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Mutch et al (1992)

(1) an umbrella term;

(2) permanent but not unchanging;

(3) involves a disorder of movement and/or posture and of motor
function;

(4) due to a non-progressive interference, lesion, or abnormality; and
(5) the interference, lesion, or abnormality is in the immature brain.
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* Kognition vid cerebral pares och ryggmargsbrack

* Riktlinjer kognitiv utredning i Sverige
* CPCog CPUP och MMCUP
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Cerebral pares
Definition
Little (1843; Little’s disease)
...joint contractures and deformities resulting from
Iong—standing spasticity and paralysis. Cause of the
spasticity and paralysis was often damage to the brain
uring infancy, and specifically preterm birth and
perinatal asphyxia...
Bax (1964)
...a disorder of posture and movement due to a defect
or lesion in the immature brain...
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Nuvarande definition

Cerebral palsy (CP) describes a group of permanent disorders of
the development of movement and posture, causing activity
limitation, that are attributed to non-progressive disturbances

International Classification of Functioning, Disability & Health
disturbances of sensation, perception, cognition,

communication, and behaviour, by epilepsy, and by secondary
musculoskeletal problems.

Rosenbaum et al. A report: the definition and classification of cerebral palsy April 2006. Dev Med
Child Neurol Suppl. 2007 Feb;109:8-14.



Prevalens och etiologi cerebral pares

2-3 per 1,000 levande fodslar
* Stabilt - indikationer pa minskning i vissa lander
* Hjarnskada som uppstatt fore 2 ars alder
« asfyxi - utvecklingslander
* barn fodda prematurt (< 36-37 veckor)
« risk for stroke, periventricular leukomalacia
* lag fodelsevikt
« tvillingfédsel
« olycka (hjarnskada fére 2 ars alder)
* exponering av vissa virus/bakterier (t.ex. cytomegalovirus)
* genetik

¥ Babinski

Subtyper cerebral pares “gn

Neuropediater
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Man kan inte samordna eller styra
muskelrérelserna. Rorelserna blir for stora eller for
smé. Balansstérning och ibland darrningar.
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Al CP subtypes havein common
SCPE Classification of CP Subtypes v borma patern of movemert end posiUE—>
based on the predominant neurclogical indirgs Additional features By subtype:
. . Increased tone spasticity, weakness,
Bilateral Spastic (BS-CP) Pathological rflexes slowing of rhpid alternating
SPASTIC CP : o reflces o hyperflds i
resulingin
Dystonle Involuntery,uncontrolled,recuring, oceasionaly
DYSKINETIC CP e el e s
Choreo-athetotic predonirate, musclston s varyng
Loss of orderly muscular coardinaticn, so that movements
ATAXIC CP are performed with abnor
thythm and acsuracy
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Diagnos

T - oFindiiduals> |

SPASTISK CP

Musklerna kan bli l&sta och stela, man kan
& mycket I4tt utldsta reflexer

som gor att musklerna rycker till.

Az

&m- BASAL GANGLIA
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DYSKINETISK CP
Svarigheter att styra muskulaturen
(rorelseforvridande).

Spastisk CP

Tetraplegi (bilateral CP)

Hemiplegi (unilateral CP)

|}'OF 0060

Diplegi (bilateral CP)
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Férdelning av cerebral pares subtyper

Uniaterad Spastic C°
.

Distribution of CP subtypes
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Oystonet: CP
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* Gross Motor Function Classification System (GMFCS)

* Manual Ability Classification System (MACS)

« Communication Function Classification System (CFCS)

* Eating and Drinking Classification System (EDACS)

MACS levels

MACS Lew:

Objects are

3 aasity and

MACS Level Il

Handiea most cbjects but with some reduced quality andior spaed

MACS Level IlI

Handies cbjects with difculty

MACS Level IV

Handies a limited selection of easiy managed cbjects and ahways requires some help from others

MACS Level V

The e 12 not able to handie objects or to complete even sample acbons wilh thew hands

Sew MACS.

Manust Abilty Clasa

succossuty

9 cr wit need heip (o prepare andior modify actvities

Featon System webate for morm informaton
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Klassifikationssystem vid cerebral pares

Tidigare ospecifika termer som “mild”, “moderate

* Subjektivt
* Inte konsekvent

Klassifikationssystem:

* Kan bara tillhéra en grupp
« Distributionen skiljer sig

* Inte outcome matt
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CFCS Levels
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GMFCS och subtyper av cerebral pares

* Unilateral spastisk cerebral pares —

* GMFCS -l

« fullgangen graviditet

* unilateral focal perinatal vascular brain lesions

” 14

« Bilateral spastisk cerebral pares — ofta

« stor grupp, jamt fordelade i alla GMFCS-nivaer

« fodda prematurt

« cerebral visual impairment
« Dyskinetisk cerebral pares —

* GMFCS IIl-V

« predominantly deep grey-matter basal injuries, typically associated with hypoxic-ischemic

encephalopathy in term neonates
* Ataxi-—
« alla GMFCS-nivaer

19

Spina bifida (myelomeningocele; MMC)

* Neuralrorsdefekt
* Medfédda missbildningar av CNS och angransande vavnadsstrukturer som
beror pa andig til ing av oret, vanligtvis under de forsta
veckorna av graviditet
* Ryggkotorna véxer inte ihop baktill och ryggmérgskanalen forblir 5ppen.
Oppningen i ryggmargskanalen &r av olika grad/storlek
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Spina bifida “kluven rygg”

* SB occulta (dold) -mindre defekter i en/flera ryggkotors bakre del.
Séllan paverkan pa hjarnanatomi
* SB cystica (bldsa) “ryggmargsbrack”, innehallet i ryggmargskanalen
buktar ut genom 6ppning i kotan.

* Meningocele: hinnorna buktar ut och skapar en liten bldsa som
innehaller ryggmargsvatska (inte lika involverat)

* Lipo-MMC &r hudtéckta ryggmargsbrack med fettvdavnad (lipom) i
anslutning till bracket

* Myelomeningocele: en del av ryggmirgen och nerver ingar i
utbuktningen

* Myelomeningocele (MMC) &r vanligast och allvarligast
Amerikanska studier anvéinder (ofta) spina bifida dven for

MMC
FORENKLAT
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Prevalens och etiologi spina bifida

* 2-3 per 10,000 foédslar
e vanligare i vissa geografiska omraden
* kan upptéckas "in utero”

* Inte helt faststallt vad SB/MMC beror pa
* genetik
« folsyra (B-vitamin; 0.4 mg av folsyra)
* medicin mot epilepsi
* maternal hyperthermia

* (kemikalier anvdanda under Korea o Vietnam krigen,
Agent Orange)

Spinala neuralrérsdefekter?

RNEENTIAL Ao

A practical clinical classification of spinal neural tube defects

2020-11-23
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Vid 6ppna brack P

* Paverkan pa hjarnans utveckling med avvikelser speciellt i corpus callosum AnatomlCaI structure
(hjarnbalken), mellanhjérna och lillhjérna.

* Ca 80-85 % har neddragning av lillhjarnan i skallgropen som blockerar
cerebrospinalvatskans fléde. Halrummen i hjdrnan vidgas da pga. 6kande
vatskeméangd och kringliggande vévnad skadas, bade vit substans och
nervceller.

Hydrocefalus
VP SHUNT VA SHUNT
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* Bracket stangs inom nagra dagar efter fodsel

* Hydrocefalus och kan behéva shunt (skiljer sig mellan lander och
sjukhus)

* Shunter har resulterat i langre 6verlevnad men kan blockeras eller bli
infekterade = livshotande
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Neuro-, uro-, och ortho komorbiditet

29 30
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* Neurogen blasa
« Tdmmer inte bldsan, kan skada njurarna
* Urinvégsinfektioner

»” 4

* Forstoppning Uro

* Inkontinens (urin och avféring)

* Ren intermittent kateterisering (“cathing”/”RIKar”)
* En tunn, flexibel kateter fors genom urinréret in i urinblasan. Urinblasan

tappas pa urin och katetern dras ut.

* Flera ganger per dag
* FOr njurarna och for social kontinens

« Hydrocefalus (shunt)
* Arnold-Chiari missbildning
« ”lill hjarnan” och hjarnstammen skjuts nedat in i foramen magnum och i vre

ryggmargskanalen.
« problem att svalja, hes, central smnapné

”"Neuro”

Stangning av bracket under graviditeten

« Oppnar upp och stinger bracket under graviditeten (19-26 veckor)
* U of CA, San Fran; Children’s Hospital Philadelphia; Vanderbilt University
« (MOMS study — 7 ars studie)
"The trial goal was to enroll 200 patients, but the NIH ended the trial in
December 2010, after 183 surgeries had occurred, based on clear evidence
of efficacy for the prenatal procedure”.
* Schweiz och Belgien

” Fetal surgery for spina bifida greatly reduces the need to divert fluid from the
brain, improves mobility and improves the chances that a child will be able to
walk independently.”
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* Beror pé niva av brack till viss del
* Fjattrad marg
« back or leg pain; new or progressive weakness, tightness (spasticity) or
spasms of the legs; or changes in the bowel or bladder function

« Skolios, kyfos
* Hoftluxationer

* Ménga har rullstol eller andra hjilpmedel
* Trycksar

llortho”
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Normal Chiari matformation

Syringomyelia - a cavity
or cyst (syrinx)

forms within

the spinal column.

https://www.cnsneurosurgery.com.au/arnold-chiari-type-i-
malfor dr-khurana-chiari ion-imag
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the NEW ENGLAND
JOURNAL o MEDICINE

MARCH 17, 2011

A Randomized Trial of Prenatal versus Postnatal Repair
of Myelomeningocele

36
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Kognition och cerebral pares

Vad visar forskningen?

IQ <70

« Internationellt: 17-60%

* Norden (register studier): 30-40%

Andersen et al, 2008; Ashwal et al., 2004; Blair, 2010;
i etal., 2006; Sij ir et al., 2008
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Cognitive functioning in children with cerehral palsy
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Kognition och cerebral pares

+ Ofta baserade pa icke-representativa grupper ] i
* Sma grupper
+ Ofta inte baserat pa utredning
* Klinisk beddmning-,
* Intervjuar foraldrar-,
* GMFCS niva-,
* Skolan
* Tar inte hansyn till adaptiv férmaga
* Bedomer FSIQ men tittar inte pa s.k. “splits”
« Svart att utreda (t.ex. finmotorik, talet paverkat, deltest som &r pa tid)

Unilateral spastisk cerebral pares

(Oftast GMFCS | och I1) -

- Ca80-90 % 1Q>70

- Ca 1/3 har specifika inldrningssvarigheter /
- Visual spatial
- Acquisition of visual imagery

- Exekutiv funktion . _—
- Sprak ofta bevarat 7

- Performance 1Q kan vara paverkad



Bilateral spastisk cerebral pares diplegi
* 67-78 % 1Q > 70

« Skiljer sig (gruppnivad) beroende pa etiologi och gestationsalder
« Periventricular leukomalacia —

[ Brain connectivity in temporal-pariety cortex affected” |

+ Inga statistiskt signifikanta skillnader relaterade till gestationsalder (dvs. for tidig eller

fullgdngen graviditet)
« Okad risk att visual-perceptual &r paverkad
* Annan etiologi —

« Fullgingna — ca 39% IQ > 70 men beror pé hjsrnskadan PR -y

Ulij 000
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Bilateral spastisk cerebral pares tetraplegi
* 90-100 % anses ha 1Q < 70

* Over estimerat?

« Paverkan pa grov- och finmotorik kan maskera kognitionsniva
« I studie dar man gjort individuella beddmningar hade 65 % 1Q < 70

00
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Ataktisk cerebral pares
* Brist pa forskning

* 42-67 % har rapporterats ha 1Q < 70

47
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Bilateral spastisk cerebral pares diplegi

* Kognitiv profil (generellt)
* Verbal comprehension — ofta normal
* Visual-spatial reasoning — ofta nedsatt
* Non-verbal IQ - ofta nedsatt
* For tidigt fédda — visual perceptual svarigheter vanliga

* Exekutiv funktion och uppmaérksamhet kan vara paverkade

* Reglera uppmérksamhet — kognitiv flexibilitet — malsattning — processa
information

® uns arsecTeD

u-li] 0080
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Dyskinetisk cerebral pares

* Stor variation
* Non-verbal —20-1291Q
* Verbal - 55-1191Q
* Svart att sammanfatta men de med stor motorisk paverkan kan ha
normal 1Q.

« | de fa studier som finns faller visual perception, sprak, minne och
exekutiva funktioner ofta inom normalspannet.
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Modifierad utredning?

"Using different response modalities has not been shown to influence test results in
children with typical development (Kurmanaviciute & Stadskleiv, 2017; Spillane,
Ross, & Vasa, 1996); however, the research on alternative response modes and their
potential effects on test results is sparse, with small sample sizes, and have included
only a few studies where computerized gaze equipment was utilized
(Kurmanaviciute & Stadskleiv, 2017).”
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of and
verbal reasoning when standard response
A different

response modes and an exploration of their
clinical usefulness

Ramue Kirmananchee & rotre seamais
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Review
Cognitive and academic profiles in children with cerebral palsy: n
A narrative review o

Joel Fluss**, Karen Lidzba*
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Kognition och ryggmargsbrack
Sveriges Habiliteri Lindquist B, H, Peny-Dahl; dM
trinnholm M. ition vid r d ack. 2015

« Cirka 30 % har normal begavning (1Q 85-115)
* 40 % subnormal (IQ 70-84)
* 30 % intellektuell funktionsnedsattning (1Q <70)

* Verbal begévning &r signifikant starkare an visuo-perceptuell
« Vil utvecklat ordférrad och grammatik, svarare att forst text/sprak
« Lasning/lyssnande: problem att fd sammanhang och forstaelse fér innehallet.
Svarigheter att dra slutsatser
« Svarigheter &r inte alltid uppenbara (“cocktail talk”)

* Minnesproblem noteras i tidig alder
* Svarare att aterge berattelser
* Arbetsminne
* Processhastighet
* Kortare minnesspann
* Prospektiva minnet* &r paverkat OCH férsdamras éver tid...” andelen med nedsatt
eller svagt prospektivt minne var x3 hos &ldre (ver 32 ar) an hos yngre...
*kommaihag vad de ska komma igang med
* Koncentrations-, uppmarksamhets - och aktivitetsregleringsproblem
* Ouppmirksamma snarare dn hyperaktiva. Svart att byta fokus. Ofta god uthallighet
* Skadade bakre systemen i hjarnan som star fér stimuluskontroll och orientering
(ADHD - framre regleringssystem)
* Centralstimulantia inte verksamt.
* "Skador i arnan skapar en férdrojning i inre uppméarksamhet och parietala
skador stor férmégan att frigéra uppmarksamhet”

Dennis M, Nelson R, Jewell D, Fletcher JM. Prospective memory in adults with spina bifida.Childs
Nerv Syst. 2010 Dec;26:174955.

« Den neurologiska fenotypen (priméara skadan i ryggmarg, lillhjarna,
hjarnstam och hjarnbalken) resulterar i svarigheter som paverkar
associativt (formar samband/kategoriserar, t.ex. kinna igen ansikten
eller ord) och samlat (sétta samman input fran olika domaner, t.ex.
forsta en text eller forestélla sig mentala perceptuella rotationer)
processande, kan leda till den karakteristiska kognitiva fenotypen.

* Hydrocefalus, tunn cortex och shuntkomplikationer kan ytterligare
paverka férmaga till samlat processande

Dennis M, Landry S, Barnes M, Fletcher J. Critical review: A model of neurocognitive

function in spina bifida over the life span. J Int Neuropsychol Soc. 2006 12:285-296".
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Results Children with only MMC had an 1Q of 103
compared with 75 in those with hydrocephalus added to
the MMC and they had significantly betier immediate and
long-term memory and exceutive functions. When com-
pared with controls, they had difficulty with learning and
executive functions, but when the two children with an 1Q
of <70 were excluded, those with only MMC performed
just as well 45 the contsele
wachsion Hydrocephalus rather than MMC in T

appeared to cause the cognitive deficits found in children
with MM(

* Exekutiv funktion
* Initiativ, planera, organisera och strukturera
+ Svarigheter med metakognition (arbetsminne, initiering, planering, organisera
material och sjélvkontroll)
* Perception
 Svarare for uppgifter som var aktivitetsbaserade (rituppgifter, labyrinter,
mental rotation)
« Farre problem vid objektbaserade uppgifter (igenkanning av
ansikten/féremal, kontur, storlek)

10



SKOLA och UTBILDNING
« Skrivsvarigheter har noterats i alla aldrar

* Matematik

« ”De begransningar barn med MMC har i fin- och grovmotorik samt visuell
uppmarksamhet, gor att de inte effektivt underséker sin omgivning under den
period nér visuellt guidat beteende utvecklas hos typiskt utvecklade barn,
nagot som negativt paverkar matematiskt kognition”.

* + kunskap om tal och delar av tal (decimaler), att ldsa tabeller, exakt méatning,
kunskap om storlek och massa

« - division, dverslagsrakning, geometri, att berdkna tid och pengar samt
problemldsning

61 62

* Bristande exekutiva férmdagorna orsakar svérigheter vid inldrning,
sjalvstandighetsutveckling i vardagen och deltagande i sociala och
samhalleliga sammanhang

« Svarigheterna med sprak, perception, minne, uppmarksamhet och
exekutiva funktioner forekommer oavsett begavningsniva

63 64

« Frustration éver att “hen kan ju — men GOR ju inte”! Lat
* Hjdlpmedel?

* Det racker inte med hjalpmedel som kompenserar, speciellt om dessa bygger
pa att personen sjalv skall stélla in dem eller agera pa réstmeddelande eller
annan signal (78). Sannolikt behéver personer med MMC ett mannskligt stod
for igdngsattning och nagon form av mentorstdd som vuxna. Stédformer for
att stédja personer med exekutiva svarigheter behéver utvecklas.

* Stora konsekvenser for halsan
* Neuro-, uro-, ortho
* Exekutiva svarigheter hos ett barn ger éverbeskyddande och
padrivande foraldrar och inte tvartom.

65 66
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* Nedsatt beslutsfattande autonomi
* Fardigheterna att genomdriva aktiviteter t.ex. férbereda, pabérja och
ordna i tid och rum, avsluta uppgifter (utan stéd av andra) &r nedsatt

* Nedsatt delaktighet —
* inte bara relaterat till motorisk nedsatthet

Kommunikation med pedagoger och
assistenter

* ”Skolbarn med MMC blir ofta missférstadda, en god social
kontaktférmaga och en observerad férstaelse for instruktioner i
stunden gér att man har svart att forsta varfér barnen och
ungdomarna inte presterar som forvantat, eller varfor de ofta har
svart med kompisar i skolan. Den motoriska funktionsnedsattningen
gor att man inte hdanger med rent fysiskt vid rastaktiviteter.
Svarigheten att snabbt uppfatta sprakliga och social koder gor att man
riskerar att inte hanga med i dialog och samspel. Perceptuella
svarigheter att uppfatta var pa skolgarden kamraterna befinner sig
kan ocksa géra att man haller sig fér sig sjalv, vilket kan uppfattas som
ointresse av samvaro”.

11
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Riktlinjer for kognitiv utredning/uppféljning Dubbla syften
Kliniskt
1. For att upptacka kognitiv paverkan hos barn med cerebral
pares eller ryggmargsbrack som inte far lampliga
anpassningar%lgnterventicner
2. Ligga till grund fér anpassningar/interventioner
*  Akademiskt
*  Socialt
*  Kommunikation
Forskning (rapporteras till CPCUP och MMCUP)
1. Foratt battre forsta kognitiv funktion hos barn med cerebral
pares och ryggmargsbrack

2. For att fa en bittre forstaelse for hur kognitiv funktion
interagerar med andra faktorer och parametrar

CONCLUSION

dren with CP, However, even the
learning difficultics are at least

cPupP
CPCog: Phase 1
Instrument Rationale Instruments
* WPPSI (Wechsler Preschool and Primary Scale of Intelligence)
« WISC (Wechsler Intelligence Scale for Children) GFMCs il GFMCs IV-v
* VMI (The Beery-| i Test of Visual-mot
Integration) WPPSI
)[4 -F1| Starting school Beery-VMI
Enkaéter till foraldrar och larare BRIEF
« BRIEF (Behavior Rating Inventory of Executive Functioning) Adapted
assessment
Transitioning from wisc
elementary to Beery-VMI
secondary school BRIEF
The Norwegiar The Norweglar ):
CD Corcbral Patsy Assaciation cPup C Corebra Paiy hasocistion cPup
CPCog: Phase 2
Rationale Instruments L . . L
GRMCS Il | GFMCSIV-V CPCog: Bedémning av intellektuell funktionsnedsattning

If language delayed => * Rad mot en praxis att endast rapportera IQ-poéng
v Bayley scales - . iola £l
* Bedémning av adaptiva och sociala fardigheter
WPPSI « Vineland
Starting school Beery-VMI Inelan

BRIEF  CPChild, PEDI
If premature or diplegia * ABAS
Adapted
T feE it tary t assessment " .
12/13 years s::: J::;::nxln N « Rapportera diagnoser, inte bara testresultat

* Intellectual disability

Transitioning to high school ” cemeY
* Specific learning disability

15 years

WAIS
-0 Transitioning to adulthood Beery-VMI
BRIEF

‘The Norweglar
CD Corebral Paey Association

72
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