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Abstract

Background. Ptosis is abnormal drooping of the upper eyelid (> 2 mm). It is divided into two categories:
congenital ptosis, which is present at birth, and acquired ptosis. The pathogenesis of congenital ptosis is thought
to be due to a disorder of muscle development and damage to the innervation of the muscles. In contrast, there is
currently no precise description of the pathogenesis of congenital eyelid ptosis.

Aim. To present the main clinical manifestations of congenital ptosis, based on the available scientific literature.
Material and methods. A literature review was conducted in the “PubMed” database using the terms "congenital
ptosis" and "myogenic congenital ptosis" and "neurogenic congenital ptosis" from 2010 to 2023. Inclusion criteria
was represented by articles relevant to these searches.

Results. 1) Myogenic ptosis occurs when the development of the muscle responsible for elevating the upper eyelid
is affected and replaced with other tissues. The condition is commonly seen as isolated congenital ptosis or
blepharophimosis-ptosis-inverse epicanthal syndrome. 2) Neurogenic ptosis is characterized by an interruption
in the nerve signals that control the muscles responsible for elevating the upper eyelid. The condition commonly
presents as congenital fibrosis of the extraocular muscles, Marcus Gunn syndrome, Duane syndrome, Moebius
syndrome, hereditary congenital facial paresis, Horner's syndrome and congenital 111 cranial nerve palsy.
Conclusions. Myogenic and neurogenic ptosis are most commonly described in the literature, with a higher

prevalence in childhood. In contrast, the underlying mechanism of etiopathogenesis remains unclear.
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Santrauka

Ivadas. Ptozé — virSutinio voko nusileidimas Zemiau jprastinés padéties (> 2 mm). Atsizvelgiant j i§sivystymo
laika, ptozés skirstomos | jgytas bei jgimtas. Pastarosios dazniausiai pasireiskia vaikams, gali biiti paveldimos,
pasireiks$ti vienoje ar abejose akyse kaip izoliuotas sutrikimas arba kartu su kitomis sisteminémis ligomis.
Manoma, kad $io sutrikimo patogenezg¢ lemia ne tik raumeny vystymosi sutrikimas, bet ir jy inervacijos pazaida.
Kita vertus, Siuo metu tikslaus jgimtos voky ptozés patogenezés apibiidinimo dar néra.

Tikslas. Pristatyti pagrindines jgimty ptoziy klinikines iSrai$kas tam, kad bty pasirenkamas ankstyvas ir tikslus
ligos gydymas.

Medziaga ir metodai. Literatiiros apzvalga buvo atlikta ,,PubMed* duomeny bazéje, naudojant terming ,,jgimta
ptoze* kartu su ,,miogeniné jgimta ptoze®, ,,neurogeniné jgimta ptozé* nuo 2010 — 2023 m. | literatiiros apzvalga
itraukti straipsniai, atitinkantys paieskos kriterijus.

Rezultatai. 1) Miogeninés ptozés atsiradimo mechanizmas yra susijes su virSutinio voko keliamojo raumens
pasireiskimai: izoliuota jgimta ptozé ir blefarofimozés - ptozés - inversinio epikanto sindromas. 2) Neurogeniné
jgimta ptoz¢ atsiranda esant voko keliamyjy raumeny inervacijos sutrikimui. Jos kilme lemia didesné grupé ligy,
priskiriamy jgimtai kaukolés inervacijos sutrikimy grupei: jgimta ekstraokuliniy raumeny fibrozé, Markuso -
Guno, Duano, Mebiuso sindromai, paveldima jgimta veido parezé, Hornerio sindromas bei jgimtas II1 galvinio
nervo paralyzius.

ISvados. Jgimtos ptozés etiologija jvairi, taiau miogeninés ir neurogeninés kilmés jgimtos ptozés literatiiroje
aprasomos dazniausiai, o jy pasireiSkimas didesnis vaiky amziuje. Pagrindinis jgimtos ptozés etiopatogenezés

mechanizmas iSlieka neaiskus.

RaktaZodziai: jgimta ptozé, miogeniné jgimta ptozé, neurogeniné jgimta ptozé
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1. Ivadas

Voko ptozé, i§ graiky kalbos kilusio zodzio,
reiskiancio ,.kristi®, (lot. ptosis, blepharoptosis)
yra vir§utinio voko nusileidimas zemiau jprastos
anatominés voko padéties, kai akys regéjimo
aSies atzvilgiu yra pirmingje zvilgsnio
padétyje [1]. Iprasta suaugusio Zmogaus
virSutinio voko padétis yra 1-2 mm (Kituose
Saltiniuose 0,5-2 mm) Zemiau virSutinio ragenos
limbo [2,3]. Pagal i$sivystymo laika voky ptozés
skirstomos ] jgytas gyvenimo eigoje ir jgimtas -
atsiradusias nuo gimimo. Pastarosios gali
pasireik$ti  vienoje arba abiejose akyse,
nesimetriSkai, priklausomai nuo pazeidimo
sunkumo, dazniausiai neprogresuoja [3]. Igimta
voko ptozé gali biti izoliuota - visai kaip atskiras
reiSkinys arba susijusi su sindrominémis
buklémis, apimanciomis inervacijos bei akies
aplinkiniy raumeny vystymosi anomalijas [4,5].
Birmingemo vaiky ligoningje atlikto tyrimo
duomenimis, per 9 mety laikotarpj, izoliuota
ptozé nustatyta 41 % pacienty, o likusiems —
butent kaip sisteminio sindromo israiska [6].
Dél jvairios etiologijos, ptozés epidemiologinis
paplitimas néra aprasytas. Nors voky ptozes
atvejy stebima visose amziaus grupése, vaiky
populiacijoje tai reta liga [7]. Nustatyta, kad
vaiky amziuje vyrauja jgimta voko ptozé (69-90
%) [8,9]. Nuo seno raumeny vystymosi
sutrikimas buvo laikomas pagrindiniu jgimtos
ptozés  atsiradimo  mechanizmu, taciau
pastaruoju metu vis daugéja tyrimy, nurodanciy
dar vieng priezasti: raumeny inervacijos
pazeidimg [10]. Taip pat yra i$skiriama ir daug
antriniy galimy jgimtos ptozés priezasciy, tokiy
kaip gimdymo trauma ar navikinis procesas
akiduobg¢je [11]. Pagal tai, ir kartu atsizvelgiant
1 kilme, jgimtos ptozés skirstomos i grupes:
miogeninés, neurogeninés,  aponeurotinés,

mechaninés ir trauminés [7,12]. Tiksli ptoziy

diagnozé yra svarbi tinkamo ir savalaikio
gydymo rezultatams pasiekti, todél korekciniy
operacijy poreikiui bei pacienty prognozéms
jvertinti reikalinga Zinoti §io sutrikimo etiologija
[6,7,13]. D¢l Sios priezasties $ioje literaturos
apzvalgoje apzvelgsime galimas jgimtos voky

ptozés atsiradimo priezastis.

2. Metodika

Moksliniy straipsniy paieska vykdyta ,,PubMed*
duomeny bazéje pagal terminus ,,jgimta ptozé*
kartu su  ,miogenin¢ jgimta  ptozé",
,heurogeniné jgimta ptoze" nuo 2010 iki 2023
m. | literatliros apzvalgg jtrauktos 68 mokslinés
publikacijos, atitinkan¢ios paieskos kriterijus.
Neitrauktos publikacijos parasSytos ne angly

kalba bei straipsniai be nemokamos prieigos.

3. Rezultatai ir jy aptarimas

3.1 VirSutinio voko anatomija

Siekiant suprasti ptozés etiologija ir patogeneze
svarbu Zinoti vir§utinio voko anatomijg, ypac
raumenis ir jy inervacijg [3]. Yra i$skiriami du
pagrindiniai raumenys atsakingi uz virSutinio
voko pakélima: virSutinis voko keliamasis
raumuo (lot. m. levator palpebrae superioris),
inervuojamas Il galvinio nervo (lot. n.
oculomotorius) virSutinés Sakos, ir Miulerio
raumuo (lot. m. tarsalis superior), uz kurio
inervacija yra atsakinga simpatiné nervy
sistema. Nustatyta, kad pazeidus bent viena i$ Siy
raumeny ar sutrikus jy inervacijai, stebima voko

ptozés kliniking israiska [14-16].

3.2 Jgimty ptoziy klasifikacija

Skirtinguose literatiiros Saltiniuose igimtos voky
ptozés etiologija apraSoma labai jvairiai,
paprastai klasifikuojama remiantis patologija
sukélusio veiksnio atsiradimo kilme, pagal

i§sivystymo mechanizma  [4,17,18]. Visgi
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dazniausiai jgimtos ptozés patogenezé yra
siejama su miogeninémis ir neurogeninémis,
kitaip tariant raumeny ir nervy vystymosi
sutrikimy priezastimis. Tokiy atvejy literattiroje
randama daugiausiai [19,20]. Igimtos
miogeninés ptozes atsiradimo mechanizmas yra
susijes su virSutiniu voko keliamojo raumens
vystymosi sutrikimu (lot. m. levator palpebrae
superioris), kai raumeninés skaidulos yra
pakeiciamos riebaliniu arba skaiduliniu audiniu.
Esant S§iai anomalijai raumens gebéjimas
susitraukti sumazéja, dél to nebeatlickama
normali voko funkcija ir yra stebimas jo
nusileidimas [21]. Neurogeninés jgimtos ptozés
priezastys atsiranda esant raumeny, atsakingy uz
voko pakélimg (lot. m. levator palpebrae
superioris et m. tarsalis superior), inervacijos
defektams dar embriologinio vystymosi metu
[22]. Pastariesiems priskiriami sutrikimai, tokie
kaip Hornerio sindromas, Il galvinio nervo
paralyzius (lot. n. oculomotrius), jgimta veido
parezé, ligos, priklausancios jgimty kaukolés
inervacijos sutrikimy grupei, pvz.: Markuso -
Guno (angl. Marcus Gunn), Duane sindromai ir
daugelis kity  [3]. Taigi, S$ioje literatiros
apzvalgoje detaliau aptarsime prie Siy dviejy
jgimtos ptozés tipy priskiriamas ir dazniausiai

pasireiskiancias patologines biikles.

3.3 Miogeninés jgimtos ptozés

3.3.1 Izoliuota jgimta ptozé

Izoliuota jgimta ptozé yra priskiriama
miogeniniam ptoziy tipui, ji susijusi su silpna
vir§utinio voko keliamojo raumens funkcija. Si
patologija paprastai stebima jvertinus akiy
judesius visomis zvilgsnio kryptimis, kai
paprasius paciento atitinkamai pazitiréti j vir§y ir
zemyn, pilnai nepakyla ir leidziantis atsilieka
pazeistos pusés vokas. Taip pat dazniausiai

stebima nei$sivyséiusi virSutinio voko raukslé ir

75 % atvejy ptozé pasireiskia vienoje puséje.
Kituose tyrimuose pakitimy ir kity orbitos
formavimosi ydy nestebima [7,17,23]. Nors
izoliuota jgimta ptozé klinikiniu pozitdriu
priskiriama miogeniniam sutrikimui, pastaruoju
metu vis dazniau yra svarstoma, jog pagrindiné
priezastis gali bti sutrikusi raumeny inervacija
vaisiaus vystymosi metu [10,17,24]. Manoma,
jog atsirade histologiniai pakitimai raumenyse
yra neurogeninés kilmés, todél, esant inervacijos
defektui, pazeistas raumuo tampa distrofiniu,
keiciasi vidiné jo struktira, dél to prarandama
normali raumens funkcija [23]. Nors izoliuota
jgimta ptozé laikoma atsitiktine (sporadine),
taCiau su liga siejamos geny mutacijos, nustatyti
chromosominiai pakitimai Seiminiuose
atvejuose [25,26]. Liga  dazniausiai
diagnozuojama tik gimus naujagimiui, taciau
gali iSrySkéti ir per pirmuosius gyvenimo metus,
taciau, laikui einant, Sis sutrikimas
neprogresuoja [2]. Pagrindinis gydymo budas -
ptozés korekcija chirurginés operacijos metu
taikant jvairias metodikas. Dazniausiai yra
pasalinamas tik kosmetinis efektas, taciau
normali  voko raumens susitraukimo ir

atsipalaidavimo funkcija néra atkuriama [2,23].

3.3.2 Blefarofimozés - ptozés - inversinio
epikanto sindromas

Tai autosominiu dominantiniu biidu paveldimas
ar sporadiSkai  pasireiSkiantis  sindromas,
sukeliantis ~ daugyb¢  voky  formavimosi
anomalijy. Dazniausiai budingi $ie keturi
pozymiai:  blefarofimozé  (voky  plysio
susiauréjimas), ptozé (voko nusileidimas),
inversinis epikantas (j virSy pakilusi apatinio
voko odos rauksle) ir telekantas (padidéjes
atstumas tarp vidiniy medialiniy voky kampy)
[27]. Liga kliniskai yra skirstoma j 2 tipus:

pirmajam tipui priskiriamas kartu su akiy voky
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anomalijomis nustatomas ir pirminis kiausidziy
nepakankamumas, o 2 tipas pasireiskia tik
oftalmologinémis anomalijomis be sisteminiy
pozymiy [28]. Nustatyta, kad abiejy tipy
sindromg lemia 3q22.3 chromosomoje jvykusi
FOXL2 geno mutacija, kuris koduoja
transkripcijos faktoriy, daugiausia iSreiksta
besivystancioje voky ir kiausidziy
mezenchimoje [29]. Ta paia mutacijg tarp
giminai¢iy turi net 75% pacienty, o
ketvirtadaliui - galimos naujy mutacijy rasys
[30]. Dél skirtingy deformacijy rasiy ir jy
sudétingumo, chirurginis gydymas jprastai
atliekamas etapais: pirmuoju etapu
koreguojamas epikantas ir telekantas (taikant
jvairias metodikas), o antruoju - ptozés

plastika [31].

3.4 Neurogeninés kilmés ptozés

3.4.1 Igimti kaukolés inervacijos sutrikimai
Prie neurogeninés kilmés jgimty ptoziy
priezasCiy yra priskiriama didesné ligy grupé,
vadinama  jgimtais  kaukolés inervacijos
sutrikimais, kurie atsiranda dél netaisyklingos
akiy ir veido raumeny inervacijos [32]. Siems
sutrikimams priklauso jgimta ekstraokuliniy
raumeny fibrozé, Marcuso - Gunno, Duano,
Mebiuso sindromai, paveldima jgimta veido

parezé ir kt. [33,34].

34.1.1 Igimta ekstraokuliniy
(okulomotoriniy) raumeny fibrozé

Tai neprogresuojanti jgimta biikle, pasireiskianti
oftalmoplegija su blefaroptoze ar be jos.
Patologijos metu daznai stebimas akiy judesius
ribojantis  Zvairumas [35,36]. Esant
oftalmoplegijai, vertikalts akiy judesiai yra labai
apriboti, dél to daznai pas pacientus stebima
kompensaciné galvos padétis smakru aukstyn

arba galvos pakreipimas [37]. Nors literataroje

dazniausiai aprasomi trys jgimtos ekstraokuliniy
(okulomotoriniy) raumeny fibrozés (angl.
Congenital fibrosis of the extraocular muscles -
CFEOM) potipiai, naujausiais duomenimis
iSskiriami  penki: CFEOMI1, CFEOM2,
CFEOM3, CFEOM4 (dar zinomas kaip Tukelio
sindromas) ir CFEOMS. I8 visy iSvardinty tipy,
du paveldimi autosominiu dominantiniu biidu (1
ir 3 tipai), o likusieji - recesyviniu budu [36].
CFEOML1 sukelia KIF21A geno, susijusio su
neurony vystymusi, mutacija, dél kurios
pasireiskia abipusé vokag kelianéiy raumeny
oftalmoplegija ir ptozé¢ [38,39]. CFEOM?2
budingos PHOX2A geno mutacijos,
sukelianCios  egzotroping  oftalmoplegija,
abipuse¢ ptoze ir vyzdzio pakitimus [36,40].
CFEOMS3 tipas pasireiskia jvairios formos (nuo
lengvos iki visiskos) oftalmoplegija ir vienpuse
ptoze, galimi psichikos, kognityviniai sutrikimai
dazniausiai jvykus TUBB3 geno mutacijai [41].
Tokiu pat fenotipu pasizymi ir CFEOM4 tipas
arba kitaip Tukelio sindromas, papildomai
pasireiSkiantis ranky oligodaktilija jvykus
mutacijai 21 chromosomos lokuse [30].
Paskutinjji tipg CFEOMS sukelia COL25A1
geno mutacija, kuriai, manoma, jog budinga
paralyziné egzotropija, taip pat ptoze¢ ir (arba)
akies obuolio retrakcija. Kita vertus, iSsamis
Siam tipui vis dar néra pilnai aprasyti, kadangi
CFEOMS5 kaip naujas jgimtos ekstraokuliniy
(okulomotoriniy) raumeny fibrozés potipis
pasitlytas neseniai [36,42]. Nors anks¢iau buvo
manoma, jog ligos atsiradimo priezastis yra
susijusi su raumeny fibroze, taCiau visas
anksCiau iSvardintas bukles sukelia galviniy
nervy irfarba jy branduoliy patologinis
vystymasis [32]. Ligos gydymas yra sudétinis, o
esant  netaisyklingai  galvos laikysenai,

atliekamos jvairios intervencijos, siekiant
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panaikinti ptoze ir okulomotoriniy raumeny

suvarzymo problema [37].

3.4.1.2 Marcuso - Guno sindromas

Sis sindromas yra retas genetinis sutrikimas,
paprastai pasireiSkiantis jau gimimo metu.
Sergantiems asmenims stebima jvairaus laipsnio
blefaroptozé ramybés blsenoje, pirminéje
padétyje. Ji susijusi su sinkineziniais virSutinio
voko ir Zandikaulio judesiais kramtymo metu.
Dazniausiai pazeidimas biina vienpusis, taciau
pasitaiko ir abipusiy atvejy [43]. Sinkinezé - tai
nevalingas raumens ar raumeny grupés, kuriuos
inervuoja skirtingos to paties nervo Sakos ar
nervai, susitraukimas judant kitiems raumenims
[44]. Manoma, jog dél virSutinj keliamajj voko
raumenj inervuojancio I1I galvinio nervo (lot. n.
oculomotorius) skaiduly ir Soninj sparninj
raumenj inervuojancios V galvinio nervo (lot. n.
trigeminus) motorinés $akos jgimto susijungimo
ir  netaisyklingos  inervacijos, atsiranda
koordinuoti sinkineziniai judesiai tarp virSutinio
voko ir Zandikaulio [45]. Kadangi virSutinis
keliamasis voko raumuo tiesiogiai arba
netiesiogiai yra inervuojamas V galvinio nervo
(lot. n. trigeminus) skaiduly, pacientui
stimuliuojant sparninius raumenis iSsiziojant,
kramtant, Sypsantis ar juokiantis, pasireiskia
mirkséjimas ir ptoz¢ iSnyksta pakilus virSutiniam
vokui [17,44]. Nustojus kramtyti, vokas sugrjzta
i savo pirming patologing padétj. Sj sindroma
motinos pastebi labai anksti, kadangi jau
zindymo metu vykstant ¢iulpimo refleksui kartu
matomi ir akiy judesiai, mirkséjimas [46].
Daznai Siems pacientams kartu su sindromu
pasireiskia zvairumas (50-60 %), ambliopija
(30-60 %), anizometropija (5-25 %) [43]. Yra
apraSomy ir $eiminiy autosominio dominantinio
paveldéjimo atvejy, taciau jy pasireiskimas yra

labai retas [47]. Gydymas priklauso nuo ptozés

sunkumo laipsnio, yra taikomos jvairios

chirurginés voko padéties korekcijos [7].

3.4.1.3 Duane sindromas

Duane sindromas laikomas dar viena jgimta
kaukolés inervacijos sutrikimy ptozés forma,
kuriai budingas jgimtas neprogresuojantis
zvairumas, kliniSkai pasireiskiantis ribotais
horizontaliais akies judesiais ir akies obuolio
retrakcija, dél ko susiauréjus plysiui tarp voky
atsiranda ptozé. Liga gali bati izoliuota arba
pasireiksti  kartu su kitomis jgimtomis
anomalijomis, dazniau pastebima vienoje akyje
[48,49]. Patogenezé aiSkinama bet kokia VI
galvinio nervo (lot. n. abducens) branduolio ir
(arba) fascikulo (paties nervo) disgeneze 4-8
néstumo savaitg, dél ko sutrinka Soninio tiesiojo
akies raumens (lot. m. rectus lateralis)
inervacija. Sia funkcija perima III galvinio nervo
(lot. n. oculomotorius) Sakos, taciau dél
pakitusios inervacijos pasireiSkia anksciau
arba visiSkai i$nyksta pazeistos akies judesys j
iSore¢ (abdukcija) ir j vidy (addukcija). Sis
vystymosi sutrikimas laikomas pagrindine ligos
patologija [49,50]. Gydymo planas yra
pritaikomas individualiai kiekvienam pacientui,
o chirurgams daznai tenka susidurti su issukiais
darbo praktikoje, kadangi ligos pasireiSkimas

yra labai jvairus [51].

3.4.1.4 Mebiuso sindromas

Tai retas jgimtas sutrikimas, pasireiSkiantis
vienpusiu arba abipusiu VII galvinio nervo (lot.
n. facialis) paralyziumi ir veido silpnumu su
ribota vienos ar abiejy akiy abdukcija (VI
galvinio nervo pazeidimas). Nepaisant galimo
kity galviniy nervy paralyziaus, daznai liga yra
susijusi ir su kity sistemy vystymosi sutrikimais:

kaukolés ir veido (liipy ir gomurio formavimosi
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ydos), oftalmologinémis, odontologinémis,
ortopedinémis (raumeny ir skeleto sistemos,
ypa¢  galiniy  defektai)  patologijomis,
kognityviniais pakitimais [52,53]. Ligg kliniskai
galima atpazinti ir diagnozuoti anksti, dar
naujagimystés laikotarpiu pastebéjus tokius
pozymius kaip: fiksuotas Zvilgsnis, nepilnas
voko nusileidimas miegant, ptoz¢, dél nepilnai
uzsiverianciy liipy atsirade Ciulpimo sutrikimai
zindant, seilétekis, veido diplegija, mimikos
nebuvimas. Taip pat galima disfagija ir
kvépavimo sutrikimai, raidos sulétéjimas
[62,54]. Dél susijusiy kaukolés ir veido
vystymosi sutrikimy mazdaug 90 % naujagimiy
atsiranda kvépavimo taky obstrukcija  [55].
Skirtingai nuo paveldimos veido parezés
autosominio dominantinio paveldéjimo modelio,
§is sindromas yra sporadinis. Remiantis
naujausiais literatiiros duomenimis, neseniai
buvo nustatytos dviejy geny de novo (PLXND1
ir REV3L) mutacijos, kurios galimai turi jtakos
ligos patogenezéje, todél nors dauguma aprasyty
sindromo atvejy yra nulemti aplinkos veiksniy,
genetiné etiologija néra atmetama  [56,57].
Specifinio gydymo néra. Kiekvieno paciento
gydymas  yra  nukreiptas  individualiai
atsizvelgiant | konkreCius  pasireiskusius
pozymius ir simptomus siekiant juos sumazinti.
Paprastai Siuos vaikus gydo multidisciplininé

gydytojy komanda [58].

3.4.2 Paveldima jgimta veido parezé

Paveldima jgimta veido parezé¢ arba kitaip
paveldimas jgimtas veidinio nervo paralyzius -
tai izoliuota VII galvinio nervo (lot. n. facialis)
disfunkcija, pasireiskianti dél nervo branduolio
ir (ar) paties nervo vystymosi sutrikimo
perinataliniame laikotarpyje [7]. Liga sukelia
veido silpnumg ir neprogresuojanti, paprastai

ipsilateralinés veido pusés paralyziy, taip pat

pacientai skundziasi sutrikusiais veido judesiais,
jo asimetrija, stebima ptozé [59]. Kliniskai, be
veido paralyziaus bidingos ir kitos veido
anomalijos (dismorfiniai bruozai veido ir Zandy
srityje), klausos sutrikimas, maitinimosi
sunkumai, Zvairumas [54]. Tai autosominiu
dominantiniu biidu paveldimas sutrikimas,
pasizymintis genetiniu heterogeniskumu. Iki Siol
yra nustatytos mutacijos 3921-q22 (HCFP1;
MIM 601471) ir 10921.3-922.1 (HCFP2; MIM
604185) chromosomos lokusuose ir HOXB1
gene, kuris, kaip manoma, yra atsakingas uz
ankstyvyjy vystymosi procesy reguliacijg
[54,60]. Nors paveldima jgimta veido parezé turi
bendry klinikiniy pozymiy su kita jgimty
kaukolés inervacijy sutrikimy grupés liga -
Mebiuso  sindromu, kuris daznai buvo
diagnozuojamas neteisingai, taciau abi bikles
galima atskirti dél klinikiniy ir genetiniy
pozymiy [60]. Gydymui gali bati taikomi
chirurginiai metodai - raumeny perkélimo ar
nervy persodinimo operacijos bei Kitos
intervencijos, tokios kaip fizioterapija, botulino
injekcijos,  steroidiniy  vaisty  skyrimas,
priklausomai nuo ligos sunkumo. Visame
procese dalyvauja daugiadalyké gydymo
komanda [61].

3.4.3 Hornerio sindromas

Sis sutrikimas atsiranda dél akiy simpatinés
nervy sistemos nervinio kelio pazeidimo bet
kurioje jo vietoje, sukelian¢io daling ptoze,
mioz¢ (vyzdzio susiaur¢jimas) ir veido
anhidroze (prakaitavimo nebuvimas) dazniausiai
tik vienoje puséje [62]. Si pozymiy triada yra
laikoma patognomine Hornerio sindromo
diagnostikoje.  Papildomai  sergantiesiems
galima heterochromija (skirtingos spalvos akys;
Hornerio sindromo atveju yra $viesesné akies

rainelés spalva pazeistoje akyje dél nepilnai
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i§sivysCiusiy  rainelés  melanocity  esant
nepakankamai simpatinei inervacijai), taip pat
provokuojant kar$¢iui, fiziniam kriviui ar
emocinéms reakcijoms sumazéjgs pazeistos
veido pusés paraudimas [6,63]. Ptozé atsiranda
sutrikus ~ simpating  inervacija = gaunancio
Miulerio raumens funkcijai, kuris padeda
virSutiniam voko keliamajam raumeniui pakelti
voka, o po to ji iSlaiko toje padétyje. Tai
paaiskina Hornerio sindromo metu stebimag
daling ptozeg, kuri yra lengvesné nei esant III
galvinio nervo (lot. n. oculomotorius) paralyziui,
kadangi virSutinio voko keliamojo raumens
funkcija yra  nepaZeista [64]. Ptozés
veiksmingiausias gydymas chirurginis.
Atsizvelgiant | ligos etiologija, atliekamos

Miulerio raumens korekcinés operacijos [30].

3.4.4 Jgimtas III galvinio nervo paralyZius

Jgimtas III galvinio nervo paralyzius, dar
vadinamas judinamojo akies nervo paralyziumi,
yra reta buklée, vaikams daZniausiai
pasireiSkianti  izoliuota forma (43 %).
Pagrindiniu  patologijos mechanizmu yra
laikomas  periferinio  nervo  pazeidimas
perinataliniu laikotarpiu, kurj, manoma, sukélé
gimdymo trauma arba vystymosi anomalija,
kitos kilusios perinatalinés komplikacijos
[65,66]. Dazniausiai stebimas vienpusis ar
visiSkas jgimtas III galvinio nervo paralyzius
(lot. n. oculomotorius). Kadangi judinamasis
akies nervas inervuoja virSutinj voko keliamajj
raumenj, tris tiesiuosius (lot. m. rectus medialis,
superior et inferior) bei apatinj jstrizinj raumen;j
(lot. m. obliques inferior), esant jo paralyziui, be
budingiausio klinikinio pozymio voko ptozes,
kartu stebima ir jvairaus laipsnio oftalmoplegija,
pasireiskianti atitinkamy akies judesiy nebuvimu
(pakelti aukstyn, pilnai nuleisti, pritraukti i}

iSor¢). Daugumoje atvejy akies vyzdys biina

iSsiplétes, taCiau retesniais atvejais galimas jo
susiauréjimas [30,66,67]. Nors i$ visy trijy akies
motoriniy nervy paralyziaus biitent §io gydymas
laikomas vienu sudétingiausiy, ypa¢ vaikams dél
zvairumo, taikant tinkamus skirtingus metodus
bei keliy etapy chirurgija, pasiekiami

pakankamai geri rezultatai [68].

4. I§vados

Igimta ptozé laikoma sudétinga patologija dél
labai jvairios jos etiologijos. Nors iSskiriama
daugiau jgimtos ptozés kategorijy, visgi vaiky
tarpe miogeninés ir neurogeninés kilmés jgimtos
ptozés literatiiroje aprasomos dazniausiai. Vis
dar nesutariama dél tikslaus vyraujancio
patogenezés mechanizmo. Ankséiau laikyta kaip
paviené raumeny anomalija ar i$sivystymo
sutrikimas, Siuo metu voky ptozé tiriama kaip
sutrikusios centrinés inervacijos pasekmé, todél
klasifikacija tampa sudétingesné. Izoliuota
igimta ptozé islieka dazniausia klinikinéje
praktikoje, taciau reikia nepamirsti, jog liga
neretai gali bati ir kity bukliy bei sindromy
iSraiSka. Nors kliniskai jgimta ptozé pastebima
jau pirmosiomis gyvenimo dienomis, esant
sudétingesniam ligos tipui su kitais kartu
pasireiskianciais simptomais, tinkamo gydymo
parinkimui  labai  svarbi  detali  ligos

diferenciacija.
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