MMCUP
Kvalitetsregister vid spinal dysrafism och hydrocefalus

Verksamhetsberattelse for ar 2010

Bakgrund

Begreppet spinal dysrafism tacker flera olika missbildningar i ryggraden; Ryggmargsbrack &r
den vanligaste och kallas aven myelomeningocele (MMC) eller spina bifida cystica (SBC),
ibland forkortat till "spina bifida”. N&stan alla med MMC har ocksa shuntberoende
hydrocefalus (HC, "vattenskalle). HC kan &ven bero pa andra missbildningar eller
uppkomma pga hjarnblédning i nyféddhetsperioden.

Dessa tillstand medfor behov av strukturerad medicinsk uppfoljning for att undvika allvarliga
och potentiellt livshotande komplikationer: njursvikt, anafylaktiska reaktioner pga
latexallergi, svar skolios, hoftluxation mm och vid HC shuntsvikt med forsamrad syn/blindhet
och kognitiv funktion. Livslangden har varit starkt forkortad for en stor andel av dessa
personer fodda sa sent som pa 1970-80-talen, men det &r okant hur dverlevnaden &r idag.
Incidensen av MMC och andra nervrérsdefekter har minskat kraftigt. Idag fods cirka 15 barn
med MMC arligen jamfort med 80-100 pa 70-80-talen. Resultat av inventeringarna 2010 finns
i diagram sista sidorna.

Uppfdljningen av barn- och ungdomar sker koordinerat via landets regionsjukhus inom
barnneurologi, barnkirurgi/urologi, neurokirurgi och ortopedi i samarbete med lokala
habiliteringsteam och lanssjukvard. | vuxen alder kvarstar behovet av samordning pa grund av
personernas kognitiva profil med betydande exekutiva svarigheter. Sammanhallen medicinsk
verksamhet for denna grupp vuxna saknas dock flerstades i landet.

Ett nationellt natverk bestaende av olika yrkesgrupper inklusive ldkare med olika specialiteter
har sedan starten 2004 formulerat evidensbaserade riktlinjer for insatserna vid MMC/HC och
tillsammans planerat ett kvalitetsregister baserat pa rekommendationerna. Neuropediatriker,
sjukgymnaster och arbetsterapeuter har arbetat pa uppdrag fran respektive specialistforening.

Syfte

Mojliggora kvalitetssakring och ge underlag for verksamhetsutveckling for att personer fodda
med MMC/HC i alla aldrar ska fa bra vard var man &n bor i landet. Kvalitetsregistret ar
kopplat till en strukturerad, livslang uppféljning av liten grupp personer med hog risk for
allvarliga komplikationer inom flera olika kroppsfunktioner medférande sénkt livskvalitet och
forkortad livslangd.
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Verksamhet 2010

Under 2010 fortsatte arbetet med utformning av MMCUP. Nya kapitel lades till de riktlinjer
registret ska baseras pa och uppdaterade versioner publicerades pa bl.a. SNPFs hemsida
www.nheuropediatrik/blf.net --> vardprogram

Maoten

- Redovisning av arbetsgruppens aktiviteter under ar 2009 och tillstyrkan om uppf6ljning
enligt MMCUP efter tillstand fran etisk namnd (EPN-LU 2009/241) vid Svensk
Neuropediatrisk Forenings (SNPF) arsméte i Stockholm 21/1 2010.

- SNPFs arbetsgrupp for MMC/HC bestaende av en neuropediatriker fran varje regionalt
MMC-team (Umea, Uppsala, Stockhom, Linkoping, Goteborg, Lund) har traffats 19 jan i
Stockholm, 24-25 mars i Umea och 2 sept i Stockholm. Agenda: Uppdatering av medicinska
riktlinjer, planering infor MMCUP, inventering och rapport om barn och ungdomar fédda
med MMC i resp region.

- Registerhallare LW deltog 1/10 2010 i NKOs registerseminarium, Lund

- Fagseminar 1-2 november 2010, Barneavd for nevrofag, Oslo universitetssjukhus.
Oppfélgning av barn och unge med MMC. Tvérfackligt nationellt seminarium, ca 50
deltagare. Lena Westbom (registerhallare MMCUP) och Barbro Lindquist (Ph.D,
neuropsykolog, Goteborg, natverket for MMC Sverige) forelaste och deltog i diskussionerna.
Samarbete Norge-Sverige diskuterades. Petra Aden, neuropediatriker och Tone Saetrang,
sjukgymnast Oslo knots till natverket.

- Arbetsmote urologi/neurokirurgi/neuropediatrik med planering infor MMCUP, 2/10 2010
Sv. Lékareséllskapet, Stockholm (arrangdrer SNPFs arbetgrupp).

23 deltagare: Barnkirurger, uroterapeuter, neuropediatriker, neurokirurger; alla landets
regionkliniker var representerade. Representanter till MMCUP utsedda av habchefsféreningen
och patientforeningen RBU deltog. Agenda: Paborja arbetet med konkret utformning av
formulér till kvalitetsregistret.

Ekonomisk redovisning 2010

MMCUP hade inga egna beviljade medel under ar 2010. Arbetstid och resor bekostades av
respektive klinik eller den enskilde deltagaren. Lokalkostnader och viss fortaring vid moten
ovan betalades av Svensk Neuropediatrisk forening.
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Kort om jan-sept 2011

— Startbidrag fran SKL beviljat

- Arbetsmote for sjukgymnaster/barn- och ryggortopeder/neuropediatriker med planering
infor MMCUP, genomfordes 14 februari 2011, Eugeniahemmet, Stockholm; 26 deltagare fran
hela landet, representanter fran Norge, RBU och Habchefsforeningen. Ledningsgruppens
utformning borjade diskuteras.

- Anslutningsavtal skrevs mellan NKO — nu RC SYD och MMCUP januari 2011. Vid RC
SYD finns tre register som avser livslang uppfoljning av barn, ungdomar och vuxna med
bestaende, ofta progredierande funktionsnedséattningar: cerebral pares (CPUP),
neuromuskuléra sjukdomar (NMiS) och spinal dysrafism/hydrocefalus (MMCUP).

- Samrad mellan MMCUP och 6vriga pagaende och planerade kvalitetsregister for barn och
ungdomar. BLF (barnlakareforeningen) arrangerade moten i Jonkdping 30 mars och pa SKL,
Stockholm 2 sept 2011, dar registerhallaren deltog.

- Testversion av fem internetbaserade formular i MMCUP framstalldes. Den fortsatta
utformningen av MMCUP-formuléren avbrots infor och efter 30 mars for att mojliggora
samma formulering av vissa variabler som ska foljas (fra funktion urinvégar, njurer) och val
av vissa generiska instrument for t.ex. egenrapporterad halsa/livskvalitet. Punkter specifika
for MMC/HC ér Klara.

- Fortydligande kring regler for CPUA, patientinformation och organisation. Den av EPN
godkénda patientinformationen har kompletterats med fortydligande enligt datainspektionens
anvisningar. Formell ansokan till ledningen for region Skane om nationellt kvalitetsregister
har inlamnats och tillstyrkts, liksom uppdaterad PUL-anmalan. Samtliga yrkesgruppers i
MMCUP yrkesforeningar har tillskrivits med onskemal om formellt utsedd representant till
ledningsgrupp MMCUP. Flertalet har anmélt representant/er. Aven Habchefsforeningens och
patientforeningen RBUs representanter ar formellt utsedda. Lanssjukvard och regionsjukvard
ar representerade genom dessa representanter.

- Ett forsta méte med den nya ledningsgruppen for MMCUP é&r planerad till 18 november i
Stockholm.

Lund 111009

Lena Westbom
Registerhallare
MMCUP

Lena.Westbom@med.lu.se
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Antal personer per fodelsear fodda med MMC

och bosattai Sverige 1 jan 2011

* ofullst uppgifter om fédda okt-dec 2010 i tvé regioner
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SVERIGE

Prevalens MMC/10000 barn/unga i resp kohort
1jan 2011
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NORGE

Diagnose per 10000 levendfadte

—&— Nevral-rgrs-defekt, Antall
—ll— Spina bifida, Antall
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