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Medfgdt hydrocephalus — forekomst og prognose

Mortalitet og morbiditet i en populationsbaseret opgarelse

ORIGINAL MEDDELELSE

Jacob Haaber Christensen, Lars Kjaersgard Hansen &
Ester Garne

Resumé

Introduktion: Formalet var at beskrive praevalensen af og
bedgmme prognosen ved kongenit hydrocephalus hos barn
og fostre for derved bedre at kunne informere kommende
foraeldre om morbiditet og mortalitet.

Materiale og metoder: Data er hentet fra Eurocat misdan-
nelsesregister for Fyns Amt og suppleret med data fra syge-
husjournaler mht. mortalitet og morbiditet. Undersggelsen
omfatter levendefgdte, intrauterint dgde og provokerede
aborter med kongenit hydrocephalus, der blev fadt eller
aborteret i Fyns Amt i perioden 1986-1998. Followupperio-
den er 3 ar efter fadslen.

Resultater: Praevalens af kongenit hydrocephalus var
0,4/1.000 fadte. Der var i alt 29 tilfeelde af hydrocephalus
og heraf var 21 bgrn levendefgdte. Associerede misdannel-
ser, syndrom og/eller kromosomanomali fandtes hos 41%.
Mortaliteten for bgrn/fostre med associerede misdannelser,
syndrom og/eller kromosomanomali var signifikant gget.
18 bern fik anlagt shunt, og 12 bgrn matte reopereres en
eller flere gange. Ved tredrsalderen var fire barn dade,

12 bagrn havde sequelae til deres hydrocephalus, mens fem
bgrn var normalt udviklede.

Diskussion: | vores undersggelse ses en hgj mortalitet og
morbiditet hos fostre og barn med kongenit hydrocephalus.
Vi fandt en signifikant hgjere mortalitet ved associerede
misdannelser, syndrom og/eller kromosomanomali. Derfor
bgr man ved fund af kongenit hydrocephalus hos et foster
udrede grundigt med UL-scanning samt kromosomanalyse,
for en vurdering af prognosen er mulig.

Hydrocephalus (HC) er en sjeelden medfgdt malformation
med forskellig etiologi (1). HC skyldes et misforhold mel-
lem cerebrospinalveeskens (CSF) produktion og absorption.
Den hyppigste arsag er en heemmet passage af CBF i hjer-
nens ventrikelsystem. Et forstarret ventrikelsystem kan lige-
ledes afspejle atrofi eller hypotrofi af hjernen. Diagnosen HC
kan stilles preenatalt ved UL-scanning. Diagnosen kan for-
modes fra uge 13 og med en senere scanning fastslas fra uge
20 (2). Diagnosen stilles ved at udregne ratio mellem bred-
den af lateralventriklerne i forhold til hele hjernen (3). Det
skal bemerkes, at ventrikulomegali undtagelsesvis kan
svinde spontant gennem graviditeten, samt at HC i sjeeldne
tilfeelde udvikles senere end 20. uge (2, 4). Da et stigende

antal HC diagnosticeres preenatalt, medfarer det et gget
behov for radgivning af de kommende foreeldre vedrgrende
fostrets/barnets prognose. Hvis diagnosen HC stilles i andet
trimester, er der mulighed for at afbryde graviditeten med
en provokeret abort. En praenatal diagnose af HC kan ogsa
fa betydning for valg af forlgsningsmetode.

Formalet med denne undersggelse er at preesentere epi-
demiologiske data over mortalitet, morbiditet og associe-
rede malformationer hos bgrn og fostre med HC i en popu-
lationsbaseret undersggelse.

Materiale og metoder

Data til undersggelsen er hentet fra Eurocat Misdannelses-
register for Fyns Amt. Eurocat er et europaisk forsknings-
samarbejde med registrering af medfgdte misdannelser i ud-
valgte geografiske omrader, heriblandt ogsa Fyns Amt (5).
Data i registeret er baseret pd fadselsanmeldelser, dgdsat-
tester, obduktionsrapporter, kromosomanalyser samt ud-
skrivningsdiagnoser fra sygehusene. Registret inkluderer
levendefgdte, intrauterint dede og provokerede aborter
efter pranatal diagnostik af misdannelser. | denne under-
sggelse indgar alle tilfelde med diagnosen HC, der er regi-
streret i misdannelsesregistret, og som er fgdt/aborteret i
perioden 1986-1998. Tilfeelde med neuralrgrsdefekt og led-
sagende HC er ekskluderet. Bgrn, der udvikler HC som
falge af neonatal sygdom (blgdning, meningitis m.fl.), regi-
streres ikke i misdannelsesregistret.

Followupperioden for mortalitet og morbiditet er de tre
farste levear. Antallet af bgrn, der er blevet behandlet med
ventrikuloperitoneal shunt samt alderen ved fgrste ope-
ration og antallet af og arsagen til evt. reoperationer er op-
gjort. Morbiditeten er belyst med antallet af indleeggelses-
dage, forekomsten af cerebral parese, epilepsi, mental retar-
dering samt evt. andre sequelae opstéet inden for de farste
tre levear. Endelig er bgrnenes tale, gangfunktion samt stgt-
tebehov ved patientens fyldte tredje ar beskrevet. Oplysnin-
ger om barnets udviklingsprofil er indhentet fra paediatrisk
afdelings journalnotater (Odense Universitetshospital). Li-
geledes indgar notater fra Fyns Amts specialradgivning for
smabgrn med handicap, samt evt. andet materiale i journa-
len vedrgrende paedagogisk/psykologisk status. Oplysnin-
gerne havde i alle tilfelde et sddant omfang, at status ved tre
ar skennes rimelig valid.

Der var ingen rutinemaessig UL-scanning af gravide i
Fyns Amt i undersggelsesperioden. Det samlede antal fadte
barn i Fyns Amt 1986-1998 var 72.243 (6). Til sammenlig-
ning af mortalitet er der anvendt x?-test.

Resultater

I alt 29 bgrn og fostre fik stillet diagnosen kongenit HC, hvil-
ket giver en preaevalens pd 0,4/1.000 fedte. Der var 21 leven-
defadte (72%), og fire intrauterint dgde. Herudover var der



fire provokerede aborter, hvoraf tre blev udfart efter fund af
HC ved praenatal diagnostik, mens den fijerde abort var pa
social indikation, hvor diagnosen blev stillet ved efterfgal-
gende obduktion. Diagnosen blev stillet preenatalt hos syv af
29 (24%). Af de 29 bgrn/fostre var 18 drenge og 11 piger.

For levendefgdte var den mediane gestationsalder 40
uger, og den mediane fadselsvaegt 3.486 g. For de fire intra-
uterint dede var gestationsalderen hhv. 16, 32, 36 og 37 uger,
og fostrenes veegt var hhv. 98, 3.900, 1.900 og 3.400 g.

Hos 17 (59%) var der tale om HC som isoleret misdan-
nelse, mens 12 bgrn og fostre (41%) havde associerede mis-
dannelser, syndrom og/eller kromosomanomali (Tabel 1).

Kromosomanalyse blev foretaget hos 48%. Ztiologien til
hydrocephalus blev fastsldet hos knap %3 (Tabel 2). Af de
21 levendefgdte bgrn dede fire bgrn inden for de forste tre
levear efter hhv. 0, 7, 21 og 215 dage. | alt 17 bgrn overle-
vede frem til deres tredrsfadselsdag, dvs. 59% af den sam-
lede population (17/29).

Atten af de 21 bgrn fik anlagt ventil, mens operation ikke
blev foretaget hos tre bgrn, da to dede uden operation, og
hos en aftog patientens HC spontant.

Den mediane alder for den fgrste shuntoperation var 38
dage (2 dage-16 mdr.). Tolv bgrn (66%) matte senere reope-
reres, og der blev foretaget i alt 26 reoperationer i Igbet af de
farste tre levear, heraf 22 pga. ventildysfunktion eller for-
modning herom, en pga. overdraenage samt tre som fglge af
infektion. Den samlede indleeggelsestid for de 17 overlevende
bgrn var mediant 50 dage inden for de farste tre levear.

Ved tredrsalderen var kun fem af de 17 overlevende bgrn
psykomotorisk normalt udviklede. Disse fem bgrn havde
HC som fglge af hhv. aquaductusstenose (2), Dandy-Walker
malformation (1), ventrikelcyste (1) og af ukendte &rsager
(1). Tolv barn havde sequelae til deres HC. De observerede
problemer hos disse 12 bgrn er beskrevet i Tabel 3. Elleve
af de 17 overlevende bgrn blev passet i almindelig dag-
institution, dog havde tre stgttepsedagog; de resterende
seks bgrn var i specialinstitution.

Af de 12 begrn og fostre med associerede misdannelser,
syndrom og/eller kromosomanomali, var fire inducerede
aborter, en var intrauterin dgd, og tre dede inden for de for-
ste tre levear. Af de resterende fire bgrn var to svaert handi-
cappede, en havde kun lettere motoriske deficit, mens 1 var
rask tre ar gammel. Af disse 12 bgrn/fostre overlevede sale-
des fire de farste 3 levear. Tretten ud af 17 bgrn/fostre med
isoleret HC overlevede frem til tre ar. Mortaliteten var séle-
des signifikant gget ved associerede misdannelser, syndrom
og/eller kromosomanomali (p<0,05).

Diskussion
Vores undersggelse viser en praevalens af HC pd 0,4 per
1.000 fadte, en samlet mortalitet pd 59% fra andet trimester
af graviditeten til tredrsalderen og en betydelig morbiditet
hos de overlevende bgrn. Andre studier har vist praevalen-
ser pa hhv. 0,8 og 0,48 per 1.000 fadte (7, 8).

| vores studie havde 41% associerede misdannelser, syn-
dromer og eller kromosomanomalier, hvilket svarer overens
med litteraturen (7, 9). Ledsagende misdannelser til HC er
séledes et ret hyppigt fund.

VIDENSKAB OG PRAKSIS

Opgarelser over mortalitet og morbiditet er sterkt af-
heengig af, hvor tidligt et foster/barn inkluderes i et studie
samt tilstedeveaerelsen af andre misdannelser (10). Saledes
viste en opfglgning af 61 preenatalt diagnosticerede HC, at
84% havde ledsagende misdannelser og mortaliteten var 67%

Tabel 1. Associerede misdannelser, syndromer og/eller kromosomano-
malier hos 12 bgrn og fostre med kongenit hydrocephalus.

Antal

Andre misdannelser

Leebe-gane-spalte ........ ... 3
Corpus callosum agenesi . ... 2
Malformation af vertebrae .. ........... ... 2
Omphalocele ........ . 1
VD o 1
Lungehypoplasi . ........... 1
Temporallapshypoplasi ........... ... oo 1
Cerebellar hypoplasi ............. . i 1
Bilateral hydronefrose ......... ... ..., 1
Dandy-Walkers malformation ........................... 1
Arnold-Chiari malformation ............................ 1
Syndromer

Crouzon syndrom 1

Kromosomanomalier
46XY/46,+dert(4:1)(q12:q12)
46xy,-18,is0(18q)
47xy+21,inv.9

Tabel 2. Atiologi til hydrocephalus i den samlede kohorte.

Arsag Antal
AgQuaduCtuSSteN0Se .. ... 6
CNS-malformation med cystedannelse .................... 6*
CNS-cyste med blgdning ................... ... ... . ... 1
ImmaturtteratomiCNS ........ ... ... ... ... L. 1
Crouzon SyNdromM .. ...ttt 1
Fatal toksoplasmose ... 1
Alexanders sygdom . ........... 1
Thanatofor dveergveekst .......... .. ... . i 1
Ukendt . ... 11
| alt 29

*) Heraf 1 Dandy-Walkers malformation.

Tabel 3. Sequelae observeret hos 12 ud af 17 bgrn, efter tre ars fol-
lowup.

% af over-
levende

Sequelae Antal (n=17)
Motorisk handicappet . ....................... 10 59
heraf:
cerebralparese ........... ... ... 8
(inkl. manglende gangfunktion) ............. 4
balanceproblemer/usikker motorik .......... 2
Mental retardering ................ .. ..., 7 41
INtetsprog ... 6 35
Medicinsk behandling for epilepsi ............. 4 24
Synshandicap .......... ... ..o i 4 24
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(11). Vi fandt en signifikant hgjere mortalitet for fostre/
bgrn med ledsagende misdannelser end for fostre/bgrn
med isoleret HC. Studier, der inkluderer bgrn efter shunt-
operation for HC, viser en betydelig lavere mortalitet, men
fortsat betydelige sequelae (12, 13). Shuntproblemer, der
ngdvendigger reoperation, ses hos op til 40% i det farste ar
efter anlaeggelsen, men falder herefter til 5% per ar. Den
hyppigste arsag til reoperation er shuntobstruktion (14),
hvilket vi ogsa fandt. Alle spaedbgrn, der far anlagt shunt,
skal efter nogle ars veekst have shunten forleenget. Det sker
typisk i 6-9-ars-alderen. Vores opfalgningsperiode pé de for-
ste tre levedr daekker sdledes ikke perioden for disse elek-
tive operationer.

Followupperioden er her afgreenset til tre ar, hvilket med-
farer, at et lettere handicap samt mindre afvigelser i 1Q ikke
ngdvendigvis er diagnosticerede, og derfor kan antallet af
bgrn med sequelae veere underestimeret. Styrken ved vores
studie er, at vi har data op til tredrsalderen pa alle overle-
vende bgrn.

Bedgmmelse af prognosen efter fund af HC hos et foster
ma baseres pa fund af andre misdannelser eller kromosom:-
anomalier samt den familizere anamnese. Man ma veere
opmaerksom pa genetisk betingede arsager som f.eks. det X-
bundne recessive Bickers-Adams syndrom (mental retarde-
ring, HC og evt. tommeldeformitet med adduktion), hvor
mandlige sleegtninge kan have alvorlige handicap, men ikke
ngdvendigvis HC (15).

Ved praenatal diagnostik af HC i andet trimester af gravi-
diteten har de kommende foraeldre mulighed for at anmode
Amtets abortsamrad om tilladelse til provokeret abort. Det
kan veaere en meget sveaer beslutning for den gravide og hen-
des partner at tage, og forud for dette ma parret orienteres
grundigt om fostrets prognose. Hvis graviditeten fortsaettes
samt i tilfeelde med preaenatal diagnostik af HC i tredje tri-
mester bgr der forud for fadslen treeffes beslutning om,
hvordan den skal foregé. Ved sveer hydrocephalus og stort
hovedomfang kan man veelge vaginal fadsel med evt. punk-
tur af fostrets hoved, hvis det besluttes at prioritere mo-
derens fremtidige fertilitetschancer frem for barnets over-
levelse. Hvis barnets overlevelse har stgrst prioritet, ma der
i nogle tilfeelde foretages sectio. Den naste sveere beslut-
ning er vedrgrende shuntanlaeggelse. Hos enkelte bgrn med
meget svaer hydrocephalus og andre sveere misdannelser vil
man i nogle tilfeelde undlade shuntanlaggelse. Hvis barnet
overlever neonatalperioden, kan det af plejemaessige arsa-
ger vaere ngdvendigt at anleegge shunt, da det kan vare
sveert at handtere barnet, hvis hovedet fortsat vokser. Be-
slutninger omkring behandling af fostre og nyfadte med HC
kan séledes i nogle situationer veere meget sveere og give
anledning til en raekke etiske diskussioner og overvejelser.

For overlevende bgrn er fortsat opfglgning i neuropzdia-
trisk teamfunktion ngdvendig. | Fyns Amt er der oprettet et
tveerfagligt observations- og behandlingstilbud »Fyns Amts
specialradgivning for sméabgrn med handicap« med delta-
gelse af neuropeaediatere, fysioterapeuter, ergoterapeuter,
psykologer, socialrddgivere og talepaedagoger. Her vil bar-
nenes som minimum blive fulgt ambulant i de farste 2-3
levear. Efter barnealderen vil der fortsat veere gget morbi-

ditet pga. shuntproblemer og evt. begraensninger i livskva-
liteten som falge af shuntdysfunktion.

Da kun en mindre del af alle fostre og bgrn med HC over-
lever uden cerebrale sequelae frem til tredrsalderen (i vores
undersggelse fem af 29), er der tale om en alvorlig diagnose.
Foreaeldrene har brug for stgrst mulig opbakning omkring
deres handicappede barn for sammen med professionelle
behandlere at stimulere barnets udvikling optimalt.

Summary

Jacob Haaber Christensen, Lars Kjersgard Hansen &
Ester Garne:

Congenital hydrocephalus — prevalence and prognosis.
Mortality and morbidity in a population-based study.

Ugeskr Laeger 2003;165:466-9.

Introduction: The aim was to describe the prevalence and
to estimate the prognosis of congenital hydrocephalus (HC)
in fetuses and children.

Material and methods: Data for the study were taken from
the Eurocat Register of Congenital Malformations for the
County of Funen and from medical records. The study in-
cludes liveborn, intrauterine deaths, and induced abortions.
All cases with HC born in the County of Funen in the years
1986-1998 were included. The followup period is three years
after birth.

Results: The prevalence of HC was 0.4/1,000 births. There
were 29 cases of HC, out of which 21 were liveborn. 41% had
associated malformations, syndromes and/or chromosome
abnormalities, and mortality of these compared to cases
with isolated HC were significantly increased (p<0.05). 18
children had shunt surgery and 12 children had one or more
reoperations. At the age of three, four children had died,
12 had neurological problems related to their HC, and five
children were described as normal.

Discussion: We found high mortality and morbidity in
fetuses and children with HC. Mortality was significantly
increased if associated malformations, syndromes and/or
chromosome abnormalities were present. After prenatal
diagnosis of HC it is important to look carefully for other mal-
formations and to perform a karyotype before information
about the prognosis of the fetus is given to the parents.

Reprints: Jacob Haaber Christensen, Sdr. Boulevard 164, lejl. 31, DK-5000
Odense C. E-mail: haaber@dadInet.dk

Antaget den 14. august 2002.

Kolding Sygehus, paediatrisk afdeling,

Odense Universitetshospital, paediatrisk afdeling, og
Syddansk Universitet, Epidemiologi.
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Fartidspension til patienter med syndromsygdomme

En registerundersggelse pa basis af oplysninger fra Den Sociale Ankestyrelse

ORIGINAL MEDDELELSE

Elsebeth N. Stenager, cand.scient.pol. Morten Aagren Svendsen
& Egon Stenager

Resumé

Introduktion: Formalet var: 1) at beregne antallet af nytil-
komne fgrtidspensionister med hoveddiagnosen: falger ef-
ter whiplash-traume, fibromyalgi, kroniske smertetilstande,
kronisk treethedssyndrom, kronisk belastningssyndrom,
baekkenlgsning og somatoforme tilstande, 2) at beskrive an-
dringer i pensionstype tilkendt personer med forskellige
helbredssproblemer over tidsperioden, 3) at foretage en
sammenligning af gruppen af fgrtidspensionerede med syn-
dromdiagnoser med gvrige fartidspensionerede i perioden i
relation til falgende data: kan, alder, samlivsforhold, ind-
komst pé& ansggningstidspunkt, revalideringsforanstaltning
0g 4) hos ovennaevnte gruppe at fa oplysninger om komorbi-
ditet af psykiske lidelser.

Materiale og metoder: Den Sociale Ankestyrelses register
over tilkendte fartidspensioner fra kommuner og amter i
perioden fra den 1. juli 1998 til den 31. december 2000. Far-
tidspensionister med syndromdiagnoser er sammenlignet
indbyrdes samt med gvrige pensionerede med x>test, sta-
tistiksystemet SAS er anvendt.

Resultater: Personer med syndromsygdomme udgjorde i
perioden 8,3% af alle pensionerede, 11% af kvinderne og 5%
af maendene. Det relative antal med syndromlidelser i for-
hold til det samlede antal pensionerede var stigende fra 1998
til 2000. Antallet af personer, der blev tilkendt hgjere pensio-
ner, typisk mellemste fartidspension, var hgjere for alle i
2000 end i 1998. Komorbiditeten mht. diagnosticerede psy-
kiske lidelser var beskeden, 3% af syndrompatienterne.
Flere ansggere med syndromlidelser end gvrige ansggere

bibeholdt sygedagpenge, indtil der var truffet afggrelse i
pensionssagen, og flere ansggere med syndromlidelser
havde veeret igennem revalideringsmaessige tiltag.

Diskussion: De mange patienter med syndromdiagnoser,
som tilkendes fartidspension, kreever iveerkseettelse af tveer-
faglige forebyggelses- og behandlingsinitiativer mhp. at ned-
bringe antallet af patienter, som far brug for varige forsgrgel-
sesydelser. Endvidere diskuteres undersggelsens resultater
i forhold til den nye pensionslov, som traeder i kraft den 1.
januar 2003.

Gennem de seneste artier har der bade i sundhedssektoren
og i socialsektoren veeret et gget antal patienter/klienter,
som oplever sig syge og funktionsbegreensede, uden at der
har kunnet findes sikre organiske forklaringer pa deres ofte
massive funktionsbegraensninger. Fink (1) fandt i sine un-
dersggelser, at patienter, der henvender sig med fysiske kla-
ger/symptomer, uden at der ved organiske undersggelser
kan pavises et adeekvat grundlag, udgjorde 0,6-3,2 per 1.000
i aldersintervallet 17-49-arige.

Fra medicinsk side er der mange opfattelser af arsagerne
til disse helbredsproblermer. De spander fra en opfattelse
af, at der er tale om rent anatomiske og fysiologiske foran-
dringer, til en opfattelse af, at tilstandene er forarsaget af en
kombination af biologiske, psykologiske og sociale forhold
(2-10).

Siden begyndelsen af 1990°erne har det veeret muligt at fa
tilkendt fertidspension pa baggrund af en syndromlidelse,
f.eks. fibromyalgi, kronisk treethedssyndrom og kronisk be-
lastningssyndrom (11), nar en raeekke naermere fastlagte kri-
terier var opfyldt. Det er Den Sociale Ankestyrelse, som ud-
sender vejledninger til kommuner og ankeinstanser om,
hvilke kriterier, som skal veere opfyldt, for at der kan tilken-
des pension. | 1993, 1995 og 1998 har Den Sociale Ankesty-
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