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Med cerebral pares (CP) menar vi ett rorelsehinder beroende
pé en €] progressiv hjarnskada som intriffat under fosterlivet,
kring férlossningen eller under de forsta tva levnadsaren [1, 2].
CP ir den vanligast forekommande motoriska funktionsstor-
ningen hos barn, och cirka 2 per1 000 levande fédda barni Sve-
rige far denna diagnos [3]. Symtom vid CP kan vara 6kad eller
vaxlande muskelspinning, balanssvarigheter, ofrivilliga rérel-
ser, svaghet och svarighet att utfora viljemissiga rorelser. Spas-
ticitet (hastighetsberoende 6kning av muskelspénningen) och
dyskinesi (avvikande muskelspénning och/eller ofrivilliga ro-
relser) medfor funktionshinder.

Typer av CP och funktionshinder

Spastisk typ av CP ar vanligast och karakteriseras av en kombi-
nation av spasticitet och svaghet/pares. Ena armen ar involve-
rad vid hemiplegi och bada vid diplegi och tetraplegi. Armen ar
ofta adducerad mot bélen och inatroterad. Hos en mindre
grupp av patienter kan det leda till en framre subluxation av
humerus i axelleden. Armbéagen ér oftast flekterad och under-
armen pronerad. Oférmaga att aktivt supinera underarmen
kan leda till muskelforkortning, subluxation av radiushuvudet
i armbagen och eventuellt forkortning av membrana inter-
ossea.

Handled och fingrar (MCP- och IP-leder [metakarpofalange-
al- och interfalangealleder]) ar ofta flekterade. Ibland fore-
kommer svanhalsdeformiteter (hyperextension i proximala
IP-leder och flexion i distala IP-leder), och handleden ar ofta
ulnardevierad. Tummen ar oftast adducerad mot metacarpale
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och engelsk sammanfattning
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IT och/eller flekterad i MCP-leden (s k inslagen tumme), men
dven tummens IP-led kan vara flekterad.

Extensormuskulaturen &r oftast svag eller paretisk. Om de
felaktiga 14gena bibehalls under stor del av dygnet, kan det re-
sulteraikontrakturutveckling i de spastiska muskelgrupperna.

Spasticitet medfor funktionshinder av olika slag i dagliga ak-
tiviteter. En person med spastisk CP kan t ex ha svart att na ut
med handen, och vid hemiplegi kan bimanuella aktiviteter,
som att bira stora féremal, kndppa knappar eller 6ppna burkar
och flaskor, vara besvirliga. Kraft och precision i greppet blir
nedsatt pa grund av bristande handledsbalans och inslagen
tumme. Svar flexionsdeformitet kan géra det svart att ta avoch
pa klader och skota hygien och ibland till och med att klara ba-
salabehov som att kunna kommunicera och taihand.

Den dyskinetiska typen av CP karakteriseras av avvikande,
ofrivilliga och daligt koordinerade arm-/handrorelser samt
viaxlande muskeltonus. I en och samma arm/hand kan man se
olika flexions- och extensionsdeformiteter. Vid dyskinetisk CP
forekommer ofta utatrotation av armen i skulderleden. Vid
blandformer av CP kan spasticitet vara kombinerad med ate-
tos, dvs 6kad muskeltonus kombinerad med avvikande rorel-
ser.

Svenska populationsbaserade studier av barn med CP visar
att 50-70 procent har svarigheter med avancerad handfunk-
tion [4-7]. Mer dn hilften av barnen med CP lir sig att ga sjalv-
stiandigt, och 25-30 procent behover rullstol for sin forflytt-
ning [5, 6]. Vid CP kan man ocksa ha andra symtom av hjirn-
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ESAMMANFATTAT

Cerebral pares (CP) 4r den
vanligaste orsaken till moto-
risk funktionsstdrning hos
barn och beror pa en icke-fort-
skridande hjarnskada.
Spasticitet och dyskinesi kan
allvarligt hindra funktionen i
arm och hand.
Botulinumtoxininjektioner ar
ett nytt behandlingsalternativ,
och verksamheten har succes-
sivt 0kat i Sverige.

En multidisciplindr grupp har

utarbetat riktlinjer fér behand-

ling av Gvre extremiteterna vid
CP baserat pa en strukturerad
bedémnings- och behand-
lingsstrategi med tre definie-
rade indikationsgrupper.
Fordldrar och barn ska infor-
meras noggrant om behand-
lingsstrategin inklusive bi-
verkningar och risker.

En forutsattning for verksam-
heten dr ett ndra samarbete
mellan alla olika yrkeskatego-
rier som arbetar med barn
med CP.
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»Botulinumtoxininjektion i spastiska muskler
medfor en 6vergaende forsvagning i muskeln,
varvid antagonister kan tranas och ortosbe-
handling lattare kan genomfoéras.«

skadan, t ex inldrningssvarigheter, synskada och kinselstor-
ning, vilket &ven paverkar handfunktionen [8, 9].

Behandlingsstrategier och botulinumtoxin

Handkirurgiska ingrepp sasom senférlingningar och sen-
transfereringar kan anvéndas for att forbéttra funktion vid CP
[10-12], men kraver noggrann preoperativ beddmning, efter-
som alla barn inte har férutsittningar att dra nytta av kirurgin.
Ett operativt ingrepp innebér ocksé narkos, gipsbehandling
och langvarig postoperativ traning, vilket kraver ett motiverat
barn.

Den optimala aldern f6r kirurgisk behandling ar inte klar-
lagd. Internationellt har diskuterats ldmpligheten att vinta
med kirurgi till efter 10-12-arsaldern av flera skl (tillvaxt-
spurt, motivation m m), men nagra vetenskapliga studier finns
inte. Mindre atgérder som tenotomier och enklare sentransfe-
reringar kan dock goras tidigare. Dyskinetiska barn &r inte
sjalvklara operationskandidater.

En behandlingsstrategi som minskar spasticitet och dyski-
nesi kan ge barnet bittre viljemissig motorik och mindre risk
for kontrakturutveckling. I Skane och Blekinge startades 1994
ett uppféljningsprogram for barn med CP, CPUP, som ett sam-
arbetsprojekt mellan barnortopedi och habilitering. Syftet
med programmet ir att genom langsiktig uppf6ljning och tidig
behandling férebygga hoftluxation och kontrakturutveckling,
vilket varit framgangsrikt [13].

Fokusering sker nu ocksa pa den 6vre extremiteten, och
CPUP blev 2005 ett nationellt kvalitetsregister dér hela Sveri-
ge deltar. Botulinumtoxinbehandling och handkirurgi regi-
streras nu fortlépande i CPUP. Det dr Annu for tidigt att presen-
tera sikra siffror avseende omfattningen avbehandlingarna.

Nya behandlingsmetoder for att minska spasticitet, sdsom
botulinumtoxininjektioner (se tex Chin och Graham 2003
[14]) och intratekal baklofenpumpsbehandling, har medfért
O0kade mojligheter att forebygga sekundéra komplikationer till
spasticitet. Botulinumtoxininjektion i spastiska muskler med-
for en 6vergaende forsvagning i muskeln, varvid antagonister
kan trinas och ortosbehandling ldttare kan genomforas. Den
forsta studien av botulinumtoxinbehandling av barn med CP
publicerades 1993 [15]. Vid systematisk genomgéang av veten-
skapliga studier om botulinumtoxinbehandling av armmusk-
ler hos barn med CP hittas dock fa studier som ar dubbelblint
randomiserade och kontrollerade och som visar effekt pa to-
nus, rérelseomfang och i viss man funktion [16].

Botulinumtoxin ir ett av de mest potenta toxiner som existe-
rar [17, 18]. Det finns sju olika serotyper av botulinumneuro-
toxinet (A-G), men det ar framfor allt typ A som anvénts medi-
cinskt: Botox marknadsfors av Allergan, Dysport av Ipsen, Xeo-
min av Desitin. Serotyp B finns i Myobloc (Solstice Neuro-
sciences). Doserna av de olika preparaten ar inte jamforbara.
Neurotoxinerna produceras av bakterien Clostridium botu-
linum och bestar av en tung kedja (100 kDa) och en litt kedja
(50 kDa) sammansatta med en disulfidbrygga och icke-kova-
lent interaktion. Den tunga kedjan interagerar med kolinerga
motornervterminalen, internaliseras i cellen och efter vissa
forandringar slapps den liatta kedjan. Den ldtta kedjan har akti-
vitet for att klyva de s k SNARE-proteinerna VAMP, SNAP-25
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eller syntaxin 1. Serotypen A klyver SNAP-25, vilket forhindrar
att den acetylkolininnehéallande vesikeln kan frislappa acetyl-
kolinet, och muskelaktivitet blockeras. Inom nagra dagar
skickar den distala axonterminalen ut s k sprouts for att re-
etablera funktion. Detta nitverk av sprouts elimineras efter
det att den ursprungliga terminalen har aterhdmtat sig [17-20].

Genom aterhdmtningen av de primira motorindplattorna
ar effekten av behandlingen 6vergaende, men injektionerna
kan upprepas med cirka 3-6 méanaders intervall fér bibehallen
effekt. Nagra langtidsstudier av effekten pa injicerad muskula-
tur finns inte. Nya experimentella studier indikerar en forbatt-
rad effekt och mindre kontralateral (icke-injicerad muskula-
tur) effekt avbotulinumtoxinbehandling om injektion i normal
tibialis anterior-muskel hos réattor omedelbart &tf6ljs av iso-
metriska kontraktioner eller passiv tojning avden behandlade
muskeln [21].

Den forsta medicinska anvindningen av botulinumtoxin A
var inom oftalmologin. Nya indikationer har tillkommit inom
bl a neurologi, rehabilitering, urologi och kirurgi. De mest vil-
kénda indikationerna bland allménheten ar behandling av an-
siktsrynkor och hand-/armsvett. Anvindning av toxinet under
manga ar har oftast varit effektiv. Biverkningsprofilen har varit
lag aven hos barn med CP trots att toxinet ir mycket potent,
varfor alla behandlingsalternativ alltid noggrant ska vervigas
[22].

Information om potentiella biverkningar, som lokal irrita-
tion och rodnad pa injektionsstillet samt évergédende influen-
saliknande symtom med feber, efter injektionen ska ocksa ges
till féraldrar och barn fére behandlingen [23, 24].

Kontraindikationer fér behandling hos barn &r priméra
muskelsjukdomar, kind 6verkénslighet, pagaende infektioner
samt hoga doser till barn med grav cerebral pares och paverkan
pa svalgmuskulatur. Detaljerad information om respektive bo-
tulinumtoxinprodukt finns i Fass. Biverkningar ska rapporte-
ras enligt gingse rutiner (Likemedelsverket). Den vanligaste
biverkningen ar dock en foér stor muskelsvaghet i injicerad
muskulatur, vilket kan undvikas med dosjustering vid nésta in-
jektionstillfille.

Djurexperimentella studier indikerar att botulinumtoxinbe-
handling ger atrofi av behandlad muskel och tecken till dener-
vation. Detta har ocksa visats pa icke-spastisk muskel kring
O6gat hos ménniska, dar forandringarna forsvinner helt efter 3
manader utan tecken till fibros [25-29]. Det finns diremot
innu inte nagra studier om hur muskulatur vid cerebral pares
paverkas morfologiskt av botulinumtoxinbehandling inklusive
eventuella langtidseffekter eller om behandlingen skulle kun-
na paverka effekten av kirurgi. Det betonas dock att den maxi-
mala dosen botulinumtoxin per injektionslokal inte far 6ver-
skridas.

Nationella riktlinjer vid behandling av dvre extremiteter
Botulinumtoxinbehandling av spastisk muskulatur vid CP har
blivit allt vanligare [16, 30, 31]. Riktlinjer for behandling av
muskler i nedre extremiteterna har wutarbetats 2005,
<http://www.cpup.se>, da man nationellt enades omt ex indika-
tioner for och utvirdering av behandlingen. Inom 6vre extre-
miteterna har botulinumtoxinbehandling givits vid ett fatal
vardenheter i landet, framf6r allt vid universitetsklinikerna,
men verksamheten har 6kat successivt.

Det har blivit uppenbart att det finns ett behov av nationella
riktlinjer &ven fér behandling av arm- och handmuskulatur. En
multidisciplinir grupp bestaende av ldkare och terapeuter med
erfarenhet av botulinumtoxinbehandling inom 6vre extremi-
teterna vid CP har nu utarbetat motsvarande riktlinjer med
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B Behandlingsriktlinjer

Indikationer for behandling
Vardplanering — gors fore behandlingsstart

C. Forbattra
handfunktion
och finmotorik

B. Forbattra grovmotorik,
positionering och minska
dystonier/hyperkinesier

A. Forebygga
kontrakturer
och lindra smérta

Basutredning — dokumenteras fore behandling

Vid indikation C gors
férutom basutredningen
dven en utvidgad
beddmning fére

och efter behandling

* Malutvardering
 Passivt/aktivt rérelseomfang
* House-funktionsklassifikation
* MACS, GMFCS
 Zancolli-klassifikation

® Video

Behandlingsplan - tva alternativa modeller [34]

o Tva eller tre behandlingar under 1 ar:
Utvdrdering 3 manader efter sista behandlingen

e Enstaka behandling:

Utvardering efter 1, 3 och/eller 6 manader

Injektionsteknik

® EMG-registrering och nervstimulering b6ér anvandas

* Anatomisk atlas, t ex Perotto [35], ar ofta av varde

® Doser och spadning: Enligt Graham [31] och
tillverkarens rekommendationer

o Kortaste intervall mellan injektioner: 3 manader

Detta bor dokumenteras i injektionsprotokoll

* Injektionsomgang och intervall
sedan foregdende behandling ® Spadning (E/ml)

o Vikt (kg)  Totaldos (E och E/kg kroppsvikt)

e Injicerade muskler hoger/véanster e Smartlindring/sedering

o Anvént preparat ® Teknik (EMG/nervstimulering)

 Dosering (E/muskel)  Planerad efterbehandling

 Antal injektionsstéllen/muskel

Utvdrdering efter behandling

¢ Maluppfyllelse (GAS/COPM)
e Passivt rorelseomfang basutredningen dven en
® House-funktionsklassifikation utvidgad bedémning fore
e Video och efter behandling

Vid indikation C gors forutom

Frageformuldr fylls i av fordldrar/vardare 1 manad efter varje behandling

LAKARTIDNINGEN NR 43 2008 VOLYM 105

syfte att skapa en nationell, strukturerad bed6mnings- och be-
handlingsstrategi vid CP.

Riktlinjerna som utarbetats avser framfo6r allt barn med oli-
ka typer av CP, dir tre indikationsgrupper definierats (Figur 1).
Riktlinjerna &r ocksa applicerbara pa unga vuxna med CP.

Indikationsgrupper for botulinumtoxinbehandling

Det ar viktigt att for samtliga indikationsgrupper sitta upp in-
dividuella dokumenterade mal fér behandlingen (Figur 1). Fér
att underlatta daglig omvardnad sasom av- och paklddning och
hygien (kontrakturprofylax) och fér att lindra smértarelaterad
till stegrad tonus kan barn med CP behandlas med botulinum-
toxin. Hos dessa barn finns ingen forutséttning for aktiv tré-
ningsmedverkan. Barnen bor dock férses med muskeltdjnings-
program och lampliga ortoser.

Botulinumtoxinbehandling kan ocksa ges for att underlétta
positionering av handen, t ex genom minskad tonus i armbags-
bdjare, eller for att allmidnt minska muskeltonus vid dystoni i
syfte att underlitta dagliga aktiviteter. Hos dessa barn far man
gora en individuell beddmning av om muskeltéjningsprogram
ska ges och om ortoser ska utprovas.

Botulinumtoxinbehandlingen méste atféljas av ett individu-
ellt anpassat traningsprogram om syftet ar att forbéttra aktiv
handfunktion, och det ir da sirskilt viktigt med en klar malbe-
skrivning. Flera behandlingar med botulinumtoxin, med for-
del i serie (exempelvis 3-4 tillfdllen med minst 3 manaders
mellanrum) [36], kan mojliggora en effekt avbotulinumtoxinet
under lang tid och dirigenom foérbittra aktiv handfunktion.
Behandlingen kan dven anvéandas for att utvardera barnets for-
maga att medverka i handtrining och for att skjuta upp en
handoperation till mest limpliga alder med motiverad patient.

Utredning och utvirdering

Basala data for barnen ska dokumenteras fore och efter be-
handling, vilken ska foregis av en noggrann planering av den
givna varden (for detta har speciella vardplanerings- och ut-
redningsprotokoll utarbetats, se <http://www.cpup.se»). Det ar
sarskilt viktigt att bedoma handfunktion och finmotorik mer
specifikt i den tredje indikationsgruppen (Fakta 1). Utvarde-
ringsinstrumenten som rekommenderas maste dock véljas ut-
ifran resurstillgang och andra aspekter vid respektive behand-
lingsenhet.

Uppfyllelse av mal med behandlingen

Vil definierade och realistiska mal sétts upp fore behandling-
en. Detta gors tillsammans med barnet och dess férildrar, och
utvirdering av malen gors efter behandlingen. Det finns vali-
derade instrument som GAS (Goal attainment scale) eller
COPM (Canadian occupational performance measure) for vir-
dering av behandlingsmal [37-39].

Rorelseomfang, muskeltonus och greppstyrka

Om behandlingen syftar till att forbattra rorlighet, méts pas-
sivt och aktivt rérelseomfang med goniometer. Bedoémning av
muskeltonus kan vara av viarde for att avgora hur stor del avro-
relseinskriankningen som dr dynamisk och hur stor del som be-
ror pad muskelforkortning (kontraktur). Modifierade Ash-
worth-skalor anvinds ofta for detta [42, 48]. Det enda instru-

Figur 1. Riktlinjer for behandling med botulinumtoxin av barn med ce-
rebral pares — dvre extremiteterna [30, 32, 33]. MACS = Manual ability
classification system; GMFCS = Gross motor function classification sys-
tem; GAS = Goal attainment scale; COPM = Canadian occupational per-
formance measure.
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Figur 2. Ortoser (bilderna till vanster och i mitten) anvands efter injektion av botulinumtoxin i olika muskler

(t exiadductor pollicis-muskeln); injektioner bor géras med hjédlp av EMG och elektrisk stimulering av muskeln
for att sakerstélla ett nalldge i avsedd muskel (bilden till héger). Ortostillverkning och tillpassning av tumvecks-
ortos eller helhandsortos (bilderna till vdnster och i mitten) kraver en erfaren och kunnig arbetsterapeut.

ment fér mitning av greppstyrka som ar validerat f6r barn ar
Grippit [43].

Klassifikationer av grovmotorik, hand- och tumfunktion

Det ar av virde att klassificera hand- och greppfunktion fére
och efter behandlingen. Manual ability classification system
(MACS [41]) ger en uppfattning om den dagliga handfunktio-
nen hos barnen, medan Gross motor function classification
system (GMFCS [49]) anvénds for att gradera grovmotorik sa-
som gangformaga.

Greppformaga i varje hand for sig kan bedémas med hjilp av
House-funktionsklassifikation (9 steg) [40] och med en 5-gra-
dig klassifikation (Bimanual fine motor function, BFMF [4]).

Den aktiva handleds- och fingerextensionen graderas grovt
med sk Zancolli-klassifikation [12]. Tummens dynamiska
spasticitetsmonster beskrivs (kategorier I-IV) och baseras pa

_______________________________________________________|]
M FAKTA 1. Utvérdering indikationsgrupp C

Basutredning

o Malutvardering fore och ef-
ter behandling (Goal attain- e Bimanual fine motor
ment scale/Canadian occu- function (BFMF) [4]
pational performance mea- e Muskeltonus (modifierade
sure [GAS/COPM]) [37-39] Ashworth-skalor [42])

e Passivt och aktivt rorelse- o Greppstyrka (Grippit) [43]
omfang ® Melbourne assessment of

® House-klassifikation av unilateral upper limb
handfunktion [40] function [44]

* House-klassifikation av in- * AHA (Assisting hand as-
slagen tumme (thumb-in- sessment) [45]

Ytterligare, kompletterande
bedomningsinstrument

palm) [40] ¢ Video, fotodokumentation
e Zancolli-klassifikation av ® Hastighet (Box and blocks,

finger- och handledsexten- modifierat plockprov)

sion [12] e Stereognosi

e Manual ability classifica- e Modifierat Sollerman-test
tion system (MACS) — klas- [46, 47]
sifikation av formaga att
hantera foremal [41]
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vilka muskler som &r engagerade (House-klassifikation av
thumb-in-palm [40]).

Ovriga rekommenderade test och andra metoder

Andra test och metoder kan ocksa vara lampliga att anvinda
fore och efter behandling, t ex modifierat Sollerman-test [46,
47], hastighetstest (Box and blocks och modifierat plockprov)
och mitning av stereognosi. Den spontana anvindningen av
den plegiska handen hos barn med hemiplegi kan virderas med
Assisting hand assessment (AHA [45]). Melbourne assessment
of unilateral upper limb function bedémer funktionskvalitet i
arm och hand hos barn (5-15 ar) med neurologisk funktions-
nedséittning [44]. Videofilmning av barnet i specifika aktivite-
ter, fore och efter behandling, kan ocksa vara av virde.

Trdning, ortosbehandling och utvirdering

Barnen och deras néitverk ska informeras om vikten av att t6j-
ning och traning utfors efter behandling och att ortoser an-
viands enligt en individuellt utarbetad vardplan. Antagonist-
musklerna trianas aktivt mer specifikt dar man 6énskar férbatt-
ra handfunktion och finmotorik.

Ortoserna utformas sa att injicerade muskler t6js maximalt,
men man ska vara uppmérksam pa att ortoserna inte orsakar
skav eller sar. Rekommenderad anvdndningstid for ortoser ar
minst 6-8 timmar per dygn, limpligen under natten. Handor-
toser kan vara mycket svéra att tillpassa vid cerebral pares pa
grund av spasticiteten, och uppgiften kriver en erfaren och
kunnig arbetsterapeut. En ofta anvind ortos dr en tumvecksor-
tos for att undvika adduktionskontraktur efter injektion i ad-
ductor pollicis-muskeln (Figur 2). Ortoser for att underlatta
greppférmaga i aktiviteter kan ocksa vara aktuella.

Forialdrarna skickar in en kort och enkel rapport om det tidi-
ga resultatet av behandlingen vid f6rvintad maximal effekt av
injektionen (4-6 veckor). De speciella utvirderingsprotokol-
len som utarbetats (se <http://www.cpup.se>) anviands for att fa
en objektivdokumentation.

Ett forsta steg mot nationell samordning
Botulinumtoxininjektioner i 6vre extremiteterna vid CP ar en
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relativt ny behandlingsform i Sverige. Riktlinjerna ska inte ses
som det definitiva slutdokumentet angdende hur behandling
och uppfdljning ska ske, men ir ett forsta steg mot en 6kad na-
tionell samordning. Vi onskar att behandlings- och uppf6lj-
ningsrutiner samordnas sa att alla barn med CP i Sverige er-
bjuds en sa optimal behandling som majligt.

Det dr var forhoppning att riktlinjerna kan vara till hjélpidet
praktiska arbetet. Funktion och rérelsestatus foljs regelbundet
hos alla barn med CP f6r att optimera handfunktionen och f6-
rebygga kontrakturutveckling, och det nationella kvalitetspro-
grammet CPUP, <http://www.CPUP.se>, kan utgéra ramen for
uppféljningen.

Ett fortsatt nira samarbete mellan alla yrkeskategorier som
arbetar med barn med CP och deras forildrar ir en férutsitt-
ning foér all behandling avbarn med CP.

B Potentiella bindningar eller jivsforhallanden: Eva Pontén och Lars B
Dahlin har undervisat under kurser och deltagit i kongress samfinan-
sierade av Allergan, Sverige, tillverkare av Botox. Ovriga: Inga uppgiv-
na.

Kommentera denna artikel pa lakartidningen.se
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