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Akuta vaskulara neurokirurgiska
tillstand kraver snabb hantering

som kan bli aktuella for
neurokirurgisk atgard inkluderar cerebrala kaverno-
sa missbildningar (CCM), arteriovendsa missbildning-
ar (AVM), intrakraniella aneurysm, spontana intrace-
rebrala hematom (ICH), durala arteriovenosa fistlar
(AV-fistlar) och arteriell intrakraniell stenos (sa kallad
moyamoya-sjuka). Denna artikel behandlar de vanli-
gaste av dessa.

Nar patienten insjuknar akut med en blédning vid
nagot av ovan ndmnda tillstand krévs ofta skyndsam
handlaggning, ibland tillsammans med atgédrder med
anledning av bakomliggande patologi. Vid elektiv
handlaggning foreligger ofta ytterligare svarigheter
for riskvardering och beslut om atgéard mot det bak-
omliggande tillstandet. Allt fler vaskuldra tillstand
uppticks incidentellt i takt med att radiologisk av-
bildning av hjarnan blir vanligare. Behandlingsrisk
maste da vigas mot den kumulativa risken av att 1dm-
na tillstindet obehandlat, vilket ofta &ar ett komplext
stillningstagande. I samrad med patienten gors basta
mojliga bedomning av den samlade riskbilden, vilket
vdgs samman med patientens onskemal och férhall-
ningssitt. I praktiken handlar det om att patient och
lakare tillsammans maste komma fram till om man
vill ta risken for morbiditet och mortalitet har och nu
eller om man foredrar att leva med den ofta laga, men
langsiktiga risken for blodningskomplikation. Nar
man bestamt sig for behandling uppstar dartill fragor
om vilken modalitet man bor vilja. Under de senas-
te decennierna har mindre invasiva behandlingsmoj-
ligheter utvecklats, sasom endovaskuldr behandling
och stereotaktisk stralbehandling, vilket har lett till
att traditionell 6ppen neurokirurgisk atgard anvands
alltmer sallan vid vissa av dessa tillstand.

Intracerebrala hematom (ICH)

Ar 2019 insjuknade ca
2700 personer i Sverige med en intracerebral blodning
(ICH), vilket utgor 13 procent av alla strokeinsjuknan-
den [1]. ICH ar den strokeform som har hogst mortali-

Allt fler vaskulara tillstand upptécks incidentellt i takt
med att radiologisk avbildning av hjarnan blir vanligare.
Behandlingsrisk maste da vagas mot den kumulativa
risken av att Iamna tillstandet obehandlat, vilket ofta ar
ett komplext stéllningstagande.

Vid handlaggning av akuta vaskulara neurokirurgiska
tillstand méaste de insatser som behovs for att radda
patientens liv och forebygga sekundara skador samt
komplikationer vagas samman med patientens forut-
sattningar for aterhamtning.
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tet och morbiditet: 12-manadersmortaliteten uppgar
till >50 procent, och mindre &n 40 procent atergar till
ett sjalvstandigt liv [2].

Orsaken till ICH &r i 80 procent av fallen antingen
hypertensiv angiopati, som foretradesvis orsakar cen-
trala blodningar, eller cerebral amyloid angiopati,som
till storre del orsakar lobdara blodningar, och dessa
kallas ofta »spontana« ICH. Aterstdende 20 procent
beror pa annan bakomliggande patologi, daribland
vaskulira tillstand sisom AVM, aneurysm, CCM, dural
AV-fistel, vends trombos, tumor, vaskulit m m [3]. Ut-
redning om bakomliggande orsak med DT-angiografi
och/eller MRT kan vara indicerad hos en yngre patient
med atypisk lokalisation av blodningen och utan pa-
tagliga kliniska eller radiologiska tecken pa hypertoni.

Vid ett stort ICH kan det intrakraniel-
la trycket stegras, vilket riskerar att forsimra blodfls-
det dven till 6vriga delar av hjarnan och i férlangning-
en leda till hjarnstamsinkldmning. Utrymning av
blodningen syftar till att forhindra detta och ddarmed
radda liv, men kan sallan aterstilla férlorad funktion.
Endast en minoritet av patienterna i Sverige genom-
gar kirurgisk behandling, och det finns stora regiona-
la skillnader 6ver landet avseende kirurgiska indika-
tioner [4], vilket speglar bristen pa vetenskapligt stod
for beslut om kirurgi.Tva stora randomiserade studier
(STICH I och II) har inte kunnat visa nagon klinisk
fordel med tidig kirurgisk utrymning av hematom
jamfort med enbart farmakologisk handlidggning [5].
Nuvarande neurokirurgisk praxis ar att utrymma he-
matom som har betydande masseffekt och hotar livet
pa patienter och da man tror att det finns en rimlig
chans for dterhamtning.

Cerebrala kaverndsa misshildningar (CCM)

Cerebrala kaverndsa
missbildningar, ibland dven kallade kavernom eller
kavernésa hemangiom, har en prevalens pa 1,6-5,0
procent, och arligen uppticks ungefar 0,56 fall per
100 000 vuxna. Tillstdndet kan ge symtom i form av
epilepsi (50 procent), ICH (25 procent) och fokala neu-
rologiska bortfall utan ICH (25 procent), men ofta dr de
asymtomatiska (upp till 50 procent) och incidentellt
upptickta. CCM finns i arftlig form och kan uppsta
spontant eller efter stralning. I en femtedel av fallen
dr CCM multipla.

Risken for blodning, som ar den
mest befarade komplikationen av CCM och det som
avgor behandlingsstrategi, har uppskattats till 15,8
procent pa 5 ar for CCM som blott tidigare, men sé lag
som 0,08 procent for CCM som upptackts incidentellt.
Multipla CCM, lokalisation i hjarnstammen och tidi-
gare blodning ar riskfaktorer for upprepad blodning.
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Utredning av tillstindet bestar av kartlaggning med
MR inklusive susceptibilitetsviktad sekvens. Kirur-
gisk behandling rekommenderas inte f6r asymtoma-
tiska CCM, men kan 6vervigas for CCM som tidigare
blott eller ger epilepsi. Stereotaktisk stralbehandling
kan 6vervigas vid solitdra CCM i en lokalisation som
innebar hog kirurgisk risk [6].

Arteriovends misshildning (AVM)

Incidensen av AVM i be-
folkningen anges vara ca 1/100 000 per ar. Tillstandet
kan orsaka blodningar eller epilepsi. Under de senaste
decennierna, nar radiologi av centrala nervsystemet
har blivit vanligare pa bredare indikationer, uppticks
en 6kande andel AVM som inte har rupturerat eller or-
sakat symtom [7].

AVM bestar av ett patologiskt kiarlnystan, nidus, dar
en sammankoppling av vener med artérer utan mel-
lanliggande kapillirniatverk har skett vid embryo-
nalutvecklingen. Foljden blir hogt flode och tryck i ni-
dus och drianerande vener, och detta kan leda till rup-
tur och parenkymblddning. Den arliga blodningsris-
ken hos AVM éir ungefir 2-4 procent, men beroende pa
kliniska och anatomiska faktorer kan den vara sa lag
som 1 procent eller sd hog som 33 procent arligen [7].
AVM kan graderas utifran den femgradiga Spetzler-
Martin-skalan, som utvecklades for att predicera risk
for morbiditet och mortalitet vid mikrokirurgisk be-
handling. I graderingen viger man in storlek, narhet
till kdnsliga omraden och dranage till det djupa ven-
systemet, vilka alla 6kar risken.

AVM ligger bakom ungefir 2 pro-
cent av akuta ICH-insjuknanden [3]. Om blédningen
ger masseffekt kan den behova utrymmas akut, och
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Figur 1. Axial DT-bild av
patient med centralt
vanstersidigt spontant
intracerebralt hema-
tom, fore (A) samt
efter (B) utrymning.
Ventrikeldran (pil) i
héger sidoventrikel.

Figur 2. Lateral
angiografibild

av arteriovends
missbildning
(AVM) fronto-
parietalt fore
behandling (A) och
4 ar efter proton-
strélbehandling
med oblitererad
AVM (B).

bakomliggande AVM kan da atgérdas kirurgiskt, alter-
nativt i kombination med endovaskuldr behandling.

Behandlingsmodaliteterna vid
AVM utgors av kirurgisk exstirpation, endovaskular
embolisering eller stereotaktisk stralbehandling, eller
en kombination av dessa. Enligt en stor metaanalys
var risken for permanent neurologiskt deficit eller
dod 7 procent vid mikrokirurgisk exstirpation eller
embolisering och 5 procent vid stereotaktisk stralbe-
handling, medan behandlingsresultatet (obliteration
av AVM) var 96 procent vid kirurgi, 38 procent efter
stralbehandling och 13 procent vid endast embolise-
ring [8]. En virdering av behandlingsrisk jamfért med
arlig risk for blodning samt val av behandlingsmoda-
litet méste goras i varje enskilt fall.

Den laga arliga blodningsrisken hos icke-rupture-
rade AVM har foranlett ett flertal studier for att utro-
na vad som ar den basta handlidggningen i de fall dar
AVM inte har bl6tt. I en randomiserad studie som fatt
stort genomslag (ARUBA) pavisades en betydligt hog-
re risk for stroke eller dod hos patienter som fick in-
tervention jamfort med dem som endast behandlades
farmakologiskt (12,3 procent jamfort med 3,4 procent
per 100 patientar) under en uppf6ljningstid pa 50 ma-
nader [9]. Studien har sedermera Kkritiserats, dels for
selektionsbias och dels for att en lag andel (15,8 pro-
cent) av patienterna som fick intervention genomgick
det som anses vara etablerad standardbehandling, det
vill sdga kirurgisk exstirpation. Dartill hade studien
en kort uppfdljningstid for ett tillstand som innebar
livslang blédningsrisk [10]. Sammanfattningsvis sa
behandlas icke-rupturerade AVM numera i hog grad
konservativt,da behandlingsrisken ar betydande.

Intrakraniella aneurysm

Cerebrala arteriella
aneurysm uppstar till f6ljd av kérlsjukdom déar en for-
tunning och degeneration sker i kédrlviggen och en
utbuktning uppstar. Denna utgér aneurysmsacken,
och dess vigg ar ofta skor. Forekomsten av aneurysm
i den vuxna populationen uppskattas till mellan 1
och 5 procent i angiografi- och obduktionsmaterial,
men det ar vanligare hos patienter med polycystisk
njursjukdom, Marfans syndrom, Ehlers-Danlos syn-
drom typ 4 och fibromuskular dysplasi [11]. Den arli-
ga blodningsrisken for ett aneurysm som inte tidigare
blott brukar uppskattas till 1-2 procent totalt [12], men
kan vara upp till 10 ganger hogre beroende pa riskfak-
torer, som aneurysmets storlek och lokalisation, pa-
tientens alder, hypertoni samt rokning [13].

Plotslig ruptur av ett aneurysm orsakar en blod-
ning ut i subaraknoidalrummet, s k subaraknoidal-
blodning, med en arlig incidens pa 9,1 per 100 000 per-
soner [14]. Insjuknandet debuterar ofta med kardinal-
symtomet dskknallshuvudvirk, men dven nackvark,
medvetandeforlust, kramper och neurologiska bort-
fallssymtom &r vanliga. Subaraknoidalblodningar dia-
gnostiseras med datortomografi, dar sensitiviteten ar
hog om den utférs inom 6 timmar fran symtomdebut,
och bilderna bedoms av neuroradiolog [15]. Om dator-
tomografin inte pavisar blod och det gatt mer dn 6 tim-
mar sedan insjuknande bor utredningen kompletteras
med lumbalpunktion och absorbansmitning av likvor.
Det tar mer 4n 12 timmar fran symtomdebut innan ned-



brytningsprodukter av hemoglobin, framst bilirubin,
kan upptéckas [16].

Ungefir 10 procent av dem som insjuknar rakar ut
for en sa allvarlig blodning att de inte kommer in till
sjukhus utan avlider direkt [17]. Bland dem som nar
sjukhus dr mortaliteten hog (27-44 procent beroende
paregion ivirlden), d&ven om den har reducerats kraf-
tigt de senaste decennierna [18]. Risken for dod eller
svara sekvele ar tydligt kopplad till patientens klinis-
ka tillstand vid insjuknandet och varierar mellan 15
och 93 procent beroende pa medvetandegrad vid an-
komst till sjukhus [19]. Mdnga drabbas av storningar i
kognitiv funktion och uttalad trétthet som forsvarar
atergang i arbete och sdnker livskvaliteten [20].

Patienter med subaraknoidalblédning be-
hover neurointensivvard for att forebygga sekunda-
ra skador och komplikationer, som reblédning frin
aneurysmet, hydrocefalus och vasospasm.Behandling
i form av 6ppen mikrokirurgisk clipsligatur eller en-
dovaskular coiling utfors sa snart som mojligt for att
undvika fornyad blodning. Avgorande for vilken me-
tod som viljs ar faktorer hos bade patienten (bl a alder,
samsjuklighet och kliniskt status) och aneurysmet (bl
a lokalisation, konfiguration av aneurysmsick och
-hals samt forekomst av hematom i parenkymet) [21].
Efter introduktionen av endovaskulidr behandling har

Figur 3. Axial DT-bild
visar en stor basal

subaraknoidalblédning

(A), och 3D-rekon-
struktion av cerebral
angiografi (B) illus-
trerar ett hogersidigt
rupturerat karotis-
aneurysm (pil).

Figur 4. Peri-
operativ bild av
clipsligerat karo-
tisaneurysm (A).
Angiografi efter
genomford endo-
vaskular coiling av
framre kommuni-
kantaneurysm (B),
dar pilen indikerar
coilmassan.

andelen som genomgér denna atgird 6kat och utgor i
dag en majoritet.

Neurointensivvarden syftar till att monitorera,fore-
bygga och behandla de ndmnda komplikationerna hy-
drocefalus och vasospasm. Behandlingen syftar dven
till att forebygga epileptiska anfall, feber, hyper- och
hypoglykemi, hypoventilation samt hjarnédem dar
forhojt intrakraniellt tryck har lett till nedsatt perfu-
sionstryck i hjarnparenkymet. Syftet ar att etablera sa
normal fysiologi for hjarnan som majligt. Hydrocefa-
lus kan behoéva behandlas med ventrikeldranage och
i efterforloppet moéjligen med en ventrikuloperitone-
al shunt dar man gor drinaget permanent fran hjarn-
ventrikel till fri bukhala. Vasospasm drabbar hjarnans
tillférande artdrer och kan ge paféljande cerebral
ischemi och infarkter. Patienter medicineras med kal-
ciumflédeshammaren nimodipin i forebyggande syfte.
I de fall dar symtomgivande vasospasm inte kan 16sas
med intensivvardsatgdrder och nimodipin kan man
ibland 6verviga intraarteriell injektion av nimodipin
eller ballongangioplastik. Man har sett ett betydligt
battre kliniskt utfall for patienter med subaraknoidal-
blodningar de senaste decennierna, sannolikt till stor
del beroende pa forbattrad neurointensivvard [18].

Uppfdljning, utfall och rehabilitering

Patienter drabbade av stroke som lett till neurologiskt
deficit till f6ljd av en vaskuldr akomma behdver ofta
hjarnskaderehabilitering. Uppenbara grovmotoriska
bortfall blir sannolikt oftare féremal for insatser dn
mer subtila féorandringar, som uttrottbarhet, nedsatt
koncentrationsformaga, stord somn och depression,
det vill sdga symtom som &r problematiska i patien-
tens vardag och sadnker livskvaliteten patagligt [20].
Ett gott samarbete mellan neurokirurgisk, neurolo-
gisk och rehabiliteringsmedicinsk kompetens behévs
darfor for patientens bésta.

Framtida funderingar

Det vore 6nskvart med fler prospektiva studier for
att forbattra evidensliget for behandlingsalternati-
ven vid vaskulara tillstand. Dock ar det en speciell ut-
maning vid kirurgiska sjukdomar. Studier som inklu-
derar patienter baserat pd kirurgisk obeslutsamhet,
»surgical equipoise«, drabbas av selektionsbias efter-
som alla patienter med en kirurg som tycker sig veta
vad som ar bast, oavsett om det resulterar i kirurgi el-
ler inte, kommer att exkluderas. Darmed blir resulta-
ten ofta svara att generalisera till hela populationen
av patienter for vilka kirurgi overvags.

Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Inga uppgivna.
Citera som: Lékartidningen. 2023;120.22069
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Considerations when handling common acute
intracranial vascular anomalies

Conditions involving intracranial vascular anomalies
are increasingly diagnosed, not least incidentally,

with the increasing availability of neuroradiological
investigations. Acute deterioration and development
of symptoms due to a vascular condition could require
neurosurgical intervention depending on the nature
of the condition and status of the patient. On the other
hand, asymptomatic patients with incidental findings
require careful consideration and risk assessment when
deciding on whether or not to treat the condition, and
if so, how. In this review article we provide a summary
of some of the most common neurosurgical vascular
conditions and outline management considerations in
both the acute and elective setting.
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