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P4 Agrenska arrangeras veckovistelser dar familjer som har barn
med funktionshinder bor, umgas och utbyter erfarenheter. Under en
och samma vecka traffas ett antal familjer med barn som har samma
diagnos, i det har fallet Mobius syndrom. Familjevistelser med denna
diagnos har arrangerats pa Agrenska &r 1997 och 2004.

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

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

Foljande forelasare har medverkat till framstaliningen av detta
nyhetsbrev:

Professor Kerstin Stromland, Goéteborg, 6verldkare/docent Disa Lidman,
Linkoping, overlakare Elisabeth Wentz, Goteborg, 6verldakare Aina Dani-
elsson, Goteborg, dverlakare/docent Karin Edebol Eeg-Olofsson Uppsala,
psykolog Elisabet Knudsen, Goteborg, sjukskéterska Andreas Tallborn,
Goteborg, logoped Lotta Sjogreen, Goteborg, 6vertandldkare Jan Anders-
son-Norinder, Goteborg, handlaggare Agneta Ljungwall-Bergstrand,
Goteborg, socionom Anna Lindfors, Goteborg, foreningsrepresentant
Rangela Fredsjo, Goteborg
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Mobius syndrom

Allmanna symptom

Professor Kerstin Strdmland, Drottning Silvas barn- och ungdoms-
sjukhus, Goteborg, informerade om Mdobius syndrom i allménhet, om
en studie om Mdbius syndrom samt om orsaker till syndromet.

Syndromet beskrevs forsta gangen 1888 av Paul Mdbius, som ocksa
givit syndromet dess namn.

De gemensamma symptom barnen med syndromet har beror pa en
medfddd forsvagning/forlamning av de muskler i ansiktet som framfor
allt styrs av VI:e och VIl:e kranialnerverna i hjarnstammen. Kranial-
nerverna, som dar 12 till antalet, ar en slags omkopplingsstationer for
en rad motoriska och sensoriska funktioner. Hjarnstammen forbinder
alla kroppsdelar som ligger utanfor hjarnan, med storhjarnan. Den ar
darfor mycket viktig i manga avseenden.

Forsvagningen/férlamningen i kranialnerverna leder bl a till en svag-
het i 6gats utatforande muskel, samt en svaghet i ansiktets mimiska
muskler.

Ytterligare vanligen férekommande symptom vid Mobius syndrom ér:
o syndaktyli, d v s hopvéxta fingrar eller tar

a klubbfot, &ven kallad klumpfot

a fingrar som saknas

a tvart "avklippta” extremiteter

mindre vanligt forekommande ér:

a liten haka

a gomspalt

o minskad rorlighet i tungan

a utvecklingsstorning (cirka 30 %)

a autism/autismspektrumstdrningar

-For att fa diagnosen Mdbius syndrom kravs att man har en forlam-
ning av den sjatte och sjunde kranialnerven.

Kranialnerverna I11-XI1 sina kéarnor, “omkopplingsstationer” i hjarn-

stammen och déar ligger karnorna till kranialnerverna VI och VII bred-
vid varandra. Inte langt fran dessa ligger ocksa karnorna till kranial-
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nerverna XII, som styr tungan och X som styr svalgmotoriken, organ
som ocksa kan vara ber6rda vid Mobius syndrom.

| slutet av 1960-talet skadades manga barn av lakemedlet Neurose-
dyn®. | en studie med 100 neurosedynskadade personer var misshild-
ningar i de dvre extremiteterna vanligast forekommande. Mer &n 50 %
hade skador pa 6gonen och av dessa hade 33 % skador pa kranialnerv
VI. 17 av 86 undersokta neurosedynskadade personer hade dven skada
av kranialnerv VII, d v s de hade Mobius syndrom.

En undersdkning med 25 personer (1 man-55 ar) med Mabius syn-
drom/sekvens (utan kénd orsak) visade foljande férekomst av symp-
tom: (férutom den 6gon- och ansiktspaverkan som alla patienterna
hade)

@ arm- och benmissbildningar 10 st

och av dessa 10 hade 2 st Polands syndrom (tunn bréstmuskel

pa ena sidan, plus sammanvéxta fingrar pa samma sida)

a utvecklingsstorning 7 st
a autism eller autismspektrumstérning 7 st
a liten tunga 6 st
a at- och svéljproblem 12 st
o sugsvarigheter 11 st
o talsvarigheter 13 st
o gomspalt 4 st
o hypodonti (far fa tander) 7 st
a horselnedsattning 5 st
a gronmisshildningar 1st

Kerstin Stromland informerade om den tidiga fosterutvecklingen.
Bland annat berattade hon att redan i fjarde fosterveckan finns dgon
och 6ron pa plats och hjartat har borjat sla.

En dgonlakare traffar sallan barn med ansiktsférlamning, kanske bara
nagot barn under lakarens hela verksamhetstid.

-Det innebéar att kunskaperna pa en vanlig ldkarmottagning kan vara
bristfalliga, sa Kerstin Stromland.

Vid Mobius syndrom inneb&r 6gonmuskelférlamningen, som kan vara
ensidig eller dubbelsidig, att patienten inte kan réra 6gonen at sidorna.
Forlamningen innebér en sorts skelning. Barnen l0ser det problemet
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genom att vrida hela huvudet och har mestadels inga storre be-
kymmer av det. Nar barnen fods star 6gonen oftast ratt fram och det
kan var svart att upptacka att barnet inte kan rora 6gonen i sidled.

Frida har MGbius syndrom

Frida, 4 &r, har Mdbius syndrom. Hon kom till Agrenskas familjevis-
telse 1997 tillsammans med sin mamma Maria, sin pappa Dick och
sina systrar Emma och Evelina.

Marias graviditet med Frida var inte helt normal.

-Jag fick blodningar i 4:e graviditetsveckan och blev sjukskriven.
Kanslan av att nagot inte var riktigt bra, var valdigt stark. Men daref-
ter normaliserades graviditeten och Frida foddes i rétt tid, sdger Maria.

Vid fodseln var Frida latt ljusbld i huden, hade s k klumpfot och hon
skrek inte alls.

-Personalen klippte snabbt av navelstrangen och férsvann med Frida.
Vi fick inte veta mycket mer an att hon hade andningsproblem, séger
Dick.

Frida transporterades i ilfart till ett annat sjukhus och Maria och Dick
fick folja efter.

-Nar vi kom fram till sjukhuset lag Frida i kuvos och var kopplad till
en massa slangar. Det kandes hemskt. Ingen visste vad det var for fel
pa Frida, sager Maria.

Fridas fot gipsades och en rad undersdkningar gjordes utan att man
lyckades finna nagot ovanligt. Eftersom Frida var véldigt spand i
kroppen och kring munnen, misstdnkte man ett tag att hon hade en
muskelsjukdom.

Frida blev kvar pa sjukhuset tre veckor och matades under tiden med
sond. Hennes fodelsevikt hade varit normal och hon gick upp i vikt
som hon skulle.

-Den sista veckan pa sjukhuset fick vi ta ut henne ur kuvésen da och
da. Vi forsokte vanja henne vid att ata ur nappflaska. Det var ratt svart
eftersom hon inte kunde sluta munnen tétt kring nappen. Dessutom
kréktes hon hela tiden upp det vi fick i henne, séger Dick.
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Slutsatsen av alla undersokningar var knapphéandig. Bland annat be-
domdes Fridas utseende som “annorlunda, med triangelformad mun”.
-Mer patagligt var att det var omajligt att fa ndgon Ggonkontakt med
henne. Ett tag trodde vi att hon var blind. Hon vande ofta 6gonen inat
och visade dgonvitorna. Efter de tre veckorna pa sjukhuset tog man
bort sonden och vi fick aka hem. Dar métte slakt och vanner med alla
fragor och funderingar. Det var valdigt jobbigt, eftersom vi inte visste
vad vi skulle svara dem, sager Dick.

Orsaken till MOGbius syndrom

Det finns inga undersékningar som visar hur vanligt Mobius syndrom
ar.

-Men jag gissar att det kanske finns 40 patienter i Sverige med syn-
dromet, sa Kerstin Stromland.

Vid den kombinerade kranialnervsskada som foreligger vid Mdobius
syndrom finns det stod for att skadan/stérningen &r lokaliserad till
hjarnstamsniva, till kranialnervskarnorna for dessa nerver.

Orsaken till missbildning/felutveckling i allménhet kan variera och ar
i flertalet fall okand. I nagra enskilda fall har en kromosomavvikelse
pavisats, dels i form av translokation (kromosomfragment byter plats
med varandra) mellan kromosom 1 och 13, dels som en deletion (for-
lust av kromosommaterial) pa kromosom 13

-1 vissa fall kan orsaken sparas till en sekundar, yttre faktor (toxisk,
infektios eller cirkulatorisk). Studier fran Brasilien visar bl a att bli-
vande mddrar som tagit misoprostal (Cytotec®) i abortsyfte 16per risk
att fa barn med Mobius syndrom.

Nar det galler eventuella sekundéra skademoment har man diskuterat
om en storning i blodcirkulationen till hjarnstammen mycket tidigt
under fostertiden, kanske redan under vecka fyra efter befruktning
(vecka sex efter sista menstruation), skulle kunna vara en orsak till
Mdbius syndrom.

Mabius syndrom upptrader i de flesta fall sporadiskt, utan tecken pa

arftlighet. 1 séllsynta fall har fler &n en familjemedlem haft syndromet,
som da kan vara arftligt
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Neurofysiologi vid MObius syndrom

Overlakare/docent Karin Edebol Eeg-Olofsson, Akademiska sjukhuset
Uppsala, informerade om neurofysiologi vid Mdbius syndrom.

Mobius syndrom karakteriseras, enligt Karin Edebol Eeg-Olofsson
av;

-multipel kranialnervspaverkan, (flera kranialnerver ar paverkade)
-orofacial missbildning, (missbildningar i ansikte och munhala)
-extremitetsavvikelse

-mental retardation (utvecklingsstorning), kan férekomma

-autism, kan forekomma

Bland flera mojliga skadeorsaker i hjarnstammen under fostertiden
anges cirkulationsstorning/infarkt vid Mébius syndrom.
-Mellanhjarnan, férlangda mérgen och hjarnbryggan mellan férlangda
maérgen och mitthjérnan kan skadas och kranialnerverna Il till VII och
IX kan vara paverkade. Symptomen kan bl a vara svarigheter att kon-
trollera andningen och svéljningssvarigheter. MRI-rontgen har hos
vissa patienter visat underutvecklad hjarnstam.

Karin Edebol Eeg-Olofsson informerade darefter 6versiktligt om cen-
trala nervsystemets (CNS) utveckling, vilket omfattar hjarnan, for-
langda margen och ryggmargen.

-Redan i vecka sex i fosterutvecklingen sluts det ror som senare blir
hjarna och ryggmarg. | vecka 10 bildas hjarncellerna och det sker med
den uppseendevackande hastigheten av 250 000 nya celler/minut. Nar
vi fods har vi cirka 100 miljarder hjarnceller och mellan dessa finns
otroligt mycket kontakter.

Hjarnstammen, som ar en forlangning av ryggmargen, innehaller
komponenter for kontroll av andning, blodtryck, mag-tarmfunktion,
vakenhet och sémn, dégonrérelser, mm.

-Hjarnstammen forbinder alla kroppsdelar som ligger utanfor hjérnan,
med storhjarnan. Den ar saledes enormt viktig i manga avseenden.
Blir det exempelvis en stor infarkt i hjarnstammen sa kan det fa kata-
strofala foljder, med skador som de vid Mobius syndrom, eller vérre,
som foljd.

Karin Edebol Eeg-Olofsson visade en bild dar det framgick vilka mo-
toriska och sensoriska funktioner de 12 olika kranialnerverna har.
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Redan nér ett foster ar atta veckor gammalt finns alla anlag, exempel-
vis alla skelettmuskler pa plats, som darefter utvecklas och mognar.
Vid tio veckors alder &r fostret nio cm langt och vager cirka 14 gram.
-Vid fodseln finns saledes ett stort antal muskler i huvud, ansikte och
hals pa plats och fungerar. Det gor ocksa den djupa hals- och kakmus-
kulaturen.

Vid Mobius syndrom &r kranialnerverna V11 (ansiktsnerven) och VI
(6gonnerven) ofta drabbade.

-Ansiktsnerven styr ansiktsmuskulatur for mimik och har betydelse for
den djupa sensibiliteten (kansligheten) i ansiktet. Den skoter (innerve-
rar) nervforsorjningen till muskler och kortlar, bl a tarkortlar, kortlar
pa undersidan av kaken och under tungan samt sma kortlar i ndsan och
munnen. Ogonnerven innerverar laterala raka 6gonmuskeln. Trigemi-
nusnerven (nr V) ansvarar for ansiktets kansel och var storsta tugg-
muskel.

Dérefter beskrev Karin Edebol Eeg-Olofsson hur den neuromuskulé-
ra forbindelsen mellan nerv och muskelfibrer fungerar, hur den peri-
fera nerven, exempelvis ansiktsnerven ar uppbyggd och hur overfo-
ringen av signaler gar till. Tyvarr ar det inte mojligt att har gora den
beskrivningen rattvisa.

Vanliga metoder for neurofysiologisk undersdkning av ansiktet &r:
a direktstimulering av ansiktsnerven

a blinkreflexer via hjarnstammen

a elektromyografi (EMG)

Direktstimulering av ansiktsnerven innebdr att man stimulerar ett
omrade i huden strax framfor Gronsnibben och registrerar muskelakti-
viteten pa fem olika stéllen i ansiktet; i pannan, pa utsidan av dgat, pa
nasryggen, pa hakan och pa halsen. Svaren kan var svartolkade och
kraver specialistkompetens.

Blinkreflex &r en undersdkning av kénsel- och motorikbanorna mellan
ansikte och hjarnstam.

-Tre stéllen pa vardera ansiktshalvan, éver och under 6gat och pa ha-
kan, kan stimuleras/stickas och darmed utl6sa en blinkreflex pa bada
ogonen. Det tar cirka tio millisekunder for blinkmuskeln att reagera
och det svar vi far gar genom ansiktsnerven.

EMG (elektromyografi) &r en undersokning av muskelfunktionen.
De tre muskler man vanligen underséker pa detta sétt ar pannmuskeln,
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o6gonmuskeln och muskeln runt munnen. Unders6kningen, som &r en
teknik for att registrera aktiviteten hos skelettmuskler i vila, i arbete
och ibland vid elektrisk stimulering, kan ge svar pa om en muskel
fungerar, och i vilken grad.

-Det ar viktigt att veta att en muskel som inte anvands blir forkortad
och den del av motorbarken varifran muskeln styrs, krymper. Darfor
kan oralmotorisk trédning/ansiktsmassage vara till god hjalp om man
vill forsoka trana upp sma eventuella restfunktioner, sa Karin Edebol
Eeg-Olofsson.

Frida far behandling

Behandling

Fridas motorik utvecklades mycket langsamt.

-Hon var fran borjan mycket slapp och svag i muskulaturen. Vid ett
par manaders alder kunde hon inte lyfta huvudet fran golvet och blev
inskriven pa barnhabiliteringen. Nagot senare fick vi hjalp av en sjuk-
gymnast med ett motoriskt traningsprogram och hon borjade géra sma
framsteg, men de kom valdigt langsamt, sager Maria.

Frida var nastan ett ar innan hon, med viss moda, kunde sitta med
stod.

-Vi blev ju mer och mer 6vertygade om att Frida hade nagot mer all-
varligt fel. Hon hade ingen mimik och atproblemen fortsatte. N&r hon
var drygt ett halvar gammal fick hon tva pa varandra féljande epilep-
tiska anfall, det senare inne pa sjukhuset. Det markliga var att det var
de enda tillfallen hon visat tecken pa att ha epilepsi. Darefter har hon
inte haft fler anfall. Daremot fick hon problem med andningen. Hon
fick astma och flera lunginflammationer det kommande halvaret, sé-
ger Dick.

Vid 8-9 manaders alder fick Frida glaségon, men varken Maria eller
Dick vet om det spelade nagon roll for hennes syn da.

Det finns mycket mer behandling att erbjuda idag, jamfort med for
bara tiotalet ar sedan. Den behandling som kan komma i fraga vid
Mabius syndrom bestar av samlade insatser fran flera yrkeskategorier
inom sjukvarden. Ett team, sammansatt av flertalet specialister, under
ledning av en barnl&kare/barnneurolog, behdévs for behandling och
uppfoljning. | teamet bor ingd 6gonlakare, plastikkirurg, barnneuro-
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psykiater, tandlakare, logoped, 6ronlékare, ortoped, kurator och psy-
kolog. (se mer om behandling under de olika kapitlen)

-Nér det géller 6gonproblematiken tycker jag att det ar viktigt att bar-
nen undersoks regelbundet av en 6gonspecialist, forslagsvis en
gang/ar i forskolealdern. Eftersom forlamningen ibland innebér att
barnen inte kan stanga 6gonen, kan en del fa problem med att 6gonen
inte blir tillrackligt fuktade. Forvanande nog ar det sallan nagot stort
problem, sa Kerstin Stromland.

Ortopediska problem

Overlakare Aina Danielsson, Sahlgrenska Universitetssjukhuset/Ostra,
Goteborg, informerade om ortopediska problem vid Mdébius syndrom.
-Jag gjorde en ortopedisk undersdkning av vart och ett av de barn med
Mdobius syndrom som ingick i den studie Kerstin Stromlands referera-
de till.

Ortopediska problem vid Mobius syndrom:

o var lokaliserade till muskler eller skelett eller badadera
a var medfédda och mojliga att upptacka vid fédseln

a forekom inte hos alla barnen med syndromet

o var av varierande grad, fran svara former till latta

Barn fods med forhallandevis stora huvuden. Darefter ar huvudtillvax-
ten inte alls lika stor som hos évriga kroppen.

-Det forsta aret vaxer de flesta barn ungefar 20 cm, vilket innebéar
nastan 50 % tillvaxt pa langden. Tillvaxtzoner i benens Gver- och
underdelar star for langdtillvaxten och dessa zoner bestar av brosk
som forbenas efterhand, fram till och med puberteten. En fot hos det
lilla barnet & mycket mjuk och formbar. N&r barnet véaxer blir skelet-
tet allt hardare och foten allt stadigare

Det &r viktigt att benen blir raka, eftersom de senare i livet kanske
ska béara en vikt pa uppat 100 kg.

-Benen ska tala tyngd men ocksa kunna halla balansen, tarna ska vara
riktade framat, det ska vara stabilitet och rorlighet pa samma gang.
Med armarna &r det inte fraga om samma belastning, pa dem stélls
andra krav, med bl a stor rorlighet och grepp i handen, sa Aina Dani-
elsson.
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Av de 25 undersoOkta patienterna med Mobius syndrom visade sig

o 15 stycken inte ha nagra ortopediska problem alls

o 10 stycken ha ortopediska problem av varierande svarighetsgrad; 3
st hade en ortopedisk diagnos (klumpfot) och 7 st tva eller flera symp-
tom exempelvis klumpfot (4), handmissbildningar (5), Polands syn-
drom (2) och dessutom flera andra mindre fotmissbildningar.

Exempel pa forekommande fotmissbildningar ar:

a klumpfot/klubbfot

a mjuka leder

o tAmissbildningar, sdsom sammanvaxning av tar eller extra tar

o avsaknad av ta eller ben i foten

o "bananfot”, stortarna inatvanda

a uppslagen fot, fotryggen mot underbenet, rattar till sig utan problem
a plattfothet

-Av ovanstaende fotmissbildningar rattar en del till sig av sig sjalvt,
med an andra behdver behandlas med skenor eller operation.

Klumpfot, som obehandlad skulle leda till en gravt vanstalld fot, be-
handlas framgangsrikt i nyfoddhetsperioden.

-Veckovisa ingipsningar av foten, efter att den t0js rakare och rakare
for var gang, gor att foten pa 6-8 veckor blir helt rak. Ibland kan hél-
senan behdva delas for att foten ska bli helt bra. Risk finns dock att
foten kroker sig tillbaka. For att forhindra detta anvénds darfor en
skena upp till 3-4 arsaldern. Trots skenbehandling behovs ibland ope-
ration. Den kan goras antingen genom att flytta eller férlanga senor,
eller genom skelettingrepp pa fotens ben, dar man ratar upp det ben
som vuxit sig sa krokigt att foten ser bojd ut. Operationsmetod valjs
efter barnets alder och hur stor felstallningen ar, men mojlighet att
ratta till en fot som &r alltfor bojd finns alltid. Upp till 3-4 arsaldern,
samt under tonarens tillvéaxtspurt, sker snabb tillvaxt och darfor ar det
storre risk att bojd fot blir mera béjd under denna tid, sa Aina Daniels-
son.

Handmissbildningar, som férekom hos 5/25, innefattade bl a

a Polands syndrom (avsaknad av framre axelmuskel samt samman-
véxta fingrar pa samma arm)

o Sammanvaxta fingrar delas genom operation och har kan krévas
transplantation av hud fran en annan del av kroppen, for att tacka fing-
rarna.

o sma kort fingrar, som inte gar att gora nagot at

o avsaknad av leder, som inte gar att géra nagot at

o avsaknad av tumme, mojligheter att gora om ett pekfinger till tumme
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Kommunikationen med Frida ar dalig

Nar Frida var ungefar ett ar gammal kunde hon sitta sjalv.

-Vi mérkte att hon tyckte om nérheten hon fick genom att sitta i knéet
pa oss. Men i 6vrigt var kontakten och kommunikationen mellan oss
nastan obefintlig. Hela forsta aret tyckte vi att Frida var helt avskar-
mad, sdger Maria.

1,5 ar gammal borjade Frida pa daghem och fick dar en egen assistent.
De motoriska framstegen kom langsamt och nar Frida var tva ar
gammal kunde hon nastan krypa.

-Vi tror att hon tyckte om att vara pa daghemmet, men vi vet inte sa-
kert. Vid den tiden hade Frida bara ett tecken och det var att rora pa
ena kndet, vilket betydde ogillande, sager Dick.

Nar Frida var 2,5 & gammal fick Maria och Dick ett besked pa telefon
som chockade dem.

-En lakare meddelade oss att Frida hade en cysta och hjarnskador och
tillade; det k&nde ni val redan till? Tyvarr gjorde vi inte det och be-
skedet knackte mig nastan, sdger Maria.

Genom habiliteringslakarens forsorg forbattrades informationen om
Fridas sjukdom vésentligt och Dick och Maria blev battre insatta i
vilka skador Frida hade.

-Vi fick veta att forbindelsen mellan hjarnhalvorna (corpus callosum)
sag “annorlunda” ut, och att Frida hade en 4 cm stor cysta i vanster
halrum i hjarnan. Det var inte nagot som gick att operera eller behand-
la pa annat satt, sager Dick.

Tal, sprak och kommunikation

Logoped Lotta Sjogreen fran Mun-H-Center, informerade 1997 och
2004 om tal och kommunikation vid M6bius syndrom.

-Det &r viktigt att skilja pa tal, sprak och kommunikation. For att tala
kravs det att stdmbanden i struphuvudet kan bilda en ton och att talap-
paraten, d v s lappar, tunga, gom mm, kan forma olika ljud. Tillsam-
mans kallas det artikulation, sa Lotta Sjogreen.

Men for att tala kravs det dessutom en spraklig formaga och den for-
magan sitter i hjarnan, narmare bestamt i vanstra hjarnhalvan.
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-Det &r dar vi tolkar det vi hor och dar vi formulerar tankar till ord och
meningar. En skada i hjarnan kan t ex leda till minskad sprakforstaelse
och problem att formulera tankar i spraklig drakt. Avvikande eller
forsenad sprakutveckling kan vara forenad med allmén utvecklings-
forsening eller utvecklingsstorning. Andra orsaker kan t ex vara arft-
ligt betingade spraksvarigheter eller horselnedsattning. Ofta finns ing-
en pavisad orsak.

Kommunikation innebér att formedla och ta emot budskap.

-En viktig utgangspunkt for att utveckla talspraket &r att det finns en
vilja att kommunicera och en formaga att delta i kommunikativt sam-
spel.

Om ett barn inte talar far man forsoka ta reda pa orsaken. Inte sallan
har det barnet problem pa flera omraden.

-Har barnet t ex en psykomotorisk utvecklingsforsening &r &ven mun-
nens finmotorik forsenad och det kan leda till problem med uttalet av
sprakljuden. Nastan alla barn med M6bius syndrom har problem med
artikulationen pa grund av forlamningen/forsvagningen av ansikts-
muskulaturen. Kommunikationen paverkas ocksa genom att mimiken
blir utslatad eller uteblir helt. Ar férlamningen ensidig kan barnet of-
tast kompensera bortfallet, nagot som naturligtvis ar svarare vid dub-
belsidig forlamning.

Lotta Sjogreen informerade darefter mer ingdende om hur och var i
munnen olika ljud formas. Hon sammanfattade ocksa de problem som
paverkar tal och kommunikation som barn med Mdbius syndrom har,
eller kan ha.

-Det finns olika orsaker till att barn med Mobius syndrom kan fa pro-
blem med tal, sprak och kommunikation. Ansiktsforlamningen paver-
kar alltid mimiken och ofta &ven artikulationen. Ovriga férekomman-
de tal-, sprak- och kommunikationssvarigheter uppstar som en féljd av
andra funktionshinder associerade med Md&bius syndrom.

a/ Ansiktsforlamningen, som alla barnen har, paverkar kommunika-
tionen och mimiken. Lappmuskulaturen har en nedsatt funktion, vilket
ger problem att forma en rad ljud. Ofta klarar barnen att ljuda vokaler,
men har svarare med konsonanter.

-Det ar anda forvanande och valdigt positivt att se hur bra personer
med ansiktsforlamning trots allt kompenserar sitt funktionshinder.
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Trots en nedsatt eller utebliven mimik uppméarksammar foraldrarna
ofta mycket sma signaler, kanske bara antydningar till leenden i bar-
nets ansikte. Det ar oerhort viktigt att ge barnet respons ocksa pa sa
sma signaler.

b/ Avvikande form och funktion i tungan. En del av barnen har liten
tunga och orsaken till det &r okénd.

-Typiskt for barnens tunga &r att den dessutom har en oregelbunden
form och har faror och asar i sin yta. Annorlunda form pa tungan &r
oftast forenat med nedsatt rorlighet. Detta spelar mycket stor roll for
barnens mojligheter att forma olika ljud och att gora sig forstadda.

¢/ Gomspalt kan paverka barnens mojligheter att artikulera och inne-
bar ibland att talet blir nasalt.

d/ Psykomotorisk utvecklingsstorning/-forsening inverkar aven pa
sprakutvecklingen. Sprakforstaelse, ordforrad, begreppsbildning och
formagan att bilda ord och meningar paverkas ocksa.

e/ Autism och autismspektrumstorningar medfér bl a svarigheter
att delta i kommunikativt samspel.

Idag finns olika behandlingsalternativ som i manga fall forbattrar bar-
nens mojligheter att utveckla ett bra tal. Som redan ndmnts under ka-
pitlet odontologiska aspekter kan olika munmotoriska traningspro-
gram forbattra barnens munmotorik. Lotta Sjogreen avslutade med att
visa en video med exempel pa Castillo-Morales orofaciala massage-
program.

Frida borjar lara sig tecken

Tre ar gammal fick Frida sin forsta rullator, vilket hon uppskattade
mycket.

-Det verkade inte som om hon hade nagra storre problem med synen.
Trots att bada 6gonen var fastlasta i ett indtvant lage verkade hon
kunna se tillrackligt bra for att anvéanda rullator, sager Dick.

Den forsta sommaren med rullator innebar att Frida kom ut mycket
och utvecklades motoriskt. P& hosten tog hon de forsta stegen utan

stod.
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-Kommunikationen forbattrades. Frida larde sig anvanda pictogram pa
daghemmet. Bade Frida och hennes systrar larde sig tecken. Eftersom
hon hade utvecklat en stor fortjusning i mat var mat bland de forsta
tecken hon larde sig teckna sjalv, sager Maria.

Autism och andra autismspektrumstorningar

Dr Elisabeth Wentz, avdelningen foér barn- och ungdomspsykiatri,
Goteborgs Universitet, informerade om autism och andra autismspekt-
rumstorningar.

-Pa avdelningen utreder vi barn med autism-, Asperger syndrom- och
ADHD/DAMP-fragestéllningar och saledes ocksa barn med Mdobius
syndrom med fragestéllningen autism eller andra autismspektrum-
stérningar.

Elisabeth Wentz inledde med tva fallbeskrivningar, en 3-arig pojke
och en 42-arig kvinna (numera finns det ocksa en avdelning for vux-
enpsykiatri).

Foljande uppgifter galler for den tredriga pojken nar han kom for

utredning med fragestallningen autism:

a normal graviditet och forlossning

a sov mycket som baby

a tycktes nojd

o ev arftlighet; mamman hade las- och skrivsvarigheter, en syster
ADHD/DAMP

o nagot sen motorisk utveckling, gick vid 19 manaders alder

o sen talutveckling, forsta orden tre ar gammal

o leker for sig sjalv pa dagis (2 ar gammal)

a ater bara "vit” mat, d v s pasta, ris, vitt brod, mm

a leker en och samma lek, fascinerad av hjul som snurrar

a klarar ej av ommableringar i hemmet

a viftar med hénderna vid gladje

o tycker om att titta pa rinnande vatten och tvéattmaskiner som ar igang

a ofdrklarliga utbrott

a biter sig i handen, dunkar huvudet i vdggen

a tycker ej om att bli kramad, soker ej trost

o dalig 6gonkontakt

o tog pappa i handen och ledde honom till nagot, i stallet for att be om
det
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o upprepade sista ordet nar nagon pratade med honom

-Den neuropsykologiska utredningen visade att pojken var latt begav-
ningshandikappad, presterade lagt pa sprakliga test, men var duktig pa
blockmonster. Diagnosen blev autism, sa Elisabeth Wentz.

Foljande uppgifter géller for den 42-ariga kvinnan nar hon kom for

utredning med fragestallningen autismspektrumstorning:

a normal graviditet och forlossning

a normal psykomotorisk utveckling

o inlarningssvarigheter i skolan

a stressad i mellanstadiet

o stavningssvarigheter hela grundskolan

a bra betyg efter hogstadiet

o daligt sjalvfortroende och sjalvtillit

o aldrig ndgon “bastis”, men en kamrat under mellanstadiet och

hogstadiet

@ ingenting emot att vara ensam

a foredrar djur framfor manniskor

o yttalat hastintresse fran 9 ar

a all ledig tid i stallet

o duktig pa att hantera hastar

a tidig sjukdom:
-falsk krupp 6 man
-anorexia nervosa fran 17 ar
-bulimia nervosa fran 20 ar
-tvang sedan barndomen
-aterkommande depressioner

o 11 ar i psykoterapi

o ensamstaende utan barn

a busschauffor och sedan sjukpensionér

a stort intresse for kost

a eremittillvaro

a nedsatt kanslomassig kontroll

a utslatad mimik

o fa gester

o underaktiv, talar langsamt och slapigt

a tics, bl a uppspérrning av 6gonen

a allmén intelligens 6ver det normala

o hdg spraklig formaga

o svarigheter att se sammanhang
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o bristande formaga att “"mentalisera”, d v s tanka sig in i hur andra
tanker och ké&nner
-Resultatet av utredningarna blev diagnosen Asperger syndrom.

Vad ar utméarkande for autism och Aspergers syndrom

-ldag vet man mycket mer om autism och andra autismspektrumstor-
ningar an for bara ett tiotal ar sedan. Det innebér bl a att barn med
problem som ryms inom detta falt, upptacks lattare och tidigare, sa
Elisabeth Wentz.

Lénge trodde man att autism innebar att barnen inte talade. Idag vet
man att sa inte ar fallet. 50% av alla barn med autism har ett tal.

Autismspektrumstorningar utgor ett storre falt, utdver autism, dar pro-
blemen ar lindrigare och dar mer specifika tillstand sasom Aspergers
syndrom ingar.

| Sverige har uppskattningsvis 1/1000 autism och 1/100 autismspekt-
rumstérningar. Overvikten pojkar gentemot flickor &r 2-3/1.

-Orsaken é&r alltid en biologisk stdrning, en hjarnfunktionsstérning.
Det vi idag menar med autism beskrevs till att bérja med av tva fors-
kare, Leo Kanner och Hans Asperger. "Kannerautism” &r autism och
utvecklingsstorning. Aspergers syndrom, som fatt namn efter Hans
Asperger, ar en diagnos med béattre prognos och dar barnen oftast ar
normalbegdvade, men udda”.

Det som utmérker personer med autism, och dessutom utgor kriterier-
na for diagnosen autism, ar foljande: (enl. engelska barnldkaren Lorna
Wing)

a/ svara begransningar i formagan till 6msesidig social interaktion,
ensidighet i kommunikationen, distansldshet

b/ svara begransningar i den 6msesidiga kommunikationen.

-Detta galler bade den talade och icke talade kommunikationen. 50 %
av barnen far inget tal. Manga far en forsenad talutveckling. De som
talar har ofta manga egenheter i sitt tal. De anvander inte talet for att t
ex skapa kontakt eller dela med sig av erfarenheter. Istallet innehaller
talet mycket ekotal, med upprepningar av ord och meningar i odndlig-
het. Det &r inte ovanligt att de t ex kastar om personliga pronomen och
forvaxlar jag och du. | kriteriet ingar ocksa en kroppsspraksstérning
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med avvikande 6gonkontakt, avvikande eller utebliven mimik och
udda kroppsstallning.

¢/ svara begransningar nar det galler att fantisera och att bete sig pa ett
varierat satt.

Manga av barnen viftar dessutom med handerna, gungar med Gver-
kroppen eller har andra s k sterotypier for sig. En del barn skaffar sig
speciella och ovanliga intressen och en del kan vara 6verbegavade.
-Dessutom forekommer manga andra symptom sasom tagang, hog
smarttroskel, sjalvdestruktivitet och dverkanslighet for lukter.

| det bredare begreppet autismspektrumstorningar ingar férutom au-
tism ocksa autismliknande tillstand, Aspergers syndrom och autistiska
drag.

-Gemensamt for alla barn i spektrat &r att de har problem med kontak-
ten med andra manniskor, att de t ex ar sa gott som ointresserade av
att ha kontakt med andra barn. De har ofta stora brister nér det géller
att satta sig in i och forstd hur andra manniskor tanker och kanner, de
har, kort sagt, en brist pa empati, sa Elisabet Wentz.

Autismdiagnosen stélls oftast inte fore 2,5 ars alder.

-En checklista for tidiga symptom, nar barnet ar 10-18 manader gam-
malt, haller pa att utvecklas. Den kan ge mojligheter att mycket tidigt
stalla diagnosen autism eller autismspektrumstérning. Forskning pagar
for att upptacka annu tidigare tecken, kanske fore 1 ars alder.

Det finns fa studier gjorda pa sambandet autism och Mobius syndrom.
En studie fran 1989 med 17 personer med Mdhius syndrom visade att
5 hade autism och 2 autismspektrumstorning. Av dessa 7 hade 6 en
utvecklingsstorning.

Behandlingen av autism bestar sa gott som uteslutande av pedagogis-
ka insatser.

Frida far diagnosen Mobius syndrom

| februari 1997 fick Frida diagnosen Mdbius syndrom.

-Det var Fridas logoped som hade hort talas om syndromet pa hésten
1996 och sedan kommit i kontakt med det projekt Kerstin Stromland
haller i. Da hade ju Frida pa olika satt visat vissa autistiska drag, dven
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om vi da inte forstod det. | februari 1997 blev vi kallade till Goteborg
och dar fanns en rad specialister pa plats. Efter en del samtal fick vi
veta att Frida hade Mobius syndrom, sager Dick.

Oron-, nasa-, halsproblematik

Docent Olle Nylén, Sahlgrenska Universitetssjukhuset/Ostra i Gote-
borg informerade 1997 (uppdaterad 2004) om 6éron- nés- och halspro-
blematik vid M&bius syndrom.

-Den VIl:e kranialnerven &r inblandad i manga olika funktioner, sa-
som motoriken i ansiktet, tarproduktionen i 6gonen, salivproduktionen
fran 6ronspottkorteln och smaken fran tungans framre delar. Den har
ocksa en viss bullerskyddande funktion for 6ronen, sa Olle Nylén och
gjorde en snabbgenomgang av Grats anatomi.

For att trumhinnan och mellandrat ska fungera maximalt bra krdvs det
att det rader samma tryck i mellanorat som i hérselgangen.

-Ar man frisk kan det ricka med att gapa och svilja for att utjamna
olikheter i trycket. Ar man forkyld racker ofta inte det. Om trycket i
mellandrat ar mindre &n i horselgangen buktar trumhinnan in och kan i
samsta fall "tapetsera” horselbenen. Rorligheten i trumhinnan mins-
kar, kortlarna i mellandrats slemhinna stimuleras och bildar vétska i
mellandrat. Detta leder till nedsatt horsel.

For barn med funktionshinder &r det extra viktigt att de har god horsel,
menade Olle Nylén. Uppstar ett ventilationshinder kan man tvingas
gora hal i trumhinnan, suga ut vatskan och sétta in ett plastror genom
trumhinnan for att darmed skapa en god ventilation.

-Barn med Mobius far oftare besvar med rora mjuka gommen. Detta
kan hanga samman, inte bara med kranialnerv VII, utan ocksa med
kranialnerv 1X, vilket kan leda till att barnen far en dalig funktion i
Grontrumpetens oppning och slutning. Har barnet en skada pa kranial-
nerv VII &r det i vissa fall mojligt att Kirurgiskt flytta delar av en an-
nan nerv och darmed erhalla en relativt bra funktion i ansiktets moto-
rik, sa Olle Nylén.

Plastikkirurgisk behandling

Overlakare/docent Disa Lidman, Universitetssjukhuset, Linkoping,
informerade om plastikkirurgisk behandling vid Mébius syndrom.
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-Ansiktsforlamning, som inte ar sa ovanligt, kan ha flera orsaker, den
kan vara medfodd, uppkomma spontant, vara utlost av infektioner
sasom t ex borrelia eller kan uppsta efter skada eller kirurgi. Nastan
alltid handlar det om ensidig forlamning, vilket leder till svarigheter
att sluta Ogat, ger salivlackage och ger en paverkan pa talet som blir
mera otydligt. Snedheten och slappheten i ena ansiktshalvan ger ett
utseendehandikapp.

Mabius syndrom ar ett specialfall da ansiktsférlamningen som regel ar
dubbelsidig samt att dven dgonrorligheten ofta ar paverkad. Utdéver
ovan namnda svarigheter tillkommer dven mimikl6shet. Ansiktet ut-
trycker inga kanslor vilket leder till att personerna ocksa far ett kom-
munikationshandikapp.

De flesta barnen med syndromet har svarigheter med 6gonslutningen,
men det tycks inte som om de sjalva tycker att det ar ett problem.
-Men ett satt att fa dgonslutning kan vara att lagga guldtyngder i 6gon-
locket, men som regel tycker inte barnen att det behovs, sa Disa Lid-
man.

Eftersom kranialnerv V (trigeminus), som bland annat styr tuggmus-
keln, ofta &r oskadad vid Mdbius syndrom, ar det mojligt att flytta
delar av tuggmuskeln med aldre teknik for att pa sa satt ge mojlighet
att le.

Vid enkelsidig komplett ansiktsforlamning kan man flytta en kénsel-
nerv fran benet som kopplas till grenar av ansiktsnerven pa friska si-
dan och som sedan far véaxa tvars dver ansiktet.

-Darefter kopplas nerven till en liten muskel som hamtas fran antingen
laret eller brostet och flyttas till ansiktet, for att pa sa satt forstarka den
outvecklade eller fortvinade muskulaturen. Blodkérl fors med den
flyttade muskeln och sys till blodkarl i ansiktet for att det ska fungera.

FOor Mobiusbarnen har en vidareutveckling av den enkelsidiga tekni-
ken inneburit ett alternativt satt att skapa mojlighet att le.

-Tekniken har provats med framgang i tre fall. En bit av en muskel pa
laret flyttas till ansiktet. Den kan da placeras sa att man far en lamplig
dragriktning for ett glatt leende. En gren av nerven som styr tuggmus-
keln flyttas och kopplas till den nya muskeln. Metoden kréaver att man
l6ser problemet med blodférsorjningen till muskeln, men det brukar
ordna sig. Barnet lar sig snart att kommunicera med den funktionen.
En nackdel &r att muskeln aktiveras nar barnet dter, men det innebar
inga storre problem
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Disa Lidman visade bilder och berattade om patienter med olika pro-
blem och vilka plastikkirurgiska operationer man gjort for att l6sa
problemen.

-Sammanfattningsvis kan man sdga att ju tidigare man gor ingrepp
som kraver anpassningar fran hjarnan, desto béattre blir resultaten, ef-
tersom hjérnans formbarhet &r storre nér barnet ar litet. Barnets storlek
och formaga att tala en lang operation satter dock praktiska begrans-
ningar. Darfor brukar man avvakta till forskolealdern, sa Disa Lidman.

En forélder undrade om de redovisade operationerna kan férsémra en
svag funktion.

-Ja det ar mojligt, men inte sannolikt om kirurgen ar intresserad och
kompetent for just den hér typen av kirurgi.

En annan foralder undrade om det & majligt att spalta upp den flytta-
de larmuskeln ytterligare for att darmed erhalla fler funktioner, vilket
Disa Lidman svarade jakande pa.

Att leva med ett annorlunda utseende

Psykolog Elisabet Knudsen, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Gote-
borg, informerade om hur det kan vara att leva med ett annorlunda
utseende och beméstra sin livssituation.

-Kraniofaciala missbildningar ar relativt vanliga, exempelvis sa fods
ett barn/500 med lapp-/gomspalt och ett barn/1000 med kraniosynos-
tos, d v s for tidig sammanvaxt, forslutning av sémmarna i skallbenet.
Ju fler slutna sommar desto allvarligare blir missbildningen.

Gomspalt, vilket férekommer vid Mdbius syndrom, inleds med att
man sluter lapparna och gommen nar barnet ar litet. Nar barnet ar 8-9
ar gammalt tar man benmassa fran underbenet och fyller ut Gppningen
i Overkaken sa att de permanenta tanderna kan borja véxa ner.
-Darefter foljer vi barnet upp till 18-19 arsaldern. Ibland behdver bar-
net tandreglering och ibland kan det bli retat p g a talsvarigheter.

Om ett 6ra ar missbildat kan man numera konstruera ett nytt ytteréra
av kroppseget material.

-En dldre metod innebé&r att man borrar fast titanskruvar i benet och
faster ett 6ra av silikon pa dem, sa Elisabet Knudsen.

Hur barnet klarar att bemastra sin situation beror till stora delar pa hur
foraldrarna klarar att forhalla sig till eventuella problem.
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-Om foraldrarna oroar sig mycket kan det bli svart for barnet att hante-
ra detta. Darfor blir det ofta en fraga om hur man gor for att foraldrar-
na ska bli stabilare och starkare.

Aven om ett barn har gott sjalvfortroende hemifrdn kan en negativ
skolmiljo snabbt rasera detta. For att férhindra detta bor man satsa pa
elevvard och fadderverksamhet och att flera vuxna pa skolan tar an-
svar for vad som hander.

-Information &r en viktig del, att man beréattar for barn och vuxna vilka
problem barnet har och hur man arbetar med dem. Barn &r program-
merade, av Overlevnadsskal, att titta lange pa speciella ansikten och
har tidigt fokus pa avvikande utseende, sa Elisabet Knudsen.

Barn har redan fran fodseln ett ansiktsmedvetande och kan uppfatta
skillnader mellan olika ansikten.

-Nar barnet ar tva manader kan det skilja pa olika ansiktsuttryck. Vid
atta manader tittar barnet pa sig sjalv och tva ar gammalt kénner det
igen sig sjalv. Tre-fem ar gammal stéller barnet fragor om utseende
och nagra ar senare kan det utveckla sjalvmedvetenhet.

Elisabet Knudsen informerade darefter dversiktligt om kris, krisreak-
tioner och krisens olika faser, bl a hur man ofta reagerar nar man inte
far det barn man dromt om.

-Efter chock-, reaktions- och bearbetningsfaserna kommer nyorienter-
ingsfasen da man forsoker hitta tillbaka till livet igen och leva med det
som hant. Det finns strategier for att std ut med smarta, problem mm
(copingstrategier), dar personen med hjalp av tankar och beteenden
hanterar psykologisk stress. Det ar da frdga om personlighetsbundna
strategier som forandras Gver tid och bygger pa optimism, sinne for
humor och intressen. De kan vara familjebaserade och ga ut pa att de
olika familjemedlemmarna resonerar ihop sig om hur man kan klara
det dagliga livet.

Samhorighet, med en néra fortrolig, och egenkompetens (k&nna att
man kan nagot, ar till nytta) ar viktiga faktorer for skapandet av egen-
varde och motstandskraft.

-Varje familj formulerar sin egen mening med det som hant, for att
gora det begripligt och hanterbart. Bemastrarresurser ar god organisa-
tion av vardagen, god kommunikation, 6ppenhet i relationerna, kans-
loméssig bearbetning, socialt stod utifran, god halsa och egna, indivi-
duella intressen som man inte behdver skammas for att halla pa med.
Man ska inte undvika att prata om det svara, att énsketénka eller an-
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klaga sig sjalv. Det for med sig en dalig anpassning till en tillvaro dar
ett barn med funktionshinder ingar.

Barn behover hjélp att hantera situationen, och foraldrarna bor vara
modeller for sina barn nér det géller bemastrandet.

-Dessutom behover barnen leka och vara med sin kamrater, k&nna
kompetens och kanske ocksa fa terapi, sa Elisabet Knudsen.

Frida har utvecklats mycket de senaste aren. Hennes finmotorik ar
nastan normal.

-Frida forstar nastan allt vi séger, hon kan en hel del tecken, men talar
inte sjalv. Hon kan goéra vissa ljud, sager Maria.

Maria och Dick har haft ganska stora problem med att fa borsta Fridas
tander. De har inte haft kontakt med specialisttandlédkare, men det
finns med i deras planering.

-Vi har gjort forsok att fa en specialisttandlékare att titta pa Fridas
tander, men vi har inte lyckats fa tag pa nagon, trots en hel del tjat,
sdger Maria.

Fridas klumpfot innebar problem nar hon gar. Frida har nattskena och
specialskor och maste stretcha ofta for att starka stabiliteten i vristen.
-Frida leker och ror sig mycket och hennes nagot klumpiga och osta-
diga gang forbattras hela tiden. Nu kan hon néstan springa, sager
Dick.

Idag anvander Frida glaségon med glas som blir mérka nar hon vistas
ute.

-Overhuvudtaget verkar Frida ma battre och battre. Hon har en ut-
vecklingsforsening, men hur stor den &r vet vi inte. Det hoppas vi fa
svar pa efter den utvecklingsbedomning som ska goras inom kort,
séger Maria.

Funktioner i och kring munnen

Overtandlikare Jan Andersson-Norinder och logoped Lotta Sjogreen,
Mun-H-Center, Goteborg, informerade om funktioner i och kring
munnen.
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-Mun-H-Center, som &r ett nationellt, orofacialt (mun och ansikte)
kunskapscenter for sma och mindre kanda handikappgrupper och er-
bjuder information, utbildning, konsultation och behandling.

Foraldrarna pa vistelsen fyllde i ett frageformular om barnets tandvard
och munhygien samt eventuell problematik kring munmotorik och
munhélsa. Jan Andersson-Norinder och Lotta Sjogreen gjorde en
oversiktlig undersokning av barnens munforhallanden. Saval observa-
tionerna vid undersokningen som uppgifterna i frageformuléret doku-
menteras i en databas pa Mun-H-Center. Familjerna bidrar pa sa vis
till 6kade kunskaper om munnen och dess funktioner vid séllsynta
tillstand och sjukdomar.

-Genom att vanda sig till Mun-H-Center kan tandvardspersonal, annan
vardpersonal och familjer fa information och rad kring fragor om
munhalsovard, munfunktion och tandbehandling vid exempelvis Mo6-
bius syndrom.

Manga har, som logoped Lotta Sjogreen tidigare informerat om, en
forsamrad oral motorik vid Mébius syndrom, p g a ansiktsférlamning,
avvikande form och funktion i tungan och gomspalt.

-Detta forsamrar ocksa sjalvrengoringen i munhalan vilket kan 6ka
risken for karies. Saledes behdver manga forstarkt forebyggande tand-
vard med tata kontroller.

Postnormalt bett (6verbett), liten underkéke och trangstéllda tander ar
relativt vanligt, liksom avsaknad av enstaka tandanlag.

Rontgen for kontroll av tandanlag bor goras nar barnen ar 7-9 ar da
ocksa en tandregleringsspecialist bor konsulteras.

Vid kraniofaciala missbildningar ansvarar ett specialistteam for be-
handling och uppfdljning.

Sjukskdterska Andreas Tallborn, Agrenska, informerade om syskon-
rollen.

-Vi har p& Agrenska, under manga &r, intresserat oss for syskonens
situation och syskonrollen i familjer med barn med funktionshinder.
Syskonen och deras problem uppmarksammas séllan, darfor att famil-
jen oftast ar sa fokuserad pa barnet med funktionshindret och den fa-
miljesituation detta ger upphov till.
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Under familjevistelserna har vi program for syskonen och i detta ingar
bl a syskonsamtal.

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

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

konsamtalen:

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

o att forsta vad funktionshindret innebar och beror pa

-Syskonen uttrycker ofta att de vill veta mycket om syskonets sjuk-

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

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

verkligt.

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

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

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

for dem att forhalla sig till situationen.

o att fa hjdlpa till/ slippa hjélpa till

o att fa uppskattning nar man anstranger sig

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

o att sjalv fa egen tid med foraldrarna

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

a att inte behova kénna rédsla, kanna sig hotad eller utsatt

a att kunna ha kamrater hemma

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

| slutet pa familjeveckan informeras foraldrarna allmant om hur sys-

konen haft det och diskuterar hur man som foréldrar kan forhalla sig
till syskonsituationen.
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-Det handlar da oftast om de namnda fragorna. Manga syskon uttryck-
er ocksa stor gladje och tillfredsstallelse Gver att fatt traffa andra sys-
kon i samma situation, att fatt dela bekymmer och gladje med syskon
som forstar utan en massa forklaringar.

Barnens bok

Sjukskoterska Lotta Thomasson, Drottning Silvias barn- och ung-
domssjukhus, Goteborg, informerade om ”Barnens Bok” pa en tidiga-
re familjevistelse.

-Barnens Bok ér ett litet och behandigt fotoalbum som innehaller in-
formation om barnet och barnets funktionshinder. Meningen med
boken, som egentligen &r ett arbetsmaterial som foéréldrarna fyller i
med uppgifter, ar att underlatta for foraldrarna i kontakten med sjuk-
varden, kommunen, skolan och andra institutioner som barnet kommer
i kontakt med.

Den prototyp till Barnens Bok som Lotta Thomasson visade foraldrar-
na kan innehalla

a personliga uppgifter, namn, fodelsedatum, foto, grunddiagnos,
tilliggsdiagnos, dverkanslighet, kommunikationsmetod, évriga famil-
jemedlemmar och andra viktiga personer

a barnets mediciner, aktuella mediciner, styrka, dos, vem som ordi-
nerat dem, hur de ska intas, mm

a barnets mat, vad barnet &ter/inte &ter, hur mycket, mag-tarm-
problem

a specialbehandling, ex RIK

a hjalpmedel, ex stol, korsett, tippbrador, séng, sdngutrustning mm

a skola, personlig assistent, gruppbostad, vad barnet tycker om att
goral/inte gora, habiliteringsteam, viktiga telefonnummer, fler fo-
ton, osv

-Barnens Bok har jag tankt mig som en lank mellan familjen och alla
institutioner som kommer i kontakt med barnet. Det som star i boken
ar vad foréldrarna vill formedla och istéllet for att sjalva alltid behdva
berdtta om sjukdomen, barnets symptom, mm, kan de dverlamna bo-
ken till personal som barnet moter. Boken ska darfor alltid vara dér
barnet ar och bor hallas aktuell av foraldrar och personal. Det ar vik-
tigt att poangtera att boken inte ar nagon journalhandling, sa Lotta
Thomasson.
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Information fr&n Agrenskas barnteam

Samhallets stod

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

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

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

Socionom Anna Lindfors, Agrenska, informerade om vérdbidrag och
lagar som ber6r alla méanniskor, samt speciallagar som berér barn med
funktionshinder och kurator Mats Mansson informerade om LSS (La-
gen om stdd och service till vissa funktionshindrade) som kom 1994.
-Ju mer stéd och hjalp och behandling ett barn med funktionshinder
behover desto fler blir barnets kontakter med personal som pa olika
satt handhar hjalp- och vardinsatser.

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

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

Den lagstiftning som tidigare var en sarlagstiftning for manniskor med
sjukdomar och funktionshinder (Omsorgslagen) ar ersatt av lagar som
galler for alla, exempelvis Skollagen, Socialtjanstlagen, Halso- och
sjukvardslagen (som inte gar att 6verklaga), Forvaltningslagen, AFL-
lagen om allman forsakring.

-Men dérutover finns LSS, Lagen och stéd och service till funktions-
hindrade, som ar en ”pluslag” som kom 1994. (Se mer om denna lag
langre fram i kapitlet).

Landstingen administrerar foljande stod och insatser (och de olika
landstingen kan lagga upp det som de vill)

a habiliteringen

a psykiatriskt stod (BUP)

a hjalpmedel

o hemsjukvardsbidrag

a sjukresor

Det gar bra att kontakta forsakringskassan och socialtjansten och be
om mer information. Se dessutom sarskilt kapitel ”Information fran
forsakringskassan”.

Foljande ar sammanfattad information fran kurator Mats Manssons
forelasning “Samhallets stod” hamtad fran en familjevistelse pa
Agrenska i april 2003.

| borjan pa 1980-talet kom en véandning och samhéllet dvergick fran
att omyndigforklara personer med svara funktionshinder till att borja
betrakta dem som fullvardiga medlemmar.

-Vi fick Omsorgslagen 1986, den lag som atta ar senare utvidgades till
LSS. LSS ar en mycket bra lag d&r det finns stora mojligheter att indi-
vidualisera olika hjéalpinsatser. Det sags att lagen ar en réattighetslag,
men jag anser att det snarare ar en mojlighetslag. Tanken med lagen ar
att "den enskilde ska fa mojlighet att leva som andra” (58). Den mal-
sattningen anser jag ar lagens stora fortjanst, &ven om man kan disku-
tera vad det innebér att leva som andra, sa Mats Mansson.
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Oavsett om barnet tillhor personkretsen som har ratt till insatser enligt
LSS, eller ej, bor foraldrar lara sig mer om olika lagars innehall och
om forhandlingsteknik.

-Om nagra foraldrar exempelvis anser att deras barn behdver personlig
assistent i skolan, och inte far det, bor de forst och framst ta reda pa
vad som star i Skollagen om detta stod. Men detta &r inte enkelt gjort.
Lagarna &r inte skrivna sa att man direkt kan se vilka rattigheter man
har. De &r mer resonerande och 6évergripande och dédrmed luriga. For
att forsta vilka rattigheter de innehaller maste man lasa forarbeten till
lagarna och domstolsutslag.

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

Né&r man anser sig veta vad lagen sdger om personlig assistent i skolan
begar man mate, elevvardskonferens, med rektor, larare, kurator och
annan berérd personal som har makt att fatta beslut.

-Om den person som har ratten att fatta beslut i arendet inte kan vara
med, sa ar det battre att vanta med métet tills den personen kan narva-
ra. Till det motet sedan ar det bra att med sig ett dagordningsférslag.
Eftersom ni sallan &r ute efter att ha trevligt pa sadana har moten ar
det ocksa viktigt att det utses en protokollforare, sa Mats Mansson.

Varje beslut om stod och hjélp som fattas pa motet bor kopplas till en
namngiven utférare, en person som ansvarar for att insatsen blir av.
-Man bor inte noja sig med att skolan séger "att de ska titta narmare pa
problemet, underséka om det finns resurser mm och att man ater-
kommer”. Krav i sadana fall ett namn pa personen som ska utreda
fradgan, samt datum och plats for ett nytt méte. Om skolans ledning
bestamt sig for att avsla begaran ska ni krava att de har med sig ett
skriftligt avslagsbeslut sa att ni kan 6verklaga. Det ar inte alltfor ovan-
ligt att myndighetspersoner hénvisar till ”policybeslut” och det kan
man bara gora muntligt. | ett skriftligt avslagsbeslut maste man ange
vilken lag och vilken lagparagraf man stoder sitt beslut pa.
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LSS ar till for en sarskild personkrets som delas in i féljande tre grup-
per:

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

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

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

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

I den nya lagen talas om de tio rattigheterna:

o radgivning och annat personligt stod

a personlig assistans

a ledsagarservice

a kontaktperson

a avldsarservice i hemmet

a korttidsvistelse utanfor hemmet

o korttidstillsyn for skolungdom 6ver 12 ar

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

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

a daglig verksamhet

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

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

I varje enskilt fall gors en individuell bedémning av sarskilda tjanste-
man i kommunen (LSS-handlaggare).

-Som ansokande foraldrar ska man alltid gora skriftlig ansokan och
aldrig n6ja sig med muntliga beslut. Det ska ocksa vara skriftligt sa att
ni kan 6verklaga det om ni inte ar néjda, sa Mats Mansson.
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Alla kommuner har skyldighet att informera om lagen och i kommu-
nerna finns informationsbroschyrer om LSS och annat stod fran sam-
héllet. RBU, Rorelsehindrade barn och ungdomar har ocksa givit ut en
mycket bra informationsskrift om samhallets stoéd. Den heter "Rattig-
heter/mojligheter”.

Foreningsinformation

Foreningsrepresentant Rangela Fredsjo, Mdbius syndromféreningen i
Sverige, informerade om féreningen och dess arbete.

Mobius syndromforeningen i Sverige ingar i riksforbundet Sallsynta
diagnoser, som &r en organisation for sma och mindre kanda handi-

kappgrupper.

Mobius syndromfdreningen i Sverige har bl a foljande malsattningar:
o att stodja manniksor med Mdbius syndrom och deras nérstaende

a att medverka till 6kad kunskap om Mobius syndrom

a att framja forskning relaterad till M&bius syndrom

a att framja gruppens intressen hos institutioner och myndigheter

Mer information om Mdbius syndromféreningen och dess arbete kan
man fa pa Sallsynta diagnosers hemsida
http://www.sallsyntadiagnoser.nu

Kontaktpersoner for foreningen ar :
Rangela Fredsjo

Rubingatan 33

421 62 Vastra Frolunda

Tel: 031- 47 1570

e-post: Rangela.Fredsjo@ub.gu.se

Dan Wikstrom
Bergmyntegrand 28

165 76 Héasselby

Tel: 08- 89 54 06

e-post: 08.895406@telia.com
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Information fran forsakringskassan

Agneta Ljungwall-Bergstrand fran Forsékringskassan, Gaéteborg, in-
formerade om de ekonomiska stod familjer som har barn med funk-
tionshinder kan fa fran Forsakringskassan, d v s vardbidrag, handi-
kappersattning, bilstdd, personlig assistans och tillfallig foréaldra-
penning.

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

Vardbidraget bestar av fyra olika nivaer, helt bidrag (98 250 kr/ar,
2004), tre fjardedels (73 688), halvt (49 125) och en fjardedels
(23 563). Bidraget ar pensionsgrundande och skattepliktigt. En viss
del kan erhallas som skattefri del om det finns merkostnader. Vardbi-
draget omprévas normalt vartannat ar och kan betalas ut till och med
juni manad det ar barnet fyller 19 ar. Darefter kan barnet sjalvt even-
tuellt erhalla handikappersattning.

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

-Funktionshindret ska vara bestaende eller i vart fall beraknas vara
under minst sju ars tid. Darefter finns det mojligheter att anséka om
ett nytt bidrag. Bidraget bestar av ett grundbidrag samt ett inkomst-
provat anskaffningsbidrag. Dessutom kan extra bidrag utga for att
anpassa bilen.

Assistansersattning ar ett ekonomiskt stod som ger personen med
funktionshinder ratt till personlig assistent for att kunna leva ett mer
sjalvstandigt liv. Om det grundlaggande behovet, d v s hjalp med per-
sonlig hygien, pa- och avkladning, att &ta och kommunicera samt att
assistenten ska vara val fortrogen med funktionshindret, uppgar till
mer an 20 timmar/vecka utgar ersattning fran Forsakringskassan for
de timmar som dverstiger detta antal.

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

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

Har kan man f& mer information

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

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

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

artiklar ur Lakartidningen

internetadress: www.lakartidningen.se

(har krévs prenumerationsnamn och nummer som
biblioteken kan hjélpa till med)

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

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

Professor Kerstin Stromland

Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Overlakare/docent Disa Lidman
Universitetssjukhuset

581 85 Linkdping

Tel: 013-22 2000

Overlikare Elisabeth Wentz
Gotreborgs universitet
Kungsgatan 12

411 19 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Overlikare Aina Danielsson
Sahlgrenska Universitetssjukhuset/Ostra
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Overlakare/docent Karin Edebol Eeg-Olofsson
Akademiska barnsjukhuset

751 85 Uppsala

Tel: 018- 611 00 00

Psykolog Elisabet Knudsen
Sahlgrenska Universitetssjukhuset
413 45 Goteborg

Tel: 031- 342 10 00

Sjukskoterska Andreas Tallborn
Specialpedagog Astrid Emker
socionom Anna Lindfors
Agrenska

Box 2058

436 02 Hovas
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Logoped Lotta Sjogreen

Overtandldkare Jan Andersson-Norinder
Mun-H-Center

Agrenska

Box 2046

436 02 Hovas

Tel: 031- 750 92 00

Handldggare Agneta Ljungwall-Bergstrand
Forsakringskassan
405 12 Goteborg

Foreningsrepresentant Rangela Fredsjo
Rubingatan 33

421 62 Vastra Frolunda

Tel: 031-47 1570
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