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Introduction

Zanna et al. (2008) ont rapporté que les mutations d'OPAL entrainent un défaut de la synthése de

I'ATP qui suggere un mécanisme pathogéne commun avec la maladie de Leber (NOHL), une
neuropathie optique qui est due a des mutations de 'ADN mitochondrial.

Carelli et al. (2011) rapportent un essai thérapeutique avec I'idébénone, un anti oxydant, sur des

patients atteints d’'une NOHL avec des résultats positifs.

Population
L'essai de traitement porte sur 7 patients porteurs de 4 mutations différentes du géne OPAL. Les
patients ont entre 12 et 47 ans. L'acuité visuelle, la perception des couleurs, le champ visuel

présentent des anomalies de degrés différents selon les cas.

Méthode

Produit utilisé : Mnésis (idébénone), Takeda lItalie, comprimés de 45 mg. Les doses journalieres
administrées sont différentes selon les patients (entre 1000 mg/jour et 675mg/jour). Les résultats
sont basés sur 'amélioration ressentie par les patients et sur la comparaison des mesures initiales

et finales de la vue de chaque patient.

Résultats

Aprés 18 mois de traitement, 5 patients ont la sensation de mieux voir. Parmi eux, 4 présentent
une amélioration objective de l'acuité visuelle. Parmi ceux-ci, un seul présente une amélioration de
la perception des couleurs. Les deux autres patients, malgré l'absence de ressenti, ont une

meilleure acuité visuelle pour un et un meilleur champ visuel pour l'autre.

Conclusion
Ces résultats, sont positifs et encourageants. lls ont cependant une portée limitée notamment
parce qu'ils sont recueillis sur un trés petit nombre de personnes, qu'il n'y a pas eu de groupe

témoin constitué et que le dosage de I'idébénone est différent selon les patients.
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