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Agrenska arrangerar veckovistelser for familjer som har barn och
ungdomar med medfoédda, séllsynta sjukdomar och syndrom.
Verksamheten, som vander sig till hela familjen, ger foréldrar, barn
och syskon en unik moéjlighet att traffa andra i samma situation och
utbyta kunskap och erfarenhet. Viktigt ar ocksa att familjerna far tid
att umgas och ha roligt tillsammans.

Under en och samma vecka tréffas ett antal familjer med barn som har
samma diagnos, vistelsen varar fran mandag-fredag. Har far
foraldrarna genom forelasningar och diskussioner ta del av aktuell
medicinsk forskning, psykosociala aspekter och fa information om
olika samhéllsinstanser. Barnen och deras syskon har ett eget
specialanpassat program med medicinsk information och olika
aktiviteter. Syftet ar att underlatta barnens och familjernas vardagsliv.
Vistelserna blir ett komplement till habilitering och sjukvard.

Under de tva utbildningsdagarna mitt i veckan har personal som
arbetar med barn med funktionsnedséttningar, samt utomstaende
foraldrar till barn med sallsynta diagnoser, méjlighet att delta i
foreldsningar.

Forelasningarna fran vistelsen bearbetas och sammanstalls till ett
nyhetsbrev som kan liknas vid ett temanummer for den aktuella
diagnosen. For att ge ytterligare en dimension pa diagnosen sa
intervjuas en av familjerna. Nyhetsbrevet gérs av Agrenskas redaktor
och forel&sarna har givetvis haft mojlighet att lasa igenom och ha
kommentarer pa sammanfattningarna.

Sist i nyhetsbrevet finns dels en lista med lank- och litteraturtips men
aven en lista med adress och telefonnummer till foreldsarna.

Vid denna vistelse &r diagnosen Cystisk fibros CF. Agrenska har
haft vistelser inom denna diagnos; -92, -95, -99, -03, -07 och nu -09.
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Forord

Cystisk fibros (CF) —

Cystisk fibros CF

Detta nyhetsbrev ar till vissa delar helt nyskrivet och till vissa delar en
uppdatering fran nyhetsbrevet 2007 "Cystisk fibros” Nr 302. Texter
fran 2003 och 2007 ar sammanstallda av Jan Engstrom, davarande
redaktor for familjevistelsernas nyhetsbrev har pa Agrenska.
Uppdateringen och nyskrivna texter ar sammanstéllda av Susanne Lj
Westergren redaktdr Agrenska.

Det fanns barn med under vistelsen som har den besléktade diagnosen
Primar Ciliar Dyskinesi (PCD). Darfor finns det &ven en kort
diagnosbeskrivning om denna sjukdom samt en del lankar med
anknytning till PCD.

diagnosbeskrivning

Cystisk fibros (CF) &r en sjukdom som innebér att de
slemproducerande kortlarna i kroppen inte fungerar som de ska,
istallet blir slemmet som bildas for segt. Sjukdomen paverkar framfor
allt lungorna med aterkommande och kroniska infektioner och
andningsbesvér samt orsakar en icke fungerande bukspottkortel med
svarighet att tillgodogora sig fettet i maten som foljd.

Forekomst: Det fods 15-20 barn med cystisk fibros i Sverige varje ar.
| hela landet finns drygt 600 personer med sjukdomen, Sverige har
nagot lagre forekomst &n i évriga Europa och Amerika.

Orsak: Cystisk fibros &r en arftlig sjukdom och orsaken &r att det
uppstatt en foérandring (mutation) i en gen pa kromosom 7.
Forandringarna i denna CF-gen gor bland annat att det protein som det
bildar, Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator
(CFTR), inte fungerar som det ska. Dadrmed stors salttransporten
genom cellerna. Det paverkar i sin tur vattenhalten i slem och andra
vatskor som utsondras fran cellerna i flera olika organ vilket leder till
att slemmet och vatskorna blir segare &n normalt. Hittills har man
funnit éver 1 000 mutationer i CF-genen som alla kan orsaka cystisk
fibros.

Arftlighet: CF &r en autosomalt recessiv sjukdom dar bada
foraldrarna &r friska bérare av en skadad gen. Att sjukdomen kallas
recessiv beror pa att barnet maste fa bada de sjuka anlagen som
foraldrarna bar pa for barnet ska bli sjukt. Om barnet har ett anlag for
CF och ett friskt anlag blir barnet en frisk béarare. Ca 1 person av 40 &r
frisk bérare i Sverige.

Symtom: Fran slemkartlar utsdndras ett segare slem och fran
svettkortlar ett ovanligt salt svett. Det sega slemmet tapper till de sma
luftréren i lungorna som da far en samre funktion. Det &r lattare att det
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samlas och véxer bakterier i det sega slemmet vilket leder till kroniska
infektioner.

Aven bukspottkorteln paverkas sa att segt slem tapper till gngarna.
Bukspottkorteln har till uppgift att via enzymer spjéalka mat (fett,
proteiner och kolhydrater), det &r framfor allt fett som ej kan spjélkas.
Om dessa enzymer inte nar fodan i tarmen passerar maten delvis
osmalt. Diarré ar vanligaste symtomet pa att matsmaltningen inte
fungerar. Undernaring och brist pa fettlosliga vitaminer ar ocksa
symtom.

Segt slem i tarmen, i nedre delen av tunntarmen, kan hos nyfédda
med CF orsaka totalt stopp och ge upphov till livshotande krakningar
samt uppsvalld mage. Till slut gar det hal i tarmen om inte tillstandet
atgardas omedelbart.

Segt tarmslem kan daven langre fram i livet ge stopp i tarmen. Gallan
kan bli segare och ge gallstensliknande problem hos nagra fa. Nastan
alla med CF far lindrig paverkan pa levern i form av lattare
fettinlagring i levern som ej ar farlig. Men ca 5 % kan fa en
allvarligare leverpdverkan som skrumplever. Bindvavsomvandlingen i
bukspottkdrteln kan ibland (framfor allt i vuxen alder) leda till en
relativt lattbehandlad form av diabetes men som anda kréaver insulin.

Njursten forekommer nagot oftare hos personer med cystisk fibros an
hos befolkningen i dvrigt. Benskorhet med nedsatt bentéthet
forkommer, detta troligtvis beroende pa att kroppen ar séamre pa att ta
upp kalcium och D-vitamin men framfor allt for att den kroniska
lunginfektionen paverkar skelettet negativt.

Behandling: Det finns for narvarande ingen botande behandling, men
det gar att fordroja sjukdomens foljder med hjalp av lakemedel, bra
néring med extra tillsats av fleromattat fett samt vitaminer,
andningsgymnastik och fysisk traning. Det kraver mycket saval av den
som &r sjuk som av de narstaende. Behandlingen har utvecklats sa att
livslangden for personer med cystisk fibros har 6kat vasentligt. Att
leva med en fortskridande sjukdom é&r svart aven om behandlingen har
forbéattrats och livslangden okat. Med ratt behandling kan man leva ett
relativt normalt liv langt upp i medelaldern.

For att forhindra att kraftiga infektioner byggs upp, kan man behéva
behandla med antibiotika redan vid tidiga tecken pa forsamring med
okad hosta, feber, nedsatt aptit eller orkesléshet. Aven vid vanlig
forkylning och andra virusangrepp behéver man ofta fa antibiotika,
eftersom bakterier alltid redan finns i luftvégarna.

Det ar viktigt att vaccinera mot infektioner som ger luftvagsbesvar
eftersom lungorna kan skadas vid varje infektion i luftvégarna.
Forutom de vanliga vaccinationerna ges ocksa vaccin mot kikhosta
och tuberkulos samt influensavaccination varje ar.
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De patienter som har bristande funktion av bukspottkdrteln behover
tillskott av bukspottkortelenzym till varje maltid. For de som har svart
att tillgodogora sig fettldsliga vitaminer behdvs ett tillskott framst av
A, D och E vitamin samt ibland K-vitamin. Kosten bor vara mer
energirik an i de vanliga naringsrekommendationerna.

Nyfodda barn med stopp i tarmen kan behandlas med lavemang och
ibland kravs operation. Stopp i tarmen senare i livet kan behandlas
med sérskilt lavemang (gastrografin-acetylcystein). Diabetes orsakad
av CF kréver oftast insulinbehandling.

For bada diagnoserna ar det aven viktigt med socialt och psykologiskt
stod pa hemorten och regelbundna kontroller hos ndgot av landets fyra
team for cystisk fibros s.k. CF-Center.

Primar Ciliar Dyskinesi (PCD) — diagnosbeskrivning

Primar Ciliar Dyskinesi (PCD); innefattar en grupp sjukdomar som
drabbar kroppens flimmerhar, cilier, sa att de antingen &r helt orérliga
eller slar svagt och okoordinerat.

Forekomsten; Det fods uppskattningsvis 4 - 6 barn varje ar i Sverige
med PCD

Orsaken; Nagon form av medfodd bristande funktion hos
flimmerharen.

Arftlighet; PCD ér i regel en autosomalt recessiv arftligsjukdom dar
bada foraldrarna ar friska barare av en skadad gen.

Symtom; Redan vid fodelsen har manga av barnen svart med att rensa
lungorna fran slem, men detta ger i allmanhet inga misstankar om
sjukdomen. Och eftersom det dven finns flimmerhar pa andra stéllen
an i andningsvagarna t.ex. i: luftvagar, nasa, bihalor, nervsystemet
med bland annat luktceller, hjarnans vatskefyllda haligheter och delar
av ogat, sa far barnen symtom aven darifran. Halften av patienterna
som har PCD tillhdr en undergrupp som har Kartageners syndrom,
detta innebér att de inre organen ar spegelvanda.

Behandlingen; Det gar idag inte att bota PCD, sa behandlingen gar ut
pa att avlagsna slem och féroreningar ur luftvagarna. Detta genom att
hjalpa barnet till en hog fysisk aktivitet och andningsgymnastik, sa
kontakt med sjukgymnast ar viktig. Aven slemlésande mediciner kan
behdvas. Kontroller och symtomatiska behandling fran alla de organ
som har flimmerhar. Férutom de vanliga barnvaccinationerna bor
dessa barn vaccineras mot bakterier som pneumokocker och mot virus
som ger luftvéagsinfektioner. Influensavaccination rekommenderas
varje ar.
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Medicinsk information, orsaken till CF (sid 6-17uppdatering fran
2007)

Overlakare Anders Lindblad, Vastsvenska CF-centret, Drottning
Silvias barn- och ungdomssjukhus, Goéteborg, informerar om CF,
orsaker och behandling.

— Cystisk fibros ar en arftlig, medfoédd sjukdom som orsakas av en
mutation, det vill sdga en forandring i arvsanlagen, i detta fall pa
kromosom 7. Denna forandring leder till att salt- och vattenbalansen
paverkas och att kroppens slembildande kértlar inte fungerar som de
ska. Istallet for att vara lattflytande blir slem och sekret tjockt och
segt. Detta kan innebéra en negativ paverkan pa funktionen i lungorna,
bukspottskorteln, levern, sadesledaren hos mén, svettkortlarna och
bihalorna, sdger Anders Lindblad.

Sjukdomens svarighetsgrad kan variera fran mycket milda symtom till
svara funktionshinder.

— Trots att tva patienter kan ha samma genetiska fel sa behover inte
symtomen bli de samma. Och ingen kan heller s&ga exakt hur
problemen och prognosen kommer att bli for den enskilda individen,
séger Anders Lindblad.

Cystisk fibros ar den vanligaste svara ovanliga sjukdomen som finns i
Sverige. Cirka en av 40 i befolkningen bar pa anlaget till sjukdomen.
Det fods 15-20 barn med CF varje ar och man raknar med att det finns
cirka 550-600 barn och vuxna som har CF, idag.

Arftlighet och genetik

Manniskans kropp bestar av miljarder celler. | varje cellkarna finns all
information som kroppens samtliga organ behover for att vaxa,
utvecklas och fungera.

— Men alla celler anvénder sig inte av all information. En levercell
anvander t ex bara den information som har med uppbyggnaden och
funktionen av levercellen att gora. P4 samma satt ar det med kroppens
évriga organ. Finns det en skada pa en gen innebér det saledes att bara
de organ som anvénder genen drabbas, sager Anders Lindblad.

Kroppen &ar uppbyggd av celler, i cellkdrnan finns arvsmassan som
bestar av kromosomer. Kromosomerna ar 46 till antalet och
forekommer i par alltsa 23 par. De forsta 22 kromosomparen kallas
autosomer och ar precis lika hos man och kvinnor, medan det sista
paret - konskromosomerna - skiljer sig at mellan kdnen. Kvinnor har
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normalt tva X-kromosomer (XX) medan man har en X- och en Y-
kromosom (XY).

Deoxyribonukleinsyra (DNA)

Kromosomerna bestéar av deoxyribonukleinsyra (DNA) - den molekyl
som bar vara anlag (gener). | kromosomerna finns ungefar 33 000
gener/arvsanlag. Det kan racka med att det blir fel i en enda liten gen
for att man skall fa en sjukdom.

En recessivt autosomal sjukdom

Cystisk fibros ar en medfodd, autosomalt recessivt arftlig sjukdom dar
det sjuka anlaget sitter pa kromosom 7. En recessivt autosomal
nedarvd sjukdom innebar att en person maste arva tva forandrade
kopior av samma gen (en forandrad kopia fran var foralder) for att fa
sjukdomen. Om man arver en forandrad och en normal kopia s
kommer man vara en frisk anlagsbérare eftersom den normala genen
kompenserar for den forandrade. Att vara anlagsbarare innebér da att
man bar en forandrad kopia men inte utvecklar sjukdomen. Om bada
foraldrarna har ett sjukt CF-anlag har de samtidigt ett friskt anlag
vardera. Det innebdr att risken att fa ett sjukt barn ar 25 %, risken att
fa ett friskt anlagsbarande barn 50 % och mojligheten att fa ett friskt
icke anlagsbarande barn ar 25 % vid varje graviditet.

— Alla medfodda sjukdomar &r inte arftliga. Ibland kan det uppsta fel i
anlaggningen (tidiga utvecklingen) av vissa organ och ibland skadas
fostret av yttre faktorer. Autosomalt innebér att det sjuka arftliga
anlaget inte sitter pa konskromosomerna utan pa nagra av de andra
kromosomerna, sager Anders Lindblad.

For lattfattlig och utforlig information om genetik gé in pa;
EuroGentest; http://www.eurogentest.org/web/info/public/unit6/patients_swedish.xhtml
eller Gensvar; http://www.medscinet.se/gensvar/chapter_frame.asp?hid=2&cid=15

Vad blir fel vid CF
For att fora information ut ur cellerna behévs RNA, som innehaller
information om hur olika &ggvitedmnen i kroppen ska se ut och

fungera. (Red.anm; RNA, ribonukleinsyra &r en makromolekyl som finns i alla levande organismer.
Hos levande celler finns det genetiska materialet i form av den besléktade, mer stabila molekylen DNA
medan RNA aterfinns i mer kortlivade molekyler, kalla www.wikipedia.se )

— Den vanligaste mutationen hos patienter med CF i Sverige (66 %)
innebdr att en aminosyra, fenylalanin, med beteckningen delta F508,
fattas. Det ar en av 1480 aminosyror som bygger upp ett specifikt
aggvitedmne. Den nést vanligaste formen (6-8 %) orsakas av avsaknad
av en annan aminosyra och betecknas 394 del TT. Det finns ytterligare
drygt 1000 kanda mutationer, varav de flesta ar svarare att hitta da de
ar sa fa, forklarar Anders Lindblad.

Vissa kombinationer av mutationer ger milda symtom, andra svarare.
— Om exempelvis den ena foraldern har delta F508 mutationen och
den andra 394 del TT leder detta till att bukspottskorteln inte fungerar,
vilket ar allvarligt. Om personen istéllet har en delta F508 och den
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andra en mutation som kallas R117C kommer bukspottkdrteln att
fungera.

Vilken uppgift har d& genen som ar skadad vid CF?

— Genen kodar for en jonkanal som transporterar Klorid 6ver
cellmembranen. Det innebér att genen (betecknad CFTR) har som
uppgift att sanda ut ett slags "ritning" till cellerna for hur den hér
kanalen ska se ut. Vid CF &r ritningen felaktig och det som skulle ha
blivit en fungerande jonkanal kommer inte att fungera utan bryts ned
av cellen pa nytt. Fungerar inte kloridkanalerna i epitelcellerna, i
exempelvis exokrina kortlar (kortlar som utséndrar sekret), paverkas
den salt- och vattenbalans som ska rada pa var sida om
cellmembranen. Detta kan fa olika konsekvenser for organens
funktion, t ex att bukspottkorteln slutar att fungera, sager Anders
Lindblad.

Mutationen kan paverka CFTR-genen pa flera satt.

— Kliniskt (i praktiken) skiljer vi emellertid bara mellan lindrig och
allvarlig (klassisk) form av CF. Patienter med den milda formen har
alltid en fungerande bukspottskortel, hit hor cirka ett av 10 barn. Vid
lindrig CF kommer symtomen ofta senare i livet och kraver mindre
behandling. Utan behandling av lunginfektionerna hos dessa patienter
kan de dock fa kraftig lungskada. Hos patienter med den svara formen
saknas bukspottkdrtelns produktion av enzymer helt.

Luftvagsproblem och behandling

De flesta barn med CF har storst problem i fran luftvagarna. Typiska
CF-symtom fran lungor och luftvégar ar:

e Kronisk infektion med bl a Staphylococcos aureus, Hemofilus
influenzae, Pseudomonas aeruginosa, (non-mucoid, mucoid),
Burkholderia cepacia (langsamt véxande gramnegativ stav,
hette tidigare Pseudomonas cepacia)

e Kronisk hosta med slem

e Typiska rontgenférandringar, bronkiektasier (cylindrisk eller
séckformig utvidgning av luftrren), slemproppar

o Aterkommande obstruktiva luftvagssymtom

e Naspolyper och bihaleinflammationer

— Luftvéagarna delar sig 20-24 ganger innan de nar alveolerna
(lungblasorna), dar ett utbyte av syre och koldioxid sker. Luftrorens
insidor bestar av flimmerhar plus en tunn hinna slem pa vilken smuts
och annat fastnar. | normala fall transporterar flimmerharen upp
slemmet sa att luftvagarna halls fria och 6ppna.
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I slemmet fastnar bakterier

— Naér kloridkanalen inte fungerar som den ska okar slem-
/sekretmangden pa flimmerharen och det blir dessutom segare. |
slemmet fastnar bakterier, vilket l&tt leder till infektioner om inte
slemmet fors bort. Bakterierna i sig ar sakert ocksa en bidragande
orsak till den 6kade mangden segt slem da de orsakar en inflammation
i luftvagarna. Detsamma hander friska manniskor nar de far en
luftrérsinflammation, de far hosta och slem, men skillnaden ar den att
hos friska gar inflammationen 6ver spontant, men det gor den inte hos
dem som har CF.

Obehandlade infektioner, det vill sdga att bakterierna inte slas ut utan
istallet blir fler, kan leda till kronisk inflammation och arrvavnad i
lungorna.

Hellre for mycket antibiotika an for lite

— Darfor ar det oerhort viktigt att behandla infektioner tidigt och i
tillracklig omfattning. Den efterféljande inflammationen kan vara
farligare an sjalva infektionen. Det ar, enligt min mening, absolut fel
att vanta och se om infektionen gar éver av sig sjalv. Behandlingen
innebar att man ger barnet hoga doser antibiotika peroralt (via
munnen) eller intravendst (som dropp) under en kort period,
exempelvis tio dagar. Risken att ett barn blivit resistent mot
antibiotika av aterkommande, korta behandlingar &r liten, sager
Anders Lindblad.

En mer allman behandling, med avsikten att géra slem fran
slemkartlarna mer l&ttflytande, &r att ge patienten slemlésande
mediciner av typen Bisolvon® och Mucomyst®. Las mer om
lakemedel pa; http://www.fass.se/LIF/home/index.jsp

— Nackdelen med den behandlingen &r att medicinen fordelas i hela
kroppen och inte enbart dér den ska ha effekt. Fordelarna ar att man
nar anda ner till de minsta luftréren i lungorna, vilket inte alltid sker
vid inhalation. Vill man ha en mer lokal effekt av slemlésande
mediciner kan man préva att inhalera (andas in) till exempel
Ventoline® och Mucomyst®, sager Anders Lindblad.

Normalt med 4-8 forkylningar per ar

Friska barn i forskoledldern har i genomsnitt 4-8 forkylningar/ar.
Immunforsvaret hos barn ér bra utvecklat forst efter tva-trearsaldern.
Barn med CF har inte fler forkylningar an andra barn, daremot kan en
vanlig forkylning orsakad av ett virus 6verga till en
infektion/inflammation, orsakad av de bakterier som redan finns i
slemmet i lungorna, véxa till och ge en bakteriell lunginflammation
eller luftrorskatarr.

— Eftersom barnen néstan alltid har bakterier i lungorna, trots att
immunfdrsvaret fungerar bra, rekommenderar jag kontinuerlig
forebyggande behandling med antibiotika till sma barn, av typen
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Heracillin®, som ar riktad framfor allt mot stafylokocker. Vi gor dock
olika pa de olika CF-mottagningarna inom och utanfor Sverige. Det ar
sakert lika bra att satta in antibiotikan sa snart man far sin forkylning
som att ge den profylaktiskt (i forebyggande syfte). Anledningen till
att vi valt att ge det profylaktiskt ar att vi vet att det &nda blir manga
kurer med antibiotika och att det forenklar for foréldrarna att ge det
kontinuerligt. Medicineringen ska kombineras med daglig
andningsgymnastik, sager Anders Lindblad.

Om barnet verkar hangigt och har feber bor man inte vénta pa fler
symtom utan borja ge Heracillin® om de inte redan star pa det. Detta
ar ett mycket "smalt" antibiotikum, papekar han.

Sova i dimtalt

Att sova i dimtélt som behandling rekommenderas ibland till barn med
CF, eftersom det anses att vattenhalten i slemmet 6kar med sadan
behandling och gor det mindre segt, l6sare och lattare att hosta/huffa
upp pa morgonen.

— Idag finns det "engangsdimtalt”, vilket minskat de problem man haft
tidigare, t ex med rengoring av télten. Det finns, vad jag vet, dock inga
vetenskapliga bevis for att dimtalt har nagon positiv effekt. Teoretiskt
borde det dock vara positivt.

Pseudomonas aeruginosa
Manga foraldrar oroar sig for att deras barn ska fa bakterien
pseudomonas aeruginosa.

— Barn i alla aldrar oavsett hur kort tid eller lange de haft sin diagnos,
kan fa denna bakterie som finns fritt i naturen och trivs i fuktig miljo.
Att fa pseudomonas ar ingen katastrof, men jag anser att man
regelbundet ska odla pa alla patienter for att upptécka eventuella
bakterier. Hittar man bakterien bér man ge antibiotika mot
pseudomonas oavsett om barnen har symtom eller inte, detta for att
minska risken for kronisk infektion. Behandlingen kan ges i hemmet,
antingen intravenost (via dropp), i form av tabletter, mixtur eller som
inhalation (inandning).

Anders Lindblad tycker inte att barnen med CF ska ha sarskilda
restriktioner, t ex att undvika offentliga bad, for riskerna att fa
pseudomonas. Men det finns vissa undantag.

— Bubbelpooler, jacuzzi, badtunnor och liknande kan vara riktiga
smitthardar pa grund av sin hdga temperatur och ibland bristande
rengdring och bor inte anvéndas av personer med CF. Daremot ar
badkarsbad helt ok. Barn med CF bor inte heller ha sjukgymnastik
eller inhalera mediciner tillsammans, sager han.

— Behandling med Ciproxin mot pseudomonas bor anvéndas vid
séarskilda tillfallen, t ex vid utlandsresor samt vid kortare

Nyhetsbrev nr 352 © Agrenska 2009 11



Cystisk fibros CF

behandlingsperioder med Tobi® Dessutom kan den anvéndas nér man
forsoker fa bort pseudomonasbakterien férsta gangen i kombination
med Colistin eller Tobi® anser Anders Lindblad.

Vad gor pseudomonasbakterien s& mycket varre?
— Den é&r inte varre egentligen, bara svarare att behandla och den gillar
att bo just i lungorna hos personer med CF.

Lungskoljning, vad ar det?

— For att ta reda pa vad som vaxer langt ner i lungorna pé barnen kan
man s6va dem och gdra en lungskéljning. Man for da ner ett
instrument (bronkoskop) i lungorna, sprutar in en liten mangt vatska
som man sedan suger upp igen. Med denna vétska foljer da de
eventuella bakterier med som finns i lungorna. Sjalva undersékningen
tar cirka 10-15 minuter.

Vad ar inertgasutskéljning?

— Inertgasutskdljning ar en kanslig metod for att upptécka obstruktion
(tillsnorning) av de perifera (langst ut i) luftvagarna. Det innebdr att
man mater funktionen i de sma luftréren genom inandning av en
gasblandning som innehaller en gas som kallas SF6 i en viss mangd (4
%) och ser sedan hur lang tid det tar att andas ut gasen och ersatta den
med normal luft istallet. Forlangsammad utskdljning av gasen SF6 &r
tecken pa inflammation. Med hjalp av spirometri kan man aven mata
de storre luftvdgarna, men barnen behdver vara i 6- arsaldern for att
kunna medverka bra vid en spirometri, sager Anders Lindblad.

Mag-tarmkanalen och behandling

Cirka 10-15 % av alla barn med CF fods med en propp av segt
mekonium (de nyfdddas avforing) som leder till ett mekoniumileus
(tarmvred) i 6vergangen mellan tunntarm och grovtarm. Lavemang
kan l6sa manga av propparna, men ibland ar det nodvandigt att
operera akut, berattar Anders Lindblad. Ovriga, vanligt
forekommande debutsymtom vid CF ar dalig viktuppgang, l6sa
avforingar, prolaps (framfall) av andtarmsslemhinnan.

Bukspottskorteln

— Barn som har tva allvarliga CF-anlag har en daligt fungerande
bukspottskortel. Detta géller &ven andra kombinationer av mutationer
som anses allvarliga. Gangarna fran bukspottskorteln tapps till av
slem, vilket hindrar for matsmaltningen viktiga enzymer, att na
tarmen. En normal nedbrytning av fettet i tarmarna forhindras pa detta
sétt. Resultatet blir stora och fettrika avféringar, samt att barnet inte
gar upp i vikt som det ska. Bukspottskorteln slutar att fungera, sager
Anders Lindblad.
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Av de tre enzym som bukspottskérteln producerar ar det framforallt

lipas, ett fettspjalkande enzym, som inte kompenseras pa annat stt i
kroppen. Fettet delas darmed inte upp i mindre delar och kan darfér

inte tas upp av kroppen. Resultatet blir mycket fett i avforingen, som
harsknar, luktar illa och ar svar att spola ned.

Barn med CF behGver extra energi, framfor allt beroende pa samre
energiupptag och fler infektioner. En viktig del i behandlingen &r att
barnen far mer fett i maten. Men ju mer fett barnet ater desto mer
enzymer behover det.

— CF innebér i de flesta fall ocksa en brist pa viktiga fettlosliga
vitaminer, t ex A-, D- och E-vitaminer, vilka maste tillforas. K-
vitamin diskuteras ocksa, ifall det behover tillsattas eller inte, séager
Anders Lindblad.

Preparat som kan vara aktuella ar; Vitamin E (E-vimin, Evidon,
alfatokoferolldsning) Vitamin A och D (Protovit, Dulcivit,
Vitamineral).

Enzymer i kosten

Den daligt fungerande bukspottskorteln leder till att man maste tillfora
bukspottskortelenzymer i kosten, framforallt da lipas, exempelvis i
form av; Creon10 000®, Creon 25000®, Pancrease®.

— Det ar viktigt att barnet svaljer enzymet i sina hela kapslar, nér de &r
stora nog for att klara detta. De sma kornen i kapslarna ska skydda
enzymerna sa att det inte kommer ut i magsacken da de forstors av
magsaften, utan istallet en bit ner i tarmarna. De sma kornen ska falla
sonder nar pH-vérdet i mag-tarmkanalen stiger till 6-7, vilket det gor i
tunntarmen. For att undvika att medicinen inte 16ses upp i tarmen pga.
for lagt PH-varde dar, kan en del barn behdva Losec® som hojer pH-
vardet i magsacken. For lagt pH-varde kan vara orsaken till att man
ibland kan se att samma medicindos plotsligt fungerar battre nér pH
hojs i tarmen, forklarar Anders Lindblad.

En frisk person som ater exempelvis 100 gram fett tar upp cirka 95
gram. En obehandlad CF-patient tar upp cirka 40-50 gram, men med
enzymer kanske upp till 80-90 gram.

— Det mindre effektiva fettupptaget ar inte enda skélet till att barn med
CF ska &ta mer fett. Har barnet en kontinuerlig infektion &ter det
samre och hamnar pa for lag niva i sitt energiintag for att kunna vaxa
bra. En dalig viktutveckling ger bland annat ett samre immunforsvar
och darfor bor man vara observant pa detta. Samtidigt tycker jag inte
att man ska Overarbeta detta med fettintaget sa att det blir en
belastning for familjen och paverkar matsituationen negativt. Men
man maste halla ett 6ga pa barnets viktutveckling och féljer barnet sin
kurva &r det ingenting att bekymra sig for, sager Anders Lindblad.
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— Forr vantade vi for lange med att ge barnen mat via PEG (en gastrostomi,
ibland kallad knapp, med slang genom magsacksvaggen, mer info pa sid. 21) Men Nu foreslar vi
det tidigare om barnet inte véxer som det ska trots noggrann
behandling av infektioner och hjalp av dietist.

Aven vissa mediciner kan ges via PEG’n, tipsar en foréalder om.

Nar ar det béast att ta Creonet, fore, under eller efter matintag?

— Man har lite olika rekommendationer i olika delar av landet. De bor
inte tas for langt efter maten och tar man manga kan en variant vara att
ta halften i borjan av maltiden och halften under maltiden, sager
Anders Lindblad.

— Bindvavsomvandlingen av bukspottskorteln kan ibland leda till en
lindrigare form av diabetes sa kallad CFRD (cystic fibrosis related
diabetes). Diabetes vid CF &r ett mellanting mellan ungdomsdiabetes
och aldersdiabetes. Jamfort med ungdomsdiabetes &r den relativt
lattbehandlad, pa sa vis att patienter med CF fortfarande har en viss
mangd insulin de producerar sjélva och darfor inte far en
okontrollerad 6kning av sockerhalt i blodet om de tar for lite insulin,
séger Anders Lindblad.

Cirka 25 % av barnen utvecklar denna form av diabetes som i regel ar
insulinberoende trots egen produktion av insulin. Det gar inte att
forebygga denna form av diabetes men det ar bra om man upptécker
den tidigt. Redan tva ar innan patienterna far sin diabetesdiagnos kan
man se att de uppvisar fler infektioner, gar samre upp i vikt och tappar
mera i lungkapacitet. Utvecklingen av diabetes borjar med en
forsamring av blodsockret i samband med infektion och normaliseras
under infektionsfria perioder.

— Denna form av diabetes upptrader séllan innan 10 ars alder, darfor
rekommenderar vi att barn 6ver 10 ar varje eller vartannat ar
genomgar en sockerbelastning. Detta innebar att barnet far dricka en
sockerlésning och sedan tas det blodsockerkontroller med olika
tidsintervaller under tva timmar.

— Vid CF tar det lite langre tid for insulinet att komma ut i blodet och
darigenom langre tid for att na sin toppniva och gora nytta, kanske 15-
30 minuters fordrojning. Fordrojd effekt av insulinet gor att
sockernivan kan sjunka ganska lagt ca 3 timmar efter maltid och
patienten kan da uppleva ett sug efter sétsaker.

Réacker det inte med fasteblodsocker

— Fasteblodsocker &r inte kansligt nog for att tidigt visa pa stérning av
nedbrytningen av sockret. Det ar darfor viktigt att géra
sockerbelastningar.
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Kan godis paverka utvecklingen?

— Barn med CF &r inte mer ”sockerberoende” eller k&nsligare &n andra
barn, nar det galler godisintag. Man far helt enkelt préva sig fram till
en lagom niva. Nar det géller dieten prioriteras CF-sjukdomen framfor
diabetes och patienten ska fortsatta med den CF -diet som finns
framtagen. Om man har CFDM bor dock snabba sockerarter
minimeras, t ex godis och lask.

Vad gér man at de jobbiga matsituationerna?

— Det &r den langsiktliga matsituationen som &r viktigt. Om barnet inte
ater ordentligt en dag eller tva sa ar det ok. Det ar viktigt att kunna
slappna av i matsituationen.

Omega3- och omega6-tillskott tas upp till diskussion. Anders
Lindblad menade att man kan lagga till omega3 kapslar om man sjalv
vill det. Det finns &nnu inga vetenskapliga beldgg (dvs. tillrackligt
stora studier gjorda annu) for hur det paverkar barn med CF men
teoretiskt dr det mycket som talar for att 6kad méngd omega3-fettsyror
ar bra. Det basta ar om man kan fa barnet att gilla fisk pa menyn
tillagger han.

Om man gldmmer vitaminerna?
— Om man glémt ge barnet vitaminer en dag, sa vack dem inte for att
ge dem. Vitaminnivaerna sjunker inte sa fort.

Leverproblem och behandling

En del av barnen med CF far problem med levern, kroppens storsta
kortel, trots att levercellerna fungerar bra hos dessa barn. Levern &r ett
stort reningsverk men producerar ocksa galla som utsondras via
gallgangarna. CFTR uttrycks ocksa i cellerna i gallgangarna och
gallan kan darfor vid CF bli trogflytande och seg vilket irriterar och
gor att det bildas bindvav runt gallgangarna. Mycket bindvavsstrak
kan tillslut leda till skrumplever. De leverférandringar som
férekommer behandlas med Ursofalk®, vilket man tror gor gallan mer
lattflytande och att leversjukdomen kan stanna upp.

— Det kan finnas leverforandringar trots att leverproverna ar bra. Jag
anser att man ska vara generds med profylaktisk (férebyggande)
behandling for de patienter som troligen I6per risk att fa
leverpaverkan. Kontroll med ultraljud éver levern varije till vart annat
ar rekommenderas. Ca 15 % av alla som har CF har en leverpaverkan,
men enbart 2-5 % av alla utvecklar en svar leversjukdom, séger
Anders Lindblad.

Hur paverkar ovrig medicinering barnens lever?
— Normalt sett far barnen inte skador pa levern av sina
lakemedelsbehandlingar.
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— Nar vi springer eller anstranger oss bildas svett som innehaller
vatten, natrium och klorider (NaCl). Normalt sett aterupptas en stor
del NaCl av kroppen, men hos barn med CF fungerar inte
kloridkanalerna och barnet forlorar salt i storre mangder. | normala
fall blir vi térstiga efter att vi svettas men nar denna balans rubbas
som vid CF, kanner barnen ingen normalt torst efterat och
kompenserar dérfor inte for detta. Behandlingen ar att dricka mycket
och ta salttabletter, speciellt om man utsatts for extremvéarme vid
utlandsresa. Bastubad och vanlig svensk sommar &r dock helt ok,
sdger Anders Lindblad.

Uppfoljning och kontroller

Betraffande uppfoljning och kontroller, s foreslog Anders Lindblad
mindre kontroller med cirka 4-6 veckors mellanrum, dér vikt och
langd samt lungfunktion kontrolleras. Ar det fraga om en lindrigare
form av sjukdomen (dvs. de patienter som har fungerande
bukspottkortel) kan man tanka sig kontroller var tredje manad under
forutsattning att barnet mar bra.

Nastan all uppféljning och behandling sker polikliniskt (pa
mottagningar). Patienterna kan i de flesta fall skdta intravends
antibiotikabehandling i hemmet. Inneliggande vard behévs vid till
exempel antibiotikastart vid missténkt lakemedelséverkanslighet, vid
intravends behandling som man vill kombinera med intensifierad
sjukgymnastik) samt i samband med kirurgiska ingrepp sasom Port-a-
Cath inlaggning (port, under ena nyckelbenet, for mer regelbunden
intravends antibiotikabehandling, gastrostomi-inldggning och vid
avancerad sjukdom med behov av till exempel syrgas och BiPAP
(Bilevel Positive Airway Pressure, apparat for 6vertrycksandning).

Arskontroller
Arskontrollerna ar mer omfattande och kan innehélla:
— Vanlig blodprovstagning
— Lever- och njurfunktion
— Jarnstatus
— Vitamin Aoch E
— Fettsyremonster
— Kontroll av antikroppar mot stafylokocker och pseudomonas
— Kontroll av total-IGE
— Kontroll av blodsockernivan
— Sputumodling (spott, upphostning)
— Rodntgenundersokning av lungorna
— Inert (som inte skadar vévnaderna) gasutskéljning av lungorna
— (<7 ar) pa vissa centra
— Spirometri (méatning av lungvolym)
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— Arbetsprov

Tillaggsundersokningar
Med olika intervall, beroende pa alder och symtom, bor foljande
undersokningar goras:

— Ultraljudundersokning av levern

— Datortomografiundersékning av lungorna

— Bentathetsundersokning (>10 ar)

— Peroral (via munnen) sockerbelastning (> 10 ars alder)

— Audiogram (test av horseln)

Kvinnor med CF har nedsatt fertilitet, troligen beroende pa litet segare
sekret i livmodertappen.

— Men det innebdr inte att alla kvinnor med CF &r infertila. Det finns
manga som har blivit gravida pa normalt satt, sa Anders Lindblad.

Man med CF har ocksa nedsatt fertilitet i de flesta fall, beroende pa att
sadesledarna fran testiklarna ar igentappta av sekret.

— For man med CF gar det utmarkt att bli pappor med hjalp av in vitro
fertilisering/IVF. Det betyder att man tar ut spermier fran bitestiklarna
och implanterar dem i 4gg som tagit fran partnerns &ggstock.
Befruktningen sker saledes utanfor kroppen och det befruktade agget
implanteras darefter i livmodern hos partnern.

Det finns fa andra sjukdomar som det satsas sa mycket
forskningsresurser pa som CF.

— Det beror pa att CF tillhor en av de vanligaste svara érftliga
sjukdomarna och att sjukdomen kraver sa mycket sjukvard. Men nya
ron kommer inte fram sa fort, eftersom det tar flera ar fran det att man
gjort en upptackt tills dess att man proévat behandlingen eller
medicinen pa djur. Forst darefter kan man gora studier pa manniskor
och det tar ocksa en viss tid, sager Anders Lindblad.

Det kommer dock stdndigt nya mediciner t ex for att dampa
inflammationen i lungorna. Flera jamforande studier &r igang.

— En viktig del i behandlingen ar tidig upptéckt och férebyggande
behandling. Om man ser 20 ar tillbaka i tiden sa har det hant valdigt
mycket. Vuxna idag med CF har inte alls fatt lika intensiv behandling
som de barn som véxer upp idag, vilka i de allra flesta fall har normal
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lungfunktion. Ju mer kunskaper man far om vad som orsakar skadorna
ju fler verksamma mediciner kan utvecklas.

Manga hyser stora forhoppningar till modern genterapi.

— Genom att byta ut den sjuka genen mot en frisk hoppas man bota
sjukdomen. I USA har man lyckats fora in friska gener med hjélp av
virus i luftvagsceller. Problemet ar bara att nar man gér om forsoket
med samma virus reagerar kroppen som vid ett vaccin och attackerar
viruset. Jag ar inte saker pa att man kommer att l6sa problemet nagon
gang i framtiden. Jag tror att man ska forlita sig mer pa allt effektivare
mediciner som verkar pa andra satt.

Forsok gors att med olika mediciner paverka kloridkanalerna sa att de
far en normal funktion. Det ar mojligt att sddana verksamma
mediciner ser dagens ljus inom en inte alltfor avldgsen framtid tror
Anders Lindblad. En del ldkemedel som &r aktuella for provning kan
man lasa om pa amerikanska patientforeningens hemsida
http://www.cff.org/

Sjukskoterskans roll vid cystisk fibros (fran 2003)

Kéte Strandner, sjukskoterska, Véstsvenska CF-centret, Drottning
Silvias barn- och ungdomssjukhus, Goteborg berattade om
sjukskoterskans roll vid cystisk fibros och pa CF-teamet. Denna
sammanfattning ar fran 2003 da aven kollegan Kerstin Herlitz deltog.

— 1 Sverige finns det idag fyra CF-centra, ett i Goteborg, ett i
Stockholm, ett i Lund och ett i Uppsala. Det forsta startade i
Stockholm 1980 pa Huddinge sjukhus. Grundsynen nar det galler
behandlingen ar den samma pa alla fyra centren, men utférandet kan
se litet olika ut beroende pa vilken personal som ingar i teamet.

Sjukskaterskorna fran de fyra centren traffas regelbundet flera ganger
om aret, framfor allt pa kurser, utbildningar och kongresser.

— Vi utbyter erfarenheter, bedriver utvecklingsarbete tillsammans och
har en allmén stravan att skéta behandlingen pa samma satt.

Alla CF-patienter kommer till ett CF-center minst en gang per ar.
Vastsvenska CF-teamet har 140 patienter, varav 70 stycken &r bosatta
i naromradet och darfor kan bestka centret ca en gang/manad.

| det praktiska omhandertagandet pa sjukhuset har sjukskoterskorna en
viktig roll nar det géller manadsbesok, arskontroller och nar patienter
kommer for att fa intravends behandling.

— Vi fungerar som koordinatorer mellan de olika professionerna i
teamet. Vid manadsbesoken gor vi en lungfunktionsundersékning,
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mater vikt och langd, tar sputumprov (upphostning/spottprov) och
blodprov efter ordination.

En stor och viktig del i sjukskoterskornas arbetsuppgifter ar
telefonradgivning.

— Detta arbete underlattas av att vi kénner varandra vél, patienterna
och deras familjer och vi som arbetar i teamet. Infor arskontrollerna,
som tar 1-3 dagar, sker en planering och samordning med andra
enheter for att den enskilda patienten ska fa ett sa bra och individuellt
anpassat program som mojligt.

Nér det blir aktuellt med intravends antibiotikabehandling forsta
gangen far patienten ligga inne pa en vardavdelning.

— Till att borja med far foraldrarna se hur en sjukskoterska utfor
behandlingen. Darefter far de prova pa att gora den tillsammans med
sjukskaterskan och slutligen helt sjélva. Foraldrarna far stanna pa
sjukhuset tills de kanner sig trygga med behandlingen. En del stannar
2-3 dagar, andra en hel behandlingsomgang som tar 10 dagar. Oavsett
hur man valjer har alla mojlighet att darefter komma till sjukhuset och
fa den hjalp man behover.

- Vid nasta behandlingstillfalle kommer patienten till oss pa CF-
mottagningen, startar dér och fullfoljer behandlingen hemma. Forr lag
patienter alltid inne pa sjukhus de tio dagar behandlingen pagick, idag
véljer sa gott som alla skdta behandlingen sjalva i hemmet.

| Véstsvenska CF-teamet ingar barnlékare, en lunglékare pa deltid,
sjukskoterskor, sjukgymnast, dietist, kurator och sekreterare. Alla
arbetar pa ett och samma vaningsplan. Detta har fort
teammedlemmarna narmare varandra, vilket gynnar
omhéndertagandet av patienterna.

— En gang per vecka traffas hela teamet och da utvérderar och planerar
man bl a de individuella behandlingsinsatserna.

CF-teamet, som &r ett kunskapsteam, delar med sig av sina kunskaper
till regionens sjukhus och andra institutioner, genom utbildningar och
kurser.

— Ibland reser vi ocksa ut och gor personliga besok pa sjukhus, skolor
och forskolor och informerar om cystisk fibros.
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Mat och cystisk fibros (uppdatering fran 2007)

Dietist Ellen Karlge-Nilsson, Vastsvenska CF-centret, Drottning
Silvias barn- och ungdomssjukhus i Goteborg, informerar om kost vid
CF.

Maten tillsammans med traning och medicinering &r de tre viktiga
delarna i behandlingen av CF.

En dietist pa en CF-mottagning har uppgifter som ror:
e Arskontroller och manadskontroller
e Matdagboksberakningar
e Individanpassat extra stod till patienter och anhériga, vid
behov
e Information till skola, omsorg och andra vardgivare
e Forskning och studier

Det mesta med maten vid CF ar som for alla andra, d v s fordela
relativt jamnt pa tre huvudmal och 2-3 mellanmal/dag.

— Nér barnen med CF drabbas av infektioner, har de ofta sdmre aptit,
samtidigt som energibehovet ar hégre an i vanliga fall, detta kan skapa
mycket oro hos foraldrarna. Utnyttja de bra dagarna och ha ev lite
lagre forvantningar pa intag under de “infekterade” dagarna, sager
Ellen Karlge-Nilsson.

Enzymdosering: De flesta manniskor med CF &r
pancreasinsufficienta (har en samre fungerande bukspottskortel) och
behdver da ta pancreasenzymer till sina maltider. De tillsatta
enzymerna &r aldrig lika effektiva som nar kroppen bryter ner maten
sjalv. Mangden enzymer individanpassas utifran mangden mat och
méangden fett per maltid.

— Era barn kan ha samma diagnos, mutation, kén och alder, men anda
ha olika behov av enzymer. Nastan alla med denna diagnos behover
dessutom tillskott av extra vitaminer och mineraler. For lite enzymer
medfor diarré/steatorré (sk. fettdiarré) och magsmartor, Acceptera inte
magsmartor, diarréer eller halsbranna/reflux som nagot normalt, tala
om det for er lakare sa att man kan ta reda pa varfor, papekar hon.

Med hjalp av en matdagbok kan man lattare lara sig att dosera
enzymerna ratt. 50 % av enzymerna bor barnen fa nar de borjar dta
och resten nar de kommit ungefar halvvags in i maltiden eftersom det
ar svart att forutse hur mycket de ater.

Alla manniskor behdver energi och néring i form av proteiner, fett och
kolhydrater samt vitaminer och mineraler.
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Protein utgor en viktig bestandsdel i kroppen, for savél cellernas
uppbyggnad som hela kroppens funktion. Protein byggs upp av
aminosyror, vissa ar essentiella, de maste tillforas regelbundet via
maten eftersom kroppen inte kan tillverka dem sjalv. Protein finns till
exempel i spannmal, potatis, arter, bonor, kétt, mjolk, fisk och agg.

Kolhydrater kommer framfor allt fran véxtriket och &r var viktigaste
energikalla. Kolhydrater finns i bland annat pasta, potatis, gryn, brod,
baljvéxter, gronsaker och frukt. Det mesta av kolhydraterna vi ater
bryts i kroppen ner till glukos, som anvénds som energi till cellerna.

Fett ger kroppen energi i koncentrerad form och behdvs for att
kroppen ska kunna bygga och reparera celler, tillverka hormoner och
hormonliknande &mnen samt for att ta upp de fettlésliga vitaminerna
A, D, E och K. Genom fettet vi dter far vi dven de essentiella
fettsyrorna som vi inte kan tillverka sjalva, dessa paverkar bland annat
blodets levringsformaga och immunforsvaret.

Fettupptaget ar sémre vid pancreasinsufficiens, darfor tillfor man litet
extra vid CF. Den vanliga svenska husmanskosten racker i de flesta
fall for att barnen med CF ska fa i sig tillrackligt med energi daremot
kan man behova se 6ver sitt intag av fett, framforallt flerométtat fett.
Nagra exempel: Fet fisk (makrill, lax, sardiner, strémming) men ocksa
valnétter och rapsolja innehaller omega-3. Omega 6 finns i solros-,
druv- och majsolja samt pumpafroolja, sesamfron och sesamolja.
Upptaget av fettlosliga vitaminer ar samre an hos friska darfor far man
extra tillskott av detta pa recept, t ex Vitamin E i olika former samt
Protovit (den senare skrivs ut pa licens).

(Red anm. "Om protein, kolhydrater och fett”, kélla livsmedelsverket fér mer info se;
http://www.slv.se/sv/gruppl/Mat-och-naring/VVad-innehaller-maten/ )

Hur mycket energi en méanniska behdéver beror pa:
e Hur mycket man rér sig
e Amnesomsittningen

Alder, kon, vikt/langd

Kroppssammanséttning

Mediciner

Sjukdomar, tillfalliga och kroniska

Stress

Soémnkvalitet

Feber

Godis och snacks kan man anvanda som energitillskott, men prioritera
energirik vanlig mat.

CF-patienter lacker i olika mangd salt i sitt svett. Extra tillskott av salt
behdvs sallan eftersom de flesta redan dter mer &n det som
rekommenderas. Dock bor man ta extra ndr man vistas i varmare
lander.
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Sjukgymnastik

Cystisk fibros CF

— Alla foraldrar ar oroliga for hur deras barn ater, sa ocksa foraldrar
till CF-barn. Om barnet inte far i sig tillrackligt med naring och energi
kan man berika maten och anvénda olika naringsdrycker. Man kan
ocksa anvanda sig av fettemulsioner intravendst. Nasogastrisk sond
(sond i nasan ner till magséacken) eller PEG* (Perkutan Endoskopisk
Gastrostomi) kan ge extra naringsstod under en begransad period eller
permanent. Sond anvands i samband vid flera olika sjukdomstillstand
dar manniskor behdver naringsstod. Det &r heller inget misslyckande
att anvanda sadana hjalpmedel. Dietisterna pa respektive CF-center
hjalper garna till med de har fragorna.

* PEG'n bestar av en sond som gar direkt in i patientens magsack, anden av sonden ar forsedd med en
propp. En hallare narmast huden haller sonden pa plats. For mer info se;
http://www.sahlgrenska.se/sv/SU/6/Medicin/GEA/PEGKnapp-och-Gastrotub/)

Det ar "varjedagvanorna” som har storst betydelse och ger bast effekt
nar det géller att barnen ska fa i sig tillrackligt med néring och energi.
Att ata ar en social handling och relationen till mat ar lattast att
paverka nar barnen ar sma.

— Vad vi ska ata och nér det ska ske, bestammer de vuxna. Hur mycket
barnet ska dta avgor barnet sjalvt, men de kan behova lite hjalp pa
traven. Sa tvinga inte barnet att 4ta och tjata inte. Och undvik att prata
om mat mellan maltiderna om det inte &r ett populart samtalsamne.
Lat inte barnets eventuella sma portioner forstéra 6vriga
familjemedlemmars upplevelse av maltiden. Ge barnen majlighet att
hjalpa till att laga maten, det &r en bra forberedelse infor framtiden,
séger Ellen Karlge-Nilsson.

Sjukgymnast Anna-Lena Lagerkvist fran Vastsvenska CF-centret pa
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i Géteborg informerade
om sjukgymnastik vid cystisk fibros.

— Andningsorganen &r inte fardigutvecklade vid fodelsen utan
utvecklas under barnets hela uppvaxt. Detta far till foljd att
andningsorganens struktur och funktion kontinuerligt férandras, vilket
i sin tur paverkar behandlingarna under uppvéxten, sager Anna-Lena
Lagerkvist.

Jamfor man antal alveoler hos ett litet barn med antalet hos en vuxen,
samt den alveolara membranytans storlek, skiljer sig detta at avsevart.
Vid fodelsen &r barnets sammanlagda alveolmembranyta 2,8 m?,
medan den hos en vuxen &r 75-80 m? (ca en tennisplan i storlek).
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Andningsgymnastik

Det finns ingen rétt” behandlingsmodell for varje enskild diagnos
och det finns manga olika modeller att anvanda. Det ar viktigt att
individualisera alla behandlingar, séger Anna-Lena Lagerkvist.

Nér det géller andningsgymnastik ska barnet tidigt goras delaktigt och
instruktionerna ska vara lagom omfattande. Att ge en liten ”l&dxa” att
trana pa till nasta besok hos sjukgymnasten kan vara bra till ett barn,
som annu inte har borjat i skolan. Nar det géller de sma barnen skall
traningen vara en lek anpassad efter barnen och inte tvart om.

— Det ar ocksa viktigt att ge adekvat uppmuntran och att inte berémma
for att vara snall. Ett sadant bemotande ser bade sma och stora barn
snabbt igenom. Ge istallet konstruktiv kritik och anvénd ett sprak, som
barnet forstar. Aven det lilla barnet behdver en forklaring for att bli
motiverad till att samarbeta, sdger hon.

Man kan med fordel anvanda bilder eller gosedjur for att instruera
olika behandlingar. Pa det séttet kan barnet lattare forsta och ta till sig
informationen.

Syftet med andningsgymnastik
Syftet med andningsgymnastik ar att forbattra ventilationen och
sekretmobiliseringen genom att lossa, transportera och till sist
avlagsna luftvagssekret (slem) for att;

e FOrhindra luftvagsinfektioner

e FOrhindra eller 6ppna avstangda luftvégar

e FOrbattra gasutbytet

Syftet med andningsgymnastiken ar ocksa att;
o Bibehalla eller 6ka rorligheten i brostkorgen och andra leder,
speciellt i skulderregionen
e Bibehalla eller dka styrkan i buk- och andningsmuskulatur
e Ldra patienten en optimal inhalations- och
andningsgymnastikteknik

Om man lyckas astadkomma ovanstaende punkter minskar
andningsarbetet, vilket ocksa ar ett mal med andningsgymnastiken.

Inhalation

Syftet med inhalation &r att kunna ge olika mediciner, t.ex.
luftrérsvidgande, inflammationshammande (kortison), slemlésande
och bakteriedédande (antibiotika), men &ven att befukta luftvédgarna
med t.ex. natriumklorid (NaCl).

Administrationssattet varierar bland annat beroende pa behov, alder
och formaga att samarbeta hos den enskilde individen. Det finns
manga olika inhalatorer, men alla modeller kan inte anvandas till alla
typer av mediciner. Det ar viktigt att forsoka hitta en lamplig modell
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till varje barn och ungdom. Att tidigt forsoka fa en fungerande
inhalationssituation underlattar mycket, eftersom barnet kommer att
behdva inhalera under manga ar framover.

Olika apparater for inhalation

Pulverinhalator, tillfor lakemedlet i finférdelad form som pulver;

e Arsvart att anvanda for en person, som inte aktivt kan
medverka

e Svart vid lagt andningsfléde. Om man inte har ett tillrackligt
andningsflode, kan en spray, som &r kopplat till en s.k. bubbla,
en Nebunett, anvandas.

e Ger ingen befuktning av luftvagarna

e Kan vara lamplig for att forkorta inhalationstiden, om manga
olika mediciner skall inhaleras

Nebulisatorer

Lékemedel kan inhaleras via nebulisatorer, som drivs med
komprimerad gas (luft eller syrgas) eller en kompressor. Nagra
exempel ar de s.k. Pari- och Aiolos-inhalatorerna, som bada finns i
flera olika modeller.

Inhalationsstéllning

— Var i lungan, som vi ventilerar mest skiljer sig fran det lilla barnet
och den vuxne. Det lilla barnet ventilerar mest i den del av lungan,
som ar hogst i forhallande till jorden, medan en vuxen ventilerar mest
i den lungdel, som &r ndrmast jorden. Under uppvéxten sker en
successiv dvergang fran det lilla barnets ventilation till den vuxnes.
Vid 10 ars alder har nagra barn en vuxen ventilation, men nagra
behdver ytterligare 10 ar pa sig innan ventilationen ar som hos en
Vuxen.

| sittande stallning ar manga luftvagar 6ppna och mycket medicin kan
na luftvagarna. | liggande dndras ventilationen jamfort med i sittande
och medicinen kan na andra lungdelar. Det &r darfor bra att véxla
positioner, ndr man inhalerar, sdger Anna-Lena Lagerkvist.

Oftast fungerar det bast att anvanda en mask for de yngsta barnen, da
de andas mer genom nasan. Aldre barn, som har problem fran
bihalorna, kan ocksa med fordel anvanda en mask. Masken bor hallas
sa nara ansiktet som majligt, vilket ar speciellt viktigt vid inhalation
av kortison. Denna medicin far inte na 6gonen, da den kan ge
ogoninflammationer. For att motverka att medicinen “angar” upp i
ogonen, kan man i utandningshalet pa en Aiolosinhalator sétta en sa
kallad “’skorsten”, vilken man kan fa via ett hjalpmedelskort. Det ar
viktigt att tvatta ansiktet pa barnet och skélja munnen med vatten efter
varje inhalationstillfélle, sa att man far bort eventuella rester av
kortisonet.
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Rengdring av nebuliseringsdelarna

— Pa Vastsvenska CF-centret rekommenderar vi att efter varje
inhalation ta isar alla nebuliseringsdelar, skélja/diska bort eventuella
medicinrester och sedan lagga alla delarna i en plastlada (typ ren
glassbytta). Darefter haller man kokande vatten Gver, sa att alla
delarna tacks av vattnet. Vattnet skakas sedan av och delarna laggs for
att lufttorka, forklarar hon. Rengéringsrutinerna kan variera mellan
olika sjukhus. Tag garna kontakt med er hygienavdelning pa
hemorten, sa ni fa deras rekommendationer.

Vid inhalation av antibiotika &r det viktigt att begransa spridningen
av medicinen. Detta for att minska risken for utveckling av resistenta
bakteriestammar. Ett filter maste alltid anvéandas, vilket ska bytas
minst en gang per dag. Man ska inte ta i filterpappret med handerna,
utan detta ska direkt tommas i brannbara sopor. Medicinrester far inte
hallas ut i ett handfat, utan ska torkas ur med ett papper, som ocksa
slangs i brannbara sopor. Sa fa personer som majligt ska vistas i
rummet, som ocksa ska ga att vadra. Handerna ska tvattas noga, om
man far antibiotika pa dem.

Andningsgymnastik

Forr anvande man dranagelégen, bankningar och vibrationer dver
barnets brostkorg. Det var da foraldern eller sjukgymnasten som var
den aktiva parten under andningsgymnastiken. Idag ar det barnet som
ska vara aktivt under behandlingen. Istéllet for de passiva
dranagelagena kan man anvanda aktiva dranageldgen dvs. lata barnet
sla kullerbytta.

For det lilla barnet ar det bra att héja huvudéndan, vilket 6ppnar
manga luftvagar. Passiva arm- och benrérelser stimulerar till
djupandning. For de lite storre barnen kan man till exempel ”kasta
gris” eller spela badminton med en ballong for att aktivera arm- och
benrorelser. Sma barn kan man ocksa gunga i olika lagen pa en stor
boll.

— Kompressioner av bréstkorgen samtidigt som barnet andas ut, kan
hjalpa barnet att tomma lungorna pa gammal luft. Nasta andetag blir
da ocksa nagot djupare.

Blaslekar kan anvandas i andningsgymnastiken t.ex. att blasa pa
pingisbollar, papperstussar eller blasa sapbubblor. Det hjélper ocksa
barnet att tomma lungorna pa gammal luft.

— Sapbubblor gér man for dagsbruk och da bast genom att sjalv blanda
diskmedel eller sdpa med vatten. De fardiga sapbubblorna som man
kan kdpa kan innehalla bakterier, séger Anna-Lena Lagerkvist.

Positive Expiratory Pressure (PEP)
PEP ger ett positivt tryck pa utandningen, vilket kan éppna lungdelar
och underl&tta sekretmobiliseringen. Exakt vad som sker i luftvdgarna,
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nar man anvander en PEP-mask, vet man annu inte, men de positiva
kliniska effekterna ar manga. PEP far man genom allt som ger ett
motstand pa utandningen t.ex. genom att blasa mot halvslutna lappar,
spela munspel eller trumpet. Ett vanligt satt att astadkomma PEP é&r att
anvanda en mask eller ett munstycke, en envagsventil och nipplar med
olika stora hal.

— Det positiva trycket pa utandningen beror pa andningsflodet och
nippelstorleken och trycket ska ligga mellan 10-20 cm H,0. Ju
mindre diameter nippeln har och ju fortare barnet andas ut, desto
storre positivt tryck erhalls i luftvagarna.

Det ar viktigt att masken sitter tatt mot ansiktet for att resultatet skall
bli optimalt. Patienten ska andas lugna vanliga” andetag och
lungorna fylls da successivt med luft. Det finns manga olika PEP-
modeller och barnets sjukgymnast ger instruktioner om hur manga
andetag per tillfalle som barnet ska andas i masken.

Hogtrycks-PEP (Hi-PEP)

— Hogtrycks-PEP (Hi-PEP) &r en annan modell, som man tror kan
evakuera slemkladdar som sitter i de perifera lungdelarna. Samma
redskap, som vid den "lugna” PEP-modellen anvénds. Barnet ska forst
andas 8-10 lugna andetag i masken. Darefter ska barnet andas in sa
mycket som mojligt och sedan andas ut all luft som finns kvar i
lungorna mot motstandet. Det exspiratoriska trycket kan da bli 40-100
cm H,0.

Rengoring av PEP

— Det ar viktigt att reng6ra dven denna utrustning regelbundet, helst
efter varje gang, men minst en gang om dagen och direkt om det
kommer sekret i den. Pa Vastsvenska CF-centret rengor vi PEP-
utrustningen sa som nebuliseringsdelarna. Hall dock inte vattnet direkt
pa membranet, da detta kan ga sonder av den harda vattenstralen.

Forcerad exspiration

— Forcerad exspiration (FET), forcerad utandning mot dppet struplock,
ar bra att anvanda for att kontrollera om slem finns, och om det finns
slem, pa ett enkelt satt kunna avlagsna detta. Denna metod anses
mindre energikravande jamfort med att hosta och bor anvéandas i
samband med alla andningsgymnastikmetoder. Ett munstycke i
munnen hjalper till att halla struplocket 6ppet. Tekniken kan tranas
genom att blasa imma pa en spegel.

Oscillerande PEP (Flutter terapi)

En s.k. Flutter liknar en liten pipa i vilken det ligger en liten
nickelkula. Nar man blaser ut i pipan, skakar kulan och skickar
vibrationer ner i luftvdgarna. Sekretet transporteras sedan till de mer
centrala luftvagarna, for att avlagsnas. En studie har ocksa visat att
slemmets viskositet kan minskas (g6ra det mer lattflytande), nar man
anvander Fluttern.
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Fysisk aktivitet

— Fysisk aktivitet ar nagot alla manniskor ska utfora efter sin formaga
och kan ocksa anvandas som andningsgymnastik. Det &r en metod
som ar l&tt att variera och behandlingen blir mer lustbetonad. Att vara
fysiskt aktiv stimulerar till djupandning och spontan hosta. For de
mindre barnen &r vanlig aktiv lek ofta en bra andningsgymnastik. For
de lite &ldre barnen kan mer riktade traningsformer sdsom fotboll,
tennis, gymnastik m.m. véljas. Genom traningen bibehalls och/eller
forbéattras dessutom konditionen, muskelstyrkan, ledrorligheten,
koordinationen, kroppsmedvetenheten, uthalligheten och mycket mer,
séger Anna-Lena Lagerkvist.

Det &r bra att paminna barnet/ungdomen om att gora regelbundna
huff/hostpauser under de fysiska aktiviteterna.

Exempel pa olika aktiviteter

Blaslekar;
e Blas en pingisboll dver ett bord, det blir mal om man kan blasa
bollen 6ver motstandarens bordskant. Blasa ner korthus, blasa
pa tradrullar, bomullstussar etc.

e Tva personer tavlar mot varandra; placera cirka fyra
engangsmuggar, dvs. latta muggar, pa mitten av ett litet bord.
Varje person far blasa tre ganger i strack. Han/hon ska da
forsoka fa sa manga muggar som majligt langt éver pa
motstandarens sida. Darefter blaser motstandaren tre ganger.
Leken kan sedan upprepas sa lange man "orkar”, lampligt
kanske 3 blas x 5. Nar man blaser kraftigt, blir man latt yr i
huvudet, da koldioxidhalten sjunker. Darfor att det bra att inte
blasa alltfor manga ganger utan en langre paus. Den person,
som har flest muggar langst in pa motstandarens planhalva har
vunnit

Andra lekar
e Kasta eller spela badminton med en ballong

e Olika lekar sasom s.k. "bollsta”. En person kastar en boll och
de andra deltagarna far sa lange bollen &r i rorelse springa
omkring i rummet. N&r “kastaren” haller i bollen ropar
hon/han “bollsta”, varvid alla maste stanna, dar de just ar.
"Kastaren” forsoker da kasta bollen pa nagon av deltagarna.
Misslyckas han, far alla springa omkring igen, till dess att han
pa nytt haller i bollen och ropar "bollstd”. Lyckas han traffa
nagon, ar det den personen, som sedan far hamta bollen och
forsoka kasta pa nagon av deltagarna.

e At sitta pa musik och lata alla deltagare springa omkring i
rummet, sa lange musiken hérs. Man har innan bestamt att
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t.ex. ”Nar musiken tystnar, ska alla sta pa hoger ben”, musiken
satts pa igen och man hittar da pa nya aktiviteter, som ska
utforas nasta gang, som musiken slutar t.ex. att alla ska sta som
en hund osv.

”Alle man pa skeppet”, man bestammer att ena kortandan av
rummet ar foren pa baten och den andra kortandan aktern.
Den, som "bestammer” ska ropa ut féljande kommandon:
”Alle man till foren”, varvid alla springer dit. Andra
kommandon ar: ”Alle man till aktern”, da man springer dit.,
”Kaptenen kommer”, vilket innebar att alla ska sta i givakt och
gora honndr, samt ”Akta dig for bommen”, varvid alla ska
lagga sig pa mage pa golvet. Den, som “bestammer” ropar
dessa kommandon i den ordning, som han sjalv vill, vilket
innebdr att intensiteten av aktiviteterna kan bli mycket hog.

Olika stafetter, den s.k. ringstafetten innebdr att tva eller fyra
koner satts pa ett avstand av t.ex. 10 meter fran varandra. Pa
den konen, som star langst bort laggs 3-6 plastringar. Barnet
far sedan springa ensam eller tdvla mot en person. Barnet
springer 10 meter for att hdmta en ring och sedan 10 meter
tillbaka till den forsta konen. Detta upprepas beroende pa hur
manga ringar, man har.

For det lilla barnet kan man placera 5-10 dockor, figurer,
gosedjur eller liknade, 5-10 meter bort. Barnet uppmanas att
hémta ett djur/figur i taget hem till djurets lilla hus, som kan
vara en lada eller liknande.

Redaktdrens anmarkning; Liten ordférklaring om lungvolymer i denna text;

Funktionell residualkapacitet (FRC), den volym som &r kvar i lungan
efter en normal utandning

Forcerad exspiration (FET), forcerad utandning mot éppet struplock
Equal Pressure Point (EPP), den plats dar trycket i och utanfor
luftvdgarna ar lika stort

Positive Expiratory Pressure (PEP), effekten av PEP &r att hoja
medelandningslaget

Hogtrycks-PEP (Hi-PEP) med forcerad utandning mot ett motstand

Liten ordférklaring vanliga uttryck;
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Tidalvolym (TV), den volym som vi andas in och ut under normal andning
Inspiratorisk reservvolym (IRV), den extra maximala inandningsvolymen
efter en normal inandning

Exspiratorisk reservvolym (ERV), den extra maximala utandningsvolymen
efter en utandning

Residualvolym (RV), den luft som finns kvar i lungan trots forsok till
maximal témning

Total lungkapacitet (TLC), lungans totala volym

Forcerad vitalkapacitet (FVC), patienten forcerar ut vitalkapacitet VC.
Peak expiratory flow (PEF), den maximala flédeshastigheten vid forcerad
utandning.

Vitalkapacitet (VC), den lungvolym som man kan anvénda
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Daniel ar frisk i sin sjukdom

Daniel kommer tillsammans med mamma Asa och pappa Johan till
familjevistelsen for barn med cystisk fibros. Han ar idag tre ar och ett
blondlockig litet yrvéder.

Daniel foddes tre veckor for tidigt och vagde 2416 gram. Han verkade
ma ganska bra men hade redan fran start mycket diarréer, men ingen
pa BB reagerade éver detta. De poangterade att han var liten och att
det var viktigt att han fick mycket att &ta, garna extra tillskott. Daniel
hade lite gulsot sa de stannade i sex dagar pa BB och allt var bara bra.

De akte hem i tron om att det skulle ordna upp sig bara de kom hem i
lugn och ro.

— Naér vi kom hem och 6ppnade dorren, bérjade Daniel skrika. Sedan
holl han pa i princip hela dygnet med korta avbrott fér amning. Detta
fortsatte i flera manader. Han verkade ha ont i magen och bajset
fortsatte att vara 16st, gult och rann som olja, berattar Johan.

Asa fortsatte att amma och ge tilldgg men inget blev béttre. P&
sjukhuset tyckte man att hon skulle lagga om sin egen kost och ta bort
laktos och se om det blev béttre. Det blev det inte. Sedan provade man
utan gluten inte heller det hjélpte. Han fortsatte skrika och bajsade ner
minst 20 bléjor om dagen.

— Vi har bara varit pa nagra besok pa BVC men oftast tagit direkt
kontakt med sjukhuset for kontroller mm, vet inte riktigt varfor det
blev sd. Men tyvarr tog det lang tid innan vi blev trodda om att det var
nagot mer ovanligt fel med Daniel, de sa att vi var "trétta
smabarnsforaldrar”, sager Asa.

Ofta forkyld

Daniel var forkyld emellanat och vid en forkylning blev han rejalt
tappt i ndsan och man fick testa Pulmicort® som inhalation. Och visst
hjélpte det. Men det var inte forren vid 1 ars alder som man till slut
lyssnade pa foraldrarna och gjorde en allergitest. Denna kunde inte
pavisa nagon specifik allergi.

Nar han sa borjade pa forskolan var han 1 ar gammal och det blev som
brukligt &r annu mer forkylningar. Nar det gallde diarréerna sa tyckte
personalen ocksa att han bajsade ovanligt mycket, oljigt och lést och
illaluktande.

— Vi tjatade till oss en ny utredning, dar man kollade nésa, polyper

mm. Man fann da att han hade nagot tranga luftvagar, men ingen
&tgard behdvdes goras ansdg man, berattar Asa.
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Akut sjukdom gav till slut ratt diagnos

Vid 1 % ar blev han rejalt forkyld och tappade mycket i vikt, kraktes
slem och behovde inhalera. D4 till slut borjade sjukhuset fundera Gver
om de tester som gjorts var tillrackliga.

— Vi fick komplettera med avforingsprover och nagra dagar senare
ringde lakaren hem till oss och berattade att de nu misstankte att
Daniel kunde ha cystisk fibros. Jag blev helt chockad Over detta
telefonmeddelande och efter det korta samtalet gick jag ut pa natet och
laste allt jag kom Gver. Det var ingen trevlig lasning och det var svart
for mig att bedéma vad som var rimligt och sant, sdger Johan.

— Det var den 14 februari, jag minns det sa val. Jag kom hem fran
jobbet och Johan var i upplésningstillstand, chockad och ledsen. Jag
blev, just d&, mest arg och forbannad pa det daliga sattet som
sjukvarden hanterat det hela pa. Att ringa hem till folk en sen
eftermiddag och beratta om en misstankt diagnos, det ar inte ok. Jag
ringde och skallde pa massa manniskor i min jakt efter ett snabbt
lakarbesok med korrekt information och bemétande, beréttar Asa.

Till slut blev hon lovad ett ldkarbestk och svettest* redan dagen
darpa. Val dar, dagen darpd, fungerade maskinen inte. Doktorn fick
daremot berétta for dem vad diagnosen Cystisk Fibros egentligen
innebdr eftersom de sagt att Daniel kunde ha sjukdomen. Dér gav sig
inte foraldrarna.

*Svettest; ar en screeningstest for att pavisa CF. Individer med CF har nedsatt &terreabsorption av Na och
Cl i svettkortlarnas utférsgangar, vilket leder till forhojda Na- och Cl-halter i svetten. Matningarna gors,
for nérvarande, pa litet olika sétt runt om i landet.

CF-teamet i Lund blev en vandpunkt

Daniel blev sjuk igen med hog feber och blev ganska allmanpaverkad
sa det tog nédra en vecka innan ett nytt svettest kunde utforas.
Diagnosen blev forst stalld nér svettestet var analyserat och klart och
familjen skickades da i ilfart till barnkliniken pa Lunds sjukhus, dar de
fick traffa CF teamet (ett av de specialteam for just Cystisk Fibros
som finns i Sverige).

Hér fick Daniel behandling och familjen fick férutom lakare och
sjukskoterskor traffa psykolog, sjugymnast mm. Bilden bérjade nu
klarna nagot dver diagnosen, dven om vetskapen om allvaret och
framtiden fortfarande kandes orovackande diffust. De blev uppmanade
att ta Daniel fran forskolan pa grund av den okade infektionsrisken
och Asa slutade jobba och blev under en period hemma med honom.

Vi fixar det 4nd&” forsokte Asa peppa Johan. Men han hade
fortfarande mycket tungt med att acceptera diagnosen och prognosen.
Idag en kille fylld av energi

Daniel blev snabbt béttre i sin halsa nar han sattes in pa Ventolin®-
och NaCl-inhalationer samt Creon® med bukspottkortels enzymer for
att kunna bryta ner fetter i maten.
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Idag inhalerar han morgon och kvall, ibland p& mask och ibland med
munstycke. Att halla i mask eller munstycke fixar han sjilv. Asa och
Johan tycker det ar viktigt att man som barn tidigt far vara delaktiga i
sin egen behandling. Vid varje maltid innehallande fett tar han
Creon®, det blir 2-3 innan och 1 kapsel mitt i. Och nar det géller
vitamintillskott &r det Protoivit (vitamin B och C) samt E-vitamin och
jordndtsolja.

— Vi kdmpade ldnge med att halla Creonkapslarna intakta och sedan
genom att éppna dem och hélla innehallets sma kulor (granulatkorn)
over hela maten. Daniel gillad inte detta han tyckte allt smakade illa.
Till slut bestdmde vi oss for att halla det enbart i den forsta skeden
med vatten sa att 6vriga mat skulle smaka gott och sedan i ytterligare
en sked mitt i maltiden. Detta fungerar bra idag, berattar Johan.

Eftersom Daniel tyckte att det var jobbigt med kapslar och tabletter,
slutade man &ven med att ge antibiotika i forebyggande syfte. Istéllet
har man ett Heracillin recept “liggande” for att kunna ta till vid
akutbehov. De har en bra barnlakare pa sitt hemortssjukhus som de
alltid nar och besoker vid behov. Sedan aker de pa halvarskontroller
till CF-teamet i Lund.

Daniel kan idag &ta det mesta och han gillar verkligen fisk. Johan och
Asa toppar med smér, och solrosolja dar det passar och haller gradde i
alla saser, "speciellt Johan” séger Asa och skrattar hjartligt.

— Nar det galler fysisk aktivitet sa ar Daniel en aktiv liten krabat och
ror sig lika mycket som sina sma kompisar om inte mer! Nar det galler
speciell sjukgymnastik sa fungerar det jattebra. Han gympar tjugo
minuter varje morgon och kvall. Han hoppar pa pilatesboll, dansar och
vi leker Bjornen sover och andra roliga ”jaga-lekar”. Vi tranar
styrketraning med att ga skottkarra och kasta bollar. Daniel huffar som
den stora stygga vargen och vi blaser pa allt mojligt genom sugror.
Fjadrar ar roligast just nu. Det géller att forsoka variera traningen sa
det blir en rolig aktivitet.

Vardagslivet

Asa och Johan lever nu separerade, Johan bor kvar i villan och Asa
har flyttat till en 1agenhet och Daniel bor hos dem varannan vecka.
Det fungerar jattebra &ven om det ibland kan vara tufft att ha allt
ansvar sjalv. Asas bror och évriga slakt har fungerat som stéd och
avlastning. De har manga vanner som staller upp och vannerna har sa
smatt borjat ldra sig att ta hansyn till Daniels 6kade
infektionskanslighet, vilket underlattar umgénget.

— Det ar anda sa att vi anpassar vara shoppingturer till tidpunkter pa
dagen eller kvéllen da det normalt sett &r mindre folk i rorelse i
affarerna. Nagon gang méaste man ju ut och handla mat, séger Asa.

Trots att de idag lever skilda at sa gor de alla lakarbesok och
kontroller tillsammans.
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— CF-teamet har varit bra pa att aven informera om Gvriga insatser
sasom vardbidrag, bostadsanpassning mm. Och jag har fatt bidrag for
att kunna bygga ett nytt motionsrum for Daniel. | somras blev det klart
och ar pa ca 30 m2 med 2, 80cm i hojd, beréattar Johan.

— Idag gar Daniel hos en dagmamma istéllet for pa forskolan. Hos
henne fungerar allt bra. Hon har koll pd infektionskanslighet och lagar
jattegod och lite lagom extra fet mat till Daniel och de 6vriga barnen.
Eftersom Daniel har sin sjukdom sa har hon inte s& manga barn, vilket
kanns skont. Kanske skulle vi se till att fa traffa de andra foraldrarna
lite mer organiserat 6ver en fika och berétta lite mer om hans sjukdom
sa de battre forstar vikten av vissa rutiner vid forkylning och sa, sager

Asa.

Nar det galler framtiden sa kanner bada sig lite tveksamma Over att fa
fler barn. Om det skulle bli aktuellt sa skulle de vilja kontrollera den
presumtiva motpartens arftlighet fér CF. Fast, som Asa papekar, sa
finns det ju sa manga fler andra medfédda sjukdomar som barnet kan
fodas med. Kvarstar gor fragan om hur mycket mer tid och omsorg
utover det vanliga som Daniel kommer att behdva i framtiden. Och
hur mycket det skulle paverka 6vriga familjen med eventuella
smasyskon. Hypotetiska fragor men som anda maste fa finns dar.

Pedagogiska erfarenheter frAn Agrenska (frdn 2007)

Barnen som kommer till Agrenskas familjevistelser, béde barnen med
funktionshindret och syskonen, har under dagarna aktiviteter som
foljer ett sérskilt schema dér skola och inomhus-/utomhusaktiviteter
blandas. Det pedagogiska program Agrenskas barnpersonal
schemaldgger tar hansyn till barnens funktionshinder, individuella
styrkor och svarigheter, intressen mm.

— Infor vistelserna tar tva stycken ur barnteamet kontakt med foraldrar
och skolpersonal och inhamtar uppgifter om vart och ett av barnen.
Personalen l&ser tillgédnglig information om funktionshindret och infor
vissa veckor far de ocksa kompletterande information genom att traffa
medicinsk och psykosocial expertis, séger pedagog Astrid Emker,
Agrenska.

Utifran den insamlade informationen bestams det pedagogiska
innehallet och barnens olika aktiviteter under familjevistelsen
planeras.

— Det 6vergripande malet ar att framja sjalvstandighet, samhorighet
och delaktighet for barnen med funktionshinder och i det fallet foljer
vi ICF, WHO: s klassifikation av halsotillstand. Det noggranna
forberedelsearbetet ger bade barnen och Agrenskas personal trygghet
under familjevistelserna, sager Astrid Emker.
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Att vara syskon

Ann-Marie Alwin ar pedagog och sjukskoterska fran Goteborg. Hon
beréttar om syskonen och deras situation. Ann-Marie har arbetat pa
Agrenska i manga &r med just syskonen och deras situation. Hon har
erfarenheterna fran mer &n 140 olika diagnosgrupper och fran samtal
med barn vid mer dn 240 olika familjevistelser.

— Det &r inte bara foraldrarna som &r i kris efter ett svart
diagnosbesked utan &ven syskonen. De flesta syskon klarar sig
alldeles utmarkt, men barnen med syskon som har neuropsykiatriska
diagnoser, sasom Asperger, autism m.fl. har det lite svarare. Deras
syskons funktionsnedsattning syns inte vilket gor att syskonets ibland
udda beteende kan verka markligt och stétande. Likasa de med syskon
med mycket avvikande utseende dar folk enligt barnen “stirrar pa
syskonet med avsmak eller allt for stark nyfikenhet”.

Ann-Marie fragade barnen vad man gor nar nagon stirrar sa dar
forskréckligt, ett barn sa att han brukade rdcka ut tungan, en annan var
modig nog att ga fram till dem som stirrade och fragade om det var
nagot de ville.

Med aren véxer syskonens fragor och tankar som; “hur kommer det att
bli i framtiden”, "var skall min bror eller syster bo nar de blir &ldre”,
”vad hander ndr mamma och pappa inte finns langre” och "kommer
mina egna barn fa samma problem”. Andra tankar &r;

Varfor far han alltid ratt?

Varfor far inte jag ge tillbaka?

Jag tors inte vara ensam med min storebror.

Hur starka kan dom bli n&r dom blir storre?

Vad gor vi da inte mamma kan halla honom langre?
Hur tanker man nar man inte har ett sprak?

Jag skd&ms nar min syster gor bort sig.

Han skall vara min storebror och sa klarar han inte de enklaste
saker.

— Syskons fantasier ar ofta varre an verkligheten, darfor behover de fa
upprepad, livslang information om syskonets tillstand vartefter tiden
gar sa att de slipper oroa sig for det som kanske inte kommer att
handa. Att utga fran deras egna fragor brukar vara lagom niva inte mer
information an de ar mogna for.

e Nar jag passar min syster ar jag jatteradd att det

skall handa nagot, sa det blir mitt fel.
e Var sitter felet? Nar kan man bota det?
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— Arftliga diagnoser ar ocksa kansligt for barnen att ta upp med sina
foraldrar, vem vagar man da fraga? Istéllet kanske det blir att man
hellre gar omkring och bar pé det. Det &r da bra att ha en annan person
att fraga. Och fods man som yngre syskon till ett barn med
funktionsnedsattningar sa borjar man ofta inte fundera pa olikheterna
med sitt syskon eller sin familj forran man blivit lite aldre, sdger Ann-
Marie.

Ar all information bra?

Foraldrarna ar den vanligaste informationskallan, men néstan alla barn
letar pa natet. Som foralder ar det viktigt att kolla att det inte &r
felaktig information som barnen hittar.

Syskongrupper finns ocksa via habilitering, foreningar eller har pa
Agrenska. Ibland méts man for en veckas tillvaro och ibland for ett
antal moten under en hel termin. Ytterligare informationskallor kan
vara lakare, larare, annan personal, broschyrer och bécker.

e Jag forstar mer &n mina kompisar, men det ar svart
att forklara.

e Vad ar det som &r min dumma brorsa och nar ar det den dér
adhd'n”?

De positiva sidorna

— Det finns mycket positivt ocksa med att ha en annorlunda syster
eller bror, de hér syskonen &ar fenomenala pa att tolka kroppssprak. De
har stor forstaelse for andra och ar duktiga att hitta personen bakom
diagnosen. De &r mer ansvarstagande, har vidare perspektiv pa
tillvaron och &r tryggare med avvikelser. Det kan givetvis vara svart
att vara mer mogen an sina jamnariga kamrater men det brukar jamna
ut sig.

e Min kompis tjatar jamt om sin finne, men jag har en bror med
Asperger. Vi kanske kunde byta, det finns problem och det
finns problem

Jag kanner mig speciell for att jag har ett annorlunda syskon.
Att jag forstar fast han inte kan prata.

Man far ga fore i kon pa Liseberg.

Jag far aka med pa lager och det ar kul.

Bra att vi tycker sa mycket om varandra.

Man far lara sig mycket och blir klokare an andra.

Man kan vara sig sjalv med honom.

Jag maste vara valdigt duktig for att mamma och pappa ska se
mig

Negativa saker kan vara

Negativa situationer kan vara att barnen skdms nar syskonen sager
faniga saker. Att de ar jobbigt att komma for sent till skolan for att det
funktionshindrade syskonet strulat pa morgonen. Att de aldrig vet om
man kan genomfora det som planerats, for att syskonet kanske laser
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sig, far ett utbrott eller en kramp. Aven oférstaelse fran andra,
allmanheten ar en negativ sak.

Barns rad till andra foraldrar och syskon

Nagra av de saker som syskonet tagit upp vid nastan alla vistelser ar
att de funktionshindrade syskonet behdver mer hjalp och omsorg, men
inte mer uppmarksamhet! Sa ge inte for mycket hjalp, de skall klara s&
mycket som mojligt sjalva. De skall heller inte alltid fa basta platsen.

I skolan tipsar barnen om detta
e Jag vill att froken ska fraga mig ibland hur jag mar

e Har det varit jobbigt hemma kan jag inte koncentrera mig i
skolan

e Tank om man fick gora laxorna i skolan, det &r sa rorigt
hemma

e Rasterna ar jobbiga om mitt syskon ar ute da ocksa

— Att lata barnet fa rita om sina tankar och sina kénslor har varit bra
for syskonen och sedan kan man diskutera detta med dem, man har

nagot mer konkret att utga ifran. Nar barn ritar valdigt mycket med

svart kan det tyda pa ilska, ex arga tander &r ofta svarta.

— Sammanfattningsvis sa vill syskonen bli sedda och bekraftade och
kanna sig lika viktiga som sitt kravande syskon. Fa mer kunskap vilket
ger mojlighet att vélja olika satt att l6sa problem pa samt att fa mota
andra som har det pa liknande sétt och byta erfarenheter.

Ann-Marie Alwin har gjort en bok om syskons upplevelser som heter

Ensam pa insidan, Syskon berattar lank till boken se lastips langre
ner i nyhetsbrevet.
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Funktioner i och kring munnen (fran 2007)

2007 informerade dvertandldkare Bitte Ahlborg, logoped Asa Mogren
och tandskoterska/koordinator Pia Dornérus fran Mun-H-Center om
munhélsa och tandvard.

Mun-H-Center, som &r ett nationellt orofacialt (mun och ansikte)
kunskapscenter for séllsynta diagnoser, samlar och dokumenterar
kunskaper samt erbjuder information, utbildning, handledning,
konsultation och behandling.

Foraldrarna pa vistelsen fyllde i ett frageformuldr om barnets tandvard
och munhygien samt eventuell problematik kring munmotorik och
munhélsa. Bitte Ahlborg och Asa Mogren hade tidigare samma dag
gjort en Oversiktlig undersokning av barnens munférhallanden.
Uppgifterna dokumenteras i en databas pa Mun-H-Center. Familjerna
bidrar pa sa vis till okade kunskaper om munnen och dess funktioner
vid séllsynta tillstdnd och sjukdomar.

— Genom att vanda sig till Mun-H-Center kan tandvardspersonal,
annan vardpersonal och familjer fa information och rad kring fragor
om munhélsovard, munfunktion och tandbehandling vid exempelvis
cystisk fibros. Innehallet i databasen utgor en viktig del av den
samlade kunskapen.

Munnen &r en kroppsdel med manga viktiga funktioner som pa olika
satt kan vara paverkade av sjukdomen eller pa grund av medicinering.
Nér det géller barn med cystisk fibros som ar kénsliga for infektioner
rekommenderas kontakt med en specialist i barntandvard, pedodontist,
for riskbeddmning och terapiplanering. Saval behandling som
forebyggande vard kan med hansyn till varje enskilt barns behov
organiseras pa ett lampligt satt, antingen enbart pa specialistkliniken
eller tillsammans med ett tandvardsteam pa hemorten.

Frekvent behandling med antibiotika ar sannolikt forklaringen till att
barn med cystisk fibros uppvisar farre hal i sina tinder 4n man skulle
kunna forvanta sig. Det dr dock viktigt att tanka pa att kosten ofta ar
kolhydratrik och klibbig. Segt slem/saliv i munnen kan forsvara
rengdringen av tdnder och munslemhinnor. Darfor &r det av stort
varde att barnet far en god férebyggande munhélsovard. Rena tander,
goda kostvanor och fluortillskott &r de tre hérnpelarna i denna. De
preventiva atgarderna ska innefatta:

e Planerad forebyggande vard saval pa tandkliniken som i hemmet

e Ordination av fluor i 1amplig beredningsform
e L&mpligt munhygienprogram
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Léangre tids antibiotikabehandling kan leda till svampinfektion i
munnen. En sadan infektion ska behandlas. Det finns effektiva
receptbelagda lakemedel att tillga.

Risken for spridning av pseudomonas genom slangar till
tandvardsuniten bedéms vara ytterst liten.

— ldag kan dock system for kontinuerlig underhallsdesinfektion av
vattenledningarna installeras. Denna atgard garanterar att det inte
finns bakterier i slangarna.

Det har pekats pa mojligheten att triclosan i tandkram skulle gynna
resistensutveckling hos pseudomonas aeruginosa.

— Eftersom mojligheten kan finnas bor det vara ett gott rad att valja en
tandkram som inte innehaller triclosan, se innehallsdeklarationen pa
tuben.

Mineralisationsstorningar i emaljen kan ibland forekomma i
permanenta framténder.

Information Riksforbundet for Cystisk fibros (fran 2007)

Foreningsrepresentant Ulrika Sterky, Riksforbundet Cystisk Fibros,
(RfCF), informerar om féreningen och dess arbete.

RfCF bildades 1969. Idag har forbundet 2216 medlemmar, varav 442
ar barn eller vuxna med CF, 50 med PCD (primar ciliar dyskenesi)
och ovriga stédjande medlemmar.

Forbundet ar uppdelat i fem regionféreningar: Norrland,
Mellansverige, Véastsverige, Sydsverige och Norddstra Gotaland.

RfCF satsar pa utbildning fér medlemmar men aven for personal i CF-
varden. Flera behandlings- och utbildningsveckor arrangeras arligen
for CF-familjer och vuxna med CF. Dessutom arbetar RFCF med
informations- och vardfragor. RfCF deltar aktivt i internationella CF-
sammanhang.

Mer information finns att lasa pa forbundets hemsida: www.rfcf.se
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Information fran forsakringskassan (fran 2008)

Gunnel Hagberg, utredare pa Forsékringskassan i Goteborg,
informerar om vilket stod familjer med funktionshindrade barn kan fa
fran Forsakringskassan. Inledningsvis lamnas information om den nya
organisationen ”Forsakringskassan Sverige”. Forsakringskassan haller
pa med en stor omorganisation, alla skall fa samma service och
direktiv. Tanken med omstruktureringen ar att modernisera och méta
ny teknik samt kundernas nya krav. Bland annat utvecklas
Internettjansterna. Man réknar med att allt fler arenden enbart eller
delvis hanteras via nétet.

Stod for funktionsnedsatta

Né&r man har barn med funktionsnedsattning kan man anséka om:
Vardbidrag, Bilstod och Assistansersattning. Fran och med juli det ar
han/hon blir 19 ar kan funktionshindrade ungdomar sjalva anséka om
handikappsersattning och aktivitetsersattning.

Din ansOkan

Ett utredningssamtal tillsammans med en handléggare brukar
komplettera den skriftliga ansokan. Till ansokan skall man bifoga ett
utforligt medicinskt intyg utfardat av behandlande ldkare. Néar alla
handlingar inkommit tar handlaggaren kontakt med sokanden for att
boka tid for utredningssamtal, vilket kan ske pa Forsékringskassan, i
hemmet eller via telefon. From arsskiftet 2008 fattas besluten av en
beslutsfattare/tjansteman.

Vardbidrag och merkostnader

Vardbidrag kan foréaldrar soka for barn mellan 0-19 ar om
funktionsnedsattning eller sjukdom foreligger, som kraver extra vard
och tillsyn och/eller merkostnader. Ett krav ar att den sérskilda
insatsen behdvs under minst sex manader. Vid annat samhallsstod,
exempelvis om barnet bor hos stodfamilj paverkas nivan pa
vardbidraget

Exempel pa merkostnader;

e Lakemedelskostnader som ryms inom ramen for
hdogkostnadsskyddet.
Slitage av klader.
Extra kostnader for okat tvattbehov.
Specialkoster
Behandlingsresor/behandlingsbesok

Vardbidraget bestar av fyra olika nivaer (2008),
Y4 - 2 135 kronor per manad

Y, - 4 271 kronor per manad

% - 6 406 kronor per manad

1/1 - 8 542 kronor per manad
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Vardbidraget ar pensionsgrundande och skattepliktigt. En viss del kan
erhallas som skattefri del om det finns merkostnader. Bidraget
omprévas normalt vartannat ar och betalas ut till och med juni det ar
barnet fyller 19 ar.

Avslag och omprévning

Far man avslag kan drendet omprévas vid Forsakringskassans
omprovningsenhet. Vid avslag kan arendet Overklagas i Lansrétt,
Kammarrétt och Regeringsratt.

Bilstod

Bilstod ar ett bidrag till hjalp for inkop av bil. Foralder kan fa bilstod
om barnets funktionshinder medfor att familjen inte kan aka med
allménna kommunikationsmedel.

Funktionsnedsattningen ska vara bestaende eller i varje fall berdknas
vara under minst nio ars tid. Darefter finns det mojligheter att ansoka
om ett nytt bidrag. Bidraget bestar av ett grundbidrag samt ett
inkomstprovat anskaffningsbidrag. Dessutom kan extra bidrag utga for
att anpassa bilen.

Assistansersattning

Assistansersattning-LASS ar ett ekonomiskt stdd som ger personer
med svara funktionsnedsattningar ratt till personlig assistent for att
kunna leva ett mer sjalvstandigt liv.

Personlig assistans kan beviljas av kommunen eller
Forsakringskassan. Kommunen har ansvaret da de grundlaggande
behoven uppgar till hogst 20 timmar per vecka samt for att
hjalpbehovet tillgodoses. Staten har ansvaret i de fall dar de
grundlaggande behoven 6verstiger 20 timmar

Personlig assistans till barn
For att assistans till barn skall kunna utga kravs det att vardbehovet ar
betydligt storre an vad som normalt ingar i fordldraansvaret.

Tillfallig foraldrapenning/TP

Tillfallig foraldrapenning &r ersattning for inkomstbortfall nar en
foralder maste avsta fran arbete for bland annat vard av sjukt barn,
behandlingsbesok eller kurs av sjukvardshuvudman. Erséttningen kan
utga maximalt 120 (60+60) dagar/ar och barn.

Om vardbidrag betalas ut for barnet kan tillfallig foraldrapenning inte
betalas ut for samma vard- och tillsynsbehov som ger rétt till
vardbidrag.

Ersattningen kan betalas ut till dess att barnet fyller 12 ar och i vissa

fall upp till 16 ar. Det finns dven mojlighet att fa tillfallig
foraldrapenning for barn med allvarlig sjukdom och en pagaende
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akutbehandling till dess barnet fyller 18 ar. Speciellt lakarutlatande
kravs.

For barn som omfattas av LSS (Lagen om stdd och service till vissa
funktionshindrade) galler sarskilda regler. Tillfallig fordldrapenning
kan utga upp till 21/23 ar. Foraldrarna till dessa barn har ocksa ratt till
tio kontaktdagar/barn och ar. Kontaktdagar kan uppbéras till 16 ar.

For unga vuxna géller:

Aktivitetsersattning
e Fromde ar man fyller 19-29 ar
e Om arbetsformagan &r nedsatt eller man behover forlangd
skolgang pa grund av funktionshinder
e Artidsbegransad langst 3 ar i taget

Handikappersattning
e Fran och med juli det & man fyller 19 ar
e Behov av hjalp av annan i den dagliga livsforingen s som
personlig omvardnad, av- och pakladning, matlagning,
hushallsarbete
e Merutgifter
e Skattefri ersattning

For mer information ga in pa www.forsakringskassan.se

Samhallets ovriga stod

Under denna rubrik berattade Anders Sandegard, socionom pa
Agrenska Assistans, om samhallets dvriga stod samt svarade pa
foraldrarnas fragor, detta aterges dock inte har. Soker du information
om samhallets stod sa ga géarna in pa var webbplats under fliken

Vagledning.

"Végledning sallsynta diagnoser riktar sig till bade professionella och
personer som sjélva har diagnos och deras anhoriga. Kvaliteten pa
information man hittar idag pa Internet varierar. Denna
vagledningsfunktion skall verka som en lots for att hitta aktuell och
kvalificerad information”. Nedan underrubriker finns att hitta dér;

e Arbete och sysselséttning
e Klagomal, ersattning

e Anhorigstod

e Bidrag och erséttningar
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Grupparbete

Cystisk fibros CF

Hjalpmedel

Halso- och sjukvard
Lagar och styrdokument
Personligt stod

Resor

Tandvard

Tolkar

Fran gruppdiskussionen som varit under veckan kommer hér en kort
summering i punktform.

Hur vill ni att varden kring barnen ser ut och hur skulle man
kunna forbéattra detta?

Viktigt att varden ser sa lika ut som den kan. Ett nationellt
vardprogram vore bra.

Vissa delar ser sa olika ut, var far mitt barn optimal vard?
Exempel pa detta &r att vissa centra tycker det ar bast med
kontinuerlig antibiotikabehandling andra inte. Vissa har
telefonnummer till mottagningar dar de alltid nar kunnig
personal inom CF, andra far ringa akutmottagning eller
vardcentral.

Till en borjan behdéver man som forélder och barn mer fasta
rutiner, sedan dnskar man mer individualiserad vard och
omsorg.

Kontinuitet hos vardpersonalen och 6ppen kommunikation
mellan CF centrum, och tillgang till ett individuellt
vardprogram med basen i ett nationellt vardprogram.

"Det ar viktigt att ni formedlar de funderingar som ni har, vi
inom varden kan ju inte veta vad just ni behover”, sa
sjukvardspersonal som var med under utbildningsdagarna.

Vaga stalla krav

Tanka pa att vara oppen som foralder

Vilka hinder moter barnen med CF och PCD i skolan/barnomsorg
och fritids och hur skulle man kunna forbattra detta?
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e Utanforskap och isolering pga. rédsla for infektioner och att
sarbehandlas i olika situationer, typ vid matbespisning och
idrott mm.

e Skolan kanske kan ga ut med kontinuerlig information om
smittspridning, det gloms ofta bort en bit in i terminen. Ansvar
for detta skulle rektor och skolsjukskéterska kunna ha.

e Balans i detta med infektionskanslighet och risk for smitta.
Lite mer rim och reson och rimliga riktlinjer vore bra att ha
tillgang till.

e Socialstyrelsens folder skulle kanske kunna fa ett storre
informationsblock om just vad man bor iaktta i skola och pa
barnomsorg.

e Kanske skulle skolpersonal kunna folja med pa nagot av
lakarbesoken.

e Tahjalp av CF-teamen for informationsspridning i skola mm.

Vad kan man gdra for att fritiden och vardagen skall bli bra?
e Fadderfamiljer i samma situation som har praktisk erfarenhet.

e Slippa braka med olika myndigheter, vore underbart.
e Fa hjalp med inhalering i skola, pa fritids och dagis.

e Barn skall fa vara barn, som foralder tar man risker for att de
skall fa ett rikt liv utan for mycket masten eller forbud.

e Nar tiden gar far man en béttre kansla for att skydda sig lagom
mycket. Det ar latt att bli paranoid till en borjan.

Las- och Lanktips

Diagnosrelaterad information

e Vagledning for larare om cystisk fibros, ”En elev i Din
klass” utgiven av RfCf

e Primar Ciliar Dyskinesi, utgiven av RfCf

e Historien om CF, en berattelse for barn om cystisk fibros fran
CF-bladet, utgiven av RfCf

e Mat vid cystisk fibros/Anna Husing och Salme Portinson. —
Sollentuna: Janssen Cilag, 1997. - 55 s. @ ill. ISBN
9197149640

e Riksforbundet cystisk fibros: www.rfcf.se
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e Socialstyrelsen om CF:
http://www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser?letterfilter=C

e Riksforbundet Cystisk fibros/PCD:
http://www.rfcf.se/FaktaomPCD.htm

e Socialstyrelsen om PCD:
http://www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser/primarciliard

yskinesi

e Cystic fibrosis foundation: The Foundation is the leading
organization in the United States devoted to cystic fibrosis.

www.cff.org

e Canadian cystic fibrosis foundation (CCFF) is a Canada-
wide health charity. www.cysticfibrosis.ca

e The European Cystic Fibrosis Society (ECFS), provides an
international forum on all aspects of CF with membership of
the society open to all actively engaged in CF research or
clinical care.; http://www.ecfs.eu/

e Sjukvardsradgivningen: www.sjukvardsradgivningen.se

e R&d om vard pa webben 1177;
http://www.1177.se/artikel.asp?CategorylD=26234&PreView

e Growing people: Kunskapskéllan om barn som véxer. Lékare,
barnsjukskdéterskor, barnmorskor, psykologer, pedagoger och
kulturpersonligheter ger dig professionella svar i sina artiklar.
www.growingpeople.se
om just CF;
http://www.growingpeople.se/templates/Overview.aspx?id=11
828

e Rarelinks databas, om CF;
http://www.rarelink.se/diagnosedetail.jsp?diagnoseld=66

Genetik

e For lattfattlig och utforlig information om genetik ga in pa
EuroGentest;
http://www.eurogentest.org/web/info/public/unité/patients_sw
edish.xhtml eller Gensvar;
http://www.medscinet.se/gensvar/chapter frame.asp?hid=2&ci
d=15
(Cystisk fibros och PCD &r som regel en medfédd autosomalt
recessivt arftlig sjukdom)
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Hjalpmedel

e Hjalpmedelsinstitutet och fritidshjalpmedel
Pa HI finns det en speciell sida for fritidshjalpmedel som ger
bra tips.
Se www.hi.se eller http://www.hi.se/sv-
se/Hjalpmedelstorget/Fritid/-/Fritid/

e Mun-H-Center; MHC-basen —databas om orofaciala
manifestationer vid séllsynta diagnoser.
http://mun-h-center.se/sv/Mun-H-Center/

Boktips som underlag for diskussion med barnen

Barnbdcker
e Lilleving Mats Vanblad, Handikappinstitutet, 1996
e Pricken Margret Rey, Rabén & Sjégren, 1945
e Flyg Engelbert Lena Arro, Rabén &Sjégren, 1994
e Orjan — den hojdradda érnen Lars Klinting, Rabén & Sjogren, 1982
e Jonathan pd Masberget Jens Ahlbom, Penndraget, 1986
e Jonathan och kroppen Karin Salmson, Vilda férlag, 2007
e Vem &r annorlunda? Ingrid Fioretos, Uppsjé Laromedel, 2001
o Doktorn kunde inte riktigt laga mig ~ Christina Renlund, Gothia forlag, 2007
e Jag har en sjukdom men jag &r inte sjuk Christina Renlund, Radda Barnen, 2006

Foraldraskap

e  Prins Annorlunda Soren Olsson, Prisma, 2008

e Annorlunda barnbarn Monica Klasén Mc Grath, Cura, 2008
e Ensam pé insidan — syskon berattar ~ Ann-Marie Alwin, Cura, 2008

e Litet syskon Christina Renlund Gothia férlag 2009

Adresser och telefonnummer till forelasarna

Overlakare Anders Lindblad, Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus, 416 85 Goteborg
Tel: 031- 343 40 00

Sjukskoterska Kate Strandner, Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus, 416 85 Goteborg
Tel: 031- 343 40 00

Sjukgymnast Anna-Lena Lagerkvist, Vst svenska CF-centret,
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus, 416 85 Géteborg
Tel: 031- 343 40 00

Dietist Ellen Karlge-Nilsson, Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus, 416 85 Goteborg
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Tel: 031- 343 40 00

Tandldkare Marie-Louise Sellgren och tandskoterska Lena Gustavsson
Agrenska, Mun-H-Center Box 2046, 436 02 Hovés

Tel: 031- 750 92 00

Pedagogerna Astrid Emker och Bodil Mollstedt
Agrenska, Box 2058, 436 02 Hovés
Tel: 031- 750 91 00

Handl&ggare Gunnel Hagberg, Forsékringskassan
405 12 Goteborg

Foreningsrepresentant Ulrika Sterky, RfCF, Box 1827
751 48 Uppsala
Tel: 018-15 16 22

Psykolog Carin Boberg, psykologmottagningen, Drottning Silvias
barn- och ungdomssjukhus, 416 85 Goteborg Tel: 031- 343 40 00

Psykolog/psykoterapeut Birgitta Sjoberg, CF-centret, Astrid
Lindgrens Barnssjukhus, Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm

Informationskonsulent Lisbeth Hogvik, Informationscentrum for
ovanliga diagnoser, Sahlgrenska akademin vid Géteborgs universitet,
Box 400, 405 30 Goteborg

Tel: 031-786 55 90

Sjukskoterska/pedagog Ann-Marie Alwin
Goteborg
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