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Barn med ryggmargsbrack blir vuxnal!

Il Barn med ryggmargsbrack har fran fodsel till vuxen alder
behov savil av kontinuerlig multidisciplindr medicinsk och
paramedicinsk uppfoljning som av socialt, psykologiskt och
pedagogiskt stod. Detta tillgodoses inom barn- och ung-
domshabiliteringen och préglas av hog kompetens, kontinui-
tet och god kvalitet. Allt fler barn med ryggmargsbrack bor-
jar nu bli vuxna, och habiliteringen och pediatriken avslutar
kontakten vid 18 ar, i vissa landsting vid 20 ars alder. Grup-
pen vuxna med ryggmargsbrack okar stadigt, under de nér-
maste tio aren med ett arligt tillskott av ca 40—50 individer.
Dessa forvintar sig en fortsatt medicinsk uppfoljning. Vad
finns det for beredskap for det, och vilka &r gruppens specifi-
ka behov? Vem har/tar ansvar for den fortsatta uppfoljningen
med medicinska kontroller och den »service« som har varit
habiliteringens ansvarsomrade?

Beredskap saknas inom vuxenmedicinen

Pavissa hall i Sverige finns vuxenhabilitering med huvudsak-
ligen psykosocial inriktning. Vérd i akuta situationer och/el-
ler fortsatt medicinsk kontroll hinvisas idag ofta till primér-
véarden. Den medicinska uppf6ljningen hinvisas ocksa i en
del fall till neurorehabiliteringsklinik, andra till mer organ-
specifika kliniker sdsom urologisk klinik, neurokirurgisk kli-
nik och/eller ortopedklinik. Var kontrollerna kommer att ske
bestdms delvis utifran individens medicinska problem men
framfor allt av lokala forhallanden. Habiliteringen har haft
som mal att integrera och skapa sjélvstandiga individer, som
i de vuxenmedicinska disciplinerna inte alltfor sdllan uppfat-
tas som individer med, forutom stora medicinska behov, nér-
mast Overkrav pa tillgdnglighet och service. En orsak till
frustrationen &r bristande erfarenhet av de nya »6verlevarna«,
dé detta dr diagnosgrupper som varit mycket ovanliga i vux-
ensjukvarden tidigare. Detta fenomen géller inte enbart inom
neurologin utan dven inom andra medicinska specialiteter,
t ex kardiologi, immunologi och lungmedicin. Idag ir ett stort
antal individer med ryggmaérgsbrack pd vig in i vuxenvirl-
den, eller ar redan dir, men inom vuxenmedicinen saknas det
ofta beredskap, struktur och kontinuitet for att kunna beméta
deras specifika behov.

Allt farre fods med ryggmargsbrack

Enligt Socialstyrelsens missbildningsregister [1] har det i
Sverige sedan borjan av 1970-talet skett en kontinuerlig
minskning av antalet barn fédda med ryggmargsbrack fran ca
80 barn 1973 till idag drygt 20 barn (Figur 1). Den sjunkan-
de prevalensen forklaras av framst forbéttrad ultraljudsdia-
gnostik med tidig upptickt av fostermissbildningen och tidigt
avbrytande av graviditeten. Under perioden 1999—2000 rap-
porterades drygt 9 per 10 000 fodda barn/foster med neural-
rorsdefekt, och i 74 procent av dessa fall avbrots graviditeter-
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ammanfattat

Allt fler barn med ryggmargsbrack uppnar idag vux-
en alder — »de nya 6verlevarna«—, samtidigt som det
fods allt farre barn med ryggmaérgsbrack i Sverige.

Cirka 40-50 individer med ryggmargsbrack kommer
arligen under de narmaste 10 aren att overforas for
fortsatta kontroller inom de vuxenmedicinska disci-
plinerna.

Resurserinfor overforandet och en vardkedja for fort-
satta medicinska kontroller nar ungdomarna lamnar
barn- och ungdomshabiliteringen behoéver tydliggo-
ras.

na; 68 procent av fostren hade ryggmargsbrack. Laga fodel-
setal har ocksa bidragit till minskningen. Prevention med fol-
syraberikad kost har inforts i flera lander men &nnu inte i Sve-
rige [2]. En 6kad medvetenhet hos fertila kvinnor om folsy-
rans eventuella betydelse vid uppkomsten av ryggmargs-
brack kan ocksa ha bidragit till att det idag fods férre barn med
ryggmargsbrack.

Sankt mortalitet, battre diagnostik och behandling

Mortaliteten under de forsta levnadsaren for barn med rygg-
mairgsbrack har sjunkit. En populationsbaserad undersok-
ning fran 36 linder visar en genomsnittlig minskning i mor-
taliteten fran 1950 till 1994 med 68,8 procent [3]. Flera oli-
ka faktorer har bidragit, som aktiv modravardscentralverk-
samhet och forbéattrat neonatalt omhéndertagande. Da mel-
lan 80 och 90 procent av barn med ryggmargsbrack drabbas
av hydrocefalus har utvecklingen inom neurokirurgin, en
forbattrad handlaggning av sjdlva ryggmargsbracket och ut-
veckling av shunttekniken, med béttre sévil shuntar som
shuntmetoder, kommit att starkt fordndra situationen redan
under andra hélften av 1960-talet. Utvecklingen inom neu-
roradiologin har ocksa bidragit med battre diagnostik och
battre mojligheter till shuntkontroll. Det uppenbarades
emellertid ganska snart att barn som nu 6verlevt tack vare
en forbattrad shuntteknik ofta utvecklade njurkomplikatio-
ner till foljd av neurogen blasrubbning med framfor allt
blastomningsproblem. Jack Lapides introducerade 1972
ren intermittent kateterisering, RIK, vilken dramatiskt for-
battrade mojligheterna att forhindra njurskador och minska
inkontinensproblemen [4]. RIK introducerades i Sverige
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Figur 1. Antal barn fédda med ryggmérgsbrack (myelome-
ningocele, MMC) i Sverige 1983-2003. (Data fran SoS, Epide-
miologiskt centrum.)

1977 av barnurologen Kelm Hjdlmas i Goteborg och 1978 i
Linkdping. Tekniken fick snart spridning och utvecklades
av sjukskoterskorna Anna-Lena Hellstrom och Birgitta Lin-
dehall i Goteborg, en verksamhet som givit upphov till spe-
cialistutbildning p& universitetsnivd kring blésstorningar
och till att nya begrepp som uroterapi och uroterapeut har ut-
vecklats.

Uppfoljningsansvaret upphér efter myndighetsdagen

For barn med ryggmaérgsbrack har uppf6ljningen med barn-
och ungdomshabiliteringens multiprofessionella insatser
lett till en god medicinsk omvardnad och integrering och har
inneburit stod och trygghet for fordldrarna. Fran att vara ett
medicinskt multiproblem stabiliseras den medicinska situa-
tionen kring barnet med ryggmargsbrack med tiden. Precis
som for alla andra barn i tonaren blir den egna viljan starka-
re, med de konflikter detta ibland kan leda till, och kraven
pa sjalvstandighet 6kar. For ménga fordldrar blir situationen
an mer komplex med ett funktionshindrat barn i tonarspe-
rioden.

Efter det att uppfoljningsansvaret for habiliteringen och
barnkliniken upphér kommer det inte ldngre regelbundna
kallelser till lakare eller till uroterapeut. Inte heller kallelser
for kontroll av sittfunktion, kontrakturer och ortoser etc. Som
vuxen forutsétts det att man sjdlv skdter kontakterna med
sjukvéarden och andra samhéllsfunktioner. Nar ska/kan man
som fordlder sluta vara »den kontrollerande«? Nér vagar man
sléppa ansvaret for sitt vuxna barn med funktionshinder som
sjilv ska skota RIK, ta sin medicin, skota sina ortoser och
samtidigt ocksa klara basala funktioner som hygien, mat och
stddning och att uppratthalla kontakter med skola, universitet,
arbetsformedling, forsdkringskassa?

Kognitiva och urologiska storningar storsta problemen

Barn med ryggmairgsbrack nar vuxen alder idag, ett faktum
som dnnu inte funnit sin form inom medicinen vad giller
uppfoljning och kontinuitet. Att denna grupp har specifika
behov har belysts i olika studier, och longitudinella studier
pagar. G M Hunt fran Cambridge har foljt ett stort antal in-
divider med ryggmairgsbrack i 6ver 35 &r med den senaste
rapporten frdn 2003 [5]. De forsta i studien ingéende indivi-
derna opererades 1963, och av de ca 50 procent som 4r i li-
vet har 40 procent eget boende, och 30 procent har eget bo-
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ende med assistans. De klarar sig socialt tillfredsstillande,
och det motoriska handikappet dr inget hinder f6r social in-
tegrering och for att skota arbetet. Storsta problemet ar de
kognitiva storningarna, vilket stindigt aterkommer dven i
andra studier. Den i sérklass vanligaste anledningen till
sjukhusvard ar dock urologiska komplikationer. I en studie
fran Atlanta, USA, [6] fann man i samband med en proble-
minventering hos 50 unga vuxna med ryggmargsbrack att
de i nimnd ordning fem vanligaste problemen ar urininkon-
tinens, svarigheter med inlarning/minne, konditionen, att ta
initiativ och motoriska svarigheter. Motoriska svarigheter
hamnar forst pa femte och sista plats!

I flera studier har man vént sig till bade foréldrar och de-
ras vuxna barn med ryggmargsbrack angaende behovet av in-
satser. Forédldrarna ser behovet bdde annorlunda och betydligt
storre dn ungdomarna, och det ar inte bara den fortsatta me-
dicinska uppf6ljningen som ger upphov till oro [7]. En forél-
der, vars 20-ariga dotter med ryggmargsbrack nyligen lamnat
hemmet, sa: »Det kidnns som J blivit tappad ut i intet, fran att
tidigare varit viktig &r hon det inte alls ldngre! Det var ju s
viktigt med alla kontroller och uppfoljningar, men plotsligt &r
det tvart slut!«

Graden av funktionshinder paverkar risken for sjukdom
Ungdomar och unga vuxna med ryggmérgsbrick har en 6ver-
dodlighet. Ju svarare funktionshinder och ju mer medicinskt
»skor« man dr nar man kliver in i vuxenvérlden, desto storre
ar risken for medicinska komplikationer [8]. Ito och medar-
betare (1997) belyste specifikt »effekten av dldrandet vid spi-
na bifida« och behovet av »adult Spina Bifida Clinics« [9].
Dillon och medarbetare (2000) gjorde en uppfoljning via da-
tabas av 1 054 individer med ryggmaérgsbrack, varav 505 var
Over 21 ar [10].

Potentiella hélsorisker var hydrocefalus och shunt, men
detta endast for gruppen individer fédda fore 1975, dd man
hade annan shuntteknik. For individer med ryggmargsbrack
fodda efter 1975 ar det de urologiska problemen som domi-
nerar. Forfattaren hidvdar att de vanliga degenerativa for-
dndringar som tillhdr ett normalt aldrande utvecklas snab-
bare i denna grupp av individer, relaterat till ryggméargsska-
dans omfattning. I Belfast 6ppnades 1990 en specialklinik
for vuxna med ryggmargsbrack. Tio ar senare gjordes en ut-
vardering av de 280 individer (medelalder 28,1 &r) som var
inskrivna vid kliniken och de 18 som hade avlidit (6,4 pro-
cent) [8]. Dodsorsakerna visade stor variation, men domi-
nerades av till ryggmargsbracket relaterade sjukdomar, dér
uremi var vanligast medan shuntproblem som dddsorsak
gillde endast ett fatal. Trots ett optimalt multidisciplinért
omhéndertagande pa specialistniva ér det &ndd en 6verdod-
lighet i denna patientgrupp. Lewis och medarbetare presen-
terade 2001 en studie frin Manchester med likartat resultat,
déar overdddligheten hos unga vuxna med ryggmargsbrack
berodde pa njurkomplikationer, inte shuntar eller andra me-
dicinska problem [11].

I en studie av Kaufmann och medarbetare (1994) konsta-
terades att i och med att regelbundna pediatriska kontroller
och multidisciplindra kontakter avslutats noterades en
snabb medicinsk forsdmring hos tva tredjedelar. Vad som
framst saknades var den kompetens som krivs for att snabbt
kinna igen och atgédrda komplikationer till grundsjukdomen
[12].

Cromer och medarbetare (1990) fann att 28 procent av
tondringarna med ryggmargsbrack var sexuellt aktiva [13].
Sexualfunktionen var inte korrelerad med skadans niva men
vil med utbildning och den information man fatt om sin ska-
da och dess konsekvenser. Verhoef och medarbetare (2000)
fann i en grupp av 83 ungdomar med ryggmargsbrack,
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16-25 ar, att tva tredjedelar var sexuellt aktiva [14]. Av des-
sa hade tva tredjedelar funderingar och oro kring sexualite-
ten, ddr inkontinens och daligt sjdlvfortroende hade en fram-
tradande roll.

En orsak till medicinska komplikationer och svérigheter
som vuxen dr daliga kunskaper om vad diagnosen ryggmargs-
brack innebdr, savil for den enskilde individen som for
sjukvéarden. Rao och medarbetare (2001) ldamnade ut en enkit
till 29 ungdomar med frigor kring vad ryggmaérgsbrick inne-
bar, anatomiskt, neurologiskt, medicinskt, men ocksa socialt
[15]. Endast 2 av 29 kunde ge korrekta svar; en brist pa insikt
om sin egen situation som kinns igen utifran egna kliniska er-
farenheter.

Dysexekutivt syndrom kvarstar i vuxen alder

Manga av ungdomarna och unga vuxna med ryggmargsbrack
och shunt upplever att deras storsta svarigheter &r av kognitiv
karaktér, som daligt minne, svart att se konsekvenser, svag
initiativformaga. Detta &r vdlkédnt i de verksamheter som idag
star for uppfoljningen. Ungdomarna uteblir fran kontroller,
glommer ta medicinen, gldmmer kateterisera, ringer samma
dag som katetrar eller medicinen ar slut. Orsaken till denna
funktionsstorning av dysexekutiv karaktér &r inte helt kénd,
men symtomen, som &r typiska for barn/ungdomar med hyd-
rocefalus, finns beskrivna dven hos vuxna individer med lag-
tryckshydrocefalus [16].

Med hydrocefalus 6kar kédnsligheten for specifika beteen-
destdrningar av social och kognitiv karaktir med framfor allt
inldrningssvarigheter, vilket beskrivits av Iddon och medar-
betare (1997) som dysexekutivt syndrom [17].

Stort behov av fortsatta medicinska insatser

Under véren 2004 skapades ett nationellt nitverk med syftet
att samla och sprida kunskap om barn med ryggmargsbrack.
Det mest akuta problemet &r de for ndrvarande otillrackliga
mojligheterna till medicinsk uppf6ljning. Nétverket beslot att
inleda sitt arbete med att inventera situationen for dldre ton-
aringar med ryggmaérgsbrack och beskriva deras behov av
fortsatta medicinska insatser som vuxna.

En forsta preliminér inventering visar att deti Sverige i juli
2004 finns ca 175 individer med ryggmérgsbrick fodda
1986-1989. Under de ndrmaste aren kommer saledes mellan
40 och 50 ungdomar per ar att limna barn- och ungdomsha-
biliteringarna for ett fortsatt medicinskt omhindertagande i
vuxenvérlden. En annan uppgift, forutom att inventera vérd-
behovetidag och hur det tillgodoses, dr att inventera den kom-
petens som finns och hur den ska bibehallas infor det faktum
att antalet nyfodda med ryggmérgsbrack minskar. I forlang-
ningen dr syftet att skapa former for en fortsatt medicinsk
uppf6ljning och att skapa en vardkedja for 6verférandet till
vuxenvérlden.

Inventeringen visar ett stort och varierande behov av fort-
satta medicinska kontroller relaterat till ryggmérgsskadan
men ocksa en Overrepresentation av andra medicinska dia-
gnoser. Detta har tidigare konstaterats, bland annat av Muller
och medarbetare (2002), &ven om njurskador dr den mest do-
minerande orsaken till sjuklighet och mortalitet bland bade
vuxna och barn med ryggmargsbrack [18]. Var forhoppning
ar att ndtverkets inventering ska bekrifta tidigare konstatera-
de laga frekvens njurskador bland barn med ryggmérgsbrack
i Sverige som ett uttryck for att preventiva atgardsprogram 16-

nar sig [19].

Lampligast inom neurorehabiliteringsverksamheten

Som ndmnts tidigare finns idag i Sverige ingen sjdlvklar mo-
dell for den fortsatta medicinska uppfoljningen. Det fortsatta
omhindertagandet varierar inom landet och beror pa lokala
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forhallanden och traditioner. Endast ndgra f4 landsting har en
utbyggd vuxenhabilitering, oftast med en mer psykosocial in-
riktning. Ryggmargsskadeenheterna i landet &r fa och har of-
tast »akut-trauma«-inriktning. Vid de regionala neurorehabi-
literingsklinikerna i landet finns ett utarbetat vdrdprogram for
vuxna med ryggmargsskada men med resurser som éar otill-
rackliga och varierande. Neurorehabiliteringsverksamheten
synes vara mest lampad for en fortsatt medicinsk uppfoljning
med, forutom kunskap och erfarenhet om ryggmargsskadade
individer och deras behov, en god kunskap om hjarnskade-
problematik och erfarenhet av arbete i multidisciplinira team.
Man har férutom det rent medicinska nitverket ocksa ett fun-
gerande nétverk med forsékringskassan, LSS (Lag om stod
och service till vissa funktionshindrade) och sociala myndig-
heter.

Framtida mdjligheter

Internationellt finns olika modeller och organisationer for att
underlitta Gvergangen till vuxenvérlden. Savél i USA som i
Kanada har man sedan linge ansett att i det 6gonblick man
stéller en diagnos pa ett barn ska man ocksa tinka pa framti-
den och vuxenlivet. Det ar aldrig for tidigt att utveckla vux-
enfardigheter hos ett barn eller en tondring. Att 14ta bli &r sna-
rast ett svek. Vid Bloorview MacMillan Children’s Centre i
Toronto startar man senast vid 14 &rs &lder 6vergéngsproces-
sen med ett malmedvetet arbete for att forbereda tonéringen
for vuxenlivet [20]. Overldmnandet sker ofta vid en liten ce-
remoni av festkaraktir dir alla medverkar. Kunskaper och er-
farenheter gillande vergéngsperioden finns ocksa att himta
fran ASBAH (Association for Spina Bifida and Hydroceph-
alus) i England och ASPINE (Association for Spina Bifida in
the Netherlands) i Holland.

Ambitionen méste vara att skapa ett bra medicinskt och so-
cialt stod for vara nya »dverlevare, inte bara for att 6verleva
utan ocksa for att f forutsittningar for ett sjalvstindigt och
innehallsrikt liv. Det handlar om att bryta den handikappska-
pande process som funktionshindret litt leder till, till forman
for en kompetensskapande process med en sjélvstiandig indi-
vid med mojligheter att sjilv skapa sig en framtid och ut-
komst. Ett steg i denna process kan vara att skapa »transition-
courses« eller »vuxenskola« i samarbete med berérda inom
sjukvard och patientorganisationer. Vid Lakaresillskapets
riksstimma i Goteborg 2004 diskuterades i flera symposier
nya diagnosgruppers intig fran pediatriken in i vuxenmedici-
nen. Idag anviands mycket stora méanskliga, medicinska,
sociala och ekonomiska resurser for att uppna optimal habili-
tering av barn fodda med ryggmargsbrack. Klivet in i vuxen-
vérlden far inte bli ett steg bakét.

*
Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Inga uppgivna.
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SUMMARY

The survival for children with spina bifida has dramatically increased during the
last 30 years. In Sweden today 4050 adolescents with spina bifida are reaching
adulthood each year the next 10 years. Children with spina bifida are from birth
to adulthood followed by a multidisciplinary medical and paramedical team
within the habilitation organisation. However, from the age of 18 this responsi-
bility is discontinued, often with less readiness in adult medicine to meet the spi-
na bifida adolescents and their special needs. Facing adolescence and adulthood
both children and parents need a careful preparation from several points of view
for the transition. It is also most important to prepare the adult medical disci-
plines about the special needs of this group. This process has to start early to re-
ach successful management, including improvement in self-care.
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