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Uvod

Zrak a sluch jsou pro c¢loveéka velmi dulezitymi smysly, neprozivame je vsak
samostatné, na§ mozek je spise propojuje, aby vytvoril komplexni vnimani svéta. To, co
vidime, muze ovlivnit to, co slySime, a stejn¢ tak muze sluch ovliviiovat vidéni.
Propojeni obrazovych a zvukovych signall se v dnesni dob¢ nachazi vSude kolem nas
také v podobé modernich technologii. Zrakové a sluchové ustroji ndm poskytu;ji
potiebné prostiedky predevsim pro efektivni ziskavani informaci, komunikaci, orientaci
V prostoru a upozornuji nas na piipadné nebezpeci. Kombinované poruchy zrakové a
sluchové funkce mohou vést ke ztraté samostatnosti, problémim se zaclenénim do

spolecnosti, coz vede k nizsi kvalit¢ zivota. Pokud rozezname spolecné mechanismy a

rizikové faktory ptisobici pii vzniku téchto poruch, miizeme jim lépe piedchézet.

Cilem bakalaiské prace je: popsat anatomii zrakového a sluchového tustroji, dale
zjistit, jestli se zrak a sluch vzajemné ovliviiuji a charakterizovat vybrana onemocnéni,
ktera ovliviiuji obé dvé smyslové soustavy. Bakalaiska prace je podle odpovidajicich
cilt rozdé€lena do tii kapitol. V prvni kapitole je popsana anatomie, vyvoj ustroji a jejich
piislusné nervové drahy. Druha kapitola charakterizuje, jakymi zptsoby dochazi mezi
zrakem a sluchem k interakci. V posledni kapitole jsou popsany vady a onemocnéni

smyslovych tstroji, které mohou zaroven ovlivnit zrakovy i sluchovy systém.



1. Zrakové a sluchové ustroji

1.1 Anatomie zrakového ustroji

Svétlo je elektromagnetické vinéni, pomoci zrakového orgénu - oka vnimame
jeho barvu, intenzitu a smér dopadajicich paprski. Zrakové ustroji tvoii o¢ni koule
apfidatné o¢ni organy. Oc¢i jsou parovym organem apodobné jako u sluchového
aparatu vznikaji prostorové vjemy tim, ze se jednotlivé signdly zaznamenané ocima
mirné odliSuji. Pfidatné orgény zajistuji ochranu, ale také pohyb a spravné postaveni

o¢i. Radime mezi n& vicka, slzné ustroji, Spojivku, oénici a okohybné svaly. [1,2]

1.1.1 Sténa o¢ni koule

RozliSujeme tfi anatomicky i funkéné rozdilné vrstvy, zevni vrstvu tvofi bélima
(sclera) arohovka (cornea), prostfedni vrstva se sklada z cévnatky (choroidea),
fasnatého téliska (corpus ciliare) a duhovky (iris), vnitini vrstva je tvofena sitnici
(retina). [1,2]

piedni
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rohovka
duhovka
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42518 sitnice
opticky
nerv

cévnatka

fovea

Obr. ¢ 1 priifez oka (upraveno) [3]

Zevni vrstva je pevny obal, jenz zabezpec€uje tvar a tuhost oka. Bélima je bila, 0,4

az 2 mm tenkd, vazivova blana. Upinaji se na ni Slachy okohybnych svalt. Na rozhrani



bélimy a rohovky se nachazi limbus. Rohovka je zcela prihledna a neobsahuje cévy.
Tvofi ji pét vrstev - epitel, Bowmanova membrana, stroma, Descemetova membrana
aendotel. V centru dosahuje rohovka nejmensi tloustky asmérem k periferii se

roz$ifuje, jedna se 0 opticky nejvyznamnéjsi ¢ast oka. [1,2]

Prostfedni vrstva zajistuje svételnou atepelnou izolaci, skladd se ztidkého
vaziva, pigmentovych bunck a cév, jez zasobuji vétSinu ocni koule. Cévnatka tvori
vétSinu plochy prostiedni vrstvy. Na dutinovou stranu cévnatky ptiléha sitnice. Tato
¢ast obsahuje velké mnozstvi pigmentu, ktery pohlcuje svétlo dopadajici na sitnici, ¢imz
zabranuje odrazu paprsku a presvétleni. V zadni Casti cévnatky se nachazi otvor, kterym
prochazi zrakovy nerv. Na piedni okraj choroidey navazuje fasnaté téleso. Rasnaté
téleso spojuje cévnatku S duhovkou, je na ném upevnén zavésny aparat Cocky.
Vystupuji zné vybézky, tedy fasy, které produkuji komorovy mok. Duhovka
se nachazi mezi ptedni a zadni komorou, ma tvar mezikruzi, uprostied je otvor zvany
zornice. Sife zornice je regulovana hladkymi svaly. Svéra¢ zornice zplisobuje ziiZeni,
¢imz omezuje mnozstvi svétla dopadajiciho na sitnici a je inervovan parasympatikem.
Rozvéra¢ zornice prumér otvoru zvétSuje a je inervovan sympatikem. Duhovka slouzi
jako svételnd clona, pomoci zornicového reflexu zajistuje, aby bylo v optické soustave
oka optimalni osvétleni, také reguluje rychlost odtoku komorového moku. Ptfedni

plocha duhovky ma rtizna zbarveni podle mnozstvi pigmentu.[1,2]

Vnitini vrstva, tedy sitnice, vypliuje dutinu oka. Zevni plochou naléha
na cévnatku a na vnitini ploSe se nachazi sklivec. Sitnici rozdélujeme na dvé oblasti,
a to slepou ¢ast sitnice a optickou ¢ast sitnice, oddéluje je linie — ora serrata. Slepa ¢ast

je tvofena pouze pigmentovou vrstvou. [1]
Opticka ¢ast sitnice

Jednd se 0 nejvyznamnéjsi vrstvu ocni koule. Tvofi ji 11 vrstev. Dosahuje
tloustky 0,1 az 0,4 mm. RozliSujeme na ni Gtvary — Zlutou skvrnu, foveu a papilu
zrakového nervu. Zluta skvrna (macula lutea) ma elipsovity tvar a pramér asi 3 mm,
V jejimzZ stfedu se nachazi fovea centralis, coz je misto nejostiejSiho vidéni. Papilou
zrakového nervu vstupuje do oka zrakovy nerv a arteria et vena centralis retinae, jez
zajistuji inervaci acévni zasobeni sitnice. Papila predstavuje fyziologickou slepou
skvrnu o priméru 1,5 mm, nachazi se 4 mm nazalné¢ od zluté skvrny. V sitnici

se nachazi vlastni primarni smyslové bunky — fotoreceptory, mezi né patii Cipky



a ty¢inky. Ty¢inky tvoii vétSinu smyslovych bunék, pocetné je jich kolem 120 milion,
zajistuji viak pouze &ernobilé vidéni. Cipky umoziuji kvalitngjsi, barevné viemy,
nachazeji se predevsim v makule a téchto je asi 6-7 miliont. Fotoreceptory jsou slozeny
Z péti casti, ato vnéjSiho segmentu, vnitiniho segmentu, bunécného téla, axonu
a presynaptického terminalu. Vné&js$i segment, coz je specializované cilium (neboli
primarni fasinka) zachycujici fotony, je propojen se zbytkem buiiky spojovacim
¢lankem. Spojeni rozd€luje plazmatickou membranu na dvé casti. Ve vnitinim
segmentu dochazi k syntéze bilkovin atukidi, nachazi se zde Golgiho aparat,

endoplazmatické retikulum a mitochondrie. [1,2,4]

1.1.2 Obsah o¢ni koule

Do obsahu o¢ni koule zahrnujeme prihledna opticka prostiedi oka, ktera lamou
svétlo. Radime zde sklivec (corpus vitreum), ¢ocku (lens), piedni (camera oculi
interior) a zadni komoru (camera oculi posterior) a jejich obsah, tedy komorovy mok

(humor aquosus). [1]

Sklivec je bezbunécna, prithlednd hmota, jenz zapliuje sklivcovou komoru.
Membrana sklivce se upind na sitnici v oblasti ory serraty a u disku optického nervu.

Na piedni plose se nachazi prohluben, ve které je umisténa cocka. [1]

Cocka je tvarem spojna ¢oc¢ka, zadni plocha ma vétsi zakfiveni ne plocha piedni.
Piedni plocha ¢ocky ohrani¢uje zadni komoru, zadni plocha pfiléha na sklivec. Cocka
ma pramér 9 az 10 mm a délku ptiblizné 3,7 — 4,4 mm, jeji rozméry se méni pfi
akomodaci. Akomodace je uskuteCfiovana pomoci napinani auvolfiovani vlaken
zadvésného aparatu CoCky, pii tomto déji se méni optickd mohutnost ¢ocky ato
v rozmezi od 10 do 17 dioptrii. S pfibyvajicim v€kem se schopnost akomodace sniZuje.

[1]

Pfedni o¢ni komora se nachdzi mezi endotelem rohovky aptedni plochou
duhovky. Zadni komora je ohrani¢ena zadni plochou duhovky a sklivcem. Komorova
tekutina zapliiuje obé o¢ni komory. Vytvafti jej vybézky Fasnatého télisko. Mok se ze
zadni komory dostdva pres zornici do pfedni komory, dale protéka komorovym thlem

a je odvadén Schlemmovym kanalem do zilni krve. [1,2]
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1.2 Zrakova draha

Svétlo dopada na rohovku, pak jeho paprsky prochazi optickymi strukturami oka
a jsou soustifed’ovany tak, aby dopadaly na prvni fotoreceptory v sitnici. Zrakova draha
se skladd ze ctyf neuront, které vedou zrakové informace. Prvnim neuronem jsou
zminéné fotoreceptory — ty¢inky a Cipky, jejichz vyb&zky zachyti svételné paprsky, poté
dojde k fotochemické reakci. Vznikly elektricky vzruch je poslan do bipolarnich bunék,
Cast téchto bunck sbird informace z ¢ipkli a cast ztyCinek. Tietim neuronem je
multipolarni neuron, byva také oznacovan jako gangliova bunka. Shromazd'uji se Vv ném
informace z nékolika bipolarnich bunék. Axony multipolarnich neuroni sméfuji
po povrchu sitnice K papile a po prichodu o¢ni sténou tvoii zrakovy nerv. Po vystupu se
ktizi vlakna obou zrakovych nervii z nazalnich ¢asti sitnice v oblasti chiasma opticum.
Zrakova draha pokracuje tisekem levého a pravého tractu opticu, ten se dale rozdéluje
na dvé ¢asti. Vétsina vlaken miti do nucleus corporis geniculati lateralis, ve kterém se
nachdzi ¢tvrty neuron zrakové drahy a dochdzi zde k radiaci do primérni zrakové kiry.
Z primarni zrakové oblasti jsou informace pfedany do asociacnich oblasti, kde dochazi
ke zpracovani jednotlivych slozek obrazu, ato konkrétn¢ barvy, pohybu, hloubky

a kontrastu. [5,6]

Zbylych asi 20% vlaken z tractu opticu mifi do jinych ¢asti centralniho nervového
systému, nemaji piimy ukol ve zpracovani zrakového signalu a ovliviiuji napf.
cirkadianni rytmus, akomodaci nebo velikost zornic a jejich konsenzudlni reakci na
osvit. V oblasti colliculus superior dochazi ke koordinaci pohybt oc¢i a hlavy pfi reakci
na nahlé¢ smyslové podnéty, jsou zde také piijimany signaly ze sluchového
a somatosenzorického systému. Z priméarni zrakové oblasti jsou informace piedany do
asocia¢nich oblasti, kde dochazi ke zpracovani jednotlivych slozek obrazu, ato

konkrétn¢ barvy, pohybu, hloubky a kontrastu. [5,6]

1.3 Anatomie sluchového ustroji
Zvuk je energie, kterd se $ifi mechanickym vInénim, vnimame ji pomoci sluchu
za vzniku sluchovych vjemi. Ucho je parovy organ, sklada se ze tii ¢asti — vngjsiho,

stfedniho a vnitiniho ucha. [7]

1.3.1 Vnéjsi ucho
Tvofi jej boltec (auricula), vn&jsi zvukovod (meatus acusticus externus)

a bubinek (membrana tympani). [7]
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Boltec zachycuje zvuk anasméruje jej do vné&jsiho zvukovodu. K lebce je

ptipevnén kuzi, chrupavkou, svaly a vazy. Jeho poloha a tvar ovliviiuje smérové slySeni.

[2,7]

usni boltec vestibularni aparat

hlemyzd

| sluchové Kistky

N

dutina

stiredniho
ucha q}
bubinek
| |
Eustachova
vnéjsi zvukovod trubice

Obr. & 2 prurez ucha (upraveno) [8]

[ 24

tvoii chrupavka a zbyvajici ¢ast kost. Ma esovity tvar a je zakoncen bubinkem, coZ je

vazivova blana oddélujici vnéjsi ucho od stiedniho ucha. [2,7]

Vnéjsi ucho se také podili na lokalizaci zvuku v prostoru, stranova orientace je
mozna porovnanim ¢asu dopadu zvuku a intenzitou v obou usich. V piedozadnim sméru
a ve vertikalni ose se lisi tlak ptisobici na bubinek podle toho, ze kterého sméru dopada

vina na boltec. [7]

1.3.2 Stfedni ucho

Je to dutina uvnitt spankové kosti, v niz se nachazi sluchové kustky (kladivko,
kovadlinka, tfminek), drobné svaly, pneumaticky systém spankové kosti a Eustachova
trubice. Sluchové kustky propojuji drobné klouby. Dva stfedousni svaly chrani ucho

pred pftiliS intenzivnimi zvuky. Vnitini prostory dutiny jsou vystlany sliznici.
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Eustachova trubice propojuje stiedni ucho s nosohltanem apii polykani zajistuje
ventilaci. [2,7]

1.3.3 Vniti'ni ucho

Je uloZzeno ve spankové kosti, vniz se nachdzi kosténé pouzdro labyrintu,
ve kterém je uloZen blanity labyrint, tento prostor je zcela uzavien a vyplnén tekutinou
— endolymfou, piebyte¢na endolymfa se vstiebava v ductu endolymphaticu. Ve stérbiné
mezi blanitym a kosténym labyrintem cirkuluje perilymfa, ta ma spole¢né s endolymfou
podobné slozeni jako mozkomisni mok. Se stfedousni dutinou je vniténi ucho propojeno
ovalnym a kruhovym otvorem. Ve vnitinim uchu nalezneme dva funkéné odlisné
systémy — hlemyzd’ (cochlea) a vestibularni aparat, ktery se sklada z utriculu, sacculu

a tii polokruhovitych kanalka. [2,7]

Vestibuldrni Gstroji (také oznaCovano jako rovnovazny aparat) zajistuje pienos
informaci k Castem centradlni nervové soustavy, které kontroluji spinalni reflexy
a upravuji aktivitu svall, ¢imz zabezpecuji piimé drZeni téla. Déle jsou odtud vedeny
informace ke kontrolnim centrim ocnich pohybt, které stabilizuji pozici o¢i béhem

pohybu hlavy. Vzruch je veden také k posturalnim svalim. [9]

Utriculus asacculus jsou vacky, které jsou vzajemné propojené tiemi
polokruhovitymi kandlky, na jejich vnitinim povrchu se nachdzi recepéni policka —
makuly. Makuly jsou sloZeny z podpirnych a vlaskovych bunék. Vlaskové buinky maji
na povrchu stereocilie, neboli smyslové vlasky. Ty maji funkci gravitacnich receptorti
a receptort linearniho pohybu hlavy. Vzruch je ze smyslovych bun¢k pfeveden do jader

mozkového kmene a do mozecku. [2]

Polokruhovité kanalky jsou ve svych napojenich rozsifené, v t€chto mistech se
na vnitini sténé nachdzi drobné hrany, které¢ jsou tvofeny podpirnymi a smyslovymi

bunkami. Receptory vlaskovych bunék reaguji na rotacni pohyb hlavy. [2]

Hlemyzd’ je stocend trubice dlouhd ptiblizn€ 3 cm. Ve spodni Casti se nachézi
Cortiho organ, coz je vlastni smyslovy aparat, ten obsahuje podplrné, pilifové
vlaskové, délime je na vn&j$i a vnitini. Vnitinich vlaskovych bun€k ma ¢lovek asi 3500,

vnéjsich kolem 12 000. Vlasky vystupuji z kratkych cylindrickych bunék a jejich konce
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se dotykaji rosolovité membrany. Smyslové vlasky jsou drazdény deformaci rosolovité

membrany. [7]

1.4 Sluchova draha

Cast zvukového tlaku zachyti boltec, ktery nasméruje zvuk pres vnéj§i zvukovod
na bubinek. Pohyb bubinku rozkmitd kustky stfedniho ucha aty pfenesou energii
do tekutiny ucha vnitiniho. Tekutina rozpohybuje vlaskové buiky a je vyvolan vzruch,

ktery putuje do bipolarnich neuront. [7]

Sluchova draha je tvoiena Ctyfmi neurony. Bipolarni neuron je prvnim neuronem,
jehoz vybézky prochazi kanalky spankové kosti, prodlouzenou michou a kon¢i u jader
osmého hlavového nervu v kochlearnim jadru na spodingé ctvrté mozkové komory.
Z kochlearnich jader vychazi svazek lemniscus lateralis, ktery se ¢astecné kiizi a vede
informace do colliculi inferiores v oblasti stiedniho mozku. Tieti neuron piedava
vzruch do corpu geniculatum mediale a posledni neuron ptedava signal primarni ¢asti
sluchové kury. Corpus geniculatum mediale je pfevodovym jadrem mezi sluchovymi,
zrakovymi a somatosenzorickymi vstupy. Jeho medidlni ¢ast se vyznacuje dominanci

nesluchovych vstupt. [7,10]
1.5 Vyvoj zrakového a sluchového ustroji

1.5.1 Prenatalni vyvoj oka

Vyvoj oka zacina kolem 22. dne vyvoje plodu. Na vnitini ¢asti prosencefala se
objevuje vkleslina optického zlabkt, prohloubenim vklesliny a poté jejim uzavienim
vznika opticky vacek. Po 30 dnech se vacek dostava pod ektoderm a vytvari se plakoda
cocky. Poté vznika prohybem a vtlacenim dovnitf zZ va€ku o¢ni pohérek. Plakoda ¢ocky
se uzavie v duty vacek ¢ocky, odd€luje se od ektodermu a dostava se do vnéjsiho otvoru
ofniho poharku. Na spodni strané¢ poharku se formuje ryha aji vstupuje arteria
hyaloidea, ktera cocku a vacek vyzivuje, ale béhem vyvoje postupné vymizi. V 7. tydnu
sristaji okraje ryhy ave vnitini vrstvé vnitintho poharku dochdzi k vyvoji vrstev
optické Casti sitnice, z vn&jS$i vrstvy vznikne pigmentova vrstva sitnice. Vldkna
Z neuront sitnice formuji stopku zrakového vacku a poté zrakovy nerv, béhem vyvoje
se stopka posunuje z dolni ¢asti do stfedu zadni strany oka. V optické ¢asti sitnice se na
konci 2. mésice diferencuji gangliové a bipolarni buniky. Z pfedni stény vacku cocky

vznikne epitel, ze zadni stény primarni vlakna ¢ocky. Z buné€k epitelu se po 3. mésici
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utvareji sekundéarni vlakna. Primérni vlakna se pfeménuji v jadro a sekundarni v kiru.

Epitel utvaii na svém povrchu obal ¢oc¢ky. [1,11]

Po oddéleni vacku Cocky od ektodermu je volny prostor vyplnén mezenchymem
a zadinaji se formovat dalsi oéni struktury. Rasnaté télisko a zornice se vyviji z epitelu
slepé Casti sitnice a z pigmentové vrstvy. Pocatek vzniku rohovky je iniciovan vlivem
¢ocky na povrchovy ektoderm. Buiiky povrchového epitelu formuji zéklad rohovkového
stromatu a na n¢j migruji bunky z neuralni listy a utvareji endotel. Bélima a cévnatka se
vyviji z mezenchymu, propojuji se s fasnatym téliskem a s okrajem rohovky. Sklivec se

také rozviji z mezenchymu. O¢ni komory se vytvaii rozestoupenim mezenchymu. [1,11]

vvvvvv

ektoderm tvofi sitnici, Z povrchového ektodermu vznikne ¢ocka a ¢ast rohovky a buiky

neuralni listy tvofi centralni ¢ast rohovky. [1,12]

1.5.2 Prenatalni vyvoj ucha

Vyvoj vnitiniho ucha zac¢ina také zhruba po 22 dnech od vzniku plodu. Ztlusténim
ektodermu vznikd usni plakoda. Ta se ve 4. tydnu postupné oddéluje od ektodermu
a migruje smérem doll, pfeméiiuje se nejprve na usSni jamku a poté na uSni vacek,
neboli otocystu. U bun¢k umisténych na ventralnim okraji dochazi k diferenciaci
v buniky nervové. Po 28 dnech vyvoje dochazi k prodlouzeni vacku, ¢imz vznika
endolymfaticky vybézek. Mezi 4. a7. tydnem se rozSifuje usni vacek podél
dorzoventralni osy a zacina se diverzifikovat na dvé oblasti: dorzalni a ventralni, ty jsou
spojeny kandlkem, ze kterého ¢ni endolymfaticky vybézek. Z dorzélni ¢asti vyristaji
koncem 5. tydne z oblasti budouciho utriculu tii ploché epitelové disky, ze kterych v 7.
tydnu vznikaji téi polokruhovité kanalky. Ve ventralni ¢asti vznika b&éhem 5. tydne
sacullus a soucasné se ventralnim prodlouzenim formuje hlemyzd'ovy kanalek, v némz
se kolem 7. tydne diferencuje Cortiho organ. Endolymfaticky vybéZzek se postupné
prodluzuje a tvoti ductus endolymphaticus. [1,13]

Zaklad sttedniho ucha se vytvaii prodlouzenim 1. Zaberni vychlipky v recessus
tubotimpanicus. Poté se formuje desmogenni kost, ktera fixuje blanu bubinku. Pii
slepém konci recessu tubotympanicu se v 6. tydnu zhusténim mezenchymu a tvarovou
diferenciaci zaklad pro zrakové kustky. Kladivko a kovadlinka pochazi z mezenchymu
1. zaberniho oblouku, zatimco tfminek pochazi z mezenchymu 2. Zaberniho oblouku. Po

8. mésici v oblasti stifedousni dutiny postupné ustupuje mezenchym a povrchy pokryva
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sliznice. Jako posledni se formuji klouby mezi sluchovymi kistkami a to az ve 2. mésici

po narozeni. Do této doby je pohyb kiistek znemoznén mezenchymem. [1,13,14]

Zevni ucho se vyviji ve 2. mésici z 6 usnich hrbolkd, pficemz 3 piedni pochazi
z mezenchymu 1. Zaberniho oblouku a zadni 3 z mezenchymu 2. Zaberniho oblouku.
Hrbolky se zvétSuji a splyvaji, ¢imz vznika zaklad usniho boltce. Ke konci 2. mésice
se mezenchym v boltci diferencuje v chrupavku. Zevni zvukovod se vyviji od 6. tydne
postupnym prohlubovanim 1. ektodermové zaberni vklesliny. Ve 3. meésici se
z ektodermového epitelu vytvoii epitelovy c¢ep, ktery sestupuje Vv 28. tydnu
k endotelovému epitelu. Snim se spoji prostiednictvim mezenchymu a vznikne
bubinek. [1,13]

Sluchové ustroji miZeme dle plivodu rozdélit na dvé ¢asti. Vnitini ucho se vyviji
z nervového ektodermu. Pro vyvoj stfedniho azevniho wucha jsou zasadni:

1. ektodermova zaberni vkleslina, 1. endotermova zaberni vychlipka a 1. a 2. zaberni
oblouk. [1]

1.5.3 Postnatalni vyvoj

Po narozeni neni vyvoj zrakového Ustroji ukoncen, nejvyraznéjsi rist oka probiha
od narozeni do 3 let, poté pomaleji pokracuje az do dospélosti. Oproti tomu jsou
nejdulezitéjsi ¢asti sluchového aparatu u novorozence vyvinuty do skoro finalni podoby,

béhem zivota se pak méni predevsim velikost usniho boltce. [11,13]

U obou smyslt dochazi v détstvi k formaci a upeviiovani nervovych spojeni, proto
je velmi dilezity piistup ke kvalitnim smyslovym podnétim. U zraku je stimulace
nezbytna pro rozvoj zrakové ostrosti, schopnosti fixace, koordinace o¢nich pohybu,
akomodace a prostorového vidéni. U sluchu se vyviji pfedevsim sluchové rozliSovaci
schopnosti, pozornost vici zvukovym podnétim a porozuméni mluvenému slovu.

[11,13,15]
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2. Interakce zraku a sluchu

V této kapitole popisuji, jak na sebe mohou zrakové a sluchové ustroji vzajemné
pusobit. Vénuji se vibracim bubinku zaznamenanym pii sakadickém oc¢nim pohybu
u lidi a opic. Dale vestibulookularnimu reflexu, ktery propojenim rovnovazného aparatu
s okohybnymi svaly zajiStuje ostré vidéni, i kdyZ je naSe hlava zrovna v pohybu. Pisi
také 0 audiovizudlni integraci a posledni podkapitola se vénuje specifickému zpiisobu

vnimani — synestezii. [16,17]

2.1 Oscilace bubinku souvisejici S o¢nim pohybem

Vizudlni informace mohou napomdhat slySeni naptiklad, kdyz odezirani ze rt
usnadituje porozumét feci. Aby mohl mozek tyto informace vyuzit, musi nejprve
propojit zrakové a sluchové signaly, které vychazeji ze spoleCnych mist v prostoru.
U zivocisnych druhil s pohyblivyma o¢ima ale nemaji vizualni a sluchové prostorové
signaly mezi sebou Zadnou pevnou pozici, ta se pravidelné a vyrazné méni prave kvili
o¢nim pohybim. Ve studii [16] zvefejnéné v roce 2018 testovali Kurtis G. Gruters
a kolektiv z Dukeovy univerzity, zda o¢ni pohyby ovliviji sluchovou periferii. Mozek
ovliviiuje sluchovy aparat naptiklad pii otoakutistickych emisich — kdyZ je zpracovan
zvukovy signdl, je eferentni drahou poslan signdl do svall stifedniho ucha a do vnéjsich
vlaskovych bunék a dochéazi k ptenosu vibraci na bubinek. Ve studii byl do zvukovodu
lidi (19 usi u 16 testovanych) a opic (5 usi U 3 testovanych) umistén mikrofon, ktery
zaznamenaval pohyby usniho bubinku. Bylo zji$téno, Ze uSni bubinek kmital pii pohybu
o¢i 1bez piitomnosti zvukového stimulu, tento jev byl anglicky nazvan jako eye
movement-related eardrum oscillation (zkracené EMREO). Kdyz se o¢i pohybuji
doleva, oba u$ni bubinky se zpoc¢atku pohybuji doprava a poté osciluji po dobu tii az
¢tyt cykli, pficemZ po dokonceni pohybu o¢i se odehraje dalsi jeden az dva cykly.
Pohyby oc¢i v opacném sméru vyvolavaji oscilaéni vzorec V opacném sméru. Pohyb
bubinku zac¢ina ve stejnou chvili jako sakddy, nékdy dokonce diive a pokracuje po dobu
nejméné neékolika desitek milisekund po zastaveni o¢nich pohybti. Usni bubinek se
Vv urcitou chvili vV jednom uchu vyklene dovnitf, zatimco v druhém uchu se vyklene ven.
Pozici bubinku urcuje smér pohybu oka vzhledem k danému uchu. Bylo také testovano,
jestli zvuk kliknuti/cvaknuti ovlivni pohyby bubinku vyvolané o¢nim pohybem. Kdyz
k nému u lidi doslo pti poatecnim zaméfeni cile, béhem sakadickych pohybu, 100
a 200 ms po fixaci, nedoslo ke znatelnym zménam. U opic bylo cvaknuti prezentovano

pouze 200 — 270 ms po fixaci s podobnymi vysledky. [16]
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Graf ¢ 1 Vztah mezi nacasovanim vrcholit EMREQ a pocdtkem/ukoncenim sakady [18]

EMREO se zabyvali také Brohl a Kayser [19]. Béhem prvniho experimentu
zaznamenavali signél z pravych usi 26 ucastniki, tém byl prezentovan bily bod, ktery se
pohnul po 500 ms ustalené fixace, ucastnici tento bod ndsledovali pohybem o¢i, na
konci této ¢asti bylo 12 subjektti vyrazeno. Béhem druhého experimentu se bod
pohyboval pouze horizontalné¢ av 70% byl piehran zvuk kliknuti, ato pfed, béhem,
nebo po sakadé. Ve tretim experimentu byl stejné€ jako u druhého pohyb pouze doleva
nebo doprava, doslo k ptehrani zvuku a navic se vedle bodu fixovaného v centru objevil
bily pruh, ktery v 70% mifil stejnym smérem jako pohyb tecky a poté nasledoval pohyb
tecky. Jejich data potvrdily, Zze jsou EMREO vyvolany sakadickym pohybem o¢i bez
sluchového stimulu ajsou smérové selektivni, nebyla vSak prokazana souvislost
s lokalizaci zvukd v prostoru. Vysledky naznacuji, ze detekce tonti neni ovlivnéna
sakadami a nésledujicimi kmity bubinku. Prostorova pozornost neovlivitovala EMREO.
[19]
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Na Dukeové univerzit¢ déale pokracuje zkoumani EMREO. Pochopeni jejich
vyznamu aStanoveni normalnich hodnot by mohlo vbudoucnu slouzit
k diagnostikovani riznych sluchovych poruch. Cilem studie [18] z konce roku 2023
bylo zjistit rozdily a podobnosti EMREO u jednotlivych osob s normalni zrakovou
funkei. Pi vylepSeni tésnéni ve zvukovodu byly po dostate¢ném poctu méteni spésné
zaznamenany EMREO u vSech 40 normalné slysicich osob, dale bylo testovano pouze
10 subjektd (20 usi). Bylo zjisténo, Ze zaméfovani horizontadlnich bodi je
konzistentn&jsi, nez U bodu vertikalnich. Také reakce EMREQO na kontralaterdlni cile
(sledovany bod je na opacné poloviné zorného pole, nez na které se nachézi
zaznamenavané ucho) byly mezi subjekty konzistentnéj$i nez reakce na ipsilateralni
cile (sledovany bod je na stejné poloviné zorného pole jako zaznamenavané ucho). Co
je v8ak ipsilateralni pro jedno ucho, je zaroven kontralaterdlni pro druhé ucho, takze
jakékoli negativni percepcni dusledky, spojené s touto variabilitou signalu, by se
teoreticky mély vyrovnat, pfinejmensim U jedincti S normalni sluchovou funkci u obou

usi. [18]

2.2 Vestibulookularni reflex

Pfi vykonavani vétsiny ¢innosti jsou nase oci i hlava v pohybu. Vestibulookularni
reflex, zkracené VOR napomahd k udrZeni stabilniho vnimani arovnovahy. Pokud
pii zaostfeni predmétu pohneme hlavou, je spustén o¢ni pohyb opacnym smeérem se
stejnou rychlosti, coZ zajiStuje, aby zlstal obraz na sitnici stale ostrym. VOR zahrnuje
predev§im tfi Casti — periferni smyslovy aparat (ten tvoii polokruhovité kandlky,
sacculus a utriculus), centralni nervovou soustavu a okohybné svaly. Informace ohledné
linearniho zrychleni, thlové rychlosti a orientace hlavy vzhledem ke gravitaci jsou
shromaZzd’ovany rovnovaznym ustrojim ve stfednim uchu, jsou vedeny do vestibularnich
jader na spodiné ¢tvrté komory a odtud vystupuji vzestupné a sestupné drahy do jinych
struktur. Dulezitou funkci mé pii zpracovani informaci mozecek, dale retikuldrni
formace, micha, bazalni ganglia, thalamus a dal§i subkortikdlni centra. Poté jsou
regulacni signaly pfedany eferentni drahou do okohybnych svali. Piivodné se nezdalo,
ze VOR ovliviiyje ptitomnost ¢i absence zrakovych podnétli, bylo vSak pozorovano,
ze jsou tyto vstupy kliCové pro zdokonaleni reflexu auslepych jedinci je VOR
oslabeny. Dusledkem naruseného vestibulo-okularniho reflexu je oscilopsie, coz je
rozmazané vidéni pfi pohybu hlavy a nefyziologicky nystagmus. Pacienti také castéji

zazivaji zéavraté, nevolnost a potiZze sudrzenim rovnovahy. Pfi poruSe funkce VOR
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muze dojit k spontannimu zlepSeni adaptaci nebo 1é€bou. Béhem vestibularni terapie

jsou nacvi¢ovany pohyby hlavy a o¢i v riznych polohach. [17,20]

Hodnoceni VOR je provadéno kalorickym testem, pii kterém je do vnéjsiho
zvukovodu pfivadéno standardizované mnozstvi kapaliny nebo vzduchu, piicemz
dochazi k ochlazovani anebo zahiivani vestibularniho ustroji. Tento test umoziuje
pomoci jednostranného drazdéni vestibuldrniho orgénu oddélené hodnoceni jejich
reaktivit. Pacient béhem vySetfeni lezi @ ma hlavu podepienou v uhlu 30°, vySetiujici
sleduje postkaloricky nystagmus. Pokud byla pouzita studené kapalina, méla by rychla
faze nystagmu sméfovat na opacnou stranu, nez na které je drazdéné ucho. Pti zahtivani
by méla byt rychla slozka na stejné stran¢ jako drazdéné ucho. Kdyz je ocni pohyb
abnormalni, je pravdépodobna vestibularni dysfunkce na stranég, kterd je stimulovana
vodou. VOR Ize vysetfit také pomoci rotacniho testu, pfi ném realizuje 1ékat rychlé
pohyby hlavou, zatimco by o¢i pacienta mély zlstat zaméfené na stanoveny piedmét,
pti poskozeni nejcastéji nasleduje oko pohyb ve stejném sméru jako hlava a az poté se
obrati zpatky na predmét. Sakadické pohyby vSak mohou byt velmi rychlé
a lidskym okem obtizné¢ zaznamenatelné. Technologie uz ale umoziuje objektivni
vySetfeni pomoci tzv. video head impulse testu (zkracené vHIT), pfi ném je
zaznamenavana poloha hlavy ao¢i brylemi s kamerou, gyroskopy a akcelerometry.
Pacient pii vySetieni fixuje bod vzdéaleny jeden metr a vySetfujici pohybuje hlavou
vrozsahu 10 — 20 stupni od pozice hlavy vpted. Navic lze oproti kalorickému
arotatnimu testu hodnotit reflex také ve vertikdlnim sméru pfi naklonéni hlavy o 40
stupniit do strany a porovnavat vysledky jednotlivych méfeni v case. Obména VHIT —

vySetieni Supression Head Impulse Test detekuje i miru dysfunkce VOR. [17,20,21]

2.3 Audiovizualni integrace

Aby bylo vnimani svéta kolem nas ucelené, shromazduje nas organismus
prostiednictvim smysli vjemy, které mozek zpracuje. Multisenzoricka integrace je
dilezita predevSim pro orientaci v prostoru, detekci objekt a také ovliviiuje rychlost
naSich reakci. Propojeni informaci z vice senzori ndm umoznuje lepé vyhodnotit to,
co prozivame. Kdyz se napiiklad nachdzime v hluéném prostiedi, mizeme Iépe
porozumét mluvenému slovu, pokud zaroven vidime pohyb rti. Nervové mechanismy,
které stoji za audiovizudlni integraci, jsou vSak stale pfedmétem diskuzi. Dle tradi¢niho
modelu jsou nejprve senzorické signaly zpracovany oddélené v odpovidajicich

oblastech mozkové kiry a K integraci nasledné dochazi v asocia¢nich oblastech. Podle
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nékterych studii v§ak mtze k integraci dochazet jiz na percepcni a subkortikalni arovni.
Tyto odliSnosti mohou byt zplisobeny pozornosti, slozitosti podnétl, je také vice
zpusobt, kterymi je definovana a analyzovéana audiovizualni aktivita. Nejcastéji se pii
zkoumani nervové aktivity v této problematice pouzivaji tfi pfistupy. V klasickém
»interakénim* je porovnavana reakce na audiovizualni podnét se souhrnem reakci
na jednotlivé smyslové vjemy, piedpokladd, ze disledkem integrace je interakce
a aktivita je vyssi nez pii souctu samostatnych stimuld. V druhé ,.konjunk¢éni® metodé je
porovnavana audiovizualni odezva s jednotlivymi odezvami zvIast apoté je urcCen
pfekryv mezi témito rozdily. Tteti metoda srovndvd nervové reakce na souladné
anesouladné audiovizualni stimuly. |pfi odliSnych testovacich metodach byla
konzistentné zaznamenana aktivita v horni ¢asti spankové kury, tato oblast by tedy

mohla byt pfi audiovizualni integraci klicova. [22,23]

Piikladem audiovizudlni fuze je McGurkova iluze, pii ni je sledujicimu
prezentovan obraz pohybu rtd mluvciho, ten naznacuje sty vyslovnost jedné slabiky,
béhem toho je vSak také poustén zvuk druhé odlisné slabiky ave vysledku slysi
pozorovatel tfeti slabiku. Tento jev je vSak vnimén velmi individualng, citlivost
pro rizné vizudlni a sluchové vjemy muze zptisobit, Ze U jedince pii konkrétnim obrazu

a zvuku K iluzi viibec nedojde. [24]

2.4 Synestezie

Synestezie je odlisny zpisob vnimani, pii kterém dochazi k védomému prozitku
| bez pfitomnosti smyslového stimulu — jeden vjem vyvola/navodi vjem druhy, mohou
byt vnimany stejnym nebo odliSnym smyslem. Kazdy typ synestezie mliZze byt popsan
jako spojeni mezi jevem vyvolavajicim a soubéznym, vyvolavajici vjem neni nahrazen
navozenym vjemem a oba probihaji soucasné. Nejcastéji synestezii vyvolavaji pismena,
Cislice, slova (jazykové stimuly) a soub&ézné vjemy maji vétSinou vizudlni podobu.
Soubézny vjem mulze byt v prostoru lokalizovan na predmét, na hlavu, na télo, na oko,
nebo muze byt pouze imaginarni. Soubézny vjem je dynamicky, v pfipad¢ Ze je stimul
také dynamicky. Odhadovany pocet synestetikl, tedy lidi prozivajicich synestezii se
Vv jednotlivych studiich velmi lisi, shoduji se vSak na tom, Ze je pomér mezi muZzi

a zenami vyrovnany. [25,26,27]

Tento jev neni védome vyvolan anelze jej potlacit. Projevy jsou zcela

individualni, naptiklad jeden ton muze vyvolat u kazdé osoby jiny odstin. | kdyz jsou
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asociované vjemy U kazdého jedince odlisné, maji spole¢né obecné znaky, napt. vysoké
tony jsou obecné vnimany jako jasné€jsi, mensi a nachazi se umistény vyse v prostoru

nez tony nizké. [25,26]

Synestezie mlize byt vrozend, nebo ziskana. Vrozena je pfitomna béhem celé
rozdily oproti neurotypickému mozku, pti utvaieni téchto odlisnosti hraje klicovou roli
dédi¢nost. Synestezie se dédi v rodindch, neprojevi se vSak U vSech rodinnych
ptislusnikti a jednotlivé typy a projevy synestezie se U jednotliveu lisi. Strukturalni
zmény spocivaji v odlisné hustoté Sedé a bilé hmoty, nachazeji se v oblastech, které
zpracovavaji vyvolavajici asoubézny vjem, ale také mimo né. Vyznacuje Se
konzistenci, asociacované pary vjemu se béhem Casu neméni, pti testech po jednom
roce zistaly audiovizudlni senzace stalé u 90% testovanych. Muze ji vSak ovlivnit
pozornost, pokud je navozujici vjem ignorovan, neni pfitomen anijev soubézny.

[25,26,28]

Ziskana je dusledkem pocate¢ni udélosti — ztratou jednoho ze smysld, nebo
farmakologicky. Ma jiné znaky nez vyvojova syn. — navozujici vjemy jsou spise
jednoduché smyslové podnéty nez smysluplné stimuly a asociace mezi vjemy nejsou
stalé, soubézné vjemy trvaji velmi kratkou chvili. Nejcasteji se setkame se ziskanou
synestezii, kterd zptsobuje zrakové prozitky po oslepnuti, pfedev§im audiovizualni syn.
Pti ztraté smyslu zistava funkéni oblast mozku zodpovédna za zpracovani vjemui
daného smyslu, ale jsou ji odepteny piedchozi vstupni informace, mize se tedy upinat
spiSe k existujicim mnohosmyslovym vstupiim, které prejimaji roli navozujiciho vjemu.
Nastup ziskané synestezie mliZe nastat par dnli po ztraté¢ smyslu, nejpozdéji do dvou let,
u vétsiny pacientti k tomu vSak nedojde nikdy. Farmakologicky ziskana synestezie je
velmi proménliva, nemusi vitbec nastat, i kdyz jiz diive po uziti stejné latky probéhla,
stimul, ktery diive synestezii vyvolal, ji vzdy nevyvola. Ménit se mohou i zapojené
smysly, také soubézny vjem se neustdle méni (napt. je vidéno svétlo, vzapéti citéna
viné atd.), prozitek (soub&zny vjem) na rozdil od jinych typli synestezie ovliviiuji
emoce. [26,28]

Existuji dve hlavni teorie, pro¢ k synestezii dochéazi. Dle prvni maji synestetikové
anatomické drahy, které jsou U nesynestetiki nevyvinuté, nebo jim uplné chybi.

K tomuto vyvoji dochazi v détstvi, mize vSak také nastat pozdé¢ji prostfednictvim
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mozkové plasticity. Tato teorie vychazi z toho, ze dité po narozeni ma asi 0 50% vice
synapsi, nez dospély a béhem vyvoje se jejich mnozstvi snizuje, pfi¢emz zUstavaji
nejvice nezbytné a uzitecné spoje neuronti. Synestetikim vsSak tato propojeni ziistavaji
i v dospélosti. Détsti synestetikové maji méné stalé asociace oproti dospélym, ale
s ptibyvajicim veékem se pocet stalych asociaci zvySuje, coz naznacuje, Ze synestezie
neni pouze pozustatkem vnimani novorozence, ale dale se vyviji, neni vSak jasné jak.
Nové synestetické asociace mohou byt utvareny iV dospélosti. U déti mladsich tii let
vyvolava mluvené slovo aktivaci nejen sluchovych, ale izrakovych center. Také
U dospélych, kteti byli nevidomi od détstvi, dochazelo pti c¢teni Braillova pisma

k zapojovani zrakovych center. [25,26,29]

Dalsi vysvétleni je zalozeno na mechanismu zpétné vazby, kdy vyssi mozkové
struktury po zpracovani signdlu posilaji vzruch zpatky ke smyslovym oblastem. Béhem
tohoto procesu vSak nastane chyba a dojde Kk aktivaci primarniho smyslového centra
jiného smyslu. Kazdy ma vlohy k synestestezii, ale projevi se pouze pii pozménéni
rovnovahy ¢innosti mezi smysly, anatomicka struktura mozku synestetika
a nesynestetika je obecné podobna, odlisuji se piredevsim efektivitou vyvolani
soubézného vjemu. Mozek synestekika méné tlumi promitnuti zpétné vazby, ktera
propojuje smyslové systémy. Tento model podporuji zdznamy 0 synestezii vyvolané
drogami, protoze prozitky synestezie nastavaji skoro okamzité¢ po uziti drogy a Vv této

kratké dob&é nemohou byt vytvofena potiebna nervova spojeni. [25,29]
Audiovizualni synestezie

Nazyvame ji jev, pii kterém sluchovy stimul vyvold zrakovy prozitek. Neni
ovlivnéna pohybem, je vnimana ipo zavieni o¢i. Byla zaznamenana pii poskozeni
zrakového systému, pfi patologii temporalniho laloku U neporuSené zrakové drahy,
po zakryti oka a po uziti halucinogennich latek. Nejbézné&jsi je audiovizualni synestezie
s poruSenim zrakového systému, projevuje se predev§sim ve tmé a v klidu, jsou vidény
zéablesky svétla, barev a jednoduché vjemy. Doba mezi vznikem poSkozeni a nastupem
synestezie nesouvisi S druhem patologie. Mezi psychoaktivni latky, u kterych byla
zaznamenana synestezie, patii LSD, meskalin, ayahuasca, Salvéj divotvornd a hasis.
K aktivaci zrakovych center pii vnimani zvukovych podnétl dochazi kromé synestetiki

také u déti mladsich 3 let a u jedinct, ktefi oslepnou ve velmi nizkém veku. [25,26]
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3. Vady a onemocnéni zpusobujici zrakové a sluchové potize

vvvvvv

jednoho smyslu muze pfinaSet problémy v kazdodennim zivote, pti poruse obou téchto
smyslti jsou vsak tyto potize jeSté vyraznéjsi. V souCasnosti neexistuje celosvétove
uznavana definice hluchoslepoty. V Ceské republice je hluchoslepota legislativng
definovana vyhlaskou ¢. 388/2011 Sb. jako kombinovand oboustranna ztrata sluchu
a oboustranna ztrata zraku, pti¢emz je prumeérna ztrata sluchu hodnocena podle Fowlera
a nachazi se v rozmezi 40% az 65%. Pti ztrat€ zraku je zrakové ostrost s idedlni korekci
mensi nez 6/60 a rovna nebo vétsi nez 3/60, pripadné je zorné pole koncentricky zizené
na 30 az 10 stupnd. Pfi t€¢zké hluchoslepoté je ztrata sluchu vétsi nez 65% a zrakova
ostrost s optimalni korekci mensi nez 3/60 a lepsi nez 1/60. Tyto definice ale nezahrnuji
pacienty, ukterych je t€z8i ztrata sluchu spojena s mirngj§i ztratou zraku a naopak.

Vrwe

sluchové a zrakové potize, ptipadné hluchoslepotu. [30]

3.1 Usheriiv syndrom

UsherGv syndrom (USH) se fadi mezi dédicné autozomaln€ recesivni
onemocnéni. Je vibec nejCastéj$i genetickou pfi¢inou kombinované ztraty sluchu
a zraku. Mnoho odbornikii povazuje USH za ciliopatii, nicméné pouZiti tohoto terminu
je sporné. USH ma nizkou prevalenci, kterd se pohybuje v rozmezi od 3 do 17 ptipadi
na 100 000 osob. Projevuje se obecné percepcni ztratou sluchu, pigmentovou retinopatii
a v nékterych pifipadech také poruchami vestibularniho aparatu. RozliSujeme tfi klinické
typy (typ 1, 2, 3, odpovidaji jim zkratky USHI1, USH2 a USH3) podle zmutovanych
gent, které jsou dale rozdéleny do podtypt. Jednotlivé typy se od sebe lisi vékem
nastupu symptomt, jejich zavaznosti a mirou poSkozeni funkce vestibularniho aparatu.
Ne&kteti pacienti nespadaji do téchto tfi typt abyvaji diagnostikovéani s atypickym
Usherovym syndromem. [31,32]

Existuje 9 gentl, jejichz mutace zpisobuje USH, zname vSak vice geni, které by
mohly s onemocnénim souviset, av§ak zatim pro to nemame dostatek dikazd. USH1
zpusobuji mutace v genech MYO7A, USH1C, CDH23, PCDH15, a USH1G; pro USH2
to jsou USH2A, ADGRV1, a WHRN; pro USH3 je znam pouze gen CLRNI.
U nékterych pacientli v§ak byly nalezeny mutace v genech USH, které jsou obvykle

spojovany S odliSnym typem, nez se kterym byli diagnostikovani, naptiklad u pacientii
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s diagndézou USH2 byly zjistény ptipady zptisobené mutacemi v MYO7A a CDH23.
Diive byl za jeden z genli u USHI povazovan také CIB2, v nékterych ¢lancich je stale
uvadén, z jinych je vSak vynechan. Geny koduji fadu proteind, ty se vzajemné ovliviiuji
a vytvareji sit’, takzvany Usheriiv interaktom, ktera je pfitomna piedevSim ve vnitinim
uchu asitnici. Jadro sit€¢ tvofi harmonin, whirlin a SANS. V Cortiho organu plni
podstatnou ulohu pfi vyvoji a udrzeni struktury a soudrznosti smyslovych vlaskovych
bunék (stereocilii). V sitnici hraje sit’ proteini dilezitou roli pii udrzovani struktury
fotoreceptorti a pienosu molekul mezi jejich vnitinim avnéjSim segmentem.

[31,32,33,34]

wevr

USH, je charakterizovan stiedné tézkym az tézkym kongenitalnim poskozenim sluchu
a vestibularni areflexii, coz zpiisobuje opozdény motoricky vyvoj. Mnoho pacientl
zacne chodit az po 18. mésici, pfed ndstupem pigmentové retinopatie si kompenzuji
poruchu vestibuldrniho systému zrakem. Zmény na sitnici zacinaji pfed pubertou
a kolem 30. roku zivota nastava uplna slepota. USH2 je nejbéznéj$im typem, tvoii
vétSinu piipadu, pti narozeni trpi lehkou az stfedni nedoslychavosti u nizkych frekvenci
a stiedné t¢Zkym az tézkym poskozenim sluchu u vyssich frekvenci, rovnovézné funkce
nejsou postizeny, retinitis pigmentosa nastupuje nejdiive ve druhé dekadé zivota. USH3
byva diagnostikovan u pouhych 2 - 4% nemocnych, je vSak rozsifeny ve Finsku a mezi
askenazskymi Zidy. Audiovestibularni poruchy jsou U tohoto typu nejrozmanit&jsi,
ztrata sluchu zacind vétSinou béhem détstvi, ale nastup miZze pfijit az kolem 35 let,
rychlost progrese se u jednotliveu 1isi, avSak ve vétsing piipadt dojde k Gplné hluchotg.
Porucha vestibularniho aparatu nastdva piiblizné U poloviny piipadi. Pocatek zmén
sitnice je také individuélni, obecné nastavd U mladych dospélych a starSich. U vSech
typt USH byvaji audiologické zmény zjiSté€ny/pfitomny diive neZ piiznaky
oftalmologické, ztrata sluchu izraku je progresivni. Pfi retinis pigmentosa dochazi
prvni k dystrofii ty€inek, nasleduje postupné poskozeni Cipkl. Prvnim ptiznakem je
no¢ni slepota, postupné se zmenSuje zorné pole, mize dojit K tunelovému vidéni

aslepoté. U ¢asti pacientli se muze vyvinout katarakta a/nebo cystoidni makularni

edém. [33,34]

Lécba zatim neni zndma, ale jsou zkouméany rizné terapeutické strategie,
predev§im Vv ramci genové terapie — nahrada a editace gend, antisense oligonukleotidy

(vdZou se na cilovou RNA areguluji produkci bilkoviny) aléky na bazi malych
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molekul. Sluchovou deprivaci mohou zmirnit naslouchadla nebo kochlearni implantaty.

[33,35]
3.2 Tinnitus a syndrom vizualniho snéhu

3.2.1 Tinnitus

Subjektivni tinnitus je povazovan za bé&zny symptom naruSeni sluchového
zpracovani, mnoha pacientim nepusobi potize, jinym vSak miize vyrazné snizit kvalitu
zivota. Pfedpoklada se, ze jde 0 fantomovy vjem z abnormalni nervové aktivity v uchu,
sluchovém nervu nebo centralnim nervovém systému. Nejcastéji se projevuje hucenim,
finenim aSuménim VuSich pfi absenci odpovidajiciho zvukového podnétu.
V nékterych piipadech jsou vnimany také slozitéjsi stimuly, jako jsou hlasy nebo hudba,
jsou vsak narozdil od sluchovych halucinaci nezfetelné a nemaji zddny vyznam. Zvuky
mohou byt slySeny neustale, nebo pferuSované a mnoho pacientll zaZije vice nez jeden

druh zvuku, pfi stresu dochazi u &asti lidi ke zhorseni. Castym doprovodnym piiznakem

je hyperakuze, tedy snizena tolerance zvuku. [36,37]

Pfi trvani krat§im nez Sest mésicti hovoiime 0 akutnim tinnitu, pfi del$im trvani je
onemocnéni chronické. Zvukové viemy mohou byt slySeny v jednom, ¢i obou usich,
centralné¢ ptimo v hlavé, nebo V prostoru. Tinnitus je castéji levostranny nez
pravostranny, pfi¢ina vSak neni znama a tuto skuteCnost nelze vysvétlit asymetrickou
ztratou sluchu. Pfi subjektivnim tinnitu vnima zvuky pouze pacient, ale naptiklad pfi
arteriozni malformaci mohou byt slySeny také pozorovatelem, tedy objektivné. Podle
studii timto pfiznakem trpi del$i dobu pftiblizné 10 — 15% populace a ptiblizné ¢tvrtina
lidi zazila alesponl jednu piihodu, vyskyt U muzi a Zen je podobny. Hlavnim rizikovym
faktorem je ztrata sluchu, ale tinnitus se také velmi Casto vyskytuje U pacientl
s normalnim slySenim, vétsi pravdépodobnost pro vznik maji lidé starSi 70 let, také
jedinci, ktefi se Casto pohybuji v hluéném prostiedi a neékteré studie naznacuji, ze by
mohla hrat malou roli igeneticka predispozice. Mezi dalsi potenciondlni rizikové
faktory patii obezita, koufeni, konzumace alkoholu, pfedchozi poranéni hlavy, vysoky

krevni tlak a artritida. [36,37,38]

%

Primarni tinnitus vznika bez zjevné piiCiny, muze byt provazen symetrickou
senzorineuralni ztratou sluchu, pfipadnym preventivnim opatfenim je tedy eliminace
hluku pfi praci a rekreaci. U sekundarniho existuje zjevna pii¢ina, nicmén¢ tento typ

ptfedstavuje pouze necelé 1% piipadil tinnitu. Mezi sekundarni pfic¢iny fadime mazovou
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zatku ve zvukovodu, zanéty zevniho ucha, otosklerézu (ptestavba kostni struktury),
zénét stiedniho ucha, cholesteatom (hromadéni dlazdicového epitelu), neurinom
akustiku (benigni, obvykle pomalu rostouci nador), Meniérovu chorobu, cévni
anomalie, myoklonus aléky (antibiotika, diuretika, salicylaty a dalsi). Sekundarni
lé¢ime odstranénim pficiny, kdyz je to mozné. U primarniho zvazujeme dalsi 1écbu,
pokud pacienta obtézuje, tlevu muze poskytnout zvukova terapie, nebo kognitivni
behavioralni terapie. Dukazy 0 G¢innosti riznych lécebnych strategii jsou ale zatim
s vyjimkou behavioralni terapie nedostatecné. Ackoliv po behavioralni terapii tinnitus
nezmizi, pomaha pacientovi se s nim vyrovnat a zlepsuje kvalitu zivota. Doporuovéana
byva také zvukova terapie, ta maskuje zvuky prostfednictvim akustické stimulace,

naslouchadly, nebo zvukovymi generatory. [36,37,38]

3.2.2 Syndrom vizualniho snéhu

Vizudlni snih je pozménéné zrakové vnimani, vyznacuje se pocetnymi teckami,
jez zaujimaji celé zorné pole. Tyto tecky mohou byt prihledné, ¢erné a bilé nebo
barevné a Casto blikaji. K nastupu miize dojit v jakémkoli véku, nahle nebo plynule,
u n¢kterych pacientd se mohou V prubéhu casu rozvinout dalsi zrakové symptomy.
Pokud vidi pacient souvislé, dynamické, drobné tecky po celém zorném poli po dobu
alespoil 3 mésici, jsou U ngj pfitomny nejméné dva dalsi zrakové symptomy, mezi néz
patii: zablesky svétla, nasledné obrazy odlisné od fyziologickych, svétloplachost,
barevné viny nebo mraky vidéné pii zavieni oCi, zhorSené vidéni za Sera a dalsi
pretrvavajici pozitivni vizualni jevy, nema pfiznaky typické pro migrénu s aurou a nelze
tyto jevy vysvétlit jinym onemocnénim, jedna se 0 syndrom vizualniho sné¢hu, zkracené

V/SS. [39,40]

Obr. ¢ 3 nalevo: normalni videni, napravo: vidéni s vizudalnim snéhem
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Po ustaleni je VSS obecné¢ povazovan za neprogresivni, neni spojovan se
sniZzenim zrakové ostrosti a asem se po navyknuti stdvd méné rusivym nez na pocatku.
Asi polovina pacientl s VSS trpi migrénami, dale se VSS ¢Casto vyskytuje v kombinaci
S tinnitem, Unavou, Uzkostmi, dale také s fibromyalgii, syndromem posturdlni
ortostatické tachykardie, zavratémi, s poruchami rovnovahy, parestezii a tfesem.
Odliseni VSS od migrény mulze byt obtizné, pfiznaky VSS jsou casto zaménovany
S pretrvavajici migrendzni zrakovou aurou. U perzistujici migrenozni aury vSak existuje
vyznamné riziko cévni mozkové ptihody. Dale se migrendzni poruchy vidéni obvykle
na rozdil od vizualniho sn¢hu neprojevuji v celém zorném poli a jsou vice proménlivé.

U VSS zase pietrvavaji béhem vyrazn¢ delsiho ¢asového tseku. [39]

VSS je povazovan za primarni chorobu, ale pfiznaky se mohou vyskytovat
sekundarné u dalSich poruch, naptiklad uischemie zrakového nervu, keratokonu,
makuldrni degenerace a odchlipeni sklivce od sitnice — Vv téchto ptipadech mulze byt
monokularni nebo binokularni, dale po Grazech hlavy, pii epilepsii, systémové infekci
a dalSich. VSS se také muze objevit pfi uziti halucinogent a lékt. Projevy se mirni
pii zméné zivotniho stylu, dilezitd je kvalita spanku, omezeni stresu a spravna strava.
Po vytazeni sekundarnich pficin by mél byt pacient ujistén 0 tom, Ze je VSS benigni,
zdiiraznéna dilezitost zdravého Zivotniho stylu a doporuceno, aby se vyhybal uZivani
halucinogenii a stimulantt. Zda se pravdépodobné, ze ptiznaky VSS vznikaji v disledku
kombinace skrytych procestll, mezi néz patii hyperexcitabilita zrakové a nezrakové kury,
dysfunkéni spojeni mezi thalamem amozkovou kiirou a dysfunkéni spojeni mezi
rozsdhlymi neuronovymi sitémi, vcetné téch, které souvisi s pozornosti. Byly vSak
zaznamenany dal§i nalezy, které tyto teorie neobjastiuji. Cast pacientdl s VSS uvadéla
zlepSeni pifi noSeni barevnych skel, pfedevSim v Zlutomodrém spektru. Zatim nebyl
nalezen Zadny 1€k, ktery by byl konzistentné ucinny u vSech pacientii, piisobeni je
individualni a pfi nevhodné 1é¢bé se mohou piiznaky dokonce i zhorsit. Nejéastéji byva
doporucovan lamotrigin, také byly zaznamenany ptipady, kdy pomohl proptanolol,
verapamil, sertralin, baclofen a acetazolamid. Kdyz se u pacienta rovnéz vyskytuji

migrény, je tfeba zaméfit se na regulaci jejich frekvence a intenzity. [39,40,41]

Nejbéznéjsi doprovodny nevizudlni ptiznak uVSS je spolu s migrénou prave
tinnitus. V dotazniku [42] publikovaném vroce 2014 byl ze 120 pacientd sVSS
zaznamenan pietrvavajici bilateralni tinnitus U 64%, predevSim 0 vysokych tonech,

vys§i prevalence byla pfitomna U pacientd S migrénou. Podobné vysledky byly
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zaznamenany i V dalSich studiich a to konkrétné 63%, 62% a 75%, coz je vyrazné vyssi
vyskyt nez chronicky tinnitus u 10-15% jedinct v populaci. Prozatim neni k dispozici
dostate¢ny objem dat, ale Casty spoleény vyskyt VSS atinnitu a podobné projevy
v odlisnych smyslovych soustavach naznacuji, ze by mohly mit obé poruchy stejnou

centralni pfi¢inu. [42,43,44,45]

3.3 Greggiiv syndrom

Jedna se 0 onemocnéni zplisobené virem zardének. Zardénky jsou povazovany
za vysoce nakazlivé ale klinicky mirné onemocnéni, projevuji se makulopapuldéznim
exantémem, lymfadenopatii a horeckou. Pokud vSak dojde k nakazeni matky v pocatku
(prvnim trimestru) t¢hotenstvi muze dojit k nakazeni plodu, smrti plodu, potratu,
pred¢asnému porodu a k vrozenému syndromu zardének, tedy Greggovu syndromu.
Virus je schopen nakazit placentu, rozsitit se do plodu a zménit funkci fady systémi
plodu tim, Ze narusi tvorbu organti a vyvola systémovy zanét. Proti viru existuje vysoce
ucinnd a bezpecna vakcina, jedinym zndmym hostitelem je ¢lovék a mohl by byt tedy
upln¢ eliminovan, ale pfi nedostacujici mife ockovanosti ve spolecnosti dochazi
Kk pfenostim onemocnéni. Nakaza se §ifi pfimym kontaktem nebo kapénkami a infek¢ni
obdobi zaina pfiblizn¢ osm dni pfed ndstupem vyrazky akon¢i asi osm dni poté.
Po prodélani infekce ziistava jedinec imunnim po cely zbytek Zivota. V Ceské republice
byly zardénky zaznamenany naposledy vroce 2018, ato konkrétné dva ptipady.
[46,47,48,49]

Za jeden rok pfibyde na svété vice nez 100 000 novych piipadii kongenitalnich
zardének. Pfi mirném pribéhu onemocnéni se po narozeni objevuje jen malo zjevnych
klinickych projevii nebo se neobjevuji viibec. Pokud K infekci matky dojde béhem
prvnich 12 tydnt t€hotenstvi, vyskytuji se vrozené vady az u 85 % novorozencti, béhem
13 az 16 tydni u 50 %. Kdyz dojde k infekci pfed 18. tydnem, je zvazovano ukonceni
téhotenstvi. Vady spojené stimto syndromem nejcastéji ovliviiuji oko (katarakta,
mikroftalmus, glaukom, pigmentova retinopatie, choriorenitida), sluch (percep¢ni
hluchota), srdce (oteviena Botallova ducej, stendza plicnice, defekt komorového septa,
defekt septa sini) a mozek (mikrocefalie, meningoencefalitida). Mezi dalsi klinické
projevy patii nizka porodni hmotnost, trombocytopenicka purpura, hemolytickd anémie
aopozdény vyvoj, veetné autismu. Vrozend infekce je rovné€z spojena s vySSim
vyskytem endokrinopatii, mezi néz fadime tyroiditidu a diabetes mellitus. Lécba déti by

méla byt symptomatickd a organové specifickd, obvykle zahrnuje multidisciplinarni
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pfistup avyzaduje pediatrické, oftalmologické, kardiologické, audiologické

a neurologické zhodnoceni. [46,47,48]

3.4 Stickleriiv syndrom

Sticklerv syndrom (STL) je onemocnéni pojivové tkané€, které miize zahrnovat
nalezy myopie, katarakty, odchlipeni sitnice, ztratu sluchu, dale nevyvinuté o¢ni dilky,
licni kost ahorni celist, rozs$t€ép horniho patra, spondyloepifyzarni dysplazii,
a predcasnou artritidu. Projevy ajejich zavaznost se vSak U jednotlivych pacientd lisi.
Diagnéza je urCena podle klinickych projevi. Se syndromem byvaji spojovany
patogenni mutace v Sesti genech, ale neni tomu tak u v§ech nemocnych, genii tedy mize

byt vice. Tyto geny jsou asociovany s utvaienim kolagenu typu II, IX a XI. [50,51]

Stickleriv syndrom 1. typu (zkracené¢ STL1) je vibec nejcastéjsi formou
Sticklerova syndromu, tvoii pfiblizné 80 — 90% pfipadi. Je autozomalné¢ dominantni,
u vetsSiny nemocnych se vyskytuji systémové projevy, ale u ¢asti dochazi pouze k o¢nim
projevam. Také Stickleriv syndrom 2. typu (zkracené STL2) patii mezi autozomalné
dominantni onemocnéni. Mezi vzacnéj$i formy fadime recesivni varianty Sticklerova
syndromu 4 — 6, na rozdil od STL1 aSTL2 unich dochédzi k mirngj$im klinickym
projevim. [51]

Obr. ¢& 4 odchlipeni sitnice u ditéte s STL1 [52]

Jedinci s STL jsou obvykle myopové (s dioptrickou vadou vyssi nez = 3D) a maji
zvySené riziko na vznik abnormalit ve sklivci, amoci sitnice, glaukom a katarakty.

Vysoka myopie je typicky vrozena a mize byt pfitomen i astigmatismus. Mezi vrozené
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abnormality dale tadime Spatné¢ formovany odtokovy thel, coz zvysuje
pravdépodobnost glaukomu. Castym nalezem jsou abnormality ve sklivci s vysokym
rizikem odchlipeni sitnice. Kolem 60 — 70% jedinct s STL1 prozije odchlipeni sitnice,
u STL2 se jedna zhruba 040%, ptiblizny vek pacientli pfi amoci se pohybuje mezi
10. a 30. rokem zivota, je vyznamnou pfi¢inou sitnicové slepoty u déti. Amoce casto
vyzaduje n€kolik operacnich vykonl s vysokou mirou relapsu. Mezi bézné ptiznaky

patii také sluchové vady. Nejcastéji dochazi k senzoneuralni zraté sluchu. [51]

3.5 Kombinované zrakové a sluchové vady u starSich osob

Ve studii [5349], ktera byla provedena na 2015 ucastnicich ve véku 55 az 98 let
zoblasti Modrych hor v Australii, hodnotili autofi souvislosti mezi vékem
podminénymi poruchami zraku a sluchu. Porucha zrakové funkce byla definovdna horni
hranici zrakové ostrosti 20/40 na lep$im oku. ZhorSeny sluch byl vymezen praimérnou
slySenou hrani¢ni hodnotou akustické intenzity vyssi nez 25 dB ulepsiho ucha.
Testované tony byly vedeny vzduchem avrozsahu od 500 do 4000 Hz. Lidé se
zhorSenym zrakem méli ve srovnani S osobami bez zrakového postiZzeni nizs§i primérné
audiometrické prahy ve vSech frekvencich. Pfi kazdém snizeni zrakové ostrosti
s nejlepsi korekci 0 jeden fadek na optotypu se prevalence sluchové poruchy zvysila
0 18%. Se ztratou sluchu byl spojen castéjSi vyskyt katarakty a vékem podminéné
makularni degenerace, pficemz souvislost mezi VPMD a ztratou sluchu byla silngjsi
u pacientit mladsich 70 let. Vysledkem studie bylo dok4zani, Ze kombinovana porucha
je spojena s horsi kvalitou zivota nez U samostatné poruchy. Autofi studie se domnivaji,
Ze by tyto poruchy mohly byt tzv. markery biologického starnuti nebo, ze by kromé
véku mohly vést k soucasnému zhorSeni zraku a sluchu spolecné rizikové faktory,

predevsim oxidaéni stres, koufeni, ateroskleroza a diabetes. [53]

Dale byla v Australii zjiStovana cetnost smyslovych poruch u pacientd, ktefi
vyuzivali sluzby pro seniory. U 188 pacientli ve véku od 65 do 99 let byla ndhodné
provedena méfeni zrakové ostrosti a audiometrie nebo obé dvé vySetfeni, zrakové
a sluchové postizeni bylo definovano stejné jako ve studii [53]. ZhorSené vidéni bylo

nalezeno spolu se zhorSenym slySenim u 22,5% osob, které absolvovaly obé méteni.
[54]

Rozdilné slozeni zkoumaného vzorku populace a vymezeni poruchy miize vést ke

zna¢né odlisnym vysledkim. Marilyn E Schneck, Lori A Lott, Gunilla Haegerstrom-
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Portnoy a John A Brabyn si dali za cil urcit, které proménné zraku, pokud vibec néjaké,
Jsou spojeny se stiedné tézkou oboustrannou ztratou sluchu u starsi populace. 446 osob
absolvovalo vysSetfeni sluchu spolu s méfenim zrakové ostrosti na optotypu s vysokym
i nizkym kontrastem mezi rozeznavanymi znaky a pozadim, dale byla kontrolovana
kontrastni citlivost, stereopse a barevné vidéni. Byly zohlednény demografické faktory
a pripadné dal$i onemocnéni hldSené respondenty. Kombinované smyslové postizeni
melo pouze 3,1% pacienttl, ale v této studii byly pro poruchu funkce ptisnéjsi kritéria
nez U studii [53] a [54]. Pokud by na sobé bylo zhorSeni zraku a sluchu zcela nezavislé,
prevalence dudlni poruchy by byla pfitomna pouze u 0,7% osob. Sluchovéa porucha byla
definovéna jako nezaznamenani zddného ze Ctyf testovanych toni pfi intenzit¢ 40 dB
ato v obou usich. Zrakova porucha byla definovdna zrakovou ostrosti horsi nez 20/70
pfi binokularnim vidéni. Po zohlednéni véku pacientli byly se ztradtou sluchu spojeny
predevsim 3 zdravotni faktory, a to prob&hla operace katarakty, cévni mozkova piihoda
a glaukom. U glaukomu vs$ak byla tato spojitost negativni a u tohoto vzorku souvisela
pfitomnost glaukomu se snizenou pravdépodobnosti poruchy sluchu, coz nebylo
Vv jinych studiich pozorovano. Pfi zohlednéni v€ku jiz anamnéza vékem podminéné
makularni degenerace se stavem sluchu nesouvisela, oproti studii [53] vSak byla vétSina
respondentl star$i a neznamena to tedy, ze tato souvislost neni pfitomna u pacientt
mladsich 70 let. Z prob&hlych méfeni vizu vykazovala souvislost se zhorSenim sluchu

predevsim snizena zrakova ostrost U optotypu s nizkym kontrastem. [55]

S kombinovanou ztratou zraku asluchu by vsak mohly byt spjaty i dalsi
onemocnéni. Thomson akol. pouzili data z deseti po sobé nasledujicich dotazniki
American Community Survey (2008-2017), kterych se dohromady zcastnilo 5,4
miliont osob ve véku minimélné 65 let a pomoci bivariacnich a logistickych regresnich
modeld zkoumali souvislost zhor§ené zrakové a sluchové funkce a dualniho smyslového
postizeni s kognitivni poruchou. U respondentli se zhorSenym sluchem bylo oslabeni
kognitivnich funkci zaznamenano 2,66krat Ccastéji, U oslabené¢ho zraku 3,63krat
a U dudlniho smyslového naruSeni 8,16 nasobné vice neZ Uosob bez smyslovych
poruch. Tato studie v§ak pouziva subjektivni idaje uvadéné pacienty. Kognitivni funkce
byly hodnoceny na zdkladé dotazu, jestli maji obtize se soustfedénim, paméti
arozhodovanim. Také nebyl bran v potaz celkovy zdravotni stav a zivotosprava

respondentt. [56]
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Zaver

Zrakové asluchové ustroji zajistuje pfemeénu vinéni na elektricky signal.
V piipad¢ zraku se jedna o vinéni elektromagnetické, usluchu o mechanické vinéni.
Signal je do mozku zprostfedkovan odpovidajicimi smyslovymi drahami. Zrakovou
i sluchovou drahu tvofi ¢tyfi neurony a dochazi na nich k ¢aste¢nému kiiZeni nervovych

vlaken.

Zrak asluch na sebe mohou pusobit riznymi zptsoby. V praci popisuji vliv
sakadickych o¢nich pohybt na sluchovou periferii, dale spojeni rovnovazného aparatu
s okohybnymi svaly, které zajiSt'uje ostrost obrazu pii pohybu. K propojeni jednotlivych
zrakovych a sluchovych vjemi dochazi pti audiovizualni integraci. U n€kterych jedinct
nalezneme dokonce audiovizudlni synestezii, pfi které jsou vnimany zrakové vjemy

vyvolané pouze zvuky.

Kombinované poruchy zraku a sluchu mohou byt zpisobeny turazy, nadory,
vlivem dédi¢nosti, infekénimi onemocnénimi ale také je Castéji pozorujeme u starSich
osob. V praci charakterizuji Ushertiv syndrom, pii kterém dochazi vlivem mutace gent
k poskozeni sité bilkovin ptitomné ve vlaskovych buiikach a fotoreceptorech. Jako dalsi
onemocnéni zde popisuji syndrom vrozenych zardének a SticklerGv syndrom. Ve stafi

byl zaznamenan ubytek sluchu predevsim ve spojitosti s kataraktou.
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