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Lebers hereditara optikusneuropati
LHON och LHON+

Borja med att lasa dokumentet ”Mitokondriesjukdomar éversikt och allmédnna rad”.

Detta dokument ar diagnosspecifik information for att anvénda i handldggningen av anestesi/graviditet/forlossning
av patienter som har LHON eller LHON+. Informationen &r baserad pa genetisk patofysiologisk kunskap samt klinisk
erfarenhet nér sadan finns dokumenterad. Nagra kontrollerade studier finns inte. Alla situationer kan inte forutses.
Det gar inte att garantera ett komplikationsfritt utfall. De slutliga bedémningarna och besluten maste fattas av
ansvarig lakare ofta i samrad med andra specialiteter och patienten och med hansyn tagen till den kliniska
situationen.

Rad att anvénda i mycket akuta sammanhang, nér det ar fara i drojsmal, finns pa .
sidan 2 = Akutsida i dokumentet MITOKONDRIESJUKDOMAR OVERSIKT OCH ALLMANNA RAD

Hoppas dessa rad kan vara till hjalp

Gunilla Islander (Anestesi o Intensivvard) Overlikare emerita, docent, Skanes Universitetssjukhuset,
Lund 2023-09-17/G1

LHON och LHON+ &r ett spektrum av mitokondriellt orsakade 6gonsjukdomar

SYMPTOM

e LHON Progredierande synnedsattning. Centrala skotom.
e LHON+ har i tilldgg till gonsymtomen t.ex.
e Overledningsrubbningar hjirtat.
e Tremor, MS liknande symptom
Obs: Forvixla inte med Leber Kongenital Amauros. Det dr en retinasjukdom som inte orsakas

av mitokondriedysfunktion.
Referens. Harding, OMIM, SoS

Prevalens LHON 1/50 000 och LHON+ <1/ 10°

Patofysiologi Mutationerna orsakar en nedsatt funktion av komplex I 1
elektrontransportkedjan.
Varfor det néstan alltid 4r retina som drabbas dr oként.

Arftlighet Mutation 1 mitokondriellt DNA. Fler méin &n kvinnor drabbas.
Referens SoS,

Behandling/Lakemedel

Idebenone (Raxone®) som dr en ubiquinone-analog har introducerats for att bromsa progress.
Referens Zeviani

ANESTESI

Vg anviind dokumentet ”Mitokondriesjukdomar éversikt och allminna rad” LANK
LHON, LHON+: Tilldagg och kommentarer till de allménna rdden finns hir

e LHON (dvs endast 6gonsymtom) sa dr anestesirisken troligen ungefar som hos
normalbefolkningen.
¢ Vid LHON+ méste hinsyn tas till de extraokuldra symtomen.
o Anestesi-fallrapporter saknas.
o Det finns en artikel om MS liknande symtom hos 8 kvinnor med LHON+.
¢ EKG pd alla for att utesluta dverledningsrubbningar.

Referens Harding


file:///C:/Users/gunil/Dropbox/6%20ARB%20GRP%20Anestesi%20Neuromuskulär%20sjukdom/1%20Riktlinjer%20och%20sjukdomar/5%20Mitokondriesjukdom/1%20Att%20lägga%20ut/MITO%20NÄTET%20231127%20-%20word%20och%20pdf/F-MITOKONDRIESJUKDOMAR-ÖVERSIKT-OCH-ALLMÄNNA-RÅD.pdf

Svensk Forening for

F o i
17
AR Anestesi och Intensivvard

Graviditet och forlossning
Litteratur saknas. Sannolikt inga patagligt 6kade risker vid enbart 6gonsymtom.
Vid extraokuldra symtom ar eventuellt 6kade risker relaterade till extraokuldra
manifestationer .

Dagkirurgi Sedering
e Anestesiolog bor bedoma och utesluta att patienten har extraokuldra symtom som
vid LHON+. Ta EKG f0r att utesluta dverledningsrubbning.
e Vid LHONH+ ir riskerna kopplade till de extraokuldra manifestationerna

Intensivvard
¢ Propofol infusion syndrom vid IVA sedering under léngre tid &r rapporterat vid
LHON.
Referens Vanlander
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Genetic and Rare diseases information center https:/rarediseases.info.nih.gov/ sékterm LHON

OMIM www.omim.org nummer # 204000 for Lebers hereditadra amauros

Socialstyrelsen https://www.socialstyrelsen.se/stod-i-arbetet/sallsynta-halsotillstand/lebers-hereditara-

optikusneuropatil
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