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Dyskinetisk cerebral pares
Definition och klassifikation

CEREBRAL PALSY \
Spasticityﬁ L Dyskinesia D Ataxia 1
Choreo-athetosis \ Dystonia \
Dyskinetic CP (SCPE 2000, 2007)
Chorea \ Involuntary, uncontrolled, recurring, occasionally
stereotyped movements

Primitive reflex patterns predominate
Athetosis : :
Muscle tone is varying




 Ofrivilliga, okontrollerade, aterkommande rorelser,
primitiva reflexer dominerar, muskelspanningen vaxlar
(mycket lag grundspanning — mycket kraftig spanning)

* Tva undergrupper

« Overvagande dyston typ (viaxlande, ihallande spanningar och
stallningar)

« Overvagande hyperkinetisk typ (ofrivilliga rorelser)

* De flesta ar fullgangna



Populationsbaserad fall-kontroll oy

studie av fullgangna barn | vastsvenska

) CP-registret
All children with CP born at term 1983 -1994 ! o

- Kontroller matchade for gestationsalder, kon,
flerbdrd och forlossningsklinik
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avhandling
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Slutsats

Riskfaktormonstret varierade mellan CP-typer och var

ofta kombinerade
utom for dyskinetisk CP, dar intra- och postpartala

events hade en stor roll

Ahlin et al.

UNIVERSITY OF GOTHENBURG



Perinatala faktorer vid CP

| Vastsverige
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Population

Perinatal event in | Bilateral spastic CP | Dyskinetic CP All live born
children =234 w n=76 (%) n=42 (%) n=199,051 (%)
Apgar 5 min <5 12 (16) 28 (67) 591 (0.3)
pH <7 2 (3) 17 (40)

Abruptio 1(1) 8 (19)

placentae

Neonatal 24 (32) 35 (83) 308 (0.2)
seizures

Emergency 19 (25) 19 (45) 10549 (5)
caesarean

section

OApgar 5 min<5

O Neonatal seizures

B Emergency cesaerean
section

B Placenta
abruption/uterine
rupture



Kylbehandling efter forlossnings- estbomatsaiond
asfyxi minskar skadeutveckling Lakartidningen 2018

Barn med cerebral pares far battre tfunktion, visar retrospektiv
genomgang 1 kvalitetsregistret CPUP
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Basala ganglier, talamus MRI

==
Basala ganglier, talamus och cortex

Ej kyl (58) Kyl (22)

Basala ganglier, talamus, cortex,
hippocampus



De basala ganglierna

Skada efter asfyxi
Talamus och putamen,
cortex och viss paverkan
pa hippocampus

ornix

Marnmillary body

Gulsotsskador (kernikterus) Inlagring av bilirubin i globus pallidus
Hander fortfarande i Sverige



Hjarnans utveckling
patogena monster och tidpunkter

A

Befruktning 6 veckor 20 veckor 30 veckor 40 veckor
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proliferation, migration, synapsbildning, dendrittillvaxt,
organisation av neuronala myelinisering borjar
celler

l Orsaker till patogena handelser l

A. felutveckling B-periventrikulara C. kortikqla + djupa
lesioner i vit lesioner i gra
substans substans



Fordelning av MR-mdénster vid olika CP-typer
3818 barn fodda 1999-2009 fran 20 register i Europa (SCPE)

100%

S0% B A. Maldevelopment
60% ] B. White matter injury
40% @ C. Grey matter injury
20% = D. Miscellaneous
0% O E.Normal

USCP BSCP Dyskinetic | Ataxic CP

CP




Dyskinetic cerebral palsy in Europe

Himmelmann K, McManus V, Hagberg G,
Uvebrant P, Krageloh-Mann I, Cans C.

4,336,716 births 1976-1996
from 15 centra | Europa

343 (59%) pojkar
380 (70%) fullgangna

386 (70%) hade fodelsevikt
>2500g

94% enkelbord

10 282 cases in the
database

653 dyskinetic cases

5| Postneonatal cases excluded

626

l—’ Cases born outside the area excluded*

578

_b’ Six cases born in birth years with no

572 information of live birth number in the

particular centre were excluded in the
prevalence calculations

UNIVERSITY OF GOTHENBURG



Prevalens av dyskinetisk CP
1976-1996 | Europa

Prevalence of dyskinetic CP
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Nya data fran Vastsvenska CP-panoramastudien
fodelsearen 2011-2014

Prevalens per CP-typ
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0,2
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Children with dyskinetic cerebral palsy are severely affected as \9’\ '\f’/’\ '\9% '\5”% ) 9 ) ,»0 ’1,00 %Q'\,

compared to bilateral spastic cerebral palsy

Marie Préel, Gija Rackauskaite, Mads L. Larsen, Bjarne Laursen, Jakob Lorentzen, Alfred Peter Born, Jens
Langhoff-Roos, Peter Uldall, Christina E. Hoei-Hansen &,



Prevalence per 1000 live births

Motorisk svarighetsgrad och prevalens

Prevalence of motor severity
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Grovmotorisk funktion (GMFCS) vid dyskinetisk CP i
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Grovmotorisk funktion och dystoni
hos 48 barn med dyskinetisk CP

No. of children

80% hade Overvagande
dystoni

20% hade O6vervagande
choreoatetos

Spasticitet hos 70%

80% hade ej gangformaga

30

25

20

15 -

10 -

.

Total dystonia score

m 20-24
m 15-19
m 10-14
@ 59
104

Gross Motor Function Classification System

Barry-Albright Dystonia Scale

v

V
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Barry-Albright Dystonia Scale

for secondary dystonia

* Dystonia was evaluated 0-4, from video

recording _
O0=no dystonia
* Eyes _ . .
1=<10% of the time and not affecting
e Mouth activity
* Neck 2= <50% of the time and not affecting
e Trunk activity
3= >50% of the time and/or affecting
* Arms

activity

* Legs 4= >50% of the time and/or preventing
activity D MelopNal Medicine &Child Neurology

Original Article (3 Free Access

Total dystonla score is calculated Test-retest reliability of the Dyskinesia Impairment Scale:

as the sum of the pa rtial scores (0-24) measuring dystonia and choreoathetosis in dyskinetic cerebral
palsy

Inti Vanmechelen $4 Bernard Dan, Hilde Feys, Elegast Monbaliu,



Primitiva reflexer
pa gott och ont

* Asymmetric tonic neck reflex (ATNR)

e Kan anvandas for att racka fram
e Kan forsvara anvandning av alternativ och kompletterande kommunikation

* Symmetric Tonic Neck Reflex (STNR), grip reflex, Mororeflex mm.

e

* Primitiva reflexer finns hos nastan alla med dyskinetisk CP

UNIVERSITY OF GOTHENBURG



Utvardering av sittfunktion vid dyskinetisk CP
TU

CP

4

tryckkanslig matta,
Centre of Pressure (CoP)

2D rorelseanalys

Eek MN.et al.
Submitted




Resultat
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Resultat pre — post ITB

CoP - distans

Huvud rorelser
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Konklusion u M

 Mojligt att mata svaj med tryckmatta o 2D rorelseanalys

e Matbara skillnader mellan barn med CP och TU

 Matbara skillnader mellan barn med spastisk och dyskinetisk CP

* Minskat svaj/ofrivilliga rorelser efter ITB




DEVELOPMENTAL MEDICINE & CHILD NEUROLOGY AACPDM CARE PATHWAY

2

Pharmacological and neurosurgical interventions for ARGHOM
managing dystonia in cerebral palsy: a systematic review

DARCY FEHLINGS' ¢ | LEAH BROWN' | ADRIENNE HARVEY? | KATE HIMMELMANN? | JEAN-PIERRE LIN* |
ALEXANDER MACINTOSH' | JONATHAN W MINK® | ELEGAST MONBALIU® | JAMES RICE” () |
JESSICA SILVER' | LAUREN SWITZER' | ILANA WALTERS'

®

AACPDM
Battom Line "Evidence-informed” Recommendations for the Monogement
of Dystoni in indhnidwais with Cerebirol Palsy
_ Clinical practice guideline for management of individuals with
http:/www.aacpdm.org/resources/care- cerebral palsy and dystonia using pharmacological and neurosurgical
pathways/dystonia# interventions: 2021 update

Darcy Fehlings?!, Brenda Agnew, Hortensia Gimeno?, Adrienne Harvey3, Kate
Himmelmann?, Jean-Pierre Lin?, Jonathan W Mink>, Elegast Monbaliu®, James
Rice’/, Emma Bohn?, Yngve Falck-Ytter®
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AACPDM

_DYSTONIA

of L'lpsm'n'-m Inchwiduals .'vr'ﬁ rrrrrrrrrrr

Behandling av dystoni (lakemedel och neurokirurgi)
uppdaterade kliniska rekommendationer fran expertgruppen efter
litteraturgenomgang

Lag evidens for samtliga perorala preparat
e Baklofen (eventuellt bensodiazepiner) per os kan provas,
men vid svar dystoni rekommenderas klonidin eller gabapentin

* Vid fokal eller segmentell dystoni kan botulinumtoxin provas

* Om detta inte ar tillrackligt rekommenderas intratekalt baklofen eller
DBS (djup hjarnstimulering)



Nutrition — avvikelse i tillvaxt vid dyskinetisk och bilateral spastisk CP

SD

2-3ar 3-4ar 4-5 ar 5-6 ar 6-7 ar

Nytt instrument — 4 nyckelfragor
Svensk version precis klar

DEVELOPMENTAL MEDICINE & CHILD NEUROLOGY ORIGINAL ARTICLE

Development and validation of a screening tool for

OBSCP feeding/swallowing difficulties and undernutrition in
children with cerebral palsy
| DySkinetiSk CP KRISTIE L BELL'? () | KATHERINE A BENFER® | ROBERT S WARE® | TANIA A PATRAO* |

JOSEPHINE J GARVEY' | JOAN C ARVEDSON® | ROSLYN N BOYD® (%) | PETER SW DAVIES' | KELLY A WEIR™

' MelopNal Medicine &Child Neurology

Uppfodningssvarigheter
Stor energiatgang

ORIGINAL ARTICLE = (3] Free Access

Gastrostomy tube feeding of children with cerebral palsy:
variation across six European countries

MAGNUS O DAHLSENG, GURO L ANDERSEN, MARIA DA GRACA ANDRADA, CATHERINE ARNAUD, RAJESH
BALU, JAVIER DE LA CRUZ, TERESA FOLHA, KATE HIMMELMANN, KAREN HORRIDGE, PETUR B JULIUSSON,
MAGNUS PAHLMAN, GIJA RACKAUSKAITE, SOLVEIG SIGURDARDOTTIR, PETER ULDALL, TORSTEIN VIK, on
behalf of the Surveillance of Cerebral Palsy in Europe Network, ... See fewer authors ~
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Overlevnad vid olika CP-typer (svensk klassifikation)

Cumulative Survival by CP Type
Kaplan-Meier function
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Hemiplegia Diplegia Tetraplegia | Dyskinetic CP

O Miscellaneous causes

O No specified cause of death

® Complications related to surgery
@ Accidents

® Shunt complications

O Infections other than pneumonia
O Epilepsy

B Cardiac failure

B Respiratory
insufficiency/aspiration/pneumonia

Blackmore AM, Bear N, Blair E, Gibson N, Jalla C, Langdon
LK, Moshovis L, Steer K, Wilson AC. Factors Associated
Ataxia | with Respiratory lliness in Children and Young Adults with
Cerebral Palsy. J Pediatr. 2016 Jan;168:151-157.el




Talformaga vid cerebral pares (CP)

e Talférmaga varierade med motorisk férmaga, typ av CP och
kognitiv niva 16% talar inte eller ar svara att forsta
* Sigurdardottir, Island

» Talférmaga paverkad eller saknades hos minst en tredjedel
28% talar inte eller ar svara att forsta
* Andersen, Norge

* Talformaga paverkad eller saknades hos halften, och varierade
med motorisk formaga, typ av CP och kognitiv niva
 Himmelmann, Sverige

e Talférmaga varierar med timing av hjarnskadan
* Nordberg, Miniscalco, Lohmander och Himmelmann



Kommunikation
48 barn med dyskinetisk CP i Vastsverige fodda 1991-1998

* Anartri hos 80% och dysartri hos 20%

* Alternativ och kompletterande kommunikation (AKK) Bilder
* Bliss symboler anvandes av 11 barn @
e Andra anvande bilder, tecken, ljud och kroppssprak é \5?
« Ogonmuskeldystoni and primitiva reflexer AN/

interfererar _
Bliss

jag will

Ogonstyrning IRERVZ,

UNIVERSITY OF GOTHENBURG


http://www.dart-gbg.org/INFOSIDOR/PCS.HTML

Eyes on Communication

Kliniska riktlinjer fér hur man kan tanka kring 6gonstyrning fér barn

med cerebral pares

Eye-gaze control technology for
people with cerebral palsy

CLINICAL GUIDELINES
Click here 2021

to
download

O

EyesonC . Omﬁ’.unicatian
it
"
Cerebral Palsy [ER8] ns v
ALLIANCE S“.’D]\IET
ESLABCH ISTTIUTE e — uNWFMlTﬂJr:.nTHF nnnnnnn

https://redcap.sydney.edu.au/surveys/?s=EDC7P4E3TP



Communication Function Classification System och
CP-typ hos ungdomar med cerebral pares
Deltagare i SPARCLE2-projektet

* 71% av ungdomarna med 100% -
USCP hade CFCS niva |-l
oo CFCS
* Hilften av ungdomarna 60% - Ol
med BSCP hade CFCS niva I-lI i
40% - ]
=V
* 11% av ungdomarna med 20% - mV
dyskinetisk CP kunde »

kommunicera effektivt med USCP BSCP  Dyskinetic

okanda partners CP
n=14 n=35 n=19
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Neuroimaging finding (n=65) Speech No speech

Missbildningar 5 5
Periventrikular vitsubstansskada 16 6
Cortical/subcortical skada 8
Basala ganglieskada 1
Normalt fynd 4 0
Totalt 34 31

Samma forhallande galler for kommunikationsformaga som helhet



Geytenbeek JJ, Mokkink LB, Knol DL, Vermeulen RJ, Oostrom KJ.
Reliability and validity of the C-BiLLT: a new instrument to
assess comprehension of spoken language in young children
with cerebral palsy and complex communication needs.
Augment Altern Commun. 2014 Sep;30(3):252-66.

Johanna Geytenbeek



C-BIiLLT - ett nytt datorbaserat instrument for att
undersoka sprakforstaelse hos barn med CP som
har en svar motorisk funktionsnedsattning

Var ar skon?

L RO



C-BIiLLT sprider sig dver varlden

* Nederlanderna, delar av Belgien i kliniskt bruk

* Fiske SI, Haddeland AL, Skipar |, Bootsma IJN, Geytenbeek JJ, Stadskleiv K. Assessing
language comprehension in motor impaired children needing AAC: validity and
reliability of the Norwegian version of the receptive language test C-BiLLT.
Augment Altern Commun. 2020 Jun;36(2):95-106.

* Sverige pagaende studie
e Canada pagaende studie



Associerade funktionsnedsattningar vid cerebral pares 1999-2006

100 o4

B Visual impairment
M Intellectual disability

M Speech impairment (VSS

level lll and V)
50
W Epilepsy
B Autism
I III I I II II -
, mHEm I

Developmental Medicine Child Neurology

Unilateral spastic CP  Bilateral spastic CP Dyskinetic CP Ataxic CP N ——
rigina Icle Open Access
n=82 n=73 n =3 1 n= 14 Autism and attention-deficit/hyperactivity disorder in children
with cerebral palsy: high prevalence rates in a population-based
study

Magnus Pahlman % Christopher Gillberg, Kate Himmelmann,



Autism och ADHD vid dyskinetisk CP
barn fodda 1999-2006

* 45% av barn med dyskinetisk CP har autism och/eller ADHD

* 20 av 30 barn hade basala ganglieskador

...ur Magnus Pahimans avhandling 2020



Neuropsykologisk och neuropsykiatrisk utredning
vid dyskinetisk CP

* Fortsatt arbete i Vastsverige
e Hur utreder vi barn med svar funktionsnedsattning bast?

\\ Gillbergcentrum
Y V) Sahlgrenska Akademin

UNIVERSITY OF GOTHENBURG

* | Europa Roser Pueyo et al.
e Utveckla guidelines for utredning av intellektuell funktion och autism

ﬁ UNIVERSITAT o
i+ BARCELONA

European Dyskinetic CP Network




Strukturerade fragor om inverkan av dyskinesi pa vardagen

Dyskinetic Cerebral Palsy
— Functional Impact Scale
(D-FIS)

Kirsty Stewart, Jenny Lewis, Natasha Bear,
Margaret Wallen, Adrienne Harvey

D N-g)‘evelnpnb‘éntlal Medicine iﬁt’_Child Neurology

IN_-1l N

Original Article = & Full Access

The Dyskinetic Cerebral Palsy Functional Impact Scale:
development and validation of a new tool

Kirsty Stewart 2 Jennifer Lewis, Margaret Wallen, Natasha Bear, Adrienne Harvey,

First published: 19 June 2021 | https://doi.org/10.1111/dmcn. 14960



Dyskinetisk cerebral pares
Utmaningar och mojligheter

* Forebygga och begransa hjarnskadan och dess effekter

* Behandling av ofrivilliga spanningar och rorelser och satta mal for
behandlingen och utvardera effekten

e Utreda och underlatta funktion: motorik, kommunikation, kognition,
nutrition

e Kdnna igen, forhindra och behandla smarta
e Andningsvard vid svar CP

e Sakert atande

* Aktiv behandling av epilepsi



Tack for uppmarksamheten!




