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Forord

MMCUP utvérderar ett uppféljningsprogram med samma namn for personer fodda med
ryggmargsbrack, forkortat RMB, idag en séllsynt diagnos. Myelomeningocele (MMC) &r den
allvarligaste formen av RMB. Forkortningen "MMCUP” star for ”Uppfoljningsprogram for
MMC och annan spinal dysrafism”, och inkluderar alla typer av medfédda ryggmaérgsskador.

Registret och uppféljningsprogrammet &r utformat av ett nationellt natverk personer i olika
yrkesgrupper. Natverket innehaller ocksa representanter fran berérda patientféreningar och
tillsammans arbetar vi for att forbattra och kvalitetssakra varden vid ryggmargsbrack.
Tvarprofessionella evidensbaserade riktlinjer for uppfoljning och behandling vid RMB/MMC
har utformats, se lanksamling pa hemsidan, mmcup.se.

Registret ar utformat for att strukturera och ge aterkoppling av insatserna for enskilda och
grupper av patienter med RMB, sa att vard och uppféljning enligt rekommendationerna
underlattas, och for att ge underlag till forbattringsarbete. For den enskilda deltagaren/patienten
ger den strukturerade uppfoljningen mojligheter att folja den egna hélsan och funktionen éver
tid.

Det finns stort behov av att samla kunskap om RMB/MMC, da evidens saknas for manga
behandlingar som genomfors. | natverket finns mangarig erfarenhet av. MMC och flera
fortsatter arbeta efter pensionsaldern. Nya medarbetare i barnsjukvard/habilitering kan genom
MMCUP och av MMC-natverket framtagna behandlingsriktlinjer ta del av tidigare erfarenhet
och insamlad kunskap. Sjalva kan de endast fa begransad erfarenhet p.g.a. att incidensen MMC
har minskat kraftigt under senaste decennierna. Ett stort antal nya dverlevare med MMC som
ar vuxna ar en for vuxenverksamheterna relativt okand diagnosgrupp.

Behoven av halso- och sjukvard ar komplexa, och flertalet personer fodda med MMC har
funktionsprofil som gor det svart att uppna foljsamhet till nédvandig egenvard och planerade
kontakter. Vuxna med MMC behdver ndgon person som koordinerar sjukvardskontakter och
foljer upp de egenvardsinsatser som kréavs for bevarad halsa.

De forsta kliniska riktlinjerna for RMB/MMC publicerades 2009, uppdateras och kompletteras
efterhand och finns nu for bade barn- och vuxenverksamheter, se lankar fran mmcup.se.
MMCUP 4r ett nationellt kvalitetsregister sedan 2012. Under ar 2020 kommer vi att ha inbjudit
alla personer med RMB i aldrarna 0-18 ar med RMB for uppféljning med stod av MMCUP:s
program, dér behandlingsinsatser, hélsa och funktion foljs i registret. En betydande andel av
alla vuxna med RMB féljs nu ocksa i MMCUP.

Arsskiftet 2018/2019 var vi 338 personer inom olika specialiteter och professioner som
arbetade enligt MMCUP: s uppfdljningsprogram och knappade in uppgifter i kvalitetsregistret.
Totalt fanns drygt 5000 olika formuldr inmatade for 704 patienter i MMCUP augusti 2020. Det
finns nu, da flera av formularen varit i bruk flera ar, méjligheter att med hjélp av MMCUP-data
ge faktaunderlag infor fortsatt utveckling av halso- och sjukvarden for personer med
ryggmargsbrack. | den har arsrapporten beskrivs en mindre del av det hittills samlats i registret.

Med varmt tack till alla er som samverkar dver hela landet i detta arbete!
Lund september 2020, Centrala arbetsgruppen i MMCUP/Lena Westhom, registerhallare


http://mmcup.se/
http://mmcup.se/

MMCUP MAL

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 sakra vard av hog standard over hela landet

Malet med MMCUP ér att personer fodda med ryggmargsbrack (RMB) i alla aldrar ska fa bra
vard var man an bor i landet. RMB é&r en sallsynt diagnos, och med ett komplext och
svaroverskadliga behov vad galler halso- och sjukvardsinsatser.

Kvalitetsregistret ar kopplat till en strukturerad, livslang uppfoljning av liten grupp personer
med hogt sjukvardsutnyttjande. Allvarliga komplikationer inom flera olika kroppsfunktioner ar
vanliga, komplikationer som medfor sénkt 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
ryggmargshrack medfor uppféljningen tidig upptéckt av begynnande komplikation som kan
avhjalpas med en liten behandlingsinsats, istéllet for en mer omfattande och mindre effektiv
behandling vid redan intraffad komplikation.



Kortfakta om MMCUP

Initierat 2004 av ett nationellt tvarprofessionellt, specialitetsovergripande natverk for
ryggmargsbrack inklusive patientrepresentanter. Féljande omraden prioriterades:

1. Transition — inventera behov av insatser i vuxen alder for tonaringar med ryggmargsbrack
2. Skapa evidensbaserade kliniska riktlinjer

3. Uppfoljningsprogram/kvalitetsregister

Tonarsinventeringar 15 - 18-aringar med MMC bosatta i Sverige 1 juli 2004, 2008, 2012, 2016
och den sista 2020 pagar. Darefter har hela populationen fodd 1986-2020 inventerats och denna
totalpopulation kan efter separat etikprovning och tillstand féljas fortsattningsvis i MMCUP
och nationella halsodataregister.

Evidensbaserade kliniska riktlinjer vid MMC fran olika specialiteter och professioner
publicerades for barn 2009 och for vuxna 2018 och kompletteras och uppdateras efterhand
dérefter.

Uppfdljningsprogram MMCUP baseras pd rekommendationer i de Kliniska riktlinjerna.
Registret MMCUP ska gora det enklare att folja riktlinjerna och ska anvandas for beddmning
av olika insatsers effekt och av vardkvalitet.

Mal med MMCUP
 att forhindra uppkomst av skador och funktionsforluster
 att identifiera effektiva behandlingsmetoder
* att sdkra vard av hog standard éver hela landet

Ryggmargsbrack, RMB (inkluderar MMC, lipo-MMC och myeloschisis) &r prioriterad diagnos
i MMCUP. Aven andra medfédda ryggmargsskador f6ljs (annan spinal dysrafism).

Finansiering SKL och staten med startbidrag 2011, nationella kvalitetsregistersatsningen 2012-
2016, fortsatt stod 2017-20. MMCUP ar certifierat som niva-2-register fr.o.m. 2019 (niva 3
2013).

Centralt personuppgiftsansvarig myndighet (CPUA) ar Region Skane, dar MMCUP ar anslutet
till registercentrum syd (RCSYD) och ligger pa dataplattformen 3C. Ingar i NPO (nationellt
programomrade) neurologi.

Anslutningsgrad: Samtliga sex universitetssjukhus med barnneurokirurgi. Habiliterings-
organisationerna i samtliga 21 l&an

Tackningsgrad 94 % for barn 0-12 ar med RMB 2019. Data fran inventeringar 2004-2016 ger
tackningsgrad under 2019 till 84 % av 18-21 aringar med RMB, och 46 % av 22-35 aringar.

Storlek Arsskiftet 2019/2020 deltog 629 personer med RMB i MMCUP, 330 barn och 299
vuxna. Drygt 5000 inmatade MMCUP-formulér, varav cirka halften var operationer;
neurokirurgiska, sarskilt av hydrocefalus, ortopediska och urologiska operationer.



Ryggmargsbrack (RMB) - olika namn
Spina bifida (SB) Spina bifida cystica (SBC)
Myelomeningocele (MMC)

Spinal neuralrorsdefekt/NTD

Det finns manga benamningar for ryggmargsbrack. Termen spina bifida (SB) anvands ofta,
men kan inkludera ocksa andra typer av neuralrérsdefekter (neural tube defects/NTD) utdver
MMC/lipo MMC som vi i Sverige inkluderar i termen ryggmargsbrack. Ofta anvands de olika
termerna i rubriken ovan synonymt med varandra, men det finns skillnader.

Spina bifida betyder egentligen bara tu-delad ryggrad, att ryggkotorna inte ar helt slutna. Man
kan ha sadan ej helt slutna ryggkotor utan nagra som helst besvar om ryggmargen inte &r
paverkad. Det ar narmast att betrakta som en normalvariation; vid ryggrontgen kan man se ej
slutna ryggkotor hos ca 8 % av alla manniskor.

| Sverige anvander vi termen ryggmargsbrack (RMB), under 1960 - 1980-talen SBC (spina
bifida cystica), som inkluderar Oppna, ej helt hudtickta myelomeningocele (MMC,
myeloschisis) och lipo-MMC, som brukar vara hudtidckta. Som namnet myelomeningocele
anger innehaller ett MMC ryggmarg (myelo) och ryggmérgshinna (meningo) som ligger i en
utbuktning/cysta/brack (cele) ibland tillsammans med fettvavnad (lipom).

graviditetsveckan. Ordet myeloschisis betyder att ryggmargen inte har slutit sig till ett ror i hela
sin langd. Myeloschisis kan ligga i hudplanet utan bracksack, men rdknas dnda som ett
myelomeningocele/MMC. Det finns ett stort antal olika varianter av neuralrorsdefekter, sa alla
klassifikationer blir forenklingar.

Myeloschisis
Oppet MMC

Myelomeningocele, MMC, 6ppet,
ej hudtackt ryggmargsbrack

Hudtackt rygg(lr::lr'ai?(r:a)ck me lipom ] MyelOSChiSiS.
oppet MMC
I MMCUP delar vi in de olika neuralrorsdefekterna i

» Oppna, €j helt hudtackta RMB (MMC eller myeloschisis)

» Hudtéckta RMB med subkutan utbuktning (MMC/lipo MMC)

+ Annan spinal dysrafism (hudtackt forandring med hudmarkor, t.ex. hartofs eller
pigmentflack, vanligen ingen bula).




De icke hudtackta (6ppna) ryggmargsbracken och de hudtackta med subkutan utbuktning &r
oftast kliniskt uppenbara och latta att diagnostisera hos det nyfédda barnet, medan de hudtéckta
utan subkutan utbuktning inte sallan upptécks senare, ofta vid MRT-undersokning av
ryggmargen p.g.a. nytillkomna symtom fran fétter eller urinvégar.

Las mer om klassifikation av neuralrorsdefekter i det nyskrivna kapitel 2 i kliniska riktlinjer vid
RMB, som nas via hemsidan mmcup.se Oppna, ej hudtackta RMB ar den allvarligaste typen
av spinal dysrafism, oftast associerad med avvikelser i hjarna och hjarnstam, samt hydrocefalus.

Ryggmargsbrack medfor olika grad av svaghet/férlamning och kénselnedsattning i nedre delen
av kroppen. Férutom fel anlagd ryggmarg finns vid ryggmargsbrack oftast medfodda avvikelser
i hjarna och hjarnstam, hydrocefalus (vattenskalle) och Chiari Il-missbildning, dar delar av
lillhjarnan &r neddragen genom stora nackhalet till halsryggraden. Detta och att ryggmargen
sitter fast i brackomradet och inte kan folja med i barnets langdtillvaxt (fjattrad ryggmérg) kan
orsaka forsamrad funktion eller svar smarta nar som helst under hela livet. Forsamring kan ofta
stoppas upp och forbattring ske med revision av hydrocefalus-shunten eller andra
neurokirurgiska ingrepp.

I princip alla med ryggmargsbrack har nagon grad av nedsattning av tarm- och
urinblasefunktion. Sarskilda témningsrutiner kravs for att ma bra och undvika skador i njurar,
urinvdgar och tarm. Oftast krdvs ren intermittent Kkateterisering (RIK) och regelbundna
lavemang/tarmskoljningar. Urin- och sérskilt avféringsinkontinens utgor ofta hinder for
aktiviteter och samvaro. Insatser som kan forbattra situationen finns vanligen, men alla erbjuds
inte detta.

Vid ryggmargsbrack uppstar ofta komplikationer, som kan komma plétsligt eller smygande,
men som ar mojliga att forebygga. Forsamrad syn, kognitiv formaga, gangférmaga, urin- och
avforingsinkontinens, njurskada, andningsstorning, trycksar som kan leda till amputation &r
exempel pa komplikationer som borde kunna forebyggas. Exempel pa dodsorsaker ar potentiellt
forebyggbara vid ryggmargsbrack ar shuntsvikt, sepsis (blodforgiftning) p.g.a. shunt- trycksars-
eller urinvagsinfektioner, andningsuppehall, svar skolios, och latexallergi.

Aven om den generella intellektuella nivan ofta ar god ar kognitiva svarigheter det som medfor
allra storst konsekvenser for deltagande i livets aktiviteter. Den exekutiva dysfunktionen
innebar svarigheter att t.ex. initiera och genomféra olika aktiviteter. Det svaraste for patienter
med ryggmargsbrack &r oftast att ta initiativ till och genomfora olika aktiviteter. Det géller
ocksa for att ta kontakt med sjukvard/habilitering, komma till avtalade besok och for egenvard.
Det blir ofta inte av. Ansvaret for samordningen och att uppféljningen kommer till stand for
vuxna med ryggmargsbrack behover darfor ligga hos professionen.

Livslang uppfoljning och insatser for att bevara kroppsfunktioner &r nddvandig (t.ex. for njurar,
hjarta-karl, nervsystem, leder, muskler, hud-trycksar, nutrition, endokrina funktioner, smarta,
kognitiva funktioner). Situationen &r komplex och uppféljningen av den enskilda patienten
behdver ske i samverkan mellan olika professioner och specialiteter. Forvéntad dverlevnad vid
ryggmargsbrack ar okand; den beror till stor del pa kvaliteten pa den forebyggande och
behandlande varden. Studier har visat att da samordningen av varden upphar, 6kar dodligheten
i denna patientgrupp. En stor amerikansk studie har nyligen visat att 34 % av alla vardtillfallen
pa sjukhus for vuxna med ryggmargsbrack orsakas av forebyggbara tillstand. Av de
vardtillfallen dar patienten avled var det 36 % som ansags ha orsakats av potentiellt
forebyggbara tillstand.


https://snpf.barnlakarforeningen.se/wp-content/uploads/sites/4/2020/05/tjugommcintroduktion.pdf

Forekomst av ryggmargsbrack i olika aldrar

Kunskap om aktuell forekomst av ryggmargsbrack (RMB) i olika aldersgrupper har saknats.
Fran att ha varit relativt vanligt under 1970 - 1980-talen da det foddes 60-70-80 barn om aret i
Sverige med RMB, sa klassas RMB idag som en sallsynt diagnos. Innan MMCUP kommit
igang visste vi inte hur ovanlig. Vi visste inte heller ndgot om dverlevnad.

Av fodda pa 1970-talet rapporterades ungefar 75 % uppna vuxen alder. Deras Gverlevnad
darefter och dverlevnad bland senare fodda med RMB ar i stort sett okand, eftersom ICD-
koderna for RMB eller ”Spina bifida” anvdnds ocksd for flera andra medfodda
ryggmargsskador, med annorlunda funktionsprofiler och prognos. De RMB som identifierades
under 1900-talets slut var vanligen 6ppna, ej hudtickta brack, myelomeningocele eller
myeloschisis och majoriteten (80 - 90%) hade ocksd behandlingskravande hydrocefalus
(vattenskalle). Hudtéckta defekter i ryggmargskanalen upplevs i kliniken nu vara vanligare &n
Oppna RMB. Siffror saknas.

Med hjalp av MMC-nétverket och MMCUP har vi kunnat ta fram tidigare okanda fakta om
forekomst av ryggmargsbrack i olika aldrar. Ett allt stérre antal personer med RMB deltar i
MMCUP (figur nedan).

Antal personer med RMB per fodelsearskohort,
foljda i MMCUP 2016 och 2020
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Figur. Antal personer med RMB per fodelsearskohort i MMCUP 1/8 2016 och 1/8 2020, samt
utvandrade/avlidna personer som tidigare deltagit i MMCUP per kohort

Antalet fodda med RMB i Sverige sjonk successivt fran drygt 90 barn om aret (incidens 9 per
10 000 fodda) i borjan av 1970-talet till omkring 25 barn om aret (incidens 2,5 per 10 000
nyfodda) vid millennieskiftet. MMCnatverkets inventeringar for att hitta alla 15-18aringar med
RMB i Sverige 2004, 2008, 2012 och 2016 har visat fortsatt sjunkande prevalens av RMB fran
3,75/10 000, via 3,38 och 3,07 till 2,45/10 000 (p < 0,001) mellan aren 2004 och 2016. Samtidigt
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sags sjunkande andel bland dem med RMB som hade shuntbehandlad hydrocefalus och 6kande
andel som kunde ga med eller utan hjalpmedel inomhus.

Tonarsinventeringarna har ocksa gjort det méjligt att félja dverlevnaden fran och med tonaren
och framat i vuxen alder i kohorterna fodda 1986 - 2001. Inventering pagar for att finna alla
ungdomar med RMB fddda 2002-06 bosatta i landet nu, 1 juli 2020. Dérefter har vi kunskap
om totalpopulationen barn 0 - 18 ar i Sverige.

Prioriterad kohort

Barn fodda med ryggmargsbrack fran och med 2007 ar prioriterad grupp i MMCUP. Denna
kohort var 2019 0 - 12 ar gamla och har foljts prospektivt fran fodelsen, eller for utrikes fodda,
fran ankomsten till Sverige. Diagnosgruppen &r latt for oss att finna, eftersom i princip alla
kraver insatser fran neurokirurgi och barnurologi och darmed far kontakt med
universitetssjukhusens MMC-verksamhet, MMCUP:s koordinatorer och neuropediatriker.
Nastan alla familjer till barn fodda med RMB viljer att lata barnen inga i MMCUP; 209 (94 %)
av alla 222 barn fodda 2007 - 2019 deltog i MMCUP.

De olika yrkesgrupper som efterhand kommit in i MMCUP har prioriterat att skapa fullstandig
tackning for de olika bedémningsformularen for de yngsta barnen fran och med den tidpunkt
da respektive yrkesgrupp borjat folja barn i MMCUP. Successivt har nu en databas byggts upp
med allt béattre anslutnings- och tdckningsgrad i det vi kallar PRIO-kohorten, barn med RMB
fédda 2007 och senare. /Lena Westbom



MMCUP 2019
Antal deltagare med RMB per lan

Landsting/region 0-9 10- 19- 31- Totalt
ar 18 30 77 2019
ar ar ar

Blekinge 2 6 4 2 14
Dalarna 5 12 1 0 18
Gotland 1 2 1 1

Gavleborg 1 6 0 0

Halland 8 5 8 5 26
Jamtland 0 4 4 6 14
Jonkoping 5 8 5 0 18
Kalmar 8 7 8 0 23
Kronoberg 3 4 6 15 28
Norrbotten 0 2 2 0 4
Skane 20 33 26 16 95
Stockholm 20 20 5 45
Sormland 9 12 4 25
Uppsala 3 6 7 18
Varmland 5 6 7 11 29
Vasterbotten 9 4 8 21
Vasternorrland 2 5 4 11
Vastmanland 2 4 5 18
Vastra Gotaland 21 23 46 46 136
Orebro 6 5 1 0 12
Ostergotland 11 14 15 21 61
SVERIGE 141 188 167 132 628

| tabellen ovan ingar alla personer med ryggmargsbrack i MMCUP som levde i Sverige 2019.
For jamforelse ses motsvarande antal under senaste aren. Fyrtiofem ytterligare personer med
ryggmargsbrack har tidigare foljts av MMCUP, varav 39 avlidit fore ar 2019 och 6 hade flyttat
ut ur landet.
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Kvalitetsindikator 1 - Samordnad vard

Denna kvalitetsindikator utvarderar rekommendation om samordnad vard vid RMB. Malet &r
att samtliga personer med ryggmargsbrack ska ha tillgang till samordnande verksamhet, helst
med en samordnande ldkare eller sjukskoterska. | rapporterna som nas via
ldnken “utdatarapporter” pa MMCUP:s hemsida kan man ta fram aktuella uppgifter. om ”Andel
personer med ryggmérgsbrack som har eller saknar samordningsansvarig verksamhet” per
lan/landsting/region/sjukvardsregion. Olika aldersgrupper och tidpunkter kan véaljas. Man kan
dven vilja diagnoserna “Annan ryggmairgsavvikelse” eller “Hydrocefalus utan
ryggmairgsavvikelse”, men dessa diagnoser ingar inte i mélindikator 1.

LanRegion

asimaniangs

Vastra Gotalands

Ostergétiands

Hela Sverige

10% 20% 30% 40% 50% 50% 70% 30% 90% 100%

Exempel pa utdatarapporter Mal 1, hamtad 2020-08-01: Ovan andel barn fédda 2001-2019 med
ryggmargsbrack som rapporteras ha, respektive inte ha samordningsansvarig verksamhet. Antal
rapporterade personer per ldn framgar i applikationen i en tabell under grafen. Totalt fanns enlig
dynamiska rapporten 279 barn med RMB som hade samordnande verksamhet, medan 12 inte hade
det och information om samordnande verksamhet saknades for 51 barn.
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LanRegion

Elekinge
Dalamas
Gotlands
Hallands
Jamilands
Jonkopings
Kalmar
Kronobergs
Norrbottens
Skane Andel personer dar
information saknas

Stockholms

. [T Andel personer som inte har
Sddermanliands samordningsansvarig
verksamhet

Uppsala Andel personer som har

samordningsansvarig

Varmlands verksamhet

Vasterbottens
Vastemorriands
Vastmanlands
Vastra Gotalands
Orebro
Ostergdtiands

Hela Sverige

0% 10% 208 0% 40% 50% 60% 0% 20% G0% 100%

Andel vuxna, fodda 2000 eller tidigare med ryggmargsbrack som rapporteras ha, respektive inte ha
samordningsansvarig verksamhet aug 2020. Figuren ovan omfattar 240 vuxna med RMB, av vilka 54
saknade samordnande verksamhet. For 49 saknades uppgift. Trettiosju av de 54 vuxna som
rapporterats sakna samordnande verksamhet bor i Skdne, dar vuxenhabiliteringen inte har nagot
medicinskt uppdrag, och darfor inte sjukskoterska eller ldkare i teamen.

Underlaget till de dynamiska rapporterna uppdateras fran MMCUP:s deltagarformuldr en gang per
manad, men graferna om Mal 1 innehaller dnda inaktuella uppgifter p.g.a. att manga deltagarformular
inte uppdaterats efter att personen ldmnade barnsjukvarden, da den samordnade varden oftast
upphor. Augusti 2020 ér det fortfarande 49 vuxna som har en barn- och ungdomshabilitering angiven
som samordnande verksamhet.
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Kvalitetsindikator 2 - Ratt diagnos

Vid 6ppna ryggmargsmissbildningar ar det vanligen l4tt att stélla diagnos i samband med forsta
operationen av det nyfodda barnet, da forandringen maste tackas med hud. MMC eller
myeloschisis (se sidorna 7-9) &r de dppna varianterna. Vid fordndringar som ar helt hudtackta
vid fodelsen kan det vara svart att skilja mellan olika typer av spinal dysrafism.
Magnetkameraundersékning (MRT) och uppgifter om neurologisk funktion, inklusive
paverkan pa urinblasa och tarm under forsta levnadsmanaderna fore operation kan behovas for
diagnostiken. Vid eventuell operation av forandringen kan neurokirurgen ocksa se vilken typ,
och ibland mer &n en typ, av spinal dysrafism det ror sig om.

Oppna ryggmargsbrack medfor vanligen en komplex sjukdomsbild med hdg komplikationsrisk,
mortalitet och en specifik kognitiv profil (se Kognition vid RMB, lank fran MMCUP:s
hemsida,). Hudtackta ryggmargsbrack och sarskilt andra typer av spinal dysrafism an
ryggmargsbrack ar erfarenhetsmassigt associerade med béattre motoriska funktionsnivaer, lagre
risk foér komplikationer och troligen mindre kognitiva funktionsproblem. Populationsbaserade
vetenskapliga studier av funktionsutvecklingen vid andra typer av spinal dysrafism &n 6ppna
ryggmargsbrack/MMC saknas sa vitt vi kanner till.

Det ar viktigt for individen att fa ratt diagnos och uppféljning anpassad till just sitt eget
hélsotillstand. | MMCUP vill vi faststalla typ av spinal dysrafism sa noga som mojligt i samrad
med regionklinikernas MMC-ansvariga neuropediatriker, neurokirurger och neuroradiologer.
Detta for att lara mer om varje separat tillstand, som ofta blandas ihop trots olika orsak, funktion
och prognos.

Morra
Stockholm

Sydastra

[T Mojligtmisstankt ryggmargsbrack!
meningocele

[T Hudtac dver ryggraden

Sddra

™ Oppet rygomargsbrack
(dvs. inte helt hudtackt)

Uppsala-Orebro

Vastra

Hela Sverige

0.0% 25,0% 50,0% 75,0% 100,0%

Graferna ovan (barn, f 2001-20) och 6verst nasta sida (vuxna, f 1941-2000) &r tagna fran dynamiska
rapporter Mal 2 och visar andel personer med kadnd typ av ryggmargsbrack som féljdes i MMCUP
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augusti 2020 bosatta i respektive sjukvardsregion (barn) eller 1an (vuxna). Barnens diagnos rapporteras
vanligen i samband med neonatalvarden pa universitetssjukhus, medan diagnos for dem som paborjat
MMCUP i vuxen alder huvudsakligen rapporteras fran respektive lans habiliteringsorganisation.

LanRegion

Blekinge
Hallands
Jonkdpings

Kalmar

ack dver ryggraden
Kronobergs ¥og

™ Oppet ryggmargsbrack
(dvs. inte helt hudiackt)

Skane
Sédermaniands
Ostergdtiands

Hela Sverige

0.0% 25,0% 50,0% 75,0% 100,0%

For utrikes fodda och vuxna saknas ofta uppgifter som behdvs for att bedéma typ av spinal
avvikelse. Andelen med oklar diagnos (mgjligt, misstankt RMB i graferna) ar darfor hogre
bland de vuxna an bland barnen. Det en forvanande stor andel av de vuxna som aldrig har
undersokts med MRT, ofta inte ens slatrontgen av ryggen, vilket tillsammans med bristande
kdnnedom om hur forandringen 6ver ryggraden sett ut fran borjan gor diagnostiken osaker. |
gruppen ospecificerade RMB/misstankt/mgjligt RMB kan det finnas personer med annan typ
av spinal dysrafism dn ryggmargsbrack. RMB &r dock den troligaste diagnosen vid hudtackta
forandringar, dar det finns samtidig shuntbehandlad hydrocefalus och den gruppen igar i
kategorin hudtackta RMB eller hudtickta brack i figurerna pa denna och foregaende sida.

Femtiosex personer med annan spinal skada sasom t.ex. tidigt forvarvad ryggmargsskada (3
barn, infektion, tumorer, trauma), fjattrad ryggmérg utan RMB (8 barn, 2 vuxna),
diastematomyeli (9 barn), spinal neuralrorsdefekt som del i syndromatisk spinal
dysrafism/caudal regression (9 barn). Flertalet med “annan spinal skada” har anmalts till
MMCUP med felaktigt RMB-diagnos, och fatt rattad diagnos i samband med MMCUP
genomgangen. Vuxna med andra spinala skador som ger symtom som vid ryggmargsbrack, kan
i barndomen ha fatt besked om att de har ryggmargsbrack. De har sedan sjalva uppgett detta i
kontakter med sjukvarden och har dirfor “felklassificerats”. Flera personer med kand annan
spinal neuralrérsdefekt/dysrafism har inkluderats i MMCUP for att underlatta den kliniska
uppfoljningen. MMCUP ar byggd for den diagnoskategorin ocksa, men annu saknas tillracklig
kunskap om dessa tillstand for att skapa specifika uppféljningsprogram for dem

Annu ar antalet deltagare for fa for att kunna jamfora hur diagnostiken fungerar i de olika
regionerna/landstingen. | aldersgrupperna fodda 2007 och senare har dock alla nyfédda och
nyinflyttade med ryggmargsbrack (RMB) foljts prospektivt for att halla full tackningsgrad, och
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vi har sett till att alla informeras om och inkluderas i MMCUP. Anda saknas uppgift om barnen
foddes med Gppet eller hudtackt RMB (mojligt/misstankt RMB i ovanstaende figur) dven bland
barn som &r fodda i Sverige och dar dessa uppgifter borde ga att fa fram.

Anslutningsgrad

Anslutningsgrad: Barnneurologi, barnneurokirurgi, barnortopedi och barnurologi vid alla de
sex sjukvardsregionala sjukhusen deltar. Habiliteringsorganisationerna i samtliga 21 lan deltar
i MMCUP.

Anvandare: 390 personer arbetade med MMCUP jan 2020, jamfort med 338 jan 2019.
Majoriteten var personer anstallda inom habiliteringsverksamheter, framfor allt fysioterapeuter
och arbetsterapeuter, men aven psykologer, ldkare och andra yrkesgrupper. Ungeféar 20 % av
anvandarna arbetade inom lans- och regionsjukvarden, dar flera olika specialiteter och
yrkesgrupper foljer personer med ryggmargsbrack i MMCUP. For vuxna med RMB ar det
habiliteringarna som foljer upp med stod av strukturen i MMCUP, som for vuxna &ven riktar
sig till primarvarden.

Tackningsgrad

| MMCUP fanns januari 2020 94 % av alla kanda barn 0-12 ar med RMB som bodde i Sverige
2019 (222 av 235).

Procedurer for bedémning av aktuell tackningsgrad

Koordinatorer och ansvariga neuropediatriker i samtliga sjukvardsregioner har varen 2020
kontrollerat att alla barn fédda med RMB/MMC fatt erbjudande om uppféljning enligt
nationella riktlinjer for ryggmargsbrack och MMCUP.
Jamfort med operationskod ABE10 (primaroperation extirpation och plastik av

ryggmargsbrack) i Socialstyrelsens éppna statistikdatabas augusti 2020, fanns i MMCUP minst
samma antal barn per kon, fodelsear och region fédda 2007-2019. Antalet registrerade
operationer ABE10 var hogre i MMCUP. Vuxna med RMB f6ljs inte som barnen koordinerat
fran regionsjukhusen, och inte heller fran koordinerande kliniker pa andra sjukhus. | vissa lan
finns sjukskoterskor och lakare att tillga inom habiliteringen med kompetens for RMB.

Det ar inte mojligt att veta hur manga vuxna det finns med RMB i landet. Nationella
patientregister kan inte anvandas for att berdkna antalet vuxna med MMC, da studier visar
betydande 6verdiagnostik av MMC (ICD-10 kod Q05) (Rosenkranz-Brodin 2017). Manga med
ICD-kod QO05, diagnos MMC, Spina bifida, i journalerna har inte ryggméargsbrack.

Aven da man i kliniken ar klar 6ver vilken typ av spinal dysrafism som foreligger kan det vara
svart att vélja ratt kod i ICD-10. Jamforelser mellan MMCUP-data grundat pa personliga
kdnnedom om i princip alla patienter fodda med ryggmargsbrack och personer med 1CD-kod
for ryggmargsbrack (ICD 10 QO05) i journaler och patientregister har utférts. Ar 2014 fanns det
drygt dubbelt s& manga barn fodda 2007-2013 med ICD-10 koden QO5 Spina bifida i
patientregistret vid Socialstyrelsen som barn med RMB i MMCUP, trots att vi beddmer att vi
har kannedom om alla som fotts med ryggmaérgsbrack i Sverige sedan 2007.
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Aven i Socialstyrelsens sammanstalining av fosterskador finns det dubbelt sd manga nyfédda
med rapporterat ryggmargsbrack som i MMCUP. Samma skillnader mellan ICD-10 kod Q05
Spina bifida i nationella patientregister har ocksa visats i en publicerad studie fran Danmark
(Bodin et al 2017). Pagaende studier dar MMCUP, fodelseregistret med fosterskador,
patientregistret, dodsorsaksregistret har kombinerats avidentifierat pa socialstyrelsen efter
EPN-godkéannande inom ett forskningsprojekt (CP-NORTH) tyder pa samma Overdiagnostik
(a4nnu ej publicerat). Det &r fr.a. annan spinal dysrafism an ryggmargsbrack som klassificeras
som QO5 i patientregister/journaler, men inte i MMCUP.

Om antalet ungdomar 15 - 18 ar med MMC/RMB enligt tonarsinventeringarna 2004, 2008,
2012 och 2016 anvands i namnaren som matt pa totalt antal personer med RMB i respektive
kohort, sa deltog under 2019 84 % av 18 - 21 aringar med RMB i MMCUP och 46 % av 22 -
35 dringar.

Rapporteringsgrad

En del av de bedémningar som rapporteras in i MMCUP for barn och vuxna finns beskrivna pa
sidorna 22 och 32. | flera figurer och tabeller pa féljande sidor visas for varje lan/region vilken
andel personer i respektive kohort som behandlare i olika yrkeskategorier undersokt och
rapporterat till MMCUP fore ar 2020. Stora delar av uppfoljningsprogrammet och registret ar
I6per &ven utanfor regionsjukhusen, dvs. fra inom habiliteringarna, i de flesta 1an, men
fortfarande fanns under 2019 habiliteringar, kliniker och yrkesgrupper som &nnu inte arbetar
enligt MMCUP program och register.
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Antal nytillkomna personer i MMCUP

Antal nytillkomna deltagare, olika aldrar, i MMCUP per
verksamhetsar
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Under 2018 och 2019 avled fyra varav en knappt ett ar gammal och 6vriga i ung vuxen alder.
Tre av de avlidna hade RMB och shuntopererad hydrocefalus. Tio barn med RMB fdddes i
Sverige 2019 och sju 2018.

Barn 0-12 ar med ryggmargsbrack
PRIOKOHORTEN, epidemiologi

2019 fanns det i Sverige i medeltal 17 barn fédda med RMB i varje arskull fran 2007-2019,
varav i snitt fyra barn per arskull var inflyttade. | Sverige foddes det 2007-2019 i genomsnitt
atta barn per arskull med 6ppna och fem barn med hudtéckta RMB.

Sedan 2007 har i medeltal nio barn om aret fotts i Sverige med éppna ryggmargsbrack (MMC
och myeloschisis) och ytterligare fyra per ar med hudtiackta MMC/lippMMC. Incidensen av
RMB (d.v.s. MMC, myeloschisis eller lippMMC) bland barn fodda i Sverige 2007-2018 var
1,20/10 000 fédda i landet. Atta av de 164 barnen fédda i Sverige med RMB under denna period
avled fore 2018. Under 2019 har tio barn i Priokohorten med RMB tillkommit, varav sex ar
fodda i Sverige och ett barn har avlidit. | arsrapport 2017, sidan 12 finns uppgifter om
overlevnad bland barn och unga vuxna med RMB, baserat pA MMCUP-data 2007-2017 i
kombination med dddsorsaksregistret.
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Total prevalens 1 jan 2019 var 1,42/10 000, det vill s&ga antal barn med RMB fodda inrikes
och utrikes 2007 - 2018 som bodde i Sverige dividerat med hela befolkningen i samma alder.
Bland utrikes fodda var prevalensen 4,89/10 000, det vill saga drygt fyra ganger hogre an bland
Sverigefodda 1,14/10 000. Prevalens for inrikes fodda ar lagre dn incidensen pa grund av storre
befolkning i aldersintervallet &n fodelsetalen och till viss del ocksa p.g.a. hogre andel dodsfall
bland barn med RMB &n i befolkningen i dvrigt.

Barn fédda i Sverige
med RMB 2007-2018

Barn fédda med RMB
2007-2018

bosatta i Sverige

1 jan 2019

Incidens 1,20 per

10 000 fédda
95 % KI 1,02-1,38/10 000

Prevalens 1,42 per

10 000 bosatta
95 % KI11,23-1,52/10 000

Vart fjarde barn med RMB som bodde i landet 2019 var utrikes fodd (26 %), men med
betydande variation mellan olika l&n. L&gst var andelen utrikes fodda barn med RMB i
Stockholms 1an (13 %). | hela landet var vart tionde barn (9,4 %) fodd utrikes bland alla barn 0
- 12 ar bosatta i Sverige 2019. Att andelen barn med svara funktionsnedséattningar ar hogre
bland barn i Sverige som ar fodda utrikes, an bland de barn som &r foédda i landet, har visats
aven i tidigare studier. Av de vuxna med RMB i MMCUP var 8,9 % utrikes fodda.
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Andel ut- och inrikes fodda barn med RMB,
0-12 ar bosatta i respektive per lan 2019

SVERIGE (235)

9 = Gotland (<6)

8 = Kalmar (9)

7 = Kronoberg (6)

6 = Jonkoping (8)

5 = Ostergdtland (16)
4 = Sédermanland (12)
3 = Uppsala (6)

25 = Norrbotten (<6)
24 = Vasterbotten (13)
23 = Jamtland (<6)

22 = Vasternorrland (<6)
21 = Gavleborg (7)

20 = Dalarna (10)

19 = Vastmanland (<6)
18 = Orebro (11)

17 =Varmland (7)

14 = VG (41)

13 = Halland (10)

12 = Skane (35)

10 = Blekinge (<6)

1 = Stockholm (30)

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Annat land Sverige

Hela populationen barn med RMB fodda 2007-2019 och bosatta i landet ingdr i MMCUP:s
priokohort, sa den situation som beskrivs for den i hela landet &r sann, utan den snedvridning
som kan intraffa om undersokningsgruppen inte ar representativ for populationen. For att
vardera eventuella skillnader mellan regioner nar vi sa smaningom kan forsoka jamfora resultat
av vardatgarder behdver man dock ta hansyn till att sammansattningen av barn med RMB i
respektive region (case-mix) kan skilja sig at, och att antalet barn per SVR &r lagt; RMB ér ett
sallsynt tillstand. Regionala skillnader kan vara stora och &nda bero pa slumpen.

Typ av RMB

Personer fodda med 6ppna RMB har som grupp stérst medicinska behov och storst risk for
komplikationer. Oppna RMB é&r vanligaste typen av RMB hos barn fodda i Sverige, drygt sex
av tio barn (63 %) jamfort med knappt fem av tio (48 %) fodda utrikes. Bland utrikes fédda var
det ofta svart att sakert veta om bracket varit hudtackt eller dppet fran bérjan. Aven bland
enstaka inrikes fodda barn saknades den uppgiften, som framgar av figuren nedan.
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Typ av spinal dysrafism hos barn 0-12

SVERIGE (273)

9 = Gotland (<6)

8 = Kalmar (10)

7 = Kronoberg (9)

6 = Jonkoping (10)

5 = Ostergodtland (19)
4 = Sodermanland (12)
3 = Uppsala (7)

25 = Norrbotten (<6)
24 = Vasterbotten (13)
23 = Jamtland (9)

22 = Vasternorrland (<6)
21 = Gavleborg (7)

20 = Dalarna (10)

19 = Vastmanland (<6)
18 = Orebro (12)

17 =Vérmland (11)

14 = VG (45)

13 = Halland (11)

12 = Skane (46)

10 = Blekinge (<6)

1 = Stockholm (30)

ar i MMCUP 2019

0% 20% 40% 60% 80% 100%

m Oppet RMB  m Hudtickt RMB  ® Annan Spinal  ® Ospec RMB

Andel barn i landet med olika typ av spinal dysrafism. Totalt antal barn i MMCUP bosatta i respektive
region 2019 inom parentes.

Oppet och hudtickt RMB, respektive ospecificerat RMB. Med ospecificerad RMB menas i MMCUP att
att det ar okant om det ror sig om oppet eller hudtackt RMB vid fodelsen. | den ospecificerade gruppen
ingdr ocksa nagra fall, dar lakare inte har bekraftat RMB-diagnosen. Annan spinal betyder att barnet

har annan spinal dysrafism, det vill sdga det ar bekraftat att diagnosen inte &r ryggmargsbrack.

Drygt 50 barn med annan spinal dysrafism fédda 2007-2019 féljs i MMCUP, men ingar inte i den s.k.
PRIO-kohorten med RMB fodda 2007-2019.
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Antal inrikes fodda barn med RMB med och utan

hydrocefalus
30

25
20
15

10

Norra (17) Stockholm (26) Sydostra (21) Sédra (28) Uppsala-Orebro Vastra (38)
(36)

PRIO Inrikes fodda RMB+HC PRIO Inrikes fodda RMBejHC

Shuntopererad hydrocefalus (HC) eller ej bland barn med RMB fédda i Sverige 2007 - 2019
(priokohorten). Totalt antal barn i denna kohort bosatta i respektive sjukvardsregion 2019
inom parentes.

Samordning och kontinuitet mellan lakare/andra behandlare och patient ar A och O for att
varden av personer med RMB ska fungera bra. Varje ar fods sa fa barn med RMB i Sverige att
varje klinik och varje professionell person endast far enstaka barn att skaffa sig erfarenhet av.
Varje person med RMB behover dock ovanligt manga bedomningar och ingrepp. Eftersom 95-
100 % av barnen 2019 bodde kvar i den SVR dar de foddes har det hittills funnits god grund
for kontinuitet. Nu sker dock generationsvéxling bland professionella som f6ljt barn med RMB,
ofta sedan mitten av 1960-talet.
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Formular/bedémningar i MMCUP barn

Formular och schema for olika beddmningar som ingar i MMCUP vid RMB finns pa hemsidan
mmcup.se under rubrik “Formulidr” De bedémningar med tillhérande formular som ingar i
MMCUP for barn ar forutom deltagarformularet

* Neuroforsta formular 2.1 MMCUP neuroférsta RMB och 2.3 MMCUP neurofdrsta
aldre innehaller data om graviditet, forlossning och neonatalperiod, typ av RMB och
en del samtidiga diagnoser. 2.1 fylls vanligen i av regional barnneurolog i samband
med neonatalvarden pa regionssjukhuset, medan 2.3 MMCUP neuroforsta aldre fylls i
for dem som kommit in i MMCUP senare.

« Fysioterapeut, 3.0 MMCUP FT-formular for alla aldrar
* Arbetsterapeut, 6.2 MMCUP AT-formular,

« Operationer — 4.0 OP BAS + atta specifika OP-formular (NK1-5, Ort, Urol op, GI-
op, 6vrig op) fylls i enligt dverenskommelse lokalt av opererande enhet eller MMCUP
ansvarig inom resp SVR

* Uro-tarm: 5.1 MMCUP Uromottagning och 5.2 Uroundersokningar fylls i enlig lokal
overenskommelse i samband med bedémning av uroterapeut och
urolog/barnkirurg/lakare.

+ Psykolog, 6.1 MMCUP psykolog

De tva uro-tarmformularen introducerades november 2016. Organisationen vad galler uroterapi
for barn med RMB ser olika ut, ofta ar det uroterapeut i respektive landsting som ansvarar. Pa
andra hall ansvarar uroterapeut vid barnkirurgisk klinik eller regionhabilitering. Beroende pa
organisation bestdimmer man lokalt vem som ska fylla i de olika delarna av uro-formularen,
barnkirurg, lokal eller regional neuropediatriker och uroterapuet/sjukskéterska.

Barnneurologer och uroterapeuter som koordinerar MMCUP i respektive sjukvardsregion hade
2019 bedoémt och kompletterat data i MMCUP i storst andel av ”’sina” formulér; 93 % av barnen
i priokohorten hade ifyllda neuroférstaformulér och 84 % hade ifyllda uroterapeutformulér. Det
fanns vanligen mellan 4 och 10 formular per person; 53 % hade nagon FT-bedémning 19 %
hade AT- och 7 % hade psykologutredningar dokumenterad i MMCUP. Psykolog och
arbetsterapeutformuléren introducerades sent ar 2016 och annu &r det liten andel av barnen som
har inknappade bedémningar

Figuren pa motsatt sida visar hur stor andel barn med RMB fodda 2007 - 2019 som hade
beddmningar utforda av olika yrkesgrupper i MMCUP per region maj 2020. Totalt antal barn
I bosatta respektive region/lan inom parentes.

/Lena Westbom
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PRIOKOHORTEN, rapporteringsgrad
RAPPORTERINGSGRAD
Priokohorten fodda 2007 - 2019

Andel % barn med RMB fédda 2007-2019 med MMCUP
rapporter fran uroterapeuter och barnneurologer
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Andel % barn med RMB f 2007-19 som beddmts av resp
yrkesgrupp inom habilitering
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Rapporteringsgrad, alla barn med RMB 0 - 18 ar

Rapportering for aldre barn, barn med RMB fodda fore 2007 skulle startas efterhand som man
lokalt lyckats halla full tackning o rapportering i PRIO-kohorten. Som ses i nedanstaende figur
ar rapporteringsgraden hog dven arskullarna barn med RMB fodda fére 2007. /Lena Westbom

Andel % av 0-18 aringar med RMB med MMCUP-
beddmn av resp yrkesgrupp
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Rapportering - Fysioterapiformular alla dldrar
[ Annika Lundkvist Josenby

Sammanlagt finns 902 inmatade FT formular, varav knappt hélften (n=422) ar genomforda pa
personerna i den prioriterade kohorten det vill séga fédda 2007 och senare och 480 for individer
fodda 1945 - 2006.

Antal FT formular okar for varje ar, for 2020 finns hittills formular for de forsta fyra manaderna.

Bedémn_ar

250

200

150

Frequency

100

50

2008 2009 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020

Beddmn_ar

Figur: Antal inmatade FT formular per ar.

Matningar och status fran 704 personer finns i MMCUP, varav 648 har ryggmargsbrack och 56
har annan form av spinal dysrafism. Av personer med ryggmargshrack har 353 personer minst
ett FT formular fore 20-06-01. Det stora flertalet deltagare (61.8 %) har ett eller tva FT formuldr,
och 2,5 % av deltagarna har 8-10 FT formular inmatade i registret.

For att gora meningsfulla analyser av gruppdata fran FT formularen behdvs uppgifter fran fler
deltagare och for att kunna félja samma deltagare dver tid behdvs fler bedomningar fér samma
patient. Bedomningsintervaller for samtliga olika status och formuléar finns beskrivna i ett
korschema pa hemsidan.

26


http://mmcup.se/?attachment_id=1487

Antal Fodelsedr
formular  1940-85 1986-2000 2001-06 2007-12 2013-19 Totalt

1 36 48 20 22 13 139
2 8 20 25 16 10 79
3 6 7 16 14 7 50
4 3 4 12 7 5 31
5 0 2 4 13 7 26
6 0 0 2 5 5 12
7 0 1 0 4 2 7

8 0 0 0 0 3 3

9 0 0 0 2 2 4
10 0 0 0 0 2 2
Total 53(15%) 82(23%) 79(22%) 83(23%)  56(16 %) 353

Tabell: Antal FT formular per deltagare utifran fodelsear

Eftersom vardprogrammet knutet till MMCUP, rekommenderar regelbundet aterkommande
fysioterapeutiska uppféljningar, halvarsvis till arsvis for barn och tonaringar och vartannat ar
for vuxna, for att kunna detektera tidiga avvikelser i rorelsestatus, ar forhoppningen att
upprepade matningar for fler deltagare kommer att goras i storre utstrackning och pa sa vis ge
mojlighet att arbeta med att forebyggande insatser.

Muskelfunktionsniva (MFN) har funnits med i FT bedémningen sedan starten, men har sedan
2018 blivit obligatoriskt vilket ocksd medfort att alternativet ’full muskelstyrka” har lagts till
samt mojlighet att ange om nivan ar svarbedémd. Uppgiften ar nu mer komplett ifylld vilket
pa sikt mojliggor analys av olika utfall och resultat i forhallande till skade/funktionsniva att
anvandas i vidare analyser.

Det ar fortfarande sa att bedémning av MFN enbart gors i FT formularet, vilket innebar att
denna centrala uppgift saknas for halften av personerna som foljs i registret med andra formular.
Som tidigare har de tva storsta regionerna Stockholm och VG region lagst antal FT
bedémningar i forhallande till folkmangd.

Muskelfunktionsniva

saknas 0:ua* I: Sacral II: Lag lll: Mellan  1V: Hog V:thoracal Total

Norra 0 1 11 6 6 4 4 32
Stockholm O 0 0 0 0 2 0 2
Sydostra 3 1 9 11 10 13 10 57
Sddra 0 4 38 23 19 17 30 131
u-6 1 7 23 24 15 13 28 111
Viastra 0 1 4 6 2 2 5 20
Total 4(1%) 14(26%)  85(24%)  70(20%)  52(15%)  51(14%)  77(22%) 353

*= Fullgod muskelstyrka|

Tabell: Muskelfunktionsniva vid senaste FT bedémningen fordelat pa sjukvardsregionerna.
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De l&n som har rapporterat FT formulér for > 80 % av deltagarna, ar Dalarna (100 %), Uppsala
(89 %), Gavle (86 %), Sodermanland (86 %), Varmland (83 %) och Skane (82 %). Lan som
rapporterat FT formular for <10% av sina patienter ar VVastra Gotalands 1an (0 %), Norrbotten

(0 %), Gotland (0 %), Stockholm (4 %) och Kalmar (8 %).

Tabell: Deltagare per ldn/landsting med deltagare som haft minst en inmatad FT bedomning fore juni

2020.

Nej
1 = Stockholms lan 46
10 = Blekinge lan 6
12 = Skane lan 20
13 = Hallands lan 9
14 = Véstra Goétalands lan 146
17 = Varmlands lan 6
18 = Orebro lan 4

19 = Véastmanlands lan 13
20 = Dalarnas lan 0
21 = Géavleborgs lan 1
22 = Vasternorrlands lan 5
23 = Jamtlands lan 8
24 = Vasterbottens lan 1
25 = Norrbottens lan 4
3 = Uppsala lan 2
4 = S6dermanlands lan 4
5 = Osterg6tlands lan 18

6 = Jonkopings lan 15
7 = Kronobergs l&n 7

8 = Kalmar lan 22
9 = Gotlands lan 5
Total 351

Ja
2
11
94
20
0
29
10
6
19
6
6
14
12
0
17
24
49
6
26
2
0
353

Total
48
17
114
29
146
35
14
19
19
7
11
22
22
4
19
28
67
21
33
24
5
704
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Halsa och funktionstillstand - priokohorten 0-12 ar
/Lena Westbom

Vi véantar med att analysera data inmatade under 2019 och 2020 eftersom populationen ar sa
liten och det sker endast sma forandringar varje ar. | bérjan av 2019 fanns for 122 barn i
priokohorten. Alla har god njurfunktion. Inte heller andra barn i denna kohort har behovt dialys
eller njurtransplantation.

Urinbldsa och tarm - tomningsmetod

Av de 208 barnen 0-11 ar i priokohorten 2018 hade 161 (77 %) rapporterats betraffande
blastomningsmetod. | de SVR som har rapporterat uro-bedomningar for (nastan) samtliga i
priokohorten (Stockholm, SO, S) ar det ungefar samma andel som tdmmer bldsan med RIK via
uretra/urinroret (71-79 %), respektive kissar pa vanlig satt (21-24 %). Fyra barn i landet (2,3
%) anvande RIK via alternativ kanal, tre i vastra och en i Stockholms SVR. De har da opererats
med en Oppning pa buken dar de kan fora in katetern i for att tomma blasan.

Tarmtémningsmetod var rapporterad for 157 (75 %) av priokohortens barn. Majoriteten (68 %)
anvénde retrograd tarmskoljning, dvs lavemang via andtarmsOppningen. | priokohorten var det
framfor allt barn fodda med 6ppna RMB som anvénde retrograd tarmskéljning (80 %), jamfort
med 45 % hos dem med hudtackta brack. Vart fjarde barn (24 %) i hela priogruppen hade
avforing pa “vanligt” sitt, ndgra enstaka med hjalp av sma klysmata (medicin in via dndtarmen).
Sju barn (4,5 %) hade colostomi (’pase pa magen”). Tre barn av de 157 hade antegrad
tarmskoljning, det vill séga var opererade for att kunna ge sig tarmskéljning via en liten éppning
pa buken. Dessa tre barn bodde i Stockholm och i sédra Sverige.

Klara toalettbesoken sjalv

Av 127 lite aldre barn (6 - 11 ar) i priokohorten hade 93 (73 %) rapporterats betraffande
sjalvstandighet i toa-situationen. Ytterlighetsgrupperna var de 13 % av 6-11-aringarna som
uppgavs klara av bade blas- och tarmtomningsrutinerna helt sjalvstandigt utan paminnelse, och
de 30 % som behdvde hjalp med allt vad gallde bade blas- och tarmtémning.

”Case-mix” paverkar dessa siffror, och underscktes inte i aldrarna 6 - 11 ar. Nér alla barn 6 -
18 ar inkluderades sags statistiskt signifikanta skillnader i sjalvstandighet vid blas- och
tarmtomning mellan gruppen fodd med 6ppna och dem med hudtéickta brack, dar den senare
hade storre andel som klarade hela toalettsituationen pa egen hand. Detta beror troligtvis i forsta
hand pa en battre neurologisk och kognitiv funktion vid hudtackta brack.

Lackage fran tarm och bldsa hinder i dagliga aktiviteter och

det finns regionala skillnader

Fragan om urinlackage var besvarad for 97/127 (76 %) skolbarn med RMB fodda 2006 - 2011
(7 - 12 ar). Av dessa var 26 barn (27 %) torra, hade inte urinlickage alls eller “mer sillan in
varje manad”. Sjuttioen av barnen har urinlackage, varav fem anger att det hindrar aktiviteter.
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Andelen barn utan urinldckage var hogst i Vastra 9/26 (35 %) och Sydostra 4/13 (31 %)
sjukvardsregionerna (SVR). Andelen barn med urinlackage var hogst i Norra och Sédra SVR
5/6 rep. 21/26 (81 %). Antal barn var lagt och skillnaderna kan bero pa slumpvariation, men
resultaten stimmer med tidigare resultat. | inventeringarna 2004-2012 av tonarskohorterna sag
vi ocksd att det 4r det ar i SO och V SVR som man arbetat mest aktivt for att forbattra
kontinensen hos barn med RMB (se MMCUP arsrapport 2013, s 11)

Smarta hammar dagliga aktiviteter dven hos barn

Vi har tidigare rapporterat om mycket smarta vid RMB hos vuxna. Fraga om upplevd smarta
har funnits i MMCUP:s FT-barnformular sedan det internetbaserades nov 2013. Fraga om
smartinverkan pa dagliga aktiviteter och sémn fanns tidigare bara for vuxna, lades till i
barnformularet under ar 2017. Hittills har denna fraga besvarats for 44 % av barnen i
priokohorten; 16 % rapporterade smarta som hindrar aktivitet, fr.a. barnen med sacral och lag
lumbal muskelfunktionsniva (25 %). | S SVR ar fragan besvarad for 89 % av priokohorten och
dar rapporteras att var femte barn 0 - 11 ar (6/31) hade sméarta som hammade dagliga aktiviteter.

Trycksar

Svarlakta trycksar ar ett gissel vid RMB, sarskilt bland vuxna, p.g.a. nedsatt kansel i nedre delen
av kroppen i kombination med motoriska svarigheter, tarm-och urinlackage och
neuropsykologisk funktionsprofil. Bland barnen i priokorten fanns minst 14 barn med
tryckskador, varav tvad hade fullhudsskador, trycksarskategori 3 rapporterade i
uromottagningsformuléret.

Fysioterapeut Jessica Stockman skrev om detta i forra arsrapporten och kommer att presentera
en poster om trycksar pa arets AACPDM-méte: Pressure injuries in children with
myelomeningocele in Sweden. Hall utkik efter postern, som ska publiceras paA MMCUPs
hemsida efter AACPDM-motet.

/Lena Westbom

30



Vuxna med ryggmargsbrack
/Ulrica Jonsson

MMCUP vuxen

Barn och vuxna har mycket gemensamt, men skiljer sig ocksa at pa manga satt. Den fysiska,
psykiska och kansloméassiga mognaden forandras genom livet, och livssituationen likasa.
Behovet av hélso- och sjukvard ser ocksa olika ut i olika faser i livet, &ven vid diagnoser som
kvarstar livslangt. Det ar darfor svart att utforma ett bra kvalitetsregister och
uppfoljningsprogram som ser likadant ut for bade barn och vuxna.

N&r MMCUP startades valde man att bérja med att utforma MMCUP fér barn, for att sedan
fortsatta med att utveckla MMCUP for vuxna. Under de forsta aren fanns darfor inget satt att
registrera data om vuxna. De vuxna med ryggmargsbrack som anmaélde intresse registrerades
som “Deltagare”, (med enbart samtycke, personuppgifter och diagnos), i viintan pa att MMCUP
vuxen skulle utvecklas. Manga 18-aringar som lamnade uppféljningen pa barnklinikerna
anmalde sig som “Deltagare” pa detta sitt.

MMCUP vuxen har sedan utvecklats successivt. Ett arligt uppféljningsformular; “Liten
genomgang” har tagits fram. Handbok till “liten genomgdang”, och Kliniska riktlinjer for
uppfoljning av vuxna med ryggmaérgsbrack har publicerats pA www.mmcup.se. Ytterligare
kapitel i riktlinjerna kommer att publiceras allteftersom de fardigstélls. | MMCUP finns idag
foljande formular for vuxna:

Formular Innehall

Deltagarformular Samtycke, personuppgifter, diagnos
Neuro - adldre, ryggmargsbrack bakgrundsinformation, ytterligare
Neuro — forsta annan ryggmargsavvikelse diagnoser

Liten genomgang arlig uppfoéljning

EQ-5D halsorelaterad livskvalitet
Uro-tarm-mottagning, vuxen urinvagar
Fysioterapeutformuldr_vuxen fysisk funktion

Rekommendationen ar att fylla i alla formular nar uppféljningen startar, och sedan i forsta hand
fortsatta med liten genomgang och EQ-5D en gang om aret.

Det finns tva syften med uppféljningen:
1. Att uppmarksamma hélsoproblem och risker for allvarliga komplikationer, och att
forebygga eller behandla dem.
2. Att samla kunskap, gora jamforelser mellan olika behandlingsmetoder och vardgivare
for att utveckla varden.

Det forsta syftet uppfylls direkt i samband med uppfdljningen. Det andra syftet &r beroende av
inrapportering till MMCUP:s databas, och kvaliteten paverkas av tex vilka som erbjuds
deltagande och hur komplett formuléren fylls i.
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Regionala jamforelser

Mojligheten for vuxna med ryggmargsbrack att delta i uppfoljningen ar valdigt olika i olika
delar av landet. I manga landsting finns ingen méjlighet alls att fa en sammanhallen uppféljning,
i Stockholmsregionen erbjuds en sammanhallen uppfoljning men inte deltagande i MMCUP,
medan till exempel Véastra Gotaland och Jamtland erbjuder bade sammanhallen uppfdljning och
deltagande i MMCUP.

| Sodra och Sydostra sjukvardsregionerna genomfordes aren 2016 - 2017 en kartlaggning av

vuxna med ryggmargshrack, dar man registrerade Deltagare, Neuro-aldre, Liten genomgang,
Uro-tarm vuxen och Fysioterapi vuxen i MMCUP. Av de vuxna som deltog da ar det endast ett
fatal som sedan har féljts upp, vilket framgar i figuren nasta sida, dar undersokningar utférda
under 2019 redovisas separat. Flertalet vuxna med RMB som deltagit i projekt for inventeringar
i sodra och sydostra sjukvardsregionerna 2015 - 2018 har inte tillgang till uppfdljning inom
nagon vuxenhabilitering. Samordnad habilitering for vuxna med RMB saknas i flertalet lan.

250
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100

5 I
o -

Sjukvardsregion

Antal

M Liten genomgang gjord Liten genomgang 2019

Registerdata n
(%)

Sjukvardsregion Norra | Stockholm | Syddstra | Sédra | Uppsala- | Vastra Totalt

Orebro
Deltagarformulir | 24(8) 7(2) 49(16) | 71(23) | 46(15) | 109(36) | 306(100)
Liten genomgang | 10(5) 0(0) 35(17) |58(28) | 30(15) | 74(36) | 207(100)
Liten genomgang | 5(5) 0(0) 10(11) 8(8) 21(22) | 51(54) | 95(100)

2019
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Idag finns i MMCUPs databas:
e 306 vuxna inkluderade som Deltagare, varav 99 inte har nagon rapporterad MMCUP-
genomgang utdver uppgifterna i deltagarformularet
e 207 vuxna som gjort Liten genomgang, varav 95 under 2019,
e 147 vuxna som besvarat EQ-5D, varav 49 under 2019

For denna sammanstallning har vi valt att redovisa data frdn de senaste Neuro-Aldre, Liten
genomgang och EQ-5D som registrerats for respektive person.

Det gar att gora regionala jamforelser av antal deltagande i MMCUP, men det &r annu inte
meningsfullt att gora regionala jamforelser av rapporterade halsoproblem, dels for att det ar
osakert hur stor tackningsgraden ar nar det galler vuxna 6ver 30 ar i olika regioner, och dels for
att manga av fragorna i formuldren har lamnats obesvarade. Vi redovisar darfor i ar enbart
totalsiffror for hela landet. For varje fraga anges hur manga som svarat och procent raknas
utifran de som svarat pa fragan.

Spinaliskliniken i Stockholm har parallellt med MMCUP-starten, som de deltagit i, genomfort
en egen genomgang av vuxna med RMB i sitt upptagningsomrade och for forsta gangen i ett
for diagnosgruppen stort populationsbaserat material kunnat beskriva situationen for vuxna
med RMB ur ménga olika perspektiv. Annu sd lange finns inte spinalisklinikens material
inmatat i MMCUP, men i framtiden kan jamforelser med situationen i andra delar av landet
forhoppningsvis goras. Se referenser nedan till de tva alldeles nyss publicerade artiklarna, de
tva forsta populationsbaserade studierna av vuxna med MMC. Artiklarna eller lankar till dem
ska inom kort kunna nas via MMCUPs hemsida.
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Bakgrundsdata n (%)
Kén n=306
Kvinnor 160(52)
Main 146 (48)
Aldrar 19-78
Medianalder 29
Civilstand n=200
Ej gift eller sambo 157(79)
Gift eller sambo 43(22)
Boende n=207
Med foréldrar 55(27)
Ensamboende 86(42)
Sammanboende 38(18)
Ensamboende med barn 10(5)
Boende med sarskild 18(9)
service
Sysselsattning, obs flera n=201
svar per deltagare mojligt
Studier 29(14)
Daglig verksamhet 39(19)
Arbete 73(36)
-med Ionebidrag 34(17)
Praktik/arbetstréning 9(5)
Arbetssokande 8(4)
Sjukskrivning 13(6)
Annan sysselsattning 25(12)
Ingen sysselsattning 33(16)
Intellektuell n=161
funktionsnedsattning
Troligen 16(10)
utvecklingsstorning
Testad utvecklingsstorning 37(23)
Troligen ej 76(47)
utvecklingsstorning
Testad ej 32(20)

utvecklingsstorning

Livssituation

Majoriteten vuxna med ryggmargsbrack ar ensamstaende
och att fa arbetar pa éppna arbetsmarknaden. Det ar oklart
hur manga som har utvecklingsstorning. Vi har bara
uppgift om att 23 % av deltagarna har testats for
begavningsniva, och av dem hade drygt hélften
utvecklingsstorning, dvs 12 % av alla deltagare. Har finns
troligen ett stort morkertal beroende pa att sa fa testats.
Det dr dessutom kant att manga normalbegavade personer
med ryggmargsbrack har nedsatt exekutiv funktion, med
svarigheter att planera och att fa saker gjort. Detta testas
inte alltid nar man testar begavningsniva, men kan ha
mycket stor inverkan pa livssituationen i vuxen alder.
Hydrocefalus har visats vara kopplat till kognitiv
funktion. Bland deltagarna &r det bara 57 % som har haft
hydrocefalus, trots att ca 8 av 10 barn som féds med
ryggmargsbrack i Sverige far hydrocefalus. Ingen av de
11 deltagarna fodda fore 1963 har haft hydrocefalus, men
aven i de yngre aldersgrupperna ar det farre personer med
hydrocefalus an forvantat. Det ar troligt att fler personer
med hydrocefalus har avlidit i fortid. Men det kan ocksa
vara s att fler personer med hydrocefalus har
utvecklingsstorning eller forvarvad hjarnskada och bor pa
gruppboenden. Gruppboenden skots av kommunerna och
det &r mer séllan de boende dér har kontakt med
vuxenhabiliteringarna dar MMCUP finns.
Spinaliskliniken som erbjuder en sammanhallen
uppfoljning for vuxna med ryggmargsbrack i
Stockholmsregionen har nyligen publicerat en artikel
som beskriver livssituationen for deras patientgrupp. |
studien ingar 196 vuxna, det vill sdga ungefar lika manga
som deltagit 1 ’liten genomgang” 1 MMCUP i resten av
landet, och resultaten &r likartade. Arton procent lever
som gift eller sambo, 37 % arbetar, 63 % har
hydrocefalus och 14% har utvecklingsstorning.
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Hilsoproblem Halsosituation

Dialys eller njurtransplantation | n=170 | Njursvikt med behov av dialys eller njurtransplantation

frz;/shpalgtn‘:;at'i‘éz eller 3118 | 4r en mycket allvarlig komplikation som MMCUP syftar

Ej dialys eller transplantation 139(82) till att forbygga Av de vuxna med ryggmargsbréck som
lever idag och har svarat pa fragan, har 18 % behdvt

Urininkontinens n=161 | dialys eller transplantation. Vi vet inte hur manga

Har urininkontinens 111(69) | personer med ryggmargsbrack som fétt njursvikt och

Ej urininkontinens S0B81) | avlidit i fortid. Njurfunktionen kan forsamras under

Avioringsinkontinens n—1ss | Manga ar innan det ger symtom. Vuxna med

Har avforingsinkontinens 71(45) | ryggmargsbrack vars njurar och urinblasa inte foljts upp i

Ej avforingsinkontinens 87(55) | vuxen alder riskerar att redan ha tappat mycket i

S njurfunktion nar uppféljning och behandling aterupptas.

i‘;‘:rs'g':ta = '1’;(1153 Uppfoljningen och behandlingen far da riktas in pa att

Har tryckmarke 18(11) | Promsa fortsatt forsamring. Det ar mojligt att man under

Ej sar eller tryckmarke 122(77) | en tid kommer att se en fortsatt 6kning av vuxna med
njursvikt bland dem som haft ett uppehall i uppféljning

Smarta_ n=158 | och behandling efter att de lamnade barnsjukvarden.

gflzan/j”t'd g;g;; Bland vuxna med ryggmargsbrack har 22 % angett att de

Aldrig 35(22) | har sér eller tryckmarke, 69 % urininkontinens, 45 %
avforingsinkontinens och 41 % att de har smarta

Oro eller nedstamdhet n=144 | ofta/alltid och 21% att de har ganska mycket/mycket oro

Mycket 139) | eller nedstamdhet. | den tidigare namnda kartlaggningen

fif;‘s"a mycket zg;; i Stockholmsregionen hade 20 % trycksér, 78 %

Inte alls 66(46) | urininkontinens, 77% avforingsinkontinens och 40 %
smarta vid undersokningstillfallet.

Livskvalitet

Trots den stora mangden halsoproblem skattar vuxna med ryggmargsbrack sin halsorelaterade
livskvalitet hogt. Instrumentet EQ-5D innehaller en skala fran 0 - 100, dér 0 &r att ma sa daligt
som mojligt och 100 &r att ma toppen. 140 personer har svarat pa fragan. Svaren stracker sig
fran 15 till 100 och hélften av dem ligger 6ver 75.

Sammanfattning

MMCUP vuxen har nu kommit igang och bérjar kunna ge en uppfattning om laget i landet for
de vuxna. Manga har gjort sin forsta inmatning under 2019 och férhoppningsvis blir
inmatningarna mer kompletta med 6kad vana. Ett viktigt utvecklingsomrade som kvarstar ar
att oka tillgangligheten till samordnad vard och uppféljning enligt MMCUP f6r vuxna i alla
delar av landet.

/Ulrica Jonsson

Referenser
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Rapporteringsgrad operationer

Det finns i MMCUP mdjlighet att beskriva operationer per opererande klinik alternativt per l&n
eller sjukvardsregion dar personen bor. Fullstandig tackningsgrad efterstravas for
neurokirurgiska, urologiska/barnkirurgiska och barnortopediska operationer i priokohorten.

100
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60 SthImSVR (25)
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20 SOSVR (28)
30 M VSVR (47)
20 M SSVR (35)
10
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N1RMB Opererad NK_OP Uro_op Gl-op Ort_op Rygg_op

Figur: Andel (%) barn fédda med RMB 2007-2017 bosatta i respektive sjukvardsregion (totalt antal barn
per SVR inom parentes) som juli 2018 hade formuldret NIRMB ifyllt och andel som hade minst en
registrerad operation (OP_BAS), samt som hade genomgatt minst en operation inom respektive
specialitet minst en gang. (NK=neurokirurgisk; uro=urologisk; Gl=gastrointestinal; ort=barnortopedisk;
rygg=ryggortopedisk operation).

Barnortopediska och neurokirurgiska operationer har beskrivits mer utforligt i tidigare
arsrapporter. Operationsdata for ar 2018-2020 kommer att analyseras infor nasta arsrapport.
Lena Westbom
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Nytta av MMCUP

for val av operationsindikationer och timing

Att behandlingstraditionerna skiljer sig mellan olika regioner ar forklarligt eftersom
evidenshaserade riktlinjer kring manga interventioner vid RMB saknas. | vissa situationer &r
dock dverens om att man maste operera, t.ex. vid kliniska helt klara tecken pa dkat intrakraniellt
tryck med hotande inklamning, da akut operation kravs for att patienten ska éverleva och det
utan att forvarva hjarn- eller synskador. I andra fall ar operationsindikationerna inte lika tydliga.

Det &r pa sitt satt bra att inte alla gor likadant, eftersom det da finns méjlighet att genom
standardiserad langsiktig uppféljning inom MMCUP med upprepade strukturerade
funktionsgenomgangar fore och efter olika interventioner, inte minst operationer, lara sig mer
om resultaten. Olampliga eller onédiga ingrepp kan identifieras, som personer med RMB da
kan slippa i fortsattningen. Interventioner med god effekt kan identifieras och erbjudas vid rétt
tid till vid ratt indikation till personer med RMB i hela landet.

Methods

standardised follow-up =
early detection -
early intervention >
standardised evaluation -
standardised follow-up ->

Comparisons

i

‘s SPINABIFIDA

For att fa fram palitliga data kravs att den grupp patienter man foljer verkligen ar representativ
for hela gruppen personer med samma diagnos och funktion. Genom att félja en hel population
(alla) personer med RMB som bor i ett avgransat geografiskt omrade som t.ex. Sverige vet man
att undersokningsgruppen &r representativ. Det finns sa vitt vi kunnat finna vid
litteratursokningar inga andra populationshaserade studier av operationer vid ryggmargsbrack.
Det narmast jamforbara registret ar sjukhusbaserat, det amerikanska National Spina Bifida
Patient Registry NSBPR.

Nar flera delar i MMCUP har varit igang under manga ar kommer vi i vart unika
populationsbaserade register att kunna folja funktionsutvecklingen hos personer med RMB i
alla aldrar over tid och se hur t.ex. smarta, andra funktioner (blasa/tarm, motorik, kénsel,
kognition, aktivitetsformaga) och personens egen upplevda hélsa/livskvalitet paverkas av olika
insatser.

/Lena Westbom
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Brukare i MMCUP

Patientforetradare har funnits med fran bérjan i MMCUP:s styrgrupp, fran borjan foraldrar till
unga tonaringar/unga vuxna, vuxna brukare och senaste aret dven foralder till yngre barn med
MMC. De som ingatt sedan de forsta aren har deltagit i olika aktiviteter for brukarmedverkan i
kvalitetsregister. Fler har successivt kommit in i den arbetsgrupp for brukare/foretradare som
har formats.

Brukararbetsgruppen i MMCUP har lange 6nskat fa igang nationella registerstudier for att lara
mer om vuxnas med RMB levnadsomstandigheter, och patientféreningen Spin off stodjer den
studie som nu startar i samarbete med CPUP, ett &ldre kvalitetsregister for personer med CP.
Information om studien finns pa bada registrens hemsidor och har ocksa publicerats i RBUs
tidskrift Rorelse.

Gruppen har tryckt pa for att fa igang uppféljning av vuxna i MMCUP och har under
planeringen for detta har bl.a. nedanstdende synpunkter. Onskemal har funnits om information
att ta med till olika vardgivare som inte har sa mycket erfarenhet och kunskap om MMC. Sadan
information finns sedan 1 juli 2018 pa MMCUP:s hemsida (mmcup.se, “kliniska riktlinjer
vuxna”). Forsta kapitlet ”Om ryggmirgsbrack till halso- och sjukvardspersonal” avslutas med
en "Komihag-lista for likare vid akutbesok”. | kapitel tvA om samordnad vard finns en
checklista for lakarbesok att anvanda for den lakare som ar ansvarig for uppféljningen relaterat
till ryggmargsbrack. Diagnosinformation att anvanda i kontakt med arbetsgivare, kommun och
forsakringskassa har ocksa efterfragats. “Littlast information om kognition vid
ryggmirgsbrack” som ocksé finns pd hemsidan har dar varit till stor gladje enligt manga.

Planen var att brukaren sjalv skulle kunna rapportera och svara pa enskilda fragor via "Mina
vardkontakter” vilket dock visat sig bli alltfor dyrt, varfor det dr skrinlagt tills vidare. Fran
brukare och foraldrahall framfors Gnskemal om att dven annat &n fragor kring livskvalitet och
upplevd hélsa ska registreras av dem sjélva, t ex ”Hur n6jd ar jag med véarden?”, utifran av
brukare uttryckt i behov av fast kontakt med varden, det vill séga en person som dr “spindeln i
natet” som alltid kan kontaktas och slussa vidare ev. fragor och behov. Det & omdjligt att ha
ett specifikt Spina Bifida-team pa varje VC, men att VC ska veta till vem man ska remittera,
var man kan na personer med specialistkompetens kring RMB etc.

Generellt efterlyses kontinuiteten i varden (och MMCUP), géllande lakare men ocksa 6vriga
specifika yrkesgrupper. Onskemalet ar att ha ett stille att viinda sig till”, vilket inte minst
viktigt skapar trygghet.

Samordning

Brukarna framfor enhalligt onskemal om béttre samordning och fram for allt béttre kvalitet pa
den samordning som finns. Variabler har darfor lagts till i screening-och intervjuformularet
“Liten genomgang” av typ Vet du vart du ska vinda dig, om ....”

Psykisk halsa - Var kommer den psykiska héalsan in? Man upplever generellt stora brister i ”rad
och stod”.

Attityder och bemotande - Stora kulturella skillnader innebéar olika forvantningar bade pa
brukare och sjukvardspersonal.

Brukarna: ~Jag vet bdst om mig sjdlv!” men dr inte betrodd eftersom man maste ha intyg pa
allt. Intygsprocessen upplevs av alla brukare som pataglig stressfaktor.

Lena Westbom, delvis baserat pa text fran brukararbetsgruppen 2016
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Forbattringsarbete

Hela arbetet med att ta fram nationella riktlinjer och med att utforma kvalitetsregistret har
troligen medfort forbattringar i varden av patienterna p.g.a. okad kunskap hos alla de manga
personer med olika specialiteter och professioner som deltagit. VVaren 2019 publicerades ett
”Nationellt kunskapsstod for ryggmargsbrdck” som till stora delar bygger pa de medicinska
riktlinjer for vuxna med vid RMB, som skapades fram 2017-2018 i MMCUP:s regi

Vi har sedan MMCUP-starten sett tecken pa forandrad praxis, dels vad betraffar introduktion
av RIK neonatalt och dels vad betraffar shuntoperationer. Den omfattande dokumentationen i
de olika nationella riktlinjerna for olika professioner och specialiteter och i manualerna till
MMCUP bér i sig ocksa vittnesbdrd om systematiska litteraturstudier och forbattrad kunskap
med spridning inom professionerna genom MMCUP-deltagandet. Svaren i en enkat publicerad
i forra arsrapporten ger stod for denna uppfattning. Sammanfattningsvis angav den 6vervagande
majoriteten av anvandarna i MMCUP att MMCUP bidrar positivt till att sprida ny kunskap och
underlatta for professionen att anvanda de nationella riktlinjerna och att gora ratt insatser for
personer med MMC. De flesta menade ocksa att MMCUP inte innebdr insatser i onddan, eller
pa bekostnad av andra patientgrupper.

Forskning
Bl.a. féljande projekt pagar
* Smarta hos personer med MMC. MMCUP forskare Ann Alriksson-Schmidt har i
samarbete med amerikanska forskare studerat smérta hos unga barn med MMC i
Arizona och Utah. Vi amnar bygga vidare pa denna smartforskning med svenska
MMCUP data. (doktorand och sjukskodterska Amanda Burman-Rimstedt).

+ Forekomst och effekt av trycksar ska studeras, trycksar i denna population ar svarlakta
och kostsamma och framforallt ar de forebyggbara. En artikel om férekomst av trycksar
hos barn och vuxna med MMC é&r en del i Jessica Stockmans doktorandprojekt, tankt
att lagga grunden for mer systematiskt forebyggande arbete.

+ Ett storre MMC projekt pagar dar MMC data kombineras med data fran bland annat
Statistiska centralbyran och Socialstyrelsen efter godkand etikansokan. Mortalitet och
komorbiditet 6ver livspannet hos personer med MMC analyseras. En matchad
kontrollgrupp av personer utan MMC ingar. Detta arbete ar mycket viktigt for det ar
oklart bade nationellt och internationellt ifall personer med MMC dor tidigare och av
andra  orsaker dn  personer som inte & fodda med MMC.
Vi kommer dven studera mortalitet och komorbiditet hos foraldrar till barn med MMC.
Aven socioekonomiska variabler som arbete, utbildning, sjukskrivning ska studeras och
jamforas med en matchad foraldragrupp. Detta arbete sker i samarbete med psykologer,
folkhalsoforskare samt héalsoekonom Johan Jarl pa Lunds universitet och med stod fran
patientféreningarna.

/Ann Alriksson-Schmidt
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Listan &r bara delvis uppdaterad sedan foregaende arsrapport.

Artiklarna 1-2, 6, 12-16 grundas helt eller delvis pa registerdata frin MMCUP. Ann
Alriksson-Schmidt arbetar for bade MMCUP och CDC:s i USA spina bifida-register, med
vilket vi samarbetar for att kunna jamfdra data.

| artiklar gemensamma med CDC och i 6vriga artiklar anvands och prévas instrument och
variabler som framtagits for uppféljning vid MMC, for inmatningsformulér i MMCUP, eller
studier som utforts som underlag for uppdateringen av nationella riktlinjer.
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Mal

narmaste aret

Alla som foljs av MMCUP

Personer fodda med ryggmargsbrdck och bosatta i Sverige ska ha en utsedd
samordningsansvarig habilitering eller enhet inom hélso- och sjukvarden.

o Malniva for barn 100 %. Aktuell situation for vuxna ska vara kartlagd for alla.
Inga forebyggbara dodsfall
Ingen funktionsforlust pa grund av for hogt intrakraniellt tryck vid
hydrocefalus/shuntsvikt
Ingen forvarvad njurskada som kraver dialys eller njurtransplantation (Sverigefodda)

For barn fodda med ryggmargsbrack 2007 och senare (samtliga ska ha erbjudits deltagande i

uppfolj

Ovrigt

ningen)

Deltagare - tackningsgrad > 98 %

Neonatalformular/"forstaformular” for > 95 % av alla nyfédda och nyinflyttade.
Operationer (NK, ortopedi, urologi/barnkir) rapporterade > 95 %

Undersokning och bedémning av fysioterapeut inforda i journaler och MMCUP for alla
fodda fran och med 2012 och over halften fodda 2007 - 2011 med planerade
bedémningsintervall. Detta mal galler for de landsting dar habiliteringen valjer att delta
i MMCUP.

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

Slutfora och rapportera MMC-natverkets sista tonarsinventering

Minst en publicerad vetenskaplig artikel och minst en inskickad per ar
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