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Charcot-Marie-Tooth (CMT) liga, arba jgimta polineuropatija, yra klinikiniu ir genetiniu poZidriu heterogeniska ligy
grupe, pazeidzianti periferinius nervus ir priekinio nugaros smegeny rago lgsteles. Tai vienas dazZniausiy jgimty
neurologiniy sutrikimy, jprastai prasidedantis vaikystéje ir sukeliantis jvairaus sunkumo neurologinj pazeidima,
judéjimo negalig, jutimy sutrikimus ir skeleto deformacijas. Patomorfologiskai stebima stambiy mielininiy skaiduly
mielino ir aksono degeneracija, neurofiziologiskai tai atsispindi difuziskai sulétéjusiais nervy laidumo greiciais ir
motorinio vieneto veikimo potencialo amplitudés sumazéjimu. Visumoje, daugumos CMT genetiniy formy
patogeneziniai iSsivystymo mechanizmai néra aiskus, specifinio gydymo Siai ligai taip pat néra. Svarbus veiksnys,
ribojantis CMT ligos mokslinius tyrimus, yra nervy biopsijos procediiros invazyvumas ir potencialus komplikuotumas,
dél ko nejmanoma moksliniu aspektu tirti patomorfologinius nervy pokycius ligos eigoje.

Kaip alternatyva nervy biopsijos procedirai, inervacijos tyrimams buvo pradéta naudoti odos prakalo biopsija -
minimaliai invazyvi procedira, kurig galima kartoti daug karty ligos eigoje. Pirmiausia odos biopsija buvo adaptuota
smulkiyjy nerviniy skaiduly neuropatijos diagnostikai ir monitoravimui, vertinant intraepiderminiy skaiduly (IENF)
tankj. Kiek véliau Sis metodas buvo pritaikytas ir mielininiy odos skaiduly morfologijai ir molekulinés struktlros
pokyciams tirti.

Musy darbo tikslas yra istirti odos nerviniy skaiduly kokybinius ir morfometrinius rodiklius, panaudojant Sviesaus lauko
ir imunofluorescentinés mikroskopijy metodus. Siuo tyrimu siekiama nustatyti pacienty amziaus bei skirtingy CMT
ligos stadijy saglygotus odos nerviniy skaiduly struktdrinius pokycius, atskleidZiant pastaryjy sgsajas su CMT ligos
sukelto neurologinio paZeidimo sunkumu, jvertinimu klinikiniais ir neurofunkciniais rodikliais.

Metodika

Sviesaus lauko mikroskopija, panaudojant antikiing prie$ bendrajj neurozymenj PGP 9.5
1. Dermos nerviniy skaiduly suminis ilgis (DNFL) ploto vienete (pagal Lauria et al., 2011);
2. Intraepiderminiy skaiduly (IENF) tankis ilgio vienete ( pagal Lauria et al., 2005, Lauria et al. 2010);

Dviguba imunofluorescentiné mikroskopija, panaudojant antiklinus prie$ bendrajj neurozymenj PGP 9.5 ir mieling
(CASPR+MBP)

3. Mielininiy skaiduly internodaliniy ilgiy matavimas (pagal Saporta et al., 2009, Provitera et al. 2007);

4. Paranodalinés ir nodalinés sri¢iy morfologiniy pokyciy jvertinimas (pagal Ruts et al., 2012).




VA
Pav. 2. IENF, vnt/mm



Pav. 4. Caspr (zalia spalva)-MBP (raudona spalva), objektyvinis padidinimas 40x.




Pav. 3. PGP9.5 (Zalia spalva)-MBP (raudona spalva), objektyvinis padidinimas 40x.




