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Syfte

Syftet ar att skapa ett underlag for en jamlik vard i Sverige, oavsett bostadsort, genom att uppratta
en nationell riktlinje fér utredning och behandling av barn med kongenitala tarvagssjukdomar,
baserat pa vetenskap och beprévad erfarenhet.

Metodbeskrivning — Sa har riktlinjen arbetats fram

Denna riktlinje har utarbetats av NPO 6gonsjukdomars nationella arbetsgrupp (NAG) for
ogonplastik/orbita tillsammans med 6gonldkare Elin Bohman, adjungerad ledamot, som har varit
huvudforfattare till dokumentet. | den nationella arbetsgruppen har ingatt representanter fran alla
sex sjukvardsregioner. Ordférande har varit Eva Dafgard Kopp, 6gonlédkare (Stockholm-Gotland).
Ovriga ledaméter Eva Kallsbo, 6gonsjukskéterska (Stockholm-Gotland), Karin Svedberg, 6gonlékare
(Vastra), Kersti Sjovall, 6gonldkare (Mellansverige), Sofia Hjersing, 6gonlakare (Sydostra), Annelie
Hamrin, 6gonldkare (Norra) och Karl Engelsberg, 6gonlakare (Sédra).

Det har inte funnits med nagon patient i den nationella arbetsgruppen. Ingen patientférening finns
for aktuellt omrade.

Den nationella arbetsgruppen inventerade initialt om det fanns befintliga kunskapsstdd inom
regionerna vilket det inte gjorde. En systematisk sékning av internationell litteratur inom omradet
gjordes med hjalp av sckmotorn Pubmed. Infor framtagandet av riktlinjen har samtliga studier med
sokorden ”pediatric” och “"congenital”
obstruction”, “lacrimal fistula”, “dacryocystitis” och "dacryocystocele” bedémts. Darefter har de
studier som anses relevanta samt med hog vetenskaplig kvalitet plockats ut och gatts igenom
noggrant av expert inom omradet tarvagsjuksomar (Elin Bohman). Dessa aterfinns som referenser i
slutet av dokumentet. Arbetsgruppen har granskat riktlinjen och kommit fram till detta dokument.

”n - n

i kombination med ”lacrimal obstruction”, “nasolacrimal duct

Dokumentet har innan den 6ppna remissen interngranskats av NPO barn och ungdomars halsa, NPO
oron-, ndsa-, halssjukdomar samt NAG LOK.

Bakgrund

Definition

Kongenital tarvagsstenos ar en medfodd underutveckling eller anatomisk avvikelse i
tardranagesystemet som forhindrar normalt tardrénage [1]. Tarvagsfistel 4r en anatomisk avvikelse
som innebdr en extra 6ppning eller kanal i tardranagesystemet [2]. Dacryocystocele &r en cystisk
dilatation av tarsidcken orsakad av en kombination av anatomiskt eller funktionellt hinder proximalt
och distalt om tarsacken [3]. Infantil dakryocystit dr en akut infektion i tarsacken hos ett barn med
kongenital tarvagsstenos [3-5].
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Epidemiologi

En studie publicerad 2019 som inkluderande nastan 18 000 nyfédda visade en prevalens av
ductusstenoser pa 11 % [6]. Av dessa stenoser dr majoriteten ett tunt membran eller stenos i niva
med valva Hassner medan cirka 18 % ar komplexa [7]. Till ovanstaende tillkommer ett mindre antal
barn med stenoser, atresier eller missbildningar proximalt i tarvagssystemet. For denna grupp finns
inga tillforlitliga prevalensdata men det uppskattas att det férekommer en tarvagsfistel hos cirka ett
av 2 000 nyfédda barn [2].

Dakryocystocele férekommer hos 0,1-0,3 % av alla barn med kongenital tarvagsstenos och hur
manga av dessa som utvecklar en akut dakryocystit varierar i olika studier mellan 11 och 85 % [3].

Etiologi

Kongenitala avvikelser i tardranagesystemet beror pa ofullstandig eller onormal kanalisering under
fosterutvecklingen och beroende pa grad och lokalisation av stérningen ger detta upphov till olika
varianter av stenoser och fistlar [2,8]. Férekomsten av ofullstédndig kanalisering ar hogre hos for tidigt
fodda barn samt hos kaukasier, men kénsférdelningen ar neutral [6]. Ett undantag till ovanstaende
etiologi ar de fall dar nedersta nasmusslan ar lateraliserad och tacker for 6ppningen vid valva
Hassner, men detta ar ovanligt [7]. Kongenital tarvagsstenos ar oftast inte associerat med andra
missbildningar men hos barn med kraniofaciala missbildningar som exempelvis Downs syndrom och
craniofacial dysostos ar forekomsten av komplexa tarvagsstenoser hogre [7,9].

For att ett dakryocystocele ska uppkomma kravs att det foreligger en distal tarvagsstenos. Tarsacken
spanns ut av ansamlad vatska vilket skapar ett tryck mot valva Rosenmuller vilket ger en funktionell
stenos. Vad det ar for vatska som ansamlas ar oklart men troligtvis en kombination av tarar, seros
och mucos sekretion. Amnionvatska ar mindre troligt [3].

Dakryocystit kan forekomma hos barn och ungdomar efter tarvagsstenoser av annan orsak, till
exempel trauma, men med infantil dakryocystit menas akut infektion i tarsdcken i samband med
kongenital stenos i ductus nasolacrimale. Forekomst av dakryocystocele ar en kraftigt
predisponerande faktor [3, 10—12]. Staphylococcus aureus ar den vanligast forekommande bakterien
foljt av Streptococcus pneumoniae [4].

Symtom

Beroende pa var i tardranagesystemet den kongenitala tarvagsstenosen sitter ger detta olika typer av
besvar. Hinder distalt om tarsacken ger ofta symtom i form av kladdiga tarar medan hinder proximalt
om tarsacken samt fistlar ger problem med klart tarfléde [2,6].

Ett dakryocystocele ses som en blaaktig svullnad nedom mediala kantalligamentet i inre 6gonvran
och saknar akuta infektionstecken [3,4]. Det presenterar sig ofta runt 7:e—10:e levnadsdygnet [3, 10—
12]. Trycket i tardranagesystemet kan fortplanta sig och ge upphov till cystbildning under nedersta
nasmusslan. | en studie av 441 nasalt undersékta barn med dakryocystocele hade cirka 50 %
intranasal cystbildning men siffrorna varierar mycket i olika studier [3,10—-17]. Intranasala cystor kan

Nationellt system
for kunskapsstyrning
Halso- och sjukvard

SVERIGES REGIONER | SAMVERKAN



Riktlinje for kongenitala tarvagssjukdomar Beslutsdatum 2023-09-04

Nationellt programomréde for 6gonsjukdomar
v. 1.0

ge upphov till problem bade att dta och andas hos de nyfédda barnen, framfér allt vid stora eller
bilaterala cystor [3].

Vid infantil dacryocystit kan en utspand tarsack palperas nedom mediala kantalligamentet. Barnet
har dven akuta infektionstecken som rodnad, varmedkning och svullnad i vavnaderna kring mediala
ogonvran [4,5,18]. Preseptal cellulit &r en vanlig komplikation till infantil dakryocystit, men spadbarns
relativt tunna ben och outvecklade immunsystem gor att allvarligare komplikationer som orbital
cellulit, meningit, orbital och intrakraniell abscess och sepsis ocksa finns beskrivna [4,18].

Utreda/diagnostisera

Anamnes

Vid misstanke om kongenital tarvagsstenos utan dakryocystocele eller dakryocystit efterfragas
allmidnmedicinsk anamnes samt debut och progress av tarflddesbesviren. Ar det klara tarar eller
kladd? Det ar viktigt att fa en uppfattning om graden av besvar for att kunna avgora fortsatt
handlaggning.

Vid svullnad i mediala 6gonvran hos dagar till veckor gamla spadbarn bér debut, progress samt
allmanmedicinsanamnes efterfragas. Foreligger andningssvarigheter eller problem med matning?
Forekommer biljud vid andning?

Status

Vid kongenital tarvagsstenos undersoks i status om tarmenisken ar férhojd, om cilierna ar blota eller
kladdiga och om det foreligger eksem pa nedre 6gonlocket. Detta ger en objektiv indikation pa
graden av besvar.

Darefter koncentrerar man sig i status pa att utesluta andra orsaker till tarflode (se
Differentialdiagnoser) och att fa en uppfattning om det féreligger annan tarvagsanormali dn den
vanliga stenosen vid valva Hassner.

Ta stéllning till/undersok foljande:

e Ser 6gat normalt ut (ingen megalokornea)?

e Ardgonlocken normala utan felstéllning, euroblefaron, epiblefaron, trichiasis eller
districhiasis?

e Finns annan férandring pa 6gonlock eller konjunktiva, till exempel molluscum contagiosum,
som kan ge reflextarar?

e Kan man se 6vre och nedre tarpunkten och ser de 6ppna ut eller ska man misstankta
punktummembran, punkta- eller kanalikelatresi?

e Foreligger det nagon tarvagsfistel?

e Palpera 6ver tarsacken och utvardera eventuellt utbyte.

e Eventuellt kan fluorescein dye disappearance test 6vervagas.
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Vid dacryocystocele bor man i status i forsta hand avgora om akut infektion foreligger eller inte, det
vill sdga om det ar ett icke-infekterat dakryocystocele eller en infantil dakryocystit. Om infektion
foreligger bor utbredning av infektionen goras och barnets allmantillstand faststallas. Bedomning
behover géras om barnet kan tillgodogora sig peroral antibiotikabehandling eller om det bor vardas
inneliggande med intravends behandling. Man bor dven ta stallning till differentialdiagnoser och vid
eventuell misstanke ga vidare med adekvat utredning enligt nedan.

Utredning

Vid kongenital tarvagsstenos ar oftast inget annat an klinisk undersokning indicerat.

Vid misstanke om nagon av differentialdiagnoserna enligt nedan bér den utredning utféras som
specificeras vid den aktuella differentialdiagnosen.

Differentialdiagnoser

Differentialdiagnoser till kongenital stenos i ductus nasolacrimale:

e Komplex tarvagsstenos till exempel atresi av delar av tardranagesystemet, lateralisering av
nedre nasmusslan eller kombination med kraniofacial missbildning. Fortsatt utredning och
behandling efter diskussion med dgonplastikkunnig 6gonspecialist.

e Tarvagsfistel. Fortsatt utredning och behandling efter diskussion med 6gonplastikkunnig
ogonspecialist.

e Kongenitalt glaukom. Handlaggs av barnégonlakare.

e Ogonlocksproblem till exempel euroblefaron, epiblefaron, trichiasis eller districhiasis.
Atgardas beroende pa typ av problem och grad av 6gonpaverkan och subjektiva besvar.

e Molluscum contagiosum. Sjalvldker men vid stora besvar eventuellt kirurgisk atgard.

Differentialdiagnoser till dacryocystocele:

e Encefalocele — mjuk, pulsatil férandring, ofta ovan mediala kantalligamentet och som 6kar
vid valsalva. Kan ha bredddkad nasrot. Utreds med radiologi [3].

¢ Nasalt gliom — bla-réd noduli som oftast sitter vid ndsroten. Typiskt utseende pa radiologi.
Mycket sallsynt [3].

e Rhabdomyosarkom — snabbvaxande, hard férandring ofta i 6vre mediala kvadranten. Mycket
sallsynt men forekommer hos spadbarn. Vid misstanke akut omhéndertagande av
barnonkolog [19].

e Medial dermoidcysta — sitter oftast ovan mediala kantalligamentet, vid sutura
frontomaxillaris. Subkutan, mjuk forandring forskjutbar mot hud men vid den har placeringen
inte mot underlag. Tillvaxten ar langsam.

e Epidermoidcysta — vitgulaktig forandring som ses konjunktivalt och kan sitta i mediala
oégonvran.

Djupt sittande infantilt hemangiom — finns inte vid fédseln utan vaxer till under forsta
levnadsmanaderna
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Differentialdiagnoser till dakyocystit:

e Preseptal cellulit av annan orsak till exempel hudsar eller vagel. Inspektera 6gonlock och hud.
e Orbital cellulit eller orbital abscess — oftast spridning fran sinuit. Forekommer séllan hos
spadbarn utan ar vanligare hos aldre barn.

Diagnoskoder
Q105 Medfodd stenos eller striktur i tarkanal

P391 Konjunktivit eller dakryocystit hos nyfodd

HO043 Dakryocystit

Behandla/handldgga

Kongenital tarviagsstenos

Vid 12 manaders alder har mer an 90 % av stenoserna sjalvlakt [20-23]. Mellan forsta och tredje
levnadsaret laker ytterligare manga ut spontant, framfor allt vid intermittent tarflode i anamnesen
[24]. Antibiotikabehandling har ingen effekt om inte dakryocystit foreligger och bor undvikas [25].
Eventuellt kan tarsdcksmassage enligt Crigler 2—4 ganger per dag paskynda spontanutlakning men
det ar viktigt att massagen utfors ratt. Den ska goras med relativt hart tryck pa tarsacken med
pekfingret som placeras strax innanfor crista lacrimale anterior. Ingen svepande eller roterande
rorelse ska goras [25].

Om kirurgisk intervention bedéms motiverad har tarviagssondering hog lyckandefrekvens som
primart ingrepp (75—-80 %), dven hos aldre barn upp till tre ar [26-28]. Upprepad sondering har
daremot lagre lyckandefrekvens [1]. Sondering och silikonslangsintubering med envagsslang bor
valjas vid recidiv (62—100 % lyckandefrekvens som sekundar atgard) [29-32].

DCR har visat 89-97,5 % lyckandefrekvens i pediatrisk population och kan évervagas vid upprepade
recidiv och mycket stora besvar [33—35]. DCR kan dven komma i fraga vid komplexa tarvagsstenoser
eventuellt i kombination med Jonesror beroende pa tarvagsanomalins art. DCR bor dock om mojligt
skjutas upp tills kraniet vaxt fardigt och dverkakens téander vandrat ned. Radiologi bor inkluderas i
preoperativ utredning for att klargdra benanatomin och tandernas lage.

Utifran ovanstaende rekommenderas féljande:

e Avvakta undersdkning hos 6gonspecialist tills barnet fyllt ett ar om inte dakryocystocele eller
dakryocystit foreligger.

e Motiverade foraldrar kan eventuellt instrueras i tarsdcksmassage.

e FOr barn 6ver 12 manader avgor grad av besvar om fortsatt exspektans eller sondering ar
motiverat.
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e Forstahandsval vid kirurgisk atgard ar tarvagssondering med efterféljande spolning for att
konfirmera flodespassage till svalget.

e Vid tarvagsstenos hos barn med Mb Down ska sondering och silikonslangsnedlaggning
overvagas som forstahandsatgard [9].

e Vid recidiv efter sondering utfors sondering och silikonslangsnedlaggning med envagsslang i
narkos. Vid denna operation lampligt med endoskopisk inspektion av nasan.

e Vid komplexa tarvagsstenoser eller fistlar diskuteras eventuellt vidare utredning och atgard
med 6gonplastikkunnig 6gonspecialist alternativt exspektans beroende pa barnets grad av
besvar.

e Stadllningstagande till DCR bor diskuteras med 6gonplastikkunnig égonspecialist.

Dakryocystocele

Dakryocystocele kan laka ut spontant efter nagra dagar till veckor men angivna frekvenser varierar
mycket mellan olika studier och &r dven svara att jamfora da det varierar om dakryocystiter har
inkluderats eller inte [10]. Manga studier rekommenderar dock initial exspektans om barnet inte har
respiratoriska problem eller problem att amma eller dta [4,10]. Skulle infektion tillkomma handlaggs
detta som dakryocystit. Om kirurgisk intervention behover utféras har sondering och endoskopisk
exidering av eventuell intranasal cysta utmarkt lyckandefrekvens (81,5 %) [36]. Intubering med
silikonslang har inte visat sig ha nagon ytterligare positiv effekt [11].

Utifran ovanstaende rekommenderas féljande:

e Initial exspektans om inga infektionstecken, andningsproblem eller matningsproblem
foreligger. Kontroller cirka var 5:e—7:e dag.

e Akut sondering med nasal endoskopi vid andningsproblem eller matningsproblem for att
kunna exidera intranasala cystor. Rekommenderas att géras i samarbete med ONH-specialist.

e Noggrann information till fordldrar angaende naturalférlopp och risk for infektion.

e Om dakryocystocelet inte spontanldkt inom 1-2 veckor bor kirurgisk atgard planeras.

e Handlaggning som vid dakryocystit om infektionstecken uppkommer.

Infantil dakryocystit

Dakryocystit kraver systemisk antibiotikabehandling [4,18,37]. | litteraturen debatteras nyttan med
tidig sondering jamfoért med initial exspektans [3-5,18,37]. | Sverige ar behandlingstraditionen att
utvardera effekt av insatt antibiotika innan kirurgisk atgard planeras. Om komplikationer tillstéter
eller om antibiotikaeffekten uteblir planeras skyndsamt kirurgisk atgard. Om kirurgi kravs har
sondering med nasal endoskopi for exidering av eventuell intranasal cysta god lyckandefrekvens
[4,18].
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Utifran ovanstaende rekommenderas féljande:

e Vid lattare status, afebrilt och opaverkat barn: konjunktival allmanodling (fran frampressat
sekret) samt behandling med suspension flukloxacillin 15 mg/kg x 3 eller |6sning klindamycin
7 mg/kg x 3 alternativt i samrad med barnldkare.

e Noggrann information till foraldrar att soka vard vid forsamring.

e Kontroller cirka varannan dag pa 6gonmottagning.

e Om allménpaverkad patient, misstanke om spridning av infektion eller om det finns
tveksamheter kring patientens formaga att inta perorala antibiotika ska patienten vardas
inneliggande, eventuellt pa barnklinik.

e Vid komplicerad infektion eller om antibiotikaeffekten uteblir planeras skyndsamt for
sondering och nasal endoskopi, eventuellt i samarbete med ONH-specialist.

Vardniva

Utredning och kirurgisk behandling av kongenitala tarvagsstenoser gors av 6gonlakare. Vid kirurgisk
atgard av dakryocystocelen samt dakryocystiter kan man behdva samarbeta med specialist i ONH-
sjukdomar for att kunna atgarda eventuella intranasala cystbildningar. Komplicerade dakryocystiter
handlaggs i samrad med specialist i barnmedicin.

Uppfoéljning

Ingen uppfoljning ar vanligtvis nddvandig efter spontanutldakning eller avslutad behandling.

Innehallsansvarig

Eva Dafgérd Kopp, Overlikare, Sektionen for 6gonplastik och orbitakirurgi, S:t Eriks Ogonsjukhus,
Stockholm.
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