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Indikation for kirurgi

Hotande njurpaverkan pa grund av hdga blastryck ar numera en absolut in-
dikation for kirurgi, som dock blivit mindre frekvent med hjélp av dagens
antikolinerga behandling. En vanligare men relativ indikation ar urininkon-
tinens som inte svarat pa konservativ behandling (se ”Lakemedelsterapi vid
neurogen blasfunktionsstorning”). Saval vid behov av 6kad sjalvstandighet
som vid behov av 6kad integritet vid RIK har den alternativa kateterise-
ringskanalen blivit mycket uppskattad bland individer som har svart att na
ner till uretra (Horowitz 1995). Att slippa lyftas ur och i rullstolen vid varje
tomningtillfalle okar livskvaliteten aven for dem med svara funktionsned-
sattningar. Vinsten ar mest pataglig hos flickor.

Val av tidpunkt for kirurgi

Vid héga blastryck med hotande njurfunktion ar den medicinska indikatio-
nen styrande for nér barnet skall opereras. Vid inkontinens eller behov av
Okad sjalvstandighet kan man dock friare vélja tidpunkt.

Det optimala ar en motiverad individ som sjélv fattat beslutet att opereras.
Tidigare utfordes ingreppet nastan uteslutande i 6vre tonaren men av flera
orsaker valjer vi nu att operera i yngre ar. | studier fran Rotterdam har man
visat att det ar viktigt for den sociala anpassningen och tillhérigheten att bli
kontinent i tidig skolalder. En stérande inkontinens langt upp i tonaren kan
medfora ett utanforskap som &r svart att hava. Dessutom medfor puberteten
anatomiskt ett “djupare” backen och ofta en besvérande viktuppgang. Hos
pojkar innebar puberteten dessutom dkad karlforsorjning i blashalsniva.
Dessa faktorer forsvarar tekniskt genomforandet av kirurgin framfor allt vid
blashalsplastik. Det postoperativa forloppet ar dessutom betydligt mera
riskfylit vid stor overvikt.

Forutsattningar for ett gott langtidsresultat av kirurgi

Viktigt ar att infor ingreppet ha en valinformerad familj (Woodhouse 1992).
Det ar essentiellt att bade barn och foraldrar forstar vad den kirurgiska
atgdrden innebar rent tekniskt, att den ar oaterkallelig, dess postoperativa
komplikationer pa kort och lang sikt och att en forsummad skoétsel av
reservoir och RIK-rutiner kan fa fatala konsekvenser. Det ar saledes
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nodvandigt att barnet har en fungerande RIK-regim lang tid fore det
kirurgiska ingreppet, eftersom RIK &r en forutséttning for alla gangse
metoder. Vi anser vidare att alla barn och ungdomar skall vara neuropsyko-
logiskt bedomda sa att man sa langt som majligt kan kartlagga deras kogni-
tiva formaga, d.v.s. deras mdjlighet att skdta” sin reservoir. Flertalet barn
med ryggmargsbrack kommer hela livet att behova daglig paminnelse om
och kontroll av att regimen blivit utford eftersom det ofta &r just minnet och
initiativformagan som brister.

Utredning

Vid kirurgi dar indikationen ar inkontinens utgor 24 timmars kontinenstest
med 3-timmars intervall i hemmet en metod for att kartlagga lackagets om-
fattning avseende saval mangd, frekvens som tidpunkt under dygnet och i
forhallande till individens normala aktivitet (Hellstrom 1986). Nasta steg ar
att ta reda pa om lackagen beror enbart pa att blasan ar en hogtrycksreser-
voar eller enbart pa en svaghet i sfinkterfunktionen eller en kombination.

For att kunna valja ratt kirurgisk metod maste darfor blasans funktion
kartldaggas med bestamning av kapacitet, basaltryck och dveraktivitet. Vid
hoga tryck och liten kapacitet maste en lagtrycksreservoir skapas genom
blasaugmentation. Patientens njur- och tarmfunktion &r viktiga faktorer att
ha i atanke vid val av metod.

Sfinkterfunktionen kan bedomas dels utifran lackagetryck vid cystometrin
eller som en uretratryckprofil. Man kan dock bli missledd av att sfinktern
retas av uretrakatetern med risk for 6vervérdering av sfinkterfunktionen
(Decter 1992). En annan metod att mata sfinktertonus ar att fylla blasan till
en tryckniva av 40 cmH,0, eller till forvantad blaskapacitet vid lagre tryck.
Darefter dras katetern och barnet far rora sig sasom det brukar. Om lackage
da uppstar kan man konstatera att sfinkterfunktionen ar otillracklig for
individens behov och rorelsemdnster.

Vid stora lackage pa grund av dalig sfinkterfunktion kan blasan trots god
initial kapacitet svara med hoga tryck postoperativt (Bauer 1986). Tio
patienter i ett material fran Goteborg som initialt hade laga blastryck och
god kapacitet blev foremal for utflodesmotstandshdjande kirurgi utan
samtidig blasforstoring. Strax efter kirurgi uppstod en hogtryckssituation i
sju av dessa fall, vilket sags redan kort tid efter kirurgi. Eftersom
antikolinerg behandling inte gav tillracklig tryckd@mpande effekt kréavdes
blasaugmentation.

Enligt mangas erfarenhet kan man med preoperativ utredning saledes inte
avgora vilka blasor som kraver augmentation som ett resultat av okat
utflodesmotstand (Kronner 1998). Om sfinkterfunktionen kraver Kirurgisk
atgard, blashalsplastik, for att 6ka utflodesmotstandet &r indikationen
starkare att samtidigt gora en blasforstoring. P& senare ar har tumérutveck-
ling rapporterats i enstaka fall av bldsa augmenterad med tarm (Soergel
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2004, Austin 2008). Darfor far det betraktas som forsvarbart att vid god
blaskapacitet och laga tryck gora blasforstoring i ett andra steg om sa kréavs.

Val av material och metod vid blasférstoring.

Stéllningstaganden:

Malet med blasforstoring &r att skapa en lagtrycksreservoir med god
kapacitet utan bendgenhet for kontraktioner. Vidare skall njurfunktionen
bevaras och urinen lagras sa att kontinens mojliggors. Sedan RIK
introducerats har kirurgin kunnat erbjuda olika operationsmetoder som alla
har sina for- och nackdelar.

For att kunna valja ratt kirurgisk metod maste forekomst av medicinska
tillstand som eventuell njurinsufficiens, hog respektive lag diures,
metabolisk acidos/alkolos eller kort tarm utredas.

Gastrointestinala segment och dess komplikationer:

lleum | Colon | Ventrikel
Elektrolytrubbning + + +
Hematuri, dysuri +++
B12-brist ++
Mucus ++ +++ +
Sten +++ ++ +
Infektion ++ +++ +
Kontraktion + ++ +++
Perforation + +++ ++
lleus + + +++

Metabola komplikationer vid ileo- och colocystoplastik orsakas av att
klorid-, ammonium- vétejoner och organiska syror absorberas fran urinen
och att bikarbonatjoner secerneras genom tarmvéaggen (Koch 1985).
Resultatet blir hyperkloremisk metabolisk acidos som kan vara kronisk och
da krava langtidsbehandling. Graden av metabol forandring paverkas av hur
stort det tarmsegment &r som &r i kontakt med urinen och under hur lang tid
urinen ligger i blasan (dvs tappningsintervall).

Vid normal njurfunktion sker ingen allvarlig derangering av elektrolyt-
balansen, men ser man en signifikant metabolisk acidos efter augmentation
skall man missténka otillracklig RIK-regim med for langa tomnings-
intervall. En langvarig systemisk acidos kan ocksa leda till bendeminerali-
sering (Gros 2000, Mingin 2004).

Nar ventrikel &r inkorporerad i urinvdgarna sker istéllet en secernering av
vate- och kloridjoner genom mucosan vilket resulterar i en hypokloremisk
metabolisk alkalos (Piser 1987). Patienter med njurinsufficiens skulle
teoretiskt vara betjanta av en augmentation med ventrikel istéllet fér tarm
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(Adams 1988). Dock foreligger en dverhdngande risk for hematuri-dysuri
syndrom efter gastrocystoplastik med en rapporterad incidens pa mellan 9
och 70 % (Plaire 2000). Syndromet karakteriseras av symtom sasom
blédning, blaskramper, dysuri, suprapubiska- och uretrasmartor samt
hudirritation i perineum. Ar man dessutom inkontinent férsvaras
hudproblemen ytterligare.

Forekomsten av malabsorption med B12-brist 6kar med 6kande uppfolj-
ningstid efter augmentation med ileum, &ven om man lamnar kvar den mest
distala delen (Rosenbaum 2008).

Mucusproduktionen kvarstar for alltid efter att de gastrointestinala
segmenten ar inkorporerade i urinvagarna. Det rader till och med delade
meningar om det dverhuvudtaget sker en minskning av produktionen éver
tiden (Murray 1987). Mucus i reservoiren leder till forsvarad tomning och
darmed urinvégsinfektion och stenbildning. Man rekommenderar
blasskoljning minst 1 gang dagligen.

Flera faktorer sasom lagfrekvent tomning, abnormt pH, bakteriuri, mucus
och forekomsten av frammande kroppar stimulerar bildandet av sten efter
augmentation. Den bésta preventionen &r noggrann daglig skéljning av
reservoiren och RIK med fullstandig tomning (Palmer 1993). Stenar kan
extraheras med endoskopi eller 6ppen operation. Det ar problem att fa ut
alltfor stora konkrement genom en appendicovesicostomi. En liten 6ppning i
blasan kan manga ganger vara den lindrigaste och snabbaste proceduren for
patienten. ESWL (extracorporeal shockwave lithotripsy) har inte varit
framgangsrik efter augmentation. Skopi och laserbehandling av konkrement
ger séllan total stenfrihet peroperativt.

Lagfrekvent och ofullstandig tdmning samt mucusbildning predisponerar for
urinvagsinfektion. Vid RIK &r det omdjligt att halla urinen steril (Hendren
1999). Behandling &r endast indicerad vid febril infektion, symtomgivande
bakteriuri (hematuri, 6kad inkontinens, smarta, lukt och 6kad mukus-
bildning) och vid véxt av ureas-spjalkande bakterier.

Den inneboende tarmaktiviteten efter blasaugmentation kan skapa tryck-
vagor. lleum ar den del av gastrointestinalkanalen som ger den effektivaste
trycksénkningen (Rink 1994). Detubularisering och dubbelvikning av
tarmen reducerar ytterligare denna aktivitet, men enstaka ganger kan en
hyperaktivitet i den kvarlamnade blasresten ge problem och krava behand-
ling i form av reoperation eller farmaka. For att undvika detta kan man
resecera "overflodig” detrusor eller fortsatta att dela blasan i medellinjen
aven i bakvéggen.

Spontan blasperforation forekommer och ses da i det intestinala segmentet
vanligtvis 1 cm fran den gamla enterovesikala anastomosen (Rink 1999).
Orsaken ar oklar men ischemi, trauma, sammanvéxningar, hyperreflexi,
kronisk dvertanjning och infektion har foreslagits som predisponerande
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faktorer. Tidigare rupturer predisponerar ocksa for framtida rupturer (Pope
1999). | ett material fran Indiana University skedde spontanperforation hos
7 % av patienterna med blasaugmentation. Storst risk hade colon foljd av
ileum och ventrikel. Tillstadndet &r livshotande. P4 vida indikationer skall CT
goras eftersom falskt negativa blasrontgenundersokningar ses i 33 %. Om
explorativ laparatomi med sutur av perforationen inte sker snabbt utvecklas
en livshotande peritonit med sepsis.

Utveckling av adenocarcinom vid ureterointestinala anastomosen &r en
komplikation efter ureterosigmoideostomi (Eraklus 1978). Medel-latensen
for tumorutveckling var 26 ar och risken var 7000 ganger hogre an for en
aldersmatchad kontrollgrupp. De moderna blasaugmentationsmetoderna har
inte anvants sa lange att man till fullo kan éverblicka malignitetsrisken. | ett
arbete fran 2004 (Soergel 2004) med augmentation fran colon visar dock en
malignitetsutveckling av transitional cell cancer pa 1,2 % (3/260) efter i
genomsnitt 19 ar. Fem till 10 ar efter augmentationen ar utford rekommen-
derar man darfor kontrollreservoiroskopi och urincytologi arligen, livet ut.

Ileus ar en valkand komplikation efter stor bukkirurgi. Vid blasaugmen-
tation med tarm ar risken ca 3 % medan motsvarande siffra ar 10 % vid
gastrocystoplastik (Mitchell 1987). Att stdnga mesenterieluckor, forebygga
madjligheter for herniering och ett forsiktigt handhavande av vavnaden
minskar dock risken.

Alternativ till gastrointestinocystoplastik som blasforstoring

Ureterocystoplastik
Finns det tillgang till en vid uretar ar den det basta materialet for en
augmentation dven med avseende pa tryckavlastning (Landau 1994).

Autoaugmentation

Genom att resecera detrusormuskeln och lamna mucosan som en divertikel
har malet varit att erhalla en lagtrycksreservoir med god kapacitet
(Cartwright 1989). Fordelen jamfort med intestinocystoplastik &r att man
undviker elektrolytstorning, mucusproduktion, risk for sten och tumér.
Nackdelen ar stor risk for fibrosomvandling av divertikeln och perforation
(MacNeily 2003).

Seromuskular intestinocystoplastik med autoaugmentation

En autoaugmenterad uroteldivertikel tdcks med ett colon- eller ventrikel-
segment dar mucosan &r borttagen (Gonzales 1994). Férdelen ar att man
undviker intestinal vavnad i urinvagarna medan nackdelen ar lang opera-
tionstid, stor blodforlust och dkad incidens av reoperationer.

Tissue engineering

Fran blasskoljvatska kan individens egna celler skérdas och utodlas till en
urinblasa med 3 lager (Yoo 1998). Dessa kan sedan sys mot den nativa
blasan sasom vid bladsaugmentation. Aven om tekniken ser lovande &r den
annu inte i kliniskt bruk (Atala 2008).
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Annan tryckavlastande kirurgi

For sma barn med hoga tryck och sjunkande njurfunktion &r vesikostomin
fortfarande ett tryckavlastande alternativ nér konservativ behandling inte &r
tillracklig. Nackdelen &r dock att det kan vara svart att undvika urinlackage
da det inte ar latt att adaptera bandagen pa ett acceptabelt satt. Hudirritation
med svampinfektion kan vara ett problem. Dessutom paverkas dven huden
da den blir irriterad och svampinfekterad. Eftersom blasan aldrig behéver
expandera blir den ofta liten och oeftergivlig.

Behandling med botulinumtoxin

Botulinumtoxin (Botox ®) i detrusorn har en effektivt relaxerande effekt.
Behandlingen lampar sig bast vid dveraktiv detrusor men ej vid fibrotisk
vagg med stel blasa och darmed liten kapacitet. Nackdelar med metoden &r
att behandlingen kraver narkos, framfor allt for de yngre barnen och att
behandlingen maste upprepas minst 1 gang per ar (Riccabona 2004).

Kirurgiska principer och metoder for att forstarka
sfinkterfunktionen

Stallningstaganden infoér val av metod:

Vid ett lackagetryck < 40 cm H,0, kréavs ofta ndgon form av operativ atgard
i blashalsniva for att uppna kontinens (Rink 1998). Har individen dessutom
stora krav sasom vid idrottsutovning behover nivan for lackagetryck
ytterligare 6kas.

Konet ar ocksa av betydelse for val av metod. Pojkar ar kirurgiskt svarare
att gora kontinenta.

Ett etiskt dilemma &r vidare att avgora hur kontinent en blashalsplastik skall
goras utifran en bedémning av patientens kognitiva formaga, det vill saga
mojlighet att komma ihdg och ta initiativ till RIK. Forsummelse ger ound-
viklig njurpaverkan. Lackage vid éverfylld blasa kan vara en héalsosam
paminnelse om att reservoiren behéver tommas.

Efter rapporter om malignitetsutveckling i urinbldsan som ett resultat av
gastrointestinal vavnad i urinvagarna lutar manga kirurger emot att i forsta
hand oka utflodesmotstandet och i andra hand férstora urinblasan. Da rader
dock stora krav pa uppfoljning av blasfunktionen eftersom en hogtrycks-
situation ofta uppstar och den vanligtvis kommer tidigt (Bauer 1986). Den
svarar sallan pa antikolinerg behandling utan kraver tryckavlastande
blasforstoring.
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Principer och metoder:

Uretraférlangning

Vid blashalsplastik enligt Young Dees (Leadbetter 1964) anvands nedre
delen av slemhinnan i blasans bakvéagg. Denna omvandlas till ett ror som
blir forlangningen av uretra. Motsvarande muskulatur knapps darover.

Metod enligt Kropp (Kropp 1986) bygger pa att man anvander en flapp av
blasans framvagg. Denna formas till ett ror och implanteras mellan
slemhinna och detrusor i blasans bakvégg. Vid Pippi-Salle (Pippi-Salle
1997) faller man ner flappen i en preformerad slemhinneplatta i bakvaggen.
Kontinensen bygger pa samma princip; ju mer blasan fylls desto effektivare
blir kontinensmekanismen. Metoderna kraver dock problemfri l&kning.

Fordelen dr att vid ratt anvand teknik ger dessa metoder god kontinens.
Young Dees behdver oftast kombineras med slyngplastik. Nackdelen é&r att
vid alla dessa metoder tas vavnad fran urinblasan vilket okar behovet av
samtidig blasforstoring. Vid uretraférlangning kréavs vidare en alternativ
RIK-kanal (Mitrofanoff eller Monti). RIK via neouretra ar svar att
genomfora eftersom kanalen ofta inte blir helt rak och att den for att ge
kontinens behover goras trangre &n motsvarande 10 till 12 Ch vilket &r
forutséttningen for fullgod tdmning.

Extern obstruktion av uretra

Vid slyngplastik anvander man ett band av rectus fascia (Barthold 1999)
eller gristarm (S1S®) som omsluter uretra i blashalsniva varvid utflédes-
motstandet 6kas. Dessutom syr man upp bandet emot rectusfascian strax
kranialt om symfysen for att darmed skapa vinkel i blashalsen och ge
ytterligare forutsattning for kontinens.

Fordelen ar att det ofta &r en enkel metod som inte kraver vavnad fran urin-
blasan. Nackdelen &r att slyngplastik ensam ofta ar otillracklig for att skapa
kontinens hos barn och ungdomar med neurogen blasa. Dessutom kan den
lossna eller erodera in i uretra.

Den artificiella uretrasfinktern (AUS), Scottprotesen (Gonzales 1989) &r
uppbyggd av ett vavnadsvanligt plastmaterial och bestar av tre huvudkom-
ponenter. En kuff med en ballong knépps runt blashalsen eller bulbara
uretra. En tryckreglerande ballong laggs vid sidan av blasan, oftast intra-
peritonealt, samt en pump som placeras i scrotum. Delarna &r forbundna
med varandra med slangar och systemet ar fyllt med vatska. | vila kommer
den tryckreglerande ballongen att halla kuffen fylld med ett tryck pa c:a 60-
70 cm vatten. Da blasan skall tommas trycker patienten ett par ggr pa
pumpen. Genom en hydraulisk mekanism forflyttas vatskan i kuffen till

Kirurgisk behandling vid neurogen blasfunktionsstérning 2011-12-01
sidan 7(12)



Nationella medicinska riktlinjer vid ryggmargsbrack

ballongen och uretra star éppen. Efter nagra minuter kommer kuffen att
langsamt aterfyllas fran ballongen och patienten blir anyo kontinent.

Fordelen ar att patienten skall kunna témma blasan utan RIK om ingen
blasforstoring gjorts. Nackdelen &r att systemet ar en mekanisk konstruktion
som forr eller senare gar sénder och maste bytas ut genom en ny operation.
Dessutom eroderar det fraimmande materialet Itt in i uretra. AUS anvéands
allt mindre 6ver vérlden just pa grund av sin stora komplikationsbenagenhet
(Kryger 1999).

Intern obstruktion av uretra

Injektionsbehandling (Guys 1999) innebdr att man injicerar en inert substans
(Macroplastic, Deflux) i lagom mangd i blashalsniva. Fordelen &r att det ar
en mycket enkel metod som gors via cystoskopi. Den kan vara ett alternativ
som forstarkning till en icke helt kontinent blashalsplastik. Nackdelen &r att
man har problem att uppna tillrackligt motstand och darmed fa substansen
att stanna kvar pé plats. Aven om man initialt har ett gott resultat avtar det
oftast efter den forsta manaden.

Blashalsslutning

Vid blashalsslutning delas blasa och uretra i blashalsniva. Metoden anvands
da blashalsplastik fallerat. Fordelen &r att patienten blir kontinent.
Nackdelen &r att man saknar “reservutgang”.

Alternativ RIK-kanal

Indikationer

Att ha en alternativ ingang i blasan har vasentligen okat méjligheten att gora
inkontinenta personer torra eftersom man kan gora blashalsplastiken pa ett
sadant satt att den ger kontinens men inte tolererar kateterstorlekar som
kréavs for en effektiv tomning. Dessutom ar det lattare for manga att RIKa
sig via en alternativ kanal an via uretra &ven om den mgjligheten fortfarande
finns kvar. De flesta personer med MMC upplever en vésentligt 6kad
sjalvstandighet med denna metod.

Aven for dem med svéra funktionsnedsattningar som behdver assistans for
att tomma blasan ger den 6kade integriteten en forhojd livskvalitet. Dock
har vi noterat att saval Mitrofanoff- som Montykanalen forstors om flera
olika individer RIKar. Man lar sig inte kdnna vagen och skapar pa sa satt
“divertiklar”. Optimalt ar att individen sjalv alltid for in katetern i kanalen.

Metoder

Den vanligaste metoden ar appendicovesicostomin, &ven kallad Mitrofanoff
(Mitrofanoff 1980, Duckett 1986) dar man anvander appendix som forbin-
delse mellan hud och blasa. Fordelen med appendix &r att den ar latt till-
ganglig, har en stabil vagg med liten risk for fickbildning och séllan ger
lackage genom att den tunneleras i blasvaggen. Nackdelen ar dock att den
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har ett litet lumen, varfor det &r néstan omdjligt att extrahera
blaskonkrement den vagen.

Né&r appendix inte kan anvéandas eller redan anvants for caecostomi finns
andra metoder. Det basta alternativet & Monti-kanalen (ileovesicostomi)
(Monti 1997) dér ett 3-4 cm langt segment av ileum omformas till ett rér dar
ena dndan tunneleras i blasvaggen och andra dndan laggs ut i huden.
Fordelen dr att kérlen ofta ger stor frihet att lagga stomat dar man énskar
och att det séllan sker lackage, medan nackdelen ar dess tunnare och svagare
vagg med okad risk for fickbildning och perforation.

Stoma

Stomats anlaggningsmetod

Man kan valja mellan att begrava tarmslemhinnan fullstandigt (VQZ-teknik)
(Mor 1997) eller lata den bli partiellt synlig med endast en V-plastik
(Fitzgerald 1997). Fordelen med en helt dold teknik ar kosmetisk medan
strikturrisken i hudplanet av vissa forfattare anses vara storre an da
slemhinnan delvis &r synlig.

Stomats lage

Principiellt skall man forsoka ha sa kort kanal mellan reservoiren och
bukvaggen som mojligt for att minska risken for knickbildning. Ofta &r det
dock appendixkérlens langd som avgor var stomat anléggs eller patientens
handfunktion och habitus. Kan man vélja lage skall man dock ha i atanke att
ju langre ner emot symfysen man kan anl&gga sitt stoma desto effektivare
kan man tomma reservoir eller blasa med avseende pa mucus och urin. Det
ar kosmetiskt tilltalande att lagga stomat i naveln, men méjligheten for
patienten att med katetern na till botten av reservoiren dar mucus ligger &r
mindre &n da stomat ligger mera kaudalt.
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