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Kliniska riktlinjer - Kongenital Katarakt
 

Definitioner

Kongenital katarakt definieras som en grumling i ena eller bägge linserna i ögat vid födelsen. Graden av
grumling kan variera mycket från endast en liten prick i utkanten av linsen till en helt grumlad lins som
ger en grå pupill.

Epidemiologi

Vid en genomgång av barnen som hade kontakt med Tomtebodaskolans Resurscenter i Solna under
åren 1985-88 hade 47 av 223 barn, det vill säga 21% av barnen, katarakt som orsak till sin synsvaghet.
Hos barn som är födda under 90-talet i Sverige är det ytterst ovanligt att kongenital katarakt är enda
orsaken till synsvaghet. Förklaringen till detta är att barn födda i Sverige med kongenital katarakt på
senare år har blivit opererade och korrigerade under de första levnadsmånaderna. Det finns dock ett
flertal flyktingbarn som är födda i andra länder och har flyttat till Sverige vid några års ålder som har
kongenital katarakt som orsak till sin synsvaghet.



I en fransk undersökning har man visat att prevalensen av kongenital katarakt är 0.25 o/oo (Stoll et al
1992).

Etiologi och patogenes

Vid födelsen är både den fetala och embryonala kärnan i linsen utvecklad. Linsfibrerna som sedan bildas
under livets gång ger upphov till den vuxna kärnan och barken.

Ungefär hälften av alla kongenitala katarakter är idiopatiska (Kohn 1976). Man hittar sällan någon
bakomliggande orsak till den ensidiga kongenitala katarakten (Lambert et al 1989).

Orsak till kongenital katarakt

Vid metabolisk sjukdom hos det lilla barnet som ex diabetes, galactosemi, hypocalcemi, hypoglycemi
eller Lowe's syndrom finns kataraktutveckling i ökad frekvens. Vid alla dessa metabola rubbningar har
barnen andra symptom, det vanligaste är dålig viktuppgång.

Ett viktigt observandum är att katarakten delvis kan gå tillbaka när dieten ändras vid galactosemi
(Burke et al 1989). Undantaget är barn med galactokinas-brist som kan ha katarakt som enda symptom
(Gitzelmann 1967).

Katarakt förekommer kombinerad med andra okulära missbildningar, exempelvis iriskolobom, aniridi
eller persisterande primär glaskropp (Karr & Scott 1986; Crawford & Morin 1982). Om andra
ögonmissbildningar finns bör en ögonläkare snarast undersöka det nyfödda barnets bägge ögon.
Möjligheten finns att barnet har iriskolobom på ett öga, vilket föräldrarna ofta har noterat, men
kongenital katarakt på bägge ögonen vilket kanske de inte har sett.

Kongenital katarakt förekommer i ökad frekvens efter graviditeter med intrauterina infektioner som
rubella, varicella, toxoplasmos eller CMV (Lambert & Hoyt 1990). Vid rubellakatarakt kan viruset odlas
från linsrester som tagits i samband med operationen då barnet är flera år gammalt. Efter
operationerna hos dessa barn ser man ofta en envis uveitretning som troligen är orsakad av viruset i
linsen (Cotlier et al 1966).

Barn med syndrom med kromosomanomalier, exempelvis trisomi 21 och Turner´s syndrom, har en ökad
frekvens av katarakt. Hos unga barn med Down's syndrom har ungefär 60% katarakt och frekvensen
ökar sedan med stigande ålder (Kohn 1976).

Om modern missbrukat av droger som warfarin, LSD och alkohol under graviditeten kan det ge katarakt
hos fostret (Strömland 1985).

Den ärftliga formen av kongenital katarakt är ofta autosomalt dominant men kan även uppträda i en
autosomalt recessiv form respektive könsbundet recessiv. Olika typer och grader av katarakt kan
uppkomma hos de olika släktingarna beroende på olika expressivitet. Vid den ärftliga typen av katarakt
kan föräldern vara född med nukleär katarakt och det nyfödda barnet kan ha en lamellär typ av
kongenital katarakt.

Hos friska barn undersökta av barnläkare finns ingen anledning att starta en stor utredning därför att
kongenital katarakt har konstaterats.

De vanligaste typerna av kongenital katarakt

Sutur katarakt (Bild 1) är en grumling i Y-suturerna som skiljer den fetala och embryonala kärnan åt.
Ofta diskreta grumlingar som endast behöver följas.Det är viktigt att titta på bägge ögonen.

Punktata katarakt (Bild.2) bestående av små punktformade grumlingar som stör synen lite och ofta är
stationära; ses t.ex. hos kvinnliga anlagsbärare av Lowe's syndrom (Cibis et al 1986), men även andra
linsgrumlingar finns beskrivna hos dessa bärare (Fagerholm et al 1991). Sönerna som har Lowe's
syndrom får katarakt tidigt, men då den betydligt mer synstörande nukleära typen. Om man misstänker
att en nyfödd pojke med kongenital katarakt har Lowe's syndrom bör man undersöka moderns linser.
Pojkar med Lowe's syndrom har ett typiskt utseende med stor välvd panna och knubbiga kinder. Dessa



barn lider också av uttalad mental retardation.

Lamellär katarakt (Bild 3) är en avgränsad, ofta relativt lindrig, diffus grumling vid födelsen. Sakta
progress sker under första levnadsåren, vilket gör att kataraktoperationen ofta blir aktuell före
skolstarten, då med implantation av en intraokulärlins.

Främre polär katarakt (Bild 4) syns ofta som en liten vit prick mitt i pupillen; kan vara en rest av det
främre pupillarmembranet och är endast lite synstörande och oftast stationär. Denna typ av katarakt är
ofta kopplad till brytningsfel. Det är viktigt att refraktionsbestämning görs och att glasögon ges om
behov föreligger.

Bakre subkapsulär katarakt (Bild 5) kan förekomma i kombination med persisterande arteria hyaloidea.
Grumlingar i bakre delen av linsen är betydligt mycket mer synstörande än i den främre (>2-3 mm ger
amblyopi hos små barn).

Nukleär katarakt (Bild 6) är en relativt vanlig typ av kongenital katarakt. Den ger mest grumling centralt
i pupillen vilket åstadkommer ett betydande synhinder. De flesta barnen behöver opereras direkt efter
födelsen.

Total katarakt (Bild 7) innebär att hela linsen är grumlad och ger upphov till en grå pupill, vilket
föräldrarna ofta noterat tidigt. Denna typ av katarakt behöver givetvis alltid opereras direkt då ingen
möjlighet till normal synutveckling finns.

Screening

Tidig screening är oerhört viktig. Under barnets första levnadsmånader sker en mycket kraftig
synutveckling men en förutsättning för detta är att formade synstimuli når retina. Vid täta grumlingar i
ögat som vid katarakt hämmas synutvecklingen irreversibelt. I Stockholm har en grupp studenter på
Hälsohögskolan under 1995 skickat ut ett frågeformulär angående undersökning av röd reflex till de sju
förlossningsenheterna inom Stockholms läns landsting. Från en klinik fick man inget svar men alla de
övriga sex klinikerna undersökte rutinmässigt den röda refexen på nyfödda barn. Då de flesta barnen i
Sverige föds på sjukhus bör en god screening kunna erbjudas alla barn. Målet borde vara att
undersökningen görs de första veckorna, helst redan på BB-avdelningen.

Om detta inte går, kan man förhoppningsvis göra undersökningen senare på BVC. Det är dock viktigt att
det sker under de första levnadsveckorna. Hos mörkt brunögda barn kan det också vara svårt att se den
röda reflexen, men det blir lättare om det är mörkt i rummet.

Om det finns anlag för kongenital katarakt i släkten bör de nyfödda barnen undersökas av ögonläkare
under de första levnadsdagarna. Även barn med andra syndrom eller andra synliga ögonmissbildningar
bör undersökas av ögonläkare under de första levnadsdagarna.

Symptom och klinisk bild

Uttalad kongenital katarakt ger en grå pupill vilket ses med blotta ögat. Svag eller utsläckt röd reflex
bör föranleda att barnet omedelbart undersökes av ögonläkare. Anamnetiskt bör man höra om
föräldrarna fått blickkontakt med barnet. Friska nyfödda barn ger ofta en säker ögonkontakt under
kortare tidsperioder. Man kan även se hur mycket små barn försöker att titta förbi en central grumling.

Utredning/diagnostik

Det är viktigt att titta på barnet innan dilatation och bestämma om det överhuvudtaget finns någon röd
reflex. Anamnetiskt bör man ta reda på om någon tidigare haft kongenital katarakt i släkten. Genetisk
rådgivning bör erbjudas föräldrarna med tanke på kommande barn om detta är aktuellt. Om barnet är
friskt och undersökt av barnläkare behöver inte någon stor utredning behöver igångsättas.

Man bör dock ha vissa differentialdiagnoser i åtanken. Grumlingen kan sitta både framför och bakom en
klar lins.

Central corneagrumling ses vid t.ex Peters´ syndrom. Över hälften av barnen med detta syndrom har



även glaukom.

Persisterande pupillarmembran är en tunn, ofta kärlförande hinna som täcker hela eller delar av
pupillen. Den kan även vara fastvuxen i linsen. Det är möjligt att med modern kirurgisk teknik avlägsna
denna hinna och spara den klara linsen (Bild 8, Bild 9, Bild 10).

Persisterande membran bakom linsen. Ofta ses rester av arteria hyaloidea som kan vara blodförande.
Vid operationen är det viktigt att klippa av den resterande artären som fäster på retina för att undvika
traktion. Ofta behöver linsen avlägsnas om den är grumlad i den bakre delen (Bild 11).

Persisterande primär glaskropp. Denna diagnos ställs säkrast med hjälp av ultraljud (Bild 12). Vid
undersökning i mikroskop ses en gulaktig kärlförande massa i pupillen som lätt kan förväxlas med
retinoblastom.

Retinoblastom är viktigt att utesluta vid vit pupill (Bild 13). Ultraljudsundersökning är här till stor hjälp.
En typisk bild med kalk i tumören förekommer.

ROP av avancerad grad kan likna katarakt med vitaktig pupill. Förhoppningsvis är detta en
differentialdiagnos som ska minska eller helt försvinna med bättre uppföljning av barn med risk för att
utveckla ROP.

Sammanfattningsvis kan sägas att det är av yttersta vikt att snarast komma fram till en säker diagnos,
och för detta krävs oftast undersökning av barnet i narkos.

Behandling

Kirurgisk

Den enda behandlingen vid kongenital katarakt är borttagande av den grumlade linsen om katarakten
är av den graden att den bedöms som synstörande. Tidigare har man i Sverige behandlat med
dilaterande droppar eller stora optiska iridectomier. Kirurgisk lensectomi är synmässigt det mest
överlägsna och bör därför väljas i dagens läge.

Bedömning om indikation för operationen föreligger bör göras när barnet är odilaterat (det är ju så
barnet har det i vanliga fall) samt i operationsmikroskopet när barnet är dilaterat med
kombinationsdroppar (0.5% cyclopentolate + 0.5% phenylephrine). Operation är indicerad om
katarakten utgör ett påtagligt optiskt hinder (viktigt att bedöma den centrala delen av linsen) vilket gör
att synutvecklingen blir hämmad. Nackdelarna med operationen är att förmågan att ackommodera
försvinner samt att barnet behöver ständig korrektion av den stora hyperopin. Om kontaktlinser inte
fungerar hos dessa barn blir de djupt amblyopa.

Man har även sett att lensectomi hos djur ger en försämrad tillväxt av ögat vad gäller både axellängden
samt cornea (Wilson et al 1987, Kugelberg et al 1996).

Tidig operation är således viktig för synutvecklingen men ökar risken för postoperativa komplikationer
som sekundärt glaukom och efterkatarakt. Risken för att utveckla sekundärt glaukom efter en
kataraktoperation minskar betydligt vid operation efter ett års ålder.

Expektans

Vid mindre uttalad grumling i linsen rör det sig ofta om sutur-, punktata- eller lamellär katarakt där
man kan vänta med operationen. Man måste då vara helt säker på att det finns möjlighet för en gynsam
synutveckling. Att besluta att operation inte är indicerad är svårt och kräver stor erfarenhet av
omhändertagande av barn med kongenital katarakt.

Om man bedömer att operation ej är indicerad är det viktigt med täta kontroller åtminstone en gång per
månad under det första levnadsåret. Det är viktigt att titta på bägge ögonen i genomfallande ljus och
bedöma den röda reflexen. Om barnet börjar skela med ett öga talar detta för en sämre synutveckling
på detta öga och operation måste ånyo övervägas.



Dubbelsidig kongenital katarakt

Om operation bedömes som indicerad vid kongenital katarakt är det viktigt att den sker så tidigt som
möjligt, gärna när barnet är 5-7 dagar gammalt. Synutvecklingen är mycket intensiv under den första
spädbarnstiden och man har visat att operation efter tre månaders ålder ger en dålig synutveckling med
nystagmus (Bild 14) (Kugelberg 1992). Vår erfarenhet är att föräldrarna som fått beskedet att deras
barn har grå starr önskar att barnen ska opereras så fort som möjligt. Föräldrarna upplever det
naturligtvis mycket positivt när de får blickkontakt med sitt barn efter operationen. Narkosläkare med
vana att söva nyfödda barn är av största vikt vid operationen. Operationstekniskt är det ingen större
skillnad att operera en vecka eller några veckor gamla barn. Av erfarenhet vet vi också att det ofta tar
några veckor att hitta en optimal kontaktlins. Vi rekommenderar operation av bägge ögonen i samma
narkos om betydande katarakt föreligger på bägge ögonen.

Om det är betydande skillnad på linsgrumlingen mellan de bägge ögonen kan man överväga att operera
bara ögat med synstörande katarakt. Barnet behöver då följas noga och ocklusionsbehandling blir ofta
aktuell. Om barnet föredrar att fixera med det afaka ögat måste operation av det andra ögat övervägas.

Vid operationen görs en främre kapsulorexis, sedan avlägsnas hela linsinnehållet och en bakre
kapsulorexis och en främre vitrectomi samt iridectomi utförs. På detta sätt minskas risken för sekundärt
glaucom och efterkatarakt. Vid operationens slut är det en fördel om man omedelbart kan applicera en
kontaktlins, och att denna är avpassad för seende på nära håll. Barnet ser då vid uppvaknandet och
föräldrarna kan omedelbart få blickkontakt med det, vilket de ofta inte har haft före operationen.
Naturligtvis ger man inget förband eller skålla till barn som ögonopereras.

På ett barn under ett år bör i dagsläget inte intraoculära linser (IOL) med dagens storlek implanteras.
Hos nyfödda kaniner ger normalstora IOL en hämmad tillväxt av hela bulben (Kugelberg et al opubl).
Konventionella vuxenlinser trycker mot ciliarkroppen och den perifera delen av retina vilket ger en
tillväxthämning av hela ögat då tillväxtzonen är belägen här (Streeten 1969, Tsó & Friedman 1968).
Ögat hos barn växer mycket snabbt under första levnadsåret, sedan avtar tillväxten successivt (Gordon
& Donzis 1985). Vi har därför valt att implantera konventionella vuxenlinser hos barn ner till ett års
ålder. Det finns också flera studier som visar att barnögon (>1 års ålder) tolererar intraoculära linser väl
(Oliver et al 1990, Zetterström et al 1994).

Hos vuxna ögon samt hos nyfödda kaniner ger IOL-implantation i kapselsäcken en minskad
efterstarrsbildning (Nishi 1986, Zetterström et al 1996). I framtiden kan man hoppas på att särskilda
intraoculära linser för små ögon kommer att tillverkas.

Ensidig kongenital katarakt

Vid en retrospektiv studie av 97 barn med ensidig kongenital katarakt fann man patologiska
förändringar i det andra ögat hos 40% av barnen. 21% hade nedsatt synskärpa och 19% hade
nystagmus i det till synes friska ögat (Summers & Letson 1992).

Vid ensidig kongenital katarakt är det alltså viktigt att utesluta andra ögonmissbildningar i de bägge
ögonen (Stoll et al 1992, Lorentz et al 1993). Det har visat sig att ögat hos barn med ensidig kongenital
katarakt är det sjuka ögat mindre samt linsen tunnare. Detta gäller för barn under ett års ålder
(Kugelberg et al 1996).

Från tidigare studier om syndeprivering har djurstudier visat att ett öga som ser suddigt växer mer i
den bakre delen av ögat än ett öga som har möjlighet att se bra (Raviola & Wiesel 1985). Samma
fenomen tycks existera i det humana ögat. Barn med cornealärr, glaskroppsblödning eller ptos har en
ökad tillväxt av den bakre delen av det afficierade ögat (Gee & Tabbara 1988, Miller-Meeks et al 1990,
Hoyt et al 1981). Denna bulblängdstillväxt vid bristfällig synstimulering inträder troligen senare i livet
hos barn med ensidig kongenital katarakt. Bulblängdsmätning hos äldre barn (6-22 år) med ensidig
kongenital katarakt visar att ögat med katarakt är längre, men då är också synskärpan på detta öga
dålig (Rasooly & BenEzra 1988).

Det har varit problematiskt att få god syn på kataraktögat hos barn med ensidig kongenital katarakt då
de självklart föredrar att fixera med det andra ögat. Man vet dock idag att tidig lensectomi med snabb
adekvat korrektion samt intensiv ocklusionsbehandling (vilket innebär 90% av den vakna tiden) kan ge



utmärkta synresultat på bägge ögonen (Pratt-Johnson & Tillson 1981; Birch et al 1993).

Det är betydelsefullt att operera ensidiga kongenitala katarakter tidigt då det finns beskrivningar av
utveckling av nystagmus på det friska ögat om synen är mycket dålig på det andra ögat (Loffredo et al
1995). Som ovan påpekats ses patologiska förändringar i det andra ögat i 40% av fallen med ensidig
kongenital katarakt (Summers & Letson 1992). Hos dessa barn är det av ökad vikt med tidig
kataraktoperation. Det är också så att tidig operation samt korrektion med kontaktlins ger kosmetiskt
snygga ögon utan en stor skelvinkel.

Komplikationer efter operationen

Täta kontroller bör göras när barnet är under ett år. De kan glesas ut något senare. Man bör titta på
cornea, främre kammardjupet samt undersöka om röd reflex föreligger. Täta sciaskopier för att
kontrollera ögats tillväxt och att kontaktlinserna har rätt styrka är viktigt. Om onormalt snabb tillväxt av
ett öga förekommer bör sekundärt glaukom misstänkas (Egbert & Kushner 1990). Hos små barn är ofta
cornea grumlad om det intraoculära trycket är för högt. På äldre barn däremot kan hornhinnan vara helt
klar trots att det intraoculära trycket är alldeles för högt och synnerven får då irreversibla skador. Om
inget anmärkningsvärt noteras när barnet är vaket behöver man inte söva barnet för kontroll.

Efterstarr är en vanlig komplikation efter kataraktoperation hos barn (Hiles 1984, Moisseiev et al 1989,
Sinskey et al 1989, Gimbel et al 1993). Det är viktigt att göra så rent som möjligt vid den primära
operationen, men trots detta kan efterstarr uppkomma. Det är väsentligt med snabb åtgärd för att
undvika amblyopiutveckling.

Decentrering av pupillen kan förekomma men risken minskar betydligt om man gör en lång sclero-
corneal tunnel vid den primära operationen. Man minskar på detta sätt risken för främre synekier som i
sin tur drar pupillen snett. Om pupillen trots detta decentrerar så mycket att iris utgör ett optiskt hinder
behövs pupillklipp snabbt. Detta kan också åtgärdas med YAG-laser.

Cornealödem kan vara orsakat av kontaktlinsen som har suttit för hårt och orsakat ödemet. Man bör
som första åtgärd plocka ut kontaktlinserna. Om cornea ej har klarnat efter en vecka utan kontaktlinser
bör man misstänka att barnet fått sekundärt glaucom. Man bör då söva barnet omgående med ketamin
(sänker ej intraoculära trycket /IOP/, vilket flera andra narkosmedel gör). Mät IOP men tänk på att små
barn normalt har mycket lägre tryck än vuxna. Det är viktigt att notera om sidoskillnad föreligger
mellan ögonen. Mät corneas diameter och ögats längd. Om det intraoculära trycket är förhöjt växer små
mjuka barnögon mycket fort. Bedöm papillens utseende. Tänk på att papillen skadas relativt sent då
ögat växer istället.

Sekundärt glaukom är tyvärr vanligt hos barn som är tidigt opererade (Chrousus et al 1984, Keech et al
1989, Simon et al 1991, Asrani & Wilensky 1995). Risken minskar om iridectomi görs vid den primära
operationen och om man försöker att avlägsna så mycket linsmaterial som möjligt (Dutton & Slamovits
1990). Tidigt sekundärt glaukom är oftast orsakat av block i pupillen, varför vitrectomi och iridectomi
blir den primära åtgärden. Om det trots denna operation kvarstår ett förhöjt IOP, blir ofta den
sekundära åtgärden att operera in en glaucomventil. Trabekelectomi är ej meningsfullt att utföra på
barnögon då de snabbt växer igen. Goda resultat finns dock rapporterade vid samtidig
mitomycinbehandling (Lee et al 1996), så detta kan vara en möjlighet i framtiden. För varje operation
får man ytterligare ärrbildningar på ögat och chansen till en lyckad trycksänkande operation i framtiden
minskar. Försök därför att utföra en operation som har en möjlig chans att lyckas direkt.

Barn som opereras tidigt har under hela livet en större risk att utveckla glaukom som liknar simplex
glaukom. Den troliga orsaken är synekier i kammarvinkeln. Dessa personer bör alltså följas av
ögonläkare hela livet.

Efterbehandling

Efter operationen är det viktigt med omedelbar och adekvat korrektion. Barnen får kontaktlinser som är
korrigerade för seende på nära håll. Kontaktlinserna är för närvarande s.k. "extended wear"-linser av
polyvinylpyrolidon med 65% vätskehalt, vilka används som "daily wear"-linser. Nyfödda barn får
empiriskt +37 dioptrier i samband med operationen. Refraktionen sjunker under första levnadsåret till



cirka +28 dioptrier vid ett års ålder (räknat med + 3 dioptriers närkorrektion i addition) (Moore 1989).
Linserna rengöres med väteperoxidsystem utan konserveringsmedel varje dag. De kasseras efter sex
månader. Om man droppat ögondroppar med konserveringsmedel kasseras kontaktlinserna efter en
månad. Enstaka barn använder också gaspermeabla stabila linser. Vid ett års ålder får barnen
korrektion för seende på långt håll med läsglasögon och/eller dubbelslipade starrglasögon.

Ocklusion tillgrips om barnet föredrar att fixera med ett öga då halvtid eller något mera. En annan
möjlighet är att ta ut kontaktlinsen på det ledande ögat halvtid.

Vid ensidig opererad kongenital katarakt ockluderar man på S:t Eriks ögonsjukhus i Stockholm barnen
på det friska ögat under tre dygn med plåstret på hela tiden (detta minskar obehaget att riva bort
lappen). Det fjärde dygnet är sedan fritt.

Följ visus monokulärt med åldersanpassade metoder.

Långtidsuppföljning

Vikten av tidig operation hos barn med kongenital och dubbelsidig katarakt har varit känd sedan många
år (Vaegan & Taylor 1979). Flera studier finns nu som visar att barn med tät dubbelsidig kongenital
katarakt som opereras tidigt och fått väl fungerande kontaktlinser kan få en utmärkt syn (Gelbart et al
1982; Kugelberg 1992). Dessa barn utvecklar synen något senare än barn med friska ögon och först vid
tio års ålder är synen helt utvecklad (Bild 15).

Studier finns nu som visar att även barn med ensidig katarakt kan få utmärkt synskärpa på bägge
ögonen om behandlingen och uppföljningen varit adekvat (Pratt-Johnson & Tillson 1981, Birch et al
1993).

Det är ett stort arbete som framförallt de anhöriga måste lägga ner för att barnet ska få en god
synskärpa. Det medicinska omhändertagandet bör ledas av en erfaren barnoftalmolog i nära samarbete
med en kontaktlinsoptiker med stor erfarenhet av att arbeta med barn med kontaktlinser. Operationen
bör utföras av en van främre segment-kirurg med erfarenhet av intraoculära ingrepp på barn. I Sverige
med dess ringa folkmängd bör verksamheten centraliseras.
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Bild 5 Bakre subkapsulär katarakt
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