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

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

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

Forelasningarna fran vistelsen bearbetas och sammanstalls till ett
nyhetsbrev som kan liknas vid ett temanummer for den aktuella
diagnosen. For att ge ytterligare en dimension pa diagnosen sa
intervjuas en av familjerna. Nyhetsbrevet gérs av Agrenskas redaktor
och féreldsarna har givetvis haft mojlighet att l4sa igenom och komma
med kommentarer pa sammanfattningarna.

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

Vid denna vistelse ar diagnosen Kraniofaciala missbildningar.
Agrenska har haft vistelser inom denna diagnos 2006 och nu 2009.
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Kraniofaciala misshildningar

FOljande forelasare har medverkat till framstallningen av detta

nyhetsbrev:
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Kraniofaciala missbildningar, kort diagnosbeskrivning

Kraniofaciala missbildningar, det vill sdga kraniosynostossyndrom
som till exempel Crouzons syndrom och oculo-auriculo-vertebralt
spektrum (OAVS) med inriktning pa Goldenhars syndrom, kan vara
arftliga, antingen som en spontant uppkommen genférandring eller
nedérvd.

Kraniosynostos innebar fortidig sammanvéxning av tillvaxtsémmarna
i skallen. De allra flesta med kraniosynostos har enbart detta och
ingenting annat avvikande. Detta &r sallan arftligt. Men
kraniosynostos kan ocksa inga i mer an 150 olika, vanligen arftliga,
syndrom.

Det fods cirka 250 barn varje ar i Sverige med nagon typ av
ansiktsmissbildning (Kalla; Handikapp och Habiliteringen SLL).

P& Agrenskas vistelse for familjer med barn med kraniofaciala
missbildningar 2009 finns barn med Goldenhars- och Crouzons
syndrom med, darfor lamnas hér tva korta diagnosbeskrivningar av
just dessa syndrom.

Kort diagnosbeskrivning: Goldenhars syndrom

Forekomst: | Sverige fods ett till tva barn varje ar med syndromet.
Syndromet &r vanligare hos pojkar &n hos flickor.

Orsak: Orsaken till Goldenhars syndrom &r en storning i den normala
utvecklingen av galbage 1 och 2. Orsaken kan vara en skadad
karlforsorjning till galbagarna under fosterlivet, men det kan ocksa
finnas nagon annan orsak till storning i galbagarnas utveckling under
dag 30-45 i graviditeten.

Arftlighet: | de flesta fall ar orsaken en nymutation, men aven
autosomal dominant arftlighet férekommer.

Symtom: Goldenhars syndrom som ingar i det sa kallade Oculo-
auriculo-vertebral spectrum (OAVS - Okulo syftar pa 6gon, aurikulo
pa oron och vertebral pa ryggkotor) kannetecknas av bland annat:

Hemifacial mikrosomi, d v s ena halvan av ansiktet &r mindre pga. att
bland annat benen i 6verkéke, tinningsregion och nésa &ar
underutvecklade, men en 1/3 har symtom pa bada sidor.

Ytterorat missbildat, litet eller saknas helt. Ogonférandringar, alla

med syndromet ar dgonforandringar. Kotmissbildning (vertebral
dysplasi)
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Missbildningar i andra organ. Hos ca hélften av barnen finns aven
missbildningar i hjarta, urinvagar, skelett och andra organ. Och det
kan férekomma missbildningar i centrala nervsystemet med bl a
hjarnbrack och hydrocefalus. Hos 5-15 % férekommer
utvecklingsstorning, som oftast har samband med dessa
missbildningar.

Orofaciala/odontologiska symtom; Skelettal ansiktsasymmetri och
liten underkake. Halvsidig ansiktsférlamning kan forekomma.
Sugsvarigheter hos nyfodda ar vanligt pa grund av kraniofacial
missbildning, tranga andningsvagar och/eller hjartfel. Manga behdver
sondmatas. Atsvarigheter kan dven férekomma hos stérre barn och
vuxna. Tranga andningsvagar ger ibland problem med snarkning och
sémnapné (tata andningsuppehall under sémn).

Det finns varianter av syndromet i kombination med forandringar i
ena sidans arm- och handskelett. Men det ar viktigt att komma ihag att
ingen med syndromet har alla dessa symptom.

Behandling: Operationerna, som gors for att forbattra funktion och
utseende varierar mycket i omfattning mellan olika personer med
syndromet. Operationerna kraver noggrann planering och samverkan
mellan flera specialister. Exempel pa specialister ar neurokirurg,
plastikkirurg, narkoslékare, kékkirurg, ortodontist, 6ronlékare och
dgonlakare. Ofta har man &ven kontakt med andra i
habiliteringsteamen, t ex logoped, kurator och psykolog.

Kort diagnosbeskrivning: Crouzon syndrom

Forekomst: | Sverige fods det ungefar 3-4 barn per ar med
syndromet.

Orsak: Syndromet orsakas av en fordndring/skada av ett arvsanlag
(gen) pa kromosom 10 och 4.

Arftlighet: Hos ndgot mer &n halften 4r orsaken en nymutation. Den
nyuppkomna forandringen blir arftlig genom autosomal dominant
nedarvning och personen kan fora syndromet vidare till sina barn.

Symtom: Missbildningarna kan vara alltifran lindriga till mycket
patagliga och de ar lokaliserade till kraniet och ansiktsskelettet och
beror pa att skallens tillvaxtsommar forbenas (sluter sig) for tidigt.
Detta gor att huvudet far en annorlunda form och att mellanansiktet
och 6verkéken blir underutvecklade.

Den for tidiga sammanvaxningen av skallbenen, startar redan under

fosterstadiet eller omedelbart efter fodelsen och varierar i omfattning
och ordningsféljd hos olika barn. Sammanvaxningen kan leda till att
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det bildas ett for hogt tryck i hjarnan som kan ge symtom i form av
huvudvark, krakningar och aptitldshet.

Synnervstradet, den s.k. papillen i 6gonbotten, svullnar och detta gor
att det forhdjda trycket i huvudet kan upptéckas vid undersokning hos
ogonlakare. Inatskelning ar vanligt. Det breda avstandet mellan
ogonen kan orsaka ofrivilliga 6gonrorelser. Nedsatt syn pa ena eller
bada dgonen férekommer ofta, bade i form av narsynthet och
langsynthet.

Horselnedsattning ar vanligt och orsakas av det for tranga utrymmet i
den yttre 6rongangen eller misshildningar i mellanérat och nedsatt
funktion i innerérat. Upprepade infektioner ar vanligt i form av bihale-
och droninflammationer.

Eftersom tillvaxten av mellanansiktet inte sker pa normalt sétt blir
utrymmet i de 6vre luftvagarna, svalget och nasan trangt, vilket
paverkar andning, svéljningsformaga och tal. Manga har svart att
andas med stdngd mun och talet kan bli nasalt. Snarkning ar vanligt
och ibland kan andningsuppehall under sémnen férekomma. Den
bristfalliga tillvéxten av éverkaken gor att gommen ar hog och smal,
Overlappen &r kort och tdnderna sitter tatt. Bettstallningen blir felaktig
vilket kan gora det svart att tugga. Lapp- kak- och gomspalt kan
forekomma men &r inte vanligt.

Behandling: Operationerna, som gors for att forbattra funktion och
utseende varierar mycket i omfattning mellan olika personer med
syndromet. Operationerna kraver noggrann planering och samverkan
mellan flera specialister. Exempel pa specialister ar neurokirurg,
plastikkirurg, narkoslakare, kakkirurg, ortodontist, 6ronldkare och
ogonlakare. Ofta har man &ven kontakt med andra i
habiliteringsteamen, t ex logoped, kurator och psykolog.

Texten ar sammanstélld av Susanne Lj Westergren redaktor Agrenska

Kalla

e Socialstyrelsens databas, ovanliga diagnoser Goldenhars;
http://www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser/goldenharssyndrom

e  Socialstyrelsens databas, ovanliga diagnoser Crouzon;
http://www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser/crouzonssyndrom

e Agrenskas Nyhetsbrev 265
http://agrenskasstiftelse.funka.com/Global/Nyhetsbrev/Kraniofaciala%20m
issbildningar%20265.pdf

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

Crouzon; http://mun-h-center.se/sv/Mun-H-Center/MHC-
Basen/Diagnoser/Crouzons-syndrom-/
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Kraniofacial kirurgi — en dversikt

Peter Tarnow &r Overlékare vid kraniofaciala enheten och
plastikkirurgen vid Sahlgrenska Universitetssjukhuset i Goteborg. Han
beréttar Gversiktligt om kraniofacial kirurgi.

Vid Sahlgrenska Universitetssjukhuset i Goteborg finns en speciell
avdelning kallad ’Kraniofaciala enheten’, dverlakare Peter Tarnow ar
tf ledare for denna verksamhet. Kraniofaciala enheten har varit
verksam som hdgspecialiserat centrum (riksinstans) for behandling av
patienter med kraniofaciala missbildningar sedan bérjan av 1970-
talet. Hit kommer darfor patienter fran hela Sverige. Nara kontakt
uppratthalls dessutom med andra internationella centra™.

— Operationer av kraniofaciala misshildningar gors idag pa flera hall i
landet. Men det finns ett forslag om att man i stéllet skall centrera
kunskapen till ett eller tva stéllen, berattar Peter Tarnow.

Historik

Hela kraniofacialkirurgin ar bara 40 ar gammal. Det var lakaren Paul
Tessier i Frankrike (1917-2008) som under mitten av 50-talet borjade
experimentera kring operationsmetoder for skall- och ansiktskirurgi.
Och under 60- och 70-talen utvecklades dessa tekniker/metoder allt
mer runt om i dvriga varlden. De senaste 10 aren har tekniken blivit
allt mer avancerad och man lyckas idag med att rekonstruera mycket
allvarliga och svara missbildningar och trauman (olycksfall).

Kraniofacial kirurgi

— De skador som vi plastikkirurger kommer i kontakt med &ar
missbildningar, trauma (olycksfall) och tumdrer. Vi behandlar bade
ansiktets och skallens skelett och dess mjukdelar. Vid kraniofacial
kirurgi kan ingrepp goras pa skallens och ansiktets strukturer utan att
synliga &rr lamnas.

Missbildningar
1. Kraniosynostos
2. Kraniofaciala syndrom

1 Kraniosyntos

Kraniosyntos &r en fortidig sammanvéaxning av skallens
tillvaxtsommar (suturer), dessa sémmars uppgift ar att medge ett
formbart huvud i fédelsekanalen och for tillvéxt och separation av
skallens ben. Tillvaxtfunktionen ar som stdrst nar hjarnan vaxer och
under barnets forsta 12-15 manader tredubblar hjarnan sin vikt,
sommarna behovs i regel upp till tva ars alder. Man raknar med att ca
1 barn per 2000 fodda har nagon form av kraniosynostos.
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— En hopvuxen som kan vid forlossningen gora sa att barnet fastnar i
forlossningskanalen och att ett akut kejsarsnitt blir nddvandigt.

Normal Skull of the Newborn

]
Frontal Bones ]

__________—Metopic Suture
Anterior \

Fontanelle
Coronal Suture

Sagittal Suture
\““\-\/Panetal Bones
|
Posterior i

Fontanelle &\\

Occipital Bone—— . LS| ambdoid Suture

Bild. Normal skalle pa nyfodd, med tillvaxtsommar och fontaneller

— Fontanellen (membranférsedd lucka i barnets skalle) kan anvandas
for att kanna pa trycket inne i huvudet, ett hogt tryck uppvisar hardhet
i fontanellen. Fontanellen véxer igen innan ca tva ars alder men det
finns normala fall dar de véxer ihop redan vid 6 manaders alder, detta
beror pa anlag och arv.

Vad hander nar sommarna vaxer ihop for snabbt?

Prematur (fortidig) slutning av nagon av skallens suturer kallas for
kraniosynostos. Det finns olika synostoser beroende pa vilka sommar
som slutit sig for tidigt. Kraniosynostos ar ett delfenomen hos ¢ver
100 kraniofaciala syndrom men det forekommer aven pa barn utan
bakomliggande sjukdom eller syndrom. En for tidigt sluten sém
medfor att den normala utvidgningen av sdmmen uteblir nér hjarnan
vaxer och andra sommar far da kompensera med 6kad tillvéxt.
Skallens form blir darfor typisk for varje typ av synostos.

Olika kraniosynostoser

SAGITTAL SYNOSTOS ar den vanligast kraniosyntosen och ger en
lang och smal form pa skallen. Huvudet ser ut att vara tillklamt fran
sidorna, ibland kallad batskalle (fran utseendet uppifran).

— Ar detta ett problem? Ja, med aren sa blir utseendet lite mer
framtradande. Egentligen ar det mest ett estetiskt problem och
personen med detta kan uppleva att den blir behandlad pa ett
avvikande satt, men det &r inget funktionellt problem, vi hittar i alla
fall valdigt lite som stodjer just funktionella problem.

Behandling

— Vi forsoker aterstalla formen pa ett sadant séatt som kroppen hade
velat fran borjan. Idag tar en sddan operation bara ca 2 timmar, fran
borjan tog det 10 timmar. Operationen gors vid ca sex manaders alder
och hjarnan har efter ett par, tre veckor antagit den nya formen.
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Fjadrar och skallkirurgi

Hjarnan ar en kanslig struktur som inte tal att man haller pa och
formar den for snabbt. — Det innebar att vi inte kan sta och operera
och omforma for mycket vid ett tillfalle. I stallet har metoder med
fjadrar av hardat rostfritt stal utarbetats. Dessa fjadrar som opereras in
dar vi vidgat skallbenet, paverkar skallformen efter patientens behov
och gor sitt jobb dven efter operationen. Fjadrarna har ett visst tryck
som gor att de expanderar sa som vi har for avsikt att de skall gora. De
skapar en lokal bentillvaxt och kan kompensera for defekt tillvaxt pa
grund av for tidigt stangda tillvaxtzoner. De inopererade fjadrarna
sitter kvar i ca sex manader och tas sedan bort.

N

Bild: Fjadrar av hardat rostfritt stal

— En annan anledning till denna operationsteknik ar ocksa att fjadrarna
forkortar operationstiden vilket i sin tur leder till mindre blodférlust.
Dessa operationer innebar annars att barnen forlorar mycket blod
under sjalva operationerna. Aldern pa patienterna brukar vara kring 3-
6 manader da skallen ar eftergivlig.

— Bara for att vi ppnar en som rent Kirurgiskt innebér det inte att den
borjar fungera, utan den forbenas snabbt ihop igen.

METOPICA SYNOSTOS innebar att mittsuturen som gar fran stora
fontanellen mitt i pannan och ner till nasroten har slutits for tidigt.
Normalt sett stanger sig denna som efter ca 4-8 manader. Sommen
fram kan kannas som en &s i pannan och dgonen kan sitta litet val nara
varandra. Om denna s6m stanger sig redan i fostertiden blir skallen
lite trekantig. Behandlingen kan vara en fjaderoperation vid 4-5
manaders alder eller en mera omfattande skalloperation vid ett senare
tillfalle, dock helst under forsta levnadsaret.

— Aven 6gonhalor som sitter tatt ihop kan flyttas isar till mer normala
proportioner med hjalp av fjader. Operationssnitten gors i zickzack
och lamnar diskreta arr, de kommer visserligen alltid att synas men
blir tunt och pigmenterat och anas bara lite. Vad jag vet sa har vi inte
haft ndgon som sokt for att fa dem korrigerade i vuxen alder.

UNICORONAL SYNOSTOS, innebar en ensidig slutning, antingen
hoger eller vanster, av den som som I6per pa tvaren fran den stora
fontanellen ner i tinningen (coronalsuturen) kallas unicoronal
synostos. Detta leder till en asymmetrisk tillvéxt av skallen dér pannan
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pa den drabbade sidan halls tillbaka och den friska sidan buktar fram
och trycker 6gonhalan nedat. Unicoronal synostos kan forekomma i
samband med vissa syndrom men upptrader oftast ensamt som en
isolerad foreteelse och ar inte arftligt i sddana fall. Behandlingen &r
operativ.

BICORONAL SYNOSTOQOS, innebér att sommen pa vardera sidan
om den stora fontanellen ar for tidigt sluten vilket far till foljd att
skallen véxer uppat och pa tvaren, medan pannan inte kan vaxa
framat. Detta ger en bred och hog skalle med platt panna ovanfor
ogonregionen och framatbuktande hogre upp. Denna dubbla
kraniosynostos férekommer som ensamt problem, men upptréder ofta
i samband med kraniofaciala syndrom.

— Detta korrigeras operativt fran 4 manader och framat med fjadrar
och/eller plattor som I6ses upp efter en tid. Oftast far vi gora smarre
justeringar pa dessa patienter i vuxen alder. Pannan vill inte riktigt
forma sig optimalt under uppvaxten.

KOMBINERADE SYNOSTOSER av fler &n en fortidigt sluten som
ar ovanliga. Situationen kan kréva en snabbare handlaggning an
ovriga kraniosynostoser. Ofta upptécks dock dessa tidigt vilket leder
till tidig bedomning och behandling. Statiska framflyttningar och
fjadrar kombineras for att fa basta mojliga resultat.

— Det finns flera andra tillvaxtsémmar som ocksa kan véaxa ihop,
anledningen till att jag inte berattar om dem hér ar att de inte vallar sa
stora problem ifall de vaxer ihop. Men de sommar som sitter i
skallbasen ar daremot svarare och vi har inga riktigt bra
operationsmetoder for dessa, forklarar Peter Tarnow.

2 Olika syndrom déar kraniosynostos ingar som en del av
diagnosen

Ett syndrom kan upptrada hos ett barn utan att nagon av fordldrarna
har det, detta kallas da for en spontan mutation (plotslig forandring av
arvsmassan). Férutom att barnet har fatt syndromet blir det samtidigt
barare av anlaget till syndromet. Anlagsbérare till ett syndrom l6per
50% risk att fora syndromet vidare till sitt barn. De kraniofaciala
syndromen &r oftast arftliga pa det satt man kallar autosomalt
dominant (d.v.s. inte kdnsbundet). Ett foraldrapar som fatt ett barn
med ett syndrom som ingen av dem sjélva har, 16per inte storre risk &n
nagon annan att fa ytterligare ett barn med samma syndrom.

Syns detta pa fostervattensprovet?

— Nej enbart pa moderkaksprovet, svarar Peter Tarnow och fortsétter,
alla syndrom visar sig med stor variation, samma kromosomfel kan
hos ett barn visa sig med en liten defekt men hos ett annat mer
komplext och med manga fel. Och vid vissa syndrom &r det vanligt
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med flera fel, vid andra inte. Kromosomfelet som hittas via provet kan
ge oss en forvarning om hur barnet kan komma att se ut. Man pratar
om genotypen hur genen ser ut och fenotyper hur individen ser ut i
verkligheten. Via ultraljud kan man till viss del se hur misshildat
barnet blir. Era barn kommer sdkert att undra 6ver detta med arftlighet
och missbildningar infor sitt eget foraldraskap.

Aperts syndrom
Knapp ett barn per ar fods med Aperts syndrom. Typiska symtom pa
diagnosen 4r; ssammanvuxna fingrar och tar samt ¢ bicoronal
synostos. Men aven féljande symtom;
e Lagt sittande 6ron — horselnedséattningar.
Brett mellan 6gon, skelning
Bo6jd kort nésa
Tandmissbildningar
Liten Overkéke, gomspalt
Skelettmissbildningar
Mental retardation
Svar akne kan férkomma i tonaren

Behandling vid Aperts syndrom kan innebé&ra korrigering for att
sakerstalla god andning detta pa grund av sma Gverkékar och trangt
svalg. Aven kranioplastik, gomplastik, hand- och fotkirurgi,
tandreglering, dverkakskirurgi samt horsel- och synhjélpmedel kan bli
aktuella.

— En skallplastik gors ganska tidigt medan kakkirurgi gors nagot
senare, ja man vill egentligen inte operera sa tidigt men om sociala
och funktionella problem &r stora sa atgéardas dessa nar det behovs.
Korrigering av gomspalten gors vid 6 manader, ibland tidigare om
andningen ar paverkad. Man gor tidigt upp en plan (strategi) 6ver vad
som kommer att behéva goras under uppvaxten fram tills man &r
fardig véaxt. Det ar vanligt att vi beh6ver justera operationer som gjorts
under uppvaxttiden, pa grund av att skelettet garna atergar mot sitt
ursprungslage. Ju mer vi opererar ju fler arr blir det aven pa insidan.
Helst gor vi sa fa operationer som mojligt for att slutresultatet skall bli
sa lyckat som mojligt. Mjukdelarnas arr paverkar dven skelettets
mojligheter att atgardas langre fram, sager Peter Tarnow.

Crouzon syndrom

Aven Crouzon syndrom &r ett ovanligt syndrom som férekommer
ungefar hos 3-4 barn per 100 000 fodda. Precis som vid Aperts
syndrom kan svarhetsgraden variera mycket mellan de olika
individerna.

Hos barnen ser man symtom som kraniosynostos och ett kort och hégt
huvud. Oskyddade utstaende 6gon som leder till torra slemhinnor och
irritationer for nastan halften av patienterna, i manga fall finns
skelning. Aven horselen kan vara nedsatt, nistan halften av
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patienterna ar drabbade av detta. Det férekommer aven
nasmissbildningar, liten 6verkake samt tandfelstaliningar.

— Men manga kommer inte ens till varden, mojligen kan man se nagot
framtradande 6gon som enda symtom. Andra har ganska avvikande
utseende och karaktaristiskt &r liten 6verkéke i alla plan och
tillbakasatt mellanansikte. Detta kan ge utpréglad "gloségdhet” som bl
a kan leda till mobbningsproblem i skolan. Mellanansiktets lilla
storlek gor att ett underbett utvecklas sa smaningom. Manga
”Crouzonbarn” far trots allt ett normalt utseende till slut. Man
anvander sig ofta av standardmatt for att fa ansiktets proportioner ratt.

Behandling vid Crouzon syndrom

Sjalva planen for kirurgin for barn med Crouzon efter skallingreppet
varierar starkt fran individ till individ, men med stor sannolikhet
kommer tva ingrepp att goras i tonaren med nagot ar emellan. Det
forsta inriktar sig pa att fa 6gonen att inte sticka ut och det andra
ingreppet syftar till att skapa ett perfekt bett, bade for utseendets och
for funktionens skull.

Riskbeddmning av operationer gors det?

—Jaoch i vissa fall &r operationerna férenade med vissa risker men
inga sa allvarliga sa att vi i regel inte utfér dem. Numera ar dessa
operationer standard och de brukar ga bra.

Pfeiffers syndrom

Pfeiffer syndrom paminner i det mesta om Crouzon syndrom, men
tenderar att oftare vara mycket méarkbart, 0,5-1 barn per 100 000
fodslar. Tummar och stortar ar betydligt bredare an normalt och vissa
stora leder kan ha inskrankt rorelseomfang. Det ar vanligt med
andningsproblem sa uttalade att man kan behdva gora ett andningshal
ut genom halsen (tracheostomi). Dartill kan man néstan alltid rakna
med att behdva hjarnvatskeshunt. Horsel kan ocksa vara paverkad.

Behandlingen &r i hog grad individuell dven for dessa barn, men
tamligen sma ingrepp understddda av inopererade fjadrar kan racka
mycket langt i borjan av livet, varefter kakkirurgi far utforas i princip
s samma sitt som for Crouzons syndrom. Aven som sagt hjalp med
luftvégarna och naringstillforsel kan vara aktuellt samt, tandreglering,
kékkirurgi, 6gonkirurgi och horselhjalpmedel.

Saethre-Chotzens syndrom

Saethre-Chotzen syndrom &r kanske det vanligaste syndromet med
kraniosynostos med 2-4 barn/100 000 fodslar. Intressant nog kan detta
tillstand vara sa milt att det enda tecknet pa syndromet kan vara lite
sammanvuxet skinn mellan tva tar. | andra dnden av spektrumet finner
man det fullt uttalade syndromet, vilket innebar kraniosynostos av
sutura coronalis pa ena eller bagge sidor, lagt harfaste, hangande
ogonlock, missbildade éron och karaktéristisk nésa.
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Behandlingen av dessa barn brukar alltid innefatta en kranioplastik, d
v s ombyggnad av skallen for att skapa plats samt senare
dgonlockskirurgi och kanske dven ytteréronkirurgi och
gomspaltskirurgi.

Treacher-Collins syndrom

Treacher-Collins syndrom beror ansiktet pa ett symmetriskt vis och
kan liksom de andra syndromen vara av varierande svarhetsgrad.
Oronen kan vara deformerade eller bara finns antydda och horseln &r
ofta nedsatt. Ogonspringorna har vanligen lutning nedat i ytterdelen,
kindbenen &r séllan fullt utvecklade och underkéken &r néstan alltid
liten. I allvarliga fall ar utrymmet i andningsvagarna darfor sa litet att
man maste anlagga tracheostomi (andningshal ut genom halsen).

Behandlingen av Treacher-Collins syndrom gar ut pa att rekonstruera
till ett normalt utseende och detta kan i manga fall ske med stor
framgang. Horseln kan hjalpas med horapparater, vilka numera
forankras med hjalp av sma titanskruvar direkt i skallbenet. Dessa ger
god s.k. benledning och &r effektiva horselhjalpmedel. Ansiktets
strukturer opereras inte forrén tillvéxten &r nastan avslutad, d v s i
tondren, da man bl a kommer att fa kakarna i sa god position att
tanderna passar ihop. Det kanske svaraste problemet &r att fa
dgonspringorna att inta en mera horisontell position, medan ansiktets
ovriga delar ar enklare att korrigera.

Efter puberteten
Efter puberteten gors for de flesta av syndromen och missbildningarna
avslutande kakkirurgi, hak/néasplastik samt mjukdelsrekonstruktion.

— Vi anvander mycket kroppseget material sasom brosk och ben nar vi
rekonstruerar utseendet. Men aven silikon, sa som vid tillverkning av
nya ytteroron om barnet saknar 6ra helt. Nya 6ron av kroppseget
materiel vantas med tills ca 10 ars alder, sa att revbenen véxt lagom
mycket for att ta utav och anvénda till rekonstruktionen. Har man ett
6ra som bara behdver justeras lite kan man gora detta tidigare. Mycket
av det sociala livet och barnets livskvalitet far styra nar vi skall
operera eller avvakta.

Kalla forutom Peter Tarnow;
Delar av text fran nedan lankar har anvénts med tillstdnd fran Kraniofaciala enheten
pa Sahlgrenska Universitetssjukhuset.

e Kraniofaciala enheten i Géteborg;
http://www.sahlgrenska.se/SU/5/Plastikkirurgi/Var-
verksamhet/Enheter/Kraniofaciala-enheten/.

e  Brabroschyr om kraniofaciala misshildningar;
http://www.sahlgrenska.se/upload/SU/omrade_oss/plastik/kraniobroschyre
n.pdf
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Barns utvecklingsfaser, identitet och operationspaverkan
(uppdatering frAn 2006)

Elisabet Knudsen, psykolog pa Plastikkirurgen och ingar i det
Kraniofaciala enheten pa Sahlgrenska universitetssjukhuset i
Goteborg. Hon informerar om barns utvecklingsfaser och hur man kan
bemastra operationer i olika aldrar, samt tva studier om identitets- och
operationspaverkan.

Modern plastikkirurgisk behandling av missbildningar har utvecklats
mycket under de senaste 30 aren. Det som var otankbart da ar fullt
mojligt idag. Behandlingarna startar oftast under det forsta levnadsaret
och fortsatter under hela uppvaxten och det ar forst da patienten ar
vuxen som man slutgiltigt kan utvardera resultaten; funktionellt,
morfologiskt (struktur och form) och psykologiskt.

Nar gor man en rekonstruktion?

En rekonstruktion utfors pa kroppsdelar som inte utvecklats normalt
till foljd av bland annat kongenitala (medfodda eller uppkomna vid
fodseln) defekter och med avsikt att forbattra funktion och efterlikna
ett normalt utseende. All kirurgi i det vaxande ansiktet paverkar
tillvaxten och det ar viktigt att sarskild hansyn tas till ansiktets olika
tillvaxtzoner och tillvéxtfaser.

Malsattning for rekonstruktionen

Malsattning med operationerna ar att uppna sa fullstandig
normalisering av funktionen och utseendet som mojligt i vuxen alder
och for att undvika ett liv med synliga defekter.

Estetiskt kunnande och etiska avvéganden &r viktiga komponenter nér
man har med barn med kraniofaciala missbildningar att gora, och for
att na optimala forbattringar. Hansyn maste tas, forutom till tillvaxten,
till den optimala tidpunkten for ingreppet, de psykologiska faktorerna
hos varje enskild individ och vilket socialt tryck barnet lever under.

— Inget barn skall behdva bli vuxen utan att vi gjort vart yttersta for att
mota den unga vuxnes behov och énskemal, sager Elisabeth Knudsen.

Ansiktskirurgi pa den vaxande ménniskan

| Barnkonventionens artikel nr 12* sags bland annat, betraffande
kirurgi, att barn nér de blir aldre, ska tillforsékras deltagande i beslut
pa deras egna villkor.

* Konventionsstaterna skall tillférsakra det barn som &r i stand att
bilda egna asikter ratten att fritt uttrycka dessa i alla fragor som ror
barnet, varvid barnets asikter skall tillmatas betydelse i forhallande
till barnets alder och mognad.

Nyhetsbrev nr 356 © Agrenska 2009 14



Kraniofaciala missbildningar

Olika aldrar paverkar deltagandet

— Barns utveckling av ett ansiktsmedvetande borjar tidigt. Redan fran
fodseln skiljer barnet pa ansikten och andra foremal. Vid tva manaders
alder kan barnet skilja pa olika ansiktsuttryck exempelvis glad, arg,
ledsen och harmar gérna ansiktsuttryck redan mycket tidigt.

— Vid 6-9 manader utvecklar barnet en perceptuell (formagan att gora
iakttagelser och uppfatta yttre impulser via sinnesorganen) begransning och
specialiserar sig pa vissa ansikten som de ofta ser. | detta ligger ett
overlevnadsvarde, men har grundlaggs ocksa en misstanksamhet mot
avvikande utseenden. Barnet dr ocksa oppet for alla vérldens olika
sprakljud, senare lar det sig att valja ut och lyssna till just de sprakljud
som tillhér barnets omgivning/kultur.

Vid 8 manader tittar barnet pa sig sjalv i en spegel och vid tva ars
alder kanner det igen det egna ansiktet.

— Naér barnet &r 3-5 ar borjar det stalla fragor om utseende och vid 5-7
ar kan det borja diskriminera barn med annorlunda utseenden. Nagot
ar senare utvecklas sjalvmedvetandet och en kansla av olikhet hos
barn med funktionsnedsattning, sager Elisabet Knudsen.

Battre och sdmre tidpunkter for operation

— Fran nyfoddhetsstadiet till ca 1,5 (2) ar kan ségas vara en gynnsam
tid for operation. Fran den tiden kommer barnet inte att ha kvar nagra
skréckfyllda minnen utan enbart kroppsminnen i form av lust- eller
olustkanslor. Det ar viktigt att balansera dessa kanslor sa att det
lustfyllda 6vervéger. En forutsattning for att barnet skall slippa
tyngden av olustkanslor &r total néarvaro av foréldrarna och val
genomford smartlindring. Om sa sker, som vi ser det idag, bor inte
sjukhusvistelse och operationer ha nagon negativ paverkan pa
personligheten i vuxen alder.

— Under perioden 2-6 ar utvecklas spraket och barnet kan sétta ord pa
upplevelser. Det bérjar fa tids- och rumsuppfattning, borjar skilja pa
fantasier och verklighet, men har en outvecklad forestallningsvarld
och fyller i med egen fantasi nar livet blir obegripligt. Tankande &r
helt och hallet konkret. Barn i denna alder har ingen
forestallningsvarld utover den egna erfarenheten. Detta ar den svaraste
perioden da det galler att forbereda ett barn for en operation.

— Men barnet klarar att bemaéstra en operation om foéraldrarna goér goda
forberedelser. Det kan handla om att 1asa bocker om barn eller djur
som opereras, att ge barnet mycket tid att stalla fragor och att de far
lov att protestera. Foraldrarna far komma till mig for en konsultation
som forbereder dem sa att de kan férbereda barnet i hemmet infor
kommande operation.
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(6) 7-12 ar innebar nya kognitiva formagor, men fortsatt konkret
tankande.

— Barnet skaffar sig omvérldsorientering och viss sjalvstandighet
gentemot foraldrarna. Perioden dr relativt stabil férutom
"niodrskrisen” dar framfarallt barn med nagon form av
funktionshinder ofta k&nner ledsenhet, nedstdamdhet eller aggressivitet
men dven andra barn kan kanna av en sadan period mer eller mindre. |
den har aldern &r det lampligt att lata barnen vara delaktiga i
behandlingen med egna beslut s& langt det & mojligt. Barn i den har
aldern bemastrar en operation véal om forberedelserna ar goda. De vill
garna visa sig “duktiga” och visar inte att de ar radda eller ledsna.

Till god hjélp for barnet som opererats &r bearbetande lek av olika
slag, kreativ verksamhet, mala, skriva dikter och berattelser, mm.
Aven samtalsterapi ar bra i vissa situationer och givetvis ar det viktigt
med bra kamrater och garna en vuxen att anfortro sig at.

Under perioden 13-18 ar har den unge vuxna borjat utveckla en
formaga till abstrakt och hypotetiskt tankande. Paborjat frigérelse fran
foraldrarna. Da ar det ocksa viktigt att fa bestiamma sjélv och i stort
sett fatta egna beslut betr&ffande operationer.

— Det hander att ungdomar i yngre tonaren inte vill genomga nagra
kirurgiska ingrepp. Det ar en kénslig tid nar kroppen véxer och
forandras, sa man kan ibland vilja avvakta en period med operationer.

Sjalvbild och sjalvfortroende mm diskuteras och Elisabet menar att
om man skall valja en av alla dessa sjalvkomponenter som man vill
hjalpa barnet med sa &r det sjalvbilden. Sjalvbilden anléggs tidigt och
foljer oss hela livet och &r svarare att paverka ju aldre man blir.

Hon tipsar om tva bocker av Lars H Gustavsson: Leva med barn och
Lotsa barn, bada finns att kdpa pa till exempel www.adlibris.com

Tva studier om Ansiktskirurgi, identitetspaverkan och
operationspaverkan

Elisabet Knudsen har gjort tva egna studier om identitetspaverkan och
operationspaverkan vid ansiktskirurgi. Den forsta hade fokus pa;
operationspaverkan och handlade om hur skolgang, kamratkontakter,
fritid och kansloliv, har paverkats. Antal deltagare var totalt 23
personer (15 kvinnor, 8 man, mellan 14 och 20ar).

Resultaten visat:
e att 60 % av kvinnorna och 50 % av mannen ansag att
operationen inte alls hade paverkat kamratkontakten
e att 27 % av kvinnorna och 25 % av mannen ansag att
skolgangen hade paverkats ganska mycket av operationen
e att 33 % av kvinnorna och 50 % av mannen ansag att
kénslolivet hade paverkats ganska mycket av operationen,
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men de flesta tyckte att de hade mognat snabbare an sina
jamnariga.

e att de flesta inte blir paverkade i fritiden, men nar det galler
vissa sporter som ishockey och ridning till exempel sa kanske
man kan behova vélja nya och andra sporter.

— Har foljer nagra av fragorna jag stallt till unga vuxna i 6vre tonaren
och de svar de lamnat mig, séger Elisabet Knudsen.

e Pa fragan om de hade haft svart att kanna igen sig sjalv i
spegeln efter en storre operation svarade 5 personer ja och 9
stycken nej, av de totalt 14 stycken som svarat hittills. Nagra
andra kommentarer var; ”positiv forvandling”, ”férnyande
kansla”, "flera veckor var det skrammande, men anda

positivt”

e Pa frdgan om andra reagerade mycket pa
operationsresultatet svarade 12 personer ja och 2 inte sa
mycket. Andra reaktioner; "6verlag positiva reaktioner”,
“familjen sag stor skillnad, andra inte”

e Pa fragan om du kunde kanna dig som “’en i mangden” efter
operationen svarade 3 personer ja, 5 med jakande
kommentarer och 6 nej. Andra reaktioner var; ”Nej, det
kommer jag aldrig att géra”

e Pa fragan hur stor del av din personlighet utgors av
utseendet svarade man bl a; “allt”, ”véldigt viktigt”, "hela
min personlighet har utvecklats kring mitt utseende”, ”jag ser

mig inte som missbildad, men andra gor det”

Oron och horselpaverkan vid kraniofaciala syndrom

Overlakare Radi Jonsson, Oron- nas- och halskliniken, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Goteborg, informerade om horsel och
oronbesvar vid kraniofacial missbildning.

— Vid missbildningssyndrom kring skalle och ansikte-huvud-hals &r
det aven vanligt att barnen har andra organsystemfel eftersom andra
organ ocksa utvecklas samtidigt under fosterstadiet. Det ar alltsa
relativt sallsynt med enskilda diagnoser och det finns ett stort
spektrum av associerade symtom. Ofta stalls diagnosen utifran
kliniska/observerbara fynd, det man ser med blotta 6gat, istéllet for
laboratoriegenetiska fynd, det vill sdga via blodprov, sager Radi
Jonsson.
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Sedan fortsatte hon att ganska ingaende beskriva 6rats uppbyggnad
samt hur horseln egentligen fungerar. Detta aterges inte har.

Horselnedsattningen vid kraniofaciala syndrom ar ofta:

Vid kraniofaciala missbildningar kan skadorna pa orat vara av manga
olika slag och ge skiftande symtom, alltifran yttre skador till skador
som paverkar horseln i olika grad. Allteftersom kraniet och ansiktet
vaxer kan ocksa symtomen forandras.

Hdorselnedsattningar kan delas in i olika typer:
e Konduktiva (=ledningshinder), dar forstarkningen av ljud
genom horselgang, trumhinna och mellandra ér paverkad
e Sensoriska, da det finns nagon skada eller missbildning i
innerorat
e Neurala eller centrala, da horselnerv och/eller hérselbanor har
nedsatt funktion

En del personer har en kombination av dessa typer av horselskador
e Grader, fran latt horselnedsattning till total dévhet
e Ensidig eller dubbelsidig horselpaverkan
o Tillfallig eller bestaende horselnedsattning

Horsel och sprakutveckling

Ett barn som har problem med hérseln och darigenom sin
sprakutveckling far ofta problem med kommunikationen. Att vanta
med diagnos och habiliteringsstart kan exempelvis innebdra att barnet
far ett samre horselminne, eftersom det byggs upp under forskolearen.

Pa horselvarden pa Sahlgrenska testar man enbart barn som kommer
pa remiss.

— Vi har arbetat for att fa acceptans for tidig horselscreening pa alla
barn. Pa alla barn gors idag neonatal (i nyfoddhetsperioden) screening
sager Radi Jonsson. Om hdrselscreening inte visar tecken till normal
horsel, eller om man misstanker horselnedsattning, bor man utreda
barnets horselformaga.

Det finns olika metoder att géra horseltest pa barn:

e P& barn under 6 manader anvander man sig av sa kallade
objektiva matmetoder, matning av “ekon fran innerérat”,
otoakustiska emissioner och/eller hjarnstamsaudiometri.

e Sma barn (6 till 9 manaders alder) gors framst genom
observation av barnets reaktioner pa toner och olika ljud t ex
fagelkvitter. Har forsoker man se vid vilka ljudnivaer barnet
reagerar.

e Barn 1/2 ar -2 ar testas med tittladeaudiometri. Det innebar att
de lar sig att titta pa en skarm nar ett ljud spelas upp. Deras
horsel kan ibland testas med hjalp av lurar som ger varden pa
bada 6ronen, vilket inte test med hogtalare gor.
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e Barn 2-5 ar testas med lekaudiometri vilket innebar att barnet
exempelvis lagger en kloss i en lada nar det hor ett ljud.

e Barn 5 ar och uppat kan testas med vanlig audiometri

e Benledningsmatning gar till pa ungefar samma sétt som
horseltest for ljud presenterade i hogtalare eller horlurar.

— Den energi som nar skallbenet satter innerdrats vatskor i
svangningar pa samma sétt som nar ytterorat har normal funktion. Om
barnet helt saknar horselgang eller har ett defekt mellandra gar
emellertid minst 60 decibel av forstarkningen forlorad. Vid en
benledningsmatning satts en vibrator 6ver skallbenet bakom 6rat och
ett vanligt audiogram méts fram.

Normal horsel forutsatter bland annat:

e Tva ytteréron av bestamd form som é&r riktade framat/utat for
att dels fanga ljudet, dels ge mojlighet att avgora varifran ljud
kommer

e Tva horselgangar av bestamd form, cirka 2,5 cm langa, som
ocksa forstarker ljudet

e Att ljudvagorna traffar en trumhinna som é&r elastisk och nagot
trattformad

e Att ljudet kan forstarkas ytterligare av det horselbensystem,
hammaren, stddet och stigbygeln, som finns i mellanérat

e Fungerande leder i hérselbenen och att upphangningen med
ligament &r normal

e Att de muskler som finns i mellanérat fungerar normalt,
exempelvis den muskel som spénner stigbygeln

e Gasblandning i mellandrat, med samma tryck pa var sida om
trumhinnan

e En drontrumpet som &r 6ppen nar man gapar och svéljer och i
ovrigt ar stangd, for tryckutjdmning

e Ett normalt utvecklat inneréra (snacka) som star i forbindelse
med mellandrat vid ovala och runda fonstret (den éppning i
horselsnackan dar stighygeln leder in ljudet och det runda hal i
mellandrat som leder till horselsnackan)

— Nar ljudsignalerna nar innerdrat "oversatts" mekaniska svangningar
till elektriska nervimpulser. For att detta ska fungera krdvs det att
snackan ar roterad, att membranet ar 2,5 cm langt, att vatskorna i
innerdrat har ratt saltbalans samt att harcellerna som ligger pa ett
membran fungerar. Nar harcellerna bojer sig sker en elektrisk
urladdning. Horselnerven som tar upp signalen borjar i botten pa varje
harcell.

Forutom ytter-, mellan- och innerdresystemen finns det ocksa ett
centralt horselsystem dar horselnerv, hjarnstam och olika horselcentra
ingar, exempelvis ett centrum som ger innebord &t det vi hor och ett
centrum for talet.
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I 6rats funktion ingar:

Att vara ett orienteringssinne

Att uppfatta starka, svaga, ljusa och morka ljud
Att uppfatta riktningen till en ljudkalla

Att uppfatta sprakljud/méanskligt tal

— Horselsinne och talorgan har ett mycket nara forhallande

Principer for horseldiagnostik:

e Alltid mer an ett test

e Syfte med matningen

e Vilken "formaga” mats

e Rétt metod i ratt tid (alder)
Sammanlagd bild av olika funktionella delar av horselsystemet
e Samstammighet dver, tid, metod med 6ronstatus

Olika typer av metoder for horseldiagnostik

e OAE, d v s otoakustiska emissioner: ett klickljud sands in i
barnets horselgang, och harcellerna i innerorat satts i rorelse.
Dessa rorelser avger ett svagt ljud som tas upp av en mikrofon
i horselgangen.

e Hjarnstamsaudiometri, BRA, ABR. Ett klickljud sénds in i drat
och svaren i horselbanorna registreras med elektroder som
klistras pa barnets huvud.

e Tonaudiometri (ljud genom luft, genom ben)

1. observationsaudiometri
2. tittlddeaudiometri
3. lekaudiometri

e Talaudiometri

e Tympanometri, bedémer trumhinnans rorlighet och ger ett
indirekt matt pa om det finns luft eller vatska/var i mellandrat.

Att stalla diagnos for horselskada

— For att stalla diagnos vilken horselskada det ar fraga om tittar vi pa
vilka resultat vi far av kontroller med ljud via luft och ljud via ben,
sdger Radi Jonsson.

Man tar reda pa horselskadans grad med hjalp av
hjarnstamsaudiometri (objektiv metod att mata hortrosklar) eller
annan audiometri och da géller féljande:

e Upp till 40 dB - 14tt nedsattning

e 70 dB - mattlig nedsattning

e Over 70 dB -grav nedsattning

e Over 90 dB - dovhet
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Horhjalpmedel vid bestdende horselnedséattning:

e Om dubbelsidiga (ensidiga) ledningshinder: vid mojlighet
utprovning av konventionella horapparat (HA) alternativt
benférankrad hérapparat (BAHA); allmén hdrselhabilitering

e Om innerdreskada: HA samt
kommunikationsstod/sprakstod/akustik; allman
horselhabilitering

e Om innerdreskada med dovhet: kommunikationsstod/sprakstod
(teckensprak), i vissa fall cochleaimplantat (CI), med allmén
habilitering

Att utreda och behandla barn med medfédd horselskada

| horselhabilitering ingar; information, rad och rén, medicinering,
kirurgi (t ex plastror), horselforbattrande atgarder och stimulering for
kommunikation, sprak- och talutveckling

e Syfte: att ge forutsattningar for en “nara-normal”
horselfunktion, sprakutveckling och kommunikationsformaga
utifran aktuell utvecklingsprofil

e Mal: tidig diagnostik, tidig habiliteringsstart, horhjalpmedel,
habilitering, uppfoljning

e Samarbete med andra i team!

Horsel/kommunikationshabilitering

— Horsel/kommunikationshabilitering forutsatter kunskap hos
foraldrar, andra vardare och larare i bland annat horselutveckling och
samverkan med syn och motorik. Det forutsatter ocksa
kommunikationsstod samt utmanande och intressant sprakstod
integrerat i vardagen.

Det ar viktigt att barnet lar sig dra nytta av alla sinnen och att utnyttja
samspel mellan sinnena, men man bor ocksa trana var sinne for sig,
séger Radi Jonsson.

Kakkirurgi vid kraniofaciala syndrom

Sanjiv Kanagaraja ar 6vertandlékare vid specialistkliniken for
kakkirurgi pa Odontologen i Goteborg. Han berattar om kakkirurgi vid
kraniofaciala syndrom. Men forst inleds sammanfattningen med en
text om kékkirurgin pa Odontologen i Géteborg.

"Kékkirurgin i Goteborg ar en till stora delar ssmmanhallen
verksamhet bestaende av Avdelningen for oral och maxillofacial
kirurgi vid Géteborgs universitet och Specialistkliniken for kakkirurgi,
organiserad inom Véstra Gétalandsregionen.

Enheten ansvarar for grundutbildning av tandl&kare och
specialiseringstjanstgoring for ST-tandlakare i kékkirurgi.
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Forskningsaktiviteten ar hog bade inom experimentell och klinisk oral
och maxillofacial kirurgi.

Den Kliniska verksamheten omfattar dentoalveolar kirurgi,
implantatkirurgi, ortognatkirurgi, kakledskirurgi, rekonstruktiv
kakkirurgi och behandling av frakturer i k&kar och ansiktsskelett.
Enheten ingar som del i Kraniofacialt centrum vid Sahlgrenska
Universitetssjukhuset och i tumor- och rekonstruktionsteamet
tillsammans med dron-nésa-hals och plastikkirurgi vid samma
sjukhus.

Behandlar till exempel:

e Barn och ungdomar med syndrom som drabbar véxten i kdkar
och ansiktsskelett

e Bettanomalier sdsom éverbett och underbett

e Patienter som drabbats av tumdrer i huvud-halsregionen och
som behdver rekonstruktion av kakar och ansiktsskelett

e Installation av tandimplantat pa patienter med kraftigt
nedbrutna (resorberade) kékar”

Fakta om Kakirurgin (kalla Text hamtad fran Odontologen vid GéteborgsUniverstitet
http://www.odontologi.gu.se/kirurgi/kliniken.php )

Kéakkirurgi vid kraniofaciala syndrom
Varfor? Jo for funktion och estetik det vill sdga utseende

e Var; denna typ av kakkirurgi utfors vid Kraniocentra och da i
teamarbete med plastikkirurgi, neurokirurgi, pediatrik,
psykologi, kakkirurgi, ortodonti, pedodonti, 6ron-nas-hals,
oftalmologi, logopedi

e Nar; Det ar viktigt med planering och att utféra operationerna
vid ratt tidpunkt med hénsyn till barnets tillvéxt. Operationerna
maste vara valplanerade dar man gor en grundlig analys och
valjer ratt metoden for att uppna basta resultat. Kraniokirurgi
utfors redan vid forsta levnadsaret, sedan vid bett- och
kakutvecklingskontroll vid 6-9 ars alder, definitiv
kakoperation efter avslutad véxt och &ven eventuell kirurgi dar
emellan vid behov.

e Hur; Sanjiv Kanagaraja visar en mangd rotgenbilder och
metoder for olika tillstand och operativa ingrepp. Hur man gor
vid varje operation och patient beror pa vad man vill
astadkomma.

— Viktigt ar analysen infor operationen, sjalva operationen ar inte sa
svar. Via undersokningar kan vi géra modelsimuleringar for att se
resultatet. | framtiden kanske vi kan dverfora fakta till en dator och via
den modulerar och komma med férslag i 3d modell. Det som varit
problemet hittills &r att kompensera och forutse mjukdelseffekterna,
detta lyckas vi inte helt med annu. Kanske &r vi dar redan om 5 ar och
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kanske kan vi i framtiden dven forsoka, om det dnskas, att kunna
anpassa utseendet efter foraldrarnas.

Bild: Ett exempel pa analys ser ni pa bilden ovan. (Kalla: Courtesy of Chabanas M
et.al Medical Image Analysis 2003; 7: 13)

— Vi opererar cirka 100 fall om aret av dessa &r cirka 15 syndromfall.
Och oftast arbetar vi tillsamman med plastiken och &ven barnlékare.
Mycket handlar om timing och vi behandlar fran nyfoddhetsperioden
och under hela uppvaxten. Anledningen dr att kékarna kan vaxa isar
och vi kan inte forutse hur olika barns tillvéaxter kommer att bli. Vi gor
mer och mer intermediéra operationer férutom funktionella
operationer och det maste nasta alltid goras en slutjustering. Men vi
har idag pa forsok borjat operera kékarna tidigare, sager Sanjiv
Kanagaraja

Vad har kéakkirurgi for effekt?

— Tre fjardedelar av ansiktet bestar av just dver- och underkaken och
kakarnas placering paverkar ju andningsvagarna och andra vitala
delar. Sa fokus ligger bade pa estetik och funktion och att dessa bada
faktorer skall kunna balanseras.

Han berattade och visar bilder pa olika operationsmetoder

Distraktion

— Distraktion &r att forlanga ben med hjalp av en apparat som béander
isar benen i detta fall i ansiktsskelettet. Man flyttar dem i
tredimensionellt och det &r dar problemet fortfarande ligger.
Benfdrlangningen inne i munnen andras cirka 1mm per dag, 2cm tar
20 dagar och efter detta sa skall apparaten vara kvar ca 3manader.
Distraktionsbehandling har den fordel att det sker gradvis och att
mjukdelarna foljer med utan extra operativa atgarder. Under denna tid
sa galler mjuk foda. Tal fungerar normalt. Distraktion kan goras nar
som helst i livet.
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(Red. anm.; vill ni lasa mer om kékdistraktion sa las artikeln fran lakartidningen i
lanken har som foljer. Dar finns &ven forklarande bilder.
http://Itarkiv.lakartidningen.se/2001/temp/pda23024.pdf

— Barn med Crouzon syndrom behandlas idag med
spannbagar/fjadrar vilket gor att de stora underbetten inte behover
bli sa framtradande idag som for ndgra ar sedan. Oftast ar underkéken
normal pa dessa barn, men nar underkéken inte méts av 6verkaken sa
vaxer den till och tar plats. Mellanansiktet behdver lyftas fram.

— Hakplastik ar en enkel operation som kan gora mycket nytta for
utseendet och man skall inte férringa dess effekt. Glasdgonplastik
kan gdras om det ar absolut nédvéndigt for att exempelvis 6gon som
far illa.

Infektionsrisk i distraktioner?

— Vi har haft forvanansvart fa infektioner, risken skulle kunna vara i
operationssaret, men vi har annu inte haft det problemet. Den
infektion vi stétt pa ar efter det att vi tagit bort
distraktionsapparaturen, séager Sanjiv Kanagaraja.

Munhéalsa och munmotorik

Marianne Bergius, dvertandlékare och Lotta Sjogreen, logoped, vid
Mun-H-Center, Goteborg, berattade om Mun-H-Center rent allmant
men &ven specifikt om de orofaciala och odontologiska
komplikationer som kan férekomma vid kraniofaciala missbildningar.

Vad ar Mun-H-Center?

Mun-H-Center &r ett nationellt orofacialt (mun och ansikte)
kunskapscenter vars syfte ar att samla, dokumentera och utveckla
kunskap kring ovanliga diagnoser samt sprida denna kunskap for att
bidra till ett battre omh&ndertagande och en hogre livskvalitet for de
berdrda patientgrupperna och deras anhdriga. Mun-H-Center ar ocksa
ett nationellt resurscenter for orofaciala hjalpmedel for personer med
funktionsnedséttningar.

MHC-basen

— Genom samarbetet med Agrenskas familjevistelser har vi haft
formanen att traffa manga barn med sallsynta diagnoser och kunna
samla pa oss en kunskapsbank om var och en av diagnoserna.
Foraldrarna far innan vistelsen fylla i ett frageformular om barnets
tandvard och munhygien samt eventuell problematik kring
munmotorik och munhélsa, sdger Marianne Bergius.

Tandlakare och logoped fran Mun-H-Center gor under

familjevistelsen en 6versiktlig undersokning och bedémning av
barnens munférhallanden. Dessa observationer och uppgifterna i
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frageformuléret dokumenteras i en databas. Familjerna bidrar darmed
till 6kade kunskaper om munnen och dess funktioner vid séllsynta
tillstand.

— Nar vi samlat information i var databas fran minst tio personer med
en séllsynt diagnos, sa sammanstéller vi detta och det blir sedan
tillgangligt for foraldrar och tandvardspersonal. Sa har er tandlakare
behov av information sa be honom eller henne att vanda sig till oss
och aven ga in pa var hemsida, www.mun-h-center.se , sager
Marianne Bergius.

Diagnosspecifik information
Goldenhars syndrom

Orofaciala/odontologiska symtom;

Skelettal ansiktsasymmetri och liten underkéke. Halvsidig
ansiktsforlamning kan forekomma. Sugsvarigheter hos nyfodda ar
vanligt pa grund av kraniofacial missbildning, tranga andningsvagar
och/eller hjartfel. Manga behover sondmatas. Atsvarigheter kan aven
forekomma hos storre barn och vuxna. Tranga andningsvagar ger
ibland problem med snarkning och somnapné (tata andningsuppehall
under somn).

Orofacial/odontologisk behandling;

Vid kraniofacial missbildning ansvarar ett specialistteam for
uppfoljning och behandling. Manga med Goldenhars syndrom
behéver genomga kakkirurgi och omfattande tandreglering.

Barn med atsvarigheter behover ofta ett forstarkt omhéandertagande i
tandvarden, t ex hjalp med munhygien och fluorbehandling.

At- och svaljsvérigheter utreds och behandlas av specialistteam pé
sjukhus (nutritionsteam eller dysfagiteam) eller pa habiliteringen.
Snarkproblematik bor foljas upp av lékare. Personer med hjartfel kan
behdva antibiotika i férebyggande syfte vid blodiga ingrepp i munnen,
efter konsultation med ansvarig lakare.

Crouzons syndrom

Orofaciala/odontologiska symtom;

Mellanansiktet och 6verkaken blir underutvecklade pa grund av
tillvaxtstorningen i suturerna. Detta kan leda till att andning, svéljning
och tal paverkas. Gommen blir hdg och smal. Gomspalt &r inte vanligt
men forekommer. Trangstallda tander ses speciellt i 6verkaken. Bettet
kan ocksa vara oppet i framtandsomradet. Ett underbett utvecklas pa
grund av den forminskade Overkéken.

Orofacial/odontologisk behandling:
I Sverige sker behandlingen centralt vid plastikkirurgiska kliniken,
Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg.
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Manga med Crouzon behdver genomga tandreglering, ofta kombinerat
med kakkirurgi. Férebyggande tandvard ar viktigt.

— Barn med kraniofaciala missbildningar kan ha bade sprak- och
talstérningar men aven sug-, tugg- och svaljsvarigheter, samt dregling
och andningshinder forekommer. Det &r darfor viktigt att en logoped
gor en noggrann bedomning for att ta reda pa vilken typ av problem
barnet har. Denna bedémning ligger sedan till grund fér val av atgard
och behandling, sdger Lotta Sjogreen.

Tand och munvard

Det &r en stor fordel om den forebyggande tandvarden ar sa bra att
barnet slipper fa hal i tanderna. Férutom vanlig tandundersokning som
skall utféras varje ar, bor tandlakaren aven kontrollera; kéakleder,
tuggmuskulatur och dven gapningsformaga som kan vara bra att ha en
uppskattning om och mata genom aren. Aven bettutveckling,
munhygien och om barnet dter nagon medicin, &r viktiga aspekter.
Vissa mediciner kan ge muntorrhet och 6kad risk for karies.

-Innan barnets forsta besok hos tandvarden ar det bra om man sjalv tar
kontakt med den aktuella mottagningen och hor sig fér om hur stor
kunskap som finns dar om barnets diagnos. Det ar bra att i forvég tala
med den tandlékare barnet ska traffa for att ge information om barnet,
om det dr nagot sarskilt man ska tanka pa nar man traffar barnet mm.
Tandlakaren kan da stimma av med foraldrarna angaende diagnos och
medicineringar. | de fall det behévs kan man ocksa foresla att
tandlakaren kontaktar barnets behandlande lakare infor besoket, sager
Marianne Bergius.

Nér det galler munhygien ar det viktigt med tandborstning morgon
och kvéll, barnen behdver extra hjalp och uppmuntran anda upp till
12-arsaldern. En del kan vara hjélpta av eltandborste. Tanderna kan
behdva polering och for manga ar det bra med plastning av djupa faror
pa tuggytorna pa nya tander. Nar det galler tandkram bor alla anvanda
fluortandkram fran det att forsta tanden kommer fram. Sma barn ska
bara ha ytterst lite tandkram pa tandborsten, max motsvarande
storleken pa barnets lillfingernagel. Ibland behovs extra fluor i form
av fluortabletter, fluorskoljning eller fluorlackning, men detta ska
beslutas pa individuell basis for det enskilda barnet.

Hur tandvard ar uppbyggd
« Allméntandvard — tar emot alla patienter. Barn och ungdom
har kostnadsfri tandvard till och med aret de fyller 19. (|
Véstra Gotalandsregionen tom det aret man fyller 21)
 Specialisttandvard — for detta behdvs remiss. For barn &r det
framfor allt tva typer av specialisttandvard som kan vara
aktuellt:
« Pedodonti — specialiserad barntandvard.
* Ortodonti — tandreglering
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 Sjukhustandvard — tandvard for personer med sjukdom eller
funktionsnedséattning som behdver sérskilt omhandertagande.
Tar hand om vuxna patienter och ett fatal barn.

Barn- och ungdomspatienter med sallsynta diagnoser ar ibland i behov
av specialisttandvard som pedodonti och/eller tandreglering. Ofta
medverkar pedodontist i utredning, beddmning och terapiplanering av
barn och ungdomar med sjukdom eller funktionsnedséttning.
Tandbehandlingen kan sedan ske antingen pa allmantandvardsklinik
eller specialistklinik beroende pa vilka problem personen har fran
munnen och vilka individuella behov som finns.

Munmotoriska funktionsnedséattningar

— Munnen har betydelse for flera av kroppens viktigaste funktioner
sdsom andning och formagan att dta och kommunicera. Om
munmotoriken ar paverkad kan detta leda till problem i form av
atsvarigheter, talsvarigheter och dregling. Det finns ett relativt stort
utbud av olika munmotoriska traningsprogram och tréaningsredskap
som i vissa fall kan forbéattra funktionen. Det &r logopeder som utreder
och behandlar munmotoriska funktionsnedsattningar. Logopeder kan
du bland annat traffa pa logopedmottagningar, inom habiliteringen
och ibland pa skolor, sdger Lotta Sjogreen

Hemifacial Mikrosomi

Midea Al-Najjar ar dvertandlékare vid specialistkliniken for ortodonti
samt k&kortopedi i Goteborg.

Hemifacial mikrosomi/HFM &r den nast vanligast ansiktsanomalin
och det ar ca 1 person pa 5600 som har HFM. Forandringarna kan
variera men de allra flesta &r asymmetriska, en del har underutvecklad
underkake pa ena sidan dar dven mjukdelarna kan vara
underutvecklade. Aven kakmuskulaturen kan vara paverkad och
avvikelser i bettet ar typiska. Det kan &ven forekomma sammanvéxt
av kéklederna och underutvecklat asymmetriskt mellanansikte samt
munspalt.

Manga har ocksa 6rondefekter dar det kan vara avsaknad av ytteréra
och dven avsaknad av yttre horselgang.

— De personer som har Goldenhars syndrom kan &ven ha “epibulbar
dermoid” en godartad form av tumor i 6gat, forandringarna ar fasta,
vitgula eller rosa oftast bara av kosmetiskt karaktar och paverkar inte
synen direkt.

Avvikelser i bettet
Det dr fem ganger sa stor risk att sakna ndgon permanent tand, detta &r
troligtvis pa grund av att missbildningen uppstatt under den tiden som
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tandanlaget bildas. En del har emaljflackar pa den drabbade sidan och
det forekommer i manga fall korsbett. Korsbett kan atgardas genom
att man vidgar dverkaken sa att Overkakstanderna kommer ratt. Den
drabbade sidan har oftast trangstallning med lutning av framtanderna
mot den drabbade sidan och lutande tuggyteplan. Aven tandutveckling
kan vara forsenad pa den drabbade sidan.

— Patienterna brukar komma till oss via remiss fran ordinarie
tandlakaren, kakkirurgen eller plastikkirurgen. Efter registrering hos
0ss sa gor vi sedan en individuell behandlingsplan. Malet med
behandlingen &r i regel att skapa symmetri av kékarna samt att
forbattra bettet.

Behandlingsalternativ

1. Nattandstallning bidrar till att stimulera symmetri i bettet.

2. Distraktionsbehandling, det vill séga férlangning av
skelettdelar (se forklaring pa sid 23)

3. Revbensstransplantat, man tar delar av revbenen och bygger
delar av ”kakben” av dem

4. Fastsittande tandstélining kan ske i kombination med
kékkirurgi

5. Kirurgisk korrigering av kékarna

Genomgang av patientunderlag

Hon berattade sedan avslutningsvis om den genomgang av 33
journaler av patienter med diagnostiserad HFM, som ar gjord.
Patienterna ar fodda mellan1970-2001 och registrerade och
behandlade av det kraniofaciala teamet pa Sahlgrenska
universitetssjukhuset. Dar fann man bland annat att individerna med
HFM oftare hade missbildningar pa hoger ansiktshalva dn vanster
ansiktshalva. Deras resultat & ganska samstdmmiga med andra
forskares resultat vad det galler ansiktsasymmetri och dominans av
hoger ansiktshalva vid just HFM.

Nar det gallde behandlingar fann man att 2 patienter hade fatt
nattandstéllning, 17 hade genomgatt nagon form av kirurgi av
kékarna, 4 hade fastsittande tandstallning enbart, 7 hade ingen
behandling &nnu, 4 hade inte fatt behandling alls.

Nyckeln ar information och 6ppenhet

Under vistelsen kommer Joakim till Agrenska for att berétta for
foraldrar och kringpersonal om sitt liv och sina egna erfarenheter av
att vixa upp med ett annorlunda utseende. Han maéter ocksa barnen
som far mojlighet att stalla fragor till honom.

— Jag heter Joakim och &r fédd med diagnosen Crouzons syndrom och
ar idag 26 ar. Varden och kunskapen om kraniofacialamisshildningar
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nar jag var liten var annorlunda jamfort med idag. Néar jag foddes sa
var det ingen som misstankte att jag hade nagon sjukdom eller ett
syndrom. Men efter ndgon manad borjade mina foraldrar ana att allt
inte stod rétt till. Tyvarr fanns det mycket knapphéndig information
for mina foraldrar att inhamta.

— Min forsta operation blev ett panikartat ingrepp vid tre manaders
alder pa Karolinska sjukhuset i Stockholm, det berodde pa att jag hade
ett alldeles for hogt tryck inne i skallen. Man fick ga in och latta pa
trycket temporart. Sedan fick vi en remiss till professor Claes
Lauritzen pd ”Kraniofaciala-enheten” pa Sahlgrenska
Universitetssjukhuset i Goteborg. Han sa att vi kom precis i réttan tid.
Hade jag kommit nagra veckor senare hade jag kunnat bli blind och
fatt kvarstaende allvarliga hjarnskador. Jag var 11 manader nar de
opererade mig pa Sahlgrenska forsta gangen.

(Lank med bra information, kraniofaciala-enheten i Goteborg;
http://www.sahlgrenska.se/SU/5/Plastikkirurgi/\VVar-verksamhet/Enheter/Kraniofaciala-enheten/ )

Efter de ndmnda inledande operationerna genomgick han en
mellanansiktsoperation 1985 dar mellanansiktet med nésben, kindben
och dverkake flyttades fram tva centimeter och fylldes ut med bitar av
hans egna revben. Sedan var det uppehall fram till oktober 1989 da
man rattade till pannbenet efter ojamn tillvéxt.

— Pé detta ingrepp foljde dock en rad komplikationer; i december
samma ar blev det inflammation i operationssaret, vilket kravde
ytterligare en operation och ett par manader efter det uppstod en
varansamling bakom ndsan som forutom ett kirurgiskt ingrepp kravde
att jag hade en draneringsslang i ndsan och fick spola i den flera
ganger om dagen. Detta foljdes av en langre period utan operationer
vilket underlattade min skolgang enormt. Den nasta skedde forst nar
jag fyllt 13 (Akrylatimplantatet i pannan, se sid. 32).

Fraga; Hur gammal var du néar du forstod att du var annorlunda?
— Jag minns nar jag var 7-8 ar, vi var ett gang killar som spelade
fotboll, sa kom det ett gang aldre killar och bérjade traka mig, de sa
"Varfor ar du sa ful, vad &r det sa fel pa dig”? Da sa jag att jag var
fodd med det har utseendet. De sa da fler riktigt elaka saker som att
jag aldrig skulle fa en flickvan mm. Det var forsta chocken och
upplevelsen av att jag var annorlunda pa riktigt. Jag beréattade aldrig
om detta pa skolan utan bara for mina foraldrar. Annars har jag séllan
kant sig mobbad, mdjligen under gymnasietiden da det var ndgra som
var lite smastoriga, men ingen 6vergripande kansla av utanforskap och
mobbing.

Fraga; Vad tycker du om att folk glor pa dig?

— Jag reagerade med ilska nar jag var yngre, ville sdga "varfor glor Du
pa mig”, man kanner sig som en apa i en bur. Jag tacklade det hela till
en borjan genom att glo tillbaka argt men i tonaren borjade jag istéllet
att vande bort blicken. Att standigt bli pAmind om att inte vara normal
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var otroligt jobbigt.

Fraga; Hur jag tacklar jag det idag?

—Jag tittar tillbaka, men jag har slutat ta illa vid mig for att jag kanner
ett inre lugn. Jag vet vem jag ar, mitt varde och jag har fatt en kunskap
om smarta och livet som ar ovarderlig.

Fraga; Hur hade du det med vanner?

— Som liten var allt ok och jag hade vanner, sd smaningom bdrjade jag
dock kéanna ett visst utanférskap. Jag blev senare nastan arg pa mina
vanner — dock utan att uttrycka det — for att jag kunde fa for mig att de
berdmde mig for olika saker av ren sympati och tog inte de fina orden
pa allvar. Men detta var bara nagot jag fatt for mig for jag hade sa
svart att tycka om mig sjalv. Men det ar ok att vara ledsen och att ma
daligt for att ha ett annorlunda utseende, men det forstod jag inte da.

— Tidigare var jag man om att ge ett valdigt gott intryck, jag kom pa
mig sjalv med att spela en roll, en roll som inte passade mig. Nu &r jag
den jag ar och &r stolt dver det. Med aren kommer man till insikt och
kan prata om sina kanslor. Det &r viktigt att fa satta ord pa det man
kénner, att ge barnet/ungdomen utrymme. Om det kénns jobbigt att
vara annorlunda &r det viktigt att fa uttrycka det, men samtidigt ar det
viktigt att poangtera att nagot som sticker ut fran normen inte behéver
vara nagot daligt. Lat barnet fa pausa skolarbetet om det behéver och
ta till extra hjalp nér det behovs.

Gomde du undan dig sjalv nagon gang?

—Ja, nar jag hamnade pa bussar fulla med ungdomar, da brukade jag
stirrade ner i en bok eller snarare vande jag ner blicken i boken (utan
att lasa). Det hande ocksa att jag emellanat isolerade mig under
gymnasietiden. Vanner har stéttat mig, och sarskilt en riktigt bra
kompis jag kant hela livet, vilket varit mycket viktigt.

Psykologiskt stod behdvs tidigt

— Forst vid 15-16 ars alder borjade jag prata lite med Elisabet
Knudsen, psykolog pa plastikkirurgen pa Sahlgrenska
universitetssjukhuset. Innan henne var det ingen som foreslagit att jag
kunde fa samtala med nagon, och det hade nog varit bra om jag fatt
hjalp med den biten betydligt tidigare, redan som liten. Hjalpen skall
komma innan gymnasiet, sedan stanger man latt in sig i sig sjalv. Jag
kan idag dven angra att jag inte tidigare tog kontakt med andra med
liknande syndrom.

Tonarstiden

— | tonaren blev Crouzon som en tung ryggsack, jag ville vara normal
och jag ville inte k&nna av sjukdomen. Jag ville att det vardagliga livet
skulle fortsatta som forut, men det blev ju inte riktigt sa. Tonarstiden
ar en omtumlande tid. Den ar forsta smaken av vuxenlivet — karlek gar
fran lek till allvar. Framtiden stakas ut, utbildning valjs, nya intryck
tar vid och omvarlden meddelar att utbildning &r det viktigaste i en
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manniskas liv och du bérjar ana att valen du gor nu i allra hogsta grad
paverkar din framtid. Men det &r inte fullt lika latt som det later,
beréttar Joakim.

— Mina foraldrar ville det basta for mig pa alla plan och dar ingick att
jag skulle ha en rak linje i mitt liv och plugga i samma takt som alla
andra. Och det var ju inte illa menat men jag fick inte tid att stanna
upp och reflektera dver vad jag gick igenom. Jag opererades, jag hade
ont, det var ju jattejobbigt egentligen. Jag forstod da sjalv inte vikten
av att prata om min situation. Det kdndes bara som om livet jag levde
inte var riktigt verkligt. S& mitt tips till er foraldrar ar att ge era barn
tid att stanna upp och prata om hur livet dr och vad de gar igenom och
vad de upplever.

— Tio ar har gatt sedan jag sjalv borjade gymnasiet. Pa den tiden var
det inte lika vanligt att omsorgsfullt och noggrant valja skola och ort.
Jag valde naturveteskapliga linjen helt enkelt darfor att det var en linje
som ledde till hogskolestudier och sa smaningom till ett valavlonat
yrke. Annan motivering var for mig 6verflodig. Det lilla dilemmat att
varken matematik, fysik eller kemi fga intresserade mig var inte
nagot jag reflekterade narmare dver — jag hade gjort bra ifran mig i
samtliga &mnen under hogstadiet sa naturvetenskap foll sig lika
naturligt att vélja som nagot annat.

Manga operationer
Flera kékoperationer gjordes mellan 1998 och 2000, dessutom gjordes
tandreglering under sammanlagt elva ar.

— Dessa forbattrade min livskvalitet enormt i l&ngden, nu nér jag ser
tillbaka pa det. Men under tiden det pagick, kandes det mest
tumultartat med nya utseenden, fysisk smarta och jakten pa en
identitet. Ansiktet var fortfarande ett ”work in progress” och det &ar det
sista man behdver nar man &r tonaring.

— Efter sista operationen blev résten och formagan att tugga battre.
Den foregicks av mycket tandreglering och det tog tid innan allt blev
klart, alla operationer dess for innan sag jag som medicinska
nodvandigheter. Idag har jag fina tdnder och ett bra bett. Det konstiga
ar att det var som en trygghet att hela tiden veta att det fanns
operationer framover som skulle forbattra det hela. Efterat blev det ett
vakuum; Vad gor jag nu? Skall jag fortsatta mitt liv sa har?

— Det fanns stod att fa, men sjukvarden och samhéllet var inte
engagerat pa samma satt som det ar idag. Utanfor sjukhuset var det
bara jag och jag kénde en vilsenhet.

Har nagon operation varit jobbigare an de andra?

— Ké&koperationerna var som sagt valdigt fysiskt tdrande, men den
mest enerverande operationen var den nar de skulle lagga in
silikonimplantat i kinderna. Detta for att fa ansiktet mer kosmetiskt
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tilltalande, samt ett kompletterande skydd for mina 6gon Det blev lite
av en mardrom for mig, operationen gick helt fel men det ville de inte
erkanna direkt. Detta trots att jag omgaende sa att ansiktet sag
asymmetriskt och konstig ut. De sa da att "vi far se nar svullnaden har
lagt sig”. Ena kindens silikonimplantat hangde ner och det gjorde
verkligen ont i ansiktet. Men det blev inte battre sa de fick gora om
operationen och den blev inte heller lyckad, stygnen sprack upp. De
fick tillslut ta bort implantaten och vi har inte forsokt med denna typ
av operation fler ganger. Operationerna gjordes nar jag var mellan 19-
20 ar och jag kande mig som en forsokskanin. Det var en frustrerande
period.

— Den forsta kakoperationen paverkade hela mellanansiktet, nasan
blev skev och dverkéken for stor, vilket man korrigerade under den
andra operationen. Jag hade nog inte velat géra dessa operationer
varken tidigare eller senare, for rent medicinskt kunde man inte gora
dem tidigare, och om man gjorde dem senare kunde biverkningar som
huvudvark och svarigheter att tugga uppsta.

Hur var det med att ata?

—Jag har hela livet kunnat ata normalt, trots ett kraftigt underbett pa
hela 13 mm, ett underbett som jag hade fram tills jag var 15 och man
paborjade de ovannamnda kakingreppen, och da var det svart att ata.
Men eftersom jag ar trang i halsen sa har jag aven efter skall- och
ansiktsoperationerna haft flytande foda i borjan

Akrylatplatta pa pannan

| maj 1996, varen innan han skulle bérja hogstadiet, genomgick han
en skalloperation dar man satte in en akrylatplatta pa panna i syfte att
battre skydda hans utstaende 6gon.

—Jag forstod att detta behdvde goras, for det var vad man sa till mig.
Det fanns ingen tvekan fran min sida — in pa sjukhus i ett par veckor
och sedan tillbaka till skolan som om inget hade hant. Men nagot hade
ju faktiskt hant. Jag hade genomgatt en oerhérd smarta och plétsligt
var min spegelbild annorlunda, men den féréandringen var inte
nddvandigtvis till det allra basta rent estetiskt. Den hdr operationen
var ndmligen den forsta i en serie av operationer dar bland annat
kakoperationer skulle komma att inga. Ansiktet skulle inte ha nagon
regelbundenhet forrén alla var gjorda. Darfor var det for tidigt for att
riktigt kunna kénna sig positiv 6ver férandringen dessutom hade jag ju
vant mig vid mitt utseende sa som det var.

Nu var det emellertid dags att kliva tillbaka ut i vardagen och vénja
sig vid ett yttre som inte bara fangade manniskors uppmarksamhet
utan som han dessutom inte k&nde sig sérskilt bekvam med. Till
hosten skulle han dessutom bdrja pa hogstadiet, i en ny klass.

— Nervost, nu hade jag dessutom precis fatt tandstallning ocksa. Hur
skulle eleverna uppfatta mig? Det visade sig ga annorlunda &n vad jag

Nyhetsbrev nr 356 © Agrenska 2009 32



Kraniofaciala missbildningar

trodde. Jag fortsatte att forsdka vara mig sjalv och lyckades bli
accepterad som en i mangden, om &n nagot osynligare &n jag tidigare
varit. Det var ndmligen nu jag boérjade kanna att mina fotter gled runt
pa hal is istallet for pa fast mark.

Hormoner och identitet
Hormonerna satte fart och som sa manga andra borjade han soka efter
en identitet. Vem ville han vara?

— De andra killarna upptéckte alkoholens varld och atnjot den néstan
varje helg. Men det lockade mig inte ett dugg vid den har tiden. Jag
hade fullt upp med att sta stadigt och sokte mig inat, inte utat.

Vid 20 ars alder fick han mojlighet att traffa killar och tjejer med
kraniofaciala missbildningar, precis som han sjalv. Men innan dess
ville han inte identifierad sig med syndromet och hade nog en ganska
skev bild av hur det egentligen var med honom.

—Jag tréffar, via mail kompisar, med olika kraniofaciala
missbildningar. De andra forstar exakt vad jag talar om dar det galler
bland annat upplevelser fran sjukhusvarlden; spritdoften i
operationssalarna, ndr tungan kanns som sandpapper, paniken som kan
komma efter operationerna, den jobbiga hostan, att fa hjalp med att
suga ut blod och slemansamlingar i munnen som annars ger
kvavningskansla. Man far en kansla av att aldrig fa komma ifran
intensivvardsavdelningen, en timme dar kdanns som ett dygn. Alla
erfarenheter som jag gatt igenom behover jag inte langre behalla inom
mig, dem kan jag dela med de andra.

Kéarleken pa natet

—Karlek hade jag dock tid med, atminstone pa natet och via telefon.
Jag chattade om fotboll pa natet och traffade i ett chattforum pa min
forsta riktiga kérlek. Det var magiskt att bli omtyckt och kanna att
mina asikter var varderade och respekterade. Hon var vacker, smart
och rolig och vi holl kontakten. Det var dock inte forran efter nagra ar
som jag vagade skicka en bild pa hur jag sag ut. Nu i efterhand angrar
jag att jag inte var modigare i borjan, att jag inte tog steget till traff
och litade mer pa att min person skulle gora ett storre intryck an mitt
utseende. Men jag klandrar inte mig sjélv.

Operationerna var en del av hans vardag och trots att de var
omtumlande sag han dem fran borjan som nagot alldagligt, som nagot
alla manniskor gick igenom helt utan bekymmer.

— Det viktigaste for mig ar att jag nu fatt en chans att andas ut och
reflektera 6ver mitt liv. Jag har tillatit mig sjalv att inse att jag faktiskt
gatt igenom massa jobbiga saker som inte alls hander alla manniskor.
Samtidigt har mina erfarenheter sknkt mig en insikt som jag inte
skulle vilja byta mot nagot annat i varlden.
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Dagens barn och unga erbjuds mer hjalp

— ldag, jamfort med for bara tio ar sedan, erbjuds barn och ungdomar
med diagnoser som min ett betydligt bredare utbud av stdd i olika
former. For mig var det framforallt familjen och vanner som fanns déar
med sitt aldrig vikande stod.

Men han fick aldrig ndgon chans att aterhamta sig efter operationerna,
da var det skolan som gallde och han kande att det gick alldeles for
snabbt.

— Naér stodgrupper borjade bildas och sadan hjélp vél erbjods hade jag
redan hunnit stdnga in mig i mitt skal och var inte intresserad.

Fraga; Hur ar det med forstaelsen fran sjukvardens sida?

— Jag tycker att den har tagit enorma kliv framat, nu far exempelvis
foraldrar och barn vara tillsammans under hela sjukhusvistelsen. Det
ar numera en sjalvklarhet, vilket inte var fallet nér jag var liten.

Informationsparmen redan pa dagis

Nar han borjade dagis, for mer an 20 ar sedan, samlade hans foraldrar
ihop all den lilla information de kunde hitta om Crouzons syndrom i
en parm och delade ut den till dagisfroknar och undrande foraldrar.

— Tack vare den informationen, som banade vég for mig, fick jag en
valdigt fin barndom med manga kompisar och jag var aldrig mobbad.
Hogre upp i arskurserna glomdes den bort, det fanns ingen 6ppenhet
bland pedagogerna att lyfta fragan, och nar jag nu var inne i
"skolruljansen” var det heller inte nagot jag eller mina foraldrar tankte
pa — eller Sahlgrenska, for den delen — men med facit i hand hade det
nog varit battre om jag haft kvar informationsparmen eller pa annat
sétt informerat om mitt syndrom. Jag var aldrig mobbad i stor
utstrackning, aven om jag givetvis adrog mig blickar. I allménhet tror
jag dnda att information skall finnas med under hela skoltiden, det far
eleverna att tdnka ett steg langre, och de kan lattare sétta sig in i ens
situation. Det gjordes inte heller nagon pedagogisk bedémning av
mina formagor eller brister under hela skoltiden.

Nyckeln for att underlatta for barnet ar information och
oppenhet.

Joakim trycker pa om att det &r bra att forbereda skolan pa att man
skall opereras och att man kommer tillbaka och ser annorlunda ut. Det
ar bra om andra att blir medvetna om tyngden av det man gar igenom
och forstar hur bade fysiskt kravande och mentalt jobbigt det ar. Sjalv
lyckades han anda klara av skolan med bra betyg.

— Det sags att vad manniskan mest fruktar ar sadant vi inte forstar och
det ar jag beredd att halla med om. Numera har Socialstyrelsen
exempelvis en bra broschyr om Crouzons syndrom, dér det specifikt
star att den drabbade kommer att behéva mycket stod fran familj,
skola och &ven sjukhus. Det ar ett annat tankesatt nu och det ar oerhort
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skont att se.

— Genom kontinuerligt stod ger foraldrar sitt barn de basta chanser i
varlden till lycka. Det basta mina foraldrar gjort for min sjalvkénsla ar
att de behandlade mig som en vanlig person och att de berattade att
jag kunde gora vad jag ville av sitt liv. Nu ndr det dven finns
utomordentliga samhallsresurser, blir det &n lattare for foraldrarna att
se till att alla parter fran dagis till skola ar medvetna om vad barn med
skallmissbildningar gar igenom. Framtiden ser med andra ord véldigt
ljus ut.

Agrenskas erfarenheter av barn, ungdomar och vuxna med
kraniofaciala missbildningar

AnnCatrin Rojvik specialpedagog och Bodil Mollstedt d&ven hon
specialpedagog pa Agrenska berattar om sina erfarenheter fran
Agrenska av barn med Kraniofaciala missbildningar. Har aterges
endast delar av informationen.

Nagra veckor fore varije vistelse gar teamet igenom den medicinska
information som finns, ser tillbaka pa Agrenskas tidigare erfarenhet av
diagnosen och kontaktar darefter varje familj och forskola/skola for att
samla kunskap om de behov som finns for varje individ.

Sedan lagger teamet upp ett program som bade utgar fran specifik
kunskap om diagnosen och fran informationen fran foréaldrar och
hemskola, samt anpassad specialpedagogik for de enskilda barn som
kommer till vistelsen.

Malen infor familjeveckan:

Bidra till att starka sjalvkanslan, méjliggérs genom:

e Samtal med hjélp av sagor, litteratur och kénselkort om att alla &r
vi olika

e Samarbetsdvningar och gemensamma lekar dér var och en deltar
pa sina egna villkor och far kanna att man lyckas, t ex walkie-
talkiegbmme och hinderbana

e Genom att fa synas och sta i centrum i olika aktiviteter i samlingen
och olika lekar

e Genom att samtala med varandra i grupp

- Det ar viktigt att barnen kéanner en tillatande atmosfar for sina tankar

och att vi som vuxna moter detta med storsta respekt, sdger Bodil
Mollstedt.
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Uppehalla den fysiska orken, méjliggérs genom:

e Individuellt anpassade aktiviteter med naturliga pauser, t.ex.
trekamp och walkie- talkiegdmme

e Varva mer fysiskt kravande aktiviteter med lugna aktiviteter som t.
ex. dventyrsgolf och kakbakningstavling.

o Ge tillfélle till vila och avslappning under dagen

Starka kommunikation, sprak och tal, mojliggors genom:

e Tydligt tal, bilder, tecken och kroppssprak

e Sprak och sanglekar och munmotoriska 6vningar som till exempel
sapbubblor

e Ge tid och riktad uppmérksamhet till den man pratar med

Minska konsekvenserna av horsel- och synnedséattningar,
mojliggdrs genom:

e Fortydliga information med tecken och bilder

e Rétt placering i rummet

e Skapa en lugn miljo

e Anpassad belysning

e Ge tid och riktad uppmérksamhet till den man pratar med

Minska konsekvenserna av inlarnings- och/eller
koncentrationssvarigheter, mojliggors genom att:
Tydlig struktur och aterkommande aktiviteter
Ge Kkorta, enkla, tydliga instruktioner
Individuellt anpassade arbetspass

Varva gruppaktivitet med sjalvstandig aktivitet

Individanpassad skolsituation
Forutsattningar for att kunna ge en sa bra individanpassad
skolsituation som mojligt ar att man:
e Har en bra medicinsk kunskap om den specifika diagnosen
= Gor en kartlaggning av barnets formagor och begransningar,
for att stalla rimliga krav.
= Gor en kartlaggning av forskolan/skolans miljo
= Anpassar verksamheten
e *Samverkar med 6vriga inblandade aktorer

*Med samverkan menas den samverkan som maste utvecklas och
finnas mellan skola, foraldrar, sjukvard/habilitering,
barnhalsovard/elevhalsa, kommunens resursteam och
SPSM/skolpedagogiska skolmyndigheten (en resurs for
skolpersonalen) www.spsm.se . Det & genom denna samverkan som
man inhamtar olika Kompetensers kunskap, kunskap som befruktar
varandra och som sedan leder till att malen kan séttas och pa sikt
uppnas, menar AnnCatrin Rojvik.
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Syskonrollen

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

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

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

Med aren vaxer syskonens fragor och tankar som; hur kommer det att
bli i framtiden”, "var skall min bror eller syster pa bo nar de blir

aldre”, ”vad hander n&r mamma och pappa inte finns langre” och
”kommer mina egna barn fa samma problem”. Andra tankar ar;

Varfor far han alltid ratt?

Varfor far inte jag ge tillbaka?

Jag tors inte vara ensam med min storebror.

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

Vad gor vi da inte mamma kan halla honom langre?

Hur tanker man nar man inte har ett sprak?

Jag sk&ms nar min syster gor bort sig.

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

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

e Nar jag passar min syster &r jag jatteradd att det
skall handa nagot, sa det blir mitt fel.
e Var sitter felet? Nar kan man bota det?

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

Ar all information bra?

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

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

e Jag forstar mer &n mina kompisar, men det ar svart
att forklara.
e Vad ar det som d&r min dumma brorsa och nér ar det den dar
adhd'n”?

De positiva sidorna

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

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

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

Man far ga fore i kon pa Liseberg.

Jag far aka med pa lager och det ar kul.

Bra att vi tycker sa mycket om varandra.

Man far lara sig mycket och blir klokare an andra.

Man kan vara sig sjalv med honom.

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

Negativa saker kan vara

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

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

I skolan tipsar barnen om detta
e Jag vill att froken ska fraga mig ibland hur jag mar
e Har det varit jobbigt hemma kan jag inte koncentrera mig i
skolan
e Tank om man fick gora laxorna i skolan, det ar sa rorigt
hemma
e Rasterna ar jobbiga om mitt syskon ar ute da ocksa

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

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

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

— Sammanfattningsvis sa vill syskonen bli sedda och bekréaftade och
kanna sig lika viktiga som sitt kravande syskon. Fa mer kunskap vilket
ger mojlighet att vélja olika satt att 16sa problem pa samt att fa méta
andra som har det pa liknande satt och byta erfarenheter.

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

Ensam pa insidan, Syskon berattar lank till boken se lastips langre
ner i nyhetsbrevet.
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Kraniofaciala féreningen Sverige

FOrsakringskassan

Thomas Wolf, ordférande Kraniofaciala féreningen Sverige
informerade tillsammans med David Sundbaum om féreningens
verksamhet

— Kraniofaciala FOreningen i Sverige ar en intresseforening for
personer med kraniofaciala diagnoser och deras familjer. Den bildades
som foljd av ett projekt under en konferens arrangerad av foreningen
Sallsynta Diagnoser och finns officiellt sedan 9 november, 2003.

Foreningen onskar alla som har nagon anknytning till kraniofaciala
diagnoser valkomna som medlemmar.

— Ju fler medlemmar vi har, desto starkare &r vi. Du kan bli medlem pa
tre sdtt; som diagnosbarare, som familjemedlem eller som
stodmedlem.

Foreningens andamal ar att verka for en forbattrad vard- och
livssituation for barn, ungdomar och vuxna med kraniofaciala
missbildningar eller tidigt forvarvade sadana skador, som tillhor de
sma och mindre kanda handikappgrupperna.

Foreningen vill mojliggdra kontakter och informationsutbyte for
medlemmar och deras narstaende. Den vill ocksa arbeta med att sprida
kunskap och kdnnedom om livssituationen for personer med
kraniofaciala diagnoser inom sjukvarden och pa andra platser i
samhallet.

— Var ambition &r att arligen ordna minst en traff for féreningens
medlemmar, dar vi kan tréffas och utbyta erfarenheter med varandra.

Forsta veckan i september varje ar har vi alltid ett lager och nasta ar
2010 har hostens traff temat datorer

Den som Onskar mer information om foreningen, eller kontakt med
foreningen kan ga in pa foreningens hemsida; www.kraniofaciala.se

Gunnel Hagberg, handlaggare, Foérsakringskassan Géteborg,
informerar om vilket stod familjer med funktionshindrade barn kan fa
fran Forsakringskassan. Inledningsvis lamnas information om den nya
organisationen ”Forsakringskassan Sverige”. Forsakringskassan haller
pa med en stor omorganisation, alla skall fa samma service och
direktiv. Tanken med omstruktureringen ar att modernisera och moéta
ny teknik samt kundernas nya krav. Bland annat utvecklas
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Internettjansterna. Man raknar med att allt fler &renden enbart eller
delvis hanteras via natet.

Stod for funktionsnedsatta

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

Din ansOkan

Ett utredningssamtal tillsammans med en handlaggare brukar
komplettera den skriftliga ansokan. Till ansokan skall man bifoga ett
utforligt medicinskt intyg utfardat av behandlande l&kare. Nar alla
handlingar inkommit tar handlaggaren kontakt med s6kanden for att
boka tid for utredningssamtal, vilket kan ske pa Forsakringskassan, i
hemmet eller via telefon. From arsskiftet 2008 fattas besluten av en
beslutsfattare/tjansteman.

Vardbidrag och merkostnader

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

Exempel pa merkostnader;

e L&kemedelskostnader som ryms inom ramen for
hogkostnadsskyddet.
Slitage av klader.
Extra kostnader for okat tvattbehov.
Specialkoster
Behandlingsresor/behandlingsbesok

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

Y, - 4 271 kronor per manad

% - 6 406 kronor per manad

1/1 - 8 542 kronor per manad

Vardbidraget ar pensionsgrundande och skattepliktigt. En viss del kan
erhallas som skattefri del om det finns merkostnader. Bidraget
omprdvas normalt vartannat ar och betalas ut till och med juni det ar
barnet fyller 19 ar.

Nyhetsbrev nr 356 © Agrenska 2009 41



Kraniofaciala missbildningar

Avslag och omprévning

Far man avslag kan drendet omprovas vid Forsakringskassans
omprovningsenhet. Vid avslag kan arendet 6verklagas i Lansrétt,
Kammarrétt och Regeringsratt.

Bilstdd

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

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

Assistansersattning

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

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

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

Tillfallig foraldrapenning/TP

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

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

Ersattningen kan betalas ut till dess att barnet fyller 12 ar och i vissa
fall upp till 16 ar. Det finns dven majlighet att fa tillfallig
foraldrapenning for barn med allvarlig sjukdom och en pagaende
akutbehandling till dess barnet fyller 18 ar. Speciellt lakarutlatande
kravs.

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

FOr unga vuxna galler:

Aktivitetsersattning
e Fr.o.m. det ar man fyller 19-29 ar
e Om arbetsféormagan &r nedsatt eller man behover forlangd
skolgang pa grund av funktionshinder
e Artidsbegransad langst 3 ar i taget

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

For mer information ga in pa www.forsakringskassan.se

Samhallets ovriga stod

Under denna rubrik berattade Orica Lundgren, verksamhetschef for
familjeverksamheten pa Agrenska om samhéllets 6vriga stéd samt
svarade pa foraldrarnas fragor, detta aterges dock inte har. Soker du
information om samhallets stod sa ga gdrna in pa var webbplats under
fliken VVagledning.

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

e Arbete och sysselséttning
e Klagomal, ersattning

e Anhorigstod

e Bidrag och erséttningar

e Hjalpmedel

e Halso- och sjukvard

e Lagar och styrdokument
e Personligt stod

e Resor
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Tandvard
Tolkar

Fran gruppdiskussionen som varit under veckan kommer hér en kort
summering i punktform.
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Att stodja barnet till en bra sjélvkansla

Fraga; Vilken information ar lagom?

Svar; Bara lite latt info inte mer &n barnen fragar efter. Med
aren onskar man sedan mer information och &r mogen for att ta
emot en sadan.

Att tala med barnet nar det sjalv har fragor och funderingar.
Att vaga ta in barnets sorg och lata det vara ledset, och forsta
att dven det ar helt ok. VVarje ménniska har ju ratt till sin sorg.
"l am special”,....minns ni Pia’s berattelse om pojken som
bodde i en amerikansk smastad enbart med vita medborgare.
Pojken hade en fargad far och vit mor, sjalv hade han fatt sin
fars farger. Uppvaxten i denna stad, enbart med sin mor, blev
darfor lite speciell. Men hans mamma var en kéarleksfull och
forutseende mor, sa hon visste att manga stirrade mer an lovlig
pa pojken. Hon larde honom darfor tidigt att han var
”Speciell”, ett ord som sjonk ner djupt och rotade sig i den
lille. Ndr han sa gick ut i stan och folk stannade och stirrade, sa
tankte han, "Jag ar ju sa speciell, det ar ju darfor de tittar pa
mig. Och sa kande han sig stolt.

Att ha foraldrar som tror pa en ar extra viktigt for dessa barn
Att prata om annat &n om sjukdomen jamt och standigt, &r
viktig nar man tréffar vanner och bekanta.

Att man inte bara forknippas som foréldrar till ett sjuktbarn.
Att unna sig att satta fokus pa andra saker an barnet och
sjukdomen emellan at eller regelbundet. Detta for att fa ett
andningshal och hamta nya krafter, kanske spring en mara, ga
en kurs eller bara ta en timme da och da alldeles for sig sjalv
Kanske ta en hel Timeout &ven som forélder

Att inte prata om barnet och dess sjukdom néar andra &r med
och barnet finns pa horbart avstand. | stallet vanta till ett
tillfalle da barnet befinner sig ndgon annanstans eller sover.
Eller att ta med barnet i diskussionen sa att informationen
hamnar pa ratt niva

Att inte alltid kanna sig tvingad att svara pa folks fragor, dven
om de &r vadlmenande, ndr man inte kanner for det. Att snallt
men bestamt avleda dem in pa andra samtalsomraden eller helt
enkelt saga att man inte vill prata om barnets sjukdom just da.

44



Lankar

Kraniofaciala missbildningar

Diagnosrelaterade;
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Socialstyrelsens databas, ovanliga diagnoser

Goldenhars;
http://www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser/goldenharssy
ndrom Crouzon;
http://www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser/crouzonssynd
rom

Agrenskas Nyhetsbrev 265
http://agrenskasstiftelse.funka.com/Global/Nyhetsbrev/Kraniof
aciala%20missbildningar%20265.pdf

MHC-basen - Mun-H-Centers databas om orofaciala
manifestationer vid sallsynta diagnoser

1. Goldenhars; http://mun-h-center.se/sv/Mun-H-
Center/MHC Basen/Diagnoser/Goldenhars syndrom-/

2. Crouzon; http://mun-h-center.se/sv/Mun-H-
Center/MHC-Basen/Diagnoser/Crouzons-syndrom-/

Goldenhars Syndrome Support Network USA
http://www.goldenharsyndrome.org/

Crouzon support network I USA Information and support
for individuals and families affected by Crouzon Syndrome
and related craniofacial anomalies http://www.crouzon.org

Crouzonforeningen i Danmark, arbejder til gavn for familier
ramt af Crouzon syndrom og nart beslaegtede syndromer med
medfadte kranie- og ansigtsmisdannelser.
http://www.crouzon.dk/crouzoninfo.asp

Kraniofaciala Foreningen i Sverige ar en intressefdrening
for personer med kraniofaciala diagnoser och deras familjer”.
www.kraniofaciala.se

Adressen till féreningens ordférande &r: Thomas Wolf,
Nyponvagen 22, 448 37 Floda Tel: 0320-310 20 e-post:
thomas. wolf@kraniofaciala.se

Nationellt natverk for psykosocialt stéd till personer med
kraniofaciala missbildningar ”Barn, ungdomar och vuxna
som har ett avvikande utseende pa grund av medfodda ansikts-
och skallmissbildningar &r en grupp som ofta konfronteras med
omgivningens blickar, frdgor och fordomsfulla bemo6tande”
http://www.habilitering.nu/gn/opencms/web/HAB/ Subwebba
r/ovanliga_diagnoser/kraniofaciala_missbildningar/
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Let’s Face It; the international support network for people
with facial disfigurement, their families, friends and
professionals.http://www.lets-face-it.org.uk/

Rarelink, Med hjalp av Rarelink ar det mojligt att skapa
kontakt mellan personer/berérda som har samma sallsynta
diagnos. http://www.rarelink.se

Ytterligare bra lankar som beréattar och férklarar mer om
kraniofacial kirurgi

Kraniofaciala enheten i Géteborg;
http://www.sahlgrenska.se/SU/5/Plastikkirurgi/Var-
verksamhet/Enheter/Kraniofaciala-enheten/.

Bra broschyr om kraniofaciala missbildningar;
http://www.sahlgrenska.se/upload/SU/omrade oss/plastik/kran
iobroschyren.pdf

The International Craniofacial Institute performs a
multitude of treatment procedures on a wide variety of
craniofacial and cleft lip and palate disorders. Please use our
medical libraries to learn about the different craniofacial
syndromes and deformities.
http://www.craniofacial.net/index.htm

Internmedicin;http://www.internetmedicin.com/dyn main.as
p?page=2849&ref=Spec&link=46&Ilinknamn=Neurokirurqgi

Lakartidningen;http://Itarkiv.lakartidningen.se/1999/temp/pd
a19205.pdf

Ovriga;

”Specialpedagogiska skolmyndigheten SPSM, bildades den
1 juli 2008 for statens samlade stdd i specialpedagogiska
fragor. Denna myndighet har dvertagit all verksamhet inom
Sisus, Specialpedagogiska institutet och
Specialskolemyndigheten.” ”Var uppgift ar att ge
specialpedagogiskt stod till skolhuvudman, framja tillgangen
pa laromedel, driva specialskolor for vissa elevgrupper och
fordela statsbidrag till studerande med funktionsnedséattningar
och till utbildningsanordnare.”

WWW.SpSm.se

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

e Mun-H-Center. Mun-H-Center &r ett nationellt orofacialt
kunskapscenter och ett nationellt resurscenter for orofaciala
hjalpmedel for personer med funktionshinder. http://mun-h-
center.se/sv/Mun-H-Center/

e Nu ska vi ata: barnfamiljens maltider. Bok av Jesper Juul
”Ar dagens barnfamiljer pa vag att tappa bort den viktiga
gemensamma maltiden? Den danske familjeterapeuten Jesper
Juul ser tecken pa det och vill med sin nya bok sla ett slag for
maltidens betydelse - for den naringsriktiga matens skull och
for det tillfalle till samtal, tankeutbyte och kontakt som
maltiden ger. Konfliktomraden kring mat och atande behandlas
med Jesper Juuls sedvanliga humor och varme.”
http://www.adlibris.com/se/product.aspx?isbn=9100121118

e PALETTO ér ett mangsidigt pedagogiskt hjalpmedel for
kommunikation, larande och utveckling, den anvandes pa
Agrenska. Paletto finns i Bas, Plus och Vaggmodell;
http://www.kikre.com/default.asp

Stod for 18s- och skrivutveckling samt foretag som
tillverkar och saljer program for tal och spraktréning:

e Dator/tangentbord

e Bild- och ljudaterkoppling: Widgit eller Symwriter

e Talsyntesstod — for upplasning: Word, Internet — ja dverallt!
ViTal el WordReader+

e Daisy-spelare — for upplasning av inlasta laromedel

e DART, erbjuder utredning, utbildning och utveckling kring
kommunikation och datorbaserade hjalpmedel for barn,
ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar, deras
familjer och personal www.dart-gbg.org

e Hos Hargdata hittar du programvaror och datoranpassningar
speciellt for barn, ungdomar och vuxna med funktionshinder.
De har bl.a. SymWriter, In Print, Widgit Symbolskrift och
Clicker. www.hargdata.se

e Frolunda Data Frolunda data ar ett hjalpmedelsforetag, vars
malsattning &r att hitta I6sningarna for att kompensera
funktionsnedséattningar och stddja inlarningsprocessen. For att
personer med kommunikationshandikapp, las- och
skrivsvarigheter eller andra funktionshinder ska kunna
utvecklas och fungera i samhallet kravs stod fran manga hall.
www.frolundadata.se
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e Pedagogisk Designs Pedagogisk Designs producerar test- och
traningsmaterial. De vander oss till logopeder, tal- och
specialpedagoger, larare och andra som &r engagerade i barn
med tal- och sprakproblem och elever med las- och
skrivsvarigheter. www.dop.se har en ny adress till hemsidan:
www.pedagogiskdesign.se

e Talktools, munmotorikterapi mm Innovative Therapists
Int’l, Inc. (IT1) was founded in 1995 by Sara Rosenfeld-
Johnson. Originally intended as a speaker’s bureau and a
means to explore and communicate the potential benefits of
oral-motor therapy. Today the organization includes its own
product brand (TalkTools®), a full-service clinic focused on
the remediation of speech and feeding issues (SRJ
Therapies™), and is heavily involved in research on oral-
motor therapy for speech clarity and feeding safety.
www.talktools.net

e Rolltalk &r en serie av talapparater for manniskor med nedsatt
talformaga. Kan utskrivas av logopeden. www.falkigel.se

e Handifon; ar en Handdator med anpassad programvara framst
for personer med kognitiva funktionshinder. Med Handifon
kan man &ven ringa och skicka SMS. Ny Handifon har nya
funktionerna Bildsamtal, Bild-SMS och Miniraknare, SMS
upplésta av talsyntes. Kopes via www.gewa.se

Boktips som underlag for diskussion med barnen

Barnbdécker
e Lilleving Mats Vanblad, Handikappinstitutet, 1996
e Pricken Margret Rey, Rabén & Sjégren, 1945
e  Flyg Engelbert Lena Arro, Rabén &Sjdgren, 1994
e Orjan - den héjdradda 6rnen Lars Klinting, Rabén & Sjodgren, 1982
e Jonathan pa Masberget Jens Ahlbom, Penndraget, 1986
¢ Jonathan och kroppen Karin Salmson, Vilda férlag, 2007
e Vem &r annorlunda? Ingrid Fioretos, Uppsjé L&romedel, 2001
e Doktorn kunde inte riktigt lagamig  Christina Renlund, Gothia forlag, 2007
e Jag har en sjukdom men jag dr inte sjuk Christina Renlund, Radda Barnen, 2006

Foraldraskap

e  Prins Annorlunda Sdren Olsson, Prisma, 2008

e Annorlunda barnbarn Monica Klasén Mc Grath, Cura, 2008

e  Ensam pé insidan — syskon berattar ~ Ann-Marie Alwin, Cura, 2008

e Litet syskon Christina Renlund, Gothia forlag,
2009
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Kontaktuppgifter till forelasarna;

Overlikare Peter Tarnow, Plastikkirurgen, Kraniofaciala enheten
Sahlgrenska universitetssjukhuset 413 45 GOTEBORG
Tel: 031 - 3421000

Psykolog Elisabet Knudsen, Plastikkirurgen, Kraniofaciala enheten
Sahlgrenska universitetssjukhuset 413 45 GOTEBORG
Tel: 031 - 342 10 00

Overlakare Radi Jonsson, Horselvarden
SU/Sahlgrenska 413 45 GOTEBORG
Tel: 031 -342 1000

Overtandlikare Marianne Bergius, logoped Lotta Sjogreen, Agrenska,
Mun-H-Center Box 2046, 436 02 Hovas
Tel: 031- 750 92 00

Overtandlakare Midea Al-Najjar, Institutionen for odontologi
Medicinaregatan 12 A-G, 413 90 GOTEBORG
Telefon: 031-786 0000

Overtandlakare Sanjiv Kanagaraja, Specialistkliniken for kakkirurgi
Medicinaregatan 12¢ 413 90 GOTEBORG
Tel: 031-7413650

Psykolog Helena Fagerberg Moss, Barn- och ungdomsmedicinska
mottagningen, Kungshojd, Kungsgatan 11, 411 19 GOTEBORG
Tel: 031 - 33362 00

Handl&ggare Gunnel Hagberg, Forsékringskassan
405 12 Goteborg

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

Tel: 031-786 55 90

Sjukskoterska/specialldrare Ann-Marie Alwin
Goteborg

Specialpedagog AnnCatrin Rojvik och Specialpedagog Bodil

Mollstedt, Agrenska, Box 2058, 436 02 HOVAS
Tel: 031 - 750 91 00
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