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PAVELDIMA LEBERIO OPTINE NEUROPATIJA.
ATVEJO APRASYMAS IR LITERATUROS APZVALGA

Darbo autoré. Emilija KEZEVICIUTE (IV kursas).

Darbo vadové. Dr. Rasa STRUPAITE-SILEIKIENE, VU MF Klinikinés medicinos
institutas, Ausy, nosies, gerklés ir akiy ligy klinika; Akiy ligy centras.

Darbo tikslas. Sio mokslinio darbo tikslas yra i$samiai aprasyti paveldima Léberio
optine neuropatijg, pasireiskusig apraSomam pacientui, apzvelgti ligos simptomus,
diagnozavimo ir gydymo galimybes.

Darbo metodika. Siame darbe pritaikytos dvi metodikos — literatiiros apzvalgos
ir atvejo analizés. Pirmiausia buvo atlikta literatlros paieska, naudojantis PubMed
ir GoogleScholar duomeny bazes, atrinkti 24 pilno teksto straipsniai. ISanalizavus
24 pilno teksto mokslinius straipsnius, buvo suformuotas ligos aprasymas, jskaitant
epidemiologijg, patofiziologijg, simptomus, diagnostikg ir gydyma.

Tuomet buvo atliktas vieno paciento atvejo aprasymas. Pacientas kreipési pries
4 m. dél staigaus regos pablogéjimo. Buvo atlikti iSsamis tyrimai: sveikatos istorijos,
gnostika. Paciento tyrimy rezultatai ir dinamika buvo analizuojami kartu su literatiros
duomenimis, lyginama ar jo diagnozé ir gydymas atitinka rekomenduojamus gydymo
algoritmus.

Atvejo aprasymas. Paveldima Léberio optiné neuropatija (PLON) — paveldima
liga, i$sivystanti dél mutacijy mitochonrijy DNR. Si liga pasiZymi beskausmiu Gmiu
centrinio regéjimo pablogéjimu abiejose akyse. ApraSomas 20 mety vyras, sergantis
nustatyta PLON. PrieS keturis metus pirma kartg dél Sios patologijos apsilankius pas
gydytojg oftalmologg, pacientas skundési, jog per du ménesius stipriai suprastéjo jo
regéjimas. Iki tol regos patologijy nebuvo nustatyta. Pacientas nurodé, jog regéjimo
pokyciai pasireiské vienoje akyje, véliau — ir kitoje. Pacientas skundési tamsiomis
démeémis regos lauke, suprastéjusiu regos astrumu, sunkumu skaityti. Pirmojo vizito
metu paciento regos astrumas —V OD = 0,1 nek.; V OS = 0,08 nek. Atliktame akiplo-
tyje buvo nustatyta cekocentriné skotoma. Lang testas neigiamas, stebétas sutrikes
paciento spalvinis matymas. ApzZitros metu OU optinés terpés buvo skaidrios, vyzdziai
plétési tolygiai, buvo reakcija j Sviesg. Regos nervo diskas (RND) apibtdintas kaip
rausvas, Sviesiomis ribomis, tinklainéje nenustatyta patologiniy pakitimy. Pacientui
buvo paskirti sph+0.75 OU akiniai.

Dél staigaus ir zenklaus vienos akies regos pablogéjimo, jtariat PLON, pacientas
buvo hospitalizuotas j VUL SK vaiky ausy, nosies, gerklés ir akiy ligy skyriy. Hospi-
talizacijos metu paimti genetiniai tyrimai jtariamai PLON, pacientas buvo jvertintas
neurologo, ANG gydytojo, oftalmologo, hematologo, psichologo. Atliktos akiy dugno
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nuotraukos, kompiuteriné perimetrija, galvos smegeny MRT. Bendri ir biocheminiai
tyrimai nurodé eozinofilijg, taCiau nenurodé Gmaus uzdegimo pozymiy. Hospitaliza-
cijos metu stebéti PLON budingi pozymiai, liga jtarta, pacientui paskirtas gydymas
kofermentu Q10 x 1k/d per os, C, B, D grupés vitaminai, omega-3 riebaly ragstys,
rekomenduotas darbo — poilsio reZzimas.

Praéjus ménesiui po hospitalizacijos, paciento genetinio tyrimo rezultatai pa-
tvirtino PLON diagnoze, konsiliumo metu jam paskirtas gydymas Idebenonu. Terapija
Idebenonu buvo pradéta trys ménesiai nuo pirmy simptomy pasireiskimo.

Praéjus penkiems ménesiams po gydymo pradZzios, pacientui kartoti optinés ko-
herentinés tomografijos (OKT), elektroretinografijos (ERG) ir regos sukeltyjy potencialy
(VEP) tyrimai. OKT makuly skerspjiviuose pakitimy nebuvo rasta, ERG tyrime nustatyta
asimetrija (OS bangy amplitudés skotopiniame reZime beveik dvigubai maZesnés).
Paciento biklei neblogéjant, gydymas Idebenonu buvo tesiamas, kontroles atliekant
kas 3 ménesius. Terapija Idebenonu buvo tesiama 2 metus. Dinamikoje stebéta RND
atrofija — tinklainés nerviniy skaiduly Zenklus suplonéjimas. Ligos simptomams toliau
nebeprogresuojant, gydyma konsiliumo metu nuspresta nutraukti. Nutraukus gydyma
Idebenonu, paciento biklé isliko stabili, nebeprogresavo regos blogéjimas, V OD=0,1
nek.; V 0S=0,1 nek. Lang stereotestas i$liko neigiamas, stereomatymas neatsistaté. Siuo
metu paciento buklé iSlieka stabili, kontrolés atliekamos vieng kartg per metus, toliau
stebima akiplocio, tinklainés nerviniy skaiduly sluoksnio, regos astrumo dinamika.

ISvados. PLON yra genetiskai paveldima Gmiai pasireiskianti liga, kurios diagnosti-
koje svarbis laboratoriniai, radiologiniai ir genetiniai tyrimai. Pagrindinis ligos gydymas
Siuo metu yra medikamentinis, taCiau yra perspektyvy ateityje ligg gydyti pasitelkiant
geny terapijg, hormony terapijg arba ligos iSvengti pasitelkiant mitochondrijy pakeitimg
dirbtinio apvaisinimo metu.

RaktaZodziai. Léberio optiné neuropatija; PLON.
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