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Forord

Detta ar den fjarde arsrapporten fran kvalitetsregistret MMCUP, som bestar av vissa variabler
som utvarderar uppféljningsprogrammet MMCUP for personer fodda med ryggmargsbrack
(myelomeningocele, MMC). Registret, och det program registret baseras pa, ar initierat av ett
nationellt natverk personer i olika yrkesgrupper med stor erfarenhet och kunskap kring MMC.
Natverket innehaller ocksa representanter fran berdrda patientféreningar och tillsammans
arbetar vi for att forbattra och kvalitetssékra varden vid ryggmargbrack och hydrocefalus.
Tvérprofessionella evidensbaserade riktlinjer for uppféljning och behandling vid MMC har
utformats baserade pa den evidens som finns (se lankar fran www.mmcup.se). Kvalitetsregistret
utformas for att ge patienter maojlighet till vard enligt senaste rekommendationer oavsett var
man bor i landet. Registret ger ocksa mojlighet att folja resultat de olika insatserna ger pa
aggregerad niva (nationellt, per region, landsting, sjukhus) och vid behov forandra, utforma
battre fungerande insatser. FOr den enskilda deltagaren/patienten ger den strukturerade
uppféljningen mojligheter att folja den egna hélsan och funktionen dver tid.

Det finns stort behov av att samla kunskap om MMC, da evidens vanligen saknas for olika
behandlingar. 1 natverket finns mangarig erfarenhet och flera som ingar har passerat
pensionsaldern. De nya medarbetare som nu finns i barnsjukvard/habilitering har genom arbetet
med uppbyggnaden av MMCUP kunnat ta del av tidigare erfarenhet och insamlad kunskap, da
de incidensen MMC har minskat kraftigt under senaste decennierna. Detsamma géller i
vuxenverksamheterna, dar det nu finns ett stort antal ’nya 6verlevare” med MMC, en for dem
relativt ny diagnosgrupp. Behoven av halso- och sjukvard ar komplexa och svaréverskadliga,
och flertalet personer fodda med MMC har funktionsprofil som gor det svart att uppna
foljsamhet till ndvandig egenvard och planerade kontakter. Vuxna med MMC behdéver nagon
som koordinerar sjukvardskontakter och féljer upp de egenvardsinsatser som kravs for bevarad
halsa.

De medicinska riktlinjerna publicerades 2009, kompletteras och uppdateras efterhand, se lank
fran www.mmcup.se. MMCUP fick startbidrag fran SKL under 2011, och é&r ett nationellt
kvalitetsregister sedan 2012. Samtliga barn fodda med ryggmaérgsbrack fr.o.m. 2007 och bosatta
I Sverige har inbjudits att delta, och endast enstaka har hittills avbojt. Behandlingsinsatser och
resultat for alla dessa barn foljs i kvalitetsregistret. Aldre arskullar inkluderas sé snart arbetet
med de yngsta loper och det sker redan i vissa landsting. Behoven av denna typ av uppféljning
och kvalitetskontroll & stort dven vid andra former av spinal dysrafism
(ryggmargsmisshildningar) och vid hydrocefalus utan ryggmargsbrack (2/3 av all hydrocefalus
hos barn). Néar uppbyggnaden av registret ar klar och nér alla med MMC erbjudits deltagande
ska aven personer med andra former av spinal dysrafism och med hydrocefalus i barndomen
erbjudas deltagande i MMCUPs uppfdljning och kvalitetsregister.

Det &r ett stort antal personer i det nationella ndtverket som planerat och genomfort insamlingen
av uppgifter till registret och arsrapporten och som medverkat i framtagande av rapporten.

Med varmt tack till alla er som samverkar 6ver hela landet i detta arbete!
Lund 150925/ Lena Westbom, registerhallare


http://www.mmcup.se/

Medicinska kortfakta om ryggmargsbrack

Synonymer: spina bifida cystica (SBC), myelomeningocele (MMC); bracket kan vara
lokaliserat till brost- och/eller landryggrad, ibland korsryggen, séllan halsryggen

Forekomst: varierar i olika geografiska omraden och folkslag och under olika tidsperioder.
Incidens i Sverige: 8 till 4 per 10 000 fodda pa 1970-talet och senaste decenniet 1-2 per

10 000. Sex av tio graviditeter dar fostret har ryggmargsbrack avbryts enligt Fosterskador och
kromosomavvikelser 2013 (Socialstyrelsen, art nr 2015-03-03)

Uppkomst: bristande slutning av ryggmargskanalen tidigt under forsta graviditetsveckorna.
Annu oklar bakgrund, kostfaktorer i kombination med genetiska faktorer?

Kroppsfunktioner: Funktionsbortfallens typ och omfattning bestams av pa vilken niva och i
vilken omfattning anldggningsrubbningen innefattar ryggmarg, nervrétter och hjarna:

- forlamning och ké&nselnedsattning i nedre delarna av kroppen, med risk for (férebyggbara)
trycksar, ibland med behov av plastikkirurgisk operation eller ledande till amputation

- instabil bal, paverkad sittfunktion, scolios/kyfos (ryggkrokar)

- stord nervfunktion till urinblasa och tarm, paverkad sexualfunktion
Bristande formaga till blastomning med risk for urinvagsinfektioner och
forvarvade njurskador; bristande formaga till tarmtémning med kronisk
forstoppning; urin- och avfdringsinkontinens.

- fjattrad/fastvuxen ryggmérg med tilltagande funktionsférsémring

- hydrocefalus (vattenskalle) med shuntoperation i nyféddhetsperioden; reoperationer vanliga;

risk for nytillkomna neurologiska symtom, forvéarvad hjarnskada, blindhet eller d6d om

symtomen inte upptécks i tid.

- nedsatt arm-handfunktion, med risk for férsamring vid vatskeansamling i ryggmargen

- stord funktion av svéljning, andning och 6gonmotorik samt nedsatt balans pga Arnold-
Chiari-missbildning med kranialnervspaverkan

- hormonella stérningar, bl a for tidig pubertet
- kognitiva svarigheter oavsett begavningsniva med ojamn profil (relativt valbevarad verbal
funktion, uttalade svarigheter med exekutiva funktioner, bl.a. initiativ, planering,

genomforande, organisation); intellektuell funktionsnedsattning hos ca var fjarde

- Okad forekomst av epilepsi och latexallergi



Bakgrund och 6vergripande malsattning

Begreppet spinal dysrafism técker flera olika missbildningar i ryggraden, missbildningar som
ar foljden av en bristande slutning av en eller flera ryggkotor och/eller en missbildning av
ryggmargen.

Slutning av neuralroret sker under tredje till fjarde graviditetsveckan.

Slutningsdefekten kan variera fran enbart slutningsdefekt i kota (spina bifida occulta) till
slutningsdefekt i kota med brackbildning av endast hjarnhinnor (meningocele) eller
brackbildning som innefattar bade hjarnhinnor och ryggmérg (myelomeningocele, MMC). Nar
hudtéckning saknas talar man om Gppet ryggmargsbrack (spina bifida aperta). | engelskprakig
litteratur anvénds ofta begreppet spina bifida i stéllet for myelomeningocele.

Spina bifida occulta Meningocele Myelomeningcele (MMC)

MMC &r den vanligaste av de olika typerna spinal dysrafism och kallas dven spina bifida cystica
(SBC). De flesta fodda med MMC har ocksa shuntberoende hydrocefalus (HC, "vattenskalle”).
HC kan ocksa uppkomma p.g.a. hjarnblédning i nyfoddhetsperioden eller kan forekomma vid
andra missbildningar och sjukdomar i hjarna/lillhjarna.

Dddligheten var hog vid MMC annu pa 1960-talet, da endast vart fjarde eller femte barn
uppnadde fem ars alder. Efter hand som tidig slutning av bracket, shuntbehandling av
vattenskalle och aktiv behandling mot urinvagsinfektioner infordes har prognosen for
Overlevnad radikalt forbattrats. Av de 35 barn med MMC som foddes 1964-67 i sOdra
sjukvardsregionen levde 26 vid 24-27 ars alder. Internationellt nddde samma proportion (75%)
fodda med MMC 1974-80 vuxen alder.

Flertalet personer med MMC har manga, omfattande och langdragna medicinska problem.
Vanligast ar komplikationer fran urinvagarna, trycksar och shuntkrangel. Studier visar att
komplikationerna vid MMC 6kar om varden inte ar koordinerad, dven om den ar latt tillganglig.
Dadligheten rapporteras vara hog i ung vuxen alder vid MMC, fr.a. pa grund av njursvikt,
shuntkomplikationer och latexallergi. Overlevnad och halsa bland vuxna med MMC i Sverige
ar inte undersokta.



Det ar vanligt att de medicinska problemen 6kar hos vuxna med MMC och att den motoriska
formagan gradvis forsamras. Orsakerna till detta kan vara t.ex. 6vervikt, nedsatt kondition eller
neurologisk forsamring p.g.a. fjattrad ryggmaérg. Shuntdysfunktion utgor ett standigt hot, med
i varsta fall nyforvarvad och bestaende hjarnskada och/eller blindhet i tillagg till tidigare
funktionsnedsattning. Det finns ocksa rapporter om for tidigt dldrande vid MMC.

MMC medfér livslangt behov av allsidiga habiliterande atgarder, varav den medicinska delen
ar framtradande och kraver hog kompetens Tillstandet medfor behov av strukturerad medicinsk
uppfoljning for att undvika allvarliga och potentiellt livshotande komplikationer.

Idag fods 10-15 barn med MMC arligen jamfort med 80-100 for 30-40 ar sedan. Det ar oként
hur 6verlevnaden ar idag. Uppf6ljningen av barn- och ungdomar sker i nagra sjukvardsregioner
via regionsjukhus med koordination mellan barnneurologi, barnkirurgi/urologi, neurokirurgi,
ortopedi och i samarbete med lokala habiliteringsteam och lanssjukvard. P& andra hall sker
koordinationen huvudsakligen lokalt under barn- och ungdomsaren. | 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
flerstédes i landet.

MAL

for uppfoljningsprogram och kvalitetsregister vid MMC &r

- att genom tidig upptackt av komplikationer forhindra
bestaende skador och funktionsforluster

- att behandlingsmetoder som visar sig mindre effektiva
eller skadliga ska sorteras bort till forman effektiva
metoder

- att sékra vard av hog standard 6ver hela landet

Ett nationellt natverk bestdende av olika yrkesgrupper inklusive lakare inom olika specialiteter
har sedan starten 2004 formulerat evidensbaserade riktlinjer for insatserna vid MMC/HC och
tillsammans planerat ett kvalitetsregister baserat pa rekommendationerna. Neuropediatriker,
uroterapeuter, sjukgymnaster, arbetsterapeuter, neurokirurger, barnortopeder och barnkirurger
har arbetat med stod av respektive specialistférening. Patientféreningarna RBU och Spin-off
deltar. Lakare inom olika specialiteter och andra yrkesgrupper som foljer vuxna med MMC har
anslutit sig till natverket.



Malet med MMCUP ér att personer fodda med MMC/HC i alla aldrar ska fa bra vard var man
an 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
medfdérande sankt livskvalitet och forkortad livslangd. Den strukturerade uppféljningen enligt
riktlinjerna, i kombination med uppgifterna i kvalitetsregistret, kan forvantas ge ny kunskap
och forbattrad vard. For personen med ryggmargsbrack medfor uppfoljningen tidig upptackt av
begynnande komplikation som kan avhjalpas med en liten behandlingsinsats, istéllet for en mer
omfattande och mindre effektiv behandling vid redan intréaffad komplikation.

Rekommendationer i "Medicinska riktlinjer vid MMC (ryggmérgsbrack)”

e Sjukvarden ska organiseras sa att personer fédda med ryggmargsbrack har tillgang till
samordnade hélso- och sjukvardsinsatser under hela livet.

Att ma bra, delta och vara aktiv



Klassifikation av ryggmargsbrack

Under uppbyggnaden av MMCUP har vi prioriterat diagnoserna myelomeningocele (MMC)
och MMC i kombination med fettknuta (lipom), lipo-MMC. Dessa tva tillstand ar de som vi i
MMCUP benimner “ryggmirgsbrack”, forkortat till RMB, som alltsa ar samma sak som MMC.

Att stalla diagnos MMC vid 6éppna ryggmargsbrack ar relativt latt. Vid helt hudtackta
forandringar kan det vara svart att skilia MMC och lipo-MMC fran andra typer av
missbildningar i ryggmargskanalen. Aven om man Kliniskt ar klar over vilken typ av
missbildning forandringen representerar kan det vara svart att valja ratt kod i WHOs
sjukdomsklassifikation ICD-10. Koden Q05 Spina bifida” sdgs utesluta ”Spina bifida occulta
Q76.0”. ’Spina bifida occulta Q76.0” &r dock inte definierat, utver att ’Spina bifida aperta”,
dvs, oppet ryggmargsbrack ar exkluderat, liksom spinalt meningocele.

Det fanns dubbelt s& manga barn fodda 2007-2013 med ICD 10 koden QO5 i journaler fran
olika kliniker 2012-2013 (Patientadministrativa registret, PAR) som barn med MMC i MMCUP
2013. Eftersom alla med MMC ska foljas i samrad med neurokirurger och barnneurologer i
nagon av landets sjukvardsregioner ar kanner MMC-ansvariga i respektive sjukvardsregion till
nastan alla med ryggmargsbrack. Vi vet att det finns enstaka barn, vars foraldrar annu inte ar
informerade om kvalitetsregistret och darfor annu inte ingar. Vi bedémer anda att manga av
dem med QO5-diagnos i PAR i sjalva verket har annan typ av spinal dysrafism &n
ryggmargsbrack.

Personer med andra typer av spinal dysrafism har vanligen mindre neurologisk paverkan an de
med ryggmargsbrack. Kunskapen ar dock mycket begransad om prognosen vid de olika
tillstanden och hur de skiljer sig fran varandra. | vetenskapliga artiklar om “spina bifida”
definieras ofta inte vilken typ av spinal dysrafism man inkluderat i materialet.  Den
klassifikation vid spinal dysrafism, som presenteras i rutan pa nasta sida baseras pa
forandringens utseende kliniskt och vid magnetkameraundersokning (MRT). De
diagnosgrupper vi prioriterat i MMCUP ar rodmarkerade; personer med évriga diagnosgrupper
kommer att inbjudas i ett senare skede.

| denna arsrapport klassificeras ryggmargsbracken som éppna (ej helt hudtéackta) eller slutna
(hudtickta) RMB. Diér dessa uppgifter saknas anvénds kategorin “Ryggmirgsbrack utan
nirmare specifikation”, forkortat "RMB UNS”. Det ir tillstdnd dér behandlande ldkare satt
diagnosen ryggmargsbrack definierat som MMC eller lipo-MMC med stdd av sjukhistoria och
aktuella kliniska fynd, ibland inklusive bilddiagnostik av ryggmaérgskanal och hjarna, men utan
tillgang till originaldata fran nyfoddhetsperioden.

Hydrocefalus diagnostiseras ibland pa ultraljud under graviditeten eller under
spadbarnstiden, men behdver inte alltid opereras. Endast den hydrocefalus som opererats med
shuntning definieras som hydrocefalus (HC) i denna rapport.



Klinisk-radiologisk klassifikation av spinal dysrafism
(enl. Tortori-Donati 2000)

Diagnoser i rod text ingar i MMCUPs definition av ryggmargsbrack= MMC/lipoMMC

. Oppen spinal dysrafism
Myelomeningocele
Myelocele
Hemimyelomeningocele
Hemimyelocele
1. Hudtéackt (occult) spinal dysrafism
A. Med subkutan bula
1. Lumbosacralt
Lipom med duradefekt: Lipomyelomengocele, Lipomyeloschisis
Terminalt myelocystocele
Meningocele
2. Cervikalt
Cervikalt myelocystocele
Cervikalt myelomeningocele
Meningocele
B. Utan subkutan bula
1. Enkel dysrafism
Bakre spina bifida (icke slutet taggutskott ryggkota)
Intraduralt och intramedullart lipom
Filum terminale lipom
Stram filum terminale
Langre ryggmaérg an normalt
Persisterande terminal ventrikel
2. Komplex dysrafism
Bakre enteral fistel
Neuroenterala cystor
Delad ryggmarg (diastematomyeli och diplomyeli)
Dermal sinus
Kaudalt regressions-syndrom
Segmentell spinal dysgensi




"Nya” MMCUP

| denna arsrapport presenterar vi for forsta gangen enbart de data som finns i den nya
internetbaserade delen av MMCUP. Tidigare arsrapporter har ocksa inkluderat data fran MMC-
natverkets arbete 2004-2012, dar systematiska inventeringar och uppféljningar har genomforts
av olika aldersgrupper barn och tonaringar fodda med ryggmargsbrack, deras funktion och
hélsa, samt vissa genomgangna operationer.

| slutet av november 2013 6ppnades de forsta delarna av "nya” MMCUP pa plattformen 3C.
Det var formuldret "MMCUP deltagare” for personuppgifter och demografiska data, samt
uppfoljningsorsak (ryggmargsbrack, annan spinal avvikelse och medfodd/tidig hydrocefalus ).
Dérefter foljde ett barnneurologiskt forstaformulér for vardera av dessa uppféljningsorsaker.
Januari 2014 Oppnades fysioterapeutformuléret (ft, sjukgymnast) och i april 2014 blev
operationsformularen klara for inmatning, olika for olika kirurgiska specialiteter (neurokiruragi,
ortopedi, barnkirurgi/urologi, évriga).

| MMCUP-starten prioriteras fullstandig tackning for diagnosen ryggmérgsbrack hos barn
fodda 2007 och senare. Sedan ett par ar informeras &aven tondringar som lamnar
barnhabiliteringen om MMCUP, for att kunna erbjudas uppféljning enligt MMCUP, sa snart
sadan finns for vuxna dar man bor. Nar MMCUP har full tackning med regelbunden uppféljning
enligt uppféljningsprogram av neurologer/habiliteringslakare, fysioterapeuter, uroterapeuter
och operatorer enligt planerna for de yngsta inbjuder man inom respektive landsting/region
ovriga aldersgrupper och smaningom personer med andra typer av ryggmargsavvikelser.

1 MMCUP fanns 1 juli 2015 205 personer som bott i Sverige fore 2015; 202 hade
ryggmargsbrack och tre hade annan spinal avvikelse. Samtliga ingar i nedanstaende figur, men
resten av denna arsrapport inkluderar endast personerna med diagnos ryggmargsbrack.

Antal personer i MMCUP bosatta i resp sjukvardsregion
fore 2015, i relation till fodelsear
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Barn med ryggmargsbrack 0-7 ar

1 juli 2015 fanns totalt i MMCUP 133 barn fodda med ryggmargsbrack (RMB) 2007-2014.
Andelen pojkar var nagot hogre an andelen flickor (72 pojkar, 54 %; 61 flickor, 46 %) och stérst
var andelen pojkar (56 %) bland barn fédda med éppna RMB, medan andelen flickor var storst
(54 %) bland barn fodda med hudtackta RMB. Skillnaderna &r inte statistiskt signifikanta.
Arskullarnas storlek varierar mellan 8 och 28 barn, medianen &r 15 barn per arskull.

Etthundratolv av de 133 barnen var fodda i Sverige, vilket motsvarar incidensen 1,25/10 000
(95 % KI 1,02-1,48/10 000) under aren 2007-2014. Nio barn fodda i Sverige hade médrar som
flyttat in under pagaende graviditet. Av de 112 familjerna till barn fodda i Sverige behovde 27
tolk (24%), varav 13 somalisk.

Fodelseland for 133 barn med RMB fodda 2007-2014,
antal barn per sjukvardsregion
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Sex barn med RMB i denna aldersgrupp flyttade in under 2014. Totalt var 21 barn (15 %) fédda
utanfor Sverige. | denna grupp fanns endast en familj som behdvde somalisk tolk. Tre barn av
de utrikes fodda var adopterade. Sju barn kom fran land i Asien, sex fran évriga Europa, fyra
fran land i Afrika och en fran 6vriga Norden. Uppgift saknas for dvriga tre. Det var alltsa
sammanlagd 30 barn (23 %) med RMB i denna aldersgrupp, vars mdodrar inte bodde i Sverige
fore och under forsta delen av graviditeten med det aktuella barnet med RMB.

Antal barn med 6ppna och slutha RMB som f6ljs per sjukvardsregion och landsting/region

framgar i tabellerna nasta sida, liksom hur manga av dem som har shuntopererad hydrocefalus
(HC).
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Antal barn i MMCUP fodda med ryggmaérgsbrack 2007-2014,
bosatta i respektive sjukvardsregion fore 1 jan 2015

Sjukvérdsreg. Oppet Slutet RMB UNS  AllaRMB HC HC, andel
RMB RMB av RMB
N 5 6 2 13 7
uo 18 8 2 28 16
STHM 11 3 1 15 9
SO 9 9 2 20 12
Vv 23 7 0 30 18
S 18 8 1 27 11 Lagst
SVERIGE 84 a1 8 133 73 55 %

Antal* barn i MMCUP fodda 2007-2014 med ryggmargsbrack
bosatta i respektive landsting/region fore 1 jan 2015

Landsting/region Oppet Slutet RMB Alla RMB HC
RMB RMB UNS

AB Stockholm 10 3 1 14

AC Vasterbotten 4 3 1 8

BD Norrbotten - - - 1 -
C Uppsala 2 1 1 4 2
D Sérmland 6 1 7 5
E Ostergotland 6 3 9 6
F Jonkoping 1 3 2 6 3
G Kronoberg 2 3 5 2
H Kalmar 2 3 5 3
| Gotland 0

K Blekinge - - - 1 -
M Skéne 15 5 1 21 8
N Halland 1 3 4 1
O V Gotaland 21 4 25 17
S Varmland 2 2 4 1
T Orebro 3 2 5 2
U Véastmanland 2 1 1 4 3
W Dalarna - - - 3 -
X Gavleborg 2 1 3 2
Y Vasternorrland 1 3 4

Z Jamtland 0
SVERIGE 84 41 8 133 73

* Data ersatta med bindestreck ar borttaga for att inte kunna identifiera enskilda individer



Incidens och prevalens av ryggmargsbrack i MMCUP

Av 897 611 barn som enligt SCB foddes i Sverige under aren 2007-2014 deltar 112 barn med
RMB i MMCUP, vilket motsvarar 1,25/10 000, med 95 % konfidensintervall (K1) 1,02-1,48/10
000. En anledning till 1ag incidensen &r avbrytande av graviditeten efter prenataldiagnostik.
Enligt analys av tre nationella hélsodataregister i kombination avbryts mellan 30 och 60 % av
graviditeter vid spina bifida”, och det finns skillnader mellan olika sjukvardsregioner
(Fosterskador och kromosomav-vikelser 2013, Socialstyrelsen, art nr 2015-03-03). Med tanke
pa vissa svarigheter med ICD-koden Q05 Spina bifida (se sid 7-8) ar det mojligt att
abortfrekvensen vid just myelomeningocele ar hogre an s, vilket skulle stamma med klinisk
erfarenhet.

Forekomsten (prevalensen) av MMC paverkas av incidensen (andelen av nyfodda med MMC)
och av andel inflyttade, utflyttade och avlidna med MMC i befolkningen. Tre av de 112 barnen
med RMB fodda i Sverige avled tidigt och ett barn flyttade utomlands fére 2014 och 21 hade
flyttat in i landet. Forsta januari 2015 fanns alltsa 129 barn fodda med RMB bland de 931903
barnen 0-7 ar som bodde i Sverige, vilket ger prevalens 1,38/10 000 (95 % K1 1,14-1,62/10000).

Fodelseland for 133 barn med RMB fodda 2007-2014,
antal barn per sjukvardsregion
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Barn fédda med RMB

2007-2014
bosatta i Sverige 1 jan 2015

Barn fédda med RMB i
Sverige 2007-2014

Incidens 1,25/10 000

fodda
95 9 KI 1,02-1,48/10 000

Prevalens 1,38/10 000
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Barn fodda med ryggmargsbrack i Sverige 2007-2014

Under tiden 2007-2014 foddes mellan 7 och 23 barn med RMB arligen i Sverige, median 13
barn/per ar. RMB é&r en sallsynt diagnos och variationen mellan aren beror pa slumpen. Inget
samband sags mellan antalet fodda barn med RMB respektive ar och arets fodelsetal, och de
kvinnor som flyttat in under pagaende graviditet var jamnt férdelade dver aren.

Ungefar tva tredjedelar av barnen var fodda med 6ppna RMB (77 barn) och en tredjedel hade
hudtéckt brack (31 barn). For fyra barn var typen av RMB inte angiven. Andelen slutna brack
ar hogre an i tidigare rapporterade studier. Orsaken ar oklar, men vi tror att hogre observans
och fullstandigare rapportering i MMCUP &n i tillgangliga studier ar en forklaring.

Sex av tio (66 barn) shuntopererades neonatalt eller senare p.g.a. hydrocefalus; 58 av barnen
med Oppet RMB (75 %) och sju av dem med hudtickt brack (28 %) hade shuntopererad
hydrocefalus.

Graviditet och forlossning

Rekommendationer i "Medicinska riktlinjer vid MMC (ryggmdirgsbrdick)”:

e Folsyratillskott 400 ug dagligen rekommenderas till kvinnor vid planerad graviditet fran
minst 2 man fore konceptionen och under hela forsta trimestern. Kvinnor med hog risk
(sjalv fodd med MMC eller har tidigare barn med MMC i familjen) rekommenderas 5
mg folsyra dagligen da de planerar en graviditet, fran minst 2 man fore konception och
minst tom graviditetsvecka 12 (forsta 3 manaderna av graviditeten).

e Prenatal operativ slutning av ryggmargsbrack bor endast utforas inom ramen for
forskningsprogram med langtidsuppfoljning efter godkannande i etisk provning.

Etthundratretton barn med ryggmargsbrack foddes i Sverige under 2007-2014. Ett av barnen
finns inte i MMCUP. Nio av mddrarna var inflyttade under pagaende graviditet med det aktuella
barnet. Tva av de 103 maodrarna till barn med RMB som féljts av svensk madrahalsovard fran
borjan rapporterades ha tagit extra folsyra enligt rekommendationen om 400 ug/d minst fran
och med tva manader fore befruktningen fram till och med tolfte graviditetsveckan. Fragan om
folsyratillskott hade stort bortfall av svar, liksom fragan om epilepsimedicinering under
graviditeten; en kvinna medicinerade mot epilepsi, medan minst 81 inte gjorde det.

Hos drygt hélften av de fédda barnen med RMB i Sverige (59/112) hade hydrocefalus och/eller
MMC diagnostiseras fore forlossningen (prenatalt). Figuren nedan ska tolkas med forsiktighet
eftersom den ar litet antal barn det rér sig om i varje region. Dar uppgift saknas om prenatal
diagnos ar det troligaste att sadan inte fanns. Diagnosen var oftare kand fore fodelsen bland
barnen med 6ppna brack (53/77) an vid hudtackt brack (5/31). Vilken graviditetsvecka
diagnosen stélldes bland barn fddda med RMB &r inte dokumenterat. Inget av barnen hade
utretts som foster med tanke pa eventuell operation av ryggmargsbracket, vilket i sa fall maste
goras i god tid fore 25e graviditetsveckan.
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Andel av fédda m RMB 2007-2014 med prenatal diagnos,
per sjukvardsregion
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B Kand prenatalt  EIngen prenatal diagnos Uppgift saknas

Sv=Sverige; N=Norra, UO=Uppsala-Orebro, Sthim= Stockholm inkl Gotland, SO =Sydéstra,
V=Vdastra och S=S6dra sjukvardsregionerna. (Antal barn inom parentes)

Kejsarsnitt utfors bl.a. for att skydda bracket fran skada under forlossningen, men det ar hittills
inte vetenskapligt bevisat att fordelen med kejsarsnitt vid ryggméargsbrack hos barnet évervager
nackdelarna med operationen. Prenatal ként eller okant RMB hade betydelse for val av
forlossningssatt: 95 % av dem med prenatal diagnos foddes via kejsarsnitt, medan 61% av barn
som fick diagnos forst efter forlossningen var fodda vaginalt och 39 % via kejsarsnitt.

Teoretiskt ar det fr.a. barn med 6ppna brack som skulle kunna ta skada av vaginal forlossning
(men ingen skada har kunnat pavisas). Av barnen i MMCUP var fjorton av dem med Gppna
RMB fddda efter normal vaginal forlossning, for nio barn var forlossningssattet okéant, resten
av de 77 var fodda via sectio. Bland barnen med hudtackta brack var lika manga fodda vaginalt
som med kejsarsnitt (15 barn i vardera gruppen) och for ett barn saknades uppgift.

Endat tre av 58 barn med kand prenatal diagnos foddes vaginalt, 52 via kejsarsnitt och for fyra
saknas uppgift om forlossningssatt. Av de 37 dar man sékert vet att RMB var helt okéant
prenatalt foddes 22 vaginalt, 14 med kejsarsnitt och for en saknades uppgift.

Nyfoddhetsperioden

Rekommendationer i "Medicinska riktlinjer vid MMC (ryggmdrgsbrdck)”
e Om barnet inte ar akut daligt, ska forsta kontakten med foraldrarna etableras i lugn och
ro pa forlossningsavdelningen (fuktade sterila koksaltkompresser, steril duk) i fordlders
famn.

e Primarslutning av MMC ér ett alltmer sallsynt ingrepp som bor utforas av ett fatal
operationsteam.

e Primarslutningen ska genomforas sa tidigt som mojligt, men kan for att fa optimala
operationsforhallanden uppskjutas ett par dygn.
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¢ Vid misstanke om kyfos utfors rontgen sidobild av kotpelaren for kartlaggning av
anatomin preoperativt. Operation av kyfos vid MMC kraver samrad kring indikation,
timing och operationsteknik. Erfarenhet bor samlas hos enstaka kirurgteam i landet
(erfarenhet, Park TS).

e Under forsta tiden kravs omhandertagande av specialiserat MMC-team och vard pa
neonatal-/barnavdelning med erfarenhet av MMC. Erfarenhet kravs for att k&nna igen
symtom pa allvarlig dysfunktion, bl.a. heshet, stridor, stérd andningsdrive, dysfagi och
urinretention.

e Informationen till foéraldrarna bor koordineras av en MMC-erfaren person, helst
neuropediatriker. Detta ger trygghet och goér det mojligt att se det friska hos barnet.

e Folj lokal checklista for omvardnad, observation av hydrocefalus-utveckling,
chiarisymtom, miktionsobservation/registrering och tidig RIK-start med hjalp av
MMC-kunnig uroterapeut.

Alla utom ett av barnen med 6ppna ryggmargsbrack opererades med tackning av bracket inom
de forsta tva levnadsdygnen. | ett fall opererades barnet vid tva veckors alder da likvorlackage
upptécktes fran ett RMB som forst bedomts som helt hudtackt. Denna typ av neurokirurgiska
operationer utfors av neurokirurger vid ett sjukhus per sjukvardsregion.

Antal barn med RMB som vardats neonatalt pa
resp regionsjukhus 2007-2014 (n=112)
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15

10

5 -

-l I 1. L
DSBUS UAS ALB SUsS Link_US NUS

m Oppet RMB  H Slutet RMB RMB UNS ®EjRSneon*

* De som inte vardats pa regionsjukhus neonatalt kan ha bott i annan region vid fodelsen.
US=Univeristetssjukhus; DSBUS=Sahlgrenska, Gbg, UAS = Uppsala akademiska sjh, ALB= Karolinska US, Solna, Link_US=US
Linkoping, SUS = Skanes US, NUS = Norllands US, Umea

Ett barn med Oppet brack avled tidigt pa fodelsesjukhuset. Totalt har tre av barnen i MMCUP
med RMB avlidit under de forsta levnadsveckorna, alla i Uppsala-Orebro sjukvardsregion. Av
registeruppgifterna framgar att elva av de 31 barnen med hudtéckta brack inte vardats neonatalt
pa regionalt centrum, traffat regionalt MMC-team neonatalt. Kontakt och samrad med
regionsjukvarden kan énda ha skett.
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Hudtackt ryggmargsbrack (MMC)

Oppet ryggmargsbrack (MMC)

e

Hudtackt ryggmargsbrack med lipom
(lipoMMC)

Ryggmargsbrack ser olika ut hos olika nyfodda, har exempel pa hudtackt och 6ppet
ryggmargsbrack (MMC), samt ryggmargsbrack som ocksa innehaller fett (lipo-MMC)

Hydrocefalus Atta av 35 barn (23 %) med hudtéckt, och ett av de fyra barnen med
ospecificerad typ av RMB var opererade p.g.a. hydrocefalus (vattenskalle). Av dem med
oppet ryggmargsbrack var 58 av 77 barn (75 %) shuntopererade, storst andel i syddstra och
norra sjukvardsregionerna, och lagst i sddra regionen, se figur nasta sida. Skillnaderna kan
bero pa slumpen, men kan ocksa tyda pa verkliga skillnader i bedomning av indikation for
shuntning vid hydrocefalus. Hur det gar for barnen pa lang sikt med och utan shuntning i
“griansfallen” dr viktigt att ta reda pa.
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Andel barn med 6ppna RMB opererade for HC per
sjukvardsregion, fodda 2007-2014 i Sverige
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m Oppet RMB och HC-op  m Oppet RMB ej HC-op

Sv=Sverige; N=Norra, UO=Uppsala-Orebro, Sthim= Stockholm inkl Gotland, SO =Syddstra,
V=Vistra och S=S6dra sjukvardsregionerna. (Antal barn inom parentes)

Till véinster: Shunt som leder vatska fran
hjarnans ventriklar till bukhalan vid
hydrocefalus — en ventrikulo-peritoneal
(VP) shunt.

Pa fotot till héger ses shuntslag och ventil
bakom barnets vanstra ora.

Hjarnstamssymtom Elva av de 77 barnen med 6ppet RMB och 2 av de 31 med hudtéckt
brack hade hjarnstamssymtom rapporterade fran neonatalperioden. De hade besvar som
svaljningssvarigheter (dysfagi), heshet eller stridor (biljud pa inandningen, stord
stambandsfunktion) eller nedsatt andningsdrive. Tva av de tio avled p.g.a. Chiari-
missbildning och avvikande hjarnstamsfunktion med andningsuppehall (apné). Ingen i denna
kohort skrevs ut till hemmet med andningshjalpmedel, men sex barn, alla opererade for 6ppet
RMB, hade fortfarande sondmatning vid utskrivningen.

Magnetkameraundersokning
Till vanster person med MMC och Chiari II,
dér lillhjarnan &r neddragen i skallens stora
nackhal och skapar trangsel for hjarnsatm
och halsryggmarg.
Till hoger person med lillhjarnan pa ratt
plats inne i skallen.
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Kanselbortfall Hur mycket kénselnedsattning och muskelsvaghet eller férlamning
ryggmargshracket orsakar beror pa vilka nivaer i ryggmargen och hur mycket nervvavnad
som ér felbildad eller blir skadad i anslutning till bracket. Tydlig reaktion pa kanseltest med
latt stick i perineum, d.v.s. i huden framfér andtarmsdppningen, talar for att den neurologiska
bracknivan &r lag, d.v.s. det finns ofta bara litet bortfall av muskelstyrka i benen. Kéanseltest
utfordes och rapporterades hos en tredjedel av barnen. Av de nyfédda med hudtackt brack dar
kéanseltest registrerats hade majoriteten (7/9) reaktion pa stick, liksom minst hélften (14/ 24)
av dem med 6ppna bréck. Atta barn med 6ppet RMB hade ingen reaktion pa kénseltestet.

Medfédda ledfelstallningar Graden av svaghet eller forlamning i muskulaturen bestams,
liksom kanselformagan av ryggmargsbrackets nivd och omfattning. Muskelfunktionen
paverkar utvecklingen i lederna och manga av barnen fods med ledfelstallningar. Andelen barn
som foddes med felstéliningar i benens stora leder var 55 % vid dppna RMB, 20% bland de
ovriga. Femton av de totalt 49 barnen med medfddda ledfelstallningar i benen, oftast i fotterna,
hade gipsbehandlats under nyfoddhetsperioden for att minska eller helt korrigera
felstallningarna.

Urinvagar Under de forsta levnadsmanaderna ar det stor risk for njurskada om den
neurogena blasfunktionsnedsattningen orsakar hogt tryck i urinvagarna och om barnet far
urinvagsinfektioner p.g.a. att de inte kan tdmma urinblasan tillfredsstallande. Darfor finns
rekommendationer i de medicinska riktlinjerna for ryggmargsbrack om tidig start av ren
intermittent katetrisering (RIK); 2009 fortydligades rekommendationerna om start neonatalt.
Maojligen kommer denna rekommendation att modifieras om utredningen neonatalt
kompletteras med formell 4-tim-miktionsobservation.

Uppgift om neonatal RIK-start eller inte fanns for 104 av barnen fodda i landet 2007-2014;
63/104 hade startat RIK under neonatalperioden. Det var fr.a. barn med 6éppna RMB som
startade RIK da (56 av 72 barn). | siffrorna om andel med RIK ingar ocksa tva barn dar
urinbldsan avlastades med suprapubisk blaskateter. Vastra och syddstra sjukvardsregionerna
foljde rekommendationerna redan innan 2009. Som ses i figurerna nedan var det framforallt
barn med Gppna brack som paborjade RIK neonatalt. Barn med hudtickta MMC/lipo-MMC
kan behdva lika tidig RIK-start.

Oppet ryggmargsbrack Hudtackt ryggmargsbrack
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80% 80%
60% 60%
40% 40%
20% 20%

0% 0%

(5) UG Stm SO(9)V(19) S(14) Sv N (5) UO (7) Stm SO (6) V(5) S(5) Sv
(14) (12) (72) (3) (31)
B RIK neonatalt B Ej RIK neonatalt

Sv=Sverige; N=Norra, UO=Uppsala-Orebro, Stm= Stockholm inkl Gotland, SO =Sydéstra,V=Vistra och S$=Sédra
sjukvardsregionerna. (Antal barn inom parentes) Barn fodda i Sverige 2007-2014.
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Fysioterapi
Rekommendationer i "Medicinska riktlinjer vid MMC (ryggmdrgsbrdck)”

e Alla personer med ryggmargsbrack (MMC) ska erbjudas regelbunden, standardiserad
undersokning och dokumentation av symtom, status och funktion alla nivaer for att
avsloja begynnande funktionsforsamring som kan behandlas i tid och forhindra
permanent svar komplikation.

Alla barnmedicinska regionkliniker i landet deltar i MMCUP, daremot inte landets alla
habiliteringsverksamheter, dér de flesta barn med MMC far sin fysioterapi. Samtliga barn i
MMCUP hade dock kontakt med och uppfoljning av namngiven samordnande
barnhabiliteringsverksamhet, ett av de viktiga processmatten i MMCUP.

Barn och ungdomar med MMC/lippMMC har i nagra landsting foljts med regelbundna,
strukturerade och journalforda undersokningar sedan nastan tio ar tillbaka enligt riktlinjerna for
sjukgymnastik/fysioterapi vid MMC. De evidensbaserade kliniska riktlinjerna vid MMC med
den strukturerad uppfoljning som rekommenderas vid RMB hos barn finns pa
http://www.fysioterapeuterna.se/Professionsutveckling/Riktlinjer/ _och via lank  fran
WWW.mmcup.se

Infor 2014 sattes malet att ha genomfort och rapporterat en bedémning vardera av barnen fodda
2012-2013 och hélften av fodda 2007-2011. Dérefter skulle undersokningsintervallen for
respektive alder foljas, forutsatt att respektive landstings habiliteringsorganisation valde att
delta i MMCUPs fysioterapidel.

Sedan sjg/ft formuléret blev tillgangligt i december 2013 har 58 formuldar med funktionsstatus
for 41 barn lagts in i systemet. Tva av dessa 41 barn hade annan ryggmargsavvikelse &n
ryggmargshrack men har mojlighet att foljas pa samma sétt.

Inmatade sjg/ft-bedomningar, antal per landsting
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http://www.fysioterapeuterna.se/Professionsutveckling/Riktlinjer/
http://www.mmcup.se/

Fysioterapeuter/sjukgymnaster i Skane star for den storsta andelen av inmatade formular och
bland de skanska patienterna finns det tva som har tre matningar och 12 som har tva matningar
registrerade i databasen.

Vaésterbotten &r det 1an har storst andel barn (8 av 8) bland de som &r fédda 2007 och senare
som har sjg/ft bedomning inmatad i databasen, Skane har 15 av 22, Blekinge har en av tva,
Dalarna har en av tre, Gavleborg en av fyra, Orebro en av fem och Stockholm en av 14. Manga
lan har annu inte kommit igang med inmatning av sjg/ft bedémningar.

Antal inmatade sjg/ft formular utifran fodelsear
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MMCUP har som avsikt att erbjudas till samtliga personer med MMC i Sverige och i férsta
hand har aldersgruppen fodda 2007 och senare prioriterats.

Antal bedomningar per muskelfunktionsniva
16

14
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10

o N B O ©

| 1] |} \Y Vv ingen uppgift

Muskelfunktionsnivad |: sacral, 1: 1ag lumbal, lll: mellanlumbal, IV: hog lumbal samt
V: hég lumbal/thoracal
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Muskelfunktionsnivan (Bartonek et al 1999) har betydelse for utvecklingen av
forflyttningsformaga och motoriska vardagsaktiviteter. Spasticitet, smarta och ledrorlighet &r
andra kroppsfunktionsvariabler som kan ha betydelse. Det ska bli spdnnande att folja detta i en
population barn med RMB och lara mer om samband mellan olika insatser, symtom och
funktion.

Okad tonus i benen fanns rapporterat vid 12 bedémningar och balhypotonus vid 14.
Ortosanvandning rapporterades hos 40 personer och korsettanvandning rapporterades hos fyra,
samtliga fyra var fodda 2008.

Hudirritation/ sar (de senaste 4 veckorna) | de 58 fysioterapiformuléren angavs vid fyra
bedémningar att hudirritation/sar hindrade ortosanvandning och i 8 bedémningar fanns
hudirritation/sar som inte hindrade ortosanvandning. Hudirritation/sar har uppstatt efter
korsettanvandning enligt en rapport. Sju rapporter angav hudirritation/sar som inte var
relaterade till varken ortoser eller korsett.

Hudirritation/sar fanns i 13 bedémningar for barn fodda 2007 och senare, och i tre
beddémningar for de aldre barnen.

Smarta | FT-formularet finns nio rapporter dar barnet/patienten eller anhorig anger smérta

vid det specifika bedémningstillféllet, for 46 bedomningar anges att personen inte har smérta.
Sju av de nio bedémningarna dar man angivit smérta var for barn fodda 2007 och senare.
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Operationer

De forsta internetbaserade operationsformuléren i MMCUP 6ppnades for inmatning april 2014,
Fram till och med 2013 registrerades operationer av koordinator och neuropediatriker pa papper
och for 2014 i MMCUPs internetbaserade operationsformuldr. Operat6rerna planerar att sjalva
registrera framover. Uppgifter fran tidigare pappersformular med ortopediska, neurokirurgiska
och barnkirurgiska operationskoder och datum ocksa lagts in i den nya databsen i de flesta
regionerna for barn fodda med RMB 2007 och framat. | féregaende arsrapport redovisades
operationer fram till och med 2013.

Sextioen operationer utfordes under 2014, och totalt 223 operationstillfallen under tidigare ar
fanns inmatade i MMCUP for de 133 barnen med RMB fodda 2007-2014. |

sjukvardsregionerna Stockholm och Uppsala-Orebro ar uppgifterna inte fullstandiga enligt
respektive koordinator/neuropediatriker.

Antal operationer under 2014 per sjukvardsregion for
barn med RMB fodda 2007-2014

‘“.I ‘I. |||‘||
N uo SO \Y S

H Primdrop M Shuntop Dekompr ® Avfjattring ® Uro Ort

()}

N

N

o

Sthim

Antal barn med MMC/lipoMMC fédda 2007-2014 (n=129) som rapporterats ha genomgatt
neurokirurgiska, barnkirurgiska (uro) och ortopediska operationer i respektive sjukvardsregion under
ar 2014 N=Norra, UB=Uppsala-Orebro, Sthim= Stockholm inkl Gotland, SO =Sydéstra, V=Véstra, S=Sodra svr

Neurokirurgiska operationer var vanligast och utférdes vid 43 operationstillfallena. Femton var
operationer pa sjalva bracket (“primiroperation”) och inkluderade reoperationer, totalt
opererades 11 barn. Tjugo av operationerna gallde shuntoperation av hydrocefalus hos 12 barn.
Tre barn opererades med occipitocervikal dekompression av hjarnstammen och fyra barn med
avfjattring av ryggmargen.

Av de 13 ortopediska operationerna i denna aldersgrupp var atta ryggortopediska. Atta
barnkirurgiska/urologiska operationer och andra atgarder under narkos rapporterades.
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Vuxna

MMCUP byggs upp sa att personer med spinal dysrafism och hydrocefalus ska kunna féljas
aven som vuxna. Samordning av forebyggande och behandlande insatser kravs under hela livet.
En arbetsgrupp inom vuxenhabilitering/rehabilitering har utformat en basal tvarfacklig
genomgang med formulér i samrad med brukare.

Brukarmedverkan

Patientforetradare har funnits med fran borjan i MMCUPs styrgrupp och under 2013 och 2014
deltagit i olika aktiviteter for brukarmedverkan i kvalitetsregister. De deltog hdsten 2014 i
utbildning av patientforetradare tillsammans med tre unga vuxna fédda med ryggmargsbrack.
Under 2015 kommer brukar-arbetsgruppen att utvidgas med fler vuxna fédda med RMB.
Gruppen oOnskar fa igang registerstudier for att lara mer om vuxnas med RMB
levnadsomstandigheter, utdver att fa igang uppféljning enligt MMCUP &ven inom
vuxenverksamheter.
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Vardprogram och kvalitetsregister

= MMCUP

Uppftoljningsprogram vid
spinal dysrafism och hydrocefalus

FoUl

Beslutsstod fir
behandling av A
den enskilda personen process-stid i verksamheter

- listor planerade undersdkn,
insatser, aterbesok

! Mationellt kvalitetsregister fir
uppfaljning av verksamheter

2010, Jan 2071, pn AA101-0011
M Joneson

2011, apl 2011, e Q101013345
M Harkisan
A9, juli 02, uk 04i1506-1234
S Puitarsaon
21, awgy 2. mag 11010143345

M Karkisan

Kvalitetsregistret MMCUP byggs upp for att stddja verksamheter att tillampa de
evidensbaserade riktlinjer (uppfoljningsprogrammet MMCUP”’) som utformats for personer
med ryggmargsbrack, andra medfodda/tidigt forvarvade ryggmargsskador och tidigt forvarvad
hydrocefalus. Registerdata ska kunna anvandas ocksa for forskning och utveckling, samt i
vardens forbattringsarbete. MMCUP planeras inkluderade foljande diagnosgrupper

Ryggmaérgshbrack (MMC/lipoMMC) — Prio 1 — start 2011 p4 papper; Start "nya MMCUP” nov
2013. 821 personer 0-27 ar i Sverige 2013; prevalens 1,46/10 000 barn 0-7 ar 2014 och
3,4/10 000 tondringar/vuxna 16-27 ar. Ca 15 barn med MMC tillkommer per ar.

Annan medfadd eller tidigt forvarvad ryggmargsskada (fore 15 ars alder)
Tillsammans minst 40 nya per ar i Sverige (uppskattad incidens)

Medfddd eller tidigt forvarvad hydrocefalus utan MMC
Minst 45 per arskull i Sverige (uppskattad incidens)

Antalet aldre vuxna fodda med ryggmargsbrack ar flerfaldigt hogre &n antalet barn/unga.

Troligen finns runt 12000 personer i Sverige med nagon av ovanstaende diagnoser, inraknat
alla aldrar.
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Oversikt - inmatningsformulir och utrapporter

Hé&mtar pnr, landsting
diagnos-kategori till alla
formulér

RMB=ryggmargsbrack
- synonymt med
MMC eller lipo-MMC

Inmatningsformular

Rapporter

Deltagare MMCUP
Klart nov 2013

Neuro_forsta
1.RMB_neo

2.Hydrocfalus
3.Annan spinal

4.RMB_aldre
1-3 klart 2013
4- pa papper

Fysioterpi (FT)
Klart 2014 1 arlig us;
<7 ar 2ggr/ar

OP NK, Uro, Ort,
Ovrig op

Oversikt + specifik op
Klart april 2014

Uroterapi
Upprepas enligt basprogram
Oppnas 2015-10-15

Uro-tarm lab
Upprepas enl bed-plan
Oppnas 2015-10-15

Bilddiagnostik_ort,
neuro-NK Upprepas enl
bed-plan 2016

Uppfoéljning_neuro
Upprepas enl bed-plan
2016

Kognitiva funktioner
Bestalld 150921

Arbetsterapi

aktivitet, funktion
Best 150921

Patientens egen
PREM, PROM - HRQoL

EQS5D; delaktighet
EQS5D bestalld 2013,
2016

Vissa variabler rapporteras endast i registren
HabQ, Svenska ryggregistret och RiksSar.

Beddmningsplaner (process):
Fysioterapi kiart 2014
Basprogram_uro Hasten 2015
Neuro_ort_bild 2016

Kogn Bestalld 150921

PROM 2016

Individuell
rapport/bedémning:
Fysioterapi kiart 2014
Uro-mott och uro-lab 151015
Neuro vinter 2015-2016

Kogn Bestalld 150921

PROM 2016

Individuella rapporter m
historik och varningsljus:
Fysioterapi Bestalld 150921

Uro 151015

Ort-NK-Neuro hest-vinter 2015-2016
Smf m plan for atgarder och
uppfoljning 2016

Dynamiska rapporter per
sjukvardsregion(SVR) och per
landsting - hela landet som jamforelse,
process- och resultatmatt Bestalld 150301
Personer med RMB, foddda =>2007:
1. Antal samt prevalens per 10000
(med 95% CI) foljda i MMCUP
2. Andel RIK/4tim-obs neon
3. Andel med resp. utan shuntop HC
4. Andel med sjukgymnbed enl
beddmningsplan
5. Andel med uroterapeutbed enligt
bedémningsplan
Andel med neurologbed enl plan
Andel med genomgangna
slutnings-, shunt-, fjattring-,
chiari-, ortoped-, uro-op vid 5, 10,
15 ars alder, och antal op per
opererat barn
8. Antal av ovanst op och re-op vid
resp NK, ort, barnkir-klinik
9.  Andel utan trycksar; andel med
trycksar kategori 3-4.
10. Antal avlidna per SVR
Personer med RMB => 18 ar:
1. Antal fdljda i MMCUP
2. Andel som har ”samordnande
verksamhet”
3. Andel utan trycksar; andel med
trycksar kategori 3-4.
4.  Andel med uroterapeutbeddmn

No

[av)




Kvalitetsindikatorer

Resultatmatt- MMC:
1. Overlevnad — dodsfall — forebyggbara dodsorsaker
2. Lag eller ingen forekomst av specifika helt eller delvis "undvikbara™ komplikationer:

A. Akutbesok/ sjukhusvard/dadsfall p.g.a. latexallergisk reaktion

B. Akutoperation p.g.a. shuntdysfunktion vid for kort shuntkateter

C. Akutbesok/sjukhusvard/nyforvarvad funktionsnedsattning/dodsfall p.g.a. felsvaljning-
kvavning eller annan hjarnstamsrelaterad dysfunktion och p.g.a. shuntdysfunktion.

D. Njursvikt som kraver dialys eller transplantation hos personer som haft bra/battre
njurfunktion nér de flyttat in i respektive landsting.

E. Forekomst av nagot trycksar, och lakningstid vid forekomst trycksar
3. Andel med normal njurfunktion (korrigerat for alder, kon och funktions/skadeniva)
4. Andel som inte uppger ndgon smarta, och andel med smarta som hammar
vardagsaktiviteter eller somn (standardiserat for case-mix; alder, kon och
funktions/skadeniva)
5. Andel utan fetma eller svar undervikt
6. Andel som inte blir socialt isolerade p.g.a. av t.ex. tarminkontinens; andel som kan delta i
arbetslivet, idrott mm
7. Upplevd vardagsfunktion, trygghet och nojdhet; halsorelaterad livskvalitet

8. Kostnader for undvikbara komplikationer (se punkt 1 - t.ex. plastikkirurgi, amputationer,
dialys, njurtransplantation)

Processmatt - MMC:

1. Andel barn, tondringar och vuxna, som foljs av namngiven "samordnande verksamhet"

2. Andel som far neonatalt omhandertagande av specialiserat MMC-team.

3. Andel personer som har tillgang till uro- eller tarmterapeut for uppféljning av blas- och
tarmfunktion

3. Andel personer som undersokts enligt nationella riktlinjer "basprogram for
urologisk/uroterapeutisk uppféljning"

4. Andel personer som foljts upp enligt de nationella riktlinjerna betraffande motorisk
funktion, styrka, ev. felstéllningar i leder och rygg.

5. Andel personer som under senaste aret intervjuats angaende smarta

6. Andel personer med genomford uppfoljning enligt basprogram ortopedi med bedémning av
ortoped.

7. Andel personer som far sammanfattande lakarbedémning av 2-5 ovan enligt riktlinjerna.
8. Andel operationer forgangna av angivna operationsindikationer enligt riktlinjerna.

9. Lag andel re-operationer pa grund av t.ex. materialproblem, ruptur-lackage, blédning och
infektioner vid forsta operationen av ryggmargsbracket; shuntoperationer; dekompression av
hjarnstam; vissa urologiska och ortopediska op.
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Mal for ar 2014 - hur gick det?

For barn fodda med ryggméargsbrack 2007-2013

Allt material fran tidigare databas och pappersformulér ska vara inmatat i den nya
databasen (MMCUP_deltagare, MMCUP_neuro_forsta RMB) - malet uppnétt
Samtliga ska ha erbjudits deltagande i uppfoljningen — klart sé vitt vi vet t.o.m. fédd 2013
Deltagare - tdckningsgrad > 95 % - uppnétt

Neonatalformular/"forstaformular” for alla nyfédda och nyinflyttade — ett av 133 saknas
Operationer (NK, ortopedi, urologi/barnkir) till och med 2013 - kiart

Uppf6ljning och registrering av motorisk funktion enl. sjukgymnastbedémning for alla

fédda 2012-13 och dver halften i kohorten fodda 2007-2011 *for de habiliteringar som
valjer att g& med i MMCUP” - malet inte uppnatt

18-aringar, dvs fodda 1995-1996

Ovrigt

Samtliga ska ha fatt information om MMCUP innan de lamnar
barnsjukvard/barnhabilitering, och om de sa dnskar ska "MMCUP_deltagare” , EQ5SD

och neuro_forstaformulér for aldre/vuxna fyllas i — mélet inte uppnatt

Process for framtagning av nytt register enligt RCSYD Klar for ytterligare resterande
inmatningsformular — detta mal formulerades 2013 — &r inte uppnétt.
Tre ut-rapporter ska vara fardigdesignade — malet inte uppnéatt 2014

Minst en publicerad vetenskaplig artikel och minst en inskickad — malet uppnaétt.
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Mal for ar 2015 - 2016

Alla som féljs av MMCUP
- Personer fodda med ryggmaérgsbrack och bosatta i Sverige ska ha en utsedd
samordningsansvarig habilitering eller enhet inom halso- och sjukvarden.
Malniva for barn 100 %. Aktuell situation for ska vara kartlagd for alla.
- Inga forebyggbara dodsfall
- Ingen funktionsforlust p.g.a. for hogt intrakraniellt tryck vid hydrocefalus/shuntsvikt
- Ingen forvarvad njurskada som kraver dialys eller njurtransplantation (Sverigefédda)

For barn fodda med ryggméargsbrack 2007-2015

- Samtliga ska ha erbjudits deltagande i uppféljningen

- Deltagare - tdckningsgrad > 98 %

- Neonatalformular/"férstaformular” fér > 95% av alla nyfédda och nyinflyttade.

- Operationer (NK, ortopedi, urologi/barnkir) rapporterade > 95%

- Understkning och bedémning av fysioterapeut inférda i journaler och MMCUP for
alla fodda fran och med 2012 och éver halften fodda 2007-2011 med planerade
bedémningsintervall. Detta mal géller for de landsting dar habiliteringen véljer att
delta i MMCUP.

- Undersokningar och bedémning enligt uroformular for alla fodda 2014 och framat
inforda i journaler och MMCUP med intervall enligt uro-basprogrammet

18-aringar, dvs fodda 1997-1998
- Samtliga ska ha fatt information om MMCUP innan de lamnar
barnsjukvard/barnhabilitering, och om de inte avbojer fylls foljande formular i:
"MMCUP_deltagare” , EQ5D och neuro_forstaformuldr RMB_&ldre

Vuxna
- Utbildningsdag om MMC hos vuxna
- Minst tva landsting ska ha pabdrjat uppfoljning av vuxna med MMC
(MMCUP_deltagare, neuro_forstaformular RMB_é&ldre och EQ5D)

Ovrigt

- Projektplan och etikansokan Klar till projekt for att bedéma antalet vuxna med MMC i
Sverige med hjalp av andra nationella register, i forsta hand slutenvardsregistret.
- Minst en publicerad vetenskaplig artikel och minst en inskickad under aret.
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