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Duannův	retrakční	syndrom

Článek	byl	označen	za	rozpracovaný,
od	jeho	poslední	editace	však	již	uplynulo	více	než	30	dní
Chcete-li	jej	upravit,	pokuste	se	nejprve	vyhledat	autora	v	historii	(https://www.wikiskrip
ta.eu/index.php?title=Duann%C5%AFv_retrak%C4%8Dn%C3%AD_syndrom&action=hist
ory)	a	kontaktovat	jej.	Podívejte	se	také	do	diskuse	(https://www.wikiskripta.eu/w/Diskus
e:Duann%C5%AFv_retrak%C4%8Dn%C3%AD_syndrom).
Pokud	vše	nasvědčuje	tomu,	že	původní	autor	nebude	v	editacích	v	nejbližší	době
pokračovat,	odstraňte	šablonu	{{Pracuje	se}}	a	stránku	.
Stránka	byla	naposledy	aktualizována	v	sobotu	2.	září	2023	v	10:28.

Duannův	retrakční	syndrom	(DS)	je	charakterizovaný	jako	onemocnění	projevující	se	strabismem	s
neprogresivní	horizontální	oftalmoplegií	(neschopností	hýbat	očima)	primárně	postihující	jádro	a	vlákno	n.abducens
(VI)	a	jeho	nervosvalové	spojení	s	m.	rectus	lateralis.	Po	narození	má	dítě	omezený	rozsah	pohybu	bulbu	v	abdukci	i
addukci,	při	které	se	navíc	bulbus	retrahuje	do	orbity	a	zároveň	se	zužuje	oční	štěrbina.	Strabismus	bývá	velmi
nápadný,	nicméně	většina	postižených	se	naučí	využívat	kompenzační	postavení	hlavy	a	tím	předcházet	ztrátě
binokulárního	vidění	a	vzniku	diplopie.	Nejčastěji	bývá	DS	izolovaný	na	jedno	oko.	Pacient	má	častěji	amblyopii.

Etiologie
DS	vzníká	z	nedostatečného	vývoje	motorických	neuronů	v	jádru	n.abducens	či	v	jeho	průběhu	a	nervosvalovém
zapojení	s	m.	rectus	lateraris.	Původně	se	předpokládal	původ	ve	fibróze	svalu,	nicméně	poslední	výzkumy	a	pitvy
ukázaly	na	absenci	motorických	neuronů	a	zároveň	na	kompenzační	zapojení	nervových	vláken	z	n.oculomotorius.
Na	EMG	záznamu	se	poté	projevuje	simultánní	kontrakce	jak	m.	rectus	lateralis,	tak	i	m.	rectus	medialis,	což
způsobuje	retrakci	bulbu.

Patogeneze
Většina	postižených	DS	má	defekt	v	genu	CHN1,	který	je	autosomálně	dědičný	s	neúplnou	penetrancí.	Každé	dítě
probanda	počaté	se	zdravým	jedincem	bude	mít	50%	šanci	na	zdědění	pathologické	kombinance	alel	a	tedy	na
vznik	onemocnění.	Izolované	familiární	případy	mohou	vznikat	i	poruchou	v	genu	de	novo.	Produkty	CHN1	genu
jsou	regulační	molekuly	α1-chimaerin	a	α2-chimaerin,	které	hrají	důležitou	roli	v	brzkém	vývoji	nervového	systému.
Obecně	pomáhají	regulovat	tvorbu	komplexu	signálních	molekulových	kaskád	při	vývoji	axonů	a	dendritů	neuronu.
α2-chimaerin	je	charakteristický	pro	vývoj	nervů	hlavy	a	krku,	obzvlášť	n.abducens	(VI).

Diagnóza
Diagnostika	je	založená	na	klinickém	obrazu.	Zároveň	se	může	provést	sekvenční	genetický	test	probandovo	rodiny
pro	gen	CHN1.	Na	DS	by	se	mělo	myslet	vždy,	když	je:

vrozený	defekt	v	pohybu	očních	bulbů	(abdukce	i	addukce)
retrakce	bulbu	při	addukci
zúžení	oční	štěrbiny	při	addukci.
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Amblyopie	se	léčí	brýlemi	či	čočkami.	Často	se	zakrývá	vedoucí	oko.	V	zahraničí	je	dostupný	i	specializovaný
chirurgický	zákrok,	který	zlepšuje	postavení	hlavy	a	zmírňuje	odchylky	v	pohybech	oka,	neřeší	ale	přičinu.

Odkazy
Externí	odkazy

https://emedicine.medscape.com/article/1198559-treatment
https://www.youtube.com/watch?v=QMpB08S-G74
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