
State of the Art - Retinala Arteriella Ocklusioner

Viktig information till läsarna:

Författarna till detta dokument, eventuella granskare och utgivaren av dokumentet har gjort stora
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Definitioner

Ocklusion av det arteriella flödet till näthinnan orsakande ischemisk skada av näthinnan och därmed
funktionsförlust. Beroende på var ocklusionen är belägen i kärlträdet kan följande nivåer på den
arteriella sidan urskiljas:

Arteria ophthalmica ocklusion

Retinal centralartär ocklusion

Retinal grenartär ocklusion



Cilioretinal artär ocklusion

Epidemiologi

Valida data saknas. Med tanke på sjukdomens natur är det uppenbart att den i regel drabbar äldre
individer, över 60 år. En till två procent är bilaterala (Brown 1982). En bedömning av incidensen, i
Israel, är 0,85 centralartärocklusioner per 100 000 invånare och år (Rumelt 1999).

Etiologi och patogenes

Orsaken till artärocklusionen kan ha olika karaktär. I regel är det svårt att fastställa den yttersta
orsaken och den vetenskapliga dokumentation som finns är i huvudsak av typen: "artärocklusion är
associerad med...". De för aterioloskleros ökända sjukdomarna hypertoni respektive diabetes mellitus
föreligger hos många av de som drabbas av retinalkärlsocklusion. 64% har hypertoni och 24 %
diabetes. Klaffsjukdom föreligger hos 25 % och carotisstenos hos 32 % (Brown 1982). I en annan
undersökning kunde carotisstenos diagnosticeras hos 45 % (Shah 1985). 75 % av patienter över 40 år
uppvisar kliniska fynd som väcker misstanke på emboli från carotisateromatos (Brown 1981). Även
förmaksflimmer är känt som orsak.

Andra mer sällsynta orsaker är vaskuliter, koagulopatier och fettembolier. Bland vaskuliterna måste
temporalisarteriten beaktas speciellt. Vanligen drabbar denna i första hand synnervens cirkulation och
ger en så kallad främre ischemisk neuropati, AION. Se nedan.

Iatrogena ocklusioner i samband med angiografier respektive ögonkirurgi förekommer men är ovanliga
(Sullivan 1983). Kompression av bulben med upphävd retinal cirkulation som följd har beskrivits i
samband med långvarig ryggkirurgi i bukläge (Leibovitch 2006).Påverkan av den retinala cirkulationen
som komplikation till ”övre spinal manipulation” i kiropraktik-verksamhet har också rapporterats (Ernst
2006). Akut vasospasm i samband med migränanfall eller plötslig blodtrycksstegring vid graviditet kan
ge ocklusion. I ett material av patienter yngre än 30 år hade en tredjedel migrän och 20 % trauma i
anamnesen. Såväl bulbkontusioner som perforerande skador förekom bland de senare (Brown 1981). I
en annan undersökning avseende icke traumatisk genes till ocklusion hos patienter yngre än 40 år
kunde en bakomliggande faktor påvisas hos 91 %. Den vanligaste specifika orsaken var hjärtsjukdom
med emboli (4/21). Koagulationsrubbningar i samband med graviditet eller bruk av orala kontraceptiva
var inte ovanliga (7/21). Migrän (4/21), cigarettrökning (4/21) respektive obesitas (3/21) var andra
riskfaktorer (Greven 1995). Under senare år har sildenafils (Viagra) påverkan på det retinala blodflödet
och tänkbara roll som riskfaktor diskuterats. Blodflödet förefaller öka (Koksal 2005), medan andra vill
utpeka sildenafilmedicinering som tänkbar orsak till artärocclusion (Bertolucci 2003, Akash 2005,
McGwin 2006).

Patofysiologi

Ocklusionens lokalisation avgör skadans utbredning. Graden av ocklusion bidrar givetvis till ischemins
omfattning. Det faktum att kärlträdet har karaktären av ändartärer och att avstängningen ofta orsakas
av en emboli gör att ocklusionen i regel blir total och området perifert omgående blir ischemiskt med
snabb vävnadsdöd och funktionsbortfall som följd. Retina undergår en ischemisk svullnad som sedan
försvinner under några veckor. Det drabbade kärlet har då i regel rekanaliserats men såväl de
funktionella som mikromorfologiska skadorna kvarstår.

Experimentella studier på äldre, arteriosklerotiska, apor visar att tiden under vilken tilltagande
irreversibla förändringar uppstår efter ocklusion av retinas centralartär är en till fyra timmar (Hayreh
2004).



Prevention

Någon specifik prevention för just ocklusionen av retinalartärer finns knappast. Tillståndet måste
betraktas som en komplikation till en generell kärlsjukdom och de preventiva åtgärderna riktas mot
dessa. Traumatiska ocklusioner i samband med anestesi inför ögonoperationer är sällsynta men har
beskrivits (Sullivan 1983). Peribulbär injektion är ett bra alternativ till retrobulbär sådan (Li 2000).
Artärocklusion orsakad av långvarigt tryck mot bulben under bukläge vid ortopediska ingrepp såsom
ryggoperation kan inträffa. Allmän cortisonbehandling av temporalisarterit för att minska risken för
andra ögat kan också ses som en prevention.

Symptom och klinisk bild

Patientens symptom är relaterade till utbredningen av den ischemiska skadan. Mycket snabbt, under
loppet av några sekunder, får patienten ett synbortfall. Har ocklusionen drabbat centralartären blir det
"svart för ögat" och den mätbara synskärpan uppgår ofta endast till ljusperception eller förmåga att se
handrörelser framför ögat. Har en artärgren drabbats uppstår ett synfältsbortfall motsvarande grenens
försörjningsområde. Närheten till - engagemang av - makula avgör om synskärpan påverkas. Under
första veckan kan en spontan förbättring ske i många fall (Hayreh 2005).

Den kliniska bilden domineras av den svullna något ogenomskinliga gråvita näthinnan. Svullnaden
uppträder i regel inom någon timme. I de fall där till fovea angränsande delar drabbas, speciellt vid
centralartärocklusion, framstår fovea med en kontrasterande röd "frisk" färgton beroende på den här
tunnare näthinnan genom vilken underliggande koroidea lyser igenom . Artärerna smalnar och
blodpelaren kan fragmenteras. I förekommande fall kan emboliskt material ses i kärlbifurkationer, ibland
som glittrande vita kolesterolplaque

Bild 1. Blek ischemisk retina med "körsbärsfovea". Emboliskt fettmaterial i artärerna vid papillen

Efter någon vecka avtar ödemet och ögonbottenbilden återgår till ett mer ordinärt utseende. Det
infarcerade området får emellertid en atrofisk karaktär. Artärerna är smala och synnervspapillen blir
blek. Funktionsnedsättningen blir bestående.



I de fall patienten har en cilioretinal artär som försörjer det papillomakulära knippet kan, även vid en
centralartär ocklusion, viss central syn bevaras

Bild 2. Centralartärrocklusion med sparad cilioretinal artär

Å andra sidan ger en isolerad avstängning av en cilioretinal artär endast en begränsad funktionsförlust
men med ett synfältsbortfall nära centrum.

Bild 3. Ocklusion av cilioretinal artär

Två ytterligheter är ocklusion av arteria ophthalmica respektive uppträdandet av mjuka exudat
-bomullsexudat. Ocklusion av a ophthalmica ger en ischemi även av koroidea. Funktionsförlusten blir
maximal, ofta försvinner även förmågan till ljusperception. Den atrofi som följer blir mer påtaglig då den
även inbegriper pigmentepitelet. Optikusatrofin ger en blek papill.



Mjuka exudat orsakas av små lokala infarkter vilka i sin tur ger en blockering av det axoplasmala flödet
som vid klinisk undersökning ter sig som bomullsliknande fläckar. Störningarna är i regel så små att de
ej ger symptom. Exudaten försvinner efter någon månad.

Risken för senkomplikationer i form av kärlnybildningar på iris - irisrubeos- är mindre än vid
venocklusioner men är sannolikt vanligare än man tidigare trott och förekommer i 15 -20 % av fallen
med centralartärocklusion enligt Duker, 1988. Studien var retrospektiv och ett antal patienter kan ha
haft irisrubeos redan vid tidpunkten för ocklusionen. I dessa fall bör carotisstenos starkt misstänkas
liksom vid "ocular ischemic syndrome" där ögonbottenfyndet utmärks av spridda blödningar och
dilaterade vener. Smärta och långsamt avtagande synfunktion är de subjektiva symptomen.
Blandformer av central venös obstruktion och arteriell förekommer. Prognosen är dålig och irisrubeos
vanlig.

Utredning/diagnostik

Fluorescensangiografi visar de arteriella fyllnadsdefekterna och en förlängd omloppstid, mätt från
begynnande arteriell fyllnad till komplett venös sådan. Tiden är normalt mindre än 11 sekunder men i
ögon drabbade av artärocklusion sågs en förlängning upp till 900 sekunder med ett genomsnitt av 141
sekunder (Brown 1982). I oklara fall av akut synnedsättning där cirkulationsstörningar misstänks men
oftalmoskopi ej visar typiska fynd kan fluorescensangiografi ge värdefull information. Ses förändringar i
den koroidala fyllnaden och en förlångsammad fyllnad av de retinala artärerna kan en mer central
ocklusion, av större kärl, misstänkas ( Zacks 1999).

När ocklusionen av retinalkärlen med tiden öppnas, vilket i regel sker, normaliseras angiografibilden
delvis. I uppenbara fall tillför inte angiografin någon värdefull information. Vid mer oklara partiella
ocklusioner kan indikation finnas.

Bild 4. Lokal infarkt av i bakre polens övre del.

Bild 5. Fluorescensangiografi visar trögt flöde i artärgren



Bild 6. Fluorescensangiografi visar trögt flöde i artärgren

Bild 7. Fluorescensangiografi visar trögt flöde i artärgren



Elektroretinogrammet påverkas i det att b-vågen minskar i amplitud medan a-vågen ej förändras ( om
inte a oftalmica är ockluderad). Synfältsundersökning visar bortfall motsvarande den ischemiska
skadans omfattning.

Om minsta misstanke på jättecells arterit föreligger tas akut SR och CRP, se nedan. Fråga efter de
typiska allmänsymptomen!

Utredning av orsaker till den arteriella ocklusionen får styras av patientens ålder och anamnes. Glöm
aldrig arteritrisken!

Följande grupper av tillstånd som mer eller mindre säkert har associerats med artärocklusion bör
övervägas vid utredningen:

A Sjukdomar med ökad embolirisk

Carotisstenos diagnosticeras med carotisdoppler

Hjärtfel avslöjas med ekokardiografi och EKG (förmaksflimmer ?)

B Trauma

C Koagulationsrubbningar

D Ögonförändringar (ex papilldrusen)

E Kollagenoser, vaskuliter

F Övrigt (ex migrän)

Mjuka exudat ses vanligen vid diabetes men även vid diverse andra tillstånd som påverkar
mikrocirkulationen såsom AIDS, leukemi, pancreatit o s v. Yngre personer med retinal artärocklusion har
ofta allvarlig systemsjukdom. Förekomst av synliga retinala embolier påverkar endast marginellt
utredningen.

(Greven 1997, Sharma 1998).



Behandling

Effektiv behandling saknas. En orsak till detta är att irreversibla skador uppträder snabbt, inom någon
timme. I de fall där patienten kommer till undersökning inom några timmar efter symptomdebut kan
försök att sänka trycket prövas för att om möjligt öka perfusionstrycket och eventuellt flytta en embolus
längre perifert. Någon vetenskapligt dokumenterad effekt av dessa behandlingar finns ej. (Atebra et al
1995,  Sharma S in Ryan ”Retina”).

Behandling med intraarteriell fibrinolys har beskrivits i små icke kontrollerade studier och
fallbeskrivningar. Metoden är resurskrävande. Resultaten är lovande men kriterierna för behandling
oklara. Vissa resultat tyder på att behandling även med en sjukdomsduration av upp till 24 timmar kan
vara av värde. Förekomsten av en akut "ischemisk penumbra" även i retina skulle kunna förklara detta.
Enligt denna hypotes skulle de drabbade neuronen kunna återfå viss funktion om de inte gått i nekros
(Richard 1999). Prospektiva randomiserade studier får visa värdet av denna terapimodell.  En sådan
pågår i Europa: Multicenter study of the European Assessment Group for Lysis in the Eye (EAGLE) for
the treatment of central artery occlusion: design issues and implications.(Neubauer 2005). Skulle det
ovanliga inträffa att en patient kommer till läkare med mycket kort, enstaka timmars, anamnes på
retinal artärocklusion rekommenderas kontakt med strokeenhet (förf anmärkning).

Eventuell behandling får i övrigt riktas mot den bakomliggande sjukdomen om behandlingsbar sådan
kan påvisas. Långtidsprofylax med salicylika kan vara aktuell. En indikation för akut medikamentell
behandling får aldrig glömmas: konstateras hög SR eller CRP och därmed grundad misstanke på
jättecellsarterit ges omedelbart steroider i högdos, se nedan.

Uppföljning

Sjukdomens natur gör att specifik uppföljning från ögonsynpunkt är av mindre vikt om en allmän
utredning genomförts på ett för individen anpassat vis

Temporalisarterit

Temporalisarterit hör till gruppen jättecellsarteriter. Den är en sjukdom som kan ge snabb synförlust på
ischemisk bas. Även om det kliniska fyndet domineras av en främre ischemisk optikusskada (81%), då
de bakre ciliarartärerna mycket ofta drabbas, så uppvisar 14 % en ocklusion av centralartären i retina.
Ciliarartärernas ocklusioner gör att vid förekomst av en cilioretinalartär denna också ofta drabbas. I
22% kunde en ockluderad sådan ses, i ett fall som enda kliniska manifestation (!) (Hayreh 1998). Med
tanke på vikten av att alltid ha denna åkomma i åtanke vid ischemisk ögonsjukdom kommer den att
behandlas här även om den egentligen är förknippad med skada på nervus opticus- en främre ischemisk
optikusneuropati - AION.

Epidemiologi

Sjukdomen är vanligare hos kvinnor och européer. Den drabbar äldre, 90% är över 60 år (Hunder 1997)

Etiologi och patogenes

En primär fokal inflammation av elastisk vävnad i median infiltrerar alla skikt i artärväggarna och ger
ocklusion. Sannolikt finns en genetisk disposition i botten. Måhända utlöser en infektion en



inflammatorisk kaskad men detta är spekulationer ( Weyand 1997, Hunder 1997, Tovilla-Canales 1998)

Patofysiologi

Vanligen ockluderas de bakre ciliarartärerna vilket ger en ischemi av synnervens främre delar och
orsakar en snabb funktionsnedsättning.

Symptom och klinisk bild

Den polysymptomatiska allmänna sjukdomsbilden inkluderar ömma käkar, huvudvärk, avmagring,
ömhet av tinningarna, trötthet, feber, muskelvärk och anemi. Incidensen av synrubbningar skiljer sig
avsevärt mellan olika material, från 14 till 70 % (Tovilla-Canales 1998).

Amaurosis fugax föregår ofta en bestående synförlust. Ofta vaknar patienten med kraftig
synnedsättning på ena ögat. Synskärpan kan då variera alltifrån total blindhet med förlust av
ljusperceptionen till en måttlig synedsättning. Utan behandling försämras synen successivt och det
andra ögat drabbas ofta inom kort tid. Dubbelseende beroende på ischemi av ögonmuskler kan föregå.
Ofta kan slingriga, ömmande och förtjockade tinningkärl palperas

Vid oftalmoskopi ses en blek ödematös papill, ofta med några små blödningar. Mjuka exudat i bakre
polen förekommer ibland.  I de fall ocklusioner av retinalkärl förekommer ger de sina typiska
förändringar. Under loppet av några veckor blir vävnaden alltmer atrofisk och papillen bleknar.

Utredning/diagnostik

En hög sänka är ett typiskt fynd men en normal sådan utesluter inte diagnosen. Förhöjt CRP stärker
diagnosen ytterligare (Hayreh 1997).

Fluorescensangiografi kan påvisa rubbningar av cirkulationen av ciliarartärerna men har knappast något
värde för typiska fall med den vanliga kliniken.

Biopsi av temporalartär är den klassiska metoden att fastställa diagnosen. En negativ biopsi utesluter
inte sjukdomen, den kan ha utförts på ett icke förändrat parti av kärlet.

AION av icke arteritgenes skiljer sig så till vida att den drabbar något yngre och ger en lindrigare
sjukdomsbild, den är oftare ensidig. Synskärpan reduceras måttligt och synfältsdefekter, inte sällan
kilformade eller altitudinella, är vanliga.

Behandling

Snabbast möjliga insättande av behandling kan sällan begränsa skadorna på det första ögat men
förhindra att andra ögat drabbas.

Intravenös tillförsel av höga doser cortison rekommenderas av de flesta om akut, svår synpåverkan
föreligger. Ett gram metylprednisolon i långsamt intravenöst dropp det första dygnet förordas av många
i svåra fall där ena ögat har förlorat synen eller där andra ögat också visar symptom (McFadzean 1998).
I lindrigare fall startas med 80 - 120 mg prednisolon peroralt. Det är bättre att starta en behandling på
en väl grundad, men icke bevisad, misstanke än att terapin fördröjs! Fortsatt behandling får ske i
samråd med reumatolog, oftast måste cortisonmedicinering fortgå i flera år.
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