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Fjattrad ryggmarg och syringomyel

Lena Westbom

Fjattrade ryggmarg/tethered cord

Fjattrad ryggmarg forekommer vid flera andra tillstand &n MMC (se kapitlet
”Spinal dysrafism”). Vid MMC &r det plakoden som sitter fast vid
omgivande strukturer i det opererade brackomradet. Detta forhindrar
ryggmargens normala forflyttning uppat i spinalkanalen under uppvaxtaren.
Den oproportionerliga langdtillvaxten mellan kotorna och den fjattrade
méargen medfor tanjning av ryggmargen och nervroétterna och metabol
dysfunktion i nervvavnaden (Phuong et al 2002, Yamada et al 1995).

Vid fjattrad ryggmérg som ger symtom talar man om tethered cord
syndrome (fjattrad margsyndrom). Vanligaste symtom ar tilltagande svaghet
(55%), forsamrad gang (54%), skolios (51%), smértor (32%), kontrakturer
(11%) och urologisk dysfunktion (6%) (Hudgins & Gilreath 2004).
Dessutom kan det férekomma forandrad sensibilitet, autonoma symtom och
tilltagande eller nytillkommen spasticitet

Operationsteknik vid primarslutning av MMC anses ha betydelse fér om
fjattringssymtom uppkommer eller inte. Hittills har dock ingen metod
beskrivits som helt férebygger fjattring efter priméroperationen eller efter
avfjattringsoperation (Liptak 2003). En eller flera reoperationer behtvs
ibland p.g.a. aterkommande fjattring hos bade barn och vuxna med MMC
(Liptak 2003, George &Fagan 2005, Kolaski 2006, Bowman 2009).

MRT visar fjattring hos praktiskt taget alla med MMC. MRT-
forandringarna ar vanligen inte korrelerade till graden av besvar (Liptak
2003, Kolaski 2006). Sensory evoked potetials (SSEP) och ultraljud av
pulsationer i ryggmargen har hittills inte visats vara anvandbara matt for att
bedoma grad av dysfunktion i margen p.g.a. fjattring.

Beslut om operation maste darfor baseras pa kliniska fynd och besvar
(Liptak 2003, Kolaski 2006). Fjattringssymtom kan komma snabbt, t.ex. i
samband med olycksfall eller andra skador. Vanligen kommer dock
forsdmringen smygande, vilket kréver vaksamhet och upprepade
undersokningar av symtom, status och funktion.

Tillforlitliga tester av muskelfunktion for att faststalla neurologisk
forsamring vid MMC fanns inte publicerade vid litteraturgenomgang 2003
(Liptak), ej heller har vi funnit nagon nu. Ganganalys skulle troligen kunna
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anvandas (Bartonek et al 2005), men studier av ganganalys for att identifiera
forandringar i samband med tethered cord vid MMC saknas. Regelbundna
urodynamiska undersdkningar av alla med MMC har lange rekommenderats
for att upptacka fjattring. Forst nyligen publicerades en studie som foljt
urodynamiken systematiskt hos en konsekutiv kohort patienter med MMC.
Studien stoder denna rekommendation (Abrahamsson et al 2007).

Malet med avfjattringsoperationerna ar att stoppa progress av symtom och
sa langt mojligt att aterfa tidigare funktion. Den prospektiva
Goteborgsstudien vid MMC visar forbattrad urodynamik efter I6sning av
fjattrad marg (Abrahamsson et al 2007).

Inom vilken tidsrymd efter symtomdebut operationen bor ske &r oklart
(Liptak 2003, Kolaski 2006). Tidig avfjattring vid lippMMC ger enligt en
studie battre blaskapacitet och funktion pa lang sikt (Rendeli et al 2007).
Vid tidig operation efter symtomdebut (< 12 man) av fjattring av olika
orsaker, anges storre forbattring an efter lang tid (> 54 man) (Hajnovic &
Trnka 2007). Hos vuxna har avfjattring inom fem ar efter symtomdebut
visats ge aterkomst av forlorad funktion helt eller delvis (George & Fagan
2005).

Behoven av en eller flera fjattringsoperationer &r storst under perioder med
snabb langdtillvaxt, men finns dven i vuxen alder. Ungefar var tredje person
med MMC behover avfjattringsoperation (Liptak 2003, Olsson et al 2007).
Bland alla 16-19 ar gamla med ryggmérgsbrack bosatta i Sverige 2004
varierade andelen som opererats mellan regionerna i Sverige fran 15% till
65% (Olsson et al 2007).

Syringomyeli

Syringo/hydromyeli &r en vidgning av ryggmérgens centralkanal och &r ett
vanligt fynd pa MRT vid MMC. Syringomyeli har beskrivits hos upp till
77% av personer med MMC men orsakar symtom endast hos 2-5%. Syrinx
kan bildas pa alla nivaer, varfor undersokningen av status och funktion
maste omfatta hela kroppen. Symtomatisk syringomyeli kan forsvinna
spontant efter shuntoperation eller revision av daligt fungerande shunt.
Beskrivna symtom ar skoliosutveckling, spasticitet eller tilltagande svaghet i
armar/ben. Naturalforloppet vid syringomyeli &r okant. Inga
langtidsuppfoljningar av personer med MMC har publicerats om vem som
riskerar fa symtom eller om, nar och hur symtom pga syringomyeli
forbattras/forhindras av behandling. (Liptak 2003).

Rekommendationer

Evidens saknas och behandlingstraditionerna varierar starkt i Sverige.
Nedanstaende rekommendationer 1-6 bedéms nodvandiga for att kunna
faststalla om funktionsforsamring intréffat eller inte; 8-9 ar formulerade av
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arbetsgruppen for att pa nationell basis kunna komma vidare kring framtida
rekommendationer om operation/reoperationer for fjattrad marg:

1.

9.

Utgangsstatus MRT hjarna + spinalkanal vid 18-24 man alder. MRT
1 6vrigt vid behov.

Alla personer med MMC ska erbjudas regelbunden, standardiserad
undersokning och dokumentation av symtom, status och funktion
alla nivaer for att avsloja symtomgivande fjattring eller
syringomyeli. (Anamnes, nervstatus, rorlighet, styrka, felstallningar,
urinflédesmatning/cystometri, miktionsobservation, avféringsvanor)

Da symtom pa fjattring saknas rekommenderas arlig bedomning
fram till 15 ars alder, vart annat ar till 22 ars alder, darefter vart
femte ar. Om symtom foreligger rekommenderas uppféljning minst
en gang arligen oavsett alder.

Vid misstanke om symtomgivande fjattrad ryggmérg bor klinisk
bedémning ske pa regional niva av ett multidisciplinart lakarteam
(neuropediatriker, neurokirurg, ortoped, urolog) i samrad med lokal
habilitering.

Operation l6sning av fjattrad marg bor ske snarast efter sakert
faststélld debut av férsdmring av tecken och/eller symtom.
Evidensbaserad kunskap saknas for att ge tydliga rekommendationer
om operationsindikationer och timing.

Skoliosoperation hos barn med MMC ska foregas av samrad med
neurokirurg.

Vid symtomatisk syringomyeli bor i forsta hand shuntfunktionen
optimeras. Om symtomen fortséatter trots optimal shuntfunktion kan
dekompression p.g.a. trangsel (Chiari), avfjattring, fenestrering eller
direkt shuntning av syrinx kravas.

Operationsindikation/er och malséttning med fjattringsoperationen
dokumenteras

a. Smarta

b. Spasticitet

c. Planerad scoliosoperation

d. Annan ortopedisk indikation (ex. fotfelstallning)

e. Chiarisymtom

f. Forsamring av blasfunktion

g. Forsamrad avforingskontroll/soiling

h. annan indikation, vad.....,.

Bedomning och dokumentation av status och funktion enligt punkt 2
ska ske strax fore och 6 man efter operation, darefter sedvanlig
uppféljning (punkt 3).
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Skicka garna synpunkter och forbattringsforslag till redaktérerna/
ingrid.b.olsson@varegion.se infér kommande revideringar
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