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fortunnande
korneal degeneration, dvs en sjukdom dar hornhin-
nan gradvis fortunnas utan synliga tecken pa inflam-
mation eller annan paverkan. Fértunningen sker i
hornhinnans stroma, som utgér merparten av horn-
hinnans tjocklek och star for dess mekaniska stabili-
tet. Mest uttalad ar fortunningen i mitten av hornhin-
nan, medan hornhinnans periferi har narmast nor-
mal tjocklek.

Den forsimrade mekaniska stabiliteten leder till
att hornhinnan successivt pressas ut av det norma-
la 6gontrycket, vilket ger 6kande central eller para-
central ektasi (»toppighet«) med okande brytningsfel
- vanligen astigmatism och mer eller mindre myopi
(narsynthet). Hornhinnans framre yta star for cirka
tre fjardedelar av o6gats totala ljusbrytning, och for-
andringar av hornhinnans form far ddrigenom stora
konsekvenser for synen.

Orsak, samsjuklighet och prevalens

Sjukdomens orsak ar i stort sett okdnd. Ett arftligt in-
slag kan ses ivissa fall, och pa biokemisk niva ses 6kad
oxidativ stress med paverkan pa proteaser och cyto-
kiner, vilket talar for en underliggande laggradig in-
flammatorisk process [1], trots att keratokonus alltsa
karakteriseras som en icke-inflammatorisk sjukdom.

Oftast ar patienter med keratokonus i ovrigt helt
friska, men sjukdomen kan ibland vara associerad
med allergier och atopisk dermatit, eventuellt pa
grund av 6gongnuggning under barndomen [2, 3], lik-
som med vissa bindvavssjukdomar som Ehlers-Dan-
los syndrom och osteogenesis imperfecta [2]. En stark
koppling finns till Downs syndrom; uppemot 10 pro-
cent av personer med Downs syndrom har ocksa kera-
tokonus [3],vilket i Sverige foranlett utokad screening
av denna grupp, eftersom vi nu har behandlingar att
erbjuda.

Ett keratokonusliknande tillstind kan i ovanliga
fall uppsta efter behandling av hornhinnan med ex-
cimerlaser for narsynthet, sannolikt for att laserbe-
handlingen avldgsnar vivnad och dirigenom forsva-
gar hornhinnan [4]. Keratokonus utgor kontraindika-
tion for excimerlaserbehandling av hornhinnan, och
noggranna méatningar av hornhinnan gors alltid fore
behandling med excimerlaser for att utesluta lindriga
former av keratokonus.

Prevalensen brukar anges till 50-70 per 100 000 in-
vanare beroende pa vilka diagnoskriterier som an-
vands. En nylig berdkning i Umea visade en prevalens
Pa 153 per 100 000 invanare, vilket alltsa dr en hog siff-

Figur 1. Foto fran Scheimpflug-kamera. Ogats framre del
belyses av en tunn ljusspalt och fotograferas med kameran
i 45° vinkel. Ovre bilden: I denna bild &r kameralaget
temporalt; den fortunnade, toppiga hornhinnan ses som
en bagformig struktur uppét i bilden. Nedre bilden: Normal
hornhinna som jamférelse.

ra med internationella métt. I Sverige ar keratokonus
vanligare hos méin, men ocksa detta varierar i olika
delar av varlden [3].

Forlopp

Klassisk keratokonus brukar debutera i tonaren och
progrediera till ca 30 ars alder, varefter sjukdomens
forlopp stabiliseras. Sjukdomsgrad och progresshas-

Keratokonus ar en 6gonsjukdom med i stort sett okéand
genes, dar hornhinnan fértunnas.

Sjukdomen drabbar huvudsakligen unga friska per-
soner och leder till uttalade brytningsfel och forsamrad
syn.

I dag finns effektiva behandlingar for keratokonus,
vilka dock forutsatter tidig diagnos.

Medvetenhet om sjukdomen kan bidra till att den
upptacksii tid.
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tighet kan variera kraftigt mellan individer, men dven
mellan hoger och vinster 6ga hos samma individ. Hos
kvinnor kan man se féorsimring under graviditet, san-
nolikt pa grund av hormonell paverkan [5].

Brytningsfelen vid keratokonus &r oregelbundna
pa grund av den asymmetriska ektasin. Oftast ar det
den paracentrala delen av hornhinnan nedat-tempo-
ralt som dr mest utbuktande, vilket innebar att synen
endast delvis kan forbattras med glasogon. vid lang-
re framskriden sjukdom tillkommer ofta grumlingar
och arr i centrala hornhinnan, vilket sétter ner synen
ytterligare.

Traditionella behandlingar

Korrektion av brytningsfelen med glasogon ar stan-
dard vid tidig keratokonus. Utprovning av glasdgon
till personer med keratokonus ar svart och tidskra-
vande och brukar vanligen goéras av optiker med spe-
cialintresse inom omradet. Om en optiker misstanker
keratokonus, ar det viktigt att kunden/patienten re-
mitteras till 6gonklinik f6r diagnos och eventuell be-
handling.

Glasen blir ofta starka, vilket kan ge uttalad bildfor-
vriangning, och ofta uppnas dnda inte full syn. Mju-
ka astigmatismkorrigerande kontaktlinser kan vara
ett alternativ for vissa patienter, men efter hand som
man inte langre kan uppna acceptabel synkvalitet
med glasdgon eller mjuka kontaktlinser brukar man
overga till stabila (»harda«) kontaktlinser. Det har
skett en betydande utveckling pa detta omrade; tidi-
gare fanns bara sma (7-8 mm stora) stabila kontakt-
linser som kan vara svara att tillpassa vid uttalad ke-
ratokonus. Tillkomsten av storre sklerala kontaktlin-
ser, som tacker hela hornhinnan som en »kupol« har
inneburit bade optiska och komfortmassiga fordelar
for manga patienter.

Pa senare ar har dven mellanting som intralimba-
la eller semisklerala kontaktlinser visat sig anvind-
bara. Dessa linser &r 12-13 mm stora och tédcker hela
hornhinnan. Gemensamt for olika varianter av stabila
kontaktlinser &r att synen som regel blir mycket bra,
eftersom linsens regelbundna framre yta »ersitter«
hornhinnans ojamna yta. Komforten vid barande och
hanteringen av kontaktlinserna kan daremot ibland
begransa anvandningen av dessa linser.

Vid en hornhinnetransplantation byts de centrala
7-8 mm av hornhinnan ut mot ett donerat transplan-
tat. Ingreppet kan goras antingen genomgripande el-
ler lamellart. Det senaste tillskottet inom omradet ar
biosyntetiska hornhinnor av kollagen, vilka &nnu inte
anvands i klinisk rutin, men dar svensk forskning lig-
ger langt framme.

Oavsett val av metod ar lakningsforloppet langt ef-
ter en hornhinnetransplantation, och det finns risk
for olika komplikationer. Man har darfor alltid haft en
restriktiv héllning till dessa ingrepp och reserverat
dem for de svaraste fallen.

Nya diagnostiska hjalpmedel
En kornealtopograf ar en apparat som kan avbilda
hornhinnans yta och uppticka avvikelser i dess form.
De forsta topograferna byggde pa Placido-principen,
dar ett antal svarta och vita ringar speglas pa horn-
hinnan och spegelbilden analyseras digitalt.

Pa senare ar har flera nya principer for avbildning

Lakartidningen

2016

av hornhinnan tillkommit, frimst Scheimpflug-ka-
mera [6] och optisk koherenstomograf [7]. Med dessa
instrument fotograferas hornhinnan, och bilderna
anvinds for att bygga upp en tredimensionell bild av
dess form och struktur. Med avancerad programvara
kan diagnosen keratokonus numera stéllas och even-
tuell progress upptickas pa ett tidigt stadium, vilket
ar en forutsattning for tidig behandling (Figur 1).

Ofta har optiker i dag nagon form av kornealtopo-
graf, och ofta ar det en optiker som forst misstanker
att det kan rora sig om keratokonus och remitterar
kunden/patienten till 6gonklinik for narmare bedé6m-
ning.

Nya behandlingar

Korneal korsbindning (corneal cross-linking; CXL)
lanserades som en bromsande behandling for kerato-
konus i borjan pa 2000-talet [8] och har helt revolu-
tionerat handlaggningen. Vid denna behandling av-
lagsnas hornhinnans epitel mekaniskt i lokalanes-
tesi, varefter man ger riboflavin i form av upprepade
ogondroppar. Darefter belyses hornhinnan med ultra-
violett ljus. Smarta och ljuskanslighet dr vanliga de
forsta dagarna, 6vriga komplikationer &r sallsynta.

Riboflavin fungerar vid korneal tviarbindning som
en fotosensibiliserare som tillsammans med UV-lju-
set bildar fria syreradikaler i hornhinnans stroma.
Dessa skapar korsbindningar mellan olika molekyler,
vilket man ténker sig 6kar hornhinnans biomekanis-
ka stabilitet.

Det rader i dag ingen tvekan om att korneal tvér-
bindning fungerar vid keratokonus [9]. Daremot spe-
kuleras det fortfarande i exakt hur behandlingen
fungerar pa molekylplanet. Efter korneal tvarbind-
ning stabiliseras sjukdomen, och progressen hejdas i
nistan samtliga fall [9]. Med tiden sker dessutom ofta
en langsam forbattring, sa att brytningsfelen minskar
och synen forbattras [10]; en process som kan fortga
over flera ar.

Eftersom behandlingen huvudsakligen dr »brom-
sande« ska den utforas tidigt i sjukdomsforloppet,
innan férandringarna blivit alltfor uttalade. Behand-
lingen behéver séllan upprepas, vilket forklaras av
sjukdomens naturalférlopp med spontan stabilise-
ring vid 30-35 ars dlder. (Teorin &r att denna stabilise-
ring orsakas av en naturlig, aldersrelaterad »tvarbind-
ning«.)

Vissa studier visar pa att mindre excimerlaserbe-
handlingar kan kombineras med korneal tvarbind-
ning for att reducera brytningsfelen [11]. Ett annat
sétt att forsoka styra och optimera forbattringen efter
korneal tvarbindning &r att belysa olika delar avhorn-
hinnan med olika mycket ljusenergi, baserat pa sjuk-

»Det rader i dag ingen tvekan om att korneal tvir-
bindning fungerar vid keratokonus ... Daremot
spekuleras det fortfarande i exakt hur behandlingen

fungerar pa molekylplanet.«
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domens grad. Man kan édven férbattra optiken genom
att operera in stabiliserande ringsegment av plexiglas
ihornhinnan [12].

Hos dldre patienter kan man i samband med opera-
tion for katarakt implantera en astigmatismkorrige-
rande (torisk) intraokulér lins, som delvis kan korri-
gera hornhinnans brytningsfel [13], forbattra synkva-
liteten och minska behovet av kontaktlinser.

Betydelsen av tidig diagnos

Tidigare har handldggningen huvudsakligen varit
en fraga for optiker, utom i langt framskridna fall
da det kunde bli aktuellt med hornhinnetransplan-
tation. Sjukvarden har i dag mycket mer att erbjuda
dessa patienter, men eftersom behandlingarna ofta
ar av »bromsande« karaktar, forutsétts det att diagno-
sen stélls tidigt. Optikerns roll blir i dag att misstdnka
sjukdomen vid oregelbundna brytningsfel hos unga
personer och remittera till 6gonklinik fér diagnos och
behandling med korneal tvirbindning.

Det moderna samhillet stiller allt hogre krav pa
synen. Vi har redan i dag mojlighet att ge personer
med keratokonus livslang synforbattring, forutsatt
att diagnosen kan stéllas pa ett tidigt stadium. Mal-
sdttningen maste vara att synen hos dessa unga friska
individer inte ska vara ett hinder for t ex korkort och
yrkesval, vilket tidigare tyvarr ofta har varit fallet. ©

o Potentiella bindningar eller javsférhallanden: Inga uppgivna.
Citera som: Lédkartidningen. 2016;113:D4AH
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SUMMARY

Keratokonus

Keratoconus is a corneal thinning disease of largely
unknown cause. The disease affects mainly young,
healthy individuals, and leads to pronounced refractive
errors and visual impairment. Effective treatments for
keratoconus are available today, but require an early
diagnosis. Awareness of the condition can contribute to
it being discovered in time.
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