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Forord

Kvalitetsregistret MMCUP utvarderar ett uppfoljningsprogram for personer fodda med
ryggmargsbrack, forkortat RMB. "MMCUP” star for ”Uppfoljningsprogram for MMC”., da ett
annat namn for ryggmargsbrack ar myelomeningocele (MMC). Manga andra typer av
medfodda ryggmairgsskador ingar liksom ryggmargsbrack i begreppet ”spinal dysrafism”.

Registret och uppfoljningsprogrammet ar utformat av ett nationellt natverk personer i olika
yrkesgrupper med lang erfarenhet och kunskap kring RMB/MMC. Nétverket innehaller ocksa
representanter fran berérda patientforeningar och tillsammans arbetar vi for att forbattra och
kvalitetssakra varden vid ryggmargbrack. Tvarprofessionella evidensbaserade riktlinjer for
uppfoljning och behandling vid RMB/MMC har utformats, se lanksamling pa hemsidan
http://mmcup.se

Kvalitetsregistret utformas for att underlatta sa att patienter med RMB far vard enligt senaste
rekommendationer oavsett var man bor i landet, och for att ge underlag till forbattringsarbete.
For den enskilda deltagaren/patienten ger den strukturerade uppfoljningen beslutsunderlag
med mojligheter att félja den egna halsan och funktionen 6ver tid.

Det finns stort behov av att samla kunskap om RMB/MMC, da evidens saknas for manga olika
behandlingar. 1 néatverket finns mangarig erfarenhet och flera fortsétter arbeta efter
pensionsaldern.. De nya medarbetare som nu finns i barnsjukvard/habilitering har genom
arbetet med uppbyggnaden av MMCUP kunnat ta del av tidigare erfarenhet och insamlad
kunskap. Sjalva kan de endast fa begransad erfarenhet p.g.a. att incidensen MMC har minskat
kraftigt under senaste decennierna. Det finns nu ett stort antal ”nya 6verlevare” med MMC som
ar vuxna, en for vuxenverksamheterna relativt okand diagnosgrupp. Behoven av hélso- och
sjukvard ar komplexa och svaroverskadliga, 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 nagon som koordinerar sjukvardskontakter och foljer upp
de egenvardsinsatser som kravs for bevarad halsa.

De forsta medicinska nationella riktlinjerna for RMB publicerades 2009, och har darefter
kompletterats och uppdaterats efterhand, se lankar http://mmcup.se. MMCUP fick startbidrag
fran SKL under 2011, och &r ett nationellt kvalitetsregister sedan 2012. Vi har nu en nastan helt
komplett tiodrskohort barn fodda 2007-2016 med RMB, dar behandlingsinsatser och resultat,
halsa och funktion for alla dessa barn foljs i kvalitetsregistret. De verksamheter som kan och
vill inkluderar efterhand allt fler aldre arskullar barn, tonaringar och wvuxna med
ryggmargsbrack.

Uppféljningsprogram och kvalitetskontroll behdvs aven vid andra former av spinal dysrafism
(ryggmargsmissbildningar), Registret & uppbyggt for att i framtiden dven kunna inkludera
hydrocefalus hos barn utan ryggmargsavvikelser.

Det ar ett stort antal personer i det nationella natverket som tagit fram undersokningsformuléren
baserade pa riktlinjerna, som foljer personerna med MMC och som samlat in de uppgifter till
registret som arsrapporten bygger pa.

Med varmt tack till alla er som samverkar dver hela landet i detta arbete!
Lund september 2017/ Lena Westbom, registerhéllare


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

Medicinska kortfakta om ryggmargsbrack

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

Forekomst: varierar i olika geografiska omraden och folkslag och under olika tidsperioder.
Incidens i Sverige: 8 till 4 per 10 000 fodda pa 1970-talet och senaste decenniet 1-2 per 10 000.
Sex av tio graviditeter dar fostret har ryggmargsbrack avbryts (se “Fosterskador och
kromosomavvikelser”, Socialstyrelsen)

Uppkomst: bristande slutning av ryggmargskanalen (neuralroret) tidigt under forsta
graviditetsveckorna. Annu oklar bakgrund, kostfaktorer i kombination med genetiska faktorer
har betydelse.

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

- forlamning och kanselnedséattning i nedre delarna av kroppen, med risk for trycksar, ibland
med behov av plastikkirurgisk operation eller ledande till amputation

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

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

- fjattrad/fastvuxen ryggmérg med tilltagande funktionsférsdmring

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

risk for nytillkomna neurologiska symtom, forvarvad hjarnskada, blindhet eller déd om

symtomen inte upptécks i tid.

- nedsatt arm-handfunktion, med risk for forsdmring vid vétskeansamling i ryggmargen

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

- hormonella stérningar, bl a for tidig pubertet
- kognitiva svarigheter oavsett begavningsnivad med ojamn profil (svarigheter med exekutiva
funktioner, bl.a. initiativ, planering, genomférande, organisation); intellektuell

funktionsnedsattning hos ca var fjarde

- Okad forekomst av epilepsi och latexallergi



Sa har ar det........ sa 18 vuxna Ostgotar med RMB

Vi som stéllde fragorna
Sven Mattsson, Marie Donlau, Gunilla Glad Mattsson

Prelimindr sammanstallning

9 kvinnor och 9 man, 24 - 72 ar

12 var singel och 2 kvinnor var gifta
10 arbetade 25 - 100% (6 arb. 50%)

i 2
P

Tva h 1ar och en
13 anvénde rullstol, 2 elrullstol
3 gangare

De flesta var néjda med boende, 16n
och annan ersattning

Halsostatus hos 18 personer med RMB
slumpvis tillfragade att medverka

3 nyligen haft shunt problem

4 nyligen insjuknati sepsis + Smirta férekom hos 13 personer
3 har epilepsi .
4 har antidepressiva « Sar har 10 personer

5 har blodtryckssénkande medel + De flesta gér sillan pé kontroller

5 hégt blodtryck vid kontroll . .
13 RIKar, 1 KAD, 3 stomier, + Fé 8nskar mer kunskap kring
kognitiv funktion, blas och

1 kontinuerliga droppldckage " .
14 urinlickage tarmfunktion och dess behandling

4 njurskadade, 3 har misstankt njurskada AG
L HAR EN
5 tommer tarmen med lavemang KDOM
. N
4 har en stomi [AG AR
9 tomde manuellt J‘IJIBE’

12 har avforingslackage men 6 séllan

De intervjuade personernas egen skattning av
trotthet, tidshantering och sjalvstandighet

18 personer med RMB sager att:
* 4 ar helt sjalvstandiga, 4 nastan....
* 9 hanterar tid lika bra somien
normalpopulation
* 9 skattar trottheten som ett problem
« varav 4 har nedsatt njurfunktion

Enkéter: Sunnaa (ADL), ATMS (tidsuppfattning/kognition), FFS (fatigue)

Preliminar sammanstéllning 7 -

Hélsoenkat VAS-skala

Trots problem med minne, rérlighet, blas
och tarmstérning, inkontinens, daglig RIK
och tarmtémningsprocedurer, smarta,
epilepsi, sar, angest och isolering m.m. + 18 personer angav
Sa tycker de flesta att man mar bra! * 765md (734 m) (frandS-100) £
« | svensk normalpopulation 3
= kvinnor 82 (+ - 21)

+ Mén 86 (+-19) E
+ | tysk normalpopulation (77,4) Eo.

I I B
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Overgripande MAL
for uppfoljningsprogram och kvalitetsregister vid RMB och annan spinal
dysrafism ar

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 sdkra vard av hog standard 6ver hela landet

Ryggmargsbrack och annan spinal dysrafism

Begreppet spinal dysrafism tacker flera olika fosterskador i ryggraden, missbildningar som &r
foljden av en bristande slutning av en eller flera ryggkotor och/eller en missbildning av
ryggmargen.

Slutning av neuralrdret sker under tredje till fjarde graviditetsveckan.

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

I termen “ryggmargsbrack”, som vi forkortar till RMB, rdknar vi in myelomeningocele (MMC,
ett ryggbrack som innehaller ryggméarg och hinnor), myeloschisis (ej slutet neuralror, dvs
ryggmargen ar platt och saknar hudtackning) och lipo-MMC (brack som férutom ryggmarg och
hinnor ocksa innehaller fettvavnad). Lipo-MMC &r oftast ett helt hudtackt brack. Aven MMC
kan vara helt hudtackt, men det ar vanligare att det &r 6ppet, d.v.s. inte hudtackt.



Myeloschisis

Oppet ryggmargsbrack (MMC)

Oppet ryggmargsbrack (MMC)

Hudtackt ryggmargsbrack med lipom
(lipoMMC)

Ryggmargsbrack ser olika ut hos olika nyfédda, har exempel pa 6ppna ryggmargsbrack (MMC), samt
ett hudtackt som ocksa innehaller fett (lipo-MMC)

MMC ar den vanligaste typen av spinal dysrafism och kallas dven spina bifida cystica (SBC).
De flesta fodda med MMC har ocksa shuntberoende hydrocefalus (HC, vattenskalle™).

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

Flertalet personer med MMC har manga, omfattande och langdragna medicinska problem.
Vanligast ar komplikationer fran urinvagarna, trycksar och shuntkrangel ledande till hogt tryck
i skallen, farligt for hjarnan. Studier visar att komplikationerna vid MMC 6kar om varden inte
ar koordinerad, aven om den ar latt tillganglig. Dodligheten rapporteras vara hdg i ung vuxen
alder vid MMC, fra. pa grund av njursvikt, shuntkomplikationer och latexallergi.
Blodforgiftning (sepsis) p.g.a. infekterade trycksar eller urinvagsinfektioner ar exempel pa
forebyggbar dodsorsak vid RMB. Okad férekomst av hjart-karlsjukdomar och tidigt aldrande
har rapporterats.

Det &r vanligt att de medicinska problemen okar hos vuxna med MMC och att den motoriska
formagan gradvis forsamras. Orsakerna till detta kan vara t.ex. 6vervikt, nedsatt kondition eller
neurologisk férsamring p.g.a. fjattrad ryggmaérg. Shuntdysfunktion utgor ett standigt hot, och
orsakar i varsta fall nyforvarvad och bestaende hjarnskada och/eller blindhet i tillagg till tidigare
funktionsnedsattning. Presentationen sidan 6 fran en nyligen pabdrjad inventering av hélsa hos
vuxna med RMB i Ostergétland visar en liknande situation som i sédra sjukvardsregionen, som
redovisades i forra arsrapporten. Projektrapporten finns pa foljande lank
http://mmcup.se/wp-content/uploads/2016/11/Rapport-vuxen-MMC-projekt-SSVR-2016.pdf

Senaste decenniet har det fotts 10-15 barn med RMB/MMC arligen i Sverige jamfort med 80-
100 per ar for 30-40 ar sedan. Uppféljningen av barn- och ungdomar med RMB sker i nagra
sjukvardsregioner  via  regionsjukhus med koordination mellan  barnneurologi,
barnkirurgi/urologi, neurokirurgi, ortopedi och i samarbete med lokala habiliteringsteam och
lanssjukvard. Pa andra hall sker koordinationen huvudsakligen lokalt under barn- och
ungdomsaren. | vuxen alder kvarstar behovet av samordning pa grund av personernas kognitiva


http://mmcup.se/wp-content/uploads/2016/11/Rapport-vuxen-MMC-projekt-SSVR-2016.pdf

profil med betydande exekutiva svarigheter. Sammanhallen medicinsk verksamhet for denna
grupp vuxna saknas dock flerstades i landet.

Ett nationellt natverk bestaende av olika yrkesgrupper inklusive lakare inom olika specialiteter
har sedan starten 2004 formulerat evidensbaserade riktlinjer for insatserna vid RMB/MMC/HC
och tillsammans planerat kvalitetsregistret MMCUP baserat pa rekommendationerna.
Neuropediatriker, uroterapeuter, fysoterapeuter, arbetsterapeuter, neurokirurger, barnortopeder
och barnkirurger/urologer har arbetat med stod av respektive specialistférening. Psykologer och
arbetsterapeuter har tagit fram en EBH-rapport om kognitiva funktioner med
rekommendationer i serien evidensbaserad habilitering i habiliteringschefsféreningens regi.
Patientforeningarna RBU och Spin-off deltar, liksom en brukararbetsgrupp.

Malet med MMCUP ér att personer fodda med MMC/HC i alla aldrar ska fa bra vard var man
an bor i landet. Kvalitetsregistret kopplat till en strukturerad, livslang uppfoljning av liten grupp
personer med hogt sjukvardsutnyttjande p.g.a. hog forekomst av allvarliga komplikationer inom
flera olika kroppsfunktioner, komplikationer som medfér sénkt livskvalitet och forkortad
livslangd. Den strukturerade uppfoljningen enligt riktlinjerna, i kombination med uppgifterna i
kvalitetsregistret, kan forvantas ge ny kunskap och forbattrad vard. For personen med
ryggmargshrack medfor uppfoljningen tidig upptackt av begynnande komplikation som kan
avhjalpas med en liten behandlingsinsats, istéllet for en mer omfattande och mindre effektiv
behandling vid redan intraffad komplikation.

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

Ref. Kaufman BA, Terbrock A, Winters N, Ito J, Klosterman A, Park TS. Disbanding a multidisciplinary clinic:
effects on the health care of myelomeningocele patients. Pediatr Neurosurg. 1994;21(1):36-44.

Rekommendationen i "Medicinska riktlinjer vid MMC (ryggmirgsbrack)” Sjukvarden
ska organiseras sa att personer fodda med ryggmaérgsbrack har tillgang till samordnade halso-
och sjukvardsinsatser under hela livet.

Samordningsansvarig verksamhet
— definition i MMCUP

verksamhet som ska assistera personen med att samordna habiliteringsinsatser,
lokala och regionala sjukvardsinsatser relaterat till diagnosen ryggmargsbrack




Mal 1 - Koordinerad vard

utvarderar rekommendation om samordnad vard vid RMB. | rapporterna som nas via lanken
“utdatarapporter” p& MMCUPs hemsida kan man ta fram aktuella uppgifter om ”Andel
personer med ryggmargsbrack som har eller saknar samordningsansvarig verksamhet” per
lan/landsting/region/sjukvardsregion. Olika dldersgrupper och tidpunkter kan valjas.

LanRegion

Blekinge
Dalamas
Gotlands

Gavlehargs

Hallands

Jénkapings
Kalmar
Kronobergs
Marrbottens
Skane
Stockholms [ Andel persaner som inte

Sddermanlands har samordningsansvarig
Uppsala vetksamhet

Warmlands [ Andel personer som har
samardningsansyarig
vetksarnhet

[ Andel personer dar
infarmation saknas

Wasterbottens
Wsternarrlands
Yastmanlands
Wastra Gitalands
Grebra
Gistergiitlands
Hela Svarige

0% T0% 20% 0% 40% 50% BO0% T0% B0% Q0% 100%
Exempel pa utdatarapporter Mal 1, hdamtad 2017-09-13: Ovan andel barn fédda 1999-2016 och
nedan andel vuxna, fodda 1997 eller tidigare (valda fodelsear) med ryggmargsbrack (vald diagnos) i
MMCUP som har, respektive inte har samordningsansvarig verksamhet. (Totalt antal rapporterade
per lan framgar i applikationen i en tabell under grafen. Har fanns det totalt 258 barn med och 3 utan
samordnande verksamhet och 98 vuxna med och 40 utan samordnande verksamhet; 35 av de 40 bor
i Skane, dar vuxenhabiliteringen inte har nagot medicinskt uppdrag, och darfor inte sjukskoterska
eller lakare i teamen. Rapportunderlaget uppdateras fran MMCUPs deltagarformular en gang per
manad. Obs! Nar graferna togs ut var inte definitionen av “samordningsansvarig verksamhet”

klar for alla (bl ruta foregaende sida).

LanRegion
Blekinge
Gotlands
Hallands
Jamtlands
Jankdpings
\almar [T Andel persaner dar
infarmation saknas
kronobergs
N D Andel persaner zom inte
Skane har samordningsansvarig

. werksamhet
Sddermanlands i
Andel personer som har

Wasterbottens samardningsansvarig
varksamhet
Wasternorrlands
Wastra Gitalands
Gstergiitlands

Hela Sverige

0% 10% 20% 30% 40% A0% BO% T0% 0% Q0% 100%

Man kan dven vilja diagnoserna ”Annan ryggmaérgsavvikelse” eller "Hydrocefalus utan
ryggmargsavvikelse”, men virdprogram och rekommendationer for dessa diagnoser finns inte
och de ingar inte i Mal 1.



Mal 2 - Ratt diagnos

Under uppbyggnaden av MMCUP har vi prioriterat diagnoserna myelomeningocele (MMC)
och MMC i kombination med fettvavsansamling i brackomradet, lipo-MMC. Dessa tva tillstand
ar de som vi i MMCUP bendmner “ryggmirgsbrack”, forkortat till RMB, som alltsa &r samma
sak som MMC/lipo-MMC. Under arbetets gang har vi blivit varse att manga personer har fatt
en felaktig diagnos ryggmargsbrack. Det har da rort sig om andra typer av fosterskador i
ryggmargen, t.ex. diastematomyeli (delad ryggmarg) eller fjattrad ryggmérg utan
ryggmargsbrack.

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

Manga av dem med QO5-diagnos i det nationella obligatoriska patientregistret (PAR) har
troligen annan typ av spinal dysrafism an ryggmargsbrack. P.g.a. sekretessreglerna har vi inte
kunnat kontrollera PAR-diagnoser genom journalstudier, men vi ser ibland felaktiga QO5-
diagnoser i var kliniska verksamhet. D Kvalitetsregisterservice pa Socialstyrelsen hjélpte oss
kontrollera registrets tackningsgrad fanns det drygt dubbelt si manga barn foédda 2007-2013
med ICD-10 koden Q05 i PAR som barn med RMB i MMCUP. Aven i Socialstyrelsens
sammanstallning av fosterskador finns det dubbelt sa manga nyfoédda med ryggmargsbrack
rapporterade jamfort med i MMCUP. Det sker en dverdiagnostik/feldiagnostik av RMB runt
om i landet..

Personer med andra typer av spinal dysrafism har vanligen mindre neurologisk paverkan an de
med ryggmargsbrack. Kunskapen ar dock mycket begransad om utvecklingen vid de olika
tillstanden och hur de skiljer sig fran varandra. | de vetenskapliga artiklar om “spina bifida”
definieras sallan vilken typ av spinal dysrafism man inkluderat i materialet. Ibland anges dock
att endast personer fodda med 6ppna, ej hudtackta MMC inkluderats. | MMCUP &r det mojligt
att ”kvalitetssikra diagnosen”, dvs. att separera olika typer av spinal dysrafism fran varandra.
Enligt rekommendationerna ska alla nyfédda med RMB ha kontakt med regionsjukvarden, och
det &r neuropediatriker och
neurokirurg, regionansvariga for
MMC, som fyller i data om
neonatalt status och operationer.
e For vuxna och utrikes fodda &r det
ibland svart att avgora typ av

s RMB.

Al
dvs. inte helt hudtéckd)

Horra

nnnnnnnnnnnnnn

Graf ur dynamiska utdatarapporter sept
2017: Andel barn fodda i Sverige 2007-
2016 (n=178), bosatta i respektive
sjukvardsregion 2017 med faststalld typ
av ryggmargsbrack
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| denna arsrapport klassificeras ryggmargsbracken som oppna (ej helt hudtackta) eller slutna
(hudtackta) RMB. Dér tillrackliga uppgifter saknas for narmare Kklassifikation anvands
kategorin "Ryggmargsbrack utan narmare specifikation”, forkortat "’RMB UNS”.

Hydrocefalus diagnostiseras ibland pé& ultraljud under graviditeten eller under
spadbarnstiden, men behover inte alltid opereras. Endast hydrocefalus som opererats
neurokirurgiskt med nagon form av shuntning definieras som hydrocefalus (HC) i denna
rapport.

MMCUP - deltagare

Sedan MMCUP-starten prioriteras fullstandig tackning bland barn fodda med ryggmérgsbrack
2007 och senare. Diagnosgruppen ar latt att finna, eftersom i princip alla kréaver insatser fran
neurokirurgi och barnurologi och darmed far kontakt med universitetssjukhusens MMC-
verksamhet, MMCUPs koordinatorer och neuropediatriker. Malet ar att samtliga barn fodda
med RMB fran och med 2007 och framat ska valja gd med i uppfdljningen och registret
(foraldrarna valjer).

I nagra landsting har man hunnit inkludera dven &ldre aldersgrupper. | det nationella natverket
for MMC har tonarsinventeringar genomforts var fjarde ar fran och med starten 2004 (Olsson |
et al 2007). Vid senaste inventeringen 2016 kunde alla 15-18-aringar med ryggmargsbrack
inbjudas till MMCUP. Under 2016 pagick ett vuxenprojekt infor utformning av vuxendelen av
MMCUP i sodra sjukvardsregionens, och sedan internetbaseringen av vuxenformularen blev
klara under varen 2017 har alltfler vuxna inkluderats runt om i landet; halften av de 155 nya
personer som startat uppfoljning enligt MMCUP sedan 1/8 2016 var vuxna. Nu (augusti 2017)
finns 475 personer inkluderade i MMCUP, varav sju avlidit och en emigrerat fore ar 2016; 17
personer hade andra ryggmargsférandringar &n RMB.

Antal deltagare i MMCUP per fédelsekohort

500
200 W 1945-1996
- 1997-2000
I
200 W 2001-2006
100 E— m 2007-2017
0 _— .

2013 2014 2015 1/82016 1/8 2017

Antal personer i olika fédelsears-kohorter som féljts i MMCUP per verksamhetsar till och med juli
2017. Inkluderar 17 personer med andra typer av spinala skador an RMB.
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Deltagare med ryggmaérgsbrack i MMCUP 2016

Landsting/region 0-9 ar 10-18 ar 19-30ar 31-61ar Totalt 2016 Totalt 2015

Blekinge 2 7 2 1 12 7
Dalarna 7 6 0 0 13 6
Gotland 1 1 0 1 1
Gavleborg 6 0 0 0 6
Halland 8 3 5 0 16 9
Jamtland 0 0 5 5 10 10
Jonkoping 8 9 1 0 18 15
Kalmar 8 10 2 0 20 17
Kronoberg 5 3 6 8 22 15
Norrbotten 1 (3) 0 0 1) 1
Skane 26 22 22 15 85 74
Stockholm 20 8 0 0 28 14
Sormland 7 14 1 0 22 20
Uppsala 0 0 0

Varmland 2 0 0 q
Vasterbotten 11 1 6 0 18 10
Vasternorrland 5 2 2 0 6
Vastmanland 2 4 0 0 2
Vastra Goétaland 35 16 18 28 97 39
Orebro 8 0 0 8 6
Ostergotland 10 17 8 6 41 31
SVERIGE 178 125 (128 78 64 445 298

| tabellen ovan ingar alla personer med ryggmargsbrack i MMCUP som levde i Sverige 2016. For
jamforelse finns | kolumnen langst till hdger antalet deltagare med ryggmargsbrack i MMCUP under ar
2015.
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Tackningsgrad

Av barn fddda med RMB 2007-2016 bosatta i landet 2016 deltog 178 i MMCUP. Koordinatorer
och ansvariga neuropediatriker i samtliga sjukvardsregioner har i aug 2017 gatt igenom
rapporterade barn och vi vet att det finns tre barn med RMB i Stockholm, dar familjerna valt
bort MMCUP. | sédra sjukvardsregionen finns tre nyinflyttade barn i denna aldersgrupp som
annu inte ingar, da de inte fatt information om MMCUP. | norra sjukvardsregionen saknas
koordinator for alla delar av regionen. Enligt patientadministrativa registret (PAR) vid SCB och
Socialstyrelsen var inga barn fodda och bosatta i Norrbotten eller Jamtland 2007-2016
primaropererade p.g.a. ryggmargsbrack. Om inget for MMC-natverket okant inflyttat barn med
RMB i denna kohort finns i norra regionen sa ar tackningsgraden 178/184=97 procent av alla
barn med RMB 0-9 ar deltog i MMCUP 2016.

Ytterligare tre barn finns i Stockholm, déar familjerna avbojt deltagande i MMCUP, i Skane-
Blekinge finns tre barn (inflyttade familjer) som &nnu inte fatt information om MMCUP.
Rapporteringen fran norra regionen kan vara ofullstandig, da barn med RMB i norra regionen
behandlas vid olika regionsjukhus i landet. Vid barnneurologen i Uppsala har man aktivt
prioriterat bort koordinator och ansvarig barnneurolog till MMCUP, men familjer till nyfodda
med RMB vardade i Uppsala har fatt information om och har rapporterats till MMCUP 2016
aven dar. Sammanfattningsvis ar det alltsd sex barn med MMC/lipoMMC som saknas i
MMCUP, och mdjligen nagon fran Norra regionen. Immigration forklarar den lilla 6kning man
ser i figuren nedan av antalet barn fran aug 2016 (bla linje) till aug 2017 (r6d linje) i kohorten
dar vi siktar pa full tackningsgrad i MMCUP, samt forstas pa att hela ar 2016 finns med nu.
Under jan-juli 2017 har tre barn fétts med MMC och de foljs nu i MMCUP; redan i augusti
2017 hade dessa tre tillsammans 17 operationstillfallen. Tackningsgraden for MMCUP i
aldrarna 0-9 ar, d.v.s. antal barn med MMC i MMCUP av samtliga barn med MMC i
denna kohort bosatta i landet ar 178/184= 97%.

Antal personer per arskull fédda med ryggmargsbrack som ingick i MMCUP 1/8 2016 (bl linje)
respektive 1/8 2017 (rod linje). Ytterligare sex barn fédda med MMC 2007-16, som inte foljs i
MMCUP, ingarinte i grafen. Gron graf ar antal tonaringar 15-18 ar som var bosatta i Sverige vid
inventeringarna 2004, 2008 och 2012 minus de darefter avlidna.

Under 2016 gjordes den fjarde inventeringen av ungdomar 15-18 ar, dvs en inventering av alla
med MMC och lipoMMC fodda 1998-2001 och bosatta i Sverige 1 juli 2016. Totalt fanns 88
ungdomar Som framgar av figuren ovan ville majoriteten av dem som ingick i
tonarsinventeringen 2016 (gron linje) delta i MMCUP (réd linje), motsvarande téackningsgrad
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83/88=94 % i fodelsekohorterna 1998-2001. Tre i Norrbotten ar annu inte tillfragade, tva
andra ingdr i tonarsinventeringen 2016, men har avbojt vidare uppfoljning. Bland fodda 1986-
1993 fanns det 40-60 personer i varje arskull vid 15-18 ars alder bosatta i landet vid vara
inventeringar 2004, 2008 och 2012, gron kurva i figuren ovan. Enstaka landsting har pabdrjat
rekryteringen av vuxna och i de arskullar som ingatt i tonarsinventeringarna 2004-2012 ar annu
bara fa inbjudna att delta och tackningsgraden ar lag 16% . Ingen vet hur stor andel av fédda
med MMC pa 60-70-80-talen som har 6verlevt och bor kvar i landet. Det borde gissningsvis
finnas atminstone runt 50 personer m MMC i varje arskull fran mitten 70-talet fram till borjan
av 90-talet, da ultraljudsdiagnostiken kom och manga graviditeter avbréts p.g.a. fosterskador.

Fran dodsorsaksregistret oktober 2015 erhdlls via Socialstyrelsen uppgifter om avlidna
personer i MMCUP till och med ar 2014. | kohorten foédda 2007-2014 fanns tva dodsfall i
neonatalperioden orsakade av apné och shuntdysfunktion, varav en shuntinfektion. En
shuntinfektion orsakade dodsfall i férskolealdern hos ett barn fott 1998-2006. Bland barn fodda
med RMB 2007-2016 har ytterligare tva dodsfall i forskolealdern rapporterats i MMCUP. Tva
barn fodda 2007-2016 hade flyttat utomlands fore 2017. Bland de 483 personer som ingatt i
tonarsinventeringarna 2004-2012 fanns tio i dodsorsaksregistret tom 2014. De hade avlidit vid
medianalder 18 ar (range 15-31 ar), varav tva p.g.a. aspiration med frammande féremal i
luftstrupen, gissningsvis p.g.a. hjarnstamspaverkan med svaljningsdysfunktion. Ovriga
dodsorsaker hos vardera en person var: pneumoni, myokardit, tarmvred (volvulus),
urinvagsinfektion, urinblasecancer, icke traumatisk hjarnblodning, traumatiska kroppsskador
efter Overgrepp och oké&nd orsak. FOr personer avlidna efter 2014 &r antalet inte systematiskt
uppdaterat och orsaken inte kand. Ny genomgang med hjalp av Socialstyrelsen planeras da
dodsorsaksregistret ar uppdaterat for ar 2016.

Tackningsgrad personer med ryggmargsbrack i MMCUP
31/12 2016

PRIO 1: Barn 0-9 &r (f 2007-2016) 97%
Tonaringar 15-18 ar (f 1998-2001) 94%
Vuxna 19-30 ar (f 1997-1986) 16%
Vuxna > 30 ar ??

Tackningsgrad 1/8 2017 — deltagande enheter

Lan/landsting/regioner —21/21
Regionsjukhus-sjukvardsregioner - 6/6
Habiliteringsverksamheter fran 16/21 lan
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Tackningsgrad andel barn med respektive MMCUP-formular (fédda 2007-2016)

Fullstandig tackningsgrad efterstrdvas i den hogst prioriterade gruppen i MMCUP: barn med
ryggmargsbrack fodda ar 2007 och senare bosatta i Sverige bade vad galler andel deltagande
barn av alla som bor i landet (97% under 2016), och andel barn i MMCUP dér uppféljningen
enligt de nationella riktlinjerna dokumenterats i kvalitetsregistrets olika formular. Se dven figur
med lansvisa data nésta sida.

2.1 Neuroforsta RMB: Malet &r att alla barn i denna kohort ska ha RMB-diagnosen (MMC,
myeloschisis eller lippMMC) verifierad av lakare, vilket sker da det neonatala
neuroférstaformuléret fylls i; 165/178 barn (93%) hade neuroférstaformuldr. Férutom i
Stockholm, sa &r det fr.a. barn som é&r inflyttade och barn rapporterade till MMCUP av
fysioterapeuter som &nnu saknar barnneurologens uppgifter om neonatalperioden. Barn, som
fran borjan rapporterats till MMCUP av annan yrkesperson &n neuropediatriker, har hittills
oftast visat sig ha andra typer av spinal dysrafism. RMBdiagnosen i MMCUPs deltagarformular
har da av neuropediatriker #indrats till ”Annan spinal avvikelse” och separata formular for dessa
finns.

3.1.Fysioterapeut (FT): Malet for FT bedomningar 2016 var att 50 % av barnen med RMB
fodda 2007-2011 skulle ha minst en FT-bedomning , och for de yngsta barnen fédda 2012-16
sattes malet pa 100% ”i de landsting dér respektive habiliteringschef beslutat om deltagande i
MMCUP”. De landsting/lan som klarade dessa mal ar for fodda 2007-2011: Blekinge, Skane,
Véastmanland, Dalarna, Gavleborg, Vésternorrland, Véasterbotten, Jonképing och Kronoberg;
och for fodda 2012-2016: Vastmanland, Gévleborg och Kronoberg. Sammantaget hade i
augusti 2017 totalt 62/178 barn med RMB (35%) minst en FT-beddmning, ofta flera.

4.0 Operation-BAS Fullstdndig tackningsgrad efterstravas for vissa neurokirurgiska,
urologiska/barnkirurgiska och barnortopediska operationer; 144 av de 178 barnen (81%) hade
minst en registrerad operation i MMCUP. Till och med 2016 ar det MMCUP-koordinatorer och
barnneurologer som registrerat alla operationer. Eftersom alla barn med RMB inte behdver
opereras maste tackningsgraden vad galler andel registrerade operationer i MMCUP jamforas
med operationer i patientadministrativa registret (PAR) vid SCB/Socialstyrelsen. |
socialstyrelsens Gppna statistikdatabas om operationer i sluten vard stammer offentligt
tillgangliga data patagligt val med i MMCUP rapporterade antal operationer av sjélva
ryggmargsbracket (KVA-kod ABE10) vad betréffar antal barn i respektive lan som opererats
med ABE10 respektive ar. | Stockholms sjukvardsregion inklusive Gotland saknas dock alla
operationer inklusive ABE10 efter 2013 i MMCUP.

Formularen 5.1 Uromottagning och 5.2 Uroutredning introducerades november 2016 och malet
ar att alla bedomningar och utredningar enligt kliniska riktlinjer i ”Basprogram uro” ska inforas
i MMCUP fran och med 2017. Formularen 6.1 Psykolog och 6.2 Arbetsterapeut introducerades
ocksa november 2016. Tydliga rekommendationer om alder for och innehall i utredningarna
finns i EBH-rapporten om kognition vid RMB 2015. Lank till habchefsféreningens rapport
finns fran MMCUPs hemsida. Mal i MMCUP ér inte satta annu.

15



Ostergétland
Orebro

Vastra Gotaland
Vastmanland
Vasternorrland
Vasterbotten
Varmland
Uppsala
Sérmland
Stockholm
Skane
Norrbotten
Kronoberg
Kalmar
Jonkoping
Jamtland
Halland
Gavleborg
Gotland
Dalarna

Blekinge

LRl I'r"rl

o
ui
[EEN
o

=
(O]
N
o
N
(9]
w
o
w
(0]
o
o

EUT ®FT mOP_BAS EN1RMB H Deltagare

Antal barn med ifyllda formuldr per lan. Formuldren ”1.0 MMCUP deltagare”, ”2.1
neuroforsta RMB” finns ett per barn, 6vriga upprepas regelbundet. | figuren visas antal barn
med minst en rapporterad bedémning i ”3.1
uromottagning” oftast rapporterad av uroterapeut (UT) och antal barn med minst en
rapporterad operation i ”4.0 Operation-BAS”. Psykolog och arbetsterapeutformuldaren ar
senast introducerade och i augusti 2017 fanns enstaka utredningar i MMCUP. Halland,
Jonkoping och Dalarna var forst ut med tillsammans atta rapporter om fem barn.

fysioterapeut” (FT) och minst en ”5.1
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Barn med RMB fodda 2007-2016

Prevalensen (férekomsten) barn med ryggmaérgsbrack fodda bade in- och utrikes 2007-2016
och bosatta i Sverige 2016 var 1,51/10 000 barn (95% konfidensintervall 1,29 - 1,73/10 000). |
underlaget till den siffran ingar de barn med RMB som vi kénner till som inte deltar i MMCUP.

Ar 2016 deltog i MMCUP 178 barn fédda med RMB 2007-2016 i Sverige, 93 pojkar och 84
flickor (53% resp. 47%). Trettioatta barn (20%) var utrikes fodda och for ytterligare 10 barn
saknades uppgift om fodelseland. Fem av de 38 utrikes fodda barnen var adopterade. Tio
mammor till Sverigefédda barn hade flyttat in under den aktuella graviditeten. Detta betyder att
mellan 120 och 130 "MMC-graviditeter” péaborjats och fullfoljts i Sverige under de tio
studerade aren, dvs i medeltal 12-13 graviditeter/ar. Enligt berdkningar i samrad med
fosterskaderegistret avbrots i genomsnitt cirka 16 graviditeter/ar under denna period
(Rosenkrantz Bodin et al 2017).

I figuren nedan ses att bland barn fédda 2007-2016 finns en stérre andel foédda med RMB
utanfor landet an bland barn i allmanhet. Sodra sjukvardsregionen har storst andel utrikes fodda
barn med RMB.
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60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

N (17) U-O(38) Stim (21) SO (26) V(43) S(33) Sverige Sverige
RMB alla

M Sverige M Annat land Uppgift saknas

Fodelseland. Andel (%) fodda i eller utanfor Sverige av alla barn 0-9 ar med RMB bosatta i respektive
sjukvardsregion 2016. For jamforelse alla barn 0-9 ar i hela landet. De sex sjukvardsregionerna ar: S =
Soédra; SO = Sydostra; V = Vastra; N = Norra; U-O = Uppsala-Orebro; Stim = Stockholms SVR.

Uppgift om typ av ryggmargsbrack fanns for 6ver 90% av alla i kohorten i augusti 2017. |
Stockholms och norra sjukvardsregionerna saknades dock uppgifter om relativt stor andel, som
aven saknade uppgift om hydrocefalus eller inte. Uppgifter om njurfunktion baseras pa
uppskattad glomeruldr filtrationshastighet (eGFR) och for de yngsta barnen s-/pl-kreatinin eller
cystatin C. Inmatningsformular dar denna uppgift ingar ar nyligen introducerad i MMCUP,
varfor uppgift om njurfunktion saknas for de flesta, men norra och sodra regionerna har varit
mest aktiva i starten. Njurfunktion kommer i framtiden att bli en viktig resultatvariabel att folja
och jamfoéra mellan lanen. Det enda barn som har k&nd nedsatt njurfunktion i denna kohort &r
inflyttad vid nagra ars alder. Figurer nasta sida.
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| foregaende arsrapport analyserades vissa faktorer pre, peri- och postnatalt for alla barn med
ryggmargsbrack, vilka foddes i Sverige under perioden 2007-2015. Under 2016 har det fotts 13
barn med RMB i Sverige, varav 8 med 6ppet och 4 med hudtackt brack; for ett barn som inte
dvervevde neonatalt saknas uppgift om typ av brack och for ytterligare fyra barn ar fodelseland
annu inte registrerat. Ett av de 12 6verlevande barnen &r opererad som foster, i graviditetsvecka
25. Ytterligare ett fosteroperarat barn med RMB har fotts i Sverige 2016, men f6ljs inte i
MMCUP. De Sverigefodda barnen &r for fa for att upprepa analysen av pre-, peri- och neonatala
uppgifter varje ar.

/Lena Westbom

Fyra kohorter 15-18 ar med RMB

Under 2016 gjordes den fjarde inventeringen av ungdomar 15-18 ar, dvs en inventering av alla
med MMC och lipoMMC fodda 1998-2001 och bosatta i Sverige 1 juli 2016. Ambitionen var
att inbjuda samtliga till MMCUP for méjlighet erbjuda fortsatt uppfoljning, nar man pa
hemortens habilitering for vuxna beslutar att ga med.

Totalt fanns 87 ungdomar (varav 61 vill féljas i MMCUP), och vi har nu uppgifter om 82 av
dessa. Jamfort med de tidigare tre kohorterna (inventeringar gjorda 2004, 2008 och 2012), har
prevalensen sjunkit mérkbart (2.45/10 000).

Eftersom vi fortfarande saknar uppgifter om fem ungdomar, redovisas inte
signifikansberakningar angaende resultatet av medicinska data pa nationell basis. Uppgifter
fran vastra regionen har redovisats som poster pa tredje varldskongressen for Spina Bifida i San
Diego mars 2017 (L Bondjers). Jamfort med tidigare kohorter, fann vi en signifikant l&gre andel
med opererad hydrocefalus, och nedsatt njurfunktion, samt signifikant fler som kunde ga (l1ag
skadenivd) och som opererats med avfjattring. Over tid fanns ingen skillnad i andelen med
epilepsi, skolios, trycksar, och inte heller i andelen som behdvde andningshjalp,
dekompressionsoperation eller urologisk operation. Fortfarande &r det den stora majoriteten
som témmer sin urinblasa med ren intermittent kateterisering (R1K): 90%.

Foljande tabeller grundas pa det nationella materialet, men uppgifter om fem tonaringar
i kohort 4 saknas i tabellerna 2- 4.

Kohort4 |Kohort3 Kohort 2 |Kohort1
Prevalens/10000 2,45 3,07 3,38 3,75

Tabell 1. Prevalens MMC (per 10 000) in kohort 4 (1998-2001), kohort 3 (1994-1997), kohort 2
(1990-1993) och kohort 1 (1986-1989)
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Kohort 4 | Kohort 3 | Kohort 2 | Kohort 1
Hydrocefalus 73% 67% 74% 86%
Opererad fjattrad marg 37% 29% 35% 31%
Dekompressions-op 4% 2% 9% 6%
Epilepsi 10% 9% 7% 14%

Tabell 2. Opererad hydrocefalus, fjattrad marg syndrom, kraniocervikal dekompression p.g.a. Chiari Il

och aktiv epilepsi i kohort 4 (n=82), kohort 3 (n=134), kohort 2 (n=174) och kohort 1 (n=175)

Kohort4 |Kohort3 |Kohort2 |Kohort1
Sjavstandig gang inomhus 41% 38% 41% 27%
Gar inte 41% 39% 45% 53%
Ganghjialpmedel inomhus 16% 18% 13% 20%
Skolios 33% 30% 32% 40%
Opererad skolios 17% 19% 23% 24%
Trycksar 24% 16% 20% 19%

Tabell 3. Andel med respektive gangférmaga, skolios och trycksar i tonarskohorterna 4 (n=82),

3 (n=134), 2 (n=174) och 1 (n=175).

Kohort 4 |Kohort3 |Kohort2 |Kohort1
RIK 87% 85% 86% 85%
Nedsatt njurfunktion 4% 3,7% 3,5% 1,7%
Urologiskt opererade 11% 16% 29% 24%

Tabell 4. Andel ungdomar som tdmmer urinblasan med kateter, med nedsatt njurfunktion och andel
urologiskt opererade i kohorterna 4 (n=82), 3 (n=134), 2 (n=174) och 1 (n=175). RIK= Ren intermittent
kateterisering

/ Lisa Bondjers, Ingrid Olsson
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Vuxna med RMB

Efter en projekttid 2016 har MMCUP sedan varen 2017 internetbaserade inmatningsformular
for vuxna personer fodda med ryggmargsbrack. Hur manga vuxna som finns i MMCUP i
respektive lan framgar av tabellen pa sidan 12. For 81 av de 142 vuxna som finns i MMCUP
fanns uppgifter inmatade i flera olika formuldr. Resultaten redovisas nedan i tabellform per
sjukvardsregion. Annu sa lange speglar materialet langt ifrdn den totala populationen, men man
kan notera att de enda ingaende njurtransplanterade patienterna finns i sodra sjukvardsregionen,
i Skane, och behdver ett antal ar efter transplantation ater dialys. | Skane ingar inte ldkare och
sjukskoterska i vuxenhabiliteringen och vi vet sedan inventeringen 2016 att endast en liten
andel vuxna med ryggmargsbrack foljs av urolog och uroterapeut.

2.4 NeurodldreRMB + 7.2Liten genomgang +

5.1 uromott
T S S S T 7N
RMB+HC 9 13 68 (84%)
RMB évr 3 8 a 2 13

12 50 4 15 81
Nedsatt
Varawv i 0 2 0 0 2
dialys,trans
planterade
Normal [ 39 3 14 62 (77%)
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7.2Liten genomgang + 5.1 Uromott

19 (23%)
Ja 9 33 10 52 (64%)
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Operationer

Flertalet av de operationer som hittills ar registrerade &r operationer i kohorten fodda 2007-
2016 dar vi efterstravar fullstandig tackning. Tre barn med MMC fodda 2017 hade tillsammans
redan genomgétt 17 operationer “inknappade” 1 MMCUP. I augusti 2017 fanns sammanlagt
1300 operationer vid 1225 olika sovningstillfallen registrerade for 232 av deltagarnai MMCUP.
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Antal operationer registrerade i MMCUP till och med augusti 2017. NK1=op av ryggmargsbracket,
NK2=op av hydrocefalus, NK3-craniocervikal dekompression pga trangsel i hjarnstammen,
NK4=16sning av fjattrad ryggmarg,. Urologiska och gastrointestinala (Gl) operationer &r barnkirurgiska.
| de ortopediska operationerna ingar ryggoperationer.

Hydrocefalus-operationer

Som framgar av ovanstaende figur ar operation och reoperationer p.g.a. hydrocefalus (HC) den
vanligaste typen av operationer vid RMB. Av de 121 barnen med RMB fddda i Sverige 2007-
2015 var 68 av 84 (81%) med 6ppna RMB och sju av 37 (19%) med hudtackta RMB opererade
for hydrocefalus till och med juni 2016. Totalt alltsa 75 barn, dvs. 62% av alla med RMB hade
opererad hydrocefalus. Sammanlagt hade 171 operationer for hydrocefalus i denna barngrupp
registrerats.
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Andelen hydrocefalus-opererade av alla barnen med RMB var lagst i sédra (52%) och hogst
(67%) i norra sjukvardsregionen. Antalet barn ar dock sa lagt att detta kan vara slumpvariation.
Detsamma galler om man tittar pa bara barnen med oppna brack, dar samtliga var
hydrocefalusopererade i syddstra (17 barn) och norra (6 barn) regionerna, medan endast sex av
15 med 6ppna RMB var opererade for HC i sodra regionen. | de 6vriga tre regionerna hade
motsvarande atta av tio barn med 6ppna RMB opererad hydrocefalus. Flertalet operationer ar
hittills registrerade endast med datum och operationskod av neuropediatriker och koordinatorer
vid regionsjukhusen. Under 2017 gar landets barnneurokirurger igenom alla dessa
hydrocefalusoperationer retroaktivt for att inkludera évriga viktiga variabler for att forsdka
beddma bakgrunden till olikheterna mellan klinikerna.

/Lena Westbom

Brukarsamverkan

“Patienter ar inte gaster i var organisation — vi ar gasterna i deras liv" /Don Berwick
citerad av Cristin Lind vid ett av brukararbetsgruppens i MMCUP mote 2016.... vilken
bendmning beskriver individen med RMB bast: Deltagare? Patient? Partner? Brukare?
Patientforetradare har funnits med fran borjan i MMCUPs styrgrupp och under 2013 och 2014
deltagit i olika aktiviteter for brukarmedverkan i kvalitetsregister. De deltog hosten 2014 i
utbildning av patientforetradare tillsammans med tre unga vuxna fodda med ryggmargsbrack.
Sedan 2015 har brukararbetsgruppen utvidgats med fler vuxna fodda med RMB.

Gruppen onskar fa igang nationella registerstudier for att lara mer om vuxnas med RMB
levnadsomstandigheter, och patientféreningen Spin_off stédjer en av MMCUP inldmnad
forskningsansokan till FK. Anstkan & gemensam for MMCUP och CPUP, ett aldre
kvalitetsregister for personer med CP. Gruppen vill ocksa fa igang uppféljning enligt MMCUP
aven inom vuxenverksamheter. Under planeringen for detta har bl.a. nedanstaende synpunkter
framkommit.

Planen var att brukaren sjélv skulle kunna rapportera och svara pa enskilda fragor via "Mina
vardkontakter” vilket dock visat sig bli alltfor dyrt, varfor det dr skrinlagt tills vidare. Viktigt
att utveckla andra végar for brukarmedverkan i MMCUP. Fran brukare och foréaldrahall
framfors onskemal om att dven annat an fragor kring livskvalitet och upplevd halsa ska
registreras av dem sjalva, t ex "Hur ndjd ar jag med varden?”, utifran av brukare uttryckt i
behov av fast kontakt med vérden, dvs en person som dr “spindeln i nitet” som alltid kan
kontaktas och slussa vidare ev. fragor och behov. Det & omgjligt 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 ldkare men ocksa évriga
specifika yrkesgrupper. Onskemélet #r att ha “ett stille att viinda sig till”, vilket inte minst
viktigt skapar trygghet (Jamfor med centrum for sallsynta sjukdomar?).

Andra fragor dr ”Nar ska jag soka vard? Vad borde jag klara sjdlv?” Vad ar egenvard, och var

gér grinsen till att jag maste “soka sjukvéard?” Begreppet "Egenvérd” onskas béttre definierat.
Vad menas? Olika for olika individer, vad galler t ex blasa/tarm, kost? Motion? ADL?
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Onskemal att lakare i MMC-nitverket tar fram ndgon form av kort att visa upp pa VC eller
akutbesdk kring ”Varningssignaler — vad jag ska tdnka pa vid t ex feber? Huvudvark om jag har
shunt?” etc.

Samordning Brukarna framfor enhalligt nskemal om battre samordning och fram for allt battre
kvalitet pa den samordning som finns. Kanske nddvandigt ta fram fler méatbara variabler t.ex.
”Vet du vart du ska vinda dig, om du om Du mar daligt eller ett hjdlpmedel gir sonder?”

’Tillit och tillgénglighet saknas, vilket gor att man inte hor av sig.”

”Jag méste lira mig vart jag ska viinda mig om bekymmer — men det finns inte nagot stalle dit
jag kan vinda mig. Jag maste veta sjélv vart jag ska vinda mig”

” Sjukgymnastens roll? Jag undviker... Saknar alternativ till sjukgymnastik typ vanlig gym?”
Sjukgymnast som terapeut eller konsult?.

Transition Kriavs nagon form av “inskolning” fran habiliteringen till vuxenvérlden for att lira
sig/kunna ta ansvar for sig sjalv/eget ansvar? Behoven vid transition fran barn till vuxen har
stora variationer, fram for allt medicinskt men ocksa i ovrigt. Behovet av den medicinska
uppfoljningen varierar saledes men &r for alla livslang!

”| aldern 18-25 ar ar man jatteglad att nu antligen slippa habiliteringen — men bara nagra ar
senare inser man behoven...”

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

Attityder och bemdtande Stora kulturella skillnader innebar olika forvéantningar bade pa
brukare och sjukvardspersonal. Brukarna: “Jag vet bast om mig sjélv!” men &r inte betrodd
eftersom man maste ha intyg pa allt.

Genom att hela livet aterkommande behdva ansoka hos forsakringskassan med nya intyg av
olika slag, skapas en livs-stress” som inte giller enbart f6r oss med RMB — det géller alla med
livslanga funktionshinder. Intygsprocessen upplevs av alla brukare som pataglig stressfaktor.

Forslag: Nar intyg borjar ga ut, bor det komma en automatisk pdminnelse om nytt intyg
tillsammans med nya blanketter. Dessutom kan tyckas att intervallerna borde férlangas for den
grupp som har livslanga obotliga funktionshinder. Langre intervaller och farre intyg betyder
mindre stress for brukaren och dessutom fristéller lakare att dgna tiden for patientmdten och
mindre arbete for personal pa forsdkringskassan. Kommentar “’Ska det vara sé svart?”.

Integritet i varden Ska undersokningar, atgarder undvikas av integritetsskal for att de ar sa
”jobbiga” for individen dven om det betyder att vi kan missa viktig information som galler
hélsan? Som vuxen ir det inte ovanligt att man mar daligt av de ”6vergrepp” (undersdkningar)
man blev utsatt for som barn i sjukvarden, men fram for allt upplevs detta fortfarande i kontakter
med forsakringskassan, i socialtjansten och i sjukvarden. Vilka krav far man stélla pa halsa vs
integritet? T ex vid uppfoljning av RIK-teknik? Kan sjukskoterska krava att fa ga med in pa
toaletten for att se hur vederbdrande kateteriserar?” ”Ar man stor nog att kateterisera sjalv
kanske béttre att ge muntlig information och stilla fragor... men ricker det?” Fragan dr om
“Intranget” kan forsvaras ur hélsorisksynpunkt?
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Det handlar mycket om att stirka “jag-funktionen”, att stirka och utveckla sjidlvkénsla, jaget”
vilket dr samre hos individer med RMB, bara t ex som att slippa béra blgja....

Sjalvstandighet betyder inte att du ska klara allting sjalv men att Du vet VAD som ska/maste
goras och ocksa VEM som ska gora det!”./ Brukararbetsgruppen gm Gunilla Glad Mattsson

Vardprogram och kvalitetsregister

Y,

MMCUP
 Uppféljningsprogram vid
spinal dysratism och hydrocefalus

Folll)

Beslutsstod for
behandling av A
den enskilda perscnen prgecess-stdd i verksamheter

- listar planerade undersokn,
insatser, aterbesok

MNationellt kvalitetsregister far
uppfaljning av verksamheter

2010, Jan 2071, pn AA01-0011
M Joneson

2011, apil 2071, el 010345
M Harkisan

219, juli 02, julk 40506121
5 Puttarsson

2011, aig 202, g 010345
M Harkisan

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

Ryggmargsbrack (RMB) — Prio 1 — start 2011 pa papper; Start internetregistrering nov 2013.
821 personer 0-27 ar i Sverige 2013; prevalens 1,44/10 000 barn 0-7 ar 2015 och

3,4/10 000 tondringar/vuxna 16-27 ar. | medeltal 13 nyfodda och 2 inflyttade barn med MMC
har tillkommit per ar sedan 2007.

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

Medfddd eller tidigt forvarvad hydrocefalus utan MMC

Minst 45 per arskull i Sverige (uppskattad incidens)

Antalet aldre vuxna fodda med ryggmargsbrack ar flerfaldigt hogre &n antalet barn/unga.
Troligen finns runt 12000 personer i Sverige med nagon av ovanstaende diagnoser, inraknat
alla aldrar.
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Ett per patient

Ett per patient

Upprepas enligt FT-

bedomningsplan

En smf per op-tillfdlle
och en per specifik op

Upprepas enligt basprogram
uro 2 bedémningsplan

Upprepas enligt kogn-
bedémningsplan

PREM/PROM
EQ5D-5L vuxen

2017
EQ5D barn 2017
EQ5D proxy 2017

Inmatningsformular

1 Deltagare
RMB HC
Spinal 2013

Rapporter

2 Basformular
2.0 BedOmare 2013

2.1 RMB_N1neo
2013

2.2.HC_N1
2.3 Spinal_N1 -
2013

2.4 Aldre_N1
Nov 2016

3 Fysioterapeut-
FT

3.0 Beddmare 2014
3.1 FT Barn 2014
3.2 FT Tonar 2014
3.3 FT Vuxen 2017

4 Operationer
2014, rev 2015

4.0 Sammanfattn
4.1 - 4.5 NK-op
4.6 Uro-op

4.7 Gl-op

4.8 Ort op

4.9 Ovrig op

5 Uro-tarm 2015,
kompletterad t vuxen 2017

5.0 Bedomare

5.1 Uro-tarm-mott
5.2 Uro-tarm-
utredning

6 Kognitiv
funktion
2015

6.0 Bedomare
6.1 Psykolog
6.2 Arbetsterapeut

7 Uppfoljning
Upprepas enl
kdrschema/beddmnplan
7.1 PAL 2017

7.2 Liten genomgang
2017

Beddmningsplaner:
Fysioterapi 2014
Basprogram_uro 2016
Bedomnplan PAL

Individuell
rapport/bedémning:
Basoversikt — 2016, utskas 2018
Fysioterapi 2014

Uro 2016

Individuella rapporter m
historik och varningsljus:
Fysioterapi 2016
Uro-undersokn 2016

Dynamiska utrapporter 2017

Valbara variabler fodelsear,

diagnos, tidsperiod mm
Mal 1 — koordinerad vard:;
utvérderar
rekommendationen i de
nationella medicinska
riktlinjerna: Sjukvarden ska
organiseras sa att personer
fodda med ryggmaérgsbrack
har tillgang till samordnade
hélso- och sjukvards-
insatser under hela livet.

1. Samordnande verksamhet per
l&an/region

2. Samordnande verksamhet per
sjukvardsregion

Mal 2 - ratt diagnos

1. Typ av ryggmargshrack per
lan/region

2. Typ av ryggmargsbrack per
sjukvardsregion

Oversikt MMCUP - formular och rapporter
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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. Vi har under tiden sett tecken
pa forandrad praxis, dels vad betréaffar 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 vittnesbord om
systematiska litteraturstudier och forbattrad kunskap med spridning inom professionerna
genom MMCUP-deltagandet.

Registret dar ungt och dnnu saknas tillracklig datamangd och antal patienter for saker analys av
kvalitetsindikatorer.

Kvalitetsindikatorer

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

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

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

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

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

E. Forekomst av nagot trycksar, och lakningstid vid forekomst trycksar
3. Andel med normal njurfunktion (korrigerat for alder, kon och funktions/skadeniva)
4. Andel som inte uppger nagon smarta, och andel med sméarta som hammar vardagsaktiviteter
eller sémn (standardiserat for case-mix; alder, kon och funktions/skadeniva)
5. Andel utan fetma eller svar undervikt
6. Andel som inte blir socialt isolerade p.g.a. av t.ex. tarminkontinens; andel som kan delta i
arbetslivet, idrott mm
7. Upplevd vardagsfunktion, trygghet och nojdhet; halsorelaterad livskvalitet
8. N6jdhet med varden
9. Kostnader for undvikbara komplikationer (se punkt 2 - t.ex. plastikkirurgi, amputationer,
dialys, njurtransplantation)

Processmatt - RMB:

1. Andel barn, tonaringar och vuxna, som f6ljs av namngiven "samordnande verksamhet"

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

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

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

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

5. Andel personer som under senaste aret intervjuats angaende smarta
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6. Andel personer med genomford uppféljning enligt basprogram ortopedi med bedémning av
ortoped.

7. Andel personer som far sammanfattande lakarbedémning av 2-5 ovan enligt riktlinjerna.

8. Andel operationer forgangna av angivna operationsindikationer enligt riktlinjerna.

9. Lag andel re-operationer pa grund av t.ex. materialproblem, ruptur-lackage, blédning och
infektioner vid forsta operationen av ryggmargsbracket; shuntoperationer; dekompression av
hjarnstam; vissa urologiska och ortopediska op.

Mal

Alla som f6ljs av MMCUP -
- Personer fodda med ryggmargsbrack och bosatta i Sverlge ska ha en utsedd
samordningsansvarig habilitering eller enhet inom halso- och sjukvarden.
Malniva for barn 100 %. Aktuell situation for ska vara kartlagd for alla.
- Inga forebyggbara dodsfall
- Ingen funktionsforlust p.g.a. for hogt intrakraniellt tryck vid hydrocefalus/shuntsvikt
- Ingen forvarvad njurskada som kraver dialys eller njurtransplantation (Sverigefodda)

For barn fodda med ryggméargsbrack 2007 och senare
Samtliga ska ha erbjudits deltagande i uppféljningen

- Deltagare - tdckningsgrad > 98 %

- Neonatalformul&r/"forstaformular™ fér > 95% av alla nyfédda och nyinflyttade.

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

- Understkning och beddmning av fysioterapeut inférda i journaler och MMCUP for alla
fodda frdn och med 2012 och Over hélften fodda 2007-2011 med planerade
bedémningsintervall. Detta mal galler for de landsting dér habiliteringen valjer att delta
i MMCUP.

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

18-aringar
- Samtliga ska ha fatt information om MMCUP innan de lamnar barnsjukvard-
barnhabilitering, och om de inte avbojer fylls foljande formular i:
"MMCUP_deltagare” , EQ5D och neuro_forstaformular_aldre

Ovrigt

- Minst en publicerad vetenskaplig artikel och minst en inskickad per ar
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