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operasjonsbordet
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Sunniva Stenmark er lege ved Nasjonalt senter for sjeldne diagnoser,
enhet Sunnaas, med fagansvar for spinale dysrafismer.

Forfatteren har fylt ut ICMJE-skjemaet og oppgir ingen
interessekonflikter.

Nyfodtkirurgi pa grunn av ryggmargsbrokk er en toff start
pa livet, men malet er at det skal bli et godt liv.

Ryggmargsbrokk er en medfedt utviklingsforstyrrelse der foldingsprosessen i
fosteranleggets fjerde leveuke ikke foregar som forventet (1). Normalt vil det
embryologiske cellelaget ektoderm utvikles i midtlinjen til nevroektoderm og
deretter foldes innover for & danne nevralrgret, som er forlgperen til
ryggmargen. Ved ufullstendig lukking av nevralrgret oppstar varierende grad av
forbindelse mellom ulike vev i ryggen, fra ryggmargen til huden.

Spinale dysrafismer er et bredt begrep for forskjellige utviklingsforstyrrelser i
ryggen. Disse kan veare lukkede, der huden over nevralrersdefekten er hel, eller
apne der spinalhinner eller ryggmargsvev er eksponert i huden.
Ryggmargsbrokk — myelomeningocele — er den mest alvorlige formen for apen
dysrafisme. Tilstanden gir en rekke sekveler kaudalt for og i nivd med
brokkstedet samt risiko for hydrocefalus.

Apne former for spinale dysrafismer mé alltid opereres. De siste irene er
intrauterin kirurgi med lukking av brokket i svangerskapsuke 19—26 etablert
ved enkelte utenlandske sykehus (2). Noen sveert f& norske fostre har fatt
gjennomfort slik fosterkirurgi i utlandet.

I Norge gjores kirurgisk korreksjon av brokket i lopet av barnets to forste
levedegn. Inngrepet er nedvendig for & forebygge infeksjon og unnga ytterligere
nerveskader (1). Operasjonen utferes i samarbeid mellom nevrokirurger og
plastikkirurger, som tar for seg hver sin del av defekten. I studien som na
publiseres i Tidsskriftet, presenterer Magnadottir og medforfattere samtlige 18
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operasjoner utfort ved Oslo universitetssykehus i perioden 2012—-23 og belyser
hvilke operasjonsteknikker som egner seg for lukking av blgtvevet over
ryggmargskorreksjonen (3). Valget mellom direkte lukking av blatdelsdefekten
og lukking med lappeplastikk mé avklares raskt og vurderes ut fra defektens
storrelse samt en evaluering av risiko for komplikasjoner ved begge metodene.

«Valget mellom direkte lukking av blgtdelsdefekten og lukking med
lappeplastikk ma avklares raskt og vurderes ut fra defektens
storrelse samt en evaluering av risiko for komplikasjoner»

Magnadéttir og medforfattere fant at sma blgtdelsdefekter under 10 cm? ble
lukket direkte (n = 5). Blant de storre defektene ble bade direkte lukking (n = 7)
og lappeplastikk (n = 6) benyttet. Etter gjennomgang av resultatene gar
forfatternes anbefaling for storre defekter i retning av lappeplastikk med
fasciokutane lapper som har beholdt sin blodforsyning gjennom perforatorkar.
Risikoen for nekrose i fasciokutane lapper reduseres med stadig okende
kunnskap om vaskularisering av donorhuden.

En operasjon pa over tre timer i gjennomsnitt (varierende fra 100 minutter til
334 minutter) er en toff start pa et kommende liv med mange utfordringer (4).
Motorisk og sensorisk affeksjon av beina er vanlig. Mange barn kan ga i
barnedrene, men en del vil gradvis miste gangfunksjonen og kan bli mer eller
mindre avhengig av rullestol i voksenlivet (5). Redusert sensibilitet og
immobilitet gker risikoen for trykksarproblematikk. Nevrogen bleere er sveert
vanlig og ren intermitterende kateterising kan vaere ngdvendig helt fra
nyfedtstadiet for & forebygge nyreskade. Nevrogen tarm kan medfore
obstipasjon, som kan bli sd omfattende at kirurgisk intervensjon er ngdvendig.
Tjoret ryggmarg kan medfere utvikling av Arnold-Chiari-malformasjon (Chiari-
malformasjon type II) og ledsagende hydrocefalus.

Til tross for utfordringene har mange voksne med ryggmargsbrokk utdanning,
jobb og familie og klarer seg godt. Pasienter med ryggmargsbrokk trenger
imidlertid livslang oppfelging i ulike deler av helsevesenet (6). Sentralt i
oppfelgingen er barnehabiliteringstjenestene for barn og fastlegen for voksne.

Ryggmargsbrokk har blitt en svert sjelden diagnose blant annet pa grunn av
kunnskap om folats forebyggende rolle i svangerskapet. Insidensen i Norge er
na pa 1—2/10 000 levendefedte (7). At diagnosen er sa sjelden, gjor at
fagpersoner omkring personer med ryggmargsbrokk far lite erfaring med
pasientgruppen.

«At diagnosen er sa sjelden, gjor at fagpersoner omkring personer
med ryggmargsbrokk far lite erfaring»

Nasjonalt senter for sjeldne diagnoser (Sjeldensenteret) skal sgrge for a
videreformidle kunnskap om diagnosen til fagpersoner i helsevesenet. Senteret
har blant annet sjekklister for oppfelging rettet mot fastleger og leger i
habiliteringstjenesten (8). Fagpersoner kan ogsa kontakte Sjeldensenteret,
enhet Sunnaas for spersmal omkring diagnosen.
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