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Indledning

Gré staer hos bern er en sjalden
sygdom. I Danmark er den samlede
risiko for at f4 diagnosticeret en eller
anden form for katarakt i lobet af
barne- og ungdomsérene (0 til 17 ar),
10.8 pr. 10.000 bern.

Tilstanden kan veere medfodt eller
opstd senere i barnearene af forskel-
lige arsager. Bornekatarakt kan
forekomme som en isoleret sygdom,

men ses ogsa

”Ethvert barn i forbindelse
er op til 7-ars med andre
... gjen- eller
alderenirisiko  sysemsyg-
for at udvikle domme.
bl . h . Born med
am ] YOop!, nvis medfedt gra
der ikke dannes  str risi-
ens og klare kerer varig
synsnedszt-

billeder pa begge telse, hvis
nethinder. " katarakten
er taet nok
til at give slgret eller manglende bil-
leddannelse pa nethinden s tidligt,
at den normale synsudvikling bliver
kompromitteret. I den vestlige
verden er kongenit katarakt drsagen
til steerkt reduceret synsevne og
blindhed hos mellem 4 og 12%,
svarende til ca. 6/100.000 bern.
Ethvert barn er op til 7-4rs alderen i
risiko for at udvikle amblyopi, hvis
der ikke dannes ens og klare billeder
pé begge nethinder. Selvom katarakt
opstdet senere i
barnealderen

Barnekatarakt

ikke er helt s4 truende i sig selv for
synsevnen pd sigt, kan den veere en
folge af andre sygdomme, fx uveitis,
som i sig selv kan have indflydelse
pé synet. Endvidere kan katarakt hos
bern forekomme efter stumpe eller
perforerende traumer mod ojet, hvor
traumets karakter, bl.a. ledsagende
gjenlaesioner, kan have betydning for
synsevnen pé sigt.

@ijets linse og katarakt

Linsens udvikling starter omkring
25. gestationsdag, hvor overflade-
ektodermen i relation til ejenblaeren
fortykkes, invagineres og danner
linseblzeren (33. - 36. gestations-
dag). Pa samme tidspunkt dannes

a. hyaloidea i fissura choroidea, som
gar frem og forgrener sig omkring
linseblzeren og danner det primaere
corpus vitreum, dette tilbagedannes i
lobet af 3. - 4. gestationsmaned.

De posteriore epitelceller i linse-
blaeren forleenges i lpbet af 5. til 7.
gestationsuge og danner de primzre
linsefibre, som fylder lumen i blee-
ren op og som siden mister deres
intracellulzere organeller og nuclei
og danner den embryonale kerne.
Denne bestdr uforandret hele livet
igennem og ses i den fuldt udviklede
linse som en rund kugle inden for
den fotale kerne. I lobet af 8. ge-
stationsuge udvikles de sekun-
deere linsefibre fra det anterio-
re linseepitel ved linseaekva-

tor. De

forleenges fremad under det anteriore
linseepitel og bagud under linse-
kapslen og medes og danner med
deres stumpe ender Y-suturerne pa
henholdsvis for- og bagfladen. Ved
slutningen af 3. gestationsméned
kan den fotale kerne skelnes fra den
embryonale. Slutteligt dannes de
kortikale fibre omkring den fotale
kerne, som ikke danner suturer, da
fibrenes ender spidser til. Ved fods-
len udgeres linsen primeert af den
embryonale og den fotale kerne med
et lille lag cortex.

Qjets linse er et avaskulzrt organ,
som er transparent pa grund af for-
men og organisationen af de mature
linsefibre. De sekundere linsefibre
mister deres organeller og kerner pa
deres vej fra ydre til indre cortex og
bliver hermed mere gennemskin-
nelige samt metabolisk inaktive.
Desuden medvirker den velordnede
struktur af de hgje koncentrationer
af de vandopleselige proteiner, kry-
stallinerne, til linsens transparens.
Selvom fibrene er metabolisk inak-
tive, opretholdes homeostase mellem
cellerne via intercellulaere kanaler,
connexoner. Enhver ubalance i
homeostasen i linsecellerne og/eller

en forstyrrelse i de yderst
velordnede arrangemen-
ter bade i og mellem



Traumatisk katarakt
Akkumuleret risiko pr. 100.000 barn

Kongenit/infantil katarakt
Akkumuleret risiko pr. 100.000 bgrn
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linsefibrene kan fordrsage uklarheder
i linsen og dermed katarakt.
Mutationer i forskellige gener kan
forarsage kongenit katarakt. Det
veere sig mutationer i mere overord-
nede gener som PAX6 og PITX3,
eller i gener, som er ansvarlige for
de cytoplasmatiske krystalliner el-
ler for proteiner i connexonerne i
cellemembranen. Mekanismen bag
gra steer hos Down’s syndrom-bern
er muligvis en oget aktivitet af frie
radikaler, mens fx galaktosemi giver
en metabolisk ubalance ved at akku-
mulere osmotiske stoffer, som far lin-
sefibrene til at svulme op og danne
opaciteter. Et stumpt traume mod
pjet giver en forbigdende deformation
af linsen, som kan influere pa det
komplekse system af linsecellerne,
mens et penetrerende traume kan
forarsage katarakt som folge af kap-
selbrud og hydrering af linsefibrene.

Kongenit/infantil katarakt
Kongenit eller infantil katarakt er
den hyppigste form for gra ster hos
bern. Til denne undergruppe af
bornekatarakt herer de familizert
forekommende former, katarakt as-
socieret med syndromer, fx Down’s
syndrom og/eller katarakt associeret
med kongenitte gjenanomalier, {x
PEV (Persistent Foetal Vasculature),
samt katarakt med "kongenit” mor-
fologi, fx bagre polster. Storstedelen
af tilfeeldene diagnosticeres inden for
de forste 3 levear.

Forekomsten er den samme
blandt drenge og piger (Fig.

Tabel 1. Syndromer/kromosomanomalier associeret med kongenit/infantil
katarakt i Danmark 1977-2001 blandt bern, 0-17 ar.

Antal cases

Trisomy 21 (Down)

29

Rhizomelic chondrodysplasia punctata (Conradi)

Lowe syndrom

WAGR syndrome*

Deletion 11pl3 (uden Wilm’s tumor)

Nance-Horan syndrome

COFS syndromet

Galactosemi

Walker-Warburg syndrom (HARD + E)#

Cockayne syndrom

Hallermann-Streiff syndrom

Wolf-Hirschhorn syndrom

Trisomy 3

Marfan

Turner
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*WAGR = Wilm’s tumor, Aniridi, Genitale anomalier, og mental Retardation

F+COFS = Cerebro-Oculo-Facial-Skeletal

#HARD = E = hydrocephalus, agyri, retinal dysplasi, med eller uden encephalocele

1), og den kumulerede risiko for at
fa kongenit/infantil katarakt har
i Danmark veeret stabil gennem
flere dekader. Omkring 2/3 af bern
med kongenit/infantil katarakt har
bilateral katarakt, og de fleste har
kun katarakt (71%) uden andre
pjenanomalier eller
systemiske
sygdom-

me. Omkring 1/4 - 1/3 er arvelige,
og disse er altovervejende bilaterale;
hovedparten folger autosomal do-
minant arvegang (89%). Medfedt
gré steer, som er associeret med
andre ojenmisdannelser, er i 2 ud
af 3 tilfeelde ensidige. De hyppigste
gjenanomalier associeret med
kongenit/infantil katarakt er

PFV og microcornea
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Typisk kongenit katarakt med uklarhed i
linsekernen (venligst udlant af overlege
Regitze Bangsgaard, Glostrup Hospital).
Bringes med tilladelse fra foreeldrene.

og/eller microphthalmus. Mindre
hyppige anomalier er kolobomer,
aniridi og lenticonus.
Kongenit/infantil katarakt kan
veere associeret med forskellige
syndromer, som udger ca. 6% af alle
tilfeelde (Tabel 1). Det hyppigste syn-
drom associeret med bernekatarakt
er Down’s syndrom. Dog er forekom-
sten af katarakt blandt bern med
Down’s syndrom kun ca. 1.4%, mens
meget tidlig katarakt diagnosticeret
i neonatalperioden blandt Down’s
syndrom bern er mindre end 1%.

Traumatisk katarakt

Traumatisk katarakt er den naesthyp-
pigste form for gré steer hos bern og
er typisk unilateral. Den adskiller

sig fra de andre former for berneka-
tarakt ved at forekomme mere end
dobbelt s& hyppigt hos drenge. Inci-
densen af traumatisk katarakt stiger
signifikant med alderen for drenge,
og er sdledes hyppigere forekommen-
de hos drenge pa 10 ar og derover.
Over en 20-4rig periode er inciden-
sen blandt drenge dog faldet drastisk
i Danmark (Fig. 2), formentligt med
hovedarsag i forebyggende tiltag. De
fleste gjentraumer

hos bern og unge

opstar ved leg

Postoperativt billede efter kongenit katarakt
operation med ilaeggelse af intraokuler linse
(venligst udldnt af overlage Vibeke Henning,
Glostrup Hospital).

eller ved sportsaktiviteter. Traumer,
der forarsager katarakt, er hyppigst
penetrerende, og involverer oftest
skarpe metalgenstande, treepinde,
sten, sma bolde eller fyrverkeri,

der rammer ojet med stor hastig-
hed. Sddanne traumer kan medfere
ledsagende skader pa ojet, sdsom
korneale lzesioner, hypheema, leesio-
ner af iris, bulbusruptur og retinale
skader. Omfanget af associerede
skader i forbindelse med traumatisk
katarakt er naturligt betydende for
synsprognosen og oger ogsa risikoen
for postoperative komplikationer.
Omkring halvdelen af born med
traumatisk katarakt opnér et visus
pd 2 0.5, og de born, der opnar et
dérligere visus har oftere andre gjen-
skader end kun katarakt. Typen af
traume, stumpt eller perforerende, er
i sig selv ikke prognostisk brugbart.

Andre typer katarakt
Sjeldnere typer af bornekatarakt
ses som folge af forskellige gjensyg-
domme og/eller systemsygdomme,
fx uveitis, Coats’ sygdom, ROP og
diabetes. Katarakt kan ogsa opsta
sekundeert til medicin (primeert ste-

roid) eller straleterapi, samt efter

intraokuleer operation.
I denne gruppe af

bernekatarakt stiger incidensen med
stigende alder, og forekomsten er ens
blandt piger og drenge.

Sammenfatning

Selvom bgrnekatarakt er sjaldent
forekommende, er den skyld i blind-
hed eller svagtsynethed hos mange
bern verden over. Katarakt kan veere
medfodt med eller uden andre gjen-
eller systemsygdomme, eller kan
vaere en folge af en erhvervet sygdom
eller traume. Traumatisk katarakt

er hyppigere hos drenge, men med
faldende forekomst. Den tidlige teette
kongenitte katarakt er den potentielt
set mest alvorlige katarakttype hos
bern, idet sygdommen kan forhindre
eller begraense den tidlige synsud-
vikling og dermed forirsage perma-
nent nedsat syn.



