HYDROCEFALUS

Kommunicerande hydrocefalus, innebdr att
man har for mycket vitska i ventriklarna-
hélrummen i hjérnan

Det dr ett vanligt, men ofta odiagnostiserat
problem hos individer med mps I, mps II, mps
VI och mps VII, och kan ha ett samband med
cortikal atrofi; nedbrytning av celler i
hjarnbarken. Barn med stérre neurologisk
paverkan loper storre risk att utveckla
hydrocefalus. Tidig upptickt och behandling
av  hydrocefalus tror man kan f{Orbéttra
livskvaliteen. Men neurologerna kénner ofta
inte till de wunika aspekterna av  att
diagnostisera kommunicerande hydrocefalus
hos mps sjukdomarna, vilket kan leda till en
frustrerande situation for fordldrarna.

Hydrocefalus var en ging kidnt som
“vattenskalle”. Vattnet dr faktiskt cerebro-
spinal vétska, en klar vitska som omringar
hjdrman och ryggmérgen. Vitskan skyddar
hjdrnan och ryggmirgen fran skada genom att
skapa en vitske-kudde. Vitskan produceras
kontinuerligt, cirkulerar och blir absorberad.
Kommunicerande hydrcefalus eller icke
obstruktiv  hydrocefalus, orsakas av en
otillracklig absorbtion av cerebrospinalvitskan.
Den forhojda miangden av vétska resulterar i en
onormal forstoring av utrymmen i hjdrnan som
kallas ventriklar. Detta orsakar potentiellt
farligt tryck pé hjarnvévnaden.

Hos spéddbarn s& ar den mest uppenbara
indikationen av hydrocefalus den snabba
forstoringen av huvudomfanget, eller ett
ovanligt stort huvud. Hos dldre barn och vuxna
kan symtomen vara huvudvirk, foljt av
krikning och illamaende, solnedgingsblick,
problem med balansen, dalig koordination,
gangproblem, urin-inkontinens, att
utvecklingen upphor eller forsenas, dvallikt
tillstdand, slohet, irritabilitet eller andra
fordndringar 1 personligheten eller 1 de
intellektuella  funktionerna,  minnesforlust
inkluderat.

Hydrocefalus hos individer med mps kan
utvecklas mycket ldngsamt, under ménader
eller till och med éar, darfor ser man sédllan de
typiska symtomen. Franvaron av papillddem
(svullnad av synnerven i 6gonbotten) betyder
inte att att en individ med mps inte har
hydrocefalus.

Hydrocefalus diagnostiseras genom en klinisk
neurologisk utredning och genom att rontga

hjarnan med hjidlp av CT eller MR, eller
genom lumbalpunktion, d4 man maéter trycket
av  cerebrospinalvitskan 1  ryggkanalen.
Hydrocefalus brukar behandlas genom att man
lagger in ett shunt-system, en flexibel
plastslang. Detta system fordelar vétskan fran
ventriklarna till en annan del av kroppen, dér
det kan absorberas som en del av den cirkula-
toriska processen.

Det rekommenderas att man pa barn med mps
gor en CT eller MR da de diagnostiseras for att
ha som utgangsldge och att man sedan gor
uppfoljande CT eller MR undersokningar
arligen for att utvdrdera storleken pé
ventriklarna. Om det finns bevis for att
ventriklarna blir storre, sé& skall man fundera pé
om en shunt skall 1dggas. Nagra individer med
mps som har symtom pa hydrocefalus har inte
progredierande ventrikelforstoring.

Att mita det intrakraniella trycket kan ge
diagnos och rekommenderas 1 dessa
situationer, det kan  géras  genom
lumbalpunktion eller métas direkt genom att
man placerar en speciell bult i ett litet hal i
skallen.

Fore operationen sa bor man titta pa regionen
runt nacken for att se om det finns nigra
tecken pa obstruktion av hjarnbasen. En sadan
obstruktion kan ge ryggmairgen en livshotande
skada. Om obstruktion identifieras kan en
laminectomi (borttagande av ett taggutskott)
behova genomfGras, samtidigt som shunten
sdtts in. (Specialisterna rekommenderar en
hog-trycks shunt)

Barn med mps III utvecklar ofta forstorade
ventriklar, men forhdjt intrakraniellt tryck har
aldrig blivit dokumenterat. Hos mps III har
man trott att de forstorade ventriklarna har att
gora med den cortikala atrofin och inte for hogt
intrakraniellt tryck, men nu har det rapporterats
att sex barn med mps III som fétt shuntar har
blivit forbattrade 1 sitt beteende och blev
mindre oroliga.

Lis mer om hydrocefalus och shuntar pé
www.hvdrocephalus.org
www.hydroassoc.org/information/index.htmlet
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