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

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

Under de tva utbildningsdagarna mitt i veckan har personal som
arbetar med barn med funktionsnedsattningar, samt utomstaende
foraldrar till barn med séllsynta diagnoser, méjlighet att delta i
forelasningar.

Forelasningarna fran vistelsen bearbetas och sammanstalls till ett
nyhetsbrev som kan liknas vid ett temanummer for den aktuella
diagnosen. For att ge ytterligare dimension pa diagnosen sa intervjuas
en av familjerna. Nyhetsbrevet gérs av Agrenskas redaktor och
foreldsarna har givetvis haft mojlighet att 14sa igenom och komma
med kommentarer pa sammanfattningarna.

Sist i nyhetsbrevet finns en lista med l&ank- och litteraturtips men &ven
en lista med adress och telefonnummer till foreldsarna.

Vid denna vistelse &r diagnosen VACTERL. Agrenska har haft
vistelser inom denna diagnos 1994, 2001 och nu 2009.
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Inledning

VACTERL

Detta nyhetsbrev ar till vissa delar en uppdatering av nr 183 fran 2001,
ursprungligen sammanstallt av Jan Engstrom, numera redaktor for
vuxenvistelsernas nyhetsbrev. Nagra sammanfattningar i detta
nyhetsbrev (nr 358) &r helt nya, andra har uppdaterats och vissa ar
borttagna. De nya och uppdaterade d&r sammanstéllt av Susanne L
Westergren, redaktor for familjevistelsernas nyhetsbrev.

Kort diagnosbeskrivning - VACTERL
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Forekomst

Barn med VACTERL fods med flera missbildningar, vanligen i
urinvdgar, hjértat, i ryggkotorna, i mat- och luftstrupen och i
andtarmen. Eftersom det dnnu inte finns nagon gemensam kand orsak
till VACTERL kallas det association och inte syndrom. Cirka 15 barn
fods varje ar med VACTERL men diagnosen &r antagligen vanligare
an man tror.

Orsak

Orsaken r inte kand, man tror att det i de flesta fall & en nymutation,
en forandring i arvsmassan som uppstar forsta gangen hos barnet.
Missbildningarna antas uppsta under de forsta fyra veckorna efter
befruktningen.

Arftlighet
Man vet inte om det dven kan vara arftligt.

Symtom

Barnen fods i allmanhet nagot for tidigt, ungefar 4 veckor och med
nagot lagre fodelsevikt &n normalt. Diagnosen stalls om
missbildningar forekommer i minst tre av nedanstaende grupper, men
aven andra misshildningar kan férekomma. VACTERL ér en
initialforkortning dar varje bokstav representerar en missbildning;

V Vertebra (kota), A Anus (dndtarm), C Cor (hjarta), T Trakea
(luftstrupe), E Esofagus (matstrupe), R Ren (njure) och L Limb
(extremiteter dvs. armar/ben,)

Behandling

En del av barnen fods med livshotande missbildningar, som
omedelbart maste atgardas. Det kan bl a vara misshildningar i luft-
och matstrupen, stopp i nasborrarna och hjartproblem. Ofta behtvs
sedan upprepade operationer och langa sjukhusvistelser under ett antal
ar, men framfor allt under det forsta levnadsaret. De flesta dvriga
missbildningar har man oftast tid pa sig att atgarda efterhand. Det &r
viktigt att barnets utveckling kontrolleras av en barnlékare.
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Pa lang sikt &r prognosen god och de flesta barn far en
tillfredsstallande fysisk och psykisk utveckling.

Orofaciala/odontologiska symtom och behandlingar

Personer med hjartfel kan behdva antibiotikaprofylax vid blodiga
ingrepp i munnen. Barn med atsvarigheter behover ofta ett forstarkt
omhandertagande i tandvarden, t ex hjalp med munhygien och
fluorbehandling. At- och svéljsvarigheter utreds och behandlas av
specialistteam pa sjukhus (nutritionsteam eller dysfagiteam) eller pa
habiliteringen.

Kalla;
o  Agrenskas Nyhetsbrev, familjevistelse, Nr 183 (2001)
http://www.agrenska.se/Global/Nyhetsbrev/VACTERL _syndrom.pdf
e  Socialstyrelsens databas dver ovanliga diagnoser om VACTERL (2007)
http://www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser/vacterl
e Mun-H-Basen http://mun-h-center.se/sv/Mun-H-Center/MHC-
Basen/Diagnoser/VACTERL/

Epidemiologi, diagnostik, forskning

Lars-Goran Friberg ar dverlakare vid barnkirurgen pa Drottning Silvas
barn- och ungdomssjukhus | Géteborg. Han beréattar 6vergripande om
diagnosen VACTERL.

Namnet VACTERL anvéandes forsta gangen 1972 av tva amerikanska
ldkarna, David Weyhe Smith och Linda Quan. Det anvandes for att
beskriva en kombination av vissa specifika missbildningar.

Forekomst och ursprung

— Forekomsten av VACTERL &r likartade Over hela jorden. Vi tror det
ar lika vanligt hos flickor som hos pojkar. Sannolikt finns det en
arftlighet, men de flesta &r nymutationer, det vill sdga syndromet
uppstar for forsta gangen hos individen. Vid de mest teoretiska
djurexperimentala studier dar vi ger moss vissa gifter sa blir det hog
procent av liknande symtom och djuren far vissa gener forstérda.
Varfor ar detta viktigt att titta pa? Jo, for att kunna kartlagga
eventuella risker for upprepning och framtida arv. Hos ménniska har
man hittat en flicka med forandringar pa genen HOXD13* som har
VACTERL. Vi ser ocksa att det finns flera som har diagnosen inom
vissa familjer och slakter.

*(American Journal of medical genetics, Clinical Reports: Identification of a HOXD13 mutation in a
VACTERL patient (p 3181-3185) http://wwwa3.interscience.wiley.com/journal/121517579/abstract )

Graviditet

Esofagusatresi, som &r ett samlingsnamn for olika typer av medfodda
forslutningar/missbildningar av matstrupen, upptéacks i 5-10 % av
fallen i de ultraljudundersokningar av gravida kvinnor som gors fran
vecka 16-39.
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VACTERL

— Av de lander i varlden dar man gor sadana undersokningar ar
Sverige ensamt om att inte anvanda undersékningen, som dessutom &r
en svensk uppfinning, for fosterdiagnostik. Jag ar 6vertygad om att
man skulle hitta manga fler av barnen med esofagusatresi om man
letade aktivt efter missbildningen vid ultraljudundersékningar, sa
Lars-Gdran Friberg.

— VACTERL uppkommer inte av att modern missbrukat alkohol eller
droger under graviditeten, som vissa vill pasta. Daremot kan rikligt
med fostervatten i vissa fall vara tidigt tecken pa just misshildningar
av matstrupen (upp till 7 ggr). Aven tvillingar har 3 ggr s stor risk att
fodas med avbruten matstrupe (esofagusatresi).

Fraga

Okad risk for VACTERL vid IVF (In vitro-fertilisering eller
provrorsbefruktning)?

— Det finns inga riktiga beldgg for detta, men jag vet att det
forekommer diskussioner. Vi rekvirerar médravardjournalen nar
barnet blir patient hos oss sa att vi kan fa en bra dverblick éver hela
processen fran dgg och spermie till barn. Och vi har inte sett ett
samband med IVF och VACTERL, svarar Lars-Goéran Friberg.

Diagnos

Diagnosen stalls endast pa kliniska fynd, det vill sdga vad man hittar
vid undersdkningar. Varje bokstav i VACTERL (av de engelska orden
for organen) representerar vanligt forekommande missbildningar. Ett
barn maste ha missbildningar i minst tre av foljande kroppsdelar eller
organ for att fa diagnosen VACTERL syndrom:

V Vertebra (kota), A Anus (dndtarm), C Cor (hjarta), T Trakea
(luftstrupe), E Esofagus (matstrupe), R Ren (njure) och L Limb
(extremiteter dvs. armar/ben,)

e Kota: Har ror det sig om halvkotor eller delade kotor fran
brostkorgen och nedat. Dessa misshildningar ger sallan
ryggproblem senare i livet. Férekomst 65 %.

e Andtarm: analatresi vilket innebar medfodd franvaro av
andtarmsmynning men inte andtarm, den kan istéllet utmynna i
urinroret eller slida. Inte sallan forekommer ocksa
missbildningar i urinvdgarna och slidan. Férekomst 55 %.

e Hjarta: kan innebara medfodda hjartfel av olika slag t.ex;
Kammarseptumdefekt (VSD), d v s hal pa
kammarskiljevaggen som kan vara alltifran sma till mycket
stora (6ver 5 mm). Detta kan leda till hjéartsvikt med
galopprytm, leverforstoring och hjartforstoring som foljd.
Formaksseptumdefekt (ASD) d v s hal pa
formaksskiljevaggen, vilket kan leda till forstorad
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hogerkammare och forstorat formak. Hjartat kan &ven vara latt
roterat. Forekomst 25-75 %.

e Luftstrupe: En del barn har en fistel (gang) mellan luftstrupe
och matstrupe, andra kan sakna en lunga. Alla barn med fel pa
matstrupen har dven forsvagad (mjuk) luftstrupe av olika grad.
Detta kan inte paverkas med mediciner. Forekomst 65 %.

e Matstrupe: kan vara esofagusatresi, vilket oftast innebar att
den Ovre delen av matstrupen slutar blint och den nedre delen
har en forbindelse med lufttradet via en fistel. Motorikstérning
i matstrupen ar ocksa relativt vanligt och kan ge
svaljningssvarigheter med stoppkéansla i brostet nar man ater,
smartor vid svaljning och uppst6tningar fran matstrupen.
Forekomst 70 %.

e Njurar och urinvégar: t ex avsaknad av en njure (vanligast),
dubbla njuranlag, hastskonjure, backflode fran blasa till
urinledare och/eller hinder i urinvagarna pa olika nivaer. Hos
barn med analatresi och missbildningar av korsbenet ar det inte
ovanligt med blasfunktionsstorning pga. att nerverna mellan
ryggmarg och blasa ar paverkade. Férekomst 50-73 %.

e Extremiteter: dvs. armar/ben mm star for limb, dvs.
extremiteter sasom fotter, tar, armar, hander och fingrar.
Vanligast ar for fa eller for manga fingrar eller tar. Det
forekommer dven avsaknad av benanlag (radius/stralbenet) i
underarmen. Férekomst 43-70 %.

Yttre missbildningar

Yttre missbildningar kan vara vattenskalle (hydrocefalus), stopp i
nasborre (koanalatresi) och avvikelser av de yttre konsorganen har
beskrivits.

— Ofta ar barnen sma och lattare vid fodelsen och vager kring 2 kg. En
del barn fortsatter att vara sma medan andra kommer i kapp och foljer
sin kurva och sitt genetiska arv. Tillvaxtdiagram &r ett viktigt matt
som vi anvander oss av. Andra symtom kan vara skolios i brost- eller
landryggen och extra revben pa ena sidan. Aven fel p& kotorna i
korsbenets nedre del férekommer, dessa kan ge upphov till fjattrad
ryggmarg som da maste opereras. Samt att 6ronen kan sakna yttre
horselgang, men barnet kan ha férmaga till hérsel &nda med inner- och
mellandra. Det &r viktigt att kontrollera barnet under hela uppvéxten.

Inre missbildningar

Barnen kan ocksa ha stopp i tolvfingertarmen, stopp i matstrupen, i
tolvfingertarmen och dndtarmen, men inte stopp dar emellan det vill
séga tunntarm och tjocktarmen.
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Esofagusatresi - dysfagi

Lars-Goran Friberg beréattar sedan dversiktligt om esofagusatresi.
Namnet betyder avbruten matstrupe och detta &r gemensamt for alla
som har esofagusatresi. Dessutom har alla med diagnosen mjuk
luftstrupe och paverkad vagusnerv (styr funktionen i mag-
tarmkanalen) i storre eller mindre grad.

— Matstrupen och luftstrupen bildas fran ett och samma anlag och ar
ett enda "ror” fram till nagon gang mellan dag 21-28 (under
graviditeten), da en skiljevagg bildas och matstrupen och luftstrupen
atskiljs. Esofagusatresi, som dr en anlaggningsrubbning, opererades
forsta gangen i Sverige 1946. De flesta barn som foddes med
esofagusatresi fram till 1950-talet dog tyvarr. Sedan utvecklades
operationsmetoderna och omvardnaden och idag éverlever 85-90 % av
de barn som fods med esofagusatresi.

Ett nyfott barn med esofagusatresi har svarigheter att svélja.
Lungrontgen visar, vid den vanligaste typen av esofagusatresi att
matstrupen slutar blint och den nedre delen av matstrupen har
forbindelse fran magsécken till luftstrupen via en fistelgang.

L0
Ma

Bild: Exempel pa esofagusatresi.

— Det innebdr att barnet har fatt luft via luftstrupen ner i magsacken.
Det innebéar ocksa att de nervfunktioner som ska pumpa ned maten till
magsacken ar avbruten, men finns, trots det, kvar i den nedre delen av
matstrupen, sager Lars-GoOran Friberg.

Pa de fyra platser i landet dar man opererar barn med esofagusatresi,
Goteborg, Stockholm, Uppsala och Lund, gér man lite olika nér det

géller vad som bor goras och nér det bor goras. Lars-Goran Friberg

beréttar om erfarenheter fran Goteborg.
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— Det ar viktigt att ta hand om barnets saliv sa att det inte drunknar i
sin egen saliv. Detta ordnar vi med en sond ner i matstrupen. Det &r
viktigt att ganska snart operera mat- och luftstrupe som sitter ihop
med gemensamma vaggar. Vi vill ocksa gora en ordentlig
undersokning av hela den lilla patienten sa att foraldrarna far besked
om alla missbildningar med en gang, och inte behover fa reda pa nya
missbildningar vartefter de upptécks.

— Nar det galler den lilla gruppen barn med esofagusatresi, d v s de
med stort avstand mellan 6vre och under matstrupen och ingen
forbindelse till luftstrupen, sa lagger vi tidigt i nyfoddhetsperioden in
en gastrostomi och opererar samman matstrupen nar barnet ar 4-8
manader. Nar det galler den stora gruppen barn med esofagusatresi,
de dér avstandet mellan matstrupsandarna inte dr sa langt (matt i antal
avstand mellan kotorna), sa opereras de efter nagot dygn.

— Innan operationen far barnet ingen mat, vilket betyder svalt. Efter
operationen far de en sond fran nasan ned i maghalan och genom den
far de mat. Vi sétter ocksa en central venkateter (CVK) genom vilken
barnet ocksa kan fa naringslosning, sa Lars-Goran Friberg.

Nér det &r mojligt att ge barnet mat bredvid sonden, vilket det ar i mer
an 50 % av fallen, kan sonden tas bort efter en tid och barnet kan fa
komma hem och medicineras darefter med syrah&mmare.

— Men innan barnet far aka hem réntgar vi operationsomradet for att
se hur trang matstrupen ar. Komplikationer efter operationen
férekommer i form av lackage i anastomosen (skarven),
sarinfektioner, men de brukar aldrig bli allvarliga. Nastan alla lacker i
skarven, vavnaden i matstrupen ar inte lamplig att sy i. Men vi
opererar mycket sdllan om de har patienterna. Vi forser dem istéllet
med ett eller flera dréan, vilka de kan ha kvar upp till fem veckor efter
operationen. Ndr anastomosen laker bildas &rrceller och skrumpnad
vavnad.

— Dérfor &r det ofta ndédvéndigt att vidga strupen, vilket gors i narkos
med ballong som ér lika stor uppblast som patientens tumme. Vi
anvander sma tryck for att inte riskera att spranga sonder matstrupen.
Ofta ar det nédvandigt med aterkommande vidgningar, men alltmer
sallan. Tva manader efter det att patienten fatt lamna sjukhuset gor
man en uppfdljande kontroll, med bl a rontgen av matstrupen och
lungorna.

— Vi kontrollerar sugreflexen, hur maten passerar genom matstrupen
och vilken tid det tar samt eventuell reflux. Vi gér en pH-matning,
kontrollerar hur fort magsacken témmer sig, hur de perifera
luftvégarna fungerar, hur blodflédet fordelar sig i lungorna. Det &r
saledes inte bara matstrupen som intresserar oss, det ar hur hela
personen fungerar, sa Lars-Goran Friberg.
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Liknande uppféljande kontroller gors darefter upp till dess att barnet
ar 16 ar, eller langre vid behov.

— Ser allting bra ut vid kontrollen strax innan patienten fyller 16 ar, da
vi ocksa kontrollerar eventuell skolios, slapper vi patienten och gor
inga fler undersokningar. Slutmalet for vara insatser ar att patienten
kan ata som andra, inte behdver nagra sérskilda mediciner och att
langd- och viktutvecklingen ar normal. De som har problem med
hjarta och njurar foljs upp pa ett mer individuellt sétt.

Fraga: Kommer barnen att ha problem resten av livet?

— Nej inga stora problem, reflux har hélften av alla med avbruten
matstrupe, av dessa medicinerar manga och en del far vi operera. Vi
vet inte om reflux &r ndgot som en del har kvar i vuxen alder. Vi gor i
dag en ny studie for att se pa dem som vi opererade pa 70-talet.

— Som foralder skall ni krava att fa hjalp med det som ni upplever som
fel!

Andningssvarigheter vid esofagusatresi (uppdatering fran 2001)

Overlakare Arne Linder vid Oron-, nas- och halskliniken pa
Akademiska sjukhuset i Uppsala, beréttar om luftvagsbesvar vid
esofagusatresi.

— Bokstaven T i VACTERL star for Trakea (luftstrupe).
Andningsbesvar ar vanliga vid esofagusatresi, de kan orsakas av
Trakeomalaci (luftrérsuppmjukning), felsvaljning (reflux),
recidivfistel eller ”bronksjukdom” (sjukdom i luftréren), berattar Arne
Linder.

Sa lange esofagusatresin ar okorrigerad slutar matstrupens 6vre del
blint i en séck och fran den nedre delen leder en fistel till luftstrupen.

— Detta innebér att mat kan hamna i luftstrupen nar man &ter. Innan
problemet upptacks, utgdr detta ett hot mot luftvégarna.
Luftvdgsgrenarna kan pluggas igen. Dessutom kan vatska skolja bort
ett viktigt amne som haller upp lungblasorna och medfér att de kan
falla samman. Langsiktigt kan lungfunktionen ocksa paverkas, t ex
genom arrbildningar, men detta &r &nnu inte helt utrett.

De flesta av barnen med esofagusatresi opereras inom nagra dagar
efter fodseln. Men det finns en grupp barn som man maste vanta med
att operera, det galler de som har ett stort avstand mellan matstrupens
ovre och undre delar och som saknar fistel.

— Det ar i sadana fall svart att dra samman delarna och darfor vantar vi
sa att de kan vaxa till. Hotet mot luftvagarna kan i sdana fall kvarsta

Nyhetsbrev nr 358 © Agrenska 2009 10



VACTERL

under flera manader. Via en gastrostomi far dessa barn den naring de
behover. Problemet &r saliv och annat som kan “rinna 6ver” till
luftvdagarna. Det blir en balansgang mellan att skydda
andningsvégarna och att anda ge barnet majligheter att trana sugning.
Dessutom fungerar mag-tarmsystemet och matsméltningen béattre om
man har nagot i munnen, sa Arne Linder.

Med hjalp av olika tekniker kan problemet l6sas hjélpligt. En
mojlighet ar att ge barnet mat i munnen och sedan suga upp den fran
matstrupen, eller géra en "faryngostomi”, en dppning till luftstrupen
pa halsens framsida, och lata maten komma ut via den.

Fistel och refistel
Nér fisteln mellan matstrupen och luftstrupen slutits kan delar av
sammanfogningen ga upp och det bildas en sa kallad restfistel.

— Detta kan medfora att det bildas en liten gang mellan matstrupen och
luftstrupen genom vilken saliv och liknande kan passera. Det kan bli
en retning av luftstrupen och i vissa fall ocksa orsaka
lunginflammation. Om vi misstanker att det finns en sadan restfistel
rontgar vi omradet eller for ner ett fargamne i matstrupen och ser om
det kommer fram i luftstrupen. En eventuell fistel kan vi antingen dela
eller ’klistra” igen med ett sdrskilt vavnadsklister. Men dér fisteln har
varit blir det ofta en liten ficka som kvarstar, sager Arne Linder.

Astmaliknande besvar

Astmaliknande besvar ar ett vanligt resttillstand efter
esofagusoperationen. Slem kan stanna kvar lange i luftstrupen och
orsaka en besvarande hosta av kruppkaraktér. Flera av barnen har
ocksa en mjuk luftstrupe (Trakeomalaci) som i vissa lagen bromsar
luften sa att andningen blir tung.

..... och refluxen

— Slem retar till hosta som kan ge svullna luftror, kramp i luftroren,
andfaddhet, motstand mot andning o s v i en cirkelgang med besvar
som liknar de vid astma. Med hjalp av luftrérsvidgande mediciner och
kortison lokalt kan problemen lindras. Problemen i luftréren kan
mojligen forvarras av reflux fran magsacken till matstrupen, men detta
ar annu inte helt klarlagt. Det verkar som om nerverna i omradet kan
retas av refluxen. Efter ett tag kan luftrorsproblemen bli
"sjalvgaende”, d v s de utloses dven om refluxen har upphart.

Barn med luftrérsbesvar far till att borja med behandling for refluxen.
Det kan ske pa tva satt; antingen med mediciner som minskar syran
eller sa hindrar man refluxen kirurgiskt. Barnen med den hér typen av
luftrorsproblem tycks i nastan samtliga fall bli battre ju aldre de blir
och manga blir helt besvarsfria.

”Bronksjukdom”
Under begreppet bronksjukdom kan bade astmaliknande besvér och

Nyhetsbrev nr 358 © Agrenska 2009 I



VACTERL

bronkit samlas. Bronkit ar samma sak som luftrorskatarr och forsvarar
luftvagspassagen i luftréren. Orsaken till detta kan bero pa kramp i
luftréren, svullnad i luftroren, slem och infektion i luftroren.

Symtom som hosta kan bero pa:

e Bronksjukdom (reflux?)

e Trakeomalaci

e Brist pa flimmerhar

e Recidivfistel
Detta kan i sin tur ge upphov till slem som blir grogrunden till
infektioner.

Symtom som pip i brostet kan bero pa:
Bronksjukdom (reflux?, slem)
Rester efter infektioner
Felsvaljning

Trakeomalaci

Symtom som anstrangd andning kan bero pa:
e Trakeomalaci (+trang matstrupe)
e Bronksjukdom

Symtom som kvévningsattacker kan hos spadbarn bero pa:
e Reflux
e Trakeomalaci (+trang matstrupe)

— En del av barnen (ca 40 %) far en bronkit per ar och har hes hosta,
men detta paverkar inte arbetskapaciteten, som ar normal. R6kning ar
skadligt for alla, men barn med VACTERL har mindre marginaler och
ar darfor mer sarbara, sa Arne Linder.

Behandling gors med: luftrorsvidgande, kortison, refluxbehandling,
eventuellt sjukgymnastik och generésare med antibiotika

Trakeostomi

Nagra av barnen med VACTERL har tracheostomi under delar av sin
uppvaxt, idag finns det ett nationellt kompetenscentrum pa
Danderydssjukhus i Stockholm kallat ”Nationellt
Respirationscentrum” (f.d. Andningsdispensaren). Centret &r en
riksspecialitet for individuellt anpassade trakealkanyler och ett
kunskapscentrum for kroniskt andningshandikappade. De tillverkar
trakealkanyler som specialanpassas individuellt for att ge en optimal
funktion av andning och tal.

Las mer har: http://www.ds.se/Web/NormalPage 1317.aspx
Ladda ner en pdf-fil héar:
http://www.ds.se/Upload/Filer/Ane/1051 Danderyds 150dpi.pdf
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Hjartproblem

VACTERL

Sammanfattning:
e Manga har nagon grad av luftvagsproblem
e Ett fatal har svara problem
e Vi kan hjalpa — och vi kan nog bli battre

Eva Stromwall-Larsson ar vardenhetsoverlékare vid barnkardiologen
pa Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus. Hon beréttar i korthet
om barnhjartsjukvard och hjartmissbildningar vid VACTERL.

Allmant om barnhjartsjukvard

Hjartsjukdomar hos barn och ungdomar &r till > 90 % medfédda
hjartfel. Dessutom behandlas barn med hjartmuskelsjukdomar och
rytmrubbningar men det finns ocksa bakteriella infektioner som kan
ge upphov till hjartsjukdomar.

Det &r cirka 1000 levande fodda per ar i landet som fods med hjartfel
och variationen pa olika fel & mycket stor. 25-30 % &r akuta nyfodda
barn. De flesta leder till for tidig dod om behandling inte ges, sager
Eva Sromvall-Larsson

Till 90 % éar det oké&nda bakomliggande faktorer som orsakar de olika
hjartfelen, men det ar ocksa kromosomfel hos barnet och sjukdomar
hos modern som kan ligga bakom, till exempel diabetes, réda hund
och alkoholfetopati (alkoholorsakade skador pa fostret i livmodern).

Hjartmissbildningar vid VACTERL
50-75 % av barnen har hjartfel som en del i syndromet, de vanligaste
hjartmissbildningar ar dessa:

e VSD (Hal i kammarskiljevaggen)

e PDA (Oppetstaende ductus arteriosus, det vill saga 6ppen
forbindelse mellan lungartéaren och stora kroppspulsadern.

e ASD (Hal i formaksskiljevaggen)

e Fallots anomali (Fallots tetrad — Bestar av VSD-hal i
kammarskiljevaggen och olika grad av fortrangning av utflodet
fran hoger kammare till lungartaren)

e Transposition, de stora artarerna har bytt plats och avgar fran
fel kammare. Tillstandet ar livshotande, kraver alltid atgard
hos nyfodd.

Hon berattade sedan om hur hjartat fungerar och visade forklarande
bilder. Detta aterges inte har.

Tecken pa hjartsvikt

Ett litet barn med hjartsvikt kan ha svart att sjalv formedla att det inte
mar bra. Darfor ar det bra att kdanna till yttre tecken pa att hjartat inte

mar bra, detta kan visa sig genom matningssvarigheter t.ex att barnet
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inte vill eller orkar ata, langdragna maltider samt krakningar. Detta
kan givetvis leda till viktminskning. Aven allmén sl6het, latt for att
svettas, kladdig hud, snabb andning och hjartklappning ar tecken pa
hjartsvikt. Det kan vid svarare fall leda till galopprytm, vétska i
lungorna (lungédem) med rosslig andning och leverforstoring.
Hjartsvikt orsakas av dvercirkulation i lungkretsloppet.

Cyanos

Det motsatta ar nér lungblodflddet &r otillrackligt. Det leder till cyanos
(blahet som orsakas av for 1ag syresattning). Ses bast pa lappar och
nagelbaddar och kallas central cyanos till skillnad fran perifer cyanos
som inte &r kopplat till hjéartfel utan orsakas av att man stryper
cirkulationen perifert t.ex vid avkylning.

Att utreda hjartmissbildningar
Nar man utreder hjartmisshildningar sa tittar man bland annat pa:

e Syrehalten i blodet via bland annat en Pulsoxymeter (méts via
fingertopp med hjélp av infrarott ljus).

e EKG, registrering av hjartmuskelns elektriska aktivitet

e RTG, hjart-lungrontgen

e Ekokardiografi, (ultraljud), visar hjartats anatomi och ger i de
allra flesta fall fullstandig kartlaggning av hjéartfelet.

e Hjartkateterisering, en rontgentét kateter fors in i blodkarlen,
ofta via ljumsken till hjartat for att kartlagga anatomin om
ultraljud inte varit helt konklusivt (varit tillrackligt
uttdmmande) samt for att méata tryck i kamrar liksom avgaende
och tillférande blodkérl. Rontgentét kontrast sprutas in och
undersokningen filmas.

e Magnetkameraundersokning, en form av réntgen

Behandling
Nyfodda barn kan behandlas med ldkemedlet Prostivas, via dropp pa

sjukhuset. (Kdlla: FASS, Prostivas innehaller ett i kroppen naturligt
forekommande prostaglandin. Medlet kan 6ppna och behalla ductus arteriosus
(forbindelsen mellan lungartéren och stora kroppspulsaldern) 6ppen hos nyfodda
barn med hjartfel dér lungcirkulationen eller cirkulationen ut i kroppen &r beroende

av detta kérl for sin dverlevnad ). Det finns &ven andra lakemedel till
exempel vatskedrivande och kérlvidgande samt lakemedel som stérker
hjartats funktion pa olika satt. Det kan dven bli fragan om operationer
av hjartat och respiratorvard for att hava och behandla ett hjarta som
sviktar.

Hon gick sedan igenom lite mer ingdende olika operationsmetoder
men detta tas inte med har.
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Anala och rektala missbildningar (uppdatering fran 2001)

Helena Borg &r dverlakare och arbetar pa Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus i Goteborg. Hon informerar om anorektala
missbildningar vid VACTERL.

Analatresi ar en medfédd missbildning som innebar att
andtarmséppningen &r sluten (anal = &ndtarm, atresi = avsaknad av
naturlig kanal).

— 1/4000-5000 féds med analatresi och det &r lite vanligare hos pojkar
an hos flickor. Missbildningen uppstar nagon gang i 4-12:e
graviditetsveckan. Inte sallan forekommer ocksa missbildningar i
urinvégarna och slidan. Korsbenet kan saknas helt eller delvis.
Problem med urinblasa och tarmar forekommer, likasa
kotmisshildningar av olika slag och spinalkanalsférdndringar mm,
séger Helena Borg.

Vid analatresi saknas inte tarmen utan &ndtarmséppningen mynnar
istallet pa fel plats eller har inte natt hudplanet. Man talar om hog och
lag analatresi, beroende pa var tarmen mynnar ut.

— Andtarmen kan exempelvis mynna i urinroret, vilket innebér att det
nyfodda barnet kan tomma avforing den végen. Analatresi med
forbindelse till urinvagarna betraktas som en hdg missbildning

Lag analatresi ar en variant av missbildningen dér andtarmen mynnar
lite framfor den korrekta placeringen. Detta ger férsdmrad
knipférmaga och inte sallan ocksa forstoppningsproblem. Hos flickor
med anala missbildningar mynnar oftast tarmen i ndra anslutning till
slidan och har inte séllan en gemensam vagg med densamma,
alternativt att den mynnar ut i slidan, vilket har en nagot samre
prognos.

— En annan variant pa missbildningen hos pojkar ar en andtarm som
mynnar nastan ratt, bara lite for langt fram (anterioriserad
analoppning). Detta medfor minskad knipformaga. En annan variant
innebadr att tarmen mynnar i urinblasan. Det betraktar vi som en
omfattande missbildning (h6g analatresi) med sémre prognos.
Funktionellt sett har de laga missbildningarna béattre prognos &n de
hoga, séger Helena Borg.

Hur handlaggs det lilla barnet med anala misshildningar pa Drottning
Silvias barn- och ungdomssjukhus?

Redan en yttre inspektion kan ge en god uppfattning om funktionell

prognos och hur problematisk habiliteringen blir for att bli sa
kontinent som mojligt.
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— De flesta flickor har ndgon form av utforsgang, sa kallad fistel och
darfor &r korrektion ofta inte nédvéndig det forsta levnadsdygnet. Hos
pojkar ar problemen ofta storre, exempelvis kan utforsgang saknas
helt och detta kan medféra att en del far mycket stor gasfylld buk.
Darfor maste manga pojkar opereras redan forsta eller andra dygnet
och fa en stomi dar tarmen laggs ut pa bukvaggen, sager Helena Borg.

Analplastik (PSARP) det vill sdga ny andtarmsoéppning gors vid 2-6
man alder

— Den andtarmsoppning som vi da skapar maste sonderas dagligen
under ca 3 manader, med successivt 6kad stiftstorlek, for att forhindra
sammandragning (striktur) Efter en tid, vid 5-9 manaders alder ar det
sedan mojligt att l1agga ned stomin hos de barn som fatt sadan. Trots
att tarmen da varit helt inaktiv i nastan ett halvar gar det att fa den
aktiv och funktionell igen.

— Till att borja med besvaras barnet av manga tarmtémningar per dag,
men inte sallan uppstar inom kort en forstoppningstendens som maste
stévjas med tilldgg av mjukgorande medicin (t ex Laktulos) eller
lavemang, beréttar Helena Borg.

Vid behov ar det mojligt att lagga ut blindtarmen pa bukvéggen och ge
lavemang "uppifran” via blindtarmen. Alla opererade barn blir
funktionellt forbattrade. Manga av barnen behover dock hjalp att trana
de anala funktionerna vid évergang fran bloja till potta, en del behdver
mer professionell hjalp i form av tarmterapi i forskolealdern (se mer
om detta i sarskilt kapitel), sdger Helena Borg.

Vid spinala missbildningar

Om barnet ocksa har spinala misshildningar dar till exempel
spinalkanalen (ryggmargskanalen) slutar for hogt upp eller &r fjattrad
(sitter fast), sa kravs aven kontroll av urinomradet. For dessa barn sa
finns en storre representation av neurogena tarm-, urinrérs- och
urinblaseproblem. Vid riktigt stora frilaggningar sa finns risk for
nervskador.

Att fa bra tarmkontroll

Det finns tre viktiga faktorer som paverkar formagan att kontrollera
avforingen och det &r kansel i &ndtarmen, tjocktarmens motorik och
muskulatur kring &ndtarmsmynningen och i &ndtarmen. Med bra
kansel, motorik och muskulatur sa forbattras formagan till bra
tarmkontroll.

— Att inte kunna halla sin avforing utgor ett stort socialt problem
oavsett barnets alder, sager Helena Borg.

Postoperativa mal

Att barnet skall halla sig "torrt” (vara kontinent) ha regelbundna
tarmtomningar utan forstoppning eller soiling (oljiga lackage). De
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flesta barn behover stod nar de borjar skolan for att komma ihag att
regelbundet tomma tarmen i tid.

Fraga: Skador pa grund av alla lavemang?

— Vi har inte sett nagra 6kade siffror pa tjocktarmscancer, eller andra
slemhinneférandringar. Man maste vaga mellan att inte ha en tarm
som fungerar eller ha en som fungerar med hjélp av lavemang.
Forstoppning mar man inte bra av och om man inte far tomma tarmen
bildas det toxiska &amnen som kan paverka resten av kroppen, svarar
Helena Borg.

Fraga: Kan var dotter foda barn den normala vagen?

— Vaginal fodsel ar ej att rekommendera om barnet hade den
vanligaste missbildningen som atgérdats. Da &r det battre med
kejsarsnitt. Fertiliteten brukar inte vara nedsatt. Daremot om barnet
har en sa kallad kloakmissbildning ar det ofta mer komplicerade
forhallanden nar det géller fortplantningsorganen.

— Barn med anala missbildningar maste regelbundet kontrolleras av
behandlande lakare och stomi-tarmterapeut under hela sin uppvéxt, sa
Helena Borg.

Tarmkontrollsprogram

| Goteborg har vi sedan 90-talet anvént ett " Tarmkontrollprogram”,
och vi kan starta det redan nar stomin ar nedlagd, om det behovs.
Programmet &r givetvis individuellt utformat och vi samarbetar vid
behov med neurologer och urologer, ifall barnet dven har paverkan
fran ryggmargen och urinblasan. I sjukvardsteamet ingar aven en
tarmterapeut och det &r viktigt att foréldrarna kan komma i kontakt
med terapeuten sa snart de behover. Ett gott samarbete mellan familj,
barn och teamet ar nyckeln till ett bra resultat.

Mal med behandlingarna &r att halla tarmen "tyst” och salunda ren i
24 timmar efter att lavemang eller klysma givits 1-2 ggr dagligen.
Dietforeskrifter och lakemedel (mjukg6rande, stoppande), kan vid
behov komplettera behandlingen.

Fraga: Maste tarmrengoringsregimen fortsatta i all evighet?

— Man kan arligen testa varje barn med potential for "tarmkontroll” se
hur vél det fungerar utan lavemangshjélp, menar Helena Borg.

Urologiska missbildningar (uppdatering fran 2001)

Gundela Holmdabhl &r éverlakare och arbetar pa Drottnings Silvias
barn- och ungdomssjukhus i1 Géteborg. Hon informerar om det spektra
av urinvagsmissbildningar som barn med VACTERL ofta har.
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Det ar ca 50 % av barnen som har dessa former av missbildningar och
de kan vara till exempel: avsaknad av en njure (vanligast), daligt
fungerande njure, hinder i urinvagarna pa olika nivaer, hastskonjure,
dubblerad njure med onormal inmynning av urinledare i blasan, med
urinledarbrack och/eller med reflux fran blasa till urinledare

Det finns ocksa flera varianter pa genitala missbildningar. Hos
pojkar kan detta vara avsaknad av testikel, att testiklarna inte vandrat
ner till pungen eller hypospadi — underutveckling av penis undersida.
Hos flickor kan det vara kloakmissbildningar (en gemensam kanal for
avforing, urin och kdnsvégar) och vaginal- och/eller
livmodersmissbildningar.

Blasfunktionsstorning

— Hos barn med analatresi och missbildningar av korsbenet ar det inte
ovanligt med blasfunktionsstorning pa grund av att nerverna mellan
ryggmarg och blasa ar paverkade, sager Gundela Holmdahl.

I den normala funktionen hos blasan ingar att lagra urin och da
forvantas blasan vara tat och ha ett lagt tryck. Toémningen ska sedan
vara latt, snabb och fullstdndig och bara ske nar du sjélv vill. Om
nervsystemet i omradet inte fungerar som det ska kan det ge olika
problem:

Funktionell blasrubbning — ofta samtidig tarmfunktionsstérning
« “orolig” blasa
e témningssvarigheter

Neurogen blasrubbning — spinal missbildning
»  kort ryggmarg, fettansamling, fjattrad ryggmarg - %
av barnen med hdg analatresi — kloak har spinala
forandringar med risk for neurogen blasrubbning

Konsekvenserna av en blasdysfunktion ar urinléackage, svarigheter att
tomma blasan och/eller mycket hdga blastryck. Detta i sin tur kan leda
till urinvégsinfektioner och i férlangningen att njurarna tar skada.

Olika behandlingar
Beroende pa problemets art och omfattning sétts olika behandlingar in
vid blasdysfunktion, exempelvis:

e Pottréning, regelbundna kissningar, bio-feedback tréning, kom
alltid ihdg att tdmma tarmen!

e Medicinering med blasmuskelavslappande medicin, men tank
pa att folja noga insattning av dessa mediciner. Kan sénka
tryck och stoppa lackage vid orolig blasa, men se upp for varre
blastomningsproblem

e RIK, dv s Ren Intermittent Katetrisering, regelbunden
tomning av blasan med hjalp av ren kateter, detta ar nagot som
ett barn redan vid 5 arsalder lar sig att gora sjalv.

e Kirurgi
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Om neurogen blasrubbning - spinal skada
Om det finns en neurogen blasrubbning behéver man foljas med
“urodynamik’:

e Miktionsobservation hos bldjbarn (att se hur man kissar)

e Flodesmatningar, kontroll av "resurin” (man later barnet kissa
och mater sedan hur mycket som trots témningen finns kvar i
blasan)

e Cystometri — tryckmatning i blasan

— Det ar viktigt att se till att njurarna mar bra. Detta gér man genom
att blasan kan tommas och pa sa satt undviks infektioner, samt att
blastrycken ar acceptabla. Sedan ar det givetvis viktigt att se till att
barnet blir torrt nar barnet vill, berattar Gundela Holmdahl.

Vad kravs for att bli torr

— For att bli torr behovs ett mottryck i sfinktermusklerna som
overstiger blastrycket nar blasan fylls samt en tillrackligt stor blasa for
att rymma den volym som bildas mellan tva kissningar med laga
tryck.

Behandlings strategi vid kontinens Kirurgi
e Blashalsplastik — som gor urinréret trangre och ékar
motstandet.

e Mitrofanoff stoma — som alternativ RIK-vdg (En Mitrofanoff ar
en kanal som skapas med hjélp av blindtarmsbihanget eller bit av tunntarm.
Kanalen gor det méjligt att utfora katetrisering via magen).

e Blasaugmentation-blasforstoring med hjalp av
lleocystoplastik (innebér forstoring av bldsan genom att del av tunntarmen
(ileum) sys in i bldsan) vid liten, stel blasa med hoga tryck.
Tarmludd bildas i den bit av tarmen som opereras in i blasan,
darfor maste blasan skéljas i forebyggande syfte, for att inte fa
blasstenar.

Kristina Gustavsson &r stomiterapeut vid Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus i Goteborg hon och kollegan Monika Doroszkiewicz
som &r uroterapeut informerade om tarm- och blastraning.

Forst borjar Kristina Gustavsson beratta lite allmént vad de gor och
sedan fortsatter hon med att beratta om just tarmtréning.

Stomi/tarmterapi pa Drottning Silvias Barn och Ungdomssjukhus
Stomiterapeuterna har som uppgift att hjalpa till med:
e Radgivning/uppfdljning via telefon.
— Mycket kan klaras av med ett telefonsamtal, att bekréfta att
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foraldrarna gor ratt och tipsa om hur de ska ga vidare. Vi
forsoker att ge hopp och trost.
e Stdd, uppmuntran, psykosociala aspekter
Det géller att motivera foréldrar och barn for det tar tid med
alla bestyr runt toalettbesok och lavemang.
e Skola, — Vi informerar skolan, for att barnet ska fa basta hjalp
for att forhindra avforingslackage under skoltid.
e Praktisk hjalp
€ lavemang
€ stomi
€ analsondering
€ biofeedback traning

e Undervisning
& foraldrar
€ personal
€ studenter

De beréattade sedan om olika missbildningar, men det aterges inte har
eftersom det redan finns berattat om i tidigare avsnitt.

Utredning vid fodseln
Analatresi upptécks ofta direkt pa forlossningen i samband med att
tempen skall tas. Finner man att barnet har en analatresi sa fortsatter
man skyndsamt med en utredning:
e Rontgen via eventuell fistel for att se om barnet har hog eller
lag analatresi?
e Hjartbeddmning — hitta hjartfel
e RoOntgen av landrygg for att se om det finns andra
missbildningar dar. Aven spinalt (ryggméargen) ultraljud kan
goras.
e Ultraljud Over njurar/urinvégar

Behandling

— Behandlingen ar alltid kirurgisk och barnen opereras vid nagon av
de 4 barnkirurgiska klinikerna i Goéteborg, Lund, Stockholm eller
Uppsala

Vid lag analatresi:
Lavemang via fisteln for att tomma ut mekonium (fostrets forsta
avforing).
e Om avforing tommer sig tillrackligt, kan barnet bérja amma
e Foraldrarna far eventuellt lara sig att ge lavemang
e Operation inom 0-6 v PSARP-operation (posterior sagittal
anorektoplastik).(Operationen syftar till att dela fistelforbindelsen och darefter
I6sa tarmen tillrackligt for att kunna fa ner den till dess normala plats, Kélla

Socialstyrelsen)
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e Efter operationen behovs sondering i &ndtarmshalet med
hegarstift, i ca 3 manader.

Vid hog analatresi
Barnet opereras och far en sigmoideostomi (tjocktarmséppning pa
magen) inom 1:a - 2:a levnadsdygnet. Sedan gors:

e Vid 3-6 man alder en analplastik — PSARP (se ovan)

e Sondering av analéppning med hegarstift

e Stominedlaggning vid 6-12 man alder

Stomiterapeutens funktion blir sedan att informera foraldrarna
angaende stomi och stomiskétsel. Stodjande funktion under tiden som
barnet har stomin och &ven forskriva stomibandage.

Foraldrareflektioner som uppkom i samband med denna information
var:

* Flera av forédldrarna upplevde att sonderingen var fruktansvirt jobbig
for barnen och att barnen skrek valdsamt och blodde. Det kandes som
att det begick ett dvergrepp pa barnet. Nagra foraldrapar hade dock
inte upplevt detta, utan tyckte att det fungerade bra utan direkt smarta
for barnen.

* En fordlder menade att fordldrarna kanske skulle behdva béttre
forberedelse och stod for att inte Overfora sina egna negativa
kanslor/vibrationer pa barnet.

— Barnen ar med om véldigt mycket och deras underliv blir inte den
frizon som den bor vara och ar for friska barn, poéngterar Kristina
Gustavsson.

Efter stominedlaggningen har familjen till en bérjan tat kontakt med
stomimottagningen. Barnet har ofta tata tarmtdmningar postoperativt
(efter operationen), dessa kan sedan helt plotsligt verga i

forstoppning. Och ofta paborjas nagon form av lavemangsbehandling.

Analinkontinens ar nagot som forekommer hos barn med analatresi,
efter som de saknar en del kringliggande muskler och nervforsorjning
till andtarmen. Sedan har de till en borjan nedsatt formaga att skilja
mellan gas, vétska och fast innehall vid avféringstrangning.

Obstipation (forstoppning) kan man fa om tarmtomning blir
ofullstandig och avforing ansamlas och ligger kvar och tapper till.
Soiling (avforingslackage) kan vara ett tecken pa forstoppning och
innebér att fekalier (avforingsklumpar) stoppar upp och ger
diarreléckage vid sidan av klumparna. Vid férstoppning kan éven
dndtarmen vidgas och forvarra forstoppningen. Aven stenos
(fortrangning) i operationsomradet kan ocksa ge svarighet att tomma
tarmen.
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Behandling vid analinkontinens/obstipation vid analatresi
Tarmreglerade lakemedel ges for att "gasa och bromsa” till lagom
konsistens. Lavemang Resulax, Microlax, Klyx och vattenlavemang ar
andra atgarder samt att det &r bra att ha en reglering av maltids- och
avforingsvanor.

— Manga har problem nér de bérjar skolan for att de kopplar bort detta
med "bajseriet” och helt fokuserar pa skolan, relationer och
skolarbete. Da ar det viktigt att vi finns dar som st6tta och kan komma
med tips och rad.

Att bajsa ar mer komplicerat &n du tror!

Att bajsa ar mer komplicerat an du tror och styrs av maltidsrytm,
dygnsrytm och vara sociala vanor. Att klara av att bajsa ar ocksa ett
reflexsamspel mellan tjocktarm, &ndtarm och sfinktermuskulatur. Till
sin hjalp har man den gastrokoliska reflexen som &r kopplat till
fodointag, dar tarminnehallet i tjocktarmen transporteras ner till
andtarmen i samband med muskelsammandragningar i mag- och
tarmkanal. Sedan sker en utvidgning av d&ndtarmen som ger
trangningskansla, utvidgningen utldser en fortledd avslappning av den
interna sfinktern. Om behovet intréffar lagligt mojliggors
tarmtémning, backenbottenmuskulaturen slappnar av och den
"rectoanala” vinkeln ratas ut. Om man sitter hukande och krystar sa
underlattas tomningen.

— Om trangningen kommer ol&gligt kan den undertryckas genom
knipning av slutmuskeln. Den yttre sfinktern och
backenbottenmuskulaturen flyttar innehallet uppat och trangningen
forsvinner. En tarm som far reflex som undertrycks fylls pa, och till
slut kan det vara svart att kdanna sig bajsnodig och bajsa, reflexen
forsvinner. Men har man en yttre sfinkter som inte ar stark far man
istallet brattom till toa, sager Kristina Gustafsson.

Hon beréttar sedan hur Biofeedbacktraning gar till, dar man med
hjélp av en speciell ballong kan trana sensibilitet/kénsel, fyllnad av
andtarmen — sfinktersvar, teknik och kroppsk&dnnedom. Via ett
dataprogram kan barnet se pa dataskarmen och fa feedback pa knip
och krystning och lar sig sa att upptacka sin backenbotten och dess
mojligheter.

Monika Doroszkiewicz uroterapeut fortsatter:

— Termen Uroterapi & sammansatt av orden uro- fran urologi som
betyder laran om sjukdomar i urinorganen och terapi som betyder
behandling av sjukdomar eller skada. En uroterapeut utfor alltsa
uroterapi. Uroterapins viktigaste mal ar att utifran patientens egna
resurser och de krav som det dagliga livet stéller, arbeta for en adekvat
blasfunktion som innefattar en god blastomning och kontinens (att
man haller sig torr), beréttar Monika Doroszkiewicz.
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— Urinblasan skall tomma sig helt vid varje miktion (kissning), vid
stor sladdrig blasa sa tommer sig blasan inte helt och det kan uppsta
urinlackage. For att halla sig torr behdvs tillrackligt stor blasa for att
rymma den volym som bildas mellan tva kissningar och sa behover
man ha ett tryck i slutmuskeln som 6verstiger blasans tryck nar blasan

fylls.

Vilka barn kommer till Uroterapin?

— Till Uroterapin kommer barn med missbildningar i urinvaganrna,
barn med vissa neurogena blasrubbningar och njurtransplanterade
barn. Men &ven barn som har problem med sangvétning och att de inte
kan halla tatt pa dagtid (s.k. funktionell blasrubbning). Det kan vara
bra att veta att 20 % av alla sjudringar faktiskt kissar ner sig emellan
at.

— Det ar l&kare som staller den medicinska diagnosen men vi
uroterapeuter som staller funktionsdiagnosen.

Hur gor vi en funktionsanamnes?

— Genom samtal med barn och foréldrar kartlagger vi problemet. Vi
tar vid dessa samtal upp en noggrann miktionsanamnes (hur Kisseriet
fungerar) och tarmfunktionen, sedan l&mnar vi ut och sammanstaller
urin- och vétskelistor. Barnen gor en kontinenstest, flodesméatning och
kontrollerar resurin med hjalp av ultraljud, sdger Monika
Doroszkiewicz.

— Nar problemen Kkartlagts sa planerar och genomfor vi
behandlingsprogram och poliklinisk behandling med regelbundna
aterbesok. | detta ingar undervisning om blasa, radgivning
lakemedelsbehandling och forskrivning av hjalpmedel.

Problem med urinblasan

Barnen kan ha en funktionell blasrubbning — ofta samtidig med
tarmfunktionsstérning, symtom kan vara en éveraktiv blasa och
tomningssvarigheter.

Barnen kan ocksa ha en neurogen blasrubbning — orsakad av spinal
missbildning (i ryggmargen), det vill sdga att forbindelsen brutits
mellan urinbldsan och det nervsystem som styr blasan. Beroende pa
var skadan sitter och hur omfattande den &r, uppkommer olika
blasbesvar. Missbildningarna kan till exempel besta av kort ryggmaérg,
fettansamling och fjattrad ryggmarg. Aven barn med en sa kallad
”kloak™ har ofta spinala férandringar med risk fér neurogen
blasrubbning.

Det normala “’kissandet”

— Barn fods med en urinblasa som har en kapacitet pa ca 30ml och en
vuxen pa ca 15 ar, har en urinblasa med en kapacitet pa ca 500ml.
Normalt satt borde vi kissa var 3-4 timme for att inte fa en for stor och
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uttanjde blasa. Kissar vi regelbundet under dagen sa brukar vi inte
beh6va ga upp och kissa pa natten, sager Monika Doroszkiewicz

Blbja och pottraning

— Barn med analatresi har oftast bl6ja langt upp i aldrarna. Det beror
antingen pa urin och/eller avforinslackage. For att komma tillratta med
inkontinensen maste tarmen skotas. Ett satt dr att starta regelbundna
rutiner och man kan borja trana barnet fran ca 18 manaders alder. Det
ar bra om man startar i en lugn period for barnet och om barnet far ga
utan bloja hemma. Att man hjalper barnet att komma pa pottan efter
till exempel maten och innan och efter somn. Man kan dér anvéanda
sig sjalv och barnets eventuella syskon som forebild for nér det &r bra
att kissa. Allt skall ske i en positiv anda, beréttar hon.

Barn blir torrare langt senare idag pa grund av att vi har fatt sa bra
blgjor i handeln, det &r ju bra att blojor blivit battre, menar hon, men
samtidigt lar barnet inte k&nna sina reflexer, symtom och
konsekvenserna dar av och marker knappt att det kissat och blivit
blott.

RIK

— Nagra av dessa barn behéver hjalp att tomma blasan med hjalp av
kateter, RIK (Ren Intermittent Katetrisering). Det &r nédvandigt om
barnet har hdga blastryck, urinrérsmissbildningar eller nervskada med
dalig témning. RIK har lést problemen med blastdmning och
forbattrar ocksa kontinensen. sa att blasan arbetar béattre nar den tomts
fullstandigt och regelbundet med kateterns hjélp.

Fordelarna med RIK ar en lagtryckstomning som skonar dvre
urinvdgarna, det ger minskade lackage, snabbare témning, farre
urinvagsinfektioner och inte minst en storre social frihet.

— Det tar 1-2 veckor att lara sig RIK a och vi tycker att barnen skall
kunna RIK a sig sjélva vid skolstart. | borjan behovs oftast en
resursperson som paminner / assisterar vid RIK. Det finns en
armbandsklocka som barnet kan ha och som vibrerar och paminner
om att det ar dags att ga pa toaletten, den gar att kopa pa t.ex. Clas
Ohlson for runt 250 kronor, sager Monika Doroszkiewicz.

Komplikationer vid RIK kan vara urinrorsfortragning, falska gangar,
blassten, urinvagsinfektion dar en del far sa kallad asymtomatisk
bakteriuri (ABU) vilket innebér att man har bakterier i urinen men
inga besvar fran urinvagarna. Pojkar kan &ven fa
bitestikelinflammation (epididymit) med svullnad, rodnad, smarta
over pungen och tempstegring. RIK-kontroller

Nar man borjat RIK’a &r det viktigt med arliga kontroller, dar man
tittar pa: RIK-teknik, gor ultraljudskontroll efter RIK och ser att
blasan témt sig och ser om det beh6vs nya hjalpmedel.
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Lastips

Urinary bladder function and acquisition of bladder control in healthy children.
Avhandling GU 2007 av Ulla-Britt Jansson, leg.sjukskoterska och uroterapeut.
Pressmeddelandet:

Forandringar kan gora det svarare for barn att bli torra

”Ju fler forandringar ett litet barn har i sitt liv desto svarare kan det vara att sluta anvanda
bloja. Bade att borja forskola eller ha syskon som blir sjukt kan paverka hur bra pottraningen
gar, men att fa ett nytt syskon betyder mest. Det visar en avhandling fran Sahlgrenska
akademin”. Lank till pressmeddelandet:
http://www.sahlgrenska.gu.se/aktuellt/nyheter/Nyheter+Detalj?contentld=695645

For att lasa mer om avhandlingen klicka har http://hdl.handle.net/2077/4454

Handforandringar (uppdatering fran 2001)

Ann Nachemson ar dverlakare vid handkirurgiska kliniken pa
Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg. Hon beréttade om
handkirurgi och olika handfoérandringar som kan férekomma vid
VACTERL. L-et i VACTERL star for limb (extremitet).

Pa Sahlgrenska Universitetssjukhuset arbetar man i sarskilda barnteam
nar det galler handmissbildningar och i detta team ingar bl a
barnarbetsterapeut, habiliteringslékare, handkirurg och handprotetiker.

Vid VACTERL forekommer olika missbildningar, 65 % har nagon
forandring pa arm-hand.

— Forandringarna kan t ex innebéra for manga fingrar, for fa fingrar,
sammanvaxta fingrar eller andra forandringar som inte alltid ar
typiska bara vid VACTERL. Avsaknad av underarmens stralben
(radius-aplasi) eller forkortat stralben, som &r en vanlig missbildning
vid VACTERL, forekommer t ex ocksa hos andra helt friska barn.

Handen anléggs tidigt i fostrets utveckling, redan i 4-6: e
fosterveckan, d v s redan innan manga kvinnor har klart for sig att de
ar gravida.

— Nagonting hander vid sjalva anlaggningen som vi inte har riktigt
klart for oss vad det ér.

Handens och armens utveckling under fostertiden borjar med
armknopp som syns under fostervecka 4, handsegment och utveckling
av blodkarl v 5, synliga fingerstralar och invéaxt av nerver v 6, samt
separation av fingrarnaiv 7

Hos de barn som saknar eller har forkortat stralben ar tummen ocksa
oftast tunnare och instabil eller saknas helt.

— Att fa eller ha en fungerande tumme betyder valdigt mycket for
greppférmagan och kan faktiskt paverka barnets utveckling. Det ar bra
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om man kan operera tidigt, vid ca ett ars alder, men det gar &ven att
rekonstruera en tumme senare.

Ann Nachemson visar sedan bilder och beréattade relativt ingaende hur
man arbetar for att skapa funktionella tummar, exempelvis hur man
kan gora om pekfingret till "tumme".

— Tummen &r oerhdrt viktig for handfunktion och ofta lyckas vi bra i
var "tillverkning™ av tummar, sager Ann Nachemson.

— Om barnet saknar stralbenet forsoker vi ocksa tidigt att gora en
operation for att centralisera handleden i rakt 1age. Om vi inte kommer
till att operera tidigt, for att ex barnet ar sjukt och andra behandlingar
maste prioriteras, sa kan handleden fastna i ett snedstallt lage. Vi kan
da satta pa ett “distraktionsinstrument™ sa att man sakta kan “’skruva”
upp handleden i ratt 1dge genom att tdnja ut mjukdelarna. Detta gors
pa relativt sma barn. Samma typ av instrument kan ocksa anvéndas for
att forlanga och rata ut armbagsbenet som ofta ar for kort och ibland
kurverat da stralbenet saknas. Detta gors dock da barnet ar betydligt
aldre.

Ann Nachemson visade ocksa hur det gar till att separera
sammanvaxta fingrar samt att ta bort en extra dubbeltumme med
bevarande av ledband och tummuskel.

Alla de operationer som vi gor pa sma barn syftar till att forbéattra
funktionen. Nu &r det dock sa att om funktionen forbattras och handen
anvands pa ett mer funktionellt satt sa forbattrar detta dven
kosmetiken, sa Ann Nachemson.

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

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

Nyhetsbrev nr 358 © Agrenska 2009 26



VACTERL

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

Med aren véxer syskonens fragor och tankar som; “hur kommer det att
bli i framtiden”, "var skall min bror eller syster bo nér de blir &ldre”,
”vad h&nder ndr mamma och pappa inte finns langre” och "kommer
mina egna barn fa samma problem”. Andra tankar ar;

e Varfor far han alltid ratt?
Varfor far inte jag ge tillbaka?
Jag tors inte vara ensam med min storebror.
Hur starka kan dom bli nér dom blir stérre?
Vad gor vi da inte mamma kan halla honom langre?
Hur tanker man nar man inte har ett sprak?
Jag skams nar min syster gor bort sig.
Han skall vara min storebror och sé klarar han inte de enklaste
saker.

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

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

— Arftliga diagnoser 4r ocksa kénsligt for barnen att ta upp med sina
foraldrar, vem vagar man da fraga? Istallet kanske det blir att man
hellre gar omkring och béar pa det. Det &r da bra att ha en annan person
att fraga. Och f6ds man som yngre syskon till ett barn med
funktionsnedsattningar sa borjar man ofta inte fundera pa olikheterna
med sitt syskon eller sin familj forran man blivit lite aldre, sdger Ann-
Marie.

Ar all information bra?

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

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

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

De positiva sidorna

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

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

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

Man far ga fore i kon pa Liseberg.

Jag far aka med pa lager och det ar kul.

Bra att vi tycker sa mycket om varandra.

Man far lara sig mycket och blir klokare &n andra.

Man kan vara sig sjalv med honom.

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

Negativa saker kan vara

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

Barns rad till andra foraldrar och syskon

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

I skolan tipsar barnen om detta
e Jag vill att froken ska fraga mig ibland hur jag mar
e Har det varit jobbigt hemma kan jag inte koncentrera mig i
skolan

e Tank om man fick gora laxorna i skolan, det ar sa rorigt
hemma

e Rasterna ar jobbiga om mitt syskon &r ute da ocksa

— Att lata barnet fa rita om sina tankar och sina kanslor har varit bra
for syskonen och sedan kan man diskutera detta med dem, man har
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nagot mer konkret att utga ifran. Nar barn ritar valdigt mycket med
svart kan det tyda pd ilska, ex arga tander &r ofta svarta.

— Sammanfattningsvis sa vill syskonen bli sedda och bekraftade och
kanna sig lika viktiga som sitt kravande syskon. Fa mer kunskap vilket
ger méjlighet att vélja olika satt att l6sa problem pa samt att fa mota
andra som har det pa liknande sétt och byta erfarenheter.

Ann-Marie Alwin har gjort en bok om syskons upplevelser som heter
Ensam pa insidan, Syskon berattar lank till boken se lastips langre
ner i nyhetsbrevet.

Barnteamet pa Agrenskas informerar om pedagogiska erfarenheter

AnnCatrin Rojkvik, specialpedagog och Astrid Emker pedagog, pa
Agrenska berittar om sina erfarenheter fran Agrenska av barn med
VACTERL. Hér aterges endast delar av informationen.

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

Sedan lagger teamet upp ett program, anpassat for diagnosgruppen
och for de enskilda barn som kommer till vistelsen.

Pedagogik vid séllsynta diagnoser grundar sig pa:
= individens forutsattningar
= generell specialpedagogik
= specifik kunskap om diagnosen
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Barnteamet formulerar méal och metod for veckan

Mal: Se till varje barns (psykiska och fysiska) halsa och
omvardnadsbehov
Metoder
= Folja foraldrarnas instruktioner géallande barnens omvardnad
» Respektera och starka den enskildes behov av integritet och
sjalvkansla (att kunna mota barnets fragor med kunskap)
= Rutiner kring toalettbesok och hygien
= Samma personal hjalper till i omvardnadssituationen, nagon
som barnet k&nner fortroende for

Mal: Fungerande matsituationer
Metoder

= Tillracklig tid vid maltider

e Individuellt anpassad mat

= Individuellt anpassade mattider

Mal: Fa 6kad kompetens om sin funktionsnedséattning
Metoder:
= Samtal med lakare och barnteamspersonal dar mojligheter ges
att stalla egna fragor
= Tillsammans med 6vriga i gruppen reflektera och utbyta
erfarenheter, med vetskap om att samtalet inte fors vidare
= Diskutera strategier att sjalv hantera sin vardag

Mal: Stimulera fin- och grovmotorik, balans och koordination
Metoder:
= Aktiviteter med grovmotoriska inslag som t ex utflykt till
trollskogen och lek pa lekplatsen
= Aktiviteter med finmotoriska inslag som t ex skytte
= Balans och koordination tranas pa ett spannande sétt pa
kamratbanan
= Spel och lekar dar tillfalle ges till naturliga pauser som t ex
walkie-talkiegémme och trekamp

Samarbetsévningar
— Det ar viktigt att vara medveten om vilka aktiviteter som starker en
grupp, darfor tanker vi mycket pa lekar som innehaller
samarbetsovningar, exempelvis:
= Kamratbanan, som innebér ett samarbete och
gruppgemenskap. Har hjalps man at for att 16sa uppgifterna.
« Walkie-talkiegdmme, att ge och ta instruktioner, dra
slutledningar och till slut hitta varandra.
= Bilddaghok, en bearbetning av vad man gatt igenom i veckan
= Lusenspelet, ar kul och kan dven bli en bas for diskussioner
kring kroppsdelar
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= Kalle Kanin, som &r blyg och nervis och som bor i en
resvaska. Han blir vid morgonsamlingarna en bra talesman,
som tar upp kanslor och som ser varje barn.

Hur mycket kan man krava?

— Larare har ju vanligtvis inte medicinsk utbildning, men det ar viktigt
att de kan fa kunskap om diagnosen och vilka konsekvenser den far,
detta for att battre kunna anpassa skoldagen. Skolskdterskan &r en
viktig person som kan inhdmta, forvalta och férmedla
diagnosinformation till personalen pa skolan/férskolan. Ett annat
alternativ kan vara att till exempel habilitering eller sjukvarden
kommer till skolan och beréttar, sdger AnnCatrin Rojvik.

Individanpassad skolsituation
Forutsattningar for att kunna ge en sa bra individanpassad
skolsituation som mojligt ar att man;
= Har en bra medicinsk kunskap om den specifika diagnosen
= GOr en kartlaggning av barnets formagor och begransningar,
for att stélla rimliga krav.
e Gor en kartlaggning av forskolans/skolans miljo
= Anpassar verksamheten
e Samverkar

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

Munhalsa och munmotorik

Tandlakare Asa Martensson och logoped Lotta Sjogreen pd Mun-H-
Center i Goteborg, berattar om deras verksamhet och om deras
erfarenheter och kunskap om personer med VACTERL syndrom

Vad ar Mun-H-Center?

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

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

Tandlakare och logoped fran Mun-H-Center gor under
familjevistelsen en 6versiktlig undersokning och bedémning av
barnens munfoérhallanden. Dessa observationer och uppgifterna i
frageformularet dokumenteras i en databas. Familjerna bidrar darmed
till 6kade kunskaper om munnen och dess funktioner vid séllsynta
tillstand.

— Nér vi samlat information i var databas fran minst tio personer med
en sallsynt diagnos, sa sammanstaller vi detta och det blir sedan
tillgangligt pa var hemsida. Sa har er tandlakare behov av information
sa be honom eller henne att vanda sig till oss och aven ga in pa var
hemsida, www.mun-h-center.se, sager Asa Méartensson.

Orofaciala/odontologiska symtom som kan férekomma vid
VACTERL

Matningssvarigheter ar vanligt hos barn med VACTERL beroende pa
andningssvarigheter, hjartproblem och esofagusatresi. Nagra barn
behover darfor sondmatas under spadbarnstiden eller langre.
Gastroesofageal reflux (backflode av magsaft till matstrupen) och
krakningar ar relativt vanligt och bidrar till dtsvarigheterna. Bade
atsvarigheter, krakningar och tata maltider kan éka risken for karies
och tandkattsinflammationer.

Orofacial/odontologisk behandling

e Personer med hjartfel kan behdva antibiotikaprofylax
(férebyggande behandling med antibiotika) vid blodiga
ingrepp i munnen.

e Barn med atsvarigheter behdver ofta ett forstarkt
omhandertagande i tandvarden, t ex hjalp med munhygien och
fluorbehandling.

e At- och svaljsvarigheter utreds och behandlas av
specialistteam pa sjukhus (nutritionsteam eller dysfagiteam)
eller pa habiliteringen.

Det ar viktigt att barn med VACTERL tidigt far kontakt med
tandvarden for forstarkt forebyggande vard och munhélsoinformation.
Det dr bra om man redan tidigt kan fa in tandborstning som en daglig
rutin, det ger ocksa sensomotorisk stimulering for de barn som
sondmatas. | manga fall ar det lampligt att barnet remitteras till
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specialist i barntandvard, s k pedodontist, for bedémning och
planering av behandlingsinsatser. Pedodontisten har ofta ett nara
samarbete med barnldkare och ingar i oralmotoriska team i
landstinget.

Tand och munvard

Det &r en stor fordel om den forebyggande tandvarden &r sa bra att
barnet slipper fa hal i tinderna. Férutom vanlig tandundersékning som
skall utforas varje ar, bor tandlakaren aven kontrollera; kakleder,
tuggmuskulatur och inte minst gapningsférmaga som kan vara bra att
ha en uppskattning om och méata genom aren. Aven bettutveckling,
munhygien och om barnet dter nagon medicin, &r viktiga aspekter.
Vissa mediciner kan ge muntorrhet och ¢kad risk for karies.

-Innan barnets forsta besdk hos tandvarden sa ar det bra om man sjalv
tar kontakt med den aktuella mottagningen och hor sig fér om hur stor
kunskap som finns dar om barnets diagnos. Det &ar bra att i forvég tala
med den tandl&kare barnet ska traffa for att ge information om barnet,
om det &r nagot sarskilt man ska tanka pa nar man traffar barnet mm.
Tandlakaren kan da stamma av med foraldrarna angaende diagnos och
medicineringar. Och i de fall som det beh6vs sa kan man ocksa foresla
att tandlakaren kontaktar barnets behandlande l&kare infor besoket.

Nar det galler munhygien sa ar det viktigt med tandborstning morgon
och kvéll, barnen behdver extra hjalp och uppmuntran anda upp till
12-arsaldern. En del kan vara hjélpta av eltandborste. Tanderna kan
behdéva polering och for manga ar det bra med plastning av nya tander
med djupa faror. Nar det galler tandkram sa bor alla anvanda
fluortandkrdm och sedan kan vissa behdva ett extra tillskott av fluor i
form av fluortabletter, fluorskoljning eller fluorlackning.

Hur tandvard ar uppbyggd

+ Allméantandvard- tar emot alla patienter. Barn och ungdom har
kostnadsfri tandvard till och med aret de fyller 19. (| Véstra
Gotalandsregionen tom aret de fyller 21)

« Specialisttandvard — for detta behdvs remiss. For barn &r det
framfor allt tva typer av specialisttandvard som kan bli
aktuellt: Pedodonti — specialiserad barntandvard och Ortodonti
— tandreglering

Sjukhustandvard- tandvard for personer med sjukdom eller
funktionsnedséttning som behdver sérskilt omhandertagande.
Tar hand om vuxna patienter och ett fatal barn.

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

Atsvérigheter

— Atsvarigheter vid VACTERL kan orsakas av eusofagusatresi,
hjartfel, andningssvarigheter, reflux och krakningar. Ensamt kan vart
och ett av dessa tillstand paverka atformaga och matlust och era barn
har ju ibland en kombination av dessa problem, sager Lotta Sjogreen.

Atsvaérigheter som kan vara forknippade med VACTERL ar t ex
svarighet att svélja vissa konsistenser, dverkanslighet i munhalan,
dalig aptit och forsenad atutveckling.

Hon fortsatter - Att trdna atande (oralmotorisk stimulering) och att
trana med smak, luktupplevelser och taktila upplevelser i munnen ar
viktigt for barn som far sin mesta néring via sond.

Ris, banan och mosad potatis, beréttar flera av foréldrarna att deras
barn har problem med att 4ta likasa mat som man tar stora tuggor av
som t ex korv med brdd.

Tuggskolan; stegvis 6va fardigheter som behovs for att kunna ata
Pa grund av de atsvarigheter som namns ovan sa berattade Lotta
Sjogreen &ven om olika hjalpmedel och behandlingar vid
munmotorisk funktionsnedsattning.

Tuggtraning ar viktigt om man inte &ter mat som behdver tuggas.
Mun-H-Center har gett ut en skrift som heter just Tuggskolan och kan
bestéllas via deras webbplats. Genom tuggskolan sa kan man stegvis
Ova fardigheter som behdvs for att kunna ata. Tuggskolan inleds med
samtal med foraldrarna och att en malplanering gérs upp. Vanliga
moment i trdningen ar:

» Bildstdd och individuella 6vningsbocker

*  Munmotorisk och munsensorisk tréning

» Pedagogiska spel vid attraningen

* Toykit

Titel: Tuggskolan och Forfattare: Lotta Sjogreen, Lena Gustafsson
Beskrivning: Den har boken beskriver hur vi arbetar med tuggskolan. Vi har ett
néra samarbete kring varje enskilt barn men Lotta som ar logoped har huvudansvar
for utredning, behandling och uppféljning och Lena som &r tandskdterska genomfor
traningen tillsammans med barnen. Syftet med tuggskolan &r att barn med férsenad
atutveckling skall fa mojlighet att trana upp olika fardigheter som behdvs for att
kunna &ta och dricka. Metoden har utvecklats i samarbete med psykolog Helena
Fagerberg Moss, psykolog och foralder Karin Ennerfeldt och barntandlékare Gunilla
Klingberg. De barn som medverkat i tuggskolan och deras foraldrar har hjalpt oss att
utveckla metoden och har varit var stora inspirationskalla.

Med TOYKIT kan du spela datorspel och samtidigt tuggtréana
Nar det ar svart att tugga och tuggmusklerna ar forsvagade &r det
viktigt att Ova upp tuggtekniken och starka musklerna, men denna typ
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av traning upplevs ofta som enformig och trakig. Darfor har en ny
metod utvecklats vars syfte ar att 6ka motivationen och intensiteten i
traningen. Metodens traningsverktyg kallas TOYKIT och utnyttjar
datorn bade som aterkoppling for den som tranar och for registrering
av mangden tréning. Vid traningen kan godtyckligt program eller spel
anvandas. Programmet kan vara mus- eller kontaktstyrt.

N |

Bild: TOYKIT framfor datorn

Sensomotorisk stimulering

Man kan jobba med nagon form av stimulering i munnen (intra-oral
taktil stimulering) detta kallas for ”sensomotorisk stimulering”.
”Sensomotorisk stimulering” &r bra for denna grupp av barn eftersom
manga har en okad kanslighet i munnen som gor att de bland annat latt
far kvaljningar av mat, tandborstning mm.

Mungymnastik &r att trana rorlighet och styrka i just munnen, det finns
en méngd olika redskap for traning av olika muskelgrupper i munnen.

Munmotorisk stimulering

Aven hir har Mun-H-Center gjort en skrift. Skriften innehaller
traningsprogram och hjalpmedel som syftar till att forbattra barnets
forutsattningar att anvanda munnen till att &ta med och for att
kommunicera. Munmotorisk traning kan &ven syfta till att minska
dregling och att gynna ansiktsskelettets tillvaxt och darmed forebygga
bettavvikelser. Det finns ocksa en kortfattad beskrivning av barns
munmotoriska utveckling och 6éver vilka olika avvikelser som kan
uppsta hos barn med funktionshinder.

Titel: Munmotorisk stimulering och Forfattare: Lotta Sjégreen, Gunilla
Klingberg

Eler tips fran Mun-H-Center gé in pa
http://mun-h-center.se/sv/Mun-H-Center/MHC-Forlag/Bocker-och-skrifter/
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Intervju: Emanuel lever livet i sin egen takt

Emanuel kommer till Agrenskas familjevistelse for barn fédda med
VACTERL’s syndrom, med sig har han mamma Pernilla, pappa Olov
och tva syskon.

Emanuel ar mellansonen som foddes pasken 2001, hans ankomst kom
att forandra familjens liv for alltid. Ja, varje barn forandrar givetvis
sina foraldrars liv och hela familjebilden, men att fa ett barn med
flerfunktionshinder innebér ett mer annorlunda liv an det man forst
forvéntar sig nar man blir gravid.

Foddes med esofagus- och analatresi
Sonen foddes med esofagusatresi och analatresi samt missbildningar i

urinvagarna. (Esofagusatresi innebér att matstrupens évre del slutar blint i bélen
och den nedre delen har en forbindelse med lufttradet via en falsk gang s.k. fistel.
Och analatresi ar franvaro av andtarmsmynning).

Det fanns mycket lite som forvarnade om att barnet som Pernilla bar
skulle vara sjukt pa nagot satt. Det som man nu i efterhand kan se var
att livmoderns kurva fick en brant stegring i slutet av graviditeten och
att det fanns sa gott om fostervatten att barnet hade svart att fixera sig
infor forlossningen. Detta kan vara fallet nar man béar pa barn med
bl.a. Esofagusatresi, snarare & VACTERL. Forlossningen gick snabbt
och allt gick tillsynes bra, men mycket snart markte Pernilla och Olov
att han lat konstigt nar han andades.

— Han blev snabbt bla och man fick suga rent honom i luftvagarna
upprepade ganger och tillslut togs han éver pa neonatalen
(intensivvardsavdelning for nyfodda). Man forde ned en sond genom
nasan och rontgade. Da konstaterades att matstrupen slutade blint.
Innan vi lamnade forlossningen upptacktes aven att han inte hade
nagot "hal i rumpan” nar de skulle tempa honom. Stamningen var lite
hetsig, det var som om de inte riktigt var beredda pa att nagot skulle
vara fel, sager Olov.

En sond fordes ner i matstrupen som slutade blint. Sonden tejpades
fast for att underlétta bortforsling av saliv. Det bestdmdes snabbt att
Emanuel skulle flyttas dver till barnintensiven (BIVA) pa ett annat
barnsjukhus dar det dven fanns barnkirurgi. Allt kéndes givetvis
omtumlande for de nyblivna foréldrarna.

— Jag ar sjukskoterska och Olov jobbade som ambulanssjukvardare. Vi
raknade ut att man kunde lagga upp en stomi sa halet i rumpan klarade
man sig utan, men det dar med matstrupen kandes knepigt. Han sag
helt normal ut men &t véldigt speciellt, sager Pernilla.
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— Vi hade turen att traffa pa en yngre lakare som sjélv hade ett barn
med esofagusatresi och han sa att det var lite besvarligt i borjan, men
nu fungerade det bra. Det kdndes som en lattnad séger Olov.

Operation efter bara ett dygn

Det gjordes flera kompletterande undersékningar for att se vad som
ytterligare kunde vara missbildat hos pojken. Hjartat verkade ma bra
men via ultraljud kunde man se att han hade hydronefros pa ena
njuren (urinen stockade sig i njuren), nagot mer sag man inte just da.

Emanuel foddes pa askonsdagen och redan pa skartorsdagen
opererades han och fick en pase pa magen for avforingen (colostomi)
samt att man opererade hans esofagusatresi och trachealfistel. Och pa
langfredagen fick han en stomi ifran njuren (nefrostomi), den hade
han kvar i ca en manad.

Operationerna avlopte vél, han hamtade sig ganska snabbt och
urinvagar och mat- och avforingskanalen verkade fungera. Han
sondmatades via nassonden och fick dar Pernillas utpumpade
brostmjolk. Men efter en vecka drog den lille sjalv ut sonden ur ndsan
och man vagade inte satta en ny sond utan bestamde sig for att
fortsatta mata via nappflaska i sma doser och sedan genom vanlig
amning, vilket faktiskt fungerade.

Under de forsta sex manaderna var de inskrivna pa sjukhuset 105
dygn. Eftersom de bor tjugo minuter ifran sjukhuset fick de storre
frihet att sova hemma, for att sedan aka in till ronder och
undersokningar. Deras forste son, som vid Emanuels fodelse var drygt
tva ar, var med mycket pa sjukhuset under forsta tiden, men man
turades om att sova hemma med honom.

Stomin kranglar

— Detta med stomin var nagot nytt for mig och det var jag som forst
fick lara mig att skota den. Det kom en stomiterapeut ner till
barnkirurgen och undervisade mig och jag minns att jag tankte att ”nu
maste jag lara mig detta, for sedan blir det jag som skall visa Pernilla”
beréttar Olov.

— Det blev en hel del problem framfor allt med colostomin men som
tur var visade det sig att vi hade fatt en fantastisk stomiterapeut, hon
har verkligen varit en trygg stottepelare. Eftersom han hostade mycket
pga. astmatiska besvar, som ocksa tillhér VACTERL-diagnosen, sa
foll tarmen bland annat ut (tarmprolaps) vilket blev elandigt, beréattar
Olov.

Forsta sommaren blev trots allt bra.

— Och vid fem manaders alder var han faktiskt en liten tjockis och
madde bra. Pa hosten opererades en plastik och ett stjarthal (anus)
gjordes, samtidigt reopererades stomin for att se om det gick att
komma tillratta med tarmprolapser. Operationen gick dven den bra
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och vi sonderade 6ppningen till lagom storlek. Vi tyckte att det
fungerade bra med att sondera, men vi har forstatt att manga tycker att
det k&nns som ett Gvergrepp mot barnen och att deras barn verkar ha
mycket ont av proceduren, sager Pernilla.

En manad efter jul lades stomin ned. Och det har fungerat ganska bra
med hjélp av Movicol® och att han far ta Klyx® med hjalp av en
tarmsond ndr det inte kommer ut ordentligt och tillbringa lite extra tid
pa toaletten. Utan Klyxet blir han forstoppad och om han blir
forstoppad sa borjar han lacka mer urin.

— Att lacka urin &r ju inget man vill nar man ar en kille pa 8 ar. Med
Klyxet blir det néstan torrt men ndr han idrottar och ror sig stétigt och
snabbt kan det &nda lacka lite grann, fast han vill absolut inte ha nagot
skydd i kalsongerna, sager Pernilla.

Krakningarna jobbiga
Vid 7-8 manader slutade han att ammas och han hade redan borjat
med sma smakportioner.

— Smakportionerna puréade vi sjélva till en slatstruktur, &ven nér vi
gick over till matburkar for storre barn. Om vi inte puréade sjalva
fastnade maten i halsen pa honom och han kréktes. Ja kraktes gjorde
han anda redan som nyfodd, mer &n andra. Vi gick omkring med
standiga krakrander pa ryggen och nar vi la honom i sangen larde vi
0ss snart att precis ana nar det var pa gang med en rejal krakning. Han
gjorde ett speciellt litet ljud och sedan hade vi tre sekunder pa oss att
lyfta upp honom, sedan bara kom det. Vi har verkligen torkat mycket
krak. Det ar fascinerande hur snabbt man I&r sig att leva med vissa
saker, men trottsamt har det varit, séger Pernilla.

Emanuel kunde é&ta lite stérre matbitar men da fick de inte ligga i
puréerna utan intas separat. Det verkade som om han da kunde hantera
bitarna battre i munhalan och svélja ratt. Smorgasran har ocksa varit
en favorit att suga pa.

— Han kraktes ofta och mycket fram tills han var ca 2 ¥ ar. Sedan
avtog det. Han har inga krakningsbesvar idag, men pa pH-métning
24timmar kan man se att ha har reflux. Sa han ater Losec, sager Olov.

Matlust och matsituationen i dvrigt idag

— Det gar i perioder hur det fungerar med maten, men vi forsoker att
ha ett avslappnat forhallande till det och inte tjata. Det tar lang tid for
Emanuel att 4ta och det &r vi vana vid sa vi ser alltid till att det finns
gott om tid. Det stora problemet ar i skolan dar de har 20 minuter pa
sig och han manga ganger bara har hunnit &tit 10 riskorn eller

Y potatis eller 2 morotsstavar. Eftersom han borjar klockan 8 och ar
kvar pa fritids till 16-16:30 sa kanns det inte sa bra. | perioder har vi
kompletterat med naringsdrycker, men det &r svart eftersom de som
har fullvérdig energiersattning har en ganska speciell smak. Sa lange
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han haller vikten nagorlunda sa ligger vi lagt och hoppas att det snart
kommer en béttre period igen, séger Pernilla.

Njurarna och urinvéagar

Emanuel har haft upprepade njurbackeninflammationer och stod pa
kontinuerlig antibiotikabehandling pa grund av detta under de forsta
aren. Hans njurkapacitet var vid fodseln 25 % pa hoger och 75 % pa
vanster njure.

— Sen foljde man njurfunktionen med MAG3- undersékningar
(njurscintigrafi) var 3-6 manad. Vid 2 ars alder gick funktionen ned
till 20 % respektive 80 %, da gjordes en operation dar man tog bort
avflodeshindret och sedan var han frik&nd urologiskt.

Sedan forra sommaren lacker Emanuel urin och man konstaterade da
att han har resurin, det vill sdga att han inte kan témma blasan
ordentligt nér han kissar.

— Det ar svart att veta vad det beror pa, det kan hora till
"grundmissbildningarna”, men det kan ocksa vara orsakat av ett
beteende, det vill sdga att han kissar for séllan och darfor har
urinblasan blivit stor och slapp vilket gor att det lacker. Men det
funkar battre om han kissar var annan till var tredje timme.

Men det &r inte alltid latt att komma ihag att kissa, detta har man
forsokt 16st genom en klocka med manga alarmtider och bett dem i
skolan att paminna honom.

— Dessutom “dubbelkissar” han morgon och kvall (kissar 1 gang och
sedan gar tillbaka efter 5-10 minuter och kissar igen). Urologen sager
att vi far ha talamod och vénta och se. Sa lange han inte far
urinvagsinfektioner som gar upp i njurarna ar det ingen fara. Det man
kan gora &r att RIK a, men det kdnns som en for stor grej i nuldget. Vi
vet att 1ackaget kan minska eller upphora efter att prostatan vaxt till
sig i puberteten.

Andningsvéagar

Idag ar andningsvagarna ett av tva omraden som emellanat blir
problematisk for honom. Emanuel har latt till mattligt nedsatt
lungfunktion och han far astmatiska problem framfor allt vid
forkylningar. Som basmedicinering far han Pulmicort® och
Ventoline® morgon och kvéll i sin Aiolos. Han har &ven en turbuhaler
med Bricanyl® samt tar Acetylcystein® for att 16sa segt slem.

— Nér astman forsamras hojer vi doseringen till att som mest inhalera
Ventoline var tredje timme. N&r han mar béttre trappar vi ner
medicineringen enligt en viss procedur som vi sjdlva har provat fram.
Ambitionen &r att han skall klara sig helt utan mediciner, vilket brukar
vara nagon manad under sommaren, nar vi bor pa vart lantstalle.
Emanuel har dven falsk krupp, vi har lart oss att héra pa hans hosta
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(som ér lik krupphosta) nar det ar dags for ett nytt anfall. Vi ger da
Betapredtabletter och Adrenali inhalationer genom denna behandling
sa behover vi inte aka in till sjukhus sa ofta langre.

Bra med kontinuitet

— Vi har haft turen att ha haft samma kirurg fran det att Emanuel var
en dag gammal, det kénns oerhort vardefullt. Han finns alltid
tillganglig nér vi behdver hjélp och eftersom han varit med pa hela
resan sa behdver vi aldrig forklara nagot, vilket man far géra nar man
traffar nya ldkare. En annan person som varit vardefull for oss ar den
stomiterapeut som st6ttade oss under de forsta aren nar vi larde oss
skota stomin och sonderingen. Hon fanns dven med under forsta tiden
efter att stomin blev nedlagd, det var en lite besvérlig tid innan man
stéllt in tarmreglerande medel, avpassat kosten och lart sig konsten att
veta nar det var dags att sétta in olika atgarder.

Det ar latt att isolera sig
Det dr latt att isolera sig ndr man inte fungerar som alla andra familjer.

— Vi har nog dragit oss undan en hel del. Det &r inte latt att orka
umgas med andra nar man standigt ligger pa sjukhus med sitt barn.
Efter veckovis av vaknatter, har man varken lust eller ork att traffa
andra. Att fa hjalp av vanner eller slaktingar med avlastning ar inte
heller sa latt om man har ett barn med ovanlig diagnos och ovanligt
vardbehov, sager Pernilla.

Skolgangen gar bra.

— Emanuel har latt for att lara och han har en jattebra froken som ar
lyhord for hans behov och gérna vill hjélpa till. Vi har kommit
overens om att han ska fa hem skolmaterial fran férsta sjukdagen nar
han & hemma sa att han inte ska komma efter. Nar han sedan bara
inhalerar 3-4 ganger per dygn kan vi lamna honom i skolan. Froknarna
har fatt lara sig att hjalpa till med inhalationerna, men i skolan har vi
forstatt att han fixar det mesta sjalv, bara de paminner honom.

Kompisar och fritid

Emanuel ar en omtyckt kompis som far omdémet "omtéanksam” i
skolan, han bryr sig mycket om sina klasskompisar och ser till att alla
far vara med.

— Visst finns det saker som han inte kan/far géra, men det mesta
hanger ihop med att det maste finnas en vuxen som kan hantera
situationen om det skulle uppsta nagot akut. Han har aldrig sovit borta
hos nagon kompis och vi brukar i forsta hand lata honom ta hem
kompisar, sarskilt nar vi inte k&nner foraldrarna.

Vad har varit svarast att hantera med diagnosen?

— En av de stora sakerna som &r svart ar att vaga slappa taget. Om vi
gor det rasar allt da eller funkar de? Det &r svart att bara slappa lite,
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men det &r ndgot vi jobbar med.

Hur téanker ni om framtiden?

— Emanuel &r positiv och svarar alltid att allt ar bra nar nagon pa
sjukhuset fragar hur det ar. Vi forsoker att inte se problemen innan de
kommer. Var tro ar att han kommer att kunna gora precis det han vill,
det ar ocksa var installning till livet "man kan géra det man vill” men
ibland maste man dndra lite pa véagen. Vi tycker om att resa och har
varit en manad i Indien nar Emanuel var knappt 4 ar och i fjol var vi
en manad i Malaysia. Bada gangerna kopte vi reguljara flygbiljetter
och tog sedan dagen som den kom. Mediciner och Aiolos kan man ha
med sig och sjukhus finns 6verallt i vérlden.

Att leva med VACTERL - Egen erfarenheter

Birgitta Leijon Reymers kommer till Agrenska for att berétta om
VACTERL-foreningen men ocksa om sin egen uppvéxt med
VACTERL, en diagnos som hon fick ganska sent i livet. Idag &r hon
lite Over femtio och en mycket aktiv medlem i foreningen.

— Vid 40-arsalder fick jag veta att jag hade VACTERL. Jag var hos
lakaren for en vanlig uppféljning av min mage som kranglade (ar fodd
med esofagusatresi) och da berattade han for mig att det var just
VACTERL som jag hade. N&r min mamma sedan fick hora detta blev
hon enormt lattad och en sten foll ifran hennes axlar, hon hade
namligen i alla ar trott att det var pa grund utav en medicin som hon
atit i borjan av graviditeten som jag hade fatt alla del fel som jag hade.

—Jag ar fodd med hopvéxta ryggkotor pa tre stallen, esofagusatresi, ett
missbildat 6ra som saknar horselgang, en missbildad tumme och en
horselskada pa det andra orat.

Barndomen

Birgittas egen fodelse var svar och man kunde ganska snabbt
konstatera att hon inte kunde svalja eller amma. Sa bara en dag
gammal opererade man hennes esofagusatresi. Sedan har man genom
aren forsokt att steloperera hennes tumme och aven ratta till det
missbildade orat. Hon har en skolios i ryggen som man aldrig atgardat
och med aren har hon fatt allt mer vark i ryggen. Ibland undrar hon
om hon sluppit denna vark om man istéllet opererat henne.

— Pa fotografier fran nar jag var liten har jag alltid mdssa och bandage,
mamma ville inte visa mig med alla mina lytena. Vid 4-5 arsalder fick
jag en horapparat som jag inte gillade, den var till for mitt hogra 6ra
som jag har en grav horselnedséattning pa, det vanstra orat ar jag helt
dov pa, beréattar Birgitta.
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Hon hade det jobbigt med att &ta och tugga, och i skolan dar allt skall
ga sa fort, fick hon svart att hanga med pa lunchrasterna.

— Trots att jag upplever att min barndom nog var ganska lycklig sa
hade jag lite problem med kompisar. De forstod att jag pa nagot satt
var annorlunda och tyckte att de inte orkade med mig riktigt. Jag blev
faktiskt mobbad under en period i smaskolan men fick lite senare en
bastis.

I tonaren blev det trots béstis annu jobbigare. Det ar ju en kanslig
alder och man vill vara som alla andra och fokus ligger ofta pa
personens utsida och inte pa de inre kvaliteterna. Att da inte vara skapt
som de andra var tufft for Birgitta. Ingen visste ju da vad det var som
egentligen orsakade alla hennes problem och "lyten”.

— Under min uppvaxt fick jag ingen bra uppbackning sa som era barn
far, alldeles sakert hade det underlattat att haft ratt diagnos, dessutom
har forskningen och behandlingar gatt starkt framat. Men pa fritiden

spelade jag gitarr, orienterade och var faktiskt med i gymnastikgrupp.

Det vuxna livet

— Lite senare i livet nar min man och jag borjade fundera pa att skaffa
barn, tog vi kontakt med en l&kare. Jag ville undersdka om det var
majligt for mig att bli gravid. Lakaren gjorde en grundlig
undersokning och fann da att den ena aggledaren verkade sammanvaxt
och att jag hade en polyp pa ena njuren.

De fick vanta i tre ar for att fa starta hormonbehandling och gora en

inplanerade In vitro-fertilisering IVF (1VF - provrérsbefruktning ar en
fertilitetsmetod dér kvinnans &gg befruktas av mannens spermier utanfor kvinnans kropp (in
vitro), i stéllet for i 4ggledarna, som efter ett samlag eller vid inseminering. Kélla Wikipedia)

Men Birgitta blev faktiskt gravid utan IVF, pa helt normalt sétt, och
detta till och med tva ganger om.

— Vid slutet av forsta graviditeten sa upptackte man att livmodern inte
var normal och jag fick gora ett kejsarsnitt. Det blev forst en flicka
och nar hon bara var10 manader blev jag gravid igen och vi fick da
var pojke. Idag 4r jag ett barnbarn som snart &r tva ar och ett till pa
vég.

Hon beréattar ocksa att hon har haft och fortfarande har svart att tugga
och prata samtidigt, det brukar ge en kvévningskansla.

— Idag tar jag bara sma portioner, men aven ris kan vara svart i mindre
portioner, det &r som om magmunnen inte dppnar sig inte ordentligt.
Aven kott ar svart att tugga och svalja, berattar hon.

Ryggen besvéarar allt mer

— | 20-arsaldern borjade jag fa ont i ryggen och vérken blev bara varre.
Och efter forlossningarna gick det inte langre. Jag har ju jobbat inom
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sjukvarden med tunga lyft och aven inom barnomsorgen. Det har
tyvarr inneburit mycket varktabletter genom aren, och under en period
sa flyttade vi till Spanien och varmen, men det blev inte mycket béttre
for det.

Det gjordes sa en utredning och en beddmning att hon inte var
arbetsfor langre.

— Nu &r jag sjukpensionar sedan nagra ar tillbaka. Tyvarr har jag haft
oturen att fa en tumor i landryggen som &r opererad tva ganger, men
den vaxer ater igen sa det blir val en tredje operation &r jag radd for.

VACTERL-féreningen
Hon tog inte kontakt med foreningen direkt efter att hon fatt sin
diagnos, trots att lakaren berattade om att den fanns.

—Det var forst efter ett antal ar som jag tog kontakt och kom pa besok
under ett lager. Nar jag kom dit och fick se alla familjer med sina barn
med VACTERL sa brast det inom mig och tararna forsade. Jag kénde
det som om jag hade kommit hem, det var en sa stark upplevelse.
Efter att vi hade atit mat tillsammans och satte oss for att fika kom det
manga personer till mig och pratade och fragade om mig och mitt liv
och jag forsokte svara sa gott jag kunde. Nu ar jag med i féreningen
och &ven i styrelsen.

— Jag tanker ibland att sjalvkanslan nog hade varit battre om jag fatt
veta om min diagnos tidigt och lart mig forsta vad som var diagnosens
fel och vad som var det dvriga jag, sager Birgitta.

Foreningsinformation fran VACTERL-foreningen

Birgitta Leijon-Reymers informerade om féreningen.

VACTERLTf6reningen ar en ideell, politiskt och religiést obunden
riksférening som bildades 1993. Féreningen har som syfte att stodja
barn och vuxna med VACTERL och deras anhdriga. Foreningen
samlar fakta och erfarenheter i en kunskapsbank. Vi vill &ven sprida
kunskap till sjukvardspersonal och allmanhet om VACTERL.

Det finns barn i alla aldrar och nagra har genomgatt manga
operationer. Och man véalkomnar aven de som enbart har en eller tva
av missbildningarna.

Som medlem far man:

Ett sommarlager varje ar dar man traffas och har kul och som &r
valdigt uppskattat av bade barn och vuxna. Kostnaden for 2009 var
1000kr/familj
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— Vi har aven ett arsmote i borjan pa mars da vi brukar sova en natt
pa hotell med en gemensam aktivitet som hittills varit kostnadsfritt
pga. fondbidrag.

Man far aven foreningens egen tidning Vacterlnytt, som utkommer
ca: 3 ggr/ar

Foreningen har medlemmar runt om i hela Sverige men flest kring
Uppsala trakten och i dag finns de 30 familjer och 11 stédmedlemmar.

Att bli medlem

For att bli medlem i foreningen sa satter man bara in aktuell summa (i
ar ar den pa 250kr) pa Pg 81 41-14 samt skriver fullstandiga namn-
och adressuppgifter.

Man kan ocksa bli stodmedlem genom att satta in 100:- eller valfritt
belopp pa Pg 81 41-14 och ange "stodmedlem" samt fullstandiga
namn och adressuppgifter. Som stodmedlem far man ocksa
féreningens medlemstidning.

— Var verksamhet dverlever tack vare vara stddmedlemmar samt
aktiva "fondsokare” i foreningen, dar vi soker bidrag till vara
sommarlager och arsmoten.

Ga garna in pa hemsidan och las mer om foreningen och ta en titt pa
bildgalleriet www.vacterl.com . En bra broschyr finns for nyblivna
foréaldrar till ett barn med VACTERL.

Kontakt;

— Ring garna vara kontaktpersoner, de lyssnar, svarar pa fragor, ger
rad och etablerar kontakt mellan familjer med VACTERL. Om du
snabbt skulle vilja ha kontakt men nagon fran foreningen, kan du
kontakta nedanstaende.

Birgitta Leijon-Reymers
SOLVESBORG
Telefon 0456 - 158 33

Under denna rubrik berattade Anders Sandegard, socionom och
assistansansvarig pa Agrenska Assistans, om samhéllets 6vriga stod
samt svarade pa foraldrarnas fragor, detta aterges dock inte har. Soker
du information om samhallets stod s& ga garna in pa var webbplats
under fliken VVagledning.

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

e Arbete och sysselsattning
e Klagomal, ersattning

e Anhorigstod

e Bidrag och ersattningar
e Hjalpmedel

e Halso- och sjukvard

e Lagar och styrdokument
e Personligt stod

e Resor

e Tandvard

e Tolkar

Information fran Forsakringskassan (fran 2008, med viss uppdatering 2010)

Britt Akerstrom, handlaggar, pa Forsakringskassan i Goteborg
informerar om vilket stod familjer med barn med funktionsnedsattning
kan fa fran Forsakringskassan.

Texten ar uppdaterad med hyperlankar 2010. Genom att klicka pa de
understrukna rubrikerna sa kommer du direkt till mer information pa
Forsakringskassans webbplats. Det gar ocksa bra att ga in pa
www.forsakringskassan.se .

Inledningsvis lamnas information om organisationen
”Forsakringskassan Sverige”. Forsakringskassan har gjort en stor
omorganisation, for att alla skall fa samma service och direktiv.
Tanken med omstruktureringen har varit att modernisera och méta ny
teknik samt kundernas nya krav. Bland annat har Internettjansterna
utokats. Man raknar med att allt fler &renden enbart eller delvis
hanteras via Internet.

Stod for funktionsnedsattning

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

Din ansokan

Ett utredningssamtal tillsammans med en handl&ggare brukar
komplettera den skriftliga ansokan. Till ansokan skall man bifoga ett
utforligt medicinskt intyg utfardat av behandlande lékare. Nér alla
handlingar inkommit tar handldggaren kontakt med s6kanden for att
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boka tid for utredningssamtal, vilket kan ske pa Forsékringskassan, i
hemmet eller via telefon. Fr o m arsskiftet 2008 fattas besluten av en
beslutsfattare/tjansteman.

Vardbidrag och merkostnader

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

Exempel pa merkostnader;
e Lakemedelskostnader som ryms inom ramen for
hogkostnadsskyddet.
e Slitage av klader.
e Extra kostnader for dkat tvattbehov.
e Specialkoster
e Behandlingsresor/behandlingsbestk

Vardbidraget bestar av fyra olika nivaer (2010),
Y, - 2 208 kronor per manad
Y, - 4 417 kronor per manad
% - 6 625 kronor per manad
1/1-8 833 kronor per manad

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

Avslag och omprévning

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

Bilstdd

Bilstdd ar ett bidrag till hjalp for inkdp av bil. Foralder kan fa bilstod
om barnets funktionsnedsattning medfor att familjen inte kan aka med
allmanna kommunikationsmedel. Funktionsnedsattningen ska vara
bestaende eller i vart fall berdknas vara under minst nio ars tid.
Darefter finns det mojligheter att ans6ka om ett nytt bidrag. Bidraget
bestar av ett grundbidrag samt ett inkomstprévat anskaffningsbidrag.
Dessutom kan extra bidrag utga for att anpassa bilen.

Assistansersattning

Assistansersattning-LASS ar ett ekonomiskt stdd som ger personer
med svara funktionsnedsattningar ratt till personlig assistent for att
kunna leva ett mer sjalvstandigt liv.
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Personlig assistans kan beviljas av kommunen eller
Forsakringskassan. Kommunen har ansvaret da de grundlaggande
behoven uppgar till hogst 20 timmar per vecka samt for att
hjalpbehovet tillgodoses. Staten har ansvaret i de fall dar de
grundldggande behoven dverstiger 20 timmar

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

Tillfallig foraldrapenning

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

Om vardbidrag betalas ut for barnet kan tillfallig foraldrapenning inte
betalas ut for samma vard- och tillsynsbehov som ger rétt till
vardbidrag. Ersattningen kan betalas ut till dess att barnet fyller 12 ar
och i vissa fall upp till 16 ar. Det finns dven mojlighet att fa tillfallig
foraldrapenning for barn med allvarlig sjukdom och en pagaende
akutbehandling till dess barnet fyller 18 ar. Speciellt lakarutlatande
kravs.

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

FOr unga vuxna galler:
Aktivitetsersattning
e Fr.o.m. det ar man fyller 19-29 ar
e Om arbetsférmagan &r nedsatt eller man behéver forlangd
skolgang pa grund av funktionshinder
e Artidsbegransad langst 3 ar i taget

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

Mer information
Det finns manga bra lankar pa Forsakringskassans egen webb. Har har
du en oversiktlig lanksamling med namn ”Alla formaner” .
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Lanktips

VACTERL

Diagnosrelaterade;
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Agrenskas Nyhetsbrev, familjevistelse, Nr 183 (2001)
http://www.agrenska.se/Global/Nyhetsbrev/VACTERL syndr

om.pdf

Socialstyrelsen (2007)
http://www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser/vacterl

MHC-basen - Mun-H-Centers databas om orofaciala
manifestationer vid sallsynta diagnoser. Startsidan;
WWW.mun-h-center.se

VACTERLFORENINGEN ér en ideell, politiskt och
religiést obunden riksférening som bildades 1993. Foreningen
har som syfte att stédja barn och vuxna med VACTERL och
deras anhdriga. Foreningen samlar fakta och erfarenheter i en
kunskapsbank. Vi vill dven sprida kunskap till
sjukvardspersonal och allméanhet om VACTERL
http://www.vacterl.com/

TOFS (Tracheo-Oesophageal Fistula Support) was set up in
1982 by parents of children born with TOF and associated
conditions. Their aim was to reach out to other families in a
similar situation. Twenty six years on and now a registered
charity, we continue to help families through the challenges of
bringing up a child with TOF/OA, VACTERL and associated
conditions. http://www.tofs.org.uk/

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

NFA - Norsk Forening for Analatresi er en frivillig
organisasjon som arbeider for & bedre medlemmenes mestring
i forhold til sin funksjonshemning. NFA ble etablert i 1981 og
har ca. 300 medlemmer, bade barn, ungdom og voksne fra hele
landet, noe som er verdifullt for & utveksle kunnskap og
erfaring. http://www.analatresi.no/

Pull-thru Network (PTN) one of the largest organizations in
the world dedicated to the needs of those born with an
anorectal malformation or colon disease and any of the
associated diagnoses. http://www.pullthrunetwork.org/

ILCO ” &r en ideell intresseorganisation vars malgrupp ar alla
med en sjukdom eller missbildning i urinvéagar och/eller
tarmsystem oavsett om de for narvarande ar
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stomi/reservoaropererad eller inte samt naturligtvis aven alla
anhoériga och dvriga intresserade”. http://www.ilco.nu/

ILCO’s Barn- och familjeverksamheten, bedriver
verksamhet for familjer dar det finns ett barn som har en
sjukdom eller missbildning i urinvégar eller tarmsystem
oavsett om barnet &r stomiopererat eller ej.
http://www.ilco.nu/ilcos-verksamhet/barn-och-
familjeverksamheten/

Riksforbundet for Mag- och Tarmsjuka, RMT, ar till fér
personer med sjukdomar, skador och andra funktionsstérningar
i mag-tarmkanalen samt deras narstaende.
http://www.magotarm.se/

Avhandling KI 2009 om ; Psychosocial aspects on children
with imperforate anus and their parents. Forfattare; Margret
Nisell. Ladda ner den via lanken;
http://diss.kib.ki.se/2009/978-91-7409-342-1/

Lds om ovan avhandling i Vardfacket, se lank;
http://www.vardfacket.se/VVanstermeny/Senaste-
numret/Artikelarkivet/-2009-/Man-maste-utga-fran-vad-

barnen-sager/

Ny studie; Psykosocial uppféljning av barn med analatresi
och deras foraldrar.

Med dr, leg sjukskoterska Margret Nisell - Overgripande mal
med studien &r att undersoka psykosociala konsekvenser hos
barn med analatresi och deras foraldrar for att skapa en bas for
ett kommande vardprogram.
http://ki.se/ki/jsp/polopoly.jsp?d=10478&a=55019&I=sv

Ovriga;
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Tuggskolan Forlag: Mun-H-Center forlag, Forfattare: Lotta
Sjogreen, Lena Gustafsson. Tryckar: 2008

Beskrivning: Den har boken beskriver hur vi arbetar med
tuggskolan. Vi har ett ndra samarbete kring varje enskilt barn
men Lotta som ar logoped har huvudansvar for utredning,
behandling och uppfdljning och Lena som &r tandskoterska
genomfor traningen tillsammans med barnen. Syftet med
tuggskolan ar att barn med forsenad atutveckling skall fa
mojlighet att trdna upp olika fardigheter som behdvs for att
kunna &ta och dricka. Metoden har utvecklats i samarbete med
psykolog Helena Fagerberg Moss, psykolog och forélder Karin
Ennerfeldt och barntandlékare Gunilla Klingberg. De barn som
medverkat i tuggskolan och deras foraldrar har hjalpt oss att
utveckla metoden och har varit var stora inspirationskalla.
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http://mun-h-center.se/sv/Mun-H-Center/MHC-Forlag/Bocker-
och-skrifter/Tuggskolan/

Nationellt Respirationscentrum ”Genom individuellt
anpassade andningshjalpmedel med god funktion och
bekvamlighet, kan vi ge barn och vuxna med svara
andningshandikapp hjalp till ett mer aktivt liv och en battre
livskvalitet. Vi &r en rikspecialitet vilket innebér att det
kommer patienter till oss fran hela landet och &ven fran
utlandet. Vi har ett unikt kunnande i att behandla barn och
vuxna med kroniskt andningshandikapp”.
http://www.ds.se/Web/NormalPage.aspx?id=1317

”Specialpedagogiska skolmyndigheten SPSM, bildades den
1 juli 2008 for statens samlade stdd i specialpedagogiska
fragor. Denna myndighet har 6vertagit all verksamhet inom
Sisus, Specialpedagogiska institutet och
Specialskolemyndigheten.” ”Var uppgift ar att ge
specialpedagogiskt stod till skolhuvudman, framja tillgangen
pa laromedel, driva specialskolor for vissa elevgrupper och
fordela statsbidrag till studerande med funktionsnedséttningar
och till utbildningsanordnare.”

WWW.SpSm.se

Hjalpmedelsinstitutet och fritidshjalpmedel

Pa HI finns det en speciell sida for fritidshjalpmedel som ger
bra tips.

Se www.hi.se eller http://www.hi.se/sv-
se/Hjalpmedelstorget/Fritid/-/Fritid/

Foraldrakraft, en superbra tidning!

Foréldrakraft vander sig till foraldrar och andra anhdoriga,
men dven professionella inom offentlig och privat vard,
omsorg, skola, myndigheter och organisationer. Vi som arbetar
med Foréldrakraft har sjalva personliga erfarenheter som
anhoriga till barn och unga med funktionsnedsattningar. Vi
skildrar sorgen och kampen. Men lika viktigt for oss ar att
beskriva gladjen och mgjligheterna. Vi har en mycket néra
kontakt med vara lasare, som vi standigt tar hjalp av vid
utformning av nyheter och foérdjupningar”.
http://www.foraldrakraft.se/

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

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

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

Skoldatatek Skoldatateksverksamhet innebér att kommunen
organiserar en 6vergripande verksamhet som ansvarar for och
arbetar med IT och specialpedagogik. Portalen, som vi lankar
till har, fungerar som information for alla som har ett intresse
av "alternativa verktyg" i skolan eller hemma. Har kan du
finna lankar till er eget ”lokala” skoldatatek;
http://www.skoldatatek.se/index.php

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

BOKTIPS fran Barnteamet

Barnbocker
e Lilleving Mats Véanblad, Handikappinstitutet, 1996
e Pricken Margret Rey, Rabén & Sjogren, 1945
e Flyg Engelbert Lena Arro, Rabén &Sjogren, 1994
e Orjan — den hojdradda 6rnen Lars Klinting, Rabén & Sjogren, 1982
e Jonathan pa Mésberget Jens Ahlbom, Penndraget, 1986
e Jonathan och kroppen Karin Salmson, Vilda férlag, 2007
e Vem &r annorlunda? Ingrid Fioretos, Uppsjé Laromedel, 2001
e  Doktorn kunde inte riktigt laga mig Christina Renlund, Gothia forlag, 2007
e Jag har en sjukdom men jag ar inte sjuk Christina Renlund, Radda Barnen, 2006

Foraldraskap
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Prins Annorlunda Soren Olsson, Prisma, 2008
Annorlunda barnbarn Monica Klasén Mc Grath, Cura, 2008
Ensam pd insidan — syskon berattar ~ Ann-Marie Alwin, Cura, 2008

Litet syskon Christina Renlund,Gothia férlag, 2009

51


http://www.talktools.net/�
http://www.falkigel.se/�
http://www.gewa.se/�
http://www.skoldatatek.se/index.php�
http://www.kikre.com/default.asp�

VACTERL

Adresser och telefonnummer till forelasarna:

Overlakare Lars-Goran Friberg, Barnkirurgen, Drottning Silvias barn-
och ungdomssjukhus, 416 85 GOTEBORG
Tel: 031 - 343 40 00

Overlékare, Med Dr Arne Linder, Oron-N&sa-Halskliniken,
Akademiska sjukhuset, 751 85 UPPSALA
Tel: 018 - 611 00 00

Overlakare Helena Borg, Barnkirurgen, Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus, 416 85 GOTEBORG
Tel: 031 - 343 40 00

Overlakare Gundela Holmdahl, Barnkirurgen/urologi, Drottning
Silvias barn- och ungdomssjukhus, 416 85 GOTEBORG
Tel: 031 - 343 40 00

Overlakare Ann Nachemson, Handkirurgen, Sahlgrenska
universitetssjukhuset/Sahlgrenska, 413 45 GOTEBORG

Tel: 031 - 342 10 00

Vardenhetsoverlakare Eva Stromwall Larsson, Barnhjartcentrum
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus, 416 85 GOTEBORG
Tel: 031 - 343 40 00

Stomiterapeut Kristina Gustafsson, Barnkirurgen, Drottning Silvias
barn- och ungdomssjukhus, 416 85 GOTEBORG
Tel: 031 - 3434000

Uroterapeut Monika Doroszkiewicz, Barnkirurgen, Drottning Silvias
barn- och ungdomssjukhus, 416 85 GOTEBORG
Tel: 031 - 343 40 00

Sjukskaterska/pedagog Ann-Marie Alwin
GOTEBORG

Overtandlakare Asa Martensson, Mun-H-Center, Box 2046
436 02 HOVAS
Tel: 031 - 750 92 00

Logoped Lotta Sjogreen, Mun-H-Center, Box 2046
436 02 HOVAS
Tel: 031 - 750 92 00

Psykolog Helena Fagerberg Moss, Barn- och ungdomsmedicinska
mottagningen Kungshojd, Kungsgatan 11, 411 19 GOTEBORG
Tel: 031 - 333 62 00
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Utredare Britt Akerstrém, Forsakringskassan, Funktionshinder
Box 8784, 402 76 GOTEBORG
Tel: 010-1167121

Foreningsrepresentant Birgitta Reymers
VACTERL-foreningen
Telefon 0456 - 158 33

Informationskonsulent Lisbeth Hogvik, Informationscentrum for
ovanliga diagnoser, Sahlgrenska akademin vid Goteborgs universitet
Box 400, 405 30 GOTEBORG

Tel: 031 - 773 55 80

Specialpedagog AnnCatrin Réjvik, Agrenska, Box 2058
436 02 HOVAS
Tel: 031 - 750 91 00

Socionom Anders Sandegard, Agrenska Assistans, Box 2058
436 02 HOVAS
Tel: 031-750 91 00
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