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Ryggmargsbrack, MMC (myelomeningocele) uppstar tidigt under fosterutvecklingen. Vid fédelsen ses
en hudtackt eller ej hudtackt bula eller defekt 6ver ryggraden. Hudtackta bulor forekommer ocksa vid
andra typer av fosterskador i ryggen, liksom marken, gropar eller beharing éver ryggraden, men dessa
tillstand har annan prognos dn ryggmargsbrack. Neurogen blas- och tarmfunktionsnedsattning, liksom
risk for fjattrat ryggmargssyndrom forekommer dock ocksa vid flera av de andra fosterskadorna i

ryggen.

Vid ryggmargsbrack ses olika grad av svaghet/forlamning och kédnselnedsattning i nedre delen av
kroppen. Symtomens omfattning beror pa vilka delar av ryggmargen och dess nervrétter som ar
paverkade. Férutom fel anlagd ryggmarg finns vid ryggmargsbrack oftast medfodda skador i hjarna
och hjarnstam, som shuntberoende hydrocefalus, Chiari lI- eller Arnold-Chiari- missbildning. Dessa
kan, liksom fjattrad ryggmarg eller vatskeansamling centralt i ryggmargen (hydrosyringomyeli), orsaka
forsamrad funktion eller sméarta nar som helst under hela livet. Férsdmring kan ofta stoppas upp och
ibland forbattras med revision av hydrocefalus-shunten eller andra neurokirurgiska ingrepp.

| princip alla med ryggmargsbrack har nagon grad av neurogen nedséattning av tarm- och
urinblasefunktioner. Sarskilda tomningsrutiner kravs for att ma bra och undvika skador i njurar,
urinvagar och tarm. Oftast kravs ren intermittent kateterisering (RIK) och regelbundna
lavemang/tarmskéljningar. Vid RIK foreligger nastan alltid asymtomatisk bakteriuri, som inte ska
behandlas, forutsatt att det inte ar en stenbildande bakteriestam. Febril urinvagsinfektion med risk
for sepsis ar en vanlig komplikation och ska daremot alltid antibiotikabehandlas. Avféringsinkontinens
utgor ofta hinder for aktiviteter och samvaro. Insatser som kan forbattra situationen finns vanligen
och behover erbjudas.

Allra storst konsekvenser for deltagande i livets aktiviteter medfor den kognitiva funktionsprofilen
med exekutiv dysfunktion, som innebar svarigheter att till exempel initiera och genomféra olika
aktiviteter. Nastan alla med ryggmargsbrack behoéver en ”personlig startmotor” — ndagon som
paminner och foljer upp.

Allvarliga komplikationer som kan uppkomma i vuxen alder ar till exempel febril urinvagsinfektion,
infekterade sar och shuntdysfunktion. Shuntdysfunktion ar den farligaste och kan ge symtom i form
av huvudvark, illamaende, krakningar, medvetandesankning, dimsyn eller annan synnedsattning, men
inga av dem &r obligata symtom. Diskreta tecken pa shuntsvikt kan vara langsamt férsamrad
sensorisk eller motorisk funktion, forandrad blasfunktion, ryggsmartor eller kognitiv svikt med
O0kande minnessvarigheter. Situationen missuppfattas ibland som depression. | manga fall (men inte
alltid) ses vid bilddiagnostik 6kande ventrikelvidd jamfort med tidigare referensundersékning da
patienten matt bra. Staspapill kan saknas vid for hégt intrakraniellt tryck och shuntdysfunktion kan
foreligga utan att ventrikelvidden 6kat enligt CT/MRT. Oavsett 6gonbottenfynd och vad
bilddiagnostiken visar ska darfor neurokirurg kontaktas vid symtom pa shuntdysfunktion, helst
neurokirurg med erfarenhet av ryggmargsbrack.

Vid shuntdysfunktion behover de allra flesta operativ shuntrevision, eller omstallning av shuntens
Oppningstryck. | undantagsfall kan det i stallet vara svar forstoppning som trycker ihop distala delen av
shuntkatetern, eller infektion med en abscess runt bukkatetern som behéver atgardas.



Chiari-missbildning kan ge hjarnstamssymtom som till exempel svarigheter med svéljning, tal,
andning, heshet, andningsuppehall (sarskilt somn-apné), huvudvark, nacksmarta, nacksparr,
tilltagande sensoriska eller motoriska svarigheter fran framfor allt armar och hander. Vid dessa
besvir ska neurokirurg kontaktas. Den vanligaste orsaken till 6kande Chiari/hjarnstams-symtom hos
vuxna ar shuntdysfunktion, i sallsynta fall behdvs dekompressionsoperation.

Hos néastan alla fodda med ryggmargsbrack sitter ryggmargen fast i brackomradet, dvs fjattrad
ryggmarg ar ett vantat fynd vid MRT av spinalkanalen. Om fjattringen ger symtom talar man om
"fjattrad ryggmarg-syndrom” som ofta uppstar under langdtillvaxten, men ocksa kan uppkomma hos
vuxna, sarskilt efter trauma. Fjattrad ryggmarg-syndrom kan orsaka skoliosprogress, smarta i rygg
eller ben, sensoriska eller motoriska férandringar, spasticitet, férandrad tarm- och blasfunktion och
kan krava neurokirurgiskt ingrepp.

Latexallergi med risk for anafylaktisk chock finns hos personer med ryggmargsbrack fédda fére 2000-
talet, innan man fick upp 6gonen latexsensibiliseringen i mitten av 1990-talet. Alla med
ryggmargsbrack ska vardas latexfritt och varnas for latexinnehallande material, sarskilt i kontakt mot
slemhinnor, till exempel latexinnehallande ballonger och kondomer.

Ryggmargsbrack ar inte ett progressivt tillstand i sig, och all férsémring av funktion i
vuxen dlder ska utredas! Det ar inte ovanligt med besvar som om de inte upptéacks
och atgardas i tid kan orsaka dodsfall, permanent hjarnskada, blindhet, amputation
eller njursvikt.

e Viktigt att tdnka pa vid akutbesok, se nedanstaende tabell.

e Checklista for uppfoljning hos lakare, se kapitel 2.
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Komihag-lista for lakare vid akutbesok

Vanligt vid ryggmargsbrack

Observanda

Okat intrakraniellt tryck (ICP)
(tex huvudvark, krakningar,
medvetandesankning,
synnedsattning mm)

e Akut kontakt/remiss till neurokirurg frikostigt, da detta &r
svarvarderat!

e Avsaknad av staspapill eller normalt fynd pa datortomografi
utesluter inte hogt ICP.

e Kan komma plotsligt eller smygande med langsamt 6kande eller
fluktuerande paverkan pa till exempel kognitiv funktion eller
syn.

Hjarnstamssymtom
(tex apnéer, andnings- och
svaljsvarigheter, mm)

e Hjarnstam/cervikalmérg trangda i kraniocervikala 6vergangen
Pa grund av shuntsvikt.

e SOmnapné differentialdiagnos till shuntsvikt, och kan
forekomma samtidigt

e Snabb kontakt/remiss neurokirurg

Urinvagsinfektion/er

e Asymtomatisk bakteriuri vid RIK ska inte behandlas.

e Symtom pa urinvagsinfektion vid nedsatt kdnsel kan vara tex
Okat lackage, sjukdomskansla, feber.

e Vid upprepade urinvagsinfektioner, se kapitel 12

Buksmarta/Flanksmarta/
Illa-befinnande

e  Svar forstoppning mycket vanligt.
e Pyelonefrit och sten i urinvagarna vanligt.
e lleus och volvulus forekommer, bukabcess vid shuntinfektion

Trycksar e Risk for sepsis.
e  Mycket svarldkt vid ryggmargsbrack. Kraver redan fran bérjan
specialiserad sarvard med kontinuitet.
Fraktur/Trombos e Tromboser och embolier relativt vanliga.

e Osteoporos vanligt.
e Lagenergifraktur i till exempel femur kan misstolkas som
trombos eller infektion pa grund av kanselbortfallet.

Allergisk reaktion, anafylaxi

o Latexallergi




