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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 hér fallet hjarttransplanterade barn. Familjevistelser med
den diagnosen har arrangerats pa Agrenska 2000 och 2009.

Under en familjevistelse ar foraldrarnas dagar fyllda med medicins-
ka och psykosociala forelasningar och diskussioner. Barnen, som har
ett eget program, tas da omhand av sarskild personal. Faktainnehallet
fran forelasningar pa Agrenska utgér grund for detta nyhetsbrev som
skrivits av Jan Engstrém, Agrenska. Innan informationen blir tillgang-
lig for allmanheten har foreldsarna mojlighet att l1asa och lamna syn-
punkter pa sammanfattningarna.

For att illustrera hur problematiken kan se ut, och hur det kan vara att
ha ett barn med sjukdomen/syndromet, ingar en fallbeskrivning

Sist i nyhetsbrevet finns en lista med adresser och telefonnummer
till forelasarna. Sedan ar 2000 publiceras nyhetsbreven aven pa
Agrenskas hemsida, www.agrenska.se.

Foljande foreldsare har bidragit till innehallet i detta nyhetsbrev:
Overlakare Hakan Wahlander, Goteborg, kontaktsjukskoterska Bir-
gitta Wiklander Winsnes, Goéteborg, 6verldkare Thomas Higgins,
Lund, barnsjukskoterska Inger Ljungbertz, Lund, Overlakare Sver-
ker Hansson, Goteborg, sjukskoterska Andreas Tallborn Dellve,
Goteborg, psykolog Carmen Ryberg, Goéteborg, sjukgymnast Anna-
Lena Lagerkvist, Goteborg, socionom Anna Lindfors, Goteborg,
utredare Gunnel Hagberg, Goteborg, Overtandlakare Eva Lévsund-
Johannesson, Goteborg, pedagog Astrid Emker, Géteborg
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Historisk overblick och indikationer for hjarttransplantation

Overlakare Hakan Wahlander, Drottning Silvias barn- och ungdoms-
sjukhus, gjorde en historisk dverblick 6ver hjarttransplantationer samt
informerade om indikationer for hjarttransplantation.

-Forsta hjarttransplantationen nagonsin utfordes i december 1967 i
Kapstaden pa en vuxen man. Tre dagar senare utférdes den forsta
hjarttransplantationen pa ett barn i New York och det barnet dverlevde
bara sex timmar.

1968 gjordes 100 hjarttransplantationer pa barn med en medeldverlev-
nad pa 29 dagar.

-Intresset for den har typen av sjukvard avtog drastiskt och under 1970
—talet utfordes endast enstaka operationer.

Men med forbattrad organhantering, avstotningsdiagnostik, anti-
thymocytglobulin (antikroppar mot T-lymfocyter), cyklosporin (peptid
som férebygger avstotning) samt ett nytt dodsbegrepp (hjarnddd) tog
intresset for hjarttransplantationer fart igen under 1980-talet.
-Utvecklingen foljde tva linjer nar det gallde barn och ungdom; trans-
plantation av ”sma vuxna” som fdljde utvecklingen pa vuxensidan,
samt transplantation av spadbarn, som hade en egen utveckling. En-
staka, misslyckade forsok med transplantation av hjartan fran djur,
gjordes.

Utvecklingen innebar en snabb okning av antalet centra som ocksa
utforde alltfler hjarttransplantationer. Fran och med 1990 och framat
anvandes transplantation allt oftare som mojligt behandlingsalternativ,
t 0 m som forsta behandling vid vissa typer av hjartfel.

-Forbattrad immunodampande behandling, transplantation éver blod-
gruppsgranser samt utveckling av mekaniska pumpar innebar att vi
kunde gora alltfler hjarttransplantationer pa barn dven i Sverige, sa
Hakan Wahlander.

Foljande sjukdomar leder, sedan ett antal ar, till hjarttransplantation
hos barn:

a Kardiomyopati, d v s hjartmuskelsjukdom, dér den vanligaste for-
men (75 %) ar s k dilaterad form ( hjartat har utvidgats). Ovriga fore-
kommande former ar hypertrof (forstorat hjarta) samt restriktiv (for-
minskat hjarta).

-Den dilaterade formen utmérks av stor vidgad vénsterkammare,
ibland ocksa vidgad hogerkammare, med nedsatt funktion som leder
till hjartsvikt. Orsakerna kan vara manga t ex arftliga, infektion, mus-
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kelsjukdom, &mnesomséttningssjukdom samt rytmrubbningar. | 2/3 av
fallen ar orsaken okand nar det galler barn. | Sverige finns 200 barn
och ungdomar (0-20 ar) med dilaterad kardiomyopati.

Hypertrof kardiomyopati utmarks av fortjockad hjartmuskel, ofta med
normal funktion. Fortrangningar i utflodet okar belastningen pa kam-
maren. Formen ar ungefar hélften sa vanlig som dilaterad kardiomyo-
pati.

a Medfédda hjartfel, okorrigerade/tidigare opererade. Enkammar-
hjartan (en samling hjartfel), omflyttning (transposition) av de stora
karlen, utflodesfortrangning fran vansterkammaren samt medfodd
korrigerad transposition kan leda till hjarttransplantation

o Ovriga, p g a tumdrer, kranskarlssjukdom, klaffsjukdomar, uppre-
pad transplantation

Charlotta ar hjarttransplanterad

Charlotta, 17 &r, &r hjarttransplanterad. Hon kom till Agrenskas famil-
jevistelse tillsammans med pappa Peter, mamma Catharina och sysko-
nen Theodor 13 ar och Cornelia 11 ar.

Catharinas graviditet med Charlotta var normal, likasa forlossningen.
-Det var ingenting ovanligt med Charlotta under de forsta aren, men
vid tre ars alder upptacktes det att hon hade en klaff som lackte. Men
lackaget var, enligt lakarna, ingenting vi behdvde bekymra oss om
eftersom man ansag att klaffen lackte sa lite och att man skulle kon-
trollera det vartannat ar, sa att inget oférutsett intraffade. Resten av
uppvaxten blev ocksa lugn, ingenting som vi behdvde oroa oss for
skedde. Charlotta var en underbar pigg och glad tjej fram tills dess
hon var 14 ar, sager Catharina.

Det forsta tecknet pa att allt inte stod rétt till med Charlotta kom en
kvall i mars 2006, efter att vi atit middag..

-Plotsligt klagade hon pa att hon inte fick ordentligt med luft och bor-
jade kippa efter andan. Vi akte in till sjukhuset och dar trodde man till
att borja med att hon hade fatt en allergisk reaktion och lat oss dka
hem. Under natten forsamrades emellertid hennes tillstand varfor vi
akte tillbaka till sjukhuset och dar fick hon ligga kvar for fortsatta un-
dersokningar. Lakarna misstankte att fanns vatska i lungorna, eftersom
andndden inte upphorde, sager Peter.

Ratt snart upptackte man att Charlotta istallet hade vétska i hjartsack-
en och medicinerades for det.
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-Efter nagra dagar pa sjukhuset madde Charlotta battre och fick
komma hem. Ingen forstod i det laget hur allvarligt det kunde vara.
Det var forst ndr man undersokte Charlottas hjarta med ultraljud som
man borjade forsta vad det handlade om och pabdrjade behandling
med nya hjartmediciner. Men efter bara nagra dagar forsamrades hon
och flyttade till hjartintensivavdelningen déar hon medicinerades med
Simdax®, som anvands vid svar hjartsvikt, sager Catharina.

Nar kan/bor man hjarttransplantera barn?

Hakan Wahlander informerade vidare om nar det kan bli aktuellt att
hjarttransplantera barn:

o vid hjartsvikt som kraver intensivvard

o vid hjartsvikt med dalig fysisk prestationsformaga (exempelvis om
man inte orkar ga langre &n 250 meter pa 6 minuter)

o hjartsvikt med patagligt nedsatt tillvaxt

a hjartsvikt med livshotande rytmrubbning

o hjartsvikt med risk for utveckling av hogt motstand i lungcirkulatio-
nen

o enkammarhjartan med speciella komplikationer

Hjarttransplantation &r inte mojlig

o om motstandet i lungkarlen &r forhojt

a om lungartérer eller lungvener ar underutvecklade
o vid pagaende okontrollerad infektion

a vid samtidig tumdrsjukdom

a vid allvarlig immunbrist

a vid hepatit B och C

Charlotta far en ny aortaklaff

Efter 10 dagar pa sjukhuset fick Charlotta komma hem.

-Utifrdn hur man beddmt hennes hjarta borde hon inte orka det hon
gjorde. Sa lange medicinen mot hjartsvikt verkade madde hon forhal-
landevis bra. Men efter en knapp vecka hemma madde Charlotta ater
samre och vi akte in till sjukhuset igen dar hon fick ytterligare en dos
Simdax®, séger Peter.

Pa sjukhuset hade man upptéckt att Charlottas aortoklaff lackte, vilket
man till att borja med trodde kunde bero pa att hjartat var forstorat.

-Men ganska snart insdg man att det var allvarligare dn sa och att
Charlotta behovde en ny klaff. Ett problem var att man underskattat
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allvaret i klaffproblemet och att Charlottas allméantillstand forsamrats
sd mycket att man var osaker pa om hon skulle klara en klaffopera-
tion, sager Catharina.

Men Charlotta opererades och operationen gick bra. Man ersatte hen-
nes egen klaff med en mekanisk klaff eftersom hon var ung och be-
hovde en klaff som skulle halla manga ar. Efter nagra veckor pa sjuk-
huset fick hon komma hem.

-Hon behdvde flera mediciner, bl a betablockerare, blodfértunnande
mediciner och flera hjartmediciner. Man hade nog férhoppningar att
den nya klaffen skulle leda till att det forstorade hjértat skulle kunna
hamta sig och aterga till normal storlek, sager Peter.

Charlotta hamtade sig snabbt efter operationen och kunde snart borja
skolan igen. Nagra restriktioner hade hon inte, férutom att hon inte
deltog pa gymnastiken.

Nagot ar, fram till hosten 2007, madde Charlotta ganska bra och gick
pa kontroller var fjortonde dag.

-Men hennes hjarta aterhamtade sig inte och pumpade inte sa bra. Det
beslutade da att, som en sakerhetsatgard, satta in en pacemaker med
aterupplivningsfunktion. Nu vécktes fragan om hjarttransplantation,
men mot en sddan omfattande behandling varjde vi oss med all kraft.
Vi tyckte att Charlotta var "tillrackligt frisk” och absolut inte behdvde
hjarttransplanteras, sager Catharina.

Immunologi, infektioner, vaccinationer samt lakemedels-
behandling vid hjarttransplantation

Overlakare Thomas Higgins, Universitetssjukhuset Lund, informerade
om immunologi, infektioner, vaccinationer och lakemedelsbehandling
vid hjarttransplantation.

Bade arv och miljo spelar roll fér immunsystemets utformning och
funktion. Forenklat kan man se det sa att vi genom olika arvsanlag
utvecklar vart immunsystem och att systemet ar mer eller mindre
skickligt pa att skydda kroppen mot sjukdomsframkallande mikroor-
ganismer. Immunsystemet ar ett mycket komplicerat system som kra-
ver en hog grad av samverkan mellan olika akt6rer for att fungera bra.
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Manniskan har tva typer av immunférsvar, det ospecifika immunfor-
svaret och det specifika immunforsvaret.

Det ospecifika (medfédda) immunforsvaret, som utgdrs av hud,
slemhinnor, saltsyra i magsacken, flimmerhar i luftvagarna samt nor-
mal bakterieflora i tarm och pa huden, ar kroppens forsta forsvar mot
angrepp i form av virus och bakterier.

-Inflammationen, som framkallas av bakterier och leder till rodnad
och svullnad, ingar ocksa i det ospecifika forsvaret. Det som hander ar
att vita blodkroppar “édter” bakterier och virus samt frisatter amnen
som stimulerar sérskilda mordarceller att angripa virusinfekterade
celler som forlorat sina kdnnetecken, sa Thomas Higgins.

Om inte det ospecifika immunforsvaret racker till aktiveras det speci-
fika immunforsvaret. Det adaptiva immunsystemet, som det ocksa
kallas, ger specifik forvarvad immunitet mot olika smittdmnen. Sy-
stemet har en formaga att anpassa sig och hela tiden forbattras, men
det tar tid. Under tiden skoter det medfédda immunsystemet forsvaret

T- och B-lymfocyter ar immunsystemets “generaler” som vet vilka
organismer som ar fiender och vilka som &r véanner.

-T-cellerna utbildas i en mycket tuff skola i thymus dar de lar sig kan-
na igen frammande &mnen och reagera pa dem och kéanna igen
kroppsegna dmnen och reagera pa dem, men bara i viss utstrackning.
99 % av "eleverna"/T-cellerna underkénns och doér och 1 % godkénns.
Ibland kan méjligen icke godkénda lymfocyter slinka igenom.

B-lymfocyterna utbildas i benmargen. | varje cell maste det finnas ett
totalforsvar. Eftersom T- och B-celler ar inriktade pa forsvar mot delar
av &mnen krévs det ett helt batteri av T- och B-celler for forsvaret av
alla frammande amnen.

a Antigenpresenterande celler pekar ut vad som ska betraktas som
fraimmande och presenterar det frammande amnet for T-cellerna.

o Fagocyter ar renhallningsceller (granulocyter och makrofager) som
kan ta upp (fagocytera) och darefter oskadliggéra frammande amnen

For sin funktion &r de olika cellerna beroende av bl a

o receptorer, exempelvis T- och B-cellsreceptorer som har férmagan
att binda till de t frammande smittdmnet
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o cytokiner, som ar en samlingsheteckning pa en typ av proteiner som
fungerar som budbarare av signaler mellan i forsta immunsystemets
olika celler. De hammar eller stimulerar tillvaxt och utmognad av oli-
ka celler

o adhesiva molekyler, som har betydelse for vidhaftningsformagan
hos olika celler, t ex for narkontakt mellan en T-cell och en virusin-
fekterad cell sa att denna kan avdodas

Transplantationsimmunologi

En transplantation av organ mellan tva personer aktiverar bade anti-
kroppsbildning och anhopning av mérdarceller mot transplantatet hos
mottagaren.

-For att transplantatet inte ska stdtas bort krévs det att mottagarens
immunsystem bromsas upp pa olika satt. Det kravs att inflammationer
halls tillbaka och att celler, som &r programmerade att doda celler som
har annorlunda mottagare, tas bort. Det krdvs ocksa att frisattningen
av kemiska amnen som aktiverar invandring av T-celler och mobilise-
rar immunsystemet minimeras, sa Thomas Higgins.

Vid en transplantation ges oftast antitymocytglobulin, ATG, som ar
antikroppar fran djur.

-Man kan ocksa ge konstgjorda antikroppar som dddar mottagarens T-
celler. Ibland ges Zenapax® eller Simulect® som hindrar mordarceller
att foroka sig. Dessutom ges en hdg dos kortison, Solumedrol® som
slacker den inflammatoriska reaktionen och minskar immunsystemets
reaktivitet.

Antibiotika ges for att skydda mot bakteriella infektioner. Sa snart
som njurarna kommit igang borjar behandlingen med s k calcineurin-
hammare (Sandimmun® eller Prograf®) som hdmmar frisattningen av
signalcubstanser, samt Cellcept® eller Myfortec® som hdmmar for-
okningen av vita blodkroppar.

-Dessutom far det transplanterade barnet calciumblockerare, blodfor-
tunnande mediciner och mediciner mot magkatarr och mot skador pa
kranskarlen. Mot virusinfektioner, ffa CMV ges Valtrex® eller Cym-
vene®. Darutdver far barnet mediciner mot parasiter, mot svampin-
fektioner, blodtryckssankande mediciner som ocksa minskar risken for
hjartrusning. Flera lakemedel behdvs inte efter sex manader da man
kan sénka doseringen av kortison, sa Thomas Higgins.
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Utredning infor hjarttransplantation

Hakan Wahlander informerade ocksd om utredning infor hjarttrans-
plantation hos barn.

-Vi utreder for att hitta allt som kan paverka maéjligheterna till trans-
plantation och en bra behandling efter transplantationen, t ex hur ser
barnets egna hjarta ut, hur stort hjéarta kan barnet ta emot, blodgrupp
och antikroppar mot blodgrupp.

| utredningen ingar ocksa att finna eventuella faktorer som kan hindra
transplantation, t ex lungkarlsmotstand, HIV och hepatit B och C.

-Vi tar reda pa hur olika organ, som kan paverkas av en transplanta-
tion, fungerar, t ex njurar, lever och lungor. Vissa infektioner kan or-
saka komplikationer efter transplantation, t ex CMV, EBV, toxoplas-
mos, vattkoppor och herpes. Om barnet saknar viktiga vaccinationer
kan de goras innan transplantation. Vi gor ocksa en psykologisk ut-
vardering och en social utredning, sa Hakan Wahlander.

Charlottas allmantillstand forsamras

Trots Peters och Catharinas motstand mot att Charlotta skulle hjart-
transplanteras vackte hennes lakare fragan fler ganger.

-Vi sag inte, ville inte se, hennes forsamring forran strax efter julen
2007. DA markte vi att hon borjade sacka och blev samre. Efter en ny
dos Zimdax® i februari insag vi att lakarna nog hade ratt och att Char-
lotta behdvde ett nytt hjarta. Eftersom hon madde sa pass mycket bétt-
re av medicineringen fick hon komma hem, séger Peter.

Tva veckor senare berattade Charlotta att hon ként nagot annorlunda
dar pacemakern satt, nagonting som inte stamde med hur det varit
innan. Samma sak intraffade nagra dagar senare.

-Det gick en kort tid, sedan blev Charlotta forkyld och fick ytterligare
en behandling med Zimdax®, sager Catharina.

| mitten av mars, d v s en vecka efter det senaste besoket pa sjukhuset,
svimmade Charlotta nar hon var i skolan och pacemakerns ateruppliv-
ningsfunktionen loste ut.

-Det blev ambulans till sjukhuset. Vi forstod nu att det var allvar och
att Charlotta verkligen behovde hjarttransplanteras. | vantan pa ett nytt
hjarta bestamdes det att hon skulle fa en mekanisk pump, Hartmate 11,
som skulle ta Over vansterkammarfunktionen, sager Peter.
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Efter nagra dagar pa sjukhuset forsamrades Charlottas tillstand avse-
vart och den mekaniska pumpen opererades in. Konstruktionen tillat
installning av pumpkraften sa att den passade hennes normala blod-
tryck.

-Efter operationen gick det inte att vacka upp Charlotta och koppla
bort respiratorn p g a hennes daliga allmantillstand och darfor valde
man att halla henne sévd. Nagon vecka senare fick hon hog feber och
medicinerades med stora doser antibiotika. Det drojde heller inte lange
forrdan man upptéckte bakterier i blodet, s k multiresistenta entero-
kocker som riskerade att fastna och ansamlas pa frammande kroppar,
i Charlottas fall den mekaniska klaffen och den nya pumpen, med risk
for samre funktion, sdger Catharina.

Charlotta 1&g darefter sovd 6-7 veckor och bakterieharden medicinera-
des bort med Vancosin®. Efter tio veckor pa thoraxintensiven hade
Charlottas muskulatur och nervbanor bérjat brytas ned och det var
tufft for henne att komma tillbaka.

-Nu var hon i alldeles for daligt skick for att klara ett hjartoyte. Hon
fick komma hem och nu gick ndgra manader dar Charlotta, som var
oerhort tunn och svag, var tvungen att lara sig anvanda sin utmarglade
kropp och bl lara sig ga igen, séger Peter.

Kirurgiska aspekter pa hjarttransplantation

Hakan Wahlander informerade om kirurgiska aspekter pa hjarttrans-
plantation samt vardprogram.

Innan ett barn sétts upp pa vantelista for hjarttransplantation maste en
rad fragestallningar besvaras, t ex:

a hur ser mottagarens hjarta ut, eftersom detta bestammer hur dona-
torns hjérta tas ut

a vilka blodgrupper kan man acceptera, matchning for stérre barn

a hur stor kan donatorn maximalt vara

-Donatorn kan i de flesta fall var upp till dubbla mottagarens vikt och
ibland mer for spadbarn. Donatorns lagsta vikt bor inte underskrida %
av mottagarens vikt. Sammantaget innebdr det en begrénsning nar det
géller mojliga donatorer.

Den maximala tiden for ett uttaget hjéarta (ischemitiden) ar 4 timmar. |
Skandinavien finns ett organsamarbete mellan alla transplanterande
centra dar organ i forsta hand erbjuds till patienter med hogst medi-
cinsk prioritet, t ex om barnet har en mekanisk pump och darefter i
turordning mellan centren.
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Hur mycket och vad som tas med fran donatorns hjarta varierar bero-
ende pa hur mottagarens hjarta ser ut.

-Kirurger fran mottagarens sjukhus aker och hamtar donatorhjartat.
Detta stannas med en kall 16sning (kardioplegi), tas ut och laggs i
samma typ av lésning i en lada pa isbadd.

Mottagaren av hjartat kallas och forbereds for operation nér erbjudan-
det kommit.

-Néar uttaget av mottagarens hjarta paborjas beror pa en rad faktorer,
t ex avstandet till donatorn, om man anvander flyg eller enbart mark-
transport, tidigare operationer pa mottagaren och om mottagarens
gamla hjartklaffar ska doneras, sa Hakan Wahlander.

Operationen att sétta in det nya hjartat tar i normala fall tva-tre tim-
mar, men kan ta langre tid, upp till atta timmar, beroende pa bl a om
mottagaren hjartopererats tidigare.

Hjartlungmaskinen &r inkopplad till dess att donatorhjartat kommit pa
plats och producerar ett bra blodtryck

Charlotta hjarttransplanteras

Pa ett aterbesok pa sjukhuset i augusti 2008 sattes Charlotta upp pa
vantelistan for att fa ett nytt hjarta. Man ansag nu att hon var tillrack-
ligt stark for att klara en hjarttransplantation.

-Eftersom hon hade en mekanisk pump hamnade hon pa hogsta priori-
tet. Jag och Peter hade nu svart att hanga med i svangarna. Redan efter
ett dygn pa listan ringde man fran sjukhuset och meddelade att man
hade ett hjarta som passade och att ambulans var pa vag for att hamta
Charlotta. Markligt nog sa infann sig ett oforklarligt lugn hos hela
familjen, séger Catharina.

Operationen gick bra, utan komplikationer. Det nya hjartat hade startat
som det skulle.

-Men vi blev varnade att man kanske skulle vara tvungen att 6ppna
upp igen. Risken for blédningar var stor eftersom Charlotta medicine-
rades med blodfértunnande mediciner for att undvika proppar i kon-
takten med den mekaniska klaffen och pumpen. Men det blev som tur
var aldrig aktuellt att 6ppna upp henne igen, séger Peter.

Direkt efter operationen medicinerades hon med hela arsenalen av de
mediciner som namnts pa annan plats i nyhetsbrevet. Efter nagra da-
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gar pa IVA var Charlotta uppe och gick och kunde snart laggas in pa
avdelning.

-Transplantationen innebar en omedelbar forbattring i hur Charlotta
madde. Och redan dagen efter transplantationen kunde man se skillnad
pa hennes ansiktsfarg, sager Catharina.

Vard efter hjarttransplantation

Risken for avstotning ar storst direkt efter transplantationen. Darfor
startar behandlingen mot avstotning redan pa IVA. | den inledande
immundampande behandlingen ingar hdoga doser Prednisolon® och
antithymocyt globulin (ATG). I den immunodampande underhallsbe-
handlingen ingar

a blockad av immuncellsfunktion (Prograf®)

a blockad av celltillvaxt (CellCept®, Imurel®)

a kortison (Prednisolon®)

-Eftersom immundampningen leder till infektionskanslighet maste det
hjarttransplanterade barnet isoleras. | forebyggande syfte ger vi ocksa
antibiotika de forsta 6-7 dagarna, virusldkemedel efter
CMV/EBV/Toxoplasma-matchning och pneumocystis- och svampfo-
rebyggande mediciner, sa Hakan Wahlander.

| den efterfoljande varden ingar ocksa blodtrycks- och njurskyddande
medicinering (Prograf®), forebyggande magsarsbehandling (kortison)
samt blodfettsankande mediciner till tonaringar.

Efter en hjarttransplantation gors ett stort antal avstotningskontroller i
form av biopsier (en liten bit hjartvavnad tas ut och undersoks).

-Det &r inte ovanligt att vi gor 12-15 biopsier. Barn som ar aldre an 1
ar vid transplantationen kontrolleras efter 1, 3 och 5 veckor samt efter
3, 4, 6, 9 och 12 manader. Avstétningen graderas efter en speciell ska-
la (ISHLT 0-3). I den avst6étningsbehandling som kan bli aktuell ingar
hdgdos av kortison i tre dagar samt ny biopsi efter en vecka. Vi tar
ocksa biopsier vid andringar av immundampningsbehandlingen eller
vid symptom sasom feber, hog puls eller allmanpaverkan.

Akut avstotning drabbar 40 % inom ett ar och ar vanligast 1-2 mana-
der efter transplantationen

Kranskérlssjukdom drabbar 17 % efter fem ar

-Dessutom kan ytterligare komplikationer uppsta i form av infektio-
ner, hogt blodtryck, njursvikt, diabetes och hdga blodfetter
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Odnskade och besvérliga infektioner kan orsakas av

a Cytomegalovirus, CMV, som kan ge allvarliga komplikationer i
form av akut avstotning och kranskérlssjukdom

o Epstein-Barrvirus, EBV, som kan orsaka forstgangsinfektion hos
transplanterade barn med risk for lymfkdrtelcancer och lungsjukdom

En rad kontroller, forutom biopsier, gors for att sa tidigt som mojligt
upptacka komplikationer, t ex EKG, Ultraljud, lever-, njur- och lung-
funktion, blodfetter, mm

Njurproblem vid hjarttransplantation

Overlakare Sverker Hansson, Drottning Silvias barn- och ungdoms-
sjukhus, Goteborg, informerade om njurproblem efter hjérttransplanta-
tion.

-En negativ effekt av medicineringen efter en hjarttransplantation ar
paverkan pa njurfunktionen. De uppgifter jag har fran vuxna patienter
som hjarttransplanterats visar att 10 % har kronisk njursvikt 5 ar efter
hjarttransplantation och 20 % efter 10 ar. Manga av barnen som be-
handlas idag efter hjarttransplantation kommer med stor sannolikhet
inte att drabbas av kronisk njursvikt som vuxna, eftersom vi numera &r
mer forsiktiga med den immundampande medicineringen. Jag ater-
kommer till detta, men forst vill jag informera i korthet om njurarnas

uppgift.

Vad gor njurarna

| njurarnas uppgift ingar

o att rena blodet fran slaggprodukter och reglera salt-, vatten-, syra-
och kalkbalansen i kroppen

o att bilda erytropoietin, ett hormon som stimulerar benmargen till
bildning av réda blodkroppar

a att reglera blodtrycket, njurarna utgor ett slags reglerande “central”
for blodtrycket.

-Om ett barn har hogt blodtryck beror det ofta pa en sjukdom i njurar-
na. | njurarna tillverkas renin som &r ett viktigt &mne for regleringen
av blodtrycket. Rubbas kalkbalansen i kroppen sker en urkalkning av
skelettet, vilket obehandlat kan leda till felstaliningar i ben och fotter,
sa Sverker Hansson.
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Hur méts njurfunktionen?

Ett matt pa njurfunktionen far man genom att

a méta s-kreatinin genom ett enkelt blodprov (géarna i en serie). S-
kreatininvardet bedoms efter alder och storlek pa barnet.

a mata hur fort njurarna eliminerar vissa tillforda &mnen (t.ex.
crom51-EDTA). Denna metod ar mycket mer noggrann an att bara
mata S-kreatinin.

-Normalt renar njurarna drygt 100 (90 - 140) ml plasma per minut
normerat till en vuxen kroppsyta. Njurarna har god reservkapacitet
och forst nar funktionen sjunkit under 30 far man symptom.

Varfor far barnen njurproblem efter hjarttransplantation
Foljande &r tankbara orsaker till sémre njurfunktion

a nedsatt njurfunktion kan foreligga redan innan transplantationen

o operationstraumat i sig

a hogt blodtryck

a forhdjda blodfetter

o upprepade rontgenkontrastundersokningar som paverkat njurfunk-
tionen negativt

a pbehandlingen med cyclosporin eller tacrolimus efter transplantatio-
nen

-Den viktigaste orsaken till den nedsatta njurfunktionen efter hjart-
transplantation ar den immundampande behandlingen, fr a de sa kalla-
de calcineurinhdmmarna (cyklosporin och tacrolimus). Aven andra
lakemedel kan paverka njurarna negativt. Manga kombinationer mel-
lan cyklosporin eller tacrolimus och andra lakemedel passar inte, de
interagerar (samverkar), vilket man maste vara vaksam pa, sa Sverker
Hansson.

Njurproblem kan sdgas foreligga nar
a njurfunktionen sjunkit till 30-40% av normalt
a det skett en tydlig forsamring av tidigare stabil funktion

Hur upptéacks och utreds njurproblem

Med hjalp av S-kreatinin, clearancemétningar, urinprov och en for-
samrad blodtryckssituation upptéacks eventuella njurproblem.
-Utredningen sker sedan pa olika satt och kan omfatta ultraljudunder-
sokning (for att utesluta avflodeshinder) och njurbiopsi. Det ar viktigt
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att ga igenom alla mediciner som barnet tagit, att om mdjligt minska
doseringen av ldkemedel, och att om mojligt undvika réntgenkontrast-
undersokningar.

Behandling

Ar njurfunktionen nedsatt ar det kanske majligt att sdnka dosen im-
munsuppression eller byta ut cyklosporin eller tacrolimus mot annan
medicin, t ex sirolimus eller everolimus.

-Vi har bra resultat med tacrolimus (Prograf®). Idag ar behandlingen
med immunsuppression mer individualiserad med lagre doser &n jam-
fort med for fem-tio ar sedan.

Behandling med kalciumblockerare kan ge visst skydd mot cyklospo-
rinets negativa inverkan pa njurfunktionen.

- Skulle ett barn efter hjarttransplantation fa sa allvarlig njursvikt att
det behdver en ny njure sa ar en njurtransplantation fullt majlig. Vi
kan transplantera sma barn men vantar atminstone tills barnet vager 8-
10 kg s att vi kan anvanda en vuxennjure, sa Sverker Hansson.

Sjukskoterskornas roll

Kontaktsjukskoterska Birgitta Wiklander Winsnes, Drottning Silvias
barn- och ungdomssjukhus, Goteborg och barnsjukskoterskan Inger
Ljungbertz, Universitetssjukhuset Lund, informerade om deras roll vid
hjarttransplantation.

-Vi har inga direkt mallar som vi foljer i vart arbete som transplanta-
tionssjukskoterskor, utan vi forsoker hitta en bra individuell balans nar
det géller vad vi informerar om.

Efter transplantationen, nar infektionskansligheten ar som storst, kan
inte kamrater fa lov att komma hem till det transplanterade barnet.
-Barnets alder spelar stor roll for hur det klarar infektioner, ju mindre
barn desto samre immunférsvar, men efterhand klarar alla infektioner
allt battre och kan leva som alla andra. Katt &r inte sa bra att ha om ett
barn ar hjarttransplanterat, inte heller faglar. Men finns det en Katt i
hemmet redan innan transplantationen behdver man inte ta bort den.
Vill man skaffa hund, bor man véanta med det tills 6 manader efter
transplantationen. Kamrater bor inte komma pa besék nar barnet ar
nytransplanterat

Nyhetsbrev nr 335 © Agrenska 2009 15



Charlotta idag

Hjarttransplanterade barn

Badhus bor man heller inte besoka inom ett halvar efter operationen
och inte heller ar det bra med bastubad tidigt efter operationen.
-Duschen bor vara pa ett tag, och vattnet bor vara varmt, innan barnet
duschar for att undvika infekterande aerosol.

Storre renoveringar i hemmet bor ske fore transplantationen, eftersom
det kan finnas mdgelsvamp i byggdammet.

-Har man egen brunn bér man lata undersoka vattnet. Den forsta tiden
ar barnen extra kansliga for att utveckla malignt melanom och darfor
bor man undvika att aka till sydliga lander for att sola.

Mat barnet bor undvika &r bl a opastoriserad mjolk och gronmdgelost.
ROkt fisk kan innehalla vissa bakterier men & OK om man rokt fisken
sjalv och vet att den ar farsk.

-Vi tar kontakt med barnens skola och informerar bl a barnbespisning-
en om att de far ett nytransplanterat barn.

Aktiviteter och idrott rekommenderas att barnen deltar i.

-De kan vara med i de flesta aktiviteter, men undvika kampsporter. |
storsta mojliga man bor barnen leva som de andra barnen. Vi tycker
inte att man exempelvis maste ta tempen varje dag, utan bara nar bar-
net sjalva tror att de &r sjuka.

Bada sjukskaterskorna rekommenderade patientforeningen Viking och
deras aktiviteter.

Fran transplantationen och fram tills den hér intervjun gors har det
gatt knappt ett halvar.

-Sa gott som direkt efter transplantationen har Charlotta sjalv tagit
ansvar for sin medicinering och skott det utméarkt. Hon har inte fatt
nagra avstotningar utan matt valdigt bra, bl a med bra aptit. Alla me-
dicinerna har hon kvar, men en nedtrappning i doserna har pabarijats.
Vid biopsierna har hon foredragit att sévas helt, sager Catharina.

Charlotta har inte borjat skolan &nnu, med tanke pa den forhojda in-
fektionsrisken, utan far hemundervisning nagra timmar i veckan.
-Flera ganger per dag gar hon ut med hunden och det mar bade hun-
den och hon bra av, sager Peter.

Sjukgymnastik far Charlotta en gang i veckan tillsammans med en
sjukgymnast.
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Charlottas fritidsintressen ar den egna norfolkterriern ”Vafflan”, da-
torn och att folja sina syskons idrottande.

-Charlotta har de senaste aren forlorat kontakten med sin kompiskrets
p g a sitt halsotillstand och langtar nu efter att fa knyta nya vanskaps-
band med jamnariga kamrater.

Motion och rorelsegladije efter hjarttransplantation, sjuk-
gymnastiska aspekter

Sjukgymnast Anna-Lena Lagerkvist, Drottning Silvias barn- och ung-
domssjukhus, SU/Ostra, Goteborg, informerade om sjukgymnastik.
-Syftet med sjukgymnastik &r att framja manniskans rorelse- och funk-
tionsférmaga och darmed hélsa. Sjukgymnasten kan bl a hjalpa bar-
net/ungdomen att komma igang efter en operation eller en period av
mycket stillasittande eller stillaliggande, samt att hitta alternativa me-
toder att utfora aktiviteter pa, sa Anna-Lena Lagerkvist.

Barn med medfddda hjartsjukdomar genomgar inte sallan manga ki-
rurgiska ingrepp. Langa sjukhusvistelser kan gora att barnet gar miste
om manga traningstillfallen, vilket kan leda till en forsenad motorisk
utveckling och att barnet inte orkar lika mycket som sina jamnariga
kamrater. | samband med en operation kan barnet ocksa fa problem
fran andningsvagarna med bl.a. 6kade sekretméngder.

Sjukgymnastik for barn med hjartsjukdom innefattar

o pre- och postoperativa (fore och efter operation) atgarder

g andningsgymnastik

o handledning och traning av barn som varit orérliga under langa pe-
rioder

a undersokning och traningsinstruktion fér barn med neurologiska
skador

o hjalp att trana muskelstyrka, ledrorlighet, uthallighet, balans, koor-
dination och kondition med en lagom belastning av hjartat

En sjukgymnast bor kontaktas néar barnet/ungdomen har andningspro-
blem och behdver hjalp att komma igang efter langvarig inaktivitet.
-Barn foljer ofta “minsta motstandets lag” och undviker aktiviteter
som &r svara att genomfora. Ar svarigheterna bestdende, kan man be-
hova hjalp fran barn- och ungdomshabiliteringen, sa Anna-Lena La-
gerkvist.
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Fore operationen informeras barnet/ungdomen och deras foréldrar hur
de kan gora bl a for att underléatta andningen, avlagsna luftvagssekret,
samt mobiliseras.

Efter operationen ska de:

a héja upp sangens huvudande, vilket 6ppnar fler luftvagar.

a genomfora regelbundna lagesandringar, vilket gor att ventilationen
forandras och att eventuellt slem kan mobiliseras.

o genomfora blaslekar och/eller anvanda en s.k. positive expiratory
pressure (PEP)-mask.

- PEP innebar att man lagger ett motstand pa utandningen. Genom att
andas i denna mask kan lungvolymen 0ka, avstdngda lungdelar kan
oppnas och sekret kan mobiliseras. Ett annat satt att astadkomma PEP
ar att andas ut mot halvslutna lappar.

a trdna "huff’-/hostteknik. Att "huffa” innebér att man forcerar utand-
ningen med ett dppet struplock, sasom nar man blaser imma pa en
spegel. Detta anses mindre energikrédvande an att hosta.

o sa fort som lakaren tillater stiga ur sangen

Efter operationen ar det inte ovanligt att barnet/ungdomen hamnar i en
passiviserande “ond kedja” dar nedsatt fysisk kapacitet leder till os&-
kerhet. Barnet ror sig da minimalt, vilket gor att den fysiska kapacite-
ten och muskelstyrkan férsamras.

-Detta innebér att barnet inte orkar lika mycket som kamraterna och
kan bli ensam och uppfattas som "sjuk” av bade sig sjalv och kamra-
terna. Barnen ror sig darfér annu mindre, o s v. Den hér onda kedjan
maste brytas. Alla barn, ungdomar och vuxna ska vara fysiskt aktiva
efter sina formagor. Men det &r viktigt, att fore traningsstart, kontrol-
lera med ansvarig lakare om det finns nagra restriktioner angaende
fysisk anstrangning.

Syftet med att vara regelbundet fysiskt aktiv efter sin formaga ar att
bibehalla eller 6ka sin

a muskelstyrka

a ledrorlighet

o uthallighet

a palans

o koordinationsformaga

a kondition

- Det ar viktigt att anpassa traningen efter alder, behov, mojligheter
och intressen, d v s individualisera traningen pa ett lekfullt satt, sa att
barnet tycker traningen &r rolig. Om intresset for att vara fysiskt aktiv
etableras i unga ar, finns stora mojligheter att barnet/ungdomen fort-
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satter att vara aktiv upp i vuxen alder. Barnet bor ocksa lara sig att inte
jamfora sina egna prestationer med kamraternas, utan bara fokusera pa
de egna framstegen.

Anna-Lena Lagerkvist informerade om en studie (Patel JN et al 2008)
med 11 barn/ungdomar/unga vuxna (medelalder 14,7 ar) med ett nytt
hjarta. Personerna i studien trdnade 16pning eller cyklade under 12
veckor 3 ggr/vecka, a 30 minuter och styrketrdnade med gummiband 2
ggr/v a 15-20 minuter.

-Studien gjordes drygt fem ar (medeltid) efter operationen. Resultaten
visade att uthallighet, maximalt syreupptag och muskelstyrka okade
betydligt.

Hur gar det efter hjarttransplantation

Hakan Wahlander informerade ocksa om hur det gar for barn efter
hjarttransplantation internationellt (ISHLT) och i Sverige.

-50 % av de hjarttransplanterade barnen lever 15 ar efter transplanta-
tionen. | de fall dar det varit nédvéandigt med ytterligare en hjarttrans-
plantation visar ett annat, mycket mindre material, att dverlevnaden
varit lika bra som vid den forsta hjarttransplantationen, forutsatt att det
gatt mer &n tre ar sedan den forsta transplantationen. Med hjélp av fler
kontroller och battre, mer individuellt anpassad immunsuppression
tror vi att resultatet hela tiden forbéttras.

Foljande komplikationer férekom hos 59 hjérttransplanterade och

uppfdljda barn:

a avstotning efter utskrivning 16 st (27 %)
a behandlade avstotningar 9 st (15 %)
a retransplantation 1 st (2 %)

a doda 5 st (8 %)

a CMV (lindrig) 3 st

a lungsjukdom 3 st

a njusvikt 5 st

a ADHD 2 st

Livskvaliteten
49 overlevande barn har undersokts (Gilljam, 2007) med foljande re-

sultat:

a utmarkt livskvalitet med inga komplikationer 22 st (45 %)
a god livskvalitet med lindriga komplikationer 15 st (31 %)
o hygglig/god livskvalitet, pAgaende behandling 5 st (10 %)
o dalig livskvalitet, oséker framtid 0 st
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Foraldrarperspektivet, syskonrollen

Sjukskoterska Andreas Tallborn Dellve, Lyckans backe, Vallda, in-
formerade pa en tidigare familjevistelse om familjesituationen och
syskonrollen.

-P& Agrenska har vi intresserat oss for familjesituationen och syskon-
rollen i familjer med barn med funktionshinder, med inriktning pa
stress och vélbefinnande samt habiliteringsprocessen. | de forsknings-
projekt som jag ingatt i ville vi ocksa ta reda pa vad som ar gemen-
samt for familjer med barn med ovanliga funktionshinder i férhallande
till situationen déar funktionshindret & mer vanligt.

Att klara av, bemastra, en familjesituation som startar i kaos i 0 m att
man far ett barn med ett ovanligt funktionshinder, ar en process utan
nagra givna losningar.

-Det stélls stora krav pa att hitta drivkrafter till férandring, att ga fran
kaos till beméstring och en insikt om vad som behover goras. Men
detta ar sallan nagon ratlinjig process. Nar man tycker att man precis
hittat bra I6sningar kan man, av olika skal, falla tillbaka i kaos, sa
Andreas Tallborn Dellve.

Kaossituationen innebér ofta

a att man saknar kontroll éver sitt liv

o kanner brist pa kompetens att hantera situationen
a kanner existentiell radsla

o att man bara fokuserar pa sjukdomen

a ovisshet

a social isolering

Vandpunkten kan komma

a genom egna Kritiska reflexioner, eller med hjélp av assistent

g med tiden

@ p g a 6kad egenkompetens

o nar barnet mar battre

-Den kan ocksa komma genom meningsskapande normalitet, livskun-
skap/larande och en ny sékerhet.
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Bemastring innebar att man skaffat en kontrollerad struktur pa sitt liv,
dar det exempelvis kan inga att som foraldrar forsoka ta reda pa sa
mycket som mdjligt om barnets sjukdom.

-Det finns strategier for bemastring, d v s olika satt att angripa pro-
blemen pa. Ett satt ar att fokusera pa ett problem i taget och forsoka
finna l6sningar som fungerar. Ett annat, mindre konstruktivt satt, ar att
undvika allt som har med barnets sjukdom att gora. Ytterligare ett satt
ar att bara sta ut med situationen, sa Andreas Tallborn Dellve.

Bakgrunden till ett av forskningsprojekten med inriktning pa familje-
situationen, var att det ofta ar svart for foraldrar till barn med ovanliga
funktionshinder att fa bra och relevant information och att manga kan-
ner sig véldigt ensamma.

-Det kréavs ocksa mer aktiva och kompetenta foraldrar som inte séllan
fungerar som advokater for sina familjer, vilket ofta &r ett stort pro-
blem. Det kravs ocksa mer kunskap, mer delaktighet i habiliterings-
processen och kunskap hur man béast forhandlar med sociala myndig-
heter och stodinstanser.

En fraga man stallde i projektet var om det var mojligt att forbattra
situationen (bemastringen) snabbt, med tanke pa stress, valbefinnande,
socialt stod, livskvalitet mm genom ett intensivt kunskapsprogram.

-Vi tittade pa hur foraldrarna upplevde stress och belastning fore ett
familjeprogram (intensiv familjeintervention) direkt efter programmet,
efter sex manader och efter ett ar. Det vi bl a sag var att mammor upp-
levde mer stress dn pappor t ex nér det gallde social isolering jamfort
med en kontrollgrupp. Pappor upplevde hdg foraldrastress darfor att
de tyckte att de saknade kunskap och kompetens att hantera situatio-
nen.

Né&r det galler halsa och valbefinnande tyckte mammor att de hade
samre hélsa och mer hélsoproblem &n papporna fore familjeprogram-
met. Efter programmet hade inte hélsan forbéattrats, men tréttheten
hade minskat och stodet fran partnern okat.

Kunskap om barnets funktionshinder har stor betydelse nar det géller

formagan att hantera vardagliga problem som hér samman med bar-
nets funktionshinder.
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Efter programmet hade bade mammor och pappor fler aktiva strategi-
er for att hantera familjens situation. Rad och tips fran bl a medicinsk
expertis togs mer vélvilligt emot.

-Det &r svart att vardera vad som ar "basta” strategin. | allméanhet ar de
aktiva val varje individ gjort bast pa sikt, bade nar det galler den egna
hélsan och familjens hélsa, sa Andreas Tallborn Dellve.

Sammanfattningsvis kan man sdga att ett intensivt kunskapsprogram
kan vara till god nytta for foréldrar, sarskilt for pappor och for heltids-
arbetande foraldrar av bada konen.

| projekten ingick ocksa att utvardera kvalité och delaktighet i habili-
teringsprocessen fore och efter ett kunskapsprogram.

-Fore programmet skattade foraldrar till barn med ovanliga funktions-
hinder att deras delaktighet i habiliteringsprocessen var lagre i forhal-
lande till kontrollgruppen (féréldrar till barn med mer vanligt fore-
kommande funktionshinder). Efter programmet 6kade kraven pa en
bra habiliteringsprocess och ndrmade sig kontrollgruppens krav.

Syskonrollen

-Vi har pa Agrenska, under manga ar, intresserat oss for syskonens
situation och syskonrollen i familjer med barn med funktionshinder.
Syskonen och deras problem uppmarksammas séllan, darfor att famil-
jen oftast ar sa fokuserad pa barnet med funktionshindret och den fa-
miljesituation detta ger upphov till.

Under familjevistelserna har vi program for syskonen i detta ingar bl a
syskonsamtal.

-Syskonrelationen &r i allménhet den relation man har langst i livet.
Hur den ser ut, och vilka problem den medfér, beror pa flera faktorer,
men diagnosen och dess allvarlighetsgrad spelar stor roll. Men det
finns bade olikheter och likheter i syskonrollen 6verhuvudtaget. Det &r
mycket syskonen uttrycker som ar gemensamt, oavsett syskonets dia-
gnos, sa Andreas Tallborn Dellve.

Foljande ar exempel pa vad syskon ofta uttrycker som viktigt vid sys-
konsamtalen:

a att bli ”sedd” for den man &r och inte bara jamférd

o att forsta vad funktionshindret innebar och beror pa
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-Syskonen uttrycker ofta att de vill veta mycket om syskonets sjuk-

dom/funktionshinder. Om de inte far tillrackligt med information drar

de egna slutsatser och dessa kan vara mer skrammande an det som ar

verkligt.

a att bli ”inslappt” och delaktig, eftersom det ar en familjeangeldgen-
het ndr ett barn har ett funktionshinder

-Inte séllan uttrycker syskonen att de vill félja med till doktorn, till

habiliteringen osv. Syskonens kunskap &ar en “nyckel” till ett bra satt

for dem att forhalla sig till situationen.

o att fa hjalpa till/ slippa hjalpa till

o att fa uppskattning nar man anstranger sig

o att bara fa vara barn och inte ha for stora krav

o att sjalv fa egen tid med foraldrarna

o att fa vara ifred, ha sina saker ifred, inte bli stord

a att inte behdva ké&nna rédsla, kanna sig hotad eller utsatt

a att kunna ha kamrater hemma

-Inte séallan uttrycker syskonen “svara” kanslor som de forsoker for-
halla sig till sa bra som majligt, exempelvis skam, skuld, oro, rattvi-
sa/oréttvisa, bekymmer/omsorg, kréankningar. Syskon vill ofta prata
om hur det blir ”sedan”, néar fordldrarna inte finns i livet langre. Ut-
markande &r ocksa den oerhort starka lojaliteten syskon kanner for den
egna familjen och for syskonet med funktionshindret, sa Andreas
Tallborn Dellve.

| slutet pa familjeveckan informeras foraldrarna allmant om hur sys-
konen haft det och diskuterar hur man som foréldrar kan forhalla sig
till syskonsituationen.

-Det handlar da oftast om de namnda fragorna. Manga syskon uttryck-
er ocksa stor gladje och tillfredsstallelse med att fatt traffa andra sys-
kon i samma situation, att fatt dela bekymmer och gladje med syskon
som forstar utan en massa forklaringar.

Hur bemastrar man som foraldrar att ens barn maste

hjarttransplanteras

Psykolog Carmen Ryberg, Drottning Silvias barn- och ungdomssjuk-
hus, Goteborg, informerade om hur man som féréldrar bemaéstrar att
ens barn ska hjarttransplanteras.

Nyhetsbrev nr 335 © Agrenska 2009 23



Hjarttransplanterade barn

-Nar man far barn forandras livet permanent, med radslor for att bar-
net ska ha olika sjukdomar, med forandrad identitet och nya krav pa
parrelationen.

Nar barnet far en allvarlig sjukdom, sasom hjartsjukdom, foljer den
ena krisen pa den andra, vid diagnos, vid operation, vid tiden efter
operation, 0sv.

-Manga hinner inte aterhdmta sig efter en tidigare kris nar en ny kris
startar. Forvantningarna pa framtiden andras och fokuserar kanske
mer pa om medicinerna ska fungera istillet for mer allman familje-
lycka med en karleksfull relation.

En hjarttransplantation innebdr en sista chans att barnet éverlever. Det
finns klara fordelar med en transplantation, men ocksa potentiella ris-
ker av olika slag, som kan orsaka neurokognitiva, psykiska och sociala
stérningar hos barnet.

-Pa foraldraskapet stalls stora krav, bl a nar det galler att tillfredsstélla
barnets fysiska och kansloméassiga behov utifran det enskilda barnets
alder och utvecklingsniva. Det handlar ocksa om att finna praktiska
I6sningar pa en rad problem, t ex hur eventuella syskon tas omhand. |
relationen behdver man stddja varandra, byta roller vid behov och
behalla en vardefull intimitet och majlighet att bearbeta sina kénslor.

Ett enkelt sétt att minska den angest foraldrarna ofta kanner vid en
hjarttransplantation ar att planera tiden noggrant fore och efter opera-
tionen, t ex vilken hjélp man behover av den som erbjuds, vilket ger
en viktig kéansla av att ha kontroll pa det som hander.

-Det ar viktigt att skilja pa egna radslor och de barnet kanner och be-
mota dem pa olika satt. | den emotionella bearbetning foraldrarna be-
hover ga igenom bor inga att skilja mellan vad som &r ens barn och
vad som ar sjukdomen. Barnet &r inte sin sjukdom. Det &r ocksa nod-
vandigt att se barnet som det &r, att engagera sig i honom/henne pa ett
kénslomassigt positivt satt, att kdnna empati och ha realistiska for-
vantningar pa vad han/hon klarar av, sa Carmen Ryberg.

-Som familj maste man fundera pa vilka prioriteringar som &r viktiga
for att balansera upp den stora emotionella uppgiften, vad man vill
med sitt liv vid sidan om att man har ett sjukt barn. Som individ vill
man kanske stdnga ute alla tankar pa gardagen och morgondagen och

Nyhetsbrev nr 335 © Agrenska 2009 24



Hjarttransplanterade barn

bara leva i nuet. Men for att fa ett bra liv krdvs det att man évervinner
sin egen oro innan oron évervinner en sjalv.

En fraga foraldrarna till ett svart sjukt barn maste hantera ar fragan hur
man pratar med sitt barn om sjukdomen, om framtiden och mycket
annat.

-For att kunna gora det pa ett bra satt kravs det att man tar hansyn till
barnets utvecklingsniva nar man bestammer vad man ska séga, hur
man ska sdga det och nar det ska ske. Det &r ocksa viktigt att hitta ett
eget satt att gora det pa som kanns bra och dér det ar ok att visa kans-
lor. Jag tycker att man ska félja upp barnets egna fragor och initiativ
och svara sa sanningsenligt som mojligt och lagom mycket at gangen.
Det bor finnas gott om tid och att man inte kénner sig stressad nar man
pratar om de har fragorna. Om det & majligt ska man ocksa vélja en
dag narbarnet verkar ma ratt bra.

Et problem som kan vara svart for foraldrarna att bemastra ar nar ex-
empelvis tonarsbarnet plotsligt vagrar ta sina mediciner.

-1 en tondrings liv ingar inte att alltid bedéma risker pa ett bra sétt.
Som foraldrar maste man prova att informera om riskerna av utebliven
medicinering och garna ta hjalp av andra vuxna eller andra ungdomar
och kamrater, sa Carmen Ryberg.

Funktioner i och kring munnen

Overtandlakare Eva  Lovsund-Johannesson,  Pedodontikliniken
SU/Ostra sjukhuset, Goteborg, och logoped Lotta Sjogreen, Mun-H-
Center, Hovas, informerade om funktioner i och kring munnen.

Mun-H-Center &r ett nationellt orofacialt (mun och ansikte) kunskaps-
center for sallsynta 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
gobra, exempelvis att prata och att ata. Bettavvikelser, dregling och
behov av sarskild munvard &r ocksa vanligt forekommande vid ovan-
liga medfédda sjukdomar och syndrom.

Mun-H-Center har ett nara samarbete med Agrenska sedan ménga 4r.

-Under Agrenskas familjevistelser delar vi med oss av de kunskaper vi
redan har om diagnosen. Vi samlar ocksa in ny kunskap med hjalp av
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sarskilda frageformulér till foraldrarna om barnets tandvard och mun-
hygien samt eventuell problematik kring munmotorik och munhélsa.

Mun-H-Centers tandlakare 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 6kade kunskaper om munnen och dess funktioner vid sall-
synta tillstand 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.

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

Barn som skall hjarttransplanteras remitteras till barntandldkarspecia-
list for utredning av mun- och tandhalsa.

- Omhandertagandet, forutom eventuell behandling, inriktas pa att ge
goda munvardsrutiner och darmed infektionsfria forhallanden. Det ar
viktigt att en god mun och tandhalsa uppratthalls for att undvika kom-
plikationer.

Efter transplantationen kan 6kad risk for infektioner uppsta p g a den
immunosuppressiva behandlingen.

-Infektionskansligheten kan innebéra att barnen far problem med allt
fran latta svampinfektioner till sar som inte laker sa fort. Infektioner i
munhalan skall behandlas for att minska spridning av infektionen.

En del barn kan fa problem med muntorrhet. Orsakerna kan vara flera
men en vanlig orsak ar dock medicinering.

-Saliven har manga viktiga funktioner sasom att halla slemhinnorna
fuktade och ha en rengorande funktion. Den innehéller ocksa viktiga
komponenter for matsméaltningen. Torra slemhinnor innebar att det
kan vara svart med fodointag och att risken for karies okar.

Barnet bor efter transplantationen fa kontakt med barntandléakarspecia-
list som tillsammans med allméantandvarden ansvarar for ett lampligt
omhé&ndertagande.
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Information fr&n Agrenskas barnteam

Barnen som kommer till Agrenskas familjevistelser, bade barnen med
funktionshindret och syskonen, har under dagarna aktiviteter som fol-
jer ett sarskilt schema dér 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 inh&mtar 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, sdger pedagog Astrid Emker,
Agrenska.

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

Information fran forsakringskassan

Utredare Gunnel Hagberg, Forsékringskassan, Goteborg, informerade
om det ekonomiska stéd familjer som har barn med funktionshinder
kan fa fran forsakringskassan, d v s vardbidrag, handikappersattning,
bilstdd, personlig assistans och tillfallig foraldrapenning.
-Vardbidrag kan foraldrar soka om barnet har ett funktionshinder
eller sjukdom som kraver extra vard, tillsyn och/eller har mer-
kostnader. Ett krav ar att den sarskilda insatsen behdvs under minst
sex manader.

Vardbidraget bestar av fyra olika nivaer, helt bidrag (107 000 kr/ar,
2009), tre fjardedels (80 250), halvt (53 500) och en fjardedels
(25 750). 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
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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 nio 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.

Assistansersattning ar ett ekonomiskt stdd som ger personen med
funktionshinder rétt till personlig assistent for att kunna leva ett mer
sjalvstandigt liv. Om det grundldggande 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 sddana fall assistansen de 20 for-
sta timmarna/vecka. Nar det géller barn maste dess behov av hjalp och
vard under stérre delen av dygnet vara av betydligt stérre omfattning
an for friska barn.

Tillfallig foraldrapenning ar erséttning for inkomstbortfall néar 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. For dem kan ersattning utga
fran 16 ars alder upp till dess de fyller 21 ar. Foraldrarna till dessa
barn har ocksa ratt till tio kontaktdagar/barn och ar. Dessa dagar kan
anvandas till exempelvis fordldrautbildning eller vid inskolning till
forskoleverksamhet.

Samhallets 6vriga stod

Socionom Anna Lindfors, Agrenska, informerade om samhéllets dvri-
ga stodinsatser och inledde med att informera om lagstiftning for alla
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(Lagen om allman forsakring, Socialtjanstlagen, Héalso- och sjuk-
vardslagen, Skollagen), och LSS (Lagen om stod 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 dr 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
bésta man kan gora som foraldrar till ett barn med funktionshinder &ar
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, ar exempelvis lagar dar
A/ kommunen administrerar stod och hjalp t ex:
a Skollagen

a Socialtjanstlagen, SOL

B/ landstingen administrerar stdd och hjalp t ex:

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

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

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

Dérutover finns LSS, Lagen och stdd och service till vissa funktions-
hindrade, som dar 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 dr inte skrivna sa att man direkt kan se vilka rattigheter man har.
De &r mer resonerande och 6vergripande och darmed svara att tolka..
For att forsta vilka rattigheter de innehaller maste man lasa forarbeten
till lagarna och domstolsutslag.
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Ett ytterligare problem &r att man andrar standigt i lagarna och inte
sallan 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 nagon person pa
Forsakringskassan som man alltid vander sig till.

LSS &r en rattighetslag, d v s beslut om insatser kan dverklagas. Av-
sikten med LSS &r att ge ménniskor med funktionshinder mojlighet att
leva som andra. Ansdkan lamnas till sérskild tjansteman i kommunen,
s k LSS-handlaggare.

LSS ar avsedd for en sérskild personkrets som delas in i foljande tre
grupper:

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

o personer med betydande och bestdende begadvningsmassigt 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 livsforingen och omfattande behov av stdd 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 réttigheterna:

o radgivning och annat personligt stod

a personlig assistans

a ledsagarservice

a kontaktperson

a avl@sarservice i hemmet

a korttidsvistelse utanfor hemmet

o korttidstillsyn for skolungdom 6ver 12 ar

a boende i familjehem eller i bostad med sarskild service for barn och
ungdom

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

a daglig verksamhet

Nyhetsbrev nr 335 © Agrenska 2009 30



Hjarttransplanterade barn

Personlig assistent kan man fa om man har stora funktionshinder. Det
ska bara undantagsvis kosta nagot att fa stod 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 ansoker om std och hjalp.

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

-Som ansokande forédldrar ska man alltid gora skriftlig ansokan och
aldrig noja sig med muntliga beslut. Det ska ocksa vara skriftligt sa att
ni kan dverklaga det om ni inte &r nojda.

Alla kommuner har skyldighet att informera om lagen och i kommu-
nerna finns informationsbroschyrer om LSS och annat stéd fran sam-
héllet. RBU, Rorelsehindrade barn och ungdomar har ocksa givit ut en
mycket bra informationsskrift om samhallets stod. Den heter "Rattig-

heter/méjligheter”.
-Det gar bra att kontakta forsdkringskassan och socialtjansten och be

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

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 séllsynta funktionshinder
internetadress: www.frambu.no

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

OMIM (Online Mendelian Inheritance in Man). Internetadress:
www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=OMIM
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Adresser och telefonnummer till forelasarna

Overlakare Hakan Wahlander

Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Kontaktsjukskoterska Birgitta Wiklander Winsnes
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus

416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Overlikare Thomas Higgins
Universitetssjukhuset Lund
221 85 Lund

Tel: 046- 17 10 00

Barnsjukskoterska Inger Ljungbertz
Barn- och ungdomssjukhuset
Universitetssjukhuset Lund

221 85 Lund

Tel: 046- 17 10 00

Overlékare Sverker Hansson

Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Sjukskoterska Andreas Tallborn Dellve
www.lyckansbacke.se

Psykolog Carmen Ryberg

Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Sjukgymnast Anna-Lena Lagerkvist
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Socionom Anna Lindfors
pedagog Astrid Emker
Agrenska

Box 2058

436 02 Hovas

Tel: 031- 750 91 00
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Utredare Gunnel Hagberg
Forsakringskassan
Funktionshinder

405 02 Goteborg

Tel: 010- 1167085

Overtandlikare Eva Lovsund-Johannesson
Pedodontikliniken

SU/Ostra sjukhuset

416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Logoped Lotta Sjogreen
Mun-H-Center
Agrenska

Box 20 46

436 02 Hovas

Tel: 031- 750 92 00
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