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SVENSK BARNKATARAKTKIRURGI

Arsrapport 2017 baserad pa data frn Nationella Barnkataraktregistret, PECARE.

Kristina Tornqvist, Gunilla Magnusson, Alf Nystrom, Annika Rosensvard, Maria
Kugelberg och Birgitte Haargaard

Bakgrund

Barnkataraktregistret ar ett eget register som sorterar under vuxenregistret. Hosten
2006 startade inrapportering av data. Registret ar ett webbaserat operationsregister
inkluderande barn i aldersintervallet O - 8 ar. Det fods ca 40 barn varje ar i Sverige
med katarakt. Utbver dessa registreras operationer orsakade av trauma, uveit och
linsluxation.

Medfodd katarakt &r behaftad med hogre grad och annan typ av problematik &n den
vuxna formen. Hos vuxna ar malet att aterfa tidigare synfunktion medan
behandlingen hos barn syftar till att uppna synfunktion overhuvudtaget. Utvecklingen
av synbanorna &r kraftigt beroende av tidiga synstimuli. Behandlingen vid tat
medfodd katarakt bestar av tidig operation, dvs. under forsta levnadsmanaderna och
kraver tidig upptackt pa BB eller BVC. Operation kan alltsd behovas fore 6 - 8
veckors alder i de allvarligaste fallen. Obehandlad eller for sent upptéackt kan
sjukdomen leda till grav synskada/blindhet. Barnen har en avsevart hogre
benagenhet att fA operationskomplikationer och konsumerar upp till 20 ganger fler
sjukvardande bestk an vuxna. En forklaring till detta ar ett mer aggressivt
lakningsforlopp pga. barntgats tillvaxtfaktorer. Komplikationerna kan ge bestaende
men och paverka saval yrkesval som livskvalité och de kan dyka upp nar som helst
under barnens livstid.

De vanligaste komplikationerna &r efterstarr/fibrosa sammanvaxningar (VAO, dvs.
visual axis opacification) och postoperativt glaukom (gron starr). Glaukom har i
studier rapporterats forekomma i upp till 30 % av alla opererade fall och pa samma
nivaer ligger forekomsten av VAO. Dessa komplikationer hammar effektivt forut-
sattningen for en normal synutveckling. | varsta fall ersatter man en sjukdom med
en ny livslang annan.

Barnkatarakt ar en botbar sjukdom under férutsattning att den upptacks och
behandlas tidigt. Vid tdt medfodd katarakt galler att ju tidigare man opererar desto
storre chans har barnet till normal synutveckling, men paradoxalt nog &ven storre risk
for operationskomplikationer. Detta ar ett dilemma. Darfor ar den exakta tidpunkten
for operation och basta mojliga operationsmetod standigt foremal for diskussion i
synnerhet med hansyn till den fruktade komplikationen glaukom som i svara fall

leder till sa kallad enukleation (kirurgiskt borttagande av 6gongloben). | den




vetenskapliga litteraturen aterfinns motstridiga forklaringsmodeller och resultat. En av
anledningarna ar sannolikt att kohorterna ar for sma och barngrupperna heterogena.

| USA och Storbritannien har man nationella regler fér 6gonscreening av nyfédda,
dock ar dessa inte i lika tydliga i vare sig Sverige eller i tidigare samarbetspartner
Danmark. De rekommendationer som géller for kataraktscreening i Sverige idag finns
beskrivna i Rikshandboken i barnhélsovard men &r inte absoluta regler utan enbart
foreslagna rad. Dessa rad har tolkats pa olika satt i Sverige; i de allra flesta regioner
utfors screening pa BB, endast i undantagsfall gors ingen rutinmassig screening alls.
Det finns behov av ett gemensamt stallningstagande till huruvida 6égonundersdkning
pa BB-avdelningar ska inga som ett obligatoriskt moment i rutinundersokningen av
nyfodda barn och hur man ska skapa resurser for en sddan undersokning.

De ensidiga katarakterna har generellt samre behandlingsresultat &n de dubbelsidiga
och en inte obetydlig andel blir synskadade pé detta 6ga trots behandling. For
dubbelsidiga fall &r det ingen sjalvklarhet att na upp till synskarpeniva for kdrkortssyn.
Under barnadrens utveckling av synsystemet prioriterar hjarnan det friskaste dgat
och "kopplar ur’ det sjuka. Man satter da en lapp pa det basta 6gat for att fa jamvikt
och synutveckling pa det samre. Detta galler saval dubbelsidiga som ensidiga falll.
Lappbehandlingen skots av foraldrarna och ar avgérande for synresultaten, men
mycket kravande. En del barn blir helt passiva och apatiska, andra frustrerade och
ilskna. Det kravs starkt motiverade foraldrar med insikt i synsystemets mognad och
utveckling under barnaaren for att nd gott synresultat. God kontakt med foraldrarna,
kommunikation och information &ar avgérande for behandlingsresultatet.

Syfte

Registret syftar till optimering av screeningstrategier och effektivare behandling av
barnkatarakt. Malet &r att vara ett heltackande register for all barnkataraktkirurgi i
Sverige att utgbra en nationell bas for kvalitets-sakring och att definiera och
analysera ovantade behandlingsutfall.

Utveckling av registret

Sedan hosten 2006 har alla 6gonkliniker i Sverige som opererar spadbarn
rapporterat in data. Ar 2007 startade en Kklinik i Danmark att rapportera in och under
ar 2011 beslutade samtliga opererande kliniker i Danmark att medverka. Ar 2016 och
framover pausades registrering av danska data i samband med férhandling av nya
avtal. Danmark valde da att starta ett eget register. Arbetet med att forbattra
rapportuttaget har fortskridit, liksom korrigeringar av uppféljningsformular och
hjalpfiler med avseende pa urval och korrektionsvariabler. Hemsidan &r i bruk och
under kontinuerlig uppdatering och utveckling.

Operationsregistrering

Data rérande upptacktsforfarandet (remittent, diagnosdatum, kliniska fynd) samt
operationsparametrar (katarakttyp, operationsteknik, linstyp, planerad refraktion,
axellangd, hornhinnematt, tidigare behandling, postoperativ ordination) registreras
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vid varje operation saval som arftlighet och synskarpa samt uppgifter om
systemsjukdomar eller dgonmissbildningar.

Uppfoéljningsregistrering

Behandlingsutfall i form av synutveckling och komplikationsforekomst registreras via
uppfoliningsformular vid sarskilda besok vid 1, 2, 5 och 10 ars alder. Dessa besok
administreras av 30 barnoftalmologer runt om i Sverige som ar kontaktpersoner
gentemot registret. Data rérande skelning, 6égondarr, synskarpa, glaukom och VAO
inklusive antal och typ av behandlingar samt typ av korrektion inhAmtas.

Inrapportering

Inrapportering av data sker via Nationella Kataraktregistrets hemsida

(http:/AMww kataraktreg.se) pa ett sarskilt formular. Varden ar centraliserad till ett
fatal kliniker och i Sverige innehar Stockholm och Goéteborg tillstand for Rikssjukvard
2013-2018 for de allra yngsta barnen dvs. under 3 ars alder. Owriga kliniker som
rapporterat in &r Umed, Malmo-Lund, Linkoping, Orebro, Eskilstuna.

Aterrapportering

Samtliga kliniker har majlighet att nar som helst ta ut en rapport om data pa saval
individniva som dgonniva.

Resultat
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Figur 1. Registrets totala antal svenska registrerade operationer varje ar sedan
registrets start hosten 2006.

Data pa totalt 760 svenska 6gonoperationer fanns registrerade 31 december 2017.
Ackumulerade antalet registrerade operationer per ar framgar av figur 1.

Antal registrerade dgonoperationer ar 2017 samt totala antalet under 2006 - 2016 i
Sverige visas aven i figur 2. Totalt var 760 operationer registrerade
vid 2017 ars utgang.
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Figur 2. Antal opererade dgon ar 2017, samt antalet 6gonoperationer ar
2006 — 2016 i Sverige.

Alder vid operation &r 2006- 2016 i Sverige visas i figur 3. Hogre andel opereras
forsta levnadsmanaden i Sverige fére 2016 jamfort med ar 2017 vilket syns i figur 4.
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Figur 3. Alder vid operation i Sverige ar 2006-2016.
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Figur 4. Alder vid operation i Sverige ar 2017.

| figur 5 visas konsférdelningen oOver tid for svenska barn. Sammanlagt, i Sverige,
fanns 278 flickor och 306 pojkar i registret vid 2017 ars utgang.
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Figur 5. Férdelning 6ver kon fordelat pa ar fran registrets start hosten 2006 till 2017
ars slut.




Forekomst av operationskomplikationerna VAO respektive glaukom visas i figur 6
och 7.
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Figur 6. Antal dgon med forekomst av VAO (visual axis opacification) i Sverige aren
2006 — 2017, artalen star for operationsar. Data baseras enbart pa
uppfoljningsrapporteringen.
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Figur 7. Antal 6gon med forekomst av glaukom i Sverige 2006 — 2017, artalen star for
operationsar. Data baseras enbart pa uppféljnings-rapporteringen.
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Figur 8. Visusnivavid 5 ars alder for unilateral tat katarakt i relation till
operationsalder, n=79, perioden 2006-2017 i Sverige.
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Figur 9. Visusnivavid 5 ars alder for unilateral partiell katarakt i relation till
operationsalder, n=29, perioden 2006-2017 i Sverige.
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Figur 10. Visusniva per 6ga vid 5 ars alder for bilateral tat katarakt i relation till
operationsalder, n=170, perioden 2006-2017 i Sverige.
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Figur 11. Visusniva per 6ga vid 5 ars alder for bilateral partiell katarakt i relation till
operationsalder, n=30, perioden 2006-2017 i Sverige.
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Figur 12. Visusniva per 6ga vid 5 ars alder for unilateral och bilateral katarakt i
nationella barnkataraktregistret, n=308, perioden 2006-2017 i Sverige.
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Figur 13. Visusniva per dga vid 10 ars alder for unilateral och bilateral katarakt i
nationella barnkataraktregistret, n=86, perioden 2006-2017 i Sverige.

Kliniskt forbattringsarbete

Vérdering av screeningens_effektivitet

Kunskapen om 6gonscreeningens effektivitet ar begransad generellt sett. Vid
rekommendation av screeningrutin for samtliga spadbarn i Sverige ar det rimligt att
man folier och varderar utfallet. Med detta i atanke konstruerades parametrar vid
registrets tillkomst for att kunna besvara fragorna kring vem som initierar remiss vid
utredning, hur barnet upptacktes och vilkka symptom som féranledde remissen.
Dessa data har analyserats under 2011 och publicerats i en artikel i Lakartidningen
2012 och aven i Acta Paediatrica. Ogonscreening av nyfédda ar till 90 % rutin i
Sverige, majoriteten av alla barn som bor opereras tidigt upptacks pa BB.

Utvardering av dansk dgonscreeningrutin av nyfodda och relation till tidig upptackt ar
utford och data visar att man utan BB screening-rutin i Danmark diagnosticerar och
opererar barn statistiskt signifikant senare an i Sverige. Resultaten accepterades for
publikation i Acta Ophthalmologica under 2014, artikeln &r nu publicerad.

Utbildning i screeningteknik for tidig upptéckt

For att kunna stélla tidig diagnos kravs kunskap och utbildning i undersékningsteknik
for lakare pa BB och BVC. En undervisningsfilm i screeningteknik har lagts ut pa
internet i samarbete med Linkdpings Universitet, aven Oversatt till engelska
(http://lioappll.lio.se/Video/2011/Ogonundersokning Engelsk.htm).

Detta gjordes i samband med publicering artikeln "Ogonscreening pa BB &r effektiv’ i
Lakartidningen som bygger pa data fran barnkataraktregistret.

Forbattrad kommunikation med familjerna

For optimal behandling kravs insikt och medverkan fran foraldrar i sjukdomens

problematik och hur barns synutveckling fungerar. Ett projekt rérande forbattrad
information till familjer med barnkatarakt har utforts, en enkatundersokning fran
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berdrda foraldrar ur registret och 6gonldakare har analyserats med avseende pa hur
familjerna fatt information och hur de onskat fa information. Samma principiella fragor
stélldes till uppféljande 6gonldkare — hur man ger information och hur man 6nskar att
det vore. P& basen av denna undersékning har en ny utbildnings/informationsfolder
har utarbetats. En vetenskaplig artikel i amnet publicerades 2015.

Djupinterviuer av foréldrar

Begreppet self-management inbegriper en individs formaga att klara av symtom,
behandlingar och psykosociala konsekvenser samt forandring i livsstil som hor
samman med att leva med en kronisk sjukdom. Djupintervjuer har utforts pa
vetenskaplig basis med 6ppna frdgor som skrivs ut ordagrant, 26 foraldrar intervjuas.
Dessa analyseras och utgor bas for tva vetenskapliga artiklar, inbegripande modeller
for foraldrarnas strategier samt konkreta forslag pa forbattringsatgarder for teamen
pa 6gonklinikerna. Malet &r att skapa en grund for intervention och ett program for
stbdjande strategier till foraldrar som har barn med katarakt. Arbetet utfors av
doktorand Jenny Gyllen, Barndgonteamet SU, DSBUS dar hon arbetar som
o0gonsjukskoterska.

Utvecklingsarbete

Informationsbroschyr

En utforlig informationsfolder har utarbetats baserad pa foraldrars och dgonléakares
onskemal som beskrivet ovan under rubriken forbattrad kommunikation. Denna lades
ut pa internet under 2014. Informationen finns aven tillganglig pa barnkatarakt-
registrets del av kataraktregistrets hemsida.

En utforlig lattanvand rapport éver glaukomkomplikationen har utarbetats och ari det
narmaste fardig. En vetenskaplig analys av glaukomférekomsten i registret har
paborjats och manus ar sa gott som fardigskrivet. Malet &r att publicera detta arbete
hosten 2018.

Utredningsrutiner for bilaterala katarakter

Det fors en diskussion om huruvida bilaterala barnkatarakter ar ett symtom och/eller
del av ett syndrom eller annan sjukdom, exv metabola sjukdomar, mer an en enskild
sjukdom. Vetenskaplig evidens foér detta har publicerats i takt med att genetisk analys
blir mer lattillganglig och kostnadseffektiv. Arbetet for att faststalla en
rekommendation for mer extensiv utredning av bilaterala barnkatarakt har paborjats i
samarbete med genetiker och denna planeras ligga pa hemsidan. Diskussion har
under aret skett med foretradare for RMM, registret for metabola sjukdomar med
malet att samarbeta i denna viktiga fraga.

Maluppfyllelse och diskussion

Malet for PECARE &r att vara ett heltackande nationellt register och for detta mal
pagar kontinuerligt arbete. En systematisk dataregistrering pa nationell basis ger
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mojlighet till unikt statistiskt underlag for utvardering och forbattring av
behandlingsmetoder och darmed varden. En patientforetradare har under aret
kopplats till registret. | arsrapporten ar inte Danmark representerat da man valt att ga
ur fOr att starta ett eget register.

Regler och rutiner for registret har under aret diskuterats for slutlig uppdatering 2018.

Fler operationer har utforts i intervallet 1-2 manader ar 2017 jamfort med tidigare ar.
Detta &ar p g a att preliminara resultat ur den pagaende analys av riskfaktorer for
glaukom visat att alder vid operation vid fore 1 manads alder i nulaget verkar
riskabelt med héansyn till komplikationer.

Under 2017 har det mal som innebar optimering av screeningstrategi till stor del
uppfyllts. Arbetet med utbildning i 6gonscreeningsteknik ar ett led i att vidmakthalla
den kunskap som kravs for tidig upptackt vilket utgor en hérnsten i
behandlingsstrategin, liksom analys av situationen for barn utan tidig 6gonscreening i
Danmark. Detta ar sarskilt viktigt for ensidig katarakt som kraver tidig operation. |
registret visar preliminara data att 70 % nar en synskarpa over 0,1 jamfort med 20 %
enligt svenska publicerade data for 16 ar sedan vilket visar att vi ar pa vag mot
oerhort mycket battre synresultat.
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Arsrapporten finns ocksa publicerad p& hemsidan;
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