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kresie ukladu wzrokowego. Wsréd 11 pacjentéw doro-
stych z guzami plata skroniowego u 6 (54%) nie stwier-
dzono zadnych subiektywnych ani obiektywnych zmian
patologicznych w narzadzie wzroku z wyjatkiem jed-
nego chorego, u ktérego wystapilo podwédjne widzenie
i oczoplas.

Reasumujgc mozemy stwierdzi¢, ze szczegbélowe bada-
nie okulistyczne nie tylko jest potrzebne w diagnostyce
nowotworé6w centralnego ukladu nerwowego, ale moze
daé -wskazéwki terapeutyczne dla neurochirurgéw oraz
postepowania zmierzajacego do ochrony zachowanej
czynno$ci uktadu wzrokowego.

Objawy patologiczne ze strony oczu sa w wielu przy-
padkach pierwszymi dostrzezonymi przez chorego lub
jego otoczenie symptomami procesu nowotworowego to-
czacego sig w obrebie centralnego ukladu nerwowego.
Od dokladnosci i rzetelnosci badania okulistycznego za-
lezy wiec pokierowanie dalszymi losami chorego.
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D klasycznego opisu dziedzicznego zaniku nerwéow
O wzrokowych (n.w.) przez Lebera mineto ponad 100
lat, jednakze w d.alszym ciag.u ta rzadka jednostka cho-
robowa budzi zainteresowanie zaréwno okulistow, jak
i neurologéw “* Zainteresowanie to wynika z faktu, ze
etiologia schorzenia, sposéb jego dziedziczenia a takze
postqpowanie terapeutyczne nadal budzg szereg kontro-
wersji "% Na szczegblne podkreslenie zaslugujg trud-
noéci zwigzane z weczesng diagnostyka neuropatii Le-
bera, co powoduje, ze z t3 jednostka chorobows laczone
sq inne schorzenia charakteryzujgce sie réwniez zani-
kiem n.w. W koncowej fazie swojego naturalnego prze-
biegu .

W ostatnich latach obserwowaliSmy 2 przypadki neu-
ropatii Lebera w ostrej fazie choroby. Jak podkreslaja
liczni autorzy, jedynie uchwycenie objawéw schorzenia
we weczesnej fazie rozwoju pozwala na wilasciwg diag-
nostyke i w konsekwencji na uniknigcie rozleglych
i obcigzajacych chorego badan neurologicznych i radio-
logicznych * ™.

OPIS PRZYPADKOW

Przypadek 1: chory K.T, lat 15 (nr historii cho-
roby 680/86), ogélnie zdrowy, przyjety do kliniki z po-
wodu obnizenia ostro$ci wzroku obu oczu. Przed 6
miesigcami utrata widzenia ol., do poziomu liczenia
palcéow przed okiem, ktbéra wystgpila w ciggu kilku dni,
bezbolesnie. Chory leczony by! w jednym z osrodkow
okulistycznych z rozpoznaniem zapalenia w obrebie
peczka plamkowo-tarczowego, prawdopodobnie na tle
toksoplazmozy. Przed tygod zyl pogor-
szenie ostrosci wzroku o.p., be bélowych.
Badanie okulistyczne w i wykazalo: vis.
od. 0,3 (korekcja nie o.s. 3/50
rekcja nie poprawiala). Sn.o.d. 1,0; Sn.os. 225. Poczu-
cie barw (tablice Is D. — 2z trudem rozréinia
wigkszosé tablic (9/13); o). — nie rozrdinia wigkszosci
tablic (2/13). Przedni cznych, reakcje
Zrenic i ofrodki optyc awidlowe. Dno oczu:
o.p. — bez uchwyt
zblednigcie skroniowe
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nego rozpo
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Neuropatia nerwu wzrokowego
Lebera

LEBER'S OPTIC NEUROPATHY

On the basis of observation of personal cases the
authors discuss the clinical course and the natural hi-
story of Leber’s disease. Particular attention is called
to the diagnostic difficulties; the value of the angio-
graphic examination in the acute phase of development
of the condition is stressed. An appropriate differential
diagnosis enabled us to avoid in these patients unne-
cessary and iafrogenic neuro- and radio-diagnostical
examinations. Possibilities of treatment and the aspects
of activity of this disease are also discussed.

HASEA: neuropatia nerwu wzrokowego Lebera, nerw
wzrokowy

KEY WORDS: Leber's optic neuropathy, optic nerve

zwigkszonej przepuszczalnosei®

tarczowych, bez cech
(ryc. 1).

giogram wezesnej fazy przeplywu (faza tgt-
one kapilary powierzchowne tarczy

z j. Zablokowana fluorescencja
11 zalezna od krwotoku w po-
e wildkien nerwowych siatkowki.
/30.

Iszych 2 tygodni obrzek tarczy prawego
ustapil z pozostawieniem po nastgpnych
ektorowego zblednigcia tarczy od

2-letniej obserwacji
ostrosci wzroku obu o

WZIoku w 0.p. po

zu utrzymywat

zypade
choroby 1796/87

rc

powodu 0obt

AUW:




150 1. KOZUCHOWSKA I J. SZYMCZAR

rekcja nie poprawiala); vis.o.s. 2/50 (korekcja nie po-
prawiata). Sn.od. i Sn.os. nie czytal. Przedni odcinek
obu galek ocznych, reakcje Zrenic i osrodki optyczne —
prawidlowe. Dno oczu: o.p. — W granicach normy;
0l. — bez uchwytnych zmian chorobowych. W polu
widzenia obu oczu stwierdzono obecno$¢ mroczkéw cen-
tralnych (w o.p. — wzgledny, w ol. — bezwzgledny)
o srednicy 5—10° a badanie poczucia barw wykazalo
obustronne upo$ledzenie typu nabytej dyschromatopsiji.
W trakcie obserwacji klinicznej, po uplywie 3 tygodni
zaobserwowano zatarcie granic tarcz n.w. z wypelnie-
niem wnegk fizjologicznych, bardziej zaznaczone po pra-
wej stronie. Jednocze$nie ostro§¢ wzroku w prawym
oku obnizyla si¢ do poziomu 4/50 a w lewym oku
utrzymywala sie¢ nadal na poziomie 2/50. Badanie angio-
graficzne (nr 494/87) ujawnilo poszerzenie sieci kapila-
ré6w powierzchownych tarcz n.w. bez objawéw ich
zwiekszonej przepuszczalnosci (ryc. 2).

Ryc. 2. Angiogram wczesnej fazy przeplywu (wczesna
faza tetniczo-zylna). Poszerzone i krete naczynia po-
wierzchowne tarczy nerwu wzrokowego i siatkéwlki
przytarczowej, bez przeciekania fluoresceiny. Chory
W. W., vis.o.d. 4/50.

W trakcie rocznej obserwacji ambulatoryjnej naste-
powala stopniowa poprawa ostroéci wzroku obu oczu
osiggajac poziom 0,5 z pozostawieniem obustronnego
zblednigcia tarcz n.w.

OMOWIENIE

Wsréd rozleglej grupy schorzen nerwu wzrokowego
prowadzacych do jego =zaniku i w konsekwencji do
utraty widzenia szczegélne miejsce zajmuje ostra neuro-
patia Lebera. Uprzednio opisywana pod nazwg ,dzie-
dziczny zanik nerwéw wzrokowych Lebera” lub jako
nchoroba Lebera” obecnie okreslana jest, ze wzgledu
na niewyjasniony dotychczas sposéb dziedziczenia jako
»heuropatia nerwu wzrokowego Lebera” ™ °

Klinicznie schorzenie cechuje triada objaw
tarczy n.w. (pseudopapilloedema), woko6ltarczov
angiopatia oraz brak przecieku® fluoresceiny
rzonych naczyn powierzchownych tarczy i przytarczo-
wych w angiografii fluoresceinowej. Nalezy podkr
Ze objawy takie mozliwe s3 do uchwycenia jedynie w
ostrej, poczatkowej fazie choroby. Z tego tez wazgledu
najczgsciej sg one przeoczane i klinicysta zazwycza
stwierdza zanik czeiciowy lub catkowity tarcz n.w. ,
Choroba dotyczy przede wszystkim mtodych mez-
czyzn'® chociaz eg autor6w wspomina o mozli-
wosci jej wystapienia réwniez u kobiet, szczeg6lnie w
Japonii * *°. Poczatek schorzenia przypada zazwyczaj na
2001 dgkade zycia; wystgpienie schorzenia w naszym

obrzek

va mikro-

rozsze-
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przypadku w 4 dekadzie (przypadek 2) potwierdza moz-
liwo$é rozwoju choroby u ludzi dojrzalych, a nawet do
65 iz,

Utrata widzenia dotyczy obu oczu, choé charaktery-
styczny jest niesymetryczny rozwo6j schorzenia, a prze-
rwa pomiedzy poczatkiem choroby jednego nerwu
wzrokowego a drugim moze siegaé¢ od kilku dni.do
wielu miesiecy “*°. W naszych przypadkach obnizenie
ostro$ci wzroku w drugim oku nastapilo po 6 miesig-
cach (przypadek 1) i po 1 miesigcu (przypadek 2). Na-
lezy podkreslié, ze utrata widzenia jest calkowicie bez-
bolesna, co jest wainym momentem réznicujgcym w
diagnostyce. Obnizenie ostro§ci wzroku osigga zazwy-
czaj poziom liczenia palcéw z odleglosci kilku metrow
(ponizej 0,1).

Pomimo rozlegtych badan nad sposobem dziedzicze-
nia neuropatii Lebere w rodzinach obciazonych obec-
noscia genu chorobotwoérczego nie udalo sie dotychczas
ustali¢é zasad dziedzicznosci tego schorzenia®®®™® W
klasycznych opisach choroby Lebere przewazaly opinie,
ze jest ona dziedziczona recesywnie w sprzezeniu z
chromosomem X' Okazalo sie jednakze, ze rodowody
bezspornych przypadkéw neuropatii Lebera nie podle-
gaja klasycznym reguiom mendlowskim® Bezsporne jest
jedynie przenoszenie schorzenia wylacznie przez ko-
biety — nosicielki; mezZczyzni nigdy nie przekazuja ge-
nu chorobowego swojemu potomstwu. Ze wzgledu na
fakt, Ze choroba moze wystapi¢é w szerokim przedziale
wieku (pomiedzy 5 a 65 r.z) cze§é autor6w uwaza, ze
sposéb dziedziczenia jest wieloczynnikowy ** Wielo-
krotnie donoszono o sporadycznym wystepowaniu neu-
ropatii Lebera. Réwniez w naszych przypadkach wy-
wiad rodzinny i badania czlonkéw rodzin chorych nie
wniosly Zadnych danych co do charakteru dziedziczne-
go schorzenia.
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aficznych u chorych z neuropatia Leberg® s
pane te potwierqzaia sugestie niek?érych autoréw, ze
choroba Lebera nie dot.yczy wylgeznie nerwéw wzroko-
wych jecz jest schorzeniem ukladowym’,

Rokowanie €O do ostro$ci wzroku u chorych z neuro-
atig Lebera jest niepewne,.winaszych przypadkach
ostrosé wzroku ulegia w?bl_tne] poprawie w ciggu
pierwszego roku od wystapienia ostrych objawéw. Taki
owrét dobrej ostrosci wzroku nie jest rzadkoicig w
cwietle piémiennictwa *°. Istotne jest, ze w neuropatii
Lebera ostro$¢ wzroku po stopniowej poprawie utrzy-
muje sie stale na tym samym poziomie, a nawroty
schorzenia s3 wyjatkowo rzadkie °.

Niewyja$niona dotychczas etiologia neuropatii nerwow
wzrokowych Lebera rzutuje w oczywisty sposéb na moz-
liwoéci terapeutyczne. Szereg autoréw sugerowalo mozli-
woéé defektu enzymatycznego lezacego u podioza tego
schorzenia. Wymieniany tu jest enzym rodanaza bioracy
udzial w procesach detoksykacji cyjankoéw, podobnie
jak to ma mie¢ miejsce w zaniewidzeniu toksycznym
(nikotyna, alkohol, niedoiywienie)™*°‘. Proponowane sa
w zwiazku z tym duze dawki pozajelitowe hydroxoco-
balaminy. Leczenie takie zastosowaliSmy u jednego z
naszych chorych uzyskujgc znaczng poprawe ostrosci
wzroku. JednakZze stosowanie tego preparatu witaminy
B;; budzi szereg kontrower i cze autoréw wyraza
watpliwosci co do skutecznosc iego postepowania * ™%
Leczenie przeciwzapalne (ant; i, sterydy), a takie
liza zrostow pajeczynowl ana przez zwolen-
nikéw teorii zapalnych sct
nii szeregu autorow
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Lebera nadal jest n
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NEUROPATIA N. WZROKOWEGO LEBERA 1&!
niFtwie. moif—:my stwierdzi¢, ze z praktycznego punkiu ;
w1dzemaf fna]wazniejsza jest diagnostyka schorzenia we
wezesnej jego fazie. Wiasciwe ustalenie rozpoznania na

poczatku rozwoju choroby chroni chorego przed dalszy-

mi jatrogennymi i kosztownymi badaniami di
s ny! aniami diagnostycz-
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