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Background: Survival of children with cerebral palsy (CP) is well studied and children with
CP survive well into adulthood but with higher mortality than the general population. The
aim for this study was to find predictors that are important in survival for persons with CP,
especially predictors that can be affected by different efforts.

Material and methods: The study population was all children with CP born between 1990
and 2005, living or at some time living in the area Skane/Blekinge up to the 31 January
2010. Information about these children was collected from databases from Cerebral Palsy
Follow Up Program (CPUP), a preventive program for children with CP in Skéne/Blekinge.
Results: 718 children were found, 10 were excluded. Of the 708 children who participated in
the study 673 (95,1 %) were alive, 30 (4,2 %) had died. No information was found in 5
(0,7%) children. As a single factor gender, country of birth and hydrocephalus did not play a
role for survival. When we compared some factors together we found that need for
gastrostomi feeding was associated with 7, 1 times higher mortality than for those who could
be fed orally. Children with GMFCS V had 6, 1 times higher mortality than all other
GMFCS-levels and those who were followed by child habilitation centers with a small
population had 3, 2 times higher mortality than those followed by centers with a big
population.

Conclusions: Survival in this study was high for children with CP, 95,1 %. As in other
studies this showed that mobility is a prognostic factor for survival. Children with
gastrostomi and children who were followed in smaller habilitation centers also had
significantly higher mortality rates. It raises the question if maybe children with severe CP
should be treated in centralized centers were it is possible to get experience and specific

competence around these patients.



Cerebral Pares (CP) dr den vanligaste orsaken till nedsatt rorelseférméga hos barn. Orsaken
till detta ar en skada i hjdrnan som skett innan 2 ars alder. Det &r inte ovanligt att personer
med CP samtidigt har andra funktionsnedséttningar sdsom epilepsi och minskad kognitiv
niva. Barn med CP lever ofta tills de 4r vuxna fast med en nigot hogre dodlighet 4n
befolkningen i 6vrigt. Syftet med denna studie var att forsdka finna faktorer av betydelse for
overlevnaden for personer med CP.

I Skane/Blekinge har det sedan 1994 funnits ett uppfoljningsprogram for barn och ungdomar
med CP, Cerebral Pares Uppfoljningsprogram (CPUP) dér barnen f6ljs regelbundet och
information kring dem samlas i olika databaser. Med hjélp av dessa databaser samlades
material till studien, som bestod av samtliga barn med CP fo6dda mellan 1990 och 2005,
boende eller nagon gang bosatt inom omradet Skane/Blekinge fram till den 31 januari 2010.
708 barn deltog i studien. Av dessa levde 673 barn den 31 januari 2010, 30 barn hade avlidit
och for fem barn saknades information. Man kunde se att barn med svarast rorelsehinder,
beskrivet som GMFCS 5, hade 6,1 ganger 6kad risk att do jimfort med barn med mindre
rorelsehinder. Likadant fanns det en skillnad hos barn som hade gastrostomi, dvs blev matade
via en knapp pa magen, dér risken var 7,1 génger 6kad for dod jamfort med de som kunde dta
sjdlva. Studien visade ocksé att risken for dod var 3,2 ganger hogre om barnen foljdes inom
mindre sjukvardsdistrikt med firre befolkningsunderlagt jamfort med storre.

Overlevnaden hos barnen i studien var siledes stor, 95,1 %. Som i tidigare studier visade sig
rorelseformigan vara en prognostisk faktor for 6verlevnad. Den 6kade dédligheten hos barn
med gastrostomi och hos dem som foljdes i mindre sjukvardsdistrikt gor att man funderar pé
om varden av multisjuka barn kanske skulle centraliseras sa att erfarenhet och kompetens kan

samlas pd ett fital platser.



Introduktion

Cerebral pares (CP) dr den vanligaste orsaken till nedsatt funktion i rorelseorganen hos barn.
(1-3) CP éar en beskrivande diagnos, som omfattar en grupp olika bestdende avvikelser i
rorlighet och kroppshallning, som ger begrénsningar i aktivitetsformigan, och som beror pa
icke fortskridande storning i hjarnans funktion under foster- eller spadbarns - perioden. De
motoriska funktionsnedsattningarna vid CP 4tfoljs ofta av storningar i sensorik, perception,
kognition, kommunikation och beteende, av epilepsi och av sekundira fordndringar i leder
och muskler. (4) Forenklat kan man sdga att CP ir ett bestdende motoriskt aktivitetshinder
pga en “engingsskada” i hjdrnan fore tva ars alder. Hjdrnskadan ar stationdr, men symtomen
dndras allteftersom man vixer, utvecklas och aldras. Gemensamt ar att det ska finnas ett
specifikt neurologiskt symtom (spasticitet, ataxi eller dyskinesi). (5)

I Skéne/Blekinge var prevalensen ar 2002 av barn med CP fodda i Sverige 2.4/1,000 (6) och

den stimmer ganska vil 6verens med prevalensen i Europa som &r 2.08/1,000. (7)

Vissa personer med CP har kort livslangd. Frdgan om 6verlevnad hos barn med CP och vilka
parametrar som kan forbattra 6verlevnaden ar viktig. Inte minst for barnen sjélva, men ocksé
for fordldrar och for planerandet av sociala insatser i form av skola, arbete, medicinska

insatser och andra behov. (1, 8, 9)

Det finns flera artiklar som beskriver mortaliteten och forvintad Gverlevnad hos individer
med CP under olika tidsperioder i andra lédnder. (1, 9-13) Barn med CP lever ofta tills de ar
vuxna men Overlevnaden dr minskad jamfort med 6vriga populationen. (1, 9, 10)

Evans et al visade att allvarliga funktionsnedsattningar, sdsom gravt nedsatt rorelseformaga,
samt gravt nedsatt kognitiv forméga starkt paverkade overlevnaden, badde var for sig men
dnnu starkare om bada faktorerna fanns samtidigt. (10) Blair et al kom fram till liknande
resultat med Okad mortalitet vid minskad kognitiv formaga eller gravt nedsatt
rorelseformaga. (9) Strauss et al utforde en studie som visade att de mest betydelsefulla
prognostiska faktorerna for dverlevnad var rorlighet och formigan att dta. (11) Alla studier
har kommit fram till ett gemensamt resultat, att rorlighet &r en stark prognostisk faktor vad
giller dverlevnaden hos barn med CP.

Det finns séledes flera artiklar som presenterat dverlevnad samt prognostiska faktorer for

barn med CP, men vi har inte funnit ndgon liknande studie frdn Sverige.



1994 skapades CPUP (Cerebral Pares Uppfoljningsprogram), for att kunna folja alla barn
med CP 1 Skdne och Blekinge pd ett strukturerat sidtt under hela uppvéxten.
Undersokningsdata samlas kontinuerligt och databaserna gor det mdjligt att i tid genomfora
och utvdrdera forebyggande insatser. Hoftluxationer och svdra kontrakturer forebyggs
effektivt genom CPUP. (14, 15) Sedan 2005 &r CPUP ett nationellt kvalitetsregister och fran
2007 &r hela Sverige anslutet.

Denna studie ingar som del i utvarderingen och utvecklingen av CPUP. Syftet var att forsoka
finna faktorer av betydelse for 6verlevnaden for personer med CP, sérskilt faktorer som kan

paverkas med olika insatser.

Fragestdllningar

- Hur stor andel av barn med CP fodda 1990-2005 och niagon gang bosatta i
Skéne/Blekinge har hittills, 31 januari 2010, dverlevt och hur gamla blev de barn som
avlidit?

- Hur ar  fordelningen av  demografiska  faktorer  (kon,  fodelseland,
bostadsort/habiliteringsdistrikt), sjukdomar (CP-subtyp, epilepsi, shuntbehandlad
hydrocephalus), funktionsniva (grovmotorisk funktionsniva, kognitiv nivd, svar dysfagi
vilket lett till gastrostomibehandling), samt komplikationer till CP (hoftluxation, scolios)
bland de barn som avlidit jimfort med dem som Overlevt?

- Finns ndgon eller nagra faktorer av ovan ndimnda som &r sérskilt viktiga for dverlevnad?

- Avde ovan namnda faktorerna finns det ndgon eller nagra faktorer som har betydelse for

overlevnad och som gér att paverka i form av behandlingsinsatser?



Material och metod

Population
I studien ingick samtliga barn med CP f6dda mellan den 1 januari 1990 och 31 december
2005, boende eller nagon gang bosatta inom omrédet Skane/Blekinge fram till den 31 januari

2010 eller vid sin dod.

CP definierades enligt Mutch et al ”an umbrella term covering a group of non-progressive,
but often changing, motor impairment syndromes secondary to lesions or anomalies of the
brain arising in the early stages of its development”. (16) Andra inklusions - och
exklusionskriterier dverensstimmer med Surveillance of Cerebral Palsy in Europe (SCPE)
definition av CP och gér att ldsa i deras inklusions/exklusionstrdd. (3) For CP-diagnos ska
skadan/avvikelsen i hjdrnan ha intriffat tidigt, i Sverige fore 2-arsdagen. Yngsta barn med
CP inkluderade i denna studie var 4 &r gamla, eftersom det &r forst vid denna alder man pa
oklara fall kan sitta diagnosen CP samt indela CP i olika subtyper. Barn mellan 2-4 ars dlder

med CP eller starkt misstankt CP och som avlidit, inkluderades dock i studien.

CPUP-programmet

CPUP (Cerebral Pares uppfoljningsprogram) har pagétt i Skine/Blekinge sedan 1994 och
alla barn med CP eller tecken pa CP i Skéne/Blekinge erbjuds uppfoljning inom
programmet. Barn som inte uppfyller kriterierna for CP efter 4 ars élder limnar programmet.
Syftet med CPUP ir att uppna bdsta mojliga funktion, hilsa och livskvalitet hos personer
med CP, genom att verka forebyggande med tidiga insatser. Personer med CP {0ljs
kontinuerligt inom CPUP enligt standardiserade rapportformulir frdn olika
personalkategorier, sdsom ldkare, sjukgymnaster och arbetsterapeuter. Behandlande personal
kan 1 realtid ta fram digitala sammanstillningar med Overskddlig information om det
enskilda barnets utveckling Over tiden och se varningar vid eventuellt begynnande
forsdmring. I rapporterna finns bland annat barnens CP-subtyp, motoriska funktioner,
rontgenresultat (hofter, rygg), operationer, samt om och nédr barnen flyttat eller avlidit.
Systematiska journalinventeringar har genomforts minst vart fjdrde &r sedan 1998 bland barn
boende i Skane/Blekinge for att finna samtliga barn med CP och erbjuda dem att delta i
CPUP-programmet. (5)



Metod

Uppgifter, som gillde senast kénda situationen fore 31 januari 2010, himtades fran CPUP -
rapporter inklusive inventering av journaler frdn barn och ungdomssjukhusen och
barnhabiliteringarna 1 Skéne/Blekinge. Journalernas adressfunktion kopplat till
folkbokforingsregistret anvdndes for information om barnens aktuella bostadsort och dér
framgar dven om man flyttat utomlands eller avlidit. Uppgifterna, som uppdaterades inom
ramen for inventeringen 2010, och anvidndes till denna studie var fodelse och eventuellt
dodsdatum, kon, fodelseland, bostadsort/uppfoljande habiliteringsdistrikt, CP-subtyp,
epilepsi, shuntbehandlad hydrocephalus, grovmotorisk funktionsnivd, kognitiv niva,
uppfodning med gastrostomi samt om barnen hade hoftluxation eller scolios.

De olika variablerna klassificerades enligt nedan.

- Fodelseland delades in i grupper om man var fodd i Sverige eller inte. Hos 13 barn
fanns ingen information kring fodelseland och darfor antogs de vara fodda i Sverige.

- Den habiliteringsenhet barnen foljdes av vid senaste inventeringen 2010 eller vid
senast information innan utflytt eller dod noterades, liksom bostadsort. I bara enstaka
fall hade barnen insatser fran ett annat habiliteringsdistrikt 4n dir de bodde. De olika
habiliteringsenheterna indelades i sma och stora baserat pa befolkningsunderlaget.
Enheterna i Malmo, Lund (inkl Staffanstorp, Kévlinge, Burlov och Lomma) och
Helsingborg (inkl Hoganids och Bjuv) lades ihop till gruppen stora distrikt. Befolkning
0-19 ar 2009 var i dessa enheters upptagningsomrdden 61620, 47112 respektive
38569. Ovriga nio enheter lades ihop till gruppen sméi distrikt. I var och en av dessa
distrikt bodde mellan 12869 och 24707 personer i dldrarna 0 -19 &r (median 16388
barn/unga per distrikt).

- CP-subtyperna klassificerades enligt den Europeiska klassifikationen efter
Surveillance of Cerebral Palsy in Europe (SCPE). Subtyperna baseras pa
dominerande neurologiskt symptom och vilka delar av kroppen som é&r mest
paverkade. Indelningen enligt SCPE, som gér att ldsa 1 deras klassifikationstriad, har
tre huvudgrupper med undergrupper. Den spastiska formen kan vara unilateral eller
bilateral. Dyskinetisk CP delas in i koreo-atetos och dystoni och den ataktiska formen
har inga undergrupper. Det finns dven en icke-klassificerbar form. (3) I studien
anvindes samtliga spastiska undergrupper men inga undergrupper till dyskinesi och
ataxi. Tabell 1 jaimfor den Europeiska indelningen och den svenska indelningen av

CP-subtyper.



Tabell 1: Olika indelningar av CP-subtyper

Huvudgrupper Europeisk indelning Svensk indelning
enligt SCPE
Spasticitet Unilateral spastisk Spastisk hemiplegi
Bilateral spastisk Spastisk diplegi
Spastisk tetraplegi
Dyskinetisk Koreoatetos Koreoatetos
Dystoni Dystoni
Koreoatetos + dystoni
Ataktisk Ataxi Ren ataxi
Ataktisk diplegi
Ovrigt Icke-klassificerbar Blandform

Vad giller epilepsi lades ingen vikt pd hur grav epilepsi barnen hade utan delades in 1
har/har haft eller har aldrig haft epilepsi. Dér ingen uppgift om epilepsi eller
medicinering kunde &terfinnas i journalerna antogs barnet inte ha epilepsi. For ett
avlidet barn saknades information om epilepsi.

Shuntopererad hydrocephalus delades in i grupperna har eller har inte. De barn ddr det
inte fanns ndgon information om shunt antogs ej heller ha ndgon shunt.

Grovmotorisk funktion bestimdes enligt Gross Motor Function Classification System
(GMFCS) som fokuserar pa barnets sjilvinitierade rorelser, framfor allt i sittande och
géende. GMFCS omfattar fem olika nivaer dir det for varje niva finns en beskrivning
av karakteristiska for just den nivan. Niva I innebdr minst och nivd V mest nedsatt
funktion. Varje niva har sérskilda beskrivningar for olika aldersintervaller, <2, 2-4, 4-
6, 6-12 ar. Vid GMFCS I kan barnen utfora alla grovmotoriska utféoranden som ar
normalt 1 respektive dlder, men har inskridnkningar i mer avancerade grovmotoriska
fardigheter, sdsom hastighet, balans och koordination. Barn med GMFCS V har
mycket begrinsad formadga till sjdlvstindig forflyttning, dven vid anvdndning av
tekniska hjdlpmedel. De har svarigheter att kontrollera huvudet samt behalla hillning
i de flesta positioner. (17) I studien anvdndes barnens GMFCS-niva fran
beddmningen ndrmast fyra ars alder. Alla barn med GMFCS I-IV lades ihop till en
gemensam grupp och barnen med GMFCS V blev en egen grupp. Hos ett barn
saknades information.

Kognitiv nivd indelades 1 tvd grupper, medelsvir-svar utvecklingsstorning
(motsvarande intelligenskvot under 1Q 50) och 6vriga (IQ > 50). . Det saknades
information hos 36 barn.

Uppfodning med gastrostomi delades in 1 har/har inte.



- Hoftluxation delades in i tvd grupper, antingen hade barnen héftluxation eller inte.
Definition av hoftluxation &r Reimers index 100%, dvs hoftledskulan ligger utanfor
ledskalen.

- Om barnen hade scolios eller inte delades in i tva grupper. Kravet for gruppen med
scolios var att Cobbvinkeln nigon gang varit >40 grader eller att barnet blivit

opererad for scolios.

Statistik

Studien &r deskriptiv och hypotesgenererande. Berdkning av statistisk signifikans for
enskilda faktorer gjordes med Chisquare - analyser med hjélp av det statistiska programmet
SPSS version 15.0. Multipel logistisk regressionsanalys, med resultat presenterade som
oddskvot (OR) med 95 % konfidensintervall samt p-vérde, och Kaplan-Meier
overlevnadskurva utfordes med hjélp av CPUPs statistiker Philippe Wagner pd NKO

(Nationellt kompetenscentrum for rorelseorganens sjukdomar).
Etisk provning

Studien ér en del av CPUP, godkénd av Forskningsetikkommittén, Medicinska fakulteten,
Lunds universitet och Regionala etikprovningsndmnden i Lund (LU 443-99).

10



Resultat

Overlevnad

718 barn och ungdomar uppfyllde inklusionskriterierna, dvs de hade CP och var fodda 1990-
2005 och var eller hade varit bosatta i Skdne/Blekinge ndgon géng fram till januari 2010. 19
barn hade flyttat ifrdn omradet. Av dessa bodde 14 fortfarande i Sverige och samtliga var i
livet den 31 januari 2010. Fem hade flyttat utomlands och for dessa fanns ingen uppgift om
overlevnad. De tio barn som avbojt deltagande i CPUP exkluderades (Figur 1). Dessa barn
var kinda genom inventeringarna, alla levde januari 2010 och gruppen skilde sig inte frin de
708 som deltog betrdffande fordelning av kon, CP-subtyp, GMFCS-nivd eller typ av
habiliteringsdistrikt.

Av de 708 barnen levde fortfarande 673 (95,1 %) barn och 30 (4,2 %) barn hade avlidit den
31 januari 2010.

Inflyttade Barn boende Utflyttade
barn inom arean hela barn
n=>59 studietiden n=19

n =640

4
718 barn

Avbojt CPUP |
n=10 N
Overlevande fram | ¢ | Avlidna fram till 31
till 31 januari 2010 [~ "1 januari 2010
n=673 n=30

Figur 1: Studiematerialets framtagande

Férdelningen av faktorer bland studiepopulationen

Sammanstillning av studiepopulationen finns i Tabell 2.

297 flickor och 411 pojkar deltog i CPUP. Drygt 10 % (n=102) var fodda utomlands.
Uppf6ljning av barnen i smé eller stora habiliteringsdistrikt fordelades néstan jamt med 382

som foljdes i sma distrikt och 326 i stora distrikt. Néstan 30 % (n=211) hade spastisk
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unilateral CP-subtyp och mer @n 30 % hade spastisk bilateral (n=284). Resterande 30 % hade
ndgot av de andra formerna. Lite mer dr 30 % (n=256) har eller har nagon gang haft epilepsi.
Knappt 10 % (n=63) hade shuntbehandlad hydrocephalus. Vad géller GMFCS-niva hamnade
storre delen av barnen, 85 % (n=605) i gruppen GMFCS I-IV; 25 % (n=179) av barnen hade
mattlig-svar utvecklingsstorning. Drygt 10 % (n=90) hade uppfodning helt eller delvis via
gastrostomi. Scolios och hoftluxation var dnnu mer ovanligt med mindre dn 10 % (n=31)

barn med scolios och ca 2 % (n=12) med héftluxation.

Detaljerad information kring de avlidna finns ocksa i Tabell 2. De avlidnas grovmotoriska
funktionsniva var for tvd barn GMFCS 111, tre barn GMFCS IV och for 6vriga 25 barn som
avled GMFCS V. Alla barn med forhallandevis lindriga funktionsnedsdttningar motsvarande
GMFCS nivéerna I-II var vid liv januari 2010. Dodsorsakerna ér inte systematiskt kartlagda i
denna studie. Overlevnadskurva enligt Kaplan-Meier beskriver forvintad éverlevnad vid
respektive alder baserat pa populationen i denna studie indelat efter GMFCS-niva (Figur 2).
Denna visar att dverlevnaden till 19 ars alder hos barnen med GMFCS V var 60 %, jaimfort

med nést intill 100 % hos samtliga 6vriga GMFCS-nivaer.

Kaplan-Meier survival estimates

T
0 5 10 15 20
analysis time

95% ClI 95% ClI
GMEFCS 1-4 GMFCS 5

Figur 2: Kaplan-Meier med forvéantad overlevnad vid respektive alder avseende GMFCS-nivd. Kurvan startar

vid tva &rs alder enligt definitionen av CP.
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Tabell 2: Karakteristiska av studiepopulationen, 708 barn

Karakteristiska Antal (%) Antal (%) Antal Antal Statistisk
av barnen som saknar (%) avlidna (%) signifikans
information avlidna  som saknar faktorns

information betydelse

for
overlevnad
* = p<0,05
Kon -
Flickor 297 (41,9) 13 (43,3)
Pojkar 411 (58,1) 17 (56,7)
Fodd utrikes -
Ja 102 (14,4) 1(3,3)
Nej 606 (85,6) 29 (96,7)
Habiliteringsdistrikt *
Sma 382 (54,0) 23 (76,7)
Stora 326 (46,0) 7 (23,3)
CP-subtyp *
Spastisk unilateral 211 (29,8) 0 (0)
Spastisk bilateral 284 (40,1) 16 (53,3)
Dyskinetisk 120 (16,9) 13 (43,3)
Ataktisk 81 (11,4) 0 (0)
Icke-klassificerbar 12 (1,7) 1(3,3)
Epilepsi 1(0,1) 1(3,3) 1 *
Ja 256 (36,2) 24 (80,0)
Nej 451 (63,7) 5(16,7)
Hydrocephalus -
Ja 63 (8,9) 4 (13,3)
Nej 645 (91,1) 26 (86,7)
GMFCS-nivd 1(0,1) *
1-4 605 (85,5) 5(16,7)
5 102 (14,4) 25 (83,3)
Kognition 36 (5,1) 1(3,3) | *
>501Q 493 (69,6) 4 (13,3)
<501Q 179 (25.3) 25 (83,3)
Gastrostomi *
Ja 90 (12,7) 22 (73.3)
Nej 618 (87,3) 8 (26,7)
Hoftluxation *
Ja 12 (1,7) 5(16,7)
Nej 696 (98,3) 25 (83,3)
Scolios *
Ja 31 (4,4) 12 (40,0)
Nej 677 (95,6) 18 (60,0)

Faktorer av betydelse for 6verlevnaden
Statistiskt samband mellan varje enskild faktor och 6verlevnad undersoktes och gav foljande
resultat:
- Kon: Ingen skillnad sags i andelen avlidna flickor och pojkar (p=0,875).
- Fodelseland: Av de avlidna var alla utom ett barn fodda i1 Sverige. Det fanns dock
ingen signifikant skillnad (p = 0,078).
- Distrikt: Knappt 80 % av de avlidna hade f0ljts av sm4 habiliteringsenheter (p< 0,05).
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- CP-subtyp: Nast intill alla avlidna hade spastisk bilateral eller dyskinetisk CP-subtyp.
Det fanns en signifikant skillnad vad géller dverlevnad och CP-subtyp (p< 0,05)

- Epilepsi: Av hela studiepopulationen hade drygt 35 % epilepsi och av de avlidna hade
80 % epilepsi. Skillnaden i1 6verlevnad var statistisk signifikant (p < 0,05)

- Shuntbehandlad hydrocephalus: Fyra avlidna hade shuntbehandlad hydrocephalus.
Skillnaden i andel shuntbehandlade hydrocephalus jamfort med Overlevande
uppnadde inte statistisk signifikans for 6verlevnad (p = 0,383).

- Grovmotorisk funktion: Det var en klart 6kad risk att d6 vid GMFCS V jamfort med
alla andra GMFCS-nivder. Drygt 80 % av de avlidna hade GMFCS V, att jaimfora
med det totala studiematerialet dir endast drygt 10 % hade GMFCS-nivd V. Aven
denna skillnad var statistiskt signifikant (p < 0,05).

- Kognition: Det fanns en klar skillnad i kognitionsniva. Endast fyra barn av de avlidna
hade ingen eller lindrig utvecklingsstorning; 80 % hade mattlig/svar
utvecklingsstorning Ett avlidet barns kognitiva niva var okénd. (p<0,05).

- Gastrostomi: Det var tydligt att de med gastrostomi dog 1 hogre utstrackning &n de
utan. 70 % av de avlidna hade gastrostomi, men i hela studiematerialet var det endast
10 % som hade gastrostomi, signifikant skillnad (p < 0,05).

- Hoftluxation: Endast knappt 20 % av de avlidna hade hoftluxation, men av hela
studiematerialet hade &nnu mindre andel hoftluxation, endast knappt 2 %.
Hoéftluxation forefaller ha samband med 6verlevnaden (p<0,05).

- Scolios: 40 % av de avlidna hade scolios. Scolios forefaller ha samband med

overlevnaden (p < 0,05).

Sammanfattningsvis fanns det ingen statistisk signifikans for samband med 6verlevnad eller
ej vid CP for faktorerna kon, fodelseland och shuntbehandlad hydrocephalus. Faktorer som 1
denna analys visade samband med 6kad mortalitet bland barn med CP &r uppfoljning i sma
habiliteringsenheter, om man har en spastisk bilateral eller dyskinetisk CP-subtyp, forekomst
av epilepsi, utvecklingsstorning, GMFCS V, forekomst av hoftluxation eller scolios. Dessa
analyser giller endast for den enskilda faktorn i sig och séger inte ifall det finns nigon

samverkan med andra faktorer.

For att kartligga detta utfordes multipel logistisk regressionsanalys. Vissa av faktorerna som
beskrivits dr péverkbara, sdsom uppfoljningsdistrikt, behandling av epilepsi, gastrostomi,

hydrocephalus, hoftluxationer och scolios. P4 dessa faktorer utfordes en analys i form av
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multipel logistisk regressionsanalys for att se om ndgon av faktorerna hade sérskild betydelse
for overlevnad hos barnen. Hos ett barn saknades information om epilepsi och hos ett barn
saknades information om GMFCS-niva. Dessa barn, samt dven alla utflyttade barn, uteslots
ur analysen och baserat pd detta omfattades 687 barn i1 den multipla logistiska
regressionsanalysen. Analysen tog inte hénsyn till ndr gastrostomi, hoftluxation eller scolios
intrdffat utan analysen gjordes vid en given tid, i slutet av studietiden. Resultatet visas i
Tabell 3. Man kan utldsa att barnen med CP och gastrostomi hade 7,1 okad risk att do
jamfort med de utan gastrostomi. Skillnaden var signifikant och resultatet ar relativt de andra
faktorerna i den multipla logistiska regressionsanalysen. De med GMFCS V hade 6,1 ginger
okad risk att do jaimfort med de med GMFCS I-1V, statistiskt signifikant. For de som féljdes
av sma habiliteringsdistrikt jimfort med stora distrikt var risken 3,2 gianger hogre att do,
dven detta var statistiskt signifikant. De 0&vriga faktorerna 1 analysen: epilepsi,
hydrocephalus, hoftluxation och scolios, hade inte i denna studie ndgon statistisk signifikans

i 6kad mortalitetsrisk relativt de andra faktorerna i analysen.

Tabell 3: Multipel logistisk regression, berdknar mortalitetsrisken hos barn med CP och faktorn, i relation till
Ovriga faktorer i tabellen

Faktor Odds Ratio P-vérde 95% Konfidensintervall
1. Har gastrostomi * 7.14 0.001 222 2292
2. GMFCS V° 6.09 0.007 1.65 2245
3. Sma distrikt 3.24 0.026 1.15 9.14
4. Har scolios ¢ 2.74 0.085 0.87 8.62
5. Har hoftluxation © 3.60 0.106 0.76 17.08
6. Har/har haft epilepsi ' 1.90 0.286 0.58 6.15
7. Har hydrocephalus ¢ 1.20 0.787 0.31 4.63

*referensgrupp &r de som inte har gastrostomi

® referensgrupp ir GMFCS I-IV

“referensgrupp &r stora distrikt

4 referensgrupp ar de som inte har scolios

¢ referensgrupp dr de som inte har hoftluxation

f referensgrupp ér de utan epilepsi
€referensgrupp ér de som inte har hydrocephalus
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Diskussion

95,1 % av barnen 1 studien levde fortfarande januari 2010 och 4,2 % hade avlidit ndgon gang
mellan 1992 och 31 januari 2010. Hos 0,7 % av barnen fanns ingen uppgift om 6verlevnad
eller ej. Detta resultat stimmer vl 6verens med resultat i andra artiklar.

Nér analyser gjordes for varje enskild faktor, utan att ta hdnsyn till eventuella samspel sag
man att mortaliteten &r 6kad hos de barn med spastisk bilateral eller dyskinetisk CP-subtyp,
GMFCS-niva V, utvecklingsstorning, forekomst av epilepsi, hoftluxation eller scolios samt
om barnen f6ljts av smd habiliteringsdistrikt. Daremot visade denna studie ingen Okad
mortalitetsrisk beroende pé vilket kon barnen hade, om de var fodda i Sverige eller inte eller
om de hade shuntbehandlad hydrocephalus eller inte. Som védntat ser man att de barn med
svérast funktionsnedséttning har sémst overlevnad.

Man vet att barn med CP och svér funktionsnedséttning ofta har flerfunktionsnedsittningar.
(18) Darfor dr den statistiska signifikansen vad géller en enskild faktor i denna studie kanske
inte helt sann, utan att den i sin tur beror pd flera olika funktionsnedsdttningar i samverkan.
Det hade varit intressant att géra en multipel analys pd hela materialet, men med tanke pa det
laga antalet avlidna hade detta knappast gett ndgot resultat. Darfor fick den multipla analysen
begrénsas till enstaka faktorer. D& det sedan tidigare dr ként att rorelseformaga och kognition
ar prognostiska faktorer for dverlevnad utfordes i denna studie istdllet multipel logistisk
regressionsanalys pa de paverkbara faktorerna, i jimforelse med GMFCS-niva. Aven denna
analys visade att rorelseformaga i form av GMFCS-niva &r en stark prognostisk faktor for
overlevnaden av barn med CP. Man ség ocksa att bade barn med gastrostomi och barn som
foljdes av smi habiliteringsdistrikt hade 6kad mortalitet. Storst mortalitetsrisk hade de barn
med gastrostomi. Epilepsi, hoftluxation, scolios och hydrocephalus visade sig inte ha ndgon
betydelse for dverlevnaden i den multipla analysen.

Hydrocephalus visade sig alltsa varken som enskild faktor eller i samverkan med andra
faktorer ha betydelse for 6verlevnaden. Tvirtom visade sig GMFCS-niva, behandling med
gastrostomi och uppfoljning inom sma distrikt vara av betydelse for dverlevnaden bade som
enskild faktor och i samverkan med andra faktorer. Epilepsi, hoftluxation och scolios visade
sig vara betydelsefulla for mortaliteten som enskilda faktorer, men inte i samverkan med
faktorerna i den multipla logistiska regressionsanalysen. Det kan alltsd vara sa att, som
beskrivits ovan, vissa faktorer inte dr betydelsefulla for 6verlevnad i sig sjdlvt, utan endast

for att de samverkar med andra funktionsnedséttningar.
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Studien omfattar en total population barn/unga med CP. Bortfallsanalysen visade inga
systematiska skillnader mellan de tio som avbdjt deltagande och de 708 i studiepopulationen

och dirfor borde bortfallet inte ha paverkat resultatet i nagon riktning.

Jamforelse med andra studier

Vad giller 6verlevnaden for barn med CP ir resultaten 1 denna studie liknande tidigare
studier. Hutton et al studie med 1251 barn fodda 1966-84 i Mersey regionen i England,
presenterade en 20-arig Overlevnad pa 89,3 % for kvinnor och 86,9 % for mian med CP.
Detta var, liksom i1 denna studie, ett genomsnitt for alla olika former och svarighetsgrader av
CP. De delade ocksa in grupperna och ség da att barn utan svara funktionsnedsittningar hade
en 20-arig 6verlevnad pa 99 % medan de med svéra funktionsnedséttningar endast hade en
20-4rig 6verlevnad pa 50 %. (1) Annu mer optimistiska dverlevnadssiffror fick Evans et al
fram 1 sin studie som omfattade 732 barn fodda mellan 1970-79 i South East Thames
regionen i England. De visade att barn med CP har en total 6verlevnad pa 90 % upp till 10
ars alder. (10) Denna studie har dnnu battre siffror &n Hutton och Evans med en total
overlevnad pa 95,1 % av barn med CP mellan 4-19 ars alder. Dessutom dr dverlevnaden hos
barn med svar rorelseinskrankning, GMFCS V upp till 19 ars dlder 60 %. Man kan tdnka sig
att de forbdttrade siffrorna jimfort studierna ovan beror pa en forbdttrad vard under de
senaste decennierna. Det kan ocksa vara sa att vi hittar fler barn med lindrig CP idag 1 var

sjukvérdsorganisation.

Flera studier har visat att graden av rorelseformdga pédverkar Overlevnaden. Sidmre
rorelseforméga okar risken for mortalitet. (9-13, 19) Aven kognition har i flera studier visat
sig vara en prognostisk faktor for 6verlevnad. (8-10, 12) Strauss studie frdn 1998 visade att
nédr man vil visste rorlighet och dtformaga spelade inte kognition eller CP-subtyp sé stor roll
for overlevnaden. (11) Resultaten som kommit fram i tidigare artiklar stimmer vil Gverens
med resultaten i denna studie ddr man ser att bade rorelse i form av GMFCS-nivd och
kognition som enskild faktor har betydelse for dverlevnaden. Pga av det 14ga antalet avlidna
i denna studie har man inte kunnat jimfora samtliga enskilda faktorer for att rdkna ut vilken
av faktorerna som var mest betydelsefull for dverlevnaden. Vid jamforelse mellan vissa
faktorer visade sig dock GMFCS-niva dven i denna studie vara av stor betydelse for
overlevnaden.

En nyare studie av Strauss utfordes 2007 och dven dir visade man, som tidigare, att

overlevnaden var starkt korrelerad med graden av rorlighet. Man kunde ocksd se att
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anvindningen av gastrostomi mellan 1983-2002 6kat. Mortaliteten hos personer med svéra
rorelsehinder och samtidig gastrostomi var 2,3 génger hogre jimfort med dem som kunde dta
sjdlva.(19) I denna studie var mortalitetsrisken 7,1 ganger sd stor hos de med gastrostomi
jamfort med dem som kunde dta sjalv. Man kan fraga sig om det ar farligt med sjilva
gastrostomin 1 sig eller dr det sd att barnen som fir gastrostomi redan har flera riskfaktorer
som bidrar till den 6kade mortaliteten?

Vad giller 6verlevnaden beroende pa kon har tidigare studier inte visat ndgot statistiskt

samband (8, 10) och det visar inte heller denna studie hos barn/unga med CP.

Virdering av material och metod

Eftersom studien gjordes pé den totala populationen i studiearean har den ett starkt virde. De
noggranna inventeringar som gjorts har medfort att CP prevalensen i omradet &r relativt hog
jamfort med liknande omraden (6). Enstaka barn med CP boende i arean kan dnda ha
missats, sdrskilt med lindrig funktionsnedséttning.

Undersokningspopulationen var forhallandevis stor, men mortaliteten var 14g, endast 30 barn
hade avlidit. Andelen med hoftluxation respektive scolios var ocksd 14g pga
preventionsprogrammet. Med undantag av ett yngre barn dir man avbdjde operation pga
déligt allméntillstind, fanns hoftluxation bara hos de forsta drskullarna fodda 1990-1991,
som ej omfattats av hoft-screeningen. Ocksd andelen barn med hydrocephalus var 14g. Pga
av for liten unders6kningsgrupp kan vissa resultat bli missvisande och skillnader som finns i
verkligheten kan missas 1 analysen. Bla péd grund av det begrdnsade antalet utfall (avlidna)
kunde inte alla faktorer anvdndas i den multipla regressionsanalysen och dérfor finns inga
statistiska berikningar pa samtliga faktorer tillsammans, vilket #r en stor begrinsning. Aven
vissa klassificeringar som gjordes kunde ha gjorts annorlunda om materialet varit storre. Det
hade varit intressant att dela in kognitionsnivéerna i mindre grupper, sdsom svar, mattlig,
lindrig utvecklingsstorning, granszon och uppét. Det hade kanske gett tydligare skillnader i
mortalitetsrisk beroende pa kognitionsniva.

Samtliga faktorers betydelse undersoktes for dverlevnad och da analyser gjordes pa varje
enskild faktor finns risken att slumpen ibland gav signifikanta resultat (mass - signifikans).
Att fundera Over dr att det trots allt finns fler barn som skulle ha uppfyllt kriterierna for CP
om de dverlevt 2-arsdagen, men som avlider under 2 ars &lder och dirfor ej rdknas med i CP-

epidemiologiska analyser.
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Tankar kring studien

Fragan om 0kad dodlighet och samtidig behandling med gastrostomi &r intressant. Strauss et
al visade att anvindningen av gastrostomi har okat de senaste 20 dren. (19) Bade Strauss
studie och denna studie visar att mortaliteten hos barn med CP och gastrostomi &r signifikant
okad. Att gastrostomi paverkar mortaliteten dr dock inte ovintat med tanke pa att de som fér
gastrostomi 1 regel har svar dysfagi och andra allvarliga funktionsnedsittningar. Den dkade
mortalitetsrisken som man nu ser kanske helt enkelt beror pd den 6kade anvdndningen av
gastrostomi hos svart sjuka barn som tidigare dog dven utan gastrostomi. Gastrostomi
forbattrar tydligen inte dverlevnaden men forhoppningsvis livskvaliteten.

Respiratoriska sjukdomar ar ként som en vanlig orsak till dod hos personer med CP. (20)
Detta beror antagligen ofta pd aspiration och det hade varit intressant att gora en systematisk
genomgédng av dodsorsakerna hos avlidna barn med CP for att se om respiratoriska orsaker

har minskat sedan gastrostomi borjade anvéndas i storre utstrdckning.

Ytterligare en faktor som i denna studie &r intressant dr den statistiskt signifikanta skillnaden
i Overlevnad for de barn som foljdes av stora habiliteringsdistrikt jamfort med dem som
foljts av sma distrikt. Den andel boende i sma distrikt som via fritt vardsokande valt att 14ta
sitt barn foljas pa en enhet inom ett annat sjukvardsdistrikt pdverkar troligen inte resultaten.
Déarfor ridknas “foljda av en habiliteringsenhet” som boende i upptagningsomrédet.
Socioekonomiska faktorer har visats ha stor betydelse for dverlevnaden hos barn. Vi vet
ocksa att utbildningsnivén i populationen &r ndgot hogre 1 stora stdder &n pa mindre orter.
(21) Fragan dr om det finns sa stora socioekonomiska skillnader mellan boende i stora och
smé distrikt att det kan forklara en drygt 3 génger hogre risk for barn med CP att avlida om
de inte bor ¥/intill en storre stad. En annan forklaring kan sokas 1 skillnader i vrden. Studien
talar for att barn med CP har bittre dverlevnadschanser om de f6ljs av hélso- och sjukvarden
respektive habilitering inom distrikt med sa stort befolkningsunderlag att det finns mdjlighet
att skaffa erfarenhet och specifik kompetens kring “svara habiliteringssituationer” och
sjukvidrdande behandling for de fatal barn och unga som har svdra, multipla

funktionsnedsaittningar.

Konklusion
Overlevnaden hos barn med CP ir stor, hos samtliga barn med CP i denna studie var
overlevnaden 95,1 %. Det innebér att man maste planera for sociala insatser for alla barn

med CP. Studien visar att barn med svara funktionsnedséttningar har simre dverlevnad. Av
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barn med CP och GMFCS V overlever 60 % till och med 19 arsdagen. I relation till andra
faktorer visar studien att barn med GMFCS-niva V, gastrostomi och uppfoljning inom
mindre distrikt har simre Overlevnad. Detta innebdr att man kanske skulle centralisera
virden av barn med svar CP (GMFCS 1V-V) till de storre sjukhusen och
habiliteringsenheterna for att kunna koncentrera varden och kunskaperna och péd si sitt
minska mortaliteten for denna grupp barn. Fortsatta analyser med storre patientunderlag
kommer inom kort att bli mdjliga att genomfora, dd CPUP inkluderar personer fran hela

landet.
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