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ORIGINAL MEDDELELSE

Jette I)ettmanng}:’l)ielsen, Peter Vi(j’}dall,
cand.scient. SorvenRasmussen & Monica Wedell Topp

Resume

Introduktion: Siden 1967 er oplysninger om bern, der er
fedt med cerebral parese i Ustdanmark, blevet samlet i Ce-
rebral Parese Registret. Formalet med dette arbejde er at
undersege overlevelsen for danske personer med cerebral
parese, der er fadt i perioden 1971-1986, og belyse, hvilke
faktorer der har haft indflydelse pa overlevelsen. Vi har ogsi
sammenlignet dedeligheden med baggrundsbefolkningens
dadelighed.

Materiale og metoder: Arbejdet er baseret pa registerdata.
Alle personer i Cerebral Parese Registret, fadt 1971-1986, i
alt 1.093 personer, indgik i undersegelsen. Vi undersogte
folgende faktorers indflydelse pad overlevelsen: kon, epilepsi-
forekomst, diagnose, udviklingskvotient, motorisk funktion,
fodselsargang og fedselsvagt. Hver faktor blev testet ved
Cox-regression.

Resultater: Dadeligheden var i alt 7%, relateret til lav udvik-
lingskvotient, immobilitet, epilepsiforekomst og diagnose-
type, men uathengig af fodselsir og fadselsvaegt. Ved sam-
menligning med baggrundsbefolkningens dedelighed, blev
der kun fundet en signifikant overdsdelighed for personer
uden gangfunktion.

Diskussion: Sammenligning med tidligere undersegelser
tyder pd, at overlevelsen er forbedret i de seneste ar, og at
danske patienter med cerebral parese har en overlevelse,
der er mindstlige s3 hej som de udenlandskes, maske
endda bedre. At overlevelsen for patienter med lav funk-
tionsnedsattelse stort set er som baggrundsbefolkningens,
kan muligvis fa betydning for oprettelsen af livsforsikringer.

verlevelse for bern fodt med cerebral parese.

Siden 1967 er bern, der er fodt med cerebral parese (CP) ost
for Lillebeelt, systematisk blevet samlet i CP-registret, der
oprindelig blev administreret af Spastikerforeningen, men
siden 1992 har vaeret et offentligt register med Statens Insti-
tut for Folkesundhed som den registeransvarlige myndig-
hed. I 1981 blev der publiceret en undersagelse over 30-ars-
overlevelsen for 595 bern, som var registreret i CP-registret,
fadselsargang 1940-1945. Dedeligheden var 13% og fandtes
at vaere afhaengig af graden af funktionsnedsaettelse (1). Ten
reekke udenlandske studier, der omhandler CP-patienters
overlevelse, (2-8) er det fundet, at overlevelsen er steerkt
korreleret til CP-undergrupper (2, 7), I1Q (2, 7), tilstedevee-
relse af epilepsi (7) og immobilitet (2, 3). Senest har Willam
& Alberman (9) undersegt 584 CP-born, der blev fulgt i 9-15
ar, hvor de fandt, at ingen var dede i gruppen med faerre end
fire ekstremiteter involveret, Desuden fandt de, at bern med
andre diagnoser (fx kromosomfejl eller cerebral malforma-
tion) havde en signifikant hgjere dedelighed end bern, der
ikke havde andre diagnoser end CP.

Formalet med denne artikel var at undersege overlevel-
sen hos danske CP-patienter, der er fadt i perioden 1971-
1986, og belyse, hvilke faktorer der har haft indflydelse pa
overlevelsen. Herudover har vi sammenlignet danske CP-pa-
tienters dedelighed med baggrundsbefolkningens.

Materiale og metoder

CP-registret

Born med CP op til fedselsdrgang 1978 er lebende blevet
indberettet til CP-registret pa et szrligt skema, som er ud-
fyldt af leeger pa berneafdelinger og specielle behandlingsin-
stitutioner. Rapporterne pd hvert barn indeholder desuden

- oftest kopi af fedselspapirer og af ambulante padiatriske
" kontinuationer eller epikriser. Fra fadselsirgang 1979 og

fremefter foreligger der kopi af alle legekontinuationer fra
berneafdelinger og epikriser fra fodeafdelinger for alle bern. .
For denne gruppe patienter foreligger der bla. et diagnose-
tidspunkt. Kodningen er farst sket efter barnets 5.-6. levear
af CP-registrets leegelige leder, hvorved man har fiet de
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lette, sent diagnosticerede tilfzelde med. Desuden har man
kunnet fa et skan over barnets motoriske og mentale funk-
tionsniveau. Born, der er dode for etdrsalderen (n=5), er kun
medtaget i registret i de tilfeelde, hvor man har veeret helt
sikker pa diagnosen klinisk (alle var mellem ni og 12 méane-
der gamle).

For at indgd i CPregistreret skal bernene opfylde fal-
gende inklusionskriterier:

* Bernene skal vare fadt est for Lillebaelt og vaere bosat
der pa diagnosetidspunktet.

* Bernene skal opfylde kriterierne for diagnosen CP: En

kronisk, men ikke uforanderlig funktionsforstyrrelse af

bevagelser og stillinger, som skyldes en ikkeprogredie-

rende skade i den umodne hjerne.

Skaden skal vare af prae- eller perinatal stiologi.

Disse basale kriterier geelder for alle i CP-registret, ogsé
dem, der er fodt i 1940-1945.

Fra registrets begyndelse og indtil han dede i 1989, var
Poul Glenting legelig ansvarlig og stod for kodningerne til
og med fodselsdrgang 1982. I 1989 overtog Peter V. Uldall le-
delsen af registret og foretog en revurdering af fadselsar-
gang 1979-1982. Herved blev det muligt at viderefore regi-
streringspraksis og inklusionskriterierne i en vis udstrek-
ning. Alligevel vil der givetvis veere tale om visse forskelle i
registreringsmetoder for kodningsperioden 1971-1978 og
kodningsperioden 1979-1986 (10).

Registrets »fuldstzendighed« er for argang 1979-1982 ble-
vet undersegt i forbindelse med et valideringsstudie (11).
Ved samkorsel med Landspatientregistret fandt man, at 15%
af de barn, der havde varet indlagt under diagnosen CP, og
som opfyldte inklusionskriterierne for CP-registret, ikke
fandtes i CP-registret. Disse barn blev inkluderet i CP-regi-
stret, og de efterfelgende argange er kompletteret med
bern, der er fundet via Landspatientregistret.

Materiale

Alle personer, som er indskrevet i CP-registret, fodselsar-
gang 1971-1986, blev inkluderet i underssgelsen. Perso-
nerne var pd undersogelsestidspunktet (den 19. september
1997) mellem 11 &r og 26 &r med en gennemsnitlig registre-
ringstid p4 17,5 ar.

Femten personer udvandrede og blev registreret som
censureret pd udvandringsdatoen. Ved sammenkersel med
/CPRregistret har vi fiet registreret tidspunkt for evt. deds-
" fald og for evt. udvandringer. Vi undersegte folgende fakto-
rers betydning for overlevelsen:

- Ken (pige, dreng)

~ Fodselsperiode (1971-1978, 1979-1986)

— Epilepsi (+/-) -

— Subklassifikation (diplegi, hemiplegi, tetraplegi, ataksi,
hyperkinesi, dystoni)

-~ Fodselsvagt (<2.500 g, >2.500 g)

- Udviklingskvotient (UQ) (<50, 50-85, >85)

- Motorisk funktion (selvsteendig gang, gang med stotte,
ingen gangfunktion).

VIDENSKAB OG PRAKSIS

Tabel 1. Faktorer med mulig betydning for dodeligheden for personer
med cerebral parese.

Materiale med oplyst

Hele materialet diagnosetidspunkt

mortalitet mortalitet
antal (%) antal %)

Talt ... 1.093 7,0 528 5,5
Ken

PIgE oo 452 6,6 215 4,7

dreng ...t 641 7,3 313 6,1
Epilepsi

uoplyst ...l 7 286 2 50,0

Ja e 256 16,8 146 11,0

1) T 830 39 380 3.2
Subklassifikation

uklassificeret . ............ 32 18,8 3 66,7

diplegi .........cocooa 497 1.8 295 2,0

hemiplegi ............... 232 2.2 93 0

tetraplegi ......... ... 193 19,7 58 15,5

ataksi ... 46 44 17 59

hyperkinesi .............. 40 150 16 0

dystoni .................. 53 20,8 46 23,9
Udviklingskvotient (UQ)

B 5398 1,7 253 04

8551 . 172 64 111 3,6

<BO 309 17,5 162 13,6

uoplyst ... 14 143 2 100,0
Motorisk funktion

gang uden stotte .. ........ 592 17 285 0,7

gang med stette .......... 222 1,3 115 0,9

ingen gangfunktion ....... 274 21,3 123 17,0

uoplyst . ..o 5 100 5 1000
Fodselsargang

19711978 ..o 482 89 - -

19791986 . ............. .. 611 56 528 5,5
Fodselsvacgt

25008 .. 515 6,2 260 5,8

25008 ..o D76 78 268 5,2

uoplyst ...l 2 50,0 0 0

Subklassifikation af CP, epilepsi, UQ og graden af motorisk
funktionsnedsztielse er registreret ved kodningstidspunk-
tet i 5-6-drs-alderen. UQ er oftest angivet pd baggrund af den
behandlende laeges sken. Hvis barnet angives at pdbegynde
skolegang uden faglig stotte, vil det typisk blive klassificeret
som havende en UQ >85%. Kun sjaldent er kategoriseringen
sket p& baggrund af neuropsykologiske test.

Statistisk metode
For hver af de ovennavnte faktorer (ken, fedselsperiode,
epilepsiforekomst, subklassifikation, fedselsvaegt, UQ og

‘motorisk funktion) er der udfert Cox-regression med

delayed entry/venstre censurering (alder ved diagnosetids-
punkt). Alder ved ded er effektmal. Test for, om en faktor er
signifikant, er udfert som et likelihood-ratio-test med et valgt
signifikansniveau pa 5%.

Pa grund af et lille datamateriale optraeder hver faktor en-
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Tabel 2. Faktorer med mulig betydning for dodelighed for personer med
cerebral pavese, testet ved Cox-regression.

Risk-ratio  95% konfidensinterval pveerdi

Keon
pige ... 1,0 0,37
dreng................... 1,4 0,6-3,2
Epilepsi
N 1,0 <0,01
JA 3,2 1,5-6,8
Udviklingskvotient (UQ)
85 L 1,0 <0,01
8551 ... 9,2 1,0-82,4
<DO 329 4,4-2452
Motorisk funktion
gang uden statte ... ....... 1,0 <0,01
gang med stette .......... 1,2 0,1-12,6
ingen gangfunktion ....... 240 5,6-102,7
Fodselsargang
1979-1982. . ... ... .. ... 1,0 0,65
1983-1986. . ..., ... ... 1,2 0,5-2,6
Fadselsvaegt
2500g............ L. 1,0 R 0,86
S2500g. ... 1,1 0,5-2,2

keltvis i Cox-regressionen, Disse analyser er udfert i Statisti-
cal Analysis System (SAS). Ved sammenligning med bag-
grundshefolkningens dedelighed er der udregnet standardi-
seret mortalitetsratio (SMR)-vaerdier. Der er taget hensyn til
fadselstidspunkt, alder og ken pé baggrund af oplysninger
fra Dedsarsagsregistret. For alle analyser gzlder det, at der
kun er inkluderet CP-patienter, hvor der foreligger et dia-
gnosetidspunkt.

Resultater

Af de 1.093 personer med CP, der er fodt i perioden 1971-
1986, fandtes 77 dede. Dette svarer til en dedelighed pi 7%.
Ud af det samlede materiale var der 528 personer, for hvem
der var angivet et diagnosetidspunkt. Diagnosetidspunktet
for CP-bern er omkring 1-2 &r efter fodslen afheengig af gra-
den af funktionsnedszttelse. Barnenes gennemsnitsalder pa
diagnosetidspunktet er 18 maneder i materialet med en me-
dian pa 12 maneder. Tabel 1 viser fordelingen for hele mate-
rialet med eller uden diagnosetidspunkt opgjort pa faktorer,
der kunne tzenkes at have en betydning.

Efter en analyse med Cox-regression fandtes der ingen
statistisk forskel p4 dedeligheden mellem piger og drenge
(Tabel 2). De personer, der aldrig havde haft epilepsi,
havde en signifikant hejere overlevelse end de personer der
havde eller havde haft epilepsi. Vedrerende fodselsvagt
fandtes der ingen sammenhang. Personer med en UQ >85
havde en bedre overlevelse end personer med en UQ mel-
lem 85 og 51 og personer med en UQ <50. For motorisk
funktion fandtes der ingen signifikant forskel i overlevelsen
for personer i gruppen »gang med stotte« og personer i

gruppen »selvsteendig gange. Derimod havde personer -

uden gangfunktion en signifikant hejere dedelighed end de
to evrige grupper. For subklassifikation af CP blev der ikke

foretaget en statistisk analyse, men der var tendens til, at
personer med diplegi og hemiplegi havde den laveste dede-
lighed, mens personer med tetraplegi og dystoni havde den
hejeste dedelighed (Tabel 1).

I Tabel 1 ses umiddelbart en mortalitet, som er sterre
hos de personer, der er fadt i perioden 1971-1978, end hos
de personer, der er fadt i perioden 1979-1986, hvilket skyl-
des den lengere followuptid pé ferstnaevnte gruppe. Vi kan
ikke teste, om der er en reel forskel mellem de to perioder,
da vi ikke har oplysninger om diagnosetidspunkt for den for-
ste gruppe. Hvis vi ser pd en opdeling af den sidste gruppe i
to perioder: 1979-1982 og 1983-1986 kan der ikke spores en
trend i overlevelsen (Tabel 2).

Nar dedeligheden sammenlignes med den danske be-
folknings dedelighed findes falgende resultater: Femten ar
efter fadslen er der en overdedelighed pa 29 dede mod for-
ventet 2,0 dode dvs. en SMRvaerdi pa 14,4 (CI 95%: 9,7-20,7).
De bedst fungerende CP-patienter (gang med/uden statte),
med tre dede ud af 400 personer, havde en ikkesignifikant
overdaedelighed i forhold til normalbefolkningen efter 15 ar
fra fedslen med SMR-vaerdi pa 2,1 (CI 95%: 0,4-6,2).

Diskussion

Samlet viser resultaterne, at manglende gangfunktion, tilste-
devarelsen af epilepsi, lav UQ og subklassifikation af CP har
afgerende betydning for overlevelse for personer med CP,
hvilket er i overensstemmelse med andre undersagelser (2,
7). Derimod synes fodselsvagt og fadselsargang ikke umid-
delbart at kunne relateres til overlevelsesevnen. Overlevel-
sen for de to ken synes at svare til baggrundsbefolkningens.

Som i Hutton et al’s undersagelse (4) fandt vi ingen udvik-
ling i overlevelsen over tid. Dette kunne forklares ved, at der
i den senere periode blev registreret flere CP-barn, og at
disse er mere handicappede (10, 12). En anden forklaring
kunne vere, at det danske sundhedsvasen ikke har formiet
at forbedre overlevelsen for CP-patienter, muligvis pga. fra-
valg af aktiv behandling for de sveerest handicappede.

Vi kunne ikke spore en forskel i dedeligheden for de to
grupper af fedselsvaegt. Hutton et al fandt i deres underse-
gelse (4), at de barn, der var fodt med en fadselsvaegt pa under
2.500 g, havde en tendens til at klare sig bedre end de barn,
der havde en fodselsvaegt pd mere end 2.500 g. Dette er i over-
ensstemmelse med, at CP-bern, der fodes til tiden, har alvorli-
gere diagnoser end de bern, der er fodt for tidlig. I en dansk
undersegelse har man netop fundet, at der blandt praetermt
fadte CP-bern var 7%, der havde tetraplegi, mens der var 14%
med tetraplegi blandt CP-bern, der var fodt til tiden (12).

Da der til stadighed hersker en vis usikkerhed om sub-
klassifikationsinddelingen, kan resultaterne pi dette om-
ride jkke sammenlignes direkte med de udenlandske un-
dersogelser. Tendensen viser dog det samme, at jo darligere
funktion, des ringere overlevelse.

Der foreligger tre lignende undersogelse af CPpatienters
overlevelse: to udenlandske (2, 7) og Glentings (1) danske
undersegelse. Evans et al (2) fandt en dedelighed pa 20%
over 15 ar, Crichion et al (7) fandt en dodelighed pa 15% over
21 &r, mens Glenting (1) fandt en dedelighed pa 13% over 30
ar. Da registreringstiderne for studierne er s forskellige,
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har det ikke statistisk vaeret muligt at sammenligne resulta-
terne direkte. Det ses, at jo leengere registreringsperiode,
des lavere dodelighed, hvilket svarer til en forventning om,
at de fleste dedsfald sker inden for de forste levear. Alders-
inddelte mortalitetsrater kunne med fordel have veret an-
vendt til sammenligning, men der foreligger ikke tilstraekke-
lige oplysninger til, at en sidan beregning kan foretages.
Nazrvarende undersogelse peger dog i samme retning som
de udenlandske (2, 7), maske endda med en overlevelse,
som er bedre for de danske CP-patienter end for de uden-
landske. De faktorer, som man i de udenlandske underse-
gelser har pavist var korreleret til dedeligheden, stemmer
overens med resultaterne i denne undersogelse, sdledes at
CP-patienters overlevelse synes at veere steerkt athengig af
UQ, motorisk funktion, epilepsiforekomst og diagnosetype.

Dadsérsager hos CP-patienter er ikke undersegt i dette
studie. Glentings undersogelse (1) viste, at de hyppigste
dedsarsager var pneumoni og kramper, Evans et al (2) og
Willams & Alberman (9) fandt, at den mest betydningsfulde
dodsérsag for CP-bern var respiratoriske infektioner.

Strauss et al (13) har undersegt overlevelsen for voksne
med CP. De fandt, at overlevelsen var endnu mere afhangig
af mobilitet og funktionsniveau end for bern, siledes at de
immobile voksne har en endnu darligere overlevelse end de
immobile bern. Strauss forklarer dette med, at nogle tidli-
gere immobile CP-born tilegner sig en vis mobilitet senere i
livet. De voksne har ikke denne mulighed, og derved har
denne faktor sterre indflydelse pa dedeligheden. Dette fund
understreger vigtigheden af at hjelpe CP-barn til at fa en
gangfunktion og bevare denne. Ved sammenligning med do-
deligheden i baggrundsbefolkningen fandtes en overdade-
lighed, hvis alle CP-patienterne blev medregnet. Hvis der-
imod kun de bedst fungerende personer (gangfunktion med
eller uden hjzlpemidler) blev medregnet, fandtes ingen sig-
nifikant overdedelighed i en 15-arig periode. Der er dog be-
tydelig statistisk usikkerhed forbundet med dette fund, og
en analyse med leengere followuptid ville kunne belyse dette
problem med sterre statistisk sikkerhed.

Velfungerende personer med CP kan i dag have store
problemer med at tegne en livsforsikring, men vores resulta-
ter taler for, at disse personer miske fremover skulle kunne
forsikres pa stort set samme vilkir som raske personer.

Summary

Jette Dettmann Nielsen, Peter V. Uldall,

Soren Rasmussen & Monica Wedell Topp:

Life expectancy in children with cerebral palsy in
Eastern Denmark,

Ugeskr Laeger 2002; 164: 5640-3.

mntrodug'tion; Since 1967, children with cerebral palsy in East-
ern Denmark have been registered in the Danish Cerebral
Palsy Registry. We wanted to investigate the survival of Dan-
ish patients with cerebral palsy and examine different factors
that influence on survival. We also compared the survival rate
with that of the background population.

Material and methods: All patients in the Cerebral Palsy -

Reﬁs?&i born between 1971 and 1986, were included in our

-
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study cohort. We examined the influence of the following fac-
tors on the survival of persons with cerebral palsy: sex, epi-
lepsy, type of cerebral palsy, mental retardation, functional
disability, birth year, and birth weight. Each factor was tested
with Cox regression.

Results: Seventy-seven of the 1093 persons included (7%),
died before September 1997. Our study showed that survival
was associated with the type of cerebral palsy, epilepsy, men-
tal retardation, and the degree of functional disability. Sur-
prisingly, birth year and birth weight had no influence on sur-
vival. Persons with cerebral palsy had a lower survival rate
than the background population. However, there was no sig-
nificant difference between cerebral palsy persons with walk-
ing abilities, and the background population.

Discussion: Compared to earlier studies, the survival rate
seems to have improved. The Danish cerebral palsy patients
had a survival as good as, and maybe even better, than that of
cerebral palsy patients from other countries. Persons with
low functional disabilities had a survival rate comparable to

that of the background population, a finding that may be rel-

evant in regard to life insurancg_:_._)

Reprints; Jette Dettmann Niefsen, Kollegiehaven 11, DK-2920 Charlottenlund.
E-mail:Ylettmann@dadlnet.dk

Antaget den 9. oktober 2002,
[gtatens Institut for Folkesundhed, Cerebral Parese Registret?
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