Patologiske funn 1 gyet
hos barn med fadselsmerke 1 ansiktet

Nevus flammeus (port-wine stains) er
vaskuleere malformasjoner som er til
stede ved fodselen. Barn med slike
merker lokalisert til trigeminusomra-
det har okt risiko for utvikling av glau-
kom og varig synssvekkelse. Vi ensket
a tilby barn under behandling for ne-
vus flammeus en undersokelse av oye-
lege og ensket & vurdere om denne un-
dersokelsen kunne gi grunnlag for en
mer selektert oppfelging.

45 barn med nevus flammeus i trige-
minusomradet ble undersekt i generell
anestesi av gyelege. Qyeundersokelsen
inkluderte oftalmoskopi og tonometri.

30 barn hadde ett eller begge oye-
lokk affisert. Sju av disse hadde koroi-
dal vaskulzer malformasjon. Fire pa-
sienter med fodselsmerke pa begge
oyelokk hadde glaukom. To barn med
affeksjon av kun evre eyelokk hadde
koroidal vaskulaer malformasjon. Glau-
kom og koroidal vaskuleer malforma-
sjon ble kun pavist hos barn med oye-
lokksaffeksjon. Affeksjon indikerer
risiko for glaukom.

Barn med nevus flammeus pa eye-
lokkene ber undersokes av oyelege,
helst i forste levear. Normale eyefunn
ved undersokelsen reduserer sannsyn-
ligvis risiko for senere utvikling av
glaukom.

Nevus flammeus er medfedte, kutane, vas-
kulaere malformasjoner (fig 1) som affiserer
0,3 % av nyfedte (1). Fodselsmerkene er ofte
distribuert svarende til dermatomer, og kan
representere mosaikker oppstétt i nevralre-
ret (2). Barn med nevus flammeus i trigemi-
nusomradet kan ha intraokulaere vaskulare
forandringer (fig 2) og ekt risiko for utvik-
ling av glaukom og permanent synssvekkel-
se i ung alder (2). Barna ber derfor folges i et
strukturert system for eyeundersekelse og
oppfolging.

Tidligere undersekelser indikerer okt risi-
ko for komplikasjoner i @yet og sentralner-
vesystemet, basert pa lokalisasjon av fod-
selsmerket (2, 3). En studie beskriver tono-
metri og oftalmoskopi hos barn med nevus
flammeus lokalisert til ansiktet (4). Konklu-
sjonen var at koroidal vaskuler anomali (ko-
roidalt hemangiom) var uvanlig. Barna ble
ikke undersekt i anestesi.
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Ocular findings in children with facial
port-wine stains.
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Background. Port-wine stains distributed to the
trigeminal area may be associated with eye and/or
central nervous system complications. Visual loss
may be prevented with screening for eye path-
ology at an early age with adequate intervention.

Material and methods. 45 children with port-
wine stains in the trigeminal area were examined
by an ophtamologist under general anaesthesia.

Results. Seven of 30 patients with one or both
eyelids affected had a choroidal vascular anom-
aly. Four patients had glaucoma. These four pa-
tients had both eyelids affected. Two children
with a vascular anomaly had only upper eyelid in-
volvement.

Interpretation. Patients with facial port-wine
stains affecting the eyelids should be screened for
eye pathology at an early age.

Figur 1 Barnmed fodselsmerke i ansiktet.
Publiseres med tillatelse av foresatte
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I denne studien ble 45 barn med nevus
flammeus i ansiktet undersekt i generell
anestesi av gyelege. Tilbud om oppfelging
ble gitt alle barn med nevus flammeus pé
oyelokkene. Oppfolgingen vil vise om risiko
for glaukom er knyttet til pavist intraokuler,
vaskulaer malformasjon ved oftalmoskopi.

Materiale og metode

Alle barn behandlet for nevus flammeus i
trigeminusomradet ved Laserseksjonen,
Hudavdelingen, Rikshospitalet, fra oktober
1995 til juni 1997 (N = 45) ble inkludert i
studien. @yeundersgkelsen ble gjennomfort
av gyelege mens barnet var i generell aneste-
si, og bestod av tonometri og oftalmoskopi.
Corneadiameter ble registrert. Inndeling i de
forskjellige trigeminusavsnitt ble gjort ad
modum Brodal (5).

Sturge-Webers syndrom ble definert som
facial og leptomeningeal vaskuleer anomali,
med kramper eller hemiplegi i ung alder,
med eller uten glaukom. Diagnosene glau-
kom og/eller Sturge-Webers syndrom ble
bekreftet av gyelege eller nevrolog.

Koroidale hemangiomer har vert den
vanlige betegnelsen pd karforandringer pa-
vist i choroidea hos pasienter med fodsels-
merke. Nomenklaturen har dessverre vert
forvirrende. Medfedte vaskulere forandrin-
ger skal i dag benevnes vaskulaere malfor-
masjoner, mens hemangiomer er forbeholdt
vaskulare lesjoner med rask neonatal vekst
(6). Nevus flammeus er en vaskuler malfor-
masjon, og vi har derfor valgt & kalle den av
og til ledsagende forandring i choroidea for
koroidal vaskuler malformasjon.

Anestesien bestod av en kombinasjon av
alfentanil, tiopental, atropin og diazepam
gitt intravenast.

Resultater

45 barn ble inkludert, 24 piker og 21 gutter.
Gjennomsnittsalder var 56 méneder (spred-
ning 18—134 maneder) (tab 1).

Tre barn hadde Sturge-Webers syndrom,
glaukom ble funnet hos to av dem. Kun tre
barn hadde bilateralt fodselsmerke. To av
disse hadde Sturge-Webers syndrom, begge
med glaukom.

Blant barn med nevus flammeus i trigemi-
nusomradet uten Sturge-Webers syndrom
(N = 42) fant vi fem barn med koroidal vas-
kuler anomali. To av disse fem barna hadde
glaukom. Ingen glaukomer ble funnet hos
barn med normal gyenbunn.

19 barn uten Sturge-Webers syndrom
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Figur 2 Pasient med vaskulcer malformasjon i venstre ansiktshalvdel. Oyebunnsfoto viser
normale fargevariasjoner i sentrale deler av oyenbunnen i hoyre oye (a). I venstre oye uni-
form kraftig rodfarge fordrsaket av koroidalt hemangiom (b). CT-undersokelsen (c) viser
tydelig fortykket choroidea i venstre aye (pil). Foto Nils Eide

hadde fodselsmerke som affiserte bade ovre
og midtre trigeminusgren. Fire av fem koroi-
dale vaskulere malformasjoner og de to
glaukomene tilherte denne gruppen.

14 barn uten Sturge-Webers syndrom,
hadde fodselsmerke som affiserte bade ovre
og nedre oyelokk. Igjen, fire av fem koroida-
le vaskulere malformasjoner og de to glau-
komene tilherte denne gruppen. To barn
med koroidal vaskuler malformasjon uten
glaukom hadde affeksjon av kun evre oye-
lokk.

15 av 45 barn hadde ingen affeksjon av
oyelokkene. De resterende 30 barn hadde ett
eller begge oyelokk affisert.

Diskusjon

Var laserseksjon er den eneste i Ser-Norge
som behandler barn med fodselsmerke i ge-
nerell anestesi. Pasientgrunnlaget burde
veare uselektert.

Tidligere studier har relatert risiko for
glaukomutvikling til lokalisasjon av fedsels-
merket (2—4). Teekhasaenee & Ritch fant
ipsilateralt glaukom hos 50 % av pasienter
med fodselsmerke som omfattet ovre og
midtre deling av trigeminusnerven (7). Vi
fant en lavere forekomst av gyekomplikasjo-
ner, 1 samsvar med forekomst rapportert av
Enjolras og medarbeidere og Tallman og
medarbeidere (2, 3).

De to sistnevnte studier gir definisjon av
risikogrupper og forslag til oppfelging av
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disse. Deres anbefalinger kompliseres ved at
forfatterne angir forskjellig distribusjon av
trigeminusnervens grener. Basert pa de fore-
liggende studier vil det veare tilstrekkelig &
bruke oyelokksaffeksjon som indikator pa
hvem som skal eyeundersgkes. Alle pasien-
ter i Talmans studie med komplikasjoner fra
sentralnervesystem eller gye, hadde aye-
lokksaffeksjon (3). Alle barn med glaukom
og alle barn med koroidal vaskuler anomali
i var studie, hadde ayelokksaffeksjon.

Vi fant koroidal vaskulaer anomali hos sju
barn. Dette er en hgyere andel enn hva Ste-
venson & Morin rapporterte (4). De under-
sekte 50 barn med oftalmoskopi, dog uten
rutinemessig bruk av anestesi. Dette kan ha
medfert en underrapportering. Forfatterne
hevder i sin artikkel at nevus flammeus som
er lokalisert alene til gvre eller midtre trige-

Tabell 1 Karakteristika for barn med
patologiske funn i eyet, pasienter med
Sturge-Webers syndrom inkludert (N =
45)

Vaskuler
Glaukom anomali

Ovre gyelokk - 2
Nedre oyelokk = =
Begge oyelokk 4 5

minusgren, ikke synes & vare assosiert til
glaukom. Vi fant koroidal vaskuler malfor-
masjon hos barn med kun gvre trigeminus-
gren/ovre oyelokk affisert. Selv om disse
barna ikke hadde glaukom, tror vi det er
sannsynlig at ogsa disse barna har gkt risiko
for & utvikle glaukom.

Sujanski & Conradi studerte pasienter
med Sturge-Webers syndrom og angir de-
butalder for komplikasjoner i oye og sentral-
nervesystem (8). De fant at nevus flammeus
med lokalisasjon til begge ansiktshalvdeler
er en sterk risikofaktor for Sturge-Webers
syndrom. Dette samsvarer med vare funn.
Aldersdistribusjon for glaukomdebut hadde
to topper, en i forste levear, den andre mel-
lom fem og ni ars alder i deres studie. I en
annen studie av barn med Sturge-Webers
syndrom fant man at 44 % av glaukomene
ble pavist etter to ars alder (9). Tidlig aye-
undersekelse og strukturert oppfelging av
barn med eyelokksaffeksjon er derfor av
stor betydning. Barn med bilateralt fodsels-
merke mé undersekes tidlig.

Konklusjon

Alle barn med fedselsmerke som affiserer
ett eller begge ayelokk ber undersekes, for-
trinnsvis i generell anestesi, av oyelege i lo-
pet av de forste levedr. Vi anbefaler arlige
kontroller av barna, uten anestesi nar barnet
samarbeider. Vi tror pa sikt at oppfelging
kan begrenses til de pasienter som har koroi-
dal vaskuler malformasjon ved ferste un-
dersokelse. Oppfoelgingen vil forhapentlig-
vis gi svar pa dette.
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