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Syftet med riktlinjen &r att skapa ett underlag for en vard i Sverige, genom att upprétta
nationell riktlinje for utredning, behandling och uppf6ljning av patienter med periorbital
nekrotiserande fasciit, baserat pa vetenskap och beprévad erfarenhet.

Metodbeskrivning — Sa har riktlinjen arbetats fram

Denna riktlinje har utarbetats av NPO dgonsjukdomars nationella arbetsgrupp (NAG) for
Plastik/ orbita. Vastra regionens representant i gruppen, dgonlékare Karin Svedberg har varit
huvudforfattare till dokumentet. 1 den nationella arbetsgruppen har ingatt representanter fran
alla sex sjukvardsregioner. Ordférande har varit Eva Dafgard Kopp, 6gonlakare (Stockholm-
Gotland). Ovriga ledaméter Eva Kallsho, gonsjukskéterska (Stockholm — Gotland), Karl
Engelsberg, 6gonlékare (Sodra), Annelie Hamrin dgonlékare (Norra), Kersti Sjovall,
ogonlakare (Uppsala-Orebro) och Sofia Hjersing, 6gonléikare (Sydostra).

Patientrepresentant har inte funnits med i den nationella arbetsgruppen. Ingen patientférening
finns for aktuellt omrade. | den 6ppna remissrundan gavs majlighet for patientrepresentanter
att lamna synpunkter.

Den nationella arbetsgruppen inventerade initialt befintliga kunskapsstod inom regionerna.
Det fanns inget nationellt kunskapsstoéd men ett antal regionala kunskapsstdd med néstan
identiskt innehall. Arbetsgruppen har ocksa eftersokt nationella kunskapsstod via Svensk
forening for otorhinolaryngologi, huvud- och halskirurgi samt infektionslakarforeningen.
Nagra sadana fanns inte. En systematisk sokning av internationell litteratur inom omradet
gjordes med hjalp av s6kmotorn Pubmed. Férutom gruppens egen sokning av relevant
litteratur har bibliotekarien Linda Hammarback pa biomedicinska biblioteket, Goteborgs
universitetshibliotek, hjalpt till med referenssokningen. Nagra randomiserade studier finns
inte inom omradet utan kunskapsstodet baseras pa fallstudier och 6versiktsartiklar.
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Sofia Hultman-Dennison, ONH-specialist vid Karolinska sjukhuset, har granskat dokumentet
och tillfort synpunkter liksom Anders Ternhag, docent i infektionssjukdomar, Karolinska
Sjukhuset har givit synpunkter pa antibiotikaval. Hela arbetsgruppen for plastik/orbita har
granskat riktlinjen och kommit fram till detta konsensusdokument. | brist pa randomiserade
studier baseras riktlinjen pa det publicerade material som finns och arbetsgruppens samlade
erfarenhet. Syftet att basera riktlinjerna pa vetenskap har nétts sa langt det varit mojligt.

Bakgrund

Nekrotiserande fasciit (NF) ar en snabbt progredierande nekrotiserande infektion av den
superficiella muskelfascian med sekundér nekros av 6verliggande hud och fettvav. Den kan
forekomma var som helst i mjukvavnaden men denna riktlinje behandlar NF periokulért.
Vévnadsskadan orsakas av bakteriella nekrotoxiner som sannolikt ocksa ar upphovet till
glomerulonefrit, endokardit, toxisk chock och déd. Subkutana karltromboser som leder till
nekros gor att antibiotika penetrerar daligt [1-4].

Epidemiologi (incidens och prevalens)

NF ar en séllsynt sjukdom. Data om incidens och prevalens &r inte tillgangliga. Infektionen ar
annu mer sallsynt hos barn dan hos vuxna.

Etiologi

Den vanligaste orsakande patogenen &r Grupp A hemolytiska streptokocker som star for cirka
halften av sjukdomsfallen. Darefter foljer Pseudomonas aerogenosa, Stafylokockus aureus,
blandinfektioner med olika bakterier och en stor méngd ovanligare bakterie- och
svampinfektioner. Aven anaeroba bakterier forekommer som agens [1-4].

Riskfaktorer

e Immunosuppressiv behandling.
e Missbruk.

e Diabetes mellitus.

e Autoimmuna sjukdomar.

e Malnutrition.
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e Hjart-kérlsjukdomar.
e Andra pagaende infektioner.

Cirka hélften av sjukdomsfallen av NF intraffar hos i évrigt helt friska individer utan
predisponerande faktorer. [1-4]

Utlosande faktorer [1-4]

e Trauma.

e Kirurgi.

e Tandinfektion.

e Pégaende infektion i sinus.

e Pagaende infektion i och omkring 6gat.

Symtom

e Svar smarta (oproportionellt svar smarta) i ett omrade med svullen, rodnad, varm,
ommande hud/mjukvéavnad. Huden kan ocksa vara blek och cyanotisk da infektionen
sitter pa djupet.

e Eventuellt forekommer redan vid diagnosen hudnekroser och blasor i huden.

e Allméanpaverkan med sjukdomskansla, illamaende, svettning och feber ar vanligt.

Utredning/diagnostisering

Utredningen och behandlingen av NF &r mycket bradskande. Sjukdomen har ett snabbt
forlopp, ibland kan det ga enbart ett par timmar mellan insjuknande och dod. Handlaggningen
har hdgsta prioritet.

Anamnes

Riskfaktorer och utlésande faktorer enligt ovan.

Status

e Allmantillstandet &ar ofta paverkat.
e FOrhojd kroppstemperatur kan forekomma. Matning av kroppstemperatur.
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e Tecken pa inflammation och eventuellt hudnekros av det angripna omradet.

e Sjalva dgat ar vanligen opaverkat.

e Orbitastatus (visus, pupillreaktioner, motilitet, proptos, inflammationstecken pa eller i
Ogat) bor goras for att differentiera mot preseptal och orbital cellulit.

e Vid palpation av omradet kan man ibland héra krepitationer subkutant. Luft subkutant
kan ses pa rontgenbilder.

e Matning och fortsatta kontroller av vitala funktioner som puls, blodtryck, syreméttnad
och kroppstemperatur.

Handlaggning vid utredning

Diagnosen stalls vanligen utifran det kliniska utseendet och en hdg niva av misstanksamhet
kravs av klinikern. Vid eventuell tveksamhet ar det lampligt att via explorerande incision
undersoka om infektionen breder ut sig langs fasciaplanet utanfor det angripna hudomradet.
[1-4]

Laboratorieprover

e CRP (vanligen hog eller mycket hdg).LPK (bade leukopeni och leukocytos finns
beskrivna)

e Qdling tas fran eventuella sar samt vid kirurgi. Odling ska tas innan antibiotika ges.

e Blododling kan tas men har begransat varde och far inte fordroja igangsattande av
behandling.

e Det ar viktigt for laboratoriet att man skriver pa remissen att det ror sig om en
nekrotiserande fasciit.

Bilddiagnostik

CT kan bli aktuellt i ett senare skede.

Diagnoskriterier

Klinisk diagnos enligt ovan.
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Differentialdiagnoser

e Orbital cellulit.

e Preseptal cellulit.

e Dacryocystit.

e Infektion med herpesvirus.

Diagnoskod
M 72.6 Nekrotiserande fasciit

Behandling/handlaggning [1-4]
Stodjande intensivvardsbehandling behovs ofta. Hyperbar syrgasbehandling i tryckkammare
kan Overvagas i svarare fall.

Kirurgisk behandling

Kirurgisk debridering av all nekrotisk vavnad &r den viktigaste behandlingen. Detta maste
vanligen upprepas, ofta dagligen, till dess att infektionen &r under kontroll och inga nya
nekrotiska omraden bildas. Infektionens utbredning pa hudniva kan markeras med en penna
for att folja eventuell progress eller regress.

Sa lange det ar aktuellt med operation i narkos ska patienten hallas fastande.

Lakemedelsbehandling

Intravends behandling med antibiotika i hogdos riktad mot sannolik eller odlingsverifierad
patogen ar obligat. Empirisk behandling (innan odlingssvar) inleds med en karbapenem
tillsammans med klindamycin. Vid htg misstanke om MRSA ges kombinationsbehandling
med vancomycin istallet for klindamycin.

e Vuxna: meropenem 1g x 3 intravendst + klindamycin 600 mg x 3 intravendst.
e Barn: meropenem 20 mg/kg x 3 intravendst + klindamycin 10 mg/kg x 3 intravenost.
Komplikationer

e Forlust av 6gat.
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e Bestaende skador av mjukvavnad.

e Tillfalligt eller bestaende nedsatt synfunktion.

e Vid spridning av NF till omkringliggande vavnader sasom hals eller mediastinum —
septisk chock, endokardit, njursvikt, tromboser i vendsa och arteriella kérl.

e Tillstandet kan leda till doden.

Mortaliteten har rapporterats i sjunkande. Den senaste siffran angaende mortalitet av
periokular NF &r 8,5% [2]. Storleken pa vavnadsforlusten ar beroende av hur langt
infektionen hunnit progrediera innan den stoppas upp.

Klinisk uppfoljning

Pa 6gonklinik och eventuellt pa plastikkirurgisk klinik. Omfattande rekonstruerande
kirurgiska atgarder kan behdvas efter utlakt infektion. NF &r en séllsynt diagnos med ett
variabelt forlopp varfor varden maste individualiseras.

Vardniva

NF kraver multidisciplinart samarbete. Patienten ska vardas inneliggande pa klinik som har
tillgang till intensivvard och kirurgi. Infektionslakare, 6gonléakare, specialister i anestesi- och
intensivvard och ibland ONH-Iakare och/eller plastikkirurg r de specialister som har
huvudrollen i patientens vard.

Ledtider for utredning och behandling: Hogsta prioritet géallande diagnostik och behandling pa
grund av sjukdomens snabba och allvarliga forlopp.

Kvalitetsuppfoljning

Kvalitetsuppfoljning forutsatter nadgon typ av internationellt eller nationellt register vilket inte
finns idag. | handelse av ett inrattande av ett sadant kunde man exempelvis registrera vardtid,
funktionsforlust eller funktionsnedsattning, antal operationer, dod.
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