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Langtidsuppféljning av barn med shuntopererad
hydrocefalus

Bakgrund till vardprogrammet

Hydrocefalus drabbar ca 0,66 av 1000 levande fodda barn i Sverige (2). Orsaken till
hydrocefalus och prematuritet har betydelse for om barnet utvecklar associerade
funktionsnedséttningar. Barn med hydrocefalus redan vid fodelsen eller prematurfodda barn
med hydrocefalus efter intraventrikuldr blédning har hdgre risk for funktionsnedsattningar.
Forsenad gangdebut, forsenad grov- och finmotorisk utveckling och sprakutveckling &r
vanligare hos prematurt fodda barn.

En tredjedel av alla barn med infantil hydrocefalus utvecklar epilepsi eller cerebral pares. De
extremt fortidigt fodda barnen med hydrocefalus har kraftigt forhéjd risk att utveckla
cerebral pares. Nastan halften av alla barn med infantil hydrocefalus uppvisar senare
intellektuell funktionsnedséttning. Barn med hydrocefalus har 6kad férekomst av
hyperaktivitet, rastloshet och autistiska symtom (3).

Barn med infantil hydrocefalus har oftare synskada, brytningsfel, skelning, synfaltsdefekter,
atrofi av synnerven eller svarigheter med tolkning av synintryck. Risken 6kar med epilepsi,
cerebral pares och intellektuella funktionsnedsattningar och ar storst hos de prematurt fodda
barnen. Manga av barnen behdver intervention av 6gonsjukvarden (4). Horselnedsattning &r
vanligare hos barn med hydrocefalus.

Shuntbehandlade barn har mindre skallstorlek an friska barn vid 2 till 3 ars alder vilket kan
leda till komplikationer (5). Alla shuntbehandlade barn skall féljas kontinuerligt med
uppmarksamhet pa skalltillvaxt.

Arbetsbeskrivning

Barn med nydiagnostiserad infantil hydrocefalus och barn med shuntkomplikation opereras
av neurokirurg pa Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus (DSBUS) eller pa
neurokirurgen Sahlgrenska sjukhuset. Eftervard sker ofta pA DSBUS. Se PM ”Shunt vid
hydrocefalus”. Vid klinisk misstanke om shuntinfektion se PM ”Shuntassocierad
ventrikulit”.

Riktlinjerna nedan avser langtidsuppféljning efter shuntoperation, shuntrevision eller
ventrikulocisternostomi och omfattar alla barn med opererad infantil hydrocefalus. For
vérden av barn med hydrocefalus och MMC se dven PM “Ryggmérgsbrack
Myelomeningocele (MMC)” och “Nationella medicinska riktlinjer vid ryggmaérgsbrack”
(www.neuropediatrik.blf.net/vardprogram/mmcele/hela.pdf). Vid ventrikelvidgning efter
blédning in i hjarnans ventrikelsystem hos fortidigt fédda barn géller séarskilda
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behandlingsrutiner med tidig likvortappning. For uppfoljning av barn med posthemorragisk
hydrocefalus i neonatalperioden se dven Nationella riktlinjer for uppfoljning av neonatala
riskbarn”.

Barn med infantil hydrocefalus

De vanligaste orsakerna till hydrocefalus hos barn &r blédning in i hjarnans ventrikelsystem
hos fortidigt fodda barn, medfédda missbildningar som Chiarimissbildning hos barn med
MMC samt hydrocefalus efter meningit eller trauma (2). Hydrocefalus behandlas genom att
en shunt inopereras fran hjarnans ventrikelsystem till bukhalan (ventrikuloperitoneal shunt)
eller till hjartats hogra formak (ventrikuloatrial shunt) eller genom att en forbindelse skapas
mellan tredje ventrikeln och det subarachnoidala rummet (ventrikulocisternostomi).

Barn med opererad hydrocefalus skall féljas multidisciplinart och langsiktigt.
Uppféljningens syfte ar att diagnostisera komplikationer till shuntbehandling som
shuntinfektion, shuntstopp i ventrikel- eller bukkateter eller shuntavbrott och att bedéma
skalltillvéxt i samarbete med neurokirurg. Uppféljningen syftar ven till att diagnostisera
utveckling av epilepsi, cerebral pares, inlarningssvarigheter och neuropsykiatriska
svarigheter med Gveraktivt, ouppmarksamt eller autistiskt beteende. Ogonpéverkan och
synsvarigheter diagnostiseras i samarbete med dgonlakare. Neuroradiologi har betydelse for
diagnos, prognos och behandlingsval.

Shuntbehandling

Barn med opererad hydrocefalus ar beroende av fungerande ventrikuloperitoneal shunt eller
ventrikolocisternostomi. Snar diagnos av komplikationer till shuntbehandling som
shuntinfektion, shuntstopp i ventrikel- eller bukkateter eller shuntavbrott kan vara
livsavgdrande. Mer an hélften av alla barn som opereras med ventrikuloperitoneal shunt
eller ventrikulocisternostomi behGver opereras en andra gang, flertalet av dem inom ett ar
och shuntinfektion drabbar 17 % av alla shuntopererade barn (1, 2). Shuntinfektion kan
orsaka ventrikulit och forsamra barnets outcome. Storsta risken att drabbas av
komplikationer har de prematura och sma barnen.

Shuntsystemet bestar fyra delar som sitter i
féljande ordning; (1) en ventrikelkateter som
mynnar i ventrikelsystemet, (2) en
Rickhamreservoir fér provtagning och
tryckmatning, (3) ett ventilhus t ex strata for
installning av shuntmotstand och (4) en
shuntslang som mynnar i bukhalan.

[ Bild fran institutionen for klinisk
neurovetenskap, Goteborgs Universitet.

Strataventilen ar en tryckstyrd shunt. Flédet dndras med instéllt 6ppningstryck, lagt installt
oppningstryck ger hogt flode av likvor till bukhala och hogt installt 6ppningstryck ger lagt
flode och minskat dranage fran hjarnans ventrikelsystem. Codman- Medos &r ocksa en

Rubrik: Langtidsuppféljning av barn med opererad infantil hydrocefalus 2
Dokument-ID: SU9774-1570060579-22
Version: 8.0



OBS! Utskriven version kan vara ogiltig. Verifiera innehallet.

tryckstyrd shunt. Shuntarnas motstand &ndras alltid i samrad med neurokirurg och
skall kontrolleras efter varje magnetkameraundersokning. Stratashunten kontrolleras
och andras med en magnet och kompass for manuell instéllning som finns pa
neurologmottagningen och avd 325 DSBUS. Codman- Medos shunten kontrolleras med
slatrontgen och andras med en programmeringsapparat som finns pa neurologmottagningen

DSBUS.

Foraldrar till barn med hydrocefalus skall vid utskrivning fran avdelning ha fatt muntlig och
skriftlig ”foradldrainformation om hydrocefalus” med ifyllt shuntmotstand och typ av shunt.
Barnets shuntmotstand och typ av shunt skall dokumenteras i barnets journal. |
journalsystemet Melior dokumenteras detta under ”Uppmaérksamhetsinformation, Tillstdnd”.

Shuntkomplikationer

Shuntinfektion

Symtom kommer vanligen inom 3
manader efter shuntoperation.
e huvudvark

e rritabilitet

Shuntstopp

Symtom pa hogt intrakraniellt tryck:
Hos spadbarn:
o rritabilitet, skrikighet

e matningssvarigheter

Overdranering
Symtom pa lagt intrakraniellt tryck:
Hos spadbarn:

e elandigt utseende

insjunken fontanell

o feber e krakningar e avplanande eller sjunkande
huvudomfang
e matningssvarigheter e trotthet
e blekhet
e buksmarta ¢ buktande fontanell
e svettningar
e krakningar och slohet e Okat huvudomfang
e krakningar
¢ spand fontanell hos e solnedgangsblick
spadbarn Hos smabarn och &ldre barn:
Hos sméabarn och aldre barn: e blekhet
e infektionstecken pa huvud e huvudvark
och hals 6ver shunten eller e svettningar
pa buken over e krakningar
operationsarret e  krékningar
o trotthet

e huvudvark
e slOhet
Barnens symtom fdrsvinner ofta
i liggande

Tecken pa shuntkomplikation handlaggs akut av specialist i barnmedicin pa
hemortssjukhuset som kontaktar barnneurolog DSBUS som konsulterar neurokirurg
Sahlgrenska for beslut om atgard. Vid akuta fall av klar shuntdysfunktion bor neurokirurg
Sahlgrenska kontaktas direkt for beslut om atgard.

Akut utredning omfattar oftast CT hjarna som kan visa 6kad ventrikelvidd jamfort med
tidigare undersokning. Observera att shuntstopp kan féreligga trots normal
ventrikelvidd eller sammanfallet ventrikelsystem pa CT. Shuntoversikt kan visa
shuntavbrott eller shuntstopp om ventrikelkateten ar lokaliserad i hjarnparenkymet eller om
bukkatetern ar i bukvéaggen. Ultraljud buk eller CT buk kan visa bukcysta runt bukkatetern
som orsak till shuntstopp. Punktion av Rickhamreservoiren kan visa pa shuntinfektion.
P.g.a. risk for kontamination skall punktionen ske under sterila forhallanden.

Neurokirurg beslutar om operation, ofta i samrad med barnneurolog DSBUS. Se PM ”shunt
vid hydrocefalus” och ”shuntassocierad ventrikulit”. Neurokirurg kan dven besluta om
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specialiserad utredning pa Sahlgrenska som kan omfatta intrakraniell tryckmétning och
shuntografi pa nuklearmedicin.

Langtidsuppféljning av barn med opererad hydrocefalus

Undersdkning Syfte/atgard

Tidpunkt for operation

Efter hemgéangen

BVvVC
Kontroll av huvudomfang en gang per vecka forsta tre Upptacka avvikande
manaderna efter operation, en gang per manad forsta huvudtillvaxt.
aret efter operation, en gang varannan manad upp till Kopia av tillvaxtkurva till PAL var
tva ar efter operation; darefter var tredje manad till 4 ars  tredje manad.
alder och var sjatte manad till 6 ars alder. Langd och Kontakta PAL eller barnneurolog
vikt kontrolleras regelbundet. DSBUS om huvudomfangets
Huvudomfanget minskar som regel 1-2 cm efter tillvaxt ar for snabb eller
shuntoperation och 6kar sedan i samma takt som langd  avstannar efter shuntoperation.
och vikt.
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2 veckor efter operationen

Besok hos neurokirurg och barnneurolog
(Skallmottagningen) via remiss till
neurokirurgkonferens DSBUS

Klinisk bedémning:
e Huvudomfang

o stigande huvudomfang och
suturvidgning (undershuntning)

— minska shuntmotstandet.

o sjunkande huvudomfang och
interkallation (6vershuntning)

— 0Oka shuntmotstandet och
observera ev symtom pa okat
intrakraniellt tryck.

e Fontanell — insjunken, normal, spand eller
buktande.

e Suturer — suturvidgning eller dverlappande
suturer (interkallation).

e Shunt — shuntfyllnad, svullnad léangs ventil och
shuntslang.

e Skalle — operationssar; lackage av likvor eller
pus.
e Buk — operationssar; utveckling av likvorcysta.

¢ Neurologisk understkning inkl bedémning av
ogonrorelser.

e Utvecklingsbhedémning.

e Beddmning av langd och vikt.

e Vb CRP kontroll.

Kontroll med ultraljud:

e Ultraljud hjarna for uppféljning av ventrikelvidd
1-2 veckor efter operation.
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Planera réntgenkontroll utéver ultraljud:

e MR undersokning eller lagdos CT skalle 3 man
efter operation om mojligt pa hemortssjukhus.
MR ar férstahandsval fér barn som ej tidigare
understkts med MR och for barn opererade
med ventriculocisternostomi.

e Barn med posthemorrhagisk hydrocefalus
(PHH) i neonatalperioden som fore
shuntoperation féljts med ultraljud for
behandlingskontroll av likvortappningar kan
istéllet for MR eller CT efter operation foljas
med ultraljud av neonatolog eller radiolog sa
lange fontanellen ar 6ppetstdende. Barn med
PHH tillhér gruppen neonatala hdgriskbarn och
genomgar MR i fullgéngen tid och darutéver vid
behov. Se PM nationella riktlinjer for uppfoljning
av neonatala riskbarn.

Ovriga kontroller:

e Ogonkontroll p& hemorten snarast efter
shuntoperation; darefter var 4:e till var 6:e
manad barnets tva forsta levnadsar, darefter
minst arligen fram till 6 ars alder. Ogonlakare
remitterar vid behov till syncentralen.

e Kontroller av huvudomfang vid BVC se ovan.

2 manader efter operationen

Besdk hos barnlakare eller barnneurolog pa
hemorten (PAL)

Klinisk bedémning se ovan.

Vid misstankt shuntkomplikation kontaktas barnneurolog
DSBUS och vid akuta fall av klar shuntdysfunktion
kontaktas neurokirurg Sahlgrenska.

Kontrollera att uppféljning planeras hos:
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Utgangsundersokning infor ev
shuntkomplikationer och vid nya
och fortsatta symtom.

Remiss for MR eller lagdos CT pa
hemorten.

Samrad med specialinriktad
neonatolog vid PHH behandlad
med tidig intervention i
neonatalvarden ang uppfoljning.

Upptacka papillddem, férhindra
synskada och diagnosticera
synsvarigheter.

Remiss till dgonlakare pa
hemorten med kopia pa svar till
PAL.

Kopia pa aterbesok och
huvudomfangskurva med brev till
PAL och BVC pa hemorten.

Upptacka avvikande
huvudtillvaxt.
Shuntkomplikation?
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e Barnneurolog och neurokirurg DSBUS och att Remiss till neurokirurgkonferens
MR eller lagdos CT ar utfért pa hemorten till ab  skickas till barnneurologen
pa DSBUS. DSBUS med rontgenbilder se PM

"neurokirurgkonferens”. Bifoga
tillvaxtkurva och kopia pa
aterbesok med kliniska uppgifter.

e Ogonlakare pa hemorten, for uppféljining se Remiss till dgonlakare.
ovan.
e Kontroller av huvudomfang vid BVC se ovan. Kopia pa aterbesok och

huvudomfangskurva till
barnneurologen DSBUS och
BVC.

3 manader efter operationen

Aterbes6k hos neurokirurg och barnneurolog
(Skallmottagningen) via remiss till
neurokirurgkonferens DSBUS

Alt sker aterbesok till neurokirurg och neonatolog vid
PHH i neonatalperioden i samrédd med barnneurolog enl
ovan.
Klinisk bedémning se ovan. Uppfdljning av installt
shuntmotstand.
Vb justera shuntmotstand.
Kontrollera resultatet av:

e Postoperativ rontgenundersokning fran Kontrollera regress av
hemorten. hydrocefalus efter operation.
e Ogonbeddmning och att uppféljning planeras. Kopia pa aterbesok och

huvudomfangskurva till PAL pa
hemorten respektive
barnmottagning och till BVC.
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6 manader efter operationen

Aterbesdk hos barnldkare eller barnneurolog pa
hemorten (PAL)

Kliniskt beddmning se ovan. Upptéacka avvikande skalltillvéxt.
Kontrollera:
o Skalltillvéaxt Remiss till neurokirurgkonferens
o stigande huvudomfang och suturvidgning  och kontakt med barnneurolog
ses vid shuntdysfunktion eller for hogt DSBUS om huvudomfangets
installt shuntmotstand. tillvaxt ar for snabb eller

avstannar efter shuntoperation.
Fragestallning: Indikation for
justering av shuntmotstand?
Hallpunkter for shuntdysfunktion?
o sjunkande huvudomfang och interkallation Vb remiss kraniofaciala teamet
eller avstannad skalltillvaxt ses vid for ldgt ~ Sahlgrenska vid avstannad
installt shuntmotstand eller skalltillvéxt och samtidig
kraniosynostos. skallassymetri. Fragestallning:
kraniosyostos?
o akuta fokala motoriska bortfall, epileptiska
anfall eller slohet kan vara ett symtom pa
subduralhematom eller hygrom orsakat av
Overshuntning.
e Generell utveckling, motoriska svarigheter och Upptacka utvecklingsférsening,
habiliteringsbehov. motoriska svarigheter och
habiliteringsbehov.
Vb remiss habilitering eller
specialinriktad sjukgymnast.

e Syndrommisstanke. Upptéacka ev genetisk orsak och
behov av genetisk radgivning
infor familjebildning.

e Symtom pa epilepsi eller forsamrad utveckling Remiss EEG. Ev behandling.

och missténkta subkliniska anfall

e Svar pa 6gonuppfolining.

e Horselbedémning av 6ronlakare pd hemorten Remiss till dronlékare.

senast vid 1 ars alder av barn som inte

genomgatt neonatal ABR.
Kopia pa aterbesok och
huvudomféngskurva till
neurologmottagningen DSBUS
och till respektive barnmottagning
och BVC.
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9 manader efter operationen

Aterbesdk hos neurokirurg och barnneurolog
(Skallmottagningen) via remiss till
neurokirurgkonferens DSBUS

Klinisk bedémning se ovan.

Kontrollera med neurokirurg:

e  Skalltillvéxt och installning av shuntmotstand.

e Behov av réntgenkontroll p& hemorten 1 ar efter
operation som utgangsundersokning infor ev
shuntkomplikationer eller vid hydrocefalus med
komplicerat forlopp.

e Svar pa 6gonuppfolining.
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12, 18 och 24 manader efter operationen

Aterbesok till barnléakare eller
barnneurolog/habiliteringslakare pa hemorten (PAL)

Barn med hydrocefalus med komplicerat forlopp kan
aven foljas vid aterbesok till barnneurolog och
neurokirurg DSBUS uttver aterbesok till PAL efter
Overenskommelse.

Klinisk bedémning se ovan

Kontrollera: Upptacka avvikande skalltillvaxt.

e  Skalltillvaxt Remiss till neurokirurgkonferens
och kontakt med barnneurolog
DSBUS om huvudomfangets
tillvaxt avstannar. Fragestallining:
indikation for uppstallning av

shuntmotstand?
e Motorisk, social, sprak och kognitiv utveckling Upptéacka funktionshinder t ex
och habiliteringsbehov. cerebral pares, kognitiv

funktionsnedsattning, synskada,
horselnedséttning.
Vb remiss till habilitering.

e Svar pa syn och horselundersokning.

e MR hjarna efter 2 ars alder vid cerebral pares
eller oklara neurologiska tecken eller symtom
med utredningsbehov.
Kopia pa aterbestk med
huvudomfangskurva skickas till
respektive barnmottagning och
BVC.
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Fran 2 ar efter operationen

Aterbesok till barnléakare eller
barnneurolog/habiliteringslékare pa hemorten (PAL)
en gang om aret under uppvaxten

Klinisk bedémning se ovan.

Kontrollera:

Skalltillvaxt

Symtom pa shuntproblematik.

O

smarta eller kronisk huvudvark ses vid
overdranage och sammanfallna ventriklar
vilket kan leda till sdmre shuntfunktion.
smarta eller svullnad lokalt langs
shuntslangen ses vid shuntavbrott.
huvudvark och sémre shuntfunktion ses vid
andrat kateterlage; katetern mynnar ej i
ventrikelsystemet eller i bukhalan (till foljd
av att barnet vuxit).

nytillkomna balanssvarigheter eller
spasticitet kan bero pa shuntdysfunktion,
sarskilt hos individer med MMC.

Symtom pa epilepsi.

Svar pa 6gonuppfoljining.

Symtom pa kognitiva eller sociala svarigheter.

Symtom pa avvikande tillvaxt eller
pubertetsutveckling.

Motorisk beddmning av sjukgymnast vid 2 &rs alder.
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Remiss till neurokirugkonferens
och kontakt med barnneurolog
DSBUS med tillvaxtkurva och
kliniska uppgifter om symtom pa
shuntproblematik.

Vb remiss for shuntdversikt och
DT hjarna.

Vb remiss EEG. Ev behandling.

Upptacka kognitiv
funktionsnedséttning och
beteendestérning.

Vb remiss psykolog.

Upptéacka pubertas precox eller
kortvuxenhet.

Vb remiss endokrinolog.
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Remiss till sjukgymnast.
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Innan skolstarten

Motorisk beddmning av sjukgymnast i forskolealdern.
Logopedbeddmning senast forskolealdern.

Neuropsykologisk utredning vid 5,5 ars alder.
Synundersckning vid 6 ars alder.

Under skolaren

Upprepad neuropsykologisk utredning under
grundskolealdern, tidpunkt bestams av problemens
omfattning, senast innan gymnastiet.

Skolans rektor, larare och skolhalsovard ges information
om hydrocefalus, symtom vid shuntstopp och om ¢kad
risk for inlarningssvarigheter och
perceptionssvarigheter.

Barnet informeras med stigande alder om hydrocefalus,
symtom pé shuntstopp och hur barnet skall agera.
Tonaringar informeras om hydrocefalus och behovet av
snabb och ratt vard och var de soker akut vid
shuntdysfunktion.

Vid 16-18 ars alder

Planera 6vergang till vuxenvard. Information om orsak
till hydrocefalus och ev funktionsnedséttning, senaste

shuntoperation, shuntfabrikat, shutmotstand, senaste

rontgenundersodkning skall dverforas.

Remiss till sjukgymnast.
Remiss till logoped.

Upptéacka intellektuell
funktionsnedséttning,
inlarningssvarigheter,
perceptionsstorningar och
neuropsykiatriska svarigheter.
Remiss till neuropsykolog.

Barn som genomgatt
neuropsykologisk utredning som
inte visar behov av
habiliteringens resurser kan foljas
av barnlakare.

Information till skola.

Information till barnet anpassad
efter alder.

Remiss till neurolog pa hemorten
med kontaktuppgifter till
neurokirurgen SU.

Vb remiss till habiliteringslakare
beroende pa ev
funktionsnedsattning.

V/

Ansvar

Verksamhetschefen ansvarar for att rutinen finns och foljer gallande forfattningar/lagar.
Galler for all personal pa Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus, Omrade 1. Ansvar
for spridning och implementering har VEC/EC.
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Uppfdljning, utvardering och revision

Rutinen géaller som riktlinjer.

Medvetet avsteg fran rutinen dokumenteras i Melior om rutinen &r kopplad till patient. Ovriga orsaker
till avsteg fran rutinen rapporteras i MedControlPRO. Utvardering av Nina Bjérkander,
specialistlakare, Omrade 1, VO12, Neurologi/Psykiatri/Habilitering, DSBUS.

Relaterad information

www.neuropediatrik.blf.net/vardprogram/mmcele/hela.pdf
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