Kliniska riktlinjer - Endokrin oftalmopati

Viktig information till ldsarna:

Forfattarna till detta dokument, eventuella granskare och utgivaren av dokumentet har gjort stora
anstrangningar for att forsakra sig om att behandlingar, ldkemedel 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 p& den enskilda kliniska situationen och méjligheten av
felaktighet i dokumentet pga den manskliga faktorn under framstéllandet av ett dokument, kraver dock
att lasaren anvander sitt eget individuella omdéme, nar vederbdrande fattar kliniska beslut, och att
ldsaren om ndédvandigt kontrollerar informationen i dokumentet via andra kunskapskallor. Lasaren
uppmanas sarskilt att noga genomlasa fabrikantens produktinformationen for varje ldkemedel, innan
det forskrives eller administreras, speciellt om lakemedlet ar obekant fér Idsaren eller om det anvandes
sallan.
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Definition och forekomst

Endokrin oftalmopati (EO) definieras som det inflammatoriska svaret och dess foljder i och kring orbitan
i samband med autoimmun tyreoideasjukdom. EO upptrdader vanligen i ndra samband med insjuknande
i Graves tyreotoxikos men kan debutera sdvél fore som efter och kan &ven férekomma utan samband
med tyreotoxikos. Kliniskt pavisbar oftalmopati ses hos 10-25% (30-45 % om dgonlocksretraktion
inkluderas) av patienter med Graves tyreotoxikos.

Klinisk bild

Endokrin oftalmopati har en inledande fas av inflammatorisk aktivitet i orbita under ca ett halvt till tva
ar efterféljt av en inaktiv platafas under ett till tre 3r. Darefter ses varierande och ofta ofullsténdig
regress. Ogonlocksretraktion kan fdrekomma under hela sjukdomsperioden oberoende av
inflammatorisk aktivitet.

Inflammatoriskt aktiv fas

Den kliniska bilden betingas framfor allt av en 6kning av orbital fett- och bindvav samt svullnad av
dgonmuskulaturen. D3 orbitan &r ett i det ndrmaste slutet rum leder detta &ven till vends stas. Typiska
symtom &r retrobulbar vark, ljuskanslighet, skavningskansla, gruskansla och tarfldde. Typiska kliniska
fynd ar mjukdelsférandringar sasom periorbital svullnad, konjunktival karlinjektion och kemos. Svarare
forandringar &r exoftalmus, som kan leda till sdvéal kosmetiska som korneala problem,



dgonmuskelpdverkan som kan ge dubbelseende samt slutligen synnervspaverkan. Samtliga férandringar
kan upptrada isolerat eller i kombination.

Inaktiv platafas

I den inaktiva platdfasen domineras bilden av exoftalmus och kvarstdende 6gonmuskeldysfunktion.

Utredningsgang och riskvardering

Vid misstanke pa EO bér serumkoncentrationer av TSH och av perifera tyreoideahormoner (T3, T4)
samt eventuellt antikroppar mot peroxidas (anti-TPO) och TSH-receptorn (TRAK) analyseras. En
minoritet av patienterna med EO saknar avvikelser i tyreoidearelaterade hormoner eller antikroppar.

Vid misstankt eller sakerstalld EO bor patientens vidare handléaggning ske hos endokrinolog eller
invartesmedicinare i samarbete med oftalmolog. Vid oklar diagnos och sarskilt vid unilaterala symtom
bor datortomografi eller magnetkameraundersdkning av orbita genomforas.

Hos alla patienter med tyreotoxikos av Graves typ bdr den behandlande lakaren vid varje besok ta
stallning till, om patienten har symtom eller tecken pa EO. Vid oklar diagnos eller mattlig/svar EO bér
patienten remitteras vidare for oftalmologisk bedémning. Vid uttalade synstérningar eller misstanke om
korneaulkus bér akut kontakt med oftalmolog tagas.

Utredningen av patienter med missténkt EO hos oftalmolog inriktas pa att 1) faststélla diagnosen, 2)
vardera olika risker for patientens 6gon eller syn samt 3) ge underlag for upprattande av
behandlingsstrategi. Sistndmnda tvd punkter inkluderar en vardering av savél svarighetsgrad som
aktivitetsgrad.

Svarighetsgraden avgéres framfor allt av graden av optikuspdverkan, exoftalmus och
6gonmuskeldysfunktion samt av forekomst av kornealulkus, men dven av patientens subjektiva
symtom.

Aktivitetsgraden &r av stor betydelse for valet av terapiform. Sjukdomsaktivitet kan bedémas utifran
forekomst av spontan retrobulbdr smarta, smarta vid 6gonrdrelser, dgonlocksrodnad, konjunktival
injektion, kemos, svullnad av karunkeln och égonlocksédem. Sjukdomsaktivitet éver tiden bedémes
genom att man féljer graden av exoftalmus i millimeter, matning av égonrérelser samt optikusfunktion.

Behandling

Behandling av tyreoideadysfunktion

Det &r viktigt att patienten halles eutyreoid fér att minska riskerna fér utveckling av EO eller férsamring
av befintlig sddan. Daremot &r det kontroversiellt om och i s3 fall vilken relativa betydelse de tre olika
behandlingssatten vid tyreotoxikos, medicinsk behandling med tyreostatika, operation eller radioaktivt
jod, har fér oftalmopatins uppkomst eller forlopp. Det tycks som om tyreostatika eller operation i stort
inte paverkar férloppet av oftalmopatin, medan radioaktivt jod enligt tva stora randomiserade studier i
en mindre del av fallen ger en progress av oftalmopati. Radioaktivt jod anses dock vara en relativt saker
behandling med tanke p3 oftalmopati, om hdg risk patienter (redan existerande aktiv oftalmopati,
rékning, svar tyreotoxikos, behov av multipla radiojodbehandlingar) samtidigt ges steroider. Frdgan om
huruvida valet av behandling vid tyreotoxikos har ndgon avgérande betydelse for EO:s férlopp eller
uppkomst ar dnnu inte slutgiltigt 16st och en stor svensk prospektiv undersékning pagar. Tills vidare bér
darfér valet av tyreotoxikosbehandling i férsta hand grunda sig pa sedvanliga kriterier sdsom
strumastorlek, alder, grad av sjukdom, recidiv, patientens egna 6nskemal etc utan hénsyn till eventuell
EO.

Behandling av oftalmopatin

Vid lindrig endokrin oftalmopati bér riskfaktorer sdsom rékning elimineras och symtomlindrande
behandling med fuktande 6gondroppar/salva eller solglaségon &r ofta tillracklig.



Vid aktiv EO med mattlig svarighetsgrad maste ofta immunosuppressiv terapi, vanligtvis
glukokortikoider (initial dos i storleksordning T. Prednisolon 40-60 mg/dag och darefter successiv
nedtrappning) och/eller retrobulbér stralbehandling riktas mot oftalmopatin. Hos de patienter som
beddmes ha inaktiv men stabil sjukdom kan rehabiliterande kirurgi sdsom dgonmuskelkirurgi,
dgonlockskirurgi och ibland kosmetiskt indicerad orbital dekompression dvervégas utan foregdende
immunsuppression.

Omkring 5% av patienterna med EO har mycket svar sddan med synnedsattande optikuspverkan.
Dessa patienter har nastan alltid en mycket aktiv sjukdom och blir aktuella fér sdval immunosuppressiv
behandling, vanligtvis glukokortikoider (initial dos i storleksordning T. Prednisolon 60-80 mg/dag), som
orbital dekompression. Likaledes kan orbital dekompression, eller ibland lateral tarsorafi, bli aktuell vid
slutningsdefekter med risk for kornealulkus.

Faktaruta

Forslag till behandlingsschema for perorala glukokortikoider (ref #119 i State of the art dokumentet)

Prednisolon

-60 mg dagligen i 2 veckor
-40 mg dagligen i 2 veckor
-30 mg dagligen i 4 veckor
-20 mg dagligen i 4 veckor

- darefter successiv nedtrappning och seponering under 8 veckor.

Prognos

EO har ett milt och icke progressivt férlopp hos majoriteten av patienter och kréver da inte ndgon
specifik eller aggressiv behandling. Dessutom tenderar icke allvarlig EO att férbadttras spontant.
Exoftalmus tenderar dock att bli bestdende utan operation. EO har inte séllan ett mer allvarligt férlopp
med negativ inverkan pa patientens livskvalitet och kan ge potentiellt synhotande komplikationer.
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Diagnoskod enl Klassifikation H06.2 E05.0
av sjukdomar 1997:

/&tgérdskod enl Klassifikation CAC20, CAC30, CBH30, CBKOO,
av kirurgiska atgarder 1997: CBK99, CEC00, CEC60

ATC-kod:
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