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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, 1 det hér fallet Silver-Russells syndrom. Familjevistelser med
den diagnosen har arrangerats pa Agrenska 1996, 2002 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 foreldsare har medverkat vid framstéliningen av detta nyhets-
brev: Overlikare Jovanna Dahlgren, Goteborg, overtandlakare Heidrun
Kjellberg, Goteborg, 6verldkare Ann-Charlott Sdderpalm, Goéteborg,
Overldkare Marie-Louise Barrenas, Goteborg, psykolog Marita Aronson,
Goteborg, verksamhetschef Andreas Tallborn Dellve, Vallda, specialpeda-
gog AnnCatrin Rojvik, Goteborg, barndgonlakare Marita Andersson
Gronlund, Goteborg, logoped Gunnel Wallgren, Bankeryd, 6vertandlékare
Marianne Bergius, Goéteborg, logoped Lotta Sjogreen, Goteborg, tandsko-
terska Pia Dornérus, Goteborg, handlaggare Britt Akerstrém, Géteborg,
informationskonsulent Birgitta Gustafsson, Goéteborg
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Silver-Russells syndrom

Den kliniska bilden, symptom

Foljande information kommer fran tva familjevistelser 2002 (uppdate-
rad) och 2007 p& Agrenska med barn med Silver- Russells syndrom
(SRS),

Overlakare Jovanna Dahlgren, Tillvaxtenheten, Drottning Silvias
barn- och ungdomssjukhus, Goteborg, informerade om den kliniska
bilden och symptom vid SRS.

-Sedan sju ar ar Tillvaxtenheten pa barnsjukhuset nationellt center for
barn med SRS. Till att borja med var det fraga om ett projekt, darefter
bildades ett multidisciplinart team som idag bestar av barnendokrino-
log, logoped, tandlékare, neuropsykolog, Ogonlékare, Oronlékare,
barnsjukskoterska, rontgenlakare, ortoped och sjukgymnast. Teamar-
betet har givit oss mojligheter att se till hela barnets situation och
samordna utredningar och insatser. Ett av uppdragen teamet fatt av
Socialstyrelsen har varit att medverka till att en vardplan for barn med
SRS kommit till stand.

Teamet sammanstéller utredningar i skriftliga rapporter som sedan
skickas till barnets lakare pa hemorten och pa begéaran édven till forald-
rarna.

-Det &r nagot av sjalva vitsen med ett spetskompetent team att kom-
munikationen med barnets ordinarie lakare fungerar bra och darfor vill
vi ha direktkontakt med barnets ordinarie ldkare pa hemorten. Alla ni
foraldrar som har barn med SRS bor fa méjligheten, att nagon gang i
livet, fa traffa ett specialistteam, d v s en grupp specialister som kan
mycket om SRS.

Jovanna Dahlgren gav ocksa en kort historisk bakgrund till syndromet
och vad som dr utmérkande for det.

Den amerikanske pediatrikern H K Silver beskrev 1953 ett syndrom
dar medfédd hemihypertrofi (asymmetriska kroppshalvor), kortvux-
enhet och forhojda halter av konshormoner ingar. Den engelske pedia-
trikern A Russell beskrev ett ar senare samma symptom som Silver,
men med tilldggen avvikande ansiktsskelett och tillvaxthdmning under
fostertiden.

-Det finns manga olika orsaker till att barn fods sma. Vanligast &r att
modern ar liten. Men det kan ocksa finnas andra orsaker, sasom att
moderkakan inte mar bra, att blodflodet till barnet &r otillrackligt eller
att det finns en genetisk orsak. 90 % av alla barn som fods sma far s k
catch-up-tillvaxt”, vilket innebér att de tar igen merparten av vad de
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Johanna har SRS

Silver-Russells syndrom

forlorat under fostertiden. Detta galler emellertid inte for barn med
SRS, sa Jovanna Dahlgren.

Foljande &r gemensamt for barn med SRS:

a triangular ansiktsform med stor panna, liten haka, liten underkake
och hogt gomtak

a tillvaxthamning under fostertiden och uppvéxten

o uppfodningssvarigheter, barnet orkar inte suga, utan far sondmatas

det forsta halvaret eller langre, har dalig aptit under smabarnsaren, har

ofta latt for att krdkas

a olika stora kroppshalvor, vilket kan medféra olikheter i ansikts-
halvorna (ofta diskret skillnad), i ben, armar och béacken. Muskel
styrkan kan vara olika stor i de bada kroppshalvorna

o annorlunda begavningsprofil, dar barnen &r bra pa vissa saker,
exempelvis nar det galler verbala formagan och samre pa andra,
exempelvis det tredimensionella seendet (visuell perceptionsstor-
ning)

o forhojda nivaer av konshormoner, tidig och snabb pubertetspe-

riod

a viss arftlighet, hos en del av barnen har man funnit mutationer (for
andringar) i bl a kromosomerna 7

Johanna, fem &r, kom till Agrenskas familjevistelse tillsammans med
sin mamma Lena, sin pappa Gunnar och sina systrar Pernilla, 13 ar
och Mikaela, 14 ar. Johannas syster Katarina, 16 ar, kunde inte vara
med pa vistelsen.

Lenas graviditet med Johanna var normal, likasa forlossningen.

-1 30:e veckan tyckte jag att magen slutade véaxa och det kandes annor-
lunda gentemot mina andra graviditeter. Det k&ndes som om barnet
kunde rora sig mycket mer och jag tankte att det maste vara ett valdigt
litet barn. Men de undersokningar som gjordes, visade inte att barnet
skulle vara onormalt litet, men sa matte de ju bara huvudets omfang
och det var ju normalt, séger Lena.

I 39:e veckan gick vattnet och fosterljuden férsvann.

-Da blev det véldigt brattom och man satte dropp for att fa igang for-
lossningen. Nar Johanna foddes tyckte vi att hon var som alla andra
barn, men hon var liten. Hon vagde bara 2100 g och var 43 cm lang.
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Endokrinologi

Silver-Russells syndrom

Sa fick jag bekraftat det jag hade kéant lange under graviditeten, sager
Lena.

Eftersom Johanna var sa liten flyttades hon till ett sjukhus med storre
resurser att ta hand om sma barn.

-Vi tyckte inte det var sa konstigt. Eftersom Johanna sag helt normal
ut och verkade pigg, trodde vi forflyttningen bara berodde pa att hon
var liten, berattar Gunnar.

Johanna lades i kuvos och fick stanna pa sjukhuset i tva veckor.
-Under den tiden fick hon ganska sma mangder mat fran nappflaska,
40 ml var 3:e timme, eftersom hon inte kunde suga. Johanna gick upp
daligt i vikt, men trots det fick vi aka hem. Hemma forsokte vi ge
henne mer mat for att hon skulle ga upp snabbare i vikt. Men det som
hande da var att hon borjade krakas upp allt hon fick i sig. Pa BVC
trodde man inte att det var nagot fel pa Johanna, att det nog vande
snart. Men det gjorde det inte. Efter en manad med standiga matningar
och krakningar akte vi med henne till sjukhuset. Déar fick Johanna mat
genom sond och man gjorde en mangd olika undersdékningar. Vi stan-
nade nastan ett halvar pa sjukhuset, med korta avbrott for hembesok.
Under tiden gick Johanna upp bara 100 g/vecka och kom inte ikapp
andra jamnariga barn i vikt, sager Lena.

Barn med SRS har en tillvaxthamning redan som foster och tillvaxer
sedan daligt d&ven under uppvaxtaren.

-Forskare tror att tillvaxth&mningen kommer tidigt i graviditeten. Re-
dan vid forsta ultraljudundersdkningen, i cirka vecka 16, kan man of-
tast se att fostret ar litet. Manga foraldrar vittnar om att barnmorksorna
"flyttat tillbaka” graviditetsaldern 2-3 veckor.

Om barnen inte behandlas med tillvéaxthormon blir ofta bade deras
vikt och langd mycket under jamfort med jamnariga barn, flickornas
slutlangd 140 cm i genomsnitt och pojkarnas 150 cm. 30-40 % av bar-
nen med SRS har for lite tillvdxthormon och resten en nedsatt kans-
lighet for hormonet.

-Uppfodningssvarigheterna bidrar till den daliga tillvaxten. Vi har
behandlat barnen med tillvaxthormon alltsedan 15-30 ar tillbaka och
de flesta svarar mycket bra pa behandlingen, sa Jovanna Dahlgren.
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Silver-Russells syndrom

| den hormonutredning man gor i teamet ingar en s k basalutredning
dar man utesluter glutenintolerans, dalig naringstillforsel, dalig skold-
kortelfunktion, hjéartfel, astma, njur- eller leversjukdom och kromo-
somavvikelser. Darefter tittar man mer specifikt pa tillvaxthormonni-
vaerna, hur stor spontanproduktionen &r, matt under ett dygn, eller hur
mycket kroppen orkar producera nér den stimuleras med hjalp av insu-
lin.

-Vi har sett att barn med SRS som ar fodda sma har en spontanpro-
duktion av tillvaxthormon med fa hoga toppar. Hoga tillvaxthormon-
toppar med efterféljande laga dalar ar en viktig signal for normalt
véxande.

Om utredningar visar att barnen behover tillvaxthormon ar det en for-
del att bérja behandlingen tidigt.

-Jag tycker man ska starta behandlingen redan nar barnen &ar 5-6 ar
gamla eller annu tidigare. Den bésta aterhamtningen har alla korta
barn de forsta behandlingséren, darefter blir tillvaxttakten mer normal.
Startar behandlingen sa sent som under puberteten “vinner” inte barn
med SRS mer an nagra centimeter i langd. Manga av barnen som ar
”sma i maten” blir mer matglada sedan de borjat behandlas med till-
vaxthormon.

Behandlingen med tillvaxthormon har, férutom den Okade tillvéxten

dar barnen i genomsnitt vinner 2-4 standarddeviationer i langd, fler

fordelar nar det galler korta barn som &r fodda sma, bl a:

o kroppssammanséttningen forandras sa att barnen far mer muskler,

mindre bukfetma och 6kad benmineralisering

a de neuropsykologiska problemen minskar, barnen presterar battre i
olika test

a blodfetterna forbattras

Behandlingen med tillvaxthormon &r inte utan biverkningsrisker. Man
har befarat att tillvdxthormon skulle kunna ge diabetes senare i livet.
Normalt 6kar insulinnivaerna i barnens kroppar med aldern och 6kad
vikt.

-1 en hollandsk studie gjord pa korta barn, fodda sma och behandlade
med tillvaxthormon, tittade man extra noga pa insulinproduktionen
vid sockerbelastning. Man fann att dessa barn hade hogre varden an de
haft vid behandlingsstarten, men lika varden som jamnariga kontroll-
barn. Det ar viktigt att hitta ratt individuell dos av tillvéxthormon. For
hog dos kan medféra humorsvangningar och for hdg belastning pa
bukspottkdrteln som producerar insulin. Det finns en individuell kans-
lighet for hormonet som kan matas med bl a tillvaxtfaktorer i blodet
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Silver-Russells syndrom

under tillvaxthormonbehandlingen. Man befarar att hoga nivaer av
tillvaxtfaktorer, under manga ar, pa sikt skulle kunna 6ka risken att
drabbas av cancer, sa Jovanna Dahlgren.

1999 presenterades en studie dar 15 barn med SRS fran olika barnkli-
niker ingick. Den visade bl a foljande:

8/15 hade for lag spontan produktion av tillvaxthormon
3/15 hade for lag niva tillvaxthormon med stimuleringstest
12/15 hade ansiktsasymmetri

10/15 hade uppfodningssvarigheter

10/15 hade tal- och sprakforsening

5/15 hade 1Q under 83

10/15 hade visuell perceptionsstdrning och lassvarigheter
8/15 hade asymmetrisk muskelstyrka

Neuropsykiatriska aspekter, fragestallningar

En del foraldrar ndmnde att deras barn med SRS har en del neuropsy-
kiatriska problem, bla har en del Aspergers syndrom och ADHD. Det
pagar en inventering av detta, berattade Jovanna Dahlgren.

(Betraffande autistiska drag, Aspergers syndrom och autismspekt-
rumstérningar hénvisas till Agrenskas nyhetsbrev nr 255 kapitlet
’Markorkromosom 15 och neuropsykiatri’> som ar en sammanfattning
av Overlakare Susanne Steffenburgs forelasning dar huvuddelen hand-
lar om autismspektrumstorningar i alilméanhet.)

Jovanna Dahlgren avslutade med att svara pa en del av de fragor for-
aldrarna formulerat infér motet med henne.

Fraga: Hur fungerar vara barn i samspelet och kontakten med
andra barn? Har de svarare att klara beroring?

-Ja, det kan ténkas, eftersom en del av barnen, sarskilt pojkar med
SRS, kan ha svart att tolka signaler och koder som finns med i sam-
spelet mellan barn. En mamma patalade att hennes pojke sag ut att ha
ont ndr man rérde honom, vilket ar en intressant iakttagelse som jag
inte har ndgon forklaring till

Fraga: Paverkar foraldrarnas langd barnets slutlangd?

-Ja, det gor den alltid, mer eller mindre. | era barns fall spelar for-
aldrarnas langd mindre roll
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Silver-Russells syndrom

Fraga: Om vara barn far barn med nagon som ocksa har SRS hur
stor ar da risken att de far ett barn med SRS?

-Annu har man inte hittat ndgon enstaka gen som forklarar alla fal av
SRS. Men om man antar att det ar ett recessivt nedarvt tillstand sa ar
risken 100 % och om det ar dominant nedarvt &r risken att barnet far
SRS 75 % vid varje graviditet. | 25 % av fallen blir barnen, i det sena-
re fallet, helt friska med avseende pa SRS.

Fraga: Vad bor man tanka pa infor skolstarten?

-De flesta barnen med SRS har en nagot ojamn begavningsprofil, vil-
ket innebar att de ar mycket duktiga i vissa avseenden och patagligt
mycket svagare inom andra omraden. En mindre del av barnen kan
dessutom ha en lindrig utvecklingsstorning. Infor skolstart ar det vik-
tigt att man gor en neuropsykologisk utredning for att ta reda pa bar-
nets starka och svaga sidor. Det ar ocksa bra att vi i teamet far mojlig-
het att traffa barnet infor skolstart och att skolpersonalen informeras
om barnets diagnos och eventuella behov av stodinsatser.

Fraga: Vad kan man gora at barnets matvagran?

-Det &r oerhort angestladdat och frustrerande nér ett barn, som beho-
ver extra mycket mat och néring, inte ater. Oftast & det omdjligt att
"vanta ut” barnet, eftersom manga av barnen saknar normal aptitre-
glering. ”Onskekost” och ”ren” mat, d v s mat dar man inte blandar
samman olika delar, fungerar ofta béttre. I vissa mycket svara fall har
man satt in en "knapp” till magsécken for att delar av dygnet ge extra
naringstillskott utdver den lilla mangden mat en del mindre barn far i

sig.

Johanna utvecklas bra mentalt, men motoriken ar forsenad

Trots alla problem med att fa i Johanna tillrackligt med naring var hon
oftast mycket glad och intresserad av omgivningen.

-Vi forstod ganska snart att Johanna inte hade nagra hjarnskador eller
var mentalt forsenad. Det storsta problemet var att hon sov alldeles for
mycket och att hon inte verkade ha nagra hungerkanslor. Vi fick ofta
vacka henne for att ge henne mat. Motoriskt utvecklades hon darfor
nastan ingenting de forsta sex manaderna, sager Gunnar.

Eftersom Lena arbetar inom sjukvarden misstankte hon tidigt att Jo-
hanna kunde ha for lagt blodsocker.
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Silver-Russells syndrom

-Pa sjukhuset delade man mina misstankar och tog prover nar vi var
dar. Men proverna var aldrig positiva. Vi fick hjélp av dietist som rak-
nade pa hur mycket Johanna tillgodogjorde sig av maten, séager Lena.

Problemen fortsatte i ytterligare ett ar innan nagot hande som ledde
sjukvarden pa ratt spar.

-Johanna bdrjade pa daghem nér hon var ett ar gammal och dar fick
hon ett halvar senare sin forsta kramp. Forst misstankte man epilepsi,
men undersokningarna visade att sa var inte fallet. Mina misstankar
om blodsockret fanns kvar. Darfor ordnade jag sa att vi fick lana hem
en apparat att mata blodsockret med. Efter bara nagon vecka stod det
klart att Johannas blodsocker var alldeles for lagt, berattar Lena.

Johanna far tillvaxthormon

Ortopedi

Efter nya utredningar bestdmdes det att man skulle prova att ge Jo-
hanna en lag dos tillvaxthormon, med avsikten att normalisera och
stabilisera hennes blodsocker. Behandlingen startade néar hon var tva
ar gammal. Habiliteringen hade tranat Johanna pa daghemmet sedan
hon var ett ar gammal. Johanna kunde darfor ga nar tillvaxthormonbe-
handlingen startade, aven om gangen var valdigt instabil.

-Det blev en omedelbar reaktion pa behandlingen. Krakningarna upp-
horde och Johanna borjade ata. Sa fort hon var vaken at hon alltid pa
nagonting, men hon gick inte upp snabbare i vikt, sager Gunnar.

Efter nagra manader borjade Johanna komma tillbaka till sitt tidigare
tillstand och borjade krakas igen.

-Sa fort hon fick minsta forkylning blev hon valdigt sjuk och trétt. Nar
Johanna var tva ar och tio manader hojde man dosen tillvaxthormon
och genast svarade Johanna med att ma béattre och att véxa snabbt pa
langden. Fran att ha legat fyra standarddeviationer under normal-
langden véxte Johanna sa att hon idag ligger bara tva under. Under de
har aren 6kade hon med 2 kg i vikt/ar.

Overlikare Ann-Charlott Séderpalm, Sahlgrenska universitetssjukhu-
set/Ostra, Goteborg, informerade om ortopedi vid SRS.

-Vi ortopeder i teamet har stor hjalp av en radiolog som rontgar bar-
net.
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Silver-Russells syndrom

Vanliga ortopediska symptom vid SRS ér:

o oliklanga ben (hemihypertrofi), vanligast

a krokig rygg, (skolios) som relativt ofta kan kréva behandling
a krokiga lillfingrar

Radiologi (rontgen) vid SRS kan

a gOra sidoskillnaderna (asymmetrierna) tydligare
a ge en mognadsbeskrivning av skelettet

o pavisa eventuella skelettavvikelser

Féljande rontgenfynd har gjorts vid SRS:
a avvikelser i skelettmognaden

o handskelettavvikelser

o underutvecklade fingrar och tar

o slanka och langa rérben

o armbagsleden och hoftleden ur led

a skolios

a oregelbundna ryggkotor

a underutvecklad korsrygg och svansben

Det ar mojligt att fa fram en berdknad benlangdsskillnad utifran for-
vantad kroppslangd, fordldrarnas och syskonens langd, tillvéxtdia-
gram, rontgenbilder och genom att man tittar pa det enskilda barnet.
-Genom att réntga handskelettet far vi ocksa en uppfattning om ske-
lettdldern. Darmed kan vi uppskatta benlangdsskillnaden och se nar
det ar mojligt att paverka tillvaxten.

Vid prognostisk benlangdskillnad pa mer &n 5 cm och kroppslangd

under medelldangd kan man forlanga det korta benet, vilket &r en

mycket kravande behandling. Pa Drottning Silvias barn- och ung-

domssjukhus har man aldrig forlangt nagra ben pa barn med SRS.

Foljande komplikationer/hinder &r vanligt férekommande vid ben-

forlangning:

a karl- och nervskador

a infektioner runt stift och benskarvar

o rorelseinskrankningar, subluxationer (néra forestaende urledvrid-
ningar) och luxationer (urledvridningar) i angransande leder

a vinkelfelstallningar

a for tidig slutning av operationsstallet
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Ogon

Silver-Russells syndrom

-Benet delas dag 1 och skruvas isar 1 mm/dag. Vill man férlanga be-
net 5 cm tar det séledes 50 dagar att skruva isar. Darefter tar det minst
30 dagar/forlangd cm for att benet ska ldka och bli starkt. Forst déref-
ter kan man ta bort instrumentet. Darefter foljer en tid med kryckor.
Det ar en lang och svar procedur att ga igenom och darfor rekommen-
derar jag benfdrlangning enbart i vissa utvalda fall, sa Ann-Charlott
Soderpalm.

Vid en prognostisk benlangdskillnad mellan 2-5 cm och kroppslangd
over medellangd, forkortar man det langa benet. Forkortning eller
inbromsning av tillvaxten kan astadkommas t ex genom att man under
operation borrar i tillvaxtzonen sa att denna laker ihop, eller att man
satter klamrar over tillvaxtzonen pa benets in- och utsida.

-Dessa operationer gors vid lamplig tidpunkt som vi kan rakna fram
via de diagram, matningar och réntgenbilder som vi har till vart forfo-
gande.

Vid en prognostisk benlangdsskillnad pa mindre &n 2 cm opererar man
inte alls.

Skolios (krokning av ryggraden) vid SRS kan se olika ut och kréaver
inte alltid behandling. En benldngdskillnad kan t ex se ut som skolios.
-Vi borjar med att gora en skoliosundersokning dar vi tittar pa eventu-
ella benléngdskillnader, émhet/smarta, reflexer, rérelsemdnster och
om det finns en uppmatbar rotation (skoliometer). Visar skoliometern
7 ° eller mer rontgar vi ryggen for att kontrollera hur kraftig krokning-
en &r och for att kunna bedéma utvecklingen och behovet av eventuell
behandling (korsett eller operation).

Barndgonlakare Marita Andersson Gronlund, Ogonmottagningen,
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus, Goteborg, informerade
om SRS sett ur 6gats perspektiv.

Marita Andersson Gronlund inledde med en kort information om
tgats anatomi och synsystemet och gick sedan in pa vad som kan bli
fel vis SRS.

o Synskador delas in i tva grupper; framre synbaneskador och bakre
synbaneskador.
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Silver-Russells syndrom

a Synskador i framre synbanorna beror 6gat, synnerven och syn-
nervskorsningen. Exempel pa sadana skador ar defekt avbildning som
paverkar synskarpan, synfaltet, fargseendet, kontrastkansligheten och
maorkerseendet.

a Synskador i bakre synbanorna innebdr stérningar i funktionen att
bearbeta, tolka och sortera synintryck och paverkar avbildningen och
dverforingen av synintrycken.

Har barnet perceptionsproblem skapar detta osdkerhet, t ex néar barnet
gar i naturen, ar ute i trafiken, men ocksa nar det galler att kdanna igen
ansikten. Detta kan medféora att det ar svart for dem att exempelvis
orientera sig i nya miljoer och bedéma hojdskillnader.

-En del av barnen med perceptionsproblem far las- och skrivsvarighe-
ter, exempelvis nar de ska lasa langa ord eller manga ord i flera langa
meningar efter varandra.

I litteraturen finns beskrivet att barn med SRS kan ha varierande
dgonforandringar, de kan exempelvis

@ vara narsynta

a skela

o ha synnedsattning och asymmetriska synnerver,

o ha ptos (nedhdangande ogonlock), epikantusveck, bla senhinna
(6gonvitorna), olikfargad regnbagshinna, medfott glaukom (for hogt
tryck i 6gonen), avsaknad av tarvégar, hypertelorism (brett mellan
ogonen), annorlunda véxtsatt pa égonbrynen samt langa 6gonfransar.

Barn som &r tillvaxthammade kan ha ibland ha en liten synnervsarea.
-Vilka orsakerna till detta ar vet vi inte, men det kan réra sig om en
paverkan pa det totala antalet synnervstradar. Karlférgreningarna i
6gat kan ocksa vara paverkade. Om detta paverkar funktionen vet vi
inte. Det ar &n sa lange bara ett observandum.

En undersokning av 6gonen och synfunktionen kan innefatta matning
av synskarpan pa nara och langt hall, att undersoka eventuell skelning
och brytningsfel, att méta dgats storlek, undersoka synfélt, registrera
ogonrorelser, dilatera pupillen och titta in i 0gat, fotografera 6gonbot-
ten, méta nathinnans och hjarnans aktivitet osv.

-Sammanfattningsvis kan man konstatera att 83 % av alla barn med

SRS har nagon form syn- och 6gonférandring, sa Marita Andersson
Gronlund.
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Logoped Gunnel Wallgren, Bankeryd, som till en del ingdr i teamet
kring barn med SRS, informerade om logopedi vid SRS.

-Logopeder arbetar ofta med fokus pa kommunikation méanniskor
emellan. Nar det géller kommunikation i vid bemarkelse, skiljer vi pa
rost (stambanden), tal (hur vi formar sprakljuden med lappar, tunga,
gom, tander) och sprak (innehallet i kommunikationen, vilket formas
i hjarnan).

Exempel pa rostproblem ar heshet, pa talproblem om munregionens
muskler inte fungerar som de ska och sprakproblem nar man vet vad
man ska saga, men inte kan fa fram det, exempelvis beroende pa en
hjarnblodning.

-De tva senare problemomradena &r de som framst ingdr i logopedens
arbetsomrade. Att forma sprakljud staller stora krav pa fungerande
munmotorik, men det gor det dven att suga, ata och svalja. | sprak
ingar aven lasning och skrivning.

Talpedagogens och logopedens arbetsomraden sammanfaller till vissa
delar. Logopeden arbetar idag mestadels inom hélso- och sjukvarden
och talpedagogen inom skolan. Men har sker en successiv férandring
i 0 m att logopeder ocksa arbetar mer och mer inom skolan.

Vad ar da typiskt for logopedi och SRS?

-Nar jag sokte information med dessa samband fann jag ett magert
intresse for SRS och kommunikation i litteraturen. Nar jag fann nagot
sa var informationen motsagelsefull eller med stor spannvidd, fran
sma problem till stora. Det ar darfor svart att dra nagra generella slut-
satser mellan SRS och av det jag funnit, sa Gunnel Wallgren.

| de studier som publicerats har tva problemomraden varit mer fram-
tradande nér det galler barn med SRS; munmotoriska problem/upp-
fodningssvarigheter och spraklig formaga.

-1 en studie hade exempelvis 8 av 12 barn nagon form av arti-
kulationsproblem, sérskilt nar det gallde att bilda ljudet ”r”. Av dessa
8 hade 4 en forsenad sprakutveckling. | en annan studie uppges att
40 % av barnen lag 2 ar under forvantad lasformaga for alders-
gruppen, 12/25 hade specialundervisning och 12/25 logoped-
behandling. 20 barn av 25 hade nagon form av uppfodningssvarighe-
ter.
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| Gunnel Wallgrens uppgifter i det pagaende projektet ingar att titta pa
hur omfattande de munmotoriska problemen/uppfodningssvarigheter-
na ar och i vilken utstrackning sprakférsening och lasproblem fore-
kommer.

-Det jag funnit med hjalp av iakttagelser, tester, samtal och fragefor-
muldr 6verensstammer val med uppgifterna i litteraturen. Ett problem
inom logopedin &r att de flesta testen inte &r standardiserade och
manga ar begransade till vissa aldersgrupper, vilket innebér att det ar
svart att mata problemen. Istallet blir det sa att man forsoker beskriva
problemen sa val som mojligt.

| Gunnel Wallgrens studie ingick 15 barn med SRS. Tester och under-
sokningar visade tydligast resultat nér det gallde munmotoriken.

-14 av 15 barn hade problem som innebar att munmotoriken inte fun-
gerade fullt ut. Den var oftast langsam och kraftl6s. Detta behdver inte
paverka barnens tal och det sambandet har jag heller inte sett. Men det
kan ocksa bero pa att manga av barnen kompenserar bristerna i mun-
motoriken. Den Okade gomhojden paverkar inte bara sugférmagan
utan ocksa formagan att hitta vissa sprakljud. Uppfodningssvarigheter
var vanligt forekommande och det fanns ocksa barn med sprakforse-
ning och lasproblem i gruppen.

Kartlaggningen och undersokningarna innebar att problemen upptécks
tidigt och adekvata insatser som minskar problemen kan séttas in ti-
digt.

-De senaste aren har kunskaperna om de har problemen ¢kat snabbt
och behandlingsmetoder och ny hjalpmedel har utvecklats. Har har
bl a Mun-H-Centers unika kompetens varit till stor hjalp for manga,
sa Gunnel Wallgren.

Overtandlakare Heidrun Kjellberg, Odontologiska kliniken, Géteborg,
informerade om odontologi vid SRS.

Heidrun Kjellberg &r ortodontist, d v s tandlakare som specialiserat sig
pa tandreglering och att flytta tander.

-Numera arbetar jag mest med bett och bettutveckling. | manga fall
har vi ortodontister ett ndra samarbete med logoped och kékkirurg.

Det finns bara nagra fa odontologiska studier som rér barn med SRS
dar man studerat avvikelser i ansiktsskelettet.
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-Det man i tidigare studier har funnit & en lag ansiktshojd, litet tri-
angulart ansikte, sma kakar, lagt sittande éron och neddragna mungi-
por. De karaktaristiska dragen mildras med aldern.

P& Odontologiska kliniken har man gjort en undersokning dar man

studerat tillvéxten hos 16 barn med SRS, 10 pojkar och 6 flickor. Bl a

har man:

o gjort avgjutningar av barnens tander, pa vilka man kunnat mata av-
vikelser i bettet.

o fotograferat inne i munnen och pa sa satt kunnat upptacka eventuella
mineraliseringsstorningar

o tagit profilrontgenbilder pa ansiktsskelettet och pa dessa bilder kun-
nat méata vinklar som visar eventuell asymmetri samt avlésa tand-
mognad och tandutveckling

a gjort en bettfysiologisk undersokning som visar om barnet har funk-

tionella problem som t.ex. 6mhet i k&kleder eller tuggmuskulatur.

Undersokningen visade bl a att

a den bakre ansiktshdjden var mindre n den framre

a den bakre skallbasen var kortare an kontrollgruppens
o underkaken hade lag hojd och var tillbakasatt

o att hela ansiktet ligger langt tillbakaskjutet

a pbarnen hade brant plan 6verkéke och underkake

a @verbett var vanligt forekommande

Bettavvikelser (stort dverbett, mer & 6 mm) fann man hos 25 % av
barnen med SRS jamfort med 15 % hos kontrollgruppen.

-Overbett blir, i motsats till underbett, battre med tiden. Ar det fraga
om mycket stora Overbett kan det bli aktuellt att behandla med tand-
stallning. S k djupbett har néstan en tredjedel av barnen. Det kan be-
hova atgardas eftersom barnen kan bita sig och skada gommen. Fun-
gerar barnens bett bra sa gor vi ingenting, sa Heidrun Kjellberg.

Asymmetriska ansikten har vi alla, mer eller mindre. Man kunde inte
finna nagon statistisk skillnad gentemot kontrollgruppen nar det galler
ansiktsasymmetrin och inte heller fann man nagon annan asymmetri
av betydelse.

Gomhajden var emellertid nagot forhéjd hos barnen med SRS.

-Om barnen har smalt och hogt gomvalv kan det vara svart att fa upp
tungan och att svalja. Ett smalt gomvalv kan atgardas genom bredd-
ning av Overkaken. Det sker med hjalp av tandstéllning och 6ppning
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av bensdmmen i gommens mittlinje. Det &r en behandling vi kan gora
fran det att barnet &r 6-7 ar gammalt.

Tanderna hos barn med SRS, bade mjolktanderna och de permanenta
tanderna, kan vara nagot mindre och kortare, jamfort med kontroll-
gruppen. Ibland ror det sig om enstaka tdnder hos ett barn, ibland om
alla. 40-50 % av barnen har mineraliseringsstorningar i tanderna,
framfor allt i mjolktanderna och de permanenta framtanderna.

-Ibland kan man behéva gora nagot at detta och beroende pa vilket
problem det &r fraga om, kan vi anvanda hoéljen, kronor eller skalkera-
miska fasader.

Tandmognaden hos barnen med SRS skiljde sig inte gentemot kon-
trollgruppen. Tandvaxlingen sker nagot senare (ca 1 ar). Trangstall-
ning av tanderna (framfor allt underk&ksframténder) &r mycket vanligt
forekommande hos barnen och inte séllan behdver nagon eller nagra
tander tas bort och da tar man bort nagon eller nagra av kindtéanderna.
-30 % av alla barn har tandstallning nagon gang under uppvaxten. Den
siffran dr endast nagot hogre vid SRS.

Kéakfunktionen (gapférmaga, tuggférmaga) visade ingen skillnad
gentemot kontrollgruppen.

Oron- och horselaspekter

Overlakare Marie-Louise Barrenas, Drottning Silvias barn- och ung-
domssjukhus, Goéteborg, informerade om 6ron- och horselaspekter vid
SRS.

Marie-Louise Barrends inledde med att informera allmént om orats
anatomi och funktion samt horselskador.

-De horseltester vi gjort pa barn med SRS har visat normala resultat.
Darfor finns det ingenting som talar for att det finns nagon péaverkan
pa horselcellerna hos de hér barnen. Daremot ar férekomsten av 6ron-
inflammationer och 6ronkatarrer vanligare an hos barn i allménhet,
sarskilt nar barnen ar sma. Dessa problem, som troligen beror pa att
oOrats ventilationskanal fungerar sdmre, véxer oftast bort. Jag tycker att
man oftare borde operera in ett ventilationsror genom trumhinnan pa
barn med SRS, sa att horseln normaliseras.

Sekret i mellandrat (d v s bakom trumhinnan) kan tillfalligt paverka
barnets horsel, vilket i sin tur ibland paverkar talutvecklingen.
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-Nagra horselskador hos barn med SRS har vi saledes inte funnit. Hur
det blir pa sikt vet vi inte, men ingenting tyder p att det blir problem i
vuxenlivet. Jag tycker dnda att det ar motiverat att barn med SRS har
regelbunden kontakt med en éronlékare, sa Marie-Louise Barrenés.

Johanna har ingen asymmetri i sin kropp, vilket underlattade hennes
motoriska utveckling.

-Vi har alltid latit Johanna klara sig sjalv och inte sprungit och passat
henne, sa att hon inte skulle ramla. Och ramlat mycket har hon gjort.
Ibland har det varit véldigt svart att inte gripa in och hindra henne fran
att gora olika aktiviteter. Idag ar Johanna som vilken annan femaring
som helst. Hon Kklattrar, springer och ror sig obehindrat, sager Lena.

Brister i finmotoriken &r idag Johannas storsta problem.

-Hennes hander ar sma som hos en tvaaring. Ingen har kunnat forklara
varfor handerna inte vuxit mer. Det innebér att hon har haft valdigt
svart att utveckla finmotoriken. Vi har forsokt att fa hjalp av en arbets-
terapeut, men annu inte fatt det. Pa senare tid har hon tranat upp arbe-
tet med handerna och just borjat rita och mala. Hon ar glad och pigg
och vill vara med pa allt som hennes storasystrar gor. Systrarna har
varit en valdigt stor tillgang och betytt mycket for att Johanna kan s
mycket och mar s& bra som hon gor idag, sager Lena.

Idag far Johanna tillvaxthormon tva ganger/dag, morgon och kvall.
-Eftermiddagarna ar jobbiga for Johanna. Da avtar den positiva verkan
av tillvaxthormonet och hon blir véldigt trétt. Det &r ndgot som oroar
0ss, nar vi tanker pa att hon snart ska borja skolan och att det da stalls
andra krav pa Johanna. Vi hoppas att hon far behalla sin personliga
assistent fran daghemmet nar hon bérjar skolan, sager Gunnar.

Johanna har en liten underkake och trangstallda tander. Det har inte
forsenat hennes talutveckling, som idag ar helt normal. Men eftersom
hon alltid gar och &ter pa ndgonting, kan hennes tander ha tagit skada.
-Vi har inte orkat ta itu med tandhygienen ocksa, men kanner nog att
det ar viktigt att Johanna far traffa en tandspecialist och fa tandvard,
sager Gunnar.
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Funktioner i och kring munnen

Overtandlidkare Marianne Bergius och logoped Lotta Sjogreen Mun-
H-Center, Goteborg, informerade om funktioner i och kring munnen.

Mun-H-Center &r 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 sérskild munvard ar ocksa vanligt férekommande vid ovan-
liga medfédda 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 frageformulér till foraldrarna om barnets tandvard och mun-
hygien samt eventuell problematik kring munmotorik och munhélsa.

Mun-H-Centers tandlakare och logoped gor ocksa under familjeveck-
an en oversiktlig undersokning av barnens munférhallanden. Saval
observationerna vid undersékningen 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.

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

Utmarkande for barn med Silver-Russells syndrom kan vara:
a liten "tillbakasatt” underkéke
o nagot hogre gomvalv
a vanligare med tandstallningsfel:
0 Overbett
0 djupbett
o trangstallning
a mineraliseringsstorningar
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o nagot senare tandvéxling

-Dessa avvikelser kan medféra problem med att suga, tugga, svélja
och att andas. Stora problem med krékning kan férekomma, sarskilt
nar barnen ar sma. Atsvarigheterna ar ibland s& uttalade att barnen
behdver sondmatas. Barn som sondmatas under langre tid utvecklar
ofta en 6verkanslighet i och kring munnen. Illamaende och krakning-
ar, overkanslighet i munnen och bristande aptit bidrar till att det kan
vara svart att 6verga fran sondmatning till att 4ta med munnen.

Behandling med tillvaxthormon for stimulering av kroppslangd har
visats resultera &ven i 6kad tillvaxt av underkaken.
-Tandvarden bor saledes vara val insatt i de problem som kan fore-
komma for barn som har ett annat tillvaxtmonster.

Munhalsan kan ocksa paverkas negativt av de problem barnen har.
-Om barnet behover ata 10-12 ganger/dag for att fa i sig tillrackligt
med naring, sa far det konsekvenser pa tandhalsan.

Barnen behover i de flesta fall ha kontakt med specialisttandvarden,
t ex med en pedodontist, en specialiserad barntandldkare eller med
ortodontist for tandregleringsbehandling.

-Barnen bor har titare och tidigare kontakt med tandvarden med
mycket forebyggande tandvard, t ex polering eller inplastning av nya
tander.

Forebyggande tandvard sker ocksa i hemmet med tandborstning mor-
gon och kvéll, i vissa fall med specialtandborste eller andra hjalpme-
del. Forstarkt fluortillforsel, forutom borstning med den fluortandkram
alla behover, kan ske genom fluorskéljning/—lackning eller med fluor-
tabletter.

Som namnts tidigare riskerar barn med SRS att fa en for tidig och for
kort pubertet.

-Med for tidig pubertet menar vi hos flickor nar dessa kommer in i
puberteten fore nio ars alder. Behandlas de med pubertetsbromsare
halls brosttillvaxten tillbaka. Utvecklingen av pubertetsbeharing och
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eventuell acne kan vi dock inte stoppa med en sadan behandling. De
biverkningar vi kanner till vid pubertetsbromsning kan innebéra vikt-
okning och att dgglossningen drojer ett tag efter att man slutat med
medicinen. Men behandlingen paverkar inte fertiliteten, sa Jovanna
Dahlgren.

-Ej helt nedvandrade testiklar och mindre testiklar som vuxna ar nagot
vanligare hos pojkar fodda sma &n bland pojkar och méan i dvrigt.

Agrenskas erfarenheter av barn/ungdomar med SRS

Specialpedagog AnnCatrin  Rojvik, Agrenska, informerade om
Agrenskas erfarenheter av barn och ungdomar med Silver Russells
syndrom.

-Under familjevistelserna, da ofta tio barn med diagnosen kommer till
Agrenska, sammanstaller vi de erfarenheter vi far om syndromet med
hjalp av dvergripande fragor till forskollararen/lararen och ett observa-
tionsmaterial utformat av Agrenska. Dessutom inhdmtar vi aktuell och
adekvat medicinsk information. Malsattningen med observationerna ar
att hjélpa barnen i forskolan, skolan och vardagslivet. Efter den hér
familjeveckan kommer vi att ta kontakt med varje enskilt barns skola
och berétta vad vi sett, om fordldrarna tycker att det ar bra.

Den pedagogik som passar det enskilda barnet med séllsynt diagnos
utformas utifran

a individens forutsattningar

a generell specialpedagogik

a specifik kunskap om diagnosen

-Syndromdiagnoser ar kombinationer av symptom som forekommer i
varierande svarighetsgrader och ger komplexa konsekvenser, sa Ann-
Catrin ROjvik.

| de dvergripande fragorna till lararen/forskollararen ingar bl a

o ge exempel pa sadant som fungerar bra for barnet i forskolan/skolan
o vilka svarigheter upplever ni att barnet har i férskole-/skolsitua-
tionen och nér blir de mest tydliga

o hur forebygger ni dessa svarigheter och hur gor ni for att ge barnet
hjalp

Observationerna av barnen utgar fran basfakta d v s alder, kon, skola,
eventuellt stod och hjalp och inriktades pa foljande omraden:

a social och kansloméssig utveckling

o kommunikation, sprak och tal
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a grov- och finmotorik

a perception (det man uppfattar med sina sinnen)

a begreppsuppfattning

a undervisning enskilt och i grupp

a kdrndmnen d vs matematik, lasning och skrivning
a idrott

a fritid och raster

Under familjevistelsen tas storsta mojliga hansyn till varje barns/ung-

doms individuella omvardnadsbehov genom att bl a:

a genom att ge mojlighet till lugn och ro

o anpassa tider efter barnens/ungdomarnas behov, t ex mattider

o skapa en tillganglig miljo med hjalp av pallar, bord, skap och toalet-
ter pa ratta hojder

Ett axplock ur observationsmaterialet visade bl a nér det géllde
1/ att stimulera kommunikation, sprak och tal att anvanda:
o stodtecken, bilder, kroppssprak

o sang, rim och ramsor

o spraklekar och beréattelser

o samarbetslekar, sasom walkie-talkiegomme

a ge tid

2/ att minska konsekvenserna av inlarnings- och koncentrations-
svarigheterna att:

o anvanda samma struktur och aterkommande aktiviteter

a ge korta, enkla och tydliga instruktioner med hjélp av tecken och
bilder

a utforma mer individuellt anpassade arbetspass

@ varva gruppaktiviteter med sjalvstandigt arbete

a varva vélkant med nytt

o varva lugna, mer koncentrationskravande aktiviteter med sadana
som ar mer motoriskt krdvande

3/ att bidra till att starka sjalvkanslan, det sociala samspelet och
kamratrelationer att:

a ge positiv forstarkning och stédja barnet i kontakter, relationer och
handlingar

o ge vuxenstdd nar sa behdvs, t ex under arbetspass, uteaktiviteter och
tider mellan olika aktiviteter

o arrangera samarbetsévningar och gemensamma lekar dar var och en
deltar pa sina egna villkor och far uppleva att de lyckas

o arrangera lekar dar barnet, ungdomen far sta i centrum
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4/ att bidra till 6kad insikter och kunskaper om funktionshindret,
att:
a ge skoleleverna medicinsk information, mojligheter att samtala om
hur det &r att ha funktionshindret samt att tréffa andra i samma situa-
tion

5/ att stimulera fin- och grovmotorik genom

o bild och form, dar barnen malar och klistrar

o fysiska aktiviteter med grov- och finmotoriska inslag sasom prome-
nader i skogen och plocka snackor pa stranden

o varva lugna aktiviteter med sddan som ar mer fysiskt kravande

For att hjalpa barnen kravs medicinsk kunskap om diagnosen, kart-
laggning av barnets problematik, kartlaggning av skol- och forskole-
miljon, anpassning av verksamheten samt samverkan mellan bl a habi-
litering, skola, barnhélsovard och foraldrar.

-Barnen behdver ofta noggranna forberedelser infor olika moment och
aktiviteter, fa klart for sig med vilka, hur lange, sedan, o s v, vid olika
aktiviteter samt fasta rutiner och tydlig struktur. Ett atgardsprogram
som bygger pa medicinsk kunskap och kartlaggning av barnets starka
och svaga sidor bor ligga till grund féren anpassning av verksamheten,
sa AnnCatrin Rojvik.

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-
samt for familjer med barn med ovanliga funktionshinder i férhallande
till situationen dar funktionshindret &r 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
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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 kanner existentiell radsla

o att man bara fokuserar pa sjukdomen

a ovisshet

a social isolering

Vandpunkten kan komma

a genom egna Kritiska reflexioner, eller med hjélp av assistent

g med tiden

o p g a 6kad egenkompetens

o nar barnet mar battre

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

Bemastring innebar att man skaffat en kontrollerad struktur pa sitt liv,
dar det exempelvis kan inga att som foraldrar forsoka ta reda pa sa
mycket som mojligt 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
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 béast forhandlar med sociala myndig-
heter och stodinstanser.
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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 sag 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 ckat.

Kunskap om barnets funktionshinder har stor betydelse nér det galler
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 &r "basta” strategin. I 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.

| 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.
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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 ar 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

o att sjalv fa egen tid med foraldrarna

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

a att inte behova k&nna rédsla, kanna sig hotad eller utsatt

a att kunna ha kamrater hemma

-Inte séallan uttrycker syskonen “svara” kanslor som de forsoker for-
halla sig till sa bra som majligt, exempelvis skam, skuld, oro, rattvi-
sa/oréttvisa, bekymmer/omsorg, krankningar. Syskon vill ofta prata
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om hur det blir ”sedan”, ndr féréldrarna inte finns i livet langre. Ut-
markande ar ocksa den oerhort starka lojaliteten syskon kanner 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 férhalla 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

Samhallets stod

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 infér
vissa veckor far de ocksa kompletterande information genom att tréaffa
medicinsk och psykosocial expertis, sager specialpedagog Astrid Em-
ker, Agrenska.

Utifran den insamlade informationen bestams det pedagogiska inne-
hallet och barnens olika aktiviteter under familjevistelsen planeras.
-Det 6vergripande malet ar att framja sjalvstandighet, samhdrighet och
delaktighet for barnen med funktionshinder och i det fallet foljer vi
ICF, WHO:s klassifikation av hélsotillstand. Det noggranna férbered-
elsearbetet ger bade barnen och Agrenskas personal trygghet under
familjevistelserna, sdger Astrid Emker.

Socionom Anna Lindfors, Agrenska, informerade pé en tidigare famil-
jevistelse om samhallets stod och inledde med att informera om lag-
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stiftning for alla (Lagen om allméan 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 dr mojlig, var man ska soka hjalpen och kanske sedan ocksa
overklaga avslag nar man inte far som man vill.

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

Lagstiftning for alla, ar exempelvis lagar dar
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 dverklaga)

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 dar en ”pluslag” som kom 1994, som ersatter Om-
sorgslagen som kom 1986. LSS administreras av kommunen.

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 dr inte skrivna sa att man direkt kan se vilka rattigheter man har.
De &r mer resonerande och 6vergripande och darmed svara att tolka..
For att forsta vilka rattigheter de innehaller maste man lasa forarbeten
till lagarna och domstolsutslag.
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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 utvecklingsstérning och personer med autism eller
autismliknande tillstand.

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

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

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
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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-
ldggaren i kommunen.

-Som ansokande forédldrar ska man alltid gora skriftlig ansokan och
aldrig noja 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 forsékringskassan och socialtjansten och be

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

Information fran forsakringskassan

Handlaggare Britt Akerstrom, Forsakringskassan, Goéteborg, 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-
kostnader. Ett krav &r att den sérskilda insatsen behdvs 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
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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
barn har ocksa ratt till tio kontaktdagar/barn och ar. Dessa dagar kan
anvandas till exempelvis fordldrautbildning eller vid inskolning till
forskoleverksamhet.
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SmagruppsCentrum informerar

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

-SmagruppsCentrum ansvarar for arbetat 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.

SmagruppsCentrum ar ocksa ett nationellt informationscentrum for
alla ovanliga diagoser.

-Verksamheten kan liknas vid en sambandscentral som samlar in,
sammanstéller och formedlar kunskap, svarar pa fragor och hjalper till
med informationssokning. Alla som soker information, eller har fragor
om en ovanlig diagnos, kan ta kontakt med oss och det ar kostnads-
fritt. SmagruppsCentrum, som finns vid Sahlgrenska akademins kansli
pa Goteborgs universitet, har en verksamhet som finansieras av Soci-
alstyrelsen.

Har kan man f& mer information

Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sma och mindre kanda handi-

kappgrupper
internetadress: www.socialstyrelsen.se eller www.sos.se/smkh

SmagruppsCentrum - nationellt informationscentrum for ovanliga
diagnoser
Internetadress: www.sahlgrenska.gu.se/sgc

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 &r en
databas med medicinska artiklar fran vetenskapliga tidskrifter
internetadress: www.nlm.nih.gov./
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OMIM (Online Mendelian Inheritance in Man).
Internetadress: wwwa3.ncbi.nlm.nih.gov/Omim/searchomim.html

Namn och telefonnummer till forelasarna

Overléakare Jovanna Dahlgren

Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Overtandlakare Heidrun Kjellberg
Odontologiska kliniken
Medicinaregat 12

403 30 Goteborg

Tel: 031- 773 30 00

Overlakare Ann-Charlott Séderpalm
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 34340 00

Overlakare Marie-Louise Barrenas
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00

Psykolog Marita Aronson

Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 34340 00

Verksamhetschef Andreas Tallborn Dellve
Lerkilsvagen 167

434 93 Vallda

Tel: 0300- 278 91

Specialpedagog AnnCatrin Rojvik
Agrenska

Box 2046

436 02 Hovas

Tel: 031-750 91 00

Barndgonlakare Marita Andersson

Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
416 85 Goteborg

Tel: 031- 343 40 00
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Logoped Gunnel Wallgren
Vittergatan 9

564 32 Bankeryd

Tel: 036- 37 16 95

Overtandlakare Marianne Bergius
logoped Lotta Sjogreen
tandskoterska Pia Dornérus
Mun-H-Center, Agrenska

Box 2046

436 02 Hovas

Tel: 031- 750 92 00

Handlaggare Britt Akerstrom
Forsakringskassan

405 12 Goteborg

Tel: 031- 700 66 09

Informationskonsulent Birgitta Gustafsson
SmagruppsCentrum

Sahlgrenska akademin vid Goteborgs universitet
Box 400

405 30 Goteborg

Tel: 031- 786 55 90
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