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O Marfanovom syndrome aktualne
Spolocénymi silami proti mnohym nastraham ochorenia

Marfanov syndrom (MS), dedi¢né ochorenie, ktoré sa
oznacuje za genetickd poruchu, postihuje muzov a zeny
kazdej rasy. Sposobuje poskodenie spojivového tkaniva
¢loveka. Vyskytuje sa na celom svete a vzna¢nej miere ajna
Slovensku. Preto aj v Slovenskej republike posobi Asociacia
Marfanovho syndromu (AMS) a je jednym z velmi aktivnych
¢lenskych organizacii Slovenskej humanitnej rady. Pozor-
nost si zaslzi, okrem iného, tiez jej poradenska a vzdelava-
cia ¢innost orientovana na ¢lenov, ich rodinnych prislusni-
kov a laickej verejnosti.

Lekari rozoznavaju az dvesto poruch spojivového tkaniva.
KedZe toto ochorenie sposobuje trvalé poskodenie najma srd-
ca a ciev, zraku, pluc, aj kosti, dosledky Marfanovho syndréomu
su velmi rozsiahle. Na niektoré z nich, najma poskodenie srdca
a ciev sme poukdzali uz vo vlanajsom poslednom ¢isle Huma-
nity. Dal$im vaznym poskodeniam v désledku MS, najmé odi
a kostry sme sa minuly rok pre nedostatok miesta uz nemohli
venovat. Vratili sme sa viak k nim v tejto prilohe Humanity.

Ludia s MS mavaju znizenu pracovnu schopnost, trpia
aj chronickou Unavou. Pre zvysené riziko postihnutia srd-
ca a velkych ciev (mozny infarkt srdca, vydutiny ciev), riziko
straty zraku, aj vaznych poskodeni chrbtice a pohybového
aparatu, ako aj rizikd poskodenia dalsich délezZitych organov,
sa musia chtiac-nechtiac Setrit a prisposobit kvéli zdravot-
nym obmedzeniam a znevyhodneniam cely spésob svojho
Zivota. Po skonceni studia musia pacienti s MS starostlivo
zvazit druh svojho zamestnania a dizku pracovnej ¢innosti
tak, aby bola primerana ich zdravotnému stavu. Problémoy,
ktoré musia riesit navyse, je velmi vela. Mnohi z nich mavaju
problém aj s uznanim Ziadosti o invalidizaciu. Clenovia AMS
poukazuju na skutoc¢nost, Ze sice ziskali uznanie svojho zdra-
votného postihnutia, ale za celkom iné ochorenie, napriklad,
za depresiu alebo vystiepeny stavec, ale nie za Marfanov

syndrom. Percentudlne navysenie postihnutia pri Marfano-
vom syndréme je mozné, ale lekari to ¢asto ignoruju. Aj sa-
motné uznanie zdravotného postihnutia MS sa ziskava len s
tazkostami. S pomocou Asociacie Marfanovho syndromu sa
rieSenie tohto problému v sicasnosti urychli, ale, pacient s
MS sa &asto moze zamestnat len na polovi¢ny uviazok. Una-
vovy syndrom moze byt tiez jeden z dévodov na ziskanie
invalidity, ale lekari na tento problém raguju r6zne. Odporu-
¢ania od AMS vsak aj tu velmi pomahaju.

Stava sa tiez, Ze Marfanov syndrém bol u mnohych fudi
diagnostikovany prili§ neskoro. Niektorych ¢lenov AMS
diagnostikovali az po 35. alebo az 39. roku ich Zivota, ked
ochorenie uz dramaticky zasiahlo viaceré organy. Napriklad,
jednu cesku ¢lenku AMS diagnostikovali az po smrti jej druhé-
ho surodenca pri ndhlom prasknuti aorty. Jej 13-ro¢nej dcére
diagnostikovali ochorenie Marfanov syndrém pred mesiacom,
no az po smrti otca. Dal3ej ¢lenke s MS, niekdajsej vrcholovej
$portovkyni - vesliarke zistili MS tiez oneskorene, ked'u nej na-
stali zdravotné problémy skoro vietkych organov. Jej dcére v
Ceskej republike pred pérodom z plodovej vody zistili, Ze aj jej
plod ma MS. Potom ako 23-ro¢na porodila cisarskym rezom.
Je vela pripadov oneskorenej diagnézy MS, Zial, viaceré z nich
sa neobisli bez ohrozenia ludského Zivota a bez tragédie v ro-
dine.

Preto sa Asociacia Marfanovho syndrému snazi o najviac
spolupracovat s odbornymi lekarmi a s ich pomocou prinasat
verejnosti i svojim ¢lenom potrebné informacie a Sirit nové
poznatky o Marfanovom syndréme, dvihat Urover povedo-
mia verejnosti o tomto ochoreni a spolo¢nymi silami zabra-
novat, aby pacienti s Marfanovym syndrémom nemuseli mat
zbytocne skrateny Zivot.

Margita Skrabalkova

Nové kritéria na stanovenie diagnozy
Marfanov syndrom

Diagnostika Marfanovho syndrému byva zlozita a tato
téma je urcena skor Specialistom, nez laikom, uz aj preto, ze
kombinacia klinickych priznakov tohto ochorenia a ich miera
st velmi rozmanité. Asociacia Marfanovho syndrému si viak
povazuje za povinnost poskytnut informacie na tuto tému aj

svojim ¢lenom a ich rodinnym prislusnikom, preto sme tejto
téme venovali priestor aj na vyro¢nom stretnuti ¢lenov Asoci-
acie Marfanovho syndrému v oktébri tohto roku v Bratislave.

Marfanov syndrém sa diagnostikuje vtedy, ked sa u pacienta
zisti kombinacia klinickych priznakov podla tzv. Gentskych krité-
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rii. Podla doteraz pouzivanych Gentskych kritérii z roku 1996 sa
podarilo odhalit 95 precent pripadov Marfanovho syndrému.
Podla tychto kritérii sa hodnotili ,hlavné” a ,vedlajsie” znaky tohto
ochorenia. V roku 2008 sa v Spojenych Statoch americkych usku-
toc¢nila konferencia vyznamnych odbornikov - genetikov, kde au-
tori Loeys a kolektiv prezentovali prispevok o tom, Ze diagnostika
podla hlavnych a vedlajsich kritérii nie je celkom presnd a Gentské
kritéria boli preto revidované. Nedavno bola zverejnena publika-
cia od autorov: Loeys a kolektiv, z roku 2010, ktord je zamerand na
reviziu Gentskych kritérii.

Podla revidovanych Gentskych kritérii st len dva zakladné
(kardinalne) znaky ochorenia Marfanovho syndrému: aneuryz-
ma korera aorty a ectopia lentis (posun Sosoviek). Pritomnost
tychto dvoch znakov sucasne potvrdzuje diagnézu Marfanov
syndrém, bez ohladu na existenciu ostatnych, vedlajsich znakov.
Vedlajsie znaky mézu naznacit potrebu aj alternativnej diagnézy.
V pripade absencie jedného z kardinalnych znakov, su navrhnuté
prislusné diagnostické postupy.

Pre Specialistov su nové diagnostické kritéria pre Marfanov
syndrém k dispozicii aj na webovej stranke Americkej Marfano-
vej asociacie. (Mozno ich ngjst kliknutim na banner tejto webovej
stranky s nazvom National Marfan Founadation). Cielom revizie
Gentskych kritérii bolo zdokonalit cely diagnosticky proces. Uka-
zuje sa, ze cely diagnosticky proces, aj diferencialna diagnostika
je velmi délezitd vzhladom na meneZovanie pacienta a stanove-
nie r6zneho stupna rizik. K tomu dopoméha molekulérna analy-
za DNA a nové poznatky. Identifikdcia mutacie v géne FBN1 pre
fibrilin sa modze vyuzit v diagnostike Marfanovho syndrému, ale
testy DNA sa pouzivaju len v Specifickych pripadoch. Samotné
vysetrenie DNA este nie je postacujlice na uréenie diagnézy Mar-
fanov syndrém. Presna diagndza Marfanovho syndromu sa méze
urcit len po kompletnom lekarskom vy3etreni, ktoré je zamerané
najma na srdce, oci a kostru. Vzhladom na vaznost komplikécii, pr-
voradé je kardiologické vy3etrenie.

Pre pacientov, u ktorych je diagnéza Marfanov syndrém po-
tvrdend, sa podla novych kritérii ni¢ nemeni. Ukazalo sa vsak, ze
asi 10 percent pacientov nebude zodpovedat novym Gentskym
kritéridm Napriklad, stava sa, Ze pacient sice m6ze mat jeden ale-
bo viac marfanoidnych znakov, ale Marfanov syndrém nemusi byt

potvrdeny. Stava sa to, napriklad, u deti (niekedy aj dospelych), ked

dalsie znaky Marfanovho syndrému sa objavia neskor, alebo ak v
niektorych pripadoch mé osoba iné dedi¢né ochorenie spojivové-
ho tkaniva alebo metabolicku poruchu, ktoré vyvolavaju podob-
né klinické priznaky, ako sa pozoruju pri Marfanovom syndréme
(vtedy ide o alternativne diagnézy), dokonca aj v pripade pritom-
nej génovej mutacie FBN1 pre fibrilin.

Ak nie su pritomné obidva hlavné znaky pre Marfanov
syndrém, analyzuju sa dalsie systémové znaky, pricom kazdy znak
ma urcené Ciselné ohodnotenie, kvoli comu bola vypracovand aj
tabulka. Diagndza sa potom stanovuje na zaklade suctu bodoy,
pricom najvyssi pocet bodov je 20.

V pripade, kde ide o novi mutaciu génu FBN1 pre fibrilin (t. j.,
ked'savrodine pacienta nevyskytlo ochorenie Marfanov syndrém),
staci, ak su u pacienta pritomné dva hlavné znaky, vtedy ide o Mar-
fanov syndrom. Ostatné systémové znaky nie su podstatné. Do-

leZita je tu vsak pod-
mienka, Ze nesmie
byt pritomny Ziadny
iny systémovy znak,
ktory by naznacoval
iné poruchy, ktoré nie
su typické pre Marfa-
nov syndrém (napri-
klad, o 3pecifické zna-
ky tvaru lebky alebo
mentalnu retardaciu).

Ak ide o pacienta,
kde je Marfanov syndrom v rodine potvrdeny, potom je diagnosti-
ka relativne jednoduchg, staci, ak bol potvrdeny jeden hlavny znak
(bud' ektopia $o3oviek alebo dilatacia aorty). Ak jeden z hlavnych
znakov chyba, ale aorta je rozsirend (dilatovana), pouziva sa cisel-
né skore dalsich systémovych znakov, ktoré musi dosiahnut stcet
aspon 7 bodov, aby bola diagnéza stanovena. Ak je pritomna iba
dilatacia aorty a ak je potvrdena aj mutdcia génu FBN1 pre fibrilin,
ide jednoznacne o Marfanov syndrém.

Komplikovana situdcia nastane vtedy, ak je pritomna ektopia
So3oviek, ale aorta nie je rozsirend. Na to, aby mohla byt vyslovena
diagndza ¢i ide o Marfanov syndrém, musi byt urobena aj analyza
DNA. Aj ked' by sa génova mutacia nepotvrdila, pacient musi byt
dlhodobo sledovany, pretoZze s pribudajdcimi rokmi sa méze jeho
aorta rozsirit a méze sa objavit klinicky Marfanov syndrém neskor.
Bez ohladu na diagnézu, je dolezité dodrziavat odporuicanie leka-
ra pre konkrétny zdravotny problém. Aj ked, napriklad, Marfanov
syndrom nie je diagnostikovany, ale sa vyskytuje rozsirend aorta,
pravidelné kardiologické kontroly su potrebné.

V' roku 2005 bol objaveny tzv. Loeys-Dietzov syndrom, kde ide
o mutdciu génu TGFBR1/2. Tento syndrém je velmi podobny Mar-
fanovmu syndréomu. Ide v3ak o odlisné ochorenie, ovela agresivnej-
3ie, nez je Marfanov syndrém. U pacienta, ktory ma Loeys-Dietzov
syndrom, dochadza k prasknutiu aorty este skor, nez pri Marfano-
vom syndréme, pricom aorta na koreni méze mat v priemere me-
nej nez 4 cm. Tato diagndza sa da potvrdit genetickou analyzou.
Pacienti s Loeys-Dietzovym syndrémom mavaju oci posunuté viac
do stran a byvaju pritomné aj deformity na lebke alebo aj rézstepy
podnebia. Na prvy pohlad moze toto ochorenie vyzerat ako Mar-
fanov syndrédm. Preto je dolezité pomocou analyzy DNA rozpoznat
takéto odlisné pripady, aby nebola diagnéza tychto pacientov nad-
hodnotena alebo podhodnotena. O tom, ¢i treba vykonat analyzu
DNA, rozhoduje podla predpisu len klinicky genetik. Na Slovensku
st len dve zdravotné poistovne, ktoré uhradia toto vysetrenie, a to
je Veobecnd zdravotna poistovia a Zdravotna poistoviia UNION.
Ide tu o velmi komplikované analyzy naro¢né nielen na peniaze,
ale aj na pristrojové vybavenie a Cas. Vy3etrenie mutacie génu FBN1
pre fibrilin robi na Slovensku jedna bratislavska firma a trva 10 tyz-
dnov, ale pre velky pocet vzoriek aj dIhsie. Krv na toto vy3etrenie sa
odobera na pracovisku klinického genetika.

RNDr. Roman Dusinsky, CSc., (vpravo)
vedla Alzbety Lukovicovej, viceprezi-
dentky AMS

RNDr. Roman Dusinsky, CSc.,
Asociacia Marfanovho syndromu
Snimka: m$



Miting Eurdpskej podpornej siete Marfanovho
syndromu 2010

V dioch 2. - 6. septembra tohto roku sa vdanskom meste
Ebeltoft uskuto¢nilo medzinarodné stretnutie ¢clenov Eurép-
skej podpornej siete Marfanovho syndromu (EMSN). Zucast-
nilo sa na nom 24 zastupcov z deviatich narodnych organi-
zécii Marfanovho syndromu, z toho desat z nich zastupovala
mladez, a to z Nemecka, Finska, Belgicka, Holandska, Danska,
Norska, Svajéiarska, Svédska a Slovenska. Slovensku republi-
ku na tomto stretnuti reprezentovala Denisa Demjanovi¢ova
a Katarina Magalova zo slovenskej sekcie Mladeznikov/Mla-
dych Asociacie MS. Clenky AMS si z tohto podujatia priniesli
viacero zaujimavych informacii.

V Nemecku mé ndrodné organizécia Marfanovho syndré-
mu az tisic ¢lenov, ktori pomahaju fludom postihnutym Marfa-
novym syndrémom nielen v Nemecku, ale aj v Rakusku. Vydali
uz knihu pribehov o tom, ako ziju [udia s tymto tazkym ochore-
nim v Nemecku. Vo vzdjomnej komunikacii im pomaha i nova
internetova stranka, ktord neustale aktualizuju. Zaujimavé je, ze
finan¢né prostriedky ziskavaju zo $tatu, a tak maju velkd moz-
nost prezentovat svoju ¢innost a svoje aktivity formou velkej
kampane na verejnosti. Vela novych clenov ziskali, ked’ MS pre-
zentovali na 700 rozsiahlych bilboardoch po celej krajine.

Spolo¢nym problémom vacsiny zo zi¢astnenych organiza-
cii (okrem slovenskej) je nedostato¢ny pocet aktivnych mladych
¢lenov, ktori su ziaduci uz aj preto, ze Marfanov syndrom sa, ako
choroba genetického povodu, vyskytuje uz v mladom veku. Slo-
venska asociacia bola ocenend nielen pre vysoky pocet ¢lenov,
ale i aktivity v oblasti ich zdravotnej starostlivosti a rozsirovania
informacii o ochoreni v printovych a tv médiach.

Ucastnici stretnutia sa zaoberali viacerymi problémami,
ktoré ich trapia.

Napriklad, vo Finsku obyvatelia nepoznaju pracu na giastoc-
ny uvazok, ktord by aj postihnutym Marfanovym syndrémom
vo vacsine pripadov vyhovovala viac, nez praca na plny pracov-
ny Uvazok, kedZe Marfanov syndrome spdsobuje ¢asto Unavu, aj
nebezpecenstva spojené s pretazenim a velkou ndmahou. Tiez
vo Finsku nie je zauzivané udrziavat kontinuitu pacienta s jed-
nym lekarom tak, ako je to zauzivané napriklad na Slovensku.
Belgickd organizacia postihnutych Marfanovym syndrémom
zasa posobi spolo¢ne s Francuizmi, a kedze v krajine su uzako-
nené dva Uradné jazyky, je to o to komplikovanejsie. Holandska
organizacia Marfanovho syndromu ma 300 ¢lenov, ale len ne-
dévno zacala v Holandsku p6sobit. Danska organizécia Marfa-
novho syndrému pracuje zasa spolo¢ne s Norskou organizaciou
a ma len sedem ¢lenov. V Nérsku vysla nové kniha o Marfano-
vom Syndréme - MS Diagnose and challange.

Na tohtoro¢nom medzindrodnom stretnuti bola zvolena
nova prezidentka EMSN pochadzajuca z Nérska, ktord nahra-
dila Svajciarku Beatrice Preston, ktora EMSN viedla uz desiatky
rokov.

Sucastou septembrového stretnutia EMSN boli aj prednasky
danskych odbornikov. Napriklad, Dr. Christian Nilsen prednésal

na tému Chronicka bolest a moznost lie¢enia. Hovoril o bolesti a
skusenostiach s bolestou, o tom, o je bolest, ako vznika v moz-
gu a ako prichadza prostrednictvom signalov. Chronicku bolest
definuje, ak trva viac ako Sest mesiacov. Je pri nej ddlezité ne-
dostat sa do depresivnych stavov. NajdoleZitejsi pri chronickej
bolesti je spanok, farmakologicka alebo akupunktirna lie¢ba,
masaze, aj muzikoterapia.

XN )
Na obrdzku Katarina Magdlovd (clenka MlddezZnickej sekcie
AMS) a Denisa Demjanovicovd, predsedni¢ka MlddezZnickej sek-
cie AMS.

Na tému Marfanov syndrém a gravidita prednésal Dr. Phil
Niels Vejstrup, ktory zdéraznil, Ze planovanie tehotenstva u Zien
postihnutych MS je velmi dolezité. Zdoraznil nutnost kontaktu
najma s kardioldgom, a to kvéli potrebe echokardiografického
vysetrenia kazdych 6 tyzdnov pred pérodom a potom po péro-
de uz kazdych 6 mesiacov. Zena s MS, ktora sa rozhodne poro-
dit dieta, by nemala mat pri koreni v priemere aortu vacsiu nez
4 cm, kvali riziku rozsirovaniu sa aorty, aj v inych castiach tela.
Tehotenstvo sa neodportca pri disekcii aorty). Pri operovanej
srdcovej chlopni (ak mé Zena s MS mechanicku chlopnu) sa tiez
neodporuca tehotenstvo, pretoze hrozi riziko vykrvacania. Ak
zena s MS otehotnie, po otehnoteni musi ¢o najskor kontaktovat
kardioldga. Pri prolapse mitralnej chlopne sa vsak tehotenstvo
toleruje. Dr. P. N. Vejstrup upozornil tiez na nebezpéenstvo vy-
tvarania sa krvnych zrazenin pri a po pérode.

Dalia prednéska Dr. Tiny Zimmermann odznela na tému
Rozne aspekty Marfanovho syndréomu a tykala sa endokrinolé-
gie a internej mediciny. Dr. T. Zimmermann poukazala na velky
vyznam vitaminu D. Odporucala sInit sa vonku aspor 20 min
bez opalovacieho krému a aspon trikrdt do tyzdna, a to kvoli
prirodzenej tvorbe vitaminu D, ktory vznika v tele ¢loveka pocas
pobytu vonku za slne¢ného pocasia. Samozrejme, nie je vhod-
né zotrvavat pri sineni v najprudsej sinecnej palave od 11. do 14.
hodiny. Kvéli zdravym svalom, prevencii osteoporézy a kibovych



ochoreni, je dostatok vitaminu D v fudskom tele nutny. Pri dosta-
tocnom slneniviak ¢lovek nepotrebuje vitanin D ziskavat aj z po-
travin. Ale, ak je sine¢nych dni nedostatok, potraviny obsahujuce
rybi tuk, Cize jest ryby - slede, makrely, tuniaky, lososy i sardinky
v oleji - sa odporucaju konzumovat pre rychle doplnenie vitani-
nu D v tele. Aj mlieko, celozrnné obilie, vajcia, pecienka obsahuju
vitanin D. Dr. T. Zimmermann odporucala tiez aj kontrolu stitnej
Zlazy, aj kontrolu urologického Ustrojenstva u Zien s MS, ktoré
mavaju Castejsie urologické problémy, nez zdravé zeny.

Diskutovalo sa aj o lieku Losartan, ktory sa nesmie uzivat
pocas tehotenstva. Vedci tento liek stéle testuju na mysiach.
(Jeho vyhoda oproti betablokatorom je, Ze nespdsobuje tnavu
a pri jeho uzivani sa prestala rozsirovat srdcova chlopna. Nevy-
hoda je, Ze sa este nedokazalo, ¢o tento liek moze spdsobit po
dlhodobom uZivani. Losartan bol pévodne liek predpisovany
lekdrmi na znizenie vysokého krvného tlaku a dostat ho v lekar-
nach uz 15 rokov, ale uziva sa v malych davkach.

Na zéver tohto stretnutia si Ucastnici vyplnili dotaznik, ktory
bol zamerany na Prieskum a porovnanie unavenosti u pacien-
ta s MS a bez Marfanovho syndrému. Z prieskumu vyplynulo, Zze
pacienti s MS byvaju fyzicky rychlejsie a viac unaveni a musia od-
dychovat aj pocas dna (lekdri im odporticaju pospat si aj cez den).
Stihaju vsak urobit vsetko to, o ostatni, ale nie tak rychlo ako zdra-
vi [udia. Pacienti s MS mdzu vykonavat akukolvek pracu (ak nie je
fyzicky narocnd), ale nesmu, napriklad, pestovat ziadne kontaktné
$porty. Odporuca sa im plavanie, turistika, lukostrefba a podobne.

Dalsie stretnutie EMSN bude v buddcom roku 2011 v Ne-
mecku, pri prileZitosti 20. vyrocia Eurépskej asociacie Marfanov-
ho syndrému.

z prednasky Katariny Magalovej
a Denisy Demjanovicovej
Pripravila: (ms)

Snimka: (ms)

V Bratislave, 17. oktébra 2010

S pomocou vymeny skusenosti mozno dospiet k najoptimalnejsej liecbe

O osetrovani deformit kosti

Na I. Ortopedickej klinike v Bratislave sa uz niekol'ko
desiatok rokov lekari venuju osetrovaniu deformit chrb-
tice, aj deformit néh spdsobenych Marfanovym syndro-
mom. Pokracuju tak aj v praci svojich predchodcov v oset-
reniach deformit chrbtice, deformit konc¢atin, ktoré opero-
vali uz ajich predchodcovia, ako napriklad, profesor MUDr.
Jan Cervenansky, aj profesor MUDTr. Frantisek Makai.

,Prvy raz popisal priznaky tohto ochorenia popisal An-
toin Bernard Marfan v roku 1896 u 6-ro¢nej Gabriely. Vyskyt
MS sa uvadza rézne od 1-3 na 10 000 obyvatelov bez ohlfadu
na pohlavie. Asi 26 percent [udi m& MS bez vyskytu tohto po-
stihnutia u dalsich ¢lenov v rodine. Mnohi z nich prave preto
¢asto zosta ;:3"' prvej faze postihnutia nediagnostikovani.”,
povedal Dog.MUDr. Lubomir Rehak, CSc., ortopéd 1. Ortope-
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gickej kliniky v Bratislave a pokracoval:
+Marfanov syndrom je systémové ochorenie spojivového
tkaniva, ktoré zapricinuje mutdcia proteinu fibrilin, ktory sa
nachadza v extraceluldrnej matrix, ¢ize, nachddza sa v me-
dzibunkovej hmote, ktora zabezpecuje urcitu stabilitu spo-
jivovych tkaniv. U pacientov s MS je znizeny obsah elastinu
v spojivovych tkanivach, ¢o sésobuje aj zvysenu labilitu tych-
to tkaniv. Zodpovedny gén MPN1 je mutovany a predpoklada
sa aj tranformacia tkanivového rastového faktoru beta.
Diagnostika Marfanového syndromu je komplexna, vy-
zaduje spolupracu viacerych odbornikov, preto sme sa tu aj
viaceri zili. Kazdy z nds ma k tomuto ochoreniu ¢o povedat.
Vymenou vzadjomnych skdsenosti mozno dospiet k najopti-
malnejsej liecbe prislusnych pacientov.
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Na obrazku vlavo Doc. MUDr. Lubomir Rehdk, CSc., ortopéd 1. Ortopegickej kliniky v Bratislave, vedla neho Doc. MUDr. Jozef Masura,
CSc., kardiolég na vyrocnom stretnuti ¢clenov AMS s odbornymi lekdrmi.




V diagnostike sa zistuju skeletalne (kostrové) priznaky
a skeletdlna symtomatolégia, kardio-vaskuldrna symptoma-
toldgia, plucne priznaky, kozné priznaky, durdlne priznaky, aj
genetické.

K skletdlnym priznakom patri tzv. vtaci hrudnik, kedy
hrudna kost dominuje nad uroviiou hrudnika a je vysunuta
dopredu. Vyskytuje sa vSak aj opacna deformita, ked'je hrud-
na kost zatlacend a hrudnik je prelia¢eny dovnutra.

Skoliéze ako deformite sa budem venovat dalej. Zakri-
venie chrbtice nad 20 stupriov sa u Marfanovho syndr6-
mu hodnoti ako skoliéza. Délezité pri skolidze su niektoré
priznaky, ktoré uvediem v dalSom: tam médze byt aj posun
stavcov chrbtice (spondiolystéza) v krizoch (lumbosakralnej
oblasti), ked sa posledny driekovy stavec posuva oproti kri-
zovej kosti.

Vyskytuje sa aj obmedzené vystretie v lakti (extenzia),
dalej plochonozie, vnutorny posun vnutorného c¢lenka.
U niektorych pacientov dochadza tiez k zasunutiu hlavy
stehnovej kosti dovnutra, ked'je kibova jamka viac prehibena
a stehnova kost zachadza viac dovnutra panvy. Pacienti s MS
mavaju zvysenl pohyblivost kibov (hypermobilitu). Dalej su
pritomné aj tvarové a lebkové priznaky (lebka je pretiahnu-
ta smerom dozadu a pre tvar je typické mierne vpadnutie
oci, mierne posunutie sanky smerom dozadu, ¢o signalizu-
je mensiu bradu a ryha mihalnic je orietovana dolu. Dalsim
priznakom je posun, az vyluxovanie o¢nej SoSovky (ektopia),
dalej vysoké tzv. gotické podnebie).

Zname su aj dalsie kostrové - skeletalne priznaky MS na
ruke (Wolkerov - Mudrochov priznak), ked' si pacient s MS
palcom a malickom jednej ruky dokaze obciahnut druhu
ruku v predlakti nad zapastim. Pacient s MS mo6zZe mat aj
Jpali¢kovité” prsty, na ktorych moézu vzniknut kontraktury,
pri ktorych prsty celkom nedokaze vystriet. K dal$im kostro-
vym priznakom patri prerastenie dlhych kosti koncatin (do-
lichostenoménia). Rozpatie ruk je viac nez 1,05 v parametri
v porovnani s vyskou postavy.

Skoliéza samotna je podla sucasnej definicie trojrozmerna
deformita chrbtice, predstavuje urcité Strukturalne zndmky (vy-
skytuje sa aj pri postihnuti Marfanovym syndrémom). (Starsia,
uz prezita definicia skolidzy je, Ze je to bo¢né zakrivenie chrb-
tice). Pri skolioze je vSak pritomné nielen zakrivenie chrbtice,
ale aj zakrivenie vo vietkych troch rovinach, Cize je pritomna
aj rotacia stavcov. Kym nie su pritomné zmeny tvarov tiel stav-
cov chrbtice do klinovitého tvaru a podobne, hovorime skor
o chybnom drzani tela, teda o tzv. posturalnej deformite, ktora
suvisi len s nesprdvnym drzanim tela, len s jednym vychylenim
chrbtice. (Tato deformita sa v leZiacej polohe napravi).

Pri vySetrovani pacientov so skoliézou sa méze vysky-
tovat ovela viac kriviek a podla toho sa pacient hodnoti.
Posudzuje sa, ¢i v predozadnej rovine je vacsie zakrivenie
v driekovej oblasti a podobne, Cize, sleduje sa nielen jeden
rozmer uhlu skoliézy. Podobne ako vysetrujeme pacientov
so skoliézou, vysetrujeme aj pacientov so spondiolystézou.
D4 sa to zistit skreeningom, Adamsovym testom predklonu,
pri¢om sa meria uhol rotécie stavcov chbrtice. Je to jedno-
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Doc. MUDr. Lubomir Rehdk, CSc., v diskusii s pacientkami, clen-
kami AMS.

duché vysetrenie, podla ktorého, aj bez rontgdnu zistime,
¢i pacient ma skoliézu alebo nie. Ked' je asymetria alebo hrb
pritomny na jednej strane hrudnika a ten hrb je vy3si ako 10
mm a viac a uhol je vac&si ako 7 stupriov, tak je tam urcite
pritomna skolidéza a potom treba dalej pokracovat rontgéno-
vou diagnostikou.

V sucasnosti mame k dispozicii aj moderny pristroj, kto-
ry sa podarilo zabezpecit vdaka nasim pacientom, ktori ndm
pomohli zhromazdit finan¢né prostriedky na vysetrenie
pacientov so skoliézami. Je to neinvazivny pristroj. Vysetru-
je sa Specidlnou magnetickou sondou, ktord je zalozend na
principe GPS. Vysetrujuci lekar si da na ukazovak tuto sondu.
Sondou zaznamend urcité Standardné body. Cize, pacient
pri tomto vysetreni nedostdva Ziadne Ziarenie. Vy3etrenie
magnetickou sondou sa da zopakovat podla potreby. Vystup
z toho vysetrenia je zaujimavy, lebo dostaneme, napriklad, aj
Udaje aké ma pacient rameng, ¢i ich drzi horizontélne, dalej,
¢i ma vyvazeny trup alebo ¢i je trup pacienta posunuty voci
panve. Pristroj zmeria krivky a vypocita aj uhly tychto kriviek.

V sucasnosti pracujeme na vyskumnej ulohe, kde v3ade
vyuzivat tento pristroj. Tymto pristrojom chceme sledovat
stav pacientov so skoliézou tak, aby sa ¢ast rontgdnovej ex-
pozicie dala nahradit pouzivanim tohto pristroja. Samozrej-
me, sucasne robime, ked' treba, aj rontgénové vysetrenia.
Cielom tejto vyskumnej ulohy je preukazat, ze pri urcitej
velkosti kriviek od — do urcitého stupna uhlov, je mozné na-
hradit rontgénové vysetrenie. Ak by dochadzalo k vyraznej
progresii kriviek, az potom by sme vyuZivali kontrolu s ront-
gonovou diagnostikou, ¢o by aspon o polovicu znizilo ront-
gonovu expoziciu pacientov.

Ked' pacient uz md aj rontgdnovu diagnostiku vykona-
nd, mézeme zakrivenie zmerat aj na réntgoénovej snimke,
aj klinicky. Vyhoda magnetickej sondy je v tom, Ze pristroj
vyhodnoti krivku s presnostou na 5 stupriov. Ma vsak svoje
pracovné pasmo. Vyhodnoti krivky od 15 do 55 stupnov. Nad
55 stupnov uz nie tak celkom presny.

Pri vySetrovani pacienta hodnotime, ¢&i pacient ma
bolesti v oblasti zakrivenia, pytame sa ho, ¢i sa zadychava
v klude a po zétazi, ¢i sa v jeho rodine vyskytovali skeletalne
deformity, vtedy patrame aj po vrodenych ochoreniach, aj
po Marfanovom syndrome. Pytame sa, aky je stav pohlavnej
zrelosti (dievéat sa pytame, ¢i uz bola prva menstruacia). Za-
ujima nas aj to, aka je ich neurologickd symptomatolégia.
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Primarne znamky skolidzy, jej velkost a rozsah zistime
az pri zobrazovacich vysetreniach. Vysetruje sa asymetria
trupu, kde sa posudzuju sekundéarne znamky skoliézy, posu-
dzujeme vysku ramien, lopatiek, asymetriu drieku, postave-
nie panvy, stav koze, aj dalSie rozne vrodené priznaky ocho-
renia. Prvé rontgdnové snimky robime v postero-anterior-
nej pozicii a z vacsej vzdialenosti. Je ich mozné robit asi zo
vzdialenosti 371 cm, teda vzdialenosti, pri ktorej je redukcia
radiacného ziarenia priblizne 30 percent. Taka snimka je pre
zhodnotenie velkosti deformity postacujica. Bo¢nd snim-
ka v stoji je najviac zatazena radia¢nym Ziarenim. Pri tejto
snimke je radia¢na expozicia asi 6-krat vyssia ako pri poste-
ro-anteriérnej alebo pri antero-posteriérnej. Predopera¢né
dynamické snimky robime aj pri tklone pacientov. Uklonové
snimky sa daju robit aj cez vankus, cez ktory sa pacienti uklo-
nia. Zistujeme, ¢i sa krivka napravuje a o kolko sa napravuje.
U pacientov s Marfanovym syndromom su krivky dost pevné
(rigidné). Ich napravenie byva malé.

Magnetickd rezonanciu indikujeme u chlapcov od 10 ro-
kov pri lavostrannych krivkach, pri podozreni na dalsie vro-
dené postihnutie ako je aj pri Marfanovom syndréme. Poci-
tacovu tomografiu, ktord sa v sucasnosti vyuziva, my viak na
diagnostiku nepouzivame, pretoZze expozicia radioaktivneho
Ziarenia je tam ovela vacsia. VySetrenie pomocou magnetic-
kej rezonancie je vhodnejsie, pretoze zataZenie pacienta ra-
dioaktivnym Ziarenim je mensie.

Meraju sa velkosti uhlov nielen podla postero-anteriér-
nej alebo podla antero-posteridrnej snimky, ¢ize zakrivenie
do boku, ale meraju sa aj uhly sagitdlne, Cize v predozadnej
rovine a tie sa oznacuju znamienkom plus, ked' je to zakrive-
nie smerom dozadu - ako je to v hrudnej oblasti a ked'je to za-
krivenie v driekovej oblasti, oznacujeme uhly zakrivenia zna-
mienkom minus. Podla toho mdme moznost dalej sledovat, ¢i
sa deformita zhorsuje, ked pacienta zavolame na kontrolu raz
za 4 az 6 mesiacov alebo ¢i deformita zostava rovnaka.

Priebeh ochorenia v ¢ase dospievania

Cim viac su stavce chrbtice rotované, &m rychlejsie pa-
cient rastie, ¢im vadsia je krivka, tym viac sa zhor3uje stav
pacienta v tomto obdobi. Pri neoperacnej liecbe sledujeme
pacienta podla postero-anterionalnej snimky pri progresii
a zakriveni nad 20 stupnov pri Marfanovom syndréme v pol-
ro¢nom intervale. Bo¢na snimka sa zhotovuje len jedenkrat
ro¢ne. Pacient sa kontroluje vzdy aj fyzikalnym vysetrenim.

Pri indikacii operacnej lie¢by ide o sledovanie kriviek nad
50 stupnov, ale u progredujucej krivky uz nad 45 stupniov
a ak sme zaznamenali za posledny polrok zhor3enie, takuto
krivku operujeme. Rozhodnutie o operacii zavisi aj od toho,
v akom veku je pacient. Aktivny rast u pacienta a zhorsenie
zakrivenia viac ako 4 stupne alebo 5 stupriov je tiez hranica
chyby merania pri normalnom merani.

Spo6soby opera¢ného osetrenia
U detskych pacientov vo veku do 10 rokov pouzivame
ty¢ (fixator) chrbtice, ktoru pacientovi operac¢ne vsunieme

pod koZu a nechame pésobit v tele pacienta po dobu do 8
mesiacov, podla toho, ako rychlo pacient rastie. Ked' pacient
podrastol, znovu ho uspime a posunieme mu fixator o tolko,
o kolko je potrebné. Fixator s pacientom rastie do 13-14 ro-
kov jeho veku, ¢ize do puberty. Potom ho operaéne osetrime
uz definitivne znehybnenim, spondylodézou.

Indikacie operacnej liecby

Operujeme krivky nad 40 stupriov, ktoré sa zhorsuju, ak
sme zaznamnali progresiu a ak sa zhor3ila aj rotacia stavcov.
Ciele operacnej liecby su: efektivna korekcia, ¢ize vyrovna-
nie v priestore, nielen vyrovnanie krivky vo frontalnej rovine
rovnobeznej s ¢elom, ale aj v ostatnych rovinach, vytvorenie
pevného zrastu tak, aby sa krivka dalej nezhor3ovala a velmi
dolezité je, vyvazit aj trup pacienta, ak mal dve ¢i tri krivky.
Vtedy je potrebné operacne dosiahnut, aby mal pacient po
opera¢nom oSetreni v horizontéalnej rovine ramen4, aj panvu
po predkloneni alebo aj zakloneni po operacnej fixacii a aby
bol zafixovany aj vertikalne, s urcitym vyvazenim kriviek na
pravy, aj lavud stranu. Pomahame tak prirode, aby sme chrb-
ticu pacienta vratili spat, tak, Ze je udrzatelna pre pacienta
z hladiska gravitacie, tak, aby nedochadzalo k pretazeniu
a aby pacient nemal tazkosti pri pohybe. Ale absolutne nu-
lova krivka sa operaciou dosiahnut nedd. Snazime sa vsak
pacientom skracovat o 1 az 2 segmenty Usek oSetrenia spon-
dylodézou. Ciasto¢ne sa pri operacii koriguje aj zakrivenie
rebier, pretoZe pri Marfanovom syndréme prerastaju rebra.
Je mozné urobit ich korekciu priblizne o 50 az 70 percent.

Snazime sa tieZz minimalizovat imobilizaciu, pretoze
vzhladom na kardidlne postihnutie pacientov s Marfano-
vym syndrémom je to velmi dblezité. Preto ortézu u tychto
pacientov pouzivame len do doby 3 mesiacov, alebo, ak by
spdsobovala pacientovi problém, tak vobec nie. Umoznuju
to nové typy fixatorov, v ktorych sa pouzivaju skrutky, a to
v kazdom segmente fixatora.

Snazime sa tiez Setrit nervové struktury a znizovat krvné
straty pri operacidch. Nase pracovisko je jediné na Sloven-
sku, ktoré vyuziva monitoring miechy pocas opera¢ného
vykonu. Meriame potencidly, ktoré smeruju transkranialne
zvrchu cez mozog. Elektrické potencidly su dvojnasobne in-
tenzivnejsie nez vtedy, ked sa meria miecha v klude. Jeden
z nasich kolegov pocas operacie monitoruje miechu a upo-
zorni nds, ked'sa elektrické potenciély zoslabuju alebo ked'sa
meniich charakter, ked'vSak eSte nenastala organicka zmena,
Cize, ked este nenastalo poskodenie nejakej nervovej struk-
tury. Vie ndm signalizovat, ak nastava nejaky problém. Vtedy
sa vratime spat k zacatému kroku, uvolnime chrbticu a krok
za krokom postupujeme az ku koncu operac¢ného oSetrenia
pacienta. Takyto monitoring miechy pomaha az 50-nasobne
znizit riziko neurologickych komplikacii.”

(skratené)

z prispevku Doc. MUDr. Lubomira Rehaka,
ortopéda l. Ortopedickej kliniky v Bratislave
Snimka: (ms)



Nas rozhovor: s Alzbetou Lukovic¢ovou, viceprezidentkou Asociacie Marfanovho syndréomu

a RNDr. Mariou Dusinskou, CSc., prezidentkou Asociacie Marfanovho syndrému

Alzbeta Lukovicovd, viceprezidentka AMS

Ako sme sa dozvedeli, Asociacii Marfanovho syndré-
mu (AMS) v tomto roku pribudlo asi dvadsat novych ¢le-
nov. Ako si to vysvetlujete?

- Alzbeta Lukovi¢ova: Mnohi ¢lenovia nam pribudli aj
vdaka ¢lankom, ktoré ste uverejnili v Humanite, pretoze Hu-
manitu ¢itaju mnohi zdravotne postihnuti obcania a medzi
nimi su, napriklad, aj zrakovo postihnuti obcania. Ako vieme,
Marfanov syndrédm sa prejavuje roznymi zdravotnymi tazkos-
tami, aj problémami so zrakom. Niektori slabozraki Citatelia
po precitani Humanity zistili, Ze ich zrakové tazkosti a diag-
néza, ktord im urcil oény lekdr, méze spdsobovat Marfanov
syndrom. Oslovili nasu asocidciu s otédzkou, ¢i mézu mat aj
oni problémy so zrakom v désledku Marfanovho syndréomu.
Okrem toho, mame naozaj obsiahlu a fundovanu internetovu
stranku, kde sa tiez dozvedeli potrebné informécie. Dal3i do-
vod je, ze informacie o Marfanovom syndréme sa rozsirili aj
prostrednictvom televizie. V tomto roku sme iniciovali nato-
¢enie dvoch reldcii, kde sa o Marfanovom syndréme hovorilo,
ato v relacii Familia a tiez Cesty nadeje. Mimoriadne stretnu-
tie ¢lenov asociacie pri prilezitosti natacania relacie STV Cesty
nadeje sa konalo dna 2. februara tohto roku a dalsiu relaciu z
13. februara tohto roku mozno najst v archive STV.

Novi ¢lenovia Vam do asociacie pribudli aj z Ceskej re-
publiky. Co ich k vdm priviedlo?

- Alzbeta Lukovi¢ova: V Ceskej republike neexistuje Ziad-
na organizacia, ktora by zdruzovala pacientov s tymto ocho-
renim. Stalo sa napriklad to, Ze ¢lenovia jednej rodiny z Ceska

RNDr. Mdria Dusinskd, CSc., prezidentka AMS

hladali spolo¢nost Marfanovho syndromu na réznych americ-
kych a eurdpskych internetovych strankach a vobec ich ne-
napadlo pozriet sa aj na slovenské internetové stranky. Pytali
sa vsak aj inych ceskych rodin na organizacie Marfanovho
syndrému v zahrani¢i. Jedna ¢eskd rodina vedela o nasom po-
sobeni a poradila im, aby si prestudovali nasu obsiahlu webo-
vU stranku. Kratko nato sa nam do AMS prihlasili Styri ¢eské ro-
diny. Pozvali sme ich k ndm na nase tohtoro¢né vyro¢né stret-
nutie. Na pozvanie hned reagovali a jedenast obéanov Ceskej
republiky k ndm do Bratislavy pricestovalo. Diskutovali s nami,
aj s pritomnymi odbornymi lekdrmi, ktorych sme na tohto-
rocné oktdbrové stretnutie tieZ pozvali. Lekdri ndm poskytli
podrobné informacie o ochoreni, o novinkdch v diagnostike,
v oblasti genetiky, sposoboch liecby tykajucej sa postihnutia
zraku, ako aj srdca a ciev, pri Marfanovom syndréme.

Ako je to s posobenim organizacii zaoberajtcich sa
Marfanovym syndrémom v okolitych krajinach?

- Alzbeta Lukoviéova: Ako som uz uviedla, v Ceskej re-
publike neexistuje ziadna mimovladna organizacia, ktora by
pomahala fudom postihnutym Marfanovym syndrémom
aich rodinam. Naproti tomu, v Polsku je velmi dobre pracuju-
ca organizacia s velmi 3irokou &lenskou zakladiou. Uspesne
si pocina aj organizacia Marfanovho syndrému v Madarsku.
Nie sme s tymito organizdciami v kontakte, uvazujeme vsak
o tom, Ze oslovime najma polsku organizaciu. Predpoklada-
me, ze medzi nami a nimi by nevznikla Ziadna jazykova ba-
riéra. Medzi velmi aktivne organizacie patria nemecka a $vaj-



Ciarska. Tieto su pravidelne dotované i Statom. Dostavaju
financie na vydavanie potrebnych tlac¢ovin, na informac¢né
kampane, kancelariu i administrativneho pracovnika.

Preco sa spomenuté ceské rodiny prihlasili do sloven-
skej AMS?

- Alzbeta Lukovicova: Pridli k ndm preto, aby zistili, ako
sa zaklada a ako funguje organizacia tohto typu, ako vyze-
raju nase vyroc¢né stretnutia, ale aj preto, aby sa dozvedeli
informacie, ktoré hladali a ktoré nenasli doma, ale u nas. Ve-
rime, Ze im nasa organizacia posluzi aj ako prikladny vzor na
zalozenie podobnej organizacie v Cesku.

Ako by ste zhodnotili tohtoroéné vyrocné stretnutie
¢lenov AMS?

— RNDr. Méria Dusinska, CSc.: Podujatie bolo velmi in-
tenzivne, poskytlo zi¢astnenym mnozstvo novych, délezi-
tych informacii a aj tie informacie, ktoré uz boli zname, sme
poskytli v novom, komplexnom pohlade. Program nasho
stretnutia bol bohaty. Vetci i¢astmnici ocenili najma odbor-
nost prednasok lekarov a prezentacie vsetkych pritomnych
boli velmi aktualne. Mimoriadne ocenenie patrilo osobitne
MUDr. Bohuslavovi Hl63kovi za nahliadnutie do tajov ope-
racie marfanského oka. Vsetci, s ktorymi som mala moznost
hovorit, hodnotili stretnutie velmi kladne, pre novych ¢lenov
bolo, vzhladom k mnozstvu novych informdcii, velmi nama-
havé. Program tohto stretnutia bol mimoriadne zhusteny,
prave kvéli novym ¢lenom a hostom z Ceska, a tak splnil
dany ucel. V rehabilitacnej casti program ¢lenovia absolvo-
vali masaz tela a oddychovali pri muzikoterapii. Clenovia i
rodinni prislusnici boli velmi spokojni, preto sa budeme sna-
zit pravidelne v buducnosti organizovat takéto stretnutia,
ktoré by sme chceli viac obohatit o relaxacny a rekondi¢ny
program. Vela nasich ¢lenov vyjadrilo potrebu a tuzbu absol-

vovat stretnutie v Dudinciach, ¢i Piestanoch, tak, ako to bolo
pred par rokmi. VSetko samozrejme zavisi od nasich finan¢-
nych moznosti. Tohoro¢né stretnutie bolo velmi neformalne,
otvorené, vela ¢lenov nadviazalo osobné, velmi dobré vza-
jomné vztahy a priatelstva, ktoré sa rozvijaju nielen medzi
mladymi, ale aj medzi strednou generaciou nasich ¢lenov, ¢o
povazujem za mimoriadne dolezité. Vietci tiez ocenili dob-
rovolnicku pracu a velké Gsilie Alzbety Lukovi¢ovej o napre-
dovanie nasej asociacie a RNDr. R. Dusinského, CSc., o spra-
vovanie nasej webovej stranky a jej pravidelnu aktualizaciu.

Co je eSte nové v zivote Asociacie Marfanovho syndro-
mu, o com by mala vediet verejnost?

— RNDr. Maria Dusinska, CSc.: V nedelu, 17. oktobra
tohto roku sme na naSom vyro¢nom stretnuti v Bratislave
oficidlne oznamili zaloZenie MIadeznickej sekcie Asocidcie
Marfanovho syndromu. Jej predsednickou sa stala Denisa
Demjanovicova s ¢lenkami vyboru: Katarinou Magalovou
a Mariannou Dusovou. Madeznicka sekcia AMS zacala
svoju pracu s 35 ¢lenmi a svoje aktivity bude prezentovat
aj prostrednictvom Facebooku. Su¢asne by som chcela
vyslovit podakovanie vietkym nasim priatefom i zndmym,
ktori poukdzali nasej asociacii 2 % z dani a sponzorom, kto-
ri nas finan¢ne podporuju. Vdaka tymto prispevkom mo-
zeme uskutocnit tieto podnetné a prospesné stretnutia.
Nasa velka a osobitna VDAKA patri lekarom, ktori sa sta-
raju o nasich pacientov, ¢lenov s Marfanovym syndromom
a zucastiuju sa stretnuti, pricom nam poskytuju cenné
rady a informdacie.

Zhovarala sa: Margita Skrabalkova
Snimky: autorka

Chirurgické rieSenie dislokovanych o¢nych SosSoviek

Ludské oko a Marfanov syndréom
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Na obrdzku MUDr. Bohuslav Hl6ska, oftalmolég z Kosic.

MUDr. Bohuslav Hl6ska
operoval tisice pacientov
s rozlicnymi oc¢nymi ocho-
reniami, medzi inymi aj oci
fudi postihnutych v désled-
ku Marfanovho syndrému.
MUDr. Bohuslav Hl6ska pro-
moval na Lekarskej fakulte v
meste Hradec Kralové v Ces-
ku v roku 1981. Hned' nato
nastupil na O¢né oddelenie
Rooseveltovej nemocnice
v Banskej Bystrici, bol Ziakom
profesora MUDr. Milana Izaka
a poslednych 10 rokov poso-
bil vo funkcii ordinara pre
vitreoretinalnu mikrochirur-
giu oka.




Podla slov MUDr. B. HIésku, prof. MUDr. Milan Izak
v roku 1979 ako prvy v byvalom Ceskoslovensku implan-
toval pacientovi umelld vnutroo¢nu Sosovku a ako prvy
na Slovensku vykonal chirurgicku operaciu sklovca v roku
1982. MUDr. B. Hl63ka vykondva operacie oka uz 25 rokov.

»,0d roku 2004 pracujem v Diagnostickom a terapeu-
tickom centre v Kosiciach, ktoré ma nazov Retina, ¢o vlast-
ne znamena ocnd sietnica”, hovoril o svojej profesionalnej
praxi MUDr. B. Hl63ka. Svoju prednasku na tohtoro¢nom,
vyro¢nom oktébrovom stretnuti ¢lenov Asocidcie Marfa-
novho syndrému v Bratislave zacal prehliadkou modelu
ludského oka, ktoré, ako uviedol, sa sklada v prednej casti
z rohovky, vonkajsieho obalu oka, na ktory sa upina Sest
okom pohybujucich svalov, z o¢ného bielka a vzadu z oka
vybieha o¢ny nerv, ktory je spojeny s mozgom*. A dodal,
Ze oko je vlastne ,vychlipka” mozgu.

»Ked oko otvorime, za rohovkou uvidime priestor, kto-
ry sa vola predna o¢na komora, ktord je ohrani¢ena vnu-
tornou stranou rohovky, duhovkou (farebnou c¢astou oka,
v strede ktorej je otvor nazvany zrenica a za duhovkou sa
nachadza 3o%ovka). Sosovka sa sklada z puzdra, v ktorom
su Sosovkové hmoty a celd SoSovka je po obvode zavesena
v oku na ,nitkdch”, ktoré sa volaju zavesny aparat, ktory
v oku visi podobne ako akasi zaclona. Za SoSovkou je vnut-
roocny obsah, ktory sa nazyva sklovec. Je to naraznikova
gélovita hmota. Za ffou sa nachadza vnutorna vrstva oka,
ktoru tvori sietnica. Tam sa nachadzaju 3pecializované
bunky, ktoré vnimaju svetlo. Rohovka, SoSovka a sklovec
funguju podobne ako optika fotografického aparatu. Siet-
nica oka funguje podobne ako film fotoaparatu”, zdéraz-
fnoval MUDr. B. HI63ka. Nejeden laik si pri tychto slovach
chtiac - nechtiac oprasil svoje znalosti o oku zo $koly. Dal-
Sie slova o¢ného chirurga, MUDr. B. HI63ku, v3ak boli nie-
len poucné, ale aj mimoriadne zaujimavé:

Ako vieme, zo sietnice sa obraz zachyteny okom ,zbie-
ra” do zrakového nervu, ktorym ide dalej do mozgu.

Na obrdzku model oka — priecny prierez.

Prejavy ochorenia

+-Méame dost prejavov Marfanovho syndrému na oku,
ktorymi sa budeme zaoberat. Je to, napriklad, namodra-
la skléra (namodralé o¢né bielko). Vrstva medzi sietnicou
a vonkajsim obalom oka sa nazyva cievovka. K namodra-
niu bielka déjde vtedy, ked'je skléra tenka a tato vrstva na-
modro presvitad”, zdoéraznil MUDr. B. HI63ka a pokracoval:

Subluxacia (posun) Sosovky sa uvadza v 50 az 80 per-
centéach pripadov u pacientov s Marfanovym syndromom.
Posun 3o3ovky vznikd, ked na vonkajsom obvode (ekva-
toridlom) SoSovky povoluje zavesny aparat. Vtedy SoSovka
oka nesedi v strede, ale je pretiahnuta do boku oka. Ekva-
toridlna cast sa dostane do optickej osi a vtedy oko vidi
akoby cez okraj pohara. Kto ma alebo mal tento problém,
najlepsie vie, ako zle sa pozera takymto okom. Z jednej
strany ma takéto oko plus 10 dioptrii a z druhej strany aj
minus 20 dioptrii. Ked' ma pacient obidve o¢i takto postih-
nuté, jeho videnie je velmi problematické.

K o¢nym prejavom MS patri aj myopia, ¢o je vlastne
»dlhé oko”, ¢o znamend dlhu sietnicu. DIha sietnica je
vlastne slaba sietnica. V dlhom oku sa sietnica sprava ako
pan¢ucha natiahnuta na ruke. Cim ju viac tahate, tym sa
oc¢kd na pancuche viac roztahuju. Teda, kratkozrakost sa
tyka najma sietnice. Dalsou malformaciou je gulovita $o-
sovka, ktord inac lame v oku svetlo, nez normalna sosov-
ka, ktora ma klasicky tvar SoSovice. Potom su to r6zne roz-
Stepy (kolobémy duhovky). Tato malformacia vznika pri
vnutromaternicovom vyvoji plodu, ked' sa neuzavrie $tr-
bina pri vyvine o¢ného poharika a ostane otvorena akoby
«klicova dierka”, teda v oku zrenica nereaguje, pretoze
na rozdiel od normalnej zrenice, ktord sa pri nedostatku
svetla rozsiruje a pri prudkom svetle zasa zmensuje, kym
chybna zrenic¢ka pripominajica klucovu dierku, ma staly,
rovnaky otvor. Rozstep (kolobém) sa méze pri vyvoji plo-
du preniest i na dalsie tkaniva, napriklad, ak chyba aj ¢ast
cievovky, ktora vlastne vyzivuje sietnicu. Prikladmi dalSich
malformacii rohovky je na-
priklad, plocha rohovka, ne-
pravidelne zakrivena rohov-
ka, velka rohovka, rohovka,
ktord sa progresivne sten-
¢uje, vyklenuje a nedd sa uz
nijako korigovat, aj tzv. ke-
ratokénus). Na marfanskych
ociach sa lekdri castejsie
stretdvaju aj so zelenym za-
kalom (glaukémom), ocho-
reni, pri ktorom trpi zrakovy
nerv a jednou z pricin glau-
kému je vysoky vnutrooc-
ny tlak. Dalej sa v zadnom
segmente oka stretavaju aj
s tzv. ,skvapalnenim” sklov-
ca, ktory sa sprava ina¢, nez
hmota normalneho sklov-
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ca oka, ktord ma urcitu pevnost a pri naraze timi ucinky
narazu. Zavazné riziko predstavuje abnormalne spojenie
sklovca so sietnicou. Normalny sklovec sa upina na sietnici
na dvoch miestach: po obvode kraja sietnice a na zrakovy
nerv. Pri abnormalnych spojeniach sa v3ak sklovec upina
na sietnicu aj na inych miestach. Fyziologicky starne sklo-
vec uz po dvadsiatom roku veku u kazdého ¢loveka. Toto
starnutie sa prejavuje tym, Ze sklovec sa za¢ne zvrastovat.
Zvrastovanim sa sklovec posuva v oku dopredu. Ak su pri-
tomné abnormalne spojenia sklovca so sietnicou, sklovec
taha sietnicu za sebou. Ak sa k tomu pridaju aj degenera-
tivne zmeny v periférii sietnice, ktoré ju oslabuju az pre-
deravuju, méze dojst k prasknutiu sietnice (podobne ako
ked praskne ocko na pancuche). Prasknutie sietnice méze
sposobit spadnutie sietnice. Marfanské oko je velmi na-
chylné k odlupeniu sietnice a nielen v suvislosti s opera-
ciou (¢o byva no¢na mora o¢nych chirurgov). K odlipeniu
sietnice na marfanskom oku moze dojst aj vtedy, ked oko
nie je operované. Ked'sietnica spadne, oko prestava vidiet.
Castou vadou je i $kulenie (strabizmus)”.

Preco a kedy sa SoSovky operuju

Aby aj laik pochopil problematiku operativy ludskych
oci, MUDr. B. HI6ska vysvetlil tiez, preco a kedy sa [udské
soSovky operuju, aj ked nedoslo k zmene lokalizacie So-
Sovky. ,NajcastejSou pric¢inou operacie oka je katarakta
(sivy zdkal). Katarakta je strata transparencie SoSovky.
Hovorili sme uz o tom, ze SoSovka ma svoje puzdro, svoj
obal. Hmoty, ktoré sedia v puzdre 3oSovky, sa z nejaké-
ho dévodu s pribudajucimi rokmi ¢asto zakalia. Zakalené
jadro Sosovky sa podobd na perletovy gombik. Samo-
zrejme, ked' sa pozerame cez perletovy gombik, ni¢ nevi-
dime. To je dévod, preco sa katarakta operuje, a to jem-
nymi nastrojmi, ktoré maju vybrudsené diamantové ostrie.
Vstupnymi otvormi sa dostaneme do prednej komory
oka. V puzdre 3oSovky vykruZzime otvor a dostaneme sa
do prednej Casti SoSovky. Cez tento otvor sa dostaneme k
$oSovkovym hmotédm, ktoré pomocou 3Specidlneho rozto-
ku nabobtnaju. Potom sa oddeli najtvrdsie jadro So3ovky,
ktoré je v strede. VSetko okolo je mladsie a maksie. Na to
sa pouziva Specialny nastroj (fakosonda), ktora pracuje po-
dobne ako priklepova vitacka. Je pohanana ultrazvukom.
Ultrazvuk s vysokou frekvenciou priklepu dokaze tvrdé
jadro SoSovky z oka vybrat. Niekedy je to dost tazké. Ale je
to mozné, ak je zavesny aparat Sosovky v poriadku, to zna-
meng3, ze je natolko pevny, Ze takéto manévre v oku vydr-
Zi. So$ovka sa potom rozlomi na ¢asti a tie sa potom lahsie
z oka vyberaju. Na toto vsetko sa pouziva fakosonda po-
hanana ultrazvukom. Po vybrati tvrdej ¢asti SoSovky v oku
zostanu maksie hmoty po obvode, ktoré sa potom odsaju
tak, Ze jednou trubickou do oka doddme roztok a druhou
odsdvame maksie hmoty. Napokon zostane v oku cisté
puzdierko, (vacik s otvorom). Do tohto otvoru potom mé-
zeme implantovat fubovolnu novud, umeld vnutroo¢nu So-
Sovku. Druhov tychto 3o3oviek je dnes uz velké mnozstvo.
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Operativa katarakty tiez presla svojim vyvojom. Dnes sa
snazime dovnutra oka dostat umeld vnutroo¢nu $oSovku
cez ¢o najmensi rez”, rozpraval MUDr. B. Hl63ka a nazorne
ukazal na obrazku na typ SoSovky, ktory sa sto¢i podobne
ako palacinka a navyse sa este pred pouzitim dava zmra-
zit. V zmrazenom stave sa cez ,tunel” o priemere 1,8 az 2,8
mm vsunie do puzdra (SoSovkového vaku) a teplom fud-
ského organizmu sa tato umeld 3oSovka pomaly rozvinie.
Toto vietko treba vediet aj preto, aby sme dokdzali pocho-
pit operaciu marfanského oka.

Preco operovat marfanské oci

Pre¢o sa operuju Sosovky v ociach s Marfanovym
syndromom? Aké su Uskalia operacie SoSovky marfanské-
ho oka? Na tieto i dalie otdzky odpovedal MUDr. B. Hl63ka
podrobne, odborne, ale zaroven zrozumitelne.

»Je tu optickd prekazka a tou je okraj SoSovky. Vacsi-
nou sa tato operacia tyka mladych ludi. So3ovka sa méze
vychylit do boku, ale i dopredu, alebo dozadu. Ked' SoSov-
ka zmeni svoju polohu, moze spésobit aj vysoky vnutro-
ocny tlak. To su vsetko stavy, ktoré nas nutia, aby sme na
marfanskych ociach vysunuté (ektopované) so3ovky riesi-
li“, zd6raznil MUDr. B. HI63ka a pokracoval:

«Preco chirurgovia nie velmi radi rieSia prave tieto
problémy? Su tu tri okruhy problémov. Po prvé, je vel-
kd pravdepodobnost straty sklovca pri operacii Sosovky.
Predstavme si model oka a viiom vysunutu $osovku, kto-
ra treba nie jednoduchou cestou odstranit. Do priestoru,
ktory soSovka uvolni, sa tlaci sklovec tam, kde méze na-
robit problémy. Sklovec ma nieco ako hrani¢nd membra-
nu. Ked'sa v oku sklovec drzi pokope ako gélovita hmota,
je to v poriadku. Staci vak len tuknat do jeho hrani¢nej
membrany a uz sa sklovec vysuva. Ked je tekuty, tecie aj
sdm od seba a tlaci sa niekde, kde ho nemdézeme a ne-
chceme mat. Byvaju Casté aj patologické spojenia sklov-
ca so sietnicou. Tieto spoje sklovec taha so sebou a taha
tak aj celu sietnicu. Druhy okruh problémov predstavuje
vysoké riziko odlupenia sietnice oka. Treti okruh prob-
[émov tvori samotnd fixacia implantovanej vnutroocnej
Sosovky. Vlakna (fibrily) v marfanskych ociach byvaju na
jednej strane oka extrémne natiahnuté. Na druhej strane
oka viak moézu byt normalne. Stretli sme sa aj s takymi
stavmi, ked k tomuto procesu doslo inac¢. Ked sme sa po-
kusali sSosovku ako celok odstranit, neboli sme schopni
ju od tychto fibril oddelit. Vznika otéazka, ¢i sa dé dob-
re vyuzit puzdro 3o3ovky. Jedna z moznosti je, vytvorit
otvor a do puzdra (vaku SoSovky) implantovat umelu
vnutroocnu Sosovku. Snazime sa pritom nahradit fibrily
stehmi a pomocou nich vyviazat SoSovku. Takyto vykon
je vsak dlhy a ma svoje rizikd. Bunky imunitného systé-
mu ludského tela su totiz v kontakte so stehom, ktory
je cudzorodym materidlom a po 10-15 rokoch po takejto
operacii oka sa moéze stat, ze bunky opera¢né stehy
»zhltni” a Sosovka spadne. M6ze vzniknut aj sekundarna
katarakta. Vyskyt pooperacnych odlupeni sietnice byva
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dodnes u 10 az 35 percent pripadov. Zriedkavo su viak
operovani starsi ludia s Marfanovym syndrémom, ktori
maju uz aj kataraktu.

Ako znizit riziko odlupenia sietnice

V minulosti pacienta lekari vysetrili a pred operaciou
oslabené miesta oka osetrili laserom alebo zmrazenim
(kryoretinopexiou). Chirurgickd operacia dislokovanych
sosoviek pri Marfanovom syndréme viak zahffa rieSenie
problému nielen predného, ale i zadného segmentu oka.
Pri operacii v sibore nasich pacientov dnes vyuzivame tzv.
preventivnu ekvatorialnu serklaz. Ako pésobi ekvatorialna
serklaz? ,Popod oc¢né svaly sa po obvode oka zavedie pru-
zok (akysi opasok okolo oka) a potom sa priklada na oko
mraziaca sonda, ktorou s sietnica primrazuje k cievovke
a sklére. Je to znama technika pri operaciach odlupenej
sietnice. Kedy a preco vznikaju problémy po preventiv-
nych serkldZach? Obopnutie oka pomocou ekvatoridlnej
serkldze spOsobi vpacenie o¢ného bielka, zmensi obvod
oka a navyse, pruzok prechadza oblastami, kde su patolo-
gické zmeny. Ked mé operatér takto osetrenu a poistenu
sietnicu, mdze si dovolit urobit v ramci operacie posunu-
tej Sosovky o nieco viac ukonov, ako ked by preventivny
vykon neurobil. Pre marfanské oci to plati dvojnasobne”,
zdoéraznil MUDr. B. Hl63ka.

Genéza pouzivania preventivnej serklaze

2V roku 1985, ked’ som pracoval na o¢nom oddeleni
Rooseveltovej nemocnice v Banskej Bystrici, ked sa pred
operaciou dislokovanych o¢nych SoSoviek eSte nepouzi-
vala preventivna ekvatoridlna serkldz, pouzivali sme laser
a mraziacu sondu. Ekvatoridlnu serklaz sme zacali pouzi-
vat az po roku 1990, ale spociatku len tam, kde sme zistili
periférne degenerativne zmeny sietnice. Nasimi pacientmi
vsak boli ¢asto mladi ludia, priemerne vo veku 22 rokov,
ale boli medzi nimi aj deti od osem rokov veku. V tomto
veku by tito mladi pacienti tazko mohli mat degenerativne
zmeny na sietnici. Ale degenerativne zmeny sietnice m6zu
aj u mladych pacientov neskér velmi rychlo vzniknut. Pre-
to sme po roku 1990 u vsetkych pacientov s Marfanovym
syndromom zacali preventivne pouzivat evatoridlnu ser-
klaz. Vznikd otazka, preco sme sa na takuto operaciu zacali
divat trochu ina¢, nez v minulosti? Bolo to asi kvoli tomu,
Ze som v Banskej Bystrici pracoval v time, ktory sa zaoberal
prave chirurgiou sklovca a sietnice. Zhodli sme sa na tom,
ze marfanské oko nie je také oko, kde sa riesi len pohnuta
sosovka, ale ze treba v nom vyriesit aj problém i zadného
segmentu oka. Ak sa na tento problém lekar nediva kom-
plexne, vypomsti sa mu to. MézZe vzniknut odlipenie siet-
nice. Potom takého pacienta jeho obvodny lekar posle na
vysetrenie k inému lekarovi, ktory je odbornikom zasa na
sietnicu. Ale kde ju tu zodpovednost? Idedlne je, ked viet-
ky problémy koordinuje jeden odbornik. Marfanské oko
je problematika pre takého chirurga, ktory vie operovat
nielen Sedy zakal a SoSovku, ale aj sietnicu. Preto sme sa
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(nds tim) zaoberali operativou predného aj zadného seg-
mentu oka”.

V roku 2005 MUDr. B. Hl6ska obhajoval preventivne
serklaze pri operacii marfanskch o¢i, ale aj pri inych diag-
nézach oka v Ceskej republike, na zjazde oé¢nych chirur-
gov v Prlihoniciach. Prevetivnych serklazi banskobystricky
tim ocnych lekdrov mal v tom ¢ase urobenych vela. Tieto
operacie prinasali dobré vysledky. Na Uc¢innu prezentaciu
sa viak vyZaduje aj teoreticky podklad a informdcie, ze ta-
kéto zakroky nerobili vo svete len jedine banskobystricki
ocni lekari, ale Ze ich s uspechom urobili aj inde vo svete.
Kym sa k tomu dopracovali, presiel urcity ¢as.

A ako sa ekvatoridlne serkldze v minulosti robili?
MUDr. B. HI63ka, uviedol, Ze sa pouzivali r6zne materidly.
Dnes sa na serklaz pouziva silikbnovy pas, ktory je hydro-
fobny, termostaticky a inertny, ¢ize je neutrélny a bezpe¢-
ny pre ludsky organizmus.

Teodria z Japonska

+Neskdr sme sa dostali k pracam japonskych autorov,
ktori o pouzivani ekvatoridlnej serklaZe publikovali v roku
2002 studiu, kde jasne experimentalne dokazali, ze velmi
zalezi na tom, ako sa ekvatoridlna serkldz na oko zalozi,
dalej uviedol MUDr. B. HIéskla a pokracoval: ,Rozdelili tie-
to serklaze na nizku, strednd a vysoku, podla toho, ako
hlboko do oka pruzok vpacime. Ak sa, sietnicova cieva pri-
tom ohne pod uhlom do 30 stupnoy, je to nizka serklaz,
pod 60 stuprfiovym uhlom je to stredna serkldz a vysoka
je urobena pod este vacsim uhlom Dokazali, Ze ak je ser-
klaz spravne zalozenj, t. j. nizka alebo stredna, prakticky
sa potom daju vylucit komplikacie. Aké komplikacie mézu
vzniknut? Je to vysoky ocny tlak, krvacanie do sklovca,
hnisanie, prienik pod sietnicu, nekréza skléry, membréana
na zltej Skvrne oka... Tychto komplikacii sa mozno vyva-
rovat, ak sa budeme drzat poucenia dvoch japonskych
lekarov, ktori vo svojej vedeckej praci napisali o tom, ze
ekvatoriadlna serklaz musi byt primerana. Mozno povedat,
ze techniky ekvatoridlnej serklaze su doteraz stale medzi
odbornikmi malo diskutované, ale je to velmi dolezita ob-
last. Takze, primerané vpacenie preventivneho kruzku je
zarukou, ze nevzniknu komplikacie”.

MUDr. B. Hloska, dalej pripomenul svoju tohtoro¢nu
predndasku v Tatrach, kde odznela rekapituldcia technik,
pouzivanie ekvatoridlnej serklaze i vyhodnotenie vysled-
kov operacii Marfanskych o¢i od roku 1985 do roku 2009.
Bolo to spolu 49 Marfanskych o¢i s dislokovanymi So3ov-
kami. Vac¢sinou operovali o¢i mladych pacientov.

»Stimulom na tuto prednasku bola aj komunikécia
s Asociaciou Marfanovho syndrému. Aké su teda chirur-
gické postupy na odstranenie pohnutej Sosovky v mar-
fanskom oku? V pociatkoch a aj v nasom prezentova-
nom subore sa pohnuté 3o3ovky zo zaciatku tahali von
relativne velkou ocelovou sluc¢kou. V dalsom obdobi boli
pouzité jemnejsie metddy, pri ktorych sme mohli, ale i ne-
museli zachovat puzdro soSovky. Situdcia sa po vybrati
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sosovky da riesit predpisanim okuliarov, kontaktnych $o-
Soviek, vnutroocnych soSoviek réznych konstrukcii. Dnes
ddvame prednost Specidlnym Sosovkam, ktoré sa upina-
ju na dahovku. Sodovka, ktora sa pouziva dnes, je preto
vyrobenad z jedného kusa materialu, ma akési ,klepietka”.
Pomocou nich sa takato 3oSovka zacvikne do tkaniva
duhovky, kde drzi a nepotrebuje ani puzdro. Potom su
v puzdre 3o3ovky. Takéto stehy vSak maju svoju Zivotnost
a ked' po case stehy zmiznu, SoSovka tiez moze spadnut,
¢o som uz spomenul”.

MUDr. B. Hl6ska doteraz operoval tisice fudskych oci,
z toho v mnohych pripadoch pripadoch to boli o¢i pacien-
tov, ktori mali problémy v désledku Marfanovho syndrému.

Od roku 1985 do roku 2009 to bolo na O¢nej klinike
FNsP v Banskej Bystrici, na O¢nej klinike FNLP Kosice a O¢-
nom oddeleni FNsP J. A. Reimana v PreSove, kde MUDr.
B. HI63ka v poslednych rokoch pdsobi. Vo svojej prezen-
tacii hovoril o operovanych Stydridsiatich deviatich ociach
s dislokovanymi $oSovkami pri Marfanovom syndréme.
ISlo o oci tridsat pacientov, z toho $estnast muzov a $trnast
zien, priemerného veku dvadsatdva rokov. Aké boli indi-
kacie k chirurgickému vykonu? Na tuto otazku odpovedal
podrobnejsie:

+Nemoznost korigovat pacienta optickou pomoc-
kou, luxacia Sosovky do sklovca, alebo prednej komo-
ry, vznik zeleného zakalu, sivy zakal. Pred operaciou
dislokovanej Sosovky nebolo v desiatich pripadoch vy-
konané ziadne preventivne osetrenie sietnice (pacienti
operovani v pociato¢nom obdobi po roku 1985), na pat-
ndstich ociach bola sietnica preventivne oSetrena mra-
ziacou sondou (kryoretinopexia), samostatny serklazny
pruzok bol preventivne nalozeny dvakrat. NajcastejSim
preventivnym vykonom sa stala preventivna ekvatori-
alna serklaz a kryoretinopexia v dvadsatdva pripadoch.
Na odstranenie dislokovanej SoSovky sa v dvadstiatich
troch pripadoch pouzila ocelovd Weberova slucka.
V poslednych rokoch, t. j. v devatnastich pripadoch, sme
pouzili metdédu intrakapsuldrnej aspiracie SoSovkovych
hmot s naslednym vybratim puzdra. Tato metédu do-
dnes preferujeme. Na ostanych siedmich ociach bola
extrakcia dislokovanej SoSovky vykonana inou meto-
dou. Po extrakcii dislokovanej SoSovky sme v tridsiatich
styroch pripadoch implantovali Iris Claw So3ovku, ktora
je upevnena v tkanive duhovky. Na ostatnych patnas-
tich ociach sme pouzili inG moznost korekcie. Po pre-
brati tychto vsetkych skuto¢nosti sa dostavame k velmi
délezitému faktu. V nasom subore sa v troch pripadoch

Prilohu pripravila Margita Skrabalkova.

pooperacne odlupila sietnica. Bolo to v3ak na ociach,
kde nebola vykonana dostato¢na preventivna ochrana
sietnice, t. j., kde nebola urobend preventivna ekvato-
ridlna serklaz a kryoretinopexia sietnice. Tato skuto¢nost
bola pre nas najdolezitejSie poznanie a poucenie, ktoré
vyplyva z nasej prace”.

Aké boli funkéné vysledky?

JTridsatosem oci, ¢o je 76 percent, dosiahlo funkciu 5/5
-5/10 <o je blizko 100 percent videnia. Tito pacienti podla
ich subjektivnych udajov nikdy tak dobre nevideli. | zvys-
né oci dosiahli pouzitelné videnie”, dodal napokon MUDr.
B. HI63ka a zd6raznil:

,Co povedat na zaver? Dodnes pretrvava vo svete
nejednotnost postupov rieenia dislokovanych $o3o-
Sviek pri Marfanovom syndréme. Rézne techniky prisi-
vania dislokovanych puzdier k o¢nému bielku mozu byt
do buducna casovanou bombou, pretoze pouzivané
stehy podliehaju biodegraddcii, t. j. rozpadu. Vyznam
tohto faktu akcentuje pomerne nizky vek operovanych
pacientov, teda vykonny imunitny systém a mnoho ro-
kov zivota pred sebou.

Redpektujem vsetky techniky, ktoré su vo svete po-
uzivané. Som zastancom nazoru, ze na dosiahnutie ciela
moze viest viacero ciest. Som vsak zastancom nasej me-
tédy, ktord mam overenu v praxi, pri ktorej sme pouzili
na spevnenie sietnice lahku preventivhu ekvatoridlnu
serkldZz s kryoretinopexiou. Pri takomto o3etreni sme
zatial nezaznamenali ani jedno pooperac¢né odlipenie
sietnice. Tak isto jednoznacne sa za 20 rokov pouziva-
nia plne osveddila Iris Claw So3ovka ukotvend v tkanive
dudhovky. Oko pri Marfanovom syndréme ma mnozstvo
Specifickych problémov v prednej casti oka, ako aj na
sietnici. Pocetné neuspechy spojené s chirurgickym od-
stranenim dislokovanych So3oviek na mnohych praco-
viskach vo svete maju spolo¢ného menovatela. Tym je
Uzka Specializacia mikrochirurgov, ktori su pripravovani
ako Specialisti bud predného alebo zadného segmentu
oka a nezvyknu riesit takéto zlozité pripady ako je oko pri
Marfanovom syndréme komplexne. To znamena, veno-
vat pozornost nielen Sosovke, ale i preventivnej priprave
sietnice na tento nelahky vykon. Skola, ku ktorej sa i dnes
hrdo hlasim, nas naucila prevziat zodpovednost za kom-
plexné dorieSenie kazdého pripadu.

Z prispevku MUDr. Bohuslava HI6sku
Zaznamenala: (m3)
Snimky: archiv
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