Retinoblastom

Retinoblastom &r en elakartad 8gontumér som kan
uppkomma i samband med att nathinnan utvecklas
hos smé barn. Sjukdomen kan drabba béda
égonen eller enbart det ena. Overlevnaden &r
idag hég. Ett screeningprogram méjliggér tidig
upptackt i familjer dar risken for sjukdomen &r

forhsjd.

I Sverige insjuknar varje ar mellan 6 och 8 barn i retino-
blastom. Uppskattningsvis finns det omkring 600 personer
i landet som har fatt diagnosen.

Symtom

Retinoblastom é&r en elakartad (malign) tumor som kan upp-
komma i ndthinnan hos sma barn. Hos de flesta visar sig
sjukdomen under de forsta tre levnadséaren i form av en eller
flera tumdrer i ett eller bada Ggonen.

Ungefar 40 procent av de barn som far retinoblastom har
en érftlig form av retinoblastom med i genomsnitt 3—5
tumdrer. Vanligtvis dr de fordelade i bada 6gonen, men
ibland finns alla tumoérerna i det ena dgat (enkelsidig multi-
fokal sjukdom). Ungefar 60 procent av barnen har en icke-
arftlig form av retinoblastom med en enda tumor i ett 6ga.

Tumorerna ar snabbvixande, men 6verlevnaden ér i dag
hog. De flesta med retinoblastom har god syn pa atminstone
ett oga.

Personer med den éarftliga formen har en dkad risk att
utveckla ytterligare tumorer i andra organ senare i livet.

Orsak

Retinoblastom orsakas av sjukdomsorsakande forédndringar
(mutationer) i en gen med betydelse for cellernas tillvaxt-
kontroll. Sjukdomen forutsitter tvé sjukdomsorsakande
fordndringar i samma cell d& néthinnans celler fortfarande
fungerar normalt vid en enskild genférandring. Vid tva
genforandringar uppstéar en okontrollerad tillvéxt av en cell i
néthinnan, som inte far korrekt information for att sluta dela

sig.

Behandling
Att diagnosen stélls tidigt dr en forutséttning for att synen
ska kunna riddas. Ogonbottnarna undersoks dérfor regel-
bundet redan frén forsta levnadsveckan hos alla barn med
forhojd risk for retinoblastom.

Behandlingen beror pa hur utbredd tumoéren dr samt om
sjukdomen &r dubbelsidig eller enkelsidig.

For barn med dubbelsidigt retinoblastom &r forstahands-
behandlingen cytostatika (cellgifter) i kombination med
laser, lokal strdlbehandling eller frysbehandling. Tumdrer
som &r stora nér de uppticks har vanligen forstort 6gat, och
synen gér inte att ridda. For att forhindra spridning av
tumoren opereras dé hela dgat bort.

Hos barn med enkelsidig sjukdom och en stor tumor
opereras i regel det sjuka 6gat bort.

Ett bortopererat 6ga ersétts med en dgonprotes.

Mindre tumérer kan behandlas med lokalbehandling och
cytostatika sa att synen pa dgat kan bevaras.

I séllsynta fall ger sjukdomen en pétaglig synnedséttning
eller resulterar i att synférmégan pa bada 6gonen gar for-
lorad. Synhabilitering ger i sddana fall trédning i att anvanda
den kvarvarande synformégan och lira sig tekniker som
kompenserar for synnedséttningen

Resurser
Behandlingen av retinoblastom &r centraliserad till S:t Eriks
Ogonsjukhus i Stockholm.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for séllsynta
diagnoser (CSD). De kan ge végledning och informationom
sdllsynta hélsotillstand.

Samhallets stédinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstand,
under Sambhdllets stédinsatser.

Intresseorganisationer

» Barncancerfonden
+ SREF, Synskadades Riksforbund
* Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér &r en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hilsotillstand. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand
vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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