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Sist 1 nyhetsbrevet finns en lista med adresser och telefonnummer
till foreldsarna. Sedan ar 2000 publiceras nyhetsbreven dven pa
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Osteogenesis imperfecta

Detta nyhetsbrev ir en uppdatering av Agrenskas nyhetsbrev nr 258
fran 2005. Helt nyskrivna delar i nyhetsbrevet ar intervjun med Albins
fordldrar samt kapitlen Bisfosfonatbehandling, Ortoser, behovs de?
Smdrta och Samhdllets ovriga stéd. Flera kapitel dr ocksa uppdatera-
de/kompletterade med fragor till respektive foreldsare och deras svar.

Presentation av Ol-teamet

Sjukskoterska/koordinator Annelie  Gustafsson (2005) och barn-
neurolog Eva Astrom (2010), Ol-teamet, Astrid Lindgrens barnsjuk-
hus, Stockholm, informerade om OI-teamet.

I Ol-teamet, som bildades 1991, ingar barnldkare/barnneurolog, sjuk-
skoterska, barnskdterskor, sjukgymnast, arbetsterapeut, barnrdnt-
genlédkare, specialisttandlékare, ortopedingenjor och ortopedkirurg.
-Dessutom har vi mgjligheter att konsultera barnnarkoslikare, barn-
endokrinolog, 6gonldkare, 6ronldkare, genetiker, gynekolog, kurator
och psykolog.

I teamets uppgifter ingar att utreda barn fran hela landet, stélla dia-
gnos, gora funktionsbedomningar samt foresld hjdlpmedel och be-
handling.

-Vi vill vara en resurs for sjukvirden pa barnens hemorter, dér sarskil-
da team gor det stora arbetet och har ansvar for behandling och upp-
foljning. Vi vill sé langt det dr mojligt anpassa vart arbete efter patien-
ternas behov och inte tvirtom. Teamet har bedomt 6ver 200 barn och
ungdomar med OI.

OI-besoken, som &r uppdelade pa flera tillfillen, utgdr fran individ-
uella behov och vérdplaner och sker endera pa/genom

o OlI-mottagning, i vilken ingdr vardplan, barnneurologbedémning,
skelettmdtning och sjukgymnastik (ibland)

o Ol-teambedomning, med sjukskoterskesamtal, skelettmitning,
tandldkarbedémning, barnneurologbedémning, rontgen (planeras indi-
viduellt utifrdn symptom) av t ex rygg, skallbas, skelettalder, eventuell
kontroll av gamla frakturer, DEXA-benmineralmédtning, sjukgymnast-
bedomning, arbetsterapeutbedomning, blodprover, urin-prover, bas-
sangtraning under ledning av sjukgymnast och bedémning av OlI-

ortoped och ortopedingen;jor

Nyhetsbrev nr 374 © Agrenska 2010 3



Ol oversikt

Osteogenesis imperfecta

o Pamidronatkontroll
o Pamidronatbehandling

Overldkare Eva Astrom, Astrid Lindgrens barnsjukhus, Stockholm,
informerade Gversiktligt om Osteogenesis Imperfecta, i fortséttning
forkortat OI.

Eva Astrom ingér i det s k OI-teamet med specialistkompetenser fran
Uppsala Akademiska sjukhus, Astrid Lindgrens barnsjukhus, East-
maninstitutet och Uppsala Akademiska sjukhus..

-Ol-teamet har inneburit mdjligheter att utveckla en hogkvalitativ
kompetens ndr det giller OI, vilket bl a kan fungera som ett stod till
lokala vardteam. Teamet har bedomt fler 4n 200 barn och ungdomar
med OI och dérutdver en hel del andra barn for utredning eller still-
ningstagande till behandling av annan misstidnkt eller konstaterad ben-
skorhet, sa Eva Astrom.

Historiskt sett dr OI en sjukdom som finns beskriven redan pa 800-
talet.

-Det finns dérefter en stark svensk tradition pd omradet, med flera
mycket tidiga avhandlingar, t ex Olaus Jacob Ekmans avhandling
”Osteomalaci och drftlig benskdrhet i1 tre generationer” fran 1788 och
Nils Ekroths avhandling frin 1940, sa Eva Astrom.

Idag fods det i Sverige cirka fem barn/ar med négorlunda svér form av
OI dér diagnosen stills tidigt.

Det finns enligt Eva Astrom flera fordelar med att arbeta i team.

-Det mojliggér bl a ett tidigt omhédndertagande och dirmed moj-
ligheter att forebygga felstillningar och frakturer, forhoppningsvis
ndjda vélinformerade familjer samt en minskning av den totala sjuk-

vardskonsumtionen.

OI dr en ovanlig kollagensjukdom. Ben bestar av en rad olika substan-
ser, bland annat kollagen som dr ett dggviteimne som i bensubstansen
fungerar som “armeringsjarn” och det dr det som fungerar déligt vid
OI. Resultatet blir mjukare benvdvnad och varierande grad av ben-
skorhet.
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Osteogenesis imperfecta

- I bensubstansen finns celler som bygger upp ny benvévnad (osteo-
blaster) och celler som bryter ned benvdvnad (osteoklaster). Skelettet
bryts saledes ned och byggs upp kontinuerligt och i dessa processer
madste det finnas en balans.

Vid OI ér det kollagen typ 1 som antingen finns i for liten mangd eller
har en defekt struktur. I bada fallen blir funktionen bristfallig.

OI ger inte enbart symptom i skelettet, som blir mjukt och skort, utan
ockséd i varierande grad i tinder, 6gon, oron, ledbandligament och
hjartaklaffar/blodkarl.

-Personer med OI hart ofta en 6kad blodningsbendgenhet och far latt
blamérken. I kombination med skelettskorheten innebédr detta dkad
risk for misstanke om misshandel, framfor allt 1 fall dar Ol-diagnosen
inte ar kand.

Forutom mjukhet och skorhet i skelettet, som i ménga fall leder till ett
stort antal frakturer kan det forekomma felstillningar 1 skelettet, skoli-
os d v s ryggradskrokning, stor skalle, horselpaverkan, tand-skorhet,
blé 6gonvitor, overrdrliga leder, vissa klaffproblem 1 hjartat, aderbrack

pa stora kroppspulsddern och skora blodkarl.

Tidigare delade man in sjukdomen i tva grupper:
congenita, en svar medfodd form och
tarda, lindrigare form med senare symptomdebut.

Idag delar man kliniskt in OI i fyra grupper:
o typ I a ocb b (b med DI)

o typ II, med flera undergrupper

o typlll

o typ IV a och b (b med DI)

Fragor

Kan stralningsdoserna vid all rontgen bli for stora?

-Generellt sett sa ger modern rontgenapparatur alltmindre stralning.
Hur stora doser barnet far beror ocksa pad vem som stéller in apparatu-
ren och hur ménga bilder som tas. Jamfort med den bakgrundsstral-
ning vi alla utsdtts for dr den dos rontgenstrdlning de flesta barnen
med OI utsitts for inte sdrskilt oroande. Men sjdlvklart ska man inte ta

fler bilder ar vad som dr nodvandigt.
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Osteogenesis imperfecta

Vilken forskning pa OI bedrivs runt om i virlden?

-Det pigar mycket forskning i minga lander, bl a i Sverige. Vi var
exempelvis forst med intravends bisfosfonatbehandling till personer
med OI I manga lander med storre befolkningar, t ex Canada och Ja-
pan, kan man gora storre studier, vilket ar en klar fordel.

Finns det anledning att vara mer forsiktig med att sola om man
har OI?

-Nej, generellt sett ska alla barn vara forsiktiga med att sola, vilket
dven giller barn med OI. Solbelysning av huden ar var viktigaste D-
vitaminkélla. Utan D-vitamin kan kroppen ta upp minimalt med kalk
ur maten. Hur mycket man kan sola &r individuellt och beror pé hur
stark solen dr samt vilket pigment det enskilda barnet har.

Vad ska man gora nir vinkeln mellan hoft och lirben éir 90 %?
-Den fragan kan man inte svara generellt pd. En barnortoped bor
granska rontgenbilderna, gora en klinisk bedomning av barnet samt

besluta vilken behandling som kan erbjudas, sa Eva Astrom.

Varfor ér sjukvirden inte mer aktiva med att behandla kurvera-
de liarben?

-Rakt framifrén ser benet oftast rakt ut. Kurveringen kanske inte bety-
der sa mycket, det dr ocksa individuellt vad som hénder med benet.
Viér policy ar att alla bojda skelettben behdver opereras. Det funktio-
nen som dr viktigast inte kosmetiken.

Varfor dr vart barn hjulbent?
-Det kan jag inte ge ndgot generellt svar pa, det varierar fran barn till
barn, precis detsamma géller barn som &r kobenta.

Varfor far inte vart barn dka ambulans nir han har brutit sig?

-Ambulans prioriteras ju utifrdn behov och livshotande tillstdnd gar
sjalvklart forst. Om frakturen kan immobiliseras (goras ororlig), sa att
det gér att sitta 1 bil behdvs inte ambulans. Ibland kan barn som bryter
samma stélle ofta f4 en skena som man anvénder vid fraktur. Ibland

har barnet en mérgspik, sedan tidigare, som héller benet pé plats.

Hur informerar man sjukvirdspersonalen om de problem som
kan uppsta vid intubering?
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Albin har Ol

Osteogenesis imperfecta

-Det ar viktigt att man informerar om att barnet har OI. Man kan be
narkosldkaren att 1dsa om OI och narkos pa Socialstyrelsens hemsida
(ovanliga diagnoser). P4 hemsjukhuset kan man ocksd be ldkaren att
skriva in en varning om problemen vid intubering i journalen. Om
detta gors kan man ha med sig en journalkopia eller narkosinformation
fran hemsidan, alternativt bestélla OI-pass fran OIFE.

Hur gir samarbetet mellan OlI-teamet och hemsjukhuset till?
-Hemsjukhuset bedomer rimligheten i de forslag/rekommendationer

Ol-teamet ldmnar utifrdn sjukhusets lokala resurser, sa Eva Astrom.

Albin, 5 ar, kom till Agrenskas familjevistelse 2010 tillsammans med
sin mamma Anna, sin pappa Johan och brodern Ludvig, 3 ar.

Anna graviditet med Albin var normal, likasd forlossningen.

-Eftersom jag ockséd har OI, och det &r en arftlig sjukdom, var vi in-
stillda pa att Albin kunde ha OI. Nér vi skulle f4 barn borjade jag
uppdatera mig pd de senaste kunskaperna om OI. Det visade sig ocksa
ha hént mycket pa omradet de senaste tio-femton aren, med bl a nya
mediciner. Med tanke pa de framsteg som gjorts inom forskningen sa
tvekade vi inte att skaffa barn. Forutsittningarna for ett bra liv for ett
barn med OI var bra mycket béttre nu 4n nér jag vaxte upp, siger Jo-
han.

Nér Albin foddes visade han inga tecken pa att ha ont nagonstans.

-Vi behandlade honom 1 stort sett som vilket annat barn som helst,
kanske ndgot forsiktigare. Naturligtvis var vi angeldgna om att fa veta
om han hade OI och hur det stod till med skelettet, sdger Anna.

Nér Albin var en ménad gammal rontgades han och d& kunde man
konstatera att han hade brutit fyra revben och ett nyckelben.

-Men det var ju ingen definitiv bekriftelse pa att det skulle vara Ol,
dven om risken var stor att sd var fallet. Vi ville ha en bedomning av
ett Ol-team for att vara sékra pd diagnosen. Vi fick ocksa remiss till
ett Ol-team och teamet traffade vi ndr Albin var tre ménader. D& fick
vi bl a veta att han hade OI typ I, att han var dverrorlig och att vi skul-

le komma pé aterbesok om ett ar, sdger Johan.
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Genetik/arftlighet

Symptom

Osteogenesis imperfecta

Kollagengen typ I-gener finns i kromosom 7 och 17 och bestimmer
hur de olika trddarna i kollagenet ska se ut. Vid OI finner man ofta
forandringar, mutationer, i dessa gener for kollagenkedjorna.
-Mutationerna, som ser olika ut fran familj till familj, leder till varie-
rande grader av benskorhet. Symptomen kan variera mycket, alltifrdn
att somliga barn avlider innan fodseln till att andra far knappt mérkba-
ra symptom, sa Eva Astrom.

Det finns en drftlighet vid OI och det dr da i de flesta fallen frdga om
autosomal dominant nedirvning.

-Detta innebar att det rdcker med en sjuk gen fran den ena av forald-
rarna for att deras barn ska fa OI. Eftersom alla gener forekommer 1
dubbel uppsittning har personer med OI en frisk och en sjuk gen. Ris-
ken att 6verfora den sjuka genen till sitt barn, vilket leder till att barnet
blir sjukt, dr da 50 % vid varje graviditet.

Autosomal recessiv drftlighet forekommer vid OI, men dr ovanlig.
Arftligheten innebir att bdda fordldrarna ir friska anlagsbérare och det
kravs ett sjukt anlag fran vardera fordldern for att ett barn ska fa sjuk-
domen. Vid varje graviditet dr det 25 % risk att barnet fir sjukdomen,
50 % risk att barnet blir frisk anlagsbérare och 25 % chans att bli frisk
utan anlaget.

Forandringen i genen kan sdledes &drvas, men den kan ockséd uppsté
som nymutation, vilket dr vanligt vid OI. Trots att flera familje-
medlemmar har samma typ av genfordndring, kan svarighetsgraden
och symptomen variera nagot beroende pd andra anlag och livsforing.
Flera faktorer samverkar till att gora skelettet starkt eller svagt oavsett
om man dr helt frisk eller har OI. Livsstil kan spela roll d v s hur och
vad man iter, hur mycket man ror sig, om man roker o s v, sa Eva

Astrom.

Effekter av kollagen typ1-mutationer vid OI

& blir reducerad mingd av typ I kollagen

& blir avvikande struktur av typ I kollagen

& beror ocksa pa andra mutationer/genprodukter
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Osteogenesis imperfecta

Foljande symptom géller mer specifikt for de olika formerna av Ol
Den lindrigaste formen kommer forst, den svéraste sist.

typlaochb

& bla 6gonvitor

& mattlig/lindrig benskorhet

o gverrorlighet i lederna

o tandskorhet vid typ IV b

typIVaochb

& normala 6gonvitor (efter tva ars élder)
o mattlig, lindrig eller svar benskorhet
o gverrorliga leder

o varierande grad av kortvuxenhet

o tandskorhet vid IV b

typ 111

& oftast normala 6gonvitor

o svar benskorhet, ryggbesvir, skolios

o gverrorliga leder

o uttalad kortvuxenhet

o ryggbesvar

& tandskorhet (dock ej subgrupperad 1 a och b)

Foéljande symptom forekommer vid alla formerna:

& horselnedsittning

o svettningar

o hjart-kérlproblem, 6kad mangd bldmirken

o basildr impression, (ovanligt tillstdind med en inbuktning av skallba-

sen sa att Ovre halsryggraden forskjuts uppéat i foramen magnum)

typ I

o extrem skelettskorhet dér barnen fods med manga frakturer och un-
derutvecklade lungor (lunghypoplasi)

& de flesta avlider innan eller nira fodelsen
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Osteogenesis imperfecta

Albin far de forsta frakturerna

Albin borjar pa dagis

Albin utvecklades som andra barn det forsta aret. Han 4t bra och gick
upp 1 vikt som han skulle. Grovmotoriskt utvecklades han som andra
barn fram till han var nio manader.

-Da fick han det forsta benbrottet och det kom nér han satt pa golvet
och lekte. Rétt som det var pekade det ena benet &t helt fel hall, sdger
Anna.

Albin opererades inte utan lades i en gipsvagga fyra-fem veckor.

-Han var glad och pigg trots sin ordrlighet sé det gick ganska bra tyck-
te vi. Nar Albin vil fatt ldmna gipsvaggan drdjde det inte lange innan
han borjade stélla sig upp, sdger Johan.

Vid forsta aterbesoket med Ol-teamet efter ett ar rontgades Albin,
man gjorde nya bentdthetsmétningar och métte bl a kothdjden.
-Dérefter traffar vi Ol-teamet en gang om aret for att bl a fa en be-
doémning av hur Albin utvecklas. Daremellan tar hemsjukvéarden hand
om benbrott och normal uppfoljning, sdger Johan.

Efter det forsta benbrottet kom snart flera benbrott vilket forsenade
Albins grovmotoriska utveckling.

-Men han kidmpade pd bra och gav inte upp pa grund av benbrotten,
sager Anna.

Nér Albin var ett &r och nio ménader borjade han pa dagis. D& hade
Albin dnnu inte borjat ga, det dréjde drygt ett halvar innan han kunde
std och ga stadigt.

-Det var ju en utmaning att viga slappa kontrollen, man ville ju skyd-
da Albin sa mycket som mojligt for att han inte skulle fa nya benbrott.
Men det var aldrig aktuellt att forse honom med hjdlm och andra
skydd. Han ldrde sig snabbt att ta det lugnt och undvika méjliga faror,
sdger Johan.

P& daghemmet fick Albin till att borja med inte en egen extra resurs,
men en personal fick som uppgift att hilla ett extra 6ga pa honom.

-Det fungerade bra tack vare bra personal och Albin trivdes verkligen
bra. Senare fick han trots det en egen resurs och det var ju dnnu béttre.
Men benbrotten fortsatte. Det kindes som om han inte fick mgjlighet
att trdna upp sig efter ett benbrott innan nésta kom. Jag kénde oro for
att han skulle hamna samma onda cirkel jag hamnade i1 nér jag vixte
upp. Jobbigast var tiden innan han kunde prata och beritta sjilv var
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Osteogenesis imperfecta

han hade ont och hur ont han hade. Vi fick ofta gissa oss till eventuel-
la brott. Sedan blev det mycket béttre nir han kunde berétta for oss nér
han fick ont, sdger Johan.

Diagnos, differentialdiagnoser

Ortopediska aspekter

For att stéilla diagnos anvinder man kliniska fynd fran skelettet d v s
frakturer, felstéllningar, bentdthetsmétning, rontgenfynd, symptom
frdn andra vdvnader och familjehistorik. Diagnosen kan oftast stillas
kliniskt och da behovs inte kollagen- och DNA-analys.

Det finns ett antal differentialdiagnoser till OI hos barn, det vill sdga
diagnoser med likartade symptom. Barnmisshandel maste alltid miss-
tdnkas om ett barn har oforklarliga frakturer och/eller blamirken. Det-
ta eftersom barnmisshandel dr mycket vanligare &n OI och dessutom
livshotande ibland.

Fosterdiagnostik vid svar form av OI dr mgjlig att gora med ultraljud
i v 14-18 och med moderkaksprov om mutationen ar kiand.

Overlikare Lars Rehnberg, Astrid Lindgrens barnsjukhus, Stockholm,
informerade 2005 om ortopediska aspekter vid OL.

Lars Renberg informerade om antalet operationer (185 st) av barn med
OI som han gjort under perioden 1985-nov 2001. De fordelade sig

som foljer:
o frakturer 1 larben 33 st
o frakturer 1 underben 8 st

o osteotomier ( borttagande av ett eller flera

kilformade stycken ur skelettben) i larben 58 st
o osteotomier i underben 24 st
o spikbyte 1 larben 43 st
& spikbyte 1 underben 7 st

-Nir det géiller 6ver- och underarmar har vi varit mycket restriktiva
nér det gillt att operera sma barn. Det vi ortopedlékare kommer mest
1 kontakt med nér det giller OI hos mindre barn, &r frakturer pa bdjda
larben. Dessa frakturer har ofta uppstétt vid forlossningen, eftersom
larbenen varit bojda redan under fosterstadiet, sa Lars Rehnberg och
visade rontgenbilder pd bojda larben med kurveringar upp till 90 °.
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Osteogenesis imperfecta

De indikationer man foljer for operation av ldrben och underben pa
lite storre barn ar frakturer och for att undvika frakturer.

-Numera véntar vi tills barnet fir bekymmer, t ex sin forsta fraktur,
vilket kan dr6ja eftersom barnens skelett &r sa mycket starkare sedan
de borjade behandlas med bisfosfonater, och opererar da akut. Numera
ser jag, av samma skil, inte s& manga barn med de svarare formerna
av OL

Vid operationen kapas benet pa flera stillen, vrids och anpassas sa att
man far en sd rak linje som mgjligt (osteotomi). Stabiliteten uppnas
genom att sétta in teleskoperande spikar (varje spik 4r 2 mm i diame-
ter) s& manga som far plats i mirghdlan. Spikarna forldngs sedan au-
tomatiskt i1 takt med att benen vixer. For att det inte ska dra for
mycket pa baksidan av benet efter operationen gors benet lite kortare,
sa Lars Rehnberg.

Problem med den hér typen av operationer &r relativt sma, men ibland
far vi problem med att tillvixtzonerna i benet kan storas eller att vissa
delar i benet blir svarlékta.

Numera véntar man pd Astrid Lindgrens barnsjukhus med att operera
barnen till dess att de far den forsta frakturen.

-Det finns flera fordelar med att gora operationen sa snart som mojligt.
Dels ér vivnaden léttare att arbeta med da och det blir mindre blod-
ningar, dels kan barnet belasta benet tidigt efter operationen. Ibland
kan det ricka med en enkel skena. Bra erfarenheter har vi av halva
gipsforband som ser ut som en lada av gips med spédnnband pa dversi-
dan.

Numera opererar man ocksa kurverade underarmar med samma teknik
som vid operation av benen.

-Vi ritar upp, forkortar och roterar underarmarna. Armoperationerna
ar svarare och kinsligare att utféra, sa Lars Rehnberg.

Efter operationerna héller spikarna att belastas omedelbart. Vi ger
smértlindriing tre-fyra dagar, det brukar rdcka. Arediabehandlingen
har medfort att vi nédstan aldrig tréffar pa ett barn som har ett skelett
som gér sonder hela tiden. Det finns en nackdel med spikarna. Ju mer

Nyhetsbrev nr 374 © Agrenska 2010 12



Osteogenesis imperfecta

aktiva barnen dr desto mer ror sig spikarna. Det finns da en risk att de

“matar ut” och da maste vi operera om barnen.

Skolios, ryggradskrokning, var tidigare ett problem for en del av pati-
enterna med OI, men det &r ovanligt att barn som behandlas med Are-
dia far det.

-Déaremot finns det en viss risk att barnens skelett blir for hart och
sprott och mindre elastiskt av arediabehandlingen. Da far vi gora ett

uppehall med behandlingen en tid, sa Lars Rehnberg.

Albin far spikar i larbenet

Smarta

Nér Albin var cirka tre ar opererades han for ett larbenbrott i hoger
ben och da passade man pa att sétta in spikar for forsta gangen. Detta
gjordes inte pad hemsjukhuset utan pa ett storre sjukhus.

-Det gick bra ett tag men sedan brot han samma larben dér spikarna
slutade och da fick vi &ka till det storre sjukhuset for att rétta till det.
Det ér en fantastisk skillnad mot nér jag var liten. Da fick jag ligga i
strack upp till sju veckor efter ett benbrott och efter det var leder och
muskler helt fortvinade. Albin far belasta det gipsade benet efter ett
benbrott bara efter ndgon vecka. Med hjélp av rullator kommer han
igang valdigt snabbt och lakningen gar ocksa fortare nér benet belas-
tas. Redan efter tre-fyra veckor kan han borja, fortfarande med benet i
gips, sdger Johan.

Sjukgymnast Eva Sandstedt, Drottning Silvias barn- och ungdoms-
sjukhus, Goteborg, informerade om smérta vid OL.

-Nir jag pratar om smaérta utgar jag frin IASP, the International As-
sociation for the Study of Pain, som har definierat sméirta som att
“smérta dr en obehaglig, sensorisk och emotionell upplevelse forenad
med verklig eller mgjlig vdvnadsskada eller beskriven som sadan ska-
da”.

-Det innebédr bl a att man utgér fran att smarta dr en upplevelse som
bara den enskilda personen sjdlv kan beskriva. Smirta dr ocksd en
obehaglig sensorisk och emotionell upplevelse forenad med verkligt
eller mojligt vavnadsskél, sa Eva Sandstedt.

Smarta tolkas 1 hjarnbarken och i det s k limbiska systemet (ett system
som styr kdnslo- och driftslivet och de kroppsliga reaktionerna och
som hjdrnan har en formaga att modulera).
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De smaértupplevelser barn med OI har kan vi forstd for den ér tydlig
och inte alls svarbegriplig.

Hur barn reagerar pa smaérta beror pa;

o typ av smarta

o barnets dlder

& barnets kon

o tidigare erfarenheter

o psykologiska faktorer

& hur smirtan tolkas 1 hjarnbarken och det limbiska systemet

o tillgdng pd kroppsegna smairtstillande hormon sdsom oxytoxin och
endorfin

-Detta innebir stora svarigheter att avgora vilken smirta barnen har
nédr de individuella skillnaderna kan vara sa stora. Men det ar till stor
hjélp att gora en noggrann smirtanamnes (-historik) och kartlagga nir,
var, hur mycket smérta man har i olika situationer; t ex i skolan, pa
skolgymnastiken, med kamrater o s v, sa Eva Sandstedt.

Sjukgymnastisk beddmning, kroppsundersokning och smértanalys
kan till viss del ocksa ge svar pa orsakerna till smérta.

-Det &r bra om man undersoker sa mycket som mojligt, t ex ledrorlig-
het, muskelspanningar (musklerna kan var extra spinda och onda da
man har ont ofta och under léngre tid,) sittstdllning och andningslige.
Numera finns det formuldr av olika slag som man kan fylla i och an-
vianda nir man gor bedomningar.

Det ar bra att veta hur man sak gora for att lindra smértan; virme,
massage, aktivitet, roliga saker, att vara med om nagot roligt. Oro for-
svarar och lugn och trygghet minskar smarta.

Kunskap om smarta och dess konsekvenser

& underléttar utvecklandet av coopingstrategier (att std med smaérta)
& okar hanterbarheten

o stirker sjdlvfortroendet och delaktigheten

Ritt avpassad fysisk aktivitet kan bryta perioder med ldngvarig smarta
och omvént kan perioder med inaktivitet leda till délig ork, déligt
sjalvfortroende och dalig sjalvuppfattning.

-Det giller att man for var och en att forsoka ta reda pa vilken traning
som passar bést och kénns rolig, sjdlvstandigt eller i grupp, i1 bassdng
eller 1 skogen. Den fysiska aktiviteten stiarker skelettet och 6kar endor-
finpéslaget som i sin tur lindrar smértan. Men for att fi effekt av en-
dorfiner behdver man hélla pd en stund med en aktivitet och kanske ta
1 lite extra. Att trdna kondition brukar ofta ge en god effekt.
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Bisfosfonatbehandling

Osteogenesis imperfecta

Fragor

Ar det en fordel att anviinda skoinligg?

-Ja, det kan det vara. Man vet att inldgg i skorna ar bra for barn med
reumatism.

Mainga barn har vildigt ont och har av den orsaken svart att
komma igdng med trining. Vad gor man?

-Man bdrjar med vildigt enkla och inte sé kridvande fysiska aktiviteter,
t ex pa stora gummibollar eller vattentraning. Det ar i1 sadana fall bra
om man tar fram ett triningsprogram i samarbete med ett smértteam.

Vad gor man om barnet har manga felstéillda leder och annat som
inte ir frakturer, men som kan bli det?

-Det ér sjdlvklart svart att veta att man gor ritt, det blir en balansgéng
att hitta ritt trdning. Det kan vara till god hjilp att ta reda pa hur tidi-
gare skador lékt.

Kan viarktabletter, som ska lindra huvudviark, orsaka huvud-
vark?

-Det finns mycket som kan orsaka huvudvérk, bl a oro fér sméirta som
kan ge spanningshuvudvirk. Men for mycket huvudvirktabletter pa
kort tid kan ocksé orsaka huvudvérk.

Diérefter foljde en ldngre diskussion om smirta och smirtlindring.

Eva Astrdm informerade om bisfosfonatbehandling och resultatet av
en sammanstillning/studie gjord infér hennes disputation 2007 dér det
ingétt 69 barn och ungdomar behandlade under 1-12,5 ar.

-Vid vér studiestart 1991 fanns ingen fungerande symptomlindrande
behandling for barn och ungdomar. Mélséttningen med studien var
darfor att hitta en fungerande symptomlindrande behandling. Vi ville
folja behandlingsresultaten pa ldng sikt och noggrant observera om
hitintills okénda biverkningar visade sig. Dessutom ville vi bedéma
obehandlade barn 1 olika aldrar, och med olika typer av OI, med mal-
sdttningen att finna kriterier for behandling.

Bisfosfonater dr en grupp stabila pyrofosfatanaloger som hammar ske-
lettnedbrytningen och finns kvar i benvédvnaden under lang tid.
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Indikation (skél, motiv) for behandling med bisfosfonater dr svir Ol
eller mildare typ med kotkompression.
-Amnet Pamidronat; Pamidronat®, (tidgare Aredia®), ges som intra-

vends infusion en gdng per manad.

Under behandlingen gors kontinuerliga bedomningar var 6:¢ méanad de
forsta ett till tvd aren, dérefter en gang per ar. Det fors bl a dagbok
over smdrtor och allméntillstind. Bedomning gors av forflytt-
ningsformaga, bentidthet, kothdjd (ej varje éar), tillvixt. Benom-

sattningen foljs via blod- och urinprov

Resultaten av behandlingen &r féljande:
& minskad benomsittning

o forbattrat allméntillstdnd

o okad kothdjd (yngre barn)

o okad bentithet

o forbéttrad forflyttningsformaga

& dramatisk minskning av smérta

Varfor ska inte alla med OI behandlas med bisfosfonater?

& Det ér en tidskrdvande behandling for patienten och familjen

& Det dr en relativt besvérlig behandling med blodprov, kanyl, dropp

& Det dr oként vilka sena biverkningar som kan komma i vuxen élder
efter lang behandling frdn unga ar

& Det dr okdnt om behandling av lindrig OI leder till kliniska vinster
-Det ar sdledes viktigt att viga eventuella vinster mot den risk/det
obehag en langvarig behandling kan medfora, sa Eva Astrom.

Albin far tecken pa kotkompression

For ett ar sedan, i oktober 2009, nidr Albin var nistan fem ar, kunde
man se tecken pa kotkompression och behandlingen med bisfosfonater
startade.

-En dag i mdnaden é&r han inlagd pa sjukhus och far behandlingen med
bisfosfonater intravenost. Det sker pa lekterapin sa det gillar han. Nér
han blir dldre och borjar skolan kan det bli aktuellt att ligga in honom
en natt i manaden for behandling. Senare, som tondring/vuxen kan
behandlingen eventuellt ske mer séllan och i tablettform, sdger Johan.
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Sjukgymnastik

Osteogenesis imperfecta

Sjukgymnast Kicki Lowing, Astrid Lindgrens barnsjukhus, Stock-
holm, informerade 2005 om sjukgymnastik vid OI.

-Sjukvarden forr hade vildigt mycket fokus pa vilka begransning-
ar/svarigheter en sjukdom medforde och sa kan det i1 viss utstrdckning
fortfarande vara. I Ol-teamet som jag arbetar i, forsoker vi se till vilka

mojligheter ett barn har.

En anpassad miljo kan innebéra att barnet kan vara delaktig som
andra barn, d&ven om barnet har funktionshinder. Detta dr ett mer posi-
tivt sétt att se pa de mojligheter som teamet har att hitta framkomliga
vagar for varje individuellt barn.

Sjukgymnastik 1 Ol-teamet innebdr beddmning och utredning for att
kartldgga vad barnet gor och pé vilket sitt det utfors. Det ar viktigt att
utréna vilka hinder som finns i barnets dagliga milj6. Det kan vara
nedsatt rorlighet, muskelsvaghet, smairta- vérk, instabilitet eller
bristande tillgdnglighet.

-Ibland tréffar jag barnet redan pa BB och kan undervisa fordldrarna
hur de skall lyfta, skdta och hantera sitt barn pé basta sitt. Mjukheten 1
det nyfodda barnets kropp och huvud ar da ofta pataglig. Innan vi tar i
barnet pratar vi med det sé att barnet dr forberett pa att bli upplyft. Vi
tar med stora grepp med ena handen utsparrad under barnet huvud och
skuldrar och den andra under ldndrygg, bécken och larben for att fa en
stabil och stor understodsyta. Smé barn med OI bor inte lyftas med
axillgrepp (under armhélan) eller genom kompression av brostkorgen.
Storre barn kan sjdlva beritta hur de vill bli lyfta, sa Kicki Lowing.

I den funktionsbedémning som gors ingér grov- och finmotorisk be-
domning, ledbedomning, styrka/smirta och skelettmdtning. Analys
gors av hur skelett och leder belastas i liggande, sittande, stdende och

géende. Barnen videofilmas ocksa var for sig.

Barn med OI har ofta svérare och ar senare med dynamiska fardighe-
ter t ex att krypa och gé jamfort med statiska fardigheter t ex att halla
upp huvudet, att sitta och att std. Handmotoriken &r séllan sen och nér
det géller reflexer finns det ingen skillnad jaimfort med friska barn. De
flesta av barnen har en lidgre spénning i sina muskler och en del av
barnen har muskelsvaghet.
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-Den rorelsetrianing vi foresldr utgar fran att det ska vara en glddje att
rora sig och att barnen inte ska bli rddda och det ffa skall ske smért-
fritt. Ju tidigare rorelsetraningen kommer igang desto mer stirks ske-
lettet. Senare studier visar ocksd att smérta frén skelettet minskar om
barnen ror sig och ar aktiva. De flesta barn med smérta eller fraktur
véljer att vara stilla, for att pa sa sitt reducera smértan. P4 friga om
barnet har ont, svarar de flesta att de inte har det. Fragar du barnet
varfor han/hon inte ror sig kan svarat ofta vara att ’da far jag ont”. Det
ar viktigt att barnen beréttar nir de har ont eller att vi forsoker se det
pa dem. Barnen har ritt att & hjdlp med smaértlindring sé att att deras

mojlighet till aktivitet inte begrinsas.

Medicinering med Aredia frin tidig alder ger barnen minskad smaérta
och 6kade mdjligheter att vara aktiva, sa Kicki Lowing.

Naér det géller motorisk stimulering ir man i1 Ol-teamet noga med att
inte pressa barnen att gora saker de inte vagar eller inte tror sig klara
av.

-Detta innebdr inte att vi bara invéntar eventuella framsteg. Men bar-
nen ska ha mojlighet att vilja vad de vill géra och dérefter anpassar vi
miljon sd att den ger optimala forutséttningar for inldarning och genom-
forande. I vir grupp av barn med OI finns det ménga barn som maste
lara sig ett flertal gdnger under sin uppvéxt att t ex ga pad nytt efter
frakturer och operationer. De barnen behover ett speciellt bemdtande
med mycket varsamhet, respekt och 6dmjukhet.

Belastning ar en hornsten i var behandling och trdning av barnen. Den
kan se vildigt varierande ut beroende pa var i utvecklingen barnet
befinner sig och vilka barnets forutsittningar dr (nyopererad, svar
vérk, svaghet mm).

-Det dr viktigt att barnet far vara sd aktiv som mgjligt utifran sina egna
forutséttningar.

Stabilisering av leder kan ske med hjdlp av ortoser, fotinldgg, banda-
ge, staskal mm.

-Vid belastning dr det viktigt att skelett och leder belastats i gynn-
samma utgangsstdllningar. Viktigt dr att undvika ytterldgen. Stabili-
sering Over en led kan innebéra att barnet hittar balansen och vagar
forflytta sig. Tyvirr finns det d&nnu inget bra sétt att med en enkel ortos
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stabilisera kndleden. Anvinder barnet en helbensortos &r det viktigt att
tdnka pa att slutet pd ortosen kan bli en brottanvisning. En mjuk ortos-
strumpa kan ge en pdminnelse om att inte dverstricka benet. Vi efter-
lyser fortfarande ett medgorligt material som adnda ger stod, sa Kicki

Lowing.

Ett bra fotinldgg kan ge stdd at fot och fotled. Idag &r fotinldggen
mycket avancerade och kan ofta goras betydligt skonare for barnet
som skall anvinda det.

-Vi sjukgymnaster presenterar vad som finns att tillga och ger forslag
pa det vi anser vara lampligt for ert barn. Sedan far ni foréldrar vilja
det som ni tror och vet passar ert barn bist.

Basséingtrining fungerar vildigt bra for de flesta barnen som behdver

tréna :
1/ Rorlighet, exempelvis efter frakturer som avgipsats.

2/ Kondition, styrka och koordination.

-Det motstdnd vattnet ger innebér att barnet kan trdna kondition och
ventilera lungorna genom att exempelvis “’springa” 1 vattnet eller dra
armar eller ben i snabba rorelser genom vattnet. Bassingtrdning &r
ocksa bra om man behover att tréna koordinationsformagan. Ofta hél-
ler barnen igen om det gor lite ont, men det behdver de inte gora i
vattnet.

Hiér foljer ett antal mal for sjukgymnastik:

o ge kunskap och praktisk formaga

& pavisa mojligheter till motorisk utveckling
o sjélvstandighet

o starka barnens skelett

& reducera smérta/vark

o stabilisera och forebygga kontrakturer och felstéllningar

-De mél vi stéller upp dr konkreta och inte allménna av typen 6kad
sjalvstandighet. Mélen ar realistiska i forhallande till det enskilda bar-
nets forutsittningar, de ar vél avgransade bade 1 tid och rum. Vi kan
hjélpa till att foresla malen, men det dr fordldrarna och barnen som
formulerar dem, sa Kicki Lowing.
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Osteogenesis imperfecta

Arbetsterapeut Maude Hagberg, Astrid Lindgrens barnsjukhus, Stock-
holm, informerade 2005 om arbetsterapi vid OI.

-Arbetsterapi innebidr att mojliggdra aktivitet och optimera sjdlvstin-
digheten genom kompensatoriska metoder. Det dr varierande svéarig-
heter arbetsterapin inriktas pé att kompensera och kan rora for-
flyttningar, smarta, rdckvidd, grepp och styrka. Detta kan ske med
hjélpmedel och olika atgérder.

Hjéilpmedelsbehovet dr éldersrelaterat och individuellt samt utgar
fran att individen ska kunna gora sd mycket som mojligt sjdlv. Hjélp-
medel kan underlétta forflyttning, oka rdackvidden, minska stotar och
effekten av stotar, kompensera for nedsatt formédga nir det giller

grepp och styrka samt fordela tryck.

Det finns mycket hjdlpmedel att vdlja nédr barnet star, gar och forflyt-
tar sig pd annat sitt, exempelvis staskal, stipodium, starullstol, orto-
ser, inldgg i skor, rullator, gdbord, kryckor, ortoser, manuell rullstol,
elektrisk rullstol, glidbréda, lyftplatta

Nér man véljer rullstol bér man tédnka pa nédr, var och hur rullstolen
ska anvéndas.

-Avsikten med rullstolen &r att den ska gora personen friare och mer
aktiv och maste inte alltid anviindas. Ar rullstolen manuell ska den ha
latt vikt, god stotupptagningsformaga och vara korvénlig. Sitt-
stdllningen dr viktig och hér ska det finnas mdjligheter till flexibelt
sittande. Den ska ha stora understédsytor med bra stod for korsryggen
och vid behov ska den ge stod for rygg, huvud, underarmar och balen.
Men dven forhdllandet mellan armarna och rullstolens drivring ar vik-
tigt for att undvika felstdllningar 1 armarna, sa Maude Hagberg.

Nir det géller val av sing och sovmiljon dr det viktigt att tinka pa att
& det inte dr for varmt i sovrummet

& barnet inte sjunker ned for djupt 1 sdngen

o vélja tryckfordelande madrass

o vélja luftiga sangklader

o kanske vélja trogskummadrass eller vattensédng
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Osteogenesis imperfecta

Biltransporter kan vara ett problem. Maud Hagberg hade foljande
synpunkter:

& barnet bor transporteras liggande sé lange som mojligt

o dérefter sitta 1 bakatvéind stol

g stolen bor vara rymligt placerad med bra stod

o fyrpunktsbélte dr att rekommendera

& det bor finnas gott om plats for benen

Kléader bor vara litta, vindtita men dndé séddana att de andas, tojbara,
med stora skdrningar sa att de &r létta att ta av och pad samt ha kard-
borrband for att underldtta att barnet kliar av och pa sig sjélv. Stora
kragar och kapuschonger bor undvikas.

Leksaker bor vara ldtta och ej sé stora. Babygym eller lina 6ver sdng-
en kan passa manga. Tunga leksaker med stora grepp bor undvikas.

Dessutom informerade Maude Hagberg om bostadsanpassning

& vilken beviljas och utfors av kommunen 1 samrad med arbetsterapeut

& som kan utforas i storre eller mindre omfattning utifran behoven

& som dven kan beviljas for anpassningar utomhus i form av rullstols
ramp eller asfalterad gang runt huset

-Innan man gor nagonting ska man kontakta kommunen. Detta géller

dven om man tinker byta bostad och vill ha den anpassad, sa Maude

Hagberg.

Albin fick, via Ol-teamet, tidigt hjilp av sjukgymnast och arbets-
terapeut.

-Det handlade om olika fysiska dvningar/rorelser som jag och Johan
ocksa fick ldra oss, bassidngtraning, styrketrdning, ”springtraning” som
egentligen dr gangtrining, ga trappor, sta pa ett ben, men ocksa mer
finmotoriska dvningar som han inte har nagra storre problem att klara.
Vi har sjukgymnast och arbetsterapeut som vi triaffar och fir hjilp av
vid behov. Séledes inga regelbundna triffar varje vecka. Vi anvédnder
var fantasi och de forslag vi far fran sjukgymnasten for att gora tré-
ningen hemma sa roligt som mdjligt, men det 4r inte alltid sa 14tt. Man
maste ju tidnka pa att det dr friga om barn och dérfor méste all “tré-
ning” vara lekfull, siger Anna.
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Albin far mycket daglig trining pa ett naturligt sitt bara genom att
vara tillsammans med kamraterna pa skolan.

-Albin 4r med i de flesta aktiviteterna, utflykter och liknande. I gym-
nastiken deltar han i begridnsad omfattning, sdger Johan.

Nér Albin var fyra ar gjordes den obligatoriska horselkontrollen och
den visade att han inte har ndgra problem med horseln.

De hjalpmedel Albin har dr inte ménga. Forutom rullator och rullstol,
som han enbart anvéinder efter benbrott, har han en trehjulig cykel och
en duschstol som han anvénder nar han duschar pé skolan. Ortoser har
han inte, men man diskuterar om han eventuellt ska fi det. Han har
inldgg 1 skorna.

-Rullstolen anvénder han for lite langre forflyttningar vid benbrott och
en tid dédrefter. Hemma tycker han att det dr jobbigt att inte kunna na
grejer han behdver fran rullstolen. Det innebér att han vill upp och ga
sa tidigt som mojligt efter ett benbrott och det &r ju bra, siger Anna.

Dentinogenesis imperfecta (DI) har han inga tecken pa.

Just nu gér Albin forsta terminen 1 forskoleklass.

-Resursen fran dagis har foljt med och det kénns ju jdttebra. Hon kan
halla koll s att inte de andra barnen springer omkull honom. Men det
handlar ocksa om att hilla igen Albin lite, for han kan inte rusa runt
lika vilt som kompisarna eller kldttra i klatterstillningar. Det &r en lite
knepig balansging att tilldta tillrackligt mycket, men inte for mycket.
Nér han blir lite dldre, 10-12 ar, kan han sjédlv bedoma vad han kan
och inte kan gora, sdger Johan.

I varas hade Albin senast ett benbrott och det kom nér han spelade
fotboll.

-Fotboll &r séledes en aktivitet vi vill att han undviker. Ska det sparkas
boll far det bli sadana hér l4tta badbollar. Han gillar att leka med lego
och dinosaurier, rita och pyssla. Tennis har vi ocksa provat pa efter-
som jag spelat en hel del tennis ndr jag var yngre. All aktivitet med
mycket rorelser dr bra. Men det dr dnda néstan alltid en avvégning
mellan hur mycket vi ska ldta honom gora och nir vi ska sidga stopp,
sdger Johan.

Sedan bisfosfonatbehandlingen startade for ett ar sedan tycker man

redan att man sett en forbittring vad det géller benskdrheten och kot-
kompressionen.
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-Pa senare tid har han ndgra ginger slagit sig pa ett sitt som han borde
fatt ett benbrott, men klarat sig. Behandlingen ger effekt, det dr helt
klart. Nagon ryggradskrokning kan vi inte se. Kommer det en sddan sa
kommer den senare, beroende pa hur han utvecklas. Overrorliga leder
har han till viss del, sdger Johan.

Snart borjar Albin skolan och hur det ska bli vet Johan och Anna inte.
-Det ar klart att vi funderar pa hur det ska bli med gymnastiken, kom-
mer Albin att kdnna sig delaktig och inte bli sarbehandlad. I forskolan
har det fungerat bra med de fysiska aktiviteterna. Man kan hoppas att
alla inte maste/vill spela fotboll och far gora andra aktiviteter, sdger
Anna.

Infor forskolestarten har Johan forst haft samtal med skolpersonalen,
dérefter med barn och foraldrar.

-Vid det senare tillféllet pratade jag med barnen péd deras niva for att
de skulle forsta vad OI handlar om, och da fick fordldrarna vara med
och lyssna. Fordldrarna var jattendjda och jag tror att barnen ocksé var
ndjda, sdger Johan.

Leg. Ortopedingenjor Hanna Misch, OLMED Ortopediska, Barn och
ungdom, i Solna informerade om ortoser for barn och ungdomar med
Ol

-OLMED barn och ungdom é&r en privat ortopedteknisk verkstad som
ar ett ortopedteknisk center specialiserad mot barn och ungdomar.
Olmed barn och ungdom tillverkar ortoser till barn och ungdomar i
samarbete med bl.a. Ol-teamet pd Astrid Lindgrens barnsjukhus i
Stockholm. Olmed barn och ungdom &r en stor verkstad dar det jobbar
ca 19 ortopedingenjorer och 25 ortopedtekniker.

En ortos ér ett yttre hjdlpmedel for en kroppsdel och anvinds for att
hindra eller 6ka rorelseomfinget i en eller flera leder. De vanligaste
ortoserna till patienter med OI dr inldgg och underbensortos, andra
hjdlpmedel kan vara helbensortos, korsett eller staskal.

Ortosens uppgift ar att

o ge stod/korrigera instabila leder

& hindra, begrénsa vissa rorelser, t ex en bakétrorelse 1 kndleden

& kompensera svaghet

o forebygga/korrigera felstallning

-Huruvida ett barn behover en ortos eller skor och inldgg avgors fran
barnets behov. Det ér viktigt att inte védnta for lange med att korrigera t

Nyhetsbrev nr 374 © Agrenska 2010 23



Osteogenesis imperfecta

ex en tidig felstdllning i en fot da det kan ge bestdende felstdllningar
eller paverka knén och hofter negativt, sa Hanna Misch.

For att vilja ritt ortos krévs att man gor en bedomning av barnets be-
hov. Detta sker med hjélp av remiss fran ldkaren samt i samrdd med
fordldrar och ofta en sjukgymnast. Genom ganganalys, led- och mus-
kelstatus samt att man tar hansyn till barnets &lder och vilket praktiskt
anviandande som ortosen &r tankt for véljs ritt ortos.

-Det dr viktigt att sétta upp bade langsiktiga och kortsiktiga mal.

En ortos kan tillverkas i hérda eller mjuka material, beroende pa av-
sedd funktion.

-Hérda material &r t ex termoplast, kompositmaterial och leder i me-
tall. Exempel pd mjuka material dr ldder, skinn och polstringar av oli-
ka slag. I bada fallen efterstravar vi ldtta och smidiga ortoser som sti-
mulerar aktivitet.

Man skiljer mellan funktionella ortoser, t ex gangortoser (ex. inldgg,
underbensortoser) som &dr vanliga vid OI och behandlingsortoser tex
tojningsortoser. Tojningsortoser dr inte lika vanliga hos patienter med
OL

Skor

Valet av skor hos barn med OI &r viktigt. Det ar viktigt att det ar en
sko som bade dr stabil sd den klarar av att halla barnets felstéllning
samtidigt som skon ska vara latt for att inte hindra barnet i dess aktivi-
tet. Barn med OI kan behova skor med hogre skaft och darmed ger
mer stod at instabila leder.

- Ibland kan det vara svart att fa tag pd en sko med dessa kriterier fran
en ortopedteknisk firma dd de ortopedtekniska skorna ofta dr tunga
och klumpiga, vilket dr negativt med tanke pa att fysisk aktivitet &r
viktig for barn med OI. Dérfor rekommenderas det ofta att barnet ko-
per sina skor sjalv fran butik. Det man bor tinka pd ndr man koper
skor som ska rymma inlégg dr att:

- De dr reglerbara med plos och eventuellt urtagbar innersula

- Vridstyva samt att de har stabil bakkappa

- Att de bojer sig dir tarna bojer sig och inte mitt under foten.

- Att yttersulan &r bredare &n normalt.

Vanliga skor fran butik kan dndras fOr att passa t.ex. ortoser.

-Det kan t ex innebér att man 6kar volymen, sétter pd forhojningar,
forlanger kardborrband eller breddar sulan.
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Skoinligg
Ett barn kan borja med inlégg nér de borjar ta belastning pé fotterna.

Staskal

Staskal kan ett barn fa om det inte kan sta sjilv. Staskalet hjilper bar-
net att komma upp och sta balanserat under en lidngre stund. Att kunna
sta dr viktigt for barnets utveckling, kroppens funktion, lek och kom-
munikation.

Korsett
Korsett kan en del barn behova for att behandla skolios (sned rygg)
eller ge funktionellt stod for ryggen.

Fragor
Kan snedbelastning forhindras?
Ja, det &r mgjligt med inldgg och bra skor eller en smidigare ortos.

Fir man simre muskulatur om man trinar och har for mycket
stod, t ex ortoser?

-Nej, muskulaturen forsdmras inte pd grund av de olika stod barnet
anvénder.

Forandringar i kakar och tander hos barn med Ol

Med dr, overtandlédkare Barbro Malmgren, Eastmaninstitutet och Ka-
rolinska universitetssjukhuset, Huddinge, Stockholm, som ingar i OI-
teamet, informerade 2005 (uppdaterad 2010) om f6rdndringar i1 kékar
och tédnder hos barn med OL

-Hos individer med OI forekommer ofta tandutvecklingsstérningar.
Den vanligaste dr dentinogenesis imperfecta (DI). DI forekommer
ocksa hos individer som ej har OI. Dérfor indelar man DI i olika typer.

& DI typ I som dr DI+OI
& DI typ II som bara ér DI

OI indelas, som ndmnts tidigare, 1 olika typer. OI typ I och IV har vi-
dare indelats i underavdelningarna A och B, dir B innebar att DI fore-
kommer. DI ar dock vanligast i samband med OI typ III.

-I en av mina studier, som publicerades 2002, forekom DI hos 67% av
barnen med OI typ III. Trots att DI alltsd inte alltid forekommer vid
OI typ III har man inte indelat denna typ 1 A och B, vilket kan tyckas
inkonsekvent, sa Barbro Malmgren.
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Hur ser da DI ut? Tdndernas fdrg ar annorlunda dn normalt. Vid
frambrottet kan tdnderna ha normal farg och normal form men fér kort
dérefter ett mycket speciellt utseende. Férgen borjar skifta frén ljust
bla till morkt brun med transparent lyster.

-Fargen varierar dock fran individ till individ men ocksd mellan tédn-
derna hos samma individ. Eftersom dentinet, tandbenet, liksom skelet-
tet 4r uppbyggt av kollagen, blir dentinet mjukare én normalt. Emaljen
kan ”gungas” loss och det mjuka dentinet nots da ned snabbt. I mjolk-
tandsbettet, som drabbas virst, kan tdnderna slitas ned dnda till tand-
kottskanten om ingen behandling sétts in. En forkalkning av pulpa-
rummet kan ses pa rontgenbilden. Dessutom ar tdndernas kronor “’bul-
liga”. Detta kan bli ett problem i samband med tandvixlingen da de
permanenta premolarerna (kindtdnderna) och andra permanenta mola-
ren (12-arstanden) “hakar” upp sig under den forsta permanenta mola-
ren (6-arstanden).

Hur ofta DI forekommer hos individer med OI varierar mellan olika
studier. Enligt en studie har 9 % med OI typ I DI, i en annan studie 40
%.

-1 vér studie hade 42 % av barnen med OI DI. Vanligast var det vid Ol
typ III (67 %). Vid Ol typ I forekom det i 28 % och vid typ IV 1 50 %.
Eva Astrom och jag har indelat véra barn i olika former av OI. Vid
mild form har personerna full rorlighet, 1 méttlig form gar personen
korta strickor och i svar form anvinder alla rullstol permanent. Vi
fann att DI forekom oftare vid svar form av OI, sa Barbro Malmgren.

I en annan studie, som publicerades 2003, studerades tinder frin indi-
vider med OI i mikroskop. Over 85 tinder har analyserats, de flesta
tappade mjolktinder, men ocksé tdnder, som tagits bort p g a plats-
brist.

-Ju allvarligare form av OI barnen hade desto mera stort var dentinet.
Aven tinder utan firgforindringar eller rontgenologiska tecken pa DI
kunde ha stort dentin som endast kunde ses i mikroskop. Det &r viktigt
att konstatera de hir fordndringarna. Om ténderna faller sonder pa ett
oforklarligt sitt i vuxen élder, kan det bero pa att dentinet dr defekt.
Ett intyg frén oss kan leda till att man fér reducerat pris for den tand-
vard, som beror péd defekten.

-Vi har inte kunnat relatera fargen pa dentinet till typ eller form av OL

Flera av barnen med OI typ I och IV som hade missfargade mjolktén-
der hade fina permanenta tinder.
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DI dr inte den enda tandutvecklingsstorningen vid OI. Det finns andra
storningar ocksd, sdsom avsaknad av permanenta efterfoljare till
mjolktinder. 22 % av individer med OI saknar en eller flera perma-
nenta tdnder. Normalt forekommer detta i 6-7 %.

Andra avvikelser vid OI kan vara att tinderna har langt utstrackta pul-
parum, vilket syns pa rontgen. Overkiken ir ocksa oftast liten vid OI.
-Alla tander fir da inte plats och man maste ta bort ténder. Eftersom
overkdken dr mindre 1 forhallande till underkdken fir man underbett.
Vi fann i den fOrsta studien, att alla med OI typ III hade tandstill-
ningsfel. Aven vid OI typ I och IV forekommer bettfel, som beror pa
den mindre 6verkdken. (61 % vid typ I och 67 % vid typ IV). Det ér
mojligt att kirurgiskt flytta fram en liten och tillbakadragen 6verkéke,
men detta gors bara i enstaka fall, sa Barbro Malmgren.

For att forhindra att tinderna snabbt slits ned vid DI brukar man sétta
stalkronor pa mjo6lktanderna.

-Det dr darfor viktigt att undersdka barnen tidigt och ofta sa att inte
forstorelsen hinner g sé 1dngt. Missfirgade permanenta tdnderna kan
man att dtgirda, nir de vuxit ut helt. Numera finns t ex fasader som
man kan sitta pa framtdnderna.

Eftersom Arediabehandlingen paverkar osteoklasterna, som bryter ned
benvédvnaden och dven mjolktinderna ar det viktigt att undersdka om
barnens tdnder bryter fram normalt.

-En sadan studie pagér och vissa tecken tyder pé att tandframbrottet
kan vara nagot forsenat. Detta dr dock inte nigon allvarlig biverk-
ning.. Inte heller har ndgon biverkning i form av osteonekros diagnos-
tiserats hos nagon patient med OI, varken hos oss eller vdrlden over,
sa Barbro Malmgren.

Funktioner i och kring munnen

Overtandlikare Marianne Bergius, Mun-H-Center, Goteborg, och
overtandldkare Sofie Hiibel, barntandvarden, Eastmaninstitutet i
Stockholm, informerade 2005 om funktioner i och kring munnen.

Mun-H-Center dr ett nationellt orofacialt (rér mun och ansikte) kun-
skapscenter for séllsynta diagnoser, samt nationellt resurscenter for
orofaciala hjdlpmedel (trdning och stimulering av oral motorik, dta
och dricka, munhygien/munvard, tandbehandling).

- I Mun-H-Centers uppgifter ingar bl a att samla in, bearbeta och spri-
da information med inriktning pa problem som har med munnen att

Nyhetsbrev nr 374 © Agrenska 2010 27



Horselnedsattning hos

Osteogenesis imperfecta

gora, exempelvis att prata och att dta. Bettavvikelser, dregling och
behov av sérskild munvérd dr ocksd vanligt forekommande vid ovan-
liga medfodda sjukdomar och syndrom.

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

Mun-H-Centers tandldkare och logoped gor ocksd under familje-
veckan en dversiktlig undersokning av barnens munforhallanden. Sa-
vél observationerna vid undersokningen som uppgifterna i1 fragefor-
muldret dokumenteras i en databas pd Mun-H-Center. Familjerna bi-
drar pa sa vis till 6kade kunskaper om munnen och dess funktioner vid
sdllsynta tillstand och sjukdomar.

-Genom att vinda sig till Mun-H-Center kan tandvérdspersonal, annan
vardpersonal och familjer fa information och rdd kring fragor om
munhélsovard, munfunktion och tandbehandling vid exempelvis OL

I Mun-H-Centers uppgifter ingér ocksa utbildning, handledning, kon-
sultation, viss behandling, forskning och metodutveckling. Informa-
tion finns pA www.mun-h-center.se Dér finns dven infor-mation om
hjdlpmedel varav en del finns till férsdljning.

Tankbara problem som kan forekomma vid OI vad géller kdkar och
tander se vidare Barbro Malmgrens redogorelse.
-Vad vi har funnit i denna familjeveckas lilla grupp av barn &r viss
forekomst av
o Dentinogenesis Imperfekta
underbett
tandslitage
avsaknad av permanent tand

o O O O

annorlunda tandform

unga vuxna och aldre med Ol

MD Kaija Kuurila-Svahn, Wasa, Finland, informerade 2005 om hor-
selnedsittning hos unga vuxna och édldre med OI utifrn en stor finsk
studie frdn 1995-2002 “Hearing loss, balance problems and molecular
defects in Osteogenesis imperfecta”, (Kuurila-Svahn et al. 2003).
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Kaija Kuurila-Svahn inledde med att informera oversiktligt om horsel
och horselnedsattningar.

-Horseln fungerar pa s sitt att ljudvdgor som via horselgdngen nér
trumhinnan omvandlas till mekanisk rorelse i mellandrats benbrygga
(hammaren, stiddet och stigbygeln). Stigbygelplattans rorelser vidare-
befordrar trumhinnans rorelseutslag till det vitskeinnehallande inner-
orat.

I snickan, ett spiralvridet benrdr i innerorat, finns tre vitskeskikt med
membran som svénger olika l&ngt och med olika styrka in i sndckan
beroende pa vilken frekvens och styrka det inkommande ljudet har. I
sndckan finns fyra rader harceller (flimmerhar), en inre harcellsrad
och tre yttre. Flimmerharen &r inbdddade i en gelématta.

-Nir membranet 1 sndckan svdnger Overfors svangningen till denna
matta med flimmerhar. Flimmerharen bdjs och omvandlar mekaniska
impulser till elektriska nervimpulser, som vidarebefordras till hjarnan,
sa Kaija Kuurila-Svahn.

Horselnedsattningar kan vara av tre slag:

& Sensorineural (innerdrebetingad), orsakad av skada 1 innerorat eller i
horselnerven

o Konduktiv (mellanorebetingad), orsakad av skada i mellandrat
& Kombinerad, bdde konduktiv och sensorineural horselnedséttning
-Vid OI ar horselnedsattningen ofta konduktiv fran borjan, och senare
blir den kombinerad och ibland sensorineural.

En normalhérande minniska kan hora skillnad pa ljudstyrkor frén O
dB till 160 dB. 0 dB innebir inte total ljudloshet, utan det &r ett tros-
kelvarde for det svagaste ljudet en normalhdrande vuxen kan uppfatta
pa de olika tonfrekvenserna fran 125 till 8000 Hz. Gransen {for normal
horsel ligger pa 10-20 dB. Ytterorat och mellanorat forstarker ljudet
cirka 60 dB. En person som helt saknar ytterorat, mellanérat och hor-
selgangen har saledes en troskel pa ca. 60 dB och hor inga ljud under
den nivan.

-Om horselnedsittningen ar stérre dn 30-40 dB betecknar vi den som
socialt storande. Ar den stdrre dn 60 dB #r det friga om social dovhet,
och storre &n 90-100 dB total dovhet, sa Kaija Kuurila-Svahn.

Sedan tidigare vet man, att horselnedsattning drabbar cirka hélften av
patienterna med OI. Orsaken till varfor en del drabbas och andra inte
ar okdnd. Horselnedséttningen har téinkts mest drabba patienterna med
typ I OL. Den bdrjar 1 ungt vuxenliv och &r progressiv med &rlig hor-
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selforsdmring pa ca 1.7 dB. Ofta utvecklas den frdn mellandrebetingad
till kombinerad och innerdrebetingad med tilltagande alder.
-Horselnedsattningen kan behandlas med horapparat, mellandre-
kirurgi, eller i vérsta fall med cochleaimplantat, ett medicintekniskt
hjalpmedel som gor det mojligt for dova att uppfatta ljud.

Det finns inga tidigare studier pa balansstorningar vid OI. Sedan tidi-
gare har balansstorningar mest rapporterats som ett av symptomen vid
basildr impression, BI (skallbenets mjukhet kan medfora inbuktning
av Ovre halsryggraden i foramen magnum, den vida 6ppningen i nack-
benets nedre del).

-Symptomen vid BI kan besté av bl.a. huvudvirk, hjarnnervssymptom,
balansproblem och horselnedséttning. Vanligast dr dock att BI inte ger
ndgra symptom. Enligt tidigare undersdkningar &r BI vanligare vid
mild och medelsvar OI, och eventuella symptom oftast debuterar vid
20-40 aa.

I den stora finska populationsstudien (Hearing loss, osv) ingick 299
patienter med OI. Prevalensen av OI i Finland var 5,74/100 000.
De viktigaste slutsatserna av de olika delstudierna var att:

& horselnedséttning dr vanlig hos alla Ol-patienter, oberoende av Ol-
typ

o horselnedsittningen kan borja redan i barndomen

& missbeddmning av den subjektiva horselforméagan styrker vikten av
regelbundna audiometrikontroller

o audiometri rekommenderas hos ett barn med Ol om hdrselnedsitt-
ning missténks, och hos alla patienter med OI vid 10 aa och med upp-
repade méatningar vart tredje r under vuxenlivet

o balanssvarigheter dr vanliga vid OI

o innerdreskada dr den mest troliga orsaken till balansrubbningarna,
och hos en del kan balansrubbningarna bero pd BI. En del Ol-patienter
utan horselnedsittning eller BI har dock ocksa balansstorningar
& en forutsittning for lyckad mellanorekirurgi vid OI ar att kirurgin
utfors av i1 en liknande mellanéresjukdom, otoskleros, erfarna 6ronki-
rurger som dr forberedda pa de speciella problemen vid OI

o lokalisationen eller typen av den mutation, som orsakar OI 1 indivi-
duella fall forklarar inte forekomsten eller typen av horselnedséttning
& den grundliaggande orsaken till horselnedséttning vid OI dr komplex
och beror troligen pé flera olika faktorer samt okénda genetiska effek-
ter
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Syskonens roll (informationen &r sammanfattad och skriven av
Susanne Lj Westergren, Agrenska)

Personal frdn Agrenskas barnteam berittar om sina erfarenheter av
syskonens livsforhéllanden, roll och fragor.

— Syskonrelationen dr en relation som inte dr nagon annan lik, den &r
oftast den léngsta relationen i livet och varar tills doden skiljer sysko-
nen at. Syskon kan ha den djupaste gemenskap men ocksé rivalitet,
avundsjuka och konflikter. Vad som dominerar kan vara vildigt olika
och dven dndra sig 6ver tid. Det speciella med en syskonrelation ar att
det oftast finns stort utrymme for alla dessa kinslor och att kdnslorna
ar oppet accepterade 1 samhallet.

Att fa ett syskon med funktionsnedsiittning

— Fragan dr vad som sker ndr man fér ett syskon som har en funk-
tionsnedsittning och de behov, som det medfor. Vad ér okej dd? Vad
gor man som syskon, vad kdnner man och vem kan man fraga och
prata med? Hur hanterar man sin vardag och sitt syskonskap?

Man vet att barn och ungdomars copingstrategier/sitt att be-
méstra/hantera olika situationer, skiljer sig frdn vuxnas. Barn har
mindre mdjligheter att paverka sin situation och omgivning, pa grund
av alder och social situation.

Nér man fér ett syskon med funktionsnedsdttning ska man forhalla sig
till flera delar i sin vardag
- Syskonet med funktionsnedséttning, dess behov, de krav som
det stéller
- Foréldrarnas behov och krav
- Egna behoven och kraven, livsmalen och 6nskningarna

Nér man talar om att vara syskon till ett barn med funktionsnedsétt-
ning, tinker man ofta pa det som &r speciellt jobbigt. Men forskning
kring syskonskap visar ocksa pd manga positiva aspekter, sd som okad
mognad, empati, engagemang, ansvarskénsla och betoning av positiva
aspekter inom familjen.

Att ha ett syskon med funktionsnedsittning

— Vi vet ocksd att information och kunskap kring diagnosen ar viktig
och girna upprepad information varefter barnet vixer och mognar. Att
ndgon végar lyssna och prata om hur det friska” barnet har det, ar
ocksa viktigt for att barnet ska kunna hantera sin situation.

Haér foljer fyra studier som framhaller detta

1. Ett flertal studier visar att syskon har bristfallig kunskap om
sin systers/brors sjukdom/funktionsnedséttning och vilka ef-
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fekter sjukdomen/funktionsnedséttningen ger (Lobato & Kao
2002, Glasberg 2000). Kunskapen ar ldgre 4n vad man kan
forvénta sig frén barnets utvecklingsnivd. Tankbara forklaring-
ar till detta dr att sjukdom/funktionsnedséttning &r abstrakt och
svér att forstd och att kénsloladdad information &r svar att ta
till sig. Studier visar ocksa att fordldrar tenderar att Gverskatta
barns kunskap och vad barnet forstatt.

2. Forskning (Brodzinsky et al, 1986) visar att processen att ska-
pa kunskap och veta, innehaller tvd komponenter: att fa infor-
mation och att forstd. Information 1 sig dr ingen garanti for for-
staelse. Vi maéste alltsa sluta att sammanblanda information
och kunskap. Information tar inte sarskilt mycket tid, men att
forstd och skapa kunskap tar tid. Barn maste dérfor, pd sin
egen utvecklingsniva, ges manga mojligheter att prata om och
bearbeta det de fir veta for att kunna forsta och gora kunska-
pen till sin

3. och 4. Kunskap hjilper, kunskap ger trygghet och bittre sjilv-
kinsla.(Roeyers & Mycke 1995 och Lobato & Kao 2002).

Ann Marie Alwin, lirare och sjukskéterska, har arbetat pa Agrenska i
manga ar, bl a med syskonen. Hon har ocksé intervjuat manga syskon
och de syskon som beréttat om sina liv och erfarenheter har néstan alla
haft samma behov och dnskningar. Dessa kan sammanfattas i f6ljande
punkter:

e Att 14 bli sedd och bekriaftad samt kénna att man ar lika viktig
som sitt “krdvande” syskon med funktionsnedséttning

e Att fi mera kunskap for att forsta sitt syskon bittre, vilket i sin
tur ger mojlighet att vélja olika sétt att 16sa problem pa

e Att f& mota andra som har det pa liknande sétt

Agrenska har under alla &r sirskilt uppmirksammat syskonen och
utarbetat en metod att arbeta med syskonen pa.

Syskonens program pi Agrenska

Det 6vergripande syftet med syskonens program och véra samtal med
dem éar att syskonen ska erbjudas kunskap, erfarenhetsutbyte och re-
flektionsmdjligheter for att pd bésta sétt kunna bemadstra sin situation.

Nyckelrubriker
1. Kunskap: Formedla sa mycket diagnoskunskap, utifran delta-
garnas fragor, att de t.ex. kan svara pad omgivningens fragor
”Vad har din bror/syster?”. De maste ocksé fa veta att inget de
sjdlva gjort kan ha orsakat funktionsnedsdttningen hos sysko-
net.
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2. Kinslor: Erbjuda ett 6ppet och tillatande klimat, dir deltagar-
na far mdjlighet att dela kdnslor och erfarenheter, uppleva att
de inte 4r ensamma och att andra ofta kdnner likadant. T.ex.
samtala om “forbjudna kénslor” som sorg, ilska och avundsju-
ka. Prata om drommar och framtiden och vart deras syskon hor
hemma i allt detta.

3. Bemdiistra: Ge deltagarna végledning i att hitta strategier for att
hantera vardagen pa bista sitt. Syskonen delar med sig av rad
och tips till varandra och personalen beréttar om erfarenheter
och strategier fran tidigare syskongrupper.

Sa hir ser veckan ut, dag for dag:

— Vi som arbetar med syskonsamtalen pd Agrenska har olika profes-
sioner sd som sjukskodterskor och pedagoger. Vi har en jamn konsfor-
delning i barnteamet. Nagon av Agrenskas sjukskoterskor haller i dia-
gnosinformationen, medan dvriga dr mer inriktade pa kénslor och be-
mastrande. Under diagnosinformationen sitter den 6vriga personalen
och lyssnar med barnens/ungdomarnas dron, bryter in om det behdvs,
fragar/forstarker sd att barnen/ungdomarna forstdr den information
som ges.

—Vi foljer nedanstdende arbetssitt, men tar ocksa vara pa tankar och
fragor, nirhelst de dyker upp.

Miandag /Kunskap

-Samtal om varfor familjen #r pd Agrenska. Syskonen berittar om sig
sjdlva och sin familj. Vi ber ocksa syskonen fundera dver de fragor de
har om sitt syskons funktionsnedsittning. Vi vill inte vicka fragor och
tankar som barnen/ungdomarna inte sjélva tar upp.

Tisdag /Kunskap

— Barn/ungdomar och personal formulerar tillsammans fragorna, som i
forviag lamnas till sjukskoterskan. Sjukskoterskan informerar om dia-
gnosen utifrén frigorna.

Vi hjélper ocksa barnen att formulera svar pa frdgor som omgivningen
kan stélla.

Exempel pa fragor:
—  Smittar det?
— Kan det vara mitt fel, jag kdrde pd honom med en leksaksbil
nér han var liten?
— Kan jag fa det?
— Kan mina barn fa det?

— Barnens fragor visar att kunskap &r sé viktig! Vi vill verkligen po-
dngtera det!

Nyhetsbrev nr 374 © Agrenska 2010 33



Osteogenesis imperfecta

Onsdag och torsdag: Kunskap, kinslor och bemaéstra/strategier

— Reflektion och fortsatta samtal utifrén diagnosinformationen. Over-
gang till samtal om tankar, kdnslor och beméistrande/strategier kring
att ha ett syskon med funktionsnedsittningar. Vi rétar ocksa ut frage-
tecken kring skuld och ansvar.

Fredag/fragetecken kan riitas ut
— Inga inplanerade syskonsamtal, uppfoljning vid behov.

Samtalsimnen som kan komma upp:
e Hur det kan vara hemma: De yngre sidger t.ex.: "Han tar
mina saker, Han forstor mina saker, Han drar mej 1 haret jamt,
Han ska alltid vara med, Det &r jobbigt nér jag tar hem kompi-
sar, Jag maste alltid vara snéll, Det &r alltid jag som far stdda”

— Sma barn uppfattar andras behov av hjilp och tolkar personligt
och konkret och har mycket "varfor-fragor”.

e Tid och uppmirksamhet: Att fordldrarna bryr sig mer om
syskonet med funktionsnedséttningen. Exempel pa uttalanden:
“Han fir mycket tid av vara fordldrar, Jag fir alltid vanta, Min
bror styr alltid, Vi kan aldrig bestimma nét i forvéag, det hin-
der alltid nat som &ndrar planerna for dagen, vi maste dka till
sjukhuset, Jag kan inte ta hem kompisar eller gd nanstans pga
av infektionsrisken, Han far massa saker, tex dator och permo-
bil”.

— Vi frigar om barnen kénner igen sig och om det finns det ndgon som
har tips pa losningar pa de situationer som barnen beréttar om?

Fragor, efter 9-arsaldern

Efter 9—arsaldern borjar man fa en mer realistisk syn pa tillvaron och
omvirlden, man inser att villkoren dr olika, att fordldrarna inte kan
stdlla allt till ritta, borjar se och forsta konsekvenser. Gradvis far man
ett mer abstrakt tinkande, kan dra egna slutsatser, prévar sina tankar
mot verkligheten, ser situationen ur olika aspekter, bdde fordldrarnas,
sina egna och syskonets. Och de borjar uppmirksamma omgivningens
reaktioner och dven kinna oro for att andra ska ge sig pa ett provoce-
rande syskon.

Fragor fran omgivningen, negativa reaktioner frian omgivningen
Ibland kan klasskamrater eller annan omgivning reagera, hur hanterar
man det? Kan man be nagon om hjélp att forklara eller bemoéta reak-
tioner om man inte sjilv vill, kan eller vagar?

Fragor frén ildre syskon, har ytterligare funderingar sdsom; Hur ska

mina fordldrar orka? Vem ska ta hand om syskonet sen? Nér flyttar
han hemifrdn? Kommer han att fi nin flickvdn? Arftlighet, vilka ris-
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ker 16per mina kommande barn? Kan jag ha det sjilv, fast det inte
mirks? — Och man kénner sorg infor ovan punkter.

Existentiella fragor

Skuld for att man sjdlv inte fick funktionsnedsattningen. Daligt sam-
vete ndr man hévdar egna behov, daligt samvete for negativa tankar

Sorg, att inte ha fatt ett syskon som alla andra, som kanske inte gér att
umgés med eller utbyta erfarenheter med och ha roligt med. Sorg i att
vidxa om sitt syskon, sorg Over syskonets situation. Kdnna sorg for
hela familjens situation. Varfor skulle vir familj fa det s& har?

Exempel pa hur syskonen kan formulera detta: "Mina fordldrar har
absolut inget liv idag, Familjen slutar existera, Jag tycker inte vi kan
vara en hel familj. Jag skulle vilja bo ndgon annanstans”.

Utgéa fran att barnet inte berittar

— Utga fran att barnen inte berdttar hemma om sina kénslor och upple-
velser. Det finns olika skil till detta: man vill inte bekymra, tror inte
det leder till ndgot , rddd for att ha fel eller kdnna fel, vill inte dra
igédng nagot stort. Det kan dérfor vara bra att ha ndgon utomstaende att
tala med.

Det finns stora fordelar med att viga samtala:

e Man far ocksd mojlighet att bekrifta barnets kénslor och att
bekréfta svara kénslor dr viktigt. Alla méanniskor har ratt till
sina egna kénslor, man skall inte forsoka “trosta bort eller bort-
forklara” kénslor, det betyder att man underkénner kinslan och
sdger att den ar fel.

e Varje ging man uttalar nadgot svart s mister det lite av sin far-
lighet och blir begripligare.

e Nir man pratar kan man ocksd samtidigt ge information och
rdta ut fragetecken och missuppfattningar tex om skuld.

e Tystnad och hemligheter ar i allmdnhet tunga och svéra att
béra.

— For oss som lyssnar giller det att sdtta grénser, sa att barnen inte
yppar for mycket. Det behover finnas granser for hur och vad man
berittar, inte for mycket pa en géng sa att man efterat kdnner att man
utldmnat sig for mycket.

Signaler som kan betyda att syskonen behover nigon att tala med,
kan vara ett dndrat beteende sa som ett utatagerande, tillbakadragenhet
och tystlatenhet, svdrigheter med koncentrationen, rastldshet, oro och
nedstdmdhet. Men dven somnproblem, psykosomatiska symptom som
t.ex. ofta huvudvirk eller ont i magen, kan vara tecken pé att barnen
mar daligt.
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Vad syskonen sjilva och forskningen beskriver som positivt, med
att ha ett ’annorlunda” syskon

De lédr sig mycket, blir klokare och mognare &n andra, kan
tycka att jimnariga dr barnsliga och intresserar sig for oviktiga
saker, man blir medveten om “viktiga” virden.

Fér perspektiv pa tillvaron, hakar inte upp sig pa bagateller, lar
sig vilja sina strider.

Leder till sjalvstandighet, far fixa och klara mer sjélv.

Lar sig ocksa tdlamod och att ta hinsyn

Far forstielse och tolerans for att manniskor ar olika, forstar att
det finns orsaker

Storre empati

Far vara med pé saker som andra kompisar inte fér, tex att fa
komma till Agrenska

”Jag kénner mig speciell for jag har ett annorlunda syskon”

Mer tips som framkommit genom bl. a. Ann-Marie Alwins inter-

vjuer:

Syskons tips till forildrar:

Beriétta om sjukdomen och vad den innebidr och upprepa detta
sé ofta det behovs.

Prata om nuet och framtiden.

Fordldrarnas ansvar vid utbrott mm.

Fé egen tid med fordldrarna dr viktigt, ga pa bio, fika, shoppa
bara det &r egen tid.

Syskons tips till larare:

Lérare ar viktiga, kan se och bekréfta

Fraga hur de mér ibland

Fraga inte om syskonens diagnoser, det kan vara jobbigt att
prata om det och barnet kan komma 1 lojalitetskonflikter. Lat
istéllet ndgon vuxen informera i klassen, t ex skolskoterska,
kurator.

Lérare ska hjdlpa sa att man inte blir retad pga sitt syskon

Kom ihag att koncentrationssvérigheter ibland kan bero pé att
det varit jobbigt, stressigt, konfliktfyllt pA morgonen

Syskonet kanske har fordldrar som inte hinner hjélpa dem med
laxorna hemma, det kan vara bra att f4 gora ldxorna i skolan
istéllet.

Agrenskas erfarenheter av/frian syskongrupper
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e Hos oss star de i lika stort fokus som sina syskon med funk-
tionsnedsdttning, far lika mycket uppméirksamhet, fir sina
egna tankar uppmidrksammade och bekréftade

e Far ha roligt i sin egen grupp, litar pad att syskonet med funk-
tionsnedsdttningen har det bra, kan koppla av, tillatet att ha ro-
ligt tillsammans

e Viktigt for syskonen fa trdffa andra syskon med samma funk-
tionsnedséttning i olika aldrar

e Kunna fa hora exempel pa hur framtiden kan gestalta sig, t ex
av éldre syskon, av dldre med funktionsnedséttningen

e Vi ser att kunskap dr viktig och att kunskap underléttar hanter-
ing av vardag.

— Frégorna fordndras over tid och det krdvs ofta djupare kunskap nér
man blir dldre. Darfor ar goda kunskapskéllor viktiga, &ven samtal om
kunskaperna dr viktiga, sd att man inte missuppfattar saker man hort
eller kanske lédst pa Internet. Att barnen skaffar egna kunskapskéllor ar
bra sa att de inte alltid behdva fi kunskapen via fordldrarna.

RBU-information

Carina Svensson, Visteras, informerade 2005 om RBU, Riksforbundet
for Rorelsehindrade Barn och Ungdomar och arbetsgruppen for OI
inom RBU.

RBU ér en intresseorganisation med ett riksforbund och 29 lans-
foreningar. Medlemmarna &r dels rorelsehindrade barn och ung-
domar, dels fordldrar och andra som hédvdar de rorelsehindrades och
deras familjers intressen 1 samhéllet.

Forbundet har idag é&tta diagnosgrupper: CP, kortvuxenhet,
DAMP/ADHD, muskelsjukdomar, Prader-Willis syndrom, rygg-
mirgsbrack, Ol-gruppen samt flerhandikapp. For varje diagnosgrupp
finns en arbetsgrupp centralt och kontaktombud i foreningarna.

OI- gruppen, som har ungefir 80 medlemsfamiljer, anordnar egna
lager, moten och konferenser f6r gruppens medlemmar.

Mer information om RBU och Ol-gruppen finns pa Internet:
www.rbu.se
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Information fran Agrenskas barnteam

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

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

Utifran den insamlade informationen bestdms det pedagogiska inne-
hallet och barnens olika aktiviteter under familjevistelsen planeras.
-Det dvergripande maélet ar att fraimja sjalvstandighet, samhdrighet och
delaktighet for barnen med funktionshinder och i det fallet foljer vi
ICF, WHO:s klassifikation av hilsotillstdnd. Det noggranna forbered-
clsearbetet ger bade barnen och Agrenskas personal trygghet under
familjevistelserna, sdger Astrid Emker.

Information fran forsakringskassan

Gunnel Hagberg fran Forsdkringskassan, Goteborg, informerade 2005
om de ekonomiska stod familjer som har barn med funktionshinder
kan fa fran forsdkringskassan, d v s vérdbidrag, handikappersittning,
bilstdd, personlig assistans och tillfdllig fordldrapenning.

-Vardbidrag kan fordldrar soka om barnet har ett funktionshinder
eller sjukdom som kriver extra vard, tillsyn och/eller har mer-
kostnader. Ett krav dr att den sérskilda insatsen behdvs under minst

sex manader.

Vardbidraget bestar av fyra olika nivaer, helt bidrag (98 500 kr/ar,
2005), tre fjardedels (73 875), halvt (49 250) och en fjardedels
(24 625). Bidraget ar pensionsgrundande och skattepliktigt. En viss
del kan erhéllas som skattefri del om det finns merkostnader. Vardbi-

draget omprdvas normalt vartannat ar och kan betalas ut till och med
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juni ménad det ar barnet fyller 19 ar. Dérefter kan barnet sjélvt even-
tuellt erhalla handikapperséttning.

Bilstod ar ett bidrag till hjdlp for inkép av bil. Fordlder kan fa bilstod
om barnets funktionshinder medfor att familjen inte kan 8ka med all-
minna kommunikationsmedel.

-Funktionshindret ska vara bestdende eller i vart fall beréknas vara
under minst sju ars tid. Dérefter finns det mojligheter att ansdka om
ett nytt bidrag. Bidraget bestar av ett grundbidrag samt ett inkomst-
provat anskaffningsbidrag. Dessutom kan extra bidrag utgd for att

anpassa bilen.

Assistansersittning dr ett ekonomiskt stod som ger personen med
funktionshinder ritt till personlig assistent for att kunna leva ett mer
sjalvstandigt liv. Om det grundldggande behovet, d v s hjilp med per-
sonlig hygien, pa- och avklddning, att d&ta och kommunicera samt att
assistenten ska vara vl fortrogen med funktionshindret, uppgér till
mer dn 20 timmar/vecka utgar ersittning fran forsékringskassan for de
timmar som overstiger detta antal.

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

Tillfdllig foridldrapenning ir erséttning for inkomstbortfall nidr en
fordlder méste avstd fran arbete for bl a véard av sjukt barn. Ersitt-
ningen kan utgd maximalt 120 dagar/ ar och barn. Erséttningen kan
betalas ut till dess att barnet fyller 12 &r och i vissa fall upp till 16 ar.
-For barn som omfattas av LSS (Lagen om stdd och service till vissa
funktionshindrade) géller sérskilda regler. For dem kan ersittning utga
frdn 16 &rs alder upp till dess de fyller 21 ar. Fordldrarna till dessa
barn har ocksé ritt till tio kontaktdagar/barn och ar. Dessa dagar kan
anvéandas till exempelvis fordldrautbildning eller vid inskolning till
forskoleverksamhet, sa Gunnel Hagberg.

Jenny Ranfors, jurist, Agrenska, informerade om sambhillets dvriga
stod.
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-Nér man informerar om samhillets stod ar det bl a viktigt att gora
skillnad pé funktionsnedsdttning, som innebér att en person har nedsatt
fysisk, psykisk eller intellektuell formaga och funktionshinder, som en
person med funktionsnedsittning kan stéta pa om det finns brister i
miljon och/eller bemotandet. Ett eventuellt funktionshinder kan mins-
ka med hjidlpmedel, anpassningar och stdd, sa Jenny Ranfors.

I Sverige giller sedan januari 2009 FN:s konvention om rittigheter for
personer med funktionsnedsittning.

-Det innebér bl a dessa personer har ritt att fi sina manskliga réttighe-
ter tillgodosedda och att de inte diskrimineras. I FN:s standardregler
frdn 1993 finns konkreta forslag pa ett mer tillgéngligt samhélle, del-
aktighet och jamlikhet. Det &r statens skyldighet att inféra handlings-
program som gor den fysiska miljon tillginglig i bostdder, byggnader
och kollektiva transportmedel.

Forskolan, skolan

Det dr kommunens ansvar att utforma och genomfora det stod det en-
skilda barnet behover i forskolan och skolan.

-Det dr rektorns skyldighet att utreda om ett barn behover sérskilt stod
och det dr inte mdjligt att skylla pa bristande resurser som hinder for
genomforandet.

Exempel pa stod i1 forskolan/skolan dr handledning/fortbildning av
personalen, resurspersoner, minskning/anpassning av barngrupper,
anpassning av lokaler, speciella 1dromedel och viss grundutrustning
(bord, stolar)

-Om ni inte dr ndjda med skolans insatser och stdd ska ni i forsta hand
vianda er till forskolechefen/rektorn/forestindaren och begira elev-
vardskonferens.

Pa elevvédrdskonferensen ska skolans beslutsfattare vara med. Om
detta inte d&r mojligt bor man foresla att flytta pa motet.

-Det dr viktigt att man uppréttar en dagordning for moétet och att det
skrivs protokoll dir varje beslut om atgérd kopplas till bestimd utfora-
re och dir det framgar tid for aterkoppling/uppfoljning. Mdtet bor
mynna ut i ett atgdrdsprogram, sa Jenny Ranfors.

Om skolan inte ordnar en elevvardskonferens eller forsdker skjuta upp
en sadan, kan man vénda sig till ansvarig tjansteman eller skolndmn-
den i kommunen, om man inte dr ndjd med skolans insatser.

-I sista hand kan man vinda sig till skolverket (www.skolverket.se)

och klaga.
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Atgirdsprogram

I ett &tgdrdsprogram, som utformas tillsammans med eleven och for-
dldrarna, bor det ingd en skriftlig planering av elevens skolgang, be-
skrivning av aktuella problem, planerade atgdrder och vem som &r
ansvarig for deras genomforande.

-Det bor ocksa finnas beskrivet delmal och mal och tidpunkt nir de
bor vara uppnadda och tid for utvardering.

Hjilpmedel

Det dr huvudsakligen landstingets ansvar att tillhandahalla sddana
hjdlpmedel dar det kriavs hédlso- eller sjukvardskompetens att prova ut
och forskriva. Det dr sdledes inte produkter som dr vanligt forekom-
mande i ett hem.

Det dr mojligt att & hjalpmedel fran olika héll bl a:
o habiliteringen

o hjadlpmedelscentralen

& syncentralen

o horcentralen

o datatek/datakommunikationscenter

O www.varsam.se

-Hjélpmedelsinstitutet (www.hi.se) har givit ut en uppslagsbok dér
man kan fa reda pd vart man vénder sig med fragor om olika hjilpme-
del och olika typer av stod frdn samhéllet. Den heter “Végar till
hjélpmedel och samhéllsstod for personer med funktionshinder”.

Parkeringstillstind

Det 4r kommunernas ansvar att bevilja parkeringstillstdnd till personer
med funktionsnedsittningar. Tillstdndet, som é&r giltigt hogst tre ar i
taget, kriver att anvindaren har utpraglade gangsvérigheter.

-Det hjélper séledes inte om man exempelvis enbart har svrigheter att
bdra kassar och liknande. Ett korrekt skrivet ldkarintyg, dar ldkarter-
mer och vanliga begriplig svenska ingér, r ett krav. Lakaren ska ock-
s beskriva vilka insatser/vilken hjélp den s6kande behdver och vad
som hdnder om den sokta insatsen inte beviljas, sa Jenny Ranfors.

Bostadsanpassning

Bostadsanpassning dr kommunens ansvar. Riskanalys och behovsbe-
domning gors av en arbetsterapeut. Exempel pé bostadsanpassning ér
troskellosa boendeytor, hdj- och sidnkbara biankar och annan koksut-
rustning, dérroppnare, extrabelysning, mm.
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For den som vill 14sa mer om bostadsanpassning rekommenderas
www.bostadscenter.se.

Brukarstod

Brukarstdd dr organisationer eller myndigheter man kan vinda sig till
for att fa rdd och stod ndr man tycker att habiliteringen inte racker till.
Exempel pa brukarstod ar:

o patientndmnd

& handikappkonsulent

& handikapporganisationer (HSO, DHR, SFR, SDR)

o brukarstodcentrum

& diskrimineringsombudsmannen

Barnforsikringar

Forsédkringsbolag kan végra forédldrar att teckna forsakring for sitt barn
som en funktionsnedsittning.

-Ibland kan f6rsdkring med inskrdnkande klausul eller forhojd premie
tecknas. Riskbedomningen ska dd kunna motiveras och vara indi-
viduell.

Skol- och barnomsorgsforsikring

Skol- och barnomsorgsforsikring, som enbart giller den kommunala
barnomsorgen och skolan, omfattar inte skador p g a sjukdom och
géller oftast inte fritiden. Forsdkringen ska ses som en komplettering
till den individuella barnfoérsiakringen.

Gruppforsikring

Gruppforsédkring via fack, arbete eller organisation kan vara bra att ha.
I de flesta fall kan en sddan forsakring tecknas utan halsoprévning.
-Forsdkringen técker inte sjukdom/skada som uppkommit fore det att
forsikringen tecknats, sa Jenny Ranfors.

Tips pa bra hemsidor

www.agrenska.se - Agrenska

www.1177.se - Sjukviardsupplysningen
www.hi.se - Hjdlpmedelsinstitutet
www.socialstyrelsen.se - Socialstyrelsen
www.skolverket.se - Skolverket
www.riksdagen.se - Riksdagen
www.regeringen.se - Regeringen

www.hso.se - Handikappsforbundens samarbetsorgan
www.dhr.se — De handikappades riksforbund
www.do.se — Diskrimineringsombudsmannen

Nyhetsbrev nr 374 © Agrenska 2010 42



Osteogenesis imperfecta

www.tlv.se - Tandvards- och likemedelsformansverket
www.bosse-kunskapscenter.se - Rad och stod
www.brukarstod.nu - Vasterbotten

www.lassekoop.se - Vistra Gotalandsregionen
www.notisum.se — Lagar pa nitet

Har kan man fa mer information

Socialstyrelsen informationsfoldrar
e-post:socialstyrelsen@socialstyrelsen.se
internetadress: www.socialstyrelsen.se/publikationer
Tel: 075-247 30 00

Center for sma handikappgrupper, Danmark

internetadress: www.csh.dk

Frambu, center for séllsynta funktionshinder

internetadress: www.frambu.no

National Library of Medicin i USA producerar PUB Med som dr en
databas med medicinska artiklar fran vetenskapliga tidskrifter

internetadress: www.nlm.nih.gov./

Adresser och telefonnummer till forelasarna

Sjukskoterska Annelie Gustafsson
Astrid Lindgrens barnsjukhus

171 76 Stockholm

Tel: 08- 51 77 00 00

Overlikare Eva Astrom
Astrid Lindgrens barnsjukhus
171 76 Stockholm

Tel: 08- 51 77 00 00

Overtandlikare Barbro Malmgren
Huddinge sjukhus B62

141 86 Stockholm

Tel: 08- 58 58 00 00

Overlikare Lars Rehnberg
Astrid Lindgrens barnsjukhus
171 76 Stockholm

Tel: 08- 51 77 00 00
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Arbetsterapeut Maude Hagberg
Astrid Lindgrens barnsjukhus
171 76 Stockholm

Tel: 08- 51 77 00 00

Sjukgymnast Britt-Marie Bergstrom
Astrid Lindgrens barnsjukhus

171 76 Stockholm

Tel: 08- 51 77 00 00

Overtandlidkare Marianne Bergius
Logoped Lotta Sjogren
Mun-H-Center

Agrenska

Box 2046

436 02 Hovas

Tel: 021- 750 92 00

Overtandlikare Sofie Hiibel
Eastmaninstitutet

113 24 Stockholm

Tel: 08- 729 89 00

MD Kaija Kuurila-Svahn
Stadsgatan 14

651 00 Wasa

Finland

Ortopedingenjor Hanna Misch
Jungfrudansen 21-23

171 51 Solna

Tel: 08- 619 28 00

Foreningsrepresentant Carina Svensson
Husknutsvégen 6

724 82 Visteras

Tel: 021- 3536 36

Specialpedagog Astrid Emker,
jurist Jenny Ranfors

Agrenska

Box 2058
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