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Forord

Denna riktlinje syftar till att sammanfatta och fortydliga nationella riktlinjer som till stor del redan
tillampas i Sverige vid diagnostik och behandling av korneala ektasier. Riktlinjen baseras pa tillgdnglig
publicerad forskning samt den samlade kliniska erfarenheten av medlemmarna i Nationella
arbetsgruppen i Sverige for kornea (NAG kornea).

Wolf Wonneberger, éverlakare, Ogonkliniken, Sahlgrenska universitetssjukhuset, MéIndal
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Syfte

Syftet med riktlinjen ar att vagleda 6gonldkare och bredda kompetensen hos specialistskdterskor och
optiker i handlaggning av patienter med korneala ektasier.

Metodbeskrivning — Sa har riktlinjen
arbetats fram

Riktlinjen har arbetats fram inom NAG kornea sedan varen 2020. | den nationella arbetsgruppen har
representanter fran alla sex sjukvardsregionerna ingatt. Patientrepresentant har inte funnits med i
den nationella arbetsgruppen. Ingen patientférening finns for aktuellt omrade. Relevant litteratur har
sOkts via sokmotorer tillgangliga vid medlemmarna i NAG korneas respektive universitet och regioner
och har granskats. En medlem i NAG gruppen (WW) har 2015 varit delaktig som expert i en
internationell arbetsgrupp som har tagit fram en global konsensus gallande diagnostik och
behandling av keratokonus.! Riktlinjen speglar ocksd vad man har kommit fram till i denna konsensus
som anges som enda referens i texten. Detta gjordes pa grund av referensens sammanfattande
karaktdr och NAG-gruppens stravan efter att gora riktlinjen sa oversiktlig som mojligt.

Bakgrund

Keratokonus och pellucid marginell degeneration (PMD) hor till sjukdomsgruppen ektasier som
kdannetecknas av en 6kad krokning och fértunning av hornhinnan. Keratokonus ar en bilateral,
asymmetrisk sjukdom. Vid keratokonus sammanfaller omradet dar hornhinnan ar som tunnast med
omradet for den storsta krokningen. Vid PMD ligger det tunnaste omradet oftast mer perifert och
limbusnara, i regel i den inferiora cirkumferensen av hornhinnan.

Keratokonus debuterar oftast i tonaren, progredierar snabbare hos yngre (under 20 ar) och
progresstakten avtar under livets gang och stannar av mellan 30 till 40 ars alder. PMD kan debutera
senare och kan progrediera hogre upp i aldern.

Etiologi

Tillstandet ar multifaktoriellt dar gnuggande av 6gonen kan férsamra status och bor undvikas. Vid
allergiska besvar och atopi bor dessa behandlas. Forskning antyder att patienter med sjukdomen hos
forstagradsslaktningar, patienter med trisomi 21 och vissa etniska grupper (inklusive patienter med
asiatisk harkomst) kan ha 6kad risk for ett mer aggressivt forlopp av sjukdomen.
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Symtom

Varierande synskarpa, besvar med blandning och ljusspridning ar vanliga symtom. Svarkorrigerad,
snabbt progredierande myopi och/eller astigmatism ska féranleda misstanke om diagnosen.

Utreda/diagnostisera

Handlaggning vid utredning

Den idag basta metoden att objektivt stalla diagnosen ar korneal topografi och tomografi. God
bildkvalitet ar avgérande och undersokningen behéver vara reproducerbar.

Diagnoskod
H18.6

Behandla/handlagga

Observera att barn och ungdomar (under 20 ar) med topografiskt verifierad diagnos ska behandlas
med kollagen-crosslinking (CXL) utan dréjsmal.

Progressiv keratokonus

Vid progressiv keratokonus bor patienten behandlas med CXL.

Hornhinnetransplantation (penetrerande keratoplastik (PKP)) kan 6vervagas om en tillfredstallande
synfunktion inte kan uppnas med korrektion (specialtillpassade kontaktlinser) eller Deep Anterior
Lamellar Keratoplasty (DALK).

Icke-progressiv keratokonus

Vid icke-progressiv keratokonus styrs behandlingen av patientens behov. Icke-progressiv keratokonus
ska inte behandlas med CXL. Utvardera om patienten har en tillfredsstdllande synfunktion eller ej.
Patienten behdver inte anvanda nagra synkorrigerande medel om hen ar ndjd med sin synfunktion
utan korrektion (forutsatt att eventuella lagliga krav ar uppfyllda, till exempel korkortskrav).
Glasogon kan fungera, oftast blir dock inte synfunktionen tillfredsstallande. Patienten behdver darfoér
i regel korrigera synfelet med specialanpassade kontaktlinser. Observera att harda kontaktlinser inte
bromsar en eventuell progress. Att patienten har god kontakt med en erfaren optiker ar av stor
betydelse om man vill lyckas med tillpassningen av harda kontaktlinser. Patienten bor informeras om
att tillpassningen kan ta langre tid (manader) och att ett flertal besdk hos optikern kan behévas.
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Vardniva

En forsta misstanke om korneal ektasi uppkommer ofta i samband med undersékningar hos privata
optiker. Aven privata refraktivkirurgiska enheter upptéacker ektasier i samband med
forundersokningar.

Patienter med misstanke om ektasi bor remitteras till 6gonldkare med tillgang till topografiapparat
for bekraftande av diagnos, information om sjukdomen samt fortsatt behandling och uppféljning.

Eftersom tillpassning av harda kontaktlinser har stor betydelse fér patienternas syn- och livskvalitet
ar ett ndra samarbete med specialiserade optiker nodvandigt. Dessa optiker finns idag hos privata
optikerféretag men dven anslutna till vissa 6gonkliniker och inom habilitering/syncentral. Kriterierna
for mottagande av dessa patienter inom offentlig verksamhet skiljer sig for narvarande betydligt at
inom landet.

Uppfoljning

Beddmning av progress bor ske med hjalp av upprepade topografiundersékningar med samma
apparat. Vid forsta lakarbesoket diagnostiseras keratokonus med topografi och upprepade matningar
tas vid samma tillfalle. Man anvander sig sedan av ett medelvarde av uppmatta parametrar.
Patienten bor ha haft kontaktlinsvila for att forhindra en paverkan av matresultaten. En
kontaktlinsvila i en vecka for harda kontaktlinser och i minst tre dagar for mjuka kontaktlinser kan
vara rimligt. Observera dock att manga patienter ar beroende av sina kontaktlinser vilket kan
forsvara kontaktlinsvila. Indikationen for CXL ar progredierande ektasi och matningar maste saledes
ske over tid for att kunna bekréafta eller avfarda progress. Det foreligger internationellt konsensus pa
att tilltagande krokning av hornhinnans framre och bakre yta samt fortunning utgor kriterier for att
definiera progress. Det ar rimligt att anvanda en 6kning av Kmax om 1-1,5 D som tecken till progress.
Progress ar oftast associerad med progredierande fértunning. Sex manaders observationstid ar oftast
rimligt. Kortare uppféljningsintervall (till exempel 1 till 3 manader) kan dock behdvas hos
hogriskpatienter som atopiker, lagre alder, trisomi 21 och vissa etniska grupper (inklusive patienter
med asiatisk harkomst). Ett langre uppfoljningsintervall (till exempel 9 till 12 manader) kan var rimligt
vid mer stabil sjukdom.

Kvalitetsuppfoljning

Det enskilt viktigaste kriteriet for framgang i behandlingen av patienter med korneal ektasi &r om
patienten uppnar en tillfredstallande synfunktion. Uppmatt synskarpa speglar inte alltid subjektiv
synfunktion och &r darfor inte tillrackligt som kvalitetsuppfoljningsmatt.
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