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P& Agrenska arrangeras veckovistelser dér familjer som har barn med
funktionshinder bor, umgas och utbyter erfarenheter. Under en och
samma vecka tréaffas ett antal familjer med barn som har samma dia-
gnos, i det har fallet Prader-Willis syndrom. Familjevistelser med den
diagnosen har arrangerats p& Agrenska 1992, 1994, 2001 och 2007.

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
forelasarna, 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 forelédsare har medverkat vid framstéllningen av detta ny-
hetsbrev: Overlakare Ann Christin Lindgren, Stockholm, dietist El-
len Karlge-Nilsson, Goteborg, enhetschef Tommy Albinsson, Eksj0,
sjukskoterska Andreas Tallborn Dellve, Goteborg, logoped Susanne
Backstrém, Goteborg, specialpedagog AnnCatrin Rojvik, Goteborg,
sjukgymnast Birgitta Althoff, Vasteras, Overtandlakare Gunilla
Klingberg, Géteborg, logoped Asa Mogren, Géteborg, handlaggare
Britt Akerstrom, Goteborg, socionom Anna Lindfors, Goéteborg,
specialpedagog Astrid Emker, Géteborg, informationskonsulent Bir-
gitta Gustafsson, Goteborg, foreningsrepresentant la Bjargo, sjuk-
gymnast Birgitta Althoff, VVasteras
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Prader-Willis syndrom

Medicinsk information

Overlakare Ann Christin Lindgren, Astrid Lindgrens Barnsjukhus,
Stockholm, informerade 2001 och 2007 om medicinska aspekter pa
Prader-Willis syndrom, i fortsattningen forkortat PWS. Foljande in-
formation &r hamtad fran dessa Ann Christin Lindgrens bada forelas-
ningar.

-Jag har PWS som specialintresse sedan 20 ar och har skrivit en av-
handling 1998 om tillvéxten vid PWS.

Med syndrom menas en samling symptom som ar gemensamma for
flera barn.

-1956 beskrev lakarna Prader, Labhart och Willis symptom hos fem
barn. Barnen hade det gemensamt att de var Overviktiga, de var mus-
kelsvaga i nyfoddhetsstadiet och de hade en psykomotorisk utveck-
lingsforsening. Samtliga var korta och hade en sen pubertetsutveck-
ling med daligt utvecklade konsorgan. Alla hade dessutom typ-II-
diabetes.

| slutet av 1970-talet utvecklades kunskaperna mycket kring PWS. |
ledningen for det arbetet stod bl a professor Martin Ritzén pa Karolin-
ska sjukhuset i Stockholm. Den positiva utvecklingen har sedan fort-
satt och nya kunskaper har kommit fram pa omradet.

PWS é&r en neurogenetisk sjukdom vilket innebar att symptomen
kommer fran hjarnan och har en genetisk orsak. Sjukdomen, som in-
nebdr att hypotalamus inte fungerar som den ska, &r inte arftlig och det
finns heller inga konsskillnader.

Ett barn pa 15-30 000 fodda i Sverige har sjukdomen, vilket betyder
att det i genomsnitt fods 4-8 barn med PWS/ar i Sverige.

Genetik/ orsaken till PWS

Varje manniska fods med 46 kromosomer. 22 par ar s k kroppskromo-
somer och ett par ar konskromosomer. Hélften av kromosomerna
kommer fran mamman och hélften fran pappan

I kromosomerna finns generna, vara anlag. ldag ar 30 000 av dessa
gener kanda.
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Prader-Willis syndrom

Den vanligaste orsaken till PWS (ca 70-75 % av fallen) &r att det an-
tingen saknas en del (deletion), eller att det finns en skada pa kromo-
som 15 (inom omradet g 11-13) fran pappan.

-Saknas motsvarande del av mammans kromosom far barnet ett annat
syndrom, Angelmans syndrom, sa Ann Christin Lindgren.

PWS kan ocksa orsakas av att barnet fatt en dubbel uppsattning av
kromosom 15 fran mamman och ingen alls fran pappan. Detta kallas
maternell disomi och &r till 25-30 % orsaken till PWS.

De ovanligaste orsakerna till PWS ar imprintingmutation (mindre &n
5 %) vilket innebéar en inaktivering av delar av pappans kromosom,
samt translokation (mindre &n 1 %) da det sker ett utbyte av kromo-
somdelar mellan olika kromosomer, vanligast mellan kromosomerna
12 och 15.

-Translokation och imprintingmutation &r de enda arftliga orsakerna
till PWS. Det har innebéar att ytterst fa familjer far flera barn med
PWS.

Den vanligaste orsaken till PWS (deletion) upptéacks med hjalp av ett
enkelt blodprov och DNA-test.

Pa senare tid har man funnit flera kandidatgener (Necdin, SNRP-
gener) som tros samspela vid PWS

De genetiska avvikelserna leder bl a till stérningar i hypothalamus.
-Hypothalamus, som ligger strax ovanfér hypofysen i mellanhjérnan,
ar en “omkopplingsstation” for signaler fran hogre och lagre delar av
hjarnan. | hypothalamus finns centra som reglerar aptit, tillvaxt, kons-
utveckling, mm.. Barnen far symptom som hérleds till nagon slags
felfunktion i hypothalamus, vilken ocksa har som uppgift att styra
aptit- och hungerkénslor, konsutvecklingen och tillvéxten.

Idag vet man att barn med PWS har en brist pa tillvéaxt- och amnesom-
sattningshormon (GH) och ofta laga nivaer av hormon som stimulerar
konsutvecklingen (FSH). Hormon som stimulerar skdldkorteln kan
ocksa vara for laga.
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Prader-Willis syndrom

Tidiga symptom vid PWS

Hanna har PWS

Tidiga karaktaristiska symptom fér PWS ar svaga fosterrérelser under
graviditeten och att barnen ofta fods i sate.

| nyfoddhetsfasen &r barnen uttalat muskelsvaga, sarskilt uttalat i
nacken och 6vre balen, har ett svagt skrik och varmeregleringssvarig-
heter samt spolformiga hander och fotter beroende pa avsaknad av
muskulatur.

-Barnen har ofta andningsstorningar orkar ofta inte ta brostet/flaskan
utan maste sondmatas. Deras saliv kan vara tjock och skummande.
Pojkarna har liten penis och pungen &r ofta tom. Testiklarna har inte
vandrat ned utan ligger inne i kroppen. Flickornas kdnsorgan har inte
lika tydliga skillnader gentemot det normala, men deras blygdlappar
och Klitoris & mindre. Hos bada konen &r orsaken otillrackligt med
kdnshormon, sa Ann Christin Lindgren.

Hanna, 7 &r, kom till Agrenskas familjevistelse tillsammans med pap-
pa Per, mamma Birgitta och syster Kajsa, 5 ar.

Birgittas graviditet med Hanna var till att borja med normal. Men nér
tvd manader aterstod av graviditeten slutade Hanna att véaxa.

-Nar en manad aterstod forlostes hon akut eftersom tillvaxten hade
upphart. Hanna vagde da 1890 gr och var 46 cm lang, sager Birgitta.

Hanna var mycket muskelslapp och fick ligga kvar pa avdelningen for
for tidigt fodda barn en manad. Den forsta natten lag Hanna i kuvds,
sedan fick hon ligga pa en varmvattenbadd. Maten fick hon genom
sond i nasan.

-Man tog en massa prover och misstankte redan da en muskelsjuk-
dom. Men proverna visade inte ndgot ovanligt och man tyckte att vi
skulle avvakta och se, sager Per.

Efter en manad pa BB kunde Hanna fortfarande inte suga sjalv. Nas-
sonden hade bytts ut mot en munsond.

-Hon kunde tillgodogotra sig maten bra och gick stadigt upp i vikt,
men hennes hander, fotter och ansikte forblev relativt sma, sager Bir-
gitta.
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PWS forsta faser

Prader-Willis syndrom

Efter det att familjen kommit hem fortsatte man ga pa kontroller med
Hanna, utan att man fann nagot ovanligt.

-Hanna hann bli ganska rund redan vid ett halvars alder. Hon sov
mycket och rorde sig lite. Vid atta manaders alder fick Hanna hjalp av
en sjukgymnast som kom hem till oss en gang i veckan. Vi fick ocksa
lara oss att anvénda ett speciellt traningsprogram for Hanna. De fin-
och grovmotoriska framstegen blev trots det fa. Vid den har tiden
kunde vi i alla fall sluta att sondmata Hanna, séger Per.

Efter nyféddhetsfasen kommer barnen in i spadbarnsfasen.

-Under den har fasen blir det alltmer uppenbart att barnen har en psy-
komotorisk utvecklingsférsening, sarskilt tydliga blir problemen med
grovmotoriken. Under spadbarnsfasen far barnen ett mer typiskt utse-
ende med litet ansiktsskelett, smal panna och nésa, mandelformade
ogon samt & fotter och hander. Uppfodningssvarigheterna kvarstar
under storre delen av fasen, sa Ann Christin Lindgren.

Hypopigmentering, d v s underpigmentering med bla 6gon och ljust
har, blir tydlig hos en del av barnen (de med deletion), eftersom den
s k pigmenteringsgenen ligger i omradet i kromosom 15 som &r dele-
terat.

Under barndomsfasen kan intresset for mat 6ka snabbt och leda till
hyperphagi, d v s att barnen &ter for mycket.

-Till att borja med glads foraldrarna at att barnet nu borjar ata, men
gladjen forbyts snart i oro nér barnen istéllet snabbt blir dverviktiga,
eftersom de saknar signaler for mattnad. Fettfordelningen med mycket
fetma pa nedre delen av magen och pa laren &r ocksa typisk.

Humarutbrotten blir mer utpraglade och svara att hantera.

Barnens tillvaxt ar oftast avvikande. Fran att ha fotts normalviktiga
med normal langd tappar barnen bade i vikt och langd under det forsta
levnadsaret. Senare far de heller inte normal pubertetstillvaxtspurt. (se
mer om tillvaxthormonbehandling under sarskilt kapitel)
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Den mentala utvecklingsforseningen/-stérningen blir mer uppenbar
under barndomsfasen och manga av barnen har nagon form av autism-
spektrumstérning.

Nar det géller ytterligare symptom sa & manga av barnen mycket
smarttaliga, en del skelar och manga (85 %) utvecklar skolios, rygg-
radskrokning och kontrakturer (inskrénkt ledrorlighet).

-Skoliosen kan, p g a muskelsvagheten, komma mycket tidigt innan
barnet ens borjat belasta kroppen. Sjukgymnastik och tillvaxthormon-
behandling kan starka muskulaturen.

Sémn- och andningsbesvar, ofta med andningsuppehall (smnapnéer),
fortsatter under uppvaxtperioden.

-En del av barnen sover med 6ppen mun och snarkar dessutom, vilket
forvarrar somn- och andningsbesvéren. Detta innebdr att barnen ofta
ar mycket trotta. Vi vet inte riktigt om tillvaxthormonbehandling kan
paverka andningen. | vilket fall ar det viktigt att géra s k andningsre-
gistrering och upprepa den om nédvandigt, sa Ann Christin Lindgren.

Hanna utvecklas motoriskt. Hanna far hjalp av dietist

Kost

1,5 ar gammal kunde Hanna sitta utan stod och hasade sig fram pa
stjarten. Hon borjade pa daghem och det bidrog ytterligare till att
Hanna utvecklades motoriskt.

-Hon kunde emellertid inte krypa och hon gjorde inga ansatser att for-
sOka resa sig upp. Hennes tal utvecklades inte normalt men hon kunde
sdga mamma och pappa. Eftersom hon borjat bli lite rund fick vi tréffa
en dietist och Hanna fick anpassad kost. Det markliga var att hon all-
tid at det vi satte fram till henne och aldrig sjélv visade att hon ville ha
mat. Trots att hon inte fick sarskilt mycket mat fortsatte hon att ga upp
i vikt, sager Birgitta.

Hanna fick en assistent pd daghemmet och da och dd kom en sjuk-
gymnast dit och hjalpte till med ett traningsprogram for Hanna.
-Finmotoriken fungerade mycket béattre &n grovmotoriken och Hanna
kunde ganska tidigt ata sjalv med sked, sager Per.

Dietist Ellen Karlge-Nilsson, Drottning Silvias barn- och ungdoms-
sjukhus, Goteborg, informerade om kost vid PWS.
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-Méngden mat och dryck till barn med PWS bor vara anpassat efter
barnets behov. Bade mat och dryck bor innehalla sa lite socker och
fett som mojligt och vara fiberrikt. Det bor finnas struktur och regler
kring och under maltiderna.

Maten kan behdva anpassas for att

a tillgodose behovet av vitaminer + mineraler

o ge mattnad men anda ge mindre energi (=kalorier) jamfort med
jamnariga friska barn

a ge trygghet

a normalvikt efterstravas

o bibehalla eller forbattra rorlighet och sémn

a forebygga sjukdomar

-Typiskt for barn med PWS dr att de garna pratar om mat, vill veta i
forvag vad och nar man ska ata. FOr de hér barnen ar dagens huvudat-
traktion maten. Nar de &ter sa ater de fort. Behovet av vitaminer och
mineraler &r lika stort hos barnen med PWS som hos andra, men ener-
gibehovet dr lagre, sa Ellen Karlge-Nilsson.

Protein finns i kott, fisk, agg, linser, boner och fettlaga mjolkproduk-
ter.

-Protein bestar av olika aminosyror, varav vissa ar essentiella, vilket
innebdr att kroppen inte kan tillverka dem utan de maste tillforas
kroppen via maten. Vilj fettldga produkter.

Kolhydrater &r ett samlingsnamn for starkelse (ris, potatis, bréd och
pasta), sockerarter och kostfibrer (gronsaker, grovt bréd, frukt och
flingblandning. Undvik socker.

Fett av olika typer som alla innehaller lika mycket energi:

o mattat fett, kott, mjolkprodukter mm

a enkelomattat fett, oliv- och rapsolja, oliver mm

a fleromattat fett, fet fisk, linfro-, majs-, solros- och druvolja

En liten mangd fett/dag som innehaller alla tre sorterna ger en bra fett-
kvalité.

Dryck: bor helst vara vatten.

-Manga foredrar allt annat an vatten men det gar att andra pa. Var en-
visa, smakséatt med osttade béar och vanj av med att dryck maste sma-
ka nagot.
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-Hur mycket sétt och fett man ater ar en vanesak, men det gar att for-
andra. En bra tumregel &r att fylla halva tallriken med grdnsaker, en
fjardedel med Kkott/fisk/vegetariskt och en fjardedel med pota-
tis/ris/pasta. Valjer man nyckelhdlsmarkt mat innebar detta att varan
innehaller lite fett, socker och salt, men mycket fibrer. Man ska ocksa
tanka pa dr att portionerna inte blir for stora, sa Ellen Karlge-Nilsson.

-Ni i barnens omgivning paverkar oerhdrt mycket vad barnen har och
kommer att fa for asikter om olika sorters mat. Det &r ni som kan "sél-
jain” lamplig mat i deras vardag och “fasa ut” mindre lamplig mat.

Hungriga barn &ter garna for mycket och for fort. Att dela upp malti-
den i tva mindre portioner kan vara ett satt att “bromsa” nar det gar for
fort.

-Belona inte med mat eller godis nar ni tycker att barnen gjort nagot
bra..

Tre huvudmal och tre mellanmal/dag &r en bra regel.

-En person med PWS kan inte ta ansvar for vad och hur mycket
han/hon &ter. Men det underléattar om det finns regler som de kanner
vél till. Rakna aldrig med att de avstar om de erbjuds nagonting att
ata.

| bra rutiner bor inga att

o ha samma maltidsordning varje dag

o introducera goda vanor och regelbundna maltider tidigt och
sedan vara konsekvent och halla dem

o inte handla hem mer an vad som ska ga at

o servera maten pa sma tallrikar

o undvika serveringsfat med mat pa bordet

a lara sig ett satt att mata vad en lagom portion ar.

a informera slakt o vanner vad som géller

-Om ni ska ga pa fest eller pa restaurang ta da reda pa vad som ska
serveras och ta eventuellt med alternativ mat.

-Tyck aldrig synd om barnen nér det galler deras diet, hjalp dem istal-
let att leva med det, menade Ellen Karlge-Nilsson.
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Den mentala utvecklingen.
Symptomkriterier och tillaggssymptom

Barnens intellektuella kapacitet ar i de flesta fall nedsatt och de &r
senare i sin mentala utveckling. 5 % av barnen ar normalbegavade och
klarar normalklass upp till mellanstadiet, 5 % har grav utvecklings-
storning..

-Darefter far de flesta sadana avvikelser i beteendet att de inte kan ga
i vanlig klass. For 60-70 % av barnen med PWS passar sarskola bést
och for resten ar traningsklass lampligast. Manga lar sig lasa och skri-
va utmérkt, men i tonaren far de flesta inlarningsproblem och svara
humorsvangningar. Sarskilt svart har barnen med matematik och deras
korttidsminne &r samre, sa Ann Christin Lindgren.

Ann Christin Lindgren tog ocksa upp vissa komplikationer som kan
folja pa 6vervikt, men som inte ar orsakat av PWS, t ex typ lI-diabetes
och hjartproblem.

Barnens muskelmassa ar mindre an normalt. | stéllet har de ett dver-
skott av fettvavnad.

-Né&r man staller diagnos finns det ett antal symptom som &ar 6verord-
nade och som maste finnas med for att ett barn ska fa diagnosen. Des-
sa symptom ar muskelsvaghet, uppfodningssvarigheter, daligt utveck-
lad pubertet och daligt utvecklade konsorgan, fetma, sen psykomoto-
risk utveckling, ométtlig aptit och ett speciellt utseende.

Dessutom finns féljande, mer underordnade kriterier, som férekom-
mer i olika utstrackning; nedsatta fosterrérelser, beteendestorningar,
somnsvarigheter, kortvuxenhet, sma hander och fétter, 6gonproblem,
talsvarigheter.

-Slutligen talar vi om sa kallade stodjande fynd; tidig hudpubertet, hog
smarttroskel, oférmaga att kréakas, rubbad kroppstemperatur och sko-
lios (ryggradskrokning).

Hanna far diagnosen PWS

Vid 2,5 ars alder hade Hanna vid ett flertal tillfallen fatt traffa en neu-
rolog pa grund av den forsenade grovmotoriska utvecklingen.

-Vid ett rutinbesok sa neurologen ploétsligt att han trodde att Hanna
hade PWS. Vi fick veta att Hanna troligen skulle bli jattetjock och
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utvecklingsstord. Det var en fruktansvard chock for oss att helt ofor-
berett fa hora detta, sager Birgitta.

Nar chocken lagt sig tog Birgitta och Per sjélva reda pa lite mer om
PWS.

-Nér vi fick mer relevant information om PWS insag vi ju att Hanna
hade fatt en riktig diagnos. Nya undersokningar gjordes, bl a ett kro-
mosomprov, som Yytterligare bekraftade diagnosen. | huvudsak var det
en lattnad att fa reda pa vad som var annorlunda med Hanna. Nu kun-
de vi ta itu med problemen pa ett annat satt och gick med i RBU, séager
Per.

Knappt tre ar gammal kunde Hanna ga sjéalv utan stod. Hon pratade
mycket, men det var ett otydligt tal.

-Hanna fick nagot ar senare hjalp av en talpedagog som arbetade
mycket med tecken. Forstarkning av talet med tecken nappade Hanna
pa och hon larde sig snabbt att anvanda dem nar hon behovde, sager
Per.

Hanna bdorjar skolan

Efter diagnosen skarptes kostrekommendationerna for Hanna.

-Men matsituationen har aldrig varit nagot problem hos oss. Hanna
och vi andra har alltid &tit samma mat och Hanna har alltid varit néjd
med den mangd mat hon fatt. Innan vi fick diagnosen var ju Hanna
ganska rund. Efter diagnosen foreslog dietisten en grans pa 800
kcal/dag for Hannas del. Det innebar att Hanna kunde &ta i stort sett
samma mat som de andra barnen pa daghemmet, men i reducerad
mangd. Hon fick aldrig smor pa smorgasarna och alltid frukt till mel-
lanmal. | praktiken blev det inte sa stora foérandringar hemma. Ibland
har vi exempelvis gjort tva olika saser, etc, sager Birgitta.

Infor skolstarten gjordes en utvecklingspsykologisk test pa Hanna.
Den visade att Hanna hade en utvecklingsforsening pa i genomsnitt ett
ar.

-Hennes tal var fortfarande otydligt, men det blev battre och battre
efterhand. Personalen pa habiliteringen rekommenderade att Hanna
borjade i grundsarskola. Eftersom vi ocksa trodde att det skulle passa
henne sa fick det bli sa, séger Per.
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Infor skolstarten ordnades ett informationsmdote med skolpersonalen.
-Nér Hanna sedan borjade skolan fungerade allt mycket bra. Hon fick
borja i en klass med en larare, en assistent och bara fyra elever nér hon
var sex ar gammal. Pa fritidshemmet har hon kvar sin tidigare assi-
stent, sdger Birgitta.

Omhandertagande vid PWS

| de PWS-team som finns pa manga av de storre sjukhusen, ingar
barn- eller habiliteringslékare, dietist, sjukskoterska, sjukgymnast,
logoped, psykolog/psykiater. Dessutom kan teamen konsultera andra
specialister, exempelvis dgonlékare.

Ett forslag till riktlinjer for omh&ndertagande av barn och vuxna med
PWS é&r utarbetat och finns att tillga pa barnlékarforeningens hemsida
pa natet, www.blf.net

Nar det galler behandlingen av barn bér foljande inga:

o strikt anpassad kosthallning

a regelbunden fysisk aktivitet

a behandling med tillvaxthormon, kdnshormoner och andra hormoner
som det finns brist pa

-Man har funnit gynnsamma effekter av tidig tillvéxthormonbehand-
ling av sma barn, med start fore 18 manaders alder.

Tilvaxthormonbehandling

Ann Christin Lindgren berattade om en studie omfattande 30 barn i
aldern 3-12 ar, med tillvaxthormonbrist. De behandlades med tillvaxt-
hormon och foljdes under 2,5 ar

-Det forsta aret barnen behandlades vaxte de 10-16 cm, mot normalt 6
cm. Fetman minskade och muskelmassan Okade. Barnen blev mer
aktiva och starkare i sina muskler. Deras kroppsform och ansiktsform
forandrades markbart till det béttre.

Efter tva ars behandling for halften av gruppen och ett ars behandling
med storre dos for den andra halvan, avbrots studien.

-Resultatet av studien var inte bara den att barnen véaxte mer. Kropps-
sammansattningen forandrades. Manga av barnen blev slankare och
starkare. Fordelningen fett/muskler forandrades sa att barnen fick mer
muskler och orkade mer. Flera foraldrar ansag ocksa att barnen madde
mycket battre psykiskt sett. Deras humor stabiliserades och aggres-
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sionsutbrotten blev farre. Ingen familj har rapporterat att barnens aptit
blivit storre och att de kravt att fa mer mat.

Ann Christin Lindgren beréttade ocksa att barnen som ingatt i studien
fatt en forbattrad andningsfunktion, s k ventilering.

-Manga av barnen med PWS underventilerar, d v s deras blod sy-
reséatts inte tillrackligt bra under delar av dygnet. Andningsfunktionen,
som paverkas av en signalsubstans fran hypothalamus, stimuleras i
normala fall av koldioxidhalten i luften. Men barn med PWS tycks
inte vara lika kansliga for koldioxidhalten i luften. Under studiens
gang tycks den har kansligheten ha okat.

Ann Christin Lindgren menade att barn med PWS alltid bor utredas
med fragan om de har tillrackligt med eget tillvaxthormon. Har de en
brist bor de behandlas med tillvaxthormon. Och den behandlingen bor
da sattas in sa tidigt som majligt, sa att barnen darmed tappar sa lite
som mojligt i langd.

-Sedan sommaren 2000 ar det, efter hart motstand, tillatet att behandla
barn med tillvaxthormon utifran avvikelser i langd och kroppssam-
mansattning. Behandlingen kraver emellertid verifierad PWS och att
barnen star pa diet. Utan diet blir resultaten inte alls lika bra. | puber-
teten kan det bli aktuellt med kdnshormonbehandling och tillforsel av
andra hormoner vid brist, sa Ann Christin Lindgren.

Hanna behandlas med tillvaxthormon

Efter det att Hanna fatt en mer fettreducerad diet planade hennes till-
vaxtkurva ut. Ungefér kring skolstarten gjordes en hel del tester for att
se om Hanna hade tillvaxthormonbrist.

-Testerna visade att Hanna hade nagot laga halter tillvaxthormon och
man bestamde att hon skulle behandlas med extra tillvaxthormon. Da
lag Hannas langd cirka 2-3 langdkurvor under genomsnittet. Behand-
lingen borjade med en 1ag dos tillvaxthormon under tre manaders tid.
Eftersom det inte gav ndgon markbar extra tillvaxt hojde man dosen
till “normalniva”. Tre manader senare hade Hanna vuxit 3 cm. Hon
hade dessutom blivit mycket starkare i sina muskler. Hon fick mer ork
och blev gladare till humoret. Utbrotten av ilska, som hon tidigare haft
da och da, blev farre, sager Per.
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PWS, ungdomstiden samt vuxen alder

Hanna idag

Under ungdomstiden blir beteende- och inlarningssvarigheterna allt
tydligare och utvecklingsstorningen kan leda till depressioner och psy-
koser.

-Underventileringen ger fortsatta somnproblem. Puberteten ar forse-
nad och underutvecklad och pubertetsspurt saknas ofta. Kvinnorna &r
mycket sena med att fa menstruation, for en del kan det dr6ja upp till
30 aa. Hudpuberteten kan daremot komma valdigt tidigt, redan nar
barnen ar 6-7 ar, sa Ann Christin Lindgren.

Ann Christin Lindgren kénner till tre stycken kvinnor med PWS som
fatt barn, men inga man som blivit pappor.

-Testiklarna ar ofta sma och underutvecklade. Biopsier som tagits ur
testiklarna visar anda att det finns spermier, men att de ar fa. Detta
innebdr att man maste forutsatta att man med PWS anda ar fertila.

Barnen med PWS behover behandlas med kénshormoner for att pu-
berteten ska fa ett naturligt forlopp och bentatheten utvecklas normalt.

| vuxen alder &r det vanligt att man och kvinnor med PWS far olika
komplikationer orsakade av sjuklig fetma, exempelvis diabetes typ II,
hjartproblem och andningsproblem. Beteendepoblemen och proble-
men med onormal hunger bestar.

Idag har Hanna ett utseende som ar mindre typiskt for PWS an hon
hade for bara nagra ar sedan.

-Tack vare hormonbehandlingen har hon blivit betydligt resligare och
smalare och hon ror sig betydligt sdkrare &n tidigare. Skelningen &r
opererad. Hanna har inte hog smarttalighet, tvartom, och heller inget
tandovertal. Hon pratar mycket, men det mesta ar véldigt otydligt.
Déarfor anvénder hon fortfarande tecken som stod till sitt tal nar hon
behdver, nér vi inte forstar henne. Med jamna mellanrum traffar hon
logopeden, sager Per.

Var tredje manad kontrolleras Hannas tillvaxt och hélsa.

-Tillvaxten ar mycket bra, sa det ar vi valdigt ndjda med. Men hon &r
fortfarande lite muskelsvag och har dalig balans, d&ven om den ocksa
har forbattrats. En gang om aret traffar hon en sjukgymnast. Vi har fatt
ett traningsprogram som Hanna arbetar efter. Hon ér inte alls ovillig
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att réra pa sig. Vi tycker nog att Hannas problem ar forhallandevis
lindriga i det hér skedet, séger Birgitta.

Logoped Susanne Backstrom, DART, Kommunikations- och datare-
surscenter for personer med funktionshinder, Goteborg, informerade
om alternativ och kompletterande kommunikation, AKK. DART ér ett
resurscenter avsett for bade vuxna och barn med funktionshinder.

Pa DART go6r man utredningar och utprovningar av hjalpmedel, an-
ordnar utbildningar for foraldrar och personal, bedriver forskning och
utvecklingsarbete.

-Vi arbetar i team och i nédra anslutning till Specialpedagogiska Insti-
tutet. Oavsett vilket alternativt kommunikationssatt barnet anvander sa
tycker jag att man ska borja sa tidigt som mojligt. I hemmet anvander
man kanske inte kommunikationshjalpmedel i s& stor utstrackning,
man forlitar sig mer pa kroppssprak, ljud och andra signaler och oftast
gar det bra. Utanfor hemmet, i andra miljéer med andra manniskor
som kanske inte kanner barnet sa bra, sa ar behovet av hjalpmedel
storre. Alla vuxna personer runt barnet maste vara dverens vad man
vill med exempelvis ett kommunikationshjalpmedel, annars fungerar
det inte, sa Susanne Béckstrom.

Kommunikation ar:

o nar en manniska paverkar en annan manniska, ofta med avsikt

o nar minst tva manniskor sander/tar emot information, ofta samtidigt
o nagonting som alla manniskor sysslar med och som &r svart att und-
vika

-Kommunicerar gor vi av olika anledningar; exempelvis for att fa
konkreta behov uppfyllda, for att kdnna gemenskap, for att fa och ge
information.

Kommunikation kan ske pa manga olika sétt:

a tal

a rost

a gester, ansiktsuttryck, mimik

o teckensprak

a storre kroppsrorelser, fysisk placering i rummet
a skrift
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a bilder
a med dialekt, ordval, klader, frisyr, fysisk handling, mm

Nar barnet har kommunikationssvarigheter ar kopplingen mellan
uttryck, innehall och avsikt ibland oklar.

-Barnet kan ta initiativ som kan vara svara att upptacka, vilket kan
innebdra att samspelet paverkas negativt, att barnet tar farre initiativ
till kommunikation och inte svarar sa mycket. En negativ spiral startar
som innebdr att vi vuxna tar éver och dominerar samtalet, t ex genom
att bade fraga och svara, alternativt tar farre initiativ till kommunika-
tion, vilket ytterligare forsamrar barnets mojligheter. Darfor behdvs
AKK, sa Susanne Backstrom.

Alternativ och Kompletterande kommunikation, AKK anvands nar
den vuxne och barnet behdver extra stod for att kunna tala med var-
andra pa ett bra sétt.

-AKK anvéands ocksa for att stotta barnets delaktighet och utveckling
nar det géller sprak, tankande och identitet. Som visuellt hjalpmedel
kan AKK anvandas i forberedande syfte, t ex bilder i schema for att
tydliggora tiden och bilder i seriesamtal for att visa sociala regler.

AKK innefattar barnet, redskapen och omgivningen, d v s nagon att
tala med och nagot att tala om. Redskapen kan vara bilder, Bliss, pic-
togram, manuella tecken, ljud, talande hjalpmedel mm. Omgivningen
innefattar den fysiska och psykosociala miljon, inte minst kunskap,
attityder och intresse hos de manniskor som barnet samspelar med.

AKK hammar inte talutvecklingen. Tvartom sa visar all forskning att
talutvecklingen gynnas av AKK. Ju tidigare man kommer igang med
AKK desto battre &r det.

AKK véljer man med utgangspunkt fran bl a:

a kroppsfunktioner, aktivitet och delaktighet

o barnets och de nérstaendes problem och resurser i vardagsaktiviteter
a barnets utvecklingsbehov

a tillganglighet

-Det &r viktigt formulera tydliga mal utifran problem som det enskilda
barnet har, utvardera, andra och utveckla metoden.
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En viktig forutsattning for att fa AKK att fungera ar att hjalpmedlen
anvands och att vuxna ar forebilder som visar hur hjalpmedlen ska
anvéndas.

-Det &r ocksa viktigt att hjalpmedlen finns till hands sa mycket som
mojligt och inte 1dggs undan bara darfor att de inte anvéands hela tiden.
AKK fungerar ocksa bara om barnet far ratt hjalpmedel till sina olika
behov och att bade vuxna och barn forstar vad de ska anvandas till.
Man maste ocksa ge barnet tid och inte forvanta sig att hjalpmedlen
omedelbart fungerar som man tankt sig, sa Susanne Backstrom.

En fungerande vardag

Enhetschef Tommy Albinsson, Eksjd, informerade och diskuterade
med foraldrarna kring &mnet En fungerande vardag.

-En fungerande vardag bygger pa en positiv manniskosyn, vardagsna-
ra metoder, fokus pd att hitta I6sningar samt en tro pa att det ar mojligt
att forandra och forbattra. Det ar ocksa viktigt att inte lata funktions-
hindret skymma individen/manniskan.

En mycket god hjalp for en fungerande vardag &r scheman, dagsche-
man, veckoscheman, matscheman och mycket struktur.

-Det ska vara scheman som ar enkla och tydliga och bygga pa ett in-
tresse hos barnet.

For att forandra ett negativt beteende kravs:

o forstarka positivt beteende genom att uppmarksamma, uppmuntra
och berémma det som &r bra

a att man “tapper till” lockelser i narmiljon, exempelvis glasskiosk
och nérbutik

o utga fran konkreta problem och inte det negativa beteendet i sig och
diskutera sedan losningar

a rollspel av negativa beteenden kan gora det oonskade beteendet tyd-
ligt

o skilj pa vad som &r normalt for alla barn och vad som har med PWS
att gora.

a tydliga granser

o forebygg negativa beteenden med ett enkelt och tydligt sprak

Vredesutbrotten dkar oftast nar man borjar anvanda scheman av olika
slag och rutinerna bryts.
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-Det ar viktigt att tona ner sina egna kanslor, lara sig st ut och uthar-
da och inte ge efter. Rutiner innebéar trygghet, sa lange de inte bryts.
Problemet &r att ibland kravs viss flexibilitet och det &r bra om det kan
inga i enkla scheman pa nagot satt.

Samma fragor och ifragaséttande kommer tillbaka om och om igen
och da ar det viktigt att ha samma svar.

-Om barnet forsoker skada sig sjalv gér man bast i att bara halla om
barnet, sa Tommy Albinsson.

Tommy Albinsson berattade mer ingaende om August, 14 ar som har
PWS. Foljande ger viss information om hans problem och de atgéarder
som vidtogs:

a kraftigt overviktig

o fem stora vredesutbrott, manga sma daremellan

-Personskador, stor skadegdrelse i hemmet, alla k&nner panik

a straffar ut sig i alla sociala sammanhang

o bor delvis hemma, delvis pa grupphem

o matproblem (matstolder, rymningar, tvang)

o skolproblem (skadegorelse, hot, vald, larare som far panik, stor per-
sonalomséttning)

-Véandningen kom i och med reaktioner fran alla hall, skolan, polisen,
sociala myndigheterna mm. Det bildades ett brett kontaktnat med re-
presentanter fran namnda myndigheter, fritidspersonal, handlaggare,
mm som tillsammans bildade ett expertteam. Viktigast i det har laget
var att skapa psykisk halsa, fysisk halsa och darefter fa igang studier-
na.

Teamet insag att det handlade om att lara in ett nytt beteendemonster,
utforma en behandlingsplan med enkla vardagsnara scheman som ut-
gick fran Augusts intressen/fixeringar, d v s maltiderna.

-Det viktiga var nu att teamet inneh6ll mycket kunskap, att personalen
trodde fullt och fast pd det man skulle arbeta med, att de fick det fulla
ansvaret och att man konsekvent holl fast vid ett forhallningssatt.

Beteendeterapin innebar ett flerarigt arbete med att forandra Augusts
beteenden med hjélp av intressebaserade arbetsuppgifter.

-Man forsokte lagga in variation i arbetsuppgifterna och byggde upp
nya uppgifter som passade August. Man arbetade med mat och salde
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gronsaker, mm. Till att bérja med kunde August arbeta koncentrerat,
tre-fyra minuter at gangen. Men efterhand, med konsekvent behand-
ling, forlangdes perioderna av arbete sa att August, efter tre ars terapi,
kunde arbeta upp till tre timmar at gangen. Detta visar att det faktiskt
kan l6na sig att forsoka trana in ett nytt beteende, sa Tommy Albins-
son.

De problem som hade med maten att gora I0stes delvis med hjélp av
ett matschema och ett nara samarbete med en dietist.

-Man anvande roliga recept, planerade, handlade in och tillagade
maten och forsokte fa maten att bli en gladjekalla istéllet for ett pro-
blem. Han har fatt hjalp av dietist att laga nagra bra snabbratter. Las
pa kylskapet kan vara ett sétt att halla kontroll pa maten i ett inled-
ningsskede. For manga kéanns det skont och tryggt att inte frestas att
forsoka komma Gver mer mat.

Motion och fysisk aktivitet blev ett viktigt inslag i behandlingen.
Mann forsokte hitta enkla och roliga former for aktiviteterna med bl a
bowling, bad och simning, golf och lustfyllda fritidsaktiviteter.

-Att skapa en fungerande vardag for August, hans foraldrar och perso-
nalen runt honom, tog tre ar. Ibland kan det ga fortare, ibland ta annu
langre tid. August vet nu hur hans dagar ser ut och darmed ocksa hur
hans liv ser ut. Han har lart in nya aktiviteter for ndstan alla dygnets
timmar.

August ar lugnare och mer stabil och de utbrott han far da och da &r
mer odramatiska. Han ar mer vaken och har gatt ner i vikt. Han jobbar
i affar, reser runt och tévlar i bowling, spelar innebandy.

-Han &r numera en kille som gérna diskuterar det ena och andra. Han
vet mycket val vad som forvantas av honom och vilka uppgifter han
ska arbeta med. Numera klarar han ocksa av forandringar i schemat.

-Vi som arbetar med ménniskor med olika funktionshinder maste vara
valdigt samspelta, visa engagemang och respekt, tolerans och forstael-
se. Det kravs mycket samtal och moten for att halla strukturer och ett
bra gemensamt bemotande, sa Tommy Albinsson.
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Rorelse och samspel

Sjukgymnast och larare i Sherbornepedagogik Birgitta Althoff, Vés-
teras, talade om rorelse och samspel vid olika funktionshinder. Hon
belyste Sherbornemetodiken, en metod som bygger pa att utveckla
trygghet i sin kropp, rorelseglédje, sjalvtillit och kreativitet.
-Metodiken kan ses som en social process som utvecklar samarbete
och kommunikation mellan barn och mellan barn och vuxna.

Veronica Sherborne (1922- 1990), sjukgymnast och dramapedagog
utvecklade det som idag kallas Sherbornemetodiken, som utgar fran
att vi behover:

a goda och lustfyllda rorelseerfarenheter

o god kroppsuppfattning, att kdnna oss hemma i var egen kropp

a sjélvtillit och samspel med andra ménniskor

Rudolf Laban (1879-1958), rorelsefilosof och koreograf, lade grunden
till Sherbornemetodiken med sina idéer och tankar, bl. a med

o att det inte ar det synliga i en rérelse som ar det primara utan den
kénsla som rorelsen ger upp till.

o att ta tillvara individens/barnets kreativitet och mojligheter att ut-
veckla rorelsens kvaliteter.

For att utveckla sin rorelseformaga och sin person menar Veronika
Sherborne att man behdver kanna sig hemma i sin egen Kkropp
(kroppskannedom). Man behdver bli trygg med andra personer (sam-
spel) och trygg i rummet (spatiala relationer).

Kroppskannedom innebar

a att kunna k&nna skillnader i kroppen vid olika rorelser
@ att man kénner sig trygg mot underlaget (ar grundad)
o att man blir medveten om sin kropp pa ett positivt satt

a Kroppsempati

att utvecklas genom lyhérdhet och ndrvaro i hander och blick
att hitta det positiva i mina rorelser och i min kropp

att uppleva samspel med andra

att fa kanna sjalvtillit och rérelsegladie.

o]

o]

o]

o]

Nyhetsbrev nr 293 © Agrenska 2007 20



Prader-Willis syndrom

— Utebliven rorelsestimulans kan ge oro, angest, smarta, forsvagning,
nedsatt vakenhetsgrad, mm. Rarelser bekraftar var jagkansla och vart
medvetande. Goda sinnesstimuli, taktilt eller med rorelser kan ibland
paverka sjalvskadande beteende.

Relation Play/Sherbornerdrelse innebdr i praktiken:
a Dialog istéllet for order

a tydliga ramar, struktur

o att fa lyckas

a humor och kontraster

a enkla rorelser som finns i alla kulturer

o tillatande klimat, dar man inte korrigerar

a den egna kreativiteten tas tillvara.

Idag ar Sherbornemetodiken spridd i Sverige och flera lander i Europa
men &ven till Japan m.m. Forskning pagar fr.a. inom det pedagogiska
omradet.

Mojligheter till delaktighet och aktivitet i vardagen

Specialpedagog AnnCatrin Rojvik, Agrenska, Goteborg, ledde en dis-
kussion med inriktning pa hur man kan ta tillvara majligheter till del-
aktighet for barn med funktionshinder.

- Prader-Willis syndrom &r en syndromdiagnos, det vill sdga den inne-
fattar flera olika symtom. Kombinationerna av dessa symtom kan va-
riera och forekomma i olika svarighetsgrad, vilket leder till olika
komplexa konsekvenser. Darfor kan det aldrig finnas en speciell pe-
dagogik som géller alla som har samma diagnos som t ex PWS. Till
Agrenska kommer ofta 10 familjer med barn som har samma diagnos
och da ser vi verklighen hur olika barnen &r som individer och att va-
riationen av svarigheter ar stor. Som skolpersonal behéver man ha
kunskap om elevens individuella forutsattningar och behov, kunskap
om generell specialpedagogik och specifik kunskap om diagnosen, sa
AnnCatrin Rojvik.

Deltagarna inledde med att, i mindre grupper, diskutera och definiera
begreppet delaktighet. Resultaten av diskussionerna spande Over ett
stort falt och innehdll bl a:

- att vara med i gemenskapen,

- att nagon lyssnar pa vad man sager
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- att bli respekterad

- attge och ta i en diskussion

- att fa den tid man behover

- att k&nna sig betydelsefull

- att uttrycka asikter

- att vara med och fatta beslut

- attvarai ”jJdamnhojd” med andra
- att delta i vardagsaktiviteter

- att k&nna vardegemenskap

Man diskuterade darefter faktorer som paverkar delaktighet bl a
féljande:
a Individens forutséttningar
- handikapp/funktionshinder
- synoch horsel
- sjalvkénsla och sjéalvrespekt
- den egna personligheten
- kultur och religion
a Forutsattningar hos personal
- omgivningens kunskaper om funktionshindret
- fordomar om funktionshinder
- omgivningens lyhordhet
- personalbyten
a Forutsattningar i miljon
- anpassningar i omgivningen/miljon
- tillganglighet
- hjalpmedel
- kommunikationsmgjligheter

Tidigare anvandes WHO:s definition pa handikapp. Den utgick fran
en skada som leder till en funktionsnedsattning som ger ett handikapp
i motet med miljon. Denna definition utgick ifran ett sjukdomsper-
spektiv.

-ldag arbetar man med WHO:s nya definition (2001), ICF (Interna-
tional Classification of Functioning) som utgar ifran ett halsoperspek-
tiv med begrepp som kropp, aktivitet och delaktighet.

For att tillvara mojligheter till delaktighet och aktivitet i vardagen be-
hover forskola/skola bl a ha medicinsk kunskap om individen och
funktionshindret.
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-Man behover ocksa kartlagga saval barnets individuella forutsatt-
ningar som forskolans/skolans miljo sa att man kan anpassa forsko-
lans/skolans verksamhet efter barnets behov. Forskolan/skolan beho-
ver ocksa samverka med flera parter, i forsta hand med foréaldrarna,
men ocksa med sjukvard/habilitering, barnhélsovard/elevhalsa, kom-
munens resursteam och Specialpedagogiska Institutet (SIT), sa Ann-
Catrin Rojvik.

Funktioner i och kring munnen

Overtandlékare Gunilla Klingberg och logoped Asa Mogren, Mun-H-
Center, Goteborg, informerade om funktioner i och kring munnen.

Mun-H-Center ar ett nationellt orofacialt (mun och ansikte) kunskaps-
center for sallsynta diagnoser.

- | Mun-H-Centers uppgifter ingar bl a att samla in, bearbeta och spri-
da information med inriktning pa problem som har med munnen att
gora, exempelvis att prata och att ata. Bettavvikelser, dregling och
behov av sarskild munvard &r ocksa vanligt forekommande vid ovan-
liga medfodda sjukdomar och syndrom.

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

Mun-H-Centers tandlékare och logoped gor ocksa under familjeveck-
an en oversiktlig undersokning av barnens munférhallanden. Saval
observationerna vid undersokningen som uppgifterna i frageformula-
ret dokumenteras i en databas pa Mun-H-Center. Familjerna bidrar pa
sa vis till 6kade kunskaper om munnen och dess funktioner vid sall-
synta tillstand och sjukdomar.

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

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

Orofaciala avvikelser som kan forekomma hos personer med PWS:
e Minskad salivproduktion och seg saliv vilket kan ge upphov

till muntorrhet och okad risk for karies (hal i tinderna)
e Forsenat tandframbrott
e Tandovertal
e Avvikelser i tandemalj
e Tandstallningsfel

Orofaciala problem som kan férekomma:

o Sug- och svéljsvarigheter. Den nedsatta muskelspanningen hos
nyfodda barn med PWS gor att manga inte kan ammas. De flesta
spadbarn behdver specialnappflaskor eller matas med sond

o Talsvarigheter. Forsenad tal- och sprakutveckling och nedsatt oral-

motorisk funktion ar vanligt

o Tandgnissling ar nagot vanligare 4n normalt

o Snarkning. Lag muskelspanning samt tranga andningsvégar i nas-
hala och svalg bidrar till 6kad snarkning.

o Okad Kkariesrisk. Det finns en 6kad risk for karies p& grund av av-
vikelser i saliven.

Antalet symptom och svarighetsgraden av symtomen varierar mycket.
Det &r viktigt med regelbundna kontroller hos tandlakare och manga
behdver forstarkt forebyggande tandvard. Kontakt med logoped kan
ocksa vara befogat for behandling av talsvarigheter och munmotorisk
traning.

I Mun-H-centers databas fanns 58 personer med PWS registrerade i
maj -07. Dar framkommer att talsvarigheter, tandgnissling och snark-
ning ar de vanligast forekommande orofaciala problemen.

Familjesituationen, syskonrollen

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

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

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

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

Kaossituationen innebér ofta

a att man saknar kontroll éver sitt liv

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

o att man bara fokuserar pa sjukdomen

a ovisshet

a social isolering

Vandpunkten kan komma

a genom egna Kritiska reflexioner, eller med hjalp av assistent

g med tiden

a p g a Okad egenkompetens

o nar barnet mar battre

-Den kan ocksa komma genom meningsskapande normalitet, livskun-
skap/l&rande och en ny sékerhet.

Bemastring innebdr att man skaffat en kontrollerad struktur pa sitt liv,
dar det exempelvis kan inga att som foraldrar forsoka ta reda pa sa
mycket som majligt om barnets sjukdom.

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

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

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

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

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

Né&r det galler halsa och véalbefinnande tyckte mammor att de hade
samre hélsa och mer hélsoproblem an papporna fore familjeprogram-
met. Efter programmet hade inte halsan forbattrats, men trottheten
hade minskat och stodet fran partnern okat.

Kunskap om barnets funktionshinder har stor betydelse nar det géller
formagan att hantera vardagliga problem som hoér samman med bar-
nets funktionshinder.

Efter programmet hade bade mammor och pappor fler aktiva strategi-
er for att hantera familjens situation. Rad och tips fran bl a medicinsk
expertis togs mer vélvilligt emot.

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

Sammanfattningsvis kan man séga att ett intensivt kunskapsprogram

kan vara till god nytta for foraldrar, sarskilt for pappor och for heltids-
arbetande foraldrar av bada kénen.

Nyhetsbrev nr 293 © Agrenska 2007 26



Prader-Willis syndrom

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

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

Syskonrollen

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

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

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

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

konsamtalen:

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

o att forsta vad funktionshindret innebar och beror pa

-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 &n det som &r

verkligt.

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

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

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

for dem att forhalla sig till situationen.

o att fa hjalpa till/ slippa hjélpa till

o att fa uppskattning nar man anstranger sig

o att bara fa vara barn och inte ha for stora krav
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o att sjalv fa egen tid med foraldrarna

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

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, kréankningar. Syskon vill ofta prata
om hur det blir ”sedan”, ndr féréldrarna inte finns i livet langre. Ut-
markande ar ocksa den oerhort starka lojaliteten syskon kéanner for den
egna familjen och for syskonet med funktionshindret, sa Andreas
Tallborn Dellve.

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

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

Information fr&n Agrenskas barnteam

Barnen som kommer till Agrenskas familjevistelser, bade barnen med
funktionshindret och syskonen, har under dagarna aktiviteter som fol-
jer ett sarskilt schema dar 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 inhdmtar 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
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ICF, WHO:s Kklassifikation av halsotillstand. Det noggranna for-
beredelsearbetet ger béde barnen och Agrenskas personal trygghet
under familjevistelserna, sager Astrid Emker.

Socionom Anna Lindfors, Agrenska, informerade pé en tidigare famil-
jevistelse om samhéllets stéd och inledde med att informera om lag-
stiftning for alla (Lagen om allman forsakring, Socialtjanstlagen,
Halso- och sjukvardslagen, Skollagen), och LSS (Lagen om stdd och
service till vissa funktionshindrade) som kom 1994,

-Ju mer stéd och hjalp och behandling ett barn med funktionshinder
behdver desto fler blir barnets kontakter med personal som pa olika
satt handhar hjalp- och vardinsatser.

Det blir ofta mycket arbete for fordldrarna att ta reda pa vilken hjalp
som 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 hjéalp och stéd och det tar mycket tid och kraft. Det
béasta man kan gora som foraldrar till ett barn med funktionshinder ar
att hitta en person som hjalpa till med ansokningar och liknande, ex-
empelvis en kurator pa sjukhuset eller en handlaggare pa forsakrings-
kassan, sa Anna Lindfors.

Lagstiftning for alla, &r exempelvis lagar déar
A/ kommunen administrerar stod och hjalp t ex:
a Skollagen

a Socialtjanstlagen, SOL

B/ landstingen administrerar stdd och hjalp t ex:

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

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

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

Dérutover finns LSS, Lagen och stdd och service till vissa funktions-
hindrade, som ar en ”pluslag” som kom 1994, som ersatter Om-
sorgslagen som kom 1986. LSS administreras av kommunen.
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Om foraldrar exempelvis anser att deras barn behdver personlig assi-
stent i skolan, och inte far det, bor de forst och framst ta reda pa vad
som star i Skollagen om detta stod. Men det &r inte enkelt gjort. La-
garna ar inte skrivna sa att man direkt kan se vilka rattigheter man har.
De &r mer resonerande och Gvergripande och darmed svara att tolka..
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.

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

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

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

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

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

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

I den nya lagen talas om de tio réttigheterna:
o radgivning och annat personligt stod

a personlig assistans

a ledsagarservice

a kontaktperson

a avl@sarservice i hemmet
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a korttidsvistelse utanfor hemmet

o korttidstillsyn for skolungdom 6ver 12 ar

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

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

a daglig verksamhet

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

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

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

-Som ansokande forédldrar ska man alltid gora skriftlig ansokan och
aldrig no6ja sig med muntliga beslut. Det ska ocksa vara skriftligt sa att
ni kan dverklaga det om ni inte &r nojda.

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

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

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

Information fran forsakringskassan

Handl&ggare Gunnel Hagberg, Forsdkringskassan, Goteborg, informe-
rade om det ekonomiska stdéd familjer som har barn med funktions-
hinder kan fa fran forsakringskassan, d v s vardbidrag, handikapper-
séttning, bilstdd, personlig assistans och tillfallig foraldrapenning.

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

Vardbidraget bestar av fyra olika nivaer, helt bidrag (100 750 kr/ar,
2007), tre fjardedels (75 563), halvt (50 375) och en fjardedels
(25 188). 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 berdknas vara
under minst nio ars tid. Darefter finns det mojligheter att ansoka om
ett nytt bidrag. Bidraget bestar av ett grundbidrag samt ett inkomst-
provat anskaffningsbidrag. Dessutom kan extra bidrag utgd for att
anpassa bilen.

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

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

Tillfallig foraldrapenning ar erséttning for inkomstbortfall néar en
foralder maste avsta fran arbete for bl a vard av sjukt barn. Ersatt-
ningen kan utgd maximalt 120 dagar/ar och barn. Ersattningen kan
betalas ut till dess att barnet fyller 12 ar och i vissa fall upp till 16 ar.

-For barn som omfattas av LSS (Lagen om stdd och service till vissa
funktionshindrade) galler sarskilda regler. For dem kan ersattning utga
fran 16 ars alder upp till dess de fyller 21 ar. Foraldrarna till dessa
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barn har ocksa rétt till tio kontaktdagar/barn och ar. Dessa dagar kan
anvandas till exempelvis fordldrautbildning eller vid inskolning till
forskoleverksamhet.

FOreningsinformation
la Bjargo, Prader Willi foreningen i Sverige, informerade om fore-
ningen och dess arbete.

Foreningen bildades 1991och ingar numera i Foreningen Sallsynta
diagnoser.

Basta informationen om foreningen far man fran hemsidan:
www.prader-willi.se

Ordférande i foreningen ar:

Sven Martinsson

Adress Farthings, 44 Warwick Park, Tunbridge Wells,
Kent TN2 5EF England

Tel. 0 Fax: +44 1892 54 94 92

E-post: smartinsson@aol.com

SmagruppsCentrum informerar

Informationskonsulent Birgitta Gustafsson, SmagruppsCentrum, Go6-
teborg, informerade om SmagruppsCentrum.

-SmagruppsCentrum ansvarar for arbetet med Socialstyrelsens kun-
skapsdatabas om sma och mindre kanda handikappgrupper. Nya texter
tas fram och redan befintliga uppdateras. | databasen finns information
om drygt 200 ovanliga diagnoser. Underlagen till texterna skrivs av
landets framsta experter, kompletteras sedan av handikapporganisa-
tioner och patientféreningar och bearbetas av SmagruppsCentrum for
att informationen ska bli lattillganglig for allménheten. Allt material
faktagranskas av en expertgrupp. Férutom den utforliga informations-
texten i databasen finns ocksa en kort sammanfattande folder for varje
diagnos.

SmagruppsCentrum ar ett nationellt informationscentrum for alla
ovanliga diagnoser, en verksamhet som finns vid Sahlgrenska akade-
min pd Goteborgs universitet.

-Verksamheten kan liknas vid en sambandscentral som samlar in,
sammanstéller och formedlar kunskap, svarar pa fragor och hjalper till
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med informationssokning. Alla som soker information, eller har fragor
om en ovanlig diagnos, kan ta kontakt med oss och det ar kostnads-
fritt, sa Birgitta Gustafsson.

Har kan man f& mer information

Socialstyrelsen informationsfoldrar
e-post: sos.order@special.lagerhus.se
internetadress: www.so0s.se/smkh

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

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

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:
www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=OMIM

Adresser och telefonnummer till forelasarna

Overlakare Ann Christin Lindgren
Astrid Lindgrens barnsjukhus

171 76 Stockholm

Tel: 08- 517 775 79

Dietist Ellen Karlge-Nilsson

Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Enhetschef Tommy Albinsson
Alt@eksjo.se

Sjukskoterska Andreas Tallborn Dellve
Lyckans Backe

Lerkilsvagen 167

434 93 Vallda
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Logoped Susanne Béackstrom

DART

Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Overtandlikare Gunilla Klingberg
logoped Asa Mogren
Mun-H-Center

Agrenska

Box 2046

436 02 Hovas

Tel: 031- 750 92 00

Handlaggare Britt Akerstrém
Forsakringskassan

Rehab

405 12 Goteborg

Tel: 031- 700 6731

Socionom Anna Lindfors
specialpedagog Astrid Emker
specialpedagog AnnCatrin Rojvik
Agrenska

Box 20 58

436 02 Hovas

Tel: 031- 750 91 00

Informationskonsulent Birgitta Gustafsson
SmagruppsCentrum

Sahlgrenska akademin vid Goéteborgs universitet
Box 400

405 30 Goteborg

Tel: 031- 773 55 90

Foreningsrepresentant la Bjargo
PWS-féreningen

Vetegatan 8

118 59 Stockholm

Tel: 08- 642 32 20

Sjukgymnast Birgitta Althoff

Fagelviksvagen 34
723 48 Vasteras
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