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Sammanfattning

Bakgrunn: Levealderen for personer med Downs syndrom har gkt dramatisk pa 1900 tallet
i hele den vestlige verden. Imidlertid er det fa undersgkelser om levealder for denne
populasjonen pa 2000-tallet, og vi har ikke funnet noen norske undersgkelser.

Hensikt: Undersgkelsen skal gi innsikt i levealdersutvikling i Norge fra 1969 og frem til
2010 og fremtidig forekomst av voksne og eldre med Downs syndrom frem til 2050.
Metode: Det er en kvantitativ nasjonal demografisk registerundersgkelse for a beregne
levealdersutviklingen for personer med Downs syndrom (n = 2 593). Registerdataene som er
samlet inn er kontinuerlige data som er basert pa lgpende tellinger i den nasjonale fadsels-
og dedelighetsstatistikken. Innsamlede data er personer registrert med diagnosekode Downs
syndrom, ar fedt, ar ded, alder ved dgd og kjenn.

Hovedresultat: Gjennomsnittlig alder ved ded for personer med Downs syndrom fra 1969
til og med 2009 gkte fra 16,57 ar til 53,40 ar. Det var ingen statistisk signifikant forskijell pa
alder ved ded mellom menn og kvinner. Gjennomsnittlig alder ved ded for alle som dede
etter fylte 40 ar i studieperioden gkte fra 53,95 ar til 58,35 ar. Forventet andel personer med
Downs syndrom som vil bli 40 ar og eldre vil gke fra 52 % for de som ble fadt i 1967 til 94
% for de som ble fgdt i 20009.

Konklusjon: Levealderen for personer med Downs syndrom har gkt betydelig fra 60-tallet
og dette skyldes i hovedsak nedgang i spedbarnsdedeligheten. For de som overlever
barnearene viser undersgkelsen imidlertid nesten ingen gkning i rest levealder i lgpet av
undersgkelsesperioden. Frem til 2050 kan vi forvente en fordobling av antallet som vil veere
over 40 ar.

Nyckelord
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Abstract

Background: Life expectancy for people with Down syndrome increased dramatically in
the Western world during the 1900s. However, few surveys have investigated life
expectancy for this population since 2000, none of them Norwegian. Aim: This study aimed
to provide insight into life expectancy for Norwegians with Down syndrome between 1969
and 2010, and to project future rates for adults with Down syndrome until 2050. Method:
This quantitative national demographic registry study estimated the development of life
expectancy for people with Down syndrome (n = 2,593). To calculate age at death, we
collected data from death certificates reported to Statistics Norway. Together with data from
Medical Birth Registry, we simulated life tables. Collected data included persons with the
diagnosis code for Down syndrome, birth year, year of death, age at death, and sex. Main
results: Between 1969 and 2010, mean age at death of persons with Down syndrome
increased from 16.57 years to 53.40 years, respectively. We observed no statistically
significant difference in age at death between men and women. Average age at death for
persons who died after 40 years of age increased from 53.95 years to 58.35 years during the
study period. We estimated that the percentage of people with Down syndrome older than 40
years of age will increase, from 52% to 94% for those born in 1967 and 2009, respectively.
Conclusion: Life expectancy for people with Down syndrome has increased significantly
since the 1960s, mainly due to a relative decrease in newborn and infant mortality.
Importantly, such individuals who survive childhood showed almost no increase in
remaining life expectancy during the study period. By 2050, we expect the number of people
with Down syndrome aged 40 or more years to double.
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INTRODUKSJON

@kt levealder og store barnekull rett etter andre verdenskrig ferer til en kraftig gkning
av antall eldre personer. En utvikling vi ser bade i Norge og i resten av den vestlige
verden. Vi far ingen midlertidig eldrebglge, men en varig hgy eldreandel. Sunnere liv og
forbedringer i helsevesenet det siste arhundret har bidratt til at vi lever lengre. Noe som
farer til store utfordringer i finansiering av trygdeutbetalinger og gkt krav til et mer
spesialisert helsevesen (Helse- og omsorgsdepartementet 2006, WHO 2012).
Befolkningens sammensetning pa kort og lang sikt, med tanke pa alder og sykelighet, er
derfor viktig i samfunnsplanleggingen for beregning av trygdekostnader, arbeidsevne,
omsorgsbyrde og helse. Prognoser for befolkningsframskrivinger er ingen absolutt
vitenskap. Prognosene bygger pa modeller om framskrivninger hvor utviklingen av
forhold som fruktbarhet, levealder, innenlands flytting og nettoinnvandring, er stipulert
utfra historiske data og antagelser om fremtiden.

Demografi betyr befolkningsbeskrivelse eller befolkningslere. Det er en vitenskap som
studerer befolkningens geografiske fordeling, fedsler og fruktbarhet, dgdelighet og
migrasjon. Faktorer som levekar og helse er med a forklare endringer i befolkningen.
Demografer gnsker a forutsi hvordan levealdersutviklingen vil bli, og fra et demografisk
synspunkt er det to hovedsparsmal som er viktige for & kunne si noe om
befolkningsutviklingen. Hvor lenge lever vi og hvilken helse har vi i de arene vi lever.
Gitt at vi lever lenger, blir dette friske ar eller blir det ar med redusert helse?

Demografisk kunnskap om personer med Downs syndrom er viktig bade for et
overordnet samfunnsperspektiv og pa individniva. Det er viktig for  kunne gi best
mulig genetisk veiledning, medisinsk oppfelging, planlegge oppvekst og voksenlivet og
best mulig kunne gi en forutsigbar og god alderdom. For & kunne gjare dette trenger vi
best mulig demografiske data. Like viktig er epidemiologiske undersgkelser som sier
noe om en befolknings helse, sykdommers forlgp, arsaker, utbredelse og konsekvenser.

Demografi for personer med Downs syndrom

Levealderen for personer med Downs syndrom har gket dramatisk pa 1900 tallet i hele
den vestlige verden (Dupont, Vaeth og Videbech 1986, Glasson et al. 2002, Haveman
2004, Maaskant, Gevers og Wierda 2002, Yang, Rasmussen og Friedman 2002).
Imidlertid er det fa undersgkelser om levealder for denne populasjonen pa 2000 tallet,
og vi har ikke funnet noen norske undersgkelser. Undersgkelser viser ogsa at man lever
lenger hvis en vokser opp utenfor en institusjon enn om man vokser opp pa en
institusjon (Dupont, Vaeth og Videbech 1986).

I den vestlige verden er det beregnet en forekomst av personer med Downs syndrom i
befolkningen pa seks til atte pr 10 000 (Torr et al. 2010). | Norge med en befolkning pa
cirka fem millioner vil det si at det utgjer fra 3 000 til 4 000 personer. For hele
populasjonen utviklingshemning utgjer Downs syndrom ti til 18 prosent (Glasson et al.
2002, Mantry et al. 2008, Singer og Strauss 1997). Syndromet blir diagnostisert hos en
per 650 til 1000 levendefadte hvert ar (Baird og Sadovnick 1988, Canfield et al. 2006,



Frid et al.1999). Pa grunn av en betydelig lavere levealder for personer med Downs
syndrom og en historisk hgy spedbarnsdgdelighet, er det lavere forekomst av personer
med Downs syndrom i befolkningen kontra andelen antall nyfadte tilsier. Den totale
forekomsten av personer med Downs syndrom forventes a stige i arene fremover pa
grunn av en betydelig gkning av levealder (Torr et al. 2010). | Norge fedes om lag 60 til
80 levendefadte barn med Downs syndrom hvert ar. Forekomsten har veert svakt gkende
siden slutten av 60 tallet (Larsen 2009). @kt alder ved graviditet for mor er en risiko for
a fa et barn med Downs syndrom. Bade i Norge og internasjonalt er det en tydelig trend
med gkt andel kvinner over 35 ar som far barn (Cocchi et al. 2010). | falge Medisinsk
fadselsregister er andelen kvinner som fgder barn stigende spesielt for aldersgruppen
over 40 ar. En av fem fgdende kvinner er n& over 35 &r.

Genetikk, helse og utviklingstrekk for personer med Downs
syndrom

Downs syndrom, eller Trisomi 21, er den vanligste enkeltarsak til psykisk
utviklingshemning. Arsak til syndromet er et ekstra kromosom 21 (Trisomi 21). Frem til
ar 2002 er det funnet 329 gener pa kromosom 21. Syndromet gir varierende
nevrobiologiske og nevropsykologiske utslag med nevromotoriske dysfunksjoner,
kognitive svekkelser og sprakvansker (Roizen og Patterson 2003). Det finnes fire typer
Downs syndrom. Trisomi 21 hvor det er tre kopier av hele kromosom 21. Mosaikk hvor
en del av kroppens celler har Trisomi 21 celler og en del har normale celler.
Translokasjon hvor en del av kromosom 21 er festet til et annet kromosom, ofte
nummer 14. Til slutt mosaikk translokasjon hvor en del av kroppens celler har
translokasjon celler og en del normale celler. Omlag 92 prosent av de som har Downs
syndrom har den farste varianten, Trisomi 21 (Prasher 2005, Sherman et al. 2007)

Helserisiko voksne og eldre med Downs syndrom er mest utsatt for kan deles inn i
fysiske/somatiske og psykiske tilstander. Fysiske/somatiske sykdommer en ofte ser er
hjertesykdommer, epilepsi, kraftige hagrsel og synsnedsettelser, overvekt, ustabilitet i
leddene, testikkelkreft og autoimune sykdommer som hypothyreose og cgliaki (Bittles
og Glasson 2004, Larsen 2009, Malt et al. 2013). De har en hgyere forekomst av
psykiske sykdommer enn resten av befolkningen, men tilnzrmet pa samme niva som for
personer med utviklingshemning uten Downs syndrom. Demens av Alzheimers sykdom
er den lidelsen de er mest utsatt for og opptil 50 prosent viser symptomene pa
sykdommen far de der (Mann 1988). En nederlandsk undersgkelse viser hgyest insidens
i aldersgruppen mellom 55 og 59 ar hvor hele 33 prosent hadde utviklet en
demenssykdom (Coppus et al. 2006). De nevropatologiske forandringene med senile
plakk og nevrofibrilare floker, er i en undersgkelse hvor hjernene til personer med
Downs syndrom er obdusert, pavist i omtrent alle tilfellene etter at de er passert 40 ar
(Mann 1988). Deretter kommer depresjon med en forekomst pa opptil ti prosent og
ulike tvangslidelser (OCD) med en forekomst pa inntil 4,5 prosent. Det er ogsa funnet
noe hgyere forekomst av angstlidelser (Prasher og Lawrence 2006). | dag erfarer mange
personer med utviklingshemning darligere medisinsk oppfglging og det er estimert at



om lag 37 prosent av dgdsfallene kunne ha vert unngatt ved bedre helseoppfglging
(Heslop et al. 2013).

Ikke alle mennesker med Downs syndrom har alle de typiske trekkene beskrevet i
syndromet. Det er store individuelle forskjeller i ferdigheter og evneniva. Hvert individ
har sin egenart med nedarvede egenskaper fra mor og far og er pavirket av miljget de
lever i. Graden av utviklingshemning varierer fra dyp til lett grad. En stor amerikansk
undersgkelse viser en fordeling hvor 25 prosent har mild grad, 44 prosent moderat grad,
17 prosent alvorlig grad og atte prosent dyp grad av utviklingshemning. For seks
prosent ble ikke graden av utviklingshemningen fastsatt (Day et al. 2005).

Levealdersutvikling

Undersgkelser viser en levealdersutvikling fra ni ar i 1929 til 15 ar i 1947 (Penrose,
1949) til 16 ar pa 60 tallet (Collmann og Stoller 1965), 30 til 35 ar pa 70 tallet (Deaton
1973) og mellom 43 til 55 ar pa 80 tallet (Baird og Sadovnick 1988, Carter og Jancar
1983). Forventet levealder pa 90 tallet varierer i ulike undersgkelser fra 49 til 58 ar (Day
et al. 2005, Maaskant et al. 2002, Roizen og Patterson 2003, Strauss og Eyman 1996).
Undersgkelser som beregner median levealder for alle levendefgdte med Downs
syndrom, viser en levealder rundt 49 ar (Yang, Rasmussen og Friedman 2002), mens de
som beregner levealder for de som er 40 ar og eldre, viser en levealder rundt 55 ar
(Janicki et al. 1999). Kvinner ser ut til & ha noe hgyere levealder enn menn (Glasson et
al. 2003).

Mye tyder pa at personer med Downs syndrom har en biologisk klokke som gar raskere
enn hos befolkningen generelt. Dette gir utfordringer i forhold til nar en bar begynne &
planlegge alderdommen, som for eksempel avgang fra arbeidslivet. Internasjonalt er det
ulike syn pa hva som defineres som gammel. | den vestlige og industrialiserte verden
benyttes ofte kategoriene til Verdens helseorganisasjon (WHO), som har definert eldre
som personer med en kronologisk alder fra 65 ar. De forente nasjoner (UN) definerer
eldre som personer med en kronologisk alder fra 60 ar. Valget av disse grensene styres
mye av nar det er normalt for en person a tre ut av arbeidslivet. | utviklingsland kan det
vaere andre vurderinger og kulturelle arsaker som ligger til grunn for nar en person blir
definert som gammel (Glascock og Feinman 1980).

I Norge og de fleste vestlige land er det lover og regler i arbeidslivet og
trygderettigheter som falger den kronologiske alderen. For personer med Downs
syndrom er ikke dette en funksjonell malestokk, siden de har en aldringsprosess som
starter 20 til 30 ar tidligere. Det er internasjonalt en samstemmighet om at en for
personer med Downs syndrom bgr begynne & ha fokus pa aldersrelaterte sykdommer og
mulig funksjonsfall fra 35 til 40 ars alder (Prasher og Janicki 2002). Ved denne alderen
bar en tenke pa hva som skal skje i overgangen fra arbeidsliv til pensjonisttilvaerelse, og
sgrge for gode rutiner som sikrer oppfalging av helse.



Historikk

Det aller farste spor etter Downs syndrom finner vi over 7000 ar tilbake. Det er gjort
funn pa en hodeskalle ved Santa Rosa i Canada som er forenelig med Downs syndrom
(Walker et al. 1991). Det som er vurdert til & veere det farste mest sikre funn er en
hodeskalle som ble funnet i Leicestershire i England som er datert mellom ar 700 — 900
e.Kr. (Brotthwell 1960). Gar vi utenom medisinsk historie finner vi Downs syndrom
presentert via kunsten pa figurer fra Olmec kulturen i Mellom-Amerika opptil 3600 ar
tilbake (Starbuck 2011), pa terracotta hode fra Tolteka kulturen i Mexico cirka ar 500
e.Kr. (Martinez-Frias 2005) og pa 1500 og 1600 tallet kan vi se de typiske
ansiktstrekkene pa flere malerier (Levitas og Reid 2003, Ward 2004).

Dr. John Langdon Down beskrev Downs syndrom detaljert under sin tjeneste som
direkter ved Royal Eearslwood Asylum for Idiots and Imbeciles i 1866 (Down 1995).
Han ble overrasket over at syndromet ikke var omtalt far. Men senere forskning i den
medisinske historie viser at en fransk psykiater Esquirol beskrev syndromet i 1838 og i
1844 av fransk fadte Dr. E. Seguin. Den medisinske arsaken til selve kromosomavviket
ble, om enn noe omdiskutert, oppdaget av franskmennene Lejeune, Gautier og Turpin i
1959 (Patterson og Costa 2005).

I den vestlige verden har levealderen for personer med Downs syndrom vert betydelig
lavere enn for resten av befolkningen helt opp til var tid. Historisk var levealderen for
befolkningen i vikingtiden lik den vi fant hos personer med Downs syndrom pa 1950
tallet (Collmann og Stoller 1965). Levealderen for personer med Downs syndrom i dag
tilsvarer den som kom frem for befolkningen generelt fra folketellingene i Norge pa
1860 tallet (Alnzs 1996).

Etnisitet

I undersgkelser fra USA og Australia er det en signifikant lavere levealder for svarte,
latin-amerikanere og aboriginere med Downs syndrom i forhold til hvite med
syndromet. | USA hadde svarte med Downs syndrom en median levetid pa cirka 23 ar i
1997, og andre med latin-amerikansk bakgrunn en median levetid pa cirka ti ar (Glasson
et al. 2002, Yang, Rasmussen og Friedman 2002). | en undersgkelse fra Australia var
det fa aboriginere med Downs syndrom som levde lenger enn 12 ar og de hadde en
signifikant hgyere dgdelighet farste levear enn andre med syndromet (Leonard et al.
2000). Denne undersgkelsen skiller ikke mellom personer med Downs syndrom fra
forskjellige etniske grupper. Forekomst og levealder for personer med Downs syndrom i
den samiske populasjonen er ukjent, og hvorvidt de har hatt eller har en annen utvikling
enn andre med syndromet er ikke kjent.



Nordisk perspektiv og folkehelseperspektiv

Jeg har ikke funnet undersgkelser om levealder for personer med Downs syndrom pa
2000-tallet. Det er ikke tidligere gjort tilsvarende undersgkelser i Norge, Sverige, Island
eller Finland. | Danmark er det gjennomfert en undersgkelse om dgdelighet og levealder
for personer med Downs syndrom som bodde pa en institusjon eller bodde i ordinzre
bomiljger pa begynnelsen av 80 tallet (Dupont et al. 1986). | Finland er det gjennomfart
en undersgkelse om utviklingshemmedes levealder generelt (Patja et al. 2000).
Undersgkelsen til Dupont viste en gjennomsnittlig levealder pa 55 ar, og det var
signifikante forskjeller om de vokste opp pa institusjon eller i ordineere bomiljger. De
som vokste opp i ordingre bomiljger levde lengst. Levealdersutviklingen for
befolkningen generelt i de nordiske landene er sammenlignbar og vi antar at
levealdersutviklingen for personer med Downs syndrom ogsa vil veere det. Det er
minimalt med undersgkelser som viser levealdersutviklingen for personer med
utviklingshemning generelt og personer med Downs syndrom spesielt i de nordiske
landene. Derfor bar denne undersgkelsen ogsa ha relevans for andre land i Norden.

Personer med Downs syndrom utgjer den stgrste andelen av personer med
utviklingshemning med kjent etiologisk arsak. Generelt har 80 prosent av de eldre med
utviklingshemning en kronisk lidelse og 50 prosent har to eller flere lidelser. Nar
personer med utviklingshemning blir eldre vil ogsa mange erfare utvikling av nye
kroniske lidelser som en fglge av den medfadte funksjonsnedsettelsen (Heller, Fisher og
Marks 2014). Personer med Downs syndrom er ikke en stor gruppe i nasjonal
malestokk, men betydelig nok i et folkehelseperspektiv. De har stor risiko for & utvikle
demenssykdom tidlig i livet (Coppus et al. 2006) og dermed gkt forbruk av offentlige
tjenester. Personene selv blir bergrt, deres pargrende og venner, som i sum blir en
betydelig andel personer. Det er en populasjon som forventes a gke i antall eldre
personer. Kunnskap om levealdersutviklingen vil derfor vere viktig for & planlegge
fremtidige helse- og omsorgstjenester. Mange kommuner er ikke forberedt pa denne
utviklingen og mangler planer og oversikter for fremtidig utvikling (Westerberg 2012).

Undersgkelsen vil kunne gi informasjon til myndighetene i deres forberedelse til
fremtidens omsorgsoppgaver. Den kan dokumentere levealdersutvikling for personer
med Downs syndrom etter avviklingen av institusjonene tidlig pa 90-tallet. I tillegg til &
gi prognoser til arbeidet som pagar med & planlegge fremtidens tjenester for personer
med utviklingshemning. Fra 2012 ble det store endringer i norsk helse- og
omsorgslovgivning. Helse- og omsorgstilbyderne fikk krav til & samhandle pa tvers av
nivaer og legge tjenestene naermere tjenestemottaker. | forkant av disse endringene ble
det vedtatt en ny folkehelselov hvor ansvaret for folkehelsearbeid legges til kommunene
slik at de kan bruke alle sine etater til & fremme folkehelse. Kommunene skal ha ansvar
for at de far et tydelig bilde av hva som er lokale helseutfordringer. Til det vil de trenge
demografiske og epidemiologiske data for a fa god oversikt og treffe rette tiltak.

Var hypotese er at levealdersutviklingen i Norge er tilsvarende den vi ser i andre
vestlige land. | dag overlever langt flere barn med syndromet de farste levear, og flere
vokser opp og blir gamle. Siden fgdselsratene er noenlunde stabile og flere lever opp,
vil vi i arene fremover fa flere eldre med Downs syndrom enn hva vi tidligere har hatt.



Teoretisk rammeverk for mal av levealder

Demografisk og epidemiologisk kunnskap er viktig for & kunne si noe om
befolkningens helsetilstand og levealdersutvikling. Det finnes ulike metoder & male
helsetilstanden pa for hele eller deler av befolkningen. Forventet levealder for nyfadte
er mest vanlig, men i den vestlige verden ser man at denne malestokken alene er lite
informativ. @kt livslengde gir beskjedne utslag pa forventet levealder, mens nedgang i
spedbarnsdgdelighet gir store utslag (Beaglehole 2003).

Den tydeligste trenden i gkt livslengde i de industrialiserte landene er nedgangen i
dedsratene blant de eldre. Helt opptil 60-tallet var det nesten ikke nedgang i
dedeligheten blant de eldre, kun blant de yngre. Da skjedde det et skifte og siden 70-
tallet har det veert en «aging of mortality decline», og det er i de eldre gruppene en ser
sterst endring. Mye skyldes en nedgang i kroniske degenerative sykdommer (Wilmoth
2000).

WHO og UN har etablert malemetoder som skal vise noe om en befolknings
helsemessige utvikling. Malemetodene kombinerer opplysninger om dgdelighet,
sykelighet og grad av funksjonshemning. Disability adjusted life years (DALY er et
mal for byrden av en sykdom i en populasjon og maler gapet mellom naverende
helsestatus og den ideelle situasjonen for alle. Det vil si ar tapt pa grunn av darlig helse,
funksjonshemning eller tidlig ded. Arsaker til et eventuelt gap er tidlig ded,
funksjonshemning og risikofaktorer som farer til sykdom. En DALY kan derfor
betraktes som ett ar tapt med god helse. Metoden forutsetter at den beste malestokken
for & vurdere effekten pa helsen er tid levd med en kronisk sykdom. DALY ble
opprinnelig utviklet ved Harvard universitetet for VVerdensbanken og senere adoptert av
WHO. Den er na blitt en vanlig malestokk for konsekvensutredninger innenfor
folkehelse. Healthy Life Expectancy (HALE) maler forventet levealder med god helse,
ved & ta hensyn til ar levd med redusert helse pa grunn av sykdom og ulykker
(Beaglehole 2003).

Ulike nevropsykiatriske tilstander, hjerte- og karsykdommer og kreft utgjer over 60
prosent av den byrde, eller DALY, som sykdom fgrer med seg for Norges befolkning.
Nevropsykiatriske tilstander gjar starst utslag, i og med at tilstandene har lav dgdelighet
og farer til et lengre liv med redusert helse og funksjonsmestring i dagliglivet. Forventet
levealder og HALE er malt i flere europeiske land. Norge ligger midt pa treet i forhold
til sammenlignbare land i Europa. WHO estimerer at vi lever med god helse i cirka 91
prosent av vare liv og at vi taper i gjennomsnitt 7,1 ar pa grunn av sykdom (differansen
mellom levealder og HALE), noe som samsvarer med resten av Europas befolkning
(World Health Organization 2006).

Grunnlaget for a bruke disse modellene er undersgkelser av hele befolkningsgrupper.
De sier noe om befolkningens generelle tilstand. Vi kan ikke se at malemetodene er
benyttet i undersgkelser pa en utvalgt kohort med helt spesielle karakteristika, slik som
personer med Downs syndrom. Selv om utviklingshemning ikke klassifiseres som en
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sykdom, lever mange med en eller flere kroniske lidelser og har en hgyere sykelighet en
befolkning generelt (Heller, Fisher og Marks 2014). Vi antar de derfor vil komme darlig
ut i disse modellene hvor antall ar levd med sykdom er den viktigste variabelen. I tillegg
kommer at grunnlagsdataene baserer seg pa innhenting av selvrapporterte
sparreskjemaer, hvor personer med utviklingshemning av kognitive arsaker naturligvis
vil ha store metodiske utfordringer.

Litt om registrene

Dgdsarsaksregisteret

Offisiell helsestatistikk i Norge kan spores tilbake til 1850-tallet. Denne bygget pa
innberetninger legene sendte inn om befolkningens sykdom og dadelighet. Farste
rapport ble publisert i 1856 der konklusjonen er: «Som det ngiagtigere vil erfares af de
efterfalgende Amtsberetninger var Sundhedstilstanden i Riget i 1853 i det hele taget
veeret meget god, navnlig bedre end i det foregaaende Aar.» (Bore 2007). Siden 1951
har Norge, som medlem av WHO, forpliktet seg til & ha en offisiell dedsarsaksstatistikk
etter den internasjonale sykdomsklassifikasjonen International Classification of
Diseases (ICD). Dgdsarsaksregisteret er regulert etter dedsarsaksforskriften som sier at
Dadsarsaksregisteret skal gi grunnlag for utarbeidelse av nasjonal, regional og lokal
dedsarsaksstatistikk, samt overvake dedsarsaker og belyse endringer i dgdsarsaker
over tid. Videre skal registeret fremme, og gi grunnlag for forskning.
Dgdsarsaksregisteret skal ogsa gi grunnlag for informasjon og kunnskap for
planlegging, kvalitetssikring og kvalitetsutvikling av helsetjenesten.

Det er Nasjonalt folkehelseinstitutt som er registereier, men Statistisk sentralbyra (SSB)
samler inn og behandler dataene. Statistikken omfatter alle dede som pa dedstidspunktet
var registrert som bosatt i Norge ifglge folkeregisteret. Det er ingen forskjell om
personen dgde i eller utenfor landets grenser. Ved alle dgdsfall utstedes det en
Legeerklaering om dgdsfall — en medisinsk dgdsmelding.

Dedsarsaksstatistikken blir altsa utarbeidet etter de medisinske dgdsmeldingene som
sendes SSB fra offentlige leger. I tillegg innhentes tilleggsopplysninger fra
Kreftregisteret, Medisinsk fadselsregister (Mfr), samt resultat av obduksjon fra sykehus
og rettsmedisinske laboratorier. Disse informasjonskildene betegnes som
diagnosegrunnlag.

Nar dgdsarsak kodes skiller man mellom underliggende og medvirkende dedsarsak. Det
er opplysninger pa dgdsmeldingen sammen med eventuelt gvrig
diagnosegrunnlagsmateriale, som bestemmer hva som blir underliggende dgdsarsak.
Underliggende dedsarsak er definert som:

a) den sykdom eller skade som startet rekken av de sykelige tilstander som ledet direkte
til daden eller

11



b) de ytre omstendigheter ved den ulykke eller voldshandling som var arsaken til den
dadelige skade.

Den medvirkende dgdsarsak er definert som «andre vesentlige tilstander som kan ha
bidratt til dedens inntreden, men uten a sta i direkte arsaksforhold til den tilstand som
framkalte dgden (Sosialdepartementet 1982).

Registerets kvalitet skal sikres ved at dgdsmeldingene kobles opp mot det nasjonale
folkeregisteret. Statistisk sentralbyra sender purring til kommunelegen i dgdskommunen
for & fa inn manglende dgdsmeldinger. For ufullstendige, eller ungyaktig utfylte
dedsmeldinger, ettersparres tilleggsopplysninger fra kommunelegen i kommunen der
hvor dgdsfallet fant sted. Dgdsarsaken kodes med ICD-10 kode "R999 Ukjent
dedsarsak", der dgdsarsak ikke kan dokumenteres. I om lag en tredjedel av dedsfallene
kodes underliggende dgdsarsak pa grunnlag av dedsmeldinger sammen med
opplysninger fra de andre informasjonskildene. For de resterende kodes dgdsarsaken
kun fra den informasjon som er gitt pa dedsmeldingen. Der hvor ICD ikke har en
dekkende kode for arsak til ded, settes en kode i samarbeid mellom
Dgdsarsaksregisteret og en medisinsk konsulent.

For & unnga feilkoding er det laget validitets- og konsistenskontroller som er innebygd i
Dedsarsaksregisterets IT-systemer. Men systemet er avhengig av at de som fyller ut
meldingene gjer det korrekt og med mest mulig detaljopplysninger (Djume og Ekornrud
2009).

Medisinsk fadselsregister

Som en fglge av thalidomide katastrofen tidlig pa seksti tallet, hvor et stort antall barn
ble fgdt med alvorlige deformiteter, ble Medisinsk fadselsregister (Mfr) etablert i 1967.
Formalet med opprettelsen var a overvake alle fgdsler for & oppdage raske gkninger av
tilsvarende misdannelser i fremtiden. I tillegg har Mfr en oppgave med epidemiologisk
overvakning av perinatale, det vil si rundt fedselen, helseproblemer.

| falge forskriften skal Mfr inneholde person identifiserte opplysninger om alle fedte i
Norge og deres foreldre. Med fadte s3 menes alle som er fadt etter 22 svangerskapsuker,
eller 154 dager. Mfr registrerer ogsa spontanaborter etter 84 dager, avbrutte svangerskap
pa grunn av stor fare for at barnet kan fa alvorlig sykdom eller stor fare for kvinnens liv
eller helse. Mfr er lokalisert i Bergen og Nasjonalt folkehelseinstitutt er ansvarlig for
innsamling og behandling av opplysninger i registeret.

Registeret inneholder en rekke opplysninger om mor og barn og noen opplysninger om
far. For den fadte lagres personlige opplysninger, fadested og helseforhold. Registeret
kan videre samle administrative og medisinske opplysninger fra barnets farste levear,
og om tilstander som var til stede ved fadselen. Opplysningene kan kobles med blant
annet Dgdsarsaksregisteret for a frembringe statistikk. Kravet er at opplysningene
avidentifiseres og resultatet av sammenstillingen presenteres i en anonymisert form.
Opplysningene skal slettes sa snart statistikkfremstillingen er tilfredsstillende
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gjennomfart. Helt siden opprettelsen av registeret har det blitt registrert om fosteret har
Downs syndrom. Drgfting av registerets kvalitet blir presentert senere.

Formal og spgrsmalsstillinger

Denne undersgkelsen skal gi innsikt i levealdersutvikling og fremtidig forekomst av
voksne og eldre med Downs syndrom. Den har som formal & undersgke
levealdersutviklingen for personer med Downs syndrom i Norge fra 1969 til og med
2009, og se om det har veert kjgnnsforskjeller i levealdersutviklingen. Undersgkelsen vil
ogsa beregne andelen av fadte personer med Downs syndrom som vil bli 40 ar og eldre
frem til 2050.

1. Hvaer gjennomsnittlig og median alder ved dgd for personer med Downs
syndrom fra 1969 til og med 2009?

2. Er det forskjell mellom kvinner og menn med Downs syndrom pa
gjennomsnittlig alder ved ded for samme tidsperiode?

3. Hva er gjennomsnittlig og median alder ved ded for alle med Downs syndrom
som dgde etter fylte 40 ar fra 1969 til og med 2009?

4. Hva er forventet levealdersutviklingen for personer med Downs syndrom som
blir 40 ar og eldre frem til 2050 (framskriving av data)?

Arsak til & gjore et skille ved 40 ar er for & sammenligne internasjonale undersgkelser
som har satt denne grensen (Janicki et al. 1999). Nevrobiologisk ser man store endringer
etter fylte 40 ar (Mann 1988). I undersgkelsen vil det veere en drgfting av resultatene
opp mot resultater i sammenlignbare internasjonale undersgkelser. Undersgkelsen ser
ikke pa arsaker til dgd.

Metode

Undersgkelsen er en nasjonal demografisk undersgkelse for & beregne den historiske
utviklingen av alder ved dad og a beregne fremtidig andel av eldre personer med Downs
syndrom. Det er en registerundersgkelse og siden det er en definert populasjon som
falges er designet en historisk kohortundersgkelse. Undersgkelsen er kvantitativ med
deskriptiv statistikk som er en grunnleggende statistisk analyse av kvantitative data.
Deskriptiv statistikk bruker statistiske metoder som gjennomsnittsverdier, medianer,
frekvenser, spredninger i datasettet med mer for & sammenstille, presentere og analysere
dataene (Ejlertsson 2003). Ulike gruppeinndelinger, tidsintervaller og kjgnn testes for
variasjon og statistisk signifikante forskjeller ved variansanalyser. Dataene som er
samlet inn til undersgkelsen er kontinuerlige data som er basert pa lgpende tellinger i
fadsels- og dadelighetsstatistikken.
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Undersgkelsens populasjon og datamateriale

Undersgkelsens populasjon er alle personer i Norge som kan identifiseres med
diagnosen Downs syndrom i Mfr for perioden 1967 til og med 2009, og i
Dadsarsaksregisteret for perioden 1969 til og med 2009. Hovedfokus i undersgkelsen er
den eldre gruppen av personer med Downs syndrom, som vi her har definert 40 ar og
eldre. Det er gjort en begrensning til & ha fokus pa den demografiske utviklingen, bade
historisk og i et fremtidsperspektiv. Undersgkelsen skiller ikke mellom ulike genetiske
varianter av Downs syndrom, grad av utviklingshemning eller eventuelle geografiske
forskjeller. Den skiller ikke om personene har vokst opp pa eller utenfor institusjon far
institusjonene ble avviklet i Norge i 1991. Hverken fadsels- eller dedsmeldingene er
verifisert utover det som er meldt inn til registerne.

Datagrunnlaget for undersgkelsen er tre datasett. Forste datasett er alle registrerte dgde
personer med Downs syndrom i perioden fra 1969 til og med 2009 (n = 1659).
Inklusjonskriteriene er alle personer registrert med Downs syndrom som enten
underliggende dedsarsak, eller som en av de seks medvirkende dedsarsaker i
degdsmeldinger innrapportert til Dgdsarsaksregisteret ved Statistisk sentralbyrd. Andre
datasett er alle levendefgdte med diagnosen Downs syndrom i perioden 1967 til og med
2009 (n =2593) fra Mfr. Dataene fra de to datasettene kommer ikke frem i ordineere
statistikker fra de to registrene og er bestilt spesielt til undersgkelsen. Datasett tre er et
koblet datasett over alle personer med Downs syndrom som var levendefgdt i perioden
1967 til og med 2007 og dgde i perioden 1969 til og med 2007 (n = 389). Datasett tre er
koblet mellom Dgdsarsaksregisteret og Mfr og koblingen er utfart av
Dgdsarsaksregisteret. Dette datasettet har ikke med de som ble fadt og dede i arene
1967 og 1968, siden dgdsarsaksregisteret farst var i drift fral969.

Mfr har i perioden 1967 til og med 1998 benyttet klassifikasjonssystemet ICD-8 med
diagnosekode 7593, og siden 1999 benyttet ICD-10 med diagnosekode Q90.
Dgdsarsaksregisteret har for perioden 1969 til og med 1985 falgende data registrert pa
hvert enkelt individ: ar dgd, alder ved ded og kjgnn. For perioden 1986 til og med 1995:
ar dad, alder ved ded, kjenn, underliggende dgdsarsak og de seks medvirkende
dadsarsaker. Dgdsarsaker for denne perioden er registrert etter klassifikasjonssystemet
ICD-9 med diagnosekode 7580. For perioden 1996 til og med 2009 er det samlet inn
tilsvarende data som foregaende periode. Her er dgdsarsaker registrert etter ICD-10 med
diagnosegruppe Q90.

Statistisk analyse og teori

I undersgkelsen brukes forskjellige statistiske metoder og analyser for & synliggjare
levealdersutviklingen. Den historiske delen starter med a vise en grov oversikt over
datagrunnlaget ved & bruke histogrammer. Histogrammer er en grafisk fremstilling som
viser et visuelt inntrykk av fordelingen av data hvor det er arealet og ikke hgyden av
sgylen, som i et sgylediagram, som sier noe om mengden. Histogrammene viser en
frekvensfordeling av alder ved dgd.
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Beregning av gjennomsnittet er det mest vanlige mal for sentraltendens i en populasjon.
Dette finner vi ved & summere alder ved ded for alle individene i undersgkelsen og dele
pa antall individer dgde. Median og typetall er to andre mal som ogsa brukes for &
beregne sentraltendens. Typetall, den alderen ved dad hvor det der flest individer, er
ikke et kjent mal i undersgkelser vi kan gjgre sammenligninger, og er ikke benyttet i
analysen. Median er oftere benyttet og viser den alder ved dgd som deler hele utvalget i
to like deler nar hele utvalget er sortert i en stigende arrekke. Medianen benyttes ofte
nar det i datautvalget er ekstremverdier, eller skjevfordeling av data, som for eksempel i
stor grad vil pavirke gjennomsnittet (Kvikstad 1990).

Standardavvik (SD) er et spredningsmal for verdiene i et datasett og viser hvor mye
variasjon eller spredning dataene er fra gjennomsnittet. Lavt standardavvik indikerer at
verdiene i datasettet ligger i nerheten av gjennomsnittet. Hgyt standardavvik indikerer
at datapunktene er spredt ut over et stort spekter av verdier (Ejlertsson 2003).

Konfidensintervall viser intervallet hvor vi med sannsynlighet kan si at den sanne
gjennomsnittsverdien ligger. Sannsynligheten oppgis i prosent og her brukes 95 prosent
konfidensintervall, siden vi opererer med et signifikansniva pa fem prosent.
Konfidensintervallet angir med andre ord sikkerhetsmarginer.

Gjennomsnittlig levealdersutvikling fra 1969 til 2009 beregnes i fem ars grupper,
sakalte abridged life tables. Ved arsgrupper vil det bli for fa personer i hver gruppe og
for stor fluktuasjon fra alder til alder. En lifte table eller dgdelighetstabell, er en tabell
som viser for hver alder sannsynligheten for at en person i den alderen vil dg for neste
bursdag (Bowling 2002). Vi vil ogsa se om det er forskjeller i levealdersutviklingen
mellom kvinner og menn. Beregningene er utfgrt med statistikkprogrammet IBM SPSS
versjon 21 og enkelte beregninger med regnearket Microsoft Excel 2010.

| del to gjeres farst en overlevelsesanalyse med utgangspunkt i reelle data pa fadte og
dede for perioden 1967 til og med 2009. Overlevelsesanalyse, eller survival analysis, er
en statistisk metode som er et delomrade av forlgpsanalysen. | overlevelsesanalysen ser
man pa tiden fram til en bestemt hendelse inntrer (Bowling 2002). | denne
undersgkelsen er hendelsen nar en person med Downs syndrom der. | forlgpsanalysen
studerer man ikke bare om en hendelse inntreffer, men ogsa nar ulike hendelser inntrer
— et forlgp av hendelser. I undersgkelsen blir det ikke kalkulert aldersspesifikke
overlevelsesrater siden vi ikke har starrelsen pa den levende forekomsten av personer
med Downs syndrom (Yang, Rasmussen og Friedman 2002).

Framskrivning av en fremtidig befolknings starrelse gjgres normalt via kompliserte
modeller som anvender sannsynlige rater for dgdsfall, fruktbarhet, innenlands flytting
0g nettoinnvandring (Brunborg 2004). For en kohort som Downs syndrom blir det
vanskelig a bruke slike modeller. I registrene kan vi ikke identifisere andel innenlandsk
flytting eller nettoinnvandring, og reproduksjon er minimal. For a stipulere en forventet
utviklingen frem til 2050 har vi tatt utgangspunkt i life table matrisen til den
gjennomfarte overlevelsesanalysen.
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Stipulering av forventet utvikling frem til de blir 40 ar er gjort ved & beregne andelen
som overlever fra det siste aldersintervallet (death/at risk) til fadselskullet foran. Til
slutt satte vi inn de stipulerte dataene for hvert fgdselskull inn i en ny SPSS matrise og
gjorde en ny overlevelsesanalyse og beregnet den kumulative andelen som vil bli 40 ar
og eldre frem til 2050.

Utvalget i undersgkelsen er delt inn i ulike grupper. For & teste om det er statistisk
signifikante forskjeller mellom gruppene ble variansanalysen ANOVA og t-test utfert i
deler av undersgkelsen. Ved sammenligning mellom to grupper brukes t-test og ved
flere enn to grupper kan det brukes ANOVA. ANOVA er en forkortelse for Analysis of
Variance. Med en ANOVA analyse kan en studere om det er forskjeller internt i
aldersgruppene, versus om det er forskjeller mellom aldersgruppene (Bjarndal og
Hofoss 2004). ANOVA beregner en F verdi som er forholdet mellom variasjonen
mellom gruppene og innad i gruppene. Er denne statistisk signifikant kan det tolkes at
det er statistisk signifikante forskjeller mellom gruppene. ANOVA viser sluttstatusen og
ikke mellom hvilke grupper det er signifikante forskjeller. I de testene hvor det ble vist
signifikante forskjeller ble alle gruppene analysert opp mot hverandre med en post hoc
test for a se mellom hvilke grupper det var statistisk signifikant forskjell. ANOVA
testen viser heller ikke hvor store forskjellene er i alder ved dgd mellom aldersgruppene.
Forskjellene kan enten veere stor eller liten og ha mer eller mindre klinisk relevans. For
a male starrelsen pa variasjonene mellom aldersgruppene er det der hvor det var
statistisk signifikante forskjeller utfart beregninger pa effektstarrelsen (effect size). Det
er benyttet den mest vanlige malemetoden for One-Way ANOVA som er Eta-squared.

2SS
n-= between
SStotal

Analysen 1 dreftingsdelen har tatt utgangspunkt i Cohen’s effekt indeks for gradering av
effektresultatene (Cohen 1992). Beregningene viser til eta-squared koeffisienten og er
tolket jamfar Ellis (2010).

Validitet, reliabilitet, sensitivitet og spesifisitet

Resultatet i forskning forutsetter at datamaterialet er av god kvalitet. Det vil si at
datamaterialet er gyldig i forhold til konkrete problemstillinger, som referer til validitet,
og at datamaterialet er palitelig, noe som referer til reliabilitet.

Validitet sier noe om en undersgkelse maler det den skal male og ikke andre forhold.
Det er tolkningen av dataene som valideres, ikke selve malemetodene eller testene. Det
vil si at en ma skaffe til veie relevante data pa en palitelig mate. Videre ma tilfeldige og
systematiske feil og konfundere elimineres far en kan konkludere med at den
sammenhengen en ser i et funn er gyldig eller valid (Bjgrndal og Hofoss 2004).

Med reliabilitet menes palitelighet og i forskning er det forbundet med malesikkerhet.

En klokke kan vere palitelig, men samtidig vise tiden helt feil hvis den for eksempel er
stilt en time for sent. Et funn i en undersgkelse er reliabel om andre kommer til det
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samme resultatet. Det fordrer at metodene og utvalget er ngyaktig beskrevet, slik at
andre kan etterprgve undersgkelsen med de samme premisser. Reliabilitetsbegrepet tar
for seg hvordan en undersgkelse er utfert (Bjerndal og Hofoss 2004).

En studie kan oppna hay reliabilitet og samtidig lav validitet. Denne undersgkelsen
bygger pa data fra to nasjonale registre som er avhengig av at rapporteringen til
registrene er riktige og komplette — at de er reliable. Tolkningen av dataene dekker et
definert utvalg av personer som er identifiserbare i nevnte registre og ber derved vare
valide.

Registrenes sensitivitet og spesifisitet er to andre faktorer som kan pavirke resultatet av
undersgkelsen og si noe om registerdataenes ngyaktighet. Diagnostisk sensitivitet og
spesifisitet er tekniske egenskaper ved en test eller undersgkelsesmetode som angir
evnen til & identifisere friske og syke individer i en gruppe. Sensitivitet sier noe om
sannsynligheten for at man ved hjelp av en test eller undersgkelsesmetode kan pavise
Downs syndrom hos dem som virkelig har syndromet. Mens spesifisitet sier noe om en
test eller undersgkelsesmetode kan ekskludere friske individer.

Etiske vurderinger

Det er sgkt og innvilget godkjenning fra Mfr og Statistisk sentralbyra om a koble
sammen registrene. Dataene vi har fatt tilsendt fra registrene er avidentifisert og
inneholder ikke personopplysninger som navn, fedselsnummer eller bosted. Med
helseforskningslovens ikrafttredelse 1. juli 2009 er det gjort endringer med hensyn til
hvem som skal godkjenne medisinske og helsefaglige forskningsprosjekter. Sgknad om
utlevering av avidentifiserte data fra de sentrale helseregistrene til helsefaglig forskning
skal sendes til de aktuelle registrene. Det er derfor ikke krav om a sgke godkjenning fra
Regional etisk komité (REK), jamfar hjemmel i registerforskriften. For skriftlig
avklaring av dette er det sendt sgknad om undersgkelsen er fremleggingspliktig til REK,
og de har bekreftet at den ikke er fremleggingspliktig for komiteen.

Vi kan ikke se at undersgkelsen vil innebare noen spesielle etiske konflikter. Verken
data som er samlet inn eller resultater innebzrer noen som helst form for identifisering
av enkeltindivider eller geografisk tilhgrighet. Heller ingen personer i utvalget eller
deres slektninger vil bli direkte bergrt i undersgkelsen.

Et etisk spgrsmal som er draftet ngye, er om det kan vaere konflikt mellom et resultat
som trolig vil vise en betydelig lavere levealder enn den generelle befolkningen, og at
dette er en lett definerbar og utsatt gruppe. Vi har resonert oss frem til at det er allment
kjent at personer med Downs syndrom har en lavere levealder enn befolkningen
generelt. Dette vil derfor ikke representere informasjon som vil divergere fra det som er
allment kjent.

De avidentifiserte registerdataene er lagret pa et passordbeskyttet omrade pa en sikker
database tilhgrende Nasjonal kompetansetjeneste for aldring og helse.
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Forskningsarbeidet uteves i trad med gjeldende lovverk og internt kvalitetssystem for a
Ivareta anonymitet, integritet, oppdragsgiveres interesser og god dokumentasjon.

Finansiering

Undersgkelsen finansieres i sin helhet av Nasjonal kompetansetjeneste for aldring og
helse. Kostnader for a koble registrene er oppgitt fra Mfr a ha en kostnadsramme pa
mellom kroner 10.000,- og 25.000,-. Det er palgpt kostnader for innhenting av data fra
Dgdsarsaksregisteret som ikke er koblet med Mfr. Andre kostnader er ikke tatt med her,
da disse sees som en del av masterutdanningen.

RESULTAT

Resultatene fra undersgkelsen er delt inn i to hovedomrader. Del en presenterer den
historiske utviklingen av alder ved dad for personer med Downs syndrom. | del to
presenteres forventet utvikling frem til ar 2050.

Del en — historisk utvikling

Fedte med Downs syndrom fra 1969 til og med 2009

Grunnlaget for a analysere levealdersutviklingen er utviklingen av nyfadte med Downs
syndrom og nyfadte i befolkningen generelt. Antall fgdte personer med Downs syndrom
kommer frem i tabeller fra Mfr og viser fgdselsrater per 10 000 nyfedte per kalenderar. |
undersgkelsen er det ikke tatt hensyn til dgdfedte og nemndbehandlede aborter. Nyfadte
med Downs syndrom er en liten kohort og de er derfor samlet i femarsgrupper, med
unntak av farste og siste arsgruppe. For aret 2009 var tabellene fra Mfr over nyfadte
med Downs syndrom ikke splittet i kjgnn. Fordelingen her er beregnet etter
gjennomsnittet for perioden 1969 — 20009.
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Figur 1. Antall levendefedte med Downs syndrom per 10 000 levendefgdte barn i Norge
fra 1969 til og med 2009. Kilde: Medisinsk fadselsregister, Nasjonalt folkehelseinstitutt
(www.fhi.no) pr. 31.08.2012.

Totalt antall levendefadte med Downs syndrom i perioden er 2472, hvorav 1283 (52 %)
er gutter og 1189 (48 %) er jenter. | samme periode var totalt antall levendefedte i
Norge 2 359 001. Laveste andel fgdte med syndromet er i arsintervallene 1976 — 1980
0g 1991 — 1995 med 8,9 fadte per 10 000 levendefagdte. Trenden for hele
undersgkelsesperioden under ett er stigende, og hgyeste antall er pa 2000-tallet med
12,8 per 10 000 fadte i arsintervall 2001 — 2005. I siste arsintervall er det en synkende
tendens til antall fadsler. For hele perioden ble det fadt ett barn med Downs syndrom
per 954 fadsler.

Trendlinje i diagrammet viser en trend med en gkning av andelen fadte med Downs
syndrom for hele undersgkelsesperioden. For a tallfeste dette ble det utfart en ANOVA
(Vedlegg 1) test for & se om det var statistisk signifikant forskjell for andelen fodte
mellom fadselsarsgruppene for hele perioden. ANOVA viser sluttresultatet og viser
ikke mellom hvilke grupper det er signifikante forskjeller. For a teste dette gjares en
Tukey HSD post hoc test for & se mellom hvilke fgdselsarsgrupper det var signifikante
forskjeller. ANOVA testen viste en F-verdi pa 3,590 som var statistisk signifikant (p =
0,004). Effektstarrelsen (Eta-squared) pa forskjellen i antall fgdte mellom
arsintervallene viste at omlag 47 % av den totale variasjonen kan tilskrives forskjellen
mellom gruppene. Post hoc testen (Vedlegg 1) viste at det var statistisk signifikant
forskjell mellom de to fadselsarsgruppene 1976 — 1980 og 2001 — 2005 hvor andelen
var 8,91/12,84 per 10 000 fedte (p = 0,011). Neste var mellom 1991 — 1995 og 2001 —
2005 hvor andelen var 8,87 per 10 000 fgdte (p = 0,010).
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Utviklingen av alder ved ded fra 1969 til 2009 — histogrammer

Analysen av dataene startet med a fa en oversikt over tallmaterialet, en indikasjon pa
hvordan alder ved dgd har endret seg i undersgkelsesperioden og om det var en normal
eller skjevfordeling av dataene. Dataene er hentet fra Dgdsarsaksregisteret for perioden
1969 til og med 2009. Dette er radata og er ikke koblet med data fra Mfr. Totalt 1659 er
registrerte dgde med diagnosen Downs syndrom og aldersspenn ved dgd er fra null til
89 ar. Dgdsarsaksregisteret har ikke med dgdfgdte og nemndbehandlede aborter. Det
ble laget en serie med histogrammer delt inn i ti ars perioder samlet for begge kjann.
Histogrammene viser fordeling pa alder (antall) ved ded for hele perioden histogrammet
representerer. For visuelt & se om det var store forskjeller mellom kjgnnene er det satt
opp en befolkningspyramide som er en annen form for histogram. Her er materialet delt
inn i to perioder, far og etter 1991, aret for gjennomfaring av ansvarsreformen.

Figur 2 er et histogram for hele perioden fra 1969 til og med 2009 og viser at 18,38
prosent (305 personer) av de som dgde, dade i lgpet av farste levear. Andelen sank til
3,25 prosent (54 personer) mellom farste og andre levear. Etter fjerde levear og frem til
47. levear var andelen som dgde noenlunde stabil mellom 0,12 prosent (to personer) til
0,84 prosent (14 personer) i hver arsgruppe. For de neste ti arene gker andelen til en
topp med 3,44 prosent (57 personer) i arsgruppe 56. De neste fem arene er dgdstallene
stabile, for deretter a synke de neste ti ar til 0,42 prosent (syv personer) i arsgruppe 71
og videre gradvis redusering til eldste registrerte dgde pa 89 ar. Oppsummert er det to
topper i histogrammet. En klar topp med en hgy andel av de som dgde det farste
levedret (18,38 %) og en hgy andel mellom 47 og 70 ar (52,34 %).
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Histogram 1969 - 2009
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Figur 2. Histogram for alder ved dgd for personer med Downs syndrom som dgde i
perioden 1969 til og med 2009.
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Histogram 1969 - 1979
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Figur 3a. Histogram for alder ved ded for personer med Downs syndrom som dgde i
perioden 1969 til og med 1979.

Histogram 1980 - 1989
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Figur 3b. Histogram for alder ved dgd for personer med Downs syndrom som dgde i
perioden 1980 til og med 1989.
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Histogram 1990 - 1999
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Figur 3c. Histogram for alder ved ded for personer med Downs syndrom som dgde i
perioden 1990 til og med 1999.

Histogram 2000 - 2009
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Figur 3d. Histogram for alder ved dgd for personer med Downs syndrom som dgde i
perioden 2000 til og med 2009.
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Histogrammene viser en betydelig nedgang i antall som dgde i alderen null til fem ar i
hver tidrs gruppe (Figur 3a-d). For aldersgruppen fem til 40 ar vises det ogsa en
nedgang og spesielt for gruppen mellom fem til 15 ar. Antall dgde i gruppen mellom 40
til 45 ar er noenlunde stabil i hele perioden. Men for gruppen fra 50 til 70 ar er det en
betydelig gkning i antall som dgr. Spesielt ser man en markert gkning i tidsperioden
2000 til og med 2009, og det er i aldersintervallet 50 til 70 ar de fleste med Downs
syndrom der samlet i hele perioden.

Mann Kvinne
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Figur 4. Befolkningspyramide for alder ved dgd for personer med Downs syndrom
fordelt pa kjgnn i to tidsperioder: 1969 — 1991 og 1992 — 2009.
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Modellen er befolkningspyramide som her viser personer med Downs syndrom fordelt
pa kjenn og alder ved dgd. Befolkningspyramiden er delt i to perioder ved 1991, aret
hvor ansvarsreformen ble gjennomfart.

Befolkningspyramiden viser at det har skjedd en stor nedgang i antall dgde de forste
levear for begge kjann fra perioden 1969 — 1991 til 1992 — 2009. Nedgangen er noe
starre for kvinner i farste levear. En ser ogsa en svak nedgang i antall dede for begge
kjgnn i perioden fra fire til om lag 40 ar. @kningen i antall dede er i neste periode fra 45
til 72 ar og flere dar senere i denne perioden enn for tilsvarende periode for 1991.
Befolkningspramiden viser ogsa at det er blitt en liten skjevfordeling over antall dgde
mellom kvinner og menn i perioden fra 45 til 70 ar, med en overvekt antall dgde blant
menn.

Det ble utfart en independent samples t-test for & teste om det var statistisk signifikante
forskjeller pa alder ved dgd mellom kjgnnene mellom de to periodene fgr og etter 1991
(Vedlegg 2). T- testen viste ingen statistisk signifikant forskjell mellom menn og
kvinner hverken far eller etter 1991.

I sum viser histogrammene en tydelig utvikling med at antallet dede de farste levear

synker betydelig i farste del av undersgkelsesperioden, og en markant gkning av antallet
dade i aldersgruppene mellom 50 og 65 ar i sist del av perioden.

Alder ved dad for alle med Downs syndrom som dgde i perioden

Tabell 1. Gjennomsnittlig og median alder ved dgd for alle med Downs syndrom som
dade i perioden 19609 til og med 2009. N=1659

Arsintervall N Gj.snitt alder 95 % Cl for Median alder Min —
ved ded (SD) gj.snitt ved ded maks alder
1969 — 1974 249 16,57 (22,8) 13,73 -19,42 1,0 0-79
1975-1979 158 24,77 (24,8) 20,88 — 28,67 17,0 0-75
1980 - 1984 166 31,49 (25,6) 27,57 —35,42 33,0 0-78
1985 -1989 185 38,43 (26,4) 34,59 —42,26 50,0 0-85
1990 -1994 216 41,62 (26,3) 38,09 —45,15 53,0 0-86
1995 -1999 207 45,96 (22,9) 42,82 -49,09 54,0 0-86
2000 — 2004 228 49,43 (18,8) 46,97 —51,88 55,0 0-84
2005 -2009 250 53,40 (16,8) 51,30 — 55,50 58,0 0-89

I tabellen er populasjonen samlet i femars intervaller. Populasjonen er sapass liten at det
blir stor fluktuasjon ved a bruke enkeltar. | farste arsgruppe er det et intervall pa seks ar.
Dette ble valgt for ikke fa ett enkelt ar i en egen aldersgruppe.
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Figur 5. Boxplot med median alder ved dgd for alle med Downs syndrom som dgde i
perioden 1969 til og med 2009. IQR er 25 — 75 percentilen. Outliers (o) mellom 1,5 og 3
IQR og extremes (*) over 3 IQR.

Gjennomsnittlig alder ved ded har gkt fra 16,57 ar i arsintervall 1969 — 1974 og til
53,40 ar i arsintervall 2005 — 2009. Det er en gkning pa hele 36,83 ar og som tilsvarer
0,92 ar per levedr i undersgkelsesperioden. Starst gkning er det mellom farste og andre
arsintervall 1969 — 1970 og 1975 — 1979 pa 8, 2 ar, som gir en gkning pa 4,1 ar per
levear. @kningen stiger mest frem til 1990 for deretter & flate ut til en gkning pa mellom
0,64 til 0,87 ar per levear i de neste arsintervallene. Verdien av konfidensintervallet
varier fra + 2,1 til + 3,93.

Resultatet viser en stor gkning i median alder ved dgd. Fra ett ar i farste arsgruppe til 58
ar i siste arsgruppe. @kningen av median alder ved ded er starst i farste del av
undersgkelsesperioden frem til 1985, hvor en stor andel dgde de forste levear. Det
starste enkeltspranget er mellom farste og andre arsintervall, hvor median alder ved dgd
gkte til 17 ar. Til neste arsintervall (1980 — 1984) er det en gkning pa 94,5 prosent til 33
ar. Til fjerde arsintervall er det en gkning pa 52 prosent (17 ar) og sa flater det ut til
siste arsintervall som har en median alder ved dgd pa 58 ar. Boxplottet viser en trend
mot at verdiene samles om medianen mot slutten av undersgkelsesperioden.
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| undersgkelsen er det en stor spredning av dataene. Standardavviket (SD) starter pa
22,8 ar i farste arsintervall og gker til 26,4 i arsintervall 1985 — 1989 og sa gradvis
reduseres til 16,8 ar ved siste arsintervall.

Alder ved dgd fordelt mellom menn og kvinner

Fordeling mellom kjgnnene er nesten lik. Av utvalget pa 1659 personer er 842 (50,8 %)
menn og 817 (49,2 %) kvinner.

Tabell 2. Gjennomsnittlig alder ved ded delt mellom menn og kvinner med Downs
syndrom i perioden 1969 til og med 2009. Mannen er referanseverdi for gjennomsnittlig
differanse.

Mean t df Mean P-verdi
Arsgruppe  Kjenn Z%ea 3;‘ Difference  T-test
1,134 247 3272 0,258
o Zjl?;e 12;2 972 156 3837 0,332
1975-1979 '\K"\ir::]e ;22‘1‘ ’3 o ’388 0, )
34 164 1, 7
1980-1984 '\K"\";‘Ir:;e géig o -
, 1 1,51 |
e 7 2
1990-1994 '\K"\ir:]?]e 2222 -942 214 3376 0,347
2000-2004 '}l"\?&?}e jg:gz -325 226 -0813 0,745
2005-2009 '\K"\f‘lr::]e 222; 103 248 0221 0918

For menn med Downs syndrom gker gjennomsnittlig alder ved dgd med 35,32 ar i
undersgkelsesperioden. Det vil si en gkning pa 0,86 ar for hvert levear i samme periode.
@kningen i median alder er totalt pa 55,5 ar

For kvinner med Downs syndrom er gkningen pa gjennomsnittlig alder ved dgd 38,37

ar i undersgkelsesperioden. Noe som er en gkning pa 0,94 ar for hvert levear i samme
periode: @kningen i median alder er totalt pa 57 ar.
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Forskjell alder ved dgod mellom menn og
kvinner med Downs syndrom
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Figur 6. Forskijell i utvikling av alder ved ded i arsgrupper mellom menn og kvinner
med Downs syndrom i perioden 1969 — 2009.

Kvinner med Downs syndrom hadde 3,05 ar starre gkning i gjennomsnittlig alder ved
ded enn menn med syndromet i undersgkelsesperioden. Menn hadde en hgyere alder
ved dgd fra start av undersgkelsesperioden og frem til og med 1989, starst de ti farste ar
med opptil 3,83 ar. De 15 neste arene, til og med 2004, hadde kvinner noe hgyere alder
ved dgd og sterst var forskjellen i perioden 1990 — 94 med 3,38 ar. Mennene hadde
igjen en marginal hgyere alder ved ded de fem siste arene av undersgkelsesperioden.

For d se om det var statistisk signifikante forskjeller pa alder ved dgd mellom kjgnnene
ble det utfgrt en independent samples t-test for utvalget samlet og fordelt i arsgrupper
(Tabell 2). T- testen viste ingen statistisk signifikant forskjell mellom menn og kvinner
hverken samlet eller for hver arsgruppe.
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Alder ved ded for alle med Downs syndrom som dgde etter fylte 40 ar

Tabell 3. Gjennomsnittlig og median alder ved ded for alle som er blitt 40 ar og eldre

med Downs syndrom i perioden 1969 til og med 2009. N=996.

Arsintervall N Gj.snitt alder 95 % Cl for Median alder
ved dgd (SD) gj.snitt ved dgd

1969 —1974 59 53,95 (7,9) 51,90 - 56,00 55,0
1975-1979 54 55,89 (7,5) 53,83-57,94 56,0
1980 -1984 78 56,27 (7,6) 54,55 -57,99 56,5
1985-1989 112 57,88 (8,6) 56,26 —59,49 58,0
1990 -1994 136 60,04 (8,4) 58,62-61,47 59,0
1995-1999 150 58,50 (8,3) 57,16 — 59,84 59,0
2000 — 2004 184 57,39 (7,6) 56,28 — 58,49 57,0
2005 -2009 223 58,35 (7,6) 57,35-59,36 59,0

Min —

maks alder
40-79
40-75
40-78
40 -85
40 — 86
41 -86
41 -84
40 -89

Tabellen viser utviklingen av alder ved dgd for de som har vokst opp og blitt 40 ar og
eldre. Malet med tabellen er & se om de som har levd opp blir eldre enn tidligere, gkt

livslengde, og at det ikke bare er barnedgdeligheten som er gatt ned.

Gjennomsnittlig og median alder ved dgd 40 ar og
eldre med Downs syndrom
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Figur 7. Gjennomsnittlig og median alder ved dgd for alle som dgr etter fylte 40 ar med

Downs syndrom i perioden 1969 til og med 2009.
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Gjennomsnittlig alder ved ded gkte fra 53,95 i arsintervall 1969 — 1974 til 60,04 ar i
arsintervall 1990 — 1994, en gkning pa 6,09 ar. Deretter gikk den noe ned de to neste
arsintervaller til 57,39 ar i intervallet 2000 — 2004 og steg noe i siste til 58,35 ar. Det er
stor variasjon i antall personer i hvert arsintervall. | starten av undersgkelsesperioden
var det en stgrre andel av de som dede som var under 40 ar og dermed langt lavere
antall personer med Downs syndrom som vokste opp og ble 40 ar og eldre.

Median alder ved dgd gker med fire ar fra 55 ar i farste arsintervall til 59 ar i
arsintervall 1990 — 1994. Deretter med unntak av arsintervall 2000 — 2004 er den stabil
pa 59 ar. I arsintervall 2000 — 2004 reduseres den med to ar.

ANOVA test viser en F-verdi pa 4,612 og det er en statistisk signifikant (p<0,001)
forskjell pa alder ved dgd mellom arsgruppene (Vedlegg 3). Det var kun for de som var
fadt i arsgruppe 2000 — 2004 det ikke var signifikant forskjell mellom noen av de andre
gruppene. Om lag tre % av den totale variasjonen kan tilskrives forskjellen mellom
gruppene.
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Del to — forventet utvikling

Del to i undersgkelsen er en analyse av hvordan vi kan forvente levealdersutviklingen
vil bli for personer med Downs syndrom frem til ar 2050. Fokus er pa de som blir 40 ar
og eldre. Analysen bygger pa de historiske dataene vi har fra Mfr pa fedte i perioden
1967 — 2009 og Dadsarsaksregisteret over dede i perioden 1969 - 2009. Fra disse
dataene har vi stipulert et fremtidig senario. Resultatet presenteres fgrst med de reelle
fadsels og dgdstall. Deretter de tall hvor vi har stipulert utviklingen. Resultatene i del to
presenteres samlet for begge kjgnn.

Overlevelsesanalyse for perioden 1967 til og med 2009

Survival Function
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Figur 8. Overlevelse ved ulike fadsels- og aldersintervall for personer med Downs
syndrom for perioden 1967 til og med 2009. N= 2593.
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Overlevelsesanalysen viser andelen personer med Downs syndrom som lever ved en gitt
alder ved de forskjellige fadselsgruppene. | denne delen har vi tatt med alle som er fadt
fra 1967 for a fa et stgrst mulig aldersspenn, slik at vi kan fa best mulig grunnlag til &
beregne fremtidig forekomst. Det totale aldersspennet i undersgkelsen blir med dette 43
ar og det er 2593 individer i datagrunnlaget. Dgdeligheten i de to arene (1967 og 1968),
for Dadsarsaksregisteret ble etablert i 1969, er beregnet med forutsetning at
dadeligheten var lik gjennomsnittet for de fem farste arene etter oppstart av
Dadsarsaksregisteret.

For de som var fedt i perioden 1967 — 1970 blir 52 prosent 40 ar eller eldre. For denne
aldersgruppen var det stort frafall de fire farste levear og det var 62 prosent som ble fem
ar eller eldre. For neste fadselsarsgruppe var det en starre overlevelse og 19 prosent
flere overlevde de fem farste levear. Dette ser vi ogsa igjen ved andelen som blir 35 til
39 ér og eldre med en overlevelse pa 71 prosent, som er 18 prosent hgyere enn den
farste fadselsgruppen. Andelen som blir fem ar og eldre gker til en topp for arskullet
som ble fgdt mellom 2001 — 2005 med 96 prosent. | det siste arskullet, 2006 — 2009 er
andelen redusert med tre prosent. For undersgkelsesperioden fra start til slutt er det en
gkning pa 31 prosent for de som blir fem ar eller eldre. Dette gir tilsvarende hayere
overlevelsesrate for hvert fadselskull i perioden vi kan fglge hvert kull. Det er to
fadselsgrupper som skiller seg noe ut. Det er fgdselskullet fra 1986 — 1990 og som
tidligere nevnt 2006 — 2009, hvor andelen som overlever de farste fire arene er lavere
enn det foregaende fadselskullet. Noe som ogsa forplanter seg videre til slutten av
perioden vi kan felge hvert kull.

Forventet utvikling frem til 2050

For & stipulere forventet utviklingen frem til 2050 har vi tatt utgangspunkt i life table
matrisen til overlevelsesanalysen ovenfor. Med denne som grunnlag har vi stipulert
hvor mange som vil bli 40 ar og eldre for alle fgdselskullene i undersgkelsesperioden.
Det vil si at for de som er fgdt i det farste fodselsintervallet fra 1967 - 1970 er det reelle
data og viser faktisk hvor mange som i dag er blitt 40 &r og eldre. For det neste
fedselsintervallet har vi faktiske tall frem til de blir 35 ar. Stipulering av forventet
utvikling frem til de blir 40 ar er gjort ved a beregne andelen som overlever fra det siste
aldersintervallet (death/at risk) til fadselskullet foran. For neste fgdselskull er det
stipulert for de som blir 30 ar og eldre ved a gjgre samme prosedyre som ovenfor, men
da med to aldersintervaller 30 - 34 ar og 35 — 39 ar. Slik fortsatte vi for alle
fadselskullene, og pa det siste fadselsintervallet fra 2006 — 2009 er kun det farste
aldersintervallet reelle data, mens resten er stipulert. Pa grunnlag av dette beregnet vi
andelen som ble 40 ar og eldre i 2050.
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Figur 9. Stipulert overlevelse ved ulike fgdsels- og aldersintervall for personer med
Downs syndrom frem til 2050. N=2593.

| overlevelsesanalysen ble utviklingen i de farste levearene beskrevet, og de er de
samme for denne delen av analysen. Her vil vi fokusere pa de som blir 40 ar og eldre. |
farste fadselsgruppe vil 52 prosent leve opp og bli 40 ar og eldre, og det er som nevnt
reelle data. I neste fgdselsgruppe gjer andelen et merkbart hopp og 70 prosent vil trolig
oppna 40 ar. Til tredje fadselsgruppe fra 1976 — 1980 kan det ogsa forventes en
betydelig gkning med ytterligere seks prosent. Vi kan derfor forvente at mellom 2016
0g 2020 vil 76 prosent av de som ble fadt i fadselsintervallet oppna a bli 40 ar, noe som
er en gkning pa 24 prosent fra 2010. For den neste fadselsgruppen er overlevelsen 81
prosent, mens den trolig vil ga tilbake for fadselsgruppen mellom 1986 — 1990 til 79
prosent og sa er det en gradvis gkning frem til 2050 hvor vi kan forvente at 94 prosent
av de som ble fagdt i 2009 vil bli 40 ar.

ANOVA testen viser en Kklar trend og det er en tydelig gkning for andelen fra hver
fadselsgruppe som vil bli 40 &r og eldre for hele framskrivingsperioden (Vedlegg 4).
Trenden for hele undersgkelsesperioden er statistisk signifikant (p<0,001) og
effektberegning (Eta-squared) viser at om lag ti % av den totale variasjonen kan
tilskrives forskjellen mellom gruppene. Post hoc testen Tukey HSD viser en gradvis
reduksjon av forskjellen mellom fgdselskullene fra start av undersgkelsesperioden og
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frem til 1991, men de er statistisk signifikante. Deretter er det fortsatt en gkning, men
den er ikke statistisk signifikant.

| Tabell 4 er datagrunnlaget fadselstallene fra Mfr over antall levendefgdte med Downs
syndrom. Med unntak av farste og siste fadselsgruppe med fire arskull, er resten samlet
i fem ars grupper og beregnet antall personer med Downs syndrom som forventes a bli
40 ar og eldre. Faktoren er den prosentvise andelen som kom frem av den stipulerte
overlevelsesanalysen fra Figur 9.

Tabell 4. Prognose for de som blir 40 ar og eldre med Downs syndrom frem til 2050
Fedselsar  Andel som blir 40 ar Antall som blir 40

og eldre i % ar og eldre
1967-1970 52 133
1971-1975 70 211
1976-1980 76 175
1981-1985 81 207
1986-1990 79 232
1991-1995 88 235
1996-2000 91 298
2001-2005 93 340
2006-2009 94 280
DISKUSJON

Historisk levealdersutvikling

Histogrammene, levealdersutviklingen malt i median alder og overlevelsesanalysen
viser tydelig at det har veert en dramatisk nedgang i spedbarnsdagdeligheten og
tilsvarende gkt levealder. Dette er ogsa godt dokumentert i flere internasjonale
undersgkelser (Haveman 2004, Maaskant et al. 2002, Torr et al. 2010, Yang,

Rasmussen og Friedman 2002). Undersgkelsen viser en betydelig levealdersutvikling pa
en relativt kort tidsperiode, og arsaken til den positive utviklingen har skjedd i de forste
levear. For alle levendefgdte har alder ved ded gkt med gjennomsnittlig 0,92 ar for hvert
ar i hele undersgkelsesperioden.

34



Levealdersutviklingen for de som har blitt 40 ar og eldre er positiv for deler av
undersgkelsesperioden og alder ved ded gkte med et kvart ar for hvert ar frem til og
med 1994. Fra 1995 er det en nedgang pa om lag en tiendedel hvert av de siste 15 arene
(Tabell 3). Dette viser en tydelig trend med at det er flere som lever opp, men de som
lever opp blir ikke eldre enn tidligere. Variasjonen i alder ved dgd mellom
aldersgruppene var statistisk signifikant, men effektutregningen viste at forskjellen kun
var pa tre prosent. Det er (Ellis 2010) en liten forskjell og understgatter at alder ved dad
nesten har statt stille for de som har levd opp og blitt 40 ar og eldre. | befolkningen
generelt har det veert en gkning av levealderen som fglge av lavere dgdelighet i alle
aldersgrupper (Brunborg 2008). Mye tyder pa at personer med Downs syndrom har med
den medisinske kunnskap vi har per i dag, oppnadd et tak pa levealdersutviklingen.
Flere internasjonale undersgkelser viser samme trend. De kan vise til en utflating av
levealdersutviklingen og forventer at dette er en utvikling som opprettholdes i tiden
fremover (Day et al. 2005, Torr et al. 2010). Vi kan derfor ikke forvente en like positiv
utvikling som vi har sett siden 70-tallet og frem til i dag. Men det er ogsa undersgkelser
som trekker en annen slutning. Coppus (2013) mener bedre forstaelse av de
underliggende nevrokjemiske, biokjemiske og nevropatologiske prosessene, som kan
veaere en arsak til Alzheimer’s sykdom hos personer med Downs syndrom, kan fare til en
gkning av livslengde og livskvalitet. Denne undersgkelsen kan ikke trekke en slik
slutning.

I overlevelsesanalysen med de reelle data som ligger til grunn for framskrivningen
(Figur 9), kan vi se at de som ble fgdt i perioden fra 1967 til og med 1980 har en litt
darligere overlevelseskurve for hele livslgpet, enn de som er fgdt i perioden 1981 til
2009. | den farste perioden hadde alle arstrin en dramatisk gkning i overlevelse de farste
levedr. Men etter dette var det en trinnvis nedgang i overlevelse for alle aldersgrupper.
For den siste perioden var overlevelsen de farste levear hayere og den fortsetter & holde
seg hgy i hele undersgkelsesperioden. | undersgkelsen skiller spesielt de farste arene
frem til 1974 seg ut med en meget hgy spedbarnsdedelighet. Median alder er bare ett ar
og gjennomsnittlig levealder er 16,57 ar, med det laveste for 1969 med 11,67 ar.
Undersgkelsen har et hovedfokus pa den eldre gruppen og har derfor ikke gatt neermere
inn pa spedbarnsdgdeligheten, og hvorfor dgdeligheten var sa ekstremt hgy i
begynnelsen av perioden. Det er kjent at nyfgdte med Downs syndrom har en
overhyppighet av medfedt hjertefeil og gastrointestinale misdannelser (Vik, Borthne og
Johansen 1999), men hvorvidt dette spiller inn her kommer ikke frem av
datagrunnlaget.

Undersgkelsen viser en trinnvis nedgang i overlevelsesrater i det midtre aldersspennet
(15 til 45 ar) for perioden fram til 1980, for sa & holde seg mer stabil i den siste delen av
perioden. For hele undersgkelsesperioden er det en stor nedgang i overlevelsesratene fra
cirka 45 til 70 ar, hvor den stgrste delen av personer med Downs syndrom dgr. | midt
stadiet viser undersgkelser at personer med syndromet har en fire ganger sa hay
dadelighet som personer med en annen arsak til utviklingshemning. Hovedarsaken til
dad i denne perioden i livet er hjerte- og karsykdommer, luftveissykdommer og kreft.
Dette er likt bade for personer med Downs syndrom og personer med
utviklingshemning av annen arsak (Esbensen, Seltzer og Greenberg 2007, Patja, Molsa
og livanainen 2001). For den siste delen av livet er demens og mobilitetsproblemer den

35



starste risikofaktoren for dgd. Noe som skiller seg fra befolkningen og andre med
utviklingshemning, hvor hjerte- og kar sykdommer og kjenn er starste risikofaktor for
ded (Coppus et al. 2008).

Utfordringene med a sammenligne denne undersgkelsen med andre undersgkelser fra
sammenlignbare land er mange. Det er metodiske forskjeller som utvalgenes starrelse,
forskjell i valg av statistiske metoder, forskjell i inndeling av alder og aldersgrupper,
etiologisk arsak til syndromet, grad av utviklingshemming, ulike tidsperioder og lengde,
forskjellige og blandede boforhold med mer. Vi finner ingen direkte sammenlignbar
studie. For noen kan vi gjgre sammenligninger for deler av undersgkelsesperioden,
mens for andre kan vi sammenligne trender og utvikling.

Friedman (2001) og Yang (2002) har gjennomfart to store amerikanske populasjons
undersgkelser med henholdsvis 33 836 og 17 897 personer som er identifisert med
Downs syndrom i et nasjonalt dedsarsaksregister. Undersgkelsen dekker perioden 1968
til og med 1997. De kan dokumentere en levealdersutvikling som viser en median alder
ved dgd pa ett ar i 1968, 25 ar i 1983 og 49 ar i 1997. For denne undersgkelsen viser
median alder ved dad i Norge samme verdi ved start i 1969, men er atte ar hagyere i
1983 og fem ar hgyere i 1997. Maaskant (2002) utfarte i perioden 1991 — 1995 en
undersgkelse i Nederland med 4 272 personer med Downs syndrom som viser en
forventet levealder pa 51 ar. | samme tidsperiode viser denne undersgkelsen om lag 42
ar. Glasson (2003) viser fra en populasjonsstudie i Australia en median alder pa opptil
61,1 ar i ar 2000, noe som er 6,1 ar hgyere enn det var i Norge. En undersgkelse fra
California for perioden 1988 - 1999 viser en forventet levealder pa 55,5 ar (Day et al.
2005) og det er hele 12,6 ar hayere enn hva vi ser i denne undersgkelsen for samme
tidsperiode. Vi kan ikke finne levealdersstudier med data etter ar 2000 som vi kan
sammenligne med. Det er vanskelig a trekke noen konklusjoner fra disse
sammenligningene siden de spriker mye, men det er en trend. | starten av
undersgkelsesperioden var det like lav levealder i Norge som det var i andre land.
Senere har levealdersutviklingen veaert betydelig mer positiv i andre land enn det har
veert i Norge. Men det er store variasjoner mellom undersgkelsene og ulik metodisk
tilnerming.

Ved 40 ar er det pavist store nevrobiologiske endringer hos personer med Downs
syndrom (Mann 1988). Undersakelsen ser ikke pa arsaker til dgd, men viser tydelig at
det er store endringer i levealdersutviklingen de neste ti levearene. Internasjonalt er det
enighet om at fra 40 ars alder ber en ha et ekstra gye for gkt risiko for sykdommer og
slitasje (Prasher 2005, Torr et al. 2010). Ved dette tidspunktet bgr miljgene rundt den
enkelte sikre at de har gode rutiner til & falge opp helse og mestring av adaptive
ferdigheter. Helseforebyggende og helsefremmende tiltak ber starte i god tid far dette.

| et historisk perspektiv har levealderen for personer med Downs syndrom i Norge i dag
krysset levealderen som var i den norske befolkningen pa 1860-tallet (Statistisk
sentralbyra 2011). Dette var victoriatiden og samme tidsepoke hvor Darwin beskrev sin
evolusjonsteori og Langdon Down beskrev Downs syndrom for fgrste gang (Down
1995). Levealdersutviklingen vi ser hos personer med Downs syndrom de siste 40 ar er
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den samme levealdersutvikling den norske befolkning oppnadde pa 1 000 til 1 200 ar,
fra vikingetiden i tidlig middelalder og frem til i dag (Alnaes 1996).

Andelen levendefgdte med Downs syndrom er en pa 954 levendefadte. Dette er i nedre
sjikt sammenlignet med andre vestlige land, hvor andelen er fra en pa 650 til 1000
(Bittles et al. 2007, Cocchi et al. 2010, Yang, Rasmussen og Friedman 2002). Det var
stor variasjon i antall levendefgdte mellom arsintervallene i hele undersgkelsesperioden.
Svingningen var bade statistisk signifikant (p<0,004) og stor (Ellis 2010) hvor 47 % av
total variasjon kan tilskrives forskjell mellom gruppene. Forekomsten av Downs
syndrom har sammenheng med mors alder ved fgdsel og har gkt svakt fra 1969 og frem
til 2004. Etter dette har fadselsraten veert litt fallende, selv om antallet fostre som er
diagnostisert med syndromet er stigende. Arsaken til dette kan vere at det er flere
kvinner som er over 35 ar nar de fader barn. | dag er hver femte fadende kvinne over 35
ar og gjennomsnittlig alder ved fadsel har gkt fra 25,2 ar i 1986 til 30,4 ar i 2012
(Folkehelseinstituttet 2013). Internasjonalt erfares en tilsvarende trend (Cocchi et al.
2010). Ved gkt alder er det gkt risiko for & fa et barn med kromosomavvik og Downs
syndrom. | dag tilbys fosterdiagnostikk til gravide som enten er 38 ar eller eldre ved
termin, til par som tidligere har fatt barn med alvorlig sykdom eller utviklingsavvik, der
det kan pavises gkt risiko for alvorlig sykdom hos fosteret, eller hvis mor bruker
medisiner som kan skade fosteret. Ved pavist kromosomavvik kan det sgkes om
svangerskapsavbrudd.

| det siste er det kommet en debatt om & benytte en ny og ikke-invasiv metode med en
blodprgve og ultralyd som vil vaere mindre risikofylt og vil gjgre det enklere a foreta
fosterdiagnostikk. Hvorvidt denne debatten vil pavirke aborttallene er ikke kjent, men
kan trolig fa konsekvenser for fremtidig antall fadte barn med Downs syndrom. Dette
har skjedd i Danmark, hvor antall nyfadte med syndromet ble halvert umiddelbart etter
innfgring av en ny nasjonal screeningstrategi i perioden 2004 til 2006 (Ekelund et al.
2008). Det lave fadselstallet har fortsatt & synke. Siste ar med statistikk over fadte fra
Mfr er fra 2012 og den viser at det i Norge ble fgdt 46 levendefadte med syndromet,
som tilsvarer 7,5 fadte per 10 000 fgdsler. Det er en betydelig nedgang fra de
foregdende ar. Men i 1992 og 1994 var det ogsa enkeltar med store dropp i antall fadte
med syndromet, hvor antall fgdte var 6,8 og 7,2 per 10 000 fadte. Det er derfor for tidlig
a trekke en konklusjon om at dette er en trend. Nevnte nedgang vil uansett ikke ha noen
betydning for denne undersgkelsen, siden den stopper i ar 2009.

Forventet levealdersutvikling

Framskrivning av levealdersutviklingen er den delen av undersgkelsen som har vart
mest utfordrende rent metodisk. Sa langt er det ikke identifisert undersgkelser med
metodebeskrivelser som kan anvendes til denne studien. Nivaet pa oppgaven ma ogsa
tas i betraktning nar det skal velges statistisk metode. Derfor er det brukt alternative
metoder og foretatt prosjekteringer av en fremtidig utvikling med ekstrapoleringer ut fra
gitte forutsetninger. Framskrivning av populasjoner bygger pa historisk utvikling og
legger inn prognoser for fremtidige rater av dgdsfall, fruktbarhet, innenlandsk flytting
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0g netto innvandring (Brunborg 2004). Downs syndrom er en populasjon som ikke
reproduserer seg selv, og ved innflytting til Norge er det usikkerhet om personer med
syndromet blir registrert for tilstanden. Innenlandsk flytting kan vi kontrollere for siden
det er et nasjonalt utvalg i studien. Det er en populasjon hvor det har skjedd en
rekordrask endring i overlevelse, men samtidig er det i tiden fremover stor usikkerhet
om antallet nyfadte vil synke drastisk. Fluktuasjon i populasjonens stgrrelse bade i
fortid og kanskje i fremtid skaper metodiske utfordringer. Det er ingen stabil populasjon
over tid og det er kun et kort tidshilde fra de siste arene hvor levealdersutviklingen har
veert stabil, og som kan gi en viss validitet i framskrivningen. Den fremtidige prognosen
pa levealdersutvikling kan derfor veere skjar, men det er dette grunnlaget vi har a bygge

pa.

Arsaken til at & 2050 er valgt som et endepunkt for framskrivningen har bade en
utvalgsforklaring og en samfunnsmedisinsk forklaring. Det er en begrensning i
registrene siden disse ble etablert for litt over 40 ar siden. Med var metode er vi
avhengig av a bygge pa et lgp som er like langt tilbake i tid, som vi skal prosjektere
frem i tid. Den andre viktige arsaken er som tidligere nevnt usikkerheten rundt hva som
skjer med antallet nyfadte og en videre framskrivning ville bygge pa for mange usikre
antagelser. I den norske samfunnsdebatten er det ogsa stort fokus pa hvordan norske
myndigheter planlegger fremtidens eldreomsorg hvor mange av kalkylene gar frem til
2050. Demografiske data som denne undersgkelsen frembringer vil ogsa kunne veere
viktige innspill til en slik planlegging og debatt.

De narmeste arene gir de sikreste prognosene og jo naermere vi kommer 2050, jo mer
usikre blir prognosene som bygger pa starre grad av stipulerte data. | dag kan vi
forvente at om lag 52 prosent av de som ble fadt for 40 ar tilbake har vokst opp og er
blitt 40 ar. De seks neste arene vil denne andelen gke med 24 prosent poeng og det er en
betydelig gkning. Siden storparten av grunnlaget for framskrivingen i denne perioden
bygger pa reelle data og lite stipulering, antar vi dette er en prognose som vil skje med
stor sannsynlighet. Det forventes ogsa en gkt andel eldre i befolkningen i denne
perioden og slik sett er ikke dette noe unormalt. Men arsaken er vidt forskijellig. |
befolkningen generelt er det falger etter de store fadselskullene etter krigen, men for
personer med Downs syndrom skyldes det nedgang i spedbarnsdgdelighet. Videre frem
til 2009 sa kan man forvente at 94 prosent av de som ble fgdt dette aret vil bli 40 ar og
eldre. For hele undersgkelsesperioden gker andelen som vil na 40 ars alder med en
prosent for hvert ar. Statistisk er denne gkningen signifikant og middels stor, 10 prosent,
jamfor klasseinndeling av effekt starrelse beskrevet av Ellis (2010).

Prognosene tyder pa en gradvis gkning for hvert ar, med unntak for de som er fadt
mellom 1986 og 1990. For dette fadselskullet var det en hgyere dgdelighet det farste
levearet enn fadselskullene far og etter. Dette forplanter seg videre i livslgpet og farer
til en liten nedgang i antallet som lever opp og blir 40 ar. Det er vanskelig a finne en
direkte arsakssammenheng til denne nedgangen, men det er hendelser som var i dette
tidsrommet som bgr nevnes. | april 1986 skjedde kjernekatastrofeulykken i Tsjernobyl,
Ukraina. Dette er et godt stykke unna Norge, men vi ble bergrt og det kom radioaktivt
nedfall over store omrader i Norge. Det har fatt konsekvenser for jordbruksnaeringen
ved at radioaktive stoffer har kommet i naeringskjeden. Men det som kanskje kan veere
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mest sentralt i denne sammenheng er at Mfr i Norge registrerte en liten forbigaende
nedgang i fadsler etter ulykken. Om dette skyldes gkt angst for a bli gravid eller et gkt
antall tidligaborter er usikkert. Nedgangen er ikke statistisk signifikant (Wium, Lund og
Reitan 2007). Vi vet ikke om det har hatt noen spesiell effekt pa fostre og nyfadte med
Downs syndrom, men det kan tenkes at de er ekstra sarbare for miljgpavirkninger. |
arsintervallet 1991 - 1995 er det ogsa en merkbar nedgang fedte med Downs syndrom
fra 10,4 til 8,9 per 10 000 fgdte (Figur 1). Det var i denne perioden hvor
ansvarsreformen ble forberedt og etablert. Det kan ha fatt konsekvenser for de som
skulle gi spesialiserte helsetjenester til personer med utviklingshemning. Personer med
utviklingshemning skulle etter ansvarsreformen fa helsetjenestene fra det ordinzere
helsetilbudet. For disse tjenestene var utviklingshemmede en ny gruppe. Det kan ha
veert manglende kunnskap eller ansvarslinjer som har fart til gkt dgdelighet i de forste
levearene. Som nevnt tidligere er dette ogsa en periode hvor de er ekstra utsatt for blant
annet hjertefeil.

Ut fra andelen levendefgdte med Downs syndrom i undersgkelsesperioden og andelen
som vil leve opp til de blir 40 ar, har vi kunnet lage en tabell som viser hvor mange
dette blir fra hvert fgdselskull. Det gker fra 33 personer fra fadselskullene fgr 1970 til
70 personer hvert ar for de som fades etter 2006. | antall personer blir det over en
fordobling fra i dag som i 2050 kan forvente a bli over 40 ar. Antallet kan veere noe
lavere enn de reelle tallene, siden undersgkelsene om validiteten til Mfr registeret viser
at de ikke klarer a registrere alle nyfadte med Downs syndrom. Feilmarginen var
gkende jo nermere en kom opprettelsen av registeret i 1967.

@kningen i andelen som vil leve opp til a bli 40 ar er signifikant for hele
undersgkelsesperioden. Nar vi analyserer hvert fadselskull, s er gkningen signifikant
mellom alle gruppene frem til 1991. Det er i disse arskullene hvor nedgangen i
spedbarnsdgdeligheten har veert stgrst og det er en naturlig forklaring pa de store
forskjellene. En viktig forutsetning for & analysere ANOVA og forskjellene mellom
gruppene er at dataene bgr veere innenfor en normalfordeling. Det vil si pluss/minus en.
For hele utvalget og for fadselsgruppene frem til 1995 er verdiene innenfor normen og
det styrker resultatet for at det er statistisk signifikante forskjeller mellom
fadselsgruppene i den farste halvdelen av utvalget.

Det er et problem med & sammenligne var undersgkelse med andre internasjonale
undersgkelser, siden det ikke er noen konsensus pa metode og fremgangsmate i
demografiske undersgkelser for personer med utviklingshemning. Det burde derfor bli
initiert et internasjonalt arbeid med a drgfte metodeutvikling for slike undersgkelser. Vi
ville da fa et mye bredere og statistisk sikrere materiale til & predikere fremtidig
utvikling, samt evaluere effekt av stgrre nasjonale programmer og folkehelsetiltak.

Forskjeller mellom kjgnnene

I de fleste land er levealderen hgyere for kvinner enn for menn. Dette gjelder generelt i
befolkningen (Brunborg 2008) og det samme ser en hos personer med

39



utviklingshemning med en annen arsak enn Downs syndrom (Glasson et al. 2003). For
personer med Downs syndrom ser det ut som det er et annet bilde. Fra starten av
undersgkelsen og frem til 1990 var alderen ved ded noe lengre for menn, med 3,8 ar pa
det meste. Sa var det et skifte i 1990 hvor kvinnene de neste 15 arene levde lengre far
mennene igjen de siste fem arene har hatt en marginal hgyere alder ved dgd. Spesielt i
arene mellom 1990 og 94 var det et markert skifte hvor kvinnene hadde en alder ved
dad som var 3,4 ar hgyere. Hva det skyldes vet vi ikke og forskjellen var etter en t-test
ikke signifikant. Nar vi ssmmenligner med andre land ser vi forskjellige resultater og
det er ikke et entydig funn det vi finner i var undersgkelse. Undersgkelsen Yang (2002)
gjorde i USA viser det motsatte og kvinner hadde en litt hgyere alder ved dgd. Glasson
(2003) sin undersgkelse fra Australia har samme resultat som vares, med at menn lever
over kvinnene med i gjennomsnitt 3,3 ar.

Metodediskusjon

Dragfting av validitet og reliabilitet

Det er tre faktorer som kan pavirke undersgkelsens validitet. Det er 1) bias, metodefeil
eller vurderingsskjevhet, 2) konfundere, faktor som er relatert bade til eksponeringen og
til utfallet og 3) tilfeldige feil (random errors). En utfordring med registerundersgkelsen
er & kontrollere for mulige feil, siden dataene bygger pa registre hvor vi ikke kan ga inn
og gjere kvalitetssjekk pa det som er registrert.

Feilkildene i Dadsarsaksregisteret kan vaere mange og skyldes formelle, logiske og
juridiske arsaker. Det er flere undersgkelser og artikler som dokumenterer mangler ved
registeret. Informasjons bias pa grunn av legenes registreringer eller manglende
registreringer nevnes oftest som hovedarsak til feilkildene (Glattre og Blix 1980, Rogde
2009, Tyrer og McGrother 2009). Arsakene til dette kan vare selve
dadsarsaksundersgkelsen med diagnose setting og rapportering pa dedsmeldingene
(Nordrum 2004, Nrugham og Mehlum 2010). Dette viser seg ogsa i forsinkelsene ved
publikasjon av statistikk pa grunn av manglende innsending av dgdsmeldinger
(Reseland 2009). For de personene, hvor det etter gjentatte purringer til legene ikke
foreligger dadsarsak, blir disse registrert med ukjent dgdsarsak. Andre feil kan skyldes
tolkning av dedsmeldingsteksten og ved tastefeil. Det er sannsynlig at slike feil er
tilfeldige og ikke vil gi systematiske feil i denne studien. Det vil si at de ikke vil pavirke
konklusjonene, men kan gi noe gkt usikkerhet.

Missing cases kan veere at personer med Downs syndrom ikke star registrert med ICD
koden for Downs syndrom i Dgdsarsaksregisteret, hverken som hoved eller
underliggende dedsarsak. De kan for eksempel ha omkommet i en ulykke og er kodet
for dette. Downs syndrom er i seg selv ikke en dgdsarsak og per definisjon skal det kun
registreres den sykdom, skade eller ytre omstendighet som direkte leder til eller er
arsaken til dedsfallet. Hvor mange dette kan veere er ukjent. Det foreligger ingen
undersgkelser vi kjenner til om utvalgsfeil for gruppen Downs syndrom. Men for andre
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diagnosegrupper er dette rapportert (Rogde 2009). | datagrunnlaget fra
Dadsarsaksregisteret er det utlevert koder for arsak til dgd fra deler av
undersgkelsesperioden. Disse dataene er ikke analysert, men det er gjort en opptelling
av hvor mange som hadde Downs syndrom som underliggende dgdsarsak. For perioden
1986 til og med 2009 utgjorde dette hele 51,4 prosent av tilfellene. Downs syndrom er
noe de dgr med og ikke av. Det kan ogsa vaere en systematisk feil at vi ikke fanger opp
de friskeste, som ikke blir registrert med diagnosen Downs syndrom ved dgd. Eller de
med svake kjennetegn/symptomer pa Downs syndrom ved fadsel og derved ikke blir
registrert med syndromet i fadselsmeldingen. Utvalget i undersgkelsen er samtlige
registrert med Downs syndrom fra hele landet og ut fra antall fgdte og dede, vurderer vi
feilene som tilfeldige og at de ikke vil pavirke resultatet av levealdersutviklingen.

Konfidensintervallet (Cl) hadde veert av starre betydning hvis det hadde veert ett
statistisk utvalg av populasjonen Downs syndrom som hadde blitt analysert. | denne
undersgkelsen vil den statistiske usikkerheten veere mindre enn det som fremkommer av
konfidensintervallet pa grunn av endelig populasjon. Dog vet vi att registrene ikke
identifiserer alle med Downs syndrom, men vurderer dette som tilfeldig og vil trolig
ikke pavirke resultatet. Selv om dette per i dag er tilneermet hele populasjonen med
Downs syndrom, er det kun en del av en fremtidig populasjon av personer med Downs
syndrom, hvilket motiverer for bruk av statistiske usikkerhetsmal. Studien predikerer
ogsa en fremtidig utvikling pa hvordan vi kan forvente overlevelsen vil bli og da mener
jeg usikkerhetsmalene og hypoteseanalysene er relevante.

Det er utfort undersgkelser som har kartlagt om registreringene i Mfr er valide og om
registeret fanger opp alle som fgdes med syndromet. Den farste undersgkelsen viste at
for perioden 1967 til 1976 ble 72,2 prosent av fgdte med Downs syndrom identifisert i
Mfr. Arsaken til at de ikke fanger opp alle kan vaere omfanget av foster indiserte
aborter, uensartet diagnostikk, varierende meldefrekvens og mangelfull registrering
(Bjerkedal og Kristensen 2007). En undersgkelse sa pa barn fgdt i Hordaland i perioden
1985 til 1988 og viste at 60 prosent av de fgdte med syndromet ble fanget opp av
registeret. Dataene fra denne undersgkelsen bygger pa etablering av et dobbelt eller
parallelt register som ble etablert i Hordaland i en fire ars periode (Lie, Heuch og Irgens
1994). Den siste undersgkelsen sa pa alle fgdte i arene 2001 til 2005 og fant en
tilfredsstillende sensitivitet med 81,6 prosent identifisering av alle klinisk verifiserte
tilfeller med Downs syndrom i Mfr. Sensitiviteten var noe hgyere for eldre mgdre som
fadte barn med syndromet, noe hgyere for levendefgdte enn dgdfedte og det var
regionale forskjeller (Melve et al. 2008).

En analyse over mulige missing cases i datamaterialet til denne undersgkelsen viser at
Mfr og Dadsarsaksregisteret mangler registreringer pa personer med Downs syndrom i
sine respektive registre. Siden personene er avidentifisert kan vi kun matche personene
pa ar fadt, ar dad og kjenn for de som er fadt og dede i perioden 1969 til og med 2007. |
det koblede datasettet er det 365 personer, mens det er 473 personer i
Dadsarsaksregisteret. Det vil si at det er registrert 108 (22,8 %) faerre personer med
Downs syndrom i Mfr registeret. Nar vi gar inn og matcher enkeltregistreringer finner
vi manglende registreringer i begge registre, og det vil si at det er personer registrert
med Downs syndrom i fadselsregisteret som ikke er registrert i dgdsarsaksregisteret og
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motsatt. Forskjellen er starst i begynnelsen og trenden er en gradvis sammstemmighet
mellom de to registrene, men med noen unntak, eksempelvis i 1999 og 2000.

Avrsak til forskjellene i registrene kan spesielt i begynnelsen av undersgkelsesperioden
veere slik som Bjerkedal og Kristensen (2007) dokumenter i sin studie med feil eller
manglende registrering. Det bar ogsa veere med i vurderingen at Mfr var nyopprettet i
1967 og kunnskap og rutine om registreringen trolig ikke var godt nok etablert sa tidlig i
registerets historie. Videre er det koblede datasettet en bestilling til registereierne og om
det har skjedd en feil i kodingen/koblingen av registrene er vanskelig & vurdere, siden vi
ikke har tilgang til de personidentifiserte dataene. Men det burde veere en ukomplisert
kobling og vi vurderer det som lite sannsynlig som arsak til missing cases.

Med spesiell vekt pa den siste undersgkelsen til Melve (2008) med tilfredsstillende
sensitivitet, og utviklingen vi ser siden starten av registeret, sa viser registreringene i
Mfr en tilfredsstillende validitet med en gkt kvalitet pa registreringene. Det er ikke
dokumentert noen systematiske feil som kan pavirke resultatene av undersgkelsen.
Starrelsen pa undersgkelsens utvalg vurderer vi som tilfredsstillende og ved & samle
utvalget i fem ars grupper mener vi resultatet av analysens del en med historisk
levealdersutvikling ikke blir pavirket av missing cases. For del to med forventet
levealdersutvikling tror vi heller ikke missing cases vil pavirke resultatet med den
prosentvise andelen av de med Downs syndrom som blir 40 ar, men trolig vil antallet
som blir 40 ar og eldre vare noe lavere enn hva som hadde fremkommet hvis en kunne
gjere en fullverdig folketelling.

Det er ikke identifisert mulige konfundere. | datagrunnlaget kan vi ikke skille ut hvilke
variant av type Downs syndrom det enkelte individ hadde. Av de fire ulike variantene
av syndromet, er det kun Mosaikk Downs syndrom hvor utviklingsforstyrrelsen er noe
mindre uttalt. | og med at over 90 prosent av de med Downs syndrom har typen Trisomi
21 (Prasher 2005), tror vi ikke dette vil gi utslag pa resultatene. Det er ikke funnet
undersgkelser som viser forskjell pa levealder mellom de ulike typene.

Undersgkelsens nytte- og generaliseringsverdi

For samfunnsplanleggere lokalt og nasjonalt er det viktig med gode demografiske data
og oversikter, slik at de kan planlegge a legge til rette for endringer som vil komme i
befolkningen. Personer med Downs syndrom utgjar ikke en stor andel av befolkningen,
men det er en ressurskrevende gruppe som krever forholdsmessig starre andel av
kommunenes helse- og omsorgsbudsjetter. Framskrivinger av denne og tilsvarende
populasjoner blir derfor viktige grunnlag i samfunnsplanleggingen. Pa nasjonalt niva er
det viktig med demografiske data for denne og andre sarbare grupper nar myndighetene
skal fylle planene i fremtidens eldreomsorg med praktiske tiltak.

I den norske samfunnsdebatten er det stort fokus pa hvordan norske myndigheter
planlegger fremtidens eldreomsorg hvor kalkylene gar frem til 2050. Demografiske data
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som denne undersgkelsen frembringer vil kunne veaere viktige innspill til en slik
planlegging og debatt.

| og med at spedbarnsdedeligheten har sunket dramatisk pa bare noen fa tiar, er det
tydelig at helse- og omsorgstjenestene i kommuner og spesialisthelsetjenesten har vaert
flinke til & behandle barna slik at de lever opp. Men denne positive utviklingen er for det
meste fravaerende hos de voksne og eldre med Downs syndrom. Dette ma ogsa sees i lys
av at befolkningen generelt har hatt og far en gkt livslengde. Demografiske data blir
derfor viktig for det farste & dokumentere som her, at det er en gruppe mennesker som
har en darligere utvikling enn forventet, samtidig som vi har data @ male opp i mot og
evaluere nar tiltak iverksettes. Dette kan veere tiltak som er spesifikt rettet mot de
utfordringer vi kjenner til at personer med Downs syndrom har innenfor helse og sosialt
miljg, og mer generelle folkehelsepolitiske tiltak.

For den som selv har Downs syndrom og deres neerpersoner, enten det er pargrende
eller betalt omsorgspersonell, vil det veere viktig a ta leerdom av utviklingen vi ser for a
forebygge en god alderdom. Det er viktig med kunnskap om at denne kan komme
tidligere enn det man forventer og at et tidligere aldringslgp ogsa kan betraktes som
normalt. De fleste vil ha rett pa a fa satt opp en individuell plan hvor de i god tid kan
vurdere egnede boforhold og aktiviteter og a planlegge hvordan og nar en overgang til a
bli pensjonist kan forlgpe best mulig.

Mange pargrende er bekymret for hvordan det skal ga med barna nar de faller bort
(Hotvedt et al. 2013). Spesielt foreldre til barn med Downs syndrom vil oppleve en
parallell aldring med sine barn. For mange vil det veere viktig & vite at deres barn far et
godt liv etter sin egen bortgang og at de far de tjenester de har behov for. Undersgkelser
som denne kan derfor veere med til bade a fa innsikt i en forventet utvikling, samt
brukes som en dokumentasjon ovenfor bevilgende myndigheter til & etablere
ngdvendige tiltak.

Dette er en nasjonal registerundersgkelse som vi tror favner majoriteten av de som er
fadt og dede med Downs syndrom i undersgkelsesperioden. De historiske dataene som
er grunnlaget for ekstrapolering av fremtidig overlevelsesevne og forekomst frem til
2050, mener vi er generaliserbare for lokale forhold i Norge. De vil ogsa vere
generaliserbare ovenfor andre land i den vestlige verden som har tilsvarende historisk
utvikling og sosiogkonomiske forhold som oss. Det var noe avvikende resultater for
Norge i forhold til undersgkelser fra sammenlignbare vestlige land. Men disse har ikke
data som er nyere enn ar 2000 og det kan vaere metodiske valg og ikke
samfunnsutvikling, som gjgr sammenligninger vanskelig.

Det er godt dokumentert at personer med Downs syndrom har et betydelig kortere
livslgp en mange andre personer med utviklingshemning av annen etiologisk arsak.
Undersgkelsen vil derfor ikke vaere generaliserbar for personer med utviklingshemning
av annen arsak enn Downs syndrom. Undersgkelsen skiller heller ikke mellom graden
av utviklingshemning og undersgkelser viser at levealdersutviklingen har en
sammenheng med graden av utviklingsforstyrrelse. Om lag 40 til 50 prosent av personer
med Downs syndrom har en moderat grad av utviklingshemning og resten er fordelt
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omtrentlig likt mellom gradene over og under, lik gausskurven. Vi vurderer derfor
resultatene i undersgkelsen til i hovedsak a representere middelverdien som tilsvarer
moderat grad av utviklingshemning. Den ber brukes med starre forsiktighet ved
ytterpunktene av gradsstigen for utviklingshemning.

KONKLUSJON

I hovedtrekk viser undersgkelsen at spedbarnsdgdeligheten har sunket dramatisk siden
60 og 70-tallet og flere med Downs syndrom vil leve opp og bli gamle, men de blir ikke
eldre enn far. Livslengden ser ut til & ha flatet ut og dedeligheten i barne-, ungdoms- og
tidlig voksenar har veert noenlunde stabil. Alder ved dad var i fgrste halvdel av studien
noe hgyere for menn enn for kvinner. Dette har jevnet seg ut og i siste halvdel av
studien er det nesten lik alder ved dgd. Forskjellene var ikke statistisk signifikant. |
alderen 50 til 70 ar vil de fleste med Downs syndrom falle fra, men det er ogsa unntak
og flere som lever opp i 80 arene.

Sammenlignet med andre nasjoner som vi kan sammenligne oss med ser det ut til at
Norge har sakket litt av nar det gjelder levealdersutviklingen. Pa 60 og 70-tallet var vi
mer like, men fra slutten av 80-tallet sakker vi av og vi ligger til dels betydelig etter i
levealdersutviklingen. P& 2000 tallet er det darlig med sammenlignbare undersgkelser
og vi vet ikke helt hvor i bildet vi er i dag. Dette burde studeres nermere, bade for a se
dagens utvikling og eventuelt se pa mulige arsaker. Felles nordiske og eller
internasjonale undersgkelser ber bli initiert og veere av interesse for flere nasjoner.

Det at livslengden ikke har gkt kan tolkes bade negativt og positivt. Det negative er at
arsakene som har fart til den positive trenden vi ser i befolkningen med gkt livslengde,
ikke kommer personer med Downs syndrom til gode. Mens det positive er at de som
blir behandlet, spesielt for hjerte- og mage tarm problematikk i de farste levear lever
like lenge som andre med syndromet uten disse sykdommene. | og med at vi far flere
voksne og eldre med syndromet blir det viktig at kunnskapen vi har i dag om arsakene
til kortere livslengde, blir brukt til & gke livskvaliteten og livslengden. Mye har veert
gjort i barnearene, men det har stagnert i voksenlivet.

| arene frem til 2020 kan vi forvente en betydelig gkning i antall voksne og eldre med
Downs syndrom. Deretter er det en gradvis stigning frem til 2050, hvor andelen over 40
ar vil veere over det doble i forhold til det vi ser i dag. Etter dette er det vanskelig &
predikere en utvikling. Dersom nye rutiner for fosterdiagnostikk, som er under debatt
blir innfart, kan vi trolig forvente en lik utvikling i Norge som vi ser i flere andre land.
Det kan fare til en nedgang av fadte med syndromet og forekomsten etter 2050 vil falle
kraftig. Historisk kan det derfor i de kommende arene vare siste gang vi kan falge en sa
stor gruppe personer med Downs syndrom, og dette er noe bade fagmiljger, forskere og
politikere bar veere Klar over.
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VEDLEGG

Vedlegg 1. ANOVA og Post hoc test mellom andelen fadte i
fodselsarsgrupper

Gruppeinndeling

Fodsels Gjennomsnitt | Std. Deviation
gruppe Fadselsar
1 1969 - 1970 10,1050 51619
2 1971 - 1975 9,8320 ,90715
3 1976 - 1980 8,9100 1,68278
4 1981 - 1985 10,0860 1,71598
S 1986 - 1990 10,3640 1,26848
6 1991 - 1995 8,8860 1,74761
7 1996 - 2000 11,0060 1,91930
8 2001 - 2005 12,8440 1,95547
9 2006 - 2009 12,3575 1,22747
ANOVA
Andel fgdte
Sum of df Mean F Sig.
Squares Square
Between 71,675 8 8,959 3,590 ,004
Groups
Within Groups 79,867 32 2,496
Total 151,541 40

Post hoc test — Tukey HSD

M @) Mean Std. Sig. | 95% Confidence
Fadsels |Fgdsels | Difference Error Interval
gruppe |gruppe (1-)) Lower | Upper

Bound | Bound

3 8 -3,93400"| ,99917| ,011| -7,2535| -,6145
6 8 -3,95800"| ,99917| ,010| -7,2775| -,6385
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Vedlegg 2. Independent samples T-test mellom Kjgnn far og
etter 1991

Kjgnn Mean t df Mean | P-verdi
age at diff T-test
death

Alder ved |Mann 28,82| ,890| 847 1,623 373
19691991 14 Kvinne 27,20

Alder ved |Mann 48,37| -,973| 808 1,446 ,331
1992-2
992-2009 ded Kvinne 49,78
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Vedlegg 3. ANOVA og Post hoc test for gjennomsnittlig alder
ved dgd for alle som dar etter fylte 40 ar

ANOVA
Alder ved ded
Sum of Squares | df Mean F Sig.
Square
Between Groups 2056,053 7| 293,722 4,612 ,000
Within Groups 57128,161| 897 63,688
Total 59184,214| 904
Multiple Comparisons
Alder ved ded
Tukey HSD
(I) Gruppertaargang | (J) Gruppertaargang Mean Std. | Sig. | 95% Confidence
Difference | Error Interval
(1-J) Lower | Upper
Bound | Bound
1975-1979 -1,940| 1,503| ,902 -6,51| 2,63
1980-1984 -2,320| 1,377| ,697 -6,50| 1,86
1985-1989 -3,926 | 1,284| ,047 -7,83 -,03
1969-1974 1990-1994 -6,095 | 1,244| ,000 -9,87| -2,32
1995-1999 -4551"| 1,226| ,005 -8,28 -,82
2000-2004 -3,437| 1,194| ,078 -7,06 19
2005-2009 -4,187"| 1,250| ,019 -7,98 -,39
1969-1974 1,940| 1,503| ,902 -2,63| 6,51
1980-1984 -,380| 1,413| 1,000 -4,67| 3,91
1985-1989 -1,986| 1,322| ,806 -6,00/ 2,03
1975-1979 1990-1994 -4,155 | 1,284| ,027 -8,05 -,26
1995-1999 -2,611| 1,266| ,441 -6,46| 1,24
2000-2004 -1,497| 1,235| ,928 -5,25| 2,26
2005-2009 -2,247| 1,289| ,659 -6,16| 1,67
1969-1974 2,320| 1,377| ,697 -1,86| 6,50
1975-1979 ,380| 1,413| 1,000 -3,91| 4,67
1985-1989 -1,606| 1,177| ,873 -5,18| 1,97
1980-1984 1990-1994 -3,775 | 1,133| ,020 -7,22 -,33
1995-1999 -2,231| 1,114| ,481 -5,62| 1,15
2000-2004 -1,117| 1,078| ,969 -4,39] 2,16
2005-2009 -1,867| 1,140| ,727 -5,33| 1,60
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1969-1974 3,926 | 1,284| ,047 03| 7,83
1975-1979 1,986| 1,322| ,806| -2,03| 6,00
1980-1984 1,606| 1,177| ,873| -1,97| 518
1985-1989 1990-1994 -2,169| 1,018| ,396| -5,26 92
1995-1999 -625| ,997| ,999| -365| 2,40
2000-2004 489| 956|1,000] -2,42| 3,39
2005-2009 -261| 1,025(1,000) -3,38| 2,85
1969-1974 6,095 | 1,244| ,000 2,32| 9,87
1975-1979 41557 | 1,284| ,027 26| 8,05
1980-1984 3,7757| 1,133| ,020 33 7,22
1990-1994 1985-1989 2,169| 1,018| ,396 -92| 526
1995-1999 1,544| ,945| 729 -1,33| 441
2000-2004 2,658| ,902| ,065 08| 5,40
2005-2009 1,908| ,975| ,512| -1,05| 487
1969-1974 4,551"| 1,226| ,005 82| 8,28
1975-1979 2,611| 1,266| ,441| -124| 6,46
1980-1984 2,231| 1,114| ,481| -1,15| 5,62
1995-1999 1985-1989 625 ,997| ,999| -2,40| 3,65
1990-1994 -1,544| ,945| 729 -4,41| 1,33
2000-2004 1,114| 878| ,910| -155| 3,78
2005-2009 364| ,952|1,000] -2,53| 3,26
1969-1974 3,437| 1,194| ,078 19 7,06
1975-1979 1,497 | 1,235| ,928| -2,26| 5,25
1980-1984 1,117| 1,078| ,969| -2,16| 4,39
2000-2004 1985-1989 -489| ,956(1,000] -339| 2,42
1990-1994 -2,658| ,902| ,065| -5,40 08
1995-1999 -1,114| ,878| ,910| -3,78| 1,55
2005-2009 -750| ,910| ,992| -352| 2,02
1969-1974 4,187 1,250| ,019 39| 798
1975-1979 2,247| 1,289| ,659| -1,67| 6,16
1980-1984 1,867 | 1,140 ,727| -1,60| 5,33
2005-2009 1985-1989 261| 1,025(1,000| -2,85| 3,38
1990-1994 -1,908| ,975| 512 -4,87| 1,05
1995-1999 -364| ,952(1,0000 -3,26| 2,53
2000-2004 750| ,910| ,992| -2,02| 3,52

*. The mean difference is significant at the 0.05 level.
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Vedlegg 4. ANOVA og Post hoc test for forventet utvikling

frem til 2050
ANOVA
Manipulert alder ved dgd
Sum of Mean
Squares df Square F Sig.
Between 62344,732 8 7793,091| 36,802 ,000
Groups
Within Groups | 547185,888 2584 211,759
Total 609530,620 2592
Post Hoc Tests
Multiple Comparisons
Manipulert alder ved ded
Tukey HSD
95% Confidence
() Mean Interval
Fodsels-  (J) Fodsels- | Difference Lower Upper
gruppe gruppe (1-)) Std. Error | Sig. Bound Bound
1967- 1971-1975 -7,921" 1,239 ,000 -11,77 -4,08
1970 1976-1980 -9,237" 1,323 ,000 -13,34 -5,13
1981-1985 -11,259" 1,289 ,000 -15,26 -7,26
1986-1990 -10,493" 1,245 ,000 -14,36 -6,63
1991-1995 -14,017 1,274 ,000 -17,97 -10,06
1996-2000 -15,319" 1,216 ,000 -19,09 -11,54
2001-2005 -16,455" 1,187 ,000 -20,14 -12,77
2006-2009 -16,644 1,241 ,000 -20,50 -12,79
1971- 1967-1970 7,921" 1,239 ,000 4,08 11,77
1975 1976-1980 -1,315 1,274 983 -5,27 2,64
1981-1985 -3,338 1,239 ,150 -7,18 51
1986-1990 -2,572 1,193 435 -6,28 1,13
1991-1995 -6,096" 1,223 ,000 -9,89 -2,30
1996-2000 -7,398" 1,162 ,000 -11,01 -3,79
2001-2005 -8,533" 1,132 ,000 -12,05 -5,02
2006-2009 -8,723" 1,189 ,000 -12,41 -5,03
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1976- 1967-1970 9,237 1,323 ,000 5,13 13,34
1980 1971-1975 1,315 1,274 983 -2,64 5,27
1981-1985 -2,022 1,323 842 -6,13 2,09
1986-1990 -1,257 1,281 988 -5,23 2,72
1991-1995 -4,780" 1,309 ,008 -8,84 72
1996-2000 -6,082" 1,252 ,000 -9,97 -2,19
2001-2005 -7,218" 1,224 ,000|  -11,02 -3,42
2006-2009 -7,407" 1,277 ,000 -11,37 -3,44
1981- 1967-1970 11,259 1,289 ,000 7,26 15,26
1985 1971-1975 3,338 1,239 ,150 -51 7,18
1976-1980 2,022 1,323 842 -2,09 6,13
1986-1990 765 1,245| 1,000 -3,10 4,63
1991-1995 -2,758 1,274 429 -6,71 1,20
1996-2000 -4,060 1,216 ,024 -7,83 -,29
2001-2005 -5,196" 1,187 ,000 -8,88 -1,51
2006-2009 -5,385" 1,241 ,001 -9,24 -1,53
1986- 1967-1970 10,493 1,245 ,000 6,63 14,36
1990 1971-1975 2,572 1,193 435 -1,13 6,28
1976-1980 1,257 1,281 988 2,72 5,23
1981-1985 -,765 1,245| 1,000 -4,63 3,10
1991-1995 -3,524 1,230 ,098 -7,34 30
1996-2000 -4,826" 1,170 ,001 -8,46 -1,19
2001-2005 -5,961" 1,140 ,000 -9,50 -2,42
2006-2009 -6,151" 1,196 ,000 -9,86 -2,44
1991- 1967-1970 14,017" 1,274 ,000 10,06 17,97
1995 1971-1975 6,096 1,223 ,000 2,30 9,89
1976-1980 4,780 1,309 ,008 72 8,84
1981-1985 2,758 1,274 429 -1,20 6,71
1986-1990 3,524 1,230 ,098 -,30 7,34
1996-2000 -1,302 1,200 976 -5,03 2,42
2001-2005 -2,437 1,171 486 -6,07 1,20
2006-2009 -2,627 1,226 445 -6,43 1,18
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1996- 1967-1970 15,319 1,216 ,000 11,54 19,09
2000 1971-1975 7,398" 1,162 ,000 3,79 11,01
1976-1980 6,082 1,252 ,000 2,19 9,97
1981-1985 4,060 1,216 ,024 29 7,83
1986-1990 4,826 1,170 ,001 1,19 8,46
1991-1995 1,302 1,200 976 2,42 5,03
2001-2005 -1,136 1,107 983 -4.57 2,30
2006-2009 -1,325 1,165 969 -4,94 2,29
2001- 1967-1970 16,455 1,187 ,000 12,77 20,14
2005 1971-1975 8,533 1,132 ,000 5,02 12,05
1976-1980 7,218" 1,224 ,000 3,42 11,02
1981-1985 5,196 1,187 ,000 1,51 8,88
1986-1990 5,961 1,140 ,000 2,42 9,50
1991-1995 2,437 1,171 486 -1,20 6,07
1996-2000 1,136 1,107 983 -2,30 4,57
2006-2009 -,189 1,135| 1,000 3,71 3,34
2006- 1967-1970 16,644" 1,241 ,000 12,79 20,50
2009 1971-1975 8,723 1,189 ,000 5,03 12,41
1976-1980 7,407 1,277 ,000 3,44 11,37
1981-1985 5,385 1,241 ,001 1,53 9,24
1986-1990 6,151 1,196 ,000 2,44 9,86
1991-1995 2,627 1,226 445 -1,18 6,43
1996-2000 1,325 1,165 ,969 -2,29 4,94
2001-2005 ,189 1,135| 1,000 -3,34 3,71

*. The mean difference is significant at the 0.05 level.
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