago nenormalna drza
glave, medtem ko strabizem ni ni¢ pogostejsi kot pri zdravi populaciji.

Pri otrocih ugotavljamo predvsem presnovne motnje, dismorfizme, okvare
Zivljenjsko pomembnih organov, razvojne nepravilnosti in genetske vzroke. Z
nevroradioloskimi preiskavami izklju¢imo morebitne strukturne nepravilnosti
mozganov (21-28).

ALI OTROK VIDI IN KOLIKO?

Vidno ostrino pri otroku dolo¢amo na razlicne nacine (23,30). Pri dojenckih in
zelo majhnih otrocih z opazovanjem sledenja svetlobnemu drazljaju, razli¢cno
velikih in kontrastnih predmetov ter opazovanjem okolice klini¢éno tolmaci-
mo vedenjske vzorce in motori¢éne odgovore. Vedno izvajamo psihofizicne
metode in elektrofizioloSke preiskave. lzmed psihofizi¢nih testov najpogoste-
je opravljamo preferencéno gledanje (angl. preferential looking, PL), pri ka-
terem otrok na tabli hkrati gleda homogen vzorec ter razlicno kontrasten in
razli¢no velik ¢rtast vzorec. Cim manj kontrasten vzorec s &im bolj drobnimi
¢rtami opazi, boljso vidno ostrino ima, ki jo po tej metodi merimo v ciklih na
stopinjo, pretvorjenih v Snellenov ekvivalent. Pomanijkljivost testa je odvis-
nost od otrokovih motori¢nih spretnosti (zlasti zahtevno je tolmacenje pri
nistagmusu) ter od vidne, psihi¢ne sposobnosti, zlasti pozornosti. Po drugem
letu lahko pri vecini otrok Ze uporabljamo razlicne analfabetske sisteme za



dolocanje vidne ostrine. Otrok na svoji tabli pois¢e odgovarjajo¢ vzorec, ki
mu ga pokaze preiskovalec. Tudi to je psihofizi¢ni test s podobnimi omejitva-
mi in kaze na boljSo vidno ostrino pri prezpoznavanju ¢im manjsih prikazanih
simbolovy, slik ali ¢rk. Elektrofizioloske tehnike se razlikujejo glede na vzorec
draZenja (Sahovnica, ¢rte) in glede na uporabljene metode vidnih evociranih
potencialov (VEP). Iz njih lahko o otrokovi vidni ostrini sklepamo vecinoma le
posredno oziroma z ekstrapoliranjem odgovorov. Posebna specialnost oftal-
mologije je tudi ocena barvnega vida, ki jo prav tako ugotavljamo tudi elek-
trofiziolosko (31—-33). Pri poltretjem letu otrokove starosti lahko pri zdravem
otroku s tipi¢nim razvojem Zze uporabljamo primerjalne psihofizi¢éne tehnike
dolocanja vidne ostrine, sprva analfabetske, pri predsolskih otrocih in kasne-
je pa optotipe, ki jih uporabljamo tudi za testiranje vidne ostrine pri odraslih.
Razvili so Ze nevroradioloSke metode ocenjevanja vida, s katerimi analiziramo
presnovno dejavnost zZivéevja po vidni stimulaciji.

ZAPOZNELA VIDNA ZRELOST

Pri otrocih s slab3o vidno ostrino od pricakovane za starost gre lahko (ob
odsotnosti drugih oftalmoloskih, elektrofizioloskih, nevroloskih in sistemskih
sprememb) za zapoznelo vidno zrelost. Diagnozo praviloma postavimo ret-
rospektivno in z izklju¢evanjem, ko je Cez Cas jasno izboljSanje vidne ostrine.
Zapoznelo vidno zrelost moramo razlikovati od slabe vidne ostrine (ev. brez
fiksacije in sledenja ter brez strabizma), a z nistagmusom zaradi sprememb
sprednjega dela vidne poti ali pa brez nistagmusa pri kortikalni okvari vidne
poti zaradi perinatalne hipoksije ali z drugimi nevroloskimi znaki (35).

KLINICNA OCENA OTROKOVEGA VIDA

V zgodnjem otrostvu vidne ostrine ni smiselno tolmaciti v absolutnih Ste-
vilkah. Omenjene tehnike so namrec preiskovalcu v pomoc¢ predvsem kot
okvir za primerjavo s starostnimi normativi, za ugotavljanje razlik med enim
in drugim ocesom, za belezenje razvoja ali slabsanja vida in za oceno hude
ali blage izgube vida v primerjavi z zdravo populacijo. V Tabeli 1 prikazujemo
otrokove razvojne mejnike in na njih osnovano klinicno oceno razvoja vida
(34).



Ocesne spremembe, npr. anoftalmus, mikroftalmus, buftalmus, popolnoma
motni opti¢ni mediji z zastrto vidno osjo in nistagmus, so jasen znak prica-
kovane izgube vida ali slabSega vida, medtem ko normalen izgled in zgradba
zrkla tovrstne informacije ne dajo. Vzrok nefiksacije, neustreznega sledenja
svetlobi in predmetu ter odsotnosti o¢esnega stika z o¢mi starSev je namrec
bistveno bolj kompleksen.

Starsi navadno Ze v prvih dneh, tednih in mesecih po rojstvu opazijo nepravil-
nosti v povezavi z o¢mi, njihovo gibljivostjo in vidom, zlasti, e Zze imajo otroka
ali so v druzini prisotne oesne bolezni.

Pri ocenjevanju, ali se okvara vida ne spreminja ali morda napreduje, se
posluzujemo multidisciplinarnega pristopa, ki vkljuéuje oftalmolosko, ciljano
pediatricno, nevroradiolosko, genetsko, otorinolaringolosko, psiholosko in
druge oblike obravnave, in neredko posega tudi v prenatalno, natalno, peri-
natalno in nadaljnjo otrokovo razvojno dobo.

Vid ni neodvisna senzorna funkcija, ampak sestavni del razvoja stevilnih funk-
cij. Kljub nezadrznemu napredku v medicini in bioloskih znanostih pa oftal-
mologi vidnih okvar, slepote in slabovidnosti ne moremo povsem prepreci-
ti. Gre namrec za globalen socialnomedicinski problem, saj se prebivalstvo
stara, prezivetje vse manj zrelih in bolnih otrok pa narasca, torej tudi vsak-
danje zahteve za vid.

Otrokov vid, slepota in slabovidnost imajo za razli¢ne ljudi razlicen pomen.
Navadno jih povezujejo predvsem s sposobnostjo otroka za Solanje oziroma
zmoznostjo odraslega za zaposlitev. Otrok glede na zahteve klasi¢nega Solan-
ja morda ne vidi dovolj, a ga slabsi vid v vsakdanjem Zivljenju ne omejuje.
Ceprav v domacem okolju zmore opravljati razli¢ne dejavnosti in se normalno
vklju€uje v igro z vrstniki, je po standardni klasifikaciji zabelezen kot slep, zato
naj bodo starsi in okolica o stanju primerno pouceni.

Popolna slepota, ko otrok ne zmore dojemati niti svetlobe (/at. amaurosis), je
izijemno redka. Vec¢inoma je na vsaj enem ocesu prisoten minimalen preos-
tanek vida, da otrok svetlobo dojame ali jo projicira oz. prepozna vecje pred-
mete (optotipe). Slepoto in slabovidnost tako v socialnem smislu, tj. glede na
pomod, ki jo oseba potrebuje, razvrséamo po klasifikaciji Svetovne zdravst-
vene organizacije (SZ0), ki izkljucuje druge dejavnike, kot starost, razvojni de-
javniki, vklju¢no z inteligenco, socialno stanje in druge. To je zlasti pomembno
privrednotenju otrokovega uporabnega vida, predvsem za boljSo informacijo
glede nacrtovanja zgodnjih ukrepov za rehabilitacijo vida, prepoznanje po-



drocij, kjer otrok potrebuje u¢no pomoc itd. (33). Zato moramo vsako okva-
ro vida registrirati, zlasti ¢e poznamo tudi pridruZzene zdravstvene tezave. Z
oftalmoloskega vidika so problemati¢ne predvsem kognitivhe motnje vida, ki
jih kliniéno za zdaj slabo obvladujemo (tako diagnosti¢no kot tudi terapevts-
ko) (36—39).
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Slika 1: Pricakovan razvoj vidne ostrine pri otroku glede na starost (30).



Tabela 1: Razvojni mejniki vida v zgodnjem otrostvu (34).

FUNKCUJA RAZVOI (meseci)

Koordinacija vid-roke, igra

sledi predmetu z o¢mi, vzpostavi ocesni stik 1-3
opazuje svoje roke 1-5
igra se z rokami 3-5
poskusa prijeti, doseci predmet 4-6
ciljno prime, doseze predmet 4-7
s predmetom razli¢no rokuje 6-9
odpre in zapre Skatlo 11-12
vstavi predmet v drug predmet 8-14
rokuje z vec predmeti 9-17
gradi 10-27

ZAKLJUCEK

Vzroki vidnih okvar pri otrocih v razvitem svetu so s 34-51 % v vecini ge-
netski. Z razvojem molekularnogenetskih moznosti lahko tovrstne vidne ok-
vare v doloceni meri celo preprec¢imo. Gre za t. i. prenatalne vzroke vidnih
okvar (npr. dedne katarakte, distrofije mreznice, albinizem in druga stanja
(npr. okuzbe), preeklampsijo). Perinatalni vzroki okvare vida so v 35 % ne-
donosenost, neonatalna asfiksija in okuzbe, med postnatalnimi vzroki pa v
10 % poskodbe, okuzbe in novotvorbe. Poznavanje epidemioloskega stanja
okvar vida pri otrocih omogoca preventivno ukrepanje, predvsem v smislu
zmanjsanja neugodnih vplivoy, tudi za prihodnje generacije.

Pri otrocih z vecstransko prizadetostjo, pri katerih je okvara vida zaradi hudih
otrokovih zdravstvenih tezav in umske manjrazvitosti morda le »obrobna«
teZava, vprasanje diagnosticnega vrednotenja in pogostosti vidnih okvar os-
taja odprto.

Povzeto po Stirn Kranjc, 2016 (40).
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PAROKSIZMALNE MOTNJE OCESNIH GIBOV
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1ZVLECEK

Neepilepticne paroksizmalne motnje gibanja in gibov so pri dojenckih in
malckih precej pogoste. Praviloma so benigno in prehodno stanje v zgod-
njem otrokovem razvojnem obdobju. Trajanje in nacin dogajanja nas lahko
zavedeta, da gre za epilepti¢na stanja. Paroksizmalne motnje ocesnih gibov
se pojavljajo redkeje, a jih teZje razlikujemo od morebitnih epilepti¢nih napa-
dov, ki lahko véasih obsegajo zgolj gibe ocesnih zrkel in/ali sprozijo zastrmitve.
Ob tem so lahko nekateri nenavadni gibi olesnih zrkel (zlasti paroksizmalni
»benigni« toni¢ni pogled navzgor) pri dojenckih prvi simptom zelo hudih
sindromov ali razvojnih motenj v zgodnjem otrostvu, kot so Rettov sindrom,
Angelmanov sindrom, pomanjkanje transporterja za glukozo v moZganih
(Glut-1) in Prader-Willijev sindrom ter celo zgodnji znak avtizma. V prispevku
predstavljamo nekatera izmed stanj, s katerimi se lahko srec¢ajo zdravnice in
zdravniki v oftalmoloskih ambulantah pri obravnavi otrok s paroksizmalnimi
motnjami ocesnih gibov ob napotitvi zaradi suma na oesno motnjo.

Kljuéne besede: nehotni ocesni gibi, benigna paroksizmalna stanja, dojencek
in malcek, razvojne motnje.

uvoD

Pri dojenckih in malckih, véasih tudi pri vecjih otrocih, se lahko pojavlja ce-
loten spekter neepilepti¢nih paroksizmalnih dogodkov, ki spominjajo na epi-
lepsijo in jih v€asih od epilepsije tudi tezko razlikujemo (1). Tovrstni dogodki
so navadno kompleksni in se pojavljajo kot ponavljajoci se gibi delov telesa,



vedenjske posebnosti in/ali somatske tezave. Mednje uvrs¢amo tudi razlicne
pridruzene simptome in znake, kot so kolapsi in druge vrste izgube zaves-
ti, glavoboli in migrenska stanja, bruhanje, vrtoglavice, navzea in boleline
v trebuhu, motnje dihanja (zlasti v spanju) ter druga ¢ustvena ali celo psihi-
atri¢na stanja (2). Ponavljajoce se gibe z nenadnim zacetkom in koncem, ki
lahko trajajo zgolj nekaj sekund ali minuto do dve, lahko zmotno opredelimo
kot epilepti¢ne in jih kot take celo po nepotrebnem zdravimo. Zato moramo
tovrstne dogodke ¢im prej ustrezno opredeliti (najbolje je, ¢e jih starsi pos-
namejo z video napravo oziroma s telefonom) in po potrebi opraviti tudi elek-
troencefalografijo (EEG), ki je sicer v teh primerih praviloma normalna oziro-
ma brez vecjih odstopanj od normalnega stanja. Viri navajajo, da se otroski
nevrologi taksnih benignih stanj dobro zavedajo, pediatri in pediatrinje v pri-
marnem zdravstvu pa jih ne prepoznajo. Njihov »spregled« lahko sproZi Ste-
vilne nepotrebne preiskave in, kar je huje, nepotrebno zaskrbljenost starsev
(3). V eni od raziskav so dokazali, da je bila pogostost benignih neepilepticnih
dogodkov visoka (6,69/10.000 Zivorojenih), kar pomeni, da se s tak$nimi
stanji sreCamo razmeroma pogosto (4).

Med stevilnimi neepilepti¢nimi paroksizmalnimi stanji v zgodnjem otrostvu
navajamo le najpogostejsa in tista, ki jih lahko spremljajo tudi (paroksizmal-
ni) ocesni simptomi. Ti vkljuCujejo stereotipije, benigno stresanje dojencka
(angl. shuddering), masturbacijo (gratifikacijski fenomen), benigne infantilne
spazme (benigni mioklonus zgodnjega otrostva), benigne sinkope in afek-
tne napade, napade omotice (tudi paroksizmalni vertigo in paroksizmalni
tortikolis), psihogene diskinezije, benigni tonicni pogled navzgor in benigni
toni¢ni pogled navzdol (prirejeno po (5)). Nasteta stanja so najveckrat benig-
na, spontano izzvenijo in se kasneje v Zivljenju ne pojavljajo. Obstajajo tudi
paroksizmalna stanja, ki se lahko kazejo s podobnimi simptomi, a so poveza-
na z nekaterimi resnimi stanji in razvojnimi nenormalnostmi, kot so Rettov
sindrom, Angelmanov sindrom ali Prader-Wiilijev sindrom, nekatere oblike
avtizma in nekatere presnovne motnje, kot je pomanjkanje transporterja
za glukozo v moZganih (pomanjkanje GLUT-1) (6—9). V teh primerih se lahko
pri otrocih najprej pojavijo simptomi v obliki nenavadnih paroksizmov gibov
oci, zato moramo biti pri napovedovanju benignega izida previdni. Obstajajo
tudi paroksizmalni gibi ocesnih zrkel, ki so nedvomno bolezenski in morda
znacdilen znak hudega nevroloskega stanja ali eden simptomov dolocenega
sindroma. Med taksne gibe uvrs¢amo opsoklonus (tj. sakadi¢ne gibe ocesnih



zrkel), ki je eden od simptomov sindroma opsoklonus-mioklonus-ataksija (t.
i. Kinsbournov encefalitis ali sindrom »plesocih oci-plesocih nogg, ki je lah-
ko del paraneoplasténega sindroma — lahko gre za prikrit nevroblastom) in
zato terja takojsnji diagnosticiranje in zdravljenje, navadno z imunomodula-
tornimi zdravili (10). Znano je tudi, da je kombinacija paroksizmalnega po-
gleda navzgor, nenormalnih sakadi¢nih oesnih gibov in nistagmusa znacilna
triada pri hemiplegi¢ni migreni in drugih paroksizmalnih stanjih (npr. epizo-
di¢ni ataksiji tipa 2), ki jih povzrocajo mutacije v genu CACNA1A (11). Okulo-
girne krize so redka motnja gibov, za katere je znacilen paroksizmalen, kon-
jugiran toni¢ni odklon oci, navadno navzgor (12). Vzroki so v vecini motnje v
delovanju dopaminskih receptorjev, ki so lahko posledica jemanja dolo¢enih
zdravil (tudi nekaterih protiepilepticnih), zlasti ob intravenski uporabi, prehi-
trem vbrizganju ali prekoracitvi odmerka (13). Druga velika skupina bolezni,
ki lahko vplivajo na presnovo dopamina, so nekatere redke nevrometabolne
bolezni. Mednje uvrs¢amo mitohondrijske bolezni (zlasti pomanjkanje en-
cimskega kompleksa piruvat-dehidrogenaze), motnje aminokislin (glutaricno
acidurijo), kongenitalne motnje glikozilacije, ataksijo s pomanjkanjem vitam-
ina E, od biotina in tiamina odvisno bolezen bazalnih ganglijev, motnje nev-
rotransmiterjev (zlasti pomanjkanje sepiapterin reduktaze in pomanjkanje
dopaminskega transporterja), nekatere redke sindrome (npr. Zellwegerjev
sindrom, Lesch-Nyhanov sindrom, Wilsonov sindrom in pantotenat-kinaz-
no vezana nevrodegeneracija (nevrodegeneracija s kopi¢enjem Zeleza v
mozganih, NBIA) ter nekatere lizosomske bolezni kopi¢enja (14). V nadalje-
vanju podrobneje predstavljamo samo nekatera omenjenih paroskizmalnih
stanj.

BENIGNA (PREHODNA) PAROKSIZMALNA STANJA

Paroksizmalni toni¢ni pogled navzgor pri normalno razvijajocih se otrocih
Paroksizmalni toni¢ni pogled navzgor pri normalno razvijajocih se otrocih sta
leta 1988 prvi¢ opisala Ouvrier in Billson in ga jasno razlikovala od neepilep-
tiénih paroksizmalnih stanj, ki zajemajo ocesne gibe pri majhnih otrocih (15).
Za stanje so znacilni ponavljajoci se gibi oz. odkloni oesnih zrkel navzgor s
pridruzeno fleksijo v vratu in sakadi¢nimi gibi zrkel navzdol pri poskusu pogle-
da navzdol. Motenj zavesti ob tem ni. V vecini primerov gibe ugotavljamo pri
otrocih, mlajsih od dveh let, morda nekoliko pogosteje pri deckih. Vasih se



prvi¢ pojavijo po blagi okuzbi zgornjih dihal ali po cepljenju (15). Paroksizmi
so lahko bolj pogosti ob prebolevanju okuzb, stresu, utrujenosti ali med igro
in med spanjem izginejo. Vzrok ni povsem jasen; nekateri avtorji menijo, da
morda ti¢i v genetski nagnjenosti, nezrelosti moZganskega debla ali nerazvi-
tosti nevrotransmiterskega sistema (16). Stanje izgine spontano (vec¢inoma v
nekaj mesecih po nastanku), zato dodatno diagnosticiranje ni potrebno.

Paroksizmalni toni¢ni pogled navzgor pri otrocih z motnjo v razvoju
Obstajajo nekatera porocila o pojavu paroksizmalnega toni¢nega pogleda/
odklona zrkel navzgor pri otrocih z motnjo v razvoju. Verjetno gre za motnjo
nevrotransmiterskega sistema, povezano z dolo¢enim starostnim obdobjem.
Prizadene predvsem supranuklearne poti, ki nadzirajo vertikalne gibe oci.
Lahko gre za nenormalno cerebelarno funkcijo (17). TakSna stanja opisujejo
pri kromosomskih nepravilnostih (zlasti na kromosomu 15), Beckwith-Wie-
demannovem sindromu in mutacijah genov CACNA1 in GRID 2 (17).

Paroksizmalni toni¢ni pogled navzdol pri normalno razvijajocih se otrocih
Obstaja nekaj porocil o paroksizmalnem toni¢nem pogledu navzdol (t. i. po-
gled zahajajocega sonca) kot edini motnji pri sicer povsem zdravih otrocih z
normalnim razvojem. Zrkli se zelo hitro vrneta v prvotni polozaj, v nekaterih
porocilih pa navajajo tudi hkratni pojav kratkotrajnega nistagmusa. Taksne
gibe lahko sprozZi hitro dvigovanje ali spuséanje otroka. Stanje se pojavlja
zgolj v budnosti in v zgodnjem razvojnem obdobju (v prvih Sestih mesecih
in z vrhom pri treh mesecih) ter do prvega leta starosti spontano izgine (18).
Ceprav gre za benigen in prehoden fenomen, nekateri avtorji priporocajo
previdnost in izvedbo slikovnega diagnosticiranja (vsaj ultrazvoc¢ni pregled
glave ter natancen oftalmoloski pregled in sledenje) (17). Sekundarni parok-
sizmalni pogled navzdol je namrec zelo pogost znak kernikterusa in hidro-
cefalusa. Japonski avtor je takSen paroksizmalni fenomen opisal pri otroku
s spasti¢nostjo, inteligen¢no manjzmoznostjo in kortikalno vidno okvaro, pri
katerem je prav tako prislo do spontane remisije oz. prenehanja paroksizmov
do starosti dveh let (19).



Druga paroksizmalna benigna stanja, ki jih lahko spremljajo nenavadni
ocesni gibi

Prehodne (benigne) paroksizmalne motnje gibanja in/ali gibov se navadno
pojavljajo v otrokovem zgodnjem razvojnem obdobju in s¢asoma spontano,
brez posledicizzvenijo. Mednje sodijo (poleg Ze omenjenih toni¢nih pogledov
navzgor in navzdol) drget pri novorojencku, benigni neonatalni in dojenckov
mioklonus v spanju, benigno stresanje dojencka (angl. shuddering) in benigni
mioklonus dojencka (Lombroso-Fejerman). Vsa nasteta dogajanja so benigna
in vecina do starosti enega leta izgine (17,20). Pri vseh stanjih gre za nenadno
pojavljajoce se dogodke, ki lahko potekajo »v rafalih« in praviloma trajajo
le nekaj sekund in brez spremembe zavesti. Najveckrat jih sprozi Custvena
vznemirjenost, zadovoljstvo ali sprememba poloZaja pri otrocih z normalnim
razvojem in normalnim izidom nevroloskega pregleda (17). Vsa nasteta stanja
lahko spremljajo tudi nenavadni oCesni gibi ali gibi glave: toni¢ni spazmi vratu
in toni¢ni odkloni zrkel (ki jih vcasih zelo tezko razlikujemo od infantilnih spaz-
mov, tj. Westovega sindroma), prikimavanja z glavo, ki jih v¢asih spremljajo
rotatorni gibi ocesnih zrkel (navadno v rafalih), ter nenavadne grimase obraza
in ust. Pri nekaterih otrocih med »napadi« zaznamo tudi zapiranje oci in hi-
tre premike zrkel navzgor (21). Pri benignem stresanju dojencka ugotavljamo
zelo znacilen fenomen, ko dojencek (poleg stresanja glave in ramen, kot bi
ga zmrazilo) ob dogodku siroko odpre odci in nekaj sekund bols¢i, kar lahko
zamenjamo za absence.

PAROKSIZMALNI OCESNI GIBI, POVEZANI S SINDROMI

Pomanjkanje transporterja za glukozo v mozganih (sindrom GLUT-1)

GLUT-1 je sindrom, za katerega je znacilno pomanjkanje transporterja za glu-
kozo, ki jo prenese preko krvno-zZilne pregrade. To povzroc¢i pomanjkanje glu-
koze v mozganih in sprozi jasne nevroloske znake — razvijajoc¢o se mikrokrani-
jo, razvojni/inteligen¢ni zaostanek, spasti¢nost, epilepsijo in ataksijo ali druge
motnje hoje oz. gibanja (22). Pred nedavnim so opisali tudi pojav nenavadnih
ocesnih gibov, ki navadno spremljajo sindrom GLUT-1 in so lahko celo eden
zacetnih znakov, ki nam lahko pomaga pri postavitvi zgodnje diagnoze (23).
Epizode se zacnejo Ze zelo zgodaj, najpogosteje v prvih mesecih Zivljenja.
Lahko so prvi nevroloski znak (v tretjini primerov), ki nas opozori, da je z
otrokom nekaj narobe (24). V prvih porocilih o tovrstnih nepravilnih ocesnih



gibih omenjajo neke vrste opsoklonus, vendar so kasnejsi avtorji te gibe jas-
no razlikovali od opsoklonusa. Gre namrec za sakadi¢ne gibe ocesnih zrkel
z vmesnim prostim intervalom. Spremljajo jih gibi glave v isti smeri kot oci
ter jih danes imenujemo »aberantne sakade ocesnih gibov« (25). Njihove
patofiziologije ne poznamo, a so najverjetneje posledica nezadostne energi-
jske podpore v obdobju razvoja vseh vidnih sistemov. Epizode so razmeroma
kratke (pribliZno petminutne) in v starosti priblizno 6 let spontano izzvenijo.
Video analiza posnetkov je pokazala, da gre za hitre ocesne gibe, ki jih sprem-
lia gib glave v isto smer. Olesne gibe so prekinjali kratki intervali fiksacije
pogleda (manj kot enosekundni) v obliki sakad. Zaradi vmesnega jasnega ob-
dobja fiksacije pogleda in spremljajoCega giba glave v isto smer jih moramo
razlikovati od opsoklonusa (25). Pomembno je, da taksne (prehodne) epizode
prepoznamo, saj nas napeljejo k zgodnjemu diagnosticiranju sindroma GLUT-
1 in hitri uvedbi zdravljenja s ketogeno dieto. Ta je alternativni vir energije
za mozgane prav v ¢asu njihovega hitrega razvoja in otrokom s sindromom
GLUT-1 omogoci boljsi razvoj sposobnosti (23).

Angelmanov sindrom

Angelmanov sindrom (AS) je nevrogenetska motnja, ki navadno nastane
zaradi delecije po materi podedovanega kromosoma 15g11-q13. Poleg hude
inteligenéne manjzmoznosti in motenj gibanja v smislu Sirokotirne hoje in
ataksije se pojavljajo Se izrazita motnja govora, tremorju podobni zgibki udov,
hipoplazija horioidnega pigmenta, dismorfi¢ni znaki obraza, trdovratna ep-
ilepsija in vedenjsko izrazanje veselosti v paroksizmih (26). Znacilne oftal-
moloske nenormalnosti AS so skiljenje (najpogosteje eksotropija), nistagmus,
motnje refrakcije (kratkovidnost, hipermetropija in astigmatizem), hipopig-
mentacija Sarenice in Zilnice, atrofija opti¢nega Zivca, ptoza in keratokonus
(27). Japonski avtorji so opisali primer otroka z AS, pri katerem se je v starosti
9 mesecev pojavil znacilen paroksizmalni toni¢ni pogled navzgor (28). Takrat
sta bila pri otroku razvojno in nevrolosko stanje $e normalna, a so zaradi
napadov paroksizmov toni¢nega pogleda navzgor opravili tudi elektroence-
falografijo. Ta je pokazala znacilne visokoamplitudne pocasne valove, s kater-
imi so dokon¢no potrdili diagnozo AS. Verjetno bi tudi v tem primeru lahko §lo
za disfunkcijo nevrotransmiterskega sistema, kot sta predvidevala ze Ouvrier
in Billson ob prvih opisih otrok s paroksizmalnim toni¢nim pogledom navzgor
in Ze takrat pri preiskovanem otroku potrdila dober odgovor na zdravljenje z



levodopo (29). Zanimivo je, da Stevilni avtorji motori¢ni fenomen AS, zlasti
grob tremor, pripisujejo prav dopaminergi¢nim nenormalnostim. Vemo tudi,
da zdravljenje z levodopo zmanjSuje tremor in togost pri posameznikih z AS
v odraslosti (30).

Prader-Willijev sindrom

Tudi Prader-Willijev sindrom (PWS) je nevrogenetska motnja, a navadno nas-
tane zaradi podedovane paternalne delecije na kromosomu 15g11-q13. Tudi
pri PWS so pogoste oftalmoloske nepravilnosti, kot so kratkovidnost, skiljenje
in slabovidnost, opisujejo pa tudi primer dekleta z epizodami toni¢nih odk-
lonov ocesnih zrkel navzgor, ki so se pojavili v starosti 13 let (31). Epizode so
trajale tudi 12 ur ob hkrati prisotni fleksiji vratu in nato spontano izginile. To
je Se eden primerov, pri katerih moramo, zlasti ob poznem pojavu paroksiz-
mov toni¢nega pogleda navzgor, pomisliti tudi na morebitno genetsko eti-
ologijo in/ali celo na motnjo na kromosomu 15.

Rettov sindrom

Rettov sindrom (RS) je nevrogenetska motnja, ki je s pojavnostjo 1/10.000 roj-
stev deklic razmeroma pogosta prav pri deklicah. Vzrok Rettovega sindroma je
na kromosom X vezana mutacija v genu MECP2. Vodilne znacilnosti so posto-
pno nastajajo¢a mikrocefalija, izguba besednih komunikacijskih sposobnosti
in ro¢nih spretnosti, ponavljajoci se stereotipni gibi rok (npr. kot umivanje
ali plahutanje z rokama) in napadi hitrega dihanja (32). Ceprav so v¢asih
menili, da se zgodnji razvoj deklic z RS ne razlikuje od razvoja normalnih vrst-
nic, danes vemo, da pri RS lahko Ze v zgodnjem obdobju zaznamo znacilne
odklone od normativnega razvoja, zlasti ob uporabi tehnike pregledovanja
domacih video posnetkov (33). V prvih Sestih mesecih se pri deklicah, pri
katerih kasneje potrdimo RS, najprej pojavijo nenormalnosti v spontanem
gibanju. Sledijo precej subtilni znaki, kot so dolgotrajna ali ponavljajoca se iz-
plazenja jezika, stereotipije gibanja rok, nenavadno smehljanje in neznacilne
vokalizacije, ter predvsem paroksizmi asimetricnega mezikanja in nenavad-
na zazrtja. V raziskavi, v kateri so za ugotavljanje olesnega stika uporabljali
posebno tehniko sledenja s pogledom, so potrdili, da deklice z RS manj sledi-
jo z o¢mi, zelo redko fiksirajo pogled in pogosto povsem zanemarijo pogled v
obraz, zlasti v podrocje ust, kjer se navadno izrazajo Custva (34). To potrjuje
dejstvo, da imajo deklice z RS teZave predvsem pri »razbiranju« Custvene-



ga izrazanja drugih ljudi, kar je zelo verjetno povezano z nenormalnostmi
oCesnega dojemanja. Glavni oCesni simptom pri RS je torej nesposobnost
sporazumevanja preko oCesnega stika, ¢eprav imajo deklice z RS dokazano
povsem normalen okulomotorni sistem. Taksno izgubo sposobnosti »vidnega
skeniranja« lahko v¢asih prepoznamo s pregledom domacih video posnetkov,
na katerih vidimo o¢esno stereotipijo v obliki kratkotrajnega zamaknjenja ali
neodkrenljivosti (ki lahko spominja na epilepti¢no absenco).

ZAKLJUCEK

Za vecino paroksizmalnih (neepilepti¢nih) motenj gibanja velja, da so pravi-
loma benigne, omejene na dolo¢eno starostno odbobje (navadno se po-
javljajo pri novorojenckih, dojenckih in malckih) in da spontano izzvenijo.
Podobno velja tudi za paroksizmalne motnje ocesnih gibov. Za postavitev
diagnoze navadno zado$cata podrobna anamneza in analiza video posnetka,
ki ga prinesejo starsi. Zato moramo starSe spodbujati, da vse nepravilne ali
nenavadne gibe pri svojih otrocih posnamejo z video napravo ali s prenos-
nim telefonom. S pravilnim in zgodnjim diagnosticiranjem paroksizmalnih
motenj lahko preprecimo Stevilne nepotrebne preiskave in predvsem om-
ilimo zaskrbljenost starSev. Zavedati pa se moramo, da so predvsem parok-
sizmalne motnje ocesnih gibov véasih prvi znak specifi¢ne razvojne motnje
ali sindroma.
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1ZVLECEK

Ob rojstvu je od vseh ¢utov najmanj razvit prav vid, ki se z izpostavljanjem
vidnim draZljajem postopno razvija v zgodnjem otrostvu. Po rojstvu neonato-
log s klini¢nim pregledom in presvetlitvijo opti¢nih medijev pri novorojencku
ugotavlja morebitne olesne nepravilnosti in ga Se pravocasno napoti k oftal-
mologu na nadaljnjo diagnosti¢no in terapevtsko obravnavo. Ker Stevilne
bolezni, bodisi prirojene bodisi pridobljene prenatalno ali perinatalno, lahko
ogrozajo razvoj otrokovega vida, zahtevajo natancno oftalmolosko sprem-
lianje. Sodelovanje neonatologa in oftalmologa je nujno tudi zaradi prepozna-
vanja morebitnih zapletov pri otrocih, ki so bili v prvih dneh po rojstvu delezni
zdravljenja z moznimi neugodnimi ucinki na razvoj oci in vida. V prispevku
predstavljamo razli¢na klini¢na stanja pri novorojencku, ki lahko privedejo do
okvare vida.

Kljuéne besede: novorojencek, oko, vid, prirojene bolezni, prenatalni de-
javniki, perinatalni dejavniki.

uvobD

V neonatologiji se sre¢ujemo s Stevilnimi klini¢nimi stanji, ki za optimal-
no obravnavo bolnega novorojencka zahtevajo tesno sodelovanje z oftal-
mologom. Oftalmolog s pregledom novorojenckovih o¢i pomaga usmeriti
diagnosti¢ne preiskave, potrdi in natancno opredeli morebitne spremembe,
ki jih neonatolog ugotovi pri klinicnem pregledu ali presejalnih testih, ter
usmeri zdravljenje. Stevilne bolezni, bodisi prirojene bodisi prenatalno ali



perinatalno pridobljene, lahko ogrozijo razvoj otrokovega vida in zahtevajo
natanéno spremljanje s strani oftalmologa. Po drugi strani pa je sodelovanje z
oftalmologom nujno tudi pri prepoznavanju zapletov pri otrocih, ki so v prvih
dneh po rojstvu potrebovali zdravljenje z morebitnim neugodnim vplivom na
razvoj ocCi in vida. Plod spoznanj o nujnosti sodelovanja med obema stroka-
ma je presvetlitev opti¢nih medijev, ki jo neonatologi opravijo po otrokovem
rojstvu in je v zadnjih letih tudi v slovenskem prostoru pomembno prispevala
k pozitivnim rezultatom pri zgodnjem prepoznavanju in obravnavi ocesnih
nepravilnosti (1,2). Skupno doktrino neonatologi v sodelovanju z oftalmolo-
gi in infektologi gradijo tudi pri preprecevanju neonatalne oftalmije in reti-
nopatije zaradi nedonosenosti (3,4).

PRVI PREGLED OCI PRI NOVOROJENCKU

Pregled oci pri novorojenc¢ku opravi neonatolog ob prvem klinicnem pregledu
po rojstvu oz. najkasneje do odpusta iz porodni$nice. Pregled je sistemati¢en
in obsega pregled zunanjih ocesnih delov in solzil, opredelitev odnosa med
oémi in drugimi deli obraza, ugotavljanje simetrije in odpiranja ocesnih rez,
delovanje zunanjih o¢esnih misic ter pregled velikosti in oblike zrkla, o¢esne
veznice, belocnice, Sarenice in roZenice (1,5). Oceni obliko zenic in njihovo
odzivnost ter z opazovanjem otrokove sposobnosti osredotocanja na pred-
met tudi vid. V primerjavi z drugimi ¢uti je ob rojstvu najmanj razvit prav vid,
saj otrok nima priloZznosti, da bi pridobil vidne izkuSnje. Novorojencki imajo
manjso zmoznost razlikovanja med kontrasti in barvami, manjSo vidno ostri-
no in manj ucinkovito sledijo premikajo¢im se predmetom. Manj ucinkovit je
njihov periferni vid ter tudi manj ucinkovito zaznavajo globino in oddaljene
predmete. Novorojencek najbolje razlikuje predmete z razdalje 20—30 cm, t;j.
z razdalje med obrazom novorojencka in obrazom osebe, ki ga drzi v naroc-
ju. Znano je, da novorojencki raje gledajo zaokrozene linije kot ravne Crte,
kompleksne vzorce raje kot enostavne in tridimenzionalne predmete raje kot
dvodimenzionalne. Najraje gledajo obraze, moc¢ne barve ali ¢rno-bele kon-
traste. Za nekaj trenutkov se zmorejo osredotociti na predmet (6,7).

Po pregledu novorojenckovih vidnih sposobnosti neonatolog z direktnim
oftalmoskopom presvetli optiéne medije ter oceni intenzivnost in simetri-
jo rdecega odseva. Tako prepozna anizometropijo, $kiljenje, motnjave na
rozenici in levkokorijo, za katerimi se lahko skrivajo razlicne bolezenske spre-



membe, npr. siva mrena in retinoblastom (1,2,5,8). Ob kakrsni koli odkriti
nepravilnosti otroka napoti k oftalmologu na nadaljnjo obravnavo (1).

NEDONOSENOST IN NIZKA PORODNA TEZA

S povecevanjem Stevila nedonosenih otrok postaja retinopatija zaradi nedon-
oSenosti (angl. retinopathy of prematurity, ROP) kljub vse boljsi oskrbi nedon-
osenckov glavni vzrok slepote v otrostvu. Je posledica aberantne razvojne an-
giogeneze, ki vodi v fibrovaskularni odstop mreznice. Uspesno preprecevanje
in zdravljenje ROP temeljita na odkritjih bazi¢ne znanosti, ki odkriva poti
normalne angiogeneze in vlogo stresorjev — aktivatorjev patoloskih signal-
nih poti, ki vodijo v aberantno angiogenezo. Ceprav patofiziologki mehanizmi
niso popolnoma raziskani, pri nastanku bolezniigra klju¢no vlogo kisik skupaj
z angiogenimi dejavniki, zlasti z Zilnim endotelnim rastnim dejavnikom (angl.
vascular endothelial growth factor, VEGF). Poleg nedonosenosti in nizke po-
rodne teze so dejavniki tveganja tudi hiperoksija, hipoksija, hiperkapnija,
anemija, intraventrikularna krvavitev, acidoza in slaba prehranjenost (9-11).

Napredujo¢a narava poteka bolezni zahteva pravocasno prepoznanje otrok
s tveganjem ter tesno sodelovanje med neonatologi in oftalmologi. Ame-
riska akademija za pediatrijo svetuje, da pri otrocih s porodno tezo < 1500 g
ali nose¢nostno starostjo < 30 tednov ter pri otrocih z nestabilnim klini¢nim
potekom in potrebo po sréno-dihalni podpori opravljamo redne oftalmoloske
preglede (12). V slovenskem prostoru v okviru presejanja na ROP pregleda-
mo vse otroke, rojene pred dopolnjenim 31. tednom nosecnostne starosti ali
s porodno telesno tezo < 1501 g. Vecino nedonosenckov oftalmologi prvic¢
pregledajo pri dopolnjenih 30 tednih nose¢nostne starosti in nato (glede na
stadij ROP) na 1-2 tedna med 30. in 36. tednom nosecnostne starosti. ROP v
visokem stadiju v tem obdobju tudi prvi¢ zdravimo. Zdravljenje je usmerjeno
v zmanjsanje drazljaja za nenormalno rast mrezni¢nega zilja. Zlati standard
je laserska fotokoagulacija periferne avaskularne mreznice, ki jo pecatijo z
laserskimi pecati ali s krio pecati. V redkih primerih se odlocijo za intravitre-
alno vbrizganje anti-VEGF (4). Poleg usmerjenega zdravljenja s krioterapijo
in fotokoagulacijo ter anti—-VEGF preucujejo tudi druge nacine zdravljenja,
npr. zdravljenje z inzulinu podobnim rastnim dejavnikom (ang!. insulin-like
growth factor, IGF-1), propranololom in drugimi zdravili ter z nadomescan-



jem polinenasi¢enih mascobnih kislin omega-3 (angl. polyunsaturated fatty
acids, PUFA), katerih ucinkovitost Se preucujejo (9,10).

Nedonoseni otroci potrebujejo spremljanje pri oftalmologu tudi zato, ker la-
hko neugodni perinatalni dejavniki (hipoksija, ishemija, vnetje, hipoglikemija
in drugi) okvarijo njihove nezrele vidne poti do mozZganske skorje. Pri nedo-
nosenckih z okvaro bele moZganovine (t. i. periventrikelno levkomalacijo) lah-
ko nastane poskodba mozganskih vidnih poti, ki je v zadnjih letih klju¢ni vzrok
okvare vida v tej skupini otrok. Kaze se z upocasnjenim zorenjem, zmanjsano
vidno ostrino, okvaro vidnega polja in motnjami vidnega zaznavanja. Potrd-
itev t. i. moZganske okvare vida zahteva slikanje osrednjega Zivénega sistema
z magnetno resonanco, medtem ko z oftalmoloskim pregledom odkrijemo
nenormalnosti papile vidnega Zivca, strabizem, nistagmus in motnje ocesnih
gibov pri spremljanju predmetov. Otroci s tovrstno okvaro vida potrebujejo
celostno in kompleksno habilitacijsko obravnavo (13).

OKUZBE

Novorojenckove oci lahko prizadenejo transplacentarno prenesene okuzbe,
ki jih poznamo pod akronimom TORCH (angl. T — toxoplasmosis, O — others?,
R —Rubella, C - citomegalovirus, H— Herpes simplex virus), ali okuzbe, prido-
bljene ob porodu. Oftalmolog pri obravnavi novorojencka z okuzbo pomaga
pri opredelitvi sistemske bolezni in vodi zdravljenje ocesne prizadetosti.

Klini¢na slika transplacentarno prenesenih okuzb pri novorojenckih je razno-
lika, zato neonatolog nanje pomisli predvsem pri otrocih, rojenih s premajh-
nimi merami za nose¢nostno starost, s hepatosplenomegalijo, zlatenico ter
s trombocitopenijo in nevrolosko prizadetostjo. Pogosto otroci ob rojstvu
nimajo nikakrsnih znakov. V teh primerih lahko oftalmoloski pregled dodat-
no prispeva k postavitvi diagnoze. Transplacentarno preneseni povzrocitel-
ji vplivajo na razlicne dele razvijajoc¢ih se oci. Naceloma velja, da je klinic-
na prizadetost otroka tem vecja, ¢im prej v nosecnosti je prislo do prenosa
okuzbe. Ocesne manifestacije pri okuzbah znotraj maternice so podobne
(mikroftalmija, katarakta in horioretinitis), a se katarakta veckrat pojavlja pri

1 sifilis, listerioza, Varicella, parvovirus B19



okuzbi z virusom rdeck, medtem ko je okuzba s povzrociteljem Toxoplasma
gondii pogosteje povezana z odstopom mreznice (14).

Najpogostejsa intrauterina okuzba je okuzba s citomegalovirusom. Vecina
novorojenckov s to prirojeno okuzbo nima nikakrsnih nenormalnih klini¢nih
znakov, medtem ko se simptomatska okuzba na oleh najpogosteje izrazi z
motnjavami rozenice, horioretinitisom in kolobomi vidnega Zivca (15). Ob
dobri precepljenosti prebivalstva redko sre¢amo prirojeno okuzbo z virusom
rdeck, ki pri razvijajo¢em se plodu sicer lahko povzroci katarakto, keratopatijo,
retinopatijo in manj pogosto tudi glavkom. Ob uspesnem testiranju nosecnic
na okuzbo z znotrajceli¢nim parazitom Toxoplasma gondii v nasem prostoru
prav tako redko sreCamo toksoplazmozni horioretinitis, ki je najpogostejsa
manifestacija prirojene okuzbe s tem povzrociteljem pri nas (16). Pri 60 %
otrok mater, ki so se v zgodnji nosecnosti okuzile z virusom Varicella zos-
ter, so prav tako prisotne spremembe na oceh (mikroftalmija, horioretinitis,
katarakta, atrofija vidnega Zivca, nistagmus in Hornerjev sindrom) (17).

Ob vseh navedenih stanjih je za optimalen razvoj otrokovega vida pomem-
bno tesno sodelovanje med neonatologom in oftalmologom tudi pri novo-
rojenckih, ki jih obravnavamo zaradi meningitisa ali encefalitisa, saj vnetni
proces lahko povzroci atrofijo vidnega Zivca (18).

Neonatalna oftalmija se pojavi v prvih stirih tednih Zivljenja. Vecina novo-
rojenckov se okuzi med vaginalnim porodom. Ob klinicnem pregledu naj-
pogosteje vidimo gnojni izcedek iz oci (konjunktivitis). Novorojencki imajo
velje tveganje konjunktivitisa zaradi zmanjsanega tvorjenja solz, pomanjkan-
ja protiteles IgA v solzah, oslabljene imunosti, odsotnosti limfati¢nega tkiva v
ocesni veznici in zmanjSane lizosomske aktivnosti (19). Povzrocitelji so lahko
atipi¢ni ali bakterijski (Chlamydia trachomatis v 2-40 %, Neisseria gonorrhoe-
ae v <1 %, drugi bakterijski povzrocitelji v 30-50 %) ali virusni (virus Herpes
simplex pri< 1 % vseh primerov konjunktivitisa) (3).

Klamidijski konjunktivitis se razvije pri 30—40 % novorojenckov, ki so se rodi-
li vaginalno nezdravljenim materam. Klini¢ni znaki se pokazejo 5-14 dni po
rojstvu in vkljuCujejo zmeren izcedek iz oci ter rdecino in oteklino veznice in
vek. Vnetje je lahko enostransko ali obojestransko in se najpogosteje zacne z



vodenim izcedkom, ki postane gnojen in obilen. Ugotavljamo lahko motnjavo
rozenice ter hemozo veznice in psevdomembrane (19).

Okuzba z bakterijo Neisseria gonorrhoeae se na novorojencka prav tako pre-
nese med vaginalnim porodom. Klini¢na slika se razvije v 3—5 dneh po rojstvu
in se kaze kot konjunktivitis z gostim, gnojnim izcedkom iz o¢i. Vidimo edem
vek, v€asih s prisotnostjo konjunktivalnih membran. Pomembno je takojsnje
zdravljenje, saj lahko v nekaj urah pride do razjede roZenice in perforacije
(19).

Tudi z virusom Herpes simplex (HSV) se novorojencki okuzijo med porodom
po razpoku plodovih ovojev ali med vaginalnim porodom. Ena izmed treh ob-
lik neonatalne okuzbe z virusom HSV je bolezen, ki se pojavlja na kozi, o¢eh in
ustih (angl. skin, eyes, mouth disease, SEM). Na oceh se kaze kot keratokon-
junktivitis in horioretinitis. Klini¢na slika se najpogosteje pojavi 6—14 dni po
rojstvu, brez zdravljenja pa lahko okuzba napreduje v encefalitis ali razsejano
obliko bolezni (20).

S kemoprofilakso bakterijskega konjunktivitisa pri novorojencku Zelimo
predvsem prepreciti okuzbe z bakterijo Neisseria gonorrhoeae. V Stevilnih
ekonomsko razvitih drzavah so kemoprofilakso neonatalne oftalmije povsem
opustili, a je v prvem trimesecju oz. neposredno pred porodom obvezno ali
vsaj priporo¢eno pregledovanje nosecnic s tveganjem za spolno prenosl-
jive bolezni (3). Priporocilo Klinike za Infekcijske bolezni in vrocdinska stan-
ja Univerzitetnega klinicnega centra v Ljubljani in Sekcije za protimikrobno
zdravljenje pri Slovenskem zdravniskem drustvu je, da do uvedbe obveznega
presejalnega testiranja za spolno prenosljive bolezni v program obravnave
nosecnic novorojencek po rojstvu prejme sredstvo za topi¢no kemoprofilak-
so bakterijskega konjunktivitisa (21).

PRIROJENE PRESNOVNE BOLEZNI

Diagnosticiranje prirojenih presnovnih napak je zaradi prikrite klini¢ne slike
pri novorojenckih e vedno izziv, ¢eprav se je v zadnjem ¢asu z uvedbo prese-
jalnih testov, zgodnjo prepoznavo in pravocasnim ukrepanjem pomembno
izboljSala napoved izida bolezni (22).



Oko je prizadeto v sklopu razli¢nih presnovnih bolezni. Spremembe na oceh,
npr. motnjava rozenice, katarakta, degenerativne spremembe na mrezni-
ci in ¢eSnjevo rdeca pega, so lahko znaki, ki diagnosti¢ni proces ob nejasni
klini¢ni sliki usmerijo v presnovne bolezni. Natan¢éna patogeneza okvar oci
pri prirojenih presnovnih napakah Se vedno ni povsem razjasnjena. Lahko
gre za prizadetost zaradi neposrednih toksi¢nih vplivov nenormalnih pre-
snovnih produktov ali kopi¢enja normalnih presnovkov, véasih pa je okvara
posledica motnje na energijski ravni presnovnega procesa. S poglobljenim
poznavanjem CloveSkega genoma so nastopile pomembne spremembe v
prepoznavanju, razvrs¢anju in zdravljenju presnovnih bolezni. V obravnavo
otroka s prirojeno presnovno napako so tako vkljuceni razlicni strokovnjaki,
zaradi zgodnjega prepoznavanja bolnih otrok pa je vse boljsa tudi napoved
izida bolezni (23).

NOVOROJENCEK S PRIROJENO SRCNO NAPAKO

Prirojene sréne napake se pojavljajo pri 1 % Zivorojenih otrok. Ocesne
nepravilnosti so najveckrat prisotne, Ce je sr¢na napaka del sindroma. V pros-
pektivni raziskavi, v kateri so preucevali o¢esno prizadetost pri 240 otrocih s
prirojeno sréno napako, so pri 105 otrocih prepoznali genetsko bolezen, in
sicer trisomijo 21., 13. in 18. kromosoma, sindrom Noonan, Williamsov sin-
drom in DiGeorgejev sindrom ter asociaciji CHARGE (angl. coloboma, heart
defects, atresia of the choanae, retardation of growth, genital/urinary de-
fects, ear anomalies) in VACTERL (angl. vertebral anomalies, anorectal mal-
formations, cardiovascular anomalies, tracheoesophageal fistula, esophageal
atresia, renal/radial abnormalities, limb defects). Pri 55 % otrok so ugotovili
tudi bolezenske spremembe na oéeh, med drugim vaskularno tortuoznost,
hipoplazijo oesnega Zivca, trihomegalijo, ptozo, strabizem in krvavitev v
mreznico. Vaskularna tortuoznost je bila povezana z nizkimi vrednostmi he-
matokrita in nizkimi vrednostmi delnega tlaka kisika v arterijski krvi (24).

NOVOROJENCEK Z DISMORFNIMI ZNAKI
Ob prvem klinicnem pregledu novorojencka neonatolog pozornost posveti

tudi prisotnosti t. i. dismorfnih znakov. Novorojencek z dismorfnimi znaki
namrec vedno potrebuje usmerjeno iskanje morebitnih nepravilnosti v raz-



voju vseh organov in organskih sistemov ter tudi natancen oftalmoloski pre-
gled.

Pregled zunanjih oCesnih delov, ki je pomemben del usmerjenega dismor-
foloskega pregleda, lahko pomaga pri diagnosti¢ni opredelitvi otrokovega
stanja. Tako npr. pregled polozaja ocesnih rez neonatologa usmeri v pre-
iskave v smeri sindromske bolezni. Navzgor usmerjeni ocesni reZi ugotavlja-
mo pri Downovem sindromu, navzdol potekajoci o¢esni rezi pa pri sindromu
Noonan in pri Sotosovem sindromu. Ozki oCesni reZi ob prisotnosti drugih
nenormalnih znakov lahko kazeta na fetalni alkoholni sindrom, za katerega je
znadilen tudi epikantus. Prisotnost modrih belo¢nic usmeri preiskave v smer
bolezni nastajanja kosti (/at. osteogenesis imperfecta). Tudi pregled velikosti
zrkel in ocena Sarenice lahko vodita k prepoznanju genetske bolezni. Otroci
s sindromom CHARGE imajo v 80-90 % kolobom 3arenice pa tudi mreZnice,
Zilnice in/ali papile vidnega zivca z mikroftalmusom ali brez njega (25). Tudi
odkritje motnjav roZenice ali prisotnost katarakte neonatologu pomaga pri
opredelitvi stanja (npr. odkritje Lowejevega sindroma ob hkratni prizadetosti
mozganov in ledvic ali Zellwegerjevega sindroma ob hkratnih, za to perok-
sisomsko motnjo znacilnih znakih prizadetosti drugih organov) (26,27).

Po drugi strani pa je vkljucitev oftalmologa v obravnavo in sledenje razvoja
nujna tudi v sklopu Stevilnih genetskih boleznih, ki med drugim prizadenejo
oCi. OCesne bolezenske spremembe so npr. prisotne pri pribliZzno 60 % bol-
nikov z Downovim sindromom, zato naj jih v prvih Sestih mesecih starosti
pregleda oftalmolog. Pri otrocih z Downovim sindromom so najpogostejse
refrakcijske napake, ambliopija, strabizem, nistagmus, nepravilnosti vek, ek-
tazije rozenice, Brushfieldove pege ter tudi katarakta, glavkom in anomali-
je mrezni¢nega zilja. Zaradi strabizma, refrakcijskih napak, motnjav oesnih
medijev ali katarakte se lahko razvije ambliopija (28).

NOVOROJENCEK Z NENORMALNIMI NEVROLOSKIMI ZNAKI

Neonatalno encefalopatijo opredelimo kot kliniéno stanje pri donosenem no-
vorojencku, ki obsega motnje ¢ujecnosti, konvulzije, motnje misi¢nega tonu-
sa, motnje hranjenja, lahko tudi znake sréno-dihalne prizadetosti. Etiologija
je zelo raznolika — od pridobljenih bolezni (npr. okuzb, hipoksi¢no-ishemicnih



dogodkov, hemoragicne ali ishemic¢ne kapi in poskodb) do genetskih bolezni
in prirojenih presnovnih bolezni.

Oftalmoloski pregled novorojencka z encefalopatijo lahko pomaga pri usme-
ritvi diagnosti¢nih preiskav in opredelitvi etiologije. Ce je neonatalna ence-
falopatija posledica obporodne hipoksije, je pomembno, da oftalmolog opre-
deli izhodis¢no stanje in spremlja razvoj otrokovega vida. Kljub izboljSanju
perinatalne oskrbe je pri otrocih obporodna asfiksija namrec se vedno naj-
pogostejsi vzrok gibalne in umske oviranosti ter motenj vida, vklju¢no s sle-
poto. Okvara vida v sklopu hipoksi¢no-ishemicne encefalopatije je posledica
poskodbe vidnega Zivca, opticne radiacije, primarnega vidnega korteksa in
asociativnih predelov v mozganski skorji in/ali poti, ki prispevajo k vidni osre-
dotocenosti. Dokazali so tudi, da je lahko posledica funkcionalnih in struk-
turnih poskodb mreZnice, neodvisno od moZganske poskodbe (29-31).

OSTALE SISTEMSKE BOLEZNI, KI ZAHTEVAJO OFTALMOLOSKI PREGLED

OC¢i so lahko prizadete tudi pri drugih sistemskih boleznih. Motnje strjevanja
krvi (npr. prirojeno pomanjkanje proteina C) se lahko izrazijo z neodzivnostjo
zenic, mikroftalmusom, zaporo mreznicnih ven, krvavitvijo v steklovino in/ali
mreznico ter z odstopom mrezZnice (32).

Na prizadetost oCesnih struktur moramo biti pozorni tudi pri novorojenckih,
ki zaradi previsokih vrednosti bilirubina v krvi potrebujejo fototerapijo ali
izmenjalno transfuzijo krvi. Med fototerapijo moramo novorojenckom
zasdititi o€, saj lahko modra svetloba poskoduje mreznico (33).

Vkljucitev oftalmologa v obravnavo je potrebna tudi pri novorojenckih s su-
mom na povisan znotrajlobanjski tlak (znotrajlobanjska krvavitev, hidroce-
falus), saj se pri njih zaradi hipoksije ali neposrednega pritiska na vidni Zivec
lahko razvije atrofija vidnega Zivca (34).

POSKODBE
Med porodom, tako vaginalnim porodom kot tudi med porodom s carskim

rezom, lahko pride do poskodb novorojencka. Ocenjujejo, da je pojavnost
obporodnih poskodb 6—8/1000 Zivorojenih otrok. Poskodbe oéi predstavljajo



pomemben delez porodnih poskodb. V vecini niso nevarne, ne potrebuje-
jo dodatnega oftalmoloskega pregleda in v nekaj tednih spontano izzvenijo.
Najpogostejse so podplutbe in edem vek ter subkonjunktivalne krvavitve.
Redkeje sre¢amo poskodbe rozenice, poskodbe zunanjih ocesnih misic in
ocesnhega Zivca, znotrajocesne krvavitve (v mreznico, steklovino in sprednji
prekat), zlom orbite in Hornerjev sindrom. V teh primerih neonatolog novo-
rojencka napoti k oftalmologu (35).

Poskodbe so lahko tudi posledica zlorabe novorojencka. Najpogostejsi je t. i.
sindrom stresenega dojencka (angl. shaken baby syndrom), ki se kaze s
krvavitvami na mreznici in papili vidnega Zivca. Ob sumu na zlorabo mora-
mo v obravnavo otroka zaradi forenziénega diagnosticiranja in nadaljnje
obravnave nevrotravme vkljuciti tudi oftalmologa (36).

ZAKLJUCEK

Sticisce oftalmologije in neonatologije je v snovanju preventivnih ukrepov ter
zgodnjem odkrivanju in zdravljenju prirojenih in pridobljenih bolezni, ki priza-
denejo otrokove ociin vid. Napredek pri obravnavi nedonosenih in bolnih no-
vorojenckov, vse bolj uspesno zgodnje odkrivanje in kompleksno zdravljenje
bolezni pri novorojencku postavljajo oftalmologe pred nenehen in velik izziv,
ki vkljuCuje preprecevanje, dejavno iskanje in zdravljenje morebitnih ocesnih
zapletov.
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1ZVLECEK

Cerebralna paraliza je etioloSko zelo heterogena skupina motenj v razvoju
gibanja in drze, ki so posledica nenapredujoce okvare moZganov pri razvija-
jo¢em se plodu ali dojencku. Poleg zmanjsane zmozZnosti funkcioniranja na
podrodjih drZe in gibanja so navadno prisotne tudi motnje zaznavanja (vid,
sluh, obcéutek za dotik, bolecino, vibracije itd.), hranjenja, govora, vedenja in
spoznavnih funkcij ter epilepsija, kasneje v razvoju tudi sekundarni zapleti. Za
laZje razumevanje kompleksnosti funkcijskih tezav otroke s cerebralno para-
lizo s klasifikacijskimi sistemi razvrs¢amo glede na grobe zmoznosti gibanja,
funkcijo rok, komunikacijo in motnje hranjenja. Pred kratkim so razvili tudi
sistem za razvr$anje glede na vidno funkcijo. Okvara vida je pri otrocih s
cerebralno paralizo sicer pogost pojav, a je podatkov o vplivu vidne funkci-
je na funkcioniranje in sodelovanje otrok s cerebralno paralizo zelo malo. V
zakljucku prispevka predstavijamo rezultate in strategije za izboljSanje funk-
cioniranja otrok v domacem in Solskem okolju.

Kljucne besede: otrok, cerebralna paraliza, rehabilitacija, vidna funkcija.

uvobD

S klini¢nim izrazom »cerebralna paraliza« opisujemo etiolosko zelo heterog-
eno skupino motenj v razvoju gibanja in drze, ki so posledica nenapredujoce



okvare moZganov razvijajocega se ploda ali dojencka (1). Posledice okvare
mozganov pri otroku s cerebralno paralizo (CP) so poleg zmanjsane zmozno-
sti funkcioniranja na podrocjih drze in gibanja navadno tudi motnje zazna-
vanja (vid, sluh, obc¢utek za dotik, bolecino, vibracije itd.), hranjenja, govora,
vedenja in spoznavnih funkcij ter epilepsija (1,2). Sekundarni zapleti, kot so
kontrakture, izpah kolka, skolioza, osteoporoza, kroni¢ni dihalni sindrom in
podhranjenost, ki se pojavijo kasneje v razvoju otroka in mladostnika s CP, Se
dodatno zapletejo sicer znacilno klini¢no sliko.

Dejavniki tveganja za razvoj CP so stevilni (3) ter pogosto delujejo poveza-
no in hkrati, tj. v sinergiji (4). Pomanjkanje kisika ob porodu je po izsledkih
novejsih raziskav le redko vzrok CP (6—8 % primerov) (5—7), pogosteje je CP
posledica predhodnih dejavnikov (8). Razli¢cni dogodki pred porodom naj bi
bili odgovorni za 75 % primerov CP, eprav narave vzroka in natanc¢nega ¢asa
pojava CP ne moremo dolociti (2). Delez otrok s CP, pri katerih je do okvare
prislo po rojstvu, je 10-18 % (9,10). V vec kot polovici primerov se CP razvije
pri prezgodaj rojenih otrocih (11). Pojavnost CP po podatkih Evropske mreze
registrov za otroke s cerebralno paralizo (angl. Surveillance of Cerebral Palsy
in Europe, SCPE) je v povprecju 2,08 na 1000 Zivorojenih otrok (11). Med
dojencki, ki so ob rojstvu tehtali manj kot 1500 g, je pojavnost CP kar 70-krat
visja kot v primerljivi skupini otrok s porodno tezo vec¢ kot 2500 g. Pojavnost
cerebralne paralize se je v 70. letih prejSnjega stoletja povecevala, od 80.
let prejsSnjega stoletja do danes pa ostaja enaka (12). NedonoSenost je znan
dejavnik tveganja za razvoj tezav na podrocju vida tudi pri otrocih, pri katerih
se motnje gibanja ne razvijejo. Okvara vida (zaradi okvare mozganov ali okva-
re mreznice) se pojavlja pri 1-3 % nedonosenckov (13). Refrakcijske motnje
so Stirikrat pogostejse pri nedonosenckih v primerjavi z dojencki, rojenimi
ob roku (14). Holmstrém in sodelavci porocajo o raziskavi v populaciji 411
otrok z nosecnostno starostjo manj kot 27 tednov (15). Ugotavljajo, da je imel
znake CP le majhen del otrok, izmed njih tretjina tezave z vidom, najpogoste-
je tisti, ki so se zdravili zaradi retinopatije nedonosencka (15).

SISTEMI ZA RAZVRSCANJE OTROK S CEREBRALNO PARALIZO
Definicija CP je usklajena s sodobnim bio-psiho-socialnim modelom Medn-

arodne klasifikacije funkcioniranja, zmanjsane zmoznosti in zdravja (16). To
pomeni, da o CP ne govorimo le kot o okvari mozganov s posledicami na



podrocju telesnih zgradb in struktur, temvec pri ocenjevanju in nacrtovanju
programov rehabilitacije uposStevamo tudi motnje funkcioniranja in sodelo-
vanja ter osebne dejavnike in dejavnike okolja.

Ker je skupina otrok s CP glede na vrsto in stopnjo funkcijskih tezav zelo hetero-

gena, se je v svetu uveljavila uporaba razli¢nih klasifikacijskih sistemov. Sistem

za razvrscanje otrok s CP glede na grobe gibalne funkcije (angl. The Gross

Motor Function Classification System, GMFCS) (17-19) so kot prvi klasifikaci-

jski sistem razvili v ustanovi CanChild Center, McMaster University, Hamilton

(Kanada). Gre za enega najbolj uveljavljenih sistemov za razvrscanje, ki temelji

na grobih gibalnih zmoZnostih otroka s CP glede na starost, in je pomembno

spremenil razumevanje razvoja otrok s CP. Razvoju tega sistema so sledili Se

sistemi za razvrscanje glede na funkcijo rok, komunikacijo in hranjenje:

1. Sistem za razvrscanje otrok s CP glede na funkcijo rok (angl. Manual
Ability Classification System, MACS) (20-22);

2. Sistem za razvrscanje otrok s CP glede na zmozZznosti komunikacije (angl.
Communication Function Classification System, CFCS) (23);

3. Lestvica za razvrscanje in obravnavo oseb z disfagijo (angl. Dysphagia
Management Staging Scale, DMSS) (24-26);

4. Sistem za razvrs$canje otrok s CP glede na zmoznost hranjenja in pitja
(angl. Eating and Drinking Ability Classification System, EDACS) (27).

Ker otroci s CP praviloma tudi v daljSem obdobje ostanejo uvr$ceni v isto sto-

pnjo GMFCS (28), podatek o stopnji, v katero je uvrs¢en otrok s CP, omogoca

(29):

¢ natancnejSe in v funkcijske zmoZnosti otroka usmerjeno sporazumevanje
s starSi o tem, kaj bo otrok zmogel v prihodnosti (npr. »Ali bo otrok
hodil?«);

e predvidevanje razvoja sekundarnih zapletov (npr. izpah kolka, kontrak-
ture, skolioza, osteoporoza);

¢ nacrtovanje potrebnih diagnosti¢nih preiskav zaradi pricakovanih sekund-
arnih zapletov (npr. rentgensko slikanje kolkov, endoskopska ocena
poZiranja, ocena prehranjenosti, ocena kostne gostote);

¢ nacrtovanje potrebnih terapevtskih programov (vrsta programov in
intenzivnost);



¢ nacrtovanje opreme s pripomocki (npr. razlicne vrste ortoz in vozickoy,
stojka, hodulja) (29).

Ceprav se starsi otrok s tveganjem za razvoj CP ali z jasnimi znaki CP v zgodn-
jem razvoju najprej osredotocajo na zmoznosti gibanja, se moramo strokovn-
jaki ob tem zavedati tudi pridruzenih funkcijskih tezav. Mednje uvrs¢amo
zaostanek v dusevnem razvoju (52 % otrok), epilepsija (45 %), okvare vida
(28 %), motnje govora in komunikacije (38 %) ter okvare sluha (12 %) (30,31).
Okvare vida so lahko celo vecja ovira kot okvara funkcije gibanja ter lahko
pomembno vplivajo na izvajanje aktivnosti ter sodelovanje otroka v ozjem in
SirSem socialnem okolju (32).

OKVARE VIDA PRI OTROCIH S CEREBRALNO PARALIZO

Osnovno zbiranje podatkov o vidni funkciji so predvideli Ze v okviru registra
SCPE za otroke s CP. V vprasalnik so vkljucena vprasanja, ali gre pri otroku za
okvaro vida, ali uporablja oc¢ala oziroma drug pripomocek zaradi okvare vida
in ali je okvara zelo tezka (izguba vida obeh o¢i, vecja od 6/60 na Snellenovi
lestvici oziroma manjsa od 0,1 na decimalni lestvici (11)). Podatki se zdijo
zelo skopi, zlasti ob upostevanju rezultatov obseznega pregleda raziskav Ali-
moviceve (33) o pogostosti posameznih motenj vida pri otrocih s CP (34-39).
Ugotovila je, da se podatki o pogostosti motenj vida pri otrocih s CP zelo
razlikujejo in so v razponu 38-80 %. VeCinoma opisujejo refrakcijske napake
(kratkovidnost, daljnovidnost, astigmatizem) in motnje gibanja oci (konver-
gentno in divergentno Skiljenje, nistagmus) (33). Pojavnost okvare vida, ki je
posledica okvare mozganov, je 16—84 % vkljucenih otrok s CP (33). Vec avtor-
jev raziskav je ugotovilo (40,41), da imajo otroci s CP, ki so uvrsceni v visje
stopnje GMFCS, vec pridruzenih motenj, tudi na podroc¢ju motenj vida (42).

Alimoviéeva (33) ugotavlja, da imajo otroci z razlicnimi oblikami CP razli¢ne

motnje vida:

e oftroci s spasticno obliko CP in otroci z diparezo imajo pogosteje
daljnovidnost in $kiljenje, najpogosteje pa tezave s fuzijo in globinskim
vidom;



e oftroci s tetraparezo ali mesano obliko CP imajo najpogosteje kratkovid-
nost (miopijo), moZgansko okvaro vida, diskineti¢no skiljenje in tezave pri
usmerjanju pogleda (41-49);

e oftroci s hemipareticno obliko CP imajo okvaro vida precej pogosteje, v
kar 78 % (50).

Costa in sodelavci so ugotovili tudi, da imajo otroci s tetrapareti¢no obliko CP
pomembno vel tezav pri zaznavanju barv kot otroci z dipareti¢no ali hemi-
pareticno obliko CP (51). Tezave se stopnjujejo sorazmerno z naras¢anjem
stopnje GMFCS.

Dutton (52) Se bolj natan¢no opisuje pricakovane teZave otrok s CP. Otroci s
spasti¢no dipareti¢éno obliko CP imajo najpogosteje okvaro spodnjega dela
vidnega polja, ki se kaze s tezavami, nastetimi pri vprasanjih 1-7 v prilogi (52).
Pri njih pogosto ugotavljamo tudi tezave, ki so povezane z motnjo dorzalne
vidne poti in s procesiranjem vidnih informacij o gibanju. Pri otrocih z levo ali
desno hemipareti¢no obliko CP ugotavljamo pozitivhe odgovore na vprasanja
8-13 v prilogi, ki potrjujejo homonimno hemianopsijo ali tezave z vidno po-
zornostjo na strani hemipareze. Na vsako od 51 vprasanj v vprasalniku lahko
odgovorimo z enim od odgovorov: »nikoli«, »redko«, »véasih«, »pogostog,
»vedno« ali »ni mogoce navesti« (angl. not applicable) (Priloga 1).

OCENJEVANIJE FUNKCIE VIDA PRI OTROCIH S CEREBRALNO PARALIZO

Ob upostevanju koncepta okvare telesnih zgradb in funkcij (16) bi pri otrocih

s CP Zeleli natan¢no oceniti okvaro vidne funkcije, kar bi bilo izhodis¢e za

ustrezno terapevtsko obravnavo. Pregled testov za oceno vidne funkcije, ki

so namenjeni otrokom s hemipareticno obliko CP, je pred ¢asom pripravila

Auldova (53). Osredotocila se je na:

e zaznavanje vidnih draZljajev (vidna ostrina, vidno polje itd.);

e percepcijo ali obcutenje draZljajev (sposobnost razumevanja, kaj vidimo,
kar vpliva npr. na nacrtovanje gibanja pri soro¢nih aktivnostih);

¢ vidno-gibalno integracijo.

Percepcija vidnih draZljajev vkljuuje vec specificnih podrocij: sposobnost
razlikovanja predmetov oziroma njihovega prepoznavanja, vidno-prostorsko



orientacijo, prepoznavanje stalnosti oblike, razlikovanje predmeta od ozad-
ja, razlikovanje barv, sposobnost zaporednega prepoznavanja — enostranski
interval med drazljaji in sposobnost prepoznavanja vidnih draZljajev v ¢asu
(53). Vsa navedena podrocja vida pomembno prispevajo k zaznavanju in ra-
zumevaniju vidnih draZljajev.

Pri procesiranju vidne informacije imata pomembno viogo dva dela skorje
okcipitalnega reznja — ventralna vidna pot in dorzalna vidna pot (53). Dorzal-
na vidna pot procesira informacije iz okcipitalne skorje v skorjo zadajsnjega
parietalnega reznja. Po podatkih novejsih raziskav je pomembna pri nadzoru
v realnem casu (iz trenutka v trenutek) ter pri preoblikovanju informacij o
umescéenosti in predmetih, ki so na voljo ter so okvir za izvedbo posameznega
dejanja. Gre bolj za nacine lazjega izvajanja vescin. V nasprotju s tem ventral-
na vidna pot procesira informacije, ki potujejo iz okcipitalnega reznja v skorjo
temporalnega reznja, in sodeluje pri prepoznavanju velikosti, poloZaja, oblike
in usmerjenosti predmeta glede na druge predmete in povrsine. Procesira
torej identiteto predmeta in njegov polozaj s posebnim poudarkom na spo-
minu o preteklih izkusnjah in shranjevanju vidnih zaznav, ki jih posameznik
uporabi v prihodnosti. Ventralna in dorzalna pot imata torej razlicni vlogi.
Pri bolnikih z okvarjeno dorzalno potjo lahko na primer prepoznamo tezave
pri pobiranju predmeta, medtem ko nimajo nikakrsnih tezav pri opisovanju
velikosti, usmerjenosti ali oblike predmeta (54,55).

Dunnova (56) in Dutton (57) pri oceni vidne funkcije opisujeta tudi kognitivni
vid, vidno pozornost in spomin na pretekle izkusnje. Sakki in sodelavci so v
letu 2018 objavili rezultate pregledne analize prispevkov o opredelitvi in poi-
menovanju centralne okvare vida (58). Menili so namrec, da je okvara skorje
ali mozganska okvara vida slabo razumljeno stanje, za katerega v mednarod-
nem prostoru ni sprejetih jasnih meril. V nadaljnjo analizo prispevkov iz vec
internetnih zbirk so vkljucili 48 prispevkov. Ugotovili so, da najpogosteje upo-
rabljajo izraz mozganska okvara vida, in sicer v povezavi s tremi podro¢ji — ok-
vara vida, celovitost vida in zdravje oci. Za oceno teh podrodij so raziskovalci
uporabili vrsto razliénih testov, a brez jasnega vzorca. Sistemati¢ni pregled
literature je pokazal, da avtorji pri otrocih s hemipareti¢no obliko CP upora-
bljajo zelo razli¢ne izraze, definicije in ocenjevalne metode. Sakki in sodelavci



so v zakljuc¢ku zapisali, da je potrebno razviti okvir za sistematic¢no klini¢no
ocenjevanje vidne funkcije pri otrocih s CP (58).

Novejsi pregled ocenjevanja vidne funkcije pri otrocih s CP so pripravili Der-
amore Denverjeva in sodelavci (59). V osmih bazah podatkov so poiskali vse
ocenjevalne instrumente, ki so namenjeni ocenjevanju otrok s CP, ocenje-
vanju aktivnosti ter ocenjevanju v okviru koncepta Mednarodne klasifikaci-
je funkcioniranja, zmanjSane zmoznosti in zdravja za otroke in mladostnike
(MKF). 1z nabora 6763 prispevkov so izlocili 25 pomembnih, izmed njih pa
19 ocenjevalnih instrumentov za ocenjevanje zmoznosti vida. Le 10 ocen-
jevalnih instrumentov je imelo dobre psihometri¢ne lastnosti z dokazi o ve-
liavnosti in zanesljivosti. Niso pa nasli nobenega instrumenta za ocenjevan-
je zmoznosti vida pri otrocih s CP. Prav zato so se v nadaljevanju posvetili
metodam za razvoj koncepta »zmoznosti vida« kot merljivega konstrukta pri
otrocih s CP (60). Uporabili so 19 ocenjevalnih instrumentov, ki so jih nasli
v Ze omenjenem pregledu literature. Nato so v prvi fazi povezali postavke
ocenjevalnih instrumentov z MKF (16). V drugi fazi so analizirali postavke ak-
tivnosti, ki so specifitno povezane z vidom. Analiza postavk je pokazala, da
obstojeci ocenjevalni instrumenti ocenjujejo vid na podrocju telesnih zgradb
in funkcij, aktivnosti in sodelovanja, dejavnikov okolja in osebnih dejavnikov
(koncept MKF). Postavke, ki so jih povezali z ravnijo aktivnosti, so opredelili
kot postavke za ocenjevanje, »kako se uporablja vid«. Te postavke so osnova
za konceptualizacijo merljive zmoznosti vida kot samostojnega konstrukta.
Predlagali so tri kategorije s 13 ves¢inami, ki odrazajo vedenje otroka, ki ga
je mogoce opazovati. Sedem vescin odraza zmoZnost otroka, kako uporablja
vid: [1] se odziva, [2] usmeri pogled, [3] vzdrZuje pogled, [4] spremeni ali
preusmeri pogled, [5] iS¢e s pogledom, [6] ugotovi mesto oziroma najde in
[7] spremlja, sledi s pogledom. Stiri ve$¢ine odrazajo okoliéc¢ine, v katerih
otrok vid uporablja za namensko interakcijo: [8] gleda in vzpostavi vidno in-
terakcijo z osebami; [9] gleda in vzpostavi vidno interakcijo z obrazi; [10] gle-
da in vzpostavi vidno interakcijo s predmeti na doloc¢eni razdalji ter [11] gleda
in vzpostavi vidno interakcijo z rokami. Zadnji dve vescini odrazata splosno
uporabo vida pri vsakodnevnih aktivnostih: [12] pogostost uporabe in [13]
ucinkovitost uporabe (60).



SISTEM ZA RAZVRSCANJE OTROK S CEREBRALNO PARALIZO GLEDE NA
VIDNO FUNKCIIO

Deramore Denverjeva in sodelavci so na kongresu Evropske akademije za
rehabilitacijo otrok (angl. European Academy of Childhood Disability, EACD)
v Stockholmu leta 2016 (61) predstavili petstopenjski sistem za razvrscan-
je otrok s CP glede na vidno funkcijo (angl. Visual Function Classification
System, VFCS). Sistem lahko uporabljajo tako strokovnjaki kot tudi starsi.
Glede na opis posamezne stopnje izberemo tisto stopnjo, ki najbolje ustreza
funkcioniranju otroka v vecini okolis¢in (doma, v Soli itd.), tudi ¢e ne odraZa
njegove najboljSe izvedbe. Na vidno funkcijo in s tem stopnjo VFCS lahko vpli-
vajo motivacija, pozornost in kognitivhe sposobnosti ter osebni dejavniki in
dejavniki okolja. Na kongresu so predstavili tudi opise za posamezne stopnje
(predstavitev na delavnici).

Stopnja 1. Vidno funkcijo uporablja z lahkoto in uspesno pri aktivnostih, pov-
ezanih z vidom. Morda imajo otroci, uvrséeni v stopnjo 1, nekaj tezav v novem
in neznanem okolju in/ali pri aktivnostih, a za to ne potrebujejo stalnih nado-
mestnih strategij ali prilagoditev.

Stopnja 2. Vidno funkcijo uporablja uspesno, a pri vecini aktivnosti, povezanih
zvidom, potrebuje nadomestne strategije, ki jih je razvil sam. Otroci, uvrsceni
v to stopnjo, stalno potrebujejo nadomestne strategije, ki so jih razvili sami.
Morda potrebujejo vec ¢asa ali pri uporabi vida kazejo znake utrujenosti tudi
v znanem okolju in/ali pri izvajanju znanih aktivnosti. Ceprav se morda teh
aktivnosti izogibajo ali jih opravijo v naglici, jih teZzave z vidom ne omejujejo
oz. le malo vplivajo na njihovo samostojnost v vsakodnevnem Zivljenju.

Stopnja 3. Uporablja vidno funkcijo, a potrebuje prilagoditve pri vecini z vi-
dom povezanih aktivnosti. Otroci v tej stopnji poleg lastnih nadomestnih
strategij potrebujejo nekatere stalne prilagoditve, da lahko uporabljajo vidno
funkcijo in opravljajo vecino z vidno funkcijo povezanih vsakodnevnih aktiv-
nosti. Te prilagoditve so vse prilagoditve okolja in/ali uporaba tehnoloskih
naprav (kontrastno ozadje, npr. belo-¢rno, rumeno-modro, rdece-belo; prim-
erna velikost in kontrast vidnih predmetov, manj vidnih predmetov, miza z
naklonom, sistemi za povecevanje in drugo).



Stopnja 4. Vid lahko uporablja le ob izdatnih prilagoditvah in kljub temu je
uporaba vida nezanesljiva. Otroci lahko izvedejo le del od vida odvisnih aktiv-
nosti in pogosto za lazjo izvedbo uporabljajo druge senzorne modalitete. Te
jim pomagajo, da za¢nejo uporabljati vid in vzdrzujejo vidno funkcijo. Otroci,
uvrsceni v to stopnjo, poleg prilagoditev, nastetih v tretji stopniji, uporabljajo
npr. osvetlitev predmetov v pogojih polteme. Uporaba vidne funkcije je ne-
zanesljiva in omejena, saj lahko izvedejo le nekaj od vida odvisnih aktivnosti
(oCesni stik zadrZijo le kratek cas; fiksirajo s pogledom le v zelo prilagojenih
okolis¢inah; tudi znane obraze in predmete prepoznajo le z drugimi sen-
zornimi modalitetami). Opazovanje okolja brez vkljucevanja drugih senzornih
modalitet je zelo otezeno.

Stopnja 5. Vidne funkcije ne uporablja niti v zelo prilagojenem okolju. Otro-
ci imajo hude omejitve pri izvajanju vsakodnevnih aktivnosti, tudi ko imajo
na voljo obsezne prilagoditve. Za funkcioniranje uporabljajo skoraj izklju¢no
druge senzorne modalitete (sluh, dotik itd.). Znacilno je, da svojega vedenja
ne prilagodijo znacilnostim okolja, ki so povezane z vidom, ampak na njihovo
vedenje vplivajo druge senzorne informacije.

Denverjeva in sodelavci porocajo tudi o zacetnih rezultatih preverjanja psiho-
metri¢nih lastnosti VFCS (61). Zanesljivost ocene med strokovnjaki je bila pre-
cej visoka (Kappa =0,86; p < 0,001), zanesljivost razvrs¢anja med strokovnjaki
in starsi pa nizja (Kappa = 0,496; p < 0,001). Zanesljivost ob ponovnem raz-
vrs¢anju pri starsih in strokovnjakih je bila odlicna (Kappa = 1).

Za pomoc pri ocenjevanju funkcije vida svetujejo uporabo materiala s pri-
merno velikimi predmeti in kontrastnimi barvami ter vprasalnikov za prido-
bivanje ¢im bolj jasnih informacij o delovanju otroka. Specifi¢cnega vprasalni-
ka sicer niso predlagali, a bi lahko uporabili vprasalnik, ki ga je za ugotavljanje
okvare vidnega polja ter zaznavnih in spoznavnih funkcij pri otrocih z okvaro
vidne skorje pri CP predlagal Dutton s sodelavci (52).

VPLIV MOTENIJ VIDA NA FUNKCIONIRANJE IN SODELOVANIJE V REHABILITACII

Kratek pregled prispevkov, ki so bili na voljo v spletni zbirki PubMed do 3. 2.
2019 (klju¢ne besede »cerebral palsy« AND »child« AND »vision« AND »re-



habilitation«) brez ¢asovne omejitve, sicer ponuja 83 prispevkov, a 0 more-
bitnem vplivu funkcije vida na rehabilitacijo pisejo le avtorji enega samega.
Steenbergen s sodelavci (62) predstavlja zacetne rezultate raziskave o nacr-
tovanju gibanja pri otrocih s hemipareti¢no CP. V uvodu raziskave so najprej
pregledali literaturo o nacrtovanju gibanja pri teh otrocih, v raziskavi pa nato
ugotovili, da tezave pri nacrtovanju gibanja pri otrocih s hemipareti¢no obliko
CP prispevajo k omejitvam pri izvajanju vsakodnevnih aktivnosti. Prepoznali
so tudi tezave v vzorcih usklajevanja gibanja oci ter okvarjene in neokvarjene
roke pri preucevanih otrocih in pri otrocih v kontrolni skupini.

Pregled prispevkov, ki so bili na voljo v spletni zbirki PubMed do 3. 2. 2019
(kljuéne besede »cerebral palsy« AND »child« AND »vision« AND »partici-
pation«) brez ¢asovne omejitve, je vkljuceval le 16 prispevkov, od tega oba
omenjena prispevka Deramore Denverjeve s sodelavci (59,60) o vidni funkciji
in tri prispevke s podroc¢ja sodelovanja pri otrocih s CP.

Beckungova in Hagberg (63) opisujeta omejitve aktivnosti in sodelovanja pri
176 otrocih s CP v starosti 5—8 let. Motnje vida so bile prisotne pri 20 % otrok,
pogosteje pri otrocih s tetrapareti¢no in distoni¢no CP, znacilno pogosteje pri
visjih stopnjah GMFCS in pri otrocih s slabso funkcijo rok. Ugotavljajo, da so
tezave na podrocju gibanja in uéenja najboljSi napovedni dejavnik slabsega
sodelovanja otrok s CP.

Fauconnier in sodelavci so Ze pred ¢asom analizirali sodelovanje otrok s CP
iz osmih evropskih regij, ki razpolagajo z registri otrok s CP (64). Vkljudili so
podatke 818 otrok v starosti 8—12 let. Ugotovili so, da bolecine ter zmanjsane
zmoznosti grobega in finega gibanja, komunikacije in kognitivnih zmoznosti
pomembno zmanjsajo sodelovanje otrok v vsem spektru razlicnih aktivno-
sti. Oblika CP, tezave pri hranjenju in okvara vida pomembno zmanjsujejo
sodelovanje otrok pri nekaterih izbranih aktivnostih. Na sodelovanje pomem-
bno vpliva tudi geografska regija (64).

Jamesova s sodelavci (65) se je posvetila povezanosti med funkcijo zgornje-
ga uda, izvajanjem vsakodnevnih aktivnosti, zmoznostjo gibanja in procesnih
zmoznostih, uporabo ene roke in soro¢nimi aktivnostmi ter vidno funkcijo pri
otrocih s hemipareti¢no CP. Analizirala je podatke na vzorcu, ki je obsegal 101
otroka povprecne starosti 11 let in 9 mesecey, in izdelala regresijske modele.
Ugotavlja, da lahko s testi za oceno funkcije podporne roke (angl. Assistive
Hand Asessment (66) in Jebsen-Taylor Test of Hand Function) (67) pojasnimo



57 % variance, s testi vidnega spomina (angl. Visual Sequential Memory, Vi-
sual Closure) in z Jebsen-Taylorjevim testom funkcije roke pa 35 % variance
testa za oceno gibanja in procesnih zmoznosti (angl. Assessment of Motor
and Process Skills) (68).

Prispevka s kakrsnim koli opisom strategije, kako prilagoditi programe reha-
bilitacije za otroke s CP in okvaro vida, v dostopni literaturi nismo nasli. Nasli
smo le prispevek, ki opisuje prilagoditve testiranja s testom za oceno grobega
gibanja (angl. The Gross Motor Function Measure, GMFM (69) (70).

V splosnih programih rehabilitacije bi morali upostevati vsaj strategije, ki
jih Dutton priporoca za domace in Solsko okolje (58,71). Pri tem posebe;j
opozarja na tezave, ki jih ima otrok s CP in prisotnostjo razlicnih okvar, ter
predlaga strategije za pomoc (Tabele 1-3).

Tabela 1: Priporocene strategije za boljse funkcioniranje otroka s cerebralno paralizo in

okvaro dorzalne poti.

Okvara dorzalne poti Priporocene strategije

okrnjena zmoznost splosne priporocene strategije:
obvladovanja kompleksnih
vizualnih prizorov lahko
povzroCi teZave:

kako najti igraco v doma:

zabojc¢ku, poiskati

predmet na vzoréastem - ¢im bolj obseZino zmanjsanje koli¢ine vidnih informacij
ozadju, poiskati oblacilo v - loceno shranjevanje

kupu oblacil - uporaba enostavnih preprog, posteljnih pregrinjal

in okrasitev prostorov
- loceno shranjevanje oblek v jasno vidnih razdelkih

v Soli:

- jasna organiziranost in oznake prostorov za shranjevanje
s ¢im manj predmeti v posameznem prostoru

- preskus navpi¢nega in vodoravnega sistema
shranjevanja

- uporaba posebne skatle, pladnja itd. za pomembne
predmete (ocala, mobilni telefon itd.)




kako prepoznati osebo v
skupini

- spodbujanje otroka, da v skupini pride blizje

- dogovor, kako priklicete otroka (oz. on vas)

- dolocitev »tocke srecanjag, Ce je ob izhodu gneca

- uporaba besednih navodil, da bo otrok lazje nasel
prijatelje (npr. Metka se igra ob stopnicah, poleg
gospe v roznati jakni)

kako videti oddaljeni
predmet kljub ustrezni vidni
ostrini

- spodbujanje uporabe telefona (klic, sporocilo)

- uporaba funkcije priblizevanja na digitalni kameri/
mobilnem telefonu za dostop do Zelene
informacije in beleZenje

- poucitev o nacinih prepoznavanja znamenitosti

kako se znajti v
prenatrpanem prostoru,
obvladovati situacijo v gneci
(v trgovini itd.) in drugje

- obisk trgovine, ko ni gnece

kako brati obsezno besedilo
na eni strani

- morebitno prekritje ostalega besedila

- branje kratkih delov besedila v tipografiji sans serif
s primernim razmikom in malo besedila na eni
strani (odvisno od otrokovih zmoZznosti)

Tabela 2: Priporocene strategije za boljse funkcioniranje otroka s cerebralno paralizo in
okvaro spodnjega dela vidnega polja, hemianopsijo in motnjo vidne pozornosti.

Okvara spodnjega dela
vidnega polja/tezave z
gibanjem, odvisnim od vida
(opti¢na ataksija)

Priporocene strategije

zgornji udi: nenatan¢no
poseganje, ki se kaze z
nadomestno strategijo
(poseganje preko predmeta
ali poseganje s celo dlanjo)

- vadba spretnosti koordinacije o¢i—-roka z uporabo
iger, Wii, igralnih konzol

- zagotavljanje taktilnih opornih tock (npr. potiskanje
vozicka ali drzanje spremljevalca za pas ali
komolec)

- oznacha meje tal, robov stopnic in sprememb
povrsine

- zagotovitev dodatne pomodi pri premikanju po
neravnih tleh, ustna opozorila, telesna podpora
(npr. ravna roka za drzanje, zapiralo ali ograja na
pravilni visini)



kontrastne barve razli¢nih povrsin tal
preprecevanje nereda (predvsem na tleh), sistem
za shranjevanje (brez vreck ali Cevljev na tleh)
uporaba belih copatov za izboljSanje vidljivosti
stopal

v Soli:

preprecevanje nereda na poti od vrat do otrokove
mize, od mize do uciteljeve mize in do table ali do
prostora za sedenje

hemianopsija ali motnja vidne
pozornosti na eni strani

izogibanje spremembam razporeditev v razredu
(vanje po potrebi vklju¢imo otroka)

uporaba stopnic pred drugimi otroki ali za njimi
namestitev zanimive tarce (npr. uciteljice) zunaj
sredis¢a opazovane strani

namestitev v klop, da bo ucitelj na strani, s katero
vidi

motnja vidne pozornosti

- teZave pri opravljanju ve¢
nalog

- tezko »vidi« ob hkratnem
govorjenju, zato se spotakne
ali zaleti v oviro

- obcutek frustracije, ¢e ga
nekaj zmoti

le ena zahteva naenkrat (poslusaj ali pisi ali hodi ali
govori)

zmanj$anje motenj okrog delovnega obmocdja
oblikovanje kratkih nalog

le kratek ¢as za osredotocanje

spreminjanje poloZaja pri izvajanju nalog (tj.
sedenje, stojec poloZaj, odmor z gibanjem)
razdelitev domacega dela na kratke enote
obvezno dokoncanje posamezne krajse naloge
izmenjevanje dela in sprostitve

uporaba vizualnega ali zvo¢nega opomnika za cas
zagotavljanje tisine v delovnem prostoru, tj. brez
glasbe, televizije ali oglasanja sorojencev
zmanj$anje motenj v delovnem okolju ali
zagotovitev mirnega delovnega prostora v ucilnici
uporaba predmeta (v rokah) za pomoc pri
koncentraciji med poslusanjem (npr. sponka za
papir, radirka, plastelin)

zmanjsanje nereda in Sumov v ozadju za
preprecitev odvracanja pozornosti



Tabela 3: Priporocene strategije za boljse funkcioniranje otroka s cerebralno paralizo in

Okvara ventralne poti

okvaro ventralne vidne poti.

Priporocene strategije

motnje prepoznave

- teZave pri prepoznavanju
oseb ali fotografij

- teZave pri prepoznavanju
oblik in predmetov

- druzina in prijatelji se predstavijo in ves ¢as nosijo
oznake

- otrok potrebuje informacije in usposabljanje za
prepoznavanje oznak

- spodbujamo usposabljanje za prepoznavanje
taktilnih in vidnih oznak

motnje orientacije

nagnjenost, da se na znani
lokaciji hitro izgubi

ZAKLJUCEK

- usposabljanje in vaje v orientaciji z uporabo
zemljevida s spominskimi tockami
- sledenje navodilom in kraju srecanja

Pri otrocih s cerebralno paralizo je klini¢na slika zelo heterogena tudi na po-
drocju vidne funkcije. Podatkov o tem, kako vidna funkcija pri otrocih s cere-
bralno paralizo vpliva na funkcioniranje in sodelovanje, je trenutno zelo malo.
S pred kratkim razvitim sistemom za razvricanje otrok glede na vidno funkcijo
bo nadaljnji razvoj strategij za izboljSanje funkcioniranja in sodelovanja otrok
s cerebralno paralizo doma in v SirSem socialnem okolju morda nekoliko lazji.
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Priloga 1:

Vprasalnik za ugotavljanje izpadov vidnega polja ter zaznavnih ali
spoznavnih tezav pri otrocih z moZgansko okvaro vida, ki je povezana s
cerebralno paralizo (52).

Vprasanja, namenjena ugotavljanju izpadov vidnega polja ali motenj vidne
pozornosti na eni ali na drugi strani:

1.

o v AW

10.
11.
12.
13.

Ali otrok zgresi, se spotakne ali potisne vozic¢ek preko igrac ali ovir na
tleh?

Ali pri hoji navzdol tezko vidi naslednjo stopnico?

Se spotakne na robu plocnika, ko stopi gor?

Se spotakne na robu plocnika, ko stopi dol?

Je videti, da se »zatakne« na vrhu hriba ali tobogana?

Pogleda navzdol, ko precka meje med razlicnimi povrsinami na tleh (npr.
mejo med linolejem in preprogo)?

Pusti hrano na bliznjem ali oddaljenem delu kroznika? Ce da, na kateri
strani?

Pusti hrano na levi ali desni strani kroznika? Ce da, na kateri strani?

Ali tezko najde zacetek vrstice, ko bere?

Ali tezko najde naslednjo besedo, ko bere?

Se tezko umakne prometu? S katere strani?

Se zaleti v podboj vrat ali delno odprta vrata? Na kateri strani?
Spregleda slike ali besede na eni strani revije, knjige? Na kateri?



Vprasanja, namenjena ugotavljanju motenj zaznavanja gibanja:

14. Ali otrok tezko vidi vozila, ki vozijo mimo, ko je v premikajoem se vozilu?
15. Tezko vidi stvari, ki se premikajo hitro, npr. majhne zivali?

16. Se izogiba televizijskim oddajam, kjer se predmeti/osebe gibajo hitro?
17. Izbira televizijske oddaje, kjer se predmeti/osebe gibajo pocasi?

18. Tezko ujame Zogo?

Vprasanja, namenjena iskanju tezav pri obvladovanju kompleksne vidne in-
formacije:

19. Ali otrok tezko vidi dolocene stvari, ki so dalec?

20. Ali tezko najde tesnega prijatelja ali sorodnika, ¢e stoji v skupini?

21. Ali tezko najde stvar v veliki trgovini, npr. kosmice za zajtrk?

22. Se izgubi na krajih, kjer je veliko vidnih informacij, npr. v natrpani trgovini?
23. Se izgubi na krajih, ki jih sicer dobro pozna?

24. Tezko najde oblacilo v kupu perila?

25. Tezko izbere igraco v Skatli za igrace?

26. Skusa sedeti pred televizijo blizje kot 30 cm?

27. Se mu zdi prepisovanje besed ali risb ¢asovno zahtevno in tezavno?

Vprasanja, namenjena ugotavljanju tezav pri gibanju, ki je odvisno od funkci-

je vida, in nadaljnjemu ugotavljanju okvare vidnega polja:

28. Ali se vas otrok med hojo drZi za oblacila in vas vlec¢e navzdol?

29. Ali mu neravna tla predstavljajo tezavo pri hoji?

30. Ali se zaleti v nizko pohistvo, npr. kavno mizico?

31. Ali se zaleti v nizko pohistvo, ¢e ste ga premaknili na drugo mesto?

32. Ali se razjezi, ¢e premaknete pohistvo?

33. Ali z nogo preverja meje med povrsinami na tleh, preden jih precka (na
primer med linolejem in preprogo)?

34. Ali meje med povrsinami na tleh v zaprtih prostorih otroku predstavljajo
tezavo pri preckanju? Ce je odgovor »da«:
a. Aliso meje za otroka nove?
b. Aliima tezave pri mejah, ki jih dobro pozna?



Vprasanja, namenjena ugotavljanju tezav pri gibanju zgornjega uda, ki je
odvisno od funkcije vida:

35. Ali otrok po predmetu poseze narobe, torej predalec ali mimo predmeta?
36. Ali pri pobiranju predmet prime neustrezno, ga zgresi ali prekucne?

Vprasanja, namenjena ugotavljanju tezav pri vidni pozornosti:

37. Ali tezko vztraja pri aktivnosti ve¢ kot 5 minut?

38. Ali se tezko vrne k aktivnosti, ¢e ga nekaj zmoti?

39. Ali se spotakne, ¢e se med hojo pogovarja?

40. Ali spregleda predmete, ki se vam zdijo ocitni, ker so druga¢ni od ozadja
in »kar strlijo ven«, na primer svetla Zoga na travi?

Vprasanja, namenjena ugotavljanju vedenjskih tezav, ki so povezane z
nasi¢enim okoljem:

41. Ali s predmeti natrpana soba povzroca tezavno vedenje?

42. Ali tih prostor/odprt prostor na dezeli povzroca tezavno vedenje?

43. Ali je vedenje v veliki trgovini ali nakupovalnem sredis¢u tezavno?

44. Ali se odziva z jezo, ¢e ga zmotijo nemirni otroci?

Vprasanja, namenjena ocenjevanju zmoznosti prepoznavanja stvari, ki jih gle-

damo:

45. Ali ima otrok tezave pri prepoznavanju bliznjih sorodnikov v vsakdanjem
Zivljenju?

46. Tezko prepozna bliznje sorodnike na fotografijah?

47. Zmotno prepozna tujce kot ljudi, ki jih pozna?

48. Ima tezave pri razumevanju pomena izrazov na obrazu?

49. Tezko poimenuje obicajne barve?

50. Tezko poimenuje osnovne oblike (npr. kvadrat, trikotnik ali krog)?

51. Ali ma teZave pri prepoznavanju znanih predmetov (npr. druZinskega
avtomobila)?
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1ZVLECEK

V prispevku predstavljamo potek celovite (re)habilitacije slepih in slabovidnih
otrok z druZino v Sloveniji po implementaciji programa Celovita rehabilitacija
slepih in slabovidnih (CRSS) v Nacionalnem centru CRSS na Ocesni kliniki UKC
Ljubljana. Prikazujemo tudi trenutno veljavno terminologijo ter kategorizaci-
jo slabovidnosti in slepote pri nas. Poleg poznanih globalnih vzrokov slepote
pri otrocih obsirneje opisujemo pristop k CRSS otrok in druZin v Sloveniji, ki
poteka multidisciplinarno po napotitvi v Nacionalni center CRRS na Ocesni

kliniki UKC Ljubljana.

Klju€éne besede: celovita rehabilitacija, slep, slaboviden, otrok.

1UvoD

Celovita (re)habilitacija slepih in slabovidnih odraslih in otrok z druZinami
je v Sloveniji zaZivela z implementacijo programa Celovite rehabilitacije sle-
pih in slabovidnih (1), ki je bila objavljena leta 2010 in s strani Razsirjenega
strokovnega kolegija za oftalmologijo (RSK) potrjena leta 2009. V vsakodnev-
no prakso je bila vpeljana leta 2018 z vkljucitvijo programa v Splo$ni dogovor
leta 2017. Poteka na Ocesni kliniki v Ljubljani. Ta sodeluje tudi z ostalimi orga-
nizacijami, ki (lahko) izvajajo del celovite oskrbe, predvsem s tiflopedagoske
strani. Pred tem se je (re)habilitacija slepih in slabovidnih otrok odvijala na
ve¢ mestih. Medicinski del obravnave je potekal na Ocesni kliniki v Ambu-
lanti za slabovidne, na otroskem oddelku z ambulanto za tvegane otroke in



na oddelku za strabologijo z mozZnostjo napotitve samo v tedanji Zavod za
slepo in slabovidno mladino Ljubljana, ki se je pred nekaj leti preimenoval v
Center IRIS (Center za izobraZevanje, rehabilitacijo, inkluzijo in svetovanje za
slepe in slabovidne). Do sprememb je dejansko prislo Sele z integracijo oz.
inkluzijo Solanja otrok s posebnimi potrebami, tudi slepih in slabovidnih ter
otrok s kombiniranimi motnjami, v lokalno Solo. Hkrati se je povecala skrb
za komaj rojene otroke s pri¢akovanimi tezjimi okvarami vida ali slepoto in
pridruzenimi motnjami z zgodnjim ukrepanjem. Institucionalna rehabilitacija
igra danes bistveno manjso vlogo in prinasa prednosti le otrokom, ki se ne
morajo Solati v domacem kraju ter lahko uporabljajo prilagojeno opremo za-
voda in prednosti, ki jih prinasa izkusenost pedagoskega osebja.

V Nacionalnem centru CRSS (NC CRSS) na Ocesni kliniki v Ljubljani je moZnost
rehabilitacije slepih in slabovidnih otrok in njihovih druzin bistveno boljsa. Ne
le z oftalmoloskega vidika, ki vklju¢uje moznost najboljsih nacinov diagnos-
ticiranja in morebitnega vzporednega zdravljenja vidnih okvar v sodelovanju
z Univerzitetnim klini¢nim centrom LJ, Medicinsko fakulteto Univerze v Lju-
bljani, URI Soca Ljubljana in drugimi zdravstvenimi ustanovami, temvec tudi s
hkratno psiholosko obravnavo predvsem druzinskih ¢lanoy, s tiflopedagosko
oceno, z vstopom v rehabilitacijo tudi v domacem okolju ter s pomocjo so-
cialne sluzbe pri seznanjanju s socialnimi pravicami, zakonodajo in drugimi
oblikami pomoci po CRSS.

Pojem celovita rehabilitacija slepih in slabovidnih vkljucuje vrsto medicinskih,
pedagoskih, psiholoskih in drugih obravnav, s katerimi naj bi osebi povrnili
¢im vec izgubljenega vida ali izgubljeni vid ¢im bolje nadomestili z novimi
znanji ter nacini in tehnikami obnasanja, samoorganiziranja, delovanja itd.

Pomebnost skrbi za slepe in slabovidne otroke ter s tem omogocanja njihove
(re)habilitacije so prepoznali v Stevilnih iniciativah. Izpostavljamo program
Svetovne zdravstvene organizacije (SZ0O) »Vision 2020: The Right to Sightk,
ki si je kot prednostno nalogo zadal spremljanje otroske slepote in tudi izva-
janje drugih dejavnosti, kot so delavnice v Oslu 2004 in globalna kampanja
»lzobrazba za vse« (2,3).



2 TERMINOLOGUIA

2.1 Medicinska definicija slabovidnosti in slepote

Pri otrocih in pri odraslih uporabljamo t. i. medicinsko definicijo slepote in
slabovidnosti (4), iz katere izhajajo vse zakonske, socialne in tudi rehabilitaci-
jske pravice.

Medicinska definicija se ujema z definicijo Svetovne zdravstvene organizacije
(SZ0) (Tabela 1), ki slepoto opredeljuje kot vidno ostrino na boljSem ocesu z
optimalno korekcijo manj kot 0,05 (po Snellenu) oziroma kot zoZitev vidnega
polja na 10 stopinj ali manj okrog fiksacijske tocke, slabovidnost pa kot vidno
ostrino na boljsem ocesu z optimalno korekcijo 0,3 ali manj (po Snellenu) (4).

Tabela 1: Definicija slepote in slabovidnosti v Sloveniji.

Kategorija Vidna ostrina Vidno polje
(Snellen)
1. 0,3-0,1
1. <0,1-0,05 zozeno vidno polje na < 20

stopinj okrog fiksacijske tocke | slabovidnost
ne glede na centralno vidno
ostrino

1. <0,05-0,02 zozeno vidno polje na 5-10
stopinj okrog fiksacijske tocke ne
glede na centralno vidno ostrino
IV. <0,02 zoZzeno vidno polje do 5 stopinj
zaznavanje svetlobe okrog fiksacijske tocke ne glede
na centralno vidno ostrino

slepota

V. brez zaznavanja svetlobe

Razlikujemo dve kategoriji slabovidnosti in tri kategorije slepote. Vidno os-
trino boljSega ocesa dolo¢amo z najboljSo mozno korekcijo, tudi ¢e je pre-
iskovanec ne uporablja v ocalih ali kontaktnih lecah. Vidno ostrino dolocajo
oftalmologi na standardiziranih optotipih. Vidno polje dolo¢amo pod pogoji
perimetrije po Goldmannu, zunanjo izoptero pa z znacko Il1/4.



Medicinska definicija je predvsem pri otrocih lahko bolj problemati¢na, saj ne
uposteva funkcionalnih motenj in tezko opredeljuje oziroma razvrséa tudi t. i.
kortikalno slepoto pri otrocih, ki sicer vidijo bolje kot 0,3, a imajo vecje tezave
s kontrastom, bles¢anjem ter prepoznavanjem predmetov in drugih zaznav.
Predvsem pri otrocih zato po mozZnosti uposStevamo funkcionalno definicijo
slepote in slabovidnosti. Svetovna zdravstvena organizacija (SZO) je leta 1993
slepoto in slabovidnost s funkcionalnega vidika razvrstila v mednarodni funk-
cionalni klasifikaciji ICIDH (angl. International Classification of Impairments,
Disabilities and Handicaps), ki jo je izdala kot spremno vsebino k Mednarodni
klasifikaciji bolezni (angl. International Classification of Diseases — 9, MKB-9)
(5). ICID vsebuje tudi standardizirane uveljavljene izraze, ki jih pogosto upo-
rabljamo kot sinonime, ¢eprav dejansko to niso, in sicer:

- motnja vida in okvara vida — stanje vidnega sistema,

- vidna nesposobnost in prizadetost vida — funkcionalno stanje osebe.

Ob upostevanju navedenih terminoloskih razlik je Colenbrander (6) opredelil
tudi konkretne medicinsko-rehabilitacijske pojme (Tabela 2).

Tabela 2: Anatomski in funkcionalni vidiki slepote in slabovidnosti (prirejeno po
Colenbranderju, 1995).

Motnja vida Okvara vida Vidna nesposobnost Prizadetost vida
- organ - - | - - oseba - -
anatomske funkcijske vesdine in druibena, ekonomske
spremembe spremembe sposobnosti posledice
Primeri:
siva mrena ostnina vida braina vesdina potrebni dodatni
brazgotina mnednice.. vidno palje... vsakdanja opravila... napori
izguba samostopnosti...

2.2 Funkcionalna definicija slabovidnosti in slepote

Massof (7) je slabovidnost opredelil kot nepopravljivo okvaro vida, ki posega
v vsakdanje Zivljenjske dejavnosti. Opredeliti jo moramo predvsem v smislu
funkcije in ne le v okviru $teviléno izrazenih mej. Sele z upostevanjem funk-



cionalne klasifikacije in ne ozko medicinske lahko dobimo celovit vpogled v
preostalo vidno funkcijo v najsirSem pomenu besede.

Iz razlike med medicinskimi in funkcionalnimi vidiki slepote in slabovidnosti
pa (poleg potrebe po ustreznem poimenovanju) izhaja tudi odlocitev o ra-
zlicnih vrstah rehabilitacijskih procesov in uvrstitev posamezne intervencije v
dolocen ¢asovni okvir (Tabela 2 in Slika 1).

ORGAN OSEBA

Strukturna Funkcionalne Spretnosti, Socialne

spremembe S spremembe *’ sposobnosti in ekonomske
v organu v Qrganu posameznika posledice

t 1

Medicinsko Pripomodki lzobraevanje,
kirurska oskrba za vid treningi

Slika 1: Posegi pri razlicnih ravneh izgube vida. Prilagojeno po (8).

Rehabilitacijsko intervencijo uvedemo ob okvari vida, ki vodi v razlicne sto-
pnje vidne nesposobnosti. Pri vsakem posamezniku je razli¢na, zelo variira in
nikakor ni dokoncna.

3 VZROKI OTROSKE SLEPOTE IN SLABOVIDNOSTI

Razsirjenost (prevalenca) otroSke slepote je priblizno 1/10 razsirjenosti sle-
pote pri odraslih. Povezana je s socialno-ekonomsko razvitostjo drzave in s
smrtnostjo manj kot 5 let (9, 10). Stevilo slepih otrok na svetu torej ocenjuje-
jo na 1,4 milijona, izmed katerih kar tri Cetrtine Zivijo v najrevnejsih drzavah
(10). Pojavnost slepote in slabovidnosti pri otrocih ocenimo Se teZje, saj veci-
na nerazvitih drzav sploh nima tocnih registrov slepih in slabovidnih, kaj Sele
dalj$ih longitudinalnih raziskav itd. Podatki razvitih drzav kazejo, da se Stevilo
slepih otrok zaradi prirojenih anomalij zmanjsuje.



Po opredelitvi organizacije UNICEF je otrok oseba, stara 0-15 let. V 70 %
primerov lahko otrosko slepoto preprecimo ali celo ozdravimo (11). Kar 95 %
primerov slabovidnosti je posledica refraktivnih napak, ki so po ocenah vzrok
slabovidnosti ali slepote kar 12,8 milijona otrok, starih 5-16 let, medtem ko
globalna razsirjenost znasa 0,96 % (12).

Tabela 3: Razsirjenost slepote pri otrocih in vzroki slepote pri otrocih glede na razvitost

drzav (13).
Bogate drzave | Srednjebogate | Revne driave Zelo revne
drzave drzave
Delez otrok v celotni
populaciji 20 % 30 % 40 % 50 %
Razsirjenost slepote 0,3/1000 0,6/1000 0,9/1000 1,2/1000
Stevilo slepih otrok/10
milijonov celotne 600 1800 3600 6000
populacije
Stevilo slepih otrok
glede na vzrok
brazgotina roZenice 0 0 720 2000
katarakta ali glavkom 60 360 720 1000
prematurne 60 450 0 0
retinopatije
drugo 480 990 2160 3000

3.1 Cerebralna okvara vida

Najpogostejsi vzrok slabovidnosti ali slepote pri otrocih v razvitem svetu je
nevroloski oz. cerebralni, ki prizadene vidno pot zaradi ishemicnih, razvojnih
ali neznanih vzrokov (14). Gre za okvaro vidne funkcije, ki je posledica ok-
vare retrokiazmalne vidne poti in vidno-asociacijske vidne poti. Razlikujemo
med razli¢nimi stopnjami, kombinacijami in vrstami cerebralne okvare vida.
Pogosta je pri otrocih s cerebralno paralizo. V praksi otroke s cerebralno okva-
ro vida razvrstimo v tri osnovne skupine, ki jih obravnavajo razli¢ni strokovni
profili (oftalmologi, pediatri, tiflopedagogi itd.):



1. otrocis hudo izgubo vida;

2. otroci z okvarjenim, a funkcionalno uporabnim vidom in s kognitivnimi/
motori¢nimi motnjami;

3. otroci z okvarjenim vidom, ki lahko Zivijo in delajo na primerljivi ravni kot
njihovi zdravi vrstniki.

V vedji angleski raziskavi (15) so ugotovili, da ima skoraj polovica otrok z no-
vodiagnosticirano slabovidnostjo oz. slepoto t. i. kortikalno slepoto. Okva-
re vidnega Zivca so vzrok slabovidnosti in slepote v 28 %, okvare mreZnice
(vklju¢no s prematurno retinopatijo) pa v 29 %. Podobno ugotavljajo tudi v
drugih visokorazvitih drzavah. Pri kar 77 % otrok, vklju€enih v raziskavo, so
ugotovili tudi nevroftalmoloSko okvaro. Pri uporabi izraza kortikalna slepo-
ta kot vzroka otroske slabovidosti oz. slepote moramo biti previdni, saj po
mnenju Hyvarinenove (16) izraz nenata¢no uporabljamo za opis okvar vida,
ki jih ne razumemo oz. ne poznamo. Zato moramo ugotoviti, ali je izguba
vidne funkcije povezana le s poskodbo primarne vidne mozganske skorje ali
so poskodovana tudi druga kortikalna podrocja. V primeru izkljuéno primarne
vidne mozganske skorje ima otrok lahko relativno dobre vidno ostrino, kon-
trastno obcutljivost in vidna polja ter nedotaknjen barvni vid ali pa tezave pri
popolnem razlikovanju temeljnih oblik.

4 REHABILITACUSKI PRISTOP PRI SLEPIH IN SLABOVIDNIH OTROCIH

Rehabilitacija slepih oz. slabovidnih otrok in njihovih druzin je temeljni se-
stavni del oftalmoloske oskrbe (17). Gre za izjemno pomembno podrodje, ki
ne vkljucuje le rehabilitacije vida, ampak tudi obravnavo otrokovih razvojnih
moznosti in morebitnih pridruzenih bolezni. Zaradi zZivljenjskega potenciala
pri otroku je skrb za ¢im boljso (re)habilitacijo z zgodnjim ukrepanjem in stal-
nim spremljanjem temelj optimalnega razvoja v odraslega ¢loveka, ki lahko
polno sodeluje v druzbi (16). Podrocje je razmeroma slabo raziskano, saj so
v veclini dosedanijih raziskav obravnavali skupine primerov ali posamezne pri-
mere. V raziskavah preucujejo predvsem sposobnost branja in manj druge
cilje, ki so pomembni za celovito rehabilitacijo.

Ze v 60. letih 20. stoletja se je uveljavil osnovni (re)habilitacijski program za
slepe in slabovidne otroke, t. i. rehabilitacija vida preko vidne funkcije. S pro-



gramom so ovrgli do tedaj prevladujoc pristop, da naj slepi in slabovidni vid
uporabljajo ¢im manj (angl. sight-saving approach). Izkazalo se je namrec, da
se vid z nadaljnjo morebitno uporabo nikakor ne slabsa (18).

V Sloveniji vsakega slepega in slabovidnega otroka ter tudi odraslega obravna-
va multidisciplinarni tim, kot ga opredeljuje program Celovita rehabilitacija
slepih in slabovidnih (1).

PSIHOLOG
AR OFTALMOLOG TIFLOPEDAGOG
REHABILITAND | < |  SOCIUN
DELAVEC
DIPLOMIRANA VRSTNISKI UCITELY
IN SREDMJA SVETOVALEC INFORMACIISKO
MEDICINSKA KOMUNIKACLISKE
SESTRA TEHNOLOGUE

Slika 2: Multidisciplinarni tim Nacionalnega centra za celovito rehabilitacijo slepih in
slabovidnih (NC CRSS), Oc¢esna klinika, UKC Ljubljana.

4.1 Multidisciplinarni tim

Pri vseh slepih in slabovidnih otrocih, napotenih v NC CRSS, opravimo t. i.
multidisciplinarno vstopno oceno. CRSS je odvisna od starosti otroka, stopnje
okvare vida in morebitnih pridruzenih bolezni. Potrebe so pri otrocih izrazito
individualne. Solskega otroka ali starej$ega lahko obravnavamo podobno kot
odraslega, le da v obravnavo otroka vklju¢imo tudi druZino, ki v vecini prav
tako potrebuje intenzivno obravnavo in svetovanje.

Glede na vstopno oceno se ¢lani tima odlocijo o nadaljnjih ukrepih oz.
obravnavi ter o potrebnih posebnih poudarkih in podrocjih, ki ne zahtevajo
zelo intenzivnega poseganja. Po opravljeni vstopni oceni izdelamo individ-



ualni (re)habilitacijski nacrt in zanemo s procesom (re)habilitacije. Trajan-
je rehabilitacije je odvisno od otrokovih sposobnosti, potreb in zahtev. Ob
zaklju¢ku ocenimo uspesnost rehabilitacije. Po potrebi ponovno opredelimo
(re)habilitacijski nacrt ali z (re)habilitacijo zaklju¢imo. Vsak strokovni profil,
vkljuc¢en v multidisciplinarni tim, ima v procesu specificno nalogo.

4.1.1 Oftalmoloska ocena. Oftalmolog postavi diagnozo, opredeli napoved
izida bolezni in oceni stanje vidne funkcije. Osredotodi se torej na objektivno
ovrednotenje otrokove funkcionalne vidne sposobnosti. Na podlagi meritev
doloci refrakcijo, vidno ostrino na daljavo in vidno ostrino na blizino, barvni
vid, vidno polje in kontrastno obcutljivost ter opravi natancen ocesni pregled.
Ocena in dodatne preiskave so odvisne od potreb preiskovanca, ki se zeli vkl-
juciti v rehabilitacijo, njegove starosti in morebitnih dodatnih tezav (19). Pri
otrocih, zlasti dojenckih in predsolskih otrocih, moramo upostevati dolocene
posebnosti.

4.1.1.1 Pri meritvi vidne ostrine slepih/slabovidnih dojenckov in majhnih
otrok so prisotni trije osnovni problemi: 1) ne moremo uporabljati standard-
nih optotipov kot pri odraslem, 2) normalna vidna ostrina je pri dojenckih in
majhnih otrocih Ze brez dodatnih okvar vida nizja kot pri odraslih, 3) vid pri
dojenckih in majhnih otrocih ni stati¢en in se v letu po rojstvu hitro izbol-
jSuje. V splosnem vidno ostrino merimo z ostrino prepoznavajna simbolov
(Crk, stevil, znakov itd.). Ker testiranje zahteva doseganje razvojne ravni pri
18-30 mesecih (16), testov ne moremo uporabljati pri dojenckih, majhnih
otrocih in otrocih z razli¢nimi okvarami vida. Potrebe po zgodnjem ukrepanju
ugotavljamo s prilagojenimi testi, npr. s testom preferencnega gledanja (Slika
3) ali s testom LEA GRATINGS® (Crtast vzorec razlicnih gostot, ki ga lahko pol-
jubno prekrivamo s sivo plos¢o na razlicno opredeljenih razdaljah) (Slika 4).
Vendar tudi s prilagojenimi testi ne moremo zadovoljivo napovedati ostrine
prepoznavanja v prihodnosti.
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Slika 3: Test preferencnega gledanja za oceno vidne ostrine pri dojenckih in majhnih
otrocih (Tellerjev test). Otroku predstavimo dve stimulirajoci polji, eno s értami in eno s
homogeno sivo bravo, z enako povprecno luminanco. Otrok pogleda v bolj zanimiv vzorec,
preiskovalec pa medtem gleda skozi drobno luknjico v testni tabeli in spremlja otrokovo
odzivanje (20).
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Slika 4: LEA GRATINGS® test.



Omenjeni testi nikakor niso tako natancni kot testi za odrasle, v testih upo-
rabljeni drazljaji (npr. testi s ¢rtastimi vzorci razlicnih gostot, angl. gratings)
pa pogosto ne prikaZejo dejanskega vidnega primanjkljaja, vsaj ne tako, kot
bi ga testi za odrasle. Otroka namrec¢ opazujemo preko premikanja oci pro-
ti vzorcu. Ne gre torej za ostrino prepoznavanja simbola, temvec za ostrino
locljivosti (angl. resolution acuity) (20), zato rezultata ne izrazimo Stevilcno,
ampak samo opisno (tj. ali otrok registrira vzorec ali ne).

Ti psihofizi¢ni testi so sicer hitri in enostavni, a je tolmacenje pri otrocih z
razvojnimi motnjami in nistagmusom zelo zahtevno.

Pri predsolskih (ali starejsih) otrocih lahko uporabljamo test, podoben tabe-
lam Early Treatment for Diabetic Retinopathy Study (EDTRS), tj. tabelam Lea
s simboli (Slika 5), in s slikovnimi referenénimi optotipi ali E znaki, ki so pred-
vsem pri otrocih z motori¢nimi motnjami manj uporabni. Lea simboli so bolj
uporabni zato, ker uporabljamo tudi tabele z enakimi simboli za testiranje
blizinskega vida in ker so posebej prilagojeni stopnji otrokovega razvoja.
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Slika 5: Lea tabela s simboli, standardno testiranje na tri metre. Pri slabovidnem testirancu
lahko razdaljo zmanjsamo. Otrok se pred testiranjem lahko nauci prepoznavanja simbolov.
Desna slika prikazuje priloZene karte s povecanimi simboli, ki jih otrok ob teZavah z
govorom in s poznavanjem oblik lahko tudi pokaZze.



Specifi¢nosti pri testiranju vidne ostrine na daljavo in na blizino se lahko po-
javijo pri otrocih s poskodbami mozZganov (cerebralna okvara vida). Ti namrec
pogosto ocala odlozijo, ¢eprav z njimi njimi vidijo objektivno bolje. Po eni
izmed hipotez namrec Cista slika na mreznici zahteva veliko procesiranja, zato
je lahko udobneje, Ce je slika meglena. Ko otrok ocala odlozi, vidni sistem

pociva (21).

Ce otrok testa iz razli¢nih razlogov ne more izvajati, moramo oceniti t. i. vid-
no sfero, tj. obmocje, znotraj katerega se dojencek ali otrok lahko odziva na
predmet (16). V vsakem primeru je najbolje, da centralno vidno ostrino pri
otrocih izvajamo s testi in metodami za odrasle takoj, ko je mogoce. Razvi-
jajo pa tudi elektrofizioloSke tehnike, ki neposredno ne dajo rezultata vidne
ostrine v Stevilénem ekvivalentu, a lahko poleg ocene prevodnosti vidne poti
posredno podajo oceno vidne funkcije in morebitne okvare vidnega polja.

4.1.1.2 Meritve vidnega polja so lahko teZavne tudi pri otrocih z normalnim

vidom — ne le pri dojenckih, ampak tudi pri predsolskih otrocih in otrocih na

zacCetku Solanja. Standardne kineti¢ne perimetrije ne moremo izvesti pred

5.—6. letom starosti, staticne pa ne pred 8. letom (20). Prav tako so prob-

lematicni otroci s pomanjkanjem vidne pozornosti. Vidna pozornost je osre-

dotocena na predmet, na katerega je fiksiran pogled. Otroci s pomanjkanjem
vidne pozornosti vidna polja izrabljajo slabse. Ob vsem nastetem za nekatere
iz te skupine otrok uporabljamo naslednje metode:

- konfrontacijsko vidno polje: test izvajamo tako, da je osrednja tarca
zanimiva, periferne tarce pa za otrokom pomikamo v njegovo periferno
polje (16);

- Goldmannovo perimetrijo (kineticno perimetrijo) pri Solskih otrocih:
otrok kot znak, da je zaznal svetlobno tocko, ne uporabi pritiska na gumb,
ampak zaznavanje opazi preiskovalec preko premikanja otrokovih oci v
tarco;

- avtomati¢no stati¢nho perimetrijo: takoj, kot je (Ce je) mogoce.

Skotomov znotraj vidnega polja ne moremo meriti, dokler otrok ni sposo-
ben opraviti Goldmannove perimetrije. Kvantitativnha ocena vidnega polja pri
predsolskih otrocih in mlajsih Solskih otrocih torej ni mogoca, zaenkrat pa
tudi ne poznamo standardizirane metode (20).



4.1.1.3 Kontrastna obcutljivost. Za dojencke in za predSolske otroke nima-
mo na voljo normiranih in validiranih testov. Od priblizno 5. leta starosti lahko
pri normovidnem otroku uporabljamo tabelo Vistech ali Pelli-Robsonovo ta-
belo, pri slabovidnem, tudi mlajSem otroku pa nizjekontrastni test Lea simbo-
li (Slika 6).

Slika 6: Nizkokontrastni test Lea simboli. Optotipi so natisnjeni pri razlicnih stopnjah
kontrasta: 25 %, 10 %, 5 %, 2,5 % in 1,25 %. Najbolj uporabna je tabela z 2,5-odstotnim
kontrastom, ker so pri 2,5-odstotnem kontrastu vrednosti vidnih ostrin pribliZzno polovica
vrednosti vidnih ostrin pri polnem kontrastu (21).

4.1.1.4 Priotrocih je lahko okvarjen tudi barvni vid, zato ga moramo oceniti
takoj, ko otrok lahko izvaja prilagojene teste. Ceprav os barvnega primanjkl-
jaja le redko dobro izmerimo pred otrokovim 5. letom starosti (razen elek-
trofizioloSko), pa lahko zamenjevanje barv prepoznamo Ze pri otrocih med
drugim in poltretjim letom starosti. Tekavci¢ Pompe (23) je ugotovila, da za
testiranje barvnega vida pri otrocih kliniéno najpogosteje uporabljamo test
po Ishihari (analfabetsko razli¢ico), a je za ve¢ino mlajsih, normovidnih otrok
prezahteven in nezanesljiv. Za otroke, mlajSe od 5 let, se je kot najbolj spre-
jemljiv izkazal test CVTME (angl. Colour Vision Testing Made Easy), ki ga je
leta 1994 objavil Terrace L. Waggoner.



Ocenjevanje barvnega vida je pomembno, ker so barve odlocilnega pomena
pri razpoznavanju predmetov. Pri otrocih s kortikalno okvaro vida lahko barve
uporabimo kot ucinkovit kodirni sistem, ce ne morejo prepoznavati oblik (16).

4.1.1.5 Priotrocih pogosteje kot pri odraslih ocenjujemo tudi vidno adapta-
cijo (tj. sposobnost ocesa, da se prilagodi na spremembo svetlobe), akomo-
dacijo, okulomotorne primanjkljaje in odzivanje na vidno stimulacijo (15).

Pri otrocih moramo biti posebej pozorni $e na nekatera dejstva, ki sorazmer-

no pogosto veljajo za otroke:

e nistagmus: pri merjenju vidne ostrine dolo¢imo tudi binokularno vidno
ostrino, saj lahko monokularna okluzija poveca amplitude nistagmusa in
s tem dodatno zmanjsa vidno ostrino;

e cikloplegija za dolocitev refraktivnih napak;

e zdravljenje ambliopije je vCasih bolj zahtevno, saj ima slabSe oko lahko
zelo slabo vidno ostrino;

e poskrbimo, da starSem podamo osnovne informacije (npr. da si otrok si
vida ne kvari, ¢e sedi blizu televizije oz. drzi vidno taréo blizu oci) ter
napotke glede povecevanja katkovidnosti, uporabe kontaktnih le¢ idr.
(15, 16).

Oftalmoloska ocena je izhodis¢e za vkljucitev drugih ¢lanov delovnega tima,
opredelitev potreb po dodatnih preiskavah, ugotavljanje pravic rehabilitan-
da, nadaljnje ocenjevanje in za nacrtovanje individualnega programa (re)ha-
bilitacije.

Oftalmolog otroka tudi kategorizira, kar je pogoj za uveljavljanje socialnih
pravic, usmerjanje izobrazevanja, dostop do medicinskotehni¢nih pripo-
mockov idr.

4.1.2 Sir$a zdravstvena ocena. Oftalmolog in diplomirana medicinska se-
stra ocenita otrokovo splosno zdravstveno stanje in morebitne okvare.
Po postavitvi diagnoze oz. ocene lahko posredujeta tudi dokumentacijo
za bolezni, ki lahko neposredno ali posredno vplivajo na vidno funkcijo ali
funkcionalnost rehabilitanda (npr. sladkorno bolezen, naglusnost, okvare
perifernega ali osrednjega Zivénega sistema, dedne bolezni). Pri nejasnem



oftalmoloskem stanju v povezavi s splo$nim stanjem organiziramo dodatno
oftalmolosko obravnavo pri pediatri¢nih oftalmologih in kliniénih subspecial-
istih ob sodelovanju drugih klinik UKC Ljubljana, institutov MF v Ljubljani idr.
Kako bo multidisciplinarni tim nacrtoval rehabilitacijo in kaj lahko rehabil-
itand, njegova druzina in okolje pri¢akujejo ob koncu rehabilitacijskega pro-
cesa, je odvisno od otrokovega zdravstvenega stanja in morebitnih bolezni
(19). Oftalmolog in diplomirana medicinska sestra svetujeta o teleskopskih ali
drugih opti¢nih in tudi elektronskih pripomockih za izboljsanje vidne funkcije.
Ob morebitnem predpisu kakrsnega koli pripomocka rehabilitanda povabimo
tudi na svetovanje o uporabi priporocka in trening z njim.

4.1.2.1 Tehni¢ne pripomocke razlikujemo glede na:

e uporabo pri razli¢nih stopnjah ovare vida,
¢ mehanizem poveclevanja:
0 povecevanje opazovanega predmeta,
o krajsa bralna razdalja,
o teleskopski sistemi,
o elektronski sistemi.

Popolnoma slepi si pomagajo z nadomestki za vidno zaznavanje. Z njimi
krepijo oziroma razvijajo druge ¢utne zaznave (tip, voh, okus, sluh). V pomoc¢
so seveda tudi Stevilni drugi pripomocki, npr. bela palica, slepim prilagojen
racunalnik itd. Slabovidni lahko vidno zaznavo krepijo ali jo delno nadomesti-
jo z drugimi Cutili. Osebe z zmerno slabim vidom lahko s pripomocki v vecini
ohranijo skoraj normalno bralno hitrost, a imajo predvsem med Solanjem la-
hko tezave pri spremljanju rednega pouka (25).

4.1.3 Psihosocialna ocena in ocena okolja

Psiholog s specialnimi znanji s podrocja razvojne, rehabilitacijske in klini¢cne

usmeritve glede na svoje pristojnosti sodeluje pri multidisciplinarni oceni in

izvajanju individualnega programa, ki vkljucuje:

e klinicnopsiholosko in  nevropsiholosko diagnosticiranje  otrok in
mladostnikov;



e nevropsiholosko rehabilitacijo in svetovanje svojcem (pri boleznih in
poskodbah osrednjega Zivénega sistema);

e pripravo izvedenskih mnenj za komisije, ki otroke in mladostnike s
posebnimi potrebami predlagajo v presojo invalidskim in zdravstvenim
komisijam ipd.

Sodeluje pri vstopnem in drugem ocenjevanju ter nudi podporo rehabilitan-

du, njegovi druZini ali svojcem oziroma ljudem, s katerimi Zivi. Po potrebi

oceni trenutno stanje rehabilitanda in njegove druzine ter jim pomaga pri
predelovanju Custvenih, eksistencialnih, medosebnih in drugih ovir, da bi la-

hko proces rehabilitacije uspesno potekal (19).

4.1.4 Tiflopedagog, defektolog ali specialnorehabilitacijski pedagog s
specialnimi znanji s podro¢ja usposabljanja in rehabilitacije za slepe in
slabovidne sodeluje pri ocenjevanju, nacrtovanju, izvajanju ter vrednoten-
ju storitev in programov CRSS. Nudi tudi strokovno podporo rehabilitandovi
druzini in Sirsemu socialnemu okolju (19).

Tiflopedagoska obravnava obsega naslednja rehabilitacijska podrodja oz.
podrocja specialnih znanj: orientacijo in mobilnost, vsakodnevne spretnos-
ti, uporabo pomozne in podporne tehnologije, rekreacijske in prostocasne
dejavnosti ter kompenzatorne spretnosti. Vkljucuje svetovanje, pomoc in
nudenje podpore druzinskim ¢lanom, svetovanje in pomoc¢ pri prostorskih
prilagoditvah v oZjem in SirSem okolju ter svetovanje glede izbire opti¢nih
in neopti¢nih pripomockov. Gre za podrocja, ki s kakovostno in dobro nacr-
tovano obravnavo (ucenjem in usposabljanjem) slepi ali slabovidni osebi
omogocijo, da polno deluje v vsakdanjem Zivljenju, pri vklju¢evanju v social-
no okolje, interakciji z drugimi, pri prezZivljanju kakovostnega prostega casa,
zagovarjanju svojih potreb, nacrtovanju prihodnosti ter iskanju, pridobivanju
in ohranjanju zaposlitve (26).

4.1.5 Socialni delavec v okviru pristojnosti sodeluje pri multidisciplinarni
oceni in izvedbi programa. Tako npr. zbira potrebno dokumentacijo in opravi
socialno anamnezo. Uporabnika z druzino seznani z zakonskimi pravicami in
moznostmi ter mu pomaga pri njihovem uveljavljanju. Ob tem uporabnika
tudi informira, ga usmerja in mu pomaga pri vzpostavljanju stikov z drugimi



sluzbami izvajalcev rehabilitacije. Vodi prvo svetovalno pomoc in/ali osebno
psihosocialno svetovanje (19).

4.1.6 V proces rehabilitacije lahko vklju¢imo tudi vrstniSke svetovalce in
ucitelje informacijsko-komunikacijske tehnologije.

Za uspesno (re)habilitacijo je klju¢no, da slepega in slabovidnega otroka ¢im
prej prepoznamo in ga napotimo na ustrezno obravnavo. Pri otroku slabsi vid
najveckrat najprej opazijo starsi, v€asih tudi pediatri. Z zgodnjim prepoznan-
jem preprecimo razvoj ambliopije. Pomembni so tudi preventivni programi,
ki omogocajo presejanje tako zdravih kot tudi tveganih otrok z boleznimi, ki
lahko povzrocijo okvare vida.

5 ZAKLJUCEK

S celovito rehabilitacijo Zelimo slepim in slabovidnim otrokom in odraslim
omogociti, da ¢im bolje izrabijo preostanek vida ali drugace kompenzirajo
slepoto. Tako ne vzpostavimo le individualne (re)socializacije, ampak tudi (re)
socializacijo okolja.

Slabovidnost oz. slepota pri slepem ali slabovidnem otroku ni le primanjkljaj
vida, ampak pomembno vpliva tudi na njegov nadaljnji socialni in izobrazeval-
ni razvoj. Zato je zgodnje prepoznavanje z ustrezno rehabilitacijo odlocilno za
uspesno pomoc otroku ter tudi otrokovim starsem in uciteljem, da ustrezno
prilagodijo socialno in izobraZzevalno okolje (27).

6 POT NAPOTITVE V NC CRSS
V NC CRSS otroka napoti izklju¢no oftalmolog, VZS 2555 P/K. Bolnik po posti
poslje potrdilo o izdani elektronski napotnici, pripise telefonsko Stevilko in
prilozi najnovejsi oCesni izvid.

Vse bolnike sprejmemo s stopnjo nujnosti »redno, razen otrok in zaposlenih,
ki jih sprejmemo s stopnjo nujnosti »hitro«, v izjemnih primerih »zelo hitro«.



Za vsakega bolnika z izgubo vida, ki ustreza opredelitvi v Definiciji slepote in
slabovidnosti za Republiko Slovenijo, lahko lecedi oftalmolog poda mnenje
0 pogojih za vpis v Zvezo drustev slepih in slabovidnih Slovenije (ZDSSS) ter
hkrati vpise tudi kategorijo in stopnjo slepote oz. slabovidnosti. Bolnik se z
mnenjem zglasi na pristojnem Medobcinskem drustvu slepih in slabovidnih
(MDSS), ki dva obrazca za vpis poslje le¢ecemu okulistu. Ta jih izpolni in vrne
izbranemu drustvu.

Napotitve v NC CRSS le zaradi kategorizacije in vpisa v MDSS niso na mestu in
navidezno podaljSujejo ¢akalno dobo.
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VLOGA ELEKTROFIZIOLOGIJE VIDA V PEDIATRICNI
OFTALMOLOGUI

Jelka Brecelj, Branka Stirn Kranjc

Ocesna klinika, Univerzitetni klinicni center Ljubljana

1ZVLECEK

Elektrofiziolosko diagnosticiranje vida pri dojenckih s prirojenim nistagmu-
som omogoca zgodnejSe ugotavljanje nenormalnega delovanja mreznice ali
vidne poti in posredno ponuja koristne informacije o kakovosti vida. Pri do-
jenckih z nistagmusom so elektrofizioloSke preiskave opora klinicnemu diag-
nosticiranju okvar ali distrofij mrezZnice, oCesnega albinizma, prirojenih okvar
vidnega Zivca in kiazme. Po nasih 30-letnih izku$njah lahko nistagmus klini¢no
in elektrofiziolosko opredelimo v ve¢ kot 80 % primerov Ze v prvih mesecih
Zivljenja. Tipi¢ne primere elektrofizioloskih sprememb pri senzoriénem nis-
tagmusu (npr. pri Leberjevi kongenitalni amavrozi, akromatopsiji, prirojeni
stacionarni nocni slepoti, albinizmu, akiazmiji) prikazujemo na slikah.

Kljuéne besede: elektroretinografija, vidni evocirani potenciali, otroci, nis-
tagmus.

uvobD

Okvara vida oteZuje otrokov splosni razvoj, zato je poznavanje vidne funkcije
pri bolnem otroku pomembna naloga, ki jo reSujemo tudi z elektrofiziologijo
vida. Ta pri dojenckih in otrocih omogoca zgodnje odkrivanje nenormalnega
delovanja mreZnice in vidne poti, ko je razvoj vidnega sistema $e dovolj plas-
ticen, da nekatere napake Se lahko popravimo (npr. slabovidnost), druge pa
vsaj zgodaj prepoznamo (npr. prirojeno stacionarno nocno slepoto) ali zdra-
vimo (npr. tumorje vidne poti) (1-5).



Pediatri¢na elektrofiziologija vida omogoca, da s Stevilnimi neinvazivnimi pre-
iskavami, ki jih izvajamo tudi pri nasem klinicnem delu (6—15), registriramo
elektri¢ne signale, ki odrazajo delovanje: a) mreZni¢nega pigmentnega epitela
(elektrookulografija, EOG); b) fotoreceptorjev, Cepnic in pali¢nic ter v nasled-
nji notranji nuklearni plasti aktivnost bipolarnih celic ON in amakrinih celic
s periferije mreznice (elektroretinografija, ERG o0z. skotopi¢na in fotopic¢na
elektroretinografija, SFERG) ter delovanje kratkovalovnih ¢epnic S (S-Cepnicni
ERG); c) makule (multifokalna elektroretinografija, MFERG); ¢) bipolarnih
celic ON in OFF ( ON in OFF ERG); d) ganglijskih celic in njihovih aksonov v
povezavi z makularnim delom mreZnice (slikovna elektroretinografija, PERG)
ali ganglijskih celic tudi s periferije mreznice (fotopi¢ni negativni odgovor,
PhNR); e) oz. prevajanje po vidnem Zivcu, po krizajocih se vlaknih v podrocju
kiazme in po retrokiazmalni vidni poti ter aktivnost primarne vidne skorje 17
(vidni evocirani potenciali na drazenje s celim poljem in polovico polja, VEP
oz. reversal VEP); f) oz. oceno kakovosti vida ali nenormalno krizanje vlaken
vidnega Zivca v kiazmi (bliskovni VEP in onset VEP); g) oz. aktivnost parvo-
celularne vidne poti (barvni VEP). Vse omenjene preiskave snemamo loceno
in so kliniéno uporabne pri starejSih otrocih, tj. v starosti 7 let in vec. Vse
preiskave mreznice (SFERG, PERG, MFERG, ON-OFF ERG, PhNR) snemamo z
elektrodo HK (16) po priporocilih in protokolih Mednarodnega zdruzenja za
klinicno elektrofiziologijo vida (angl. International Society for Clinical Elec-
trophysiology of Vision) (17). SFERG pri mlajsih otrocih od Cetrtega leta dalje
izvajamo s kozno elektrodo. Funkcijo EOG retinalnega pigmenta snemamo pri
starejsih otrocih, ko so ze sposobni slediti lu¢kam, ki se izmeni¢no prizigajo
v temi (15°) in na svetlobi (15’). Pri dojenckih in majhnih otrocih socasno
izvajamo elektroretinografijo (bliskovni ERG) in vidne evocirane potenciale
(VEP), s ¢imer hkrati ocenjujemo delovanje mreznice in vidne poti po pro-
tokolu londonske bolnisnice Great Ormond Street Hospital (GOSH). Pri ERG
uporabljamo otrokom prijaznejse koZne elektrode (18). Zorenje mrezZnice in
vidne poti vpliva na vrednosti amplitud in latenc ERG in VEP pri otrocih, VEP
celo do pubertete (19-21), zato smo za klinicno delo izdelali normative za
starostne skupine.

Elektrofiziologija vida je pritegnila pozornost ob koncu 60. let 20. stoletja.
Leta 1967 so namre¢ Ragnar Granit, Haldan Keffer Hartline in George Wald
prejeli Nobelovo nagrado za podrocje fiziologije in medicine za prispevek k
poznavanju osnovnih fiziolosko-kemijskih procesov, ki potekajo v ocesu (22).



Ragnar Granit je postavil temelje danasnje elektroretinografije (ERG), ki se
je uveljavila tudi v klini¢ni praksi. Sledil je razvoj dveh preiskav z vpeljavo v
klinicno prakso — vidnih evociranih potencialov (VEP) z delom dr. Martina
Hallidayja ter slikovne elektroretinografije (PERG) z delom prof. Geoffreyja
Ardena. Slovenija na tem podrocju skorajda ni zaostajala za svetom. Elekt-
roretinografija je Ze v tistem Casu posebej pritegnila prof. Martina Janka z
ljubljanskega Instituta za klinicno nevrofiziologijo (IKN), ki je preiskavo upo-
rabljal tako pri odraslih kot pri otrocih. Zal o njegovem pionirskem klini¢nem
delu ni pisnih porocil v obliki prispevkov, a je svoje klini¢ne izkusnje Studen-
tom pozrtvovalno predajal kot mentor pri standardizaciji dveh ERG-metod,
prve s kornealno elektrodo (23) in druge s HK-elektrodo po standardih ISCEV
(24). Tudi v laboratoriju za senzori¢no encefalografijo IKN so pod vodstvom
prof. Tineta Prevca intenzivno potekale raziskave vidnih evociranih potencia-
lov (VEP) in slikovne elektroretinografije (PERG) (25-27). Obe metodi so vpel-
jali v klinicno uporabo pri odraslih bolnikih (28—30). Od leta 1989 so snemaniji
ERG in VEP razvijali tudi pri otrocih po protokolu GOSH v sodelovanju z dr. An-
thonyjem Krissom. Od leta 2002 nadaljnji razvoj pediatri¢ne elektrofiziologije
vida poteka na Ocesni kliniki UKC Ljubljana.

V preglednem prispevku »Vidna elektrofiziologija pri otroku« smo Ze pred-
stavili klini¢na in elektrofizioloska stanja otroskih oc¢esnih boleznih, pri katerih
je smiselno elektrofiziolosko diagnosticiranje vida (31). V prikazanih primerih
so vkljuéeni otroci razli¢nih starosti, od dojenckov do polnoletnih, in njihova
obravnava z razlicnimi elektrofizioloskimi preiskavami. V tokratnem prispe-
vku zaradi obseznosti podrocja predstavljamo le vlogo elektrofizioloSkega
diagnosticiranja vida pri dojenckih s prirojenim nistagmusom ter hkratno
snemanje ERG in VEP po protokolu GOSH.

METODA

Pri dojenckih in malckih preiskavi bliskovni ERG in VEP izvajamo po protokolu
GOSH (18,32). Otroci so budni ter med namescanjem elektrod in snemanjem
sedijo v narocju starSev (Slika 1). Pri snemanju ERG uporabljamo samolepilne
kozne elektrode za enkratno uporabo, ki jih nalepimo 1 cm pod océesni rob na
spodnjo veko (Slika 2). Za VEP uporabljamo tri elektrode, ki jih namestimo
v podroc¢ju vidne mozganske skorje na naslednja mesta: nad desno poloblo
elektrodo 02, v sredino elektrodo Oz in nad levo poloblo elektrodo O1 (v



Slika 1: Pri dojenckih in malckih izvajamo preiskavi bliskovni ERG in VEP po protokolu
GOSH. Med preiskavo so otroci budni, med namescanjem elektrod in snemanjem pa sedijo
v narodju starsev. (Fotograf: Bojan Brecelj, 2015, Enota za nevrofiziolosko diagnostiko,
Ocesna klinika.)
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Slika 2: Bliskovni odgovori ERG, posneti s koZno elektrodo. Bliskovni ERG izzovemo s
stroboskopom, pri cemer uporabljamo draZljaje bele, modre in rdece svetlobe. Pri beli
ERG (skotopicni in fotopicni) izmerimo amplitudo vala a od izolinije do vrha vala ter
amplitudo vala b med vrhom vala a in vrhom vala b. Pri rdeci ERG, modri ERG in 30 Hz
ERG izmerimo amplitudo vala b od zacetka vala do njegovega vrha. Latenco doloc¢imo kot
cas od zacetka drazljaja do vrha vala a oziroma vala b (33).
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Slika 3: Pri izvajanju VEP namestimo tri elektrode okcipitalno na mesta 02, Oz in O1 v
skladu z mednarodnim sistemom 10/20. Pri analizi bliskovnega VEP izmerimo amplitudo
vala P2, reversal VEP amplitudo vala P100 in onset VEP amplitudo vala C1 od zacetka do

vrha vala, latence pa dolo¢imo od zacetka draZljaja (33).

skladu z mednarodnim sistemom 10/20) (Slika 3). Ozemljitvena elektroda je
na mestu Cz (lahko jo namestimo nad usesom), medtem ko je referencna
elektroda na mestu Fz ali nekoliko bolj frontalno (na zacetku lasisc¢a), da lahko
z elasti¢nim trakom, namescenim okoli glave, zajamemo in pri¢vrstimo vse
elektrode. Mesta, kjer namestimo elektrode, ocistimo z abrazivno pasto ter
pod elektrode VEP, Fz in Cz nanesemo kontaktno pasto.

Bliskovni ERG izzovemo s stroboskopom (Grass). Uporabljamo drazljaje
bele svetlobe in modre svetlobe (moder filter z vrhom prepustnosti 450
nm) in rdece svetlobe (rdec filter z vrhom prepustnosti 670 nm) ter drazl-
jaj s frekvenco 30 Hz. Hkrati snemamo desno in levo oko. Pri ERG registri-
ramo in vrednotimo pet vrst odgovorov: beli skotopi¢ni ERG in modri ERG
(opredeljujeta delovanje sistema pali¢nic) ter rdeci ERG, 30 Hz ERG in beli
fotopi¢ni ERG (opredeljujejo delovanje sistema ¢epnic). Ker dojencki in mal¢-
ki pri preiskavi ne zmorejo dolgo sodelovati, se mreznica ne more ustrezno
prilagoditi na temo oziroma na svetlobo. Med snemanjem skotopi¢ne funk-
cije mreznice v laboratoriju zato ugasnemo luci, med snemanjem fotopicne
funkcije mreznice v laboratoriju pa so Iuci prizgane. Pri belem skotopi¢nem
ERG in belem fotopi¢nem ERG analiziramo latenco in amplitudo valov a in b,
medtem ko pri rde¢em ERG, modrem ERG in 30 Hz ERG analiziramo latenco
in amplitudo vala b (Slika 2) (33). Z analizo vala a elektrofiziolosko ocenjuje-
mo delovanje fotoreceptorjev pali¢nic in ¢epnic, medtem ko z analizo vala b



ocenjujemo delovanje bipolarnih celic ON v povezavi s pali¢nicami in epni-
cami v notranji nuklearni plasti mreznice.

Bliskovne VEP izzovemo s stroboskopom in z bliski bele svetlobe. Med hkrat-
nim draZzenjem obeh ocles ocenjujemo integriteto vidne poti. Med draze-
njem posameznega ocesa lahko ocenjujemo tudi morebitne prirojene anom-
alije krizanja vlaken vidnega Zivca. Reversal VEP izzovemo, ko na monitorju
projeciramo vzorec ¢rno-belih kvadratov (Sahovnica), ki se izmenjujejo (Crni
kvadrati v bele kvadrate in obratno). Standardna velikost kvadratov je 50,
po potrebi pa lahko uporabljamo tudi kvadrate druge velikosti (kot pri onset
VEP). Z reversal VEP vrednotimo hitrost prevajanja po vidni poti kot delovanje
vidnega Zivca ter podrocja kiazme, genikulostriatne poti in moZganske skorje
17. Onset VEP izzovemo, ko se na monitorju pojavi Sahovnica ¢rno-belih polj.
Ko Sahovnica izgine, je zaslon brez vzorca, a enake povprecne svetilnosti kot
Sahovnica. Pri snemanju onset VEP uporabljamo razli¢ne velikosti kvadratov
(poleg standardne velikosti 50’ tudi 25’, 100’, 200" in 400’) in tudi binokular-
no draZzenje ali draZzenje posameznega oCesa. Z onset VEP ocenjujemo elek-
trofiziolosko funkcijo vida, torej kakovost vida (draZzenje z razlicno velikostjo
kvadratov), in ocenjujemo prirojene anomalije krizanja vlaken vidnega Zivca.
Analizo bliskovnih VEP (val P2), reversal VEP (val P100) in onset VEP (val C1)
prikazujemo na Sliki 3 (33).

PRIMERI ELEKTROFIZIOLOSKEGA DIAGNOSTICIRANJA VIDA PRI DOJENCKIH
S PRIROJENIM NISTAGMUSOM

Nistagmus, ki se pojavi ze v prvih mesecih po rojstvu, je znak Stevilnih bolezni.
Prirojeni nistagmus Casteels s sod. (34) razvrscajo na idiopatski, senzoricni in
nevroloski nistagmus. Pri dojenckih z zgodnjim nistagmusom lahko s hkrat-
nim snemanjem ERG in VEP razkrijemo, ali je okvara prisotna v mreznici ali
vidni poti (Slika 4). Elektrofiziologija vida je namenjena odkrivanju nekaterih
vzrokov nistagmusa (npr. prizadetosti delovanja ¢epnic in pali¢nic ali samo
¢epnic, prizadetosti delovanja samo bipolarnih celic mreznice, prizadetosti
delovanja vidnega Zivca in morebitnega nenormalnega krizanja vlaken vid-
nega zivca v kiazmi) ter tudi potrditvi normalnega delovanja mreznice in
vidne poti (35). Pri dojenckih in po potrebi tudi pri vecjih otrocih s prirojenim
nistagmusom izvajamo samo tiste preiskave, na katere ne vpliva nestabilna
fiksacija zaradi nistagmusa, bliskovni ERG, bliskovni VEP in onset VEP po pro-
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Slika 4: Zakaj trije dojencki s prirojenim nistagmusom ne vidijo dobro? Kontrolni
trimesecni dojencek ima normalen bliskovni ERG z desnega in levega ocesa in
normalne bliskovne VEP na binokularno draZenje. Prvi trimesecni dojencek s prirojenim
nistagmusom ima neizziven bliskovni ERG z desnega in levega ocesa, kar kaze na
prizadeto delovanje mrezZnice. Drugi devetmesecni dojencek s prirojenim nistagmusom
ima normalen bliskovni ERG z desnega in levega ocesa ter odsotne bliskovne VEP na
binokularno draZenje, kar kaZe na hudo prizadetost delovanja vidne poti (ima hipoplazijo
obeh vidnih Zivcev). Tretji desetmesecni dojencek s prirojenim nistagmusom ima prav
tako normalen bliskovni ERG z desnega in levega ocesa, a zaradi zmerne hipoplazije
desnega in levega vidnega Zivca ter zaznavanja svetlobe izzivne bliskovne VEP na
binokularno draZenje (35).

tokolu GOSH. Pri sledenju starejsih otrok s prirojenim nistagmusom snema-
mo periferno mreznico s preiskavo SFERG po protokolu ISCEV in glede na
starost uporabimo kozno elektrodo ali elektrodo HK (36). Pri otrocih z nistag-
musom ne izvajamo preiskav PERG, MFERG, ON-OFF ERG in reversal VEP, saj
vrednotenje pri nestabilni fiksaciji ni zanesljivo.

Prirojeni idiopatski nistagmus temelji na izkljucitvi vseh oftalmoloskih in
nevroloskih vzrokov, zato so pri dojenckih normalni bliskovni ERG ter bliskovni
in onset VEP po protokolu GOSH (37). Po potrebi lahko otroka s prirojenim
idiopatskim nistagmusom sledimo, ko je starejsi. Pri priblizno 4. letu starosti
opravimo kontrolno preiskavo periferne mreznice s SFERG (glede na starost
s kozno elektrodo) ter kontrolno preiskavo vidne poti z bliskovnimi VEP in
onset VEP, s ¢imer registriramo normalen elektrofizioloski razvoj mreznice in
vidne poti. Hkrati je izvid preiskave reversal VEP lahko relativno normalen, saj



je vpliv nestabilne fiksacije na latenco in amplitudo vala P100 pri idiopatskem
nistagmusu neizrazit.

Prirojenega nevroloskega nistagmusa, pri katerem so okvare mreZnice in
vidne poti sestavni del nevroloskih bolezni, zaradi obseznosti podrocja na tem
mestu ne obravnavamo. Predstavljamo pa nekatere nase izkusnje (36,38).
Prirojeni senzoricni nistagmus je posledica oCitne motnje, npr. katarakte ali
spremembe na rozenici. V tem primeru elektrofizioloske preiskave niso po-
trebne. Zahtevajo jih okvare mreznice, pri katerih je o¢esno ozadje dojenckov
Se v mejah normalnega stanja (npr. Leberjeva kongenitalna amavroza, akro-
matopsija, kongenitalna stacionarna nocna slepota ter distrofije Cepnic in
pali¢nic) (39). Prav tako so elektrofizioloske preiskave indicirane pri sumu na
ocesni albinizem, ob blagi ali zmerni hipoplaziji vidnega Zivca in pri sumu na
akiazmijo. V nadaljevanju opisujemo, kako si s preiskavama bliskovni ERG in
VEP pomagamo pri tolmacenju nekaterih oCesnih bolezni v povezavi s priro-
jenim nistagmusom.

Leberjeva kongenitalna amavroza (angl. Leber’s congenital amaurosis, LCA)
je dedna mrezni¢na distrofija, pri kateri je Ze od rojstva zelo moc¢no prizadeto
delovanje fotoreceptorjey, tako pali¢nic kot ¢epnic (40). Ze pri dojenckih so
zato neizzivni vsi odgovori preiskave bliskovne ERG (Slika 5). Ali dojencek z LCA
zaznava samo svetlobo ali ima boljSo vidno ostrino, ugotavljamo z bliskovnimi
VEP, ki so izzivni (35).

Akromatopsija je dedna okvara delovanja vseh treh vrst ¢epnic, medtem ko
je delovanje pali¢nic ohranjeno. Pri dojenckih s kompletno akromatopsijo so
za postavitev diagnoze znacilne spremembe bliskovne ERG (36,38). Odgovori
ERG (beli fotopi¢ni ERG, rdeci ERG in 30 Hz ERG), ki opredeljujejo okvaro v de-
lovanju Cepnic, so zato neizzivni, medtem ko sta odgovora (modri ERG in beli
skotopicni ERG), ki odraZata primerno delovanje pali¢nic, izzivna (Slika 6). Pri
sledenju otrok s kompletno akromatopsijo je odgovor bliskovne ERG nespre-
menjen, zato govorimo o stacionarni mrezni¢ni motnji. Na signale ERG vpliva
mezikanje, saj imajo otroci s kompletno akromatopsijo izrazito fotofobijo.
Prirojena stacionarna nocna slepota (angl. congenital stationary night blind-
ness, CSNB), je dedna nenapredujoca okvara mreznice, ki se lahko izrazi s
prirojenim nistagmusom nekaj mesecev po rojstvu. Z elektroretinografijo so
odkrili, da gre pri CSNB za motnjo v sinapsah med fotoreceptorji in bipolarnimi
celicami. Zato je elektrofiziolosko delovanje pali¢nic in ¢epnic normalno (nor-
malnival a), medtem ko je delovanje bipolarnih celic v notranji nuklearni plasti
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Slika 5: Sestmesecni dojencek z Leberjevo kongenitalno amavrozo. Nevroloski pregled
je brez posebnosti. Ze od zgodnjega otrostva ugotaviljamo horizontalni nistagmus kot
“plavajoce oci”, okulodigitalni refleks in visjo hipermetropijo. Vidna ostrina na desno
oko in vidna ostrina na levo oko pri starosti 13 mesecev sta bili 6/1000 po preferencnem
gledanju (pri¢akovana vidna ostrina za to starost je 6/50). Pri oftalmoloskem pregledu
so bili sprednji in opticni deli v mejah normalnega stanja. Zenici sta bili srednje Siroki in
z upocasnjenimi reakcijami. Ocesni ozadji sta bili v mejah normalnega stanja, morda le
z minimalno oZjim Ziljem v celoti. Bliskovni ERG z desnega in levega ocesa so neizzivni
na vse draZljaje, kar kaZe zelo prizadeto delovanje fotoreceptorjev, tako palicnic kot tudi

Cepnic (38).
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Slika 6: Sedemmesecni decek z akromatopsijo, prisotnim nistagmusom, fotofobijo,
normalnimi oéesni ozadji in vidno ostrino 6/130 po preferenénem gledanju. Bliskovni ERG
so znacilno spremenjeni. Z desnega in levega ocesa sta primerno izzivna beli skotopicni
ERG (val a in val b) in modri ERG, medtem ko sta neizzivna beli fotopicni ERG (val a in
val b) in 30 Hz ERG, kar kaZe na okvaro v delovanju cepnic z ohranjenim delovanjem
palicnic. MeZikanje otroka zaradi fotofobije vpliva na relativno zniZanje vala b pri belem
skotopicnem ERG (38).



mreznice prizadeto (zniZan val b). Razlikujemo med kompletno obliko CSNB s
prizadetim delovanjem bipolarnih celic ON in nekompletno CSNB s prizadetim
delovanjem bipolarnih celic ON in OFF. Pri razlikovanju med kompletno in ne-
kompletno obliko CSNB si pri starejSih otrocih zanesljivo pomagamo s preiska-
vama SFERG in ON-OFF ERG (41).

Pri dojenckih in mlajsih otrocih z bliskovno ERG zanesljivo razlikujemo kom-
pletno obliko CSNB (36,38). Spremembe so dovolj tipi¢ne za postavitev dia-
gnoze: beli skotopicni ERG je negativne oblike (val a ima normalno amplitudo,
val b je znizan do izolinije ali pod njo), neizziven je modri ERG, odgovor 30 Hz
ERG pa je relativno normalen (Slika 7). Upostevati moramo, da se pri doloce-
nem delezu otrok CSNB ne izrazi s prisotnostjo zgodnjega nistagmusa, zato
diagnozo CSNB, ki je npr. povezana s tezavami vida v temi, elektrofiziolosko
opredelimo, ko so starejsi.

Distrofija ¢epnic in palicnic je v povezavi s prirojenim nistagmusom heteroge-
na skupina napredujocih se dednih okvar mreznice, pri kateri so bolj prizadete
¢epnice in manj pali¢nice oziroma obratno (36,38). Vecino ¢epnic¢no-pali¢nih
distrofij ugotavljamo pri sicer zdravih otrocih, a se lahko pojavijo tudi v sklopu
sistemskih bolezni. S sledenjem elektrofizioloSko opredelimo napredovanje
prizadetosti fotoreceptorjev ter jih opredelimo kot distrofijo »cone-rod« z bolj
prizadetim delovanjem Cepnic in kot obliko »rod-cone« z vecjo prizadetostjo
pali¢nic. Opisov primerov bliskovnega ERG pri dojenckih z mrezni¢nimi distro-
fijami v povezavi s prirojenim nistagmusom in brez sistemskih boleznije v liter-
aturi manj. Nase izkusnje z distrofijo ¢epnic in pali¢nic v povezavi s prirojenim
nistagmusom se nanasajo na mlajse otroke, pri katerih je bliskovni ERG poka-
zal prizadeto fotopicno delovanje mreZnice (abnormni rdeci ERG, 30 Hz ERG in
beli fotopi¢ni ERG) in tudi prizadeto skotopi¢no delovanje mreznice (abnorm-
na beli skotopi¢ni ERG in modri ERG). Za elektrofiziolosko diagnozo je sledenje
otrok iziemno pomembno, da ugotovimo postopno znizevanje signalov ERG.

Ocesni albinizem je genetsko in klinicno heterogena skupina bolezni z zman-
jSano sintezo melanina. Pri okulokutanem albinizmu ter o¢esnem albinizmu
je lahko prisoten zgodnji nistagmus. Ostrina vida je v vecini slaba, fotofobija
razlicno mocna, ugotavljamo pa tudi presvetljivost Sarenic, hipopigmentaci-
jo olesnega ozadja in hipoplazijo makule. Pri okulokutanem albinizmu in
ocesnem albinizmu ugotavljamo tudi nenormalen potek vlaken vidnega Zivca
v kiazmi. Pri zdravih osebah se vlakna vidnega Zivca, ki izvirajo iz nosnega dela
mreznice, v kiazmi krizajo in potekajo v nasprotno mozgansko poloblo, med-
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Slika 7: Devetmesecni decek z X-dedovano kompletno obliko prirojene stacionarne nocne
slepote (CSNB). Tudi starejsi brat ima diagnosticirano kompletno obliko CSNB. Pri njem
so prisotni horizontalni nistagmus z rotatorno komponento, strabizem, obojestranska
kratkovidnost (-3,25 Dsph) ter vidna ostrina na desno in levo oko 6/190 po preferenénem
gledanju. Ocesno ozadje pokaZe stanjsano mreZnico brez foveolarnega refleksa. Bliskovni
ERG je znacilno spremenjen. Z desnega in levega ocesa so elektronegativne oblike
(normalna amplituda vala a in zniZan val b) beli skotopicni ERG, rdeci ERG in beli fotopicni
ERG z neizzivnim modrim ERG ter normalnim 30 Hz ERG, kar odraZa normalno delovanje
Cepnic in palicnic ter prizadeto delovanje bipolarnih celic ON (38).



tem ko se vlakna vidnega Zivca, ki izvirajo iz temporalnega dela mreznice, v
kiazmi ne krizajo in zato potekajo v mozgansko poloblo na isti strani. Pri zdra-
vih otrocih so zato bliskovni VEP simetri¢no razporejeni nad desno poloblo in
nad levo poloblo (Slika 8a). Pri ocesnem albinizmu se vlakna vidnega Zivca,
ki izvirajo iz nosnega dela mreznice, v kiazmi krizajo in potekajo v nasprot-
no mozgansko poloblo (kot pri zdravih osebah), medtem ko se (za razliko od
zdravih oseb) pri albinih del vlaken, ki izvirajo iz temporalnega dela mreznice,
v kiazmi tudi kriza in poteka v nasprotno poloblo. Zato pri okulokutanem al-
binizmu in o¢esnem albinizmu vecina vlaken vidnega Zivca prehaja v nasprot-
no poloblo (Slika 8b). Ze pri dojenckih z albinizmom z bliskovnimi VEP registri-
ramo prekomerno krizanje vlaken vidnega zZivca v kiazmi. PokaZe se znacilna
asimetrija VEP v razporeditvi valov nad poloblama, ki jo imenujemo kontrala-
teralna asimetrija VEP ali »albino« asimetrija (Slika 8b). Po draZenju desnega
ocesa sta nad levo poloblo dobro prepoznavna negativni val N2 in pozitivni val
P2 z visjima amplitudama, medtem ko sta po draZzenju levega oesa nad desno
poloblo dobro prepoznavna negativni val N2 in pozitivni val P2 z visjima ampli-
tudama (42,43). Seveda so vsi bliskovni odgovori ERG normalni in so relativno
vije amplitude lahko le posledica hipopigmentacije mreznice (37).
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Slika 8a: Shema normalnega kriZanja viaken v kiazmi (Apkarian in sod. (44)). Pri zdravem
otroku po draZenju desnega in levega ocesa simetricno nad desno poloblo (kanal 02) in
levo poloblo (kanal 01) registriramo val N2 in val P2 bliskovnih VEP, kar odraZza normaino
kriZanje vlaken vidnega Zivca v kiazmi (43).



Slika 8b: Shema prekomernega kriZzanja vlaken vidnega Zivca v kiazmi pri albinizmu
(Apkarian in sod. (44)). Pri desetmesecénem dojencku z oesnim albinizmom po draZenju
desnega ocesa nad levo poloblo (kanal O1) registriramo val N2 in val P2, po draZenju
levega ocesa nad desno poloblo (kanal 02) pa val N2 in val P2 bliskovnega VEP, kar kaZe
na prirojeno okvaro prekomernega krizanja vlaken vidnega Zivca v kiazmi (43).

Slika 8c: Shema nekriZanja vlaken vidnega Zivca pri akiazmiji (Apkarian in sod. (44)). Pri
desetmesecnem dojencku z akiazmijo po draZenju desnega ocesa nad desno poloblo
(kanal 02) registriramo val N2 in val P2, po draZenju levega ocesa nad levo poloblo (kanal
01) pa val N2 in val P2 bliskovnih VEP, kar kaZe na prirojeno okvaro nekriZzanja viaken
vidnega Zivca v kiazmi (45).



Hipoplazija vidnega Zivca in akiazmija sta prirojeni okvari vidne poti z zman-
jSanjem Stevila vlaken vidnega Zivca, lahko pa se v kiazmi kriza le malo vlaken
vidnega Zivca ali celo ni¢ (42-46). Pri izraziti hipoplaziji vidnega Zivca je vid
mocno prizadet in omogoca le dojemanje svetlobe, prisoten pa je prirojeni
nistagmus. Zato ze pri dojenckih ugotavljamo zelo znizan ali neizziven izvid
bliskovnih VEP (35). Pri zmerni ali blagi hipoplaziji elektrofizioloSke spremem-
be ne odrazajo vselej klini¢ne slike. Pri dojencku z blago hipoplazijo desnega
in levega vidnega zivca z bliskovnimi VEP razkrijemo nekrizanje vlaken vidnega
Zivca v kiazmi (Slika 8c) (45). Akiazmija ostaja prirojena okvara vidne poti, ki
jo prepoznamo precej redko in je v povezavi s prirojenim nistagmusom. Ze
pri dojenckih z bliskovnimi VEP registriramo nekrizanje vlaken vidnega Zivca v
kiazmi. Pokaze se znacilna asimetrija VEP v razporeditvi valov nad poloblama.
Imenujemo jo ipsilateralna asimetrija VEP in je nasprotna »albino« asimetriji.
Po drazenju desnega ocesa nad desno poloblo dobro prepoznamo negativni
val N2 in pozitivni val P2 z visjima amplitudama, medtem ko po drazenju le-
vega ocesa nad levo poloblo dobro prepoznamo negativni val N2 in pozitivni
val P2 z vi§jima amplitudama. Pri hipoplaziji vidnega Zivca in akiazmiji so vsi
bliskovni odgovori ERG relativno primernih vrednosti (37).

ZAKLJUCEK

V otroski oftalmologiji je elektrofizioloSko diagnosticiranje smiselno le v sk-
lopu klini¢ne preiskave. Elektrofizioloske preiskave vida so neinvazivne ter za
dojencka in otroka povsem neskodljive, a hkrati zelo pomembne, saj razkri-
jejo, ali gre za okvaro v mreznici ali v vidni poti in ali je okvara napredujoca
ali stacionarna. V raziskavah zlasti preucujejo, pri katerih ocesnih boleznih
otrok je elektrofiziologija vida diagnosticno pomembna ter kako obcutljive in
specificne so elektrofizioloSke spremembe pri olesnih boleznih otrok. Zaradi
vse veC napotitev otrok na elektrofizioloSke preiskave, ki imajo nedvomno iz-
jemen razvojni potencial, menimo, da je prihodnost elektrofiziologije vida pri
otrocih zelo obetavna. Nenazadnje tudi Mednarodno zdruzenje za klini¢no
elektrofiziologijo vida (ISCEV) Se ni izdalo samostojnih priporocil za snemaniji
ERG in VEP pri dojenckih in majhnih otrocih.
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MAKULARNE DISTROFUE
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NajpogostejSe makularne distrofije pri otrocih so Stargardtova distrofi-
ja, Bestova viteliformna distrofija in X-vezana retinoshiza. V zacdetnih fazah
distrofij je oCesno ozadje lahko normalno, zato je bistveno, da jih pravilno
prepoznamo. Pri diagnosticiranju uporabljamo funkcionalne teste za sub-
jektivno oceno vidne funkcije, morfoloske teste, ki nam pokaZzejo strukturne
spremembe v mreznici, in elektrofizioloSke preiskave, s katerimi objektivno
vrednotimo delovanje dolocenih struktur v mreznici. Bolnike napotimo na ge-
netske preiskave, druZinam pa nudimo tudi genetsko svetovanje. Specificne-
ga zdravljenja za zdaj ne poznamo. Novosti pri genetskem zdravljenju Star-
gardtove distrofije so v predklini¢nih modelih izkazale obetavne rezultate. Pri
Bestovi viteliformni distrofiji je ob pojavu neovaskularizacije na voljo zdravl-
jenje z zaviralci rastnega dejavnika anti-VEGF. Pri X-vezani retinoshizi lahko s
topi¢no in sistemsko uporabo karboanhidraznih inhibitorjev zmanjSamo cis-
ticne spremembe v fovei in izboljSamo vidno ostrino. Pri vseh bolnikih mora-
mo poskrbeti za natan¢no refrakcijo in predpis ocal, rehabilitacijo v ambulan-
ti za slabovidne in upoStevanje stanja slabsSega vida pri Solanju.

Kljuéne besede: Stargardtova distrofija, Bestova viteliformna distrofija,
X-vezana juvenilna retinoshiza, avtofluorescenca, elektrofiziologija.

uvoD

Na makularne in mrezni¢cne distrofije moramo pomisliti pri otrocih z

obojestransko slabo vidno ostrino, ki se kljub optimalni opti¢ni korekciji z
ocali ne popravi. V zacetnih stadijih nekaterih distrofij (predvsem Stargard-



tove distrofije) je lahko oCesno ozadje pri otrocih sprva normalno, zato ob
zacetnih tezavah z vidom neredko pomislimo, da slab vid simulirajo. Preden
dobijo pravilno dokonéno diagnozo, pogosto obiscejo razli¢ne specialiste, od
nevrologa in psihologa do oftalmologa. Ob sumu na mrezni¢ne in makularne
distrofije pri otrocih opravimo naslednje preiskave: 1) funkcionalne teste za
subjektivno oceno vidne funkcije (vidna ostrina, mikroperimetrija, vidno pol-
je, barvni vid); 2) morfoloske teste, ki nam pokaZejo strukturne spremembe
v mreznici (slikanje oesnega ozadja z avtofluorescenco (angl. autofluores-
cence, AF), opticno koherenéno tomografijo (angl. optical coherence tomog-
raphy, OCT), izijemoma fluoresceinsko angiografijo ob sumu na neovaskular-
izacijo, npr. pri Bestovi viteliformni distrofiji) in 3) elektrofizioloske preiskave,
s katerimi objektivno vrednotimo delovanje dolo¢enih struktur v mreznici
(multifokalna elektroretinografija, slikovna elektroretinografija (PERG), fo-
topicni in skotopi¢ni ERG, vidni evocirani potenciali). Ob sumu na distrofije je
zelo pomembna druzinska anamneza, pri ¢emer je smiselno izdelati druzinski
rodovnik. Bolnike napotimo na genetske preskave, genetsko svetovanje in v
ambulanto za slabovidne na Ocesni kliniki v Ljubljani, kjer jim predpisejo us-
trezne vidne pripomocke. Slabsi vid moramo upostevati pri otrokovem Solan-
ju. V zadnjem ¢asu smo prica izjemnemu napredku pri genetskem zdravljenju
mrezni¢nih distrofij. V prispevku opisujemo tri najpogostejse makularne dis-
trofije pri otrocih — Stargardtovo distrofijo, Bestovo viteliformno distrofijo in
X-vezano retinoshizo.

STARGARDTOVA DISTROFIJA

Stargardtovo distrofijo so prvi¢ omenili leta 1909 in je najpogostejSa dedna
makularna distrofija. Pojavi se lahko Ze v zgodnjem otrostvu, pogosteje v na-
jstniskih letih. Razsirjenost (prevalenca) znasa 1/8.000 oz. 1/10.000 (1,2). Za
bolezen so znacilne obojestranske simetri¢ne atroficne makularne spremem-
be z okolnimi belkastimi lisami, a je v zacetnih stadijih bolezni lahko olesno
ozadje pri otrocih povsem normalno (Slika 1).

Za bolnike s to avtosomno recesivno obliko dedne makularne distrofije je
znacilno napredujoce slabsanje centralnega vida. Vzrok bolezni je mutacija
na za fotoreceptorje specificnem ATP-vezanem kasetnem transporter genu
(ABCA4), ki je umescen na kromosomu 1 in odgovoren za prenos fotoizomer-



Slika 1: Napredovanje Stargardtove distrofije. Slika levo: 13-letni bolnik z obojestransko
slabo vidno ostrino (DO: 0,3, LO: 0,2), z zelo diskretnimi spremembami na ocesnem
ozadju in minimalno spremenjeno sliko avtofluorescence (AF). Slika desno: po sedmih
letih vidna obojestranska pigmentna pregrupacija in dodatno poslabsSanje vidne ostrine
(DO, LO: 0,1) s tipicnimi rumenkastimi lisastimi na o¢esnem ozadju in lisastimi hiper-hipo
avtofluorescentnimi spremembami na sliki AF (7).

iziranega all-trans-retinala z zunanjega dela fotoreceptorjev na retinalni pig-
mentni epitel (angl. retinal pigment epithelium, RPE) (2). Sprva so mislili, da
je gen ABCA4 izrazen samo v pali¢nicah, a so kasneje dokazali, da ga najdemo
v pali¢nicah in Cepkih ter da je poslabsanje vidne ostrine posledica okvare
fovealnih ¢epkov (3). Mutacija v genu ABCA4 povzroci nabiranje lipofuscina v
RPE, ki mu sledi degeneracija fotoreceptorjev. Mutacije gena ABCA4 so pris-
otne tudiv avtosomno recesivnih ¢epnicno-pali¢nih (angl. cone-rod) distrofi-
jah in pri bolnikih s pigmentno retinopatijo (4).

Stargardtova distrofija je klini¢no zelo heterogena. Sprva lahko z oftalmosko-
pom vidimo samo zelo subtilne pigmentne spremembe v fovei, vidna ostrina
pa je kljub minimalno vidnim spremembam na ocesnem ozadju zelo slaba.
Spremembe na ofesnem ozadju ne odrazajo dobro vidne funkcije (5-8). S
slikanjem z avtofluorescenco razlikujemo razlicne oblike Stargardtove distro-
fije (Slika 2).

Glede na izvide elektrofizioloskih raziskav razlikujemo tri oblike Stargard-
tove distrofije: 1) okvara makularne funkcije, 2) okvara makule in generali-
zirana okvara Cepnic ter 3) okvara makule in generalizirana okvara ¢epnic in
palicnic (9). Zelo pomembni preiskavi za funkcijo makule sta slikovna elektro-
retinografija (PERG) in multifokalni ERG (mfERG). Izvid mfERG je bil znizan pri



Slika 2: Razlicni vzorci AF pri otrocih s Stargardtovo distrofijo. Slika levo:
hiperavtofluorescentni parafovealni obroc. Slika v sredini: lisaste hipo-hiper
avtofluorescentne spremembe centralno v makuli. Slika desno: centralna
hipoavtofluorescentna podrocja z okolnimi hiperavtofluorescentnimi lisami (7).

vseh nasih otrocih s Stargardtovo distrofijo. Za napoved izida bolezni pri bol-
nikih s Stargardtovo distrofijo je pomemben tudi fotopicni in skotopi¢ni ERG,
s katerim vrednotimo generalizirano delovanje mreznice, pri ¢emer zgodnja
prizadetost ¢epnic in pali¢nic nakazuje hujso obliko bolezni.

Znano je, da se lahko pri hudi okvari centralnega dela mreznice razvijejo nova
preferentna retinalna podrodja, t. i. preferencni retinalni lokusi (angl. pre-
ferred retinal locus, PRL), ki so umesceni ekscentri¢no glede na makulo in
prevzamejo funkcijo centralnega dela mreznice. Izsledki mikroperimetrije pri
razli¢nih bolnikih z makularno patologijo kaZejo, da pri leziji v fovei pride naj-
prej do nestabilne fiksacije in zmanjSanja obcutljivosti mreznice na dolocen
draZljaj, nato do razvoja absolutnih skotomov in kon¢no do ekscentri¢ne fik-
sacije. V prvi prospektivni raziskavi o PRL na vzorcu 25 bolnikov z makularnimi
distrofijami, pri katerih je pred kratkim prislo do poslab3anja vida, so ugotovi-
li, da se nov PRL pri 64 % bolnikov razvije v Sestih mesecih. Zanimivo je, da se
bolniki niso zavedali, da za gledanje uporabljajo nov PRL (10). Raziskava fik-
sacije na 40 oceh pri 21 bolnikih s Stargardtovo distofijo je pokazala centralni
skotom z ekscentri¢no fiksacijo pri 19 oéeh, medtem ko je bil PRL veinoma
umescen nad makularno lezijo (11) (Slika 3).



Slika 3: Premik fiksacije na nov preferencni retinalni lokus (PRL) nad lezijo. Rezultati
mikroperimetrije pri dveh bolnikih so dodani na slike ozadja z avtofluorescenco — na
temnih hipoavtofluorescentnih obmocjih centralno v makuli je obcutljivost mreZnice
nenormalna (rdeca barva), parafoveolarno pa je obcutljivost mreznice normalna (zelene
in rumene vrednosti). Modre tocke oznacujejo novo fiksacijsko tocko — preferencni
retinalni lokus nad lezijo. (Vir: Ocesna klinika, Ljubljana.)

Veliko informacij o strukturi fovee pri Stargardtovi distrofiji lahko pridobimo z
opti¢no koherencno tomografijo (angl. optical coherence tomography, OCT),
ki pokaze propad fotoreceptorskih plasti in stanjsanje mreznice v fovei (12—
14) (Slika 4).

Novosti v genetskem zdravljenju Stargardtove distrofije v predklini¢nih mod-
elih na misih kazejo dobre rezultate. V 5-20 % je namrec prislo do transduk-
cije gena v fotoreceptorskih celicah in do zmanjSanega kopicenja toksi¢nih
produktov lipofuscinskega pigmenta A2E v celicah RPE. Izsledki klini¢nih ra-
ziskav faze I/1l kaZejo dobre preliminarne rezultate tako pri vnosu gena ABCA4



Slika 4: 13-letna deklica s Stargardtovo distrofijo. Na sliki OCT vidimo propad
fotoreceptorjev v makuli. (Vir: Ocesna klinika, Ljubljana.)

v mreznico bolnikov (Clinical Trials.gov#NCT01367444) kot tudi pri presaditvi
celic RPE (Clinical Trials.gov#NCT01345006).

BESTOVA VITELIFORMNA DISTROFUJA

Bestova viteliformna distrofija (BVD) je avtosomno dominantno dedna
makularna distrofija z variabilnima penetranco in ekspresivnostjo, ki jo povz-
roa mutacija na genu BEST 1 (VMD?2), ki vsebuje 11 eksonov in je umescen
na kromosomu 1113 (15). Za bolezen je znacilno odlaganje lipofuscinu
podobnega materiala nad retinalnim pigmentnim epitelom (RPE), znotraj
RPE in pod RPE. BVD uvrs¢amo v skupino dednih makularnih distrofij, za ka-
tere so znacilni tipicen vzorec dedovanja, pocasi napredujoca okvara cen-
tralne vidne funkcije in obojestranska, pogosto simetricna makulopatija. Je
druga najpogostejsa makularna distrofija in skupaj s Stargardtovo distrofijo
predstavlja 90 % dednih makularnih bolezni (16). Leta 1905 je Best prvi opisal
druzino z znacilnimi ostro omejenimi rumenkastimi spremembami v makulah
(17). Po njem so bolezen poimenovali Bestova viteliformna distrofija (BVD).

BVD se praviloma pojavi Ze pri otrocih, redkeje pri starejsih, in prizadene cen-
tralni vid, kar je za operativno sposobnost bolnikov zelo motece. Opisujejo
primere bolnikov z isto mutacijo VMD2, a z razli¢nim potekom bolezni v ra-



zlicnih druzinah — v prvi druZini se je bolezen pojavila ze zgodaj v otrostvu
(pri 5 letih) in je napredovala relativno pocasi, v drugi druZini pa se je pri
vseh druzinskih ¢lanih pojavila sorazmerno pozno (pri 45 letih), izguba vidne
ostrine pa je bila zelo hitra (18). Za BVD je znacilno, da je vidna ostrina kljub
vidnim spremembam v makuli na o¢esnem ozadju lahko presentljivo dobra,
a se z napredovanjem bolezni, ki pripelje do atrofi¢nih sprememb v makuli,
pomembno poslabsa (19). Zmanjsanje vidne ostrine ni nujno simetricno, saj
so med levim ocesom in desnim oesom ugotavljali statisti¢cno znacilno raz-
liko v vidni ostrini, ki se v povprecju razlikuje za dve vrstici ali ve¢ na Snelle-
novih tablicah. Bolniki z BVD so pogosto daljnovidni, zaradi konvergentnega
Skiljenja pa se lahko pojavi slabovidnost. Barvni vid je prizadet sorazmerno z
vidno ostrino. Pri pregledu vidnega polja ugotavljamo relativne oz. absolutne
skotome. Tipi¢ni simptomi bolezni so meglen vid, poslabsanje vidne ostrine
in metamorfopsija.

Bolezen je klini¢no izredno heterogena. Na o¢esnem ozadju vidimo za BVD
znacilno obojestransko odlaganje rumenkastega materiala centralno v maku-
li, ki se postopno resorbira in vodi v atrofijo retinalnega pigmentnega epitela

Slika 5: Razli¢ni stadiji Bestove viteliformne distrofije (21).



(RPE) in subretinalno fibrozo. Glede na oftalmoskopske spremembe makule
so bolezen skusali klasificirati v stadije, a jih danes redko uporabljamo. Po
Gassu razlikujemo pet razlicnih stadijev bolezni (20), ki jih prikazujemo na
Sliki 5.

Medtem ko so pri Stargardtovi distrofiji drobne, rumenkaste, punktatne spre-
membe neenakomerno razporejene po ocesnem ozadju, so za BVD znacilne
rumenkaste lezije centralno v makuli prakti¢no okrogle. V stadiju O v maku-
li ni oftalmoskopsko vidnih sprememb, izvid elektrookulografije (EOG) pa ni
normalen. V stadiju | vidimo fino pigmentno pregrupacijo in hipoplazijo RPE v
makuli, ki se na fluoresceinski angiografiji kaze s prepuséeno fluorescenco. Za
stadij Il je znacilna tipi¢na viteliformna lezija v obliki »jajénega rumenjakag,
ki blokira horoidalno fluorescenco. V stadiju lll se pri¢ne resorpcija rumen-
kastega materiala, pri ¢emer se okrogla, rumena, homogena struktura z lepo
vidnimi robovi spremeni v lezijo, podobno »umesanim jajcem« (stadij Illa). V
stadiju lllb se znotraj viteliformne ciste ustvari tekocinska raven (psevdohi-
popion), v stadijih Illc in Illd pa pride do resorpcije rumenkastega materiala
in atrofije Zilnice. Za stadij IV je znacilna atrofija makularnega pigmentnega
epitela s fibrozacijo in neovaskularizacijo. V tem stadiju bolezen zelo tezko
razlikujemo od ostalih vrst makularnih degeneracij oz. distrofij. Spremembe
na ocesnem ozadju so zelo raznolike, lahko asimetri¢ne in vidne samo na
enem ocesu, lahko so multifokalne in ne vedno omejene samo na makulo.
Za bolezen je zelo znacilna viteliformna lezija (stadij I1), a je ne vidimo pogos-
to, saj so bolniki v tem stadiju navadno brez simptomov in z normalno vid-
no ostrino. Ob rupturi viteliformne lezije se vidna ostrina hitro poslabsa, a
tudi spremembe na ocesnem ozadju niso vec tipi¢ne. Pri klinicnem pregledu
ocesnega ozadja so pri vecini bolnikov z BVD najpogosteje opazili stadij llI
oz. stadij IV. Z napredovanjem bolezni in zmanjsanjem vidne ostrine pod 0,2
pride do premika fiksacije na nov preferencni retinalni lokus (PRL), kar lahko
prikazemo z mikroperimetrijo (22,23) (Slika 6).

Osnovna preiskava za diagnosticiranje bolezni je elektrookulografija (EOG), ki
temelji na indirektnem merjenju spremembe mirovnega ocesnega potenci-
ala v odvisnosti od osvetlitve ocesa (24). Pri elektrookulografiji merimo min-
imalni mirovni potencial v temi in maksimalni mirovni potencial na svetlobi,
rezultat pa izrazimo s t. i. Ardenovim indeksom, ki je navadno vecji od 1,80,
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Slika 6: Premik fiksacije na nov preferencni retinalni lokus (PRL). Na desnem ocesu
je vidna ostrina 0,8, fiksacija pa je centralna. Na levem ocesu je pri vidni ostrini 0,1
prislo do premika fiksacije na nov PRL med makulo in papilo vidnega Zivca z navidezno
ekscentricnim skotomom na vidnem polju M2 TOP (22).



v nasem laboratoriju vecji od 1,76 (25). Za BVD je znacilna odsotnost svet-
lobnega vrha, Ardenov indeks pa je manjsi od 1,5, pogosto blizu 1,1. EOG je
pomembna preiskava pri diferencialnem diagnosticiranju fenotipsko podob-
nih bolezni (BVD z zac¢etkom v odraslosti, vzorCaste (angl. pattern) distrofije
RPE, ostale makularne distrofije), pri katerih je izvid EOG praviloma normalen
(26). Nenormalen izvid EOG kaZe, da degenerativni proces ni omejen samo
na makulo (kar vidimo pri pregledu o¢esnega ozadja), ampak gre za difuzno
prizadetost RPE, Bruchove membrane oz. potencialnega prostora med nji-
ma, kar so dokazali tudi v histoloskih raziskavah. Vse od odkritja elektrooku-
lografije leta 1962 do nedavnega je veljalo, da je izvid EOG nenormalen pri
vseh bolnikih in tudi pri nosilcih okvarjenega gena, ¢eprav se pri njih bolezen
Se ni izrazila (kliniéno tihi nosilci mutacije VMD?2). Zato so EOG uporabljali
pri genetskem svetovanju druzinam z Bestovo viteliformno distrofijo (27). V
raziskavi, ki so jo opravili Renner in sodelavci, ugotavljajo, da sta izvid EOG in
klinicna slika BVD lahko nenormalna pri bolnikih brez mutacije VMD2. Nor-
malen izvid EOG so odkrili tudi pri kliniéno tihih nosilcih mutacije (28). Lo-
renz s sodelavci meni, da je za nenormalen izvid EOG potrebno odlaganje
odpadnega materiala na ravni RPE, zato je izvid EOG v zacetnih fazah bolezni
lahko normalen (29). Avtorji poudarjajo, da je pri bolnikih s klini¢no sliko BVD
izjemno pomembno genetsko testiranje.

Na podro¢ju molekularne genetike sta leta 1998 dve raziskovalni skupini
neodvisno odkrili gen za BVD (VMD2, hBEST1) (30,31). Bestrofin je integralna
membranska beljakovina (32,33). Najnovejsa odkritja kazejo, da je del Ca2+
odvisnega Cl- ionskega kanala in vpliva na prehodnost kloridnih ionov preko
bazolateralne membrane RPE (34,35). Ob mutaciji pride do okvare v delo-
vanju bestrofina in slabSe prevodnosti za kloridne ione ter s tem do slabsega
transporta tekocin preko membrane RPE. Slabsi stiki membrane RPE z okol-
nimi strukturami lahko vodijo v odstop nevrosenzori¢ne mreznice, nabiranje
tekoc¢ine med RPE in nevrosenzoriéno mreznico ter v sekundarno okvaro fo-
toreceptorjev in notranjih plasti mreznice, kar se odrazi z zmanjSanjem cen-
tralne vidne funkcije.

Napoved izida bolezni glede vida je pri Bestovi distrofiji relativno dobra, saj
vecina bolnikov vsaj na enem ocesu do poznih let ohrani sposobnost branja.
Pri mlajsih od 50 let je vidna ostrina pri 75 % vsaj na enem ocesu vecja od
0,5, pri starejsih od 50 let pa je pri 43 % vidna ostrina na boljSem ocesu 0,3 in
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Slika 7: Rodovnik druZine z avtosomno dominantno Bestovo distrofijo. Bolniki so v
razlicnih stadijih bolezni s tipicnimi spremembami v makuli. Pri bolnici I11:10 vidimo
ekstrafovealno obliko BVD. Najmlajsi bolnik V:4 je star stiri leta in ima lezijo z izgledom
»jajénega rumenjaka« z rumenkastim viteliformnim materialom subfoveolarno. (Vir:
Ocesna klinika, Ljubljana.)



vec (19). Za bolezen je pri pojavu neovaskularizacije v katerem koli stadiju, ki
jo bolniki zaznajo kot nenadno poslabsanje vida, danes na voljo zdravljenje z
zaviralci rastnega dejavnika anti-VEGF (36). Neovaskularno membrano doka-
zujemo s fluoresceinsko angiografijo, OCT in OCT-angiografijo (Slika 8).

[P X

Slika 8: Slika ocesnega ozadja pri otroku z BVD in s krvavitvijo centralno v rumenkasti
mabkularni leziji. S fluoresceinsko angiografijo vidimo klasi¢no neovaskularno membrano.
(Vir: Ocesna klinika, Ljubljana.)

Zdravljenje neovaskularizacije v sklopu BVD zahteva ponavadi le par injekcij
anti-VEGF. Zelo pomembno je tudi genetsko svetovanje prizadetim druZinam.
Bolezen je namrec avtosomno dominantna z razliéno penetranco. Pri nekat-
erih druZinah se simptomi lahko pojavijo pozno (po 40. letu), pri drugih pa
zbolijo Ze otroci. Z odkritji na molekularnem podrocju o vlogi bestrofina kot
sestavnega dela ionskega kanala v RPE smemo upati na moZnost zdravljenja
z zdravili.

X-VEZANA JUVENILNA RETINOSHIZA

X-vezana juvenilna retinoshiza je dedna bolezen mreZnice, ki se kaZze s po-
slabsanjem vidne ostrine zgodaj v otrostvu (37). Razsirjenost bolezni je
1/5.000 do 1/20.000, najpogostejsa je v Skandinaviji (38). Vzrok bolezni
je mutacija v genu RSI na kromosomu Xp22, ki kodira protein retinoshizin
(39). Protein retinoshizin je prisoten v fotoreceptorjih in bipolarkah ter je
pomemben za adhezijo sinapticnih struktur v mreznici (40,41). Tipicno za to
bolezen je poslab3anje vida zaradi cisticnih sprememb v makuli — fovealne
retinoshize, ki je prisotno pri vseh bolnikih in je pri 50 % bolnikov edini znak
bolezni (37) (Slika 9).



Slika 9: Slika ocesnega ozadja in slika OCT z vidno
razslojenostjo v fovei pri X-vezani juvenilni retinoshizi. (Vir:
Ocesna klinika, Ljubljana.)

Razcep notranjih mreznicnih plasti na periferiji mreZnice, ki ga ugotavljamo
pri 50 % bolnikov (najpogosteje inferotemporalno), lahko vodi do ponavlja-
jocih se hematovitreusov oz. do odstopa mreZnice. Pri diagnosticiranju je po-
leg klinicnega izgleda in posnetkov OCT (s tipi¢nimi cisticnimi spremembami
v fovei) pomembna tudi elektroretinografija z za bolezen znacilno negativno
obliko elektroretinograma zaradi zmanjSane amplitude vala b (42). S fluores-
ceinsko angiografijo ne vidimo puscanja kontrasta v fovei kot pri pravem cis-
toidnem makularnem edemu. V vidnem polju so prisotni relativni centralni
skotomi. Napredovanje bolezniin resnost bolezni se v druzinah zelo razlikuje-
ta. Povprecna vidna ostrina pri 20 letih je 0,3 po Snellenu, pri 60. letih pa 0,1
(43). Postopno lahko na mestu fovealne shize pride do atroficnih sprememb.
Specifi¢nega zdravljenja ni. S topi¢no in sistemsko uporabo karboanhidraznih



inhibitorjev lahko zmanjsamo cisti¢ne spremembe v fovei in izboljSamo vidno
ostrino (44). Profilakticnega zdravljenja pri periferni shizi ne priporo¢amo.
Pomembno je tudi genetsko svetovanje prizadetim druzinam.

ZAKLJUCEK

Pristop k bolnikom z mrezni¢nimi in makularnimi distrofijami je zelo pomem-
ben, saj gre za otroke v obcutljivem obdobju, bolezen pa vpliva na vso druzi-
no. Predvsem je odlocilno, da postavimo to¢no diagnozo. Bolnikov nikakor ne
smemo po nepotrebnem prestrasiti, da bodo v kratkem oslepeli, saj tovrstne
bolezni praviloma napredujejo pocasi, na voljo pa so tudi nove moznosti
zdravljenja. Nepravilne informacije lahko povzrocijo nepopravljivo Skodo.
Poleg novosti na podrocju genetskega zdravljenja in zdravljenja sekundarne
neovaskularizacije z zaviralci rastnega dejavnika je pomembno redno oftal-
molosko spremljanje. Od hitrih preiskav sta poleg vidne ostrine in barvnega
vida pomembni preiskavi slikanje z avtofluorescenco in opti¢na koherentna
tomografija. Zmotno je mnenje, da tem bolnikom ne moremo pomagati.
Pomembno je, da poskrbimo za natanc¢no refrakcijo in predpis ocal, rehabil-
itacijo v ambulanti za slabovidne, predpis ustreznih vidnih pripomockov (npr.
ocal s filtri, ki odfiltrirajo modro svetlobo) in nenazadnje upostevanje stanja
pri Solanju.
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VLOGA OFTALMOLOGA PRI OTROKU S SISTEMSKO
BOLEZNUO

Spela Markelj

Ocesna klinika, Univerzitetni Klinicni center Ljubljana

1ZVLECEK

V prispevku predstavljamo najbolj znacilne ocesne spremembe pri otrocih
s sistemskimi boleznimi. Predstavljamo pogostejSe sistemske bolezni, ki se
znacilno za¢nejo pojavljati v otrostvu, pa tudi redkejSe sistemske bolezni s
tako znacilno ocesno prizadetostjo, da pomembno pomaga pri postavitvi
diagnoze. V prispevku opisujemo kromosomske nepravilnosti, nevrokutane
sindrome, bolezni pigmentacije in vezivnotkivne bolezni, presnovne bolezni,
sistemske vnetne bolezni ter nekatere druge bolezni.

Klju€ne besede: otrok, sistemska bolezen, oftalmolog, ocesne bolezni.

uvoD

Stevilne sistemske bolezni prizadenejo tudi o¢i. Znacilne spremembe na oceh
lahko pripomorejo k postavitvi sistemske diagnoze. Znanje o tem, katere vrste
ocesnih bolezenskih sprememb se pri doloceni sistemski bolezni pojavljajo
pogosteje, nam pomaga, da bolezni dovolj zgodaj prepoznamo in zdravimo. V
prispevku predstavljamo pogostejsSe sistemske bolezni, ki se znacilno za¢nejo
pojavljati Ze v otroski dobi, pa tudi redkejse s tako znacilno ocesno prizade-
tostjo, da pomembno pomaga pri postavitvi diagnoze.

KROMOSOMSKE NEPRAVILNOSTI

Kromosomske nepravilnosti so nepravilnosti v stevilu kromosomov ali struk-
turi kromosoma in obicajno prizadenejo vec genov (1).



Vecina otrok s kromosomskimi spremembami ima spremembe tudi na oceh,
najpogosteje hipertelorizem, epikantus, navzdol ali navzgor pomaknjene lat-
eralne ocesne kotic¢ke in blefaroptozo. Najpogostejsi oCesni patologiji, ki lah-
ko vplivata na vid, sta prisotnost manjsega in slabo razvitega ocesa (mikroftal-
mus) in kolobom Zilnice (kolobom Sarenice/mreznice/zilnice) (2).

Trisomija 21/Downov sindrom

V vsakdanjem kliniénem delu se najpogosteje sreCamo z otroki z Downovim
sindromom. Pri kar polovici bolnikov so prisotne tudi ofesne nepravilno-
sti. Na Sarenici lahko najdemo znacilne spremembe — hipoplazijo strome
sarenice in Brushfieldove pege, ki se kaZejo kot svetlo pigmentirana podrodja
na Sarenici. Otroci z Downovim sindromom imajo visje refraktivne napake,
pogosto Skilijo in imajo lahko tudi prirojeno sivo mreno oziroma jo razvijejo v
zgodnji odraslosti. Nagnjeni so tudi k nastanku keratokonusa.

Pomembno je, da pediater Ze ob rojstvu presvetli opticne medije, s ¢imer
izkljuci prirojeno sivo mreno, nato pa otroka v prvih Sestih mesecih staro-
sti pregleda Se oftalmolog. AmeriSka akademija za pediatrijo priporoca, da
otroka do 5. leta starosti pregledujemo enkrat na leto. V tem obdobju smo
pozorni predvsem na refraktivno napako, skiljenje in nistagmus. Med 5. in 13.
letom jih spremljamo enkrat na dve leti, po 13. letu pa ji pregledamo najmanj
enkrat na tri leta, da pravocasno odkrijemo morebitni razvoj sive mrene in
keratokonusa (1).

FAKOMATOZE — NEVROKUTANI SINDROMI

Fakomatoze so heterogena skupina nevrokutanih sindromov, pri katerih v ra-
zlicnih organskih sistemih nastanejo hamartomi (benigni tumoriji iz celic, ki
so normalno prisotne v tkivu). Najpogosteje so prizadeti koZa, mozgani in odi.
Znacilne ocesne spremembe so lahko klju¢ne za postavitev diagnoze. Oc¢esna
prizadetost lahko vodi v slabovidnost in celo slepoto.

Nevrofibromatoza tipa 1

Nevrofibromatoza tipa 1 (NF1) je s pojavnostjo 1/3.000 najpogostejsa fa-
komatoza. Deduje se avtosomno dominantno, a je klini¢na slika v razli¢nih
generacijah lahko zelo raznolika. Pri klini¢ni postavitvi diagnoze sta med di-
agnosti¢nimi merili kar dve oftalmoloski — Lischevi noduli (Slika 1) in gliom



opti¢nega Zivca. Lischevi noduli so hamartomi Sarenice oranznorjave barve.
Po velikosti se lahko zelo razlikujejo — od drobnih lezij do velikosti, ki zajame
celoten segment Sarenice. Lischevi noduli so prisotni pri kar tretjini dvelet-
nikov, polovici petletnikov in pri treh ¢etrtinah 30-letnikov s to boleznijo (3).

Slika 1: Lischevi noduli na Sarenici pri nevrofibromatozi tipa 1.

Pri 15-20 % otrok z NF1 se v opti¢ni poti razvije razvije gliom, ki lahko pomem-
bno prizadene vid. Glede na priporocila Ze od prve postavitve diagnoze ali
suma na bolezen otroka spremljamo enkrat letno, po osmem letu starosti pa
enkrat na dve leti. Pregled obvezno obsega dolocitev vidne ostrine, konfron-
tacijsko vidno polje, oceno barvnega vida, zeni¢nih reakcij in bulbomotorike
ter pregled zunanjih ocesnih delov, Sarenice in oCesnega ozadja (3). Pri odk-
lonih v vidni funkciji in ob nevroradioloski potrditvi prisotnosti glioma opticne
poti otroke spremljamo enkrat na tri mesece, saj pri morebitnem napredo-
vanju bolezen zdravimo s kemoterapijo ali kirursko (4).

Nevrofibromatoza tipa 2

Nevrofibromatoza tipa 2 (NF2) je redkejsa s pojavnostjo 1/33.000 Zivih roj-
stev. Za bolezen so znacilni obojestranski Svanomi vestibularnega Zivca, ki ok-
varjajo sluh, ter tevilni tumorji osrednjega Zivénega sistema (0ZS), med njimi
tudi meningeomi vidnega Zivca. Na mreznici najdemo hamartome mrezZnice
in mrezni¢nega pigmentnega epitela. Tudi ti otroci potrebujejo ocesni pre-
gled enkrat na leto (4).



Sturge-Weberjev sindrom

Pojavlja se sporadi¢no na 1/20.000 rojstev. Za sindrom so znacilne kapilar-
na malformacija na kozi obraza, navadno v podrocju prve in druge veje
trovejnega Zivca, ter vensko-kapilarne nepravilnosti leptomening in o¢i. Ce
kapilarna malformacija (3,4) zajema zgornjo veko, je velika verjetnost, da je
prizadeto tudi oko. Najpogostejsi oCesni zaplet je glavkom. Pri otrocih s po-
visanim ocesnim tlakom Ze v zgodnjem otrostvu je glavkom posledica anom-
alije zakotja z disgenezo trabekuluma, kasnejsi pojav povisanega ocesnega
tlaka pa je navadno posledica povisanega episkleralnega tlaka. Pri otrocih s
Sturge-Weberjevim sindromom lahko ugotavljamo tudi hemangiom Zilnice

(4).

Med fakomatoze uvrs¢amo tudi tuberozno sklerozo, pri kateri na o¢esnem
ozadju najdemo astrocitome (Slika 2), in von Hippel-Lindauovo bolezen, pri
kateri so na o¢esnem ozadju prisotni retinalni kapilarni hemangiomi.

Slika 2: Dva astrocitoma mreznice pri tuberozni sklerozi.
BOLEZNI PIGMENTACUE IN VEZIVNOTKIVNE BOLEZNI

Albinizem

Albinizem je dedna bolezen motene sinteze melanina. Otroci imajo zmanjsa-
no in odsotno pigmentacijo oci, koZe in las. Razlikujemo dve vrsti albinizma.
Pri okulokutanem albinizmu pride do hipopigmentacije koZe, las in oci. Dedu-
je se avtosomno recesivno. OCesni albinizem se deduje vezano na kromosom
X in prizadene samo oci. Poznamo tudi dva sindroma, povezana z albiniz-



mom. Pri Hefmansky-Pudldkovem sindromu so prisotne tezave s strjevanjem
krvi, pri Chédiak-Higashijevem sindromu pa motnje vimunskem sistemu.
Otroci z albinizmomi imajo presvetljive Sarenice, hipopigmentirano mrezni-
co (Slika 3), hipoplazijo fovee, nistagmus, visoke refraktivne napake, skiljenje
in asimetri¢no krizanje vlaken ocesnega zZivca v kiazmi. Otroci potrebujejo
redne oftalmoloske preglede za predpis ustrezne opti¢ne korekcije, tudi s fil-
tri, v€asih pa moramo Skiljenje popraviti s kirurskim posegom (5).

Slika 3: Hipopigmentacija mreZnice pri albinizmu.

Otov nevus

Je prirojena hiperpigmentacija koze okrog o¢i, zilnice, belo¢nice in bobnica.
Navadno je enostranska in posledica povecane prisotnosti melanocitov v teh
predelih. Na kozi so spremembe navadno prisotne v podrocju prve in druge
veje trovejnega zivca in se kaZzejo kot modrikastosiva pigmentacija. Na ocesu
so hiperpigmentacije prisotne na episkleri, skleri (Slika 4), Zilnici in Sarenici.
Potrebno je redno letno spremljanje, saj skoraj 10 % prizadetih oseb razvije
glavkom in so tudi nagnjeni k razvoju melanoma uvee (6).



Slika 4: Melanocitoza sklere.

Marfanov sindrom

Marfanov sindrom je vezivnotkivna veclsistemska bolezen in je posledica
mutacije v genu za glikoprotein fibrilin. Deduje se avtosomno dominantno,
v Cetrtini primerov pa je posledica mutacije de novo. Znacilnosti bolezni so
visok telesni habitus z dolgimi udi in s srénimi nenormalnostmi, najpogosteje
dilatacijo aorte, anevrizmo aorte ali prolapsom mitralne zaklopke (7). Pri kar
60 % bolnikov so prizadete oci. Zaradi ohlapnosti zonul je pri kar 45-87 %
prisotna ektopija lece (Slika 5), ki se navadno razvije do 10. leta starosti (8).
Bolniki imajo tudi aksialno kratkovidnost, hitrejsi razvoj sive mrene, pogostej-
So prisotnost Skiljenja kot v splo$ni populaciji ter so nagnjeni k odstopu
mreznice in razvoju glavkoma (8,9). Zaradi znacilne oCesne prizadetost],
predvsem sprememb na leci, v kar 50 % primerov na bolezen najprej pomis-
lijo oftalmologi. Ob postavljeni diagnozi je priporoceno letno spremljanje. Pri
mocno dislocirani ledi, pri kateri ustrezna opti¢na korekcija ni ve¢ mozna, je
potreben kirurski poseg. Kirurski poseg je potreben tudi ob dislokaciji lece v
sprednji prekat ali steklovino in pri pojavu sive mrene.

Dislokacija ocesne leCe se lahko pojavi tudi pri homocistinuriji in Wei-
[I-Marchesanijevem sindromu, a sta bolezni redki (7).



Slika 5: Dislokacija lece pri Marfanovem sindromu.

Sticklerjev sindrom

Sticklerjev sindrom je skupina podedovanih motenj kolagena, mozne pa so
tudi mutacije de novo. Bolezen prizadene kostno-misi¢ni sistem in se na-
jpogosteje kaze kot hipermobilnost sklepov, prisotne pa so lahko tudi neno-
rmalnosti v trdem in mehkem nebu ter spremembe v Evstahijevi cevi, kar
vodi v prizadetost srednjega usesa (10). Otroci z Marfanovim sindromom
imajo prirojeno visoko kratkovidnost in navadno tudi visok astigmatizem.
Najpomembnejsa teZava je motnja v razvoju steklovine, oftalmoskopsko pa
vidimo znacilne zgostitve pred mreznico. Pri kar 50-70 % bolnikov lahko Ze
v zgodnjem otrostvu pride do odstopa mreZnice. Otroci potrebujejo redne
oftalmoloske preglede, pri nastanku raztrganin ali nevarnih degeneracij pa
tudi zdravljenje z lasersko fotokoagulacijo (8).

Klini¢na slika bolezni je zelo heterogena. Ker je za nekatere razli¢ice znacilna
pretezno ocesna prizadetost z zelo blagimi sistemskimi simptomi, moramo
na sindrom pomisliti pri vsakem otroku s prirojeno visoko kratkovidnostjo ali
odstopom mreznice.

Alportov sindrom

Alportov sindrom je redka, genetsko heterogena skupina bolezni, ki jo povz-
roCajo mutacije v sintezi kolagena. Okvara v bazalni membrani vodi v ledvi¢no
odpoved, senzinevralno naglusnost in o¢esno prizadetost (11). Obojestranski
anteriorni lentikonus je visokospecificen znak, skoraj patognomonicen za to
bolezen. Sprememba na leci nastane zaradi tanjsanja srednje le¢ine ovojnice
in se navadno razvije v drugem desetletju Zivljenja. Pri bolnikih z Alportovim
sindromom je pogostej$a tudi siva mrena, prisotni pa sta lahko tudi rozenic-



na posteriorna polimorfna distrofija in retinopatija. Ta se kaze s pikastimi in
packastimi spremembami na mreznici, ki ne vplivajo na vid, a so prognosti¢ni
znak, saj napovedujejo zgodnejso ledviéno odpoved (12).

PRESNOVNE BOLEZNI

Prirojene presnovne motnje so heterogena skupina bolezni. Prizadenejo
lahko osnovne presnovne procese, odstranjevanje toksic¢nih presnovkov ali
proizvodnjo energije znotraj celic. Do okvar pride zaradi kopic¢enja nenormal-
nih presnovkov ali zaradi pomanjkanja produktov dolo¢ene presnovne poti.
Skupno pojavnost bolezni ocenjujejo na priblizno 1/8.000 rojstev. Diagnosti-
ciranje je obicajno zahtevno, prav tako klinicna slika. Za Stevilne presnovne
bolezni so znacilne spremembe na oceh, s pravilno prepoznavo pa lahko us-
merjamo diagnosticiranje ter s tem omogocimo hitrejSo postavitev diagnoze
in ¢im prejsnji zacetek zdravljenja (13).

Wilsonova bolezen

Pri Wilsonovi bolezni gre za motnje v transportu bakra. Baker se kopici v
tkivih ter prizadene jetra, ledvice in osrednji Zivéni sistem. Znacilne so spre-
membe na oceh, baker pa se nalaga na Descemetovo membrano, kar vidimo
kot rjavkast obrocek ob limbusu (Kayser-Fleischerjev obroc). V zacetnih fazah
spremembo vidimo le s Spranjsko svetilko, gostota pigmentacije pa odraza
resnost bolezni. Baker se lahko nalaga tudi na prednji lecini ovojnici in pov-
zroca znacilno sivo mreno, ki spominja na cvet soncnice (t. i. katarakta sun-
flower). Bolezen zdravimo s snovmi, ki veZejo baker. Z uspesnim zdravljenjem
postanejo tudi spremembe na leci in roZenici bolj diskretne (13).

Cistinoza

Cistinoza je presnovna bolezen z akumulacijo cistina (disulfid aminokisline) v
celi¢nih lizosomih. Slabo topni kristali cistina se nalagajo v tkivih in povzroca-
jo funkcionalne okvare. Najpogosteje prizadenejo ledvice, na oceh pa najde-
mo znacilne kristale na roZenici, ki ne prizadanejo vidne funkcije, a povzroca-
jo fotofobijo. Funkcionalno prizadetost vida lahko povzrocijo spremembe na
mreznici in se kaZzejo s spremenjeno pigmentacijo (13). Zgodnje zdravljenje s
cistaminom zmanjsa verjetnost hude okvare ledvic in mreznice, spremembe
na rozenici pa zdravimo topi¢nim cistaminom.



Galaktozemija

Galaktozemija je motnja v presnovi galaktoze in se pokaze ze v prvih tednih
Zivljenja kot bruhanje, zlatenica, sepsa in neuspevanje. Prizadete so tudi oci,
saj v prvih tednih znacilno nastane siva mrena. Bolezen zdravimo z dieto (14).

Gangliozidoza

Gangliozidoza je motnja v presnovi sfingolipidov, ki privede do kopicenja
gangliozidov. Bolezen vodi v nevrodegenerecijo. Ze zgodaj v poteku bolezni
je prisotno nalaganje gangliozidov v ganglijskih celicah mreznice, kar daje
mreznici belkast izgled, medtem ko je v fovei roznata pigmentacija mreznice
ohranjena (angl. cherry red spot). Zdravljenje je podporno (14).

Fabryjeva bolezen

Fabryjeva bolezen je posledica pomanjkanja encima alfa galaktozidaze.
Bolezen povzroci nevropatske bolecine v nogah, znacilne spremembe na kozi
(angiokeratome), z napredovanjem bolezni pa ledvicno odpoved in hipertro-
ficno kardiomiopatijo. Na rozenici so prisotni znacilni subepitelni rjavkasti de-
poziti (/at. cornea verticillata) (Slika 6), ki nam lahko pomagajo pri postavitvi
diagnoze (14).

Slika 6: Cornea verticillata pri Fabryjevi bolezni.

Mukopolisaharidoza
Mukopolisaharidoza je skupina bolezni z motnjo presnove mukopolisahari-
dov v lizosomih, pri kateri se v lizosomih zacnejo kopiciti glukozaminoglikani.



Kliniéne slike so razlicne. Bolezen povzroca nepravilnosti kosti, sréno-zilne
bolezni in dihalne tezave ter razvojni zaostanek. Kopicenje glikolipidov vodi
tudi v napredujoco zamotnjenost roZenice (Slika 7), retinopatijo, oteklino vid-
nega zivca in glavkom. Napoved izida bolezni je razli¢na; pri nekaterih oblikah
je najucinkovitejsSe zdravljenje presaditev krvotvornih mati¢nih celic (14).

Slika 7: Motna roZenica pri mukopolisaharidozi.

VNETNE SISTEMSKE BOLEZNI

Ocesne manifestacije so pri vnetnih sistemskih boleznih pri otrocih relativno
pogoste in lahko vodijo v pomembno ocesno prizadetost.

Bolezni kot so sarkoidoza, Behgetova bolezen, sistemski eritematozni lupus,
vaskulitis ANCA in reaktivni vaskulitis prizadenejo oci pri otrocih podobno kot
pri odraslih. V prispevku podrobneje predstavijamo juvenilni idiopatski artri-
tis, ki je najpogostejsa in najbolj znacilna vnetna sistemska bolezen otroske
dobe.

Juvenilni idiopatski artritis

Juvenilni idiopatski artritis (JIA) je s pojavnostjo 1/10.000 otrok najpogoste-
jSa revmatska bolezen v otrostvu. Je najpogostejsi sistemski vzrok kroni¢nega
uveitisa pri otrocih in pomemben vzrok slabovidnosti v otrostvu (15). Glede
na Stevilo prizadetih sklepov razvrstimo JIA v ve¢ skupin. Ce je v zadetku
bolezni prizadetih manj kot 5 sklepov, govorimo o oligoartikularni obliki JIA,
Ce je prizadetih vec sklepov, pa o poliartikularni obliki. Pomembni sta tudi
otrokova starost, ko zboli, in prisotnost antinuklearnih protiteles (ANA). Uve-



itis se najpogosteje pojavi pri oligoartikularni, ANA+ obliki bolezni z za¢etkom
pred 6. letom starosti. Ker oCesna prizadetost pri tej starosti pogosto ne povz-
roca nikakrsnih simptomov, lahko resne posledice za vid preprecimo le z red-
nimi oCesni pregledi. Prvi¢ otroka oftalomolosko pregledamo takoj ob sumu
na bolezen, nato pa si pregledi sledijo v trimesecnih intervalih. Pogostost
pregledov navadno zmanjSamo pri priblizno 11. letu starosti (16). Uveitis pri
otrocih zdravimo najprej s topi¢nimi kortikosteroidnimi kapljicami, ¢e zdravl-
jenje ni dovolj uc¢inkovito, pa s sistemskimi kortikosteroidi in imunosupresivi,
vkljuéno z bioloskimi zdravili (17).

DRUGE BOLEZNI

Sladkorna bolezen

Sladkorna bolezen (SB) je kroni¢ni presnovni sindrom z znacilno hiperglike-
mijo. Bolezen je posledica zmanjsanega izlocanja inzulina zaradi okvare celic
trebusne slinavke ali inzulinske odpornosti. Do nedavnega so otroci zbolevali
skoraj izklju¢no za sladkorno boleznijo tipa 1 (SB1). Z narasc¢ajoco razsirjeno-
stjo debelosti v populaciji pa tudi pri otrocih vse pogosteje odkrivamo otroke
s sladkorno boleznijo tipa 2 (SB2) (18). Ceprav se zaradi vse bolj skrbnega
zdravljenja in boljSega nadzora nad vrednostmi sladkorja v krvi pogostost
diabeti¢ne retinopatije pri otrocih zmanjSuje, ti otroci potrebujejo redno
sledenje. Po slovenskih smernicah za diagnosticiranje in zdravljenje otroka
s SB1 otroka napotimo na presejalni oCesni pregled prvic v starosti 10 let ali
ob zacetku pubertete, Ce je ta zgodnejsa, ali 2-5 let po postavljeni diagnozi.
Otrok s SB2 potrebuje prvi pregled Ze ob postavitvi diagnoze (19).

Wilmsov tumor in aniridija

Aniridija je lahko sporadi¢na in druzinska. Povzroci jo mutacija v genu PAX6,
ki povzroca hipoplazijo ali odsotnost sarenice (Slika 8), insuficienco zarodnih
limbalnih celic ter hipoplazijo opti¢nega Zivca in fovee, kar vodi v nistagmus
in slabo vidno ostrino. Velik je tudi delez glavkoma, zato je potrebno redno
oftalmolosko spremljanje.

Lokus za gen za Wilmsov tumor lezi blizu gena PAX6, kromosomska delecija,
ki zajame oba lokusa, pa povzoci sindrom WAGR (Wilmsov tumor, aniridija,
(v€asih tudi) genitalno-urinarne anomalije in razvojni zaostanek). Sporadicna



oblika aniridije je kar v 30 % povezana z nastankom Wilmsovega tumorja (ne-
froblastoma), zato je zelo pomembno genetsko diagnosticiranje. Do prejema
dokonénih rezultatov genetskih preiskav moramo bolnika spremljati z red-
nimi ultrazvo¢nimi pregledi ledvic enkrat na tri mesece (20).

Slika 8. Aniridija pri sindromu WAGR.

ZAKLJUCEK

Pri otrocih s sistemsko boleznijo so lahko prisotne tudi o¢esne bolezni. Za op-
timalno obravnavo otrok s sistemskimi boleznimi je zato izredno pomembna
tudi oftalmoloska obravnava. Oftalmolog lahko pripomore k postavitvi diag-
noze sistemska bolezen, z zgodnjim prepoznavanjem in zdravljenjem ocesnih
tezav pa omogoci optimalen razvoj vida.
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GLAVKOM V OTROSTVU

Barbara Cvenkel
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1ZVLECEK

Glavkom pri otroku je posledica okvare vidnega Zivca zaradi poviSanega
oCesnega tlaka. Definicija glavkoma v otrostvu poleg povisanega ocesne-
ga tlaka, izgleda papile vidnega Zivca in vidnega polja vklju€uje tudi oCesne
spremembe, ki nastanejo zaradi vpliva povisanega ofesnega tlaka na ne-
zrele oCesne strukture. Glavkom pri otroku razvrstimo na primarni glavkom
in sekundarni glavkom. Primarni glavkom pri otroku je lahko primarni kon-
genitalni glavkom (navadno s povecanjem zrkla) in juvenilni glavkom odpr-
tega zakotja. Sekundarni glavkom je lahko posledica sprememb, ki so pri-
sotne ob rojstvu in se kaZejo z oCesnimi ali sistemskim znaki, ali pa nastanejo
zaradi sprememb, ki se pojavijo po rojstvu. Primarni kongenitalni glavkom
je bolezen, ki ogroZa vid. S pravoCasnim diagnosticiranjem in ¢im prejSnjim
zdravljenjem lahko izboljSamo napoved izida bolezni, ki je bolj3a, e se glav-
kom pojavi kasneje. Primarni kongenitalni glavkom zdravimo kirursko, s pose-
gi, s katerimi pove€amo odtekanje prekatne vodke iz oCesa, tj. s kirurskimi
posegi v zakotju ali preko drenaZe prekatne vodke v subkonjunktivalni pros-
tor. Zdravljenje sekundarnega glavkoma je odvisno od vzroka glavkoma ter
pridruzenih ocesnih in/ali sistemskih sprememb. Pogosto najprej uvedemo
zdravljenje z zdravili. Uspesnost zdravljenja glavkoma ni opredeljena s toc-
no doloceno vrednostjo ofesnega tlaka, ampak kot vseZivljenska ohranitev
vidne funkcije.

Klju¢ne besede: glavkom pri otroku, diagnosticiranje, kirurgija glavkoma,
zdravljenje.

uvobD

Glavkom pri otroku je vid ogroZajoce stanje. Z zgodnjim odkrivanjem ter us-
treznim in pravocasnim zdravljenjem lahko zmanjSamo slabovidnost za vse



Zivljenje. Otroke s sumom na glavkom moramo pregledati hitro in natan¢no.
Pri otroku je oCesni pregled bolj zahteven kot pri odraslem. Pogosto — pred-
vsem glede na otrokovo starost in njegovo sposobnost sodelovanja — mora-
mo namrec otroka pregledati v splosni anesteziji ali sedaciji.

Za glavkom pri otroku sta znacilna povisan ocesni tlak in ekskavacija papile
vidnega zivca. Pri novorojenckih in otrocih, mlajsih od dveh let, glavkom po-
leg omenjenih znakov povzrodi tudi povecanje ocesa (buftalmos), ki nastane
zaradi delovanja povisanega ocesnega tlaka na nezrela oCesna tkiva, pred-
vsem na kolagen (Slika 1). Klini¢ni znaki in simptomi so odvisni od otrokove
starosti ob pojavu glavkoma. Ceprav sta merjenje ocesnega tlaka in izgled pa-
pile vidnega zivca kljucna pri pregledu in vsezivljenjskem spremljanju otroka
z glavkomom, moramo pri otrocih, mlajsih od dveh let, spremljati tudi para-
metre, ki odrazajo ucinek povisanega oCesnega tlaka na oko (npr. povecanje
premera rozenice, daljSa aksialna dolZina zrkla, miopizacija ocesa) (1,2). Diag-
nosticiranje glavkoma in napredovanja glavkoma pri otrocih temelji na celot-
ni klini¢ni sliki in na rezultatih preiskav. Pri starejsih otrocih, pri katerih je pro-
ces dozorevanja roZenice in belocnice zakljuc¢en, podatki o premeru rozenice
in aksialni dolzini niso ve¢ pomembni. StarejSe otroke lahko pregledamo s
Spranjsko svetilko. Izmerimo ocesni tlak in pregledamo ocesno ozadje. Zato
otroke ¢im prej spodbudimo, da pri pregledu s Spranjsko svetilko sodelujejo.
Preiskave vidnega polja lahko izvajamo Sele pri otrocih, starejSih od 6 let.

Slika 1: Povecanje desnega ocesa pri primarnem kongenitalnem glavkomu.



Pri prvem pregledu skusamo postaviti diagnozo in opredeliti vrsto glavkoma
(primarni ali sekundarni), kar je kljuéno za nadaljnje zdravljenje. Ce glavkoma
pri prvem pregledu ne moremo izkljuciti, moramo zbrati dovolj klini¢nih po-
datkov, ki kazejo na smiselnost nadaljnjega sledenja oziroma ponovnega pre-
gleda v splosni anesteziji ali sedaciji. Prvi pregled otroka in pogovor s starsi
sta izjemno pomembna, saj sta za vodenje otroka z glavkomom kljuéna prav
sodelovalen dolgorocen odnos ter zaupanje med oftalmologom, otrokom in
starsi.

DIAGNOSTICIRANIE IN KLASIFIKACIJA GLAVKOMA PRI OTROKU

Leta 2013 je Svetovno glavkomsko zdruzenje (angl. World Glaucoma Associa-
tion, WGA) s soglasjem strokovnjakov sprejelo merila za diagnosticiranje glav-
koma in novo klasifikacijo glavkoma pri otroku. Nova klasifikacija glavkoma
omogoca tudi poenotenje terminologije, saj so nekdaj uporabljani izrazi »raz-
vojni« glavkom, »kongenitalni« glavkom in »infantilni« glavkom vkljucevali ra-
zlicne vrste otroskega glavkoma. V novi klasifikaciji so opredeljena naslednja
poimenovanja: sum na glavkom, primarni glavkom (juvenilni glavkom odpr-
tega zakotja in primarni kongenitalni glavkom), sekundarni glavkom (glavkom
po operaciji katarakte, glavkom, povezan s sistemskimi boleznimi ali sindromi
in oCesnimi anomalijami, prisotnimi ob rojstvu, ter glavkom, povezan s prido-
bljenimi spremembami (po rojstvu)). Amerisko oftalmolosko zdruzenje (angl.
American Academy of Ophthalmology, AAO) in Register za pediatri¢ni glav-
kom (angl. The Childhood Glaucoma Research Network, CGRN) uporabljata
klasifikacijo v raziskavah, preglednih prispevkih in epidemiologiji pediatri¢ne-
ga glavkoma (3). Po CGRN termin otrostvo vkljuCuje otroke in mladostnike
do 18. leta starosti (v Zdruzenih drzavah Amerike) oz. do 16. leta starosti (v
Evropi).

Po CGRN diagnoza glavkom zahteva izpolnjevanje dveh ali ve€ od naslednjih

meril (4):

- ocesni tlak, visji od 21 mmHg (odlocitev oftalmologa, zlasti pri pregledu v
splosni anesteziji, ki razlicno vpliva na vrednost o¢esnega tlaka);

- ekskavacija papile (zoZenje nevroretinskega obroca): napredujoce
povecevanje razmerja C/D (angl. cup-to-disc ratio); C/D asimetrija med




ocesoma > 0,2 pri enaki velikosti in obliki papil; zaris¢no zoZenje nevro-
retinskega obroca;

spremembe rozenice: Haabove strije; edem rozenice ali premer roZenice
> 11 mm pri novorojencku, > 12 mm pri otroku, mlajSem od enega leta,
ali > 13 mm pri kateri koli starosti;

napredujo¢a miopizacija zrkla s povecanjem zrkla, ki ni v skladu z normal-
no rastjo zrkla pri otroku (Slika 2);

ponovljiv izpad vidnega polja, ki kaze na glavkomsko opti¢no nevropatijo
ob odsotnosti drugih vzrokov izpada vidnega polja.

Sum na glavkom je opredeljen z izpolnjevanjem vsaj enega izmed nastetih

meril:

ocesni tlak > 21 mmHg ob dveh lo¢enih meritvah;

papila, sumljiva za glavkom (npr. vecja ekskavacija glede na velikost
papile);

vidno polje, sumljivo za glavkom;

velji premer rozenice ali vecja aksialna dolZzina zrkla pri normalnem
oCesnem tlaku.
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Slika 2: Aksialna dolZina zrkla glede na otrokovo starost (mediana, 5. percentil in 95.
percentil) (2).



Klasifikacija glavkoma pri otroku (3)

Primarni glavkom razvrstimo na:

- primarni kongenitalni glavkom;

- juvenilni glavkom odprtega zakotja (pojav med 4. in 35. letom starosti).

Sekundarni glavkom je posledica:

- ocesnih ali/in sistemskih bolezni in sindromov, ki so prisotni Ze ob
rojstvu (npr. aniridija, mikroftalmos, Axenfeld-Riegerjeva anomalija/
sindrom, Sturge-Weberjev sindrom in drugi);

- sprememb, ki se pojavijo pozneje po otrokovem rojstvu (npr. ocesna
vnetja, poskodbe, stanje po zdravljenju s kortikosteroidi, o¢esni tumoriji,
retinopatija nedonosencka, stanje po drugih ocesnih operacijah, razen
katarakte);

- operacije katarakte pri otroku.

PRIMARNI KONGENITALNI GLAVKOM

Primarni kongenitalni glavkom je najpogostejsa oblika glavkoma v otrostvu
in je vzrok 18 % primerov slepote v otrostvu (5—-7). Pojavnost je razli¢na in v
Sloveniji znasa 1/10.000 Zivorojenih otrok. Bolj pogosto se pojavlja pri deckih
(65 %). Vecjo pojavnost glavkoma opisujejo na Bliznjem vzhodu med Palestin-
ci (1/8.200 rojstev) in v Saudski Arabiji (1/2.500 rojstev). Pojavnost glavkoma
je najvisja med Romi na Slovaskem (1/1.250 rojstev) in je posledica porok
med sorodniki, zlasti med sestri¢nami in bratranci. V 70 % primerov glavkom
zajame obe ocesi, a z razlicno stopnjo prizadetosti (8). Prisotna je okvara za-
kotja s slabo razvitostjo trabekularne mreze (trabekulodisgeneza) brez drugih
pridruzenih o€esnih sprememb. Simptomi in znaki glavkoma so odvisni od
otrokove starosti ob pojavu glavkoma, ¢asa prisotnosti poviSanega oCesnega
tlaka in od hitrosti povecevanja (9). Pojavi se lahko pri novorojenckih (25 %
primerov od rojstva do prvega meseca), po prvem mesecu starosti do dveh
let (infantilni glavkom) ali po drugem letu starosti.

Genetika

Primarni kongenitalni glavkom se najveckrat pojavi sporadi¢no (tj. brez
druZinske anamneze). Do 40 % primerov se pojavlja v druzinah in se deduje
avtosomno recesivno z razlicno penetranco. Pri teh druzinah so z genetskimi
analizami prepoznali Stiri lokuse, ki so povezani s primarnim kongenital-



nim glavkomom: GLC3A na 2p21, GLC3B na 1p36, GLC3C in GLC3D, oba na
14q24. Mutacije, ki povzrocijo glavkom, so ugotovili v genih na dveh od stirih
lokusov. Spremembe na lokusu GLC3A so vzrok 85-90 % vseh druZinskih
primerov primarnega kongenitalnega glavkoma. Mutacije lokusa GLC3A vpli-
vajo na gen CYP1B1, ki kodira encime, vklju¢ene v razvoj in delovanje ocesa.
Mutacije LTBP2 (angl. latent transforming growth factor beta-binding protein
2) se nahajajo na lokusu GLC3D in so povezane s primarnim kongenitalnim
glavkomom. LTBP2 kodira beljakovino zunajcelicnega matriksa, ki sodeluje
pri adheziji celic in ohranjanju strukture vezivnega tkiva. Tveganje primar-
nega kongenitalnega glavkoma pri potomcih je majhno (< 5 %) in je nekoliko
vecje le pri potomcih s pozitivno anamnezo konsangvinitete (10). Mutacij na
lokusih GLC3B in GLC3C $e niso ugotovili. Pred kratkim so prepoznali novo
mutacijo v genu za angiopoetinski receptor (angl. tunica interna endothelial
cell kinase, TEK). Potrdili so jo pri 10 bolnikih od 189 bolnikov s primarnim
kongenitalnim glavkomom, ki niso bili v sorodstvu. TEK uravnava nastajan-
je zil, limfatiénega endotela, vklju¢no z endotelom Schlemmovega kanala, ki
sodeluje pri odtekanju prekatne vodke in uravnavanju ocesnega tlaka (11).

Mehanizem poviSanja ofesnega tlaka

Mehanizma nastanka primarnega glavkoma pri otrocih ne poznamo. Verjet-
no se ocesni tlak povisa zaradi slabega odtekanja prekatne vodke skozi »nez-
relo« oesno zakotje. Ugotovili so tudi bolj anteriorno priras¢anje Sarenice v
trabekularno mrezo zakotja in vec vezivnega tkiva ob Schlemmovem kana-
lu, iz katerega odteka prekatna vodka v zbirne kanalcke in nato v povrhnje
olesne vene.

Simptomi in znaki

Z druzinsko anamnezo dobimo podatke o ¢asu pojava simptomov in znakov,
prisotnosti glavkoma v druzini ter podatke o nosec¢nosti in porodu. Ti podat-
ki nam pomagajo pri oceni napovedi izida bolezni (slabsa napoved izida ob
zgodnjem pojavu glavkoma), nacrtovanju zdravljenja, genetskem svetovanju
in pri nacrtovanju otrok. Potrebni so splosna pediatricna anamneza, pozna-
vanje otrokovega razvoja in morebitnega drugega zdravljenja ter prisotnost
katarakte.

Simptomi in znaki so odvisni od otrokove starosti in od hitrosti povisanja
oCesnega tlaka. Najpogostejsi simptomi so solzenje, fotofobija in blefaro-



spazem. Nastanejo zaradi visokega oCesnega tlaka, ki drazi roZenico. V¢asih
imajo otroci rdece oko, ki ga lahko zamenjamo s konjunktivitisom in zato di-
agnozo glavkom postavimo Sele kasneje. Med obema stanjema razlikujemo
glede na prisotnost izlocka, ki ga ugotavljamo pri konjunktivitisu, medtem ko
ga pri rde¢em ocesu zaradi glavkoma ni. Solzenje z izlockom je prisotno pri
zozitvi solznih poti, vendar ti otroci nimajo fotofobije. Starsi pogosto opazijo
motno roZenico in hitrejSo rast oCesa, ki ju lahko potrdijo s pregledom starej-
sih fotografij.

Ocesni tlak ob rojstvu je priblizno 10 mmHg in se pri zdravih otrocih povecuje
za 1 mmHg na dve leti do 12. leta starosti. Pri 12-letnem otroku je povprecni
ocesni tlak 15 mmHg (standardni odklon 3 mmHg). Pri otrocih do drugega
leta starosti visok ocesni tlak zaradi nezrelega kolagena povzroci hitrejSo rast
ocesa in povelanje rozenice. Zaradi raztezanja rozenice se v njej pojavijo
poke v Descemetovi membrani (t. i. Haabove strije) in edem roZenice (Slika
3). Haabove strije so trajne, edem roZenice ob njih pa se razvije tudi pozneje.
Povecanje premera rozenice na vec kot 12 mm pri manj kot leto dni starem
otroku je zelo sumljivo za glavkom. Premer rozenice pri novorojencku je prib-
lizno 10 mm in se do konca prvega leta starosti poveca za priblizno 1 mm.
Zaradi povecanja zrkla postane oko kratkovidno (miopizacija), skozi stanjSano
beloc¢nico pa lahko proseva modrikasta Zilnica. Najpomembnejsi parameter
pri diagnosticiranju in oceni napredovanja glavkoma je ekskavacija papile vid-
nega zivca (Slika 4), ki nastane hitreje kot pri odraslih. Ce o¢esni tlak znizamo,
je ekskavacija papile pri otrocih z nezrelim kolagenom sitke popravljiva (12).

Slika 3: RoZenica s pokami v Descemetovi membrani (t. i. Haabove strije).



Slika 4: Ekskavacija papile vidnega Zivca pri otroku z glavkomom.

Diferencialna diagnoza

Rdece oko in solzenje sta lahko prisotna tudi pri konjunktivitisu (izlocek),
zapori solznih poti (izlocek), eroziji roZenice, vnetju rozenice in vnetju spred-
njega oCesnega segmenta (poskodba, vnetje).

Motna rozenica je lahko prisotna pri drugih distrofijah rozenice (kongenital-
ni dedni endotelni distrofiji), presnovnih motnjah, porodni poskodbi, okuzbi
(prirojenih rdeckah) in sklerokornei.

Povecanje zrkla in rozenice ugotavljamo pri megalokornei (vezani na kromo-
som X), prirojeni visoki kratkovidnosti in sistemskih vezivnotkivnih boleznih
(npr. Marfanovem sindromu).

Ekskavacija papile vidnega Zivca: pri velikih papilah so pogosto vecje ekska-
vacije fizioloske, prirojene anomalije papil (slabo razvite ali hipoplasti¢ne pa-
pile, kolobomi papile).

Zdravljenje

Zdravljenje glavkoma pri otrocih je eno najzahtevnejsih podrocij na podrocju
zdravljenja glavkoma nasploh, zlasti kirursko zdravljenje. Cilj zdravljenja pri
otroku z glavkomom je ohranitev vida za vse Zivljenje. Zdravljenje prve izbi-
re glavkoma pri odraslih so zdravila, pri otrocih z glavkomom pa so zdravila
navadno le prehodno zdravljenje pred operativnim posegom. Kirurski posegi
so pri otrocih bistveno bolj zahtevni, pogosto tudi manj uspesni in povezani z
vecjim Stevilom zapletov kot pri odraslih.



Kirurski posegi pri primarnem glavkomu (13)

Med prve posege pri otroku s primarnim kongenitalnim glavkomom uvrscéa-
mo kirurSke posege, s katerimi skuSamo vzpostaviti naravno pot odtekanja
prekatne vodke iz ocesa, tj. pot iz oesnega zakotja do vecjega Schlemmo-
vega kanala v zbirne kanalcke in vene. Posege imenujemo kirurski posegi v
ocesnem zakotju. Mednje uvrséamo goniotomijo in trabekulotomijo. Pri goni-
otomiji do zakotja dostopamo iz sprednjega prekata, pri posegu pa potrebu-
jemo prozorno rozenico in gonioskopsko leco, s katero si prikazemo zakotje, v
katerega napravimo vrez z iglo ali s posebnim nozem. Pri trabekulotomiji do
zakotja dostopamo od zunaj in je primeren poseg pri motni rozenici. Pri stan-
dardni trabekulotomiji lahko s kovinskimi trabekulotomi odstranimo pribliz-
no 120 stopinj tkiva v zakotju. Danes so na voljo posebni katetri z osvetlitvijo
in s Sivom, ki jih vstavimo v Schlemmov kanal in odstranimo notranji del tkiva
v zakotju v celotnem obsegu 360 stopinj (14,15). Ti posegi so manj uspesni
pri dojenckih, mlajsih od enega meseca, in pri otrocih, pri katerih se pojavi
glavkom po drugem letu starosti.

Ob neuspesnosti kirurskega posega v zakotju pride v postev trabekulektomi-
ja z dodanimi antimetaboliti (mitomicin C, 5-fluorouracil), ki izboljsajo us-
pesnost operacije, ali vstavitev glavkomskih drenaznih vsadkov (16,17). Naj-
pogosteje uporabljamo glavkomski vsadek Baerveldt® ali glavkomski vsadek
Ahmed®. Osnovni vzrok neuspesnosti trabekulektomije in drenaznih vsad-
kov je zabrazgotinjenje kirursko napravljene poti, po kateri iz oCesa odteka
prekatna vodka. Tudi po operaciji je pogosto potrebno zdravljenje z zdravili za
dodatno znizanje oesnega tlaka. Zaradi daljSe pri¢akovane Zivljenjske dobe
potrebujejo otroci za zadovoljivo zniZzanje ocesnega tlaka vel operacij in tudi
spremljanje s strani vec¢ generacij o¢esnih zdravnikov.

SEKUNDARNI GLAVKOM ZARADI OCESNIH ANOMALLJ, KI SO PRISOTNE OB
ROJSTVU (18)

Z glavkomom so povezane razli¢ne prirojene olesne anomalije. Nekatere lah-
ko obsegajo tudi sistemske spremembe in takrat govorimo o sindromih. Pri
otrocih s takSnimi o¢esnimi anomalijami je tveganje nastanka glavkoma vecje
vse zivljenje, zato potrebujejo redno spremljanje. Kontrolne preglede naj bi
glede na soglasje strokovnjakov izvajali na 4—6 mesecev vse do pubertete,
kasneje pa na 6—12 mesecev. Glavkom, ki se pojavi do drugega leta starosti



zaradi kakrSnega koli vzroka, povzroci buftalmos in véasih tudi poke v De-
scemetovi membrani. Pri povisanem ocesnem tlaku, ki je povezan z ocesnimi
anomalijami, so zdravila prva izbira zdravljenja. Kirurski posegi v zakotju na-
vadno niso uspesni, zato boljsi nadzor nad o¢esnim tlakom dosezemo s tra-
bekulektomijo zantimetaboliti in drenaznimivsadki. Nekatere o¢esne anoma-
lije so povezane s sistemskimi spremembami, zato mora otroka pregledati
pediater. Pri otrocih z ocesnimi anomalijami je pri enaki genetski mutaciji
prisotna velika fenotipska variabilnost. Genetsko svetovanje in presejanje v
druzini sta pomembna pri tistih anomalijah oz. sindromih, ki se dedujejo av-
tosomno dominantno ali recesivno (11).

V to skupino ocesnih anomalij oz. sindromov uvr§¢amo Axenfeld-Riegerjevo
anomalijo/sindrom, Petersovo anomalijo, aniridijo, ektropij uvee, mikrokor-
neo, sklerokorneo in vztrajajoco hiperplastiéno primarno steklovino. V na-
daljevanju na kratko opisujemo prve tri anomalije.

Axenfeld-Riegerjeva anomalija (19)

Navadno ugotavljamo obojestransko spremembo perifernega dela roZenice,
Sarenice in zakotja. Znacilna je prominentna Schwalbejeva crta (t. i. posteri-
orni embriotokson), na katero se pripenjajo tracki Sarenice. Teh sprememb
v€asih pri pregledu s Spranjsko svetilko ne vidimo, vedno pa jih odkrijemo z
gonioskopijo, ki je zato kljuénega pomena za postavitev diagnoze. Med tracki
sarenice je zakotje odprto. Druge spremembe so lahko atrofija Sarenice, stanj-
Sanje Sarenice z luknjami, korektopija in ektropij uvee.

Axenfeld-Riegerjev sindrom poleg opisanih oCesnih sprememb vkljucuje tudi
sistemske anomalije. Najpogostejse razvojne anomalije se kazejo na obrazu
(hipertelorizem), zobeh (mikrodontija, hipodontija), srcu (sréne zaklopke,
ovale apertum), popku in genitourinarnem traktu (hipospadija).

V vecini se deduje avtosomno dominantno. Poznamo tri genetske lokuse, od
tega dva pripadajoca gena (PITX2 in FOXC1). Bolniki s sistemskimi razvojnimi
anomalijami imajo pogosteje defekte v genu FOXCI.

Priblizno 50 % bolnikov z Axenfeld-Riegerjevo anomalijo razvije glavkom v
zgodnjem otrostvu ali pozneje (pri 10.—30. letu). Ocesni tlak pogosto niha,
od normalnih vrednosti do visokih vrednosti. Visok ocesni tlak je posledica
motnje v razvoju zakotja (goniodisgeneze).




Pri sekundarni hipertenziji in glavkomu najprej uvedemo zdravljenje z zdravi-
li. Ce ne dosezemo Zelenega ucinka, je na mestu kirurski poseg kot pri primar-
nem kongenitalnem glavkomu.

Petersova anomalija (20)

Petersova anomalija je disgeneza sprednjega segmenta in prizadene ocesne
strukture, ki izvirajo iz mezenhimskega sloja. Ob rojstvu sta prisotna centralna
motnjava rozenice s pripadajo¢im defektom v posteriornem delu strome ter
defekt Descemetove membrane in endotela. Motnjava je lahko razli¢ne gos-
tote in velikosti ter se s asom lahko zmanjsa. Pri 80 % bolnikov so spremem-
be obojestranske. Pri lazjih oblikah bolezni je lahko motna samo roZenica, pri
hujsih oblikah pa nastanejo iridokornealne ali korneolentikularne adhezije.
Petersovi anomaliji so redko pridruzene tudi druge ocesne spremembe, npr.
aniridija, mikrokornea, katarakta in druge.

Ce so z o¢esno anomalijo povezane tudi sistemske spremembe, govorimo
o sindromu Peters plus. Sistemske spremembe so zaj¢ja ustnica in/ali nebo,
dekstrokardija, ageneza urinarnega trakta, prizadetost osrednjega Zivénega
sistema in uses ter laringomalacija in makroglosija. Bolniki s sindromom Pe-
ters plus imajo hujso obliko disgeneze sprednjega segmenta in vecje tveganje
glavkoma kot bolniki s Petersovo anomalijo.

Navadno se deduje sporadi¢no (tj. s pojavom novih primerov brez druzin-
ske anamneze), lahko tudi avtosomno dominantno ali recesivno. Pri polovici
bolnikov se pojavi glavkom zgodaj ali pozneje v otrostvu. Visok ocesni tlak
je posledica goniodisgeneze, malformacij Schlemmovega kanala in nastanka
perifernih anteriornih sinehij.

Izjemno pomembno je, da izklju¢imo sistemske spremembe. Otroka nujno
napotimo k pediatru in ga spremljamo. Zdravljenje prve izbire je zniZevanje
ocesnega tlaka z zdravili. Od kirurskih posegov pride v postev trabekulektomi-
ja, pri bolnikih z mo¢nim brazgotinjenjem in s slabim vidnim potencialom pa
transskleralna ciklofotokoagulacija.

Aniridija (21)

Aniridija je prirojena in obojestranska delna odsotnost Sarenice (Slika 5). Izraz
aniridija sicer ni pravilen, saj ne gre za popolno odsotnost Sarenice, ampak
le za mocno hipoplasti¢éno Sarenico z njenimi ostanki, ki jih vidimo pri go-
nioskopiji (22,23). Pojavnost je 1/64.000—100.000 rojstev. Aniridija je pogo-



sto povezana s hipoplazijo papile in fovee, keratopatijo zaradi disfunkcije
limbalnih zarodnih celic, katarakto in glavkomom, nistagmusom, odstopom
mreznice in ptozo (24,25).

Pri dveh tretjinah primerov se aniridija deduje avtosomno dominantno, pri
tretjini primerov pa se pojavlja sporadi¢no in se nato prenasa avtosomno
dominantno z razliéno izrazenostjo. Posameznike s sporadi¢no mutacijo bolj
ogrozata nefroblastom (Wilmsov tumor) in sindrom WAGR. Sindrom WAGR
poleg drugih mutacij vkljucuje delecijo genov PAX6 in WT1. Klini¢ni znaki sin-
droma WAGR so Wilmsov tumor (pri 80 % se pojavi pred petim letom), a-
niridija, genitourinarne nenormalnosti in duSevna zaostalost. Vecina bolnikov
z aniridijo ima mutacije v genu na 11p13. Gen PAX6 je kljucen pri razvoju
oc¢esa. Mutacija v genu PAX6 povzrocCi velike fenotipske variacije z razlicno
stopnjo aniridije ter hipoplazije makule in vidnega Zivca. Pri nekaterih oblikah
aniridije v druZini niso nasli mutacije v genu PAX6, ampak mutacije v genih
PITX2 in FOXC1 (26). Delno aniridijo, ektropij uvee in centralno keratopatijo
lahko povzrocijo tudi recesivne mutacije v genu CYP1B1.

Glavkom se pri 50-75 % bolnikov pojavi v otrostvu oz. po 20. letu starosti.
Ocesni tlak se povisa zaradi slabega odtekanja prekatne vodke skozi slabo
razvito zakotje (goniodisgeneza). Redkeje je mehanizem glavkoma zaprtje za-
kotja, ki nastane zaradi postopnega zapiranja zakotja z ostanki Sarenice.

Vodenje bolnikov z aniridijo (27)
Bolnike s sporadi¢no aniridijo napotimo k ustreznim specialistom za izklju-
¢itev nefroblastoma in nadaljnje spremljanje. Zaradi visokega tveganja glavko-

Slika 5: Otrok z aniridijo in buftalmosom levo.



ma potrebujejo redne kontrolne preglede. Zdravljenje prve izbire za znizanje
oc¢esnega tlaka je zdravljenje z zdravili. Kirurski posegi zakotja so povezani z
zapleti in niso uspesni. V postev pride trabekulektomija z antimetaboliti, ka-
sneje drenazni vsadki in transskleralna ciklofotokoagulacija. Izjemno po-
membna je vidna rehabilitacija, ki vkljuCuje simptomatsko zmanjsanje
bles¢anja z lubrikanti, uporabo ocal ter zdravljenje ametropije in ambliopije.

SEKUNDARNI GLAVKOM, POVEZAN S SISTEMSKIMI BOLEZNIMI ALI SIN-
DROMI, KI SO PRISOTNI OB ROJSTVU (28)

V to skupino uvr$¢amo predvsem sindrome, sistemske anomalije ali
sistemske bolezni, ki so prisotne ob rojstvu in so povezane z oesnimi znaki,
med katerimi je lahko glavkom. Glavkom je lahko odprtega zakotja ali zaprte-
ga zakotja in je zelo redko podoben primarnemu kongenitalnemu glavkomu.
Bolniki potrebujejo redno spremljanje za glavkom in opredelitev sistemskih
znakov bolezni. Mednje uvrs¢amo Sturge-Weberjev sindrom, nevrofibroma-
tozo, sistemske vezivnotkivne bolezni in druge sistemske bolezni, povezane z
ektopijo lece (Marfanov sindrom, homocistinurija, Weill-Marchesanijev sin-
drom), ter kongenitalne rdecke.

Sturge-Weberjev sindrom

Sturge-Weberjev sindrom ali encefalotrigeminalna angiomatoza je prirojen
nevrokutani Zilni sindrom, ki lahko zajame koZo, oko in mozgane. Vedno je
prisotna kozno-zZilna malformacija (lise port-wine), ki zajame obraz v predelu
poteka trovejnega zivca. Prisotni so lahko ipsilateralna angiomatoza leptome-
ning, mozganska atrofija, epilepsija ali upocasnjen razvoj. Pogosta sta ipsila-
teralni hemangiom Zilnice (40 %) in/ali glavkom (30 %). Druge ocesne spre-
membe vklju¢ujejo prominentne epibulbarne Zile, heterokromijo Sarenice,
zvijugane mreznicne Zile in izpade v vidnem polju. Otroci z obojestranskimi
kozno-Zilnimi spremembami (10—-30 %) imajo pogosteje obojestranske angio-
matoze leptomening in vecje tveganje nevroloskih izpadov, zato jih mora-
mo napotiti k nevrologu. Pri koznih angiomatoznih spremembah v predelu
oftalmicne veje V1, zlasti na zgornji veki, je ogrozenost za glavkom vedja.
Otroci s horoidnimi hemangiomi imajo med glavkomsko operacijo in po njej
velje tveganje odstopa Zilnice in suprahoroidne krvavitve.




Etiologije in dedovanja Sturge-Weberjevega sindroma ne poznamo. Pri pa-
togenezi ima pomembno vlogo primarna displazija ven s slabo diferencira-
no zilno steno z vecjo prepustnostjo kapilar, stazo in hipoksijo. To vodi do
sekundarne fibroze 7Zil, hialinih depozitov ter dilatacije in kalcifikacije Zilnih
sten. V tkivih, ki jih preskrbujejo spremenjene Zile, se pojavijo degenerativne
spremembe, predvsem v moZganih, zlasti v parietalnih in okcipitalnih reznjih.
Zaradi venske staze pride do ponavljajocih se tromboz, prehodnih ishemic¢nih
epizod in epilepti¢nih napadov.

Pojavnost Sturge-Weberjevega sindroma je 1/50.000 rojstev. V vseh primerih
se sindrom pojavlja sporadic¢no, tj. brez druzinske anamneze. Tveganje glav-
koma je najvecje v prvih 10 letih, a moramo bolnike spremljati vse Zivljenje,
saj se lahko glavkom pojavi tudi pri odraslih.

Glavkom se pojavi zgodaj (ob rojstvu ali zgodaj v otrostvu) ali pozneje (juve-
nilni glavkom). V patogenezi glavkoma sodeluje ve¢ mehanizmov. Pri otrocih
z glavkomom ob rojstvu oz. v zgodnjem otrostvu je vzrok primarna goniodis-
geneza. Gonioskopski izgled zakotja je podoben zakotju pri primarnem kon-
genitalnem glavkomu (slabo diferencirano zakotje z anteriornim vrasc¢anjem
baze Sarenice). Pri pojavu glavkoma pozneje, v starosti 10-20 let, pa povisan
tlak v episkleralnih venah povzroci slabse odtekanje prekatne vodke. Redkeje
glavkom povzrocijo anteriorne sinehije, ki so posledica anteriorne rotacije
ciliarnika zaradi horoidnega hemangioma, odstopov Zilnice/mreznice ali neo-
vaskularizacije.

Pri vseh bolnikih s Sturge-Weberjevim sindromom moramo opredeliti tudi
sistemske znake, bolnike napotiti na radiolo$ko diagnosticiranje in nevroloski
pregled ter bolezen razmejiti od drugih sindromov s podobnimi kozno-zilnimi
spremembami.

Zdravljenje je odvisno od otrokove starosti in mehanizma glavkoma. Pri zgod-
njem pojavu glavkoma zdravljenje z zdravili ni ucinkovito. Kirurski posegi v
zakotju (goniotomija, trabekulotomija) so bolj uspesni. Pri starejsih otrocih
s povisanim episkleralnim venskim tlakom je prvi pristop znizanje ocesne-
ga tlaka z zdravili. Ob neucinkovitosti zdravil oz. po neuspesnem kirurSkem
posegu v zakotju pridejo v postev trabekulektomija ali drenazni vsadki (Baer-
veldt® ali Ahmed®). Pri otrocih s horoidnimi hemangiomom je med operacijo
in po njej vecje tveganje odstopa Zilnice.



Nevrofibromatoza

Postavitev diagnoze nevrofibromatoza tipa 1 zahteva izpolnjevanje dveh od
Sestih meril, ki vkljucujejo: 1) sest ali vec lis barve mlec¢ne kave (fr. café-au-
lait), 2) lise v aksilarnem/ingvinalnem predelu, 2) dva Lischeva nodula ali ve¢,
3) gliom vidne poti, 4) pleksiformni nevrofibrom oz. podkoZzni nevrom, 5)
kostne spremembe (npr. psevdoartrozo golenice) in 6) pozitivno druZinsko
anamnezo v prvem kolenu. Deduje se avtosomno dominantno z razlicnim
izrazanjem.

Pojavnost nevrofibromatoze tipa 1 ocenjujejo na 1/2.500-3.000, razsirjenost
(prevalenco) pa na 1/4.000. Lischevi noduli so prisotni pri 95 % odraslih bol-
nikov. Gliome vidne poti so odkrili pri 12—15 % bolnikov z nevrofibromatozo,
od teh 5 % simptomatskih. Bolezen se pojavi do sedmega leta starosti, redke-
je do 30. leta. Pri tretjini bolnikov gliomi povzroc¢ajo proptozo ali poslabsanje
vida, dve tretjini bolnikov pa ob postavitvi diagnoze nimata simptomov.
Pogostosti glavkoma pri bolnikih z nevrofibromatozo ne poznamo. Pri pregle-
du 300 otrok z glavkomom so ugotovili le en primer, povezan z nevrofibro-
matozo (29). Glavkom se pojavi predvsem pri otrocih z nevrofibromatozo s
prizadetostjo orbite, vklju¢no z displazijo sfenoidalnega krila in pleksiform-
nim nevrofibromom. Pogosto je prisoten ektropij uvee.

Mehanizmi glavkoma so lahko razvojna anomalija trabekuluma, infiltrativna
rast nevrofibroma v zakotje ali sekundarno zaprtje zakotja zaradi vraséan-
ja nevrofibroma v ciliarnik. Napoved izida bolezni glede vida je slaba. Kljub
uravnanemu ocesnem tlaku se poveca aksialna dolzina zrkla olesa z glav-
komom in tudi drugega ocesa brez glavkoma. Povecanje ocesa pripisujejo
pleksiformnemu nevrofibromu, ki zaradi prisotnosti v ocesnih adneksih lahko
spodbuja rast zrkla (30).

Glavkom zdravimo z znizanjem ocesnega tlaka z zdravili, priizolirani goniodis-
genezi pa s kirurskim posegom. Kirurski posegi v zakotju (goniotomija, tra-
bekulotomija) pri zaprtem zakotju niso uspesni, trabekulektomijo in vstavitev
drenaznih vsadkov pa zaradi spremenjenih anatomskih razmer orbite tezko
izvedemo. Napoved izida bolezni je zaradi nevrofibromov v orbiti, vzdolz
vidne poti, in zaradi ambliopije slaba.




GLAVKOM, POVEZAN S PRIDOBLJENIMI SPREMEMBAMI IN BOLEZNIMI
(PO ROJSTVU) (31)

Gre za pridobljena stanja, ki so povezana z glavkomom ali ocesno hipertenzi-
jo, npr. uveitis, oCesne poskodbe, zdravljenje s kortikosteroidi, o¢esne tumor-
je in retinopatijo nedonosencka.

Uveitis

Vecina primerov uveitisa v otrostvu je idiopatskih, najpogostejsi vzrok je ju-
venilni idiopatski artritis (> 2/3). Med ugotovljenimi vzroki uveitisa je s 3—6 %
na drugem mestu sarkoidoza.

Mehanizmi glavkoma pri odprtem zakotju so zapora trabekuluma z vnetnimi
celicami, beljakovinami in posredniki vnetja, disfunkcija trabekuluma (tra-
bekulitis), povecana prepustnost Zilnih sten in povisanje ocesnega tlaka zara-
di zdravljenja s kortikosteroidi.

Sekundarna ocesna hipertenzija ali glavkom sta lahko posledica zaprtja za-
kotja s posteriornimi sinehijami in perifernimi anteriornimi sinehijami (go-
niosinehijami), prisotnosti fibrinske membrane preko zenice in anteriorne
rotacije ciliarnika.

Zdravimo glede na to, ali je uveitis povezan z juvenilnim idiopatskim artriti-
som ali ne.

Uveitis, povezan z juvenilnim idiopatskim artrisom, je heterogena skupina
bolezniin se pojavi pred 16. letom. Tveganje uveitisa je najvecje pri ANA-pozi-
tivni oligoartikularni obliki. Uveitis poteka potuhnjeno pri 50 % bolnikov, zato
svetujemo kontrolne preglede na tri mesece, pri starejSih otrocih in daljSem
trajanju artritisa pa na 6—12 mesecev.

Vzroki izgube vida so katarakta, makularni edem, glavkom, pasasta keratopa-
tija, hipotonija, edem papile in epiretinalna membrana. PoviSanje o¢esnega
tlaka in nastanek glavkoma se pojavita pri 20 % bolnikov, zato je pomembno,
da ju zgodaj odkrijemo in zdravimo.

Uveitis, ki ni povezan z juvenilnim idiopatskim artritisom

Sistemske vnetne bolezni, ki so lahko povezane z ocesnim vnetjem, pogo-
sto povzrocijo simptomatsko vnetje z rde¢im ocesom, bolecino in fotofobi-
jo, zlasti pri starejsih otrocih. Sistemska vnetja, ki lahko povzrocijo uveitis pri



otroku, so sarkoidoza, keratouveitis zaradi okuzbe z virusom herpes simpleks,
juvenilni Reiterjev sindrom, lymska bolezen, tubulo-intersticijski nefritis,
poskodba ocesa, vnetne Crevesne bolezni in Kawasakijeva bolezen.

Zdravljenje je na zacetku intenzivno, da nadzorujemo vnetje in preprecimo
zaplete. Zdravljenje uveiticnega glavkoma je zahtevno, saj je vpletenih vec ra-
zlicnih mehanizmov. Oc¢esni tlak niha in se lahko mocéno povisa, zato hitreje
povzroli nepovratno okvaro vidnega Zivca. Zdravila izbire so topicni blokatorji
beta, topicni zaviralci karbonske anhidraze, prostaglandinski analogi in topic¢ni
adrenergicni agonisti alfa-2 (brimonidin). Zadnjih ne predpisujemo mlajsim od
6 let, saj lahko povzrocijo zaspanost in letargijo. Zaradi velike ogrozenosti za
glavkom zdravimo tudi sekundarno ocesno hipertenzijo. Najveckrat je za nad-
zor oCesnega tlaka potrebno peroralno zdravljenje z zaviralci karbonske anhi-
draze (npr. acetazolamidom). PoviSanje ocesnega tlaka je lahko tudi posledica
zdravljenja s kortikosteroidi. Edini nacin, s katerim potrdimo, da je povisanje
ocesnega tlaka posledica uveitisa in ne zdravljenja s kortikosteroidi, je ukinitev
kortikosteroidov in nadomestitev z drugim protivnetnim zdravljenjem.

Za zadovoljivo zniZanje oCesnega tlaka so veckrat potrebni glavkomski pose-
gi. Pomembno je, da poseg opravimo na mirnem ocesu, saj tako zmanjSamo
perioperativne in pooperativne zaplete ter izboljSamo uspesnost glavkomske
operacije. Vecja tveganja pri kirurSkem posegu vklju¢ujejo povecanje vnetja,
zmanjsano delovanje ciliarnika, katarakto, dekompenzacijo roZenice, odstop
mreznice, cistoidni makularni edem, odstop Zilnice, plitev sprednji prekat,
inkapsulacijo filtracijske blazinice, ekstruzijo glavkomskega drenaznega vsadka,
okuzbo in ambliopijo. Pomemben zaplet je pooperativna hipotonija, ki se poja-
vi tudi ob odsotnosti hiperfiltracije po posegu. S prilagoditvijo kirurskega pose-
ga (vec Sivov, notranje ligature) zmanjsamo tveganje pooperativne hipotonije.
Kirurski posegi obsegajo posege v zakotju, trabekulektomijo, vstavitev
drenaznih vsadkov in transskleralno ciklofotokoagulacijo ciliarnika. Uspesno-
sti razlicnih kirurskih posegov ne moremo primerjati, saj so na voljo samo
retrospektivne raziskave z majhnim Stevilom primerov in relativno kratkim
pooperativnim spremljanjem bolnikov.

Ocesna poskodba
Povisanje oesnega tlaka (> 21 mmHg) se lahko pojavi takoj po ocesni poskod-
bi ali pa se razvije postopno.




Glavkom po topi poskodbi se pojavi v dveh obdobijih: v prvem letu po poskodbi
ali 10 let po poskodbi. Na poviSanje oesnega tlaka po topi poskodbi vplivajo
razliéni mehanizmi: uveitis zaradi zapore zakotja z vnetnim materialom, hife-
ma, ponovne krvavitve, bolezen srpastih celic, poskodba zakotja (recesija za-
kotja), zapora z degeneriranimi eritrociti pri hematovitreusu in dislocirana leca.
Glavkom se lahko pojavi po oskrbi penetrantne poskodbe. Dejavniki tveganja
glavkoma so uveitis, hifema in vras¢anje epitela skozi rano v rozenico in zakotje.
Zdravljenje vkljuCuje znizanje oCesnega tlaka z zdravili. Zdravila izbire so blo-
katorji beta. Brimonidin lahko pri otrocih povzroca zaspanost in letargijo, zato
ga ne predpisujemo. Pilokarpin poveca prepustnost Zil in poveca tveganje
zeni¢nega bloka. S cikloplegiki lahko pri hifemi zmanj$amo bolecino in tveg-
anje sekluzije zenice. VCasih je za znizanje oCesnega tlaka potrebno sistemsko
(peroralno ali intravensko) zdravljenje z acetazolamidom.

Pri velikem tveganju hematokornee in okvare vidnega Zivca zaradi visokega
ocesnega tlaka se odlo¢imo za kirursko zdravljenje hifeme. Dejavniki tveganja
so hifema, poskodba rozenice, Ze prisotna opti¢na atrofija, vidna ostrina<0,1
in anamneza penetrantne oesne poskodbe. Pri akutnih stanjih priporo¢amo
kirurski poseg pri popolni ali delni hifemi s stalno povisanim ocesnim tlakom
> 30 mmHg pri zdravljenju z najvecjimi odmerki zdravil, vklju¢no s peroral-
nimi zaviralci karbonske anhidraze (acetazolamid), ali pri zacetnem obarvanju
rozenice (hematokornea). Glede vrste kirurskega posega ni soglasja. Nekateri
priporocajo spiranje sprednjega prekata, drugi trabekulektomijo in gonioaspi-
racijo majhnih hifem pri o¢esnem tlaku > 30 mmHg brez trabekulektomije.

S kortikosteroidi povzro€ena ofesna hipertenzija in glavkom

Hipertenzijo opredelimo kot poviSanje olesnega tlaka zaradi peroralnega,
intravenskega, topi¢nega, inhalacijskega, periokularnega in intravitrealnega
zdravljenja s kortikosteroidi.

Glavkom zaradi zdravljenja s kortikosteroidi je posledica sekundarne hiper-
tenzije in izpolnjuje merila za postavitev diagnoze glavkom.

Mehanizmi povisanja oCesnega tlaka so razli¢ni: povecan upor pri odtekanju
prekatne vodke, mikrostrukturne spremembe trabekuluma in odlaganje zu-
najcelicnega matriksa.

Pri otrocih je poviSanje oCesnega tlaka zaradi zdravljenja s kortikosteroidi bolj
pogosto in bolj izrazito kot pri odraslih. Povisanje olesnega tlaka po topic-
nem zdravljenju je odvisno od otrokove starosti, Stevila odmerkov zdravila in




njegove protivnetne ucinkovitosti. Pri majhnih otrocih je poviSanje olesnega
tlaka vecje in se pojavi bolj zgodaj.

Zdravimo s prekinitvijo kortikosteroidnega zdravljenja, ¢e je mogoce. Kljub
opustitvi zdravil lahko povisan ocesni tlak vztraja ve¢ mesecey, let ali celo
stalno. V teh primerih je potrebno zdravljenje z zdravili ali kirurSko ukrepanje.

Tumoriji

Ker so ocesni tumoriji relativno redki, je tudi sekundarni glavkom, povezan s
tumorji, redka bolezen. Bolniki s pridobljenim sekundarnim glavkomom ima-
jo lahko pri hitro rasto¢em tumorju znake akutnega glavkoma, pri pocasni
rasti pa nikakrsnih simptomov.

Sekundarni glavkom lahko nastane zaradi neposrednega vras¢anja tumorja
v zakotje, kopicenja tumorskih celic in pigmenta v sprednjem prekatu in tra-
bekulumu ali zaradi zaprtja zakotja z naprej potisnjeno iridolentalno diafra-
gmo. Pri otroku z neopredeljenim vzrokom glavkoma in kroni¢nim uveitisom
moramo v diferencialni diagnozi pomisliti na znotrajocesni tumor.

Benigni tumoriji so vec¢inoma brezsimptomne primarne epitelne ali stromalne
ciste Sarenice in juvenilni ksantogranulom.

Oko je lahko vkljué¢eno tudi pri sistemskih novotvorbah, npr. akutni levkemiji.
Ocesni tlak se povisa zaradi prisotnosti tumorskih celic v sprednjem prekatu,
hipopiona ali hifeme. Redkeje horoidalna infiltracija s tumorskimi celicami
povzroC¢i hemoragi¢ni odstop mreznice in sekundarni glavkom zaprtega za-
kotja. Glavkom zdravimo z zdravili, saj lahko s kirurSkim posegom sprozimo
razsoj tumorja. Maligni o¢esni tumoriji, ki lahko povzrodijo glavkom, so reti-
noblastom, meduloepiteliom in uvealni melanom.

Retinopatija nedonosencka (ROP)

Glavkom, povezan z retinopatijo nedonos$encka, se pojavi v oesu zanamnezo

ROP in z anatomskimi spremembami zaradi ROP ali po zdravljenju ROP. Pri

priblizno 5 % zdravljenih o¢i nedonosenckov s porodno teZo < 1250 g se do

desetega leta starosti razvije glavkom (32,33).

Glavkom zaprtega zakotja pri novorojencku z ROP lahko nastane zgodaj in je

povezan z lasersko fotokoagulacijo mreznice, ki povzroci:

- kongestijo horoidalnih zil, edem ciliarnika in anteriorno rotacijo iridolen-
talne diafragme;




- hifemo z zaporo trabekuluma z zmanjsanim odtekanjem prekatne vodke
ali nastankom goniosinehij in zeni¢nega bloka.

Glavkom, povezan z zdravljenjem ROP stopnje 4 in ROP stopnje 5

Gre za napredujoco posteriorno obliko ROP, pri kateri laserska fotokoagulaci-
ja ni bila uspesna, ter napreduje v trakcijski odstop mreznice in proliferacijo
vezivno-Zilnih membran. Zaplet je lahko neovaskularni glavkom s slabo na-
povedjo izida glede vida. Glavkom je pogost zaplet po vitrektomiji in se pojavi
pri 22 % oces, zlasti pri brezlecnih (afakih). Razvije se lahko cez vec let ali
desetletij, zato bolniki potrebujejo vsezivljenjsko spremljanje.

GLAVKOM PO OPERACUI KATARAKTE

Je najpogostejsi sekundarni glavkom pri otroku in se pojavi po odstranitvi
katarakte, ki je lahko kongenitalna idiopatska katarakta, katarakta, povezana
z ocesnimi ali s sistemskimi sindromi, ali pridobljena katarakta.

V retrospektivni analizi se je pri 9,7 % oci glavkom razvil v obdobju 6 mesecev
do 10 let po operaciji katarakte (34). V Veliki Britaniji letno pojavnost glav-
koma po operaciji prirojene katarakte ocenjujejo na 5,25/100 operacij (35).
V edini prospektivni raziskavi, v kateri so spremljali 113 otrok po operaciji
prirojene katarakte do petega leta starosti, se je glavkom razvil pri 18 % otrok
(20/113), diagnozo sum na glavkom pa so postavili pri 14 % otrok (16/113)
(36). Pojavnost glavkoma je vecja pri operaciji katarakte v prvih 6 mesecih
starosti in pri otrocih z mikrokorneo (35). Tveganje glavkoma po operaciji
katarakte se povecuje z otrokovo starostjo in s trajanjem spremljanja (36).

Mehanizem glavkoma

Najpogostejsi je mehanizem odprtega zakotja, Ceprav so lahko prisotne posa-
mezne goniosinehije. Glavkom se lahko pojavi kadar koli. Glavkom z zaprtim
zakotjem je pri sodobnih operacijah otroske katarakte redek. Pojavi se bolj
zgodaj, dejavniki tveganja pa so mikrokornea, ozka zenica, ki se ne Siri, ostan-
ki lece, IOL v sulkusu in uveitis z nastankom zeni¢ne membrane. Patogeneza
glavkoma odprtega zakotja ni pojasnjena in jo pripisujejo slabemu delovanju
trabekuluma zaradi vnetja in zapore s celicami, zdravljenju s kortikosteroidi,
zastoju v diferenciaciji in razvoju trabekularnih celic zaradi odstranitve lece ter
spremembam oz. odsotnosti trakcije ciliarnika na trabekulum. Najpomemb-



nejsi dejavnik tveganja je zgodnja operacija katarakte, ki ji sledijo mikrokor-
nea, nastanek sekundarne membrane po operaciji katarakte, kroni¢ni uveitis,
vrsta katarakte (nuklearna in vztrajajoce fetalno zZilje) in druzinska anamneza
sekundarnega glavkoma po operaciji kongenitalne katarakte.

Simptomatski potek z izrazitim povisanjem olesnega tlaka se pojavi pri glav-
komu zaprtega zakotja in z zeni¢nim blokom (nastankom membran). Da odkri-
jemo povisan ocesni tlak, moramo pri mehanizmu odprtega zakotja otroke
redno spremljati. Priporocila za spremljanje otrok po operaciji kongenitalne
katarakte temeljijo na soglasju strokovnjakov in so odvisna od prisotnosti de-
javnikov tveganja. Kontrolne preglede izvajamo na en teden, nato en mesec
in kon¢no na 2—4 mesece, odvisno od prisotnosti dejavnikov tveganja za glav-
kom (npr. mikrokornea, uveitis). Pri visokem tveganju glavkoma priporo¢amo
kontrolne preglede na 2—4 mesece, pri nizkem tveganju na 6—12 mesecev.

Spremljanje po operaciji katarakte je zahtevno in je podobno sledenju pri

primarnem kongenitalnem glavkomu. Vkljucuje:

- merjenje olesnega tlaka s tonometrom Icare, ki je pogost nacin merjenja
ocesnega tlaka, saj je merjenje enostavno in hitro ter se relativno dobro
ujema z aplanacijsko tonometrijo;

- pregled roZenice z dolocitvijo premera rozenice, prisotnosti edema, pok
v Descemetovi membrani in centralne debeline rozenice;

- gonioskopijo (pri motni roZenici, morda z UBM);

- oceno papile vidnega Zivca, ki je zaradi mioze, ostankov lecne kapsule in
nistagmusa tezavna in zato pogosto zahteva pregled v splosni anesteziji;

- refrakcijo zrkla (miopizacijo skupaj s povecanjem dimenzij ocesa glede na
normativ);

- aksialno dolZino zrkla.

V diferencialni diagnozi moramo pomisliti na ocesno hipertenzijo ali glav-

kom zaradi zdravljenja s kortikosteroidi. Ce je $est tednov po ukinitvi kortiko-

steroidnega zdravljenja ocesni tlak Se vedno povisan, lahko izklju¢imo kor-
tikosteroidno etiologijo.

Zdravljenje

Glavkom odprtega zakotja sprva zdravimo z zdravili. Zeni¢ni blok zahteva ope-
racijo, pri kateri s sprednjo vitrektomijo in v€asih z goniosineholizo odstrani-
mo sekundarne le¢ne ostanke.



ZAKLJUCEK

S pravilnim in zgodnjim diagnosticiranjem glavkoma ter pravocasnim zdrav-
lienjem izboljSamo napoved izida bolezni glede vida, ki je naceloma boljsa
pri otrocih s poznejSim pojavom primarnega kongenitalnega glavkoma. Us-
pesnost zdravljenja ni opredeljena z dolo¢eno vrednostjo olesnega tlaka,
pac pa zdravljenje opredelimo kot uspesno, ¢e z njim ohranimo dovolj do-
bro vidno funkcijo, ki otrokom omogoca ¢im vecjo dejavnost in samostojnost
v nadaljnjem zZivljenju. Zato je pomembno, da stanje spremljamo ter hkrati
zdravimo tudi ambliopijo, skiljenje in anizometropijo.
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VITREKTOMIUJA PRI OTROCIH
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1ZVLECEK

Vitrektomija je operativni poseg, ki je pomemben pri otrocih in pri odras-
lih. Namenjen je tako zdravljenju kot tudi diagnosticiranju. Najpogostejsa
indikacija za vitrektomijo pri otrocih je odstop mreznice, sledijo poskodbe
ocesa in bolezenske spremembe makule. Pri otrocih poslab3anje vida in s
tem bolezenske spremembe mreznice odkrijemo kasneje. Otroci se namrec
dejstva, da se jim slabsa vid, in tudi resnosti poslab3anja vida ne zavedajo,
zlasti ¢e poteka pocasi in postopno. Vitrektomija zaradi odstopa mreznice je
pri otrocih v primerjavi z odraslimi manj uspesna, tako anatomsko kot tudi
funkcionalno. Razlog je prav daljsi ¢asovni interval pred pojavom bolezenskih
znakov, ki ob nastopu vkljucujejo Ze razvito in napredovalo proliferativno vi-
treoretinopatijo.

Vitrektomija pri otrocih se od vitrektomije pri odraslih razlikuje ne le po
slabsi anatomski in funkcionalni uspesnosti, temvec tudi po samem pristopu.
Pomembne razlike so razli¢cna oddaljenost vstopnega mesta sklerotomije, ki
je odvisna od otrokove starosti, vecja moc¢ stika med steklovino in mrezni-
co ter bolj izraZzen vnetni pooperativni odgovor. Tehniko vitrektomije vedno
prilagodimo morfoloskim in anatomskim posebnostim otrokovega ocesa, pri
c¢emer si lahko pomagamo z instrumenti manjsega premera.

Klju€ne besede: odstop mreznice, otroci, poskodba, vitrektomija.

POSEBNOSTI VITREKTOMIJE PRI OTROCIH

Vitrektomija je pri otrocih pomemben poseg, ki je namenjen zdravljenju in
tudi diagnosticiranju steklovinsko-mrezZni¢nih bolezenskih stanj. Vitrektomije



pri otrocih sicer ne izvajamo pogosto. Najveckrat jo opravimo pri odstopu
mreznice, po posSkodbi ocesa, redkeje pri boleznih makule in v diagnosti¢cne
namene.

Osnovna nacela vitrektomije pars plana so pri otrocih enaka kot pri odraslih,
a se razlikujejo v podrobnostih.

1. Uporaba instrumentov manjSega premera

Po zgodnjih porocilih o uporabnosti vitrektomije tudi pri otrocih je operativ-
na tehnika moc¢no napredovala. Pomemben tehni¢ni napredek vitrektomije
pri otrocih je posledica razvoja instrumentov manjSega premera (t. i. 23 G,
25 G, 27 G s premerom 0,58-0,36 mm). Pri otrocih izvajamo vitrektomijo
z mikrovrezi (angl. Micro-incision Vitrectomy Surgery, MIVS), ki omogoca
brezsivno vitrektomijo. Vstopne rane so namrec¢ tako majhne, da se zaprejo
in zacelijo brez Siva. Prednosti uporabe manjsih instrumentov so tudi hitrejsa
rehabilitacija, krajse trajanje kirurskega posega in manj brazgotinjenja. Ven-
dar brezdivnost velja za vitrektomijo pri odraslih. Ceprav se otroska belo¢nica
od belocnice pri odraslem razlikuje tudi po vedji elasti¢nosti tkiva in je zato
verjetnost pooperativnega puscanja rane pri otrocih vecja kot pri odraslih, z
uporabo instrumentov manjSega premera povzro¢imo manjse vstopne rane
in s tem tudi zmanjSamo verjetnost pooperativnega puscanja. Kljub manjsi
vstopni rani pa svetujemo, da pri otrocih rano vedno zasijemo (1,2).

2. Lega sklerotomij in usmerjenost trokarjev

Vstopna mesta ali sklerotomije naredimo v podrocju pars plana ciliarnika, in
sicer 3—4 mm za limbusom pri odraslih, 1 mm od limbusa pri novorojenckih,
2 mm od limbusa pri dveletnih otrocih in 3 mm od limbusa pri triletnih otro-
cih (3,4). Ker sklerotomije naredimo zelo blizu limbusa, moramo biti zelo
previdni pri usmerjenosti trokarjev, da ne poskodujemo lece.

3. Mocnejsi stik med steklovino in mreZnico

Pri otrocih je steklovina v moc¢nejsem stiku z mreZnico, tako na zadnjem polu
mreznice kot tudi na njenem obrobju (5).

Pri vitrektomiji zaradi odstopa mreznice velja osnovno pravilo, da moramo
vedno sproziti zadajsnji odstop steklovine (angl. posterior vitreous detach-
ment, PVD) in ga razpotegniti do raztrganine mreznice. Pri otrocih to véasih ni




mogoce, zato lahko ostanki steklovine povzrocijo pooperativno proliferativho
vitreoretinopatijo (angl. proliferative vitreoretinopathy, PVR).

4. Intraoperativna uporaba triamcinolona

V steklovino vbrizgamo steroid triamcinolon, ki obarva steklovino in omogoci
boljSo preglednost steklovine in hialoidne membrane ter s tem vecjo ucinko-
vitost pri indukciji PVD (6). Pri uporabi triamcinolona opisujejo tudi manj
ponovnih operacij (reoperacij) (7). Ker triamcinolon odlikuje tudi mo¢no pro-
tivnetno ucinkovanje, z intraoperativnim vbrizganjem zmanjSamo poopera-
tivni vnetni odziv, ki je pri otrocih sicer zelo buren.

5. Slabovidnost
Pri oceni pooperativne uspesnosti moramo pri vidni funkciji vedno uposteva-
ti mozZnost razvoja oz. prisotnost slabovidnosti (ambliopije).

6. Pooperativno vnetje

Pooperativno vnetje je po otroski vitrektomiji bolj izrazito, zato moramo za-
gotoviti skrbno pooperativno spremljanje in intenzivno protivnetno zdravl-
jenje.

7. Pooperativno pozicioniranje glave
Zelo pomembno je, da pri obveznem pooperativnem pozicioniranju glave de-
javno sodelujejo tudi otrokovi starsi.

8. Pooperativni zapleti
Verjetnost zapletov po vitrektomiji pri otrocih je pri napredujocih boleznih
mreznice velika, zato je v€asih potrebno vec operacij.

VITREKTOMIJA PRI ODSTOPU MREZNICE

ODSTOP MREZNICE PRI OTROKU

Odstop mreznice pri otroku se razlikuje od odstopa mreznice pri odraslem
glede na nacin prezentacije, vzrok nastanka, pristop k zdravljenju in napoved
izida bolezni (8,9).

Kliniéni znaki odstopa mrezZnice so poslabsanje vidne ostrine, levkokorija,
skiljenje in rdece oko, lahko celo atrofija ali ftiza oesa. Pri otrocih poslabsan-



je vida in s tem bolezenske spremembe mreznice odkrijemo kasneje, ker se
otroci poslab$anja vida in resnosti poslabsanja vida sploh ne zavedajo, zlasti
¢e poteka pocasi in postopno. Bolezenske spremembe mreznice enega ocesa
pri otroku odkrijemo naklju¢no, ob pokritju drugega zdravega ocesa, Skiljen-
ju ali levkokoriji. Obojestranska prizadetost se lahko kaZe tudi z vedenjskimi
spremembami (npr. z razdrazljivostjo, omejeno gibljivostjo).

Vrste odstopa mreznice in vzroki odstopa mreznice pri otrocih
1. REGMATOGENI ODSTOP MREZNICE:

1
1

travmatski;

netravmatski (visoka kratkovidnost samostojno ali v povezavi s Stickler-
jevim sindromom, Marfanovim sindromom, po znotrajocesni operaciji,
po spontani dializi mreZnice);

razvojne nepravilnosti (kolobom, sindrom Morning Glory, sindrom optic
disc pit);

vitreoretinalne distrofije (npr. na kromosom X vezana retinoshiza).

. TRAKCIJSKI ODSTOP MREZNICE:

Zilne in Zilnoproliferativne bolezni mreznice, npr. retinopatija nedo-
nosencka (angl. retinopathy of prematurity, ROP), druZinska eksudativna
vitreoretinopatija (angl. familial exudative vitreoretinopathy, FEVR);
pigmentna inkontinenca (/at. incontinentia pigmenti);

razvojne anomalije;

ohranjeno fetalno Zilje (angl. persistent fetal vasculature, PFV);
poskodba.

. EKSUDATIVNI ODSTOP MREZNICE:

Coatsova bolezen;
tumoriji (retinoblastom, hemangiomi Zilnice);
sistemski vzroki.

. REGMATOGENI ODSTOP MREZNICE
. 1 Splosno

Pri otrocih odstopa mreznice ne ugotavljamo pogosto in je prisoten samo pri
3-6 % otrok (10,11). Najpogosteje se pojavi med 9. in 13. letom starosti (12),
pogosteje pri deckih (13).



Otrok oz. otrokovi starSi navadno poiscejo pomoc pri oftalmologu Sele vec
dni ali tednov po pojavu odstopa mreznice, ko so navadno ze prisotni zna-
ki kroni¢nega odstopa z odstoplo makulo in proliferativno vitreoretinopati-
jo (angl. proliferative vitreoretinopathy, PVR) (14). Najpogostejsi klinicni
znak, tj. poslabsanje vida, navadno traja dlje, od nekaj dni do nekaj let (15).
Obojestranski odstop mreZnice ni pogost pojav in ga sreamo v 12-26 %. V
70-90 % gre za nagnjenost k bolezenskim spremembam tudi na drugem oce-
su, najpogosteje palisadno degeneracijo mreznice, okroglo luknjo v mreznici
ali raztrganino mreZnice na obrobju mrezZnice (15). Zato moramo vedno skr-
bno pregledati tudi drugo oko. Gigantska raztrganina mreznice je pogost po-
jav pri Sticklerjevem sindromu (11).

Najpogostejsi vzrok odstopa mreZnice je poskodba (2690 %), sledijo krat-
kovidnost (6—34 %), znotrajocesni kirurski poseg (34 %) in razvojna nepravil-
nost (16, 17). Razvojna nepravilnost je bolj pogost vzrok odstopa mreznice pri
mlajsih od 10 let, poskodba pa pri starejsih od 10 let (17).

Odstop mreznice pri poskodbi je veckrat posledica odprte poskodbe ocesa

kot zaprte poskodbe oclesa, saj sta kar dve tretjini vseh primerov odstopa
mreznice po poskodbi posledica odprte ocesne poskodbe (18,19).

Kratkovidnost se lahko pojavlja v sklopu Sticklerjevega sindroma, Marfanove-
ga sindroma ali samostojno. Pri Sticklerjevem sindromu tipa 1, ki je pogoste-
jSi, gre za spremembo v kolagenu tipa Il in se kaZe tudi s slusno prizadetostjo,
obraznimi znacilnostmi in artritisom. Pri Sticklerjevem sindromu tipa 2 gre
za spremembo kolagena tipa XI. Marfanov sindrom je avtosomno dominant-
na bolezen, ki nastane z mutacijo gena za fibrilin 1. Ocesne manifestacije
so kratkovidnost, ektopicna leca, palisadna degeneracija mreznice in odstop
mreznice.

Med razvojnimi nepravilnostmi ocesa je najpogostejsi vzrok odstopa meznice
kolobom Zilnice, ki je prisoten pri 40 % oces (20).

Idiopatski odstop mreznice ugotavljamo pri petini otrok in se najpogosteje
kaze z dializo mreZnice, pogosto obojestransko. Zaradi genetske nagnjenosti
moramo pregledati celo druzino (21).



1.2. Vitrektomija pri regmatogenem odstopu mreZnice

Vitrektomijo opravimo: 1) e je prisotnih vec raztrganin mreznice, 2) ¢e raztr-
ganine ne najdemo, 3) e je odstop mreZnice visok, 4) ¢e so v odstopu zajeti
trije kvadranti ali vec in 4) pri Sicklerjevem sindromu (22). Pri otroku skusamo
odstop mreZnice operirati s skleralno plombo (15, 22—24). Prednosti posega
je vec: ni tveganja za nastanek katarakte ali sekundarni glavkom, ni potrebna
dodatna operacija (npr. odstranitev silikona) in predvsem ni potrebe po po-
operativnem pozicioniranju glave, ki je pri otroku vcasih zelo zahtevno. Zaradi
pogoste PVR in gigantskih raztrganin je pogosteje indicirana vitrektomija. V
povprecju na enem ocesu naredimo 1,2—-2,2 posega, opisujejo do 5 posegov
na oko (25,26). Anatomsko je operacija uspesna v 62—80 % (15,27). Najbol-
jSo anatomsko in funkcionalno uspesnost doseZzemo pri odstopu mreznice,
povezanem s kratkovidnostjo (24). Funkcionalno uspesnost sicer zaradi zelo
razli¢nih vkljucitvenih meril pri raziskavah tezko primerjamo, najpomembnej-
i napovedni dejavniki za vid po vitrektomiji pa so proliferativna vitreoreti-
nopatija, odstop makule in predoperativna vidna ostrina (24,28). Na splos-
no velja, da so v zadnjem ¢asu pooperativni funkcionalni rezultati slabsi, saj
operiramo tudi otroke z zelo tezko, napredovalo in kompleksno patologijo,
pri katerih Se pred leti k operaciji sploh ne bi pristopili.

2. TRAKCISKI ODSTOP MREZNICE

2.1 Splosno

Retinopatija nedonosencka (angl. retinopathy of prematurity, ROP) se pojavi
pri prezgodaj rojenih otrocih, tj. rojenih pred 31. tednom nosecnostne sta-
rosti in z nizko telesno tezo. Glede na napredovanje bolezni razlikujemo pet
stopenj. Pri prvi stopnji je prisotna demarkacijska linija med prekrvljeno in
neprekrvljeno mreznico, pri drugi stopnji je na istem mestu greben, pri tre-
tji stopnji je prisotna neovaskularizacija, pri ¢etrti delni odstop mreznice (4a
brez odstopa fovee, 4b z odstopom fovee) in pri peti stopnji popoln odstop
mreznice.

Druzinska eksudativna vitroretinopatija (angl. familial exudative vitreoreti-
nopathy, FEVR) je Zilna bolezen, navadno avtosomno dominantna, lahko tudi
recesivna ali vezana na kromosom X. KaZe se z razli¢nimi klini¢nimi znaki in
z razlicno penetranco. Razlikujemo pet stopenj. Pri prvi stopnji je prisotna
neprekrvljena mreznica, pri drugi stopnji ob neprekrvljeni mreznici e neova-



skularizacije z eksudacijo ali brez nje. Pri tretji stopnji gre za odstop mreznice,
ki ne zajema fovee, pri Cetrti stopnji za odstop mreznice, ki zajema foveo, ter
pri peti stopnji za popoln odstop mreznice.

Ohranjeno fetalno Zilje (angl. persistent fetal vasculature, PFV) je razvojna
anomalija, ki nastane zaradi nepopolnega umika (regresije) primarne stek-
lovine ali fetalnih hialoidnih Zil. Navadno je prisotna na enem ocesu. Glede na
umescenost razlikujemo anteriorno obliko, posteriorno obliko in kombinirano
obliko. Anteriorna oblika zajema sprednji segment, leco, retrolentalno mem-
brano, katarakto, podaljSane procesuse ciliarnika in glavkom. Posteriorna o-
blika se kaze z mikroftalmusom, fetalnim Ziljem, hipoplazijo makule in papile,
gubami mreznice, trakcijskim odstopom mreznice in hipopigmentacijo maku-
le.

2.2. Vitrektomija pri trakcijskem odstopu

Z vitrektomijo odstranimo vzrok, ki povzroc¢a vlek mreznice. Pomembno je, da
se izognemo nastanku intraoperativnih raztrganin, ki lahko povzrocijo resne
tezave, zaradi katerih o¢esa ne moremo vec operirati. V¢asih pri trakcijskem
odstopu mreznice nacértujemo vec zaporednih operacij (29).

Pri ROP vitrektomija ni ucinkovit poseg, zato moramo poskrbeti za presejan-
je nedonosenckov in pravocasno zdravljenje, Se preden se odstop mreznice
sploh pojavi ali vsaj preden napreduje. Vitrektomija je indicirana v stadiju 5 in
stadiju 4b. V stadiju 4a vCasih svetujemo opazovanje, saj se lahko delni odstop
mreznice Se umakne. Rezultati vitrektomije niso obetavni, saj v vedji raziskavi
s 6-letnim sledenjem pri polovici oces vidne ostrine ni bilo mogoce doloditi,
kar 40 % preiskovancev pa je imelo zelo slab vid, slepoto ali le sposobnost
zaznavanja svetlobe. Anatomsko uspesnost vitrektomije so ugotovili pri 89 %
preiskovancev (17/19) v stadiju 4a, pri 63 % preiskovancev (24/38) v stadiju
4b in pri 42 % preiskovancev (13/31) v stadiju 5 (30).

3. EKSUDATIVNI ODSTOP MREZNICE

Eksudativni odstop, npr. Coatsova bolezen, se odraza v razli¢nih stopnjah z
zaCetnimi teleangiektazijami, subretinalno in intraretinalno eksudacijo ter
eksudativnim odstopom. Eksudativni odstop je pri Coatsovi bolezni in pri
drugih eksudativnih boleznih mreznice indikacija za vitrektomijo samo ob
prisotnosti PVR oziroma ob pridruzenem trakcijskem odstopu mreznice (31).



VITREKTOMUA PRI POSKODBI OCESA

Poskodbe ocesa najpogosteje sreCamo pri deckih v starosti priblizno 10 let
(32,33) in so najpogostejsi vzrok monokularne slepote pri otrocih (34).

Vitrektomija je pri odprti ocesni poskodbi indicirana pogosteje kot pri zaprti
ocesni poskodbi (34). Vidna ostrina je slabsa po vitrektomiji zaradi odprte
ocesne poskodbe (35,36). Dejavniki tveganja slabe vidne ostrine po vitrek-
tomiji zaradi oCesne poskodbe so endoftalmitis, odstop mreznice, velikost
rane, posteriorna umescenost rane, topa poskodba in niZja starost (37-39).

Za napoved vida po ocesni poskodbi uporabljamo standardni tockovnik
ocesne poskodbe (angl. Ocular Trauma Score, OTS) (40), Ceprav si izsledki
raziskav glede njegove uporabe pri otrocih niso enotni. Otrokom prilagojen
tockovnik POTS (angl. Pediatric Ocular Trauma Score) (41), ki so ga izdelali
posebej za otroke, kot dejavnik sicer izkljucuje zacetno vidno ostrino, a se je
Zal glede napovedne vrednosti izkazal kot pomanjkljiv (42).

VITREKTOMUJA PRI MAKULOPATIJAH

1. Vitrektomija pri makularni luknji

Makularna luknja je pri otrocih navadno posledica poskodbe, Ceprav opisujejo
tudi primere makularnih lukenj neznanega izvora (t. i. idiopatske makularne
luknje). Ker se makularna luknja po poskodbi pri otrocih najveckrat sponta-
no zapre, svetujemo zacetno 3- do 6-mesecno opazovanje. Verjetnost spon-
tanega zaprtja je vecja pri manjsih luknjah, ob prisotnosti PVD in ob odsotno-
sti cistoidnih sprememb v slojih ob prekinitvi mreznice (43,44).

Ce se luknja ne zapre spontano, je indicirana vitrektomija. Pooperativni re-
zultati so dobri, saj se luknja zapre v 90 % in tudi vidna ostrina se pri vecini
izboljSa (45,46). Zavedati se moramo nevarnosti slabovidnosti, zato moramo
ukrepati ¢im prej (tudi glede na otrokovo starost).

2. Vitrektomija pri epiretinalni membrani

Epiretinalna membrana v makuli je pri otroku navadno povezana z drugimi
boleznimi (npr. s poskodbo ocesa, uveitisom, Zilnimi boleznimi in hamarto-
mom), manj kot tretjina primerov pa je idiopatska (47).



Membrana pri otrocih je znacilno zadebeljena in moc¢no adherentna. Zada-
jSnjega odstopa steklovine, ki je sicer znacilno prisoten pri odraslih, pri otro-
cih ni (48).

Odstranitev membrane z vitrektomijo je indicirana ob poslabsanju vida in/
ali metamorfopsiji, saj pri kar 74—86 % operiranih opisujejo pomembno iz-
boljsanje vida po operaciji (48). Opisujejo tudi nekaj primerov spontanega
lus¢enja epiretinalne membrane (49).
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PRIROJENA PTOZA ZGORNIJE VEKE

Brigita Drnovsek Olup, Ana Fakin
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1ZVLECEK

Prirojena ali kongenitalna ptoza je pove$ena zgornja veka, ki je prisotna Ze ob
rojstvu. Najpogosteje je enostranska, povezana z motnjo v razvoju levatorja
(misice dvigalke) zgornje veke pri sicer zdravem otroku. Pri klinicnem pregle-
du ugotavljamo nezadostno delovanje levatorja, ki se odraza tako s slabim
kréenjem kot raztezanjem, zato je pogosto prisoten tudi lagoftalmos. Priro-
jena ptoza se lako pojavlja tudi v sklopu razli¢nih sindromov, kot so blefarofi-
mozni sindrom (BPES), Marcus Gunnov jaw-winking sindrom in Hornerjev
sindrom. V kar Cetrtini primerov je povezana z nastankom ambliopije, ki je
lahko deprivacijska, refraktivna ali kombinirana, zato je klju¢nega pomena,
da stanje pravocasno prepoznamo in zdravimo. Vrsto kirurskega zdravljen-
ja izberemo glede na stopnjo ptoze, delovanje misSice dvigalke zgornje veke,
tveganje za ambliopijo in otrokovo starost. Ob visokem tveganju ambliopije
in/ali slabem delovanju levatorja najpogosteje opravimo suspenzijo na ¢elno
misico, sicer pride v postev resekcija levatorja.

uvoD

Prirojeno ali kongenitalno ptozo navadno diagnosticiramo ob rojstvu ali v
prvih letih Zivljenja. Najpogosteje je povezana z disgenezo miSice dvigalke
zgornje veke (v nadaljevanju: levator) in je lahko enostranska ali obojestrans-
ka (1-3). Pojavlja se lahko posamicno ali v sklopu razli¢nih sindromov. V prib-
lizno Cetrtini primerov je povezana z motnjo v razvoju vida, ki se pojavi, ker
veka prekriva zenico (deprivacijska ambliopija) ali zaradi mehanskega pritiska
veke, ki spremeni obliko zrkla in s tem povzrodi astigmatizem (refraktivna am-
bliopija) (4,5). Zato je klju¢nega pomena, da ptozo pravocasno prepoznamo
in stanje ustrezno obravnavamo (5,6).



ANATOMLUA

Za gibanje zgornje veke so odgovorne tri miSice — dva retraktorja, ki veko
dvigujeta, in en protraktor, ki veko spuscéa (Slika 1) (7,8). Retraktorja sta le-
vator zgornje veke in Mullerjeva miSica. Levator zgornje veke je pre¢nopro-
gasta misica, ki jo ozivCuje tretji mozganski zivec. lzvira iz apeksa orbite in se
pripenja na koZo, palpebralni (pretarzalni) del orbikularne misice, kjer tvori
pregib veke, in spodnji sprednji del tarzalne plosc¢e. Sestavljata jo proksimalni
misi¢ni del, ki je dolg priblizno 40 mm, in distalna aponevroza, ki je dolga
14-20 mm (9-11). Na meji med misicnim delom in aponevrozo je pre¢no
potekajo¢ Whitnallov ligament, ki levatorju nudi mehansko oporo (12,13).
Levator dvigne veko za priblizno 13—17 mm. Mdllerjeva miSica je gladka misi-
ca. Oziv€uje jo simpati¢no zivCevje, ki pride v orbito s tretjim mozganskim
Zivcem. lzvira iz aponevroze levatorja in se pripenja na zgornji rob tarzalne
plosce. Odgovorna je za dvig veke za 1-2 mm (14). Protraktor zgornje veke je
orbikularna misica, ki jo sestavljata orbitalni del in palpebralni del. Orbitalni
del je odgovoren za forsirano zapiranje veke, drugi pa za spontano me?ikanje.
Je pre¢noprogasta miSica in jo oZivcuje sedmi mozganski Zivec (15).

Muellerjeva midica Levator

Orbikulama miSica 4 ’ .
Orbitaini el Zgormji rektus Simpatiéna viakna

Preseptaini del
Pretarzaini del

Septum
Tarzalna ploéa

N1l NI

== M. IV
Zinov obroé

Tarzalna plodéa —

Spodnji retraktorji :

Septum T . M. VI
Orbikularma migica s

Spodnji obliquus  Ciliarni ganglij Medialni rektus

Slika 1: Anatomija ocesa in ocesnih misic. Retraktorja zgornje veke (levator in Miillerjeva
misica) sta oznacena z zeleno barvo, protraktor (orbikularna misica) pa z modro barvo.



KLINICNI PREGLED

O ptozi govorimo, ¢e zgornja veka sega vec kot 1-2 mm ¢ez limbus, o pomem-
bni ptozi pa, Ce zgornja veka sega Cez rob zenice. Pri klinicnem pregledu bol-
nika s ptozo moramo izmeriti razdaljo med zgornjim robom veke in reflek-
som lucke na roZenici (angl. margin-reflex distance, MRD), ki normalno znasa
priblizno 3 mm, in delovanje levatorja (viSinsko razliko roba veke pri pogledu
navzdol in pogledu navzgor), ki je normalno priblizno 13—17 mm. Delovanje
levatorja je pomembno za razlikovanje med miogeno ptozo in aponevrotic-
no ptozo. Pri miogeni ptozi je oslabljeno tako kréenje misice (tj. dvig veke
pri pogledu navzgor) kot tudi raztezanje misice (tj. sledenje veke pri pogle-
du navzdol), medtem ko je pri aponevroti¢ni ptozi delovanje misice navadno
normalno (16,17). Pri vsakem bolniku moramo pregledati tudi vidno ostrino,
reakcije zenic in bulbomotoriko, s ¢imer izklju¢imo bolezni, ki zahtevajo Sirso
obravnavo (Tabela 1). Preveriti moramo tudi morebitno prisotnost Bellovega
fenomena, ker lahko po operaciji ob lagoftalmosu in odsotnosti Bellovega
fenomena nastopi ekspozicijska keratopatija. Vedno preverimo tudi refrakci-
jo, saj je pri bolnikih pogosto prisoten astigmatizem.

VZROKI PRIROJENE PTOZE

Prirojena ptoza je najpogosteje miogena, povezana z disgenezo levatorja
zgornje veke, in je v velini primerov izolirana najdba pri sicer zdravem otroku
(18,19). Prirojena miogena ptoza se pojavlja tudi v sklopu sindromov, kot sta
blefarofimozni sindrom (BPES) in kongenitalna fibroza zunajocesnih misic
(CFEOM). Prirojena ptoza je lako tudi nevrogena, npr. v sklopu kongenital-
nega Hornerjevega sindroma, kongenitalne pareze okulomotornega Zivca ali
Marcus Gunnovega jaw-winking sindroma. Redko je prirojena ptoza mehans-
ka, npr. posledica tumorja v orbiti ali na sami veki, poskodbe (travmatska pto-
za) itd.

V nadaljevanju predstavljamo znacilnosti nekaterih vrst prirojene ptoze.

Izolirana prirojena ptoza

e Etiologija. Gre za disgenezo misi¢nih vlaken levatorja, ki so nadomesce-
na z vezivnim in mascobnim tkivom (19,20), lahko v povezavi z defektom
v oziv€enju (2). V raziskavah porocajo o vzro¢nih mutacijah v genih PTOS1



Tabela 1: Vrste ptoz glede na vzrok in cas pojava.

Vrste ptoz PRIROJENA PTOZA PRIDOBLJENA PTOZA
aponevroticna INVOLUTIVNA, drgnjenje vek,
blefarostat, trde kontaktne lece
miogena DISGENEZA LEVATORIJA, BPES, miastenija gravis*, CPEO*, misicne
kongenitalna fibroza zunajocesnih distrofije, OPMD
misic (CFEOM)
nevrogena - kongenitalna pareza Ill. pareza lll. moZganskega Zivca*
mozZganskega Zivca Hornerjev sindrom*
- kongenitalni Hornerjev sindrom multipla skleroza, oftalmoplegicna
- Marcus Gunnov jaw-winking migrena
sindrom
mehanska pleksiformni nevrinom hemangiom | orbitalni tumor#*, halacij, karcinom
koze, edem veke, hematom
travmatska
psevdoptoza mikroftalmus, anoftalmus, hipertropija, enoftalmus, ftiza, defekt zgornjega

sulkusa, blefarospazem

Opomba: Najpogostejsi vrsti ptoze sta oznaceni z velikimi tiskanimi in krepkimi ¢rkami. Legen-
da: CPEO — kronicna progresivna eksterna oftalmoplegija; BPES — sindrom blefarofimoza, pto-
za, inverzni epikantus; OPMD — okulofaringealna misi¢na distrofija; * = Zivljenje ogrozZajoce.
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Slika 2: Merjenje delovanja levatorja zgornje veke.

(21,22) in ZFH4 (23) ter o razli¢nih tipih dedovanja (dominantno, X-vezano) z
razlicno stopnjo penetrance (17). Pojavnost ocenjujejo na 1/842 rojstev (24).
e Klini¢na slika. V 75 % je ptoza enostranska in se pogosteje pojavlja na levi
strani (24) (Slika 3A). KazZe se s slabo izrazenim pregibom veke in slabim de-



lovanjem levatorja, zato se veka pri pogledu navzgor le malo dvigne, pri po-
gledu navzdol pa ne sledi pogledu (17). V redkih primerih je hkrati prizadeta
zgornja prema misica. Ta je vzrok odsotnosti Bellovega fenomena, kar lahko
po operaciji privede do ekspozicijske keratopatije (25-27).

« Zdravljenje. Ce je delovanje levatorja zadovoljivo, zdravimo z resekcijo
levatorja (Slika 3B). Pri zelo slabem delovanju levatorja opravimo suspenzijo
tarzusa na ¢elno misico z avtolognim ali aloplasticnim materialom (28) (Slika
4). V postev pride tudi pristop z napredujocim frontalnim reznjem (29).

Slika 3: 3A - prirojena levostranska ptoza; 3B — izgled po operaciji z resekcijo levatorja.

Slika 4: Operacija obojestranske prirojene ptoze s suspenzijo na ¢elno misico. 4A
— medoperativni rezi na celu; 4B — pooperativni izgled; 4C - silikonski trak; 4D —
mersilenska mreZica.



Blefarofimozni sindrom (blefarofimoza, ptoza, inverzni epikantus, BPES)

e Etiologija. Je posledica mutacije v genu FOXL2 in se deduje avtosomno
dominantno (30).

¢ Klinicna slika. KaZe se z blefarofimozo (ozko oCesno rezo), ptozo, inver-
znim epikantusom (koZzno gubo preko medialnega kantusa, ki poteka od
spodnje veke proti zgornji veki) in telekantusom (povecano razdaljo med
notranjima kantusoma) (Slika 5A). Bolniki imajo lahko tudi splos¢en nos, hi-
poplazijo zgornjega orbitalnega roba, hipertelorizem, zgodnjo disfunkcijo ja-
j¢nikov in niZjo inteligenco (31,32).

e Zdravljenje. Zdravimo s stopenjskimi kirurskim ukrepanjem (33) (Slike
5B-D).

Slika 5: 5A - deklica z blefarofimoznim sindromom (BPES). Vidimo obojestransko ptozo in
inverzni epikantus. 5B — pooperativni izgled. 5C — medialna kantoplastika. 5D — operacija

ptoze z resekcijo levatorja.

Marcus Gunnova jaw-winking ptoza

e Etiologija. Gre za aberantno povezavo med motori¢nimi viakni tretjega
mozZganskega Zivca, ki oZivéujejo levator zgornje veke, in motori¢nimi vlak-
ni petega mozganskega Zivca, ki oZivéujejo zunanjo in notranjo pterigoidno



misico (34,35). Po alternativni hipotezi gre za dezinhibicijo primitivnih meha-
nizmov odpiranja oci ob odpiranju ust (35,36).

e Klini¢na slika. Navadno se kaZe z enostransko poveseno veko, ki se sinki-
neti¢no dviguje pri premikanju Celjusti, npr. pri dojenju ali Zvecenju (35) (Slika
6).

e Zdravljenje. Zdravimo z miektomijo nad Whitnallovim ligamentom in z
enostransko ali obojestransko suspenzijo na ¢elno misico (37-39). V postev
pride tudi enostranska anastomoza med levatorjem in frontalno misico (40).

Slika 6: Bolnik z Marcus Gunnovo jaw-winking ptozo. 6A — ptoza leve veke v primarnem
poloZaju. 6B - dvig veke pri Zvecenju.

Prirojeni Hornerjev sindrom

e Etiologija. Je posledica okvare simpati¢nega ozivéenja Mllerjeve misice,
npr. zaradi poskodbe brahialnega pleteza pri porodu ali nevroblastoma para-
vertebralne simpati¢ne verige (41-43).

e Klini¢naslika. Kaze se s poveSenostjo zgornje veke za 1-2 mm in z dvigom
spodnje veke za 1 mm, kar povzrodi izgled enoftalmusa. Zaradi soCasnega



nedelovanja dilatatorja zenice na prizadeti strani je prisotna tudi anizokorija,
ki je bolj izraZzena v temi (prizadeta zenica se ne 3iri). Lahko sta prisotna tudi
zniZzan znotrajocesni tlak in hiperemija veznice, ob prisotnosti lezije prvega ali
drugega nevrona pa tudi anhidroza. Pri prirojenem Hornerjevem sindromu je
vCasih pridruzena tudi heterokromija (tj. svetlejsa Sarenica na prizadeti stra-
ni) (6,42,44).

e Preiskave. Hornerjev sindrom potrdimo s kokainskim testom. Izvedemo
ga tako, da v obe ocesi kapnemo dve kapljici 4- do 10-odstotnega kokaina
in po 45 minutah izmerimo Sirino zenic. Zdrava zenica se razsiri, ker kokain
blokira privzem noradrenalina iz sinapti¢ne Spranje, s ¢imer poveca njegovo
koncentracijo, medtem ko na prizadeto zenico zaradi okvare simpati¢nega
Ziv€evja in s tem odsotnosti noradrenalina kokain nima ucinka. Diagnosti¢na
je razlika v Sirini zenic za vec kot 1 mm. V ambulantah, kjer kokaina ni na voljo,
lahko uporabimo tudi 0,5- do 1-odstotni apraklonidin — Sibek agonist alfa 1,
ki pri deinervirani sarenici zaradi navzgornje (angl. up) regulacije noradrena-
linskih receptorjev alfa 1 povzroci razsiritev, med tem ko se zdrava zenica ne
razsiri ali se celo zoZi (42). Raven okvare simpati¢nega Ziv¢evja lahko doloci-
mo z 1-odstotnim hidroksiamfetaminom, ki povzroci spros¢anje noradrena-
lina iz Zivénih koncicev. Pri okvari prvega ali drugega nevrona povzroci razsir-
itev zenice, pri okvari tretjega nevrona pa zaradi odsotnosti noradrenalina
nima ucinka. Test je relativno nezanesljiv, zato ga ne izvajamo rutinsko, pac pa
je indicirana slikovna diagnostika v sodelovanju z nevrologom. Pri odraslem
bolniku s sumom na kongenitalni Hornerjev sindrom si lahko pomagamo s
starimi slikami (45—47).

e Zdravljenje. Ce je vzrok nevroblastom, je primarno vzro¢no zdravljenje,
po katerem se lahko ptoza spontano popravi. Ob potrebi po kirurSkem zdrav-
lienju ptoze lahko opravimo miullerektomijo (28,48). Pred posegom lahko s
fenilefrinom ocenimo predvideni dvig veke (49).

NACELA KIRURSKEGA ZDRAVLJENJA PRIROJENE PTOZE

Pri izbiri kirurSkega pristopa vedno upostevamo dejavnike, kot so stopnja
povesenosti zgornje veke, delovanje levatorja, otrokova starost in tveganje
ambliopije (Slika 7) (6). Pred operacijo moramo oceniti tudi verjetnost more-
bitnih zapletov, kot sta ekspozicijska keratopatija in diplopija (50).



Ob visokem tveganju ambliopije operiramo ¢im hitreje. Pri slabem delovanju
levatorja (< 3—4 mm) je metoda izbire navadno suspenzija na ¢elno misico, ki
je lahko enostranska ali obojestranska (Slika 4B). Materiali, ki jih uporablja-
mo za suspenzijo, so silikon, mersilen, stegenska fascija in palmarna fascija
(2,51,52) (Sliki 4Cin 4D). Alternativna moznost brez uporabe tujih materialov
je suspenzija z uporabo reznja ¢elne misice (53). Ce je delovanje levatorja
zadovoljivo (vsaj 3—4 mm), je optimalen nacin zdravljenja njegova resekcija
(2,6,51, 54) (Sliki 3A in 5D). Resekcijo levatorja nekateri kirurgi zagovarjajo
tudi pri zelo slabem delovanju levatorja (51). Pri ptozi zaradi Hornerjevega
sindroma, ki se popravi po testu s fenilefrinom, pride v postev mullerektomija
(2,48,50).
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Slika 7: Algoritem za izbiro kirurskega pristopa pri zdravljenju ptoze zgornje veke in primeri
patologije za posamezen poseg. Prirejeno po (50).
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NAVODILA ZA OBRAVNAVO SKILJENJA IN SLABOVIDNOSTI
PRI OTROCIH

Dragica Kosec

Ocesna klinika, Univerzitetni klinicni center Ljubljana

PREDSTAVITEV

S slabovidnostjo in skiljenjem pri otroku se srecujejo sestre v pediatri¢ni am-
bulanti, pediatri, vzgojitelji in ucitelji, oftalmologi, ortopticarji, optometristi
in Stevilni drugi.

Za uspesno vodenje in zdravljenje so potrebna enotna stalis¢a ukrepanja bolj
kot specifi¢ni protokoli. Za vsakega otroka je potrebno pripraviti individualni
nacrt diagnostike in zdravljenja.

uvobD

Slabovidnost in Skiljenje je dokaj pogosto stanje pri otrocih, ki skupaj pred-
stavlja okrog 5 % pet let starih otrok, od katerih je 60 % eso-odklonov in 20 %
ekso-odklonov (1). Samo slabovidnost predstavlja 1,2 % do 4,4 % (2,3).
Slabovidnost in Skiljenje vplivata na porusen pravilen razvoj binokularne in-
terakcije in vzpostavitev binokularnega vida s posledi¢no pravilnim razvojem
globinskega vida. Vse to vpliva na otrokov kasnejsi psihosocialni razvoj in
zapusca posledice v odrasli dobi, kar vpliva na izbiro poklica in zaposlitvene
moZnosti.

Z zgodnjo diagnozo in hitrim ustreznim ukrepanjem pri otroku s slabovidnos-
tjo in/ali skiljenjem vplivamo na manj$o pogostost slabovidnosti in $kiljenja
v odrasli dobi.

Skiljenje in/ali slabovidnost pri otroku je redkeje simptom resnejsih bolezni
(tako ocesnih kot tudi sistemskih).

Namen obravnave obeh stanj je:

- vzpostaviti optimalno vidno funkcijo obeh oces,

- vzpostaviti binokularno vidno funkcijo,



odkriti resno oc¢esno in sistemsko patologijo pri otroku,
doseci socialno sprejemljivo poravnanost oci,
doseci optimalno poravnanost glave pri kompenzatornih nagibih.

Diagnozo je mozno postaviti z enim ali dvema obiskoma, zdravljenje in sprem-
lianje pa nato potekata vse otrostvo do vzpostavitve zrelega vidnega sistema.

SLABOVIDNOST

Slabovidnost pomeni slabso vidno funkcijo, predvsem vidno ostrino enega ali
obeh oces, ki je nastala zaradi motenega normalnega razvoja vida v obcut-
liivem obdobju v otrostvu.

Vrste slabovidnosti:

deprivacijska slabovidnost (siva mrena, glavkom, motna roZenica, ptoza,
stanje po poskodbi, vnetja roZenice, keratokonus itd.);

strabizmicna slabovidnost (pojavi se pri konstantnem skiljenju ali deficitu
fiksacije);

anizometri¢na slabovidnost (nastane zaradi razlike v refrakcijski hibi
med ocesoma, ki povzroca razliko v velikosti in/ali obliki slik obeh oces,
saj ju moZgani ne zmorejo enakovredno prepoznati in zdruziti).

Preiskave:

osebna anamneza: obsega naj natancen opis tezav, ki jih starsi opazujejo
pri otroku;

druzinska anamneza: obsega naj oZjo druzino pa tudi tete, stare starse in
druge v SirSem sorodstvu, ki bi lahko imeli podobne tezave;

opazovanje otroka med pregledom: opazujemo polozaj glave, nacin
gibanja, polozaj oi, ali si otrok mane o¢i, ali si pokriva eno oko, ali mizi na
eno oko;

test vidne ostrine (glede na starost in sposobnost sodelovanja teste
prilagajamo otroku): spremljanje predmeta in prijemanje, preferen¢no
gledanje, optotipi glede na starost otroka (pri 5 letih naj bi Ze uspel
pokazati znake E na Snellenovih tabelah; vidno ostrino moramo dolocati
s trenutno najboljSo opticno korekcijo, kot jo ima otrok;

stereo test (Titmus test, Langov test);



klinicni pregled: cover test, gibljivost zrkel (ob tem ocena delovanja posa-
mezne zunanje o¢esne misice), Bielschowskyjev test pri nagibih glave;
dolocitev Skilnega kota (Hirschbergov test, Krimsky test, testiranje s si-
noptoforjem);

dolocitev refrakcije v cikloplegiji: 0,5 % sol. Atropini sulfatis (do 7. leta
starosti), 1,0 % sol. Atropini sulfatis (po 7. letu starosti), 2 % sol. Cyclopen-
tolat (pri vecjih otrocih), 1 % sol. Cyclopentolat (pri manjsih otrocih), 2 %
sol. Homatropini (pri Solskih otrocih) Ob prvem in osnovnem pregledu
nujno izmerimo refrakcijo v cikloplegiji;

pregled sprednjih oesnih delov in olesnega ozadja, vklju¢no s pregle-
dom fiksacije.

Zdravljenje:

¢e odkrijemo organski vzrok, zaradi katerega je moten razvoj vida in
je prisotna slabovidnost, najprej zdravimo vzrok;

predpis ocal glede na vrednost izmerjene refrakcije v cikloplegiji v polni
vrednosti;

okluzija boljSega ocesa (trajanje in intenzivnost pokrivanja sta odvisna
od starosti in zacetka nastanka ambliopije, starosti otroka ob ugotovitvi
ambliopije, ostrine vida ob odkritju, odzivanje otroka na pokrivanje,
kompliance prizdravljenju). Izdelanih je bilo veliko protokolov za pokrivan-
je, toda najvec uspeha dosezemo z individualnim prilagajanjem. Tako naj-
laZje dosezemo sodelovanje;

pleopticne vaje in tudi ortopticne vaje (na spletu je vec aplikacij za
tovrstni trening, tudi slovenska razli¢ica Amblyoplay);

prenehanje pokrivanja naj ne bo nenadno (slabsa kot je bila zacetna
vidna funkcija, dlje ¢asa je potrebno postopno manjsanje pokrivanja po
dosezenem cilju vidne funkcije).

SKILJENJE

Skiljenje pomeni neporavnani opti¢ni osi, ki preprecujeta bifovealno fiksacijo.

Simptomi:

neporavnani o¢esni osi,
nekoordinirani oéesni gibi,



- dvojni vid,
- gledanje predvsem z enim ocesom in onemogocen razvoj globinske
zaznave.

Delitev strabizma
Skiljenje lahko delimo glede na ¢as nastanka, smer odklona, gibljivost zrkel,
stalnost odklona, vzrok skiljenja.

Preiskave

Skiljenje in slabovidnost sta med seboj tesno povezana. Ce otrok $kili, bo ver-

jetno slaboviden in obratno, ¢e je otrok slaboviden in brez zdravljenja, bo

zacel Skiliti.

Zato ob sumu na skiljenje opravimo vse preiskave kot pri slabovidnosti:

- osebna anamneza: obsega naj natancen opis tezav, ki jih starsi opazujejo
pri otroku;

- druzinska anamneza: obsega naj oZjo druzino pa tudi tete, stare starse in
druge v SirSem sorodstvu, ki bi lahko imeli podobne tezave;

- opazovanje otroka med pregledom: opazujemo polozaj glave, nacin
gibanja, polozaj o¢i, ali si otrok mane o¢i, ali si pokriva eno oko, ali mizi na
eno oko;

- test vidne ostrine (glede na otrokovo starost in sposobnost sodelovanja
teste prilagajamo otroku): spremljanje predmeta in prijemanje,
preferencno gledanje, optotipi glede na starost otroka (pri 5 letih naj
bi Ze uspel pokazati znake E na Snellenovih tabelah; vidno ostrino
moramo dolocati s trenutno najboljSo opti¢no korekcijo, kot jo ima otrok;

- stereo test (Titmus test, Langov test);

- kliniéni pregled: cover test, gibljivost zrkel (ob tem ocena delovanja
posamezne zunanje ocesne misice), Bielschowskyjev test pri nagibih
glave;

- dolocitev skilnega kota (Hirschbergov test, Krimsky test, testiranje s
sinoptoforjem);

- dolocitev refrakcije v cikloplegiji: 0,5 % sol. Atropini sulfatis (do 7. leta
starosti), 1,0 % sol. Atropini sulfatis (po 7. letu starosti), 2 % sol. Cyclopen-
tolat (pri vecjih otrocih), 1 % sol. Cyclopentolat (pri manjsih otrocih),
2 % sol Homatropini (pri Solskih otrocih) Ob prvem in osnovnem
pregledu je nujna izmera refrakcije v cikloplegiji;



pregled sprednjih ocesnih delov in olesnega ozadja, vklju¢no s pregle-
dom fiksacije.

Pojavnost skiljenja

Zdravi dojencki do tretjega meseca starosti pogosto intermitentno poskilijo.
Kasnejsi pojav Skiljenja zahteva pregled, da izklju¢imo ocesne in sistemske
bolezni. Skiljenje je pogosto spremljajo¢ simptom pri nevrologkih boleznih
in kraniofacialnih razvojnih anomalijah. Bolj pogosto je Skiljenje pri nedo-
noSenckih.

Zdravljenje:

predpis ocal, ¢e so so potrebna;

zdravljenje slabovidnosti, Ce je prisotna;

vaje za gibljivost zrkel — trening posamezne zunanje ocesne misice, ki
deluje nepravilno;

vzpostavitev binokularne vidne funkcije;

kirursko zdravljenje skiljenja: infantilni strabizem operativno korigiramo
ob drugem letu starosti, konkomitantni strabizem pa operiramo ¢im prej,
ko dosezemo ob polni korekciji dober vid, a se skiljenje kljub temu ne
popravlja (navadno ne pred tretjim letom starosti). Tako omogocimo
pogoje za razvoj binokularnega vida.
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OTROKU
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V prispevku predstavljam deset pomembnih in pogostih ofesnih stanj pri
otroku, ki jih obravnavata pediater in pogosto tudi oftalmolog. Mednje nisem
vkljucila skiljenja, ambliopije in uveitisa, saj jih avtorji predstavljajo v drugih
prispevkih.

Stenoza solznih poti pri dojencku

Konjunktivitis novorojencka

Alergijske bolezni ocesne povrsine

Blefaritis, hordeolum, halacij

Refraktivna motnja

Nistagmus

Celulitis orbite

Rdec odsev: asimetrija, odsotnost, levkokorija

. Anizokorija

10. Novosti pri obravnavi otroka s prirojeno sivo mreno
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Klju€ne besede: stenoza solznih poti, konjunktivitis novorojencka, alergijske
bolezni ocesne povrsine, blefaritis, hordeolum, halacij, refraktivna motnja,
nistagmus, celulitis orbite, rdec¢ odsev, anizokorija, prirojena siva mrena.

uvobD

Obravnava otroka v oftalmoloski ambulanti ima svoje posebnosti. Pogosto se
namrec zgodi, da pregleda ne moremo opraviti tako natan¢no, kot bi Zele-



li, ali pa za natancen pregled porabimo bistveno vec ¢asa in energije kot za
pregled sodelujoCega odraslega bolnika. Pri otroku se klini¢na slika pogosto
ne ujema v celoti z znacilno klini¢no sliko, ki jo pricakujemo pri doloenem
bolezenskem stanju. Sre¢amo se s stanji, ki so znacilna za otrostvo in jih pri
drugih starostnih skupinah prakti¢no ni. Tudi zdravljenje otrok ima svoje za-
konitosti, ki vkljuCujejo izbiro pravega zdravila, pravi odmerek zdravila in pravi
nacin dajanja zdravila ter poznavanje sistemskih in nezelenih ucinkov zdravil
na razvijajocCi se organizem. Pri obravnavi otrok se moramo zavedati tudi am-
bliogenega ucinka ocesnih bolezni, ki je specifi¢en za zgodnje otrostvo in v
odrasli dobi ne predstavlja ve¢ nikakrsnih tezav. Pogosto se tudi izkaze, da so
pregled otroka, postavitev pravilne diagnoze in zdravljenje bolezni sicer zelo
pomemben del obravnave, a je vsaj tako pomembna tudi pravilna komuni-
kacija s starsi kot klju¢nim vmesnim ¢lenom med otrokom in oftalmologom.
Dobro sodelovanje s starsi, ki nam tudi zaupajo, je neobhoden pogoj us-
pesnega zdravljenja.

1. STENOZA SOLZNIH POTI PRI DOJENCKU

Prirojena stenoza solznih poti (SSP) (angl. congenital nasolacrimal duct ob-
struction, CNLDO) je v prvih mesecih po rojstvu pogosta tezava. Zaradi zapore
ali zozitve v odtekanju solz je pogosta epifora s posledi¢no sekundarno okuz-
bo. Epidemioloske raziskave so pokazale, da je SSP prisotna pri 5-20 % otrok
v prvem letu Zivljenja, pri novorojenckih pa celo pri 95 %. Pojavnost SSP je pri
nedonosenckih vecja kot pri otrocih, rojenih ob roku poroda.

Najpogostejsi vzroki SSP so prisotnost membranske opne v distalnem delu
nazolakrimalnega voda, zozitev v podrocju spodnje nosne $koljke v nosu ali
kostne nepravilnosti, ki vodijo v zoZitev distalnega dela solzne poti.

V 20 % je SSP obojestranska. Otroku se solzi oko. Lahko ima mukopurulenten
izcedek (vzrok SSP je navadno bolj distalno, v predelu Hasnerjeve valvule)
ali serozen izcedek (vzrok SSP je navadno bliZje solznega mesicka, v predelu
Rosenmiillerjeve valvule).

Izsledki raziskav kazejo, da se lahko stanje spontano izboljsa do 13. mese-
ca starosti v kar 95 % primerov, najpogosteje v prvih treh mesecih. Splosno
priznana konzervativna metoda zdravljenja je masaza solznega mesicka, ki jo
je leta 1923 prvi opisal J. F. Crigler. Izvajamo jo tako, da s pritiskom palca na
predel solznega mesicka vzpostavimo nadtlak v solznem sistemu in s tem po-



spesimo razresitev zozitve distalno. Vloga antibioti¢nih kapljic pri zdravljenju
SSP je vprasljiva. V Stevilnih raziskavah so namrec pokazali, da pogosta upo-
raba antibioti¢nih kapljic vodi v razvoj odpornih bakterij in kroni¢no vnetje v
predelu solznega mesicka, zato antibiotik predpisemo le pri izrazito trdovrat-
nih vnetjih in ob prisotnosti purulentnega izcedka. StarS§e moramo natan¢no
pouciti o masazi v predelu solznega mesicka, spiranju ocesa in Cis¢enju nosu.
Pravocasno moramo prepoznati dakriocistitis, saj lahko privede do zapletov,
kot sta orbitalni in preseptalni celulitis.

Ce SSP vztraja tudi po 12. mesecu starosti, sta na mestu sondiranje in pre-
brizganje solznih poti v splodni anesteziji. UspeSnost posega je 75-80 %. Pri
otroku, ki ima po sondiranju in prebrizganju Se vedno tezave, lahko postopek
ponovimo, izvedemo silikonsko intubacijo (silikonska cevka ostane na mestu
2—6 mesecev) ali opravimo balonsko katetrsko razsiritev solznih poti, ki jo
izvajajo v nekaterih centrih. V redkih primerih (< 2 %) zaradi anatomskih in
razvojnih nepravilnosti omenjeni posegi niso uspesni, zato je na mestu kiru-
rski poseg — dakriocistorinostomija (DCR).

Pri priblizno 3 % otrok s SSP ugotavljamo prirojeno dakriocistokelo, pri ka-
teri zaradi distalne zapore pride do raztezanja solznega mesicka. Ze kmalu po
rojstvu lahko opazimo modrikasto oteklino v predelu pod medialnim kantu-
som in nazalno od njega. Na mestu dakriocistokele pogosto pride do okuzbe
in razvoja dakriocistitisa. Pogosto so pridruzene tudi cisticne spremembe
nosnega dela solzne poti, ki lahko celo otezijo dihanje novorojencka. Pri da-
kriocistokeli sta zato na mestu zgodnje sondiranje in prebrizganje, vklju¢no
z intenzivno masazo mesta nad dakriocistokelo, ki omogoca dekompresijo
vsebine. Posege opravimo najpozneje v 3. tednu starosti. V priblizno 25 % je
potrebno kirursko zdravljenje. V diferencialni diagnozi moramo pomisliti na
hemangiom, dermoidno cisto in encefalokelo (1).

2. KONJUNKTIVITIS NOVOROJENCKA

Konjunktivitis novorojencka (KN) je vnetje ali okuzba oesne veznice v prvem
mesecu po rojstvu. Je najpogostejsa okuzba v 1. mesecu starosti in prisotna
pri 1-25 % novorojenckov. KN razdelimo v tri skupine: kemijski konjunktivitis,
bakterijski konjunktivitis in virusni konjunktivitis. V vecini je KN samoomeju-
jo¢ in ne ogroza vida. Redke oblike KN lahko spremljajo resni sistemski ucinki,
ki v€asih povzrocijo slepoto.



Za vse vrste KN so znacilni: drazenje oCesne veznice, hemoza veznice ter izce-
dek in oteklina vek. Dodatni klini¢ni znaki, npr. enostranska ali obojestranska
prizadetost, izrazitost injekcije in hemoze, vrsta izcedka in prisotnost pse-
vdomembran, lahko kaZejo na posamezen podtip KN. Pomembni so tudi po-
datki o ¢asovnem poteku bolezni, o prebolelih okuzbah in pozitivnih brisih pri
materi (in ocetu) (2,3,4).

Kemijski konjunktivitis. Kemijski KN se navadno pojavi 1-2 dneva po vnhosu
kemijskega agensa (najpogosteje Credejevih kapljic ali povidon jodida, ki ju
Se danes marsikje uporabljajo profilakticno) in je praviloma obojestranski.
Stanje se spontano izbolj$a, zato svetujemo le spiranje oci z umetnimi solza-
mi brez konzervansa ali s fizioloSko raztopino.

Klamidijski konjunktivitis. PribliZno 2—20 % nosecnic je okuZenih z bakteri-
jo Chlamydia trachomatis, pojavnost klamidijskega KN pri novorojencku
okuZene matere pa je 20-50 %. Razvije se 5-14 dni po rojstvu. Lahko je enos-
transki ali obojestranski, z mukopurulentnim izcedkom in morebitno prisot-
nostjo psevdomembran. Klamidijski KN lahko spremljajo zamasSenost nosu,
vnetje srednjega usesa in pljucnica, ki se lahko razvije v 4-12 tednih po rojst-
vu. Ce v brisu veznice osamimo klamidijo in ima otrok tudi simptome okuzbe
dihal, ga zdravimo s sistemskim eritromicinom (v dnevnem odmerku 50 mg/
kg, razdeljenem v 4 odmerke, peroralno, 14 dni). Otrok s klamidijskim kon-
junktivitisom, ki nimajo simptomov dihal, ne zdravimo sistemsko, saj lahko
sistemski eritromicin povzroci hipertroficno zozitev pilorusa. Novorojencku
predpiSemo lokalno zdravljenje z azitromicinom v kapljicah.

Gonokokni konjunktivitis. V zahodnem svetu je razsirjenost gonokoknih
okuZb materni¢nega vratu pri Zenskah praviloma < 1 %, v nekaterih delih sve-
ta pa tudi vec kot 20 %. Verjetnost, da otrok okuZene matere pri vaginalnem
porodu razvije gonokokni KN je 30-50 %, Ce je mati dodatno okuZena tudi s
klamidijo, pa skoraj 70 %. Simptomi se pojavijo 2. do 5. dne po rojstvu. Klini¢-
na slika je pogosto dramati¢na z izrazito oteklino vek, gostim purulentnim
izcedkom, izrazito hemozo veznice in s hudim konjunktivalnim drazenjem
zrkla. Gonokok lahko prodre skozi neposkodovano rozenico (v priblizno 15 %
gonokoknih KN), kar v zacetku opazimo kot grob, bel, periferni rozenicni in-
filtrat. V dveh tednih se na tem mestu razvije razjeda roZenice. Zaplet je per-
foracija in brazgotina na rozenici zaradi neovaskularizacije. Otroci okuzenih
mater dobijo profilakticni odmerek ceftriaksona ali cefotaksima. Gonokokni
konjunktivitis potrdimo z brisom veznice, pri ¢emer moramo izkljuciti bakter-



iemijo in meningitis. Zdravimo sistemsko s cefalosporinom 7—14 dni. Pomem-
bna lokalna ukrepa sta spiranje oci in odstranjevanje purulentnega izcedka.
Ostali bakterijski konjunktivitisi. Najpogostejsi vir ostalih bakterij je
otrokov nazofarinks, najpogostejsi povzrocitelji pa Staphylococcus aureus,
pnevmokok, Streptococcus viridans, enterokoki, hemofilus itd. Navadno se
pojavi med 5. in 14. dnevom starosti in je lahko enostranski ali obojestranski.
Povzrocitelja potrdimo z brisom. Poskrbimo za ustrezno lokalno zdravljenje
Herpeti¢ni konjunktivitis. Redek vzrok KN je genitalna herpeti¢na okuzba
matere. Kaze se z vezikularnim izpuscajem po vekah, eritemom koZe vek,
konjunktivitisom, keratitisom in/ali anteriornim uveitisom. Keratitis tipi¢no
prizadane vse plasti roZenice. Herpeti¢ni KN je neredko povezan s sistemsko
herpeti¢no okuzbo, ki se kaze kot pnevmonitis, hepatitis, meningoencefali-
tis itd. Otroka zdravimo z intravenskim aciklovirjem (v dnevnem odmerku 60
mg/kg/dan, razdeljenim v 3 odmerke, 2-3 tedne).

3. ALERGIJSKE BOLEZNI OCESNE POVRSINE

Alergijska bolezen oCesne povrsine je najpogostejsa oCesna tezava pri otrocih
pred dopolnjenim 14. letom starosti. V to skupino uvrs¢amo alergijski kon-
junktivitis, vernalni keratokonjunktivitis in fliktenski keratokonjunktivitis (5).

Alergijski konjunktivitis. Alergijski konjunktivitis pri otroku ima vedinoma
znacilno klini¢no sliko rdecega ocesa z vodenim izlockom, oteklino in srben-
jem. Nastane ob stiku o¢esne povrsine z alergenom (trave, pelodi, prah, prsi-
ca, Zivalska dlaka itd.), na katerega je otrok preobcutljiv. Ker otrok pogosto
ne zna opisati obcutka v oceh (srbenje, peko¢ obcutek, obcutek tujka itd.),
se zanasamo na klini¢ni izgled, ki je lahko zelo razli¢en, od blagih do hudih
sprememb. Zaradi neprijetnega obcutka v oc¢eh si otrok menca oci, izrazito
mezika, obraca oci in v€asih postopno razvije tudi druge, neznacilne navade,
ki lahko spominjajo na tike. Diagnozo postavimo z natanéno anamnezo in
klinicnim pregledom, zato alergolosko testiranje za postavitev diagnoze niti
ni potrebno. Tezave zaradi alergijskega konjunktivitisa obvladujemo podob-
no ne glede na alergen: izogibamo se alergenu, ob sezonskem pojavu in ob
visjih koncentracijah alergena v zraku se manj zadrzujemo na prostem, up-
orabljamo zascitna ocala in hladne komprese, po prihodu v prostor si umi-
jemo obraz, izogibamo se mencanju oci itd. Pri otrocih uporabljamo enaka



zdravila kot pri odraslih, zlasti moramo biti previdni pri uporabi lokalnih kor-
tikosteroidov, ki jih praviloma predpisemo za ¢im krajsi ¢as ter otroka med
zdravljenjem z njimi redno spremljamo.
Vernalni keratokonjunktivitis. Navadno se pojavi med 3. in 5. letom starosti
ter v 90 % izzveni do odrasle dobe. TeZave so prisotne vse leto, a se spomladi
poslabsajo. Od tod tudi poimenovanje vernalni, kar pomeni spomladanski
(lat. ver = pomlad). Pogosteje se pojavlja pri deckih, pri otrocih s pozitivho
druzinsko anamnezo atopije in v toplejSih podnebjih. Otrok ima tezave z
obojestranskim srbenjem, solzenjem, obcutkom tujka v oceh in fotofobijo.
Pojavi se gost mukozni izlocek. Vernalni keratokonjunktivitis razdelimo v dve
obliki, tarzalno in limbalno. Pri tarzalni obliki je izrazitejSa reakcija tarzalne
veznice. Znacilno se kaze s pojavom gigantskih papil, ki lahko vodijo v zade-
belitev veke in pojav ptoze. Pri limbalni obliki pogosto vidimo t. i. Trantasove
pege, tj. skupke eozinofilcev, ki se pojavijo na vrhu limbalnih papil. Rozen-
ica je navadno bolj prizadeta pri tarzalni obliki, predvsem zgornja polovica
rozenice, ki je v stiku z zgornjo veko. Najpogostejsi pojav so pikcasti defekti
epitela, ki se lahko zdruzijo; tako nastane makroerozija. Ce se na erozijo prile-
pi mukozni izlocek, se lahko pojavi t. i. vernalni plak, ki lahko trajno okvari
vidno ostrino. Zdravljenje obsega kombinacijo zdravil, ki obsega stabilizatorje
mastocitov, lokalne in sistemske antihistaminike, lokalna nesteroidna pro-
tivnetna zdravila, kortikosteroide in ciklosporin (6).
Fliktenski keratokonjunktivitis. Fliktene so vezni¢ni in roZeni¢ni vnetni nodusi
in so pozen celi¢ni odziv na antigene, najpogosteje na stafilokoke. Vezni¢ne
fliktene, ki se navadno pojavijo na limbusu, so okrogle, roZnate, prosojne
spremembe, velikosti 1-3 mm. Rozeni¢ne fliktene pa so pogosto trikotne ob-
like, z bazo obrnjeno proti limbusu, pogosto globoko oZiljene s periferije. V
nasem okolju ob pojavu flikten pri otroku najprej izklju¢imo znake kroni¢ne-
ga stafilokoknega blefaritisa. Nastanejo lahko tudi kot odziv na tuberkulozne
antigene, na vnetje s protozoi (Leishmania), paraziti (uSmi) in kot posledica
lokalne okuzbe s klamidijo ali kandido.
Pristop k otroku obvezno obsega zdravljenje osnovnega vzroka (npr. veke),
okuzb (npr. Staphylococcus aureus) in celicnega odziva na antigen. Vkljucuje:
e nego robov vek;
e odvzem brisa veznice in zdravljenje okuzbe (npr. nanos kloramfenikola na
robove vek);



e sistemsko zdravljenje kroni¢nih in trdovratnih stanj (eritromicin v
odmerku 250 mg 2-krat/dan 10 dni ali azitromicin v odmerku 5 mg/kg/
dan v enkratnem odmerku 3—6 dni);

¢ lokalno zdravljenje s kortikosteroidi (npr. Lotemax 4-krat en teden, nato
postopno zmanjSevanje odmerka za eno kapljico vsak teden v naslednjih
Stirih tednih).

Otrok s fliktenskim keratokonjunktivitisom potrebuje redno spremljanje.

Starsi se morajo zavedati kroni¢nosti stanja, zato skusamo vzpostaviti ¢im

boljse sodelovanje.

4. BLEFARITIS, HORDEOLUM, HALACU

Blefaritis je pogosta kroni¢na teZava oCesne povrsine v vseh starostnih obd-
objih. Gre za bolezen robov vek z izrazitim vnetjem ali brez vnetja. Z blefariti-
som so povezani konjunktivitis, pojav hordeolov in cist Meibomovih Zlez, ke-
ratitis, prizadetost koZe itd. Pri otrocih je koZna prizadetost (rozacea, navadne
akne) bistveno manj pogosta kot pri odraslih, pogostejsi pa je keratitis, ki je v
primerjavi z relativno blagim vnetjem oc¢esne povrsine pogosto nesorazmer-
no izrazen in lahko pripelje do trajnega poslabsanja vidne funkcije. Simptome
blefaritisa pri otroku lajSamo podobno kot pri odraslem. Vkljucuje suho gret-
je, nego robov vek, predvsem pa izogibanje mencanju oci in pogostemu umi-
vanju rok. Zelo pomembno je, da starSe pouc¢imo o kroni¢nem poteku bolezni
in 0 nujnosti stalnega izvajanja omenjenih postopkov.

Hordeolum je na dotik obcutljiva vnetna sprememba na robu veke, ki se je
pojavila pred kratkim (nekaj dni), z izcedkom in okolno rdecino ter oteklino.
Vnet je lahko folikel trepalnice, Zeisova Zleza ali Meibomova Zleza. Vnetje je
pogosto povezano z okuzbo z bakterijo Staphylococcus aureus, a je lahko tudi
sterilno. Vecina hordeolov se spontano predre in drenira navzven v 1-2 ted-
nih. Pomagajo suho gretje 5-10 minut 3- do 6-krat na dan, nega robov vek, v
tezjih primerih tudi kombinacija antibiotika in kortikosteroida lokalno. V¢asih
iz hordeola nastane tudi halacij.

Halacij ali lipogranulom Meibomovih oz. Zeisovih Zlez je neboleca in elasti¢na
nodularna sprememba v veki. Bolezen poteka bolj kroni¢no kot pri hordeolu.
Obcutljivost veke je bistveno manjsa, pogosteje pa se pojavlja globlje v veki
in ne na njenem robu. Ker gre za granulomatozno, neinfektivno stanje zdrav-



lienje z antibiotiki navadno ni potrebno. Svetujemo suho gretje 5-10 minut
3- do 6-krat na dan. V vecini primerov se halacij resorbira spontano, véasih
pa vendarle zahteva kirurski vrez in ekskohleacijo, ki pri otrocih, mlajsih od
10-12 let, poteka v splosni anesteziji (7).

5. REFRAKTIVNA MOTNJA

Rast zrkla in emetropizacija. Refrakcija ofesa je kombinacija ukrivljenosti
rozenice, lomne moci lece in aksialne dolzine zrkla. Novorojenckovo zrklo se
precej razlikuje od zrkla pri odraslem, saj je v povprecju dolgo 17 mm (23 mm
pri odraslem) s povprec¢no keratometrijo 55 D (43 D pri odraslem) in s prem-
erom rozenice 9—10 mm (10-11 mm pri odraslem). Razpon refrakcije je zato
pri novorojencku od +2,0 D do +4,0 D ob skoraj pravilni Gaussovi razporedit-
vi. Do 4. leta starosti zrklo zraste do 90 % dolZine pri odraslem, roZenica pa se
splosci; govorimo o emetropizaciji.

Zanesljiva ocena refrakcije pri otroku zahteva cikloplegijo. Cikloplegijo lahko
doseZzemo na ve¢ nacinov. Najbolj prakti¢na je uporaba 1-odstotne raztopine
ciklopentolata (pri dojenckih, mlajsih od 6 mesecev, 0,5-odstotne raztopine
ciklopentolata) dvakrat v razmiku 5 minut in nato skiaskopija ¢ez 30 minut.
Najpopolnejso cikloplegijo sicer dosezemo z uporabo 1-odstotne raztopine
atropina 3 dni pred skiaskopijo. V raziskavi Multi-Ethnic Pediatric Eye Die-
sease Study Group so dokazali, da je povprecna skiaskopija pri otrocih s hip-
ermetropijo, mlajsih od 2,5 leta, po cikloplegiji z atropinom za +0,5 D visja
kot po cikloplegiji s ciklopentolatom pri istih oceh. Zakljucili so, da je rutinska
uporaba ciklopentolata zaradi prakti¢nosti priporocljiva tudi pri najmlajsih
otrocih ob upostevanju omenjene korekcije (8). Bolj zanesljivo refrakcijo kot
s ciklopentolatom lahko dosezemo z uporabo kombinacije 2-odstotnega ho-
matropina, 1-odstotnega tropikamida in 2,5-odstotnega fenilefrina trikrat,
pol ure pred pregledom.

Kratkovidnost. Natan¢nih navodil, od katere vrednosti dalje je smiselno ko-
rigirati kratkovidnost pri dojencku, malcku in predsolskem otroku, ni. Glede
na napotke Ameriskega zdruZenja za pediatricno oftalmologijo in strabizem
(angl. American Association for Pediatric Ophthalmology and Strabismus,
AAPQS) korigiramo kratkovidnost, vecjo od -3,0 D. Kratkovidnost je manj
ambliogena kot daljnovidnost, saj otrok odliéno akomodira ter tako razvija
in uporablja predvsem blizinski vid. V Solskem obdobju predpisemo polno



korekcijo, ki jo izmerimo po cikloplegiji. V zahodnem svetu opazamo trend
skokovitega povelevanja deleza vse mlajsih otrok s pomembno kratkovidno-
stjo. Epidemiologi pojav razlagajo z vse manj Casa, preZivetega na prostem,
predvsem pa z izrazito vec ¢asa, namenjenega blizinskemu delu, ki vkljucu-
je tudi elektronske naprave. Hitro napredujoco kratkovidnost upocasnimo z
dajanjem kapljic atropina v nizki koncentraciji vsak vecer. Svetovno zdruzenje
za otrosko oftalmologijo in strabizem (angl. The World Society of Paediatric
Ophthalmology and Strabismus, WSPQOS) je izdalo priporocila glede redne
uporabe 0,01-odstotnega atropina, pred kratkim pa so objavili izsledke ra-
ziskave, ki kaze na nekoliko boljsi uc¢inek ob uporabi 0,05-odstotnega atropi-
na (9). Daljnovidnost. Ker je hiperopija do dosezene emetropizacije fiziolos-
ka, je v najzgodnejSem obdobju ne korigiramo, ¢e ne doseze vrednosti +3,0
D do +4,0 D in otrok ne skili. Ob prisotnosti Skiljenja polno korigiramo vsako
hiperopijo, sicer pa raziskovalna skupina PEDIG (angl. Pediatric Eye Disease
Investigator Group) priporoca simetri¢no hipokorekcijo za 1,5 D do dopoln-
jenega 6. leta starosti (10).

6. NISTAGMUS

Nistagmus je nehoteno, ritmi¢no premikanje oci. Razsirjenost nistagmusa

med predsolskimi otroki v Zdruzenih drzavah Amerike (ZDA) je 0,35 %. Vz-

roke nistagmusa lahko razvrstimo v tri skupine: 1) motori¢na okvara, ki je

povezana z relativno dobro vidno ostrino; 2) ocesna patologija, ki povzroca

slabso vidno funkcijo in 3) nevrolosko stanje (11,12). Vcasih je razlikovan-

je med tremi skupinami vzrokov lahko zelo zahtevno. Nistagmus natanéneje

opredelimo z opisom:

1. smeri (horizontalni, vertikalni, torzijski);

2. hitrosti (trzajni — hitra in pocasna komponenta, pendularni — obe
komponenti sta enako hitri);

3. usklajenosti oci (konjugiran — smer, frekvenca in amplituda so enake
obojestransko; diskonjugiran — opazna razlika med o¢esoma);

4. spreminjanja znacilnosti nistagmusa v razlicnih smereh pogleda (nicta
tocka, kompenzatorna drza glave).

Pomembno je, da poznamo osnovne znacilnosti prirojenega motoric¢nega ni-

stagmusa, ki je konjugiran, horizontalen ter se poslab3a sob fiksaciji in izbolj-

sa ob konvergenci. Ni¢ta tocka je pogosto dosezena s kompenzatorno drzo



glave. Kar dve tretjini otrok s prirojenim motori¢nim nistagmusom imata
obrnjen optokineti¢ni odziv. Oscilopsij navadno ni. Vidna funkcija je redko
resno okrnjena.

Prirojeni senzori¢ni nistagmus je posledica zgodnje obojestranske prizade-
tosti pregenikulatne aferentne vidne poti. Ce je okvara prisotna ob rojstvu,
se nistagmus pojavi do 3. meseca starosti. Ce je nistagmus trzajni, je vidna
ostrina praviloma boljsa (0,2-0,3), pri pendularnem nistagmusu pa je vidna
ostrina pogosto slabsa (0,1-0,2). Pri vidni ostrini < 0,1 opisujemo plavajoce
ocCesne gibe. Najpogostejsi vzrok prirojenega senzori¢nega nistagmusa so
obojestranske anomalije sprednjega segmenta, vkljuéno s prirojeno katarak-
to in glavkomom, mrezni¢ne distrofije, obojestranske vitreoretinalne anom-
alije, hipoplazija fovee (kot pri albinizmu in aniridiji), obojestranske anomalije
opticnih Zivcev (npr. hipoplazija, kolobom, atrofija) itd.

Pomembno je, da ¢im prej po pojavu nistagmusa skuSamo ugotoviti vzrok
(13). Poleg temeljitega oftalmoloskega pregleda so v pomo¢ dodatne dia-
gnosticne metode (nevroradiolosko diagnosticiranje, elektrofizioloske pre-
iskave, opticna koherentna tomografija itd.). Obravnava otroka z nistagmu-
som pogosto zahteva tim strokovnjakov, ki poleg pediatricnega oftalmologa
vklju€uje tudi elektrofiziologa, nevroradiologa in pediatra nevrologa.

7. CELULITIS ORBITE

Preseptalni in orbitalni celulitis pri otroku navadno napredujeta hitreje in v

tezji obliki kot pri odraslem (14).

Preseptalni celulitis je pogosto stanje v otrostvu. Vnetje zajame tkiva anteri-

orno od orbitalnega septuma. Oteklina lahko zavzame precejsnje podrocje.

Siri se v lice in ¢elo, koza okrog ocesa pa je obcutljiva in rdeca. Ptoze veke ne

ugotavljamo. Tudi zrklo ni prizadeto, gibljivost zrkla pa je neomejena in ne-

boleca. Preseptalni celulitis je tipi¢no posledica:

1. poskodbe veke, vboda insekta in sekundarne okuzibe s koznimi
bakterijami, kot sta Staphyloccocus aureus in streptokok;

2. hujsega konjunktivitisa ali okuzbe koZe (npr. impetigo, herpes zoster);

3. okuzbe zgornjih dihal ali sinuzitisa.

Otroka s preseptalnim celulitisom zdravimo s sistemskim antibiotikom. Pri

okuzbi zgornjih dihal in sinusov ga napotimo k specialistu za usesa, nos in



grlo, ki aspirira izcedek iz etmoida in maksilarnega sinusa (angl. displace-
ment).

Pri orbitalnem celulitisu so prizadeta tkiva posteriorno od orbitalnega septu-
ma, najpogosteje kot posledica etmoidalnega in frontalnega sinuzitisa, lahko
tudi zaradi poskodbe orbite in preseptalnega celulitisa. Klini¢na slika vkljucu-
je sistemsko prizadetost z nerazpolozenostjo, povisano telesno temperatu-
ro, glavobolom, izcedkom iz nosu in oteklino vek. Prisotni sta obcutljivost na
dotik in bolecina v orbiti. Na orbitalno prizadetost kaZejo proptoza, hemoza
in omejena gibljivost zrkla. V diagnosti¢ni obdelavi je pogosto koristno nev-
roradiolosko diagnosticiranje, s katerim ugotavljamo prizadetost sinusov, po-
trdimo orbitalno Sirjenje vnetja in izklju¢imo subperiostalni abscesa. Izjemno
koristno je pri anamnezi, ki vklju¢uje poskodbo, in za izkljucitev prisotnosti
intraorbitalnega tujka. Zdravljenje orbitalnega celulitisa zahteva intravensko
antibioti¢no zdravljenje (cefotaksim 150 mg/kg TT : 3 ali ceftriakson 50-100
mg/kg TT : 1 + klindamicin 40 mg/kg TT : 4). Otroka z orbitalnim celuliti-
som in prisotnim subperiostalnim abscesom moramo skrbno spremljati in
ocenjevati vidno funkcijo. Ob zmanjSanju vidne funkcije in vztrajanju abscesa
po 2—-3 dneh antibiotiénega zdravljenja je indicirana kirurska drenaza. Med
zaplete orbitalnega celulitisa uvrséamo tudi trombozo kavernoznega sinusa
in znotrajlobanjski razsoj vnetja (15).

8. RDEC ODSEV: ASIMETRIJA, ODSOTNOST, LEVKOKORIJA

V Sloveniji pediatri od leta 2016 rutinsko presvetljujejo opti¢cne medije pri
vsakem novorojencku. Bricknerjev test omogocda simultano primerjavo
rdecih odsevov z obeh oci z razdalje 1 m. Asimetrija rdecih odsevov lahko
pomeni strabizem, anizometropijo, ambliopijo itd. Odsotnost rdecega odse-
va kaze motnjo na ravni sprednjega prekata, lece ali steklovine, lahko pa tudi
odstop mreznice. Levkokorija je sivobel odsev v zenici. Vzroki so lahko Stevil-
ni, od sive mrene in bolezenskih sprememb mreZnice (z displazijo mreZnice,
odstopom mreznice, vitreoretinopatijo in retinopatijo nedonosencka) do ret-
inoblastoma, ki jih moramo ob ugotovljeni levkokoriji vedno izkljuciti (16).

Od uvedbe rutinskega presvetljevanja opti¢nih medijev pri novorojenckih se
je v Sloveniji bistveno povecal deleZ otrok s prirojeno sivo mreno, ki jih odkri-
jemo Se v latentnem obdobju za razvoj vida, kar omogoca ustrezno ukrepanje
za zagotovitev dobre vidne ostrine. Se leta 2015 smo pravocasno (v prvih



dveh mesecih starosti) odkrili manj kot 30 % otrok z gosto prirojeno sivo mre-
no, ki so potrebovali operativno zdravljenje, leta 2017 pa Ze 85 %.

Rutinsko presvetljevanje opticnih medijev s strani pediatra bi bilo smiselno
tudi v kasnejSih obdobjih, predvsem ce starsi opazijo novonastalo Skiljenje
ali druge olesne bolezenske spremembe, saj bi morda lahko izboljsali delez
diagnosticiranih retinoblastomov v zgodnjih stadijih in se tako veckrat izognili
enukleaciji zrkla.

9. ANIZOKORIJA

Anizokorija je neenakost velikosti zenic. Razlika v velikosti zenic je pri otroku
lahko posledica:

- tezave v simpaticnem oziv¢enju dilatatorja zenice,

- tezave v parasimpati¢cnem oZivéenju sfinktra zenice,

- strukturne nepravilnosti $arenice in/ali zenice,

- fizioloske anizokorije.

Hornerjev sindrom. V vsakem primeru anizokorije v dojenckovem in zgod-
njem predsolskem obdobju moramo izkljuciti Hornerjev sindrom. Razlika v
velikosti zenic je vecja v mraku (prizadeta zenica se ne razsiri zadovoljivo),
pogosta je 1- do 2-milimetrska ptoza vek (lahko tudi spodnje), ugotavljamo
lahko tudi heterokromijo Sarenic. Najmanj zanesljiv znak je anhidroza. Horn-
erjev sindrom pri otroku je lahko prirojen (najpogostejsi razlog je obporodna
poskodba) ali nastal na novo. Pri slednjem moramo izkljuciti nevroblastom, ki
je drugi najpogostejsi solidni malignom v otrostvu. Hornerjev sindrom potrdi-
mo s testom z 10-odstotnim kokainom, ki ne povzroci simetri¢ne razsiritve
obeh zenic, ampak prizadeta zenica ostane ozja (17).

Redek vzrok anizokorije v otrostvu je pareza okulomotornega Zivca, ki je
skoraj vedno povezana z okvaro gibljivosti zrkla. Adiejeva zenica je v prvem
desetletju izjemno redka in jo opisujejo v povezavi z noricami.

Strukturne nepravilnosti, ki povzrocijo razliko v velikosti zenic, so ohranje-
na tunika vaskuloza ter zarastline med leco in Sarenico. Vsakega dojencka z
anizokorijo moramo zato nujno pregledati s Spranjsko svetilko.

Najpogostejsi vzrok anizokorije je fizioloska anizokorija, ki je lahko prisotna
pri kar 20 % zdravih otrok. Asimetrija je redko vecja od 1 mm in je prisotna
tako v temi kot na mocni svetlobi (18).



10. NOVOSTI PRI OBRAVNAVI OTROKA S PRIROJENO SIVO MRENO

V Sloveniji vsako leto odkrijemo do 10 otrok, ki imajo ob rojstvu prisotno
sivo mreno, in 10—-15 otrok, mlajsih od 5 let, pri katerih se siva mrena poja-
vi kasneje ali jo naklju¢no odkrijemo na sistematskem pregledu pri 3. ali 5.
letu starosti. Od leta 2016 pri vseh novorojenckih do dopolnjenega prvega
meseca starosti redno izvajamo presvetljevanje opti¢nih medijev, ki omogoca
pravocasno kirursko zdravljenje (praviloma med 2. in 3. mesecem starosti),
tj. Se pred nepopravljivim vplivom zastrte vidne osi na razvoj vidne funkcije.

Glavna kirurska dilema, ali je v najzgodnejSem obdobju smiselna vstavitev
umetne intraokularne lece (I0L), ali oko pustimo brez nje, ostaja nedorece-
na. V prid afakiji govorijo izsledki doslej edine randomizirane multicentri¢ne
raziskave, v katero so bili vkljuceni otroci z zgolj enostransko prirojeno sivo
mreno. Po petletnem sledenju se je namrec izkazalo, da je pri afakiji bistveno
manj zapletov in zato dolgorocno boljsa vidna funkcija kot pri oceh s primar-
no vstavljeno IOL (19).

Naslednja dilema je povezana s ciljno refrakcijo dojencka po operaciji sive
mrene. Do starosti 3—4 leta hiperkorigiramo za 2,5-3,0 D, s ¢imer zagotovimo
dober razvoj vidne funkcije na blizu. Pri afakiji se zastavlja vprasanje vloge
kontaktnih le¢, ki so vsaj pri enostranski sivi mreni in zlasti pri afakih o¢eh
bistvenega pomena za razvoj vida na operiranem ocesu. Pri vstavitvi IOL se
zastavlja vprasanje zacetne korekcije. Ciljna dioptrija pri 2- do 3-mesecnem
dojencku je +6,0 do +7,0. Ob upostevanju dodatka za blizino pa se izkaze, da
otrok kljub vstavljeni IOL potrebuje precej mocna ocala. Vloga kontaktnih lec¢
je tudi pri dojenckih s psevdoafakijo izjiemno pomembna (20).

Tezava, ki lahko spremlja otroka s prirojeno sivo mreno, je razvoj sekundar-
nega glavkoma, ki se pojavlja pri precejSnjem delezu zelo zgodaj operiranih
oces, vsaj v 30 %. Prvi vrh pojavnosti glavkoma je 67 mesecev po operaciji
sive mrene, torej Se vedno v dojenckovem in zgodnjem predSolskem obd-
obju, ko je spremljanje rasti zrkla, refrakcije, izgleda papil vidnih Zivcev in
ocCesnega tlaka zaradi otrokove starosti tezavno. Ob razvoju glavkoma je indi-
cirano kirursko zdravljenje z vstavitvijo drenazne valvule (21).

Ker tudi v Sloveniji vse vec otrok s prirojeno sivo mreno odkrijemo Ze ob ro-
jstvu, jih lahko operiramo Ze do 3. meseca starosti. Zaradi neprimerne ocesne
anatomije, pridruzenih anomalij, majhnih zrkel itd. se pri vseh ne odlo¢imo
za vstavitev |IOL. Zato se zastavlja vprasanje glede sekundarne vsaditve IOL.



Ce se odlo¢imo za vstavitev 0L, naj bi jo opravili po otrokovem dopolnjenem
4. letu starosti.

ZAKLJUCEK

Pri otrocih poznamo veliko ocesnih stanj, ki zahtevajo poglobljeno in tim-
sko sodelovanje oftalmologa s pediatrom nevrologom, revmatologom, infek-
tologom in drugimi specialisti. Veliko vecino stanj lahko hitro pozdravimo s
pravilno postavitvijo diagnoze in ustreznim ukrepanjem. Klju¢ do prave diag-
noze sta neredko Ze skrbna obravnava ter posluh za otroka in njegove starse.
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= zavaruje ocesno povriino
» ne vsebuje konzervansov
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Hipoosmolarne vlaZilne kapljice in gel
za viaZenje pri suhem odesul

* neguje veke in robove vek
* ne vsebuje konzervansov

- » ne vsebuje disav ali alkohola
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) Sterilni gel, robéki in krema za nego
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