State of the Art - Paralytisk och Mekanisk Skelning

Viktig information till lasarna:

Forfattarna till detta dokument, eventuella granskare och utgivaren av dokumentet har gjort stora
anstrangningar for att forsakra sig om att behandlingar, Iakemedel och doseringar som namns i
dokumentet ar korrekta och att informationen i dokumentet ansluter sig till vetenskap och klinisk
erfarenhet vid publikationstillfallet. Kunskapen om olika sjukdomstillstdnd och deras behandling
forandras dock successivt. Kontinuerlig forskning, kande klinisk erfarenhet, rimliga asiktsskillnader
mellan olika auktoriteter, unika aspekter pd den enskilda kliniska situationen och méjligheten av
felaktighet i dokumentet pga den manskliga faktorn under framstallandet av ett dokument, kraver dock
att [dsaren anvander sitt eget individuella omdéme, nar vederbérande fattar kliniska beslut, och att
lasaren om nddvandigt kontrollerar informationen i dokumentet via andra kunskapskallor. Lasaren
uppmanas sarskilt att noga genomlasa fabrikantens produktinformationen fér varje lakemedel, innan
det forskrives eller administreras, speciellt om lakemedlet ar obekant fér lasaren eller om det anvandes
sallan.
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Kliniska riktlinjer - Paralytisk och Mekanisk skelning

Definitioner

Inkomitant skelning kan delas upp i

® Paralytisk skelning
® Mekanisk - restriktiv skelning
® Orbital skelning

Om funktionen hos en eller flera 6gonmuskler ar helt utslagen talar man om paralys. Om funktionen
delvis ar utslagen kallas det i stéllet pares. Paralysen ar komplett. Paresen ar inkomplett.

Den paralytiska skelningen kan vara medfédd eller férvarvad. Paralys av ndgon av kranialnerverna
bendamns efter nervens namn (oculomotoriuspares, n. III; trochlearispares, n. IV; abducenspares, n.VI).
Om inte alla 6gonmuskler innerverade av n. oculomotorius ar paralytiska bedéms paralysen som
partiell.

Om alla extraokuldra muskler ar paralytiska talar man om extern oftalmoplegi.
Om de inre okulara musklerna ar paralytiska kallas det intern oftalmoplegi.
Om bade de yttre och inre 6gonmusklerna &r paralytiska har man en komplett oftalmoplegi.

Beroende p& nivan pa skadan kan neurogena paralyser delas upp i supranukledra, nukleéra och
infranukleéra paralyser.



Direkt skada p& muskeln bendmns myogen paralys.

Nar sjalva muskeln eller dess antagonist &r forandrad pa ett sddant satt att funktionen pdverkas kallas
det mekanisk eller restriktiv skelning for att skilja det fran de paralytiska skelningarna definierade ovan.

Orbital skelning beror pa férandringar i sjalva orbita som foérhindrar symmetriska 6gonrorelser och
darfér ger inkomitant skelning.

En mellangrupp mellan inkomitanta och komitanta skelningar ar A- och V-syndrom vilket &r en
horisontell skelning med olika skelningsvinkel vid blick upp respektive ned. Detta féreligger i ungefar 20
% av de horisontella skelningarna (Costenbader 1964). Olika teorier om den bakomliggande orsaken
har lanserats sdsom 6ver- respektive underfunktion av de sneda 6gonmusklerna eller anatomiska
anomalier i insertionerna av musklerna.

Lateral inkomitans kallar man det tillstdnd dar skelningsvinkeln vid intermittent exodeviation minskar
vid sidoblick. Detta kan pavisas hos cirka 50 % av dessa patienter (Moore 1969).

Epidemiologi

Inkomitant skelning ar betydligt vanligare hos vuxna an hos barn. Férvarvad abducenspares hos dldre
ar allra vanligast (se tabell nedan). Om aven A- och V-moénster vid esotropier och exotropier respektive
lateral inkomitans vid uppmatning av skelningsvinklar i primarposition respektive sidoblick raknas in
o6kar naturligtvis antalet inkomitanta skelningar ytterligare. Hos 4278 vuxna med kranialnervs-pares
fordelade sig orsakerna i procent enligt nedan (Richards et al. 1992):

lorsak | n.III | n.IV | n.VI

| | (n=1130) | (n=578) | (n=1918)
|Skalltrauma | 15 | 29 | 15
Tumér | 12 | 5 | 21
|Aneurysm | 16 | 0,8 | 0,3
Karlsjd | 20 | 18 | 12
lokand | 24 | 32 | 30
|Annat | 13 | 15 | 21

Hos barn @r mindre an 1% av de medfddda skelningarna inkomitanta. Den absoluta majoriteten bland
de inkomitanta skelningarna hos barn bestdr da av Duanes syndrom (0,84%). Resterande fall kan vara
Mobius syndrom respektive Browns syndrom.

Aven hos barn med med eso- och exo-tropier férekommer naturligtvis A- och V-syndrom respektive
lateral inkomitans.

Vid en sammanstallning av 160 fall av férvdrvad égonmuskelparalys hos barn var mer an halften
abducenspares. En fjardedel var oculomotoriuspares och en fjardedel var antingen blandade pareser
eller trochlearispares (Kodsi & Younge 1992).

Etiologi och patogenes

Kongenital paralys kan vara orsakad av en utvecklingsrubbning sdsom Duanes, Mébius eller Browns
syndrom.

Duanes retraktionssyndrom beskrevs redan under 1800-talet av Turk och Stilling. Duane sammanstallde
1905 femtiofyra fall (Duane 1905). Olika strukturanomalier finns beskrivna vid Duanes syndrom t.ex.
att m. rectus medialis faster langre bak pd dgongloben, att m. rectus lateralis saknar elasticitet eller att
det forekommer extra fibrosa strak som paverkar motiliteten.

Paradoxal innervation kunde pavisas med EMG, dar m. rectus medialis hade normalt EMG medan m.
rectus lateralis hade abnormt EMG (Scott & Wong 1972). Vid en postmortem undersdkning av en



patient med bilateralt Duanes syndrom fann man avsaknad av bdda abducensk&rnorna med innervation
av bdda m. rectus lateralis fran grenar av n. oculomotorius (Hotchkiss et al. 1980).
Thalidomidexposition under dag 20-24 av graviditeten resulterar i Duanes syndrom hos atminstone 30%
(Stromland & Miller 1993). Det skulle tala for en tidig skada pa celler predestinerade for
hjarnstamskarnorna med ett forsok till en reparativ process (Miller 1992). Fall av forvarvat Duane
syndrom hos en patient med hjarnstamstumor respektive fall efter skallskada finns beskrivna
(Otradovec 1968). Duanes syndrom férekommer ocksa vid fetalt alkoholsyndrom (Holzman et al. 1990).
M&nga rapporter finns om associerade égonmissbildningar. Hos cirka 30-50% av patienterna finns dven
andra utvecklingsrubbningar sdsom association med Goldenhar syndrom, érondeformiteter, cervikal
spina bifida, lappgomspalt, ansiktsanomalier och missbildningar av armar och ben. Omkring 10% av
patienterna med Duanes syndrom ar déva (Ro 1990).

Mébius syndrom beskrevs av von Graefe 1880 och av Mdbius 1888 (M&bius 1888). Dominant
nedarvning har beskrivits, liksom en deletion pd kromosom 13. Postmortemundersdkningar har visat
agenesi av sjatte, sjunde och tolfte kranialnervskarnan (Towfighi et al. 1979). En anledning kan vara en
ischemisk insult i fosterstadiet. En del patienter har ocksd uppvisat medellinjesdefekter. Aven
hjarnstamsanomalier finns associerade.

Browns syndrom beskrevs 1950 (Brown 1950). Férekommer oftast isolerat, men enstaka familjara fall
finns beskrivna. Syndromet ar oftast ensidigt, men cirka 10% av fallen ar dubbelsidiga. Olika
forklaringar till tillstdndet finns beskrivna. Stram sena till m. obliqus superior kongenitalt eller iatrogent
ar en forklaring. Fortjockning eller restriktion i vdvnaderna runt senan en annan. Dessutom fortjockning
av muskeln vid trochlean eller inflammation i trochlean eller dess omgivning. Slutligen finns trauma eller
utvecklingsanomali beskrivna.

Férvérvad paralys kan orsakas av trauma, infektion, inflammation, karlsjukdomar, tumérer eller
degenerativa processer.

Paralys av n. oculomotorius. Paralysen kan vara partiell eller total. Partiell paralys omfattar oftast m.
rectus superior eller m. rectus inferior (von Noorden 1991). Paralysen kan vara kongenital (Victor 1976)
vilket &r mycket ovanligt. Den &r da oftast ensidig. Majoriteten av fallen &r férvarvade och orsakas da av
trauma, infektion (t.ex. bakteriell meningit), tumor, aneurysm eller diabetes mellitus.

Paralys av n. trochlearis. Denna paralys &r oftast kongenital. Annars uppstar den efter skalltrauma
(hjarnskakning eller direkt skada pa trochlean). Anatomiska faktorer kan ha betydelse t.ex. att senan
saknas eller faster i Tenons kapsel (Helveston et al. 1992). Enstaka idiopatiska eller neurologiska fall
finns beskrivna. Vid Goldenhar syndrom finns avsaknad av karnan till n. trochlearis beskriven.

Paralys av n. abducens. Detta ar den vanligaste paresen hos vuxna. Den ar oftast orsakad av diabetes
mellitus, hypertoni och/eller arterioscleros.

Hos barn ar den oftast kongenital. Vid férvarvad pares hos barn ar det vanligast med trauma. Darefter
kommer tumorgenes t.ex. pontint gliom. Oftast har barnen flera neurologiska symtom parallellt. Forhojt
intrakraniellt tryck kan ocksa ge abducenspares. Hos barn finns dven benign recidiverande
abducenspares (Verslype 1990). Den kan bero pa borreliainfektion, meningit eller MS.

Mekanisk eller restriktiv skelning kan orsakas av orbitafrakturer, endokrin oftalmopati, fibros av
extraokuldra muskler, adherenssyndrom, metastaser och akut orbital myosit.

Orbitafrakturer "orbital blow-out" beskrevs 1957 (Smith & Regan 1957). Intryckning av 6gongloben far
vanligen det tunna orbitagolvet att brista och orbitavdvnaderna prolaberar ned i sinus maxillaris. Aven
tryck mot nedre orbitakanten kan &stadkomma detta. Orbital vavnad inklusive m. rectus inferior klams
in i frakturen. Enstaka gdnger fas fraktur av mediala orbitavdggen in mot ethmoidalsinus med
inkldmning av m. rectus medialis i frakturen. D8 kan ocksd ett krepiterande subkutant emfysem uppsta.
Frakturen i mediala orbitavdggen kan ocksd uppstd sekundart till kirurgi i ethmoidalsinus.

Endokrin oftalmopati ar en autoimmun inflammatorisk sjukdom som uppstar sekundart till
thyreoideasjukdom. Tillstdndet drabbar oftast kvinnor i medeldldern och anses bero p3 att
glukosamminoglukaner lagras upp i bindvaven i det orbitala fettet och i de extraokulara musklerna
(Campbell 1984). Svullnad och inflammation 6kar fortjockningen och minskar elasticiteten hos
musklerna. Oftast involveras m. rectus inferior och m. rectus medialis.



Fibros av extraokuldra muskler. Vanligen en kongenital, dominant arftlig form men aven sporadiska fall
finns beskrivna. Muskelfibrerna ar histologiskt ersatta av fibrés vavnad (Engle et al. 1994).

Strabismus fixus ddr m. rectus medialis &r ersatt av fibrés vdvnad och égonen stdr i maximal adduktion
ar ocksa ett kongenitalt tillstand.

Adherenssyndrom &r en utvecklingsanomali dar skidorna p& m. rectus superior och m. obliqus superior
respektive m. rectus lateralis och m. obliqus inferior &r adherenta. Tillstdndet &r mycket ovanligt.

Metastaser i apex orbita kan ge mekanisk inskrankning av motiliteten hos 6gat.

Orbital myosit har troligen immunologisk bakgrund. Det tillhér gruppen orbitala pseudotumorer.
Patienterna har kraftig motilitetsinskrankning i engagerade muskler.

Orbital skelning kan orsakas av anomalier i orbita eller ansiktsskelettet till exempel kraniofaciala
dysostoser. Aven gravmyopa, kraftigt férlangda 6gon kan ge inkldmning av m. rectus lateralis mot
orbitavaggen med restriktiv skelning som féljd.

Symptom och klinisk bild

Hos barn ar det oftast foraldrarna som observerat att barnets 6égon inte ar parallella eller att 6gonen
inte rér sig symmetriskt. Ibland har de ocksa observerat abnorm huvudhallning hos barnet. Ovanligare
ar tecken till diplopi eftersom barnet snabbt supprimerar dubbelbilden, om den inte gar att eliminera
med huvudhalining. Barnen kan &ven utveckla regional suppression i delar av synfiltet. Amblyopi
utvecklas hos barn som inte har enkelseende i ndgon blickriktning. Det &r viktigt att komma ihag att det
amblyopa 6gat inte behdver vara det sjuka 6gat. En del barn fixerar med det paretiska 6gat fér att 6ka
avstandet mellan dubbelbilderna.

De vanligaste anledningarna till tvdngshallning hos barn &r pares av m. obl. sup. foljt av pares av m.
rect. lat., Duanes och Browns syndrom samt idiopatisk kongenital nystagmus (Kraft et al. 1992).

Forvarvad paralytisk strabism hos vuxna uppvisar ett dynamiskt forlopp. Den debuterar med plétsligt
insattande diplopi. Den eller de paralytiska musklerna ar svaga och antagonisterna uppvisar
éverfunktion. S8 smaningom utvecklas kontrakturer i antagonisterna vilket man kan se histologiskt i
form av atrofi av muskelfibrerna och hyalinisering av normal muskelvavnad. Kontrakturerna leder till
Okad komitans ("spread of comitans"), vilket kan éverskugga den primdra paresen.

Patienterna uppvisar ibland okuléar torticollis, dar de haller huvudet sd att den paretiska muskeln inte
behover trada i funktion. Om dubbelseendet inte kan undvikas haller en del patienter huvudet at andra
hallet fér att 6ka avstandet mellan dubbelbilderna. Okulér torticollis ses séllan fére 18 manaders alder,
medan icke okulér torticollis beroende pa missbildade halskotor eller fibros i m. sternocleidomastoideus
oftast ses fére 6 manaders alder.

Patienter med farska pareser uppvisar ocksa felpekning, d.v.s. med det friska 6gat fortackt pekar
patienten bredvid féremalet at den sjuka muskelns dragriktning.

Duanes syndrom delas i tre typer efter symptomatologin.

Typ I har minimal abduktionsférmaga av égat men nastan normal adduktion. Retraktion av égat vid
adduktion. Vidgning av 6gonspringan vid abduktion (bild 1).

Typ II har minimal adduktionsférmaga av 6gat men nastan normal abduktion. Ogat star i exotropi. Vid
adduktion fs retraktion av égongloben.

Typ III har inskrénkt bade abduktion och adduktionsférmaga. Ogat retraheras vid adduktion.

Typ I ar den i sdrklass vanligaste och svarar for nastan 80% av fallen. Duanes syndrom ar bilateralt i
15-20% av fallen. Det drabbar oftare vanster 6ga nar det ar ensidigt. Det ar vanligare hos kvinnor &n
man.

Mébius syndrom innebar bilateral abducenspares kombinerad med bilateral partiell facialispares. Facialis
undre gren &r bevarad med funktion i nedre delen av ansiktet. Ogonen undgar oftast uttorkningseffekter



genom Bells fenomen. Manifest skelning i primarposition féorekommer ndstan alltid. Syndromet ar ofta
kombinerat med andra utvecklingsrubbningar sdsom tungatrofi, pares av mjuka gommen,
skelettdefekter och tanddefekter.

Browns syndrom. Oférmaga att hoja det affekterade 6gat i adduktion gor att patienterna ibland har
huvudhalining for att halla 6gat i abduktion. De kan ibland ocksa héja hakan. Om binokulariteten bryts
framkommer en vertikal skelning dar det friska 6gat ker upp. Tillstdndet &r binokulért i ungefir 10%
av fallen.

Paralys av n. oculomotorius ger nar den &r komplett ett 6ga som star utdt neddt med viss intorsion (bild
2a, bild 2b, bild 2c, bild 2d och bild 2e). Patienten har ptos, dilaterad pupill och kan inte ackommodera.
Vid partiell oculomotoriuspares kan enstaka muskler vara involverade. Oftast ar m. rectus superior eller
m. rectus inferior involverade. Det ar betydligt ovanligare med pares av bara m. rectus medialis och
extremt ovanligt med isolerad pares av m. obliqus inferior. Vid aberrant regeneration av nerven kan
man i stéllet f& retraktion av évre 6gonlocket. Vuxna har konstant dubbelseende om de inte har total
ptos. Hos barn féreligger mycket stor risk fér amblyopi.

Paralys av n. trochlearis ger huvudhallning med huvudet lutat 3t det friska 6gats hall. Om huvudet lutas
3t andra hallet kommer héjdskelningen fram p& grund av éverfunktion av m. rectus superior
(=Bielschowskys test) (Bild 3a, bild 3b och bild 3c). Patienterna har ofta astenopiska besvar, besvar av
sin huvudhallning och ibland vertikal diplopi med sneda bilder. Det &r viktigt att komma ihag att upp till
en tredjedel kan vara bilaterala. Vid en efteruppféljning av traumatisk trochlearispares visade sig 20%
vara bilaterala (von Noorden 1986). Skall speciellt misstankas vid stor excyklotorsion. Patienterna har
positiv Bielschowsky at bada hallen. Vuxna med kongenital trochlearispares har ofta ansiktsassymetri
vilket eventuellt kan férhindras genom tidig operation. Typ och grad av trochlearispares kan klassificeras
enligt Knapp i sju grupper beroende pa i vilka blickriktningar hypertropin ar stérst, vilket har betydelse
for behandlingen (Knapp 1971).

Paralys av n. abducens ar den lattaste diagnosen. Patienten har 6kande esotropi vid férsok att abducera
det sjuka 6gat (Bild 4a, bild 4b och bild 4c). De har ofta ansiktet vridet &t den paretiska muskelns sida.
Vid forsok till sidoblick uppkommer dubbelseende. P& grund av éverfunktion av samma 6gas m. rectus
medialis ofta esotropi &ven i priméarposition. S& smaningom uppkommer &ven kontraktur i m. rectus
medialis.

Vid mekanisk/restriktiv skelning (Bild 5a, bild 5b och bild 5¢c) och orbital skelning fas
motilitetsinskrankning motsvarande den eller de engagerade 6gonmusklerna, vilket kan bekraftas
genom "forced duction" test. Synergisten pa andra 6gat far ofta en éverfunktion enligt Herings lag om
lika innervation av synergister, vilket kan forvilla bilden.

Utredning och diagnostik

Det &r viktigt att genom anamnes och undersékning skilja pa kongenitala respektive férvérvade
tillstand. Det &r ocksa viktigt att skilja neurogena orsaker fr&n mekaniska eftersom behandlingen &r helt
olika.

N&r det galler mindre barn har féraldrarna vanligen upptackt att 6gonen eller 6gonlocket inte ror sig
normalt eller att pupillerna &r olikstora. Aldre barn och vuxna beskriver dubbelseende. Manga forsoker
occludera ett 6ga genom att blunda eller técka for det, eller intaga en bestdmd huvudhalining for att
behalla enkelseendet.

Farska tillstand &r |attare att diagnosticera &n tillstdnd som statt linge pa grund av sekundara
kontrakturer i antagonister och 6verfunktion i synergister ("spread of comitance"). Viktigt att undersdka
motiliteten i alla blickriktningar och mata upp skelningsvinklar med friska respektive paretiska 6gat
fixerande. Deviationen med paretiska dgat fixerande ar alltid stérre an med friska 6gat fixerande enligt
Herings lag.

Dokumentation med Lees skarm &r vardefull. Det &r ocksa kartlaggning av diplopiutbredning med
binokulart blickfélt i perimeter.

Det &r viktigt att notera och beskriva eventuell huvudhalining och att géra matningar med huvudet i
primarposition.



"Forced duction test" = traktionstest kan utféras i lokalanestesi pd vuxna och &ldre barn. Man bedévar
dgat med lidokain och for sedan 6gat med tva klopincetter at motsatt hall mot det misstankta
mekaniska hindret. P& mindre barn kravs narkos. Kooperativa vuxna kan ocksa férsoka flytta 6gonen i
en paretisk muskels dragriktning medan man haller i 6gat med pincetter. Man kan da skilja pares fran
paralys.

Vid kongenitala tillstdnd &r det viktigt att tdnka pd att det kan finnas associerade utvecklingsrubbningar
till exempel dévhet vid Duanes syndrom, uppfédningssvarigheter vid Mébius syndrom etc.

Vid nytillkommen inkomitant skelning m3ste man utreda orsaken. Infektioner? Huvudvérk? Feber?
Mediciner som kan orsaka forhdjt intrakraniellt tryck? Skalltrauma? Trauma mot 6gat eller orbita?
Remittera vid behov till neuroradiolog (datortomografi respektive magnetkamera-undersékning kan ofta
pavisa t.ex. fortjockade 6gonmuskler), neurolog, medicinare etc. for fortsatt utredning och ev. terapi.

Differentialdiagnoser:

® Duanes syndrom kan forvaxlas med blow-out fraktur av mediala orbitavdggen. Aven metastaser
och trauma mot m. rectus lateralis kan likna Duane.

® Browns syndrom kan forvaxlas med pares av m. obliqus inferior. Diagnosen sakerstalls genom
traktionstest vilken visar restriktion vid Browns syndrom men inte vid pares av m. obliqus
inferior.

® Pares av m. rectus superior kan likna orbitagolvfraktur eller myosit i m. rectus inferior. Skiljs
genom traktionstest vilken visar restriktion uppat nar m. rectus inferior &r inklamd eller
fortjockad.

® Pares av m. rectus medialis kan likna intern oftalmoplegi. Vid intern oftalmoplegi ser man
nystagmus hos det abducerande 6gat.

® Pares av m. obliqus inferior kan likna Browns syndrom. Se ovan.

® Abducenspares kan forvdxlas med Duanes retraktionssyndrom, nystagmus blockeringssyndrom
och korsfixerande esotropi. Det &r viktigt att ha alla dessa tillstadnd i atanke vid stora esotropier.

® Orbitagolvfraktur kan forvaxlas med fibros i muskeln, endokrin myopati respektive pares av bada
héjarna (double elevator paralysis).

Behandling

I férsta hand noggrann diagnos med utredning och eventuellt behandling av bakomliggande orsaker.

Hos barn maste man alltid beakta amblyopirisken och férebygga och behandla eventuell uppkommen
amblyopi.

Alla refraktionsfel ska vara korrigerade fére vinkelmatning.

Indikation for terapi &r dubbelseende och/eller besvarande huvudhallning. Beroende pa sysselséttning
ar enkelseende i ett omrade cirka 15 fr@n primérposition ofta acceptabelt.

Farska pareser bér man avvakta med cirka 6-8 m@nader innan man korrigerar dem kirurgiskt. Under
tiden f&r man férsoka eliminera diplopin med prismor, vilket ofta kan vara svart pa storvinkliga
inkomitanta skelningar. D& kan occlusion av ett 6ga i stéllet bli aktuellt. For att férhindra
kontrakturutveckling kan ocksa injektion av botulinumtoxin transkonjunktivalt i antagonisten vara
aktuellt. Den kan ges i droppanestesi under EMG-kontroll pa vuxna. P& barn i generell anestesi.
Injektionen orsakar paralys av muskeln genom att hindra acetylcholinfrisattningen vid
motorandplattorna. Effekten &r maximal efter 4-7 dagar, dérefter sker en dterhamtning de féljande 4-16
veckorna. Fungerar allra bast vid abducenspares. Emellertid har en prospektiv randomiserad studie, dar
man jamfort obehandlade och botulinumtoxinbehandlade abducenspareser, inte visat ndgon skillnad i
tillfrisknande (Lee 1994). Den vanligaste biverkan av injektionen ar spridning av toxinet till m. levator
palpebra, och ptos rapporteras i ungefér 40% av fallen.

Om paresen eller paralysen varit stabil under 6-8 manader kan kirurgisk terapi 6vervagas. Resektion av
den affekterade muskeln fungerar bara vid partiell pares. Vid allvarligare pares fordras férsvagning av
antagonisten och vid paralys eventuellt transposition av andra muskler.

Duanes syndrom behandlas kirurgiskt endast om binokulariteten &r hotad eller om tvangshaliningen for



att behdlla binokulariteten blir uttalad. Om patienten har esotropi i priméarposition gors tillbakaldggning
av m. rectus medialis (Typ I). Om patienten har exotropi i primdrposition gors tillbakaldggning av m.
rectus lateralis (Typ II). Vid upshot (6gat dras upp vid adduktion) respektive downshot (6gat dras ned
vid adduktion) kan Fadenfixation ibland forbattra tillstandet kosmetiskt.

Mébius syndrom opereras oftast med stora tillbakaldggningar av m. rectus medialis. P& grund av
facialisparesen kan ocksa lateral tarsorafi bli aktuell.

Browns syndrom har stor mojlighet till spontan forbattring (Waddell 1982). I 7-10 arsdldern kan ofta ett
klick héras nar senan passerar trochlea. Tros bero pa embryonala septa som gar sénder. Vid besvarande
huvudh@lining, vikande binokularitet och manifest vertikal skelning kan kirurgi bli aktuell. I férsta hand
bér man da géra doserad tenotomi pa senan till m. obliqus superior. Tenektomi av senan till m. obliqus
superior vid mediala kanten av m. rectus superior kan ocksa fungera. Ibland kan ocks3 tillbakaldggning
av samma 6gas m. obliqus inferior eller andra 6gats m. rectus inferior behdvas.

Vid total oculomotoriuspares ar de kirurgiska méjligheterna begransade. Maximal tillbakaldggning av m.
rectus lateralis och maximal resektion av m. rectus medialis kan stélla égat i primarposition med dalig
motilitet forutom adduktionsférmaga. Tyvarr tenderar dgat att glida ut i exotropi igen. Genom att géra
tenotomi pa m. rectus lateralis och m. obliqus superior samt utféra muskeltransposition av m. rectus
superior och m. rectus inferior till m. rectus medialis stannar 6gat battre kvar centrerat (von Noorden
1996).

Om oculomotoriusparesen ar partiell &r behandlingsméjligheterna battre. Man kan da utféra maximal
tillbakaldaggning av m. rectus lateralis (cirka 12 mm) och maximal resektion av m. rectus medialis (cirka
7 mm) och samtidigt flytta musklerna uppat om égat star nedat.

Trochlearispares behandlas efter Knapps klassifikation (Knapp 1976). Vanligast ar tillbakaldggning av
samma 6gas m. obliqus inferior, féljt av veckning av den paretiska m. obliqus superior. Darefter
tillbakaldggning av andra 6gats m. rectus inferior. Atminstone 50% behdver flera operationer.

Partiell abducenspares kan opereras med vanlig éverdimensionerad tillbakaldggning av m. rectus
medialis och resektion av m. rectus lateralis pa det paretiska 6gat. Om paresen &r allvarligare kan detta
kompletteras med tillbakaldggning och bakre fixation (Fadenfixation) av m. rectus medialis pa det andra
6gat. Om det foreligger en komplett paralys kan muskeltransposition av hela m. rectus superior och m.
rectus inferior till m. rectus lateralis faste (O'Connor 1921) eller temporala halfterna (Hummelsheim
1907) eller sammanknytning med icke resorberbar sutur av halva muskelbredderna med m. rectus
lateralis (Jensen 1964) forbattra tillstandet ndgot. Ett alternativ &r att utféra en kirurgisk transposition
av m. rectus superior och m. rectus inferior till m. rectus lateralis och samtidigt ge en
botulinuminjektion i m. rectus medialis (Rosenbaum 1991).

Om pares i bdda héjarna eller bada sénkarna (double elevator eller double depressor paralysis)
foreligger har transposition av de horisontella musklerna uppat (Knapp 1969) eller nedat (Dunlap 1971)
god effekt. Om det har utvecklats kontraktur i m. rectus superior eller inferior bor dessa laggas tillbaka.
Man maste dock avvakta minst ¥z ar for att inte riskera framre segmentischemi.

Vid sakerstéllda frakturer i orbita med risk for inklamning av orbital vavnad inklusive 6gonmuskel bor
man férst noga Overvaga patientens symptom. Alla orbitagolvfrakturer medfor inte diplopi. En del
patienter med diplopi férbattras spontant inom ett par veckor. Aven intraorbitala blédningar kan ge
inskrankt elevation. Bra att félja patienten med binokulara blickfalt. Om patienten fortfarande har
diplopi efter tvad veckor &r operation aktuell. Ldmpligt att operera ihop med &ronkollega eftersom man
ibland kan behdva ga in via bihdlan (Caldwell-Luc) och lyfta upp orbitalvdvnaden. Rekonstruerar sedan
orbitagolvet, ibland med hjélp av syntetiskt material. Om diplopin kvarstar efter operationen foreligger
troligtvis en paralys hos muskeln, alternativt fibros i muskeln eller att inte all vdvnad kunnat frias. Man
kan da korrigera felstélining vid blick ned pd det friska 6gat genom tillbakaldggning av m. rectus inferior
eventuellt kombinerad med Fadenfixation.

Vid endokrin oftalmopati ar det viktigt att invanta stabilt lugnt skede, med normalisering av den
endokrina balansen genom behandling, och stabilt 6gonstatus i minst 4-6 manader. Man kan initialt
behandla med kortikosteroider, immunsuppression, stré’llbehandling och eventuellt dekompression. I
lugnt skede kan man sedan operera med 6verdoserad tillbakaldggning av de strama musklerna
eventuellt i justerbara suturer. Viktigt i sa fall att sederingen i samband med anestesin &r s l&tt som



mojligt s8 att suturerna gar att justera helst inom 6 timmar. Om patientens normala arbetssituation
innebér blickriktning nedat &r det viktigt att inte férsvaga m. rectus inferior s& mycket att blickriktning
nedat forsvaras. Det &r vanligt att flera operationer behévs, eftersom effekten ofta &r temporér.

Vid annan restriktiv skelning som fibros av extraokuldra muskler och strabismus fixus far patienterna
viss hjalp av stora tillbakaldaggningar av de strama musklerna.

Vid grav myopi dar m. rectus lateralis klamts mot orbitavaggen, fungerar operation av m. rectus
lateralis med justerbara suturer bast.

Centralisering av kirurgin respektive botulinumtoxinbehandlingen for de ovanligaste typerna av
inkomitant skelning ar dnskvard for att kunna samla erfarenhet och utvardera resultaten av
behandlingen.

Bilder

Bild 1 Duane's syndrom typ 1 vinster dga. Nio blickriktningar.

© Sinikka Syrén-Nordqvist

Bild 2a Oculomotoriuspares hoger 6ga, primérposition

© Sinikka Syrén-Nordgvist

Bild 2b Oculomotoriuspares hdger 6ga, blick at hoger
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Bild 2¢ Oculomotoriuspares hoger 6ga, blick t vinster

© Sinikka Syrén-Nordgvist

Bild 2d Oculomotoriuspares hoger dga, blick upp
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Bild 2e Oculomotoriuspares hoger 6ga, blick ned

© Sinikka Syrén-Nordqvist

Bild 3a Trochlearispares vénster 6ga, huvudlutning at hoger.

© Sinikka Syrén-Nordqvist

Bild 3b Trochlearispares vinster 6ga, primérposition
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Bild 3c Trochlearispares vinster 6ga, huvudlutning at vinster
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Bild 4a Abducenspares hoger 6ga, blick at hoger
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Bild 4b Abducenspares hoger 6ga, primirposition
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Bild 4¢ Abducenspares hoger 6ga, blick at vénster

© Sinikka Syrén-Nordgvist

Bild Sa Endokrin oftalmopati, blick upp

© Sinikka Syrén-Nordqvist

Bild 5b Endokrin oftalmopati, primérposition
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Bild 5c Endokrin oftalmopati, blick ned

© Sinikka Syrén-Nordqvist
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