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P4 Agrenska arrangeras vuxenvistelser ddr vuxna med funktionsned-
sattningar bor, umgas och utbyter erfarenheter. Under tre dagar traffas
ett antal vuxna med samma diagnos och/eller problematik, i det har
fallet Williams sjukdom. En vistelse med vuxna med den diagnosen
har arrangerats pa Agrenska 2007.

Vuxenverksamheten, som vénder sig till vuxna personer med séll-
synta diagnoser, erbjuder en unik mojlighet att traffas, fa tillgang till
aktuell kunskap, utbyta erfarenheter och reflektera. Under dagarna
halls forelasningar och diskussioner om funktionsnedsattningens kon-
sekvenser i vardagen, psykologiska och sociala aspekter, samhéllsin-
satser samt information om aktuell lagstiftning. Faktainnehallet fran
forelasningarna utgor grund for nyhetsbreven som skrivs av Jan Eng-
strém, Agrenska. Innan informationen blir tillganglig for allmanheten
har forelasarna majlighet att lasa och lamna synpunkter pa samman-
fattningarna.

For att illustrera hur problematiken kan se ut att vara vuxen med en
funktionsnedséttning, finns en kortare intervju med en av deltagarna
pa vistelsen.

Informationsskrifterna publiceras dven pé& Agrenskas hemsida,
www.agrenska.se.
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Williams syndrom

Medicinsk information, forekomst och orsak

Overldkare Peder Rasmussen, Drottning Silvias barn- och ungdoms-
sjukhus, Goteborg, informerade om medicinska aspekter pa Williams
syndrom, WS.

-Exakta kunskaper om hur vanligt WS ar finns egentligen inte. Flera
undersdkningar talar for att ungefér ett per 20 000 fodda barn har syn-
dromet. Det ar inte omdjligt att manga med lindriga symtom undgar
upptackt och att siffran egentligen ar hogre. Oversatt till svenska for-
hallanden skulle detta innebéara att 4 — 5 barn med WS fads varije ar.
Syndromet &r lika vanligt hos flickor som hos pojkar.

Ibland upptécks redan i tidig spadbarnsalder att ett barn har WS. Det
galler framférallt om barnet ocksa har hjartfel. Svara uppfodnings-
problem eller karaktaristiska ansiktsdrag kan ibland leda till tidig upp-
tackt. Manga ganger stalls diagnosen forst under smabarnsaren sedan
det blivit uppenbart att barnet har en férsenad och avvikande utveck-
ling.

-Hos barn med lindriga symtom kan det h&nda att man uppmark-
sammar problemen forst flera ar efter skolstarten da barnet inte langre
formar folja med i den forvantade inlarningstakten i grundskolan, sa
Peder Rasmussen.

Idag vet man var det blir ett fel i arvsmassan, men inte varfor det blir
ett fel.

-Williams syndrom ér inte arftligt, utan beror pa en nymutation (nyli-
gen uppkommen forandring) i arvsmassan i samband med bildningen
av konscellerna, &gg eller sadescell. N&r férandringen i arvsmassan, en
mikrodeletion i kromosom 7, uppstatt blir den darefter &rftlig och kan
foras vidare till nasta generation. Arftligheten kallas autosomalt domi-
nant och detta innebér att risken for en person med WS att sjalv fa ett
barn med WS &r 50 % vid varje graviditet.

| och med att det ar kant i vilken kromosom felet sitter &r det mojligt
att med ett enkelt blodprov avgdra om en person har WS eller ej.
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Kroppsliga sardrag och 6vriga avvikelser

Typiskt for WS &r en kombination av ett karaktaristiskt utseende, vis-
sa fysiska symtom, utvecklingsstérning och ett speciellt beteende-
monster.

- Det typiska utseendet vid WS é&r lattare att kdnna igen an att beskriva
i ord. Men for dem som tidigare traffat personer med WS kan det vara
ganska latt att kdnna igen de karaktaristiska dragen bade nar det galler
utseendet och beteendet. Det typiska hjartfelet vid WS, supravalvulér
aortastenos (SVAS), &r ett ovanligt hjartfel. Det kan ge upphov till ett
blasljud redan i nyfoddhetsaldern. Om det da konstateras att det ror sig
om SVAS maste lakaren alltid tdnka pa majligheten att personen kan
ha WS, sa Peder Rasmussen.

En del barn med WS har betydande uppfodningssvarigheter under de
forsta levnadsaren, ibland i kombination med allmén brist pa valbe-
finnande. Saddana symtom, som ibland kan vara férenade med hog
kalkhalt i blodet, kan darfor leda till att man utreder om det kan vara
frdga om denna diagnos.

Andra relativt vanliga fysiska avvikelser ar kortvaxthet, brack i
ljumsk- och navelregionen, skelning, fickbildningar i grovtarmen (risk
for forstoppning) problem i urinvégarna, hes stdmma och hég ljud-
kénslighet.

-Ljudkansligheten &r inget horselfel, utan mer en fraga om hur man
upplever hoga ljudnivaer och buller, sa Peder Rasmussen.

Puberteten kan komma ndgot tidigare an vanligt hos flickorna, men
inte hos pojkarna, dar den kommer i normal tid, d v s vid cirka 13 ars
alder.

Numera vet man att vuxna med WS l6per en 6kad risk att drabbas av
vissa kroppsliga sjukdomar.

-Fortrangningar kan uppsta i blodkarl, vilket kan ge upphov till bl a
forhojt blodtryck. Diabetes och underfunktion av skoldkorteln tycks
ocksa vara betydligt vanligare vid WS. Dessa komplikationer bér man
forsoka upptéacka tidigt, eftersom det finns effektiv behandling att till-
ga. Det kan vara klokt att vuxna med WS gor en halsoundersokning
med nagra ars intervall, sa att dessa problem kan upptackas i tid. Un-
dersdkningen kan goras hos en allménldkare, men det &r bra om per-
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Williams syndrom

sonen med WS sjélv vet vad lakaren sarskilt skall kontrollera, sa Peder
Rasmussen.

Avvikelser i beteende och begavningsutveckling

Utvecklingen vid WS ar latt till mattligt forsenad och det géller mes-
tadels bade forstandsutveckling, tal och sprak samt motorik.

-N&r man langre fram har mojlighet att mer ingaende testa forstands-
funktioner visar det sig att de ligger inom omradet latt eller mattlig
utvecklingsstorning. Uttryckt i en begavningskvot (1Q) motsvarar det-
ta 35 — 70. Detta ar en forklaring till att nastan alla med WS har stora
inlarningssvarigheter, kanske sarskilt nar det galler matte, sa Peder
Rasmussen.

Det ar, enligt Peder Rasmussen, viktigt att veta att de flesta med WS,
vilken sammanlagd begavningsniva de an ligger pa, har en karaktaris-
tisk och mycket ojamn begavningsprofil.

-De har en forhdllandevis god férmaga att se och aterge detaljer men
mycket stora svarigheter att ssmmanfoga dessa till en begriplig helhet.
Denna svarighet nar det galler visuospatiala funktioner &r ett stort hin-
der vid bl a las- och skrivinlarning, men sakert ocksa i andra samman-
hang, t ex nar det géller att orientera sig i tid och rum. A andra sidan
har manga med WS en ovanligt god formaga att kdnna igen personer.

Till det speciella beteendet vid WS hor i hog grad den stora pratglad-
jen manga har.

-Tydligt &r att det ofta ar avsevért lattare att sjalv prata (expressivt)
jamfort med att forsta vad andra sager (impressivt). Hos manga finns
ocksa en stor gladje i kontakten med andra. Inte séllan uppfattas denna
kontaktgladje som distansldshet och ibland faktiskt som ett problem.

Manga med WS har en speciell inneboende angslighet. Denna ar svar-
forutsagbar och kan komma 6ver dem plotsligt, som en blixt fran klar
himmel.

-Detta kan te sig som en tidig form av paniksyndrom, nagot som fak-
tiskt ses hos en del vuxna med WS. Just den har vaxlingen mellan &
ena sidan pataglig kontakt- och pratgladje, och & andra sidan plotsligt
pakommen angslighet, formar sig till ett monster som ar mycket tyd-
ligt hos manga med WS och kan uppfattas som humdrsvangningar, sa
Peder Rasmussen.
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Williams syndrom

Specifika och patagliga svarigheter med koncentration, uthallighet och
att satta igang aktiviteter, ar vanligt hos personer med WS.

En del med WS har beteendeavvikelser av det slag som forekommer
vid autism.

-Det kan vara fraga om stereotypa, ensartade, intressen och beteende-
monster, ett starkt beroende av rutiner och ritualer och svarigheter att
”ge och ta”. Det starka intresset for social kommunikation som finns
hos personer med WS gor att kriterier for diagnos inom autismomra-
det séllan &r uppfyllda, sa Peder Rasmussen.

Information och radgivning om mun- och tandhalsa

Overtandlakare Marianne Bergius, tandhygienist Mia Zellmer och
logoped Asa Mogren, Mun-H-Center, Goteborg, informerade om
tand- och munhélsa.

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

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

Mun-H-Center har ett nara samarbete med Agrenska sedan ménga 4r.

- Under Agrenskas familje- och vuxenvistelser delar vi med oss av de
kunskaper vi redan har om diagnosen. Vi samlar ocksa in ny kunskap
med hjalp av sarskilda frageformular om tandvard och munhygien
samt eventuell problematik kring munmotorik och munhalsa.

En av Mun-H-Centers tandlakare och tandhygienister gor ocksa en
oversiktlig undersokning. Saval observationerna vid undersdkningen
som uppgifterna i frageformularet dokumenteras i en databas pa Mun-
H-Center. Malet ar att pa sa vis kunna bidra till 6kade kunskaper om
munnen och dess funktioner vid séllsynta tillstand och sjukdomar.

- Genom att vanda sig till Mun-H-Center kan tandvardspersonal, an-
nan vardpersonal och familjer fa information och rad kring fragor om
munhalsovard, munfunktion och tandbehandling vid exempelvis Wil-
liams syndrom.
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I Mun-H-Centers uppgifter ingar ocksa utbildning, handledning, kon-
sultation, viss behandling, forskning och metodutveckling. Informa-
tion finns pa www.mun-h-center.se Dér finns dven information om
hjalpmedel varav en del finns till forséljning.

Vid WS kan det férekomma problem kring matsituationen. En del &r
overkansliga i munnen och har svart att tugga och att svalja.
-Bakomliggande orsaker kan vara muskelslapphet och/eller hjartfel.
Forhojda blodkalkvarden misstanks kunna ge illamaende och bristan-
de aptit.

Overkanslighet i munnen och beteendeproblematik forsvarar tand-
borstning.

-Forstarkt forebyggande tandvard ar ofta nddvandig, framst genom
tandborstning med fluortandkram ibland forstarkt med exempelvis
fluorlackning eller fluortuggummi. Emaljférandringar kan forekom-
ma, liksom ibland annorlunda tandform.

Vénjningsbehandling krévs ofta infor tandbehandling, inte minst om
det ar aktuellt med tandstéllning.

-Man bor ocksd vara observant pa att de hjartproblem som fore-
kommer vid WS ibland kan krava férebyggande antibiotikabehandling
vid blodiga ingrepp i munnen.

En del kan behdva tandregleringsbehandling pa grund av olika bett-
avvikelser.

Egenvarden ar alltid viktig, d v s tandborstning morgon och kvall,
alltid anvanda fluortandkram och att dessutom anvanda olika hjélp-
medel for att halla rent mellan tanderna t.ex. tandstickor, mellanrums-
borstar eller tandtrad. Extra fluortillagg kan vara aktuellt sasom fluor-
skoljning, fluortabletter eller fluortuggummi.

- En mjuk tandborste med ett relativt litet borsthuvud ar bra for att
komma at alla tandytor. El-tandborste kan ocksa vara bra att anvanda.
- Bloder tandkottet nér man borstar eller petar mellan tdnderna kan det
vara tecken pa inflammation i tandkéttet som orsakas av att det ligger
kvar bakteriebeldaggningar pa tanderna. For att laka behdver man vara
annu noggrannare med sin munvard. Nar man kanner med tungan pa
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Att rora sig ar kul

Williams syndrom

tandytorna ska de kannas glatta nér de ar bra rengjorda. Det &r dven
viktigt att tdnka pa kosten, att inte dta mer &n 5 ggr/dag.

Regelbundna besok hos tandlékare/tandhygienist ar viktigt for att kon-
trollera att allt &r bra i munnen och for att avlagsna eventuell tandsten
samt att fa fluorbehandling.

Sjukgymnast Birgitta Althoff, Vasterds, dgnade en timme &t rorelse
och samspel tillsammans med vistelsedeltagarna.

Alla moment var frivilliga och nagra foredrog att vara med som aktiva
askadare.

-Syftet var att rora sig tillsamman, att fa lyckas och ha roligt. Darfor
anvands inte ordet Gvningar som kan fora tanken pa prestationer.

Tillsammans provade deltagarna enkla gungroérelser som gav trygghet
och lugn samt andra rorelser som piggade upp och gav en kénsla av
kraft.

-Vi borjade sittande pa golvet sa att vi var i jamnhojd och ingen kun-
de ramla. Nasta moment var rérelser som stimulerar kroppsmedveten-
het och sjalvtillit. Genom rérelser fick vi uppleva kontrasten mellan
narhet och distans. Vi provade ocksa olika sétt att séga ifran och vara
tydliga med kroppssprak och rost, sager Birgitta Althoff.

Var och en av deltagarna fick ocksa prova pa att styra de andra i grup-
pen, d v s turas om att bestamma Over de andra.

-Det var ett uppskattat moment med manga skratt. Darefter foljde
lugna och avslappnande samspelsrorelser dar man far kanna tillit till
andra. | samspelet ingar &ven turtagning, dar man turas om att vara
aktiv, som i en dialog.

Deltagarnas rorelseforslag fangades upp och liggande pa magen pa
golvet kunde de rora sig kraftfullt och fokuserat.

-En glad och positiv atmosfar fanns i gruppen nar vi avslutade sittande
i ring pa golvet. Det var en timme med mycket aktivitet och skratt,
séger Birgitta Althoff.
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Gruppdiskussion om vardagsliv och samhallsinsatser

Under vistelsen p& Agrenska for vuxna med Williams syndrom deltog
sex kvinnor och tre man i aldrarna 20-43 ar i en gruppdiskussion om
vardagsliv och samhéllsinsatser tillsammans med psykolog Gunilla
Jaeger och specialpedagog AnnCatrin Rdjvik, bada Agrenska.

Foljande ar slutsatser i urval utifrdn deltagarnas synpunkter under
gruppdiskussionen om vardagsliv och samhallsinsatser:

Arbetslivet

o daglig verksamhet ar, med nagra fa undantag, den vanligaste formen
av sysselséttning for gruppen

o av de som inte hade daglig verksamhet arbetade en som arbetsledare
i affar (ingen extrahjalp) och en pa en postorderfirma (viss hjalp),

o arbetstiden varierade fran deltid (vanligast) till heltid (mindre van-
ligt)

a de flesta som arbetade i daglig verksamhet hade tillrackligt mycket
hjélp och stod av personalen for att klara jobben pa ett bra sétt

a flera uppgav att de trivdes bra, eller mycket bra med sina jobb

Boende

a alla utom en av deltagarna hade eget boende, oftast i gruppbostad

o de med eget boende klarade vanligtvis sjélva en del av hushallsgor-
omalen sasom att tvatta, diska, handla, laga mat och stada.

a behovet av stdd och hjélp i boendet var i allméanhet stort, och varie-
rade mycket fran en deltagare som klarade i stort sett alla géromal helt
sjalv till de som fick mycket hjélp och stéd av hjalp av kontaktmaén,
ledsagare, foraldrar, personal, mobila team, kompisar och pojkvénner i
varierande omfattning

a en ung kvinna bodde fortfarande hemma hos sina féraldrar, vilket
hon oftast trivdes bra med, men sag fram emot eget boende sa sma-
ningom

o av hushallsgéromalen i egna boendet tycks matlagning hora till det
man har svarast att klara sjalv

o det ar vanligt att ndgon av foraldrarna, vanligtvis mamman, ar god
man som hjalper till med att betala rdkningar, géra veckoschema mm

Fritid

o nastan utan undantag har deltagarna en aktiv fritid dar de tréaffar
kamrater, chattar pa natet, lyssnar pa musik, shoppar tittar pa TV,
sysslar med keramik, gor saker tillsammans med pojkvanner, kamra-
ter, foraldrar, kontaktperson, ledsagare, 0 s v
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Williams syndrom

o fysisk aktivitet dar vanligt i form av ridning, promenader, Fris-
kis&Svettis, simning, joggning, pa en niva som &r vanligt hos folk i
allmanhet, d v s nagon form av motionsinriktad aktivitet i veckan

o ingen tycks saledes ha fritidsproblem av nagot slag

Familj, vanner

a till stora delar sammanfaller det som deltagarna berattat om sin fritid
med deras relationer till familj och véanner

o manga berattar att de far nya vanner via motesplatser pa Internet och
i sadana fall &r det vanligt att man inte bor pa samma platser och dér-
for inte kan traffas nar man vill

o arbetskamraterna &ar viktiga vanner for de som arbetar, men det &r
ovanligt att man traffar dem pa sin fritid

o traffar lik den pd Agrenska har inneburit for manga att man fatt nya
vanner

a de flesta uppger att familj, sldkt, vénner och kontaktpersoner &r vik-
tiga for att ha ett bra liv

o riktigt ndra vanner saknar nagra av deltagarna.

Helen har Williams syndrom

Helen &r en charmerande kvinna pa 43 ar. Hon har eget boende sedan
21 ar, en trevlig tvarumslagenhet i ett hus dar ocksa hennes personal
bor ndgon vaning langre ned. Som det ar nu sé far hon hjalp med stad-
ning, tvatt och matlagning.

Helen arbetar i daglig verksamhet och packar just nu julkort for olika
foretags rakning och det arbetet trivs hon valdigt bra med.

Hur var det att vaxa upp och ha Williams syndrom?

-Mina foréldrar fick veta att jag hade en utvecklingsstorning nér jag
var tva ar och sjalv blev jag tidigt medveten om att jag var annorlunda.
Diagnosen stalldes nar jag var nio ar. Sedan dr6jde det manga ar innan
jag forstod vad sjukdomen innebar och insag att det basta man kunde
gora var att erkanna sjukdomen, prata mycket om den och om vad
man kunde gdra for att underlatta att leva med den, sdger Helen.

Att Helen inte fick mojlighet att gd pa samma skola som sina kamrater
ogillade hon.

-Vi pratade med skolans rektor om detta men det gick inte att ordna.
Bland annat sa man att jag inte klarade att vara med sa mycket manni-
skor, vilket delvis ocksa var sant. Men det hade kanske anda kunnat
ordnas, sager Helen.
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Ar det ndgonting i din sjukdom som hindrat dig nar du valt yrke?
Efter grundsérskolan laste Helen nagra ar pa folkhdgskola och det var
studier hon géarna rekommenderar andra med WS.

-Man fick eget boende och en massa kamrater under de aren. Det var
valdigt trevligt, med mycket fester och roliga aktiviteter. Jag trivdes
verkligen med studierna, men de gav ingen yrkesutbildning. Senare i
livet har jag varit pa arbetsformedlingen och sokt jobb som jag inte
varit kvalificerad for och inte kunnat klara av. Jag har haft drémmar
precis som alla andra och da var det latt att ge sig ut for att ha utbild-
ningar som jag inte hade. Numera ar jag néjd med det jobb jag har och
accepterat min funktionsnedséattning.

Vad ar jobbigast med att vara vuxen och ha WS?

-En sak som &r valdigt jobbig ar att det kdnns oréattvist att det &r sa
svart for mig att bilda familj, att fa villa och barn. Nu har jag fatt hora
att det ar valdigt ovanligt att personer med WS far barn och forresten
sa ar jag nu for gammal for att kunna fa barn. Det ar ju svart for vilken
kvinna som helst att fa barn efter 40. Nu vill jag garna forsoka hitta en
man som redan har barn och bilda familj. An sa lange far jag n6ja mig
med mina tva undulater, de & mina sma “barn”. Jag trivs valdigt bra i
huset dar jag bor. Vi & som en enda stor familj och det gillar jag. Jag
tycker valdigt mycket om att umgas med manniskor och sarskilt da
med slékten och familjen, sdger Helen och skrattar gott.

En sak som Helen tycker &r lite jobbig med att vara vuxen och ha WS
ar att hon aldrig k&nner sig riktigt fri att géra som hon sjalv vill.

-Jag maste alltid ha med mig nagon personal nar jag ska gora nagon-
ting, eftersom jag har sa daligt lokalsinne och latt gar vilse. Jag har en
kontaktperson hemma och en pa jobbet och dessutom har jag en led-
sagare. Nagon maste alltid folja med mig om jag t ex vill aka in till
stan och det gillar jag inte. Som det ar nu sa kan jag bara géra nagon-
ting ndgon gang i manaden och da tillsammans med min ledsagare och
det tycker jag ar for sallan, sager Helen.

Helen har i vanliga fall stora humdrsvangningar och det har inneburit
en hel del problem emellanat.

-Nu féar jag en medicin mot detta och mar valdigt mycket béattre. Nu
kan jag hantera mitt humor och det mar jag bra av, sager Helen.
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