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Forord

Valkommen att ta del av 2021 ars rapport som tagits fram utifran uppgifter som rapporterats
till registret fram till 31/12 2021.

Arbetet med registret har dven under 2021 delvis paverkats av pandemin, vilket bl.a.
inneburit att vi dven under 2021 avstod fran att samlas fysiskt till arbetsgruppsmaoten och
arsmote men kunde genomfora bade styrgruppsmote och foreldsningar digitalt med stor
uppslutning fran hela landet.

Styrgruppen tillsammans med de olika arbetsgrupperna har under aret fortsatt att revidera
inmatningsformularen for att géra inmatning i registret enklare och ge mer tillforlitliga
uppgifter.

Barsebackshamn 220926

Annika Lundkvist Josenby, Registerhallare
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Kort fakta om ryggmargsbrack

Vid ryggmargsbrack (myelomeningocele, MMC) ses olika grad av svaghet/férlamning och
kdanselnedsattning i nedre delen av kroppen. Férutom en felanlagd ryggmarg finns vid
ryggmargsbrack ofta missbildningar i hjarna och hjarnstam, som shuntberoende
hydrocefalus (vattenskalle) och Chiari ll-missbildning, dar delar av lillhjarnan dr neddragen
genom stora nackhalet till halsryggraden. Detta kan, liksom fjattrad/ fastvuxen ryggmarg i
brackomradet eller vatskeansamling centralt i ryggmargen (hydrosyringomyeli) orsaka
forsamrad funktion eller smarta nar som helst under hela livet. Forsamring kan ofta stoppas
upp och forbattring ske med neurokirurgiska ingrepp som gors efter en noggrann
tvardisciplinar bedémning.

| princip alla med ryggmargsbrack har nagon grad av nedsattning funktion i tarm- och
urinblasa. Sarskilda tomningsrutiner kravs for att ma bra och undvika skador i njurar,
urinvdgar och tarm. Oftast kravs ren intermittent kateterisering av urinblasan (RIK) och
regelbundna tarmskéljningar. Urin- och sarskilt avféringsinkontinens utgor ofta hinder for
aktiviteter och samvaro. Insatser som kan férbattra situationen finns vanligen, men alla
erbjuds inte dessa.

Vid ryggmargsbrack uppstar ofta komplikationer, som kan komma pl6tsligt eller smygande,
men som ar mojliga att forebygga. Forsamrad syn, kognitiv formaga, gangformaga, formaga
att tomma blasa/tarm, njurskada, trycksar som kan leda till amputation ar exempel pa
komplikationer som borde kunna férebyggas. Exempel pa dodsorsaker som ar potentiellt
forebyggbara vid ryggmargsbrack ar forhojt intrakraniellt tryck pga bristande funktion i
shunten, sepsis (blodforgiftning) p.g.a. shunt- trycksars- eller urinvagsinfektioner, njursvikt
pga ofdormaga att tomma urinblasan, nedsatt andningsfunktion pga central paverkan pa
andningen eller sekundar till svar skolios samt latexallergi hos vuxna.

Aven om den generella intellektuella nivdn ofta &r god, ar kognitiva svarigheter det som
medfor allra storst konsekvenser for deltagande i livets aktiviteter. Den exekutiva
dysfunktionen innebar svarigheter t.ex. att initiera och genomféra olika aktiviteter.

Det medfor att manga inte kan ta ansvar for sin egenvard som t ex rutiner for att tomma
urinblasa och tarm, vilket da ofta inte blir av. Vidare medfor det svarigheter att ta kontakt
med sjukvard/habilitering, komma till avtalade besok och for egenvard vilket ofta inte blir av.
Ansvaret for samordningen och att uppfoljningen kommer till stand for vuxna med
ryggmargsbrack behover darfor ligga hos professionen.

Livslang uppfoljning och insatser for att bevara kroppsfunktioner ar nédvandig (t.ex. for
njurar, hjarta-karl, nervsystem, leder, muskler, hud-trycksar, nutrition, endokrina funktioner,
smarta, kognitiva funktioner). Situationen ar komplex och uppféljningen av den enskilda
patienten behdver ske i samverkan mellan olika professioner och specialiteter. Férvantad
overlevnad vid ryggmargsbrack ar okdnd; den beror till stor del pa kvaliteten pa den
forebyggande och behandlande varden.
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Om MMCUP

Registret initierades 2004 av ett nationellt tvarprofessionellt, specialitetsévergripande
natverk for ryggmargsbrack inklusive patientrepresentanter som startades 1998.

Féljande omraden prioriterades:

1. Transition — inventera behov av insatser i vuxen alder for tonaringar
med ryggmargsbrack

2. Skapa evidensbaserade kliniska riktlinjer

3. Uppfoljningsprogram/kvalitetsregister

Evidensbaserade kliniska riktlinjer vid MMC fran olika specialiteter och professioner
publicerades for barn 2009 och for vuxna 2018 och kompletteras och uppdateras efterhand
darefter. Under 2021 har avsnittet om hydrocefalus vid ryggmargsbrack uppdaterats och ett
kapitel om urologi for vuxna har tillkommit.

Uppfdljningsprogram MMCUP baseras pa rekommendationer i de kliniska riktlinjerna.
Registret MMCUP ska gora det enklare att folja riktlinjerna och ska anvandas fér bedomning
av olika insatsers effekt och av vardkvalitet. Ryggmargsbrack (inkluderar MMC, lipo-MMC
och myeloschisis) ar prioriterad diagnos i MMCUP.

MMCUP ar ett nationellt kvalitetsregister sedan 2012. Nu féljer MMCUP hela befolkningen
barn 0-14 ar med ryggmargsbrack i MMCUP och dven allt fler personer med ryggmargsbrack
fodda fore 2007 inkluderas i MMCUP dar behandlingsinsatser, hdlsa och funktion féljs med
systematiska uppfdljningar och insatser som bygger pa bésta tillgdngliga evidens. En
betydande andel av alla vuxna med ryggmargsbrack foljs nu ocksa i MMCUP. Det finns nu, da
flera av formuladren varit i bruk flera ar, mojligheter att med hjalp av MMCUP data ge
faktaunderlag infor fortsatt utveckling av halso- och sjukvarden fér personer med
ryggmargsbrack. | den har arsrapporten finns en del smakprov pa vad som hittills samlats i
registret.

Andra neuralrorsdefekter inkluderas, men uppféljningsprogrammet ar i dessa fall tillampbart
endast i vissa delar. Registret ar ocksa forberett att folja personer med hydrocefalus med
langsiktig uppfoljning men detta arbete har annu inte paborjats.

Finansiering SKR och staten med startbidrag 2011, nationella kvalitetsregistersatsningen
2012-2016, fortsatt stod 2017-21. MMCUP &r certifierat som niva-2-register fr.o.m. 2019.
Centralt personuppgiftsansvarig myndighet (CPUA) dr Region Skane, dar MMCUP &r anslutet
till registercentrum syd (RCSYD) och ligger pa dataplattformen 3C. Fran och med 2022 har
registret valt att inga i NPO (nationellt programomrade) séllsynta sjukdomar.
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Aktuella MMCUP-siffror 2021-12-31:

e 803 deltagare
o 372 personer 0-18 ar (0-14 ar n=283, 15-18 ar n=88)
o 431 personer 19 ar och aldre
o 401 man och 401 kvinnor, hos en person saknas uppgift.
e 8828 inmatade formular
e (Ca530anvandare
e Multiprofessionellt: barnneurologer, rehablakare, habiliteringslakare for barn
respektive vuxna, sjukskoterskor, uroterapeuter, fysioterapeuter, arbetsterapeuter,
psykologer och kirurger med olika specialistomraden

Overgripande mal

- att genom tidig upptackt av komplikationer férhindra
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 6ver hela landet

Malet med MMCUP ar att personer fodda med ryggmargsbrack i alla dldrar ska fa en god
vard var man an bor i landet. Ryggmargsbrack ar en séllsynt diagnos, och med ett sallsynt
komplext och svaréverskadligt behov vad galler halso- och sjukvardsinsatser.

Kvalitetsregistret ar kopplat till en strukturerad, livslang uppféljning av liten grupp personer
med hogt sjukvardsutnyttjande p.g.a. hog forekomst av allvarliga komplikationer inom flera
olika kroppsfunktioner, komplikationer som medfor sankt livskvalitet och forkortad livslangd.

Den strukturerade uppféljningen enligt riktlinjerna, i kombination med uppgifternai
kvalitetsregistret, kan forvantas ge ny kunskap och forbattrad vard. For personen med
ryggmargsbrack medfér uppfoljningen tidig upptackt av begynnande komplikation som kan
avhjalpas med en liten behandlingsinsats, i stallet for en mer omfattande och mindre effektiv
behandling vid redan intraffad komplikation.

Validering av innehallet i MMCUP

Det ar viktigt att registret ar tillforlitligt bade som uppfdljningsprogram och kvalitetsregister
vilket innebér att vi maste ha sa korrekta och kompletta uppgifter som majligt i registret.
Utan detta férsamras mojligheten att upptacka en forsamring pa ett tidigt stadium och att
kunna utvardera och analysera vad vi gor.
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Foljande begrepp ar viktiga i registerarbetet:

Anslutningsgrad = Hur stor del av landet som dr med i MMCUP. Samtliga sex
universitetssjukhus med barnneurokirurgi och habiliteringsorganisationerna i samtliga 21 lan
deltar, sa anslutningsgraden ar 100%.

Tackningsgrad = Hur stor del av personerna med ryggmargsbrack som deltar i MMCUP. For
barn i priokohorten, fédda 2007 och senare, med MMC berdknas tackningsgraden vara 96%.
For aldre ungdomar och vuxna saknas uppgifter om forekomst av ryggmargsbrack i landet
och darfor kan inte tackningsgrad for samtliga personer med ryggmargsbrack i Sverige
berdknas i denna grupp

Rapporteringsgrad = Hur stor andel av personerna som har blivit undersokta eller bedomts
enligt ett formular. Enligt vardprogrammet ska deltagarna i MMCUP féljas med bedémningar
av flera olika professioner vid olika aldrar for att kunna hitta tidiga tecken pa avvikelser, for
att med sma insatser motverka dessa.

Ifylinadsgrad = Hur komplett ifyllt formularet ar. MMCUP har annu ingen rutin for att
berakna detta, daremot har formularen vissa centrala variabler som ar obligatoriska, t.ex.
muskelfunktionsniva i fysioterapiformularet. For att slutféra bedomningen maste samtliga
obligatoriska variabler i respektive formular vara ifyllda, darigenom sdkerstalls
inrapporteringen av dessa.

Korrekta uppgifter: | registret finns flera kontroller och aktiviteter for att skapa sa korrekta
uppgifter som maojligt i MMCUP; utforliga manualer for formuldaren med instruktioner om
beddmningsinstrument samt hur inmatning av data ska goras. Flera variabler har sparrar sa
att orimliga varden inte kan sparas i databasen.

Kunskap — utbildning

Genom diskussion och utbildning pa MMCUP-dagarna hjalps vi at att hoja var kunskap om
neuralrorsdefekter sa som ryggmargsbrack, matmetoder, klassifikationer och om
rapporteringsfunktionerna i 3C. Pa hemsidan publiceras nyheter sa som nya publikationer
och annonserar om kommande relevanta konferenser

Det ar viktigt att vi mater och definierar begrepp pa samma séatt i landet. Instruktioner i
manualerna, instruktioner i formularen, bidrar ocksa, liksom helpdesk av
registerkoordinatorer och registerhallare, workshops och yrkesgrupptraffar.

Kontroller vid inrapportering

For att forhindra misstag vid inrapportering finns ett antal funktioner inlagda i 3C. Det finns
sparrar for orimliga varden t.ex. for ledrorlighetsrapportering. Kontroll med hjalp av
befolkningsregistret | februari-mars varje ar samkérs MMCUP mot befolkningsregistret. Vi
far genom denna korning information om personer som avlidit eller flyttat utomlands.
Registerhallaren kompletterar med dessa uppgifter om detta inte redan ar rapporterat i 3C.
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Kontroll och komplettering

Kontaktpersoner/samordnare pa habiliteringarna eller sjukvardsenheter i regionerna gar

infor arsrapporteringarna igenom inmatade uppgifter pa individniva och kompletterar

uppgifter som saknas.

Formularansvariga i styrgruppen gor infér sammanstallningen till arsrapport en noggrann

genomgang av data pa gruppniva for att kontrollera datakvaliteten i sina respektive

formular. Flera formular ar relativt nytillkomna (t.ex. psykolog- och

arbetsterapeutformuldren) och behdver anvandas nagra ar for att fa underlag for ev

forandringar.

Deltagare i MMCUP- samtliga diagnoser alla aldrar

| tabellen nedan visas samtliga deltagare i MMCUP 2021-12-31 med ryggmargsbrack (RMB*),
annan neuralrorsdefekt (annan*) och hydrocefalus (hc*), utifran alder och regioner och for

hela landet.
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Antal personer som foljs i MMCUP har 6kat med 93 personer, det ar framst personer 19 ar

och aldre som har 6kat i antal under aret och utgér nu 53% av samtliga deltagare i MMCUP.
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Aven i &r ses flera regioner som i Ig grad eller inte alls féljer vuxna med ryggmargsbrack

eller annan neuralrorsdefekt med MMCUP.

Under 2021 tillkom ett nyfott barn (fodd 2021) i registret, fyra deltagare (39-58 ar) avled, tva
personer (18 ar) avslutade sin medverkan och en person (8 ar) flyttade utomlands.

Forekomst av ryggmargsbrack i olika aldrar

Det saknas fortfarande kunskap om den totala forekomsten av ryggmargsbrack ffa for den
vuxna befolkningen. Genom att allt fler vuxna registreras i MMCUP far vi en battre kunskap
om férekomst, sjuklighet och 6verlevnad. Dock ar registreringen inte fulltdckande 6ver hela
landet, varfor exakta siffror inte kan ges i denna rapport.

Eftersom ICD-koderna for ryggmargsbrack i patientregistret dven anvands for andra
missbildningar i ryggmargskanalen och ger en falsk bild av férekomsten, sa maste kunskapen
baseras pa registerdata i MMCUP, dér allt fler vuxna med ryggmargsbrack deltar for varje ar.
MMC raknas idag som ett sallsynt halsotillstand (férekomst hogst 5 per 10 000 personer)
fran att pa 1970- och 80-talen ha varit betydligt vanligare. Antalet fodda med
ryggmargsbrack 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.

Priokohort antal personer per fodelsear
40
30
20
10

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021

Formular/bedomningar i MMCUP barn

De bedomningar med tillhorande formular som ingar i MMCUP for barn ar foljande:

Deltagarformuldret; Samtliga deltagare i MMCUP har detta formular registrerat, innehaller
grundlaggande uppgifter om deltagaren sa som huvudsaklig diagnos, samordnande
verksamhet samt om information om registret har givits. Informationen ska kontrolleras av
den samordnande verksamheten for den aktuella personen varje ar och uppdateras sa att
uppgifterna ar aktuella.

Neuroférsta formuldr; 2.1 MMCUP neuroférsta/neonatal ryggmargsbrack innehaller data
om graviditet, forlossning och neonatalperiod, typ av ryggmargsbrack och en del samtidiga
diagnoser. 2.1 fylls vanligen i av regional barnneurolog i samband med neonatalvarden pa
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regionssjukhuset, medan 2.3 MMCUP neuroforsta (aldre) fylls i for dem som kommit in i
MMCUP senare.

Operationer; 4.0 OP BAS + atta specifika OP-formular (NK1-5, Ort, Urol op, Gl op, 6vrig op)
fylls i enligt 6verenskommelse lokalt av opererande enhet eller MMCUP ansvarig inom
respektive sjukvardsregion.

Fysioterapeut; 3.0 MMCUP FT-formular for alla aldrar. Formuldret &r detsamma i 3C men tre
versioner finns i pappersformuldr som tar hansyn till aldern; vissa matningar ar
aldersspecifika och kan endast registreras i vissa aldrar.

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

Psykolog, 6.1 MMCUP psykolog. Resultat fran valida neuropsykologiska test rapporteras har.

Arbetsterapeut; 6.2 MMCUP AT-formular. Resultat fran valida bedémningsinstrument for
vardagsfunktioner rapporteras har.

Beroende pa organisation bestammer man lokalt vem som ska fylla i de olika delarna av uro-
formularen, barnkirurg, lokal eller regional barnneurolog och uroterapeut/sjukskoterska.

Barnneurologer och uroterapeuter i respektive sjukvardsregion hade 2021 bedémt och
kompletterat data i MMCUP i storst andel av ”sina” formular; 89 % av barnen i priokohorten
hade ifyllda neurofdrsta- formular och 89 % hade ifyllda uroterapeut- formuldr, 63 % hade
nagon FT-beddémning, 30 % hade AT- och 14 % hade psykologutredningar dokumenterade i
MMCUP. Tabellen nedan visar hur stor andel barn med ryggmargsbrack fédda 2007 - 2021
som hade bedémningar utférda av olika yrkesgrupper i MMCUP per region 31/12 2021.

Arton personer i priokohorten hade under 2021 minst en bedémning av samtliga formular
FT, uro-tarm, psykolog, At och neurolog. Detta ar nagot fler an aret dessférinnan da detta
fanns for 12 personer.

| tabellen nedan rapporteras andel personer med rapporterade bedémningar av
fysioterapeut, uro-tarmmottagning, psykolog, arbetsterapeut och barnneurolog i
priokohorten, (n=238) i varje enskild region.
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Region Fysioterapi Uro-tarm  Psykolog AT Neuro
Stockholm 5% 92% 0 0 84%
Blekinge 100% 100% 0 0 100%
Skane 97% 97% 29% 47% 88%
Halland 100% 86% 29% 43% 100%
Vastra Goétaland 71% 100% 7% 33% 100%
Varmland 100% 100% 25% 100% 75%
Orebro 78% 89% 0 0 100%
Vastmanland 100% 33% 0 0 100%
Dalarna 100% 89% 22% 44% 100%
Gadvleborg 86% 43% 0 29% 86%
Vasternorrland 83% 0 0 0 83%
Jamtland 67% 100% 67% 67% 100%
Vasterbotten 100% 100% 25% 50% 100%
Norrbotten 0 0 0 0 0
Uppsala 100% 86% 0 43% 57%
Sormland 100% 55% 0 73% 73%
Ostergotland 57% 100% 36% 14% 100%
Jonkoping 44% 100% 11% 44% 100%
Kronoberg 60% 100% 40% 0 100%
Kalmar 20% 90% 0 0 90%
Gotland 0 100% 0 0 100%
Sverige 2021 67% 89% 14% 30% 90%
Sverige 2020 63% 84% 12% 27% 89%

Kvalitetsindikatorer- priokohort

Som indikator pa god kvalitet av varden for personer med ryggmargsbrack rapporteras fem
viktiga variabler arligen till SKR for att illustrera hur MMCUP bidrar till forbattrad halsa for
personer med ryggmargsbrack. Registret har sedan starten valt att redovisa resultat for
priokohorten med personer fodds 2007 och senare, dar vi kdnner till samtliga.

| tabellen nedan redovisas féljande resultat for kvalitetsindikatorer (KI);

KI 1: uppfdljningsorsak- diagnos finns registrerad for deltagare

Kl 2: samordningsansvarig enhet finns registrerad for deltagare

KI 3: njurfunktionen foljs- blodprov genomfort och registrerat for deltagare
KI 4: rapportering om hudsar- rapportering registrerad for deltagare

KI 5: férekomst av smdrta- Ja/nej har rapporterats for deltagare
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Sedan 2014 ses alltsa oftast en positiv trend som innebar indikation pa forbattrad kvalitet,
dar allt storre andel av personerna i priokohorten rapporterar uppgifter for dessa variabler i
registret.

Svarsfrekvens for registrets fem viktigaste kvalitetsindikatorer

TYP 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 wARIABELNAMMN

K1 100 100 7100 100 100 100 100 100 uppfiljningsorsak diagnos

Ki2 90 29 88 92 92 93 04 93 samordningsansvarig verksamhet finns

Ki3 0 4 26 24 33 46 42 62 Njurfunktion- blodprov

Ki4 2 20 35 48 57 62 50 77 hudirritation/sar

KI5 12 22 33 36 37 49 55 68 SMarta senaste 4 v
Kvalitetsindikator 1

Uppféliningsorsak; diagnos

Vid 6ppna ryggmargsbrack ar det vanligen latt att stalla diagnos i samband med forsta
operationen av det nyfodda barnet, da forandringen maste tackas med hud. Vid férandringar
som ar helt hudtackta vid fodelsen kan det vara svart att skilja mellan olika typer av
ryggmargsbrack eller andra neuralrorsdefekter Magnetkameraundersékning (MRT) och
uppgifter om neurologisk funktion, inklusive paverkan pa urinbldsa och tarm under forsta
levnadsmanaderna fore operation kan behdvas for diagnostiken. Vid eventuell operation av
forandringen kan neurokirurgen ocksa se vilken typ, och ibland mer @n en typ, av
neuralrérsdefekt det ror sig om. Oppna ryggmargsbrack medfér vanligen en komplex
sjukdomsbild med hog komplikationsrisk, mortalitet och en specifik kognitiv profil.

Hudtackta ryggmargsbrack och sarskilt andra typer av neuralrérsdefekter an ryggmargsbrack
ar erfarenhetsmassigt associerade med battre motoriska funktionsnivaer, lagre risk for
komplikationer och troligen mindre kognitiva funktionsproblem. Populationsbaserade
vetenskapliga studier av funktionsutvecklingen vid andra typer av neuralrérsdefekter an
ryggmargsbrack saknas sa vitt vi kanner till. Pa europaniva, inom ERN Working group for
Spina Bifida & other spinal dysraphisms arbetar man med att se over klassifikationen for
ryggmargsbrack och andra neuralrérsdefekter. Inom MMCUP ser vi fram emot denna nya
klassifikation som kan tillfoéra en battre systematik vid forskning och uppfoljning vid olika
neuralrorsdefekter inkl. ryggmargsbrack.

Det ar viktigt for individen att fa ratt diagnos och uppféljning anpassad till just sitt eget
halsotillstand. | MMCUP vill vi faststalla typ av neuralrérdefekt sa noga som majligt i samrad
med regionklinikernas ryggmargsbracksansvariga barnneurologer, neurokirurger och
neuroradiologer. Detta for att ldra mer om varje separat tillstand, som ofta blandas ihop
trots olika orsak, funktion och prognos.
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| figuren nedan presenteras resultatet for personer med ryggmargsbrack 0-18 ar for de sex
sjukvardsregionerna och hela Sverige. Fér barn och ungdomar har rapporterats 6ppet/ ej
helt hudtackt ryggmargsbrack hos 64%, jamfért med 2020 da andelen var 68% Oppna.

MNorra

Stockholm

Sydastra

[T Majligtimisstankt rygomargsbrack/
meningocele

St [T Hudtack brack éver ryggraden

™ Oppet ryogmargsbrack
(dvs. inte helf hudtackt)

Uppsala-Orebro

Vastra
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Hos vuxna med ryggmargsbrack rapporteras andelen 6ppna 62% och hudtackta 21%, for
vuxna ar andelen majligt/misstankt ryggmargsbrack stérre an hos barn och ungdomar. Det
ar ocksa svarare att hitta journaluppgifter som kan klargéra diagnosen efter en langre tid.

Kvalitetsindikator 2

Samordningsansvarig verksamhet
Denna kvalitetsindikator utvarderar rekommendation om samordnad vard vid

ryggmargsbrack. Malet ar att samtliga personer med ryggmargsbrack ska ha tillgang till
samordnande verksamhet, helst med en samordnande lakare eller sjukskoterska. Detta
anses bidra till en hogre vardkvalitet for personen med ryggmargsbrack. Enheten ger
personen stod med samordning av insatser fran halso- och sjukvard.

Under 2021 fortydligades innebdrden av samordnande verksamhet och i samband med
revision av deltagarformularet inférdes en rekommendation om arlig uppdatering sa att
uppgifterna i registret ar aktuella. Denna rekommendation har medfort att fler deltagare i
MMCUP har en specificerad samordnande vardenhet. | priokohorten ar det 22 av 256 dar
uppgift saknas om samordnande verksamhet i registret, och fér en person dar man
rapporterat att det saknas en specificerad samordningsansvarig verksamhet. (géller for 22-
09-09) For samtliga barn och ungdomar tom 18 ar har 310 av 342 personer (91%) en
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registrerad samordnande verksamhet, fér 2020 var denna andel 87% och 2019 77%, se
regionala skillnader i figuren nedan, dér resultat for personer 0-18 ar med ryggmargsbrack

rapporte ras.
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For den vuxna populationen (personer fodda fore 2002) ar andelen personer med
specificerad uppféljningsansvarig enhet lagre an for de yngre personerna i registret.
Dessutom foreligger en osdkerhet om uppgifternas korrekthet, eftersom habilitering och
annan medicinsk uppfoljning for vuxna med ryggmargsbrack ar organiserad pa olika satt i
landet. For landet som helhet var det under 2021 71% som har en specificerad
uppfoljningsansvarig enhet, att jamforas med 2020 da motsvarande andel var 69% och 2019
var andelen 57%.

Klinisk nytta med MMCUP

Att behandlingstraditionerna skiljer sig mellan olika regioner ar forklarligt eftersom
evidensbaserade riktlinjer kring manga interventioner vid ryggmargsbrack saknas.

Det ar pa sitt satt bra att inte alla gor likadant, eftersom det da finns mojlighet att genom
standardiserad langsiktig uppfoljning inom MMCUP med upprepade strukturerade
funktionsgenomgangar fore och efter olika interventioner lara sig mer om resultaten.
Olampliga eller onddiga insatser kan identifieras, som personer med ryggmargsbrack da kan
slippa i fortsattningen. Interventioner med god effekt kan identifieras och erbjudas vid ratt
tid till vid ratt indikation till personer med ryggmargsbrack i hela landet. 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
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(alla) personer med ryggmargsbrack som bor i ett avgransat geografiskt omrade som t.ex.
Sverige vet man att undersokningsgruppen ar representativ.

Det finns sa vitt vi kunnat finna vid litteratursdkningar inga andra populationsbaserade
langtidsuppfoljningar av personer med ryggmargsbrack. Det narmast jamforbara registret ar
sjukhusbaserat, det amerikanska National Spina Bifida Patient Registry NSBPR. Nar flera
delar i MMCUP har varit i gdng under manga ar kommer vi i vart unika populationsbaserade
register att kunna folja funktionsutvecklingen hos personer med ryggmargsbrack i alla aldrar
over tid och se hur exempelvis smarta, andra funktioner (blasa/tarm, motorik, kansel,
kognition, aktivitetsformaga) och personens egen upplevda hélsa/livskvalitet paverkas av
olika insatser.

Barnneurologi — priokohort

Asa Eriksson, barnneurolog

Under 2021 ingick 238 barn i priokohorten jamfért med 232 barn &ret innan. Okningen beror
pa nyfodda, efterrapportering och inflyttning. | Figur Prio visas aldersfordelningen i
priokohorten per fodelsear.
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Figur Prio. Antal barn i priokohorten per fodelsear.

Da barn medryggmargsbrack ofta ar kdnda redan innan fédelsen fods de (i enlighet med
vardprogrammet) i stor utstrackning pa universitetssjukhus med tillgang till bade
neurokirurgi och specialiserade uro-tarm-enheter och fortsatter foljas dar. Detta ar grunden
till att MMCUP med stor sannolikhet innehaller alla barn i Sverige med ryggmargsbrack.
Tyvarr gar det inte att jamfora MMCUPs siffror med t.ex. patientregistret da nuvarande
diagnosnomenklatur inte pa ett tydligt satt sarskiljer ryggmargsbrack fran andra medfodda
ryggmargsavvikelser. Trenden fortsatter att farre barn med ryggmargsbrack fods i Sverige.
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Det fatalet barn/familjer som inte vill delta i uppfoéljningsprogrammet finns endast

medraknade i totalantalet, i 6vrigt saknas uppgifter.

| den fortsatta redovisningen ingar de 215 barn med ryggmargsbrack i priokohorten som
hade ett neuro-formulér helt eller delvis ifyllt och som var boende i Sverige 31/12 2021. For
forsta gangen har dven data hamtats fran fysioterapeutformularet for de barn som har ett

sadant ifyllt.

Typ av ryggmdrgsbrdck

Typ av RMB

m Oklart
m Hudtackt
m Misstankt

m Oppet

Férlossning

Prenatalt kant RMB

mla
m Nej
® Okant

Forlossning

= Planerat sectio
m Akut sectio

w Vaginal, huvud
m Vaginal, sdte

m Okant

| gruppen ingick 136 barn (63%) som
foddes med 6ppet ryggmirgsbrack och 66
barn (31%) med hudtackt ryggmargsbrack.
Hos 13 barn (6%) har man i efterhand inte
med sdkerhet kunna bestamma om barnet
foddes med 6ppet eller hudtackt
ryggmargsbrack.

Hos knappt halften av barnen, (n=86, 40%)
var ryggmargsbracket kdnt innan
forlossningen, hos 81 barn (38%) var det
inte kdnt och hos en femtedel, (n=48,
22%) ar det oklart om det var kant eller
inte.

Drygt en tredjedel av barnen, (n=78, 36%)
foddes med planerat kejsarsnitt,

knappt en femtedel, (n=38, 18%) med akut
kejsarsnitt och en femtedel, (n= 45, 21%)
foddes normal vag.

For en fjardedel, (n=54, 25%) var
forlossningssatt okant eller inte ifyllt.

Majoriteten (n=162, 75%) var fodda i Sverige medan 50 (23%) var fodda utomlands.
Det framkom inget tydligt samband mellan férlossningssatt och fodelseland. Daremot syntes

ett tydligt samband mellan kinnedom om att barnet har ryggmargsbrack och
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forlossningssatt. Da man hade kdinnedom om ryggmargsbracket, utfordes oftast planerat
kejsarsnitt och vanlig forlossning dominerar ndar man inte har kinnedom om bracket. Akuta
kejsarsnitt var lika vanliga i bada grupperna.

Forlossningssatt - prenatalt kint RMB Forlossningssatt - typ av RMB

20
10 10
" = II_ 1. b = I : III I lll_l e m -

Planerat sectio Akut sectio Waginal, huvud Vaginal, site Oként C'ppel Hudtackt Misstankt Okant

mla mNej mOkint mPlanerat sectio  mAkutsectic  mVaginal, huvud  mVaginal, site  mOkant

Det var framfor allt de 6ppna ryggmargsbracken som forléses med planerat kejsarsnitt, men
aven akuta kejsarsnitt och normala forlossningar forekom.
Vid hudtackta ryggmargsbrack forekom alla forlossningssatt med mindre variation.

Nyfoddhetsperioden

Operationer
Enligt de nationella medicinska
Primdrop RMB nyfodd riktlinjerna for barn med
ryggmargsbrack och andra
neuralrérsdefekter skall 6ppna
s ryggmargsbrack tackas med sterila
s uomizngs - kompresser och operativt slutas
s snarast efter forlossningen. Hos 163
barn (76%) opererades bracket i

nyfoddhetsperioden, varav 37 barn

m Okant

opererades utomlands.

Hydrocefalusopererade

Drygt halften av barnen (n=109, 51%) har
opererats for hydrocefalus och av dessa
foddes en 6vervdagande majoritet (n=100,
92%) med 6ppet ryggmargsbrack.

u OppetRMB  w Hudtickt RMB  w M3jligt RMB
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Tidig Ren Intermittent Kateterisering (RIK)

RIK vid hemgang

De flesta individer med ryggmargsbrack hade en neurogen blasfunktionsstérning. En av
behandlingsmetoderna ar RIK, och enligt de nationella medicinska riktlinjerna for barn med

wla mNej = Okant

Oppst

Ej RIK vid hemgang

Hud

tackt

mse

Misstankt

Annat land

ryggmargsbrack och andra neuralrérsdefekter bor RIK startas i nyféddhetsperioden.

Nar barnet far lamna sjukhuset efter fédelsen hade knappt halften (n=98, 45%) paborjat

behandling med RIK medan knappt halften (43%) inte har gjort det. For de som fotts i

Sverige hade majoriteten (n=93 st, 57%) tidig start med RIK, medan endast 4 barn (8%) av de
som fotts utomlands borjade med RIK tidigt. En betydande andel hade inte borjat RIK tidigt;

63 barn (39%) av de fodda i Sverige respektive 29 barn (58%) av de som var fédda

utomlands.

Av de som inte paborjat RIK tidigt dominerade barnen med hudtackt ryggmargsbrack; n= 50
(54%). Men aven 20 barn med Oppet ryggmargsbrack som fotts i Sverige hade inte paborjat

tidig RIK.

Hos de barn som fotts i Sverige dominerade tidig RIK-start hos barn med 6ppet

ryggmargsbrack, men det forekom dven hos ett fatal barn med hudtackt ryggmargsbrack.
Variationen mellan regionerna korrelerade i stort sett med antal barn med ryggmargsbrack
per region. Hos barn med 6ppna ryggmargsbrack som inte paborjat RIK tidigt ses en viss
skillnad mellan regionerna men det behdvs en djupare analys for att utrona skalen till det.
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Muskelfunktionsniva

147 barn av 215 har uppgifter om muskelfunktionsniva och ingick i féljande redovisning. Alla
regioner fanns med i redovisningen men det fanns minst information om barnen som bor i
Stockholmsregionen eftersom endast 2 barn boende i Stockholm hade en registrerad
fysioterapeutbeddémning.

Det sags inget tydligt samband mellan muskelfunktionsniva och foédelseland eller
muskelfunktionsniva och fodelsear.

Nagot tydligt samband mellan typ av RMB, ev hydrocefalus och
muskelfunktionsniva framkom inte forutom att ytterst fa (3 individer) med 6ppet RMB hade
full muskelstyrka i benen.

Intressant och nagot forvanande sags en geografisk spridning i landet avseende
muskelfunktionsniva da alla med full muskelstyrka bodde i norra sjukvardsregionen medan
merparten av de med storst rorelsenedsattning bor i vastra sjukvardsregionen. Det ar svart
att tanka sig ett direkt orsakssamband, och man kan undra om det finns nagon

dold faktor som paverkar som t.ex. urval av barn som har en registrerad FT-beddmning (25%
i priokohorten i VG regionen).

Om det ar en ojamn fordelning avseende muskelfunktionsniva i landet, torde det medféra
olika behov och krav pa hélso- och sjukvarden i olika delar av Sverige.

Operationer

Ingrid Olsson Lindberg, barnneurolog

Barn och ungdomar med ryggmargsbrack genomgar som regel flera operationer. Alla med
Oppna ryggmargsbrack ska opereras med slutning av bracket inom 48 timmar. De flesta
behover ocksa en operation av hydrocefalus (6kad mangd ryggvatska i hjarnan med risk for
Okat tryck i hjarnan och darpa foljande hjarnskador). Operation av hydrocefalus, da man
opererar in ett shuntsystem som leder vatskan fran hjarnan till bukhalan, gors som regel
ocksa under nyféddhetsperioden. Dessa bada operationer gors av neurokirurg. | vissa fall
behovs ocksa en 16sning av ryggmargen pa platsen for bracket eller en avlastande operation i
bakre skallgropen. Indikationerna fér dessa ingrepp varierar men utgors framfor allt av
fortskridande neurologiska symtom.

Ortoped kan behova gora operationer for att korrigera felstallningar eller sned rygg (skolios).
| vissa fall maste en sadan operation foregas av en neurokirurgisk l6sning av ryggmargen.

Svarigheterna for personer med ryggmargsbrack att kunna témma urinblasan (neurogen
blasfunktionsstorning) kraver uppfoljning av uroterapeut och urolog. Fér manga ar
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urininkontinens ett stort socialt bekymmer och i utvalda fall kan det bli aktuellt med
operation, bade for att forbattra kontinens och for att forhindra njurskada.

Malsattningen ar att alla operationer av barn med MMC rapporteras till MMCUP. Det skulle
ge en unik mojlighet att félja upp operationsindikationer och resultat vilket pa sikt gagnar
patientgruppen.

Operationer inrapporteras for barnen i priokohorten, dvs de som ar fédda 2007 och senare.
Fullstandiga uppgifter har endast inrapporterats fran Vastra Gotalandsregionen, Varmland
och Halland med totalt 60 barn samt fran Vasterbotten med 12 barn i de aktuella
aldersgrupperna.

Totalt har 18 operationer gjorts pa 13/72 barn. Dessa 13 barn har genomgatt 1-2
operationer. Har har exkluderats diagnostiska undersokningar i generell anestesi sasom
artroskopi samt katetersattning och vaskular injektionsport.

Sannolikt har covid-pandemin liksom tidigare ar gjort att flera planerade operationer fatt
uppskjutas.

Sammanfattningsvis kan ingen analys goras pa sa bristfalligt underlag. Med en korrekt
inrapportering skulle registret kunna bidra med viktigt underlag for regionala jamforelser av
indikationer, metoder och resultat av operationer. Infor nasta ar planeras en samkorning
med atgadrdskoder i Socialstyrelsens patientregister.

Uro-Tarm- priokohort

Magdalena Vu Minh Arnell, barnsjukskéterska och uroterapeut

| priokohorten 2007 - 2021 i MMCUP fanns det den 31/12-2021 239 individer med MMC
eller Lipo- MMC registrerade i MMCUP.

Registret ar indelat i 6 regioner i Sverige och har féljande antal individer; Norra regionen 22
individer (9 %), Uppsala/Orebro 47 individer (20 %), Stockholm 39 individer (16 %), Syddstra
regionen 33 individer (14 %), Vastra regionen 56 individer (23 %) och Sodra regionen 42
individer (18 %).

Njurfunktionen mattes hos 123 (51 %) av individerna och 7 av dem hade en latt sankt
funktion (GFR medel 82 ml/min korrigerat till kroppsyta (range 77ml/min — 87ml/min).

Blastémningsregim: Av de 197/239 (82%) individerna dar man registrerat
blastdmningsregim, anvande 86 % RIK-metoden och 14 % kissade spontant.

Sjalvstandighet: 44 % av individerna fran 6 arsalder var sjalvstandiga i RIK, eller behovde

bara en muntlig paminnelse, medan 22 % behovde hjalp med allt.

Urinldckage: Av 164 varderade individer fran 6 ar och aldre, hade 79 % urinldckage.
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Tarmtémningsregim: 1 201/239 (84 %) av totala kohorten hade uppgift [dmnats avseende
tarmtomningsregim; 26 % av individerna tomde tarmen spontant medan 68 % behovde
lavemang, TAI (Transanal irrigation). Fyra gav sig lavemang via en kanal in i proximala delen
av tjocktarmen (MACE, ACE) och 7 hade colostomi.

Sjalvstandighet i tarmtomningsmetoden: Vid 12 arsalder eller dldre klarade 27 % hela
tarmtomningsproceduren sjalv eller behévde bara en muntlig paminnelse, medan 34 %
behdvde hjalp med allt.

Avseende urologiska operationer har enligt registret 5 barn/ungdomar blivit féremal for stor
kirurgi (blasforstoring, blashalsplastik och alternativ RIK-vdg) medan 2 individer endast fatt
en alternativ RIK-kanal. Elva barn har en vesicostomi.

Under 2021 har arbetet med revisionen av uro/tarmprotokollen fortsatt med syfte att
minska bortfallet, 6ka registreringsgraden och férenkla protokollen; uro-tarm mottagning
(5:1) respektive uro-tarm utredning (5:2).

Fysioterapi
Annika Lundkvist Josenby, fysioterapeut

Personer med ryggmargsbrack far stod och hjalp att optimera den motoriska
funktionsformagan samt tillgodose behov av ortoser och forflyttningshjalpmedel av
fysioterapeuter (FT) och sjukgymnaster. Genom att regelbundet folja funktionsformaga med
fysioterapeutiska beddmningsinstrument kan man tidigt hitta tecken pa férsamringar i den
grovmotoriska funktionsférmagan och da satta in adekvata behandlingsatgarder for att
motverka dessa.

Priokohort

Muskelfunktionsnivan rapporteras som en obligatorisk uppgift i formularet dar flest
personer rapporterade for den torakala nivan, Figur FT 3. Fordelningen mellan de olika
nivaerna ar oférandrad 6ver tid, men det ar fortfarande oklart om denna férdelning
representerar den faktiska fordelningen da det fortsatt saknas rapporterade data for 76
personer i priokohorten.
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Figur FT 3.
Antal deltagare per muskelfunktionsniva (n=161)

For personer fodda 2007 och senare fanns det 161 personer med ryggmargsbrack som
atminstone vid ett tillfalle blivit bedomd med ett FT formular, 76 personer (37%) saknade FT
beddmning. Jamfoért med foregaende ar hade andelen med FT bedomningar 6kat i denna
aldersgrupp fran 63% till 68%.

En tydligt lagre andel av barnen fodda 2019 och 2020 hade en FT bedémning registrerat an i
de andra aldersgrupperna. En mdjlig anledning kan vara att mer an halften av dessa sma
barn bor i regionerna Stockholm och Vastra Goétaland, dar enheterna endast i lag grad
registrerar FT formular i MMCUP (5 % respektive 28%). Detta skulle dven kunna vara ett
uttryck for olika regionala rutiner for tidpunkt for remittering till habilitering fran sjukvard
for dessa sma barn, FT bedomningar gors i huvudsak vid habiliteringarna.

Andel personer med/utan FT bedémning

100
9
8
7
6
5
4
3
2
1

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020

o O O o o o o o o o

B andel med FT bed M andel utan

Figur FT 1. Andel deltagare med FT bedémning i priokohort utifran fodelsear, n= 237.
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Det ar fortsatt stora variationer mellan regionerna i vilken utstrackning som barn och unga i
priokohorten hade en FT bedomning registrerad. Blekinge, Halland, Varmland, Vastmanland,
Dalarna, Vasterbotten, Uppsala och S6dermanland hade FT formular registrerat for samtliga
deltagare i priokohorten. Som tidigare ar hade Stockholm, Norrbotten och Gotland mycket
lag rapporteringsgrad for FT bedémningar.

andel FT bed i priokohort
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Figur FT 2.
Andel deltagare med FT bedémning i priokohorten rapporterat utifran region, n=237. Den

roda stapeln representerar den samlade andelen for hela landet.

Som for 2020 rapporterades 46 % (n= 71) personer sakna funktionell gangférmaga, och 40%
(n=61) gick inom och utomhus med/utan ortoser, 55% forflyttade sig i huvudsak igenom att
ga med eller utan ganghjalpmedel, och 43% forflyttar sig med hjalp av rullstol (n=144).

Inga trycksar har rapporterades i FT formularet, ddremot hade 18 barn rapporterats ha
kvarstaende hudirritation efter ortosanvandning/ annan tryckorsak.
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Figur Rapporterad smdrta, senaste 4 veckorna i grupper baserade pa fodelsear.

Utifran senaste FT formular for samtliga deltagare (n=375) sammanstalles fragan om
personen hade haft ont de senaste fyra veckorna, se Figur Rapporterad smdrta. Smarta var
vanligt forekommande och andelen deltagare som rapporterade smarta dkade for varje
aldersgrupp, fran 38 % for personer 0—10 ar till 92% for gruppen med deltagare 51-81 ar.

Arbetsterapi- priokohort
Anette Hill, formuldransvarig arbetsterapi

Inom ramen for arbetsterapeutbedémningar i MMCUP ingar olika bedomningsinstrument
med syfte att kartlagga aktivitetsformaga, aktivitetsmonster, aktivitetsutférande och
funktionsformaga.

| denna rapport presenteras resultat for priokohorten, som innefattar barn med
ryggmargsbrack fédda 2007 eller senare. Sedan arbetsterapeutformularet inférdes 2016 har
totalt 147 bedomningar rapporterats in fram till slutet av 2021. Nagra av barnen har fler an
en bedomning rapporterad.

Antalet rapporterade bedomningar i arbetsterapeutformularet har 6kat for priokohorten,
men ligger fortfarande pa en Iag niva. Det ar flera regioner, 9 av 21, som inte har nagon
rapporterad beddmning. Antalet regioner som anvander arbetsterapeutformularet har
darmed inte 6kat under 2021. Det &r fortsatt 12 regioner som har en eller flera rapporterade
bedomningar. Implementeringen i de delar av landet dar arbetsterapeutformuléaret inte
anvands behover genomforas for att sdakerstalla lika vard i hela Sverige. Rapporteringsgraden
bland de regioner som anvander arbetsterapeutformularet 6kar daremot hos 10 regioner, se
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figur nedan. Implementeringsarbetet fortsatter for att 6ka bade tackning- och
rapporteringsgrad.

Antal rapporterade bedomningar per region
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Det pagar ett revideringsarbete av arbetsterapeutformularet. En forandring efter
revideringen ar att en ny bedomning for kartlaggning av aktivitetsférmaga och delaktighet
tillkommer for vuxna under hosten 2022. Ytterligare en justering som har genomforts ar att
Habba, som &dr en bedémning av handfunktion hos barn, har tagits bort. Ett fatal
rapporteringar har skett och det finns inte langre utbildning tillgdanglig for
beddmningsinstrumentet.

PEDI, ar fortsatt det instrument med hogst andel rapporterade bedémningar i
arbetsterapeutformularet. PEDI &r en foraldraskattning av hur barnet klarar personlig vard,
rorelseformaga och socialférmaga i vardagsaktiviteter samt vilket hjalpbehov barnet har
inom dessa omraden. Rapporteringen dkar dven for 6évriga bedémningsinstrument, men
langsammare. Har kravs fortsatt implementering for att 6ka rapporteringsgraden.

Det finns nu underlag for att sammanstaélla resultat fran PEDI. Har presenteras normativa
poang for funktionella fardigheter gallande personlig vard, rorelseférmaga och social
formaga. Normativa poang baseras pa barnets alder och gor det mojligt att tolka barnets
funktion i forhallande till barn utan funktionsnedsattning. Resultat inom normalvariation
ligger mellan 30 och 70 poang.

Funktionella fardigheter inom personlig vard innehaller fragor kring delmoment som ingar i
vid matsituation, pa/avkladning, hygienskotsel och toalettbesok. | denna del fanns 64
resultat registrerade. Medelvardet for normativa poang var 27,1 och medianen 22,1, vilket
var under normalvariationen. Spridningen av normvardena var stor, fran 10 poang till 74,4
poing, se figur nedan. 31% hade ett resultat inom normalvariationen. Overvigande del, 64%
hade ett resultat under normalvariationen. 5% hade ett resultat 6ver normalvariationen, se
diagram nedan.
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Normativa podng for funktionella fardigheter
Personlig vard

® [nom normalvariotionen = Under normalvariationen Over normalvariationen

Funktionella fardigheter inom rorelseférmaga innehaller fragor kring delmoment som ingar
vid olika forflyttningar med eller utan hjalpmedel inom- och utomhus. | denna del fanns 58
resultat registrerade. Medelvardet for normativa poang var 26,3 och medianen 18,1, vilket
var ett resultat under normalvariationen. Spridningen av normvardena var stor dven har,
fran 10 till 62,2 podng, se figur nedan. 41% hade ett resultat inom normalvariationen. 59%
hade ett resultat under normalvariationen, se diagram nedan.

Normativa podng for funktionella fardigheter
Rorelseférmaga

® [nom normalvariationen = Under normalvariationen

Funktionella fardigheter inom social formaga innehaller fragor kring delmoment som ingar
vid kommunikation, socialt samspel, lek, tidsorientering, uppgifter i hemmet samt den egna
sakerheten. | denna del fanns 69 st resultat registrerade. Medelvardet for normativa poang
var 38,7 och medianen 36,3, vilket var inom normalvariationens nedre del. Spridningen av
normvarden var mellan 12,6 och 65,4 poing, se figur nedan. Overvigande del, 67% hade ett
resultat inom normalvariationen och 33% hade resultat under normalvariationen, se

diagram nedan.
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Normativa poang for funktionella fardigheter
Socialférmaga

® [nom normalvariationen Under normalvariationen

Sammantaget visar resultatet fran PEDI att manga barn med ryggmargsbrack hade farre
funktionella fardigheter inom bade personlig vard och rorelseférmaga an barn i
kontrollgruppen. Detta ar omraden dar manga barn med ryggmargsbrack kommer efter i
utvecklingen av vardagsfardigheter och behover stod. Sociala fardigheter 1ag inom
normalvariationen hos 2/3 av barnen med ryggmargsbrack, och ar den vardagsfardighet som
ar en styrka hos manga. Samtidigt har 1/3 ett resultat som |ag under normalvariationen dar
det finns ett behov av stéd. PEDI ar ett bedomningsinstrument som visar var stédet behovs
pa aktivitetsniva och darmed ett viktigt underlag for effektiva insatser kring
vardagsfardigheter.

Kognition — MMCCog
Ann Alriksson-Schmidt, psykolog

Sedan cirka 5 ar rekommenderas att generell utvecklingsniva, visuo-spatiala funktioner och
exekutiva funktioner testas hos barn med ryggmargsbrack vid specifika aldrar. Syftet med
den systematiska uppfoljningen ar att fanga kognitiva svarigheter tidigt for att framja god
utveckling och underlatta individens vardag i forskola, skola och senare arbete. Detta kan ske
genom att barnet till exempel far hjalpmedel eller far ldra sig strategier for att underlatta
skolarbetet.

De test och enkater som rekommenderas ar baserade pa de riktlinjer som togs fram for barn
och unga med cerebral pares av en nordisk expertgrupp av psykologer (Bgttcher et al, 2015).
Samma batteri av test rekommenderas for individer med ryggmargsbrack men aldrarna som
rekommenderas for utredning skiljer sig at. Vid ryggmargsbrack rekommenderas kognitiv
utredning oftare; bade vid fyra och vid sex ars alder, samt minst en gang till under
grundskola/gymnasium. Sjalvklart spelar den individuella psykologens kunskap och expertis
in. En del psykologer foreslar att vissa barn med ryggmargsbrack testas vid andra aldrar eller
beslutar sig for att anvdanda andra instrument an de som rekommenderas i MMCCog.

For att undersoka den generella utvecklingsnivan rekommenderas Wechsler-testerna.
Eftersom barn med ryggmargsbrack kan ha speciella utmaningar relaterade till visual/spatial
formagor rekommenderas det att komplettera med the Beery Buktenica Developmental Test
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of Visual-Motor Integration (VMI) (Beery et al, 1997). Med tanke pa de vanligt
forekommande problemen med exekutiv funktion rekommenderas ocksa att komplettera
den kognitiva bedomningen med the Behavior Rating Inventory of Executive Functioning
(BRIEF) (Gioia et al, 2000). Det ar mojligt att mata in olika versioner av resultat fran testen i
MMCUP men vi rekommenderar att den senaste versionen anvands om majligt.

| Figur 1 beskrivs hur manga barn med ryggmargsbrack som har MMCog data registrerad i
MMCUP sedan starten 2017. Siffrorna representerar det ar informationen var registrerad i
MMCUP, inte det ar utredningen var utford. Detta galler alla ar. Det bor dock noteras att
kognitiva utredningar har fortlépt under COVID-pandemin och vi ar glada att notera en
Okning i rapporteringar 2021 som vi hoppas haller i sig de kommande aren.

Figur 1. Antal kognitionstestningstillfallen registrerade i MMCUP, 2017-2021. En del barn
testas mer an en gang och har darfor> 1 testtillfalle registrerat.

Antal barn med registrerad
kognitionsdata, MMCUP 2017-2022

(sep),
N =73

2017 = 2018 2019 2020 = 2021 m 2022

| Tabell 2 listas forsta aret MM Cog data blev registrerad i de respektive regionerna forsta
gangen. Totalt har kognitionsdata fran atminstone ett barn med ryggmargsbrack
rapporterats ini 11 av de 21 regionerna. Detta ar samma antal som 2021.

Tabell 2. Rapporterad kognitionsdata®* — Region. N = 11

Ar Region

2017 Halland, Skane

2018 Jamtland/Harjedalen

2019 Jonkoping, Dalarna, Vasterbotten

2020 Vastra Gotaland

2021 Ostergotland, KronobergUppsala
Varmland

*forsta gangen nagon psykolog fran regionen rapporterat kognitionsdata i MMCUP for
minimum ett barn.
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En stor andel av de barn som utreds inom MMCog har inte svenska som modersmal; 18 barn
hade ett annat modersmal dn svenska, 32 rapporterade svenska som modersmal och 22
rapporterade svenska samt ett annat sprak. Det vanligaste icke svenska spraket var arabiska.
Ovriga sprak som var modersmal eller talades hemma var engelska, polska, dari, albanska,
somali, bengali, persiska samt kurdiska.

Under det kommande aret kommer vi genomfora ett pilotprojekt for att 6ka andelen barn
med cerebral pares eller ryggmargsbrack som blir erbjudna och genomgar en neurokognitiv
utredning. Detta projekt startar i september, 2022.

Tonarsinventeringen for ungdomar fédda 2003—-2006
Lisa Bondjers & Ingrid Olsson, barnneurologer

Alltsedan det nationella samarbetet startade for snart 20 ar sedan har vi velat kartlagga de
medicinska behoven hos ungdomar 15-18 ar gamla, pa gransen till vuxenlivet. Det har gjorts
som en kvalitetsuppfdljning och startade med en inventering 2004 av personer fédda 1986—
1989 (Acta Paediatr. 2007; 96: 446—-449). Sedan dess har inventeringar gjorts vart fjarde ar
for kohorter om fyra arskullar. 2020 ars inventering innefattar fem argangar, fédda 2002—
2006 och baseras pa uppgifter fran journalgenomgang, enligt ett forenklat formular.
Deltagarna far information om MMCUP. For alla som ar fédda 2007 och senare finns
uppgifter i de ordinarie formuldaren i MMCUP.

2020 ars inventering uppskots pga pandemin. Uppgifter har nu kommit in fran Vastra
Gotalandsregionen (VGR), Halland, Varmland, sydostra regionen samt Norrbotten.
Uppgifterna géller alltsa alla fodda 2002-2006 med ryggmargsbrack, 6ppna och hudtackta,
samt lipoMMC, vilka 30 juni 2020 var bosatta i Sverige.

Totalt var det i dessa regioner 49 personer, varav 22 man och 27 kvinnor. Fem var
utlandsfédda. Fordelningen 6ppna/hudtéackta/lipoMMC var 40/8/1. Nastan alla fodda med
Oppna brack fédda i Sverige hade opererats inom 24 timmar, tre var opererade andra
levnadsdygnet.

Forekomsten av hydrocefalus var 65% (32/49, varav tva med hudtackta brack). Reoperation
av shunten hade kravts hos 66% (21/32). En av de som re-opererats hade fatt en grav
synskada pga shuntdysfunktionen.

Ingen hade genomgatt operation pga Chiarimissbildning, medan 33% (16/49) genomgatt
avfjattringsoperation — halften av dem infor skoliosoperation.

Totalt var 13 skoliosopererade och sex korsettbehandlade. Totalt hade 39% behandlats for
skolios.

Fyra behovde nagon typ av andningshjalpmedel, och fyra hade eller hade haft gastrostomi.
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Majoriteten hade genomgatt neuropsykologisk utredning: 73% (36/49) hade gatt i
grundskola — av dem en med 1Q <70. Totalt hade 29% (14/49) 1Q <70.

Med eller utan hjalpmedel kunde 41% (20/49) ga inomhus. Nagon typ av ortopedisk
operation (fétter och/eller kndn och/eller hofter) hade gjorts pa 71% (35/49).
Spontanfraktur hade férekommit hos 20% (10/49) och 24% (12/49) hade haft trycksar.

Alla hade normal njurfunktion. RIK anvandes av 88% (43/49), varav 14 gjorde det via
alternativ kanal. Ungefar halften (24/49) klarade blastémning helt sjalv. En knapp femtedel
(9/49) behovde hjalp med allt.

Nagon typ av tarmskéljning anvandes av 73% (36/49), varav fyra antegrad. Helt sjalvstandiga
var 43% (21/49), medan en dryg femtedel behévde hjalp med allt (11/49).

Endast en hade epilepsi (2%). Latexallergi fanns inte registrerad hos ndgon. Atta procent
(4/49) hade behandlats for pubertas praecox och hélften sa manga for tillvaxthormonbrist.
Tva hade ocksa behandlats med kalk/D-vitamin. Viktproblem forekom hos en dryg femtedel
— i de flesta fall rorde det sig om 6vervikt.

Med reservation for att uppgifter saknas fran norra regionen (utom Norrbotten),
Stockholmsregionen, Uppsala/Orebro och sédra regionen i denna inventering, kan det vara
intressant att gora jamforelser med den forsta kohorten fédda 1986—1989 (n=175). Farre har
hydrocefalus, och i den senaste kohorten var det ingen som opererats med
ventrikulocisternostomi (kan bero pa regionala skillnader). | den forsta kohorten hade 6%
genomgatt bakre skallgropsdekompression pga Chiarimissbildning. Detta kan bero pa att det
ar farre med svara chiarirelaterade symtom, men det kan ocksa spegla en andrad installning
till operationsindikation. Andelen med IQ <70 var densamma. Andelen med epilepsi var
mindre i den senaste kohorten.

Det var ungefar lika manga som kunde ga sjalvstandigt inomhus med eller utan hjalpmedel,
men detta ar en grov skattning av gangféormagan.

Andelen skoliosbehandlade var densamma, liksom andelen som genomgatt
avfjattringsoperation. Men hér vet vi fran tidigare inventeringar att det forekommit stora
regionala skillnader.

Forekomsten av spontanfrakturer och trycksar var snarast lite hégre i den senaste kohorten.

Andelen som anvande RIK var densamma i de tva kohorterna, medan det i den senare
kohorten var vanligare med tarmskaéljning. | den tidigare kohorten var det knappt 2% som
hade nedsatt njurfunktion, medan det inte var nagon i den senaste kohorten. Detta kan
sannolikt tillskrivas battre féljsamhet av de medicinska riktlinjerna.



ARSRAPPORT 2021

Vuxna med ryggmargsbrack

Ulrica Jonsson, habiliteringslédkare

MMCUP vuxen bestar av kliniska riktlinjer for uppféljning av vuxna med ryggmargsbrack,
formular som anvands vid uppféljningen och laggs in i MMCUPs databas, manualer till
formularen samt kérschema med rekommendationer om nar olika uppféljningar ska goras.
Detta finns tillgangligt pa registrets hemsida www.mmcup.se.

Kliniska riktlinjer

Nya kapitel om Urologisk och Uroterapeutisk uppfoljning har fardigstallts och publicerats
under 2021.

Formuldr och antal deltagare

Antalet vuxna med Deltagarformulér i MMCUP har 6kat till 450 personer med
ryggmargsbrack och 17 personer med annan ryggmargsavvikelse. Hur manga vuxna med
ryggmargsbrack det finns i landet ar okant. Baserat pa forekomsten i Vastra
sjukvardsregionen kan det rora sig om ca 800-1000 personer i hela landet. | foljande
sammanstallning har enbart personer med ryggmargsbrack inkluderats.

Liten genomgadng ar en arlig uppféljning med syfte att fanga upp sociala, praktiska och
medicinska problem som ar vanliga vid ryggmargsbrack och hjalpa patienten till ratt
vardgivare. Antalet som deltar 6kar fran ar till ar. Totalt har nu 314 personer (70%) deltagit i
en Liten genomgdng vid nagot tillfalle, varav 185 (41%) under 2021.

Anvandningen av Fysioterapiformuldret for vuxna 6kar ocksa. Totalt har nu 195 (43%) av de
vuxna ett ifyllt Fysioterapeutformuldr, varav 71 ar fran 2021.

Neuro-dldre innehaller uppgifter om diagnoser, och bor fyllas i nar uppféljningen startas.
Detta har gjorts for 261 (58%) av deltagarna. Verksamheter som saknar lakare har ofta svart
att fylla i detta.

EQ-5D innehaller uppgifter om halsorelaterad livskvalitet och har fyllts i for 214 (48%) av
deltagarna. Manga upplever att enkdten passar patientgruppen daligt och att fragorna kan
vara svara att besvara.

Uro-tarm formuldret for vuxna har inte anvants i ndgon storre utstrackning och kommer att
ersattas med en anpassad variant av det reviderade Uro—tarm formularet for barn.

Funktionsniva, levnadsférhallanden och hdlsoproblem

Totalt finns uppgifter i registret om 450 personer med ryggmargsbrack i aldrarna 18-80 ar,
medianalder 29 ar, 51% kvinnor och 49% man. Har redovisas nagra av de resultat som
inhamtats med respektive formular.


http://www.mmcup.se/
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Liten genomgdng
Majoriteten av de vuxna var
ensamstaende.

Endast 19% bodde tillsammans med
partner eller barn. En tredjedel av de
vuxna arbetade, och avdem har ungefar
halften ett arbete med I6nebidrag. En
femtedel uppger att de klarade sig utan
stdd i vardagen.

Nytillkomna symtom som skulle kunna
bero pa hydrocefalus shunt-problem
eller fjattrad ryggmargssyndrom
rapporterades hos 21%. Hogt blodtryck,
andningsbesvar och benskérhet var
exempel pa andra hélsoproblem som
uppmarksammades vid Liten
genomgdng.

Neurogen blas- och
tarmfunktionsstorning forekom hos de
allra flesta personer med
ryggmargsbrack. Urininkontinens och
avforingsinkontinens kan utgora stora
problem i vardagen. Ren intermittent
kateterisering (RIK) var den vanligaste
metoden for att tdmma urinbldsan och
anvindes av 57% av de vuxna. Arlig
uppfoljning av urinvagarna
rekommenderas alla med neurogen
blasrubbning, men endast tva
tredjedelar av de vuxna uppgav att de
deltar i detta. Det ar ett observandum
att 7% hade kvarliggande kateter (KAD),
en metod man generellt avrader fran.

(Tabell 1)

Tabell 1. Liten genomgang
(n=314)
Boende
Ensamboende
Boende med foraldrar
Boende med partner/barn

Boende med sarskild service

Sysselsattnin
Arbete
Daglig verksamhet
Studier
Sjukskrivning
Arbetssdkande
Praktik/arbetstraning
Ingen sysselsattning
Stod i vardagen
Anhorig
Personlig assistans
Hemtjanst
God man

Boendestod/Kontaktperson

Inget stod
Halsoproblem
Blodtryck 6ver 140/90
Andningsbesvar
Ramlat, senaste manaden
Brutit ben, senaste 3 aren
Urininkontinens
Avforingsinkontinens
Blastdmningsmetod
Kissar utan att krysta
Kissar med krystning

Ren intermittent kateterisering

(RIK)
Kvarliggande kateter (KAD)
Stomi med pase
Stomi med kateter
Okant

antal

142
82

31

106
56
56
19
15
15
48

136
79
40
34
10
69

60
45
44
13
169
118

32
13
178

14
39
26

%

45
26
19
10

34

18
18

15
43
25
12
10
22
19
14

14

54
38

10

57

12
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Tabell 2. Fysioterapiformular
(n=195)
Muskelfunktionsniva
Full styrka
Sakral
Lag lumbal
Mellan lumbal
Hog lumbal
Hog lumbal/torakal
Okant
Gangformaga
Gangare utan hjalpmedel
Gangare med hjalpmedel/rullstol
Anvander alltid rullstol
Okant
Kansel
Nedsatt kansel
Normal kansel
Okant
Sar
Har sar vid besoket
Har ej sar vid besoket
Okant
Smarta
Smarta senaste 4 veckorna
Ej smarta senaste 4 veckorna
Okant

antal

36
33
37
34
42
10

62
24
103

132
11
52

35
121
39

110
61
24

%

19
17
19
17
22

32
12
53

68

27

18

62

20

56

31
12

Fysioterapiformuldret

Uppgifter om muskelfunktionsniva och
gangférmaga finns bara i
Fysioterapiformuldret. Det ar darfor
viktigt att det finns minst ett
Fysioterapiformular ifyllt for varje
deltagare. Majoriteten av deltagarna
hade en lumbal muskelfunktionsniva,
vilket betyder att de har viss bevarad
funktion i nedre extremiteter. Halften
av deltagarna anvande rullstol vid alla
forflyttningar. Endast 6% uppgav normal
kdnsel. S@ manga som 18% hade sar och
over halften besvarades av smarta
(Tabell 2).

Neuro-dldre

Neuro-dldre besvarades for 261
deltagare. Av dem hade 196 (75%)
opererats for hydrocefalus, 29 (11%)
hade epilepsi, och 70 (27%) angavs ha
intellektuell funktionsnedsattning.

EQ-5D
Av de 214 personer som fyllt i EQ-5D
uppgav 86 personer (40%) att de ar
varken ar oroliga eller nedstamda,
medan 60% anger olika grad av oro
eller nedstamdhet.
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Regionala jiimforelser

EQ-5D

Fysioterapi

Liten
genomgang

Neuro-aldre

Deltagare

r T T T T T T T T T T T T T T T T T T T ;I Antal

0 50 100 150 200

mVastra mUppsala-Orebro Sodra Sydostra ® Stockholm ®Norra

Figur 1. Antal formulér fran respektive sjukvdrdsregion.

De regionala skillnaderna var fortsatt omotiverat stora. Sjukvardsregionerna Stockholm,
Sodra, Vastra och Uppsala-Orebro har alla ungefir lika stora befolkningsmangder, och borde
rimligen ha ungefar lika manga vuxna med ryggmargsbrack.

Sammanfattning

Vuxna med ryggmargsbrack ar en sarbar grupp med 6kad risk for manga olika halsoproblem,
och 6kad risk for fortidig dod. Ett viktigt syfte med uppfdljningen i MMCUP &r att fanga upp
halsoproblem tidigt och hjalpa patienten till ratt vard. Resultaten visade att Liten
genomgdng fangar upp vardbehov hos vuxna med ryggmargsbrack, men att mdéjligheten att
delta i uppféljningen ar valdigt olika i olika delar av landet.

Ett arbete med att samordna och férenkla formularen pagar. Darefter planeras nya
kontakter med habiliteringsverksamheterna runt om i landet for att sakerstalla att alla vuxna
med ryggmargsbrack att fa tillgang till regelounden uppfoljning.
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Forskning, utveckling och nya publikationer

Ann Alriksson- Schmidt, FoU ansvarig

COVID 19 paverkade deltagandet pa vetenskapliga kongresser under 2021 da flertalet
kongresser blev installda.

| oktober 2021 presenterade registerhallare Annika Lundkvist Josenby en studie baserad pa
registerdata om férekomst av smaérta hos personer med ryggmargsbrack, vid det nationella
motet “Fysioterapi” for sjukgymnaster och fysioterapeuter i Sverige, konferensen
genomfordes digitalt.

Sedan 2020 planeras the World Congress of Spina Bifida som kommer att hallas i Tucson i
Arizona i mars 2023. Fran MMCUP deltar Ann Alriksson-Schmidt som Associate Co-chair and
Program Committee Chair of the planning committee.

Vetenskaplig aktivitet

Ann Alriksson-Schmidt var vard at Melinda Rocchi, ldkare fran Italien, som fatt ett Erasmus+
stipendium och kom till Lunds universitet. Melinda studerade mortalitet hos vuxna med
ryggmargsbrack. Arbetet ar snart fardigt att skickas in till tidskriften Pediatrics for
publicering.

Samu Mtutu, fd, masterstudent i global hdlsa har dven hon bedrivit studier relaterade till
MMC. Samu har analyserat skilsmassofrekvens hos foraldrar till barn med MMC samt
anvandandet av preventivmedel (p-piller) jamfért med en matchad kontrollgrupp. Detta
arbete kommer fardigstallas 2022 och skickas in till lampliga tidskrifter for publicering.



