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Jyeforandringer ved Downs syndrom

Sammendrag

Bakgrunn, materiale og metoder. Insi-
densen av Downs syndrom er 1,5 per
1 000 fedsler. Livslengde og livskvalitet
har bedret seg vesentlig i lepet av de
siste tiar. Hensikten med artikkelen er
a gi en oppdatert og kortfattet fremstil-
ling av gyeforandringer ved Downs
syndrom. Artikkelen bygger pa egne
kliniske erfaringer samt nyere interna-
sjonal litteratur.

Resultater og fortolkning. @yepro-
blemer er vanlig hos personer med
Downs syndrom, spesielt brytningsfeil,
svekket akkommmodasjon, strabisme,
katarakt og keratokonus. Ogsé blant
barn og unge er akkommodasjons-
svakhet hyppig, og mange har behov
for bifokale eller progressive briller.

P& grunn av den hgye forekomsten av
ayeproblemer bar alle med Downs
syndrom omfattes av et gyemedisinsk
screeningprogram helt fra fadselen.
Forste undersgkelse bar forega nar
barnet er ca. en maned. Deretter ber
barnet undersgkes ved ett ars, 2-3 ars
og 5-6 ars alder. Etter dette foreslas en
undersgkelse hvert 5. ar. Ved avvikende
funn (eksempelvis brytningsfeil, stra-
bisme eller nedsatt akkommodasjon)
ma kontrollene skje hyppigere og fast-
settes individuelt av gyelegen.

Artikkelen er basert pa fersteforfatterens
doktoravhandling (12).

Engelsk sammendrag finnes i artikkelen
p& www.tidsskriftet.no
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Downs syndrom er i dag den hyppigste ar-
sak til mental retardasjon i vestlige land. Det
er ogsa den vanligste kromosomfeil hos le-
vendefodte, med en insidens pa omkring 1,5
av 1 000 fadsler (1). Det fades ca. 90 barn
med Downs syndrom i Norge hvert ar. Disse
barns livslengde og livskvalitet er i dag ve-
sentlig okt i forhold til for noen tiar siden, og
forventet levealder ved Downs syndrom er
nd 50-60 ar. Dette skyldes forst og fremst
store fremskritt innen hjertekirurgien, men
ogsd bedre resultater ved behandling av
leukemi.

HVPU-reformen tidlig i 1990-4rene har
fort til sterre grad av integrering av personer
med mental retardasjon i det vanlige sam-
funn. Dette har utvilsomt gitt bedre mulig-
heter for stimulering og utvikling av egne
ressurser hos personer med Downs syn-
drom.

Ogsa ny kunnskap om tilrettelagt under-
visning og sprakinnlaring har fétt stor be-
tydning for realiseringen av disse barnas
evner og muligheter. Downs syndrom er blitt
kalt «mulighetenes syndromy.

Personer med Downs syndrom har hyp-
pigere forekomst av en rekke gyesykdom-
mer og andre tilstander som involverer gy-
nene.

Karakteristisk for mange av disse tilstan-
dene er imidlertid at de ofte kan behandles
med relativt enkle tiltak, som for eksempel
briller. Kunnskap om disse forhold er derfor
viktig for & sikre den enkelte person med
Downs syndrom optimal utvikling og bruk
av synssansen.

Vi vet at det tidligere var redusert syns-
styrke hos svaert mange i denne gruppen (2).
Hensikten med denne artikkelen er & gi en
kortfattet og oppdatert oversikt over de vik-
tigste oyetilstander som forekommer hos
personer med Downs syndrom, peke pa ak-
tuelle behandlingstilbud, samt gi forslag
til retningslinjer for et oppfelgingsprogram
vedrerende synsfunksjon og eyeforhold hos
denne gruppen.

Gyetilstander hos personer

med Downs syndrom

Brytningsfeil

Det er kjent at individer med Downs syndrom
har hyppig forekomst av brytningsfeil. Dette
gjelder bade hypermetropi (langsynthet), my-
opi (narsynthet) og astigmatisme (hornhin-
neskjevhet). Populasjonsbaserte undersekel-
ser (3) viser at langsynthet er den domineren-
de form for brytningsfeil hos personer med
Downs syndrom. Dessuten ser det ut til at de
som utvikler naersynthet, ofte far heygradig
naersynthet. Hos vanlige barn utvikles bryt-
ningsforholdene i gynene fra moderate grader
av langsynthet til omkring emmetropi (ver-
ken langsynt eller nersynt) eller ubetydelig
langsynthet i lopet av de forste levedrene.
Denne prosessen, som synes & vere en aktiv,
styrt prosess 1 normalt seende oyne, kalles
emmetropisering. Fra longitudinelle, popula-
sjonsbaserte studier har vi funnet at emmetro-
piseringsprosessen uteblir hos mange barn
med Downs syndrom, idet mange forblir sta-
bilt betydelig langsynte eller til og med far
okende langsynthet med arene (3).

Akkommodasjonssvakhet

Barn med Downs syndrom har svak akkom-
modasjon (3). Avhengig av undersegkelses-
metode synes det som om dette gjelder mel-
lom 50 % og 80 %. Dette har viktige konse-
kvenser bade for synsutviklingen og den
daglige synsfunksjonen. For det forste vil
svak akkommodasjon forsterke problemene
knyttet til hyppig forekomst av langsynthet,
idet akkommodasjonsmekanismen er gyne-
nes mulighet for & kompensere for langsynt-
het. En kombinasjon av betydelig langsynt-
het og darlig akkommodasjon hos et barn
med Downs syndrom vil lett kunne fore til

Hovedbudskap

@yeproblemer er vanlig ved Downs
syndrom, seerlig brytningsfeil (oftest
langsynthet), darlig akkommmodasjon,
strabisme, katarakt og keratokonus

Mange barn med Downs syndrom
har behov for bifokale eller progressive
briller

Rutinemessige gyeundersgkelser fra
tidlig spedbarnsalder ber veere en
integrert del av det faste habiliterings-
programmet
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dobbeltsidig synssvekkelse (amblyopi). For
det andre vil nedsatt evne til & bringe ting pa
neert hold i fokus hindre en optimal funksjon
ogsa for de barna som har mer moderate for-
mer for langsynthet, ikke minst ved skole-
start, da det er okte krav til synsfunksjonen.

Det er usikkert hva som er den bakenfor-
liggende arsak til svekket akkommodasjon.
Det kan vere endringer i konsistensen av
selve linsen, endringer i ciliarmuskelen eller
at den nevrogene kontroll av akkommoda-
sjonen er unormal, eventuelt en kombina-
sjon av disse faktorene.

Strabisme

Hos personer med Downs syndrom er fore-
komsten av strabisme stor. Bdde konvergent,
divergent og vertikal strabisme kan fore-
komme. Samtlige studier som foreligger om
strabisme ved Downs syndrom konkluderer
imidlertid med at konvergent strabisme klart
er vanligst. Det er ervervet (ikke medfedt)
konvergent strabisme som er det vanligste,
og dette forekommer oftere hos barn med
nedsatt akkommodasjon og sterre grader av
langsynthet (4). Det finnes imidlertid ogsa
en hey andel (40-50%) med godt samsyn
(stereopsis) blant Downs syndrom-barn med
strabisme. Dette kan tyde pé at disse barna i
utgangspunktet har tilneermet normal evne
til samsyn, og at brillekorreksjon for hyper-
metropi og nedsatt akkommodasjon (bifoka-
le eller progressive glass) vil vare ekstra
viktig hos disse barna for & stabilisere sam-
synsfunksjonen.

Katarakt

Mange har den oppfatning at medfedt kata-
rakt er relativt vanlig hos barn med Downs
syndrom. Dette synes ikke & veere riktig, idet
insidensen kun er omkring 5 % heyere enn i
normalbefolkningen (5), der insidensen er
5—15 per 100 000 fodsler.

Aldersrelatert katarakt er imidlertid hyp-
pig og manifesterer seg typisk i langt yngre
alder enn i normalbefolkningen, gjerne i
20-30-arsalderen. Dette gir opphav bade til
sjenerende blending og nedsatt skarpsyn.
Med moderne kataraktkirurgi gjennom me-
get smé apninger i cornea kan katarakt hos
voksne med Downs syndrom i dag opereres
med omtrent like stor grad av suksess som i
den ovrige befolkningen (6).

Keratokonus

Hornhinnen hos personer med Downs syn-
drom er tynnere enn normalt (7). Dette er
sannsynligvis en viktig drsak til at keratoko-
nus er mye hyppigere hos personer med
Downs syndrom enn i normalbefolkningen
(8—10% versus < 0,1 %). Keratokonus ma-
nifesterer seg gjerne i tenarene eller tidlig i
20-arene. Ved keratokonus blir hornhinnen
sentralt betydelig fortynnet og antar gradvis
en mer og mer tilspisset form. Fortynningen
kan bli sa uttalt at man kan frykte spontan
perforasjon. Dette skjer heldigvis sjelden.
Mindre sjeldent er episoder med sékalt hyd-
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rops corneae. Dette er en tilstand der det
oppstér en defekt i den indre del av cornea
(Descemets membran), og vaeske strommer
inn i et lokalisert omrade av corneas stroma.
Dette ses som en grélig fortykkelse av cor-
nea. Samtidig blir ofte oyet rodt, irritert og
smertefullt. Forst og fremst gir imidlertid
keratokonus store brytningsmessige avvik,
slik at synsinntrykkene blir svert uklare.
Hos mentalt normale pasienter med kerato-
konus der harde kontaktlinser ikke lenger gir
tilfredsstillende optiske forhold, er cornea-
transplantasjon aktuelt, og gir ofte et svaert
godt synsmessig resultat.

Hornhinnetransplantasjoner hos personer
med Downs syndrom eller mental retarda-
sjon av annen arsak har ikke pa langt ner sd
gode resultater. Dette skyldes forst og fremst
darligere evne til samarbeid og nedvendig
forsiktighet med det transplanterte gyet i den
postoperative fase. Vi har pavist at en modi-
fisert form for transplantasjon av cornea der
donorcornea legges utenpa vertscornea (epi-
keratofaki), er et velegnet alternativ til van-
lig (gjennomgéende) corneatransplantasjon
hos keratokonuspasienter med mental retar-
dasjon (8). Denne operasjonsmetoden, som
lar @yeeplet veere intakt samt forsterker pa-
sientens egen cornea, gir signifikant mindre
fare for alvorlige postoperative komplika-
sjoner.

Andre gyetilstander

Det er en rekke andre gyefunn som ogsa
forekommer hyppigere hos personer med
Downs syndrom enn vanlig. Dette gjelder
spesielt konjunktivitt (bade bakteriell og al-
lergisk), blefaritt og trange tirekanaler (2).
Disse tilstander skal behandles etter vanlige
prinsipper.

Nyere glaukomforskning har pévist at
sentral corneatykkelse er en viktig indikator
i forhold til utvikling av glaukom hos pa-
sienter med okuler hypertensjon (9). Péavis-
ning av nedsatt corneatykkelse hos personer
med Downs syndrom er interessant i denne
sammenheng. Imidlertid finnes det per i dag
ingen studier omkring intraokulert trykk el-
ler forekomst av glaukom ved Downs syn-
drom.

Retningslinjer for et gyemedisinsk
screeningprogram

Kunnskapen om ekt forekomst av en rekke
oyetilstander der det finnes behandlingsmu-
ligheter skaper ogsd naturlig et behov for
screeningundersgkelser av gynene og syns-
funksjonen hos personer med Downs syn-
drom. Mange av de tilstander det gjelder, for
eksempel brytningsfeil, er under stadig end-
ring, og rutinemessige gyeundersgkelser ma
derfor foretas med visse mellomrom og pa
ulike alderstrinn. I 1994 foreslo Riise &
Warburg (5) rutinemessig oyeundersokelse
av alle med Downs syndrom ved en maneds
alder, 12 maneder, 2—3 ar, skolestart, skole-
slutt, 30 ar, 45 ar og deretter hvert femte 4r.
I en studie fra Sverige foreslo Jonelid og
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Tabell 1 Forslag til retningslinjer for scree-
ningundersgkelser av gynene hos personer
med Downs syndrom

Alder ved
kontroll Spesielt viktig undersgkelse
1 maned Red refleks
1ar Brytningsforhold,
akkommodasjon, strabisme
2-3ar Som over
Skolestart Som over
10 ar Som over
15 ar Som over, +
obs keratokonusutvikling
20 ar Som over +

obs kataraktutvikling

Videre: Regelmessig gyeundersgkelse hvert
femte ar, spesielt med henblikk pa utvikling
av katarakt, keratokonus og tidlig presbyopi
NB: Ved avvikende funn (eksempelvis bryt-
ningsfeil, strabisme eller nedsatt akkommo-
dasjon) ma kontrollene bli langt hyppigere og
fastsettes individuelt av gyelegen

medarbeidere rutinemessig eyeundersokel-
se for en maneds alder, ved 9—12 maneders
alder, ved 2—3 ars alder, deretter hvert annet
ar frem til ti ars alder. Etter dette foreslo de
gyeundersakelse hvert femte ar, spesielt for
a fange opp darlig akkommodasjon, utvik-
ling av katarakt og keratokonus (10). De
gjeldende retningslinjer fra USA anbefaler
rutinemessig kontroll ved seks méneders
alder, deretter en gang i aret (11).

Pé bakgrunn av det vi per i dag vet om
forekomst av brytningsfeil, spesielt lang-
synthet, samt hyppighet av akkommoda-
sjonsproblemer, vil vi anbefale et gyemedi-
sinsk screeningprogram for personer med
Downs syndrom, slik det fremgér av tabell 1.
Forste undersokelse bar skje tidlig, omkring
en maneds alder, for & utelukke medfedt gra
steer. Med videre anbefalt gyeundersekelse
ved ett ars alder, 2—3 ars alder, ved skolestart
og deretter hvert femte ar skulle man vare
sikker pa & fange opp avvik. Vi vil understre-
ke at dette gjelder rutinemessige oyeunder-
sokelser hos personer med Downs syndrom
hvor man ikke tidligere har funnet noe galt.
Der hvor man finner avvikende gyeforhold,
for eksempel brytningsfeil, strabisme eller
nedsatt akkommodasjon, vil kontrollene na-
turlig nok bli langt hyppigere og fastsettes
individuelt av gyelegen. Moderne metoder
for sprakinnlering hos Downs syndrom-
barn gjor i utstrakt grad bruk av barnets
synssans (tegn til tale, bruk av bildekort og
liknende), da man har funnet at disse barna
er vesentlig sterkere i visuell enn 1 auditiv
persepsjon. Det er derfor av spesiell viktig-
het, ogsad hos ferskolebarn, at bade bryt-
ningsfeil og akkommodasjonssvakhet pavi-
ses og behandles med brillekorreksjon.

Nar det gjelder forskrivning av briller til
barn og unge med Downs syndrom, er det to
forhold vi spesielt onsker & legge vekt pa.
For det forste synes det klart at mange flere
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barn og unge med Downs syndrom enn det
som er vanlig i dag ber fa forskrevet bifokale
eller progressive briller, pd grunn av darlig
akkommodasjonsfunksjon. Dette er viktig &
forklare bade foreldre, forskolelerere og lz-
rere, slik at hensikten med slike briller blir
forstatt. Hvis ikke, er det stor risiko for at
oppfelgingen fra foreldre og andre omsorgs-
personer blir darlig. Det andre forholdet
gjelder det problemet at Rikstrygdeverket
per i dag ikke yter stonad til briller hos barn
med Downs syndrom dersom de ikke kom-
mer inn under de vanlige refusjonskriterier
etter folketrygdlovens kapittel 5-22 (skje-
ling, ulik brytning pé de to eyne > 2,5 diop-
trier eller hornhinneskjevhet > 2,5 dioptrier).

Dette betyr at barn med Downs syndrom
med store grader av langsynthet, eventuelt i
kombinasjon med darlig akkommodasjon,
og som derfor er fullstendig avhengig av
briller for & fa en optimal synsutvikling, ikke
vil {4 stenad til briller dersom de ikke ogsa
faller inn under de vanlige kriterier. Raske
endringer i brytningsforholdene hos barn, og
det at brillene ofte far hard medfart, kan der-
for fore til svaere utgifter for foreldrene. Dis-
se forhold er tatt opp med Rikstrygdeverket,
men sé langt foreligger det ikke planer om a
endre gjeldende regler.
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