FALLBESKRIVNING

Xero

hindra

d

mi-tidig diagnos kan
"reversibla ogonskador

MISSTANK DIAGNOSEN VID OGONSYMTOM OCH RISK FOR MALNUTRITION
- FALL MED 7-ARIG POJKE MED AUTISM BESKRIVS

Arman Enekvint,
ST-lakare i 6gonsjuk-
domar, Ogonsjukvard,
Sahlgrenska universi-

tetssjukhuset, MéIndal
@ arman.enekvint@vgre-
gion.se

Wolf Wonneberger,
doktorand, dverlakare,
korneateam, Ogon-
sjukvard, Sahlgrenska
universitetssjukhuset,
MélIndal; Sahlgrenska
akademin, G6teborgs
universitet

Madeleine Zetter-
berg, professor,
dverlakare, Ogonsjuk-
vard, Sahlgrenska
universitetssjukhuset,
Mélndal; Sahlgrenska
akademin, Géteborgs
universitet

Xeroftalmi ar den vanligaste orsaken till undvikbar
blindhet hos barn i varlden [1]. Sjukdomen kan ha
andra orsaker, men bendmningen xeroftalmi anvinds
som regel for att beskriva 6gonpaverkan till f6ljd av
A-vitaminbrist. Varje ar drabbas ca 200 miljoner barn
av A-vitaminbrist, varav ca en halv miljon blir blinda
[1,2]. Sjukdomen ar vanlig i utvecklingsldnder (u-lan-
der) men kan ocksd forekomma i industrilander
(i-lander).I denna artikel beskriver vi ett fall av xerof-
talmi hos en 7-arig autistisk pojke fédd och uppvuxen
i Sverige. Godkdnnande for publicering av fallbeskriv-
ningen har inhdmtats fran malsman.
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En 7-arig autistisk pojke med intellektuell funktions-
nedsittning inkom pa akutlarm till Sahlgrenska uni-
versitetssjukhuset. Han hade feber med oklart fokus
men hade haft en 6goninflammation i tre veckor. Via
vardcentralen hade man forsokt att behandla 6gon-
besviren i tva omgangar med 6gonsalva innehallan-
de fusidinsyra respektive 6gondroppar med kromog-
licinsyra. Pojken lades in, och urinodling visade vixt
av Pseudomonas aeruginosa med bred resistens; CRP
var 190 mg/l. Han behandlades med cefotaxim intra-
venost, madde béttre redan efter en dag och kunde bli
utskriven dag tva.

Knappt tvd manader senare inkom pojken anyo
akut. Behandlingen som givits via vardcentralen med
6gonsalva och dgondroppar hade inte givit nagon ef-
fekt. De senaste 3 dagarna hade pojken, som normalt
brukade titta pa sin ldsplatta, ej visat nagot intresse
for detta och istillet endast tittat ned i singen eller
marken. Pojken var mycket svarundersokt, men man
lyckades till slut halla isdr 6gonlocken och notera-
de da en stor vit flaick centralt pa hoger kornea. Han
blev remitterad akut till Sahlgrenskas 6gonklinik dar
undersokning i narkos dagen efter visade omfattan-
de uttorkningsdefekter bilateralt med Bitot-flickar
(hyperkeratotiska flickar i konjunktivan) samt per-
foration av hoger kornea (Figur 1). Misstanke om di-
agnosen xeroftalmi vicktes. Man satte in 6gonsalva
med ciprofloxacin samt 6gondroppar med cefuroxim
bilateralt. Blodprov for nutritionsstatus inklusive vi-
tamin A togs vid férnyad undersékning i narkos da-
gen dirpa i tatt samarbete med barnkliniken. A-vita-
minprovet ar ljuskdnsligt och maste transporteras i
ljusskyddad behallare och analyseras endast pa ett fa-
tal laboratorier i Sverige, bland annat i Lund dit detta
prov skickades. Man forsokte bestélla vitamin A i hog-
dos, men det visade sig vara svart att fa tag i. Under

tiden paboérjades behandling med receptfri vitamin
A-6gonsalva 250 IE/g retinolpalmitat samt multivita-
mintabletter. Vid ndrmare anamnesupptagning fram-
kom att pojkens kost de senaste dren endast bestatt av
ris, chips och lask. Tidigare at han dven yoghurt, men
slutade med detta for ca 2 ar sedan da mamman fatt

»Vid nirmare anamnesupptagning
framkom att pojkens kost de senaste
aren endast bestatt av ris, chips och
lask.«

information fran vardpersonal att pojken troligen var
laktosintolerant och endast skulle ata laktosfritt, vil-
ket pojken inte tyckte om. Dietisthjilp fran barnha-
bilitering hade ocksa provats de senaste aren, tyvarr
utan framgang.

En ny undersokning i narkos efter 5 dagar visade
viss forbattring men fortfarande mycket torra 6gon,
och korneas utseende var ofordndrat. Drygt en vecka
efter inskrivningen erholls svaret pa vitamin A som
analyserats i Lund, dir man tidigarelagt analyskor-
ningen endast for pojkens skull. Vitamin A i form av
retinol var <0,2 pmol/l (ref 0,7-1,9 pmol/l), vilket be-
kraftade diagnosen xeroftalmi. Samma dag leverera-
des hogdos vitamin A i form av orala droppar (Vitadral
30,2 mg/ml, licenspreparat). Pojken erholl 200 000 IE
samma dag med ytterligare en dos dagen efter samt
en ny dos 14 dagar senare, enligt WHO:s riktlinjer [3].
Redan 2 dagar efter den forsta dosen sags en drama-
tisk forbattring dar pojken nu ocksa boérjade 6ppna
o6gonen spontant. Vid ny undersékning i narkos med
beredskap for en lamelldar hornhinnetransplantation

HUVUDBUDSKAP

o Diagnosen xeroftalmi fordrojs latt i industrilander.

o Ett av de forsta 6gonsymtomen vid xeroftalmi ar
nattblindhet.

® Missténk xeroftalmi vid dgonsymtom och risk for
malnutrition oavsett alder.

e Barn med autism, cystisk fibros eller celiaki har hogre
risk for A-vitaminbrist.
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Figur 1. A. Hoger 6ga dag 1. Notera den skrynkliga och laderlika konjunktivan samt det vita infiltratet pa kornea med en perforation upptill. B. Vans-
ter 6ga dag 1. Notera har de stora vita beldggningarna i form av Bitots flackar som béde ses pa konjunktiva och som ansamlats vid limbus.

Figur 2. A. Hoger 6ga efter 2 manader. Notera epitelialisering av den tidigare perforationen med karlinvaxt pa kornea som foljd av Iakningen.
Konjunktivan ar latt injicerad (6kad kérlteckning), men det skrynkliga och laderartade utseendet ar borta. B. Vanster 6ga efter 2 manader. Normali-
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serad slemhinna med en klar och speglande kornea.

for hoger 6ga sig man att den tidigare smaltningen
av kornea borjat omvandlas till ett drr med epitelia-
lisering och att en fraimre kammare format sig. Ing-
en hornhinnetransplantion genomférdes. Vanster 6ga
var da nastan normaliserat.

Ytterligare nigra dagar senare satt en glad pojke pa
sitt rum pé vardavdelningen och tittade pa sin ldsplat-
ta.Via barnkliniken opererades en perkutan endosko-
pisk gastrostomi (PEG) in for att sdkra framtida na-
ringsbehov.

Tvd manader senare var ogonstatus fortfarande
lugnt, synproévning var svar pa grund av pojkens au-
tism, men synen pa hoger 6ga bedomdes vara kraftigt
nedsatt, medan synen pa vinster 6ga uppskattades
som aterstalld (Figur 2).

DISKUSSION

Patienten ovan ar det 13:e xeroftalmifallet hos ett
barn med autism i ett i-land som beskrivits i varlden,
enligt var kinnedom.Totalt har ett drygt 70-tal fall be-
skrivits de senaste 30 aren; de flesta har noterats hos
vuxna patienter med pankreatit, cystisk fibros, celiaki
eller som genomgéatt nagon form av gastrointestinalt
ingrepp sasom bariatrisk kirurgi. I Norden har tidiga-
re beskrivits ett fall i Danmark 2010 hos en vuxen pa-
tient med 6verkonsumtion av alkohol [4]. I den pedi-
atriska populationen &r det framfor allt barn med au-
tism, cystisk fibros eller celiaki som har en 6kad risk
att utveckla A-vitaminbrist [5]. Globalt ar xeroftalmi
dock betydligt vanligare - enligt WHO den vanligaste
orsaken till undvikbar blindhet hos barn [1]. Bland de
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fall som beskrivits hos autistiska barn ar den gemen-
samma nidmnaren ensidiga kostvanor, typiskt chips,
ris och brod, vilket 6verensstimmer med det ovan be-
skrivna fallet [6].

Vitamin A ar ett fettlosligt vitamin som kan erhal-
las via kosten i tva varianter: preformerat vitamin A
(retinol/retinylestrar), vilket primaért finns i animalis-
ka produkter sasom mjolk, kott, fisk och dgg, och pre-
kursormolekyler, karotenoider, i bland annat mor6t-
ter och spenat. Efter upptag i tunntarmen transpor-
teras en stor del av vitamin A till levern dar det lagras
[7]. Man har uppskattat att 200 000 IE for barn 6ver 1 ar
ger tillrackliga depaer i 4-6 manader. Vitamin A spelar
ocksa en viktig roll i immunforsvaret, dir brist leder
till 6kad morbiditet och mortalitet som en f6ljd avden
okade infektionskansligheten [8].

Da vitamin A dr nédvandigt for stavarnas funktion
ar nyktalopi (nattblindhet) oftast ett av de férsta sym-
tomen vid A-vitaminbrist. I takt med att sjukdomen
progredierar blir 6gat alltmer torrt och sa kallade Bi-
tots flackar uppkommer som f6ljd av keratinisering
av konjunktiva. vVid senare stadier paverkas dven kor-
nea samt 6gonbotten. Forandringarna dr som regel

»Forandringarna ar ... reversibla med
hogdos vitamin A fram tills det skett
en sarbildning pa kornea ...«
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FAKTA 1. Gradering av xeroftalmi enligt WHO [10].
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helt reversibla med hogdos vitamin A fram tills det
skett en sarbildning pa kornea (stadium X3, se Fakta
1); harefter har man som regel en bestaende synned-
sittning [7,9,10].

Av de fall som rapporterats i i-lander har man oftast
stillt diagnosen i ett sent stadium, varfor de flesta pa-
tienterna fatt irreversibla skador [6].1 en australisk re-
trospektiv studie fran 2016 gick man igenom samtliga
vitamin A-analyser som genomforts under en 22-ma-
nadersperiod pa ett barnsjukhus i Sydney. Av 146 barn
hade 52 A-vitaminbrist. Av de 146 barnen var det en-
dast 28 som undersoktes av en 6gonlakare [5]. Endast

ments: a guide to their 5. Chiu M, Dillon A, Wat-

case reports and a

i ett av de fall som genomgick 6gonundersékning var
remissfragestéllningen xeroftalmi.

Ovanstaende belyser vikten av ett tvarprofessio-
nellt samarbete for att pa ett tidigt stadium kunna
identifiera patienter med A-vitaminbrist och 6kad
risk for 6gonskador.

KONKLUSION

Xeroftalmi ar ovanligt i i-ldinder, men kdnnedom om
tillstandet ar viktig for att kunna stilla diagnosen i ti-
digt skede. Diagnosen bor misstdnkas hos alla patien-
ter med 6gonsymtom och risk f6r malnutrition.I den
pediatriska befolkningen bor man sirskilt beakta att
barn med autism, cystisk fibros eller celiaki har en ho-
gre risk for A-vitaminbrist. D4 den har patientgruppen
traffar manga olika professioner - bland annat dietis-
ter, psykologer och barnldkare, men inte nédvindigt-
vis 6gonlédkare - anser vi att det ar av storsta vikt med
ett tvarprofessionellt samarbete ndr man misstin-
ker xeroftalmi for att kunna stélla diagnosen sa tidigt
som mdjligt och ddrmed ocksa undvika irreversibla
ogonskador. O

o Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Inga uppgivna.
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Xerophthalmia in a 7-year-old autistic child

Vitamin A deficiency and xerophthalmia is a rare
finding in developed countries. We report a severe
case of xerophthalmia in a 7-year-old autistic child
with restricted diet. Both eyes had Bitot's spots and
ulceration. The right cornea had a perforation at
admission. After treatment with high doses of vitamin
A the right cornea epithelialized with formation of the
anterior chamber and the left eye healed completely.
This case adds to the increasing number of reports on
cases of xerophthalmia particularly in autistic children
and highlights the importance of considering vitamin
A deficiency in patients with risk of malnutrition also in

developed countries.
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