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522 | VAIKU LIGU KLINIKA

DEVIC LIGA (OPTINIS NEUROMIELITAS) —
NETIPINIO ATSAKO ] GYDYMA PASIREISKIMAS.
KLINIKINIS ATVEJIS

Darbo autoré. Eglé SKUKAUSKAITE (V kursas).

Darbo vadové. Dr. Riita SAMAITIENE-ALEKNIENE, Vilniaus universiteto Medicinos
fakultetas, Klinikinés medicinos institutas, Vaiky ligy klinika.

Darbo tikslas. ISanalizuoti ir aprasyti Devic ligos klinikinj atvejj, nagrinéjant ligos
eigg, netipinio atsako j paskirtg gydyma pasireiskimg, gydymo koregavimo ypatumus.
Apzvelgti literatlirg apie Sig retq liga.

Darbo metodika. Gautas paciento tévy sutikimas ir Vilniaus universiteto ligoninés
Santaros kliniky (VUL SK) leidimas. ISnagrinétas klinikinis atvejis. Naudojantis PubMed
duomeny baze apzvelgta literatdra.

Jvadas. Optinis neuromielitas — autoimuniné centrinés nervy sistemos liga,
apibtdinama kaip nugaros smegeny uzdegimas (mielitas) ir optinio nervo uzdegimas
(optinis neuritas). Pagal Anti-Akvaporino-4 antikiiny aptikima gali bati skirstoma j
seropozityvy (kraujyje antikliny aptinkama) ir seronegatyvy (kraujyje antikiiny neap-
tinkama) tipus. Tai reta liga, kuria dazniau serga moterys. Pediatriniai pacientai sudaro
3-5% serganciyjy. Ligos gydymas skirstomas j trumpalaikj ir ilgalaikj. Umios ligos fazés
gydymo tikslas — sumazinti uzdegimg, pasalinti susidariusius antiklinus (skiriamos
didelés steroidy dozés, nesant efekto — pakaitiné kraujo plazmos terapija); ilgalaikio
gydymo —ligos ataky, negrjztamai pazeidZianciy smegenis, prevencija (taikoma imuno-
supresija). Literatlros duomenimis ilgalaikis seropozityviy ir seronegatyviy pediatriniy
pacienty gydymas nesiskiria. DaZznai pasirenkamas vaistas yra rituksimabas, skiriamas
4 kartus 1 k./sav., kas 6 ménesius. Vertinant gydymo efektyvuma periodiskai tiriamas B
Igsteliy (CD19+, CD27+) kiekis, tikimasi efektyvaus slopinimo iki kitos numatytos vaisto
dozeés. Taciau pasitaiko atvejy, kai Igsteliy repopuliacijos aptinkamos anksciau (pvz.:
po 4-5 ménesiy), tuomet vaistas skiriamas anksciau nei po 6 ménesiy, dozuojamas
pagal stebimy B Iasteliy skaiciy.

Atvejo aprasymas. 4 mety mergaité hospitalizuota j VUL SK Vaiky neurologijos
skyriy dél staiga sutrikusio regéjimo, nestabilaus vaiksc¢iojimo. Klinikinis iStyrimas:
sutrikusi rega (iSpléstinéje negalios vertinimo skaléje EDSS: 4-5 balai, atitinka sunkig
negalig), akiy vyzdZiai vidutinio plocio, reakcija j Sviesg teigiama, nistagmo néra, nepil-
nas akiy atvedimas lateraline kryptimi; iSgautas teigiamas Babinskio refleksas kairéje.
Kitos organy sistemos — be pakitimy. Molekuliniai virusy DNR, imunologiniai (antikinai
pries$ mielino-oligodendrocity-glikoproteing ir prie$ akvaporing-4) tyrimai — neigiami.
Magnetinio rezonanso tyrimas (MRT): patologiniai pakitimai regos kryzméje, nugaros
smegenyse — Devic ligai bldingi poZymiai. Skirtas gydymas deksametazonu, metilpre-
dnizolonu, prednizolonu, mikofenolato mofetiliu. Pritaikius gydymg biklé neZymiai



PEDIATRIJOS IR NEONATOLOGIJOS GRUPE | 523

pageréjo; pacienté iSrasyta is ligoninés, suplanuoti tolesni tyrimai, testas gydymas. Po
meénesio gydymas buvo koreguotas: anksciau skirtas gydymas uzbaigtas ir paskirtas
rituksimabas. Gydymo efektyvumo vertinimas: desSine akimi pacienté nemato, kairés
akies rega islieka sutrikusi — 0,3 (dinamikoje pageréjo nuo 0,1; esama biklé atitinka
3 balus EDSS skaléje — vidutiné negalia vienoje funkcinéje sistemoje); MRT stebéta
teigiama dinamika; CD19+ ir CD27+ Iasteliy neaptikta. Sekantis gydymo rituksimabu
kursas buvo numatytas po 6 ménesiy, taiau atliekant planinius stebéjimo tyrimus
nustatyta ankstyva B Igsteliy repopuliacija. B limfocity pokytis dinamikoje: 1434 - 0 -
405. Konsiliumo metu nuspresta gydyti rituksimabu, jj skiriant praéjus 5 ménesiams po
paskutinés dozés skyrimo. Pakartotinai vertinant: naujos simptomatikos, nepageidau-
jamy reiskiniy nestebéta, pacienté gydyma toleruoja gerai. MRT rezultatai: stebimas
galimas smulkus neurodegeneracinis/malacinis Zidinys regos kryzmés kairéje, taciau
priimta iSvada, kad dinamikoje naujy pakitimy néra. Tesiama gydytojo vaiky neurologo
priezilira, regos astrumo kontrolé bei gydymas rituksimabu.

ISvados. Optinis neuromielitas — reta liga, kurig, siekiant kuo maZesnio sme-
geny audinio paZzeidimo, svarbu laiku diagnozuoti bei gydyti. PasireiSkus netipiniam
atsakui j gydyma — vertinti ir koreguoti individualiai. Pristatytame atvejyje, nustacius
ankstyva B Igsteliy repopuliacija, pacientei rituksimabas skirtas praéjus 5 ménesiams
po paskutinés dozés skyrimo.

RaktaZodziai. Devic liga; netipinis atsakas j gydyma; optinis neuromielitas.
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