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Vad innebar skolios?

Skolios innebar en sidledes kurvatur i ryggraden. Ryggraden kan ocksa vridas och rotation av
varierande grad uppstar. Det tidigaste tecknet pa skolios ar att balen lutar at ena sidan i sittande,
stdende och/eller i gaende. Skoliosen ar inledningsvis flexibel men blir stelare och mer fixerad
med tiden. Cobb vinkeln beskriver kurvaturens gradtal och svarighetsgrad. Se bild nedan.

Varfor forekommer skolios vid Rett syndrom?

Skolios uppstar till foljd av forandrad muskelstyrka och tonus. En obalanserad ryggrad kan
medfora svarigheter att sitta, sta och ga. Skolios kan 6ka kansligheten for luftviagsinfektioner
samt orsaka smarta.

Hur vanligt ar skolios vid Rett syndrom?

Aven om inte alla flickor utvecklar skolios s3 ir det ett av de vanligaste ortopediska symptomen
vid Rett syndrom. Ungefar en fjardedel av alla flickor kommer att utveckla skolios efter 6 ars
alder och tre fjardedelar efter 15 ars dlder med genomsnittlig debut vid 11 ars alder. Typen av
mutation kan paverka skoliosutvecklingen. Exempelvis kan individer med p.Arg255* eller med
stora deletioner utveckla skolios tidigt i livet med en snabbare progress. Risken att utveckla
skolios ar dubbelt s stor hos flickor som inte lart sig gd. De som ar gangare, antingen
sjalvstiandigt eller med assistans, kan utveckla en mildare skolios eller ingen alls. En individ som
inte har skolios eller en mindre kurvatur <25° och kan g sjalvstandigt vid 10 ars dlder kommer
med storsta sannolikhet inte att utveckla en svar skolios.

Finns det nagra etablerade behandlingsalternativ?

Skoliosbehandling bor paborjas redan innan diagnosen stéllts. Aktiviteter i vardagen i
kombination med fysioterapi, arbetsterapi, hydroterapi och/eller hippoterapi bor syfta till att
utveckla och uppratthélla gdngformagan sa lange som mojligt for att starka ryggmuskulaturen
och framja en balanserad position i sittande och liggande.

Eftersom skolios kan uppkomma plotsligt och utvecklas snabbt bor alla
ldkarbesok innefatta en undersokning av ryggraden, helst var 6:e
maéanad. Mer frekventa kontroller kan behévas om barnet inte lart sig ga
eller har 1ag muskeltonus, befinner sig i en tillvaxtspurt, har utvecklat
skolios i unga ar eller redan har en svar skolios. Lakarundersokningen
inkluderar bedomning av tillvaxt (1angd/vikt), ryggradens stillning,
muskeltonus och motoriska formagor sdsom att sitta, std och ga.

dotter blir sannolikt sedan remitterad till ortoped for bedomning och
kontroll av eventuell progress. Uppfoljande rontgenbilder tas var 6:e
eller 12:e manad beroende pa hur skoliosen utvecklas och fram till dess
att skelettet ar fardigutvecklat. Darefter tas ny rontgen ungefar var 12:e
maéanad dnda tills Cobb vinkeln slutar forandras. Utifrdn dessa kontroller
kan den optimala behandlingsinriktningen faststillas: fysisk aktivitet,
korsett eller ryggoperation. Huvudsyftet med skoliosbehandling ar att

Diagnosen stills av ldkare efter ryggundersokning och rontgen. Er D
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motverka ytterligare progress av kurvaturen samt att bibehalla maximal funktion.

Vilka behandlingsalternativ finns?
Det finns tre huvudsakliga behandlingsinriktningar.

1. Fysioterapi och aktivitet
Detta ar betydelsefullt for att forbattra och bibehélla fysiska formagor, muskelstyrka och
ledrorlighet. Gdendet, med eller utan assistans, bor uppmuntras i sa stor utstrackning
som mojligt. Mélsattningen bor vara tva timmar om dagen. Om det inte dr mojligt att ga
sd ar daglig anvandning av stastod ett bra alternativ. Daglig stretching pé ordination av
fysioterapeut kan bidra till att rorligheten i muskler och leder bibehalls. En fysioterapeut
eller arbetsterapeut kan ocksa ge rad om sittstallningar som paverkar ryggradens
stallning positivt. Traning och aktivitet ar viktigt for alla individer med Rett syndrom.

2. Korsett
En korsett kan komma att rekommenderas for att underlitta balansen i sittande och
fordroja behovet av operation. Risken under operation ar storre om kurvaturen ar mycket
svar samt for yngre patienter. Med detta i atanke ar forhoppningen att en korsett skulle
kunna begrénsa skoliosutvecklingen och séledes fordréja behovet av operation tills dess
att barnet blivit dldre. I dagsldget finns dock inga bevis i den medicinska litteraturen for
att korsetten skulle kunna paverka skolioskurvans utveckling. Vissa flickor upplever
obehag pa grund av trycksar eller hudirritation och vid dalig passform kan korsetten
forsvara andningen eller forvarra gastroesofageal reflux (sura uppstotningar). Om en
korsett ar forskriven bor teamet med ortoped, fysioterapeut och ortopedingenjor
samarbeta for att sikerstalla att korsetten bade ar bekvam och bidrar till att korrigera
skoliosen.

3. Ryggoperation
Malsittningen med ryggoperation dr att korrigera ryggradens kurvatur och motverka
ytterligare skoliosutveckling genom att uppna en balanserad och fixerad ryggrad.
Operation 6vervigs hos flickor som har en Cobb vinkel 6ver
40—50 grader och helst ar 6ver 10 ar gamla. I bésta fall borde operationen utféras innan
skoliosen blir for svar. Beslutet att operera eller inte avgors i varje enskilt fall, dar en
ingdende diskussion mellan familj och ryggkirurg ar mycket viktigt.

Flickan maste vara sa stark som mojligt infor operationen for basta moéjliga aterhdmtning. Det
underlittas av en noggrann preoperativ bedomning veckorna innan operation. Utifrdn denna
bedomning kan nodvandiga forandringar genomforas, till exempel att tillhandahalla extra
naringstillskott.

Efter operationen sker ofta, men inte alltid, 6vervakning och administration av smartstillande
lakemedel pa en intensivvardsavdelning. Assisterad andning kan behdvas direkt efter
operationen. Familjens nirvaro pa sjukhuset ar viktig for att forvissa sig om dotterns
vilbefinnande. Mobilisering méste uppmuntras s snart som majligt for att forbattra andning,
muskelstyrka och funktion savil som det allménna vilbefinnandet. Ett typiskt
mobiliseringsprogram innefattar: att rulla fran sida till sida i sdngen, att sitta pa sdngkanten (om
mojligt) dagen efter operationen, 6verflyttning fran sang till stol (om méjligt) och att ga (om
mojligt) tre dagar efter operationen.

En operation med sjukhusvistelse kan vara mycket pafrestande for familjer som kan behova ta
ledigt fran jobbet eller organisera omsorg for de andra barnen under denna period. Vissa
forandringar kan behova goras efter operationen, beroende pa individen. Utrustning kan behovas
(till exempel lyft vid forflyttning) samt justering av ordindr medicinering. Generellt, enligt
observation, forbattrar ryggkirurgi allméan hilsa, vilbefinnande, stabilitet i uppratt stillning och
ibland rorelseformaga.
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Efter en ryggoperation paborjas uppfoljande besok efter 6 veckor och dérefter var 2:e-3:e manad
under det forsta aret. Utifran individuella bedomningar kan ryggkirurgen fortsitta med arliga
ryggkontroller.
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