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Introduktion

Hos personer med ryggmargsbrack ar ryggdeformitet vanlig och ar beroende av omfattningen
av missbhildningen i ryggen, var i ryggen missbildningen ar beldgen, omfattningen av
missbildningen och nivan av neurologisk paverkan. Ryggdeformitet forekommer som skolios
eller kyfos, och ibland som en kombination, kyfoskolios.

Skolios

Skolios har uppskattats forekomma hos 53% av personer med ryggmargsbrack och drabbar
flickor nagot oftare 4n pojkar*. De flesta studier visar att de som kan ga har en mindre risk att
utveckla skolios &n de som saknar gangforméaga®. Hos personer med torakalt ryggmargsbrack
har 93% skolios, jamfort med 73% hos personer med hoga lumbala ryggmargsbrack och 8%
hos personer med sakrala ryggmérgsbrack 6. Ju hdgre ryggmargsbracket sitter i ryggen desto
storre ar risken for progress av skoliosen!’. En stor skolioskrok kan ocksd medfora forsamrad
gangforméagal’.

| allménhet sker en 6kning av ryggdeformiteten under tillvéxten. Ofta sker behandling med
korsett vid mattlig skolios for att minska risken for progress’®. Storre krokar dkar aven efter
avslutad tillvaxt och ar ett bekymmer dven hos vuxna®.

Korsettbehandling for skolios

Studier pa personer med ryggmargsbrack som skoliosbehandlas talar for att risken for progress
av skolioskroken &r stor trots behandling med korsett, och att korsettbehandlingen ofta avslutas
p.g.a. trycksar®. Generaliserar man fynd fran patienter med paraplegi p& grund av traumatisk
ryggmargsskada sa skulle behandling vid mindre krokar kunna forhindra progress till kirurgi®.

Kirurgi for skolios

Indikation for ryggkirurgi vid ryggmargsbrack ar dalig eller forsamrad sittstallning, ckande
deformitet som ger lungpaverkan, smarta, trycksar pa grund av deformiteten och forsamrad
gangformagall. Personer med ryggmargsbrack har ofta en ryggmarg som &r fjattrad dar bracket
slutits. De vanligaste symtomen pa fjattrad ryggmarg ar urinvagsbesvar och paverkan pa
motorik eller kansel*'2, Det ar oklart om I6sning av fjattrad marg hos personer med
ryggmargsbrack kan minska risken for 6kning av skoliosen. Mojligen kan man se en minskad
risk for progress vid skolioskrokar under 50 graders vinkel métt enligt Cobb, men inte vid en
vinkel som &r storre an 50 grader:314,
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Steloperation &r det vanligaste kirurgiska ingreppet for skolios och knappt hélften av de som
har ryggmargsbrack och skolios genomgér forr eller senare en steloperation av ryggen®>1®.
Kirurgi kan ske med bakre ingrepp (fran ryggsidan), med framre ingrepp (fran sidan via
lunghalan och buken/retroperitonealt, eller som en kombination av bakre och framre ingrepp
vid samma tillfalle. Implantat satts alltid in for att stabilisera ryggen och kan sattas in bade vid
bakre och framre ingrepp.

En kombination av bakre och framre ingrepp ger den storsta utrdtningen av skolioskroken och
den stérsta utjamningen av backensnedheten 117-?2, Modernare implantat med fler fastpunkter
minskar risken for lakningsproblem. | Sverige opereras arligen ett fatal for ryggmargsbracks-
relaterad skolios eller kyfos. Halften opereras med enbart ett bakre Kirurgiskt ingrepp, évriga
opereras med ett frimre ingrepp eller en kombination av framre och bakre ingrepp?.

Komplikationsrisken vid operation av personer med ryggmargsbrack ar betydande. Med
komplikationer menas infektioner, shuntproblem, anestesirelaterade problem och sena problem
med ryggimplantaten (tex utebliven lakning). Cirka 15% far en tidig sarinfektion som leder till
en omoperation’. Agens vid postoperativ infektion ar ofta tarmbakterier. Intellektuell
funktionsnedsattning 6kar risken for postoperativ infektion?®. Om man raknar med alla typer av
komplikationer drabbas cirka halften av dem som opereras och néstan tva tredjedelar av dessa
kan behGva omopereras®.

Vid samtidig fjattring av ryggmargen ar man radd att en forsamring av neurologisk funktion
vid ryggkirurgi kan ske. Losning av fjattrad mérg kan goras fore eller i samband med den
korrigerande ryggkirurgin. Vid samtidig operation forlangs vardtiden, men patienten behover
bara opereras en gang och risken for komplikationer dkar inte?*%°, En mindre studie visade inte
nagon forsamring i neurologisk funktion vid skolioskirurgi utan losning av asymtomatisk
fjattring®®. Alternativet att dela ryggmargsséacken i samband med skolioskirurgin har inte setts
ge nagon negativ effekt pad urinblasefunktionen®’. Eventuell syringomyeli bor formodligen
behandlas innan operationen av ryggdeformiteten for att minska risken for neurologisk
forsamring i samband med ryggoperationen?®,

Kyfos

Cirka 15-20% av barn med ryggmargsbrack fods med kyfos, som &r vanligare hos personer med
torakalt ryggmargsbrack an hos de med lagre sittande ryggmargsbrack®. Kyfosen orsakas av
avsaknad av bakre strukturer i kotpelaren i kombination med muskelsvaghet, eller avsaknad av
ryggmuskulatur. Kyfosen ar lokaliserad i landryggen eller i brost-landryggsovergangen.
Kyfosen okar initialt sakta for att sedan 6ka i samband med att barnet borjar sitta och blir storre.
Det &r oklart om okningstakten ar beroende av initial storlek?*%®. Kyfosen kan ge upphov till
svarigheter att ligga pa rygg, ge trycksarsproblematik och ger ett forsamrat sittande®!. Kirurgi
innebar att kyfosen reduceras och ryggen stabiliseras med implantat, men &r férenad med ca
30% risk for omoperation®2. Korrektionen som fas &r bestdende och ger ett forbattrat
sittande®***. Rapporter om korrektion av kyfosen i samband med slutningen av
ryggmargsbracket i nyfoddhetsperioden finns. Speciell teknik anvands for att géra denna
operation da implantat inte &r mojliga att satta in i nyfoddhetsperioden. Risk for aterfall finns,
men det ar majligt att kyfosen anda paverkas positivt och blir mindre uttalad och lattare att
behandla om en senare operation kravs®.
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Livskvalitet efter operation

Foraldrarnas skattning av livskvaliteten hos barn med ryggmargsbrack ar lagre an for
bakgrundspopulationen och péverkas av graden av funktionsnedsattning®. Data avseende
forandring av livskvalitet efter ryggoperation hos personer med ryggmargsbrack é&r
bristfalliga®” 3. Enligt opublicerade data pé s& var EQ-5D-index 0,45 fore operation och 0,60
tva ar efter operation for ryggdeformitet hos personer med ryggmargsbrack (EQ-5D-index gar
fran -0,59; simst till 1,0; bést). Nojda eller mycket néjda med behandlingen var 19 av 27
opererade.

Losning av en fjattrad ryggmarg kan mildra symtom®®. En stor skolios och béackensnedhet,
eller kyfos, ger ett daligt sittande. En korrigerande ryggoperation leder till en minskning av

deformiteten 11638 forbattrar sittandet och minskar behovet av att stodja sittandet med armarna
1,16,17,38

En tvarsnittsuppfdljning av unga vuxna jamforde skoliosopererade 14 ar efter kirurgi med icke
opererade och fann likvardig livskvalitet i grupperna, vilket talar for att operation inte ger nagon
negativ paverkan pa lang sikt®°. Vid tiden for operation hade den opererade gruppen signifikant
storre skolioskrok an den icke opererade gruppen, medan krokarna var likvardiga i storlek vid
senast gjorda rontgenundersokning.

Vuxna

Studier avseende behandling av ryggdeformitet hos vuxna saknas. Nagra fa studier av vuxna
personer med ryggmargsbrack finns. | dessa anges att sittande hos personer som stelopererats
i ryggen i ungdomen generellt &r battre &n hos personer med obehandlad skolios. A andra
sidan finns personer med obehandlad skolios som har ett acceptabelt sittande. Hos vuxna ar
trycksar i backenregionen vanligt men har sannolikt mer med nedsatt kansel att géra &n med
eventuell backensnedhet™®.

Rekommendationer

Antalet personer med ryggmargsbrack ar litet vilket medfor att det vetenskapliga underlaget for
behandling av barn och vuxna med ryggdeformitet baseras foretradesvis pa sma retrospektiva
studier. Féljande behandlingsrekommendationer baseras pa tillgangliga litteratur och beprévad
erfarenhet.

Behandlingsrekommendationer

En skolioskrok eller kyfos kan upptéckas kliniskt genom undersdkning av ryggen. For att
bekrafta misstanken om skolios eller kyfos tas skoliosrontgenbilder i liggande, sittande eller
staende beroende pa patientens alder och funktionsniva (hdgsta mojliga position).

Vid oOkande ryggdeformitet skall utredning genomféras for att finna och atgarda
behandlingsbara orsaker som till exempel fjattrad ryggmérg. Magnetkameraundersékning gors
i sa fall av hela ryggraden.

Vid en mattlig skolioskrok (kring 30 graders vinkel métt enligt Cobb) som forefaller 6ka kan
korsettbehandling 6vervégas. Stora krokar (>50 graders vinkel) kan sannolikt inte behandlas
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effektivt med korsett. Om kotmissbildningar finns, annat &n avsaknad av kotbagar, ar
korsettbehandling formodligen inte effektiv for att forhindra en 6kning av kroken. En korsett
kan forbattra sittandet &ven om det inte ar mojligt att paverka krokens tillvaxt. En korsett skall
vara kompatibel med 6vriga ortoser och ta hénsyn till barnets funktionskrav.

Nagot exakt storlek dar skolioskrok eller backensnedhet borde behandlas kirurgisk gar inte att
utlasa ur befintlig litteratur. Om en mer an mattlig skolios (>30 grader matt enligt Cobb) finns
och denna verkar 0ka bor stallningstagande till kirurgisk behandling goras hos ryggkirurg med
vana att handlagga barn och/eller vuxna med ryggmargsbrack. En 6kande ryggdeformitet kan
lampligen foljas arligen med skoliosrontgen tills langdtillvaxten ar avslutad.

Om en krok O0kar mycket skall man ta i beaktande att risken for komplikationer dkar med
stigande alder, att kirurgin blir besvérligare vid en storre och styvare krok, och att méjligheten
till god korrektion av rygg och backensnedhet minskar. Om trycksar uppkommit pa grund av
skolios, kyfos eller backensnedhet kan plastikkirurgisk atgard kravas innan ryggkirurgi kan bli
aktuell. I praktiken brukar kirurgi 6vervéagas nar skoliosens vinkel métt enligt Cobb &r kring 50
grader eller mer, eller om skoliosen, kyfosen eller béckensnedheten lett till ett forsamrat
sittande.

Beslut om korrigerande ryggkirurgi bor ske i samrad med neurokirurg, urolog och
habiliteringslakare med vana att handlagga barn och/eller vuxna med ryggmérgsbrack.

Ett forslag pa flodesschema for uppfoljning ses i Figur 1.
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Preoperativ utredning

Preoperativ utredning bor innefatta skoliosrontgenbilder. Magnetkamera av hela ryggen gors
for kartlaggning av fjattrad ryggmarg och eventuella andra patologier (syringomyeli,
Chiarimissbildning). Datortomografi ger vérdefull detaljinformation om kotmissbildningarna
som forutom avsaknad av de bakre kotelementen kan innefatta halvkotor, avsaknad av kotor,
revbensmissbildningar och diastematomyeli, som &r en bennabb som gar genom durasacken
och eventuellt delar ryggmargen. Ibland behover magnetkameraundersokning eller
datortomografiundersokning goéras med kontrast for optimal kartlaggning.

En preoperativ bedomning gors lampligen tillsammans eller i samrad med habiliteringslakare.
En bedémning av hjart-lungfunktion, neurologstatus, funktionsniva, nutritionsstatus och
shuntfunktion gors. Funktionsniva innan operation och beddmning av hjalpmedel postoperativt
gors av fysioterapeut och arbetsterapeut. Huden over operationsomradet kontrolleras.
Plastikkirurgisk konsultation gors ofta for att forutse och sakerstalla god mjukdelstackning i
samband med ryggoperationen. Tackning med muskel &r att foredra, men ibland kan
vavnadsexpansion vara aktuellt. Neurokirurgisk konsultation gors for att bedéma behovet av
I6sning av fjattrad ryggmarg, som numera ofta kan goras i samma seans som ryggkirurgin.
Neurofysiologisk 6vervakning sker ofta under skoliosoperationen for att sdkerstdlla att
forsamring av neurologisk funktion inte uppstar.

Puberteten ar ofta tidig hos personer med ryggmargsbrack. En bedémning av kvarvarande
tillvéaxt ar viktig da tillvaxtvanlig ryggkirurgi overvags. Bedomningen av kvarvarande tillvaxt
kan behova goras tillsammans med barnlékare. Slutlig skelettmognad kan for flickor ha skett
redan vid 9-10 ars alder och for pojkar redan vid 11-12 ars alder. Hos sma barn dar man vill
undvika steloperation och mgjliggora fortsatt tillvéxt av ryggen finns metoder med implantat
som gar att forlanga aktivt med hjalp av en magnet som laggs utanpa huden, med hjalp av ett
mindre kirurgisk ingrepp eller med en passiv forlangning dar implantaten forlangs med hjélp
av ryggens egen tillvaxt och stagen fungerar som en mall for tillvaxten.

Ryggkirurgi innebar stor risk for komplikationer. Preoperativ planering maste vara omfattande
och flera alternativa behandlingar kan behdva diskuteras och jamforas. Antalet personer med
ryggdeformitet och ryggmargsbrack ar fa och det ar viktigt att omhandertagandet gors av
personal med vana vid tillstandet och med majlighet att kunna hantera de komplikationer som
kan uppsta. Problem i andra leder, tex hoftlederna, behdver tas i beaktande vid planering av
ryggoperation liksom behov av rehabilitering efter operationen.

Patienten och familjen maste ges information om ingreppet och det forvantade resultatet.
Familjen maste uppmarksammas pa att den stelhet av ryggen som operationen ger kan medfora
vissa funktionsinskrankningar. Till exempel kan ren intermittent kateterisering i viss man
forsvaras da patienten inte kan flektera i ryggen i lika stor utstrackning som innan
ryggoperationen.
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