Den hyppigste
arsag til hornhinde-
transplantation:

Fuchs’
== endotel-
dystrofi
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Professor i gjensygdomme ved Wiens Universitet
Ernst Fuchs beskrev i 1910 for ferste gang en
pjensygdom, der tilsyneladende farte til uklarheder
| pjets hornhinde. Sygdommen har siden da haft
betegnelsen Fuchs’ endoteldystrofi

en er karakteri-
seret ved foran-
dringer i horn-
hindens
inderside i hornhindecellela-
get ved Descemet's membran
(Fig. 1). Her dannes sma
knoplignende vaekster, kaldet
guttae. Diagnose af Fuchs'’

Hornhinden er opbygget af
flere cellelag. Fuchs' endo-
teldystrofi forer til udvaekster
pa hornhindens inderside,
som slgrer synet. Desuden
nedbrydes endotelcellerne og
vaeskeindholdet i hornhinden
kan gges, hvilket slgrer synet
yderligere. Descemet's
membran adskiller en-
dotel og @vrige horn-
hindelag.

endoteldystrofi er baseret pa
spaltelampeundersggelse,
hvor de nzevnte guttae ligner
sma dugdraber (lat: gutta =
'drabe’).

Tilstedeveerelsen af guttae
forstyrrer lysets brydning i
hornhinden og farer til nedsat
syn. Endvidere sker der hen-

Bowman's
membran

fald af sakaldte endotelcel-
ler, som normalt sgrger for
at holde hornhinden relativt
'tar’, idet de pumper vand ud
af hornhinden. Nar antallet
af endotelceller falder, vil
man se tiltagende vaeskean-
samling i hornhinden, hvilket
bl.a. farer til yderligere

Hudlag
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Stroma

Endotel
Descemet's Forreste
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slgret syn (Fig. 2). Fuchs' en-
doteldystrofi er en langsomt
fremadskridende tilstand, der
typisk manifesterer sig hos
personer over 50 ar, og udvik-
ler sig over en arraekke.

Behandling

Den eneste effektive behand-
ling af Fuchs' endoteldystrofi
er hornhindetransplantation.
Omtrent 70 % af alle horn-
hindetransplantationer i
Danmark skyldes Fuchs'
endoteldystrofi. Ved hornhin-

. Fuchs’ _
~ ~ endoteldystrofi

detransplantation fjernes den
syge inderste del af horn-
hinden og erstattes med en
rask donorskive, der bestar af
endotelceller og lidt statteveev
(Fig. 3). Operationen forkortes
DSAEK for Descemet’s strip-
ping automated endothelial
keratoplasty.

Der har veeret publiceret
mange studier om behand-
lingsresultater efter DSAEK
transplantation, og metoden
er fundet at have veesentlige
fordele sammenlignet med

den tidligere anvendte trans-
plantations metode. Selv om
DSAEK metoden tilsyneladen-
de er god, bliver synet imidler-
tid sjeeldent fuldt rehabiliteret
- selv i gjne, der i gvrigt er
raske. Arsagen til dette disku-
teres pa internationalt plan,
men er stadig uafklaret.

Donorvaevet

Studier af endotelcellerne pa
hornhindens bagside efter
DSAEK er tilgengelige, om-
end begreensede til at teelle

Fuchs' endoteldystrofi opstar pa hornhindens inderside, hvor dannelse
af udvaekster og vaeskeansamling farer til gradvis slering af synet
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antallet af celler pr. arealen-
hed. Det er ukendt, i hvilken
grad de talte celler faktisk er
funktionelle. En donorskive
kan i langt de fleste tilfaelde
holde livet ud.

Den udlgsende arsag
Pa trods af, at man har kendt
Fuchs' endoteldystrofi i mere
end 100 ar, forbliver det
ukendt, hvad der forarsager
sygdommen. Der har vaeret
tiltagende forskningsaktivitet
pa omradet i de senere ar,
men resultaterne har veeret
varierende, og lejlighedsvis
0gsa modstridende. Interes-

Ved transplantation med en donor
hornhinde udskiftes det syge
endotellag, sa stroma normaliseres
og synet klarer op

sant i denne sammenhang er,
at man ingen garanti har for,
at tilstedeveerelse af guttae er
et udtryk for samme sygdom.
Man kunne godt forestille sig,
at disse blot er et 'produkt’ af
flere forskellige underliggen-
de processer. Dermed mang-
ler man en faellesnaevner for
sygdommen, hvilket forhin-
drer forskningen i at finde et
medicinsk angrebspunkt.

Forskning

Jeg har pabegyndt et 3-arigt
ph.d. forskningsprojekt, der
har til formal at sgge svar pa
nogle af de uafklarede spgrgs-

Hornhinden
Donorskive
Forreste gjenkammer

Iris (regnbuehinde)

mal om Fuchs' endoteldystro-
fi. Projektet har veeret i gang
siden marts 2013, og for-
ventes feerdigt foraret 2016.
Udgangspunktet for projektet
er falgende hypoteser:

1. Synsfunktion hos patienter
med Fuch'’s endoteldys-
trofi heenger sammen med
hornhindetykkelse, lys-
spredning samt typen og
maengden af guttae

2. Synsfunktion efter DSAEK
hanger sammen med
hornhindens samlede op-
tiske egenskaber: hornhin-
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detykkelse, lysspredning
og uregelmaessigheder i
den forreste samt bageste
overflade

3. Den funktionelle kapa-
citet af endotelcellerne
er normal efter DSAEK
kirurgi sammenlignet med
normale hornhinder

4. Fuchs' endoteldystrofi
forer til ensartet opregu-
lering af saerlige proteiner
sammenlignet med nor-
male hornhinder

Metode
Hypotese 1 og 2:

| et kontrolleret forseg
folges aktuelt en gruppe af
patienter med Fuchs' endo-
teldystrofi, som er opereret
med DSAEK transplantation.
Til kontrol fglges en gruppe
patienter, som er opereret
for gra steer. Synskvalitet,
hornhindens klarhed, optiske
egenskaber og form registre-
res. Desuden fglges patienter-
nes egen opfattelse af synets

Forskergruppe:

Laege, ph.d.-stud. Esben Nielsen

kvalitet med szerlige sporge-
skemaer.

Hypotese 3:

Pa basis af pilotstudier er
det lykkedes pa sikker vis
at fremprovokere hornhinde
pdem. Dette ggres ved hjeelp
af en specialfremstillet kon-
taktlinse. @demet medfarer
en stigning i hornhindetykkel-
sen, og efter linsen er fjernet
studeres, hvorledes tykkelsen
aftager. Dette vil tilvejebringe
ny viden om endotelcellernes
evne til at kontrollere hornhin-
dens vaeskebalance.

Hypotese 4:

Der er udviklet en metode
til analyse af veev fra Fuchs'’
endoteldystrofi for tilstedevae-
relsen af udvalgte proteiner.
Denne analyse vil for farste
gang blive udfert pa et betrag-
teligt antal veevsprgver og vil
kunne give ny viden om syg-
dommens ensartethed - altsa
om det er en enkelt sygdom
eller flere forskellige.

Professor overlaege dr.med. Jesper Hjortdal, ph.d.
Afdelingsleege Anders lvarsen, ph.d.

Leder af Den Danske Hornhindebank, cand. scient. Kim Nielsen, ph.d.
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Perspektiver

Forbedret forstaelse af ef-
fekter, der har indflydelse pa
behandlingsresultater efter
DSAEK kirurgi kan tilveje-
bringe en mulighed for at
optimere behandlingen frem-
adrettet. Yderligere viden om
den udlgsende arsag til Fuchs'’
ED er ngdvendig, inden man
potentielt kan arbejde frem
mod at identificere en eller
flere udlgsende arsager. Dette
vil pa sigt kunne tilvejebringe
angrebspunkter for medicinsk
behandling af sygdommen.

Tak

Vi gnsker at udtrykke vores
taknemmelighed for stgtten
fra @jenforeningen pa 325.000
kr., hvoraf 140.000 er fra Carl
og Nicoline Larsens Fond.
Endvidere tak til Helga og Pe-
ter Kornings Fond, Kgbmand
Marie Kirstine Jensens Fond,
Bagenkop Nielsens @jen-Fond
samt Jochum Jensen og
hustru Mette Marie Jensens f.
Poulsens mindelegat.





