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Inledning

SWEAPS utveckling

Svenska kvalitetsregistret for avancerad barn- och ungdomskirurgi heter pa engelska ”Swedish registry
for Advanced Pediatric Surgery” och férkortas SWEAPS. Registret erholl beslut om CPUA godkdnnande
2015-03-25 fran Regionstyrelsen i VGR och &r anslutna till VGR Registercentrum som tillhandahaller
erfarenhet och kompetenser inom utvecklingsledning, systemutveckling, statistik, juridik och
kommunikation speciellt inriktade pa kvalitetsregister. Det nationella kvalitetsregistret SWEAPS riktar
sig mot olika diagnoser, dar barnet har behov av avancerad barn- och ungdomskirurgi. Patienterna
|6per risk for framtida sjuklighet och behoéver langtidsuppfoljning, ofta i ett multidisciplinart team.

Den hogspecialiserade barnkirurgiska varden bedrivs huvudsakligen vid fyra universitetskliniker i
Sverige; Sahlgrenska Universitetssjukhuset Goteborg, Skanes Universitetssjukhus Lund, Akademiska
Sjukhuset Uppsala och Karolinska Universitetssjukhuset i Stockholm. En del av den hogspecialiserade
varden &r nu en del i nationellt hogspecialiserad vard och bedrivs endast vid Karolinska
Universitetssjukhuset i Stockholm och Skanes Universitetssjukhus i Lund.

| SWEAPS begynnelse enades representanter fran barnkirurgiska professioner samt Svensk
Barnkirurgisk forening om att ett kvalitetsregister for barn som genomgar avancerad barn- och
ungdomskirurgi behovs, att en styrgrupp for SWEAPS ska arbeta enligt riktlinjer for kvalitetsregister
fran Sveriges Kommuner och Landsting. Styrgruppen ska ha geografisk tackning med fyra
representanter fran vardera barnkirurgiskt center och vara multidisciplinar. Styrgruppen ska ocksa
samverka med de nationella vardprogramsgrupperna inom barnkirurgi i utvecklingen av register.

Overgripande registerdesign

Barn med diagnoser som ar relevanta for SWEAPS, har nationella vardprogram utgaende fran Svensk
Barnkirurgisk férening. De nationella vardprogrammen inrymmer en standardiserad planering for ett
minimum av postoperativ uppféljning vid dverenskomna aldrar. SWEAPS bygger pa dessa befintliga
nationella O6verenskommelser. | manga fall finns det ett generiskt set av bakgrundsvariabler,
resultatmatt och processmatt som ar relevanta fér dessa diagnoser. Fragorna som stalls i registret ar
uppbyggda pa samma satt vid de olika uppfoljningskontrollerna, sa att utvecklingen av barnets halsa
och resultat av kirurgin kan féljas longitudinellt 6ver tid.

SWEAPS mdlsdttning

Malsattningen med SWEAPS &r att samla rikstdckande data om behandling av barn med medfédda
sallsynta missbildningar i magtarmkanal och urinvagar och att verka for kvalitetsutveckling av den
avancerade barn- och ungdomskirurgiska varden. Syftet med SWEAPS ar darfor att minska risken for
att problem uppstar hos barnet och 6ka forutsattningarna for god livskvalitet for patienterna och deras
familjer. Vidare avser SWEAPS gora det moijligt for klinikerna att folja upp resultaten av varden, jamfora
sina resultat och lara av varandra. Den information som samlas i registret kan anvandas for att dra
slutsatser om vilka arbetssatt och behandlingsmetoder som ger bra resultat och vilka som inte langre
bor anvandas.



Sedan den forra drsrapporten har SWEAPS fokuserat vid att

e utveckla registret for Hirschsprungs sjukdom

e Oka tackningsgrad och completeness av data i befintliga delregister som esofagusatresi,
anorektala missbildningar och hypospadi

e utveckla en standardiserad utdatarapport for hypospadi

e vidareutveckla organisationen i SWEAPS styrgrupp

Syfte med drsrapport

SWEAPS arsrapport syftar till att beskriva registrets uppbyggnad, syfte samt status géillande dess
befintliga delregister esofagusatresi, anorektala missbildningar, hypospadi samt utveckling av nya
delregister for Hirschsprungs sjukdom. Detta ska skapa underlag for SWEAPS att identifiera dess
prioriterade malsattningar och systematiskt forbattras i forhallande till dessa.

Sammanfattning av arsrapport

Svenska kvalitetsregistret for avancerad barn- och ungdomskirurgi, SWEAPS erholl beslut om CPUA
godkdnnande 2015-03-25 fran Regionstyrelsen i VGR och &r anslutna till VGR Registercentrum som
tillhandahaller erfarenhet och kompetenser inom utvecklingsledning, systemutveckling, statistik,
juridik och kommunikation speciellt inriktade pa kvalitetsregister.

Styrgruppen har geografiskt tackning, ar multidisciplinar samt samverkar med nationella
vardprogramsgrupperna inom barnkirurgi. Trots att SWEAPS idag inte &r statligt finansierat, har sedan
tre delregister (esofagusatresi, anorektal missbildningar och hypospadi) utvecklats och ett fjarde
delregister for Hirschsprungs sjukdom &r planerad ordinarie drift under borjan av ar 2021.

SWEAPS patientgrupper l6per risk for framtida sjuklighet och behover langtidsuppfoljning, ofta i ett
multidisciplindrt team. Syftet med SWEAPS ar att minska risken for att problem uppstar hos barnet och
Oka forutsattningarna for god livskvalitet for patienterna och deras familjer. Vi vill skapa bra vard for
alla dessa barn, oavsett var i Sverige de fods.

| SWEAPS ar anslutningsgraden av center god, da samtliga hégspecialiserade barnkirurgiska center ar
anslutna till SWEAPS och investerar arbetstid och ekonomiska medel for registrets existens och
utveckling. Registren for esofagusatresi och anorektala missbildningar har idag en god tackningsgrad
och oOverlag acceptabel completeness av data. | registret for esofagusatresi och anorektala
missbildningar ar det gemensamma att tillvixtdata registreras daligt och darutover finns
diagnosspecifika variabler, dar registreringsgraden behover férbattras. Utifran analyser om barnens
korttidsutfall ar komplikationsfrekvens generellt 1ag i dessa diagnoser och varden som patienterna
erhaller kan ses som god. Hypospadi har en hégre incidens an dessa diagnoser och sex anslutna center.
Hypospadiregistret har trots det kommit igang bra med registreringarna vid nastan alla center. Dock
ar missing data fortfarande betydande i hypospadiregistret. Att beakta ar ocksa att ingen av
delregistrens data kan betraktas som validerade och dven om registren ar pa god vag att ackumulera
nationella data, kan de dnnu inte anvandas till verksamhetsférbattring eller forskning. Varje delregister
har idag definierat forbattringsomraden. Under 2021 &r avsikten att specifika sakkunniggrupper kring
delregistren ska arbeta med dessa forbattringar, och tillsammans med en referensperson i den
nationella vardprogramsgruppen for diagnosen.



SWEAPS aktivitetsgrad ar avhangigt det finansiella understédet och for att optimera registrets kvalitet
behovs finansiering i hogre grad. Forhoppningen ar att i langa loppet erhalla nationella anslag. SWEAPS
arbetar darfor sedan dess begynnelse enligt de riktlinjer som finns avseende nationella
kvalitetsregister.



Anorektala missbildningar

Ansvariga forfattare

Anna Svenningson, Barnkirurg, PhD, Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm
Pernilla Stenstrém, Overldkare barnkirurgi, Docent, Skanes Universitetssjukhus, Lund

Registrets registrerande enheter

Samtliga hogspecialiserade barnkirurgiska kliniker: Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm,
Skanes Universitetssjukhus, Lund, Drottning Silvias Barn- och Ungdomssjukhus, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Goteborg samt Akademiska Sjukhuset, Uppsala ar anslutna till SWEAPS.

Registrets relevans

Under 2011--2015 foddes i Sverige i genomsnitt 39-42 barn per ar med anorektal missbildning. Barnens
forsta tid i livet ar ofta vardkravande. En lyckad vard och behandling ger mattliga kostnader, medan
komplikationer kan leda till bestaende funktionsnedsattning och hog sjuklighet med stora fortsatta
vardbehov, vilket i sin tur medfér hoga kostnader for individen, familjen, sjukvarden och samhallet.
Ré&tt vard- och behandlingsinsatser 6kar darfor mojligheten att bespara alla parter dessa kostnader.

Registrets design

Inklusionskriterier ar att barnet fods med anorektal missbildning med diagnos Q42.0 - 3 eller Q42.4
Syftet med registret ar att samla data kring antal och typ av missbildningar, kirurgiska atgarder,
komplikationer och vardtider. Féljsamhet till vardprogrammets rekommendationer angaende
screening avseende andra missbildningar registreras. Tarmfunktion registreras vid nyckelaldrar, med
samma fragor, vilket sakerstéaller majlighet till longitudinell uppféljning. Registreringen av data sker av
den opererande barnkirurgiska enheten.

Figur 1 Struktur av registret for anorektala missbildningar
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Registrering och analys

Information till registrering insamlas av barnkirurg. Registreringen utférs antingen av barnkirurg eller
administrativt stod. Varje center kan i SWEAPS-registrets inloggade lage ta ut sin egen
verksamhetsdata i realtid i form av radata. Det dr ocksa mojligt att till en kostnad bestélla fardiga
dataanalyser av VGR registercentrum. Nationell data analyseras lagenligt i samverkan med CPUA och
registerhallare, och presenteras i arsrapport.

Registrets indikatorer

Rekonstruktiv kirurgi vid anorektala missbildningar utgér idag nationellt hdgspecialiserad vard, och
bedrivs vid hogst tva enheter i Sverige (Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm; Skanes
Universitetssjukhus, Lund). Beslutet om nationellt hogspecialiserad vard understryker behovet av
kvalitetsuppfoljning pa omradet, vilket SWEAPS kan ligga till grund fér. En indikator definieras som en
faktor som kan paverkas av att varden dndras. Registret samlar information bade om prevalenser och
indikatorer (i). Foljande fragestallningar amnar arsrapporterna att besvara:

¢ Incidens av ARM

e Fordelning av typer av ARM

¢ Komorbiditet, frekvens av andra missbildningar

e Alder vid rekonstruktionsoperation(i)

¢ Komplikationsfrekvens efter rekonstruktion respektive stomiuppldggning och nedlaggning.
Typer av komplikationer.(i)

e Komplikationsfrekvens av stomi. Typ av stomiproblem.(i)

e Vardtider for rekonstruktion respektive stomiupplaggning och nedlaggning.(i)

e Kirurgiskt behov: frekvens av andra kirurgiska ingrepptex andra missbildningar

e Compliance till screeningprogrammet inom nationella vardprogrammet (i)

e Compliance till uppféljning vid nyckelaldrarna i nationella vardprogrammet(i)

e Tarmfunktion matt i befintlig tarmfunktion samt behov av tarmbehandling

e Skillnader i funktion mellan olika typer av ARM

o Skillnader i funktion utifran genomgangna komplikationer

e Forandring av tarmbehandling ju dldre patienterna blir

¢ Vilka vardbehov finns hos 15-aringar med ARM infor dvergang till vuxenvarden(i)

Tabell- och figurdversikt

Figur 1 Struktur av registret for anorektala missbildningar
Figur 2 a-c Antal rekonstruktioner och stomioperationer 2018-2019
Figur 3 Registrerade nyckelkontroller

Tabell 1-3 Missing data vid bakgrundsregistrering och ingrepp

Tabell 4. Bakgrundsvariabler for barn fédda med ARM 2018 och 2019

Tabell 5 Beskrivande variabler av rekonstruktion av ARM 2018 och 2019

Tabell 6 Alder och vardtider vid operationer

Tabell 7-9 Komplikationer vid ingrepp stomiupplaggning, rekonstruktion och stominedlaggning
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Figur 2a-c Antal rekonstruktioner och stomioperationer 2018-2019
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Antal rekonstruktioner utférda 2018 och 2019
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Antal stominedlaggningar utférda 2018 och 2019

Barnkirurgiska kliniken, Akademiska Sjukhuset,
Uppsala

Drottning Silvias Barn- och Ungdomssjukhus,
Goteborg

Barnkirurgiska sektionen, Skane

]
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Stockholm Skane Goteborg Uppsala
m Totalt 13 8 1 5
m Ar 2019 5 7 0 0
m Ar 2018 8 1 1 5
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Missing data under ér 2018-2019

Tabell 1: Missing data vid primarregistrering.

Fédelsevecka 2 (9%) 2 (5%)
Fodelsevikt 3 (13%) 2 (5%)
Annan missbhildning 2 (9%) 0
Anldggande av stomi (ja/nej) 0 0
-typ av stomi 0 0
-komplikation vid stomiupplaggning 2 0
Utskrivningsinformation 1 (4%) 0
Tabell 2: Missing data vid rekonstruktiv kirurgi.
Typ av anorektal missbildning 0 0
Fistel 0 0
Typ av fistel 0 0
Vikt vid inskrivning 0 2 (5%)
Ldngd vid inskrivning 7 (29%) 16 (40%)
Typ av rekonstruktion 0 0
Sarinfektion 0 0
Sepsis 0 0
Annan komplikation 0 0
Reoperation 0 0
IVA el Neo vard 0 0
Respiratorvard 0 0
Utskrivningsinformation 0 0
Tabell 3: Missing data vid stominedlaggning
Preop stomiproblem 0 0
Komplikation 0 1(8%)
Reoperation 0 2 (17%)
Post op IVA 0 2 (17%)
Post op respiratorvard 0 2 (17%)
Vikt vid inskrivning 2 (13%) 1(8%)
Langd vid inskrivning 8 53(%) 6 (50%)




Utfall avseende bakgrundsdata och operationer dr 2018-2019

Tabell 4. Bakgrundsvariabler for barn fédda med ARM 2018 och 2019

Variabel Antal (%) Antal (%)
Gestationsvecka:

<37, prematur 2 (10) 7 (18)
uppgift saknas 2 2
Fodelsevikt < 2500 gram, 1ag fodelsevikt 2 (10) 1(3)
uppgift saknas 3 2

Annan missbildning 15 (71) 25 (63)
uppgift saknas 2 0
Upplaggning av stomi 9 (39) 16 (40)

Tabell 5. Beskrivande variabler for barn opererade med rekonstruktion av ARM 2018 och 2019

Antal (%) Antal (%)
Fodelsear 2017:6, 2018:18 2012:1, 2015:1, 2016:1
2017:1, 2018:3,2019:33
Typ av ARM
- analatresi 24 (100) 40 (100)
- rektalatresi 0 0
- anal stenos 0 0
- pouch kolon 0 0
- annat 0 0
Fistel 24 (100) 38 (95)
Typ av fistel n=24 n=38
- perineal 13 (54) 22 (58)
- vestibular 7 (29) 10 (26)
- rektouretral 4(17) 5(13)
- kloak 0 1(3)
- rektovesikal 0 0
Typ av rekonstruktion
- PSARP 12 (50) 17 (43)
- Mini PSARP 12 (50) 22 (55)
- Cutback 0 0
- Dilatation 0 0
- PSARPVUP 0 1(3)
- Annan 0 0
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Tabell 6. Alder och vardtider vid operationer

Upplaggning av stomi n=9 n=16

Alder upplaggning stomi (dgr)

median, medel (range) dgr 1,12 (1-90) 1,2 (1-18)
Rekonstruktion n=24 n=40

Alder vid rekonstruktion

median, medel (range) 8, 55 (1-239) 15, 157 (1-2252)
Vardtid rekonstruktion

median, medel (range) 7,12 (3-43) 8,14 (2-152)
Utskrivning vtf rekonstruktion

- hem 19 (79%) 34 (85%)

- hemortssjukhus 5(21%) 6 (15%)
Stominedlaggning n=15 n=12

Tid till stominedlaggning:

- median, medel (range) dgr

286, 262 (95-396)

175, 217 (81-659)

- <180dgr 4 (29%) 6 (55%)
- >180dgr 10 (71%) 5 (45%)
- datum uppldggning stomi 1 1
saknas
Preop stomiproblem
- ja 3 (20) 2(17)
Vardtid stominedlaggning
- median, medel (range) dgr 4,5 (2-12) 8,17 (4-97)

Utskrivning vtf stominedlaggning

- hem

15 (100%)

12 (100%)

- hemortssjukhus

0

0

Tabell 7. Komplikationer och korttidsutfall efter upplaggning stomi 2018 och 2019

Transfusionskrdavande blédning 0 0
Sarinfektion 1(11) 0
Sepsis 0 1(6)
Annan komplikation 1(11) 0
Post op IVA eller Neo behov:

Post op IVA 3 (33) 4 (25)
Post op Neo 1(11) 6 (38)
Post op respiratorvard 4 (44) 5(31)
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Tabell 8. Komplikationer och korttidsutfall efter rekonstruktion 2018 och 2019

Reoperation 1(4) 0
Sarinfektion 2 (8) 2 (5)
Sepsis 2 (8) 0
Annan komplikation 3(13) 3(8)

Post op IVA eller Neo behov:

Post op IVA 4(17) 7 (18)
Post op Neo 1(4) 0
Post op respiratorvard 2 (8) 6 (15)
Tabell 9. Komplikationer och korttidsutfall efter stominedldaggning 2018 och 2019
Komplikation:

ja* 3(20) 1(8)

uppgift saknas 0 1(8)
Reoperation

ja 0 0
- uppgift saknas 0 2

Post op IVA behov:

Post op IVA 0 0
Post op respiratorvard 0 0
Uppgift saknas 0 2

*3 sarinfektioner (2018), 1 annan komplikation (2019)




Registrerade uppféliningskontroller

Figur 3
Antal patienter opererade for anorektal misshildning med registrerad
vardprogramskontroll i SWEAPS
70
60
Ea,lj 50
[
z a0
[
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g
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: _
1-ars kontroll 5-ars kentroll 10-ars kontroll 15-ars kontrall
Bamkirurgiska sekticnen, Skane 1 o 0 o
m Bamkirurgiska kliniken, Akadem iska
barnsjuk huset 33 13 3 3
B Tema Bam- och Kvinnosjukvard,
stockholm e o o e
B Bamkirurgiska kliniken, Drottning Silvias
Barn och Ungdomssjukhus 12 14 iz 3
Tabell 10. Utfall 1-ars uppféljning av barn med ARM fédda 2006-2019
Kvarvarande stomi 0 2/60 3
Tarmfunktion och obstipationsbehandling
Antal avféringar 14
- varannan dag el mer sallan 1/46 2
- 1-2 ggr/dag 23/46 50
- >2ggr/dag 22/46 48
Forstoppning 10
- Nej 20/50 40
- Ja, men har ingen behandling 3/50 6
- Ja, hanterbar med diet (grad 1) 0 0
- Forstoppning som kraver laxantia 22/50 44
(grad 2)
- Ja, ej hanterbar med diet el 5/50 10
laxantia (grad 3)
Lavemang 5 19/55 35
Peroral laxantia 9 26/51 51

Kirurgiska atgarder
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Reoperation av rekonstruktionen 1 3/59 5
Stomirevision 2 1/58 2

Associerade missbildningar

Kotmissbildning 2 11/58 19
Sakrumavvikelse 2 4/58 7
Annan skelettavvikelse 2 4/58 7
Ryggmargsmissbildning 5 15/55 27
Hjart och karlmissbildning 0 17/60 28
Esofagotrakeal missbildning 1 9/59 15
Annan gastrointestinal missbildning 0 4/60 7
Urogenital missbildning 1 19/59 7
Extremitetsmissbildning 2 8/52 15
Genetisk avvikelse 33 2/27 7
Utford screening for associerade

missbildningar

Ultraljud hjarta 3 56/57 98
MUCG urinvagar 4 17/56 30
Ultraljud urinvagar 1 56/59 95
MR ryggmarg 4 41/56 73
Ultraljud ryggmarg 3 38/57 67

Tabell 11. Utfall 5-ars uppfoljning av barn med ARM fodda 2001-2014

Tarmfunktion och obstipationsbehandling

Kontroll 6ver avféring 3 24/30 80
Antal avforingar per dag 13
- varannan dag eller mer sallan 4/20 20
- 1-2ggr/dag 15/20 75

Uppfélining vid 5, 10 och 15 dr
Da endast tva av fyra center registrerat data vid 5, 10 och 15 ar redovisas inte denna i arsrapporten.
Sammanfattning av kvalitetsindikatorer

e Alder vid rekonstruktionsoperation: 2018 medelalder 55 dagar, median 8 (1-239) samt 2019
medel 157 dagar och median 15 (1-2252) dagar

o Komplikationsfrekvens och typ av komplikation efter rekonstruktion: Vid rekonstruktion
2018 resp. 2019: reoperation 4%/0%, sarinfektion 8%/5%, sepsis 8%/0% samt annan
komplikation 13%/8%. Komplikationer vid stominedlaggning 2018 resp. 2019: 20%/ 0%

e Vardtid for rekonstruktion 2018 resp. 2019: Median (range) : 7 (3-43) resp 8 (2-152) dagar
samt medelldangd 43 dagar resp 152 dagar
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o Compliance till screeningprogrammet inom nationella vardprogrammet. 100% uppfoljning av
sektionen vid 1 arsuppféljning av rekonstruerade 2018. Vissa missing values som dels kan bero
pa ej utférd undersokning, dels pga uppgiften inte kan hittas.

o Tillvaxt: Ej mojlighet att infora tillvaxt vid nyckelkontrollerna och kan darfor inte utvarderas.
Vid rekonstruktion och stominedlaggning finns majlighet till analys av viktkontroll men ej
tillvaxt.

o Kompliance till uppféljningar vid nyckeldldrarna i nationella vardprogrammet: Uppfdljning av
1-arskontroll 2018: Komplett

e Vilkavardbehov finns hos 15-aringar med ARM infor 6vergang till vuxenvarden: Fa registrerade
men ca 1/3 har tarmbehandling och 1/5 urinvagssymptom.

Analys av drsrapportens resultat

Nyregistrering av patienter fodda 2018 och 2019 anses vara val tackande. Frekvens av missing data ar
lag forutom langd vid inskrivning och kromosomanalyser. Det finns behov av svarsalternativ dar
alternativ finns for ej utford resp. kan ej aterfinna, detta for mojlighet att registrera orsak till
svarsavsaknad.

Tid fran stomiupplaggning till stominedlaggning ar relativt lang, men frekvens av nedlaggning vid
dldre alder @n 3 manader minskade fran 2018 (71%) till 2019 (45%).

| registret finns ej mojlighet till differentiering mellan genitala och urologiska missbildningar men
frekvensen urogenitala missbildningar ar 13g (7%) jamfort med litteraturen (20-50%). Frekvens
ryggmargsmissbildningar (27%) och extremitetsmissbildningar (15%) ar i hogre rangen av beskriven
litteratur (10-30%) resp. (2-15%), emedan hjartmissbildningar (28%) ar enligt litteratur (15-40%). MR
ryggmarg utfors hos hog andel (73%) emedan MUCG hos endast 30%. | vardprogram finns inte
angivet hur utredning for urinvagar skall utforas vilket ger utrymme for individuell anpassning men
svarare att analysera kompliance och utfall.

Det ar oklart om den relativt stora frekvensen missing data av variabler vid nyckelkontrollerna beror
pa retrospektiv registrering eller om svarsalternativen dr missvisande. Bor analyseras i
utvecklingssyfte.

Forbdttringsomrdden

Forstarkning av registret skulle behdvas avseende féljande:

e Mojlighet att ange att undersokningar inte ar utforda, tex kromosomanalyser och
rontgenundersdkningar.

o Tillvaxt vid rekonstruktion resp. nyckelkontroller.

e Genomgangna andra operationer for dvriga missbildningar, tex hjartoperation, malrotation,
ryggmargsoperationer.

e Dela upp genitala och urologiska missbildningar.

e Mojlighet att ange VACTERL.
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Mer detaljerad funktionsuppfoljning vid nyckelkontroller: behandlingsintensitet med

lavemang resp. peroral laxantia
Moijlighet att ange urologiska komplikationer och outcome vid langtidsuppfdljning

Okad tackningsgrad vid langtidsuppféljning 5, 10 och 15 ar
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Esofagusatresi

Ansvariga forfattare

Michaela Dellenmark-Blom, Barnsjukskoterska, PhD, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg

Linus Jonsson, 6verldkare i barnkirurgi, PhD, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Géteborg

Registrets design

Registerdesignen avseende barn som féds med esofagusatresi, féljer en longitudinell registerdesign,
se Figur 1. Inklusionskriterier ar att barnet féds med och genomgar kirurgisk rekontruktion till foljd av
esofagusatresi enligt ndgon av anatomiska subtyper Gross A-F, motsvarande ICD-10 Q39.0-39.2.

Den forsta registreringen av data sker av den opererande barnkirurgiska enheten i samband med
barnets utskrivning och fokuserar vid insamling av information kring barnets fodelse, operation,
vardbehov, vardtider och kirurgiska korttidsutfall. Denna insamling av data inrymmer bade process-
och resultatmatt och dr mycket viktig dels for att avgora vardens kvalitet vid barnets forsta tid i livet,
dels dven for att i framtiden battre kunna avgéra hur vardens kvalitet i bérjan av barnets liv, spelar roll
for dess matstrups- och luftvagsfunktion, tillvaxt/nutritionsstatus och vardbehov i senare barn- och
ungdomsar.

Registret samlar ocksa information vid barnets postoperativa uppfoljning, som sker i enlighet med det
nationella svenska vardprogrammet. Detta inrymmer halsokontroller under tidig barndom (1 ar, 3 ar),
skolalder (7 ar, 12 ar) och ungdom (15 ar) intill 6verféring fran barn- till vuxensjukvard. Darvidlag kan
registret luta sig mot standardiserade registreringar i Sverige, nar barnkirurgen och sjukskoterskan
traffar barnet for uppféljning, samt standardiserade aktuella funktionsmatningar av matstrups- och
luftvagsfunktion. Fragorna som stélls i registret ar fokuserade vid exempelvis processmatt som ger
moijlighet att utvardera om patienten far vard i ratt tid, far vard enligt nationella vardprogrammet, hur
patientvolym férdelar sig 6ver landets center samt vilka barnkirurgiska interventioner som barnet
kravt efter den initiala rekonstruktiva kirurgin. Fragorna samlar aven information om resultatmatt
gillande barnets matstrups- och luftvagsfunktion, tillvaxt/nutritionsstatus, vardbehov, bade
symtombaserat och utifran funktionsmatningar.

FODELSE- &

REKONSTRUKTION UPPFOLJINING ENLIGT VARDPROGRAMMET

Figur 1.

Vardtillfallet for
rekonstruktion av 1ar 3ar 7 ar 12 ar 15 &r
matstrupen

Standardiserade
registreringar vid

Missbildningstyp

Prenatal diagnos Tid och plats fér uppféljning
Hereditet Tillvaxt
Fodelsekarakteristika Matstrupssjuklighet
Fokus p& métning Operat!onsort Luftvagssjuklighet .
v Operationsmetod Lakemedelsbehandlingar
Postoperativt Gastrostomiférsorjning
intensitvvardsbehov Genomgangna barnkirurgiska operationer/interventioner
Komplikationer Skolios/vinged scapula (7 ar, 15 ar)
Vardtid Atgérd i samband med nationell vardprogramskontroll
Mortalitet

20



Fragorna som stalls i registret ar uppbyggda pa samma satt vid de olika uppféljningskontrollerna, sa
att utvecklingen av barnets halsa och resultat av kirurgin kan féljas longitudinellt 6ver tid.

For att verka for stringenta och lattforstaeliga variabler, lutar sig variabelutformningen i den man det
ar mojligt till standardiserad nomenklatur, och/eller till 6verenskommelser i den nationella
vardprogramsgruppen i samverkan med SWEAPS styrgrupp.

Registrering av data gors till grunden av barnkirurg. En del center valjer forfarandet att den enskilde
barnkirurgen direkt registrerar online i SWEAPS, medan andra center valjer att skriva ut
registerfragorna i pappersark som medtages vid utskrivningstillfillet/mottagningsbesdket och
darvidlag senare matas in av annan kvalificerad personal online i SWEAPS, sasom
kvalitetetsregistersjukskoterska.

Varje center kan i SWEAPS-registrets inloggade lage ta ut sin egen verksamhetsdata i realtid, och far
da kodstruktur for variabler som hjalp for dataanalys. Det ar ocksa mojligt att till en kostnad bestilla
fardiga dataanalyser av VGR registercentrum. Nationell data analyseras lagenligt i samverkan med
CPUA och registerhallare, som foremal for arsrapport.

Registrets Relevans

Esofagusatresi ar associerat till hog morbiditet framférallt relaterat till matstrupens- och luftvdgarnas
funktion? 3, bade i barnadr- och i vuxenar® °. Barnen léper ocksd risk for nedsatt livskvalitet® 7
huvudsakligen i relation till &tande och sociala relationer®®. Den barnkirurgiska vardens kvalitet spelar
roll fér hur barnet mar senare i livet®*..

Under 16-arsperioden 1999-2015 foddes i genomsnitt varje ar cirka 32 barn med esofagusatresi i
Sverige och totalt 516 barn, enligt Socialstyrelsens rapport??.

Omhéandertagande vid sdllsynta och komplexa diagnoser som esofagusatresi kan vara kostsamma,
vilket gor det viktigt att kunna identifiera framgangsrika arbetssatt dven ur detta perspektiv. Barnens
forsta tid i livet ar ofta vardkravande. En lyckad vard och behandling ger mattliga kostnader, medan
komplikationer kan leda till bestaende funktionsnedsattning och hog sjuklighet med stora fortsatta
vardbehov. Detta i sin tur medfér hoga kostnader for individen, familjen, sjukvarden och hela
samhallet. Ratt vard- och behandlingsinsatser dkar darfor mojligheten att bespara alla parter dessa
kostnader.

Sallsynta och komplexa sjukdomstillstand kraver specialistkunskap samt forskning och utveckling med
dedikerade center som utgor kunskapsnoder, en samhallsstrategi som stods av att Europeiska unionen
I4tit etablera s& kallade europeiska referensnétverk (ERN) for sillsynta och komplexa tillstdnd*3.

Rekonstruktiv kirurgi vid esofagusatresi utgér idag nationellt hogspecialiserad vard, och bedrivs vid
hogst tva enheter i Sverige (Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm; Skanes Universitetssjukhus,
Lund). Beslutet understryker behovet av kvalitetsuppfoljning pa omradet, och SWEAPS syftar till att ge
maijlighet till dessa centra att félja och rapportera vardkvaliteten, liksom att utmed tid férbattra denna.

For att kunna fa en battre uppfattning om vardens kvalitet vid esofagusatresi, saval vad géller kirurgi
som uppféljning, behdver den totala patientvolymen optimeras genom att nationella data
ackumuleras. Det finns manga fragor om kvalitetsbrister i den barnkirurgiska varden av barn med
esofagusatresi som dnnu inte har svar, men som SWEAPS utmed tid kommer att kunna ge svar p3, tex:
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o Vilken operationsmetod dr férenad med bdttre funktion av matstrupe, luftvéigar och
livskvalitet, sett ur kort och langt perspektiv?

e Vilka variationer mellan olika operationsmetoder finns hos svenska centra och dr den
motiverad ur evidens?

e f[fterlevs det svenska vardprogrammet for barn fodda med esofagusatresi, i hela landet oavsett
boendeort?

e Vilka vardbehov kvarstar hos 15-aringar med esofagusatresi infér utformning av vdrdriktlinjer
i 6verféring till vuxensjukvard?

Registrets Tdckning

Registrets Anslutningsgrad

Samtliga (100%) hogspecialiserade barnkirurgiska kliniker vid Karolinska Universitetssjukhuset i
Stockholm, Skanes Universitetssjukhus i Lund, Drottning Silvias Barn- och Ungdomssjukhus,
Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg samt Akademiska Sjukhuset, Uppsala ar anslutna till
SWEAPS delregister esofagusatresi.

Completeness av data

Completeness av data redovisas som svarsfrekvens samt missing data i befintliga registreringar. Som
visas i nedanstaende diagram, har totalt 54 barn fodda med EA registrerats for rekonstruktiv kirurgi.
Det avser 35 barn ar 2018 och 19 barn ar 2019.

Det senaste aret registrerades information om barn som genomgatt rekonstruktiv kirurgi fran Barn-
och Kvinnosjukvarden, Karolinska Universitetssjukhuset samt Barnkirurgiska sektionen, Skanes
Universitetssjukhus, Lund, vilket 6verensstammer med nationellt hégspecialiserad vard.

Rekonstruktiv kirurgi

Antal barn fédda med esofagusatresi 2018 och 2019
som registrerats i SWEAPS, fordelat per center

Barnkirurgiska kliniken, Akademiska...

Drottning Silvias Barn- och...

Barnkirurgiska sektionen, Skane

Barn- och Kvinnosjukvard, Stockholm

Barn- och
Kvinnosjukvard,
Stockholm
Totalt 40
m Ar 2019 15
m Ar 2018 25

—
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I
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Drottning Silvias Barn-
och Ungdomssjukhus,

Barnkirurgiska

Barnkirurgiska kliniken, Akademiska

sektionen, Skane

Goteborg Sjukhuset, Uppsala
1 5
0 0
1 5
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Nar vi jamfor uppgifter i Socialstyrelsens rapport om fosterskador och kromosomavvikelser dar det
fods i genomsnitt 32 barn med esofagusatresi per ar i Sverige?, stimmer SWEAPS registrering battre
Overens for ar 2018, an ar 2019.

Gallande tillfallet for rekonstruktiv kirurgi vid esofagusatresi, analyseras missing data utifran uppgifter
om 54 patienter som registrerats ar 2018 och ar 2019. Som visas i tabell 1, ar completeness av data i
registreringarna i huvudsak hog, men det finns variabelregistreringar som maste forbattras da det
saknas mycket data. Dessa galler i synnerhet information om barnets langd vid fodelsen samt vid
utskrivning.

Tabell 1: Exempel pa antal och andel missing data hos centrala variabler fér beskrivning av populationen samt
kortidsutfall efter rekonstruktiv kirurgi vid esofagusatresi

Fédelsevecka 1(3) 0
Fodelsevikt 0 0
Fodelseldangd 9 (26) 9 (47)
Gross typ EA 0 0
Annan missbildning 0 1(5)
Operationsmetod 0 0
Primaranastomos eller ej 0 0
Incision sida 1(3) 0
Typ av thorakotomi 2 (6) 0
Extrapleural/transpleural 3(9) 0
Reoperation 0 0
Anastomoslackage 0 0
Sarinfektion 0 0
Sepsis verifierad med blododling 1(3) 1(5)
Refistulering 0 1(5)
Annan komplikation 0 0
Esofagusdilatation innan utskrivning 0 0
Vikt vid utskrivning 0 0
Langd vid utskrivning 22 (63) 8(42)
Avliden 0 0

Uppfdlining

Under ar 2018 och 2019 har totalt data om 39 patienter registrerats vid 1-arskontroll, 28 vid 3-4
arskontroll, 23 vid 7-arskontroll och 24 vid 15-arskontroll. Ar 2018 registrerades information om 63
patienter och ar 2019 registrerades information om 58 patienter. Det ar bara 1-arsuppfoljningen dar
alla fyra hogspecialiserade barnkirurgiska center har registrerat data. Endast tva center har valt att
paborja registrering av patientuppgifter efter 1-arskontrollen, se Figur 2.
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Figur 2. Antalet patienter fodda med esofagusatresi som
registrerats i SWEAPS vid nationell vardprogramskontroll
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Representativitet i registrerade data

For att fa en uppfattning av representativiteten av data har den genomlysts gentemot tidigare
litteratur. | huvudsak ar representativiteten god och de variabler som avviker nagot fran rapporter ar
tidigare litteratur Gross B esofagusatresi (0 i registret vs 3% i litteraturen) och Annan missbildning (31%
respektive 32% i registret vs 50-55% i litteraturen)* 1,

Tabell 2. Stickprov pa beskrivande variabler fér barn opererade for esofagusatresi 2018 och 2019 som
registrerats i SWEAPS

- Ja08(n=35)  [2019(n=19) |
Variabel Antal (%) Antal (%)
Fodelsevecka <37, prematur 13(37) 6
Fodelsevikt < 2500 gram, 1ag fodelsevikt 14 (40) 7
Gross EA typ A/B/C/D/E 1(3)/0/30(86)/1(3)/1(3) 2(6)/0(0)/17(89)/0(0)/0(0)
Annan missbildning 11 (31) 6(32)
Ej primaranastomos 4(11) 4(21)

Utvalda kvalitetsindikatorer

Vardtider

Barn med esofagusatresi behdver kirurgisk atgard de forsta levnadsdygnen. Det var endast tva barn ar
2018 och 1 barn ar 2019 som genomgick primaranastomos efter 2 dygn.

| tabell 3 redovisas vardtider i dygn for patienter opererade for esofagusatresi for ar 2018 och ar 2019,
uppdelat pa primar direktanastomos och ej priméardirektanastomos.

24



Efter genomgangen primaranastomos vid esofagusatresi var mediantiden i respirator fér barnen 2
dygn bada aren. Barnen vardades postoperativt bade pa barnintensivvardsavdelning och pa
neonatalavdelning.

Vardtiden vid den hégspecialiserad barnkirurgisk vardavdelningen uppgick ar 2018 i median till 18 dygn
och ar 2019 till 16 dygn fér de barn med EA som genomgatt primar direktanastomos.

De barn som inte genomgick primar direktanastomos, vardades i median 100 dygn respektive 50 dygn
pa en barnkirurgisk hogspecialiserad enhet ar 2018 respektive ar 2019.

Fjorton barn (41%) skrevs ut till hemmet och 19(56%) barn till hemortsjukhus (1 missing) ar 2018. Elva
11 barn (58%) skrevs ut till hemmet ar 2019 och 8 (42%) barn till hemortssjukhus.

Tabell 3. Vardtider i dygn fér barn opererade for esofagusatresi enligt registrering i SWEAPS

Primdranastomo | Ej Primdran | Ej
s (n=31) primdranastomos | astomos | primaranastomos
(n=4) (n=15) (n=4)
Tid till operation 1(0-125%) 1(0-99) 1(0-3) 1(0-113)
Vardtid i respirator efter EA 2 (0-7) 6 (4-33) 2 (1-5) 5(1-16)
korrektion
Vardtid pa IVA efter EA korrektion | 3 (1-15) 7 (6-58) 3(1-11) 11 (2-23)
Vardtid pa neo efter EA korrektion | 7 (0-96) 40 8(3-12)
Vardtid pa hogspecialiserad 18 (6-389) 100 (14-125) 16 (7-44) | 50 (15-153)
barnkirurgisk vardavdelning
*en registrering av senupptackt H-fistel har ”felregistrerats” inom primaranastomos, se forbattringsomraden

Korttidsutfall

Av de barn som opererats ar 2018 och ar 2019 verkar fa utveckla postoperativa komplikationer till f6ljd
av barnkirurgisk vard och inget barn har reopererats innan utskrivning fran en hogspecialiserad
barnkirurgisk enhet. | jimférelse med internationella studier, indikerar det en god vard™. | resultatet
ska dock beaktas att registreringen skett under inneliggande vardtid vid nationell hogspecialiserad
barnkirurgisk vardavdelning, enligt specifikation ovan och dar 42-56% skrivs ut till hemortssjukhus
innan hemgang.

Tabell Exempel pa korttidsutfall efter primaranastomos vid esofagusatresi 2018 och 2019 som registrerats i
SWEAPS
| Korttidsutfall [ Antal(%)2018(n=35) [ Antal(%)2019(n=19) |
Reoperation 0 0(0)
Anastomoslackage 3(9) 2 (11)
Sarinfektion 2 (6) 1(5)
Sepsis 3 (9)! 1(6)?
Lakemedelsbehandlad trombos 4(11) 2 (11)
Refistulering 0(0) 0(0)
Annan komplikation 4(11) 0(0)
Gastrostomi innan utskrivning 3(9) 4 (21)
Antirefluxkirurgi 0 (0) 0(0)
Dilatation 0(0) 0(0)
121 missing value
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Uppféljning

Pa grund av det lilla patientantalet presenteras utfallsvariabler for de patienter som gjort 1-
arsuppfoljning ar 2018 och ar 2019 ihop. Enligt SWEAPS registreringar genomgick 23 patienter
uppfoéljning &r 2018 och 16 patienter ar 2019. Alder fér uppfoljning vid 1-arskontrollen var i median
15 manader (11-30), dar endast 22 (56%) genomgick uppfdljningen inom det avsedda intervallet 10-
15 manader.

Vid 1-arskontrollen har nastan en tredjedel av barn med esofagusatresi har symtom pa
gastroesofageal reflux och svaljsvarigheter, och 64% medicinerar med antirefluxmedicin. Darutéver
sker en fordndring eller pabdrjan av antirefluxmedicinering hos 29% av 1-aringarna. Anvandning av
inhalationssteroid respektive bronkodilaterare vid denna uppféljning ar mindre i gruppen(26%
respektive 28%). Fem av 33 patienter har varit inneliggande pa sjukhus pa grund av pneumonie.

Baserat pa uppgifter om de barn som registrerats i SWEAPS, har ingen patient reopererats eller
genomgatt antirefluxkirurgi vid 1 arsuppféljningen nagot av aren. Daremot har 18% dilaterat
esofagus, 18% genomgatt trakeoskopi och 1 patient aortopexerats.

Vad géller missing data, saknas i manga fall information om luftvagsantibiotika, liksom uppgifter om
PAD vid gastroskopi och planerade insatser efter 1-ars kontroll.

Exempel pa missing values och utfall hos barn opererade fér esofagusatresi och som genomgatt 1-ars

uppféljning enligt vardprogrammet, enligt registrering i SWEAPS

Matstrupssjuklighet och
lakemedelsbehandling

Gastroesofageal reflux 3 11/36 31
Svaljningssvarigheter 4 13/35 37
Antirefluxmedicin 0 25/39 64
Luftvagssjuklighet och behandling

Sjukhuskravande pneumonie 2 5/33 15
Lakardiagnosticerad astma 1 5/38 13
Inhalationssteroid 1 10/38 26
Bronkodilaterare 1 11/39 28
Behov av luftvagsantibiotika 14 -

Trakeostomi 1 0/38 0
Naringsforsérjning

Har gastrostomi 0 6/39 15
Barnkirurgiska insatser

Dilatationer av esofagus 3 6/33 18
Genomgatt antirefluxkirurgi 1 0/38 0
Reoperation refistulering 1 0/38 0
Reoperation anastomos- 1 0/38 0
resektion/reanastomos

Genomgatt trakeoskopi 1 7/38 18
Aortopexi 1 1/38 3
PAD vid gastroskopi 13 -
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Planerade insatser efter 1-ars kontroll

Utredning av luftvdgssymtom 4 2/37 5

Utredning av gastroesofageal refluxsjukdom 7 3/36 8

Forandring eller paborjan av 5 10/34 29

antirefluxmedicinering

Planerad dilatation av esofagus 4 0/35 0
Sammanfattning

| SWEAPS register for barn foédda med esofagusatresi ar anslutningsgrad full och de opererande
centrena registrerar prospektivt data i realtid. Fler center behover dock registrera information vid
uppfoljningar efter operation for att denna data ska fa full nationell tackning. Medan antalet
registrerade patienter som genomgatt rekonstruktiv kirurgi for esofagusatresi verkar representativt
for Sverige ar 2018, ar antalet tamligen lagre for ar 2019 bade i jamforelse med ar 2018 och med
genomsnittet i Socialstyrelsens rapport for fosterskador och kromosomavvikelser. Det skulle kunna
bero pa registrets inklusionskriterier, vilket bor ses 6ver av arbetsgruppen i regsitret for EA.

Andelen barn fodda med esofagusatresi som registrerats ha en annan missbildning ar mindre jamfort
med litteraturen. Majoriteten av den registrerade datan har god completess, men information
rorande komplikationer, operationsmetoder och framférallt uppgifter om langd, luftvdagsantibiotika,
PAD vid gastroskopi samt planerade insatser vid 1-arskontroll saknas for att datakvaliteten ska ses
som god.

Vardtider pa en nationellt hogspecialiserad barnkirurgisk vardavdelning varierar stort i den
analyserade gruppen, vilket kan vara ett resultat av diagnosens heterogenitet eller variationer i
arbetssatt. Dock opereras den absoluta majoriteten av barn fodda med esofagusatresi med primar
direktanastomos inom 2 levnadsdygn och i median tillbringar dock barnet lite mer &n tva veckor
innan barnet antingen skrivs ut till hemortsjukhus eller hemmet.

| den registrerade datan ses den givna barnkirurgiska varden som god utifran att endast en liten
andel barn utvecklar postoperativa komplikationer. Vid 1 ar ses 31% ha gastroesofageal reflux, 64%
anvander antirefluxmedicin och hos 29% sker en foréndring eller pabérjan av antirefluxmedicinering.
Inget barn har enligt registreringarna genomgatt antirefluxkirurgi. Det ar inte tydligt i variablerna om
vad en “férandring av antirefluxmedicinering betyder”.

Vid 1 ars-uppféljningen hade endast strax mer an halften av barnen genomgatt uppfoljningen inom
intervallet 10-15 manader.

Férbdttringsomrdden

- Fraga anvadndarna i SWEAPS om alla patienter som genomgatt rekonstruktiv kirurgi ar
registrerade for ar 2019

- Se over registrets inklusionskriterier

- Forbattrad registrering i uppféljningar av barn fodda med esofagusatresi

- Forbattra registrerade data framforallt avseende uppgifter om langd, luftvdagsantibiotika,
PAD vid gastroskopi samt planerade insatser vid 1-arskontroll

- Granska hur anvandarna tolkar “annan missbildning” och vad som innefattas i detta

- Eventuellt tydligheten i variabeln "férandring av antirefluxmedicinering betyder”
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- Aterkoppla och fundera tillsammans med anvindarna i registret om malsattningen for
tidsintervallet da 1-aringarna ska ha genomgatt sin uppféljningskontroll. De anslutna centren
kan granska sina egna verksamhetsresultat.

- Ge mojlighet att registrera Slutning av fistel vid Gross E
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Hypospadi

Ansvarig forfattare

Hans Winberg, Overlikare i barnkirurgi, Skanes Universitetssjukhus, Lund

Registrets utveckling

SWEAPS hypospadiregistret sjosattes i november 2018. | denna arsrapport fokuserar vi pa att
rapportera registrets utveckling sedan dess och ge exempel pa utfall, for att ytterligare kunna
forbattra kvaliteten i registret.

Registrets design

Registerdesignen avseende barn som fods med hypospadi, féljer en longitudinell registerdesign, se
Figur 1. Inklusionskriterier ar att barnet fods med hypospadi graderad utifran var pa penis
urinrérséppningen ar placerad, grad 1-4, motsvarande ICD-10 klassificeringens Q54.0-54.3(1)

Hypospadi opereras i Sverige pa samtliga fyra barnkirurgiska centra (Goteborg, Lund, Stockholm och
Uppsala), samt vid tva plastikkirurgiska kliniker (Malmo och Linkdping).

Inkluderingen och fortsatt registrering

Den forsta registreringen av data sker vid forsta besoket pa den opererande enhetens mottagning
med fokus pa information kring barnets fodelse, arftlighet, missbildningens allvarlighetsgrad samt
forekomst av andra missbildningar. Beslut om kirurgisk atgard dokumenteras ocksa.

Insamlingen av data ar viktig for att planera behovet av kirurgi, men ocksa for att kartlagga behovet
av ytterligare utredning da hypospadi i séllsynta fall indikerar oklart kén-tillstand eller ar ett av flera
uttryck i ett syndromkomplex(2).

Den andra registreringen sker vid barnets operation dar forutsattningarna infér och under
operationen dokumenteras, vilken operationsmetod som anvands och vilka eventuella adjuvanta
atgarder som vidtas. Vidare registreras kateterval, operationstid och vardtid. Eftersom
hypospadioperationen i vissa fall kraver planering av fler an ett operationstillfalle, finns mojligheten
att registrera detta 6nskemal, vilket 6ppnar for registrering av en uppféljande sekundaroperation.

Registret samlar ocksa information vid barnets postoperativa uppféljning, som sker i enlighet med
det nationella svenska vardprogrammet. Detta inrymmer postoperativ kontroll 3—12 manader efter
operationen samt kontroller vid 5 resp 15 ars alder. Operationsresultatet bedéms utifran ett
validerat instrument, HOSE (3) och vid 5- och 15 arskontrollerna gérs matningar av urinflode. Vid 15-
arskontrollen registreras dven den genitala utvecklingen, efterhérs den sexuella funktionen samt
beddmes behovet av 6verforing fran barn- till vuxensjukvard.
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Fragorna som stélls i registret ar fokuserade pa exempelvis processmatt som ger mojlighet att
utvdrdera om patienten far vard i ratt tid, far vard enligt nationella vardprogrammet, hur
patientvolym fordelar sig 6ver landets centra samt vilka barnkirurgiska interventioner som barnet
kravt efter den initiala rekonstruktiva kirurgin. Fragorna samlar daven information om resultatmatt
géllande barnets miktionsformaga, utveckling och tillvaxt (15 ar) samt vardbehov, bade
symtombaserat och utifran funktionsmatningar.

FORSTA BESOKET OPERATION UPPFOLINING ENLIGT
VARDPROGRAM

Standardiserade Nybesok Urinrorsrekonstruktion Forsta
registreringar vid postop

TG ER B T EE T8 Misshildningsvardering Alder Tid och plats
av Hereditet Preoperativt status Komplikationer/vardering
Fodelsekaraktaristika Operationsmetod Urinfléde (5 och 15 ar)

Forhudshantering Sexuell funktion (15 ar)
Tidsatgang Forhud
Urinavledning Testikelstatus (15 ar)
Antibiotikaprofylax Langd&vikt (15 ar)
Vardtid

Fragorna som stélls i registret ar uppbyggda pa samma satt vid de olika uppféljningskontrollerna, sa
att utvecklingen av resultatet av kirurgin kan f6ljas longitudinellt 6ver tid.

For att verka for stringenta och lattforstaeliga variabler, lutar sig variabelutformningen i den man det
ar mojligt till standardiserad nomenklatur, och/eller till 6verenskommelser i den nationella
vardprogramsgruppen i samverkan med SWEAPS styrgrupp.

Registrering av data gors i grunden av kirurg. En del centra valjer forfarandet att den enskilde
kirurgen direkt registrerar online i SWEAPS, medan andra centra valjer att skriva ut registerfragorna i
pappersark som medtages vid mottagningsbesoket/operationstillfdllet och senare matas in av annan
kvalificerad personal online i SWEAPS, sasom kvalitetetsregistersjukskoterska.

Varje center kan i SWEAPS-registrets inloggade lage ta ut sin egen verksamhets data i realtid, och far
da kodstruktur for variabler som hjalp for dataanalys.

Det ar ocksa majligt att till en kostnad bestalla fardiga dataanalyser av VGR registercentrum.
Nationella data analyseras lagenligt i samverkan med CPUA och registerhallare, som foremal for
arsrapport.

Registrets Relevans
Hypospadi kan paverka den urologiska och sexuella funktionen, men ocksa mera svarvarderade

entiteter som sjdlvbild och sjalvfortroende. Estetiken spelar darfér fortfarande en framtradande roll
nar kirurg och vardnadshavare som stallféretradare tar beslutet om operation och vad som ar
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behandlingens syfte, Saval utan atgard som pa grund av komplikationer efter kirurgin kan pojken
|6pa risk for nedsatt livskvalitet vid jamforelse med jamnariga vad galler urinstrale och estetik. Blygsel
pa grund av kanslan av att avvika kan ocksa forsvara sexuella kontakter(4, 5). Den kirurgiska vardens
kvalitet spelar roll fér hur barnet mar senare i livet.

Forekomsten av hypospadi har av oklara orsaker 6kat i incidens och berér 1/125 pojkar vilket gor det
till en av de vanligaste missbildningarna(6).

Omhéandertagande vid diagnoser som hypospadi kan bli kostsamma, vilket gor det viktigt att kunna
identifiera framgangsrika arbetssatt dven ur detta perspektiv. Komplikationer kan leda till bestaende
funktionsnedsattning och hog sjuklighet med stora fortsatta vardbehov. Detta i sin tur medfor hoga
kostnader for individen, familjen, sjukvarden och hela samhallet. Ratt vard- och behandlingsinsatser
Okar darfor mojligheten att bespara alla parter dessa kostnader.

Sallsynta och komplexa sjukdomstillstand kraver specialistkunskap samt forskning och utveckling
med dedikerade center som utgdr kunskapsnoder, en samhallsstrategi som stdds av att Europeiska
unionen latit etablera sa kallade europeiska referensnatverk (ERN) for sallsynta och komplexa
tillstand(7).

For att kunna fa en battre uppfattning om vardens kvalitet vid hypospadi, saval vad géller kirurgi som
uppfoljning, behdver den totala patientvolymen optimeras genom att nationella data ackumuleras.
Det finns manga fragor om kvalitetsbrister i den barnkirurgiska varden av barn med hypospadi som
annu inte har svar, men som SWEAPS med tiden kommer att kunna ge svar p3, tex:

e Hur ser naturalférloppet for pojkar som inte opereras for sin hypospadi ut?

o Vilken operationsmetod ar férenad med battre urogenital funktion och livskvalitet, sett ur
kort och langt perspektiv?

e Vilken operationsmetod ger farst komplikationer?

e Vilka variationer mellan olika operationsmetoder finns hos svenska centra och ar den
motiverad ur evidens?

e Efterlevs det svenska vardprogrammet for barn fodda med hypospadi, i hela landet oavsett
boendeort?

e Vilka vardbehov kvarstar hos 15-aringar med hypospadi infér utformning av vardriktlinjer i
overforing till vuxensjukvard?

Registrets Téckning

Ar 2019 foddes 59 002 pojkar i Sverige. Med en incidens p& 1/125 pojkar skulle 472 av dem vara
fodda med hypospadi(6, 8). Med 330 registrerade fall ar 2019 nar vi ndra 70 % av antalet forvantade
fall.

Registrets Anslutningsgrad

Samtliga hogspecialiserade barnkirurgiska kliniker vid Karolinska Universitetssjukhuset i Stockholm,
Skanes Universitetssjukhus i Lund, Drottning Silvias Barn- och Ungdomssjukhus, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Goteborg samt Akademiska Sjukhuset, Uppsala ar anslutna till SWEAPS
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delregister hypospadi. Aven tva plastikkirurgiska kliniker vid Sk&nes Universitetssjukhus i Malmo
respektive Linkopings Universitetssjukhus ar anslutna till registret. Detta betyder att 100 % av
hypospadiopererande enheter ar anslutna till registret.

Completeness av data

Completeness av data redovisas som svarsfrekvens samt missing data i befintliga registreringar. Som
visas i tabell 1, har totalt 620 barn fédda med hypospadi registrerats for ett forsta besdk. 2018
registrerades 290 pojkar och aret efter 330 pojkar.

Samtliga i Sverige opererande centra bidrog till registreringen av forsta besoket.

Utdata 6versikter

Tabell 1: Antalet nyregistrerade patienter fordelade pa landets 6 centra for
hypospadikirurgi.

Géteborg Stockholm Uppsala Lund Linkping Malmé
Barnkirurgen Barnkirurgen Barnkirurgen Barnkirurgen  Plastikkirurgen Plastikkirurgen
Dot | 23 114 8 99 54 37
2018 122 63 55 35 10 5
2019 110 51 29 64 44 32

Figur 2: Diagram for askadliggérandet av nyregistreringen

Nybesdk hypospadi 2018-2019

Malmo Plastikkirurgen
Linkdping Plastikkirurgen
Lund Barnkirurgen
Uppsala Barnkirurgen

Stockholm Barnkirurgen

r

Goteborg Barnkirurgen

50 100 150 200 250

o

W 2019 m2018 M Totalt

Tabell 2. Missing data vid registrering av forsta beséket pa mottagningen. Nastan var
tredje notering avseende penis langd och bredd saknas och férhallandevis ofta saknas
uppgift om fodelsevecka och fodelsevikt.
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Variabel Missing data 2018 n=290 | 2019 n=330
Fodelsevecka 45 43
Fodelsevikt 55 63
Hereditet 27 27
Annan missbildning 19 17
Penislangd 90 76
Penisbredd 90 77
Meatus lage 27 12
Kurvering 28 16
hoger testikel 17 14
vanster testikel 19 15
bifid skrotum 26 17
penoskrotal transp 31 28
Bedomt kirurgibehov 20 10

Rekonstruktiv kirurgi

Under 2019 registrerades 221 primarrekonstruktioner av hypospadi. Fem av sex centra har
registrerat operationer 2019.

Tabell 3. Antalet registrerade primaroperationer under 2019.

Enhet Opererade 2019
Goteborg Barnkirurgen 64
Stockholm Barnkirurgen 26
Uppsala Barnkirurgen 70
Lund Barnkirurgen 44
Linkoping Plastikkirurgen 17

Figur 3. Diagram o6ver anslutna centers registrerade primaroperationer.



Opererade 2019

Linkoping Plastikkirurgen ‘_
Lund Barnkirurgen ‘_
Uppsala Barnkirurgen ‘_
Stockholm Barnkirurgen _
Goteborg Barnkirurgen _
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Vid alla registreringar utom en (220/221) framgar graden av hypospadi och andelen svara
hypospadier (Q52.2-3) &r i 6verensstammelse med litteraturen, i detta fall 19% (42/220)(9).

Andelen med rapporterad kurvering av penis ar hog dven vid mild hypospadi (24/104), nastan 25%!

Tabell 4. Antalet primadropererade for olika grader av hypospadi och andelen med
kurvering av dessa.

Hypospadigrad iOpererade ; Q544
Q540 104 24
Q541 24 53
Q542 34 30
Q543 8 .

Figur 4. Diagram som askadliggor tabell 4.
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Tabell 5. Vid primédroperationen saknas aterigen en storre andel registreringar av
penismatningar.

Variabel Missing data primarop n=221
Preop androgen 1
Preop antibiotika 1
Penislangd 60
Penisbredd 60
Cystoskopi 22
Meatus lage 12
Spongiosadelning 18
Kurvering 11
Behandlingtyp 10
Meatotomi 39
Uppresning 22
Graft 33
Forhudsplastik 21
Circumcision 27
Skrotalplastik 32
Knivtid 17
SP 16
KAD 19
Dripping stent 22
Plan 3
Seans 2

Pojkar som fotts med en hogre grad av hypospadi, vanligen i kombination med en kurvering av penis
(Q54.4) genomgar ofta en operation planerad i tva steg, dar uretrarekonstruktionen gors vid seans 2.
Sadana operationer har endast registrerats fran de hogspecialiserade barnkirurgiska centra under
2019. Antalet motsvarar sannolikt inte behovet/sanna antalet som borde vara atminstone 3 ganger
sa hogt(e, 8).

Tabell 6. Antalet registrerade avancerade uretrarekonstruktioner.
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Enhet

Goteborg Barnkirurgen
Stockholm Barnkirurgen
Uppsala Barnkirurgen
Lund Barnkirurgen

Seans 2 2019 n=13

Figur 5. Tabell 6 askadliggjord som diagram.

Lund Barnkirurgen

Uppsala Barnkirurgen

Stockholm Barnkirurgen

Goteborg Barnkirurgen

o

Seans 2 2019 n=13

N
w
SN
(6]

Tabell 7. Férutsattningen for en lyckad rekonstruktion vid den andra operationen ar tillgang till vavnad
av god kvalitet. Det kan tyckas olyckligt att uppgifter om uretraplattans langd och bredd saknas i mer

an halften av fallen.

Variabel

Utskrivning
Antibiotika
Uretraplattans langd
Uretraplattans bredd
Meatus lage
Kurvering preop
Cystoskopi

SP

KAD

Dripping Stent

Missing data
Seans 2 n=13
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Reoperationer

Komplikationer efter hypospadikirurgi ar vanligt och sannolikt underrapporterade vilket ett nationellt
register som SWEAPS férhoppningsvis kommer att belysa. Komplikationerna skapar i forsta hand ett
lidande for patienterna och deras familjer, men i forlangningen ocksa 6kade kostnader for
sjukvarden. Allvarligare komplikationer kraver reoperationer som blir ett matt pa kvalitet for de
opererande enheterna. En longitudinell presentation av vilka primaroperationer som féljs av en
oonskad reoperation skulle belysa en sadan kvalitet. Under 2019 registrerades 40 reoperationer.
Vilket ar dessa ska belasta avseende komplikationer kraver dock en automatiserad algoritm som
sannolikt motsvaras av en kostnad fér SWEAPS.

Tabell 8
Enhet Reoperationer 2019
Goteborg Barnkirurgen 13
Stockholm Barnkirurgen 11
Uppsala Barnkirurgen 8
Lund Barnkirurgen 8

Figur 6: Reoperationer

Reoperationer 2019
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Tabell 9: Ar avsaknaden av meatus ldge liksom kurvering efter nedlésning i halften av
reoperationerna ett uttryck for variabelns irrelevans eller rent slarv?

Variabel Missing data reop n=40
Utskrivning 1
Penis langd 14
Penis bredd 14
Meatus lage preop 4
Kurvering 3
Cystoskopi 2
Meatus lage efter nedldsning 20
Kurvering efter nedl6sning 19
Kirurgisk behandling 2
Uretrasondering 9
Intern uretrotomi 10
Meatotomi 11
Uppresning 9
Graft 10

Forhudsrekonstruktion
Forhudsreparation
Circumcision
Fistelslutning

Resektion uretradivertikel
Skrotalplastik

Knivtid

SP

KAD

Dripping stent

U P, U1 d 00 00 O 60 O Ul

Uppfélining

Under ar 2019 har totalt data om 169 patienter registrerats vid en forsta postoperativ kontroll, 206
vid 5 arskontroll och 62 vid 15-arskontroll. Det ar bara forstabesoket som registrerats av samtliga
centra. Tva centra saknar registreringar vid 5 och 15 ar. Registreringarna for dessa aterbesok kan
dock betraktas som sjdlvpatagna, da de ar att betrakta som retrospektiva registreringar. For att
kunna registrera operationer och uppféljningskontroller maste patienten ha tilldelats en profil som
erhalles efter registrering vid det forsta besoket.



Tabell 10: NVK (nationella vardprogramskontroller) under 2019

Enhet

Goteborg Barnkirurgen
Stockholm Barnkirurgen
Uppsala Barnkirurgen
Lund Barnkirurgen
Linkdping Plastikkirurgen

Totalt n=334
110

111

Forsta postop 5ar 15 ar
72 23 15
38 31 42
24 2 0
33 47 5
2 0 0

Figur7: NVK illustrerat som diagram.
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Tabell 11: Missing data samtliga NVK

Missing data
Variabel NVK n=334
Forhudsrekonstruktion 31
Circumcision 22

Tabell 12: Missing data gemensamma for NVK 5 och 15 ar

Missing data
Variabel NVK 5 o 15 ar n=164

HOSE ofullstandig
Flode ofullstandig

35
26

120
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Tabell 13: Missing data specifikt for NVK 15 ar, den avslutande kontrollen dar beslut
om remiss till vuxensjukvarden tas.

Missing data
Variabel NVK 15 ar n=62
Vikt 18
Langd 19
Penislangd 16
Penisbredd 16
Testisvolym va 14
Testisvolym ho 14
Retentio ho op 45
Retentio va op 45
Erektion 4
Utlosning 7
Remiss 28

Representativitet i registrerade data

Ej analyserad.

Sammanfattning

| SWEAPS register for barn fédda med hypospadi dr anslutningsgrad full och de opererande centra
registrerar prospektivt data i realtid. Fler center behover dock registrera information vid operation
och uppfdljningar efter operation for att denna data ska fa full nationell tackning. Antalet
nyregistrerade patienter for 2018 och 2019 understiger det férvdantade antalet pojkar med
hypospadi. Registreringen startade i november 2018, men antalet pojkar for detta ar motsvarar
betydligt fler an tva manader, vilket forklaras av viss retrospektiv registrering. Fler besok har
registrerats 2019 vilket kan tolkas som en uppatgaende trend.

Majoriteten av den registrerade datan har god completeness, men information om framférallt
biometriska data saknas alltfor ofta for att datakvaliteten ska ses som god.

Férbdttringsomrdde

e Forbattrad registrering i uppfoljningar av barn fédda med hypospadi

e Fraga anvandarna i SWEAPS om alla patienter som genomgatt rekonstruktiv kirurgi ar
registrerade for ar 2019

e FoOrbattra registrerade data framforallt avseende uppgifter om gestationsvecka, fodelsevikt
och andra biometriska data inkluderande preoperativa forutsattningar
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e Skapa tvingande ja/nej for variabler for att minska missing data
e Variablers tydlighet far diskuteras i samrad med vardprogramsgruppen
e Diskussion med VGR registercentrum om fardiga dataanalyser infér arsrapporten
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Utveckling av nya delregister

Under aret fortsatte utvecklingen ett delregister for barn som fods med Hirschsprungs sjukdom.
Utvecklingen av delregistret sker i samverkan med bitrddande registerhallare, nationella foretradare
for vardprogrammet samt andra sakkunniga styrgruppsrepresentanter i SWEAPS. Malsattningen &r att
registret for Hirschsprungs sjukdom ska kunna foras i ordinarie drift under boérjan av 2021.

Hur kan SWEAPS anvandas for forbattring av varden?

SWEAPS har genom sin existens 6kat samarbetet mellan de fyra barnkirurgiska klinikerna i Sverige. Det
har okat medvetenheten om en standardiserad kvalitetsuppféljning av patienterna gallande
prioriterade uppféljningsomraden och diskussion kring matmetoderna i registret.

Den registrerade volymen i SWEAPS delregister ar annu sa lag att det ar svart att ligga som grund till
verksamhetsforbattring och det féreligger inte heller darfér nagra kliniska forbattringsarbeten. Dartill
behover den registrerade data valideras. Genom SWEAPS arbete har dock grunden lagts for att i
framtiden kunna o6ka evidens i vard och behandling samt minska komplikationer, risk for livslang
funktionsnedsattning och forebygga sankt livskvalitet hos dessa barnkirurgiska patientgrupper.

SWEAPS och forskning

Idag kan ej SWEAPS anvandas for forskningsandamal, men det utgor en av de viktiga langsiktiga
malsattningarna fér SWEAPS att beframja kunskap om barn och varden kring barn med
barnkirurgiska missbildningar i Sverige. Det finns manga fragor som annu inte besvarats i Sverige eller
internationellt, och som nationell ackumulerad data avsevart skulle bidra med. Detta ar sarskilt sett i
ljuset av att flera barnkirurgiska missbildningar utgor sallsynta diagnoser, dar sddan data optimerar
den statistiska volymen.

Planer for framtiden

Datakvalitet i befintliga delregister esofagusatresi, anorektala missbildningar och hypospadi:
Det primdra malet med arbetet under 2021 ar att Oka registreringsgraden, tackningsgraden och
datakvaliteten i registret. Detta ska uppnas genom till exempel:

e Styrgruppsdiskussion om variablers relevans och tydlighet dar registreringsgraden ar lag

e Direktkontakt och stod till de enheter som inte riktigt kommit igadng att registrera sina
patienter via SWEAPS

e Okad delaktighet hos styrgruppsmedlemmar och referenspersoner inom det nationella
vardprogrammet

e Anordnande av anvandarméten med SWEAPS kontaktpersoner vid varje enhet

Utveckling av nya delregister: Under ar 2021 ar malsattningen att registret for Hirschsprungs sjukdom
ska tas i ordinarie drift, och registerutveckling fér bukvaggsbrack paborjas sin utveckling.

Ekonomi: SWEAPS finansierades sina forsta etableringsar under VG-regionens finansiella stottning,
men idag understddjer Akademiska sjukhuset i Uppsala, Karolinska Universitetssjukhuset i Stockholm,
Skanes Universitetssjukhus och Sahlgrenska Universitetssjukhus tillsammans den basfinansiering som
kravs for att driva SWEAPS. De gemensamma medel atgar huvudsakligen for kostnader hos VGR
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Registercentrum, medan registerhallarinsatser genomférs utanfor denna finansiering. Styrgruppens
arbete gors saledes mestadels under fritid.

SWEAPS aktivitetsgrad ar avhangigt det finansiella understddet, och for att optimera registrets kvalitet
behovs finansiering i hogre grad dar forhoppningen &r att fa anslag via Sveriges Kommuner och
Landsting. SWEAPS arbetar darfor enligt de riktlinjer som finns avseende nationella kvalitetsregister
och som beskrivits av Sveriges Kommuner och Landsting.

Samverkan med patientforeningar: | takt med SWEAPS framvaxt ar malsittningen att
patientforeningarnas delaktighet ska vaxa. | de ndarmaste avses de formella representanterna for
patientforeningen fa aterkoppling pa SWEAPS arsrapport, med mojlighet att stalla fragor och diskutera
dess innehall.

Ett av de langsiktiga malsattningarna i SWEAPS &r att de medicinska utfallsmatten och ska kombineras
med uppfdljning av Patientrapporterade utfallsmatt (PROM) och patient-rapporterade erfarenheter
(PREM). | detta arbete ar avsikten att ocksd patientféreningarna kan involveras och vara med i
utveckling av registerdesign och aterkoppling av resultat, liksom forbattringsarbeten.

Vad vi kan forvanta oss av nasta arsrapport

Under 2021 kommer arbetsgrupper inom styrgruppen kring specifika diagnoser att arbeta med
forbattringsomradena inom sitt delregister. Darutéver kommer registret for Hirschsprungs sjukdom
att sjosattas och registret for bukvaggsbrack att utvecklas.
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