Klinisk retningslinie for bgrn med katarakt 0-6 ar samt bgrn med andre
linsesygdomme

Baggrund

Katarakt (gra steer) og andre linsesygdomme hos bgrn adskiller sig pa vasentlige mader fra katarakt hos
voksne. Tidlig (medf@dt) gra staer hos bgrn, der ikke fiernes i tide, kan give uopretteligt nedsat syn, og gra
steer opstaet senere i barnealderen giver ogsa risiko for amblyopi.

Formal

Formalet med den kliniske retningslinje er at sikre evidensbaseret ensartet behandling af hgj kvalitet pa
tveers af landet og sikre hensigtsmaessige patientforlgb.

Malgruppe

@jenlaeger i Danmark

Afgraensning af patientgruppe

Patientgruppen omfatter saledes bgrn (< 6 ar) med katarakt. Denne gruppe inkluderer kongenit katarakt,
udviklingsmaessig katarakt (evt. systemsygdom), komplicerende katarakt efter anden sygdom eller
systemisk behandling (straling, medicin) samt katarakt efter traumer. For fuldsteendighedens skyld omfatter
patientgruppen ogsa anden linsesygdom hos bgrn (f.eks. linseluksation) hvor behandlingen og kontrol
ligeledes er en ekspertfunktion.

Screening

| Sundhedsstyrelsens vejledning om forebyggende sundhedsydelser hos bgrn og unge (senest opdateret i
2019) anfgres, at screening for medfgdt gra staer hos alment praktiserende laege skal forega ved pencillygte
ved 5 ugers undersggelsen. Dette medfgrer ikke tilstraekkelig tidlig diagnostik i forhold til bl.a. vores
naboland Sverige (Haargaard et al. 2015). Tidlig diagnostik og behandling er af veesentlig betydning for
synsprognosen. Hver uge operation forsinkes fra fgdselstidspunktet vil medfgre 1 linjes permanent synstab
og operation efter 14 ugers alderen vil i bedste fald resultere i svagsyn (Birch et al. 2009).

Folketinget har derfor pa Finansloven for 2024 er afsat midler til implementering af national rgd refleks
screening. Screening med rgd refleks undersggelse udfgres samtidig med den neonatale hgrescreening
implementeres i lgbet af 2024 og vil forhabentlig medfgre tidligere diagnostik.

Nyfgdte bgrn med kongenit katarakt i familien bgr ses af gjenlaege i den fgrste levemaned



Visitation og indikation for behandling (operation):

Ved mistanke om katarakt hos et barn (0-6 ar) eller anden linsesygdom henviser praktiserende gjenlaege
eller gjenafdeling hurtigt til det regionale bgrneoftalmologiske center, som bestar af bgrneoftalmolog,
ortoptist og evt optometrist. Ved behov for kirurgisk vurdering henvises patienten til Aarhus
Universitetshospital eller Rigshospitalet, der har hgjt specialiseret funktion.

Beslutningen om at operere for kongenit katarakt tages, nar der er udsigt til, at operationen vil bedre synet,
og at denne gevinst opvejer de risici og ulemper, der matte vaere ved indgrebet. | princippet afviger
kriterierne for operation ikke fra kriterierne for de voksne, der kan inddeles i

1. Subjektive (vaesentlig synsnedsaettelse og/eller bleending)
2. Objektive (klinisk undersggelse der konstaterer linsesygdom som sandsynlig arsag til synsnedsaettelsen)

Hos bgrn er der imidlertid en raekke faktorer, der kan pavirke resultatet, og som ma medtages i
operationsindikationen, herunder:

1. Unilateral eller bilateral katarakt
2. Almen sygdom

3. Okulaer komorbiditet

4. Alder ved diagnose

| de tilfeelde, hvor en teet gra staer kan forklare en stor synsnedsaettelse, og hvor der ikke er ledsagende
sygdom, der kan pavirke synsresultatet, er indikationen som regel klar. Opgaven bestar efterfglgende i

uden forsinkelse at planlaegge operation med iveerkszettelse af relevant amblyopibehandling og optisk

rehabilitering sa hurtigt som muligt.

| andre tilfaelde, hvor der kun er moderat katarakt, eller hvor der mistankes allerede at vaere udviklet
irreversibel amblyopi eller andre forhold, der taler imod operation, kan operationsindikationen veere mere
usikker. | disse tilfaelde ma beslutningen tages ud fra en helhedsvurdering, der kreever samarbejde mellem
kirurg, bgrneoftalmolog og foraeldre.

Anden linsesygdom: Ved speciel linse-morfologi, f.eks. sublukserede linser vil valg af behandlingsstrategi og
kirurgisk metode samt opfglgning bero pa en individuel vurdering — gerne ved en konference-beslutning.

| alle tilfelde er det vigtigt at informere foraeldrene om det forventede forlgb, sa godt det lader sig ggre og
specielt at sikre sig foraeldrenes forstaelse for den ngdvendige efterbehandling, der er mindst lige sa vigtig
som kirurgien.

Udredning/undersggelser fgr operation
Den laegelige udredning (som regel ved bgrneoftalmolog) omfatter:
Anamnese inkl. dispositioner og forlgb af graviditet og fgdsel.

Fuld oftalmologisk undersggelse af barnet inklusiv biometri hvis muligt.



Evt foto af forreste gjenafsnit.
Evt supplering med spaltelampeundersggelse af foreldrene for at konstatere evt hereditet.

Ved dobbeltsidig katarakt, hvor der ikke er en kendt arvelig disposition, skal patienten henvises til
padiatrisk vurdering mhp afklaring af setiologien.

Bilaterale bgrne-katarakter er hos stgrstedelen betinget af genetiske arsager (Kessel et al. 2021). For alle
med bilateral katarakt, hvor arvegangen og/eller mutationen ikke pa forhand er kendt i familien, skal
genetisk udredning tilbydes som et vaesentligt element i samarbejde med klinisk genetiker. Fgrstevalget er
helgenomsekventering gerne som trio. Den genetiske udredning er vaesentlig mhp at afklare associeret
systemisk sygdom.

Man kan derudover overveje at udrede for metaboliske sygdomme med undersggelse af: glucose, jern,
transferrin, ferritin, laktat, calcium, PTH, fosfat, basisk fosfatase, ASAT, TSH, T4, T3, P-aminosyrer, urin-
metabolisk screening, almen objektiv undersggelse, samt vurdering af om der er specielle risikofaktorer ved
generel anaestesi. Derudover kan overvejes TORCH titre, array CGH, meget lang-kaedede fede syrer og
phytansyre samt oligosaccharider.

Operationstidspunkt

Det tilstraebes at operere bgrn med synstruende en-og dobbeltsidig medfgdt katarakt 5-8 uger efter
terminsdato, da tidlig operation er essentiel for et godt synsudbytte men operation tidligere end 5 uger
medfgrer hgjere risiko for glaukom-udvikling (Bothun et al. 2020, Nystrém, Magnusson & Zetterberg 2020).

Hos bgrn hvor diagnose- og debut-tidspunktet er senere end dette, ma operationstidspunktet og indikation
bestemmes ved konferencebeslutning.

Operationen

Operationsteknikken hos bgrn afviger fra den normale teknik, der bruges hos voksne. Pa grund af de sma
dimensioner kan der med fordel anvendes instrumenter af mindre kaliber. Selve katarakt fjernelsen
kombineres med en kapsulotomi af bageste kapsel og anterior vitrektomi, hvis der ikke lzegges bag-in-the-
lens. Dette er for at reducere risikoen for udvikling af efterstaer. Man ser jeevnligt ledsagende patologi, som
kan kreeve saerskilt behandling.

Pa grund af de umodne forhold undgar man som regel at implantere en kunstig linse, sa leenge gjet er i
kraftig vaekst. Primeer linseimplantation foretages derfor sadvanligvis ikke, hvis barnet er under 6 mdr,
men hvis gjnene er normalt dimensionerede (cornea-diameter > 9 mm og akselangde > 16 mm), og hvor
kontaktlinse- og amblyopibehandling kan vaere vanskelig, kan det overvejes at laegge IOL.

Som regel implanteres en primaer linse hos b@grn over 6 mdr. Det er ikke kontraindiceret at lzegge en 10L,
hos b@grn med uveitis. Det tilstraebes, at der er ro i uveitten pa operationstidspunktet, og den anti-
inflammatoriske behandling skal antageligt intensiveres — maske ogsa prae-operativt (Schmidt et al. 2021).



Postoperativt refraktionsmal, nar der ilaegges IOL (AAO guidelines):

Table 2. Age at cataract surgery and residual
refraction recommendations for target
refraction

Age at cataract Residual refraction
surgery (Diopters)

=6 months +6 to +10

6-12 months +4 to +6

1-3 years +4

3-4 +3

4-6 +2 10 +3

6-8 +1 1o +2

=8 +1t00

Hvis der er bilateral katarakt, vil der oftest blive opereret pa begge gjne samme dag. Der kan vaere enkelte
tilfaelde, hvor man vaelger at operere et gje ad gangen. Der kan tages blodprgve mhp DNA analyse (EDTA
glas) hos bgrnene med bilateral katarakt under anzestesien med forzeldrenes skriftlige samtykke (NGC
blanket:
https://ngc.dk/Media/3/6/NGC_samtykkeblanket%20til%20omfattende%20genetisk%20analyse%20i%20b
ehandling_10.12.2020%20(3).pdf).

Efter operationen

En regelmaessig klinisk kontrol efter operationen er afggrende for det endelige synsresultat. De fgrste
kontroller foregar i hgjtspecialiseret regi. Kontrollerne kan senere overga til regionalt regi.

Problemstillinger:

Den postoperative inflammation er ofte stor og kan kraeve intensiv steroid-behandling. Den hyppigste
dosering vil veere topikal antibiotika-og steroid-behandling — x 6 dagligt de fgrste 3 dage — herefter x 3
dagligt til 3 uger postoperativt. Der kan eventuelt dryppes med tropicamid gjendraber, 0,5%, x 2 dagligt i 1.-
3. postoperative dag.



Steroid-behandling hos sma bgrn kan udlgse binyrebark-insufficiens, derfor skal bgrn under 6 maneder
have foretaget en Synacthen-test 1 uge efter ophgr af steroid-behandling. Dette kan forega pa regionalt
sygehus, hvis det geografisk er at foretraekke. Har barnet binyre-insufficiens kan det blive mere pavirket ved
sygdom samt have vanskeligere opvagnings-forlgb ved universel anaestesi. Dette skal foraeldrene orienteres
om og de skal informeres om at kontakte en bgrneafdeling, hvis barnet far diarré eller feber over 1 dggns
varighed under gjendrabebehandling. Hvis et barn i behandling med steroid gjendraber skal bedgves, skal
patienten peroperativt have “en steroid-paraply” for at give et nemmere forlgb.

Optisk rehabilitering er kompliceret hos bgrn pga samtidig amblyopirisiko og kooperation men ogsa pga de
ofte store refraktionsanomalier og bgr forega hos optometrist med specialviden pa omradet. Spaedbgrn,
som far implanteret en IOL, vil forventeligt have en stor rest-refraktionsanomali, der kreever optisk
korrektion med briller og/eller kontaktlinser. | takt med barnet bliver mere mobilt (gaende) vil der vaere
behov for korrektion for bade afstand og naer for at sikre den bedste synsudvikling, eftersom bgrn med I0L
ikke kan akkommodere.

Refraktionen skal males hyppigt og korrektionen skal justeres jeevnligt og styrken reduceres svarende til
@jets vaekst. Tilretning af kontaktlinser og/eller briller hos sma bgrn og szerligt afake bgrn er en specialist
opgave og bgr forega i taet samarbejde med bgrnegjenlaege.

En del bgrn med gra staer vil have behov for specialoptik i form af svagsynsoptik, filter — eller farveskiftende
glas.

Amblyopi-behandling: Ved den unilaterale katarakt tildeekkes det raske gje hver anden dag alle vagne timer
de fgrste 6 mdr, herefter nedtrapning alt efter individuel vurdering. Ved bilateral katarakt vil amblyopi-
behandling veere individuel alt efter behov. Der vil ofte vaere behov for mangearig amblyopi-behandling.

Synsbetydende efterstaer udger en risiko for amblyopi og bgr fjernes.

Trykforhgjelse gger risikoen for udvikling af glaukom, som kan pavirke synsfunktionen, hvorfor patienterne
skal fglges livslangt hos gjenlaege. Ved udvikling af tryk-forhgjelse anbefales ukonserveret timolol depot x 1
om morgenen og ved manglende effekt suppleres med latanoprost ukonserveret x 1 om aftenen. Ved
fortsat for hgjt tryk skal konfereres med glaukom-leege og det kan overvejes at erstatte timolol med
ukonserveret timolol/dorzolamid x 2.

Typisk postoperativt kongenit katarakt forlgb

Sa tidligt som muligt iveerksaettes kontaktlinse/brille- og amblyopi-behandling. Hvis barnet har faet IOL, skal
patienten forsynes med briller og/eller kontaktlinse efter behov indenfor en maned.

Hvis barnet er sveert at undersgge i vagen tilstand, kan det vaere hensigtsmaessigt at supplere med
undersggelse i universel anaestesi (UA) for at kontrollere det kirurgiske resultat, refraktionen og evt.
komplikationer.

Kirurgen ser patienten dag 1, uge 1-2 og uge 3 efter operation.

Herefter overgar kontrollerne til bgrneoftalmolog, optometrist og ortoptist med ambulant undersggelse



Kontroller af barnet 0-2 ar

Kontroller ca. hver 3. maned med flg:

1. Visus

2. Tryk

3. Spaltelampeundersggelse, specielt mhp. evt. kontaktlinseforhold og efterstaer
4. Refraktionering (skiaskopi og/eller retinomax)

5. Oftalmoskopi

6. Biometri og OCT hvis muligt én gang arligt

Kontroller af barnet fra ca. 2 dr til ca. 10 dr

Kontroller ca. hver 6. maned med flg

1. Visus

2. Tryk

3. Spaltelampeundersggelse, specielt mhp. evt. kontaktlinseforhold og efterstaer
4. Refraktionering (skiaskopi og/eller retinomax)

5. Oftalmoskopi

6. Biometri og OCT hvis muligt én gang arligt

Barnet ses hver 6. maned af bgrneoftalmolog, og hvis barnet bruger kontaktlinser ogsa af en optiker. Bgrn
med IOL ses af optiker ca. 1 gang arligt. Trykmaling og papilvurdering bgr foretages ved hver kontrol hos
bgrne-oftalmologen. Intervallet er afhangigt af om barnet har mikroftalmi eller andre gjenmisdannelser
(her er brug for taettere kontroller end hos bgrn med normal stgrrelse gjne) og afthaengigt af det fysiske og
psykiske forlgb.

Fra ca 7 ars alderen kan barnet overga til arlige kontroller ved bgrneoftalmolog og optiker ved
tilfredsstillende forhold

Kontroller af barnet over 10 Gr

Barnet ses en gang arligt hos praktiserende gjenlaege. Trykmaling og papilvurdering bgr foretages ved hver
kontrol hos gjenlaegen. Der kan dog vaere gjenmaessige eller alment udviklingsmaessige arsager til, at
kontrol bgr fortsaettes hos bgrneoftalmolog. Patienter opereret for gra stzer i barnealderen skal have
foretaget arlige gjenlaegekontroller resten af livet.

Ved nyopstaet nedsat syn, eftersteer eller mistanke om glaukom-udvikling/-progression pa trods af 2-stofs
behandling skal patienten genhenvises til hospitals-afdeling.
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