Demografiska faktorer paverkar
forekomst av svar mental retardatiol

Ar ingifte en faktor att rakna med ocksa i Sverige?

Forekomsten av svart for- Med ingifte menas aktenskap dar pdandsting, har cirka 70 000 invanare,
standshandikapp (SMR) har i ret har atminstone en gemensam forfaarav 48 procent med utlandsk hér-
svenska studier visat sig vara der. Yagoob och medarbetare har i ekomst [11]. Av enskilda lander star Fin-
cirka 3/1 000 barn. | lander dar  studie fr&n Lahore, Pakistan, diskuterdand for den storsta andelen invandrare
konsangvinitet (ingifte) ar van- olika n_iv_éterav konsangvinitet [5]. Kon-i kommunen (26 procent). Ursprungs-
ligt forekommande &r prevalen- sangvinitet innebar enligt WHOs defi-land for den nast strsta invandrargrup-
sen hogre. For att se om kon- nition aktenskap mellan syssling ellepen (17 procent) ar Turkiet. Den stude-

-9, o narmare slakting [6]. rade populationen var de 14 138 barn,
sangvinitet ocksa skulle kunna Flera faktorer kan ses som forklaringédda mellan 1979 och 1992, som var
vara en faktor av betydelse i till ingifte — kulturella, historiska, geo- bosatta i kommunen den 31 december
Sverige studerades prevalensen grafiska, stravan att bevara egendort995 (alder 3—16 r). | denna barngrupp
av SMR hos barn i en fororts- inom familijen samt att det vid ingiftehade 57 procent utlandsk harkomst. 37
kommun till Stockholm med foreligger kannedom om slakten [6]procent i den studerade aldersgruppen

stor andel invanare av icke-eu- Konsangvinitet &r vanligt i omradenvar av icke-europeiskt/icke-nordameri-
i i B i med islamisk religion, men koranerkanskt ursprung.
Lorgg:.iﬁtg(:ke nordamerikanskt uppmuntrar inte ingifte [6, 7]. ~_ Barn med SOMR identifierades via
Fbrekdmsten av SMR var | Pakistan rapporteras konsangvinifournalgenomgang vid landstingets
4.5/1 000 b dvs 50 tet forekomma i 46 procent av aktenemsorgsnamnds habiliteringscenter i
i . am, dvs procent skapen [5], i Libanon i 25 procent [8], ikommunen och vid Huddinge sjukhus
hogre an den forvantade. Demo- jordanien i 67 procent [7] och i Turkiebarnhabilitering. Samtliga barn med
grafiska faktorer bor darfor be- i 35 procent [9]. | Sydeuropa ar fre-SMR ar kanda inom dessa enheter. Etio-
aktas vid planering och fordel-  kvensen ingifte 3-8 procent [5] och logiska data samt uppgifter om associe-
ning av resurser till medicinska, Nordeuropa och Nordamerika 0-2 prorade funktionsnedsattningar och om
psykologiska, sociala och peda- cent°[5]. o _ konsangvinitet hamtades fran journaler.
gogiska habiliteringsinsatser. Da konsangvinitet ar en kand risk- Alla barn fédda 1979-1989 hade, se-
faktor for autosomalt recessiva sjukdonast vid 6 ars alder, testats av erfaren
mar, till vilka en del tillstdind med SMR psykolog. Yngre barn hade ej genom-
hor, borde det finnas risk for att det i vargatt formell testning, men hade av erfa-
Svar mental retardation (SMR) elledand finns regioner med hogre prevalengn psykolog bedémts pa klinisk grund
svart forstandshandikapp (IQ <50-55av SMR &an vad som rapporterats i tidiavseende grad av mental retardation.
innebéar en betydande kognitiv funk-gare svenska studier.
tionsnedséttning, oftai kombinationmed Syftet med denna studie var darfor
tillaggshandikapp sdsom cerebral parext se om férekomsten av SMR hos barn RESULTAT
(CP), epilepsi och autism. Orsaker kanen svensk kommun, med stor andel in- Totalt fanns 64 barn (40 pojkar, 24
hos flertalet barn harledas till den prevanare med utlandsk bakgrund frafiickor) fédda 1979-1992 med diagno-
peri- eller postnatala perioden. | majoriicke-europeiskal/icke-nordamerikanskaen svart forstdndshandikapp. Detta
teten av fall ar genesen prenatal [1].  lander, skulle vara hogre an i de tidigamotsvarar en total prevalens av SMR pa

Funktionsnedséattningen staller storee svenska studierna. 4,5 per 1 000 barn i ldern 3—16 ar. For
krav p& omhandertagande — medicinskt, den europeiska/nordamerikanska po-
psykologiskt, socialt och pedagogiskt. pulationen var prevalensen 3,7 per

Forekomsten har i svenska studier POPULATION OCH METOD 1 000, och fér den icke-europeiska/-
visat sig ligga pa ca 3/1 000 barn (IQ Den studerade kommunen, Botkyricke-nordamerikanska  populationen
<50) [2, 3]. | utvecklingslander finnerka i sydvastra delen av Stockholms lars,9 per 1 000 (Tabell I). Skillnaden var
man en betydligt hogre prevalens. | en
studie fran Pakistan av Yaqoob var pre
valensen 2-3 génger hogre [4]. | demabell I. Prevalens av svért forstdndshandikappade i Botkyrka kommun bland barn fédda
studien diskuterades betyde|sen av koA279-1992 i relation till ursprungslandet.
sangvinitet (ingifte) sonen forklaring

. e . Europeiskt/ Icke-europeiskt/
till den tha forekomsten. nordamerikanskt icke-nordamerikanskt
ursprung ursprung Totalt
. Population 8893 5245 14 138
vart forstandshandikapp 1 4
Forfattare Svért forstandshandik 33 3 6
ELlSABETH FERNELL Prevalens per 1000 3,7 59 4,5
" " i 95 procents konfidens-
docent, Gverlakare, barnkliniken,. 2> o 2153 4375 3.4.56

Huddinge sjukhus.

LAKARTIDNINGEN « VOLYM 95 « NR 35 » 1998 3663



Tabell Il. Nationaliteten hos foraldrarna till 64
barn med svart forstdndshandikapp. @ En fa-
milj med en&ggstvillingar med SMR. » Tva fa-
miljer med tva barn vardera med SMR i den
studerade gruppen.

Tabell 1. Bakgrundsfaktorer vid svart forstandshandikapp hos barn med europeiskt/nordame-
rikanskt ursprung respektive icke-europeiskt/icke-nordamerikanskt ursprung. ® En&ggstvillin-
gar. ® MCA/MR = multipla kongenitala anomalier/mental retardation.

Foraldrarnas nationalitet

Foraldrarnas Europeisk/ Icke-europeisk/ Andel,
nationalitet Antal nordamerikansk  icke-nordamerikansk  Totalt procent
Bada svenska 23 Prenatala faktorer 21 21 42 66
EDdSV?QSkF_ and g Downs syndrom 8 5
ada fran Finlan 2
Bada fran 6vriga Europa 32 Syskc.).n med SMR 2 !
B&da fran icke-europeiskt/ Specifikt syndrom 3 2
icke-nordamerikanskt land 319 Ospecifik neurometa-
bolisk sjukdom 1 0
Totalt 64 CNS-missbildning 4 5
MCA/MRP 3 2
Perinatala skador 2 2 4 6
stdistiskt signifkant (p<0,05, endsi Svar asfyxi 1 1
digt test). Meningit 0 1
Av de 64 bamen hade 28 minst en Cerebral blédning 1 0
svensk foralderfem hade foraldr frin  Postnatala faktorer 2 1 3 5
anndnordiskt eller euopeiskt langdoch Trauma 1 0
hos 31 bar var bada foraldima a Hypoxi 1 1
icke-euopeiskt/ike-nodametkanskt  £j mojlig att klassificera 8 7 15 23
urspung (Tabell 11). Antalet familjer
Totalt 33 31 64 100

inkluderade i studienar 61.

Tre familjer hade ardera tva ban
med SMR inom den studmde aldes
gruppen. otalt s familjer (10 po-
cent) hade minst tva bamed SMR.

procent en postrial orsak (ceebralt
trauma eller svarhypoxitillb ud). 1 23

Forutom de te familier som hade tva procent gck orsalen ej @t hateda.

bam vardem inom den studade &
dersguppen, hade érfamiljer ett ban i
den studeade aldesguppen ob ytter
ligare minst ett bar med SMR, men i
annan aldefEn a de s& familjema \ar
av euopeiskt/nodameikanskt ur
spung Bamen i den &miljen \ar
enagstvillingar od féraldama \ar ej
inbdrdes slékt.

De 6viga fem familjema med minst
tvd ban med SMR ar & icke-euppe
iskt/icke-nodameikanskt  uspmung;
for tre av dessa foraldpar forelag kant
kusingfte. Den totala féekomsten &
konsangvinitet a&r inte fullstandigt
kand men hos atminstone 6 de 29 &
milierna  med ike-euppeiskt/ike-
nordameikanskt usprung (21 pocent)
forelag indfte i form av kusinékten
skap.

Orsalen till SMR \ar hos samtlig
dessa bar prendal eller okand | den
eumnpeiska/nadameikanska bar-
gruppen anaiserades uppidt om kon-
sangvinitet hos de 2@miljer (en &milj
hade tvillingar med SMR) ars ban
hade pendal eller okédnd gnes till
SMR men ej Dans syndom. Informa
tion om eentuellt slaktskpmellan fo¢
aldrar kunde erhallas hos 16dessad
miljer (16 ban). Inte hos nagn a des
sa fimiljer forelag lonsangvinitet.

Majoriteten, 66 pocent, hade en er
naal genes till SMR (Davns syndom,
syslon med SMR, spedkit eller ospe
cifikt syndiom eller anlagningsdeékt
i centala nevsystemet), 6 rcent hade
en peinatal orsak (svar asfyxi, me
ningit eller ceebral Hddning) ot 5
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Fordelningen \ad géller bakginds
faktorer till SMR mellan dem med eu
ropeiskt espekive idke-euppeiskt uf
spiung skilde sig endast medseende
pa dt andelen bar som hade sysk
med SMR war store i den ike-euope
iska guppen (Bbell II).

Ytterligare minst en funktionsned
sattning sags hos 34 baf53 pocent).
Av dessa hade 15 (23quent) ett CP-
syndom, 17 (27 pocent) hademlepsi
och 15 (23 pocent) hade en autism
spektumstoning.

DISKUSSION

Forekomsten & SMR \ar i denna
studie i en féortskommun till Stodk-
holm citka 50 pocent hdge &nad som
tidigare rappotterats i Swerige. Den stu
derade populaonen ar minde an i de
tidigare citemde senska studiera, som
omfattade ca 37 00Cespekive 24000
bam [2, 3], \arfor resultdet far tolkas
med fosiktighet.

En oisak kan doke mojligen \ara den
stoma andelen ike-euppeisk/ike-
nordameikansk beblkning med hdg
férekomst & konsangvinitet de dar
med okadisk for autosomaltecessia
sjukdomay inkludeande tillstdnd med
SMR. Av de se& familjer som haddér
an ett bam med SMR foelag kusingfte
hos hélften. | en yligen pulticerad

| Sverige har férhoppningn \arit att
vi med forbattad modahalseard och
forlossningsvad samt med m@naal
diagnostik skulle kunna nedbga fre-
kvensena SMR [10]. Denna studie ta
lar for &t konsangvinitet kanara en
faktor as betydelse for mvalensen a
SMR &wen i Swerige — i legioner med
stor andel imanae a icke-eunpeisktt
icke-nodameikanskt uspung Ett sa
dant samband mellanoksangvinitet
och SMR har patats i flera studieroch
det etiolmiska sambandet bedes val i
den sensk-jodanska studienvalanson
och medarbetar[7]; de &nn en signit
kant hoge kusingftesfrekvens tand
foraldrar till bam med SMR aprendal
eller okand etiolgi.

Sammardttningsvis bor det beaktas
att vi i Sverige har demgrafiska skill
nader som medfor th prevalenser a
handikaptillstdnd kan ariera mellan
olika geagrafiska omraden. Det baint
nas andx omraden i Sstige med lik
nande beflkningsstuktur som i den
aktuella studien dtsom damed har en
mots\arande hoge forekomst & SMR.

D& SMR ér ettade tyngsta neor
logiska handikppen — ofta dessutom
associest med tillaggshandikap — bor
demayrafiska faktorer vags in vid pla
neiing oc fordelning & resuser till
medicinsk, psyélogisk, social ob pe
dagogisk habiliteringswerksamhet.

encelsk studie [12] pavisades en mot 1. Gustavson KH, Hagberg B, Hagberg G,

svarighet till denna studie — en hi&g

prevalens & CP i ett omrade med stor

andel ivdnae med pakistanskt ur
spung
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[SXTe]

Prevalensen for de koniska
inflammatoriska tarmsjukdo-
®marna ulcerés lolit och Crohns
Sjukdom Okar successit. Idag
imheraknas en halv till en pocent
Yav den s\enska beblkningen
Livara drabbad. Etiologin ar fort-
afarande okand men troligen

multif aktoriell; saval dietara
iroch mikr obiologiska som immnu-
dinologiska orsaker har diskute-
(rats. Kliniska studier, daribland
Lflera svenska, har aen visa att
genetiska Bktorer kan spela en
g:avg('jrande roll. Avancerade ma
lekylarbiolo giska undersékning-
raAr tyder pa att vissa speciika
egener ar involverade
'™ Ett aktuellt EU-pr ojekt med

svenskt deltagande syftar till att

i detalj kar tlagga arftlighets-

gangen.

3;

Kroniska infammaoriska tamsjuk
domar (infammaory bowel diseases,
IBD), med huvudbrmema ulcerds élit
och proktit samt Cohns sjukdom, har i
den industialiserade vaiden lommit
att bli allt vanligare. Arligen insjuknar
totalt ca 400-500 nskar med @hns
sjukdom, ot mer an dubelt s& mang
med ulcerds dlit, enligt aktuella pide-
miologiska studier [1, 2].

Under de senasteti@imdena har in
cidensen &it oférdndad for Cohns
sjukdom, medan derewkar 6ka for W
ceros lolit.

En forbattad medicinsk dt kirur-
gisk behandling har sarakat till att
langtidspognosen for IBD har forbéatt

petioden. Aven om IBD &r foenad med
en betydande morbiditet, har nhalite-
ten iday namat sig en n¥d som inte sa
kert avviker fran den i beflkningen i
ovrigt. | hogiskomraden som Skandi
navien ndmar sig pevalensen fér IBD-
sjukdomana sammangma uppski-
ningsvis 0,5-1 mrcent & beflkning-
en, dss en mvd som gansar till\ad som
vanligen betaktas som enofksjuk-
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dom.

Nytt om arftligheten vid inflammatorisk tarmsjukdom

Specitka gener
kartlaggs | EU-ppjekt

Familjar anhopning

Etiologin till IBD ar fortfarande
okand men beddms péogla gunder
vara nultifaktoiiell. Saval dietéa o
mikrobiologiska som immnolaogis-
ka ot genetiska &ktorer tros samer-
ka.

Genetiska fragstallningr vid IBD
har ront ett stdrvetenskaligt intresse
under senar ar och ett fertal viktiga
studier med saval klinisk som molek
largenetisk iniktning har pulicerats.
IBD arvanligare i vissa etniskargpper
bl a hos Ashknazi-judar Det &ar aen
valkant dt paienter med IBD i 10-20
procent & fallen har en nér slakting
oftast ett sysén, med samma sjukdom
[3]. Bland foistegradsslaktingr till pro-
banden é&risken dt insjukna i IBD
10-20 gangr stére an den i poputi-
nen i ovigt [4-6].

A andia sidan &ar detvanligt &t bada
makana i en &miljinsjuknar i IBD och
sjukdomana \erkar inte heller gra
vanligare i familjer vars adopteade
bam har insjukng[6].

Dessa obsestioner talar for # det
sannolikt ar gnetiskadktorer, inte den
gemensamma miljon, somsakar den
familjara anhopningn a IBD. Vidare
har senska ob danska tvillingstudier
visat att genetiskadktorer har stare be
tydelse vid Cohns sjukdom &n vid ul
cerds bolit [7, 8]. Resultafran genetisk
segregationsanays pekar pa erecessi
nedawning vid Ciohns sjukdom dten
dominant (aditiv) nedavning vid uk
cerds lolit [9-11]. Dessa fynd fadarar
dodk arftligheten hos endast en miedr
del av paientena (7—30 pocent) ot

Forfattare

rats betydligt under den senaste 25-ar SVEN ALMER

med dr specialistlakar, mag—tam-
enheten, GE-klinign, Unversitets
sjukhuset, Linkdping

CURT TYSK
docent, Oerlékare, sektionen for
gastoenteplogi, medicinkliniken,
Regionsjukhuset, Gabro

ROBERT LOFBERG
docent, derdkar, gastoenteolo-
giskt centum, Hudlinge sjukhus.

LAKARTIDNINGEN ¢ VOLYM 95 « NR 35 « 1998



