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Dominant optic atrophy DOA
Autosomal dominant optic atrophy ADOA
ADOA +

Borja alltid att Iasa dokumentet "Mitokondriesjukdomar dversikt och allmanna rad”.

Detta dokument ar diagnosspecifik information fér att anvanda i handlaggningen av anestesi/graviditet/forlossning
av patienter som har nagon av diagnoserna Dominant optic atrophy DOA, Autosomal dominant optic atrophy
ADOA, ADOA plus. Indormationen ar baserad pa genetisk patofysiologisk kunskap samt klinisk erfarenhet, néar
sadan finns dokumenterad. Nagra kontrollerade studier finns inte. Alla situationer kan inte forutses. De slutliga
bedomningarna och besluten maste fattas av ansvarig lékare ofta i samrad med andra specialiteter och patienten
och med hénsyn 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) Overlakare emerita, docent, Skanes Universitetssjukhuset, Lund
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DOA, ADOA och ADOA plus dr neuro-oftalmiska sjukdomar med samma genetiska
bakgrund. Patienterna far en langsamt progredierande synnedséttning. Vid ADOA plus ar det
kombinerat med andra symtom.

SYMPTOM

Debuterar vanligen i barndomen med langsam progress.
e Synnedsittning och fargblindhet. Synen kan vara fran normal till total blindhet.
e (Ca 20% av patienterna har icke okuldra symptom (ADOA plus)
o myopati,
o perifer neuropati med nedsatt smértkdnslighet
o multipel sklerosliknande spacticitet
o horselnedséttning,

Dessa symptom dr ofta progressiva
Referens Lenaers,

Prevalens Prevalens 1 in 10 000 1 Danmark.

Patofysiologi Dysfunktion i det inre mitokondriemembranet

Arftlighet Mutation 1 ndgon av generna OPAI eller OPA3. Autosomalt
dominant

Referens Lenaert

Behandling/Liakemedel
Behandling saknas. Riskbedomning med tanke pa symtomprogress vad géller antibiotika
och antivirala medel med mitokondrietoxisk effekt.
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ANESTESI
Vg anvind dokumentet ”Mitokondriesjukdomar éversikt och allménna rad” LANK
DOA ASOA: Tilligg och kommentarer till de allminna raden finns hér

Anestesi
Det finns inga rapporter om anestesikomplikationer
De flesta patienter har endast 6gonsymtom och kan behandlas enligt gdngse rutiner.
For de 20% som har extraokuldra symtom méste en riskbedémning goras baserat pa typ av

symtom. Det finns en fallrapport om MS-liknande symtom,
Referens Verny

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

Dagkirurgi
Enligt géingse rutiner.
For patienter med extraokuldra symtom bor en riskbedomning baserad pad symtomen goras.

Sedering
Enligt géingse rutiner.
For patienter med extraokuldra symtom bor en riskbedomning baserad dessa symtomen
goras
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