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Forord

MMCUP utvérderar ett uppfoljningsprogram med samma namn for personer fodda med
ryggmargsbrack, forkortat RMB, idag en sdllsynt diagnos. Myelomeningocele (MMC) dr den
allvarligaste formen och forkortningen "MMCUP” stér for “Uppfoljningsprogram for MMC
och annan spinal dysrafism”, och inkluderar alla typer av medfodda ryggmaérgsskador.

Registret och uppfoljningsprogrammet &r utformat av ett nationellt nitverk personer i olika
yrkesgrupper. Nitverket innehdller ocksa representanter fran berdrda patientforeningar och
tillsammans arbetar vi for att forbattra och kvalitetssdkra varden vid ryggmaérgsbrack.
Tvéarprofessionella evidensbaserade riktlinjer for uppfoljning och behandling vid RMB/MMC
har utformats, se lanksamling pa hemsidan http://mmcup.se

Kvalitetsregistret dr utformat for att strukturera och ge aterkoppling av insatserna for enskilda
och grupper av patienter med RMB, sa att vard och uppf6ljning enligt rekommendationerna
underlttas, och for att ge underlag till forbattringsarbete. For den enskilda deltagaren/patienten
ger den strukturerade uppfoljningen mojligheter att folja den egna hilsan och funktionen 6ver
tid.

Det finns stort behov av att samla kunskap om RMB/MMC, da evidens saknas for ménga
behandlingar som genomfors. I nétverket finns mangarig erfarenhet och flera fortsétter arbeta
efter pensionsaldern. De nya medarbetare som nu finns i barnsjukvard/habilitering kan genom
MMCUP och av MMC-nitverket framtagna behandlingsriktlinjer ta del av tidigare erfarenhet
och insamlad kunskap. Sjélva kan de endast fa begrinsad erfarenhet p.g.a. att incidensen MMC
har minskat kraftigt under senaste decennierna. Ett stort antal “nya dverlevare” med MMC som
ar vuxna dr en for vuxenverksamheterna relativt okénd diagnosgrupp.

Behoven av hélso- och sjukvédrd dr komplexa, och flertalet personer fodda med MMC har
funktionsprofil som gor det svart att uppna foljsamhet till nddvandig egenvéard och planerade
kontakter. Vuxna med MMC behdver ndgon som koordinerar sjukvardskontakter och féljer upp
de egenvardsinsatser som krivs for bevarad hilsa. Lis gdrna Renée Hoglins beskrivning om
dldre vuxna med RMB i fokus pé sidorna 7-9.

De forsta kliniska riktlinjerna for RMB publicerades for tio ar sedan, uppdateras efterhand och
finns nu for bade barn- och vuxenverksamheter, se lankar fran http://mmcup.se. MMCUP ér ett
nationellt kvalitetsregister sedan 2012. Nu foljer MMCUP hela befolkningen barn 0-12 &r med
RMB i MMCUP. Under ar 2020 siktar vi pa att ha inkluderat alla aldrar 0-18 ar med RMB i
MMCUP, dar behandlingsinsatser, hélsa och funktion f6ljs i registret. En betydande andel av
alla vuxna med RMB f6ljs nu ocksa i MMCUP.

Arsskiftet 2018/2019 var vi 338 personer inom olika specialiteter och professioner som
arbetade enlig MMCUP-program och knappade in uppgifter till registret. Totalt fanns 4702
olika formuldr inmatade for 592 patienter i MMCUP. Det finns nu, da flera av formuldren varit
1 bruk flera ar, mdjligheter att med hjidlp av MMCUP-data ge faktaunderlag infor fortsatt
utveckling av hélso- och sjukvéirden for personer med ryggmargsbrack. I den hir arsrapporten
finns en del smakprov pa vad som hittills samlats i registret.

Med varmt tack till alla er som samverkar 6ver hela landet i detta arbete!
Lund september 2019/ Lena Westbom, registerhallare


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

MMCUP
Uppfdljningsprogram vid
spinal dysratism och hydrocefalus

Overgripande MAL
att genom tidig upptackt av komplikationer forhindra bestaende
skador och funktionsforluster

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

att sdkra vard av hog standard 6ver hela landet

Malet med MMCUP ér att personer fodda med ryggmérgsbrack (RMB) i alla aldrar ska fa bra
vard var man dn bor i landet. RMB ér en séllsynt diagnos, och med ett sdllsynt komplext och
svaroverskadliga behov vad géller hilso- och sjukvérdsinsatser.

Kvalitetsregistret dr kopplat till en strukturerad, livsldng uppfdljning av liten grupp personer
med hogt sjukvardsutnyttjande p.g.a. hog forekomst av allvarliga komplikationer inom flera
olika kroppsfunktioner, komplikationer som medfor sénkt livskvalitet och forkortad livsldngd.
Den strukturerade uppfoljningen enligt riktlinjerna, i kombination med uppgifterna i
kvalitetsregistret, kan fOrvidntas ge ny kunskap och forbattrad vird. For personen med
ryggmargsbrack medfor uppfoljningen tidig upptickt av begynnande komplikation som kan
avhjilpas med en liten behandlingsinsats, istdllet for en mer omfattande och mindre effektiv
behandling vid redan intrdffad komplikation.



Kortfakta om MMCUP

MMC-ndtverk med start 2004: nationellt tvarprofessionellt, specialitetsdvergripande natverk
for ryggmirgsbrack som prioriterade foljande omréaden for sitt arbete:

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

3. Uppfoljningsprogram/kvalitetsregister

Tonarsinventeringar 15-18-aringar med MMC bosatta i Sverige 2004, 2008, 2012 och 2016

Evidensbaserade kliniska riktlinjer fran olika specialiteter och professioner for barn och vuxna
med MMC, publicerade med start 2009 respektive 2018, kompletteras och uppdateras efterhand

Uppfoljningsprogram MMCUP baseras pa rekommendationer i de kliniska riktlinjerna.
Registret MMCUP ska gora det enklare att folja riktlinjerna och ska anvéndas for bedomning
av olika insatsers effekt och av vardkvalitet.

Mal med MMCUP
» att forhindra uppkomst av skador och funktionsforluster
+ att identifiera effektiva behandlingsmetoder
+ att sdkra vard av hog standard 6ver hela landet

Ryggmdrgsbrdck, RMB (inkluderar MMC, lipo-MMC och myeloschisis) ar prioriterad diagnos
i MMCUP. Aven andra medfodda ryggmirgsskador foljs (annan spinal dysrafism).

Finansiering SKL och staten med startbidrag 2011, nationella kvalitetsregistersatsningen
2012-2016, fortsatt stod 2017-19. MMCUP ér certifierat som niva 3-register fr.o.m. 2013

Centralt personuppgiftsansvarig myndighet (CPUA) ar Region Skéne, dir MMCUP ér anslutet
till registercentrum syd (RCSYD) och ligger pa dataplattformen 3C.

Anslutningsgrad Regionsjukhus 7/7 (100%). Samtliga lén har patienter i MMCUP. Anvdindare
338 personer arbetade med MMCUP jan 2019, varav over hélften borjat efter 1 jan 2017; Aug
2018 var det 222 personer fran lédnshabilitering, 7 fran lédnssjukhus, 13 frn regionhabilitering
och 45 fran regionsjukhus (barnmedicin 25, neurokirurgi 8, barnkirurgi/-urologi 6, barnortopedi
5, urologi 1) som anvinde MMCUP.

Tdckningsgrad 1 MMCUP finns 98 % av barn 0-11 ar med RMB jan 2019 och &ver 90% av
unga vuxna 19-30 ar bosatta i Sverige 2018. Téackningsgrad for vuxna 1 Ovrig gér inte att
berdkna.

Storlek Arsskiftet 2018/2019 deltog 568 personer med RMB i MMCUP, (332 barn, 236
vuxna). Dessutom fanns drygt 50 personer med annan typ av spinal dysrafism och 35 med
RMB som emigrerat eller avlidit fore 2018. Det fanns cirka 5000 rapporterade formular,
varav ungfar hélften operationer.



. o
Ryggmargsbrack

Vid ryggmargsbrack ses olika grad av svaghet/forlamning och kidnselnedsittning i nedre delen
av kroppen. Forutom fel anlagd ryggmérg finns vid ryggmérgsbrack oftast medfodda skador i
hjarna och hjdrnstam, som shuntberoende hydrocefalus (vattenskalle) och Chiari II-
missbildning, dér delar av lillhjirnan dr neddragen genom stora nackhéilet till halsryggraden.
Detta kan, liksom fjittrad ryggmaérg i brackomradet eller vitskeansamling centralt i ryggmérgen
(hydrosyringomyeli) orsaka forsdmrad funktion eller smérta nér som helst under hela livet.
Forsamring kan ofta stoppas upp och forbattring ske med revision av hydrocefalus-shunten eller
andra neurokirurgiska ingrepp.

I princip alla med ryggmérgsbrack har ndgon grad av nedséttning av tarm- och
urinblasefunktion. Sérskilda témningsrutiner krévs for att ma bra och undvika skador 1 njurar,
urinvidgar och tarm. Oftast krdvs ren intermittent kateterisering (RIK) och regelbundna
lavemang/tarmskoljningar. Urin- och sédrskilt avforingsinkontinens utgér ofta hinder for
aktiviteter och samvaro. Insatser som kan forbéttra situationen finns vanligen, men alla erbjuds
inte detta.

Vid ryggmirgsbrick uppstar ofta komplikationer, som kan komma plétsligt eller smygande,
men som dr mojliga att forebygga. Forsdmrad syn, kognitiv formaga, gangférméga, urin- och
avforingsinkonti-nens, njurskada, andningsstérning, trycksar som kan leda till amputation ar
exempel pa komplikationer som borde kunna forebyggas. Exempel pa dodsorsaker ar potentiellt
forebyggbara vid ryggmargsbrick ar shuntsvikt, sepsis (blodforgiftning) p.g.a. shunt- trycksars-
eller urinvagsinfektioner, andningsuppe-héll, svar skolios, och latexallergi.

Aven om den generella intellektuella nivan ofta ir god ir kognitiva svarigheter det som medfor
allra storst konsekvenser for deltagande i livets aktiviteter. Den exekutiva dysfunktionen
innebér svarigheter att t.ex. initiera och genomfora olika aktiviteter. Det svaraste for patienter
med ryggmérgsbrack dr oftast att ta initiativ till och genomfora olika aktiviteter. Det giller
ocksé for att ta kontakt med sjukvéard/habilitering, komma till avtalade besok och for egenvard.
Det blir ofta inte av. Ansvaret for samordningen och att uppfoljningen kommer till stand for
vuxna med ryggmdrgsbrdck behover ddrfor ligga hos professionen.

Livsldng uppfoljning och insatser for att bevara kroppsfunktioner &r nddvandig (t.ex. for njurar,
hjirta-karl, nervsystem, leder, muskler, hud-trycksar, nutrition, endokrina funktioner, smirta,
kognitiva funktioner). Situationen dr komplex och uppf6ljningen av den enskilda patienten
behover ske 1 samverkan mellan olika professioner och specialiteter. Forvéntad dverlevnad vid
ryggmargsbrack dr okind; den beror till stor del pa kvaliteten pa den forebyggande och
behandlande vérden. Studier har visat att dd samordningen av varden upphor, 6kar dodligheten
i denna patientgrupp. En stor amerikansk studie har nyligen visat att 34 % av alla vardtillfallen
pd sjukhus for vuxna med ryggmaérgsbrick orsakas av fOrebyggbara tillstdind. Av de
vardtillfillen dir patienten avled var det 36 % som ansags ha orsakats av potentiellt
forebyggbara tillstdnd.

Las mer om RMB/spinal dysrafism i tidigare &rsrapporter och riktlinjer, lankar frdn mmcup.se

Oppet ryggmargsbrack (MMC)

Hudtackt ryggmargsbrack med lipom
(lipoMMC)




Vuxna med ryggmargsbrack i fokus

Blott en handfull barn med ryggmdrgsbrdck fods numera arligen i Sverige. De stora kullarna
som overlevde till vuxen dlder av vilka en del snart gar in i pensionsaldern dr kanske 1500 till
2000 individer. Ingen vet. Overallt i den rika viirlden gérs samma erfarenhet: de vuxna, de
manga som lever med ryggmdrgsbrdck, far inte den vard de behover. Manga har simre
hélsa dn de skulle haft med en adekvat vard. Det kostar samhdllet mycket att deras hdlsa dr
forsummad och det kostar individerna lidande, utanférskap och misstro mot den hdlso- och
sjukvard de sd vdil behover.

Sent vaknar syndaren, men nu borjar bdde vardgivare och organisationer identifiera dessa
brister. I Europa mdrks det i flera ldnder. En och annan klinik har borjat ta sig an vuxna med
ryggmdrgsbrdck, om dn inte pa ndgot tydligt och overtygande sdtt. I Sverige har ndagra
regionala oversiktsstudier gjorts om hdlsa och livskvalitet. Alla visar pa allvarliga brister i
bemaotande och behandling. IF, den internationella organisationen for ryggmdrgsbrack i
Bryssel, genomfor pa medlemsorganisationernas begdran en omfattande studie i Europa for
att tydliggora behovet av multi-disciplindr vard for vuxna med ryggmdrgsbrdck och hur
denna avsaknad av samordnad vard paverkar individerna.

Vuxna med ryggmérgsbrack &r i dag pa norra klotet fler till antalet 4n sméa barn och nyfodda i
samma omrade. Annat dr det i syd. Det fods stora mangder barn i Latinamerika, Afrika och
Asien. 300 000 nya barn med ryggmirgsbrack fods varje ar 1 vérlden, enligt CDC, Centers for
Disease Control and Prevention i Atlanta.

Men hos oss fods inte fler an en handfull nya barn arligen. Och det &r inte mer &n en till en
och en halv generation som kunnat dverleva till vuxenliv. Det blev mojligt kring 1969-70 tack
vare ny kunskap, nya ldkemedel och ny operationsteknik.

Inom barnmedicin fanns da en gliddje 6ver mojligheten att lotsa tidigare okédnda barn upp mot
vuxenlivet. Vilvilliga virdgivare gav sin entusiasm och sitt kunnande till barn och foréldrar.
En del viktiga inslag blev fel, missarna ledde till battre kunskap om den mangfacetterade
funktionsutmaningen. I borjan var det for mycket ortopedi, for mycket fokus pa
rorelseformaga, inget alls pa kognitionsproblem, for lite kunskap om vikten att ha socialt
fungerande bldsa och tarm.

Nu vet alla berdrda mycket mer. Det &r ett faktum att de forsta generationerna, som till 80-90
procent kunnat uppna vuxenliv och lever mitt ibland oss, nér de intrddde i vuxenlivet, fick
mindre stdd och sjukvard &dn ndgonsin tidigare. Vuxenvarden hade aldrig métt dem med
nyfikenhet och omsorg. Forskriackande ofta i stillet med okunskap och nonchalans, sa till den
grad att manga vuxna individer undviker alla kontakter med varden, brénda av daligt
bemotande, felbehandling och oforstaelse.

Globalt 1 den rikaste delen av vérlden har det pa senare ar blivit uppenbart hur illa det ar pa
vuxensidan. I USA, Australien och manga europeiska lédnder tas steg mot att rétta till denna
forsummelse. Méanga rdknar och gor berdkningar av hur ménga de dr: de unga vuxna och de
medelélders och édldre vuxna med ryggmargsbrack.

I Norge har det gjorts en studie av hur individer med ryggmérgsbrack dver 50 &r har det. Det
skedde pa TRS (Trenings- och Radgivningssenter). 30 personer deltog, 18 kvinnor och 12
mén 1 dldrarna 51-76 ar. Deltagarna har forhédllandevis ldga bréack, bara 6 har shunt.



Sammanfattningsvis kan sdgas att gruppen har béttre hilsa &n de flesta yngre vuxna med
ryggmargsbrack, de under 50 ar, for att man formodligen inte kunde shunta och behandla de
dldsta vuxna i lika hog grad som de som foddes kring 1970 och framat. Efter 1970 6verlevde
manga fler, ofta med mer komplicerade ryggmairgsbrack. Men dven den norska dldregruppen
har problem med hélsa, rorlighet, smérta, ibland urinlickage och overvikt. Lis mer pa
WWW.SUNnaas.no/trs

IF, Internationel Federation for Spina Bifida & Hydrocephalus (en federation for nationella
organisationer som foretrader personer med ryggmaérgsbrack), har bidragit till FN:s speciella
rapportor, Catalina Devandas-Aguilar, om funktionsnedsattas réttigheter med information om
att individer med ryggmaérgsbrack och hydrocefalus, RMBH, som fick behandling och vérd
efter vad som fanns tillgangligt pa 1950- och 60-talen, nu alla &r de forsta att na
pensionséldern. Emellertid saknas kunskap om deras forhallanden i hog alder och samordnad
vard &r oftast franvarande.

Fran IF-konferens i Lissabon, Portugal 2018 Foto: Maria Johannesson

Det bortses ocksa ifran att RMBH kan ge “osynliga funktionsnedséttningar” som
kognitionssvarigheter, kronisk smérta, utmattning liksom ocks& mentala hialsoproblem som
depression och oro. For personer med livslanga funktionsnedséttningar talas det om
”accelererat aldrande”. Mer forskning behovs for att battre forsta sena “secondary conditions”
som hor thop med RMBH och de longitudinella effekterna av barndomens behandlingar. IF’s
hela skrivelse till FN:s speciella rapportér om funktionsnedsattas réttigheter kan ldsas pa
OHCHR’s website. Skriv IF Submission i sokrutan s kommer The rights of older persons
with disabilities upp.

IF genomf6r ocksé en stor egen enkdt genom medlemsorganisationerna med brukare, vuxna
med ryggmargsbrick, om tillgéng till eller franvaro av multidisciplindr vard i Europa.
Avsikten dr att f4 fram underlag for hur manga de &r, helst exakt, troligen bara mojligt att
ange approximativt, aldrarna, deras hélsostatus, levnadsomsténdigheter, arbete/sysselséttning/
brist pa bddadera, deras upplevda livskvalitet, boende och ndjdhet med livet. Enkdten ar
oversatt till flera sprak, bland annat svenska. I slutet av juli hade 463 svar inkommit:78 fran
Tyskland, 80 fran Storbritannien, 66 fran Frankrike och 44 fran Sverige. Svaren fortsétter
komma in under forhdsten och ska bearbetas fram till arsskiftet. D& avser IF att ha ett forsta


http://www.sunnaas.no/trs

internt utkast av studien fardigbearbetat. Pa nyaret sker fordjupning, avslutning och
granskning av interna och externa experter. IF’s Global Expert Panel forvéintas vara djupt
involverad i denna del av arbetet, liksom andra relevanta experter under genomforandet av
forskningsstudien. Det &r planerat att en slutgiltig version ska produceras senast 1 juni 2020.
Juli-oktober édgnas at layout och tryckning.

Planen &r sedan att presentera resultaten av studien i oktober 2020 pé en europeisk konferens
och dir diskutera hur man gar framat for att forankra hos beslutsfattare behovet av multi-
disciplinér vard for RMBH for alla individer med RMBH i Europa. Inbjudan till talare gar ut i
borjan av 2020.

I Sverige ar négra delstudier gjorda i olika regioner om hélsa och livskvalitet hos vuxna med
RMBH. De har gjorts i Stockholm, Malmg, Link&ping och Goteborg. PA mmcup.se finns en
publicerad artikel med rubriken MMCUP- vuxeninventering frdn Sodra sjukvardsregionen.
Spinalis-kliniken i Stockholm har gjort den hittills storsta undersokningen med sin studie av
196 vuxna med RMBH I Stockholms-regionen géllande individer 18-73 ar. Den ir hittills inte
publicerad men har presenterats pa en poster och muntligt. En slutsats ar att ”studien visar pa
mangfacetterade problem som gruppen uppvisar som vuxna med RMB och bidrar till 6kad
kunskap om levnads- och hilsoforhallanden. Okad kunskap kan leda till riktade interventioner
och bittre vérd, diarigenom skulle sekundéra komplikationer minska, och reducera kostnader
for samhéllet och forhoppningsvis 6ka livskvaliteten for individer med RMB och deras
familjer.”

En mindre studie pé 25 vuxna individer bland 55 registrerade vuxna med RMB i sydostra
regionen, Ostergdtland, granskade via frigeformulir i MMCUP:s svenska
uppfoljningsprogram omfattande hilsa, fysioterapi, arbetsterapi, tidsforstdelse och utmattning.
De flesta av de 25 fanns inte i regelbundna uppfoljningsprogram, hélsokontakter togs akut nér
nagot kranglade. 17 individer hade problem med minnet. Ensamhet och isolering angavs av
manga. Svart med tidsuppfattning hade 14, trotthet priaglade 11. Forfattarnas slutsats:
”Studien bekréftar nyligen gjorda andra studier 1 Sverige. De flesta deltagarna behdver, ndgra
av dem akut, pro-aktiv och stdndig uppfoljning av olika hdlsoomraden. Trots sociala
svérigheter och hilsoproblem tyckte majoriteten att de har bra liv.”

Det dr dags att komma till skott, sitta ner foten i vart rika land, och krdva multidisciplindr och
livsldng kvalitativ vérd for alla som f6ds med ryggmargsbrick och framst de mest
férsummade, de vuxna som lever med sviterna av vuxenvardens drabbande brister och
okunskap om denna grupp i befolkningen.

Renée Hoglin
Styrelsemedlem och medgrundare av Spin-off, en organisation som verkar for att alla med
ryggmargsbrack ska fi bra liv




Forekomst av ryggmargsbrack i olika aldrar

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

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

Med hjélp av MMC-ndtverket och MMCUP har vi kunnat ta fram tidigare okénda fakta om
ryggmargsbracks-epidemiologi.

Antal personer med RMB i MMCUP per fodelsearskohort
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Figur. Antal personer per arskull fodda med RMB med jamforelse mellan tonarsinventeringar av 15-
18-aringar med RMB, bosatta i landet 1 juli 2004, 2018, 2012, 2016 (fédda 1986-2001) och antal
personer med RMB per fodelsedr som var inkluderade i MMCUP 1/8 under de fyra senaste aren.

Antalet fodda med RMB 1 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 millenieskiftet.

Tondrskohorterna, och unga vuxna 1 figuren ovan (lila linje) finns de tonaringar med RMB
som levde 1 Sverige 2004-2016. Forekomst, prevalens av RMB, bland personer som ingick i
de fyra tonarsinventeringarna vid 15-18 ars alder fordndrades frin 3,75/10 000, via 3,38 och
3,07 till 2,45/10 000 (p <0,001) mellan &ren 2004 och 2016. Samtidigt sags sjunkande andel
tondringar som opererats for hydrocefalus och 6kande andel som kunde g& med eller utan
hjdlpmedel inomhus. Tonérsinventeringarna har gjort det mgjligt att f6lja 6verlevnaden fran
och med tonaren och framat i vuxen élder i kohorterna fodda 1986-2001. Kohorten fodda
2002-2006 med RMB kommer att inventeras under ar 2020 da de ar 15-18 ar. Troligen &r de
allra flesta i denna aldersgrupp redan inkluderade i MMCUP (se figur ovan) férutom 35
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personer har utvandrat eller avlidit. Nér &ven ungdomar fodda 2002-06 har ingétt i en
tonarsinventering (planeras 2020) blir totalt antal 0-18 ar med ryggmaérgsbrack bosatta i landet
ként.

I sddra och sydostra sjukvardsregionerna foljs nu ndstan alla barn 0-18 ar fodda med
ryggmargsbrack i MMCUP. I dessa tvd regioner har projekt for vuxna genomforts, och
deltagarna har anmalt sig till MMCUP. Regelbunden uppf6ljning har dock dnnu inte paborjats
1 vuxenhabiliteringarna i alla I&n som ingétt i projekten. Vuxenhabiliteringarna i VG-regionen
och Jamtland anvénder ddiremot MMCUP i den ordinarie uppfoljningen och habiliteringar i fler
lén planerar starta.

Prioriterad kohort

Barn fodda med ryggmérgsbrack fran och med 2007 é&r prioriterad grupp i MMCUP. Denna
kohort dr nu 0-11 &r gamla och har foljts prospektivt fran fodelsen,(pa papper innan MMCUP
internetbaserades) eller for utrikes fodda frdn ankomsten till Sverige. Diagnosgruppen ar latt
att finna, eftersom 1 princip alla kriver insatser fran neurokirurgi och barnurologi och ddrmed
far kontakt med universitetssjukhusens MMC-verksamhet, MMCUPs koordinatorer och
neuropediatriker. Néstan alla familjer till barn fédda med RMB fran och med 2007 och framat
har valt att 14ta barnen delta i MMCUP-uppfoljningen och registret.

Barn 0-11 ar med ryggmargsbrack

1 jan 2019 fanns det i Sverige i medeltal 17 barn fodda med RMB i varje drskull fran 2007-
2018, varav i snitt fyra barn per drskull var inflyttade. I Sverige foddes det 2007-2018 i
genomssnitt dtta barn per drskull med oppna och fem barn med hudtdickta RMB.

Barn fodda med RMB fran och med 2007 har foljts prospektivt frén fodelsen eller fran
invandringsdatum. De &r hogst prioriterad grupp i MMCUP och dir uppnédde vi nistan full
tackningsgrad. Av samtliga barn med RMB fodda i Sverige som levde 2018 (159 barn) var det
156 som deltog 1 MMCUP (98%). Ett utrikes fott barn med RMB deltar inte, och ytterligare
fyra utrikes fodda barn med mojligt RMB, men minimala symtom och oklar diagnos har inte
inkluderats.

Sedan 2007 har i medeltal attebarn om éret fotts i Sverige med oppna ryggmargsbrack (MMC
och myeloschisis) och ytterligare fyra per &r med hudtickta MMC/lipoMMC. Incidensen av
RMB (d.v.s. MMC, myeloschisis eller lipoMMC) bland barn fédda 1 Sverige 2007-2018 var
1,20/10 000 fodda i landet. Atta av de 164 barnen fodda i Sverige med RMB under denna period
avled fore 2018.

Total prevalens var 1,42/10 000, dvs. antal barn med RMB foédda inrikes och utrikes 2007-2018
som bodde i Sverige 2018 dividerat med hela befolkningen i samma alder. Bland utrikes fodda
var prevalensen 4,89/10 000, d.v.s. drygt fyra ganger hogre dn bland Sverigefédda 1,14/10 000
bosatta 2018. Prevalens for inrikes fodda &r ldgre 4n incidensen p.g.a. storre befolkning i
aldersintervallet dn fodelsetalen och till viss del ocksé p.g.a. hogre andel dodsfall bland barn
med RMB in i befolkningen i 6vrigt.
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Barn fédda i Sverige
med RMB 2007-2018

Barn fédda med RMB

2007-2018

bosatta i Sverige

1 jan 2019

Incidens 1,20 per

10 000 fédda
95 % KI 1,02-1,38/10 000

Prevalens 1,42 per

10 000 bosatta
95 9% KI11,23-1,52/10 000

Overlevnad

Under ar 2018 har inget dodsfall rapporterats i priokohorten, I forra arsrapporten kunde vi for
forsta gdngen presentera aktuella data om Overlevnad vid RMB, data som tidigare saknats.
Mortaliteten var storst under forsta levnadséret, och fyra gédnger hogre &n bland andra barn.
Dédsfallen intriffade fr.a. under de forsta levnadsdagarna eller -veckorna. Aven under
tiodrsperioden dérefter var mortaliteten hog, drygt 50 ganger hogre dn bland andra barn i samma
alder 1-11 &r. Mer utforlig information om denna studie finns i MMCUP arsrapport 2017,
sidan 12.

Patientsammansiittningens

Hela populationen med RMB fodda 2007-2018 och bosatta i landet ingér, s& den situation som
beskrivs for hela landet &r sann, utan den snedvridning som kan intriffa om
undersokningsgruppen inte &dr representativ for populationen. For att vérdera eventuella
skillnader mellan regioner i1 nedanstdende framstédllning behdver man dock ta hénsyn till att
sammansittningen av barn med RMB 1 respektive region (case-mix) kan skilja sig at, och att
antalet barn per SVR fortfarande &r lagt. Regionala skillnader kan vara stora och @nda bero pé
slumpen.

Typ av RMB

Personer fodda med oppna RMB (dvs. MMC och myeloschisis) har som grupp storst
medicinska behov och stérst risk for komplikationer. Oppna RMB var vanligast typen av RMB
hos barn fodda i Sverige, drygt sex av tio barn (63%) jamfort med knappt fem av tio (48%)
fodda utrikes. Bland utrikes fodda var det ofta svért att sékert veta om bracket varit hudtdckt
eller 6ppet fréan borjan. Aven bland enstaka inrikes fodd barn saknades den uppgiften.
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Typ av RMB - patientsammansattning

SV (208) I
V(50)
UO (47) s s ..
m Oppet
S(35) N .
B m Hudtackt
SO (29) M
1 Ospec
Sthim (25)
N (22)
0% 20% 40% 60% 80% 100%

Figur. Andelen barn i landet och i varje sjukvardsregion (SVR) med oOppet, hudtackt resp.
okand typ av ryggmargsbrack. Totalt antal barn bosatta i resp. SVR 2018 inom parentes.

Fédelseland

Bland 0-11 &r gamla barn var andelen utrikes fodda barn hogre bland barn med RMB (25%) én
bland barn i allménhet (8%). Barn fodda i andra ldnder har i ménga fall inte haft tillgang till
vard pa det sétt som barn fodda i Sverige haft. Andelen utrikes fodda varierade mellan de olika
sjukvérdsregionerna (SVR), vilket ses i figuren nedan. Fodelseland kan dérfor tdnkas paverka
fordelningen av olika funktioner bland barn med RMB i respektive regions upptagningsomrade.

Fodelseland - patientsammansattning

SV (208) I ——

V(50—
UO (47) s s
S(35) N M Sverige
SO (29) 1 ® Annat land

Sthim (25)
N (25)

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

Figur. Andelen barnilandet och i varje sjukvardsregion (SVR) fédda i Sverige och i annat land.
Totalt antal barn bosatta i resp. SVR 2018 inom parentes.

Hydrocefalus

Av barnen med 6ppna RMB hade 8/10 Sverigefodda och 3/10 utrikes fodda opererats for
hydrocefalus. Skillnaden kan ténkas bero pa att de utrikes fodda i stor utstrdckning kom fran
lander i kris, ddr man kan anta att barn med 6ppna RMB och hydrocefalus inte hade samma
chans att overleva forsta tiden som har.
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Andel (%) barn med 6ppet RMB fodda i Sverige 2007-18
utan/med opererad hydrocefalus

Sverige (104)
V (29)
uo (25) Ej op HC
S (16) Op HC
SO (12)
Sthim (14)
N (8)

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

Attiotva procent av barn med dppna MMC fodda i Sverige i prokohorten var opererade for
hydrocefalus. Andelen opererade varierar mellan barn bosatta i olika delar av Sverige (se figur
ovan). Figuren inkluderar forutom sedvanliga shuntoperationer och ventrikulo-cisterno-stomier
(VCS). Las mer om neurokirurgiska operationer i priokohorten pé sidorna 31-36.

Funktionell gangformadga

Av alla barn 2,5-11 ar fodda i Sverige kunde 43% gé utan stdd inne och ute (gangskala niva I-
1), 15% gi med stod (III-IV). Fyrtiotvd procent anvénde rullstol bdde inne och ute for
funktionell forflyttning (V-VI). Utrikes fodda med RMB i denna dldersgrupp hade statistiskt
signifikant lagre funktionell gdngférméga (20% I+11, 10% III-IV och 70% V-VI).

Skadeniva

For att kunna jimfora resultat mellan olika orter och vid olika interventioner behdver man ha
jamforbara eller dtminstone noga beskrivna undersokningsgrupper. Vid RMB har man gjort
olika forsok att klassificera skadeniva. En variant &r att se pd sjélva ryggraden, kotorna. I
MOMS-studien 1 USA, som utvirderar fosteropertion av MMC anvinds “Oversta kota med
engagerat bakre element” fOr att bestimma skadenivan. Man jamfor dir resultat (t.ex.
gangformagan vid 5 ars alder) mellan fosteropererade och kontrollgrupp med samma
skadenivd. Kontrollgruppen var barn i studien som lottades till att opereras pé vanligt satt direkt
efter fodelsen.

Skadenivan klassificerad enligt hur det ser ut med bilddiagnostik av ryggraden brukar dock inte
stimma sérskilt bra med den neurologiska nivén, sensorisk eller motorisk funktionsniva. I
MMCUP anvénder vi fysioterapeuternas (FT) variabel muskelfunktionsniva (MFC) for att
klassificera skadeniva vid RMB. I FT-bedomningarna finns dven valida och reliabla gang- och
sittfunktionsskalor.

MMCUPs FT-bedomningar hade kommit igédng 1 14 av 21 ldn fore ar 2019. I priokohorten
fanns 101 barn (49%) med kind MFC och gingforméga. Fordelning enligt figur nésta sida.
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Muskelfunktionsniva Priokohort

25

20

15

10

0 — T T
sacral laglumbal mellanlumbal hoéglumbal thoracal

Figur: Antal barn med RMB fédda 2007-2017 med FT-rapporter i respektive
muskelfunktionsniva (n=96).

Njurfunktion

Det finns uppgifter om njurfunktion mitt med blodprov for 122 barn i priokohorten. Alla har
god njurfunktion. Inte heller andra barn i1 denna kohort har behovt dialys eller
njurtransplantation. Daremot finns dldre barn fodda 1 Sverige med njursvikt och kommande
behov av dialys/njurtransplantation.

Urinbldsa och tarm — tomningsmetod

Av de 208 barnen 0-11 &r i priokohorten hade 161 (77%) rapporterats betrdffande
blastomningsmetod. I de SVR som har rapporterat uro-beddmningar for (nistan) samtliga i
priokohorten (Sthlm, SO, S) ér det ungefir samma andel som témmer blasan med RIK via
uretra/urinroret (71-79%), respektive kissar pa vanlig sitt (21-24%). Fyra barn i landet (2,3%)
anviande RIK via alternativ kanal, tre 1 védstra och en i1 Stockholms SVR. De har da opererats
med en Oppning pa buken dir de kan fora in katetern i for att tomma bldsan.

Tarmtomningsmetod var rapporterad for 157 (75%) av priokohortens barn. Majoriteten (68%)
anvénde retrograd tarmskoljning, dvs lavemang via dndtarmsdppningen. I priokohorten var det
fr.a. barn fodda med 6ppna RMB som anvinde retrograd tarmskoljning (80%), jamfort med
45% hos dem med hudtickta brack. Vart fjarde barn (24%) 1 hela priogruppen hade av{oring
pa “vanligt” sétt, nagra enstaka med hjélp av sma klysmata (medicin in via dndtarmen). Sju
barn (4,5%) hade colostomi (“pase pa magen”). Tre barn av de 157 hade antegrad
tarmskoljning, dvs var opererade for att kunna ge sig taramskoljning via en liten 6ppning pé
buken. Dessa tre barn bodde i Sthim ochi S SVR.

Klara toalettbeséken sjily

Av 127 lite dldre barn (6-11 ar) i priokohorten hade 93 (73%) rapporterats betrdffande
sjdlvstiandighet i toa-situationen. Ytterlighetsgrupperna var de 13% av 6-11-&ringarna som
uppgavs klara av bade blas- och tarmtomningsrutinerna helt sjalvstindigt utan pdminnelse, och
de 30% som behdvde hjilp med allt vad géllde bade blas- och tarmtomning.
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”Case-mix” paverkar dessa siffror, och undersoktes inte i dldrarna 6-11 ar. Nér alla barn 6-18
ar inkluderades sdgs statistiskt signifikanta skillnader i1 sjdlvstindighet vid blas- och
tarmtomning mellan gruppen fodd med 6ppna och dem med hudtickta brick, ddr den senare
hade storre andel som klarade hela toalettsituationen pa egen hand. Detta beror troligtvis 1 forsta
hand pé en béttre neurologisk och kognitiv funktion vid hudtéckta brack.

Liickage fran tarm och blasa hinder i dagliga aktiviteter

Fragan om urinldckage var besvarad for 97/127 (76%) skolbarn med RMB fodda 2006-2011
(7-12 &r). Av dessa var 26 barn (27%) torra, hade inte urinldckage alls eller mer sillan &n
varje manad”. Sjuttioen av barnen har urinldckage, varav fem anger att det hindrar aktiviteter.

Andelen barn utan urinlickage var hdgst i V 9/26 (35%) och SO 4/13 (31%) SVR. Andelen
barn med urinldckage var hogst i N 5/6 och S 21/26 (81%) SVR. Antal barn var lagt och
slumpvariation kan spela in. Samtidigt har vi 1 inventeringarna 2004-2012 av tonérskohorterna
sett att det 4r det dr i SO och V SVR som man arbetat mest aktivt for att forbittra kontinensen
hos barn med RMB (se MMCUP érsrapport 2013, s 11)

Smdrta himmar dagliga aktiviteter iven hos barn

Vi har tidigare rapporterat om mycket smérta vid RMB hos vuxna. Frdga om upplevd smaérta
har funnits 1 MMCUPs FT-barnformuldr sedan det internetbaserades nov 2013. Friga om
smirtinverkan péd dagliga aktiviteter och somn fanns tidigare bara for vuxna, lades till i
barnformuldret under 4r 2017. Hittills har denna fradga besvarats for 44% av barnen 1
priokohorten; 16% rapporterade smirta som hindrar aktivitet, fr.a. barnen med sacral och lag
lumbal muskelfunktionsniva (25%). I S SVR é&r frdgan besvarad for 89% av priokohorten och
dér rapporteras att var femte barn 0-11 ar (6/31) hade smérta som himmade dagliga aktiviteter.

Trycksdr

Svarldkta trycksér ar ett gissel vid RMB, sérskilt bland vuxna, p.g.a. nedsatt kénsel i nedre delen
av kroppen 1 kombination med motoriska svarigheter, tarm-och urinldckage och
neuropsykologisk funktionsprofil. Bland barnen 1 priokorten fanns minst 14 barn med
tryckskador, wvarav tvd hade fullhudsskador, trycksarskategori 3 rapporterade i
uromottagningsformuléret. Lds mer om tryckskador pa sidorna 29-30.
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MMCUP 2018. Antal deltagare med RMB per lan

Landsting/region 0-9 10- 19- 31- Totalt
ar 18 30 77 2018
ar ar ar

Blekinge 2 7 2 1 12
Dalarna 5 12 0 0 17
Gotland 1 2 0 1 4
Gavleborg 3 3 0 0

Halland 9 5 5 0 19
Jamtland 1 3 5 6 15
Jonkoping 8 6 4 0 18
Kalmar 7 8 5 0 20
Kronoberg 1 5 8 13 27
Norrbotten 0 4 0 0 4
Skane 22 27 22 17 88
Stockholm 18 17 5 0 40
Sormland 13 4 0 26
Uppsala 7 2 1 14
Varmland 6 6 9 25
Vasterbotten 10 4 7 0 21
Vasternorrland 4 3 3 0 10
Vastmanland 4 2 4 16
Vastra Gotaland 27 22 32 38 119
Orebro 7 2 1 0 10
Ostergotland 11 16 15 18 60
SVERIGE 155 176 128 108 567

| tabellen ovan ingar alla personer med ryggmargsbrack i MMCUP som levde i Sverige 2018. For
jamforelse ses motsvarande antal under tre féregaende ar. Trettiofyra ytterligare personer med
ryggmargsbrack har tidigare foljts av MMCUP, varav 28 avlidit fére ar 2018 och 6 hade flyttat ut ur

landet.
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Indikator 1 - Samordnad vard

Denna kvalitetsindikator utvdrderar rekommendation om samordnad vard vid RMB. Malet ér
att samtliga personer med ryggmairgsbrack ska ha tillgang till samordnande verksamhet, helst
med en samordnande ldkare eller sjukskoterska. I rapporterna som nds via ldnken
“utdatarapporter” pd& MMCUPs hemsida kan man ta fram aktuella uppgifter. om “Andel
personer med ryggmérgsbrack som har eller saknar samordningsansvarig verksamhet” per
lan/landsting/region/sjukvardsregion. Olika aldersgrupper och tidpunkter kan viljas. Man kan
dven vilja diagnoserna “Annan ryggmirgsavvikelse” eller “Hydrocefalus utan
ryggmargsavvikelse”, men vardprogram och rekommendationer for dessa diagnoser finns dnnu
inte och de ingér inte i Mal 1.

LanRegion

Exempel pa utdatarapporter Mal 1, hdmtad 2019-07-22: Ovan andel barn fédda 2000-2018 och nasta
sida andel vuxna, fodda 1999 eller tidigare med ryggmargsbrack i MMCUP som har, respektive inte
har samordningsansvarig verksamhet. (Totalt antal rapporterade per |an framgar i applikationen i en
tabell under grafen. Har fanns det totalt 283 barn med och 7 utan samordnande verksamhet (info om
49 barn saknades) och nasta sida 155 vuxna med och 49 utan samordnande verksamhet, for 31
saknades uppgift; 37 av de 49 vuxna som saknade samordnande instans bor i Skane, dar
vuxenhabiliteringen inte har nagot medicinskt uppdrag, och darfor inte sjukskoterska eller lakare i
teamen. Rapportunderlaget uppdateras fran MMCUPs deltagarformulédr en gang per manad. (Antal
personer med RMB som fanns i MMCUP 1 jan 2018 i resp landsting framgar ur tabell pa féregaende
sida 16.

18



Kalmar

Exempel pa utdatarapporter Mal 1, hamtad 2019-07-22: Ovan andel vuxna, fodda 1999 eller tidigare
med ryggmargsbrack i MMCUP som har, respektive inte har samordningsansvarig verksamhet.

Indikator 2 - Ratt diagnos

Vid 6ppna, ej hudtickta ryggmérgsmissbildningar dr det vanligen latt att stdlla diagnos 1
samband med fOrsta operationen, da bracket ska tickas med hud. Vid fordndringar som é&r helt
hudtickta vid fodelsen kan det vara svart att skilja mellan de olika typerna av spinal dysrafism.
Magnetkameraundersokning (MRT) och uppgifter om neurologisk funktion, inklusive
paverkan pé urinblésa och tarm, under forsta levnadsménaderna fore operation kan behdvas for
diagnostiken.

Aven d4 man i kliniken ir klar &ver vilken typ av fosterskada som foreligger, kan det vara svart
att vilja ritt kod i ICD-10. Ménga med QO05-diagnos (Spina bifida) i journalerna har inte
ryggmargsbrack. Det fanns 2014 drygt dubbelt sd minga barn fodda 2007-2013 med ICD-10
koden Q05 Spina bifida i patientregistret vid Socialstyrelsen som barn med RMB i MMCUP,
trots att vi bedomer att vi har kinnedom om alla som fotts med ryggmérgsbrack i1 Sverige sedan
2007. Aven i Socialstyrelsens sammanstillning av fosterskador finns det dubbelt s manga
nyfodda med rapporterat ryggmairgsbrack som i MMCUP. Samma &verdiagnostik av RMB
(QO05 Spina bifida) har ocksa visats 1 en publicerad studie fran Danmark (Bodin et al 2017)

Oppna ryggmiirgsbrick medfor vanligen en komplex sjukdomsbild med hég komplikationsrisk,

mortalitet och en specifik kognitiv profil (Kognition vid RMB, link frin MMCUPs hemsida,).
Hudtéckta ryggmairgsbrick och sérskilt andra typer av spinal dysrafism &n ryggmaérgsbrack ér
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erfarenhetsmissigt associerade med bittre motoriska funktionsnivder, lidgre risk for
komplikationer och troligen mindre kognitiva funktionsproblem. Populationsbaserade
vetenskapliga studier av funktionsutvecklingen vid andra typer av spinal dysrafism dn 6ppna
ryggmargsbrack/MMC saknas.

Det ér viktigt for individen att fa rétt diagnos och uppfoljning anpassad till just sitt eget
hélsotillstdnd, dven om utvecklingen vid annan spinal dysrafism dn 6ppna ryggmargsbréck till
stor del dr okdnd. I MMCUP vill vi faststilla typ av spinal dysrafism sd noga som mojligt i
samrad med regionklinikernas MMC-ansvariga neuropediatriker, neurokirurger och
neuroradiologer. Detta for att ldra mer om varje separat tillstind, som ofta blandas ihop trots
olika orsak, funktion och prognos.

100%
80%
60%
40%
20%

0%

Annan spinal
Ospec RMB
Hudtackt RMB

Sverige Annatland Sverige Annatland Oppet RMB

(280) (82) (164) (16)

BARN, fodelseland = VUXNA, fodelseland = Alla (542)

Andel med kand typ av spinal dysrafism bland samtliga personer i MMCUP som bodde i Sverige 2017.
RMB=ryggmargsbrack Antal personer i respektive grupp anges inom parentes. Barn fodda 2000-2017; Vuxna
fodda 1940- 1999.

Fordelning mellan olika typer av ryggmaérgsavvikelser hos barn och vuxna i MMCUP ses 1
figuren ovan. For utrikes fodda och vuxna saknas ofta uppgifter som behovs for att bedoma typ
av spinal avvikelse. Bland vuxna &r det en forvnande stor andel som aldrig har undersokts med
MRT, ofta inte ens sldtrontgen av ryggen, vilket tillsammans med bristande kdnnedom om hur
fordndringen Over ryggraden sett ut frdn borjan gor diagnostiken osédker. 1 gruppen
ospecificerade RMB/misstinkt/mojligt RMB kan det finnas personer med annan typ av spinal
dysrafism &n ryggmirgsbrack. RMB idr dock den troligaste diagnosen vid hudtéickta
fordndringar, diar det finns samtidig shuntbehandlad hydrocefalus och den gruppen igar i
kategorin "hudtickta RMB” eller “hudtickta brack” i figurerna pa denna och foregaende sida.

Trettiofem personer med “annan spinal skada” har tidigt forvirvad ryggmairgsskada (4 barn,
infektion, tumdrer, trauma), fjittrad ryggmérg utan RMB (4 barn), diastematomyeli (6 barn och
en vuxen), syndromatisk spinal dysrafism/caudal regression (8 barn), intraspinalt lipom resp
syringomyeli (2 barn), ospecificerad spinal avvikelse (10 barn, en vuxen). Flertalet med ”annan
spinal avvikelse” har anmaélts till MMCUP p.g.a. formodad RMB, men nigra har ocksa anmailts
for att anvinda MMCUP i den kliniska uppfoljningen, som kan omfatta alla typer av medfodda
eller tidigt forvirvade (fore 15 ars dlder) spinala avvikelser.

Annu 4r antalet deltagare for fia for jimfora graden av aktiv diagnostik i de olika
regionerna/landstingen. Nér det géller diagnos RMB bland barn fédda 2007 och senare, dér vi
har néstan full tickning finns graferna pé nésta sida 1 dynamiska utrapporter som kan nés fran
mmcups hemsida, rubrik "utdatarapporter”.
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LanRegion

Blekinge
Dalamas

Gotlands

-

00,0%
Gavleborgs
Hallands
Jamtlands
Jonkdpings

Kalma

B

g
g
d

B Mailigtimisstankt
ryagmaérgsbrack..
[P Hudtsckt brack dver ryggraden

Skine
Stockholms

™ Gppet ryggmargsbrack
(dvs. inte helt hudiackt)

Stdermanlands
Uppsala
Warmiands
Vasterbottens
Vasternormands
Véstmanlands
Vastra Gotalands
Orebro
Ostergdtiands
Hela Sverige

0,0% 25,0% 50,0% 75.0% 100,0%
Alla barn i MMCUP med RMB fédda 2007-18 ses ovan och enbart barn fédda i Sverige med RMB nedan. Andel
barn med hudtackt respektive 6ppet ryggmargsbrack, samt barn dar diagnosen och typ av RMB &r oséker. For
antal barn i resp landsting/region se tabell sidan 16. (Graferna nedladdade 8/8 2019)
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Hela Sverige

0, 75,0% 100,0%
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Alla deltagare i MMCUP 2018 med ryggmargsbrack (RMB)
och annan spinal dysrafism

Lin Totalt Totalt Barn Vuxna Annan
2018 2017 RMB RMB spinal
2018 2018 2018

Blekinge 15 15 9 3 3
Dalarna 17 17 17 - -
Gotland 4 3 1 -
Gavleborg 6 6 6 - -
Halland 19 18 14 5 -
Jamtland 22 21 4 11 7
Jonkoping 20 19 14 4 2
Kalmar 21 20 15 1
Kronoberg 30 29 21 3
Norrbotten 4 4 4 - -
Skane 105 99 49 39 17
Stockholm 42 40 35 2
Sormland 26 25 22 4 -
Uppsala 15 5 11 1
Varmland 31 14 10 15 6
Vasterbotten 22 18 15 7 -
Vasternorrland 11 11 7 3 1
Vastmanland 12 6 6 6 -
V Gétaland 125 108 49 70 6
Orebro 10 9 9 1 -
Ostergoétland 64 55 27 33 4
SVERIGE 621 543 332 236 53

| tabellen ovan ingar alla personer i MMCUP som levde i Sverige 2018, och for jamforelse 2017.
Trettiofem ytterligare personer har tidigare foljts av MMCUP, varav 28 avlidit fére ar 2018 och 7 hade

flyttat ut ur landet. Barn 0-18 ar fodda 2000-2018. Vuxna fodda 1999 och tidigare.
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Tackningsgrad

Koordinatorer och ansvariga neuropediatriker i samtliga sjukvardsregioner har varen 2019 gatt
igenom rapporterade barn i MMCUP och kontrollerat att alla fitt erbjudande om att delta.
Endast tre familjer har avbdjt. I norra sjukvardsregionen saknas koordinator for alla delar av
regionen. Enligt patientadministrativa registret (PAR) vid SCB och Socialstyrelsen juli 2018
var inga barn fodda bland bosatta i Norrbotten eller Jimtland 2007-2017 priméropererade p.g.a.
ryggmargsbrack (Opkod ABE10). Om inget for MMC-nitverket oként inflyttat barn med RMB
i denna kohort finns i norra regionen sa stimmer foljande om tickningsgraden.

Vid arsskiftet 2018/2019 fanns data i MMCUP for 221 barn med RMB i priokohorten f6dd
2007-2018. Tvéhundradtta (208) barn med RMB bodde i landet under 2018, 13 var
utflyttade/avlidna fore 2018. Fyra barn med RMB deltog inte 1 MMCUP under 2018, vilket ger
tackningsgrad 208/212 (98%).

Under 2016 gjordes den fjarde inventeringen av ungdomar 15—-18 &r, dvs en inventering av alla
med MMC och lipoMMC fodda 1998-2001 och bosatta i Sverige 1 juli 2016. Totalt fanns 88
ungdomar. Av dem som ingick i tonérsinventeringen 2016 deltog néistan alla som bodde kvar i
landet 2018 i MMCUP (86/87), motsvarande tidckningsgrad 99 % i fodelsekohort 1998-2001. 1
de dldre arskullar som ingatt 1 tondrsinventeringarna tidigare (2004-2012) &r &nnu bara fa
inbjudna att delta och tickningsgraden &r lag. Ingen vet hur stor andel av fédda med MMC pa
1960-70-80-talen som har overlevt och bor kvar i landet. Det borde gissningsvis finnas
atminstone runt 50 personer med MMC i varje arskull fran mitten 70-talet fram till borjan av
90-talet, da ultraljudsdiagnostiken kom och ménga graviditeter avbrots p.g.a. fosterskador.

/Lena Westbom

Tackningsgrad personer med ryggmargsbrack i MMCUP
31/12 2018

Barn 0-11 ar (f 2007-2018) 98 %
Tonaringar 17-20 ar (f 1998-2001) 99 %
Vuxna 21-32 ar (f 1997-1986) 19%
Vuxna > 32 ar ??

Anslutningsgrad 1/8 2018 — deltagande enheter

Lan/landsting/regioner —21/21
Regionsjukhus-sjukvardsregioner - 6/6 med barnkir/barnNK
Habiliteringsverksamheter fran 19/21 lan
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Rapporteringsgrad

I &r har vi inte rdknat pa antalet rapporter per barn i priokohorten, det har 6kat, men finns
beskrivet for 2017 i1 foregaende arsrapport.

Neuroforsta RMB: Vanligen fyller MMC-ansvarig barnneurolog i det neonatala neuro-
forstaformulédret da barnet skrivs ut frdn neonatalavdelningen pa respektive regionsjukhus.
Formuliret fanns juli 2019 ifyllt for 184/208 (88%) av alla barnen med RMB i priokohorten,
dvs lagre andel an tidigare. Stockholm var den enda sjukvardsregionen som nadde malet med
100% ifyllda neuroforstaformulér f6r priokohrten.

Fysioterapeut (FT): Sexton av de 21 ldnen 1 landet rapporterade FT-beddmningar under 2018.
De som saknades var Vistra Gotaland, Jamtland, Norrbotten och Kalmar.

Med minst en FT-beddmning per deltagare har vi mojlighet att beskriva kohorten per
muskelfunktionsnivd och funktionell forflyttningsformaga. Forsta juli 2019 hade 101/208
(49%) av barnen i priokohorten minst ett FT-formulér ifyllt, storre andel jamfort med tidigare:
76/195 barn (39 %) 2017 och 62/178 barn (35%) 2016. Femtiofyra av de 101 barnen med FT-
formulér rapporterades vid mellan tre och tio uppfoljningstillfillen. Fordelning mellan ldnen
framgar av figuren nedan. Kronoberg fattas i figuren, dar hade alla tre barnen i priokohorten
rapporterats av FT.

Antal barn med minst ett FT-formular i

prio-kohorten per lan

40
35
30
25
20

15
10 _ i saknade

e

5 i rapporterade

Skane

Orebro
Dalarna
Gavleborg
Vasternorrland
Vasterbotten
Uppsala
Stockholm
Gotland
Halland
Jamtland
Jonkoéping
Kalmar
Norrbotten
Sédemanland
Varmland
Vastra Gotaland
Ostergétland
Blekinge
Vdstmanland

Malen for FT-bedomningarna dr hogst for den yngre delen av priokohorten, dir angivna
beddmningsintervall ska foljas. Bland fodda 2012-18 (figur nésta sida) finns minst ett FT
formulédr inmatat for samtliga patienter i Dalarna, Gavleborg, Kronoberg, Vistmanland och
Viérmland. I Blekinge, Jimtland och Norrbotten fanns inga patienter 1 denna aldersgrupp.
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Andel barn f. 2012-18 med RMB per lan
med minst ett inmatat FT formular
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Figur yngre barn i priokohorten ovan och aldre barn i priogruppen nedan..

Andel barn f. 2007-11 med RMB per lan
med minst ett inmatat FT formular
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Av alla barn 0-18 & med RMB 1 MMCUP hade 52% (171/332) minst en FT-bedomning. De
lan som hade rapporterat minst ett FT-formulér for 90-100 % av barnen var Skane (43/48),
Sormland (19/21), Dalarna (17/18), Uppsala (9/10), Vastmanland och Kronoberg (6/6).

Av alla vuxna med RMB i MMCUP 2018 hade 45% minst en FT-beddmning, rapporterade fran
10/21 lin. Fran linen i SSVR fanns FT-beddmningar for 56/69 vuxna, fran Ostergétland 27/33
(bada 81%). Fran Jamtland fanns bedomningar for alla 10 vuxna med RMB
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Operationer Det finns i MMCUP mojlighet att beskriva operationer per opererande klinik
alternativt per 1an eller sjukvérdsregion dir personen bor. Fullstindig taickningsgrad efterstravas
for neurokirurgiska, urologiska/barnkirurgiska och barnortopediska operationer i priokohorten.

100
90
NSVR (20)
80
70 UOSVR (41)
60 SthImSVR (25)
50 .
SOSVR (28)
40
30 VSVR (47)
20 I I SSVR (35)
10
0 I - B SVERIGE (196)

N1RMB Opererad NK_OP Uro_op Gl-op Ort_op Rygg_op

Figur: Andel (%) barn fodda med RMB 2007-2017 bosatta i respektive sjukvardsregion (totalt antal barn per SVR
inom parentes) som juli 2018 hade formularet N1IRMB ifyllt och andel som hade minst en registrerad operation
(OP_BAS), samt som hade genomgatt minst en operation inom respektive specialitet minst en gang.
(NK=neurokirurgisk; uro=urologisk; Gl=gastrointestinal; ort=barnortopedisk; rygg=ryggortopedisk operation).

Barnortopediska operationer beskrevs i1 foregdende arsrapport. Mer om neurokirurgiska
operationer finns pa sidorna 31-36 i denna rapport. En genomgéng och analys av
urologiska/barnkirurgiska operationer pagar.

De tvd  wuro-tarmformuldren introducerades november 2016. Organisationen vad giller
uroterapi for barn med RMB ser olika ut, ofta dr det uroterapeut i respektive landsting som
ansvarar. P& andra hall ansvarar uroterapeut vid barnkirurgisk klinik eller regionhabilitering.
Beroende pé organisation bestimmer man lokalt vem som ska fylla i de olika delarna av uro-
formuléren, barnkirurg, lokal eller regional neuropediatriker och uroterapuet/sjukskdoterska.
Malgruppen for uro-formuléren som skulle ha fullstdndig tickning och foljas enligt program
sattes da till barn med RMB fodda 2014 och senare. Tillstrémningen av imatade uppgifter om
uro-situationen har dock strémmat in sa kraftigt att andra grupper redovisas nedan.

Sjuttiosju procent (161/208) av priokohorten var rapporterade 1 uro-formulér. Av alla barn 0-
18 ar med RMB var 71% (234/332) och av alla vuxna 45% (106/236). Blekinge, Skéne,
Ostergodtland, Jonkdping och Jimtland hade 75-100% av bade barn och vuxna i MMCUP
rapporterade med detta formulr, for linen i S och SO SVR med hjilp av de vuxeninventeringar
som genomforts senaste aren.

Formuléren Psykolog och Arbetsterapeut introducerades ocksd november 2016.
Rekommendationer om bedomningséldrar och innehall i utredningarna finns i EBH-rapporten
om kognition vid RMB publicerad juni 2015. Lénk till rapporten finns frin MMCUPs hemsida.
Mal i MMCUP ér inte satta dnnu. Uppfoljningen for dessa professioner har startat i endast
enstaka ldn, varfor genomgéng av inmatade data far ansta till nésta arsrapport.
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Formuliret Liten genomgdang med tillhérande handbok introducerades 2017 och &r tinkt som
stod for vuxna personer med RMB verksamheter som samordnar hilso- och sjukvard for den
individuella personen. Data baserat pa detta formuldr &r ocksd mycket anvindbart for att
beddma hur vérd och habilitering for denna grupp fungera och vad som eventuellt efterfragas
ytterligare.

Liten genomgéang har hittills gatts igenom minst en gang for 157/236 (67%) vuxna med RMB 1
MMCUP. Mer om situationen for vuxna med RMB baserade pa detta formulér finns pé nista
sida.

Ett instrumentet for hélsorelaterad livskvalitet och upplevd hélsa, EQ5D version 5-L for
vuxna ingar ocksd i MMCUP sedan nagra ar. Motsvarande instrument for barn och anhoriga
kommer att introduceras inom kvalitetregisterverksamheten hosten 2019, och da kommer vi
att prova det inom MMCUPs ram ocksa.

Lena Westbom och Annika Lundkvist-Josenby

Vuxna med ryggmargsbrack

Allt sedan MMCUPs internetbasering borjade november 2013 har vuxna med MMC och
deras anhorig velat ansluta sig, ldmnat personuppgifter att mata in i registret for att i en
framtid kunna delta 1 uppfoljning sa fort MMCUP byggts ut for vuxna. Kliniska riktlinjer for
vuxna publicerades sommaren 2018 efter nadgot ar arbete. Uppfoljningsrutiner for vuxna
baserat pa rekommendationerna publicerades i ett “korschema”, som liksom formulér for
vuxna och manualer ligger pA MMCUPs hemsida.

For vuxna dr det inte mojligt att ha samma kontroll pé tdckningsgrad som for barn. Hér foljer
dock en del exempel pé hur yngre och dldre vuxna har det idag del enligt det data som samlats
in hittills. Vi vet d@nnu inte hur representativa dessa data ar for alla personer med RMB 1
undersokta aldrar som bor 1 Sverige, men den situationen géller for de flesta studier om vuxna
med RMB fran andra lander ocksa.

1 jan 2019 fanns 236 vuxna personer med RMB i MMCUP, varav 152 var 19-24 ar och 84 var
35-77 ar. Andelen kvinnor var en aning hdgre dn méan i bada grupperna (1:0,9 kvinna/man).
Nittioen av de yngre (60%) och 44 av de dldre (52%) hade shuntbehandlad hydrocefalus. Det
ar anmdrkningsvart att sé liten andel har shuntoperarad hydrocefalus, eftersom 80-90% av alla
med RMB atminstone fran och med borjan pa 1970-talet shuntopererades. En betydande andel
personer fodda pa 1970-80-90-talen med RMB+hydrocefalus kan ténkas ha avlidit, medan de
utan hydrocefalus klarat sig bittre. Sex av de yngre och fyra i den dldre gruppen var blinda eller
hade svar synnedsdttning, varav en angav att synskadan f{Orvdrvats 1 samband med
shuntdysfunktion.

11/152 (7%) yngre och 14/84 (17%) dldre vuxna hade njursvikt. I hela gruppen vuxna var sex
personer njurtransplanterade, varav tvd dter var i dialysbehandling, liksom ytterligare tre

personer, varav en vantade pa njurtransplantation.
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I den dldre gruppen vuxna var det ldgre andel dn bland yngre vuxna som har den svéraste
nedsdttningen av funktionell gangférmaga, nivd VI - gér inte (39% bland de dldre och 60% av
de yngre). Socialt noteras att drygt en tredjedel av de éldre ar gifta eller sambo, men dnnu bara
var sjitte bland de yngre vuxna. Tjugoatta procent av de yngre och 19% av de dldre forsorjer
sig enbart genom 16n, omkring 70% i badda grupperna helt eller delvis genom socialférsdkringen
och ett par personer av de dldre uppbér alderspension. Av de yngre vuxna bor 44% med
fordldrarna, och det gjorde ocksa en person i den dldre gruppen.

Knappt hilften av de yngre och sex av tio 1 den dldre gruppen uppgav sig klara savél blas- som
tarmtomning utan hjélp eller pAminnelse.

Var femte bland de yngre och var annan av de dldre uppgav att de hade svar smirta som
himmade daglig aktivitet och/eller sémn, d.v.s. en statistiskt signifikant hégre andel smdrta
bland de dldre vuxna. Njurstenssmérta forekom relativt ofta enligt kommentarerna.

Intervju och undersokning enligt formuldret Liten genomgdng var utford tillsammans med
ungefir tva tredjedelar (67% av de yngre och 75% av de dldre). Liten genomgéng ar utformad
bl.a. for att fanga upp eventuella behov av insatser av olika slag (sociala, medicinska och
habiliteringsinsatser). Efter genomgangen skickades for 40/94 (43%) av de yngre och 38/63
(60%) av de dldre vuxna minst en remiss/ett brev for uppfoljning/konsult. Totalt skrevs 222
brev och remisser, i medeltal tre per patient av de totalt 78 personer som behdvde remiss.

Drygt en tredjedel av bada grupperna fick remiss/brev till nigon/nagra yrkesgrupp/er pa
vuxenhabiliteringen, och 20% av de yngre och 30% av de dldre fick remiss till specialistvérd.
Det ska bli intressant att se vad som hint och om ndgot blivit béttre nir denna genomging
upprepas enligt programmet om ungefir ett ar. /Lena Westbom
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Forekomst av hudirritation av trycksarskaraktar och
trycksar hos personer med ryggmargsbrack

Under varen 2019 studerade fysioterapeut Jessica Stockman som led i sin Master forekomsten av trycksar hos de
personer med ryggmdrgsbrdack (RMB) som ingick i MMCUP. Handledare var Ann Alriksson Schmidt och
Martina Bendt. Lank till uppsatsen finns fran MMCUPs hemsida. Hdr foljer en kort beskrivning.

Kéannedomen om forekomsten av trycksar hos personer med RMB 1 Sverige ér 1ag. Utan
kdnnedom om rddande situation och faktorer som kan inverka dr det svért att sitta in adekvat
forebyggande insats.

Syftet med studien var att beskriva forekomsten av hudirritationer av trycksarskaraktér/trycksar
(fortsdttningsvis synonymt bendmnt som trycksar) hos personer med RMB samt att undersoka om
vissa specifika faktorer paverkar forekomsten av trycksar hos personer med RMB.

Frigestdllningarna var foljande:

1. Hur méinga av de personer som ingar i MMCUP rapporterade vid den senaste MMCUP
beddmningen att de hade eller under de senaste fyra veckorna hade haft trycksér?

2. Hur vanligt &r trycksar hos barn (<19 ar) som anvénder ortoser for de nedre extremiteterna?
3. Vilket statistiskt samband finns mellan trycksér och kon, alder, typ av RMB, urin- eller
avforingslackage, sensorik, ortosanvindning, muskelfunktionsnivda (MFN) samt funktionell
gangformaga.

Trycksar sattes som utfallsvariabel. Forklaringsvariablerna alder, typ av RMB, inkontinens (urin
eller avforing), nedsatt sensorik, ortosanvindning, aktivitet (muskelfunktionsnivd (MFN) samt
funktionell gangférméga) och manligt kon har beskrivits i tidigare studier som faktorer som
paverkar risken for trycksar och valdes darfor ut till denna studie.

Frigor om trycksar och de olika forklaringsvariablerna dterfanns i formulédren; Neuro forsta, Uro-
tarm, Fysioterapi och Liten genomgang.

Inklusionskriterier for studien var ndgon av diagnoser definierade som RMB (dvs. MMC, lipo-
MMC och myeloschisis), deltagande i MMCUP och registrerad data i utvalda formular.

Vid tidpunkten for registeruttaget
mars 2019, ingick 548 personer i

aldrarna 0-76 ar 1t MMCUP varav Deltagare MMCUP med ryggmiirgsbrack

419 métte inklusionskriterierna N =548

(Figur 1). Data togs frdn den senast "

regiStrerﬂde MMCUP Mbétte inklusionskriterier for studie

bedt')rnningen (registrerade poster Data registrerat 1 uroterapi/fysioterapi/Liten genomgang formulir

fran 2013 och framaét) i respektive nTAe

formular. .'
Eraeratalininehl Prevalens hudirritation/trycksér

Fragestillning 1 : : n=419

Av de 419 deltagarna rapporterade b

totalt 101 (24,1 %) att de hade/hade . Prevalens hudirritation/trycksér hos barn

haft tI'kaSEolI' vid l’liolgOI’l av de senast Fragestéllning 2 med ortoser fér de nedre extremiteterna.

registrerade MMCUP- ol

beddmningarna.

Samband mellan férekomst av
hudirritation/trycksar samt demografiska,
medicinska och funktionsvariabler
n = mellan 149419

Fragestillning 3
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Av barnen och ungdomarna (< 19 ar) rapporterades trycksér hos 61 deltagare (22,6 % av andelen
<19 ér) och hos vuxna rapporterades trycksér hos 40 deltagare (26,8 % av andelen vuxna).

Frz‘igestallnil'lg'Z ) "Har hudirritation/sdr pG nedre extremiteter
Data oom hudlrr{tatlon aVo 80% —— férekommit under de senaste 4 veckorna?"
trycksdrskaraktir/trycksér h0§ barn 20%

och ungdomar med ortoser pé de .

nedre extremiteterna mer specifikt 60% [
kom frén FT formuléret (n = 128) >0% —
Av de 128 barn och ungdomar som 40% .
hade ortoser pa de nedre 30% —
extremiteterna rapporterade 20% —
sammanlagt 40 (31,3 %) barn 10% +— n=24 . |
hudirritation av trycksarskaraktér 0% : : .
pa de nedre extremiteterna under de Ja, hindrar  Ja, hindrar inte Nej
senaste fyra veckorna. ortosanvandning ortosanvandning

Fragestillning 3

Nedsatt sensorik, ortosanvédndning, muskelfunktionsnivéa och funktionell gdngférmaga visade
samtliga signifikanta (p<0,05) samband med forekomsten av trycksér vid en chi-square test.
I en logistisk regression med dlder, kon, inkontinens och typ av brick var sannolikheten
signifikant hogre att rapportera trycksar med stigande alder.

Av deltagare i studien med nedsatt sensorik hade 31 av 66 trycksar medan av de 46 deltagarna
med fullgod kénsel rapporterade endast 6 individer trycksar. Skillnaden var stor mellan de
deltagare som bedomts som MFN I - sacral dir 8 av 63 (12 %) deltagare rapporterade trycksar
medan for de i gruppen MFN V — héglumbal/thoracal rapporterade 25 av 52 (48 %) deltagare
trycksér. Den funktionella gdngformagan korrelerade med niva av muskelfunktion och fick
liknande resultat i analysen.

Niéstan var fjarde person hade eller hade de senaste fyra veckorna haft ndgon form av trycksar
eller hudirritation av trycksarskaraktar vid sin senast registrerade bedomning i MMCUP. Det ér
betydligt hogra dn forekomsten i Sverige generellt och dven nagot hogre i jamforelse med tidigare
studier som gjorts. I denna studie ingar dven hudirritationer av trycksarskaraktir vilket skulle
kunna ge en hogre positiv svarsfrekvens. Trots det tyder resultaten pa att trycksér dr vanligt
forekommande rent generellt hos personer med RMB. Att var fjarde person utvecklar en
forebyggbar - potentiellt livshotande - sekundér komplikation av personer med RMB i Sverige
borde kunna forbattras.

Ett viktigt resultat att lyfta fram &r den stora andelen barn med trycksar pé nedre extremiteter i
samband med ortosanviandning. Detta for att arbeta aktivt med trycksarsprevention, rad och regim

till omgivningen for hudgranskning och tillpassning av ortoser.

I framtiden nir mer data finns tillgdnglig finns ocksa mojligheten att studera om forekomsten av
trycksar skiljer sig at mellan landsting/regioner/kliniker och da en chans att ta lirdom av varandra.

Jessica Stockman
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Neurokirurgiska ingrepp hos barn med ryggmirgsbrack i Sverige

Karin Stalhammar, barnmedicinska kliniken, Skanes universitetssjukhus, genomfor ett vetenskapligt arbete
baserat pa MMCUP som led i ST-utbildningen i pediatrik. Delar av studien som fortfarande pagar presenteras
hdr.

Neurokirurgisk operationer (NK-op) dr vanligast bland de ménga operationer barn med
ryggmaérgsbrack (RMB) genomgér. Fokus 1 studien ligger pa likvoravledande operationer, dér
tidigare arsrapporter frain MMCUP (2016, 2017) antyder skillnader 1 handlaggningen mellan
regionklinikerna.

Alla 155 barn i MMCUP med RMB fodda i Sverige 2007-17 inkluderades, 100 barn (64%)
med 6ppna RMB (MMC och myeloschisis), 48 barn (31%) med hudtickta RMB (MMC,
lipoMMC) och sju barn (5%) med ospecificerad typ av RMB (trolig MMC/lipoMMC). Atta
barn avled eller emigrerade under uppfoljningstiden, fem inom fyrtio dagar fran fodelsen och
Ovriga tre efter fatalet ar.

Antal  Typav Typav Typav
barni RMB RMB RMB Pojkar  Flickor Avliden/emigrerat
MMCUP Sppet hudtéckt ospec.

Sodra 22 15 7 0 13 9 0
Syddstra 18 12 6 0 9 9 0]
Vastra 37 28 8 1 18 19 1
Uppsala-
Orebro 37 24 9 4 19 18 5
Stockholm 24 14 10 0 18 o) 1
Norra 17 7 8 2 9 7 1
Riket 155 100 48 7 110 94 8+

Tabell 1 . Typ av RMB, konsfordelning och antal barn som avlidit eller emigrerat tom 2017
presenterat per sjukvardsregion (SVR) *kon okint for ett barn som avled fire nagon op.

NK-op utforda t.o.m. 2017 rapporterade i MMCUP inkluderades, men for likvoravledande
operationer inkluderades dven alla rapporterade operationer under ar 2018.

Studien dr en deskriptiv registerstudie, dédr resultat beskrivs och analyseras med hjilp av
frekvenser, Kaplan-Meier dverlevnadskurvor och Fisher’s exact test, statistisk signifikansniva
satt till p <0,05. Tid till forsta, respektive tid mellan forsta och andra likvoravledande operation
presenteras som Kaplan-Meier kurvor. Tid under risk berdknas fran fodelsedatumet till den
forsta likvoravledande operationen eller sa lidnge barnet foljts utan eftersokt operation
(&rsskiftet 2018-2019 eller datum for emigration/déd). Tiden under risk till forsta reoperationen
berdknas pa samma sitt, men borjar vid datum f6r forsta operationen.

Bland de totalt 150 barn som levde efter 40 dygns alder rapporterades primdr brdackplastik tor
alla 98 barn med 6ppet RMB, 26/47 (55%) barn med hudtéickt och for tvd av fem barn med
ospecificerad typ av RMB. Ingen brickplastik utférdes pa tre barn. Operation for fjdttrad mdrg
rapporterades for 34 av alla 150 (23%) barnen med RMB. Av de barnen fodda med 6ppet RMB
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opererades 13/98 (13%), av barnen fodda med hudtickt brack 20/47 (43%) och ett av fem barn
med ospec. RMB hade minst en rapporterad avfjéttringsoperation. Cervikal dekompressions-
operation rapporterades for 6/98 (6%) fodda med 6ppna och 1/47 (2%) med hudtickt brack.
Ett av barnen genomgick tre dekompressionsoperationer, ovriga sex vardera en.

Hydrocefalusoperationer

Inldggande av ventrikuloperitoneal (VP) shunt var forsta likvoravledande operation hos de
flesta barn med RMB. Sex operationer var ventrikulostomier, och dartill fanns specifika andra
operationer. Drygt hilften av barnen med RMB, 87/149 (58%) genomgick minst en operation,
80/100 (80%) barn med 6ppet RMB och 7/48 (15%) med hudtickt RMB. Inget av de fem
barnen med ospec. typ av RMB opererades p.g.a. hydrocefalus. Tiden till forsta likvoravledande
operation skilde sig mellan olika typer av RMB (Figur 1).

Endast fem av barnen med 6ppna RMB genomgick en forsta operation efter 40 dagars alder,
varav ett strax fore tre ars alder. Ett annat sent opererat barn, som ridknats in i gruppen med
Oppna RMB, hade genomgatt fetal operation med hudtickning innan fodelsen. I figur 2 ses viss
skillnad mellan regionerna i timing for forsta hydrocefalusoperationen vid 6ppet RMB. Kurvan
for barn med hudtickta RMB ér flackare (Figur 1) och ett barn opererades for forsta gangen vid
fem ars élder. Varken vid oppna eller hudtickta RMB noterades nidgon konsskillnad 1 tid till
forsta likvoravledande operation.

Re-operationer for de barn som opererats med VP-shunt genomfordes 1 olika grad och efter
olika lang tid i respektive region (Figur 3). I SO och UO SVR re-opererades 70-80 % av barnen
och det inom 2 ar. I SSVR re-opererades 80% men utspritt éver 8 ar. I Ovriga regioner
stabiliserade sig enligt graferna i Kaplan-Meier kurvorna andelen barn som genomgétt re-
operation vid ungefar tva ars alder/efter tvd ars uppfoljningstid. (Figur 3). Ingen skillnad
noterades i tid till re-operation av VP-shunt vid 6ppna och hudtickta RMB.

Kaplan-Meier survival estimates
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Figur 1. Kaplan-Meier kurvor beskrivande andel barn med tid till forsta likvoravledande
operation uppdelat pa typ av RMB och tid i dagar begransat till 250 dagar.
Operationsfall/totalt antal barn var 80/100 med 6ppet RMB, 7/48 med hudtackt RMB. Ett
barn i vardera gruppen genomgick sin forsta likvoravledande operation efter 250 dagars
alder.
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Kaplan-Meier survival estimates
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Figur 2. Kaplan-Meier kurvor beskrivande andel barn med tid till forsta likvoravledande
operation hos barn med 6ppet RMB uppdelat pa sjukvardsregion, tid i ar. Antal opererade
barn/alla barn med 6ppet RMB férdelat per region: N 6/7, SO 11/12, UO 19/24, Sthim 10/14,
S 9/15 och V SVR 24/28
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Figur 3. Kaplan-Meier kurvor beskrivande tid fran den forsta likvoravledande operationen
som var en VP-shunt till den andra likvoravledande operation hos alla med RMB (6ppna och
hudtickta). Re-opererade/alla opererade barn férdelat per region: N 2/8, SO 8/10, UO
11/17, Sthim 3/7,S8/11 och V SVR 7/20 Tid i ar.
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Vissa barn re-opererades dérefter ytterligare en eller flera ganger for sin hydrocefalus. Figur 4
visar antalet rapporterade likvoravledande operationer per barn i respektive SVR. En nagot
annorlunda fordelning av antalet likvoravledande operationer anas per patient i Syddstra
sjukvérdregionen, bl.a. ldgre andel som inte opererades ndgon gang och stérre andel med fler
an en likvoravledande operation. Vid tolkningen av figur 4 behdver man véga in att andelen
barn med 6ppna RMB ér olika i de olika regionerna (tabell 1). VSVR har nagot hégre andel
barn med 6ppna RMB, medan Sthlm och N SVR har ldgre andel med 6ppna brack dn 6vriga
SVR.

Norra Stockholm Sydéstra

0
'|
|
|

Soédra Uppsala-Orebro Véastra

Frequency

15
|

= T T T T T T T

0 5 10 0 5 10 0 5 10
Antal hydrocefalusoperationer

Graphs by Sjukvardsregion

Figur 4. Antal hydrocefalusoperationer (horisontell axel) per antal barn (lodrét axel) oavsett
typ av RMB fordelat pa respektive sjukvardsregion. Forsta stapeln motsvarar 0, dvs antal barn
som inte dr opererade for hydrocefalus.

Begrdnsningar 1 studien ar viss osdkerhet om tickningsgrad betrdffande operationerna. Antalet
brackplastiker (KVA-kod ABE10) stimmer niistan perfekt med officiella avidentifierade data
pad Socialstyrelsens webplats betrdffande barnens fodelsedr och region, men om Ovriga
operationstyper stimmer lika bra kan bara kontrolleras med personidentifierade data via
Socialstyrelsen. Jamforelse med data frdn det nationella patientregistret planeras.

Sammanfattning

Deltagande barn med RMB 0-10 ar hade genomgatt manga NK-op. Fyra av fem bland alla med
RMB, och étta av tio med 6ppna RMB shuntopererades, de allra flesta under forsta ménaden 1
livet. Regionala skillnader betrdffande andel barn med 6ppna RMB som genomgér atminstone
en likvoravledande operation noterades, med en hogre forekomst i SO och en ligre i S SVR.
De barn med RMB som opererades med VP-shunt i SO och i UO SVR om-opererades i hdgre
utstrdckning och vid yngre dlder @n de barn som bodde i nigon av de andra regionerna.
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Enstaka patienter &r sdrskilt skora med extremt annorlunda behov &n vad som &r vanligt bland
de flesta med RMB, och patientsammanséttning (case-mix) i de olika regionerna kan variera.
Om det finns olika troskel for det beslut man i kliniken fattar om och nér en shunt ska opereras
in eller revideras &r oként. Forutom skillnader i case-mix och val av operationsindikation/timing
mellan lédkare i de olika regionerna kan t.ex. operationsteknik och materialval ocksa ha
betydelse for sviktande shuntfunktion och behov av reoperationer.

Karin Stalhammar och Lena Westbom

Nytta av MMCUP for val av operationsindikationer och timing

Att behandlingstraditionerna skiljer sig mellan olika regioner &r forklarligt eftersom
evidensbaserade riktlinjer kring manga interventioner vid RMB saknas. I vissa situationer ar
dock alla Gverens om att man madste operera, t.ex. vid kliniska helt klara tecken pé oOkat
intrakraniellt tryck med hotande inkldmning, d& akut operation krdvs for att patienten ska
Overleva och det utan att forvérva hjarn- eller synskador. I andra fall 4r operationsindikationerna
inte lika tydliga.

Det ar pa sitt sitt bra att inte alla gor likadant, eftersom det da finns mgjlighet att genom
standardiserad langsiktig uppfoljning inom MMCUP med upprepade strukturerade
funktionsgenomgangar fore och efter olika interventioner, inte minst operationer, lira sig mer
om resultaten. Olampliga eller onddiga ingrepp kan identifieras, som personer med RMB da
kan slippa 1 fortsdttningen. Interventioner med god effekt kan identifieras och erbjudas vid rétt
tid vid rétt indikation till personer med RMB i hela landet.

Methods

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

Comparisons

€= orvoron A

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

Nér flera delar i MMCUP har varit igdng under manga & kommer vi i vart unika
populationsbaserade register att kunna f6lja funktionsutvecklingen hos personer med RMB i
alla aldrar over tid och se hur t.ex. smérta, andra funktioner (blasa/tarm, motorik, kéansel,
kognition, aktivitetsformdaga) och personens egen upplevda hélsa/livskvalitet pdverkas av olika
insatser.

NYTTA MED MMCUP:
Exempel ventrikulocisternostomi (VCS) en relativt ny behandling for hydrocefalus

VCS introducerades for ett par decennier sedan, for att drianera vitska ur skallen vid
hydrocefalus utan att operera in shuntventiler och slangar. Metoden har bedomts fungera
mindre vil vid hydrocefalus i samband med ryggmirgsbrack. De KVA-koder for VCS som
anvénts 1 journaler har varit olika och inte kunna skiljas fran andra ventrikulostomier, varfor
det inte varit mdjligt identifiera denna operationstyp 1 det nationella patientregistret.

pr\il:\grt Uppfoljning Op reg i MMCUP

ID Opsjh Alder vid VCS

VP-shunt 48 d alder; 20d VCS; 48 d VP; 2ar11man VCS
I KS 20d Ja V/CS 3 ars alder, 8 ars Sthim
obs
a KS 13d Ja ej reop, 10 ars obs Sthim 13 d VCS
H KS 16d Ja ej reop, 10 ars obs SSVR  16dVCS
n KS 34d Ja VP-shunt 3 man alder UOSVR 34 d VCS; 3 man VP
B KS 9d Ja VP-shunt vid 23 d dlder ~ Utrikes 9 d VCS;23d VP
n KS 22 man Nej ej reop, 5 ars obs Sthim 1 dVP; 22 man VCS
UAS 5 man Nej ej reop, 8 ars obs UOSVR i5nmén RE I (AR U

Sedan MMCUPs NK-operationsformuldr internetbaserades sommaren 2014 har vi dir mést
kryssa for ja/nej-fraga om VCS vid alla hydrocefalusoperationer. For totalt 220 barn fodda
2007-2018 (inklusive utrikes fodda, avlidna och utflyttade) har sju VCS registrerats — se
tabell. Tva av fem barn med VCS som forsta/primér likvoravledande operation har inte

behovt ndgot inopererat shuntsystem dérefter. Detsamma géller tre barn som VCS-opererades
vid fore tre ars alder och som dérefter f6ljts under 5-10 &r hittills. Detta bor ha minskat risken
for komplikationer p.g.a. materialkrdngel och bakterier som fastnat i kroppsfrimmande
material i shuntsystemen.

Lena Westbom
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Halsorelaterad livskvalitet hos vuxna med RMB

I tre 1dn hade 10 eller fler vuxna med RMB sjdlva besvarat EQSD-5L, ett instrument for
hilsorelaterad livskvalitet. I en VAS-skala fran 0 (den sdmsta hélsa du kan ténka dig) till 100
(den bista hédlsa du kan ténka dig) har de prickat in hur ”bra eller dilig din hélsa 4r IDAG” och
svarat pd fem fragor, varav tvd angdende smérta och oro redovisas i tabellen nedan.

Ostergotland Kronoberg Skane SVERIGE
(22) (17) (29) (87)

varken orolig eller nedstamd (%) 32 41

mycket eller extremt orolig eller 4,5 12 7
nedstamd (%)

Jag har.....

varken smartor eller besvar (%) 14 35 38 3

1
mattliga eller svara smartor eller besvar 50 53 31 41
(%)

EQ5D_VAS

77 73 71

Median

55-85 50-90 55-84
Interkvartilavstand (IQR)

39-100 10-100 50-100 10-100

Upplevd halsa idag , poang pa VAS-skalan

Range

Medianen for antal podng pd VAS-skalan var ldgre for kvinnor &n for mén med ryggmargsbrack
(70 respektive 79, med IQR 50-87 respektive 65-90). De tva personer som markerat allra 14gst
podng pd EQ VAS var kvinnor. For jamforelse kan ndmnas att unga vuxna utan storre
hélsoproblem i en svensk studie 2002 hade median EQ_VAS 83 for kvinnor och 84 for mén.
Bland dem med enbart grundskoleutbildning lag medianen pd 74 {or kvinnor och 81 for mén.

Lena Westbom
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Brukare i MMCUP

Patientforetrddare har funnits med fran borjan i MMCUPs styrgrupp, fran borjan fordldrar till
unga tonaringar/unga vuxna, vuxna brukare och senaste aret dven fordlder till yngre barn med
MMC. De som ingétt sedan de forsta aren har deltagit i olika aktiviteter for brukarmedverkan i
kvalitetsregister. Fler har successivt kommit in i den arbetsgrupp for brukare/foretradare som
har formats.

Brukararbetsgruppen i MMCUP har linge 6nskat fa igdng nationella registerstudier for att 14ra
mer om vuxnas med RMB levnadsomstandigheter, och patientféreningen Spin_off stédjer den
studie som nu startar i samarbete med CPUP, ett dldre kvalitetsregister for personer med CP.
Information om studien finns pa bada registrens hemsidor och har ocksa publicerats i RBUs
tidskrift Rorelse.

Gruppen har tryckt pa for att fi igang uppfoljning av vuxna i MMCUP och har under
planeringen for detta har bl.a. nedanstdende synpunkter. Onskemél har funnits om information
att ta med till olika vardgivare som inte har s mycket erfarenhet och kunskap om MMC. Sadan
information finns sedan 1 juli 2018 p4& MMCUPs hemsida (mmcup.se, “kliniska riktlinjer
vuxna”). Forsta kapitlet ?Om ryggmairgsbrack till hilso- och sjukvardspersonal” avslutas med
en “Komihdg-lista for ldkare vid akutbesok”. I kapitel tvd om samordnad vard finns en
checklista for ldkarbesok att anvinda for den ldkare som &r ansvarig for uppfoljningen relaterat
till ryggmaérgsbrack. Diagnosinformation att anvidnda i kontakt med arbetsgivare, kommun och
forsakringskassa har ocksd efterfrigats. “Léttldst information om kognition vid
ryggmaérgsbrack” som ocksd finns pa hemsidan (under 'till deltager/patient”) har dar varit till
stor glddje enligt manga.

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. Frén
brukare och fordldrahall framfors 6nskemal om att dven annat &n fragor kring livskvalitet och
upplevd hélsa ska registreras av dem sjilva, t ex ”"Hur ndjd dr jag med virden?”, utifran av
brukare uttryckt i behov av fast kontakt med varden, dvs en person som dr ”spindeln i nitet”
som alltid kan kontaktas och slussa vidare ev. fragor och behov. Det dr omdjligt att ha ett
specifikt Spina Bifida-team pé varje VC, men att VC ska veta till vem man ska remittera, var
man kan nd personer med specialistkompetens kring RMB etc.

Generellt efterlyses kontinuiteten i virden (och MMCUP), gillande likare men ocksa Gvriga
specifika yrkesgrupper. Onskemalet ir att ha “ett stiille att viinda sig till”, vilket inte minst
viktigt skapar trygghet.

Samordning Brukarna framfor enhélligt 6nskemal om béttre samordning och fram for allt battre
kvalitet pa den samordning som finns. Variabler har dérfor lagts till i screening-och
intervjuformuléret ”Liten genomgéng” av typ ”Vet du vart du ska vinda dig, om ....”

Psykisk hdlsa Var kommer den psykiska hélsan in? Man upplever generellt stora brister 1 ’rad
och stod”.

Attityder och bemotande Stora kulturella skillnader innebér olika fOrvéntningar bade pé
brukare och sjukvardspersonal. Brukarna: “Jag vet bist om mig sjdlv!” men &r inte betrodd
eftersom man maste ha intyg pa allt. Intygsprocessen upplevs av alla brukare som pataglig
stressfaktor. Lena Westbom, delvis baserat pa text fiin brukararbetsgruppen 2016
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Forbattringsarbete

Hela arbetet med att ta fram nationella riktlinjer och med att utforma kvalitetsregistret har
troligen medfort forbéttringar 1 varden av patienterna p.g.a. 6kad kunskap hos alla de manga
personer med olika specialiteter och professioner som deltagit. Varen 2019 publicerades ett
“Nationellt kunskapsstod for ryggmdrgsbrdck” som till stora delar bygger pa de medicinska
riktlinjer for vuxna med vid RMB, som skapades fram 2017-2018 i MMCUPs regi

Vi har sedan MMCUP-starten sett tecken pa fordndrad praxis, dels vad betriffar introduktion
av RIK neonatalt och dels vad betridffar shuntoperationer. Den omfattande dokumentationen i
de olika nationella riktlinjerna for olika professioner och specialiteter och i manualerna till
MMCUP bir i sig ocksé vittnesbord om systematiska litteraturstudier och forbattrad kunskap
med spridning inom professionerna genom MMCUP-deltagandet. Svaren i en enkit publicerad
1 forra arsrapporten ger stod for denna uppfattning. Sammanfattningsvis angav den dvervigande
majoriteten av anvindarna i MMCUP att MMCUP bidrar positivt till att sprida ny kunskap och
underlétta for professionen att anvénda de nationella riktlinjerna och att gora ritt insatser for
personer med MMC. De flesta menade ocksd att MMCUP inte innebér insatser i onddan, eller
pa bekostnad av andra patientgrupper.

Forskning och MMC projekt

Ett antal forskningsansdkningar géllande MMC ir planerade under hosten 2018, bade hos
mindre fonder och stiftelser samt storre bidragsgivare sdsom t.ex. Forte och Forsidkringskassan.
Dessa ansokningar ér planerade att finansiera tilltdnkta forskningsprojekt under 2018-2019.

Bla. foljande projekt dr pdgdende

Kartldgga av smarta hos personer med MMC. MMCUP forskare Ann Alriksson-Schmidt har 1
samarbete med amerikanska forskare studerat smérta hos unga barn med MMC 1 Arizona och
Utah (publikation kommer 2019). Vi dmnar bygga vidare pa denna smartforskning med svenska
MMCUP data. Doktorand och sjukskdterska Amanda Burman-Rimstedts forsta delprojekt
handlar om smérta hos barn och ungdomar med MMC. Prevalens, smirtintensitet,
smirtlokalisation dr nagra av de variabler som ska studeras i forhdllande till kon, alder, och
muskelfunktionsniva.

Vidare ska forekomst och effekt av trycksér studeras, trycksar i denna population ar svarldkta
och kostsamma och framforallt dr de forebyggbara. En kartliggning av forekomst av trycksér
kommer att ldgga grunden for mer systematiskt forebyggande arbete.

Ett storre MMC projekt dr planerat dir MMC data kombineras med data frdn bl.a. statistiska
centralbyrén och socialstyrelsen efter godkind etikansdkan. Mortalitet och komorbiditet dver
livspannet hos personer med MMC analyseras. En matchad kontrollgrupp av personer utan
MMC ingér. Detta arbete dr mycket viktigt for det dr oklart bade nationellt och internationellt
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ifall personer med MMC dor tidigare och av andra orsaker dn personer som inte dr fodda med
MMC. Vi kommer dven studera mortalitet och komorbiditet hos forédldrar till barn med MMC.
Aven socioekonomiska variabler som arbete, utbildning, sjukskrivning ska studeras och
jamforas med en matchad foridldragrupp. Detta arbete sker i samarbete med psykologer,
folkhdlsoforskare samt hdlsoekonom Johan Jarl pd Lunds universitet och med stod fran
patientforeningarna.

Ann Alriksson-Schmidt
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13. Alriksson-Schmidt A, Lundkvist Josenby A, Burman Rimstedt A, Westbom L. The
myelomeningocele follow-up program: the Swedish initiative to ensuring
multidisciplinary healthcare for individuals with myelomeningocele (accepted as oral

presentation, 19th International Conference on Integrated Care, San Sebastian, Spain, 1-3
April 2019.)

14. Mattsson-Glad G, Mattsson S. Adults with MMC - what do they tell? Accepterad for
presentation vid Society for Research into Hydrocephalus and Spina Bifida (SRSHB)
June 26-29, 2019 La Laguna, Canarias, Spain.

15. Smithers-Sheedy H, Gross P, Reid S, Westbom L, Goldsmith S. The swings and
roundabouts of registers and surveillance programs for childhood disability research.
Accepterat abstract for “Focused Symposium” vid Combined American Academy for
Cerebral Palsy and Developmental Medicine (AACPDM) 73rd Annual and the
International Alliance of Academies of Childhood Disabilities (IAACD) 2™ Triannual
meeting, Anaheim, California, September 18-21, 2019.

16. Jonsson U, Westbom L. A new quality registry and follow-up programme for adults with
Myelomeningocele in Sweden. Accepterad for presentation som demonstration poster vid
Combined AACPDM 73rd Annual and IAACD 2nd Triannual Meeting, Anaheim,
California, September 18-21, 2019.

Artiklarna 1-2, 6, 12-16 grundas helt eller delvis pé registerdata frin MMCUP. Ann
Alriksson-Schmidt arbetar for bAde MMCUP och CDCs i USA spina bifida-register, med
vilket vi samarbetar for att kunna jimfora data. I artiklar gemensamma med CDC och 1 6vriga
artiklar anvinds och provas instrument och variabler som framtagits for uppfoljning vid
MMC, {6r inmatningsformulidr i MMCUP, eller studier som utforts som underlag for
uppdateringen av nationella riktlinjer.
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Mal narmaste aret

Alla som foljs av MMCUP

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

Malniva for barn 100 %. Aktuell situation for vuxna ska vara kartlagd for alla.

Inga forebyggbara dodstall

Ingen funktionsforlust p.g.a. for hogt intrakraniellt tryck vid hydrocefalus/shuntsvikt
Ingen forvéirvad njurskada som kréaver dialys eller njurtransplantation (Sverigefodda)

For barn fodda med ryggmdrgsbrdck 2007 och senare
Samtliga ska ha erbjudits deltagande i uppfoljningen

Deltagare - tickningsgrad > 98 %

Neonatalformuldr/"forstaformulér” f6r > 95% av alla nyfédda och nyinflyttade.
Operationer (NK, ortopedi, urologi/barnkir) rapporterade > 95%

Undersokning och beddmning av fysioterapeut inférda i journaler och MMCUP {6r alla
fodda fran och med 2012 och oOver hilften fodda 2007-2011 med planerade
beddmningsintervall. Detta mél géller for de landsting dér habiliteringen véljer att delta
1 MMCUP.

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

18-aringar

Ovrigt

Samtliga ska ha fatt information om MMCUP innan de ldmnar barnsjukvard-
barnhabilitering, och om de inte avbojer fylls féljande formulér i:
"MMCUP_deltagare” , EQ5D och neuro_forstaformuldr dldre

Minst en publicerad vetenskaplig artikel och minst en inskickad per éar
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