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P& Agrenska arrangeras veckovistelser dér familjer som har barn med
funktionshinder bor, umgas och utbyter erfarenheter. Under en och
samma vecka tréaffas ett antal familjer med barn som har samma dia-
gnos, i det har fallet Ehlers-Danlos syndrom. Familjevistelser med den
diagnosen har arrangerats pd Agrenska 1996, 1997, 2000, 2004 och
2007.

Under en familjevistelse ar fordldrarnas dagar fyllda med medi-
cinska och psykosociala forelasningar och diskussioner. Barnen, som
har ett eget program, tas dd omhand av sarskild personal. Faktainne-
hallet fran forelasningar under en eller flera vistelser p& Agrenska ut-
gor grund for nyhetsbreven som skrivs av Jan Engstrom, Agrenska.
Innan informationen blir tillganglig for allmanheten har foreldsarna
mojlighet att lasa och lamna synpunkter pa sammanfattningarna. Den
medicinska informationen uppdateras fortldpande i samarbete med
forelasarna, antingen till vissa delar eller i sin helhet. For att illustrera
hur problematiken kan se ut, och hur det kan vara att ha ett barn med
sjukdomen/syndromet, ingar en fallbeskrivning

Sist 1 nyhetsbrevet finns en lista med adresser och telefonnummer

till forelasarna. Sedan ar 2000 publiceras nyhetsbreven aven pa
Agrenskas hemsida, www.agrenska.se.
Foljande foreladsare har medverkat vid framstéllningen av detta ny-
hetsbrev: Overlakare Arvid Heiberg, Norge, éverlakare Eva Holmberg,
Goteborg, dverlédkare Lars Haggblom, Karlstad, dverldkare Hani Hattar,
Vaéstervik, doc/sjukgymnast Eva Beckung, Goteborg, sjukgymnast Trine
Hansen Blomqvist, Skene, arbetsterapeut Gull-Britt Andersson, Géteborg,
dr Ingemar Soderlund, Hélsingborg, tandldkarna Marie-Louise Sellgren
och Calle Brahm, Goéteborg, tandskoterska Lena Gustafsson, Goteborg,
specialpedagog AnnCatrin Rojvik, Goéteborg, med dr/sjukskoterska Britta
Berglund, Stockholm, Damp-konsulent Johanna Bjork, Goteborg, sjuksko-
terska Ann-Marie Alwin, Goteborg, specialpedagog Astrid Emker, Gote-
borg, handlaggare Britt Akerstrom, Géteborg, socionom Anna Lindfors,
Goéteborg, logoped Asa Mogren, Géteborg
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Ehlers-Danlos syndrom

Foljande nyhetsbrev &r en uppdaterad version av Agrenskas nyhets-
brev nr 232 fran 2004 om Ehlers-Danlos syndrom. Foljande kapitel ar
uppdaterade eller nyskrivna: Aktivt liv med EDS, Overanstrangda
muskler orsakar smarttillstand vid EDS, Funktioner i och kring mun-
nen, Omvardnadsforskning.

Medicinsk information, vad ar bindvav och kollagen

Overlakare Arvid Heiberg, Rikshospitalet, Oslo, gav en grundlaggan-
de medicinsk information om EDS pa familjevistelsen p& Agrenska
2000 (uppdaterad 2004).

-Ett syndrom &r en samling symptom, som kan kombineras pa olika
sétt och vara av olika allvarlighetsgrader. Ingen har exakt samma pro-
blem och d&rfor kan man sdga att var och en med EDS har sin egen
sjukdom. Vissa problem &r dock gemensamma vid varje sjukdom.

EDS &r en medfodd bindvévsdefekt som resulterar i férandringar i
blodkarl, leder och hud. EDS beskrevs forsta gangen 1901 av den
danske lakaren Edvard Ehlers och nagra ar senare ocksa av den frans-
ke lakaren Henri Danlos. Sjukdomen har dock funnits langt tidigare.

Bindvav finns i de flesta av kroppens organ, i hud, senor, ben, blod-
kérl, brosk mm. Bindvaven har olika strukturer och egenskaper, t ex
varierande grader av elasticitet, beroende pa var i kroppen bindvéven
sitter. Bindvav bestar framst av kollagen, ett protein, som ér tillverkat
av en serie olika aminosyror. Tre kollagentradar tvinnas alltid ihop till
en trippelspiral, som kan vara bade stark och elastisk.

-Kollagenet har samma funktion som armeringsjarn i betong. For lite
armeringsjarn gor att betongen hanger samman daligt. Pa liknande satt
forhaller det sig med kollagenet i bindvaven. Vid EDS har man olika
storningar/fel i kollagenmolekylen, t ex olika felaktiga aminosyror,
vilket leder till att hallfastheten i kollagenet forsamras Har man EDS
dras t ex huden ut och blir svag, tunn och skér, sa Arvid Heiberg.

| Sverige fods ungefar 8-9 barn/ar med EDS. Det innebar en frekvens
pa cirka 1/10 000 fodda barn.
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Elin har EDS, klassisk typ

Elin, 8 &r, har EDS. Hon kom till Agrenskas familjevistelse 1996 till-
sammans med mamma Marie, pappa Urban och syster Julia, 5 ar.

Elin foddes sex veckor for tidigt och vagde vid fodelsen 2030 gr och
var 47 cm lang.

-Elin var ganska smal och lang och verkade ma ratt bra. Hon fick
brostmjolk i flaska, eftersom hon inte orkade suga sjalv och fick ligga
i kuvos tva dygn. Hennes fotter var felstallda, inatvikta sa att fotsulor-
na mottes. Det sag ut som tva klumpfdtter, tyckte personalen. Dessut-
om hade hon navelbrack, berattar Marie.

Elins fotter gipsades nar hon var fyra dagar gammal och gipset fick
hon sedan ha i en manad.

-Fotterna rattade till sig och man ersatte gipset med en plastskena. Jag
vet att bade Marie och jag tyckte att Elin var véldigt mjuk och slapp i
kroppen. Nar man lyfte upp henne kandes det som om skinnet satt I6st
och att hon kunde glida en ur handerna. Vi trodde att det berodde pa
att hon var for tidigt fodd, séger Urban.

De forsta manaderna var det ingenting som tydde pa att Elin hade ont
eller inte madde bra.

-Men hon fortsatte att vara mjuk och slapp i musklerna. Dessutom
gjorde hon inga grovmotoriska framsteg. Néar hon var sex manader
gammal och inte kunde sitta sjalv, borjade vi bli oroliga och undra hur
det stod till med Elin. Men vi fick inget gehor for var oro pa BVC,
séger Marie.

Nar Elin var tio manader gammal kunde hon néstan sitta sjalv.

-En ortoped, som hade foljt upp hur Elins fotter utvecklades, borjade
vrida och dra i Elins hoftleder och upptackte da att véanster hoftled var
ur led. P& rontgen sdg man hur den ursprungliga ledpannan holl pa att
aterbildas och att en ny holl pa att bildas pa fel stalle, sager Urban.

Efter det att man forsokt dra leden ratt lades Elin i strack i tre veckor,
fastspand med tunga vikter. Detta for att forbattra blodcirkulationen
till hoftkulan infor en eventuell operation. Under tiden gjordes flera
undersdkningar, bl a en neurologisk undersdkning och en hjartunder-
sokning.
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-Undersokningsresultaten visade att Elin hade en overstrackbarhet i
lederna. Veckorna da Elin 1ag i strack var fruktansvart jobbiga for
henne. Efter de tre veckorna bestamdes det att man maste operera.
Detta skedde tva dagar senare, sager Marie.

Genetik och klinik vid EDS

Overlakare Eva Holmberg, Sahlgrenska Universitetssjukhuset/Ostra,
Goteborg, informerade om genetik och klinik vid EDS.

-Det finns manga arftliga syndrom (en samling symptom som hor
ihop), idag kanner man till cirka 12 000 dkommor/sjukdomar med
arftlig bakgrund, sa Eva Holmberg.

| alla kroppens cellkarnor finns den s k DNA-molekylen som &r en
dubbelspiral med alla anlag i dubbel uppséttning i form av cirka
30 000 gener fordelade pa 23 par kromosomer. Alla gener har sina
fasta platser pa kromosomerna.

-Generna som styr uppbyggnaden av kollagenkedjorna &r mycket sto-
ra. Det finns 19 kanda kollagenvarianter, var och en uppbyggd av tre
kollagenkedjor. Det finns 33 olika kollagenkedjor och generna for
dessa ar fordelade pa 15 kromosomer.

25 % av kroppens totala proteinméngd ar kollagen och @mnet finns i
manga olika vavnader, t ex i hud, senor, skelett, brosk och tarmar.

| den slutliga biosyntesen av kollagenmolekylen, som &r mycket kom-
plex, ar minst 20 enzymer involverade.

-Har man en arftlig bindvavsdefekt foreligger forandring i en av dessa
gener som kodar for antingen en kollagenkedja eller ett enzym som
ingar i biosyntesen (bildandet) av kollagenet.

Nar en cell ska dela sig 6ppnas dubbelspiralen upp till tva enkelspira-
ler, en till vardera cellen, och darefter byggs vardera enkelspiralen upp
till en ny dubbelspiral igen. | denna kopieringsprocess kan det uppsta
fel, antingen som bortfall, tillkomst eller utbyte av byggstenar i genen.
Proteinet som denna gen producerar blir da annorlunda och far en
sémre funktion.

-Resultatet kan da bli en arftlig sjukdom. Ibland orsakas felet av att
barnet arver forandringen fran sina foraldrar eller sa uppstar forand-
ringen i samband med befruktningen, s k nymutation

Olika typer av arftlighet férekommer vid EDS. Allra vanligast ar au-
tosomal dominant nedarvning. | den typen av &rftlighet racker det
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att den ena foralderns ena anlag ar sjukt for att barnet ska riskera att fa
sjukdomen.

-Den foraldern har da sjalv sjukdomen, men i en del fall sa lindrigt att
man inte stallt ndgon diagnos. Risk att fa ett sjukt barn &r i sadana fall
50 % vid varje graviditet. Det beror pa att den sjuka foraldern ocksa
har ett friskt anlag och slumpen avgor vilket anlag som hamnar i 4gg-
cellen eller séddescellen. Det ar alltid samma gen och darmed samma
typ av EDS som gar i arv i familjen. Vilka symptom barnet far beror
pa vilken kollagentyp som &r skadad i den aktuella familjen. Allvar-
lighetsgraden kan variera, vilket innebér att barn och féréldrar inte
behover ha lika mycket symptom, sa Eva Holmberg.

Mer ovanligt forekommande vid EDS &r autosomalt recessiv ned-
arvning. Detta innebér att bada foraldrarna, som sjalva ar friska, mas-
te ha ett sjukdomsanlag vardera for att det ska finnas en risk att barnet
far sjukdomen. Risken att fa ett sjukt barn vid denna typ av arftlighet
ar 25 % vid varje graviditet, risken att fa ett anlagsbarande barn 50 %
och majligheten att fa ett barn som varken ar sjukt eller anlagsbéarare
ar darmed 25 % vid varje graviditet.

-Vid dominant nedarvning ar det ofta fraga om forandringar i dggvite-
amnen for uppbyggnad av strukturer som kraver tva friska anlag. Vid
recessiv nedarvning ar det oftare fraga om enzymdefekter i &mnesom-
sattningen. Ett sjukt anlag ger inte sa stor reducering av enzymet, men
tva gor det.

Idag &r, som ndmnts, 19 kollagentyper kénda, dér var och en av typer-
na finns i bestdmda organ, exempelvis typ 1 som bl a finns i hud, senor
och skelett, typ 111 i kérl, hud, tarmar och livmoder och typ V som bl a
finns i hud, moderkaka och livmoder. Utifran lokalisationen kan man
saledes forsta symptomen.

Genetisk végledning for hjalp med diagnostiken, information om EDS
och arftligheten kan man fa fran nagon av landets klinisk genetiska
avdelningar som finns pa nagot av vara sex universitetssjukhus.

-Men for att fa den hjalpen kréavs remiss fran behandlande lakare, sa
Eva Holmberg.

Medicinsk information, de olika typerna av EDS

Indelningen av de olika EDS-typerna &ndrades 1997. Den tidigare
numreringen ar borttagen och man har gjort sammanslagningar till
stOrre grupper. Foljande symptom &r, enligt Eva Holmberg vanliga i
nagra typer av EDS:
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Klassisk typ (1 och I1):  Den klassiska typen ar den vanligaste for-
men av EDS och star, tillsammans med hypermobilitetstypen, for
80 % av fallen. EDS typ | &r en svarare form och typ Il en mildare.
Det finns séaledes olika grader av den klassiska formen.

Huden &r extremt tdjbar, inte séllan kan man dra ut den flera centime-
ter, och skor. Den spricker latt och har svart att laka. Arren blir ofta
breda och huden blir tunn och liknar cigarettpapper. Arren kan ocksa
vara missfargade av pigment efter blédningar.

-Blamarken med blddningar i underhuden uppstar aven vid lattare
paverkan. | huden 6ver armbagar, knan och hélar kan latt svullnader
uppstd, som ibland inte gar tillbaka, sa Eva Holmberg.

Overstrackbarheten i lederna ar markant, eftersom bindvéven inte
fungerar som den ska. Detta innebér att lederna latt kan ga ur led, sar-
skilt i fingrar, armbagar, axlar och knan. Vrickningar, dar ledkulorna
slapper ur sina lagen, ar vanliga.

-En del kan redan i barnaaren ha mycket vark i leder och muskler.

Det finns manga ortopediska forandringar vid EDS typ 1. Se mer dar-
om i kapitlet Ortopediska aspekter.

Forandringar i mag-tarmkanalen kan innebéra analprolaps, d v s att
delar av andtarmen kan sléppa i sina fasten och komma ut. Trog mage,
navelbrack och ljumskbrack forekommer. Divertiklar, utbuktningar i
tjocktarmen, férekommer ocksa.

Aderbréck kan upptrada redan i tidig vuxenalder.

Pa grund av defekt bindvav i hjartklaffarna, kan dessa bli lite I6sare i
sin struktur och inte sluta helt tatt. Vanligast ar att klaffen mellan
vanster formak och vanster kammare, dar pafrestningarna ar stora,

lacker nagot.

I nagra fall har man funnit en mutation i kollagen 5 och i nagot fall i
kollagen 1 som i sin tur paverkar kollagen 5.

Arftligheten ar autosomal dominant.
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Hypermobilitetstypen (I11) innebar Overrorlighet i sma och stora
leder, luxationer, kronisk vérk, mjuk sammetsliknande hud som ej ar
lika skor och tanjbar som vid den klassiska typen. Blamarken fore-
kommer, men kan variera mycket i svarighetsgrad.

-Kronisk trétthet ar vanligt hos de som har mycket besvar av sin EDS
p g a standig smarta och kronisk Overanstrangning av musklerna.
Somnen blir stord. Trottheten kan ge koncentrationssvarigheter.

| nagra fall har man funnit en mutation i kollagen 3
Arftligheten ar autosomal dominant.

Karltypen (1V): Ar en typ av EDS som inte liknar de tva foregdende
typerna och som foérekommer i cirka 4 % av fallen. Overrérlighet i
sma leder. Huden ar tunn och genomskinlig och kan tidigt se aldrad ut.
Blamarken uppstar latt. Stor skorhet i artarer, mag/tarmsystem och
livmoder innebar risk for bristningar. Aderbrack &r vanligt.

| de allra flesta fall har man funnit en mutation i kollagen 3.
Arftligheten ar autosomal dominant

Kyfoskoliotisk typ (V1) &r en ovanlig typ av EDS med leddverrorlig-
het generellt, uttalad muskelsvaghet fran fodelsen och medfodd pro-
gressiv skolios. Ogonvitan dr skor och bristningar forekommer i
ogongloben. Huden &r skor och atrofiska arr och blamérken uppstar
latt.

Orsaken ar brist pa enzymet lysylhydroxylas vilket leder till mindre
stabila kollagenkedjor.

Arftligheten &r autosomal recessiv.

Medicinska aspekter, klinik och diagnos

Overlakare Lars Haggblom, Vardcentralen Gripen, Karlstad, informe-
rade 2000 om Kliniska erfarenheter vid EDS.

-Kunskapen om EDS har okat valdigt mycket de senaste fem-sex aren,
framfor allt galler detta praktiska erfarenheter. Nar man moter ett barn
med problem, d&r orsaken inte &r k&nd, men dar det finns misstanke
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om EDS, borjar jag med att lyssna pa var barnet har ont, om det har
forstoppning och jag kanner pa huden. Darefter tar jag reda pa hur
barnet lever, hur det fungerar i skolan, hur det & hemma. Finns det
arftlighet? Jag undersoker barnet, tar ibland prover, men har mest fo-
kus pa olika sjukdomstecken. Laboratorievérden &r inte sarskilt vikti-
ga i det hér fallet, &ven om de ibland kan komplettera en klinisk bild,
sa Lars Haggblom.

De tre klassiska symptomen vid EDS; Overtanjbarheten i huden, 6ver-
rorligheten i leder och skorheten i bindvaven, underséks och méts pa
olika sétt.

-Nér det galler huden brukar jag nypa och dra lite forsiktigt i huden pa
undersidan av underarmen. Det finns ingen skala foér vad som &r nor-
mal Gvertanjbarhet, men éverstiger det fyra centimeter sa talar det for
EDS.

Nar det galler dverbojligheten i lederna sa maste flera faktorer raknas
in. Exempelvis &r flickor mer 6verbdjliga i sina leder an pojkar och en
del barn har éverbojlighet som ett familjedrag. Unga ar mer dverbojli-
ga an gamla.

-Men trots det sa har vi en poangskala for antalet leder som ar 6ver-
bojliga och hur manga graders overbgjlighet det ar fraga om. Men
detta ger bara ett ungefarligt matt pa 6verbojligheten, sa Lars Hagg-
blom.

Skorheten i bindvaven och hur latt barnen far blamarken &r sarskilt
svart att mata.

-Ibland uppfattar sjukvarden att problemen med blamérken har med
overgrepp och misshandel av barnet att gora. Men for att fa sa omfat-
tande och svara bldméarken som en del barn far sa kravs det valdigt
mycket misshandel. Sammanfattningsvis sa maste man “lagga pussel”
nar man ska bedoma om det &r fraga om en klassisk EDS utifran dessa
symptom.

Dessutom kan eventuella hjartklaffel, smarta och ryggproblem bidra
néar man stéller diagnos.

-Pa liknande satt arbetar vi med de Gvriga typerna av EDS, sa Lars
Héggblom.
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Ehlers-Danlos syndrom

Eva Holmberg informerade ocksa 2004 kortfattat om diagnostik vid
EDS.

-Diagnostiken vid EDS é&r vanligen klinisk, d v s baserar sig pa symp-
tom, sjukdomshistoria, undersokningsfynd och slékthistoria. | ytterst
fa fall ar det mojligt att stalla diagnosen med hjélp ett prov och i sa
fall utifran ett blodprov eller en hudbiopsi, ett ytterst litet prov tas ut
fran huden och undersoks. Men aven i sadana sallsynta fall maste man
ha symptom som Overensstimmer med provresultatet innan diagnos
kan stéllas. | de flesta fall av EDS &r den biokemiska/genetiska defek-
ten okénd, sa Eva Holmberg.

Nér Elins hogra hoftled opererades, den vanstra leden hade inte &ndrat
lage, upptéckte man att leden varit ur led minst tre manader.

-Eftersom det ar sa svart att upptacka hoftluxationer pa nyfodda barn
med EDS, tror vi att hon hade den redan vid fodelsen. Vi tycker att
man borde ha undersokt Elin battre innan man gipsade hennes fotter,
t ex genom att ha rontgat hennes ben. Nar vi papekade det for var la-
kare fick vi veta att det inte ingick i sjukhusets rutiner, sager Urban.

Dagen efter operationen gjordes en ny rontgen. Denna visade att ope-
rationen misslyckats, att hoftkulan inte hade kommit pa ratt plats och
att man var tvungen att géra om operationen.

-Det skedde samma dag och den har gangen gipsade man hennes bada
ben och satte in ett tolv centimeter langt stift ratt igenom hoftkulan,
hoftkapseln och ut genom gipset. Inom loppet av en vecka hade Elin
da blivit sovd tre ganger. Nar hon vaknade madde hon inte bra, var
medtagen och hade hog feber, sdger Marie.

Sekundara problem, andra organ

Eva Holmberg informerade ocksa om sekundara problem till ledover-
rorlighet och problem i andra organ.

a muskler, vark
o ”neurologiska” symptom, nedsatt muskelkraft, sen gangdebut,
fumlighet, dalig balans, uttréttbarhet

a led/ledband, inflammationer p g a 6veranstrangning som ger
ledforslitning pa sikt
o somnstorning, svarigheter for musklerna att slappna av under somn
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a neuropsykiatriska diagnoser forekommer, nedsatt minne, koncen-
trationssvarigheter

Andra organ/problem:

o mage/tarm, colon irritabile, fissurer och sma blédningar fran and-
tarmen, analprolaps (delar av tarmslemhinnan kommer ut)

o syn, brytningsfel, narsynthet, svarigheter att koordinera dgonrérel-
serna

o horsel, nagot nedsatt horsel, ledningshinder, yrsel

a tander, skort tandkott, tandkottsinflammation, tandlossning, emalj-
forlust (se mer i sarskilt kapitel)

a kéke, instabilitet/subluxation (ofullstandig urledvridning), span-
ningar i kdkmuskulaturen

a perifer cirkulation, Raynaud fenomen (kramp i perifera blodkérl

som tillfalligt kan medfora kalla och okénsliga fotter, fingrar och tar)

o lokalbed6vning tar ofta daligt

a slemhinnor, dr ofta torra och skora

o gynekologi/graviditet, langvarig och kraftig menstruation, fogloss-
ning, for tidig forlossning, bristningar, blédningar

Elin far diagnosen EDS typ | (klassisk typ)

Efter operationen hade Elin gipset kvar i sju manader. Var sjatte vecka
rontgades leden och hon fick ett nytt gips.

-Elin var fantastisk under den hér tiden. Hon hittade ett satt att ta sig
fram pa golvet som var en blandning av hasning och vickning. For
varje dag som gick markte vi hur hon blev starkare och starkare i
overkroppen, sager Urban.

Nar Elin var 1,5 ar gammal fick hon traffa en lakare som misstéankte
att Elin hade en bindvavssjukdom.

-Det var den enda upplysning vi fick och den informationen gjorde oss
verkligen oroliga. Vi tog sjalva reda pa sa mycket som mgjligt om
bindvavsjukdomar och insag efter ett tag att det fanns en risk att Elin
inte skulle 6verleva. Det var fruktansvart jobbigt, sdger Marie.

En hudbiopsi gjordes och proverna skickades till ett laboratorium i
Tyskland.

-Det skulle ta tre manader innan vi kunde vénta oss svar. Efter ett par
manader fick vi veta att provtagningen misslyckats och att man maste
ta nya prover. | vantan pa svar, Elin var nu tva ar gammal och hade
precis borjat ga, ramlade hon och slog upp ett sar pa ena knéet. Huden
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liksom rullade upp sig och saret blev jattestort. Vi kunde inte fatta att
det kunde bli sa efter ett sa litet fall, sager Urban.

Saret syddes pa sjukhus och efter nagra dagar foll Elin igen och slog
upp ett nytt stort sar pa det andra benet. Detta trots att hon hade tjocka
byxor pa sig.

-Nér saren syddes sag ju bade vi och sjukvardspersonalen att det var
nagot annorlunda med Elins hud. Den var mjuk och skor pa samma
gang. Nar de senare skulle ta bort stygnen splittrades huden. Trots
lokalbeddvning skrek Elin hdgt och vi forstod att hon verkligen hade
ont, séger Marie.

Mitt i detta kaos med sarbehandlingen fick Marie och Urban svar pa
hudbiopsiundersdkningen. Den visade att Elin hade EDS typ I.

-Bland den mycket knapphandiga information vi fick kunde vi dra den
slutsatsen att Elin hade en mycket lindrig form av sjukdomen. Forst
nu, under den har veckan p& Agrenska, forstar vi att Elin har en svara-
re form av EDS, sdger Urban.

Behandling/rehabilitering

Overlakare Lars Haggblom och 6verlakare Hani Hattar, informerade
2000 om behandling och rehabilitering.

-Med den symptomflora det ar fraga om vid EDS ar det inte latt att
veta vilken specialist fordldrarna bor vanda sig till. Det ar ocksa for
mycket begart att allméanlakaren/huslékaren ska kunna skicka barnet
vidare till ratt specialist, men det &r det vi forvantar oss. Ni foraldrar
ar de verkliga specialisterna pa ert barn. Till er hjélp att se hela per-
spektivet pa sjukdomen, samt att féresla behandlingsinsatser, star bar-
nets lakare, sa Lars Haggblom.

Hani Hattar ar specialist i rehabiliteringsmedicin, geriatrik (aldrevard)
samt smarta pa Vasterviks sjukhus.

-Jag har tréffat en hel del barn med EDS och det har givit mig kunskap
som bidrar till det vardprogram for en stérre grupp som vi arbetar
med, men dar barn med EDS ingar, sa Hani Hattar.

Rehabilitering ar enligt Hani Hattar “att fungera bra trots allt”, vilket

innebar att man forsoker hitta det friska trots problem som kan vara
kroniska.
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-EDS kan man annu inte bota, sa fragan ar hur man ska kunna leva pa
ett bra satt med sjukdomen. | vetenskapen finns mycket teori, men
valdigt lite om de stora variationerna i hur EDS yttrar sig. Darfor arbe-
tar vi utifran individen och "forsoker forsta patienten snarare an att
forsta de problem patienten har”.

-Alla vet vad exempelvis smarta och karlek ar, men fa kan beskriva
dessa tillstand med ord pa ett bra satt. Ingen kan ge en annan manni-
ska angest, men val satta igang en sadan kansla. Smarta och andra
kanslor syns ofta inte utanpa en manniska. Vad rehabiliteringen kan
gora ar bl a att ge kunskap om vad smartan beror pa och hur det kan
komma att bli i framtiden, sa Hani Hattar.

Det vardprogram som ar under utarbetande baseras bl a pa att gora
patienten stark och trygg genom c¢kad kunskap och att fokusera pa det
friska.

-Det tycker jag ar valdigt viktigt eftersom EDS ér ett tillstdnd som
varar hela livet. Som foraldrar till barn med EDS tycker jag att man
ska forsoka understodja det friska och avdramatisera problemen. Det
ar ocksa ett satt att undvika att barnet blir 6verbeskyddat. Rehabiliter-
ing handlar valdigt mycket om att hitta ett bra forhallningssétt till pro-
blem, bade hos den som har problemen och hos omgivningen.

Den teknologi som star till sjukvardens tjanst bor vara en hjélp att
forsta individen, inte tvartom.

-Inte séllan inriktas varden pa att géra problemen synliga pa en ront-
genplat eller i ett provsvar. Det tycker jag ar fel. Alla manniskor har
nagot friskt i sig och alla ar sjuka pa nagot satt. Det finns inga skarpa
granser mellan sjukt och friskt. Det ar darfor jag anser att man ska
individualisera rehabiliteringen, sa Hani Hattar.

Ett stort problem for manga med EDS ar den trotthet som kommer av
smarta och den stelhet som utvecklas for att kompensera 6kad ledror-
lighet.

-Om man belastar ledband i sina ytterlagen tanjs de ut. Men hjarnan
sager till musklerna att halla leden pa plats och da drar de ihop sig och
det medfér stelhet. Musklerna kan i sadana fall ocksa dra ihop sig i
vila och ge muskelspanningssmaérta och smérta. Personen upplever sig
som stel, men egentligen handlar det om 6verrérlighet. Smarta i en led
gor att man tappar rorlighet. Rorligheten hos en person med EDS kan
saledes minska och darmed upplevas som helt normal.
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| det vardprogram for dverrorlighet som &r under utarbetande analyse-
ras smarta och utifran den analysen anpassas olika rehabiliteringsin-
satser.

-En patient med EDS och smarta som kommer till oss kan fa smart-
lindring genom Okad kroppskdnnedom. Men viktigast ar att géra en
smartanalys som darefter kan féljas av specialistkonsultation, ADL-
analys, ortopedbehandling, kognitiv terapi, smartlindringsbehandling
med mediciner, hjalpmedelsinsatser mm. Men oavsett vilka insatser
som gors sa finns det alltid problem kvar och vilka det &r beror pa vad
individen anser &r livskvalitet, sa Hani Hattar.

Sjukgymnastiska aspekter

Docent, sjukgymnast Eva Beckung, Drottning Silvias barn och ung-
domssjukhus, Goteborg, informerade om sjukgymnastik i allménhet
och vid EDS i synnerhet.

-Jag tréffar barnen som utreds i ett bestamt skede och foljer dem inte
vidare under uppvéxten. Nar de kommer till mig, och det &r oftast nar
de blivit lite stérre och de motoriska problemen blivit storre och tydli-
gare, tar vi reda pa vad det enskilda barnet behover.

| sjukgymnastens uppgifter ingar bl a att

a forebygga funktionshinder

o forutse hur skada/sjukdom kan paverka barnets motoriska utveckling
a forutse smarta

a hjalpa barnet att trdna nya funktioner

a hjélpa barnet att kompensera forlorade funktioner

a lindra smarta

a prova ut lampliga ortoser

-Nar exempelvis ett barn med EDS kommer till oss beror det ofta pa
att barnets motoriska utveckling ar forsenad. Vi borjar med att gora en
bedémning, i vilken det ingar att definiera barnets problem. Som
grund for bedémningen gor vi en sjukhistoria samt underséker och
testar barnet. Det &r viktigt att foraldrarna & med och definierar pro-
blemen sa att vi tillsammans kan satta upp mal sjukgymnastisk traning
och behandling, sa Eva Beckung.

| den motoriska bedémningen ingar att ta reda pa
o vad barnet kan gora, pa vilken grovmotorisk och finmotorisk ut-
vecklingsniva befinner sig barnet
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-Vi tittar pa hur barnet exempelvis springer och hoppar och forsoker
lyfta fram det barnet &r bra pa och inte bara titta pa det som ger pro-
blem.

a hur rorligheten ser ut i lederna och om vissa leder & mer drabbade
an andra

a muskelstyrkan, vilken kan matas med myometer och jamfor dem
med normalvarden hos svenska barn

Vanliga fynd vid sjukgymnastisk undersokning av barn med EDS ér:
a dverrorliga leder

o hypoton muskulatur (lag spanning)

a svaghet

Detta kan i sin tur leda till:

a forsenad motorisk utveckling
o |[angsamma rorelser

a instabilitet

o balanssvarigheter

o koordinationssvarigheter

o dalig uthallighet

a finmotoriska problem

o smarta

-Smartproblematiken &r central hos barn med EDS. Lite stérre barn
kan sjalva beskriva sin smarta, men hur fragar vi mindre barn om de
har smarta? Till var hjalp har vi en tecknad gubbe som barnen far rita
pa var smartan sitter och pricka in pa en smartlista hur ont det gor. Vi
analyserar uppgifterna. Det ar svart att tolka sméarta som varierar och
jag tror att det ar latt gjort att underskatta barns smarta, sa Eva Beck-
ung.

Den sjukgymnastiska traning det kan bli fraga om vid EDS inriktas
pa:

a styrketraning

a stabilitetstraning (genom att 6ka muskelstyrkan runt hofter, knan,
fotleder, skuldror och i hdnderna)

a Oka stabiliteten med hjélp av bra skor och eventuellt inlagg

a balanstraning

a koordinationstréning

a avlastad traning (cykling, simning)
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o promenader
a smartlindring (vila, avslappning)

-Traningen ska vara lekfull och individualiserad och utga fran barnets
och foréaldrarnas beskrivning av problemen och vilka mal man énskar
uppna, samt den sjukgymnastiska bedémningen. Det &r viktigt att man
foljer upp och tittar narmare pa om barnet uppnatt de uppsatta malen.
Det ar ocksa viktigt att ge handledning, inte bara till foraldrarna, utan
ocksa till personalen i skolan/forskolan, sa Eva Beckung.

Eva Beckung rekommenderar forsiktighet, eller total avhallsamhet nar
det géller:

o stotar, t ex hopp fran hojd

o |6pning pa harda golv

a kontaktsporter

o bollspel med harda tacklingar

o att ga ned i brygga och spagat

a att lyfta barn i axillerna (under armarna)

a stretching

a att bara tunga véskor

Sjukgymnast Trine Hansen Blomqvist och hennes tvillingsyster Linda
Hansen som &r idrottslarare, Goteborg, berattade hur de klarar av ett
mycket aktivt liv som elithandbollspelare, samtidigt som de bada har
EDS.

-Idag ar vi 27 ar och det ar bara 5 ar sedan vi fick diagnosen EDS,
men mycket tidigare misstankte vi att vi kunde ha syndromet. Vi &r
fem syskon i familjen och fyra av oss har fatt diagnosen. Var mamma
har ocksa EDS, sa det ar klart att vi arvt sjukdomen fran henne.

Trine och Linda beréattar att de alltid varit 6verrérliga med mycket
stukningar och blamarken under uppvaxten.

-Vi borjade tidigt med olika fysiska aktiviteter och ansags som mycket
smidiga och viga. Handbollen borjade vi ocksa med tidigt och trots en
del skador och vark sa fortsatte vi med den. Efter luxationer, stress-
fraktur och diskbrack blev vi avradda att fortsatta spela. Men det ville
vi inte lyssna pa, eftersom vi hade sa roligt och handbollen trots allt
gav styrka, balans och uthallighet. Vi ansag att det borde ga att kom-
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binera aktivt idrottande med sjukgymnastik, vattengympa och aku-
punktur och fortsatte spela.

Det ar inte l4tt att klara skolarbetet n&r man &r barn och har EDS, be-
réttade Trine.

-Barnen behdver hjalp med lamplig tréning och sérskilda vilopauser.
En undersokning visade att sa manga som 70 % av barnen med EDS
har svart att springa, 59 % svart att hoppa och 45 % svarigheter att
kasta boll eller halla i en racket. 64 % av barnen med EDS kunde ha
stora svarigheter att sta stilla ndgon langre stund vid klassupprop och
klassavslutningar. Ingenting av problemen syns utat och darfér maste
bade klasskamrater och skolpersonal informeras val.

Som vuxen studerade Trine till sjukgymnast och hennes C-uppsats
fick titeln “Basséngtréaning vid bindvavssjukdomen Ehlers-Danlos
syndrom”.

-Syftet med studien var att undersoka effekter av traning i varmvat-
tenbassédng hos personer med besvar relaterade till EDS, klassisk re-
spektive hypermobil typ.

Fem kvinnor med EDS ingick i studien. Efter sjalvtréaning sex veckor
jamfordes effekten, fore och efter traningen, pa balans och uthallighet
i dvre och nedre extremiteterna. Dessutom gjorde deltagarna en sjalv-
skattning av smarta, trotthet och livskvalitet. Ett frageformular fylldes
i dar deltagarna fick svara pa fragor hur de upplevt bassangtraningen.
-Samtliga kvinnor forbattrade sin styrka, balans och uthallighet i nedre
extremiteterna. Knappt halften forbattrade uthalligheten i de 6vre ex-
tremiteterna. Smarta och trétthet minskade hos drygt halften. 4/5 upp-
levde dkad livskvalitet och att bassangtréaningen var positiv.

Foljande bor man, enligt Trine Hansen Blomquist, ha i atanke nar det
géller EDS och bassangtraning:

o fart och motstand bor véljas utifran individuella smarttrésklar

o gverstrackta lagen ska undvikas. Bést &r att arbeta med en latt boj-
ning i armar och ben

o fokusera pa utférande och kroppens lage

o Oka traningsintensiteten i sma steg, i vatten ar det latt att dveran-
stranga sig

-Barn ror sig mer naturligt an vuxna, och far da bra traning, men de
kan anda behdva trana styrka om de har EDS, men aldrig i de “farliga”
ytterlagena. Den daliga balansen man ofta har vid EDS beror pa en
”Gverbelastning” av balanssinnet och muskelfunktionen. Under barn-
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domen uppfattades vi nog som valdigt fumliga eftersom vi ofta ramla-
de eller slog i dorrar eller mébler. Det har forbéattrats nér vi blivit vux-
na, men det har inte bara berott pa det utan ocksa p g a mycket traning
och forbattrad kroppsk&nnedom.

Nér Trine och Linda spelar handboll anvander de olika skydd och or-
toser beroende pa var de for tillfallet har besvar.

-De skador vi far nar vi spelar handboll, som ju ar en tuff sport med
mycket narkontakt, ser inte ut som de som andra handbollspelare far.
Nar andra kanske bryter ett ben hoppar en led, helt eller delvis, ur led
pa oss och vi far en ledbandsuttdjning. Ingendera av oss har varit helt
skade- eller besvarsfria sedan vi var 16 ar. Numera vet vi ratt val hur
vi ska trdna och rehabilitera oss efter olika skador.

Bade Trine och hennes syster berattar att en natts sémn inte ger den
vederkvickelse som andra far.

-Det verkar som om kroppen belastas dven pa natterna och darfor
kanns det ofta som om vi dr helt utslitna nar vi vaknar, med minimal
aterhamtning. Da dr det viktigt att hamta in vila dar det &r majligt och
lyssna pa kroppen om man behover ta det lugnt.

Elin far sjukgymnastik, slar upp nya svara sar

En kort tid efter det att Elin blivit av med gipset fick hon viss sjuk-
gymnastisk behandling.

-Det var det enda. Mer kunde man inte gora. Eftersom Elins gang var
instabil foll hon ofta de narmaste aren. Ganska snart insag vi att de sar
hon slog upp hade sjukvardspersonalen problem att hantera, de klara-
de vi snart battre sjdlva. | fortsattningen tvattade vi hennes sar nog-
grant i vatten och tejpade de flesta, séger Marie.

De narmaste aren blev jobbiga, med standig passning av Elin sa att
hon inte holl till pa stallen dar hon kunde sla sig.

-Varst var det pa sommaren, da hon inte kunde ha tjocka byxor, som
ju gav ett visst skydd. Da forsokte vi halla till sa mycket som mojligt
pa griasmattor och pd sandstrander. Men det hjalpte inte alltid. Aven
pa sadana "mjuka” stallen fanns det nagon liten sten som hon slog sig
pd. Och efter minsta lilla paverkan fick Elin alltid uppseendevéckande
stora blamarken, sager Urban.
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Elin, som borjat pa daghem nar hon var 1,5 ar gammal, utvecklades i
ovrigt bra. Marie och Urban sydde sjélva olika skydd, men de passade
inte sa bra eller sa var de obekvama och darfér anvande Elin dem inte.

Nar Elin var fyra ar gammal fick hon glasdgon pa grund av Gversynt-
het och ett brytningsfel. Hon har aldrig haft nagra mag-tarmproblem
och inte heller nagra problem med klafflackage i hjartat.

Arbetsterapeutiska aspekter

Arbetsterapeut Gull-Britt Andersson, Armprotescentrum/Sahlgrenska
universitetssjukhuset/Ostra, Goteborg, informerade om arbetsterapeu-
tiska aspekter.

-ldag arbetar vi arbetsterapeuter med att forbattra handfunktionen,
prova ut och foresla bra ledskydd och ortoser. Malet ar att hjalpa bar-
net sa att inte funktionshindret begransar deras vardag for mycket och
helst inte alls. Vi arbetar ocksa for att barnen ska fa en 6kad sjalvstan-
dighet, bl a genom att klara s& mycket ADL-uppgifter som majligt.
(ADL=aktiviteter i dagligt liv, exempelvis att kla pa sig och kla av sig,
skota hygienen)

| arbetsterapeutiska atgarder ingar bl a att forebygga, behandla och
trana funktioner som ar viktiga for livskvaliteten. Arbetsterapeutiska
atgarder kan rikta sig pa barnet men ocksa pa miljon runt barnet..

Handfunktionen ar enormt viktig och handerna ar vara viktigaste red-
skap. Det tanker man ofta inte pa forran man far en skada i dem.

Gull-Britt Andersson beskrev kortfattat handens uppbyggnad, dér en
stor mangd ben, leder, muskler och senor samverkar for basta resultat.
-Runt lederna finns kapslar av olika struktur och elasticitet. De kan
tanjas ut och bli vatskefyllda, vilket ytterligare kan forsvaga dem. Dér-
for bor man forsiktigt trana upp muskelkraften. Hos sma barn kan det
ske t ex i varm sand. For storre barn finns det fardiga program for
styrketraning.

| forebyggande syfte bor barnen ocksa lara sig att arbeta med hander-
na pa ett skonsamt sétt.

-De bor t ex undvika oldampliga skruvrorelser och istallet anvénda
hjalpmedel dar det finns sadana, sa Gull-Britt Andersson och visade
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prov pa olika hjalpmedel, ortoser och skenor for olika anvandnings-
omraden.

-Vi kan hjéalpa till vid inférskaffandet av olika hjalpmedel och nar
personal t ex i skolan, ska fa information om funktionshinder. For att
fa hjalp av en arbetsterapeut kravs remiss fran den behandlande laka-
ren, sa Gull-Britt Andersson.

Overanstrangda muskler orsakar smarttillstdnd vid EDS

Dr Ingemar Sdderlund, Hélsingborg, informerade om &veranstrangda
muskler som orsakar smarttillstand vid EDS.

-Jag ar en av 50-talet lakare i Sverige idag som specialiserat sig pa
ortopedisk medicin, d v s funktionsstorningar i rorelse- och stédjeor-
ganens bindvav och muskelsystem.

Kunskapen om rorelseorganens medicinska problem, framfor allt
smarttillstand som utgar fran muskulatur och bindvav, ar god nar det
galler smarttillstand av kirurgisk typ, t ex efter skador.

-Vérkproblem fran Gveranstrangd muskulatur har daremot mycket
liten plats i svenska lakares utbildning. Smartproblemen som utgar
fran Gveranstrangda muskler ar desamma for manniskor, oavsett om
de har EDS eller ej. De som har EDS far dock tidigare i livet sin kro-
niska Overanstrangningssmarta, vilket beror pa att de som har EDS-
elastisk bindvav inte dverfor musklernas dragkrafter till skelettet till
hundra procent.

Ingemar Soderlund traffade sin forsta patient med EDS for 30 ar se-
dan.

-Det var en man i 30-arsaldern som var oférmdgen att arbeta. Han var
mycket Overrorlig och instabil i sina leder. Denna instabilitet hade
orsakat att han stukat och skadat sina leder, framfor allt knélederna
och han hade till och med stora svarigheter att orka sta upp. Ett allvar-
ligt medicinsk handikapp hade utvecklat sig, men alla vanliga utred-
ningar hade inte visat nagon av de vanliga sjukdomarna.

-Den biomekaniska problematiken som uppstar nar kraftéverforingen
fran musklerna blir defekt, och kroppslederna for vingliga, ar valkan-
da inom t ex traumavarden. Problemet foér EDS-patienterna ar att deras
bindvavsdefekt inte &r kand inom lakarkaren och forsakringsvarlden,
sa Ingemar Sdéderlund.
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-Det kliniska tillstandet och sjukdomshistorien visar tydligt vad det ar
fraga om. Jag utvecklade efter mitt mote med det forsta dramatiska
fallet av EDS ett "besiktningsprotokoll”, dar EDS-tillstandens vanli-
gaste symtom och funktionsproblem latt kan prickas av. Denna lat-
hund” motsvarar t ex. dem man ser hos neurologer, reumatologer m fl
som alltid moter samma symtom hos sina utvalda patienter. En stabil
klinisk bild och en konsekvent sjukhistoria karakteriserar aven dem
som har bindvavsdefekter i kroppens stodjevavnader. Konstigare &n sa
ar det inte.

Lathunden fyller Ingemar Soderlund i tillsammans med den patient,
som forefaller ha besvar som stammer med nagon form av EDS.

-Med hjalp av den och en undersokning av ledrérligheten kan jag bl a
avgora om en patient har EDS eller ej, sa Ingemar Séderlund.

Smarta fran musklerna och deras bindvav hanger samman med Gver-
belastning.

-Eftersom vi har omkring 450 muskler som jobbar ihop blir det olika
belastningsforhallanden fran den ena dagen till den andra. Detta upp-
levs, som om smartan "flyttar” i kroppen. Med enkla funktionstest vid
undersokningen kan man emellertid visa, att &ven de tillfalligt "tysta”
muskelsystemen har en smarta och 6mhet, fast de just da har det litet
lugnare. Smarta fran muskler och deras bindvav ar alltsa latt att dia-
gnosticera, trots att det inte syns pa vare sig rontgenplatar eller i labo-
ratorietester.

Det finns bindvav bade runt muskelknippena och i férandringen av
muskulaturen i bendelar.

- Eftersom bindvaven vid EDS blir elastisk och téjbar 6verfors endast
en del av musklernas dragkrafter till skelettdelarna. Musklerna maste
gora ytterligare forkortning (kontraktion) for att fa tillracklig effekt
och detta tommer snabbt ut musklernas energiforrad vilket leder till
uttréttning och smarta. Vanliga smartlindrande mediciner har ingen
effekt pa denna typ av smartsignaler. Inte heller ytterligare anstrang-
ning t ex genom sjukgymnastik ger lindring. Endast direkt avlastning
hjalper.

Den stegrade smartan paverkar beteendet. Nar smartnivan ar lag sker
ingen paverkan, men allteftersom smartsignalen 6kar blir den alltmer
ohanterlig.

-Smartintensiteten kan hindra den drabbade att utfra sitt arbete eller
skota sin livsforing, sa Ingemar Séderlund.
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- De som har muskular smartproblematik, som utgar fran rorelseorga-
nen, har svart att fa adekvat behandling. Uttréttade muskler behdver
vila for att ladda upp sig for att orka arbeta. Ateruppladdningen stod-
jes med olika metoder som O6kar musklernas blodcirkulation. Uttrott-
ningstillstandet kan diagnosticeras mycket latt med hjalp av medicinsk
funktionsdiagnostik, som, till skillnad mot rontgen m fl undersokning-
ar, kan avsldja denna typ av forsamrad funktion, trots att alla vavnader
ar oskadade.

-Om den kroniska muskelsmartan inte hejdas, leder den till storningar
av funktionen i andra organsystem. Storningar av minnesformaga,
koncentration och andra kognitiva funktioner stérs av langvarig smar-
ta.

Individer som drabbas av muskular uttréttning far inga varningssigna-
ler nér kraften i musklerna borjar ta slut.

- Forloppet ar sa gott som symptomfritt fram till det kramperna kom-
mer, men tecken till svaghet, minskad kraft och s&mre koordination
upptréder redan tidigt i forloppet. Innan kraften tar helt slut utvecklas
fumlighet. Musklerna aterhamtar sig snabbt nér de avlastas (vilas), sa
Ingemar Soderlund.

Vad kan man gora vid muskulér smartproblematik? Ingemar Soder-
lund svarar:

o om ledstabiliteten ar dalig bor de ges yttre stabilisering.

a sega, ledstabiliserande belastningar ska bort ut livsforingen

o blodflodet i muskler och stodjevavnader skall stimuleras pa olika
sétt (massage, varme, akupunktur, stretch).

Vingligheten i lederna och kotpelaren far aterverkningar anda fran
huvudet ner i ftterna.

-Manga traningsformer ar till god hjalp for att centrera kroppen i dess
jamviktslage, dar tyngdkraften inte behover belasta musklerna, utan
hela kroppstyngden vilar pa det stadiga skelettet. Ett backen med
bristande stabilitet behdver yttre stod med t.ex. stodbélte. Kroppsba-
lans kan enkelt tranas genom att sta pa ett ben i en sang eller sta pa
balansplatta. Stabilisering av leder sparar energi.

Ingemar Soderlund rekommenderade ocksa varmebehandling for att
oka blodflodet i muskler, samt en muskelvibrator som far krampande
muskler att slappna av.

-Akupunktur, massage och meditation kan ocksa vara till bra hjalp for
manga som behover stimulering av muskler som inte kan behandlas pa
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vanligt satt. Tid for aterhamtning efter muskelaktivitet ar viktigare an
behandling. Sammanfattningsvis samverkar tre faktorer till att patien-
ter med EDS kan ma battre; stabilisering av instabila leder, energi-
sparatgarder och aterhamtning, sa Ingemar Séderlund.

Funktioner i och kring munnen

Tandldkarna Marie-Louise Sellgren och Carl-Otto Brahm, logoped
Asa Mogren samt tandskoterska Lena Gustafsson, Mun-H-Center,
Goteborg, informerade om funktioner i och kring munnen.

Mun-H-Center &r ett nationellt orofacialt (mun och ansikte) kunskaps-
center fOr séllsynta diagnoser.

- | Mun-H-Centers uppgifter ingar bl a att samla in, bearbeta och spri-
da information med inriktning pa problem som har med munnen att
gora, exempelvis att prata och att dta. Bettavvikelser, dregling och
behov av sarskild munvard &r ocksa vanligt forekommande vid ovan-
liga medfédda sjukdomar och syndrom.

Mun-H-Center har ett nira samarbete med Agrenska sedan manga ar.
-Under Agrenskas familjevistelser delar vi med oss av de kunskaper vi
redan har om diagnosen. Vi samlar ocksa in ny kunskap med hjélp av
sarskilda frageformular till foraldrarna om barnets tandvard och mun-
hygien samt eventuell problematik kring munmotorik och munhélsa.

Mun-H-Centers tandlékare och logoped gor ocksa under familjeveck-
an en oversiktlig undersokning av barnens munférhallanden. Saval
observationerna vid undersokningen som uppgifterna i frageformula-
ret dokumenteras i en databas pa Mun-H-Center. Familjerna bidrar pa
sa vis till okade kunskaper om munnen och dess funktioner vid sll-
synta tillstdnd och sjukdomar.

-Genom att vanda sig till Mun-H-Center kan tandvardspersonal, annan
vardpersonal och familjer fa information och rad kring fragor om
munhalsovard, munfunktion och tandbehandling vid exempelvis Eh-
lers-Danlos syndrom.

| Mun-H-Centers uppgifter ingar ocksa uthildning, handledning, kon-
sultation, viss behandling, forskning och metodutveckling. Informa-
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tion finns pa www.mun-h-center.se Dar finns dven information om
hjalpmedel varav en del finns till forséljning.

Bindvav finns pa flera stallen i munnen. Exempelvis finns bindvav i
tandkottet och i fibrerna som haller tandkottet pa plats mot tanderna.
Bindvav ingar ocksa i tandbenet, rothinnan och kékbenet.

-Aven i fastet mellan emalj och dentin finns bindvév. Bindvavsdefek-
ten kan leda till problem fran tandens hardvéavnader och dess stddje-
vavnad vilket kan orsaka emaljavflagning och tandlossning. Skor
slemhinna och kansligt tandkdétt innebdr stérre risk for skador vid
trauma. Den Okade blddningsrisken innebar ocksa samre sarldakning
efter tandutdragning och tandstensskrapning.

| kékleden kan den Okade tanjbarheten leda till en diskforskjutning
och kéken kan lasa sig vid gapning. Tuggmusklerna kan bli uttréttade
vid lang gapning och smarttillstand kan uppsta.

| barnets tandvard maste forstarkt forebyggande vard inga for att for-
hindra karies och tandkéttsinflammation.

-Permanenta kindtander kan ha djupare faror an normalt, vilket kan
innebdra okad kariesrisk. Tidig plastning av dessa tdnder rekommen-
deras. Barnen behdver hjélp med sin tandborstning. Extramjuk tand-
borste eller mycket mjuk elektrisk tandborste rekommenderas.

-Vid tandvard bor man iaktta stor forsiktighet sa att inte mekaniska
skador uppstar. Man bor ocksa undvika langa gapningsperioder med
tanke pa kéakleden. Ett bitstod kan vara till hjalp vid gapning. Tandbe-
handling under narkos innebar en ¢kad risk for att kakleden gar ur led.

Lokalbeddvning med injektionsspruta innebér ibland problem och
helst ska man undvika helt att ge rothinnebed6vning.

-Injektioner kan for vissa vara mycket smartsamma. Beddvningssalva
pa tandkottet kan vara till god hjalp. Bedovningsmedlet kan ocksa ha
kortare och sémre verkan i vavnaden.

Vid missbildning i hjartats klaffar bor antibiotikaprofylax ges i de fall
dar tandvardsingreppet kan fororsaka blodning.

Vid tandreglering flyttar sig tanderna snabbt. Tandregleringsapparatur
maste sitta kvar lange for att tanderna ska sta kvar i sitt nya lage.
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-Det bor inte finnas vassa utstdende delar i tandregleringsapparaten
som kan skada slemhinnan.

Representanterna fran Mun-H-Center framholl vikten av att den be-
handlande tandlékaren satte sig vél in i problematiken betréffande de
odontologiska aspekterna vid EDS.

For drygt ett ar sedan borjade Elin skolan.

-Vi informerade personalen innan hon bérjade. Efter diskussioner kom
vi fram till att Elin skulle vara med i den vanliga gymnastiken, men
det tyckte hon inget vidare om. Hon var valdigt forsiktig och langsam
och kom darfor alltid efter de andra kamraterna. Sedan Elin sjélv fatt
bestdmma vad hon ska vara med pa har det fungerat mycket battre,
sdger Urban.

Pa fritiden sysslar Elin helst med lugna lekar.
-Hon ar mycket pysslig och mycket duktig pa att rita och mala. Hon
har deltagit i barndans och simskola, sager Marie.

Pedagogiska erfarenheter

Specialpedagog Ann-Catrin Réjvik, Agrenska, informerade om pe-
dagogiska erfarenheter av EDS pa Agrenska.

-Sedan 1995 har vi samlat pedagogiska erfarenheter nar det galler barn
med ovanliga diagnoser, utifran de barn som kommit hit pa familjevis-
telserna. Vi har anvént ett observationsmaterial for att kartlagga pro-
blem/styrkor samt konsekvenser och haft kontakt med barnens larare
fore och efter vistelserna, sa Ann-Catrin Rojvik.

Inriktningen har varit att fa ett helhetsperspektiv/livsperspektiv pa
barnets vardagssituation, d v s i skolan, hemma och pa fritiden.

-1 skolsituationen ingar, forutom undervisningssituationen, ocksa ras-
ter/fri tid och foraldrasamverkan, pa fritiden intressen och kamrater
och i hemmet vardagssysslor, vardagsrutiner, foraldra-, syskon- och
vanskapsrelationer.

Det ar viktigt att arbeta for gemensamma problemldsningar nar ett
barn har svarigheter.

-De olika professionerna, arbetsterapeut, logoped, sjukgymnast, speci-
alpedagog, larare, mm, bor traffas for att, med fokus pa barnets var-
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dag, forsoka se helheten. Olika kompetens och bred information ger
mojligheter att hitta ratt strategier for det enskilda barnet, sa Ann-
Catrin Rojvik.

Vardagspedagogik handlar om att

a lara for att klara vardagen i ett livsperspektiv

a hitta strategier som fradmjar delaktighet och sjélvstandighet
a forsdka skapa bra forutsattningar i olika aktiviteter

a prioritera vad barnet ska trdna under dagen

Ett halsotillstand/-perspektiv inkluderar kropp, aktivitet och delaktig-
het, dar omgivningsfaktorer och personliga faktorer spelar roll.

-Enligt svenska lagar och forordningar ar det skolans uppgift att an-
passa sin organisation och undervisning sa att alla barns forutsattning-
ar tas till vara och alla elever far en undervisning som tillgodoser de-
ras behov och méter deras majligheter. Kommunen &r ocksa skyldig
att uppratta atgardsprogram for barn i behov av sarskilt stod, bade pa
forskole-, grundskole- och gymnasieniva.

De pedagogiska erfarenheter som Agrenska fatt, nar det galler barn
med EDS, bygger pa uppgifter som barnens larare lamnat om 19 barn
(denna familjeveckas barn inkluderas ej), 11 pojkar och 8 flickor i
aldrarna 5-13 ar. F6ljande ar exempel pa innehallet i dessa uppgifter:

Motoriska och perceptuella svarigheter

a stora fysiska arbeten/sysslor, exempelvis utflykter och utelek, kan
medfora svarigheter

o idrott, sarskilt lagidrotter, innebar ofta problem, manga ar radda for
att bli nersprungna

o svaghet och dalig balans blir ett hinder for delaktighet i utomhusle-
kar

o manga tappar orken och motivationen vid finmotoriska aktiviteter

Hur gor lararna for att hjalpa ett barn med motoriska/perceptuella sva-
righeter:

a forsoker hitta alternativ till idrott

o eleven far vara med pa det hon/han klarar

o flera larare pa idrottslektionerna

a tar hjalp av fordldrar och habilitering

a hor med barnet vad som ké&nns bra

a uppmuntrar sjalvstandighet

a anpassad sittstallning

a pra hjalpmedel, exempelvis datorer
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a informera alla larare om barnets funktionshinder

Svarigheter med koncentration, uppmarksamhet, uthallighet
o koncentration, sarskilt i stor grupp och vid langvariga aktiviteter
a vakenhet

o hjalp att paborja uppgifter

a tydliga instruktioner for att 10sa uppgifter

o svarigheter att uppfatta instruktioner i grupp

Vad gor l&rarna for att hjalpa barnen:

a arbetar mer med individanpassat och tillratta lagt material
@ anpassar uppgifterna

a avskarmad arbetsplats

a ”peppar” och stottar

a regler och tydlig granssattning

a strukturerat arbetssatt

a schemalagd tid med assistenten

a varvad praktisk och teoretisk undervisning

o vila och aterhamtning

Tal, sprak och kommunikation

o en del av barnen har stora sprak-, tal- och kommunikationssvarighe-
ter

a hittar inte orden

o har svart att uttrycka sig

o munmotoriska svarigheter

Vad gor lararna for att hjalpa barnet?

o sprakstimulering i grupp och enskilt

o utnyttjar vardagssituationer vid sprakstimulering
a anvander pictogram (vid utvecklingsstorning)

Omvardnadsforskning

Britta Berglund, sjukskoterska, med dr, Karolinska universitetssjukhu-
set, Huddinge, informerade om omvardnadsforskning.

-Mitt yrke till vardags ar vardutvecklingsledare vid GastroCentrum
Omvardnad pa sjukhuset, vilket innebar att jag bl a handleder, under-
visar och kontinuerligt granskar vardkvaliteten. Till GastroCentrum
kommer patienter som opererats i magen. Pa min fritid ar jag ordfo-
rande i EDS Riksforbund.
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Britta Berglund informerade darefter dversiktligt hur EDS presenterats
historiskt.

-EDS har nog funnits valdigt lange, troligen langt innan 1682, det ar
varifran det finns ett trasnitt forestallande en manniska med EDS, men
det kdnde man ju inte till da. Darefter finns det flera avbildningar pa
méan och kvinnor med EDS, inte sallan visades de upp som cirkusartis-
ter eftersom de var sa extremt "viga”/6verrorliga.

Som bakgrund till informationen om omvardnadsforskning gjorde
Britta Berglund en snabbrepetition av arftlighet, incidens, klassifice-
ring, symptom och kollagenets uppbyggnad och funktion.

-Nér det galler att stalla diagnosen EDS sa finns det fortfarande inga
prover man kan ta som bekréftar diagnosen. Det &r enbart Kkliniska
symptom som géller. Vissa analyser arbetar man med men de &r &n sa
lange pa forskningsniva.

| den avhandling Britta Berglund gjort, ingick 11 personer med EDS.
De intervjuer som gjordes visar att nastan alla beréttar ungefar samma
historia, med ungefar samma problem, t ex

a ett liv med begrénsningar, besvaren hanger ofta samman med fysisk
aktivitet

a radslor

o smarta

@ stigmatisering

a pegransade mojligheter till sjalvférverkligande

-Den radsla man ofta kanner kan handla om réadsla att skada sig sjalv
med grava komplikationer som foljd, att vara en dalig foralder, att
forlora jobbet och att bli férsamrad. Stigmatiseringen (det utméarkan-
de) kan innebéra att personer med EDS aldrig visar sina ben, utan all-
tid bar langbyxor.

| Brittas undersokning, dar alla i EDS-foreningen fick svara pa en en-
kat och bl a rangordna 136 pastaenden nar det galler fysisk formaga
och psykosociala aspekter, somn och vila, visade bl a att:

o man ofta maste byta stallning nar man sitter, star eller ligger

a man inte kan ha ett tungt arbete

o man sover samre pa natten, vaknar ofta, bl a darfor att man maste
sova med ortoser pa

o man ofta snavar och faller, tappar saker, & fumlig mm

o man inte garna gar ut och roar sig sa ofta som andra

a man har mest besvdr med vark, sarskilt i fotterna, med vérkande
halsenor, mm

Nyhetsbrev nr 285 © Agrenska 2007 28



Ehlers-Danlos syndrom

-Andra undersokningar visar att arbetslivet ofta paverkas for personer
med EDS. Néra en tredjedel av de vuxna ar fortidspensionerade, sa
Britta Berglund.

Tidigare studier har visat:

o att kvinnor med EDS i fertil alder bér undvika att anvanda p-piller

a ledskydd av olika slag ar viktiga och bor anvandas

a i arbetslivet bor man valja yrke som inte forvarrar sjukdomen
(orsakade en langre diskussion om mgjligheter pa arbetsmarknaden,
vad en person med EDS klarar/inte klarar).

-Forsakringslakaren kan ge rad om lampliga sysselséttningar, darefter
bestammer forsakringskassan om eventuella bidrag och stéd. Ar ni
missnojda med besluten kan ni dverklaga och da &r forsakringskassan
skyldig att informera och hjélpa till med det.

Avslutningsvis diskuterades fragan om olika hjalpmedel och mojlig-
heterna att fa det man behdver, vilket kan variera mycket mellan de
olika landstingen. Kontakt med habiliteringen &r viktigt.

Tips: VARSAM-katalogen, Leva/fungera-massan, Gula Rehab

Vardagsstrategier/SIKA-materialet

DAMP-konsulent Johanna Bjork, Agrenska, informerade om vardags-
strategier och SIKA-materialet, ett redskap fér samarbete mellan for-
aldrar och olika yrkesgrupper i férskola och skola.

-Min huvudsakliga uppgift som DAMP-konsulent, &r att sprida kun-
skap om neuropsykiatriska funktionshinder pa bl a forskolor, skolor
och elevvardskonferenser, sa Johanna Bjork.

Att leta fel ar oftast mycket lattare an att forsdka finna bra vardags-
strategier nar ett barn har problem.

-Det kravs kunskap for att exempelvis forsta vilka uttryck ett funk-
tionshinder har, att individualisera och anpassa och att finna bra
hjalpmedel. Men det kravs ocksa ofta ett nytt forhallningssatt fran
skolpersonalens sida, och kanske ett nytt sétt att organisera verksam-
heten, nar ett barn med ett ovanligt funktionshinder har svarigheter.
Annu svarare blir det om funktionshindret inte syns eller méarks sér-
skilt mycket.
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Det kravs exempelvis kunskap for att forsta att koncentrationsstérning
kan bero pa mycket mer an ointresse, t ex depression, sorg, mobbning,
drogmissbruk, évergrepp och familjeproblem.

-Oavsett om det enskilda barnet har en diagnos eller ej sa ska barnet fa
det stdd och den hjélp det behover.

Ett bra samarbete mellan skola och fordldrar &r ofta en forutséattning
for att 16sa problem och for att barnet ska utvecklas.

-Och barn kanner alltid om det finns en positiv relation mellan skolan
och hemmet, sa Johanna Bjork.

SIKA-materialet ar ett samarbetsmaterial som personal p& Agrenska
utarbetat, och som nu fatt nagra ar pa nacken (en uppdatering &r pa
gang)

-SIKA star for Samarbete Information Kartlaggning Atgard. SIKA
materialet kan anvéndas nar man bedomer att ett barn har koncentra-
tionssvarigheter i kombination med motorisk-perceptionell problema-
tik, sa Johanna Bjork.

Huvudsyftet med materialet, som &r ett strukturerat diskussionsunder-
lag inriktat pa neuropsykiatrisk problematik och angransande svarig-
heter, &r att ge skola och foréldrar ett konkret verktyg att samarbeta
kring.

-Ett bra samarbete mellan foraldrar och skola leder till elevutveckling,
bl a genom att man kan komma fram till uppgifter som kan ligga till
grund for atgardsprogram.

Ansvaret for att samarbetet kommer igang ar skolans. Kartlaggningen
av barnets svarigheter i olika situationer blir mer heltackande genom
att den gors av foréldrar och skolpersonal tillsammans.

SIKA-materialet, som i forsta hand tillhandahalls i samband med ut-
bildning pa Agrenska och rekvireras av skolan, &r ett diskussionsun-
derlag for foraldrar och personal. Det ska saledes inte ses som under-
lag for diagnos.

-Det &r ocksa ofta viktigt att lakare och psykolog utreder barnets funk-
tionshinder, sa Johanna Bjork.
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Urban och Marie har forsokt att sa langt som majligt inte lata funk-
tionshindret begrénsa Elins liv.

-Men det ar en standig oro for att nagot ska handa. Vi har forsokt fa
henne att anvanda skydd av olika slag, men antingen har de varit for
obekvama, eller sa har de inte suttit kvar. Elins ledéverstrackbarhet
tycks ratt stabil just nu. Det sker varken forsamringar eller for-
béattringar. Vi vet idag inte vad vi bor gora och inte géra, om det t ex
ar nagot ortopediskt som bor rttas till, sager Marie.

Ganska ofta vrickar Elin fotterna, men inte sa mycket att de gar ur led.
-Ibland klagar Elin pa att hon har ont och vi vet inte om det &r pa
grund av ledproblemen eller om det &r véaxtvark. Den ovissheten ar
ganska jobbig tycker vi. Elin har inga problem med magtarmkanalen
eller nagra hjartproblem och det kénns ju bra, sager Urban.

Sjukskdterska Ann-Marie Alwin, Agrenska, informerade om aspekter
pa syskonrollen.

-De erfarenheter vi har om syskonrollen grundar sig pa samtal med
syskon pa fler &n 200 familjeveckor med fler &n 100 olika diagnoser.

Vissa syskongrupper har visat sig ha stdrre behov av information,

kunskap och samtal an andra och det &r, enligt Ann-Marie Alwins

erfarenhet, syskon till barn med

a utvecklingsstorning, exempelvis Prader Willi syndrom, Angelmans
syndrom, Retts syndrom

o beteendestdrning, exempelvis autism, Aspergers syndrom, Tou-

Rettse
syndrom

o avvikande utseende, t ex Aperts syndrom Crouzons syndrom, Ol

a allvarliga och/eller progredierande sjukdomar, exempelvis
Spielmeyer-Vogts sjukdom, Duchennes muskeldystrofi

a arftliga diagnoser, exempelvis dystrofia myotonika, Fragile X

Under familjeveckan far syskonen medicinsk information, uppféljan-
de samtal, samtal om syskonrollen, stddjande samtal.

-Samtalen beror ofta omraden som har med hemmet, skolan, fritiden
och framtiden att gora. Allt sker i en trygg miljo dar hela familjen ar
samlad. Samtalen halls i sma aldersindelade grupper med information
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som é&r saklig och aldersanpassad. Vi har flera samtalstillfallen och vi
forsoker ordna det sa att alla kdanner sig “sedda” och bekraftade, sa
Ann-Marie Alwin.

-De behov syskon till funktionshindrade barn har kommer ofta i
skymundan pa grund av det sjuka barnets behov, eller sa ar inte for-
aldrarna alltid medvetna om syskonets behov.

Syskon till barn med funktionshinder har ofta mycket fragor, fun-
deringar och synpunkter, exempelvis:

-Varfor har alltid min sjuka syster ratt?

-Varfor tar ni alltid min sjuka bror i forsvar?

-Jag forsoker vara snall, men han ar aldrig snall!
-Var sitter felet?

-Varfor gar det inte att bota sjukdomen?

-Jag skulle vilja séalja min bror fér en krona!

-Hur kan jag vara till hjalp?

-Maste vi alltid prata om hennes sjukdom?

-Hur ska jag forklara hans sjukdom fér kompisarna?
-Kan jag ocksa fa sjukdomen?

-Finns det ingen medicin som hjélper?

Syskonen har ofta svart att fa tid att prata om sina kanslor, eller vill
inte oroa foraldrarna med svara fragor.

-Och det ar manga olika kanslor de har att hantera, exempelvis kérlek,
sorg, omsorg, lojalitet, ansvar, ensamhet, ilska, avund, oréttvisa, tack-
samhet, besvikelse, radsla, daligt samvete, skuld, skam och ovisshet.

-Ofta far syskonen ett storre ansvar och kanner ocksa sjélva ett storre
ansvar. Detta géller i sérskilt stor utstrdckning om barnet med funk-
tionshindret &r yngre, eller om syskonet utan funktionshinder ar yngre
och sedan vaxer forbi sitt syskon. Under familjevistelserna far de moj-
lighet att prata om sina kéanslor, problem och erfarenheter med andra
syskon, utan att kdnna att de sviker sitt syskon.

Syskonen kan ha problem med att fa lugn och avskildhet for att gora
sina laxor, fa ha sina egna saker i fred och att ta hem kamrater.

-Darfor ar det viktigt att syskonens larare blir informerad om hem-
situationen och kan ta hansyn till den, sa Ann-Marie Alwin.

Syskonen far ibland spela rollen av "“forsvarare" eller "forklarare" i
skolan och pa andra stallen an hemma. En del blir s k undvikare som
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ser till att de inte hamnar i situationer dar de maste forsvara eller for-
klara.

| skolan maste syskonen valja mellan att ga ut pa rasterna och kanske
tvingas att konfronteras med problemen och forklara, eller stanna inne
och undvika kamraterna.

-Inte séllan &r de radda for att jamforas med syskonet och ibland und-
rar de ocksd om de har syndromet eller sjukdomen. Kéanner de att de
skams for sitt syskon kan de fa skuldkanslor for det. Det ar inte ovan-
ligt att man blir retad om man har ett annorlunda syskon.

Det som syskonen ofta upplever som hot kan saledes vara manga olika
saker.

-Forutom svarigheterna att fa ha sina saker ifred och att lasa laxor utan
att bli storda, upplever manga syskon att de blir orattvist beskyllda. En
del k&nner ett direkt fysikt hot. De undrar hur starkt syskonet ska bli,
om mamma och pappa alltid kommer att orka halla honom mm.
Ovissheten skapar stress och kanske ocksa egna halsoproblem.

Syskonen mar ofta bra av att fa s& mycket kunskap som mojligt om
funktionshindret och om hur framtiden kan komma att se ut.

-De behover dessutom sa mycket stod som mojligt fran foraldrarna
eller ndgon annan nara anhorig, exempelvis ndgon av mor-eller farfor-
aldrarna.

De flesta syskon funderar mycket pa hur framtiden kommer att se ut.
Blir de tvungna att alltid ta hand om sitt syskon? Kommer han/hon att
flytta hemifran? Vad hander nar mamma och pappa dor?

-Det &r da ofta en lattnad for dem att hora att det finns bra alternativa
boenden dar syskonet far det stod och den hjalp det behover.

Erfarenheter visar emellertid att det ocksa finns positiva sidor med att
vara syskon till barn med funktionshinder.

-De blir ofta mer mogna och ansvarstagande och far kunskap och livs-
perspektiv som andra jamnariga saknar. Manga blir dmjuka och far
en storre forstaelse for andra med funktionshinder. Sjalvbilden starks
och inte séllan blir de mer ambitiésa med det som de tar sig for, sa
Ann-Marie Alwin.

Syskonproblematiken &r ofta likartad oavsett vilket funktionshinder
det sjuka syskonet har. En mer utforlig spegling av syskons funder-
ingar finns samlade i kapitlet Gruppsamtal om syskonrollen i Agrens-
kas Nyhetsbrev nr 115.
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Information fr&n Agrenskas barnteam

Samhallets stod

Barnen som kommer till Agrenskas familjevistelser, bade barnen med
funktionshindret och syskonen, har under dagarna aktiviteter som fol-
jer ett sarskilt schema dar skola och inomhus-/utomhusaktiviteter
blandas. Det pedagogiska program Agrenskas barnpersonal schema-
lagger tar hansyn till barnens funktionshinder, individuella styrkor och
svarigheter, intressen mm.

-Infor vistelserna tar tva stycken ur barnteamet kontakt med foraldrar
och skolpersonal och inhdmtar uppgifter om vart och ett av barnen.
Personalen laser tillganglig information om funktionshindret och infor
vissa veckor far de ocksa kompletterande information genom att traffa
medicinsk och psykosocial expertis, sager specialpedagog Astrid Em-
ker, Agrenska.

Utifran den insamlade informationen bestams det pedagogiska inne-
hallet och barnens olika aktiviteter under familjevistelsen planeras.
-Det 6vergripande malet ar att framja sjalvstandighet, samhérighet och
delaktighet for barnen med funktionshinder och i det fallet foljer vi
ICF, det nya internationella handikappbegreppet. Det noggranna for-
beredelsearbetet ger béde barnen och Agrenskas personal trygghet
under familjevistelserna, sager Astrid Emker.

Socionom Anna Lindfors, Agrenska, informerade pé en tidigare famil-
jevistelse om samhéllets stdd och inledde med att informera om lag-
stiftning for alla (Lagen om allman forsékring, Socialtjanstlagen,
Halso- och sjukvardslagen, Skollagen), och LSS (Lagen om stdd och
service till vissa funktionshindrade) som kom 1994,

-Ju mer stéd och hjalp och behandling ett barn med funktionshinder
behdver desto fler blir barnets kontakter med personal som pa olika
satt handhar hjalp- och vardinsatser.

Det blir ofta mycket arbete for fordldrarna att ta reda pa vilken hjalp
som ar mojlig, var man ska soka hjalpen och kanske sedan ocksa
overklaga avslag nar man inte far som man vill.

-Det kravs ofta kunskap och omfattande kontakter med kommun eller
landsting for att fa hjalp och stod och det tar mycket tid och kraft. Det
béasta man kan gora som foraldrar till ett barn med funktionshinder ar
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att hitta en person som hjélpa till med ansokningar och liknande, ex-
empelvis en kurator pa sjukhuset eller en handlaggare pa forsakrings-
kassan, sa Anna Lindfors.

Lagstiftning for alla, &r exempelvis lagar dar
A/ kommunen administrerar stod och hjalp t ex:
a Skollagen

a Socialtjanstlagen, SOL

B/ landstingen administrerar stod och hjalp t ex:

o Halso- och sjukvardslagen (som inte gar att verklaga)

Har ingar bl a habilitering, psykiatriskt stod, rad och stod enligt LSS,
hjalpmedel, sjukresor, mm

o Forvaltningslagen, AFL-lagen om allmén forsakring. (Se sarskilt
kapitel)

Darutdver finns LSS, Lagen och stdd och service till vissa funktions-
hindrade, som &r en ”pluslag” som kom 1994, som ersatter Om-
sorgslagen som kom 1986. LSS administreras av kommunen.

Om foraldrar exempelvis anser att deras barn behdver personlig assi-
stent i skolan, och inte far det, bor de forst och framst ta reda pa vad
som star i Skollagen om detta stod. Men det &r inte enkelt gjort. La-
garna ar inte skrivna sa att man direkt kan se vilka rattigheter man har.
De &r mer resonerande och Gvergripande och darmed svara att tolka..
For att forsta vilka rattigheter de innehaller maste man lasa forarbeten
till lagarna och domstolsutslag.

Ett ytterligare problem &r att man andrar standigt i lagarna och inte
sdllan far dessa andringar “dominoeffekt”, andra lagar férandras utan
att detta framgar tydligt. Bast ar det om man lyckas skaffa sig en bra
kontaktperson som arbetar med de har fragorna, t ex ndgon person pa
Forsakringskassan som man alltid vander sig till.

LSS é&r en rattighetslag, d v s beslut om insatser kan dverklagas. Av-
sikten med LSS é&r att ge méanniskor med funktionshinder moéjlighet att
leva som andra. Ansokan lamnas till sérskild tjansteman i kommunen,
s k LSS-handlaggare.
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LSS &r avsedd for en sérskild personkrets som delas in i foljande tre
grupper:

a personer med utvecklingsstorning och personer med autism eller
autismliknande tillstand.

o personer med betydande och bestdende begdvningsmassigt funk-
tionshinder efter hjarnskada i vuxen alder, féranledd av yttre vald eller
kroppslig sjukdom.

a personer som till foljd av andra stora och varaktiga funktionshinder,
som uppenbart inte beror pa normalt aldrande, har betydande svarig-
heter i den dagliga livsféringen och omfattande behov av stéd och
service.

-1 den sista stora gruppen ska alla tre kraven vara uppfyllda for att
man ska komma ifraga for stod och hjalp.

I den nya lagen talas om de tio rattigheterna:

o radgivning och annat personligt stod

a personlig assistans

a ledsagarservice

a kontaktperson

a avldsarservice i hemmet

a korttidsvistelse utanfor hemmet

o korttidstillsyn for skolungdom 6ver 12 ar

a poende i1 familjehem eller i bostad med sarskild service fér barn och
ungdom

a bostad med sarskild service for vuxna eller annat sérskilt anpassad
bostad for vuxna

a daglig verksamhet

Personlig assistent kan man fa om man har stora funktionshinder. Det
ska bara undantagsvis kosta nagot att fa stoéd och service enligt den
nya lagen.

-Som synes finns det stora mojligheter till stod och hjélp i lagen fran
1994. For att fa tillgang till olika insatser kravs det att personen tillhor
personkretsen och att man anséker om stéd och hjalp.

I varje enskilt fall gors en individuell bedémning av LSS-hand-
ldggaren i kommunen.

-Som ansokande foraldrar ska man alltid gora skriftlig ansokan och
aldrig n6ja sig med muntliga beslut. Det ska ocksa vara skriftligt sa att
ni kan overklaga det om ni inte &r nojda.
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Alla kommuner har skyldighet att informera om lagen och i kommu-
nerna finns informationsbroschyrer om LSS och annat stéd fran sam-
hallet. RBU, Rorelsehindrade barn och ungdomar har ocksa givit ut en
mycket bra informationsskrift om samhallets stod. Den heter "Rattig-

heter/mdéjligheter”.
-Det gar bra att kontakta forsakringskassan och socialtjansten och be

om mer information. Se dessutom sarskilt kapitel ”Information fran
forsékringskassan”, sa Anna Lindfors.

Information fr&n forsakringskassan

Handlaggare Britt Akerstrom fran Foérsakringskassan, Géteborg, in-
formerade om de ekonomiska stéd familjer som har barn med funk-
tionshinder kan fa fran forsakringskassan, d v s vardbidrag, handi-
kappersattning, bilstdd, personlig assistans och tillfallig foréldra-
penning.

-Vardbidrag kan foraldrar soka om barnet har ett funktionshinder
eller sjukdom som kraver extra vard, tillsyn och/eller har merkost-
nader. Ett krav dr att den sarskilda insatsen behdvs under minst sex
manader.

Vardbidraget bestar av fyra olika nivaer, helt bidrag (100 750 kr/ar,
2007), tre fjardedels (75 563), halvt (50 375) och en fjardedels
(25 188). Bidraget ar pensionsgrundande och skattepliktigt. En viss
del kan erhallas som skattefri del om det finns merkostnader. Vardbi-
draget omprévas normalt vartannat ar och kan betalas ut till och med
juni manad det ar barnet fyller 19 ar. Darefter kan barnet sjalvt even-
tuellt erhalla handikappersattning.

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

-Funktionshindret ska vara bestaende eller i vart fall berdknas vara
under minst sju ars tid. Darefter finns det mojligheter att ansoka om
ett nytt bidrag. Bidraget bestar av ett grundbidrag samt ett inkomst-
provat anskaffningsbidrag. Dessutom kan extra bidrag utgd for att
anpassa bilen.
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Assistansersattning ar ett ekonomiskt stoéd som ger personen med
funktionshinder ratt till personlig assistent for att kunna leva ett mer
sjalvstandigt liv. Om det grundlaggande behovet, d v s hjalp med per-
sonlig hygien, pa- och avkladning, att ata och kommunicera samt att
assistenten ska vara val fortrogen med funktionshindret, uppgar till
mer an 20 timmar/vecka utgar ersattning fran forsakringskassan for de
timmar som Overstiger detta antal.

-Det & kommunen som ansvarar for att behovet av personlig assistans
tillgodoses och kommunen ersétter i sadana fall assistansen de 20 for-
sta timmarna/vecka. Nar det galler barn maste dess behov av hjélp och
vard under storre delen av dygnet vara av betydligt storre omfattning
an for friska barn.

Tillfallig foraldrapenning ar ersattning for inkomstbortfall nér en
foralder maste avsta fran arbete for bl a vard av sjukt barn. Ersatt-
ningen kan utgd maximalt 120 dagar/ ar och barn. Ersattningen kan
betalas ut till dess att barnet fyller 12 ar och i vissa fall upp till 16 ar.
-For barn som omfattas av LSS (Lagen om stdd och service till vissa
funktionshindrade) galler sarskilda regler. Fér dem kan ersattning utga
fran 16 ars alder upp till dess de fyller 21 ar. Foréaldrarna till dessa
barn har ocksa ratt till tio kontaktdagar/barn och ar. Dessa dagar kan
anvéndas till exempelvis foréldrautbildning eller vid inskolning till
forskoleverksamhet, sa Britt Akerstrém

Foreningsinformation

Britta Berglund, tillika ordférande i Ehlers Danlos Syndrom Riksfor-
bund, informerade om forbundets arbete.

-Behovet av information om EDS gjorde att vi 1992 bildade Forening-
en Ehlers Danlos syndrom. Foreningens uppgift var, forutom att ta
fram och sprida kunskap om syndromet till allménheten och till hélso-
och sjukvardspersonal, ocksa att skapa ett forum for familjer med
samma problem, sa Britta Berglund.

Efter ett ihardigt detektivarbete har foreningen idag 462 medlemmar
(slutet av 2006) och fler kommer hela tiden till.

-Vi forsoker idag folja forskningen och samverkar med landsting, so-
cialstyrelsen, sjukvarden och andra EDS-grupper i det internationella
natverket, for att pa sa sétt hela tiden ha den mest aktuella kunskapen
om EDS.
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Forbundet har Oversatt en engelsk informationsbroschyr om syndro-
met och tagit fram ett bararkort som finns pa 16 olika sprak. EDS-
bladet ges ut tva ganger/ar och kommer i maj och november.

Mer foreningsinformation finns pa hemsidan; www.ehlers-danlos.se

Adressen till forbundet ar:
Ehlers-Danlos Syndrom Riksférbund
c/o Britta Berglund, ordf

Bjorkvagen 77, 147 33 Tumba

Tel 08/ 530 394 33

Foreningen har kontaktpersoner i nastan alla 1an. Namn, adress och
telefonnummer till kontaktpersonerna finns pa férbundets hemsida.

Har kan man f& mer information

Socialstyrelsen informationsfoldrar
e-post: sos.order@special.lagerhus.se
internetadress: www.so0s.se/smkh

Center for sma handikappgrupper, Danmark
internetadress: www.csh.dk

Frambu, center for sallsynta funktionshinder
internetadress: www.frambu.no

National Library of Medicin i USA producerar PUB Med som ar en
databas med medicinska artiklar fran vetenskapliga tidskrifter
internetadress: www.nlm.nih.gov./

OMIM (Online Mendelian Inheritance in Man)
Internetadress: wwwa3.ncbi.nlm.nih.gov/Omim/searchomim.html
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Adresser och telefonnummer till forelasarna

Overlikare Arvid Heiberg
Rikshospitalet/Frambu
0027 Oslo

Norge

Tel: 0947-22 86 90 28

Overlikare Eva Holmberg

Sahlgrenska Universitetssjukhuset/Ostra
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Overléakare Lars Haggblom
Vardcentralen Gripen
Vastra Torggatan 24

651 12 Karlstad

Tel: 054- 61 50 00

Overlékare Hani Hattar
Vésterviks sjukhus
Box 601

Tel: 0480- 840 00

Doc/sjukgymnast Eva Beckung

Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Sjukgymnast Trine Hansen Blomqvist
Sodra Alvsborgs sjukhus, Skene
Varbergsvagen 50

511 81 Skene

Tel: 0320- 77 80 00

Arbetsterapeut Gull-Britt Andersson
Armprotescentrum

S:t Sigfridsgatan 85

412 66 Goteborg

Tel: 031- 343 81 27

Dr Ingemar Soderlund
Dorsum, AB
Askersundsgatan 11
252 50 Halsingborg
Tel: 042- 24 33 13
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Tandlakare Marie-Louise Sellgren
tandlékare Calle Brahm
tandskoterska Lena Gustafsson
logoped Asa Mogren
Mun-H-Center

Agrenska

Box 2046

436 02 Hovas

Tel: 031- 750 92 00

Med dr/sjukskoterska Britta Berglund
Karolinska Universitetssjukhuset Huddinge
141 86 Stockholm

Tel: 09- 585 800 00

Specialpedagog AnnCatrin Rojvik
Damp-konsulent Johanna Bjork
sjukskoterska Ann-Marie Alwin
specialpedagog Astrid Emker
socionom Anna Lindfors
Agrenska

Box 2046

436 02 Hovas

Tel: 031- 750 91 00

Handlaggare Britt Akerstrom
Forsakringskassan Rehab
405 12 Goteborg

Tel: 031- 700 67 31
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