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Allmant om kliniska riktlinjer

Avsikten med kliniska riktlinjer

Kliniska riktlinjer ar framtagna for att ange riktlinjer for en minsta niva for hur
undersokning och/eller bedomningar respektive atgarder bor utféras vid hantering av
patienter av olika kategorier som Optikerforbundet efter beddmning faststéllt ska
galla i Sverige.

Riktlinjer & omfattande men kortfattat beskrivna. Referenser ar inkluderade.
Respektive optometrist/optiker ar ansvarig for att uppratthalla denna minsta niva,
samt att gora de kompletterande undersékningar som kan kravas i det enskilda fallet,
eller om nytillkommen kunskap visar att sa bor ske.

Kliniska riktlinjer revideras lopande.

Optiker och optometrister

| Sverige finns sedan september 2016 optiker med behdrighet att rekvirera och
administrera lakemedel vid sina undersokningar. Dessa optiker har ratten att
anvanda titeln optometrist i Sverige, vilket 6verensstammer med den internationellt
anvanda titeln.

Titeln optometrist anvands bland annat av Region Skane (Melin, 2019).

For att inte skapa oklarhet avseende titeln optometrist, far inte andra &n de som har
behdrighet som optiker att rekvirera och administrera lakemedel, anvanda titeln
optometrist.

Optometrister utgor idag ca 15% av den totala yrkeskaren av optiker. Denna andel &ar
i stigande.

Optometrister och optiker &r de som utfér majoriteten av priméra
o6gonundersokningar i Sverige (http://www.ecoo.info, 2017).

Optometrister och optiker har en viktig funktion i den svenska dgonhalsovarden.
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Tillstandet/sjukdomen keratokonus

Keratokonus ar en corneal sjukdom med okand etiologi som tunnar ut och
deformerar cornea vilket resulterar i ett karaktaristiskt toppigt och konformat
utseende. Tillstandet ar relativt ovanligt men det &r den vanligaste corneala ektasin.
Prevalensen hos den allméanna befolkningen bedéms vara 54 per 100 000 invanare.

Patologin involverar det corneala epitelet, framre basalmembranet och stromat.
Epitelets basalmembran kan bli tjockare, centrala, framre gransmembranet kan bli
tunnare eller ga forlorat. | en histopatologisk undersékning pa 6gon med keratokonus
fran University of Houston College of Optometry i Texas fann man ett tkat antal
celler och avlagringar i vavnaden i de framre delarna av stromat. Denna
undersokning visade ocksa uttunning av bade centrala och perifera cornea.

Cornealtjockleken varierar mellan individer och normal, central cornealtjocklek i friska
dgon ar i genomsnitt 540 um och tjockare utat periferin.

Vid keratokonus sker en progressiv, asymmetrisk uttunning av cornea. Corneas apex
forskjuts successivt fran synaxeln till vanligtvis en inferior-temporal position vilket
leder till suddig syn, progredierande myopi och oregelbunden astigmatism. Stromat
star for corneas stabilitet vilket i och med den gradvisa fértunningen tillsammans med
Ogats normala intraokuléra tryck orsakar en protrusion av cornea.

Keratokonus genes ar okand men tros vara multifaktoriell dvs en kombination av
genetiska, biokemiska samt miljobetingade faktorer. Hereditet har faststallts foér 10 %
av patienter med keratokonus.

Abnormal gnuggning av 6gonen kan ocksa relateras till keratokonus och corneala
arrbildningar kan férekomma innan man har bdorjat bara kontaktlinser hos patienter
med en kronisk vana att gnugga dgonen.

| nyare studier har det dokumenterats en forekomst av laggradiga inflammatoriska
processer dar keratokonus-drabbade hornhinnor visats ha en 6kad oxidativ stress.
Hogre nivaer av inflammatoriska mediatorer som cytokiner och proteaser har
uppmatts och tros vara en bidragande faktor till den resulterande degenerationen av
corneal vavnad. Gnuggning av dgonen kan leda till en 6kning av corneas temperatur,
uttunning av epitelet och en 6kad koncentration av inflammatoriska celler i tarfilmen
saval som tillfalligt férhojt IOP eller andra mekaniska trauma.

Keratokonus ar aven associerad med miljébetingade faktorer som upprepande
dgongnuggning, atopisk dermatit, allergi och UV-exponering samt andra tillstand som
Manfans syndrom, Lebers kongentiala amauros, Ehlers-Danlos syndrom,
osteogenesis imperfecta och Downs syndrom. Associationer till andra
dgonsjukdomar inkluderar vernal conjunctivit, bla sclera, aniridi och ectopia lentis.
Keratokonus tros kunna uppkomma sekundart till kronisk gnuggning av 6gonen vid
vernal keratoconjunctivit och vid atopisk keratoconjunctivit. Keratokonus ar ovanligt
vid retinitis pigmentosa.
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Initialt drabbar keratokonus vanligen unilateralt men ar i regel en bilateral sjukdom
med progress. For ungefar 50% av fallen utvecklas keratokonus pa andra 6gat inom
16 ar.

Keratokonus debuterar vanligen i puberteten och stabiliseras i 30 till 40 ars aldern.
Patienterna ar i allmanhet unga och friska personer och tillstandet drabbar samtliga
etniciteter och koén. Uttunning av centrala och paracentrala cornea och forskjutning
utat/nedat av apex foljt av oregelbunden astigmatism ar de forsta tecknen pa
keratokonus. Keratometri visar kupigare och alltmer oregelbundna cornealradier.

Cornealtopografi ar den basta metoden for att upptacka tidig keratokonus redan
innan patienten upplever symptom. Symptomen som kommer initialt nar sjukdomen
progredierar ar ofta unilateral synférsamring och distorsion p.g.a. oregelbunden
astigmatism.

Akut hydrops ar ovanligt men det ger symptom som plotslig smérta, fotofobi och
kraftig synnedsattning. Akut hydrops ar rupturer i Descemets membran som leder till
stromalt 6dem i cornea. Brottet laker och 6demet férsvinner inom nagra veckor till
manader men arr och veck i stromat kvarstar och de paverkar synskarpan i
varierande grad. Utlakt hydrops kan ge forbattrad synskarpa pa grund av arrbildning
och utflatning av konen.

Viktiga riskfaktorer for akut hydrops ar allergier och intensiv gnuggning av dgonen
Behandlingen av akut hydrops inkluderar medicinsk behandling med hypertona
O0gondroppar, antibiotika och corticosteroider.

For 12 - 20% av fallen ar kirurgisk atgard nodvandig.

Kontaktlinstillpassning post hydrops kan ge battre visus och intracornealt
ringsegment eller cornealtransplantation kan vara aktuellt.

Symptom

Symtomen pa keratokonus ar synnedséattning och distorsion p.g.a. oregelbunden
astigmatism som Okar. Initialt utvecklas keratokonus unilateralt men évergar
vanligtvis till ett asymmetriskt bilateralt tillstand. Patienten behdver frekvent byta
glastgon i takt med att tillstdndet utvecklas och férandringarna i corneas topografri
leder successivt till att tidigare presterad synskarpa blir svar att uppna. Narvisus ar
oftare battre an forvantat i jamforelse med basta méjliga avstandsvisus.

5 (11)



Kliniska fynd

De klassiska fynden vid keratokonus kan hittas redan vid autorefraktormatningen dar
de koncentriska ringarna ger en asymmetrisk och forvrangd reflektion pa cornea.
Olika refraktion H/V, olika K-varden H/V och olika visus H/V samt familjehistorik ar
viktiga indikationer som bor foljas upp.

Corneala arr kan forkomma utan att patienten bar kontaktlinser.

Corneas apex med dess tunnaste del ar vanligen forskjuten fran synaxeln vid
keratokonus. Det kan dock vara ett kompletterande kliniskt fynd till de 6vriga fynden i
synundersokningen.

Keratometri visar hoga varden av astigmatism och corneal brytkraft (medeltalet fér en
frisk corneas brytkraft &ar ca 43 D). En gradering av keratokonus gors med hjalp av
hornhinnans keratometriska medelvarde och kategoriseras enligt féljande:
Keratometervarden for tidigt stadium bedoms ligga vid < 48 D/7,0 mm fér mattlig
keratokonus mellan 48D/7mm och 54D/6,25 mm och for svara stadier >54D/6,25
mm).

Cornealtopografi ar den basta metoden for att upptacka tidig keratokonus redan
innan patient upplever symptom och ar for narvarande den metod som anvands
primart for att diagnostisera keratokonus.

Tidiga tecken pa keratokonus med cornealtopograf ger matvarden som visar
forflyttning av corneas apex, forandringar av epitellagrets cellfdrdelning, foréandring av
anterior och posterior corneal-astigmatism samt variation i corneal-tjockleken.

Pakymetri med en central matning av cornealtjockleken &r i sig en opalitlig indikator
for att diagnostisera keratokonus i och med att keratokonus kan férekomma aven
med en central cornealtjocklek inom normala varden.

| en studie fran 2016 av Hashemi et al. uppmattes (med Pentacam) corneas
minimumtjocklek fér normala hornhinnor till 537 + 31 um, subklinisk keratokonus 499
+ 32 um, mild keratokonus 473 + 38 um, mattlig keratokonus 439 + 40 um och svar
keratokonus 415 £ 58 ym.

Optical coherence tomography (OCT) av framre segmentet ger topografiska varden
av cornealtjockleken, vilket kan utvardera den minsta tjockleken samt
cornealvolymen.

Vid retinoskopi kan saxrorelser ses fran dgonbottenreflexen som kommer av att olika
delar i pupillen har olika refraktionsvarden dar det kan skilja flera dioptrier.
Underso6kning med oftalmoskopi kan visa en oljedroppsreflex via retroilluminationen,
ett fynd som aven kallas Charleuxs tecken eller Charleux oljedroppsreflex. Reflexen
syns bast vid mydriatisk pupill pa rekommenderat arbetsavstand av 50 cm.

Vid biomikroskopi kan framtradande och fortjockade corneala nerver vara ett tecken
pa keratokonus.
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Andra tecken pa keratokonus som kan ses vid biomikroskopi ar:

Uttunning av cornea framforallt vid konens apex.

Vogts striae ar tunna parallella vertikala linjer i stromats posteriora delar som
kommer av kompression av Descemets membran (PLM) och som forsvinner
vid forsiktigt tryck mot égongloben.

Fleischers ring bestar av jarnutfallning av hemosiderin vid konens bas och ses
tydligast med hjalp av blaljusfilter.

Munsons tecken ses vid blickriktning ned da konen ger undre 6gonlocket ett v-
format utseende.

Rizzutis tecken ger en ljusreflex vid nasala limbus da ett starkt ljusknippe fran
exempelvis en penlight riktas pa cornea snett fran dess laterala sida.

Stromal arrvavnad kan vara forstadiet till akuta hydrops.

Akuta hydrops ar cornealédem som kommer av plotslig ruptur i Descemets
membran.

Differentialdiagnoser

Komplikationer av refraktiv laser-kirurgi kan leda till ectasi (toppig
oregelbunden uttunnad cornea) men ar ovanligt.

Pellucid marginal degeneration (PMD) ar en icke inflammatorisk ectasi i
cornea. Den har liknande kliniska karaktaristika som keratokonus,
keratoglobus och Terrien marginal degeneration. Patienter med PMD brukar
vara i vuxen alder da sjukdomen debuterar och progressionen &r
langsammare. Det &r den inferiora delen av cornea som paverkas.
Uttunningen ar belagen ca 1 mm fran limbus och stracker sig likt ett band
mellan kl. 4 och 8.

Tillstandet ger sallan akuta hydrops och fynd som Fleischers ring eller Vogts
striae forekommer inte.

Spaltlampeundersodkning &ar ett bra satt att skilja PMD fran andra corneala
ectasier.

Corneal topografi visar vanligen en bild som ser ut som "kissing birds ” men
det kan inte anvandas enbart for att sérskilja mellan PMD och keratokonus.
Scheimpflug instrument ger viktig information i form av pakymetriska kartor
som hjalper att sakerstalla diagnosen PMD.

Patienter med PMD kan ha relativt bra korrigerad visus med glaségon men de
besvéras av skuggbilder som ar svara att korrigera. Tillpassning av mjuka
kontaktlinser, corneala formfasta kontaktlinser med stdrre diameter,
piggyback-tillpassning eller sklerala linser ger oftast battre visus.

Keratoglobus ar ett valdigt ovanligt tillstadnd dar den corneala uttunningen
drabbar cornea mer generellt. Keratoglobus ger hela cornea ett globformat
utseende istallet som vid keratokonus en konliknande paracentral protrusion.
Eftersom hela cornea &ar uttunnad kan corneal transplantation vara uteslutet.
Tillpassning av medicinska kontaktlinser &r ocksa en utmaning.

Terrien marginal degeneration k&nnetecknas av ett smalt band av perifer
uttunning av corneala stromat.
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Synkorrektion for patienter med keratokonus

Det ar viktigt att optiker och dgonléakare ofta och regelbundet féljer upp patienter med
keratokonus for att kontrollera eventuell progression. Refraktion, K-varden samt visus
bor kontrolleras.

Man kan anta att det innebéar att keratokonusen progredierar om

- myopin okar mer @n 1 D inom nagra manader

- cylinderstyrkan okar

- K-varden blir kupigare och mer oregelbundna

- olika forandring hdger och vanster 6ga.

Vid kontrollbestken ska dokumenteras:

- refraktion med bésta okorrigerade och korrigerade visus (med glasogon
och/eller kontaktlinser)

- biomikroskopiska fynd

- K-varden

Det ar ocksa viktigt att optiker foljer upp patienter med keratokonus for att ge basta
mojliga synkorrektion och darmed majlighet att leva ett normailt liv.

Om visus kan forbattras med hjalp av stenopeiskt hal (pinhole) kommer tillpassning
av kontaktlinser som mjuka speciallinser, corneala kontaktlinser eller sklerala
formfasta linser ge forbattrad visus.

| tidiga stadier av keratokonus kan synfelet korrigeras med glaségon och mjuka
kontaktlinser.

| moderata stadier av keratokonus kan corneala RGP linser, piggyback eller
specialdesignade mjuka eller formfasta kontaktlinser samt sklerala linser tillpassas.
| framskriden keratokonus, post graft eller post hydrops dar corneal-ytan &r mer
oregelbunden kan formfasta sklerala linser eller specialdesignade corneala
kontaktlinser vara ett battre alternativ.

Om sjukdomsutvecklingen framskridit langre kan centrala corneala opaciteter och
arrbildning uppsta vilket leder till ytterligare synnedsattning.

Patienter med keratokonus bor fa mojlighet att prova formfasta corneala eller sklerala
speciallinser for att undvika corneal transplantation. Remittera till optiker som har
erfarenhet av kontaktlinstillpassning pa patienter med keratokonus om du inte sjalv
vill tillpassa speciallinser.

Vid misstanke om keratokonus ar det viktigt att patienten remitteras till 6gonlakare for
diagnos och behandling. Tidig diagnos ar avgoérande for att patienten ska tillgodoses
en sa effektiv behandling som majligt och for att kunna undvika att en kirurgisk atgard
ska bli nédvandig.

Corneal korsbindning (corneal cross-linking, CXL) lanserades i bérjan av 2000-talet
och har en god bromsande effekt av sjukdomsférloppet. CXL passar for patienter
med hdg risk for progression med en klar cornea med corneal minimitjocklek som ar
>400 pm for att med sakerhet undvika negativ paverkan pa corneala endotellagret.
Behandlingens mal ar att med hjalp av Riboflavin som ar ett ljussensibelt &mne, bilda
tvarbindningar mellan de stromala molekylerna genom att exponera &mnet for UVA-
ljus och darigenom fa en 6kad hornhinnestabiliteten.
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En teori till varfor keratokonus stabiliseras i 30 ars aldern &r just att det sker en
naturlig tvarbindningsprocess med 6kad alder. Om anda corneal kirurgi skulle visa
sig bli nédvandig paverkar inte CXL forutsattningarna for en sadan efterfoljande
behandling.

Tillpassning av corneala kontaktlinser eller sklerala linser ar ocksa mojligt och ofta
nodvandigt efter CXL.

Nar visus inte langre kan forbattras med medicinska kontaktlinser kan kirurgiska
ingrepp som penetrerande keratoplastik (PK) eller DALK utforas. Kirurgiska ingrepp
ar ingen bot for keratokonus och manga behover fortsatt fa hjalp med formfasta
sklerala linser eller specialdesignade corneala kontaktlinser.

Remittering

Patienten remitteras till dgonlakare via vanlig postgang for diagnos. Ju tidigare
stadium i sjukdomsfdrloppet diagnosen kan stéallas desto battre prognos for den
drabbade patienten, da lamplig behandling kan sattas in for att senare kunna undvika
en cornealtransplantation.
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