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Medicinsk information om olika syndrom
Vad beror ett utseendehandikapp pa?

Professor Claes Lauritzen, Sahlgrenska universitetssjukhuset, Gote-
borg, informerade i korthet om utseendehandikapp, vad de beror pa
samt de olika syndrom som deltagarna pa vuxenvistelsen hade, d v s
Aperts syndrom, Treacher Collins syndrom, Mobius syndrom, Crou-
zons syndrom och

Kraniofaciala misshildningar, d v s utseendehandikapp, kan bero pa
spontant uppkommen genforandring i samband med befruktningen
eller vara nedérvda.

Kraniosynostos innebar for tidig sammanvaxning av tillvaxtsommar-
na i skallen. De allra flesta med kraniosynostos har enbart detta och
ingenting annat avvikande. Men kraniosynostos kan ocksa inga i mer
an 150 olika, vanligen arftliga, syndrom.

Apert syndrom

Apert’s syndrom &r ett sammanfattande namn pa:

o missbildningar i ansiktsskelettet (mellanansiktet halls tillbaka)

o sammanvaxta fingrar och tar).

o en begransad rorelseformaga i axelpartiet

@ vissa balansstorningar.

a sémre horsel och tal

o Okad infektionskanslighet

-Till syndromet hor ocksa skelning och synrubbningar av olika slag,
vilket orsakas av skelettmissbhildningarna i ansiktet.

| Sverige fods ca ett barn med Aperts syndrom/160 000 fodda barn.
Det innebar med dagens fodelsesiffror ungefar ett barn vartannat ar.

Treacher Collins syndrom
Ké&nnetecknande for TCS ar:

a underutvecklat kindben (okben)

o nedatsluttande 6gonspringor

a kolobom, d v s spricka i nedre 6gonlocket
o avvikande ytteréron
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a missbildningar i mellanorat

a gomspalt

a liten haka

a fordndringar i1 hjérta, kéarl och kotor kan férekomma.

-Typiskt for TCS, och for de andra syndromen som berérs har, ar att
symptomen kan variera valdigt mycket i svarighetsgrad. En del kan ha
valdigt svara symptom, exempelvis vara helt déva och ha stora pro-
blem med andningen, andra kan ha s& latta symptom att det knappt
marks.

Orsaken till TCS ar i 90-95 % av fallen en mutation i en sarskild gen,
den s k TCOF1-genen i kromosom 5. | 40 % av fallen har barnet med
TCS arvt den muterade genen fran en av sina foraldrar, s k dominant
nedarvning.

Varje ar fods 1-2 barn med TCS i Sverige (1/50 000)

Madbius syndrom
Viktigaste symptomet vid Mobius syndrom ar:

a forsvagning/férlamning i kranialnerverna, vilket bl a leder till en
svaghet i dgats utatférande muskel, samt en svaghet i ansiktets mimis-
ka muskler.

Ytterligare vanligen forekommande symptom ér:

o syndaktyli, d v s hopvéxta fingrar eller tar

a klubbfot, &ven kallad klumpfot

a fingrar som saknas

a tvart "avklippta” extremiteter

a problem med Gronen (6roninflammationer och nedsatt horsel)

mindre vanligt forekommande ér:

a liten haka

a gomspalt

a minskad rorlighet i tungan, vilket kan innebara talproblem

De symptom personer med syndromet har beror pa en medfodd for-
svagning/férlamning av de muskler i ansiktet som framfor allt styrs av
VI:e och Vll:e kranialnerverna i hjarnstammen.

-Kranialnerverna, som ar 12 till antalet, &r en slags omkopplingssta-
tioner for en rad motoriska och sensoriska funktioner. Hjarnstammen
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forbinder alla kroppsdelar som ligger utanfor hjarnan, med storhjér-
nan. Den ar darfor mycket viktig i manga avseenden.

Det finns inga undersékningar som visar hur vanligt Mobius syndrom
ar, men uppskattningsvis tror man att det kanske finns 40 barn och
vuxna i Sverige med syndromet.

Crouzons syndrom

Crouzon syndrom &r ett medfétt kraniofacialt (skalle och ansikte) syn-
drom som ingar i ett spektrum av kraniosynostoser (for tidiga sam-
manvaxningar av kraniets suturer, bensommarna mellan skallens ben-
plattor).

-Syndromet, som till viss del liknar Apert syndrom, kan ocksa variera
mycket i svarighetsgrad, fran lindriga till mycket allvarliga symptom.
o misshildningar i kraniet och ansiktsskelettet & de mest patagliga
symptomen.

Dessutom ingar

@ syn- och horselproblem

o andningssvarigheter

o atsvarigheter i varierande grad.

| Sverige fods ca 3-4 barn med syndromet/100 000 fodda barn, vilket
med dagens fodelsesiffror innebar att 3-4 barn fods varje ar med syn-
dromet.

Ansiktets utveckling, det missbildade 6rat

Professor Gosta Granstrém, Sahlgrenska universitetssjukhuset, Gote-
borg, informerade om ansiktets utveckling och det missbildade 0rat.

En manniskas hela fosterutveckling tar cirka 40 veckor, fran det att tva
sma celler smalt samman vid befruktningen till dess att ett barn fods.
-Under den komplicerade process som fosterutvecklingen utgor &r de
tre forsta manaderna viktigast. Da anlaggs det mesta och under resten
av graviditeten sker i huvudsak tillvaxt, sa Gosta Granstrom.

Av den tidiga klumpliknande strukturen utvecklas tva skivor, varav
den Ovre bildar ett ror, det s k neuralréret, som sedan bildar ryggraden.
| 6vre delen utvecklas skallen och i andra &nden den nedre delen av
ryggraden.
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-1 de langsgaende kanterna pa neuralroret finns s k nervlistceller. Re-
dan i 3-4:e veckan vandrar dessa ut och bdrjar bilda konturerna till
skalle och ansikte. | fjarde veckan bildas ytterorat fran sex utknopp-
ningar i huden. Mellanérat, som bildas i en mérklig process, moter
orontrumpeten som kommer fran svalget. Det hela ar mycket kompli-
cerat och det ar svart att forsta att det dverhuvudtaget kan fungera.

Strukturerna i innerdrat ar nastan aldrig skadade vid kraniofaciala
missbildningar och darfor kan barnen hoéra om ljudvagorna val nar in
till innerorat.

Variationerna i ytterorats utseende ar mycket stora bland barn med
kraniofaciala missbildningar/syndrom. Oronmissbildningarna kan vara
enkelsidiga eller dubbelsidiga och drabba ytterérat, horselgangen,
mellandrat och innerdrat.

-Ytterorat kan se ut pa alla mojliga satt fran ett i huvudsak normalt
utseende till forkrymta bihang av skinn/brosk (vanligast) eller total
avsaknad av ytterora, sa Gosta Granstrom.

Vanliga missbildningar i horselgang och mellanora ar:
o smal horselgang eller avsaknad av horselgang

a volymreducerat mellantra

a defekta mellandreben

o sammansmaltning av hammare och stad

a avsaknad av stigbygel

o avvikande lage pa ansiktsnerven

o vartutskottet underutvecklat

Innerdrat ar oftast normalt, eftersom snackan bildas fran ett annat
anlag an orat i 6vrigt. Defekter i sndckan och balansorganet forekom-
mer emellertid.

-Detta betyder att horseln &r god, men att det oftast foreligger ett led-
ningshinder dar ljudet bromsas pa vag till innerorat, sa Gosta Gran-
strom.

Kraniofaciala missbildningar handladggs och behandlas av ett team
bestaende av personal inom pediatrik, genetik, éron-nasa-hals, audio-
logi, 6gon, kak, plastik, psykologi, talvard, horselrehab, spraklarare,
logopedi och sjukgymnastik.
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-For de barn som behdver benforankrad horapparat, s k BAHA, instal-
leras och utprovas en sadan tidigast nar barnet ar ett ar.

Plastikkirurgi av ytterorat med kroppseget material gors pa ett fatal
centra runt om i varlden.

-Ett tidigare alternativ som kan passa en del, med ytteroreprotes, finns
fortfarande kvar. Detta ora tillverkas i silikon och fasts med implantat,
bar och clips. Denna I6sning &r latt att avlagsna om man angrar sig
och vill prova nagot annat, sa Gosta Granstrém.

Psykologiska fragestallningar utifran deltagarnas 6nskemal

Psykolog Elisabet Knudsen, Sahlgrenska universitetssjukhuset, Gote-
borg, informerade och ledde en diskussion om psykologiska frage-
stallningar utifran deltagarnas énskemal.

Om man betalar en plastikoperation sjalv har man da battre kon-
troll 6ver slutresultatet?

-Nej, det har man inte. Resultatet av plastikoperation beror pa kirur-
gens skicklighet, hur man prioriterar mellan funktion och kosmetik,
men framfor allt pa en bra kommunikation mellan kirurg och patient.
Ett Omsesidigt fortroende bidrar till att patienten inte har orealistiska
forvantningar pa slutresultatet. Ytterligare drivkrafter for en kirurg att
gora sitt basta ar kollegors beddmning samt offentliggérande av klini-
kens resultat, sa Elisabet Knudsen.

Hur bygger man upp sjalvkanslan och blir en mer utatriktad per-
son efter att ha blivit mobbad?

-Det ar inte latt, men det handlar valdigt mycket om att resonera med
sig sjélv, trosta sig sjalv. Man har ocksa ratt att tycka lite synd om sig
sjalv och ta hand om sig sjalv. Sedan handlar det om att satta ord pa
upplevelsen och forsoka hitta en forklaring till det som hént. Det kan
bli en slags kognitiv egenterapi pa det sattet. Det gar ocksa att fa hjalp
av terapeuter att tanka mer konstruktivt om sig sjalv. Om man far ett
jobb och blir bra pa det sa starker ju det sjalvkanslan.

Hur hanterar man okunskap fran omgivningen?

-Man kan informera omgivningen och gérna da ta hjalp av nagon som
man kanner val. Handlar det om arbetskamrater som végrar lara sig
mer om manniskor med funktionshinder sa finns det ofta en méjlighet
att byta jobb.

Nyhetsbrev nr 275 © Agrenska 2006 7



Kakkirurgi

Kraniofaciala missbildningar, vuxna

Hur hanterar man irritation fran omgivningen pa mitt funktions-
hinder?

-Det handlar om att lara sig bemota irritation fran omgivningen pa ett
satt sa att man inte mar daligt. Det kan behdvas en ny strategi och da
finns det olika metoder, bl a s k kognitiv omformulering, vilket inne-
bar att tdnka pa en krankande kommentar pa ett positivt sétt (t ex "han
forstod inte battre”, ”det var inte sa illa menat™)

Har ni gatt starkta ur era operationsupplevelser?

Den fragan diskuterades en hel och alla tyckte att de hade gatt starkta
ur sina operationer.

-Om man kénner rédsla infor operationer tycker jag att man ska soka
hjélp for det.

Detta ar kortfattade exempel pa nagra av alla de fragor som diskutera-
des. Elisabet Knudsen avslutade med att rekommendera féljande bok
for lasning: ”Ditt inre centrum” av Marta Cullberg-Weston.

Professor Karl-Erik Kahnberg, avdelningen for kakkirurgi, Odontolo-
gen, Goteborg, informerade om kakkirurgi vid kraniofaciala missbild-
ningar.

-Det finns manga metoder for att med kakkirurgi forbattra bade utse-
ende och at- och andningsfunktionen vid kraniofaciala missbildningar
och néstan alla i gruppen har kakproblematik. Det & exempelvis moj-
ligt att dela Overkéken i segment och flytta ut dem med ténder och allt.
Detta ska goras utan att blodcirkulationen stors for mycket. Eftersom
kékdelarna hanger kvar i svalget sdkras blodforsorjningen den végen.
Darefter faster vi ihop delarna pa sina nya platser med hjalp av skru-
var och plattor.

| de flesta fall ndr det galler barn med kraniofaciala missbildningar
vantar man med de stora ké&koperationerna och ansiktsplastiken tills
dess att barnen i det ndrmaste vuxit fardigt, men helst ser vi att det ar
slutfort nar de ar 15-17 ar.

-Att flytta ut k&kar genom att dela dem och fasta ihop dem med skru-
var och plattor, kallas ortognat kirurgi, vilket betyder raka kékar. En
mojlig, tidig alternativ metod, som kan goras nar barnet bara ar nagra
ar, ar att flytta ut kakar och hela mellanansikten med hjélp av s k dis-
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traktionsbehandling. Vi anvander da ett instrument som successivt
flyttar ut/ned kaken/ansiktet. Ibland kan det vara motiverat att operera
tidigt och sedan gora om operationen senare, exempelvis vid mer all-
varliga tillbakaséttningar av dverkaken, sa Karl-Erik Kahnberg.

| foljande fall kan det bli aktuellt med ké&kkirurgi/ansiktsplastik:

o nedatpekande dgonspringor

a outvecklad okbensstruktur (kindknota)

a tillbakabildad underkake/6verkake

a hel eller delvis avsaknad av kakled, kan ersattas med revbensrekon-

struktion

o stor och bred nasa med tranga gangar

o tillbakabildad ramus (den del av underkaken som bojer av uppat
bakom visdomstanderna)

a lapp-, kék- och gomspalt

a Oppet bett

a dysplastiska (missbildade) dronmusslor

a tungreduktion

-Vad som blir aktuellt att atgéarda, och nar det bor goras, beror pa vad
som uppfattas som viktigt att atgarda vid olika tidpunkter. Ett exempel
ar den distraktion (framflyttning) av underk&dken som kan vara nod-
vandig att gora tidigt for att forbéttra at- och andningsfunktionen, ett
annat ar éppet bett. Stor ndsa med tranga gangar kan behtva opereras
tidigt. Ovrigt nar det galler kikkirurgi och ansiktsplastik kanske &r av
kosmetiskt intresse och kan vanta tills barnet sjalv kan vara med och
bestamma vad som behdver goras, sa Karl- Erik Kahnberg.

Karl-Erik Kahnberg ingér i det nationella kraniofaciala teamet som &r
verksamt pa Sahlgrenska Universitetssjukhuset.

-Teamet, som innehaller olika kraniofaciala specialister sasom kakki-
rurger, plastikkirurger, ortodontister, kan erbjuda en samordnad, full-
standig och kontinuerlig behandling for patienter med kraniofaciala
syndrom fran hela landet och det ar vi sa gott som ensamma om, sa
Karl-Erik Kahnberg.

Det kraniofaciala teametpa sjukhuset har regelbundna moten dar be-
handlingsdelarna diskuteras och planeras. Innan det blir aktuellt med
den slutliga kakkirurgin gors tandreglering.

-Eftersom barnen vaxer vantar vi sa lange som mojligt med att opere-
ra. Den tandreglering som gors dessforinnan ar ofta ratt omfattande,
eftersom trangstallningen av tanderna ar stor. Ibland maste man vidga
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en for liten kdke. Vidgning av tandbagarna kan goras bade kirurgiskt
och ortodontistiskt., sa Karl-Erik Kahnberg.

Tandregleringen, som kan ta lang tid, ibland upp till ett par ar, utfors
pa ett sddant satt att kommande och slutlig kéakkirurgi ger ett bra slut-
resultat. Efter avslutad kirurgi kan det ibland behovas ytterligare tand-
reglering.

Karl-Erik Kahnberg visade bilder pa behandling och behandlingsre-
sultat nar det géller barn och ungdomar med kraniofaciala missbild-
ningar och berattade hur man gatt tillvaga.

med brosk

Plastikkirurg Peter Zachrisson, Sahlgrenska Universitetssjukhuset,
Goteborg, informerade om 6ronrekonstruktioner.

-Den 6ronrekonstruktion jag nu ska informera om utgar fran mojlighe-
ten att gora ett kroppseget nytt 6ra med hjalp av brosk fran revben,
bindvavshinna och hud.

Oronrekonstruktionen, som gors i tvd omgangar, inleds med att man
tar ut en bit brosk fran revben.

-Sedan formar man brosket sa att det kan bilda stommen till ett ora.
Brosk har den fordelen att det inte kraver direkt blodférsorjning, det
racker att det omges av blodfyllda karl for att 6verleva. Genom att
halla broskbitarna fuktiga far man saledes ratt gott om tid att forma
bitarna som man vill ha dem, sa Peter Zachrisson.

Broskbitarna laggs sedan in under huden dér man beddmer att drat bor
sitta. Huden formas efter broskstommen med hjélp av vakuum.
-Dérefter avvaktar man tills brosket etablerat sig, vilket tar ungefar
sex manader. Det stalle pa revbenet som man tagit brosk fran ersatts
inte med ny brosk, men det bildas vdvnad som k&nns som brosk.

Nésta steg innebar att huden bakom 6rat éppnas, och en broskbit som
sparats under huden sedan forsta operationen, formas till en kil.
-Kilen, som laggs in och sys fast bakom orat, hjalper till att halla ut
orat. En blodkarlsrik bindvavshinna fran tinningomradet falls ned och
sys fast dver kilen. Darefter tar man ut ett tunt delhudstransplantat fran
skalpen och syr in och tacker bindvavshinnan bakom 6rat med detta,
sa Peter Zachrisson.

Nyhetsbrev nr 275 © Agrenska 2006 10



Kraniofaciala missbildningar, vuxna

I denna 6ronrekonstruktion finns flera mojliga komplikationer, exem-
pelvis infektion, blodning, hudnekros (vavnadsddd orsakad av dalig
cirkulation), bristande kosmetiskt resultat samt o6nskat har, som i och
for sig gar att ta bort med laser.

Information och radgivning om tand- och munhélsa

Docent Anders Ekfeldt och tandhygienist Annette Carlsson, Mun-H-
Center, Goteborg, informerade om tand- och munhélsa.

-Vid kraniofaciala missbildningar kan problemen vara av manga olika
slag och variera mycket i svarighetsgrad. Foljande ar exempel pa
symptom som kan férekomma:

a liten Gver- eller underkake
a gomspalt

a hég och smal gom

o trangstallning av tander

a frontalt 6ppet bett

a tandundertal

a problem med munmotoriken
a nedsatt salivsekretion

o Okad kariesrisk

o Sug-, tugg- och sviljsvarigheter ar vanligt forekommande vid flera
av syndromen.

Gomspalt kan bildas p g a att underkéken ar underutvecklad. Under
graviditetsveckorna 7-12 behdver tungan sjunka ner for att mojliggora
att gomutskotten sammansmaltes.

-Den underutvecklade underkaken kan ocksd medfora trangstéllning
av tanderna och att alla tanderna i underkaken inte far plats.

I exempelvis TCS ingar avvikelser i ansiktsskelettet och vanligt fore-
kommande ar underutveckling eller avsaknad av okben. Om skelettet
ar underutvecklat medfor detta en underutveckling av den vidhéangan-
de muskulaturen. | okbenen féster t ex en viktig tuggmuskel och den
ar ofta underutvecklad vid TCS, vilket innebar en forsvarad sjalvren-
goring av munhalan och nedsatt oral motorik.
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Forsamrad munmotorik, nedsatt salivsekretion och trangstallning av
tander ar faktorer som kan innebdra en 0kad kariesrisk.

-De bor darfor fa tillgang till forebyggande tandvard, bl a bor extra
resurser pa tandkliniken erbjudas.

Karies beror bade pa vad och hur ofta man ater och dricker. Lagom
antal maltider &r fem stycken/dag.

Det finns manga olika séatt att tillfora fluor som &r ett verksamt medel
mot karies. Man kan anvanda tandkram med fluor, tugga tuggummi
med fluor, ata fluortabletter eller skdlja munnen med en fluorlésning.
-Man kan ocksa lacka tanderna med fluor eller anvanda en s k gelske-
na med fluor. Sarskilt viktigt &r det att tillféra fluor till tinderna om
man ar muntorr.

Det finns sarskilda hjalpmedel om det &r svart att komma at att géra
rent i munhalan, om exempelvis munnen ar liten, tanderna sitter tatt
och gapférmagan &r begransad. Tungan kan vara i vagen och vid be-
roring utloses latt kvaljningar.

Gruppdiskussion om vardagsliv och samhallsinsatser

Under vistelsen pa Agrenska for vuxna med kraniofaciala missbild-
ningar deltog sex kvinnor i aldrarna 19-50 ar i ett erfarenhetsutby-
te/diskussion tillsammans med psykolog Gunilla Jaeger och special-
pedagog AnnCatrin Rojvik, bdda Agrenska. Tva av deltagarna hade
Mobius syndrom och 6vriga hade Aperts, Crouzon, Treacher-Collins
och Saethre-Chotzens syndrom.

Foljande ar ett urval av synpunkter/erfarenheter som deltagarna lam-
nade ndr det géllde skola/utbildning/yrkesliv, boende/vardags-
liv/somn/aternamtning, fritid, socialt liv/familj/vanner samt sjukvard.

Syftet med utbytet och spridningen av erfarenheter ar en férhoppning
att det kan leda till forbattringar for gruppen vuxna med kraniofaciala
missbildningar.

Skolgang, utbildning, yrkesval och arbetsliv

Funktionsnedsattningen har haft olika betydelse under skoltid och
utbildning, allt ifran inga speciella konsekvenser alls till stor inverkan,
sarskilt i form av omgivningens bristande forstaelse och negativa be-
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motande. Vissa deltagare har inte haft nagra inlarningssvarigheter alls,
medan for andra har forutsattningarna for inlarning paverkats, anting-
en av horselskada eller av koncentrationssvarigheter. Franvaro for
operationer har ocksa paverkat skolarbetet.

Sjalva valet av utbildning och yrke har daremot inte paverkats. Nagon
hade redan borjat arbeta vid diagnostillfallet. Exempel pa yrken och
arbeten &r sjukskoéterska, hemarbetande med barn, familj och djur,
kontorsarbete, egenforetagare, butiksanstalld.

Behov och anpassningar i skolsituationen

Behoven varierar och vissa deltagare har fatt anpassningar i skolan,
andra inte.

Nagra deltagare tycker inte att de har behovt eller har inte velat ha
hjélp av olika skal.

Nagra deltagare hade gatt i specialklass, tex horselklass med fem-sex
elever i vanlig grundskola. Fordelen var anpassningen till horselska-
dan, men trots att man foljde grundskolans l&aroplan kom man inte
tillrackligt Iangt i alla &mnen. Detta forsvarade 6vergangen till vanligt
program i stor klass pa gymnasiet.

Det staller ocksa stora krav pa en enskild elev att vara den enda med
funktionsnedsattning i en klass med 30 elever, &ven om det finns t ex
mikrofon. Man maste sjalv alltid kanna sig motiverad att sétta sig
langst fram i1 klassrummet for att hdnga med. Men att sjalv kunna
kompensera for hérselnedsattningen genom att placera sig bra i klass-
rummet blev for en annan elev ett satt att slippa uppfattas, och uppfat-
ta sig sjalv, som annorlunda. En annan deltagare, som gatt i special-
klass hela grundskoletiden har anda inte fatt ratt stod och anpassning-
ar. Bristen pa forstaelse och inadekvata krav har varit det varsta.

En deltagare beskrev hur konsekvenserna av finmotoriska svarigheter
kan minskas. Hon har fatt ett tangentbord fran habiliteringen, som hon
tar med till forelasningarna, antecknar pa, kopplar till sin dator hemma
och skriver ut nar hon kommer hem.

En gymnasieelev har stora koncentrationssvarigheter, speciellt om hon
ska sitta l&nge och lyssna. Hennes strategi for att orka koncentrera sig
battre ar att fora anteckningar samtidigt som hon lyssnar. Hon haller
sig sysselsatt, blir inte lika rastlos och far dessutom stérre maojligheter
att minnas det som sagts.

Pa gymnasiet och pa hogskolan finns handikappsamordnare, som er-
bjuder hjélp. Nagra tycker det ar bra att man blir erbjuden hjalp, me-
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dan andra foredrar att forsoka kdmpa sjalva och vid behov be om den
hjélp de behdver.

Det fanns ocksa exempel pa att man avhajt hjalp for att man inte sjalv
hade tillracklig kunskap om sin funktionsnedséttning och dess konse-
kvenser och darfor inte visste vilken hjalp man behévde.

En elev beskrev att hon inte velat k&nnas vid sin funktionsnedséttning,
inte ville vara annorlunda. Darfor skulle den bésta hjalpen ha varit att
skolan forsokt arbeta med omgivningens attityder, i stéllet for att er-
bjuda individinriktad hjélp, fokuserad pa hennes svarforstaeliga tal.

En av de &ldre deltagarna beskriver att det inte fanns nagon kunskap
och forstaelse alls nar hon gick i skolan, men hon klarade sig anda bra
genom skolan och gymnasiet och skaffade sig sedan en hdgskoleut-
bildning.

De som har genomfort hogskoleutbildningar tycker att det har varit
kravande och att de verkligen fatt kimpa, men ocksa att de fatt battre
stod och storre forstaelse an tidigare.

Bemoétande i skolan

Flera, men inte alla, hade erfarenhet av daligt bemétande nagon gang
under skoltiden, antingen av andra elever eller av lararna. Oftast hade
bematandet blivit battre med aren.

En kvinna hade varit utsatt for mobbing under en stor del av skoltiden.
Hon blev mobbad for sitt utseende, sitt tal och sin skelning och tyckte
inte att lararna vidtog atgarder. Hon skamdes over sin funktionsned-
sattning och skamdes Over att hon blev mobbad.

En deltagare tycker att hon fatt s3 mycket daligt bemdtande att hon
sjalv ibland darfor har svart att bemota andra pa ett bra satt. Hon tar at
sig och tar illa upp om nagon t ex uppmanar henne att koncentrera sig.

En annan beskriver att hennes bésta hjalp och stod under aren alltid
varit kamraterna, men att bemétandet fran lararna varit samre. Fore
sina storsta operationer hade hon ett mycket nasalt tal och lararna hade
svart att forsta henne. De sag henne som avvikande, sag henne aldrig
sasom den person hon var bakom sin funktionsnedsattning. Hon fick
svart att visa sina kunskaper.

Information av kurator till klasskamraterna om funktionshindret fick i

nagot fall negativa konsekvenser. Det ledde till utpekning och ankla-
gelser for att komma lindrigare undan med allting i skolan.
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En annan deltagare har helt andra erfarenheter av att informera
klasskamraterna. Hon gjorde det sjalv, bade pa hogstadiet och gymna-
siet och tycker att hon blev accepterad tack vare att hon ocksa vagade
berétta sjélv.

Operationer och sjukhusvistelser

De flesta har genomgatt flera operationer, nagra har haft langa sjuk-
husvistelser

och darfor missat mycket av skolarbetet. Nagon papekade att sjukhus-
undervisningen inte gav sa mycket och att det inte fanns nagon kom-
munikation mellan hemmalarare och sjukhuslarare.

En deltagare berattade att hon pa gymnasiet fatt kampa for att fa "le-
digt” fyra veckor for operation! Hon fick tenta av flera &mnen innan.
En annan brukade vid sina operationer fa hem arbete, kort och upp-
muntran fran larare och kamrater, som visat stor forstaelse och varit
hjalpsamma.

Avrbetslivet

Ingen hade begransats av sin funktionsnedsattning vid sjalva yrkesva-
let, men nagon trodde att all erfarenhet fran sjukvarden paverkat hen-
nes yrkesval till sjukskoterska.

Omgivningens bemdtande och attityder blev betydligt battre i arbetsli-
vet &n under skoltiden for samtliga.

Konsekvenserna av funktionshindret paverkar pa olika satt i arbetsli-
vet for de flesta, men tack vare forstaelse, flexibilitet, gott bemédtande
fran saval arbetskamrater som chefer fungerar det dnda bra.

Exempel pa gott bemotande och flexibilitet ar néar kollegor accepterar,
hjalper och vid behov tar dver arbetsuppgifter. Man kan atergalda vid
ett annat tillfalle. Det underlattar ocksa att sjalv kunna paverka for-
laggningen av sin arbetstid, t ex arbeta langre dagar och sedan fa en
langre sammanhéangande ledighet.

En annan deltagare, som ocksa ar sjukskaéterska, beskriver att hon trivs
bra, ar fullt accepterad och lyckas bra i sitt arbete inom aldreomsorg
och psykiatri. Under en tid holl hon framgangsrikt pa med telefonrad-
givning. Det blev ocksa lite av en revansch for allt tidigare daligt be-
motande pa grund av svarforstaeligt tal. Det handlar inte bara om hur
man uttalar orden, utan vad man séger, pa vilket satt man framfor det
och mycket annat.

Den kvinna, som utbildat sig till konstruktionstekniker startade eget
foretag och hade egen fabrik. Sedan fick hon tinnitus och kunde inte
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halla pa som forut, utan borjade i stallet arbeta i butik. Férutom av
tinnitusen paverkas hon ocksa av vark, som hon haft sedan sextonars-
aldern.

Varken leder till koncentrationssvarigheter, irritation och aven sémn-
problem.

For nagon enstaka, som sjalv beskriver sin funktionsnedsattning som
lindrig paverkar den heller inte alls i arbetslivet. Da har hon &nda
mycket kundkontakter, speciellt pa telefon, men tycker &anda inte att
horselskadan medfor begransningar.

Bemétande

Nar det galler bemotande, saval i arbetslivet som generellt, sa vill del-
tagarna framhalla att de vill bli behandlade med respekt. Det betyder
bland annat:

”Du ska vara lyhord, arlig, du ska halla dig till sanningen.

Ar du intresserad — fraga, dr du inte intresserad — It bli. Kann inget
tvang at nat hall.”

”Behandla oss som vilka andra manniskor som helst. Se 0ss som man-
niskor och inte som syndromet!”

”Om du inte uppfattar, sa racker det att fraga: Va? Och ursakta absolut
inte fragan!”

Boende, vardagsrutiner, somn, aterhamtning.

De flesta tycker att boende och vardagsliv fungerar bra och de beho-
ver inga anpassningar. Tva bor fortfarande kvar hemma hos foraldrar-
na, eftersom de inte ar sa gamla.

Nagra deltagare sover bra, kdnner inga behov av att vila dagtid, har
inget exceptionellt sémnbehov och tycker inte att de ar trottare &n na-
gon annan.

Andra har vissa problem med sémnen. Man kan fa sin sémn stord av
olika skal. En orsak &r tinnitus, som blir tydligare ndr man tar av hor-
apparaten pa kvallen. De inre ljuden upplevs mycket starkare, nar inte
de yttre forstarks.

Smarta paverkar ocksa somnen negativt. Exempel ar varkande fotter
och besvarande komplikationer fran dgonen.

Dalig somnkvalitet, med for lite remsémn, gor att man inte blir utvi-
lad.

Nagon behover ta vilopauser under arbetsdagen for att orka.

Det kan ocksa vara viktigt att sjalv fa planera nar man vill ha tid for
vila och aterhamtning.
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En deltagare tycker att det funkar med vila och aterhamtning, for att
hon kan planera sjalv tillsammans med sina arbetskamrater. Hon be-
hover ta mediciner, men kan inte ta dem om hon ska arbeta dagen ef-
ter. Da ar det bra att arbeta lite langre sammanhéngande perioder, med
langre dagar, for att sedan kunna fa mer sammanhangande ledighet.

En kvinna framholl att daligt bemo6tande och negativa attityder, base-
rade pa okunskap, varit det storsta hindret i vardagslivet for henne
under alla ar, men att utvecklingen gar framat. Hennes dotter med
samma syndrom far ett helt annat och battre bemétande idag. Ett ex-
empel pa vad hon sjalv blivit utsatt for ar att det ifragasattes huruvida
hon skulle kunna ta kérkort, eftersom hon har krokiga fingrar. Dessa
har ingen som helst inverkan pa hennes formaga att halla i ratten pa ett
bra satt!

En yngre deltagare anser att det kan vara svart nar ens funktionsned-
sattning inte ar sa stor och man klarar mycket i vardagslivet, men kan-
ske inte riktigt allt, men anda inte kan fa det stéd man behover. Hon
séger “Jag ar inte handikappad, men jag &r ju inte normal heller, kan
man séga. Jag ar precis mittemellan. Jag kan inte fa stod fran samhal-
let.”

Fritid, egen tid, socialt liv och vanner

De, som tycker att det fungerar bra med vardagsrutiner, sémn och
aterhamtning upplever sig inte heller ha nagra speciella begransningar
nar det galler fritiden. De trénar, gar pa Friskis & Svettis, spelar fot-
boll, har estetiska intressen som musik och poesi, traffar kompisar och
ar tillsammans med familjen. Om man har familj, barn, djur och arbete
sa upptar det sjalvklart den mesta tiden!

De flesta tycker att fysisk aktivitet ar viktigt for att orka. Cykling och
promenader fungerar bra for de flesta.

Mojligheterna att gora onskade fritidsaktiviteter begrénsas i vissa fall
av funktionsnedsattningen. Det kan vara svart med vavning om man
har problem med fingrarna. Tinnitus kan forvarras vid stavgang. Ef-
tersom det inte finns ndgon horapparat, som klarar vatten, sa ar det
inte m6jligt med vattengympa.

Det skulle ocksa vara bra med mer information om speciella utbud, t
ex kénde inte alla goteborgare till Dalheimers Hus.

Att prova pa nya fritidsaktiviteter handlar ocksa om att vaga. En del-
tagare tycker att operationerna gjort henne till en modigare person
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som vagar mer. Hon har hittills aldrig cyklat, men vill nu lara sig det
och skulle ocksa vilja préva pa ridning.

Vanner ar viktigt. Man behover inte ha sa manga, man behover inte
traffa dem sa ofta, bara de &r riktiga vanner.

Sjukvard
Det ar flera som tycker att tryggheten i varden forsvinner, nar man
lamnar barnsjukvarden.

Erfarenheterna av vuxenhabiliteringen varierade allt ifran att man inte
fatt information om att den 6verhuvudtaget existerade till en val fun-
gerande vard med egen kontaktperson.

Flera har erfarenheter av att ha blivit bollade mellan sina vardcentraler
och sjukhus, innan de slutligen fatt en egen lakare pa sjukhuset att
vanda sig till.

En av deltagarna har ett komplicerat 6gonproblem, bl a med 6gonfran-
sar, som vaxer inat och irriterar och skadar hornhinnan. Hon visste
sjalv att det fanns kompetens pa sjukhuset, men hanvisades anda till
vardcentralen, dar de saknade kunskap. Idag, efter flera ar av kdmpan-
de, fungerar det och hon kan kontakta sjukhuset vid behov.

En annan beskriver de svarigheter hon har haft att bli trodd. Fran sex-
tonarsaldern har hon haft mycket vark, som leder till koncentrations-
svarigheter och irritation. Men hon har inte blivit trodd i varden, utan
bara fatt hora att det inte ar nagot fel pa tex hennes skelett, fotter eller
handleder och att hon darfor inte kan ha ont!

Vark ar ett svart omrade for sjukvarden att komma tillratta med. De
behandlar symptomen, vérken, med massor med mediciner.
Akupunktur och sjukgymnastik ar behandlingar som prévats mot vér-
ken, men med varierande resultat. Det ar inte heller alltid sa att mus-
kelvark ska behandlas med traning for uppbyggnad, utan muskeln
behdver kanske i stallet vila, slappna av och aterhamta sig. Onskemal
om massage har inte kunnat tillgodoses via sjukvarden.

En deltagare har genom sitt yrke som sjukskoterska fatt lara sig taktil
massage och mental avslappning, som hon har nytta av.
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Behov och dnskemal

Ett 6nskemal &r att fa en egen kontaktperson/koordinator, som man
skulle kunna ringa till om man har fragor. Inom vissa omraden i var-
den finns det sadana koordinatorer.

En deltagare foreslar att man i vuxen alder skulle fa traffa den lakare,
som har opererat en tidigare. Man kanske kunde komma pa aterbesok
vart femte ar for koll och for att fa information. Det kommer ju nya
mojligheter och behandlingsmetoder hela tiden och det finns saker
som man som vuxen skulle vilja ratta till.

Forelasarna pa vistelsen har gett flera forslag pa vad som skulle kunna
goras, men sen behover de enskilda deltagarna fa mer hjélp och in-
formation om vad det kan bli for nytta for just dem. “Jag vill inte vara
min egen doktor, jag behdver fa hjalp att komma vidare”.

Det ar svart att veta om hemmasjukvarden inte har kunskap eller har
kunskap, men missar att formedla den. Sannolikt beror det pa att de
inte har réatt kompetens. Det kan ocksa vara sa att de tror att man gar
till ndgon annan expert och far mer information dar. Detta skulle kun-
na forbattras om man fick en koordinator.

Aven om man tillhor ett sjukhus dar mycket kompetens finns samlad
ar det anda inte sakert att man blir sa valinformerad. En deltagare har
fatt ga med tandstallning i massor med ar, fast hon nu fatt veta att det
fanns betydligt snabbare och lattvindigare metoder. ”Ja, nu &r det ju
for sent for mig, men tank om jag hade fatt veta det da, nar jag var
yngre. Varfor informerar de inte?” En annan deltagare papekar att
horselvarden har i Géteborg inte informerar nar det kommer nya och
battre horapparater. Nu maste man leta sjalv. Oftast far man informa-
tionen fran tillverkarna.

Hur &r det att vara vuxen och ha TCS?

-Egentligen inte sa stor skillnad mot hur det var att vara barn och ha
TCS. Men det ar Kklart att den jattejobbiga mobbning jag utsattes for
som barn, den har upphort. Sjalvfortroendet har darefter blivit battre
och battre, jag vagar mycket mer idag. Jag kanner mig “normal”, ef-
tersom jag inte har nagot stort funktionshinder sedan jag fick min ben-
ledande hérapparat.

Du ar idag 45 ar, har familj, man och tva barn, men har inte na-
got arbete?
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-Innan jag fick barn arbetade jag som sekreterare och sedan ordermot-
tagare pa reservdelar och hade kundkontakter med folk fran hela varl-
den. Det trivdes jag valdigt bra med. Efter barnledigheterna drabbades
jag av en whiplash-skada och kunde sedan inte arbeta fulltid. Vid en
omstrukturering pa foretaget fick jag sluta, trots att jag hade arbetat
ratt manga ar. Det var inte riktigt ratt agerat av foretaget.

Dina bada barn har ocksa TCS. Har det varit en fordel att du vet
sa mycket om syndromet nar du tagit hand om barnen?

-Ja, det tror jag nog. Sjalv har jag haft ett stort stod fran mina foraldrar
under uppvaxten. De pushade pa mig pa ett positivt satt och det forso-
ker jag ocksa géra med mina barn. Min pojke har en véldigt mild va-
riant pa TCS, med bland annat valutvecklade ytteréron, men viss hor-
selnedsattning. Flickan har protesytteréron som jag. Bada har benle-
dande horapparater.

Vad 6nskar du dig mest av allt just nu?

-Nu har jag frisknat till s& mycket att jag skulle vilja prova pa att job-
ba, men jag vet inte om det & mojligt. Jag ar redan fér gammal for
arbetsmarknaden, tror jag. Jag saknar stimulansen man far av att arbe-
ta. Nu har jag halv sjukersattning och vardbidrag for mina bada barn.

Har du nagra sarskilda problem idag som beror pa TCS?

-Att jag inte kan gapa sérskilt stort innebar problem nér jag ska till
tandlakaren. Det varsta med det &r att manga tandlékare tror att de kan
bénda upp kakarna eller att jag kan gapa mer om jag anstranger mig.
Och det kan jag ju inte. Eftersom jag inte kan andas genom nésan sa
far jag nastan panik, nar de anvander vattenborren och det sprutar ned
i luftstrupen. Efter tandlédkarbestken har jag ont i kakarna flera dagar.

-Overhuvudtaget sa &r jag ofta tat i ndsan och anvander just nu en kor-
tisonspray som hjalper en del. Men det &r ocksa jobbigt, sarskilt nar
jag ar forkyld. Man har tagit bort mina polyper och mandlar, men de
véxer ju tillbaka sa den forbattring jag kande efter den operationen var
inte sa langvarig.

-Mina silikonoron har bleknat och ska bli utbytta nu till varen. De
oronrekonstruktioner som ar mojliga idag, och som plastikkirurg Peter
Zackrisson berattade om under veckan, ar jag valdigt intresserad av.
Jag kan inte fa saddana 6ron, eftersom jag har mina implantatskruvar i
vagen, men for min dotter kan det kanske vara en bra I6sning.
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