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The evaluation of congenital optic disc at-
rophy, abduction deficit and leukoenceph-

alopathy could be a great clinical chal-
lenge for the neuro-ophthalmologist. We 
present a case of 5-year-old boy with uni-
lateral abduction deficit, partial optic disc 

atrophy, and MRI white matter supra-
tentorial lesions. Immunological and se-
rological tests were within normal lim-
its. In our study we discuss the differen-
tial diagnosis of these congenital neu-

ro-ophthalmological abnormalities, mo-
tivating further examinations and man-

agement of this heterogenous group.
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ВЪВЕДЕНИЕ
Вродената атрофия на папилата на 

зрителния нерв и дефицитът на абдукци-
ята, в някои случаи представляват кли-
нично и невроизобразяващо предизви-
кателство. Често тези очни проблеми се 
асоциират и с други промени в ЦНС. Ед-
ностранните очни аномалии, за разлика 
от двустранните, могат да се проявят по-
късно след раждането. Във връзка с из-
ясняване на причините и диференциал-
ната диагноза е необходима подробна ин-
формация, свързана с вътреутробни ин-
фекции, патология на бременността, ус-
ложнения по време на раждането (1,3,9). 

 Вродената атрофия на папилата 
на зрителния нерв засяга в различна сте-
пен зрителната острота и представлява 
сериозен диференциално-диагностичен 
проблем. Най-честите причини за поява-
та й са Леберовата наследствена оптична 
невропатия и Спиноцеребеларната атак-
сия. Вродените аномалии на папилата на 
зрителния нерв, включващи: хипопла-
зия, колобома на папилата, перипапилер-
на стафилома, мегалопапила, много чес-
то обясняват намалената зрителна остро-
та, страбизма и нистагъма при малките 
деца (2,3,9). 

 С цел изясняване на причините за 
вродения дефицит на абдукцията е от го-
лямо значение изследването на зеници-
те, акомодацията, конвергенцията и на-
личието или липсата на неврологични 
симптоми, в т.ч. главоболие, хемипареза, 
пареза на лицевия нерв, атаксия. Вроде-
ната пареза/парализа на n.abducens е най-
честата краниална пареза в педиатрията. 
Диференциална диагноза е необходима 
със синдром на Duane, вродена фибро-
за на екстрабулбарните мускули, вродена 
миастения, синдром на Möbius, кранио-
фациални аномалии, синдром при час-
тична/пълна загуба на зрението (1,6,8).

 Вродената левкоенцефалопатия е 
рядка и хетерогенна група заболявания, 
които могат да се асоциират с описаните 
очни аномалии. Тук се включват вроде-
ната цитомегаловирусна инфекция, вро-
дената мускулна дистрофия, мегаленце-
фаличната левкоенцефалопатия със су-
бкортикални кисти, прогресивната мул-
тифокална левкоенцефалопатия (4,5,7). 
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КЛИНИЧЕН СЛУЧАЙ
Представяме дете на 5 години от 

мъжки пол, родено с тегло 2850 г. от пър-
ва нормална бременност и нормално 
раждане без асфиксия. Детето е с пра-
вилно физическо и невро-психическо 
развитие. Родителите отричат фамилна 
обремененост. По техни данни и налич-
ната медицинска документация, от раж-
дането детето криви лявото си око навъ-
тре. На 3-годишна възраст е установена 
хиперметропия, кривенето на лявото око 
е тълкувано като конкомитентен страби-
зъм, а установеното по-слабо зрение на 
същото око – като амблиопия. Фундоско-

пията е описана като нормална. Предпи-
сани са очила и провеждането на оклузи-
онна терапия. На 4-годишна възраст де-
тето е консултирано в нашия неврооф-
талмологичен сектор. Установени са: де-
фицит на абдукцията за ляво око; ниста-
гъм на двете очи във всички посоки; на-
малено зрение за ляво око (VOS= брои 

пръсти пред окото), а при фундоскопия-
та – бледа папила на зрителния нерв в 
ляво око. Останалият невроофталмоло-
гичен, както и соматичният статуси - са 
нормални. От проведените лаборатор-
ни изследвания: параклиничните и виру-
сологичните са в норма; имунологични-
ят статус е с данни за нормален хумора-
лен имунитет; ЕЕГ – в границите на нор-
мата за възрастта. От проведената МРТ 
на главния мозък са налице данни за фо-
куси на абнормен сигнален интензитет в 
бялото мозъчно вещество двустранно су-
пратенториално, обсъден е възможен ва-
скулит (Фиг. 1). 

При направената контролна МРТ 
след 1 година, в т.ч. ангио-МРТ, е устано-
вен нормален калибър на интракраниал-
ните съдове, а останалите изменения в 
бялото мозъчно вещество са без промя-
на. Липсва динамика и в невроофталмо-
логичния статус. 

Фиг. 1. МРТ-данни за фокуси на абнормен сигнален интензитет в бялото мозъчно веще-
ство двустранно супратенториално
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ОБСЪЖДАНЕ И 
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
   Задълбоченото изследване на вро-

дената атрофия на папилата на зрител-
ния нерв и дефицитът в абдукцията, с 
изясняване причините за появата, асо-
циацията с други промени в ЦНС и раз-
витието на симптоматиката във време-
то, често са трудни и изискват комплек-
сен подход (1,3,9). Представеният случай 
демонстрира дете с вродена очна патоло-
гия: дефицит на абдукцията, най-вероят-
но пареза на n.abducens, частична атро-
фия на папилата на зрителния нерв, асо-
циирани с промени в бялото мозъчно ве-
щество. Най-честата причина в подоб-
ни случаи е родова травма/асфиксия по 
време на раждането, за които няма дан-
ни. Могат да се обсъждат и други причи-
ни, за които в момента също липсва по-
твърждение: пренатални инфекции, от 
които най-честата е тази, предизвикана 
от цитомегаловирус – вирусологичният 
резултат е негативен; системно заболява-
не, тип васкулит – отчетен е нормален ху-
морален имунитет. 

Поставянето на точна диагноза в 
тази хетерогенна група случаи обоснова-
ва подробното им проследяване: устано-
вяване наличие или липса на развитие на 
симптоматиката, поява на нова такава, в 
т.ч. офталмологична или неврологична. 
Всичко това мотивира разширяване на 
изследванията и при необходимост - пре-
оценка на фактите във времето.
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