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P& Agrenska arrangeras veckovistelser dér familjer som har barn med
funktionshinder bor, umgas och utbyter erfarenheter. Under en och
samma vecka tréffas ett antal familjer med barn som har samma dia-
gnos, i det har fallet blodarsjuka hos barn med antikroppar. Familje-
vistelser med den diagnosen, eller liknande diagnos, har arrangerats pa
Agrenska 1997 och 2007.

Under en familjevistelse ar foréldrarnas dagar fyllda med medi-
cinska och psykosociala foreldsningar och diskussioner. Barnen, som
har ett eget program, tas da omhand av sarskild personal. Faktainne-
héllet fran forelasningar under en eller flera vistelser p& Agrenska ut-
g6r grund for nyhetsbreven som skrivs av Jan Engstrém, Agrenska.
Innan informationen blir tillgdnglig for allménheten har foreldsarna
mojlighet att lasa och lamna synpunkter pa sammanfattningarna. Den
medicinska informationen uppdateras fortldpande i samarbete med
foreldsarna, antingen till vissa delar eller i sin helhet. For att illustrera
hur problematiken kan se ut, och hur det kan vara att ha ett barn med
sjukdomen/syndromet, ingar en fallbeskrivning

Sist i nyhetsbrevet finns en lista med adresser och telefonnummer

till forelasarna. Sedan ar 2000 publiceras nyhetsbreven aven pa
Agrenskas hemsida, www.agrenska.se.
Foljande foreldsare har medverkat vid framstéllningen av detta ny-
hetsbrev: Professor Rolf Ljung, Malmo, overldkare Pia Petrini,
Stockholm, docent Lilian Tengborn, Malmé, projektledare Brita
Tornell, Sundbyberg, specialistsjukgymnast Elisabeth Brodin, Gote-
borg, sjukskéterska Karin Lindvall, Malmo, sjukskoterska Pernilla
Boberg, Goteborg, tandléakare Marie-Louise Sellgren, Goteborg,
Overtandldkare Marie-Louise Odersjo, Goteborg, Overtandlékare
Torunn Bagenholm, Gateborg, sjukskdterska Andreas Tallborn
Dellve, Goteborg, handlaggare Gunnel Hagberg, Goéteborg, socio-
nom Anna Lindfors, Goteborg, specialpedagog Astrid Emker, Go-
teborg, informationskonsulent Birgitta Gustafsson, Goteborg.
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Blodarsjuka med antikroppar

Hemofilisjukdomen (oversikt)

Blodarsjuka ar en séllsynt, arftlig sjukdom. Sjukdomen k&nnetecknas
av en onormalt hog blodningsbenagenhet, som beror pa avsaknaden av
viktiga blédningshdammande faktorer i blodet.

Blodningarna kan uppsta var som helst i kroppen och vara bade ofar-
liga (ytliga blaméarken) och allvarliga (i inre organ). En blddning kan
uppsta efter slag och stétar. Den kan ocksa vara en foljd av en dveran-
strangning. Typiskt ar muskel- och ledblédningar som kan leda till
kroniska ledforandringar om de inte behandlas i tid.

Det finns flera olika typer av blodarsjuka, vanligast &r

hemofili A (faktor Vl1llsaknas)

hemofili B (faktor IX saknas)

von Willebrands sjukdom.

Hemofili A och hemofili B drabbar i huvudsak pojkar, medan von
Willebrands sjukdom &r lika vanligt hos flickor som hos pojkar. En-
dast kvinnor kan vara anlagsbarare till hemofili eftersom anlaget sitter
pa den ena av kvinnans tva X-kromosomer. En man &r antingen helt
frisk eller sa ar han sjuk.

Det finns tre koagulationsmottagningar i landet med specialistkompe-
tens, en i Goteborg, en i Stockholm och en i Malma.

Historiskt sett &r blodarsjuka en “gammal” sjukdom. Redan i det ju-
diska samlingsverket Talmud, en laghok fran 500 f. Kr till omkring
500 e. Kr, omnédmns symptomen som vid hemofilisjukdomen. I en
familj dér tre soner forblodde efter omskérning, slapp den fjarde sonen
omskarning. Sedan dess finns det flera exempel i historien som tyder
pa att blodarsjuka har forekommit.

Forskningen pa omradet gjorde stora framsteg pa 1940-talet. Man
insag da att hemofili A och B var tva olika sjukdomar, och att det var
olika faktorer som saknades i blodet vid A respektive B, trots att
symptomen var desamma. 1956 var ocksa ett markesar for forskning-
en pa omradet. Da lyckades man for forsta gangen framstalla frystor-
kat faktor VIlI-koncentrat, vilket gjorde preparatet mer tillgangligt. |
mitten av 1960-talet lyckades man i Sverige framstélla koncentrat pa
industriell vag och darigenom var vi cirka 10 ar fore andra landers
behandling och forskning.
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1956 startade den forsta profylaxbehandlingen och patienterna fick
sprutor var 14:e dag. Det var patienter som redan hade svara ledfor-
andringar som fick behandlingen. Numera startar profylaxbehandling-
en redan innan barnen har fatt sin forsta ledblédning.

De senaste artiondena har utvecklingen gatt enormt snabbt. Skillnaden
nu jdmfort med t ex 1970-talet, &r bl a att mangden vatska som injice-
ras har minskat avsevart, i 0 m att hdgaktiva preparat ar tillgangliga i
frystorkat skick.

Antingen man har hemofili A eller B sa ar de kliniska symptomen
desamma.

Hemofili A och B kan bada delas in i tre grupper; mild, moderat och
svar hemofili.

Vid mild hemofili, som i bada fallen &r vanligast (50 %), har barnet
mellan 5-25 % av normal faktorforekomst. Patienter med den milda
formen av hemofili (kan diagnosticeras aven i vuxen alder) far séllan
spontana blodningar. De stOrsta problemen dr att patienten ofta inte
ké&nner igen bldédningssymptomen, olyckor och att patienterna bryr sig
for lite om sin sjukdom. Det senare kan leda till att det hinner bli
ganska stora icke livshotande blddningar innan de séker hjalp.

Vid moderat hemofili (14 %) har barnet mellan 1-4 % av normal fak-
torforekomst.

Vid svar hemofili (36 %) har barnet mindre dan 1 % av den normala
faktorforekomsten.

Idag kanner man till sammanlagt ungefar drygt 800 pojkar/méan i Sve-
rige med antingen hemofili A, som &r vanligast (80 %), eller hemofili
B (20 %).

Hos en del blédarsjuka reagerar immunforsvaret med att bilda anti-
kroppar mot faktorkoncentratet. En del med lag halt antikroppar blir
av med antikropparna enbart genom den profylaxbehandling alla barn
med hemofili far. Om detta inte ar tillrackligt maste de fa tatare be-
handlingar med hogre doser faktorpreparat och da forsvinner ytterliga-
re antikropparna efterhand hos en del av barnen.

Hos cirka 20 % av de med svar hemofili, blir antikropparna kvar, fak-
torpreparaten, (antingen de &ar framstallda ur mansklig blodplasma

Nyhetsbrev nr 305 © Agrenska 2007 4



Blodarsjuka med antikroppar

eller s k rekombinanta, framstéllda pa konstgjord vag) har ingen mét-
bar effekt, blodningsbenagenheten fortsatter och maste behandlas pa
ett sarskilt satt. Dessa barn maste behandlas med andra koagulations-
faktorer (Novoseven®, Feiba®), eventuellt genomga immuntolerans-
behandling (gammaglobulin och cellgifter) samt skyddas mot yttre
skada. Det ar denna lilla grupp barn detta nyhetsbrev handlar om.

Elliot har blodarsjuka

Elliot, 2,5 ar, har blodarsjuka, svar hemofili A med antikroppar. Han
kom till Agrenskas familjevistelse tillsammans med mamma Asa och
pappa Hakan.

Asas graviditet med Elliot var normal fram till v 35 da fostervattnet
gick och Elliot foddes fyra veckor for tidigt.

-Allt tycktes anda bra med Elliot, han sog bra, sov ganska mycket och
gick upp bra i vikt, fran fodelsevikten 3,7 kg. Det enda vi reagerade
lite pa var att han "flasandades”, men det trodde vi hade med den for
tidiga fodseln att gora, sager Asa.

Fram till atta manaders alder hande ingenting ovanligt med Elliots
utveckling.

-Men da fick han sina forsta, lite markliga, blamérken pa ena sidan av
brostkorgen, just dér det satt en liten knapp i hé&ngselbyxorna. En
vecka senare var dags for ett nytt, och mycket storre, blamarke pa
andra sidan brostkorgen. Vi forstod inte alls hur det kom sig och trod-
de att han kanske hade slagit sig pa gastolen. Han var redan da ratt
"vild”, d v s viéldigt aktiv. Nagra dagar senare fick han ett nytt bla-
marke i ljumsken och det var stort, ungefar 5 ganger 10 cm, med en
knol i mitten. Det var forbryllande for vi sag ingen orsak och tog upp
det med BVC. Men dér tyckte man inte att det var nagot konstigt, sa-
ger Hakan.

Varfor utvecklar vissa barn antikroppar?

Professor Rolf Ljung, Universitetssjukhuset MAS, Malmg, informera-
de om varfor vissa barn utvecklar antikroppar.

-Alla manniskor har ungefar 30 000 arvsanlag, gener i varje cell i
kroppen. Arvsanlagen ar samlade i kromosomerna och kdnskromo-
somerna. Sa lange alla anlagen fungerar ar man frisk, sa Rolf Ljung.

Arvsanlaget for hemofili sitter pa X-kromosomen. Kvinnor har tva X-
kromosomer, s& har hon arvt en sjuk X-kromosom fungerar oftast den
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friska X-kromosomen. En man har bara en X-kromosom och den har
han fatt fran modern.

Kvinnor, som ar barare av anlaget, kan i ovanliga fall sjalva ha lag
faktorhalt, kanske bara 5-10 % av normalvérdet av faktor VIII eller
IX, utan att hon kanner till det. Hon &r da bara nagot mer blodnings-
benégen.

Hos ett barn som fatt diagnosen hemofili kan sjukdomen vara kand
tidigare i familjen, men det &r vanligare (60 %) att sa inte ar fallet. Om
det senare galler kallar man det sporadiska fall.

-Ett sporadiskt fall av hemofili ar i ca 15-20% av fallen s k nymuta-
tion, det vill sdga sjukdomsanlaget har uppstatt for forsta gangen i den
sjukes X-kromosom. Modern ar da inte anlagsbarare. | resterande fall
(ca 80 %) finns sjukdomsanlaget hos modern och eventuellt ocksa hos
mormodern, men nagon sjuk pojke har inte tidigare fotts.

Det &r aggvitefabriken i cellerna, den som ska bilda faktor VIII och
IX, som inte fungerar vid hemofili p g a en skada/mutation i genen.
-Orsaken kan vara avsaknad av hela eller delar av den gen som styr
produktionen. Det kan ocksa vara en forandring av enstaka byggstenar
i genen som leder till att en felbyggd faktor V111 eller IX bildas. Det &r
ocksa mojligt att en helt ny bit har adderats till genen.

Det finns é&rftliga, genetiska faktorer som Okar risken att en individ
utvecklar antikroppar.

-Viktigast ar typen av mutation i arvsanlaget, men dven érftliga vari-
anter i kroppens immunsystem har betydelse. Man har ocksa spekule-
rat i om faktorer som typ av preparat, behandlingsmodell mm kan ha
betydelse, men inga helt sakra samband ar kartlagda, sa Rolf Ljung.

Nar det galler hemofili B sa har man idag kartlagt felet i genen (muta-
tionen) hos nastan alla Sveriges familjer.

-Att kartlagga hemofili A-mutationer &r betydligt mer komplicerat,
men en kartldggning kommer att avslutas inom kort.

-Av de som utvecklar antikroppar &r 2/3 "snalla" och forsvinner efter
ett tag. 1/3 &r "svara", men gar att behandla. Det &r idag ocksa mojligt
att "rena" blodet fran antikroppar t ex infor en operation, sa Rolf
Ljung.
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| framtiden hoppas man, genom att bestdmma riskprofilen, kunna mo-
difiera behandlingen for de med hogsta risken att utveckla antikrop-
par.

-Det kan bl a innebdra att man undviker att behandla vid inflammatio-
ner, undvika hoga, tata doser, undvika att anvanda olika koncentrat, sa
Rolf Ljung.

Elliot far diagnosen svar hemofili A

Men Asa och Hékan ndjde sig inte med det besked BVC lamnade utan
akte upp till sjukhuset med Elliot.

-Dér hade vi turen att traffa en specialistldkare som direkt berattade
for oss att antingen hade Elliot leukemi eller sa hade han blddarsjuka.
Sent samma kvall togs prover och dagen darpa fick vi veta att det inte
var leukemi. Da aterstod blodarsjuka och naturligtvis hoppades vi att
det skulle rora sig om den milda formen, séger Asa.

Yiterligare nagra dagar darefter togs flera blodprov som emellertid
visade att Elliot hade svar hemofili A. D& var Elliot atta manader
gammal.

-Det var svart att ta till sig. Den information vi fick var dessutom
ganska knapphandig. Darfor sokte vi information pa natet och fick da
tag pa nagra alderdomliga (insett nu) texter. Bland annat kunde vi lasa
att livslangden 1950 for de har barnen var 16 ar, men ingen uppgift
om livslangden idag. Efter den informationen grat vi flera dagar i
strack. Med oss fran sjukhuset hade vi fatt faktorpreparat att ha i be-
redskap om Elliot fick en akut blédning och sharast behévde prepara-
tet. Den skulle vi i sa fall inte ge sjdlva, det skulle narmaste sjuk-
vardsinrattning kunna gora, sager Hakan.

Strax darefter fick Asa och Hakan mer information och ocksé hjalp att
prova ut hjalm till Elliot.

-Vi fick bl a veta att Elliot skulle fa profylaxbehandling nér han fyllde
ett ar om inget sarskilt intraffade, vilket det inte gjorde. Vi ett tillfalle,
nar han var tio manader, klamde han handen som snabbt svullnade
upp. Vi akte till sjukhuset i var hemkommun for att man dar skulle ge
honom faktorpreparatet intravendst. Han var inte lattstucken, man
stack honom fyra ganger i huvudet och fyra i fotterna, men lyckades
anda inte satta en veninfart. Vi sa stopp och akte till koagulationsmot-
tagningen pa ett storre sjukhus dar man lyckades béttre, sager Asa.

Det var forsta gdngen som Asa och Hékan sjélva kunde se hur effektiv
behandlingen var.
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-Tva timmar efter behandlingsstart var Elliot som férvandlad, pigg
och glad och utan smarta, sager Hakan.

Hur kan man behandla blodningar om barnet har antikroppar?

Overlakare Pia Petrini, Astrid Lindgrens Barnsjukhus, Stockholm,
informerade om antikroppar riktade mot den koagulationsfaktor bar-
nen saknar och hur man kan behandla blédningar om barnet har an-
tikroppar.

-Antikroppar kallas ocksa inhibitorer, eftersom de inhiberar (motver-
kar helt eller delvis) effekten av den koagulationsfaktor barnen beho-
ver. Vanligen utvecklas antikropparna efter 10-20 behandlingar med
faktorkoncentratet och det ar framfor allt barn med svar hemofili som
drabbas, sa Pia Petrini.

Om immunfdrsvaret utvecklat antikroppar visar sig detta genom ute-
bliven behandlingseffekt och fortsatt blddningsbendgenhet.

-Vi kan ocksa konstatera detsamma i de rutinkontroller sma barn ge-
nomgar efter en tids behandling. Méangden antikroppar kan matas med
en sarskild metod och resulterar i s k Bethestaenheter, BE. Varje en-
het innebar att faktornivan (FVIII eller FIX) minskar till halften pa
viss tid.

Behandlingen av blodarsjuka inriktas pa att tillféra den koagulations-
faktor barnet saknar, vilket sker i form av faktorkoncentrat (FVIII
eller FIX) i bestamd méngd i forhallande till hur mycket antikroppar
barnet bildar.

-En port-a-cath-kateter (se sérskilt kapitel) underlattar injektionerna av
faktorkoncentratet, men innebdr samtidigt risk for komplikationer i
form av infektioner och proppbildningar, sa Pia Petrini.

Barn med antikroppar bloder inte lattare an andra barn med hemofili,
men profylaxbehandlingen forsvaras eller omojliggérs och behand-
lingseffekten vid blodning &r svarare att forutse nar barnet har an-
tikroppar.

De blédningstyper det ar fraga om ar:

o blamarken

a slemhinneblédningar (mun, nésa)

-Man ska ha stor respekt for slemhinneblédningar hos det lilla barnet.
Det kan bldda i munnen under sémnen och svalja stora mangder blod
som sedan kréaks upp pa morgonen. Eftersom det lilla barnet inte har
sd mycket blod, och det ar vanligt med slemhinneblédningar i sma-
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barnsaren, kan sadana blédningar bli allvarliga. Cyklokapron® anvan-
der vi i behandlingen eftersom d&mnet bromsar nedbrytningen av koa-
gel.

a led-muskelblédningar

-Symptom pa led-muskelblodningar &r smarta, rorelseinskrankning,
svullnad och varmeokning. Vid sadana blédningar kan man se en stel-
het i gangen och att barnet inte sétter ned halen.

a blodningar i inre organ (buk, skalle)

Vanligaste blédningssymptomet vid svar hemofili ar ledblodningar
(85 %).

-Det ar viktigt att lara barnet kdnna igen symptom innan smértan
kommer, exempelvis pirrningar och annorlunda gang. Det &r signaler
pa att nagonting ar pa gang. Man kan da satta in behandling i ett tidigt
skede och darmed undvika att det samlas sa mycket blod i leden. Om
barnet inte far en korrekt behandling kan det leda till forsamrad mus-
kulatur, kronisk smarta, inskrankt rorlighet, morgonstelhet och en
nedbrytning av ledbrosket, sa Pia Petrini.

Akut ledblddning ska behandlas med:
a vila

a kyla

a hoglage

a smértlindring

a faktorkoncentrat

Mobilisering, d v s nar barnet kan bérja rora sig efter en blédning,
kan ske nar smartan avklingat och blédningen upphort.

-Ibland &r det svart for barnet att vaga ga som vanligt. Ibland &r det
tvartom svart att fa det lilla barnet att halla sig lugnt. Allméant sett kan
det vara bra att barnet tar det lugnt ndgra dagar inomhus. Gar barnet
utan besvar kan man prova och se om det gar att springa. Startar blod-
ningen igen maste behandlingen upprepas. Det &r en svar balansgang
hur mycket man ska lata det lilla barnet rora sig och nar det kan ga
tillbaka till dagis. Rullstol kan vara bra under mobiliseringsperioden.
Har barnet svart att stracka ut leden maste barnet fa hjalp att gora det.
Knana brukar vara lattare och armbagarna svarare. Viktigt ar att kon-
trollera att barnet kan vrida underarmarna 180 grader.

Den sjukgymnastiska behandlingen bor inriktas pa att
a reducera svullnad

o Oka muskelstyrkan

a forbattra koordination och balans
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a motverka nya blédningssymptom
(Se mer om sjukgymnastik i sarskilt kapitel)

Elliot far profylaxbehandling

Vid ett ars alder startade profylaxbehandlingen med att Elliot fick fak-
torpreparat en gang/vecka inledningsvis och darefter ékades den pa
upp till 2-3 ganger/vecka. Asa och Héakan larde sig sjalva att sticka
nalen och séatta infarten, bl a genom att trdna pa varandra.

-Efter cirka 15 behandlingar borjade Elliots karl spricka nér vi forsok-
te satt infarten, séager Asa.

Ungefar vid den hér tiden upptacktes det att Elliot borjat producera
antikroppar. Till att borja med steg méngden antikroppar sakta.

-Vi hoppades da att vardet skulle plana ut pa en lag niva, men det
gjorde det inte. Det steg upp till 13 enheter, vilket tydde pa att behand-
lingen kunde vara verkningslos, sager Hakan.

Man beslutade da att satta en port-a-cath, en central venkateter och
sedan ge Elliot stérre mangder faktorpreparat.

-Nar vi avbrét behandlingen infor operationen sjonk antikroppsnivan.
Med port-a-cathen pa plats borjade man ge hoga doser faktorpreparat
som Okades pa successivt. Antikropparna steg sakta, men verkade
plana ut vid 20. Aterigen hoppades vi det skulle vanda dar, men det
gjorde det inte. Efter att ha statt stilla ungefar fyra manader steg anti-
kropparna till 100 och d& bérjade ocksé ledblédningarna, séger Asa.

Eftersom behandlingen med rekombinant faktorpreparat visade sig
vara verkningslost bytte man till ett blodplasmabaserat faktor VI1II-
preparat.

-Man gav Elliot stora doser varje dag i forhoppningen att trétta ut
kroppen sa att den till sist accepterade faktorkoncentratet (s k Bonn-
protokoll), sager Hakan.

I och med att faktor VIll-preparaten inte har nagon effekt vid stora
antikroppsvérden ger man numera Elliot NovoSeven®, ett faktor VII-
preparat, vid blédning.

-Detta samtidigt som vi behandlar ledblddningarna med kyla, varme,
olika ledskydd. Under nagra dagar far Elliot inte heller belasta den
skadade leden, sager Asa.

-Bonnbehandlingen har nu pagatt drygt ett ar och ska fortsatta minst
ett halvar till. Efter 18 manader utvarderas behandlingen och om man
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finner att den inte givit resultat sa avbryts behandlingen. Darefter later
man antikropparna forsvinna genom att man helt enkelt inte tillfor
nagot faktor VIIl-preparat. Nar antikroppsnivan har gatt ned betydligt
aterupptar man behandlingen men da i kombination med att man sam-
tidigt paverkar Elliots immunférsvar genom medicinering med korti-
son och gammaglobulin. Tanken ar att man pa detta satt forsoker fa
immunfdrsvaret att acceptera faktor VIlI-preparatet, sager Hakan.

Immuntoleransbehandling

Immuntoleranshehandlingen (IT1) inriktas pa att fa bort antikropparna
dar faktorpreparaten inte har ndgon matbar effekt och blédningsbena-
genheten fortsatter.

-Faktorpreparaten FVIII och FIX tillfors i hdga doser. Pa langre sikt
innebdr detta att antikropparna elimineras. Denna behandling beskrevs
forsta gangen av Brackman och Gormsen som kunde redovisa retro-
spektiva data fran 126 patienter ( s k Bonn protocoll). En variant pa
immunsuppressionsbehandlingen innebar att man ger barnet hdga do-
ser av faktor VIII (det ar ovanligt med antikroppar mot FIX) i kombi-
nation med tillforsel av kortison och eventuellt ocksa gammaglobulin.
Optimal ITI beror bl a pa barnets alder, faktordos, faktortyp, immuno-
suppression och behandlingslangd. 50 % av de med hemofili B ut-
vecklar allergi, sa Pia Petrini.

Den vanligaste, och bast dokumenterade metoden att behandla bort
antikroppar, ar den s k ”"Bonn-metoden”, som saledes innebar dagliga
och hoga doser av den faktor man utvecklat antikroppar mot.

-En annan metod som anvénts ar den s k "Malmd&-metoden” som in-
nebér att man renar blodet fran antikroppar och sedan paborjar be-
handling med faktorkoncentrat flera ganger dagligen, samtidigt som
man ger annan medicin som hdmmar immunsystemet. Metoden har
inte anvants sa mycket pa senare ar nar det géller barn eftersom den &r
mer l&mpliga for vuxna patienter, sa Rolf Ljung.

Stdrre chans att lyckas, d v s bli av med antikropparna, har man om
behandlingen startas da barnet har laga nivaer antikroppar och om
man inte behdver gora uppehall, t ex for infektioner i katetern.

Mycket aterstar att forska kring. En stor internationell studie med 150

patienter fran 20 lander har startat, dar man bl studerar effekten av
olika dosnivaer.
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| framtiden tror man mycket pa majligheten med

a blockering av antikroppsutvecklingen genom riktade anti-anti-
kroppar

a nya mindre immunogena faktorkoncentrat

o oral tillférsel av sma peptidsekvenser som ITI

Praktiska rad och tips kring hemofilibehandlingen

Sjukskoterska Karin Lindvall, Universitetssjukhuset MAS, Malmo
och sjukskoéterska Pernilla Boberg, Sahlgrenska Universitetssjukhuset,
Goteborg, informerade om praktiska tips och rad kring hemofilibe-
handlingen.

Foljande sammanfattning av Pernilla Bobergs information har skrivits
av henne sjalv.

-Porth-a-cathen &r en séker venvdg in i hjartats hogra formak som ar
sarskilt anvandbar nar barnet ar litet och karlen sma. Man opererar in
en metalldosa med silikonmembran under huden = porth-a-cath) Nar
barnet blir stérre och borjar skolan bor porth-a-cathen tas bort, efter-
som de perifera karlen da éar tillrackligt stora att bérja lara sig att
sticka i, sa Pernilla Boberg.

Da porth-a-cathen ar en central venvéag bor man i storsta mojliga ut-
strackning forsoka minimera infektionsrisken. Da ar det viktigt ar att
man tanker pa att man jobbar pa ett rent och snyggt satt.

Déarfor &r basala hygienrutiner viktiga nédr man ska ge medicin den
vagen. | dessa rutiner ingar att tvatta handerna noggrant, med tval och
ljummet vatten som man upparbetar ett riktigt 16dder av, (ringar och
klocka kan man ocksa ta av sig). Déarefter torkar man sig pa en ren och
torr handduk. Det kan vara lite olika som man lar ut som tex. att an-
vanda handskar eller inte. Det viktiga ar aterigen att man ar medveten
om hygienen och jobbar pa ett rent och snyggt satt! Da gér man sjalv
det man kan for att undvika ontdiga infektioner i porten.

Med hjalp av handsprit kan man fa bort annu fler bakterier som garna
sétter sig under naglarna och i nagelbanden.

-Torrsprickor, pa handerna kan bli en harlig grogrund for bakterier ,
darfor ar det viktigt att man smorjer in sig med mjukgorande salva pa
kvallen innan man lagger sig, sa Pernilla Boberg.

Anvander man EMLA-kram, tvattas den bort med tval och vatten.

Dérefter tvéttas huden 6ver porten med klorhexidinsprit. Denna pro-
cedur upprepas 2-3 ggr och det ar viktigt att det lufttorkas daremellan.
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-Sedan sticker man nalen rakt ned i porten, kanner “metallkanslan”.
Som avslutning, efter det att preparaten injicerats, sprutar man med
koksalt och lagger ett heparinlds innan man drar ut nalen, sa Pernilla
Boberg. Viktigt att variera insticksstalle!

Karin Lindvalll informerade om dagisstarten.

-Dagisstarten kommer ofta senare for barn med blédarsjuka. Det beror
kanske framst pa att det &r ett stort steg for foraldrarna att lamna bar-
net, som behover sarskild omvardnad, till en fraimmande manniska.

-Inte séllan blir dagispersonalen de forsta utomstaende man lamnar
barnet till. Darfor ar det sarskilt viktigt att informationen till persona-
len blir bra och att t ex en sjukskoterska fran nagon koagulationsmot-
tagning foljer med fordldrarna nér de lamnar den hér informationen.
Ofta skickas informationsmaterial ut i forvag till dagispersonalen.

Det ar ocksa viktigt att titta narmare pa den dagismiljo barnet ska pas-
sa in i, t ex hur manga barn som finns i gruppen, hur mycket personal
som arbetar i gruppen och hur ”séker” inne- och utemiljon ar.

-Pa en del dagis anvander man en s k kontaktbok mellan foréaldrar och
personal. D& kan exempelvis fordldrarna fa veta om barnet slagit sig
under dagen och darfor kan bloda pa kvallen. Det &r viktigt att det
finns en bra kommunikation mellan foréldrar och ansvarig personal, sa
Karin Lindvall.

-Nér det hander att barnet slar sig ar det viktigt att personalen vet hur
de ska hantera situationen, vart man ringer och vem man pratar med.
For att underlatta de kontakterna kan man sétta upp telefonnumren pa
vaggen dar telefonerna finns. Har barnet fatt ett slag mot huvudet eller
magen ska alltid jouren pa koagulationsmottagningen kontaktas, sa
Karin Lindvall.

Elliot idag

Idag har Elliot fatt profylaxbehandling i ett och ett halvt ar. Det senas-
te halvaret har han, till och fran, varit blédningsfri, men inte skadefri.

-Sedan i maj har han haft fem blédningar i fotleden plus en storre
blodning i ledbandet i vanster kna som tog valdigt lang tid att laka ut.
Han har aven haft blédningar i en arm och i stortalederna. Blodningar
I fotled och kn& har inneburit att Elliot tvingats sitta still sékerligen
60 % av all vaken tid de senaste tre manaderna. Det har varit valdigt
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jobbigt att nastan alltid forsoka fa en livlig tvaaring att sitta still och
inte f& réra sig, sager Asa.

En ortoped har hjalpt till att ta fram bra skor som ska forhindra att
Elliot trampar snett och far en ledblédning. De har fungerat valdigt
bra.

-Problemet &r att han inte har pa sig dessa skor under hela vakenperio-
den och da hander det naturligtvis olyckor nar han inte har pa sig dem,
som det gjorde nu for nagra dagar sedan, sager Asa.

En svérighet Hakan och Asa har upplevt ar att beddéma nar det &r dags
att ge Elliot NovoSeven. Forst ett par timmar efter skadetillfallet mar-
kerar Elliot att han har ont i leden och da &r skadan mer svarbehandlad
jamfort med om man behandlar direkt nar nagot hander.

-Men det &r valdigt svart att se de hér tidiga tecknen, det kréavs att man
har honom under kontinuerlig uppsikt sa fort han ar vaken. Det &r hel-
ler inte latt att sticka en tvadring som inte vill och darfor forsoker man
undvika att ge honom medicin i onddan. Nastan alltid &r det anda ratt
att ge honom extra medicin, a&ven om tecknen &r sma, sager Hakan.

Vid ett tillfalle i somras, néar Elliot hade en stor blédning i hoger arm,
tvingades man lagga in Elliot pa sjukhus for att hava blédningen och
sa smaningom aven ge honom blodtransfusion.

-Dygnet fore blodtransfusionen blev Elliot allt svagare och slappare.
Nar han sedan fick blod skedde en fantastisk forbattring, sager Asa.

Elliots antikroppsvérden lag under en period stilla runt 100. Nar man
for fyra manader sedan bytte till det blodplasmabaserade faktor V11I-
preparatet borjade antikroppsnivan sakta sjunka.

-Vi hoppas nu att det gar bra och att immunforsvaret accepterar prepa-
ratet. Nar det galler framtiden sa hoppas vi att Elliots starka immun-
forsvar, som &r sa bra att ha i andra sammanhang, nu ger upp och ac-
cepterar behandlingen. En sak &r saker, vi har haft tur att Elliot féddes
nu och inte for tio ar sedan. Kunskapsutvecklingen pa omradet har gatt
fort och det finns anledning att se optimistiskt pa framtiden. Men just
nu ar det ratt tufft, sager Hakan.

Koagulationsfaktorkoncentrat med fokusering pa behandling av hemofili A

Docent Lilian Tengborn, Koagulationsmottagningen, Universitets-
sjukhuset MAS, Malmg, informerade 2001 om framstallning av fak-
torpreparat (av Lilian Tengborn uppdaterad information dec 2007).

Nyhetsbrev nr 305 © Agrenska 2007 14



Blodarsjuka med antikroppar

Aldre faktorkoncentrat

Fran forsta borjan utvanns FVIII- och FIX-koncentrat ur blodplasma,
andra alternativ stod inte till buds.

-Plasma erhalles genom att blodkropparna skiljes av fran blodet som
under tappningen fatt tillsats av amnen som forhindrar koagulering.
Frystorkning fordrades, annars blev koagulationsaktiviteten begransad
till nagra fa timmar eller upp till ndgot dygn.

Som det forsta plasmaderiverade (pd) koncentratet kan man rékna
AHF (Antihemofilifaktor A) som borjade tillverkas industriellt av
KABI ar 1965. Det forsta FIX koncentratet gjordes i Frankrike 1969.
—-AHF KABI skiljde sig inte mycket fran plasma, det var i férhallande
till plasma koncentrerat 2-3 ganger och innehdll atskilliga dggviteam-
nen, men tack vare frystorkningen kunde det transporteras och hall-
barheten var ganska god i kylskapstemperatur, sager Lilian Tengborn.

Forbéattrade reningsprinciper utvecklades snart, framfor allt av firmor i
USA, Tyskland och Osterrike och faktorinnehallet tkades avsevart.
Under 80-talet framstalldes flera s k monoklonalrenade FVI1I-koncen-
trat vilka baserade sig pa pelare innehallande antikroppar mot FVIII
som bildade komplex med FVIII i forbipasserande plasma varefter
dessa komplex spracktes med en kemisk process.

-Vissa av sadana aldre faktorkoncentrat anvands fortfarande dven har i
landet men med tillagg av modern virusinaktiveringsteknik.

Redan under tidigt 1970-tal fanns i dessa pd-produkter hepatit B-virus
och nagot senare dven hepatit C-virus p g a att det pa den tiden inte
fanns metoder for att testa blodgivarna for att salla ut virussmittat
blod. Hepatit B-virus identifierades 1968 och vaccin blev tillgangligt
nagra ar senare. Hepatit C-virus identifierades forst 1989 och aret dar-
pa fanns testmetoder. Nagot vaccin for hepatit C finns fortfarande inte.

Olika metoder for att virusinaktivera och avddda virus i faktorprepara-
ten borjade tas i bruk i slutet av 70-talet. En av de forsta firmorna med
sadana atgarder var Behring i Tyskland som sedan 1979 anvént pasto-
risering (uppvarmning i 60 graderl0 timmar fore frystorkningen) for
sitt Haemate som da introducerades.

-Andra atgarder som ocksa visat sig vara mycket effektiva ar den sk
solvent detergent (S/D)-metoden med en form av olja samt 16snings-
medel, en annan angvarmebehandling under speciella tryckférhallan-
den, s&ger Lilian Tengborn.

Nyare faktorkoncentrat
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-Den genetiska koden for FVIII-molekylen kndcktes 1984. Detta var
en enastaende bedrift med tanke pa att FVIII &r ett av kroppens storsta
aggvitedmnen. Grunden hade darmed lagts for framstéllning av FVIII-
koncentrat med rekombinant (r) DNA-teknologi.

Denna process paskyndades av HIV-katastrofen i borjan och mitten av
80-talet. Omkring 1990 registrerades i Sverige de tva forsta rFVIII-
koncentraten: Kogenate (Bayer) och Recombinate (Baxter) framstall-
da med speciella s k cellinjer.

-Man brukar kalla dessa preparat fér 1:a generationens rFVIII-
koncentrat. Cellerna som utfor syntesen fordrar blodprodukter som
naringsamne liksom vissa reningssteg. | dessa forsta rFVI11-koncentrat
fanns dessutom albumin, ett ménskligt aggvitedmne, tillsatt for att
stabilisera FVI1I-molekylen, annars fastnar den pa glas och plastmate-
rial.

Slutmalet for faktorkoncentrat ar att ingen daggdjursprodukt ska finns
néarvarande for att darigenom helt eliminera risken for 6verféring av
sjukdom.

-Successivt har detta mal uppnatts genom att albuminet har kunnat
ersdttas med sockerart (polysorbat 80). Preparat med polysorbat kan
ségas tillhora 2:a generationen FVII1-koncentrat. Ett av dem dr Refac-
to. | Refacto, som utvecklades av KABI Pharmacia, har storsta delen
av den s k B-doménen eliminerats vilket gjort molekylen avsevért
mycket mindre och l&ttare att arbeta med biokemiskt t ex i samband m
utveckling av genterapi.

| 3:e generationens FVIII-koncentrat Advate (Baxter) som registrera-
des 2004 finns inga tillsatser av substanser fran djur eller manniska
utan hela processen ar helt fri fran amnen som kan dverfora t ex virus
eller prioner.

-Prioner ar ett naturligt férekommande aggviteamne som finns pa t ex
nervcellers yta. Under vissa omstédndigheter kan det formfdréndras
och darigenom forma andra dggvitedmnen att anta samma form. Sada-
na fordndrade prioner kan bilda komplex med kringliggande celler
som da dukar under och ger upphov till en allvarlig sjukdom, en ny
variant av Creutzfeldt-Jakobs sjukdom.

| Sverige finns f n 5 registrerade rFVIll-koncentrat: Advate, Helixate
NexGen, Kogenate, Recombinate och Refacto och 3 med plasma som
utgangsmaterial: Immunate, (innehaller dven von Willebrandfaktorn),
Octanate (innehaller aven von Willebrandfaktorn) och Octonativ-M.
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- Ett rFIX-koncentrat ar registrerat, ndmligen Benefix och 3 har plas-
ma som utgangsmaterial: Immunine, Mononine, Nanotiv. Samtliga
koncentrat innehaller en mycket hog halt av FVIII resp FIX (Jamfor
1000 IE koncentrat motsvarat av den aktivitet som finns i 1000 mL
plasma eller nastan tva liter helblod). De kan forvaras en langre tid i
rumstemperatur.

Sammanfattning

Pd-FVIII-koncentrat anvands numera endast i nagra enstaka fall.

-Var rutin i Sverige liksom i flera andra lander ar att anvanda rFVIII-
koncentrat. Ett undantag kan vara Haemate som ibland anvénds till
pojkar med inhibitorer eller antikroppar mot FVII1 som led i immunto-
leransbehandling. Inget av de koncentrat som vi nu anvénder har dver-
fort ndgon sjukdom. Det kan tillaggas att risken for antikroppsutveck-
ling forefaller vara densamma vare sig man initialt startar profylax
med plasmaderiverat eller rekombinant FVIlI-koncentrat, sager Lilian
Tengborn.

Specialistsjukgymnast Elisabeth Brodin, Sahlgrenska Universitets-
sjukhuset, Géteborg, informerade om sjukgymnastik.

-Som sjukgymnast ingar jag ett team med bl a barnlakare, sjuksko-
terska, tandlakare, arbetsterapeut mm nér vi arbetar med barn med
blodarsjuka.

-Mycket av mitt arbete med barn som har blodarsjuka gar ut pa att
forebygga och begréansa muskel- och ledblédningar. Barn med blo-
darsjuka och antikroppar har en ¢kad risk for blédningar och behdver
darfor ofta skydd av olika slag, sa Elisabeth Brodin.

-En skada i en led kan paverka funktionen i andra leder. Far man t ex
en skada i armbagen kan det paverka handleden negativt. Vid arskon-
trollerna undersoker jag barnen leder och foreslar olika insatser om
leden exempelvis har forlorat rorlighet. Daremellan ligger mycket pa
er foraldrar att vara observanta pa om barnet andrar rérelsemonster,
vilket kan bero pa en led- eller muskelblodning. Ar det frdga om en
akut blédning bor man omedelbart kontakta sjukhuset, ta ordinerad
medicin, lata barnet vila. Eventuellt kan det ocksa bli nddvandigt att
komprimera omradet med lagelastisk binda, inta hojdlage och kyla
ned omradet. Pa sa satt kan barnet fa tillbaka rorligheten snabbare.
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-Vid upprepade blédningar 6kar risken att barnet far kroniska smaért-
samma ledforéndringar, artroser, om man inte sétter in behandling
tidigt.

De vanligaste ledblodningar sker i fot-, kna- och armbagslederna och
de vanligaste muskelblodningarna i vader, lar, 6ver- och underarmar.
Hoftbojarmuskeln kan ocksa drabbas av blédningar.

Elisabeth Brodin beskrev hur en frisk led ser ut och fungerar.

-Det finns olika slags leder i kroppen. Knéet dr en gangjarnsled som
kan bojas och strackas, hoften &r en kulled som kan roras i alla fyra
riktningar och armbagen ar en kombinationsled som gar att bade bdja,
stracka och vrida.

De tva benandarna i en led ar kladda med brosk, som ar glatt och mel-
lan broskytorna finns en ledvatska som gor att friktionen mellan ben-
andarna blir minimal.

-Leden halls ihop av ledband och ledkapsel, vilken pa sin insida &r
kladd med en ledhinna. Satter man inte in ratt behandling vid en blod-
ning kan brosket brytas ned och benvévnaden luckras upp, vilket med-
for att leden blir stel med kort och oelastisk muskulatur.

Kontroll av barnens leder bor goras kontinuerligt.

-Néar det galler blojbarn kan man passa pa nar man byter blgjor att
kontrollera att lederna inte &r svullna och att de &r rorliga. Upptéacker
man en blddning bor de fa en dos faktor och hallas i stillhet om de
verkar ha ont. En kylpase kan minska svullnaden och lindra smértan.

Ledkontrollen pa de litet stérre barnen kan goras under aktiviteter sa-
som av- och pakladning, gang mm.

-Det &r viktigt att kontrollera knastrackningen efter en blodningsepi-
sod i nagon av barnets leder eller muskler. Har barnet t ex fatt en
blodning i nagon led eller muskel i benet kan det ge nedsatt balans nar
barnet star pa ett ben.

Ett barn som har en pagaende blédning/skada andrar sitt rérelsemons-
ter.

-Barnet undviker t ex att anvanda handen pa en arm med en pagaende
armbagsblodning och haltar om det har en blodning i benet. Detta ar
exempel pa viktiga iakttagelser for att snabbt kunna lokalisera och
behandla en uppkommen blédning.
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Barnen bor stimuleras till normal motorik, balans och koordination.
Med barn sker detta bast genom olika lekar och da kan det manga
ganger vara lampligt att barnen anvander olika skydd, t ex kna-, arm-
bags- och huvudskydd.

Det &r bra om man forsoker hitta aktiviteter dar barnen tranar allsidigt
for okad styrka, uthallighet och koordination. Sarskilt roligt kan det bli
det om hela familjen deltar, t ex badar, fiskar eller gar i skogen.

-Det ar viktigt att inte sdrbehandla barnet med blddarsjuka for mycket.

Sjukgymnasten kan foresla olika satt att trana muskelstyrka och in-
formera om nar efter en blodning det ar sékert att aterga till normal
aktivitet.

-Vi kan ocksa hjalpa till att utveckla en god teknik i idrottsutévandet

Kampsporter som ishockey, boxning mm bor naturligtvis undvikas.
-Ibland vill barnet anda valdigt garna gora vissa saker som kan inne-
bara risk for skador, t ex aka skridskor. Da kan man lata barnet gora
det samma dag som profylaxbehandlingen sker, vilket ger ett extra
skydd. Forslitningsskador i leden kan ocksa utlésa en blodning, men
denna och de flesta andra blédningar brukar ga 6ver snabbt om barnen
far behandling.

Elisabeth Brodin informerade darefter narmare om de olika tester som
gors vid arskontroller fran och med 4-arsaldern, d v s ledtester, mus-
keltester, balans- och funktionstester.

Tandvard-blodningar fran munhalan

Overtandlakare Torun Bagenholm, Odontologiska kliniken, Géteborg,
informerade 1997 (uppdatera information av Torun Bagenholm dec
2007) om tandvard och blédningar fran munhalan.
-Forebyggande tandvard &r extra viktig for barn med blodarsjuka, ef-
tersom man i 0 m det har stora mojligheter att slippa goéra lagningar
och utdragningar av tander, sa Torun Bagenholm.

Hur den forebyggande tandvarden ska laggas upp och genomféras kan
specialisttandlakare som finns i de flesta landsting hjalpa till med.
Barnen bor delas in i olika grupper beroende pa hur stor kariesrisken
ar.

-Okad risk for karies har man t ex om kostvanorna &r oregelbundna,
om barnen uteblir fran halsokontrollerna, om barnen langtidsammas
eller om fluortillférseln &r bristféllig.
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Karies orsakas av en typ av bakterier som det finns gott om i munha-
lan. Vilka bakterier som tar 6verhanden beror pa den kost man éter.
-Sa fort vi ater ger det fratskador pa tanderna. Kariesbakterier tillvaxer
extra fort om man &dter mycket socker. Gor vi uppehall i atandet pa
minst tre timmar aterforkalkas och laks skadan. Det har saledes stor
betydelse hur ofta vi ater.

Regelbundna maltider, hjalp med tandborstning, bara vatten som
dryck mellan maltiderna, extra fluorskydd ar exempel pa forebyggan-
de vard.

Stora kariesskador i mjolktanderna gar inte att laga och kan “smitta”
anlagen till de permanenta underliggande anlagen.

-Da aterstar bara att dra ut mjolktanderna och detsamma géller om
tanderna har fatt ett slag och lossnat. Har tanderna tryckts in kan man
vanta ett tag och se om de inte vaxer ut igen. Blir de missfargade bor
man uppsoka tandlékare.

Tandutdragning pa barn med blddarsjuka gors pa ett speciellt sétt .
-Man drar ut tanden omedelbart efter en profylax och fyller halet med
kollagen (ett protein). Darpa laggs ett sarskilt lim som tillsammans
med kollagenet ger ett normalt koagel. Slutligen syr man ihop saret

Normal tandvaxling brukar aldrig medfora nagra speciella problem
hos barnen med blddarsjuka.

Funktioner i och kring munnen

Overtandlikare Marie-Louise Odersjo och tandlakare Marie-Louise
Sellgren, Mun-H-Center Goéteborg informerade om funktioner i och
kring munnen.

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

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

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

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

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

I Mun-H-Centers uppgifter ingar ocksa uthildning, 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.

Forebyggande tandvard ar extra viktig for barn med blodarsjuka, ef-
tersom man i och med det har stora mojligheter att slippa gora lag-
ningar och utdragningar av tander.

-1 barnets tandvard bor forstarkt forebyggande vard inga for att for-
hindra karies och tandkaéttsinflammation.

Information gavs om goda och regelbundna kostvanor, goda munhy-
gienrutiner och vikten av 0kat fluorskydd.

Permanenta kindtander kan ha djupa faror vilket kan innebéra dkad
kariesrisk. Tidig plastning av dessa tander rekommenderas.

Vid tandvard bor man iaktta forsiktighet sa att inte mekaniska skador
uppstar.

-Lokalbeddvning far ej ges muskulart. Det som rekommenderas ar
lokal injektion i slemhinnan och detta kan leda till svarigheter med att
na full smartlindring.

Tandutdragning eller tandkirurgiskt ingrepp pa barn med blodarsjuka

gors pa specialistklinik med medicinsk forbehandling i nara samarbete
med barnets lakare och med lokala blodningsférebyggande atgarder.
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Fosterdiagnostik

Idag finns tekniken att gora fosterdiagnostik. Genetisk analys av even-
tuella mutationer gors pa prov fran moderkakan i vecka 10-11.

-Det ar ni foraldrar som helt ska avgéra om ni vill att man tar ett sa-
dant prov. Det &r ocksa ni som avgor vad ni vill veta t ex om det &r en
flicka eller en pojke och huruvida barnet ar friskt eller ej, sa Rolf
Ljung.

Idag kan de flesta kvinnor i hemofilifamiljer fa reda pa om de ar an-
lagsbérare genom genetisk analys.

Familjesituationen, syskonrollen

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

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

Att klara av, bemastra, en familjesituation som startar i kaos i 0 m att
man far ett barn med ett ovanligt funktionshinder, ar en process utan
nagra givna losningar.

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

Kaossituationen innebér ofta

a att man saknar kontroll éver sitt liv

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

o att man bara fokuserar pa sjukdomen

a ovisshet

a social isolering

Vandpunkten kan komma

a genom egna Kritiska reflexioner, eller med hjélp av assistent
g med tiden

g p g a 6kad egenkompetens
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o nar barnet mar battre
-Den kan ocksa komma genom meningsskapande normalitet, livskun-
skap/larande och en ny sékerhet.

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

-Det finns strategier for bemaéstring, d v s olika sétt att angripa pro-
blemen pa. Ett satt ar att fokusera pa ett problem i taget och forsoka
finna I6sningar som fungerar. Ett annat, mindre konstruktivt satt, &r att
undvika allt som har med barnets sjukdom att gora. Ytterligare ett satt
ar att bara sta ut med situationen, sa Andreas Tallborn Dellve.

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

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

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

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

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

Kunskap om barnets funktionshinder har stor betydelse nér det galler

formagan att hantera vardagliga problem som hoér samman med bar-
nets funktionshinder.
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Efter programmet hade bade mammor och pappor fler aktiva strategi-
er for att hantera familjens situation. Rad och tips fran bl a medicinsk
expertis togs mer vélvilligt emot.

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

Sammanfattningsvis kan man sdga att ett intensivt kunskapsprogram
kan vara till god nytta for foraldrar, sarskilt for pappor och for heltids-
arbetande foraldrar av bada konen.

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

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

Syskonrollen

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

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

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

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

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

o att forsta vad funktionshindret innebar och beror pa

-Syskonen uttrycker ofta att de vill veta mycket om syskonets sjuk-
dom/funktionshinder. Om de inte far tillrackligt med information drar
de egna slutsatser och dessa kan vara mer skrammande an det som &r
verkligt.
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a att bli ”insl&ppt” och delaktig, eftersom det &r en familjeangel&gen-
het nér ett barn har ett funktionshinder

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

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

for dem att forhalla sig till situationen.

o att fa hjalpa till/ slippa hjalpa till

o att fa uppskattning nar man anstranger sig

o att bara fa vara barn och inte ha for stora krav

o att sjalv fa egen tid med foraldrarna

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

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

a att kunna ha kamrater hemma

-Inte séllan uttrycker syskonen “svara” kanslor som de forsoker for-
halla sig till s bra som majligt, exempelvis skam, skuld, oro, rattvi-
sa/oréttvisa, bekymmer/omsorg, krankningar. Syskon vill ofta prata
om hur det blir ”sedan”, nér foréldrarna inte finns i livet langre. Ut-
markande ar ocksa den oerhort starka lojaliteten syskon kanner for den
egna familjen och for syskonet med funktionshindret, sa Andreas
Tallborn Dellve.

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

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

Information fran Agrenskas barnteam

Barnen som kommer till Agrenskas familjevistelser, bade barnen med
funktionshindret och syskonen, har under dagarna aktiviteter som f6l-
jer ett sarskilt schema dar skola och inomhus-/utomhusaktiviteter
blandas. Det pedagogiska program Agrenskas barnpersonal schema-
lagger tar hansyn till barnens funktionshinder, individuella styrkor och
svarigheter, intressen mm.

-Infor vistelserna tar tva stycken ur barnteamet kontakt med foraldrar
och skolpersonal och inhdmtar uppgifter om vart och ett av barnen.
Personalen laser tillganglig information om funktionshindret och infor
vissa veckor far de ocksa kompletterande information genom att traffa
medicinsk och psykosocial expertis, sager specialpedagog Astrid Em-
ker, Agrenska.
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Utifran den insamlade informationen bestams det pedagogiska inne-
hallet och barnens olika aktiviteter under familjevistelsen planeras.
-Det 6vergripande malet ar att framja sjalvstandighet, samhdrighet och
delaktighet for barnen med funktionshinder och i det fallet foljer vi
ICF, WHO:s Kklassifikation av halsotillstand. Det noggranna for-
beredelsearbetet ger bade barnen och Agrenskas personal trygghet
under familjevistelserna, sager Astrid Emker.

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

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

Det blir ofta mycket arbete for foraldrarna att ta reda pa vilken hjalp
som ar mojlig, var man ska soka hjalpen och kanske sedan ocksa
overklaga avslag nar man inte far som man vill.

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

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

a Socialtjanstlagen, SOL

B/ landstingen administrerar stdd och hjalp t ex:

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

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

a Forvaltningslagen, AFL-lagen om allmén forsékring. (Se sarskilt
kapitel)
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Dérutover finns LSS, Lagen och stod och service till vissa funktions-
hindrade, som ar en ”pluslag” som kom 1994, som ersatter Om-
sorgslagen som kom 1986. LSS administreras av kommunen.

Om foraldrar exempelvis anser att deras barn behdver personlig assi-
stent i skolan, och inte far det, bor de forst och framst ta reda pa vad
som star i Skollagen om detta stod. Men det &r inte enkelt gjort. La-
garna ar inte skrivna sa att man direkt kan se vilka rattigheter man har.
De &r mer resonerande och Gvergripande och darmed svara att tolka..
For att forsta vilka rattigheter de innehaller maste man lasa forarbeten
till lagarna och domstolsutslag.

Ett ytterligare problem &r att man andrar standigt i lagarna och inte
sallan far dessa andringar "dominoeffekt”, andra lagar férandras utan
att detta framgar tydligt. Bast ar det om man lyckas skaffa sig en bra
kontaktperson som arbetar med de har fragorna, t ex nagon person pa
Forsakringskassan som man alltid vander sig till.

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

LSS &r avsedd for en sarskild personkrets som delas in i foljande tre
grupper:

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

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

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

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

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

a personlig assistans

a ledsagarservice

a kontaktperson

a avl@sarservice i hemmet
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a korttidsvistelse utanfér hemmet

o korttidstillsyn for skolungdom 6ver 12 ar

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

a postad med sarskild service for vuxna eller annat sarskilt anpassad
bostad for vuxna

a daglig verksamhet

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

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

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

-Som anstkande foréldrar ska man alltid gora skriftlig ansokan och
aldrig noja sig med muntliga beslut. Det ska ocksa vara skriftligt sa att
ni kan overklaga det om ni inte &ar nojda.

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

-Det gar bra att kontakta forsékringskassan och socialtjansten och be
om mer information. Se dessutom sarskilt kapitel ”Information fran
forsakringskassan”, sa Anna Lindfors.

Information fran forsakringskassan

Handldggare Gunnel Hagberg, Foérsékringskassan, Goteborg, informe-
rade om det ekonomiska stod familjer som har barn med funktions-
hinder kan fa fran forsakringskassan, d v s vardbidrag, handikapper-
séttning, bilstdd, personlig assistans och tillfallig foraldrapenning.
-Vardbidrag kan foraldrar ska om barnet har ett funktionshinder
eller sjukdom som kraver extra vard, tillsyn och/eller har mer-
kostnader. Ett krav &r att den sérskilda insatsen behtvs under minst
sex manader.

Vardbidraget bestar av fyra olika nivaer, helt bidrag (100 750 kr/ar,
2007), tre fjardedels (75 563), halvt (50 375) och en fjardedels
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(25 188). Bidraget ar pensionsgrundande och skattepliktigt. En viss
del kan erhallas som skattefri del om det finns merkostnader. Vardbi-
draget omprovas normalt vartannat ar och kan betalas ut till och med
juni manad det ar barnet fyller 19 ar. Darefter kan barnet sjalvt even-
tuellt erhalla handikappersattning.

Bilstod ar ett bidrag till hjalp for inkop av bil. Foralder kan fa bilstod
om barnets funktionshinder medfér att familjen inte kan aka med all-
ménna kommunikationsmedel.

-Funktionshindret ska vara bestaende eller i vart fall berdknas vara
under minst nio ars tid. Dérefter finns det majligheter att anséka om
ett nytt bidrag. Bidraget bestar av ett grundbidrag samt ett inkomst-
provat anskaffningsbidrag. Dessutom kan extra bidrag utga for att
anpassa bilen.

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

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

Tillfallig foraldrapenning &r erséttning for inkomstbortfall néar en
foralder maste avsta fran arbete for bl a vard av sjukt barn. Ersatt-
ningen kan utgd maximalt 120 dagar/ar och barn. Ersattningen kan
betalas ut till dess att barnet fyller 12 ar och i vissa fall upp till 16 ar.
-For barn som omfattas av LSS (Lagen om stdd och service till vissa
funktionshindrade) galler sarskilda regler. Fér dem kan ersattning utga
fran 16 ars alder upp till dess de fyller 21 ar. Foraldrarna till dessa
barn har ocksa rétt till tio kontaktdagar/barn och ar. Dessa dagar kan
anvandas till exempelvis foréldrautbildning eller vid inskolning till
forskoleverksamhet.

Projektledare Brita Tornell, Forbundet Blodarsjuka i Sverige, informe-
rade om forbundet och dess arbete.
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Forbundet arbetar bl a for att pa olika satt

o forbattra tillvaron och varden for personer med blddarsjuka

a sprida kunskap om blédarsjuka och ITP

o ge rad och stdd till medlemmarna

a tillvarata blodarsjukas intressen i samhéllet

-Dessutom driver forbundet en rad intressepolitiska fragor, exempelvis
béattre ersattningar till de som drabbats av HIV och hepatit C, sa Brita
Tornell.

| forbundet finns en rad kommittéer; ungdomskommittén, foraldra-
kommittén, dldrekommittén och ITP-kommittén.

Mer information om forbundet finns pa hemsidan: www.fbis.se

SmagruppsCentrum informerar

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

-SmagruppsCentrum ansvarar for arbetet med Socialstyrelsens kun-
skapsdatabas om ovanliga diagnoser. Nya texter tas fram och redan
befintliga uppdateras. | databasen finns information om drygt 200
ovanliga diagnoser. Underlagen till texterna skrivs av landets framsta
experter, kompletteras sedan av handikapporganisationer och patient-
foreningar och bearbetas av SmagruppsCentrum for att informationen
ska bli lattillganglig for allménheten. Allt material faktagranskas av en
expertgrupp. Forutom den utforliga informationstexten i databasen
finns ocksa en kort sammanfattande folder for varje diagnos.

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

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

Har kan man fa mer information

Socialstyrelsens kunskapsdatabas om ovanliga diagnoser
Internetadress www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser
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SmagruppsCentrum — nationellt informationscentrum for ovanliga
diagnoser
Internetadress www.sahlgrenska.gu.se/sgc

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

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

National Library of Medicin i USA producerar PUB Med som &r en
databas med medicinska artiklar fran vetenskapliga tidskrifter
internetadress: www.nlm.nih.gov./

OMIM (Online Mendelian Inheritance in Man). Internetadress:
www.ncbi.nlm.nih.gov/entrez/query.fcgi?db=0OMIM

World Federation of Hemophilia
http://www.wfh.org

Adresser och telefonnummer till forelasarna

Professor Rolf Ljung
Universitetssjukhuset MAS
205 02 Malmo

Tel: 040-33 10 00

Overlakare Pia Petrini

Astrid Lindgrens barnsjukhus
171 76 Stockholm

Tel: 08- 517 70 00

Docent Lilian Tengborn
Universitetssjukhuset MAS
205 02 Malmo

Tel: 040-33 10 00

Projektledare Brita Tornell
Forbundet Blodarsjuka i Sverige
Box 13 86

172 27 Sundbyberg

Tel: 08- 546 405 13
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Specialistsjukgymnast Elisabeth Brodin
SU/Sahlgrenska

413 45 Goteborg

Tel: 031- 342 10 00

Sjukskoterska Karin Lindvall
Universitetssjukhuset MAS
205 02 Malmo

Tel: 040-33 10 00

Sjukskaterska Pernilla Boberg
SU/Sahlgrenska

413 45 Goteborg

Tel: 031- 342 10 00

Tandldkare Marie-Louise Sellgren,
Overtandlakare Marie-Louise Odersj6
Mun-H-Center

Box 20 46

436 02 Hovas

Overtandlakare Torunn Bagenholm
Kékkirurgiska Kliniken
Ké&rnsjukhuset

Skaraborgs sjukhus

541 85 Skovde

Tel: 0500- 4329 71

Sjukskdterska Andreas Tallborn Dellve
Lyckans backe

Lerkilsvagen 167

434 93 Kungsbacka

Tel: 0703- 16 70 56

Handl&ggare Gunnel Hagberg
Forsékringskassan Rehab
405 12 Goteborg

Tel: 031- 700 66 09
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Socionom Anna Lindfors,
specialpedagog Astrid Emker
Agrenska

Box 2058

436 02 Hovas

Tel: 031- 750 91 00

Informationskonsulent Birgitta Gustafsson
SmagruppsCentrum

Sahlgrenska akademin vid Goéteborgs
Universitet

Box 400

405 30 Goteborg.

Tel: 031- 773 55 90

Pierre har hemofili typ A (fran 1997)

Pierre, 5 &r, har hemofili typ A. Han kom till Agrenskas familjevistel-
se tillsammans med mamma Susanne, pappa Pedro och brodern Ma-
thias, 7 ar.

Susannes graviditet med Pierre var normal.

-Forlossningen blev dramatisk och snabb. Pa grund av snabbt forlopp
kom Pierre till varlden pa en brits i korridoren utanfor forlossnings-
rummen. Jag vet att vi bade jag och skéterskan tyckte att det blodde
valdigt mycket nar hon Kklippte av navelstrangen, men sedan tankte vi
inte mer pa det, sager Pedro.

Eftersom Pierre var valdigt trott, skakig och nagot bla, lades han i ku-
vOs efter nagot dygn. Man tog en hel del prover, men de visade inget
ovanligt. Efter nagra dagar fick Susanne och Pedro aka hem med Pier-
re.

-Eftersom vi redan hade en pojke, Mathias, som da var 2 ar gammal,
kunde vi inte undga att se skillnaden mellan pojkarna. Mathias var
pigg och vaken och lattsam pa flera satt. Pierre var raka motsatsen.
Han sov pa dagarna och var vaken pa natterna och det var valdigt
svart att fa en 6msesidig kontakt med honom, séger Pedro.

Nar Pierre var 3 manader gammal fick han sitt forsta ordentliga bla-
maérke.
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-Pierre hade suttit och lekt med nappen och tratt nappringen pa fingret.
Nar Mathias tog nappen ifran honom fick han ett kraftigt blamarke
runt fingret. Vi trodde da att det berodde pa att Mathias hade slitit
nappen fran Pierre och for det fick han nog ofdrskyllt lite extra skall,
sager Susanne.

Nagot senare upptackte Pedro och Susanne att Pierre hade valdigt latt
for att fa blamarken.

-Till och med nér vi holl honom i fétterna for att byta blojor, fick han
blaméarken. Vid andra tillfallen fick han stora blaméarken och svull-
nader relativt latt. Pa BVC lugnade man oss tillfalligt med att séga att
barn slar sig sa latt, sager Pedro.

Men blaméarkena fortsatte att aviosa varandra. Nar Pierre borjade kry-
pa fick han blamarken pa armbagar och knan.

-Vid 7 manaders alder foll han framat i golvet fran sittande stéllning
och slog upp ett blédande sar i tandkottet. Eftersom blodningen inte
upphorde tog vi forst kontakt med BVC. De rekommenderade oss att
ta kontakt med en tandldkare. Men det lyckades vi inte med eftersom
de flesta tandlakare tycktes vara pa lakarstamman. Darfor fick vi ing-
en hjalp da, sager Susanne.

Men nar Pierres kudde fargades rod av blod ett dygn senare akte Pedro
och Susanne in akut med Pierre till sjukhuset.

-Dér "upptéackte” de naturligtvis alla Pierres blamarken pa armar och
knan och undrade “om vi inte hade tagit i lite for hart”. Det kandes
valdigt obehagligt sa vi fragade rent ut om de misstankte att vi miss-
handlade honom. Pa den fragan svarade de nekande. Efter nagra miss-
lyckade forsok att ta blodprover fran Pierre fragade de istéllet om vi
hade blodarsjuka i slakten. Det minskade inte var oro precis, sager
Pedro.

Pierre undersoks pa specialistcentra

Efter undersokningarna pa hemsjukhuset fordes Pierre dver till ett
koagulationscentra for ytterligare provtagningar.

-Sedan misstanken vackts att Pierre kunde ha blédarsjuka blev vi
verkligen oroliga. Vi forstod inte hur de kunde ha sadana misstankar
enbart efter en liten blodning i tandkottet. Trots att personalen var van
att sticka nalar for att ta blodprov hade de stora problem med att sticka
Pierre. Forst pa 3-4:e forsoket lyckades de, sager Susanne.

Resultatet av proverna blev att Pierre hade en form av blédarsjuka och
att det troligen rérde sig om en svarare form.
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-Visst fick vi val nagot slags information, men det var valdigt svart att
ta till sig den da. Nar vi kom hem bdrjade vi leta information i lexikon
och andra backer. Nagon vecka senare fick vi en utforlig och pedago-
gisk information fran en lakare. Efter den informationen forstod vi att
det fanns en mycket verksam behandling och att riskerna att vi skulle
mista var pojke var mycket sma, sager Pedro.

Pierre far behandling

Sedan den varsta chocken lagt sig borjade bade Susanne och Pedro att
engagera sig i foreningsarbete i FBIS, Foreningen for Blodarsjuka i
Sverige.

-Vi tréffade en hel del &ldre personer med blddarsjuka. De var néstan
alla obehandlade som sma och rullstolsburna. Nar vi sedan traffade
barn som var nagot &ldre an Pierre och som fick adekvat behandling,
forstod vi att sjukdomen kanske inte skulle innebéra ett alltfér stort
handikapp for Pierre, sager Pedro.

Efter undersdkningar av Susanne, hennes mamma och syster kom man
fram till att Susanne troligen var bérare av sjukdomen, hon hade cirka
60 % faktor VIII, men att hennes mamma och syster inte var det.

Pierres sar i lapparna och tandkottet blodde ett par dygn, men upphor-
de efter behandling med cyklokapron.

-De tva veckorna déarefter satt vi och nastan holl fast Pierre i knéet.
Vi var otroligt radda att han skulle sla upp nya sar innan han borjade
med profylaxbehandlingen, sdger Susanne.

Men mindre olyckor kunde anda inte helt undvikas. Pierre ramlade
och slog upp nya sar. Vid tva tillfallen var han tvungen att fa behand-
ling med faktor VIII.

-Forsta gangen man skulle forsoka satta behandlingsnalen blev en
svar upplevelse. Efter flera timmar med ett blodande, skrikande barn
och personal som hela tiden misslyckades med att fa in nalen i ett karl,
var vi totalt utmattade, Slutligen lyckades man, men da hade man varit
tvungen att séva Pierre, sager Pedro.

Ndagon vecka efter de traumatiska handelserna bestamdes det att man

skulle starta profylaxbehandlingen och att Pierre skulle fa en Port-a
cath (venkateter) inopererad.
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Pedro och Susanne lar sig att behandla Pierre i hemmet
Profylaxbehandlingen via venkatetern fungerade mycket bra och ef-
terhand larde sig bade Pedro och Susanne att ge Pierre sprutorna.
-Livet borjade sa smaningom anta relativt normala former. Men bade
Pedro och jag var forandrade. Vi fick andra varderingar och upp-
skattar numera mycket nar alla & hemma, ar "friska” och mar bra. Da
onskar vi 0ss nastan ingenting annat i livet, sdger Susanne.

Pierre fick inga problem med nagon antikroppsutveckling mot faktor-
preparatet.

-Vi fick en relativt problemfri tid ett tag framover. Men sedan fick vi
problem med Port-a-cathen som blev infekterad. Den togs ut och un-
der tva veckors tid var Pierre mer eller mindre obehandlad, darfor att
det var sa svart att sticka honom i venerna. Man diskuterade att préva
ett nytt satt att ge honom profylaxen, men det 6vergavs. Istéllet fick
Pierre en ny port- a cath och det var for ungefér ett ar sedan.

Pierre idag

Efter problemen med port-a-cathen blev Pedro och Susanne extra
noga med att halla rent under och mellan behandlingarna.

-Vi gor av med mycket mer desinfektionslosningar och lagger ner
mycket arbete pa att halla omradet sterilt. Vi badar bl a inte garna
Pierre samma dag som han far behandling. Allt arbete vi lagger ner nu
gor att Mathias kommer ytterligare i klam. Vi har verkligen daligt
samvete for vi tycker att vi aldrig har tid dver for Pierres bror, séger
Pedro.

Sedan 1,5 ar ar Pierre pa daghem och det tycker han mycket om.

-Lite s&rbehandlad ar han val, han har t ex egen assistent. Utomhus
anvander han hjalm, men nagra andra skydd har han inte. Ett par
ganger har han slagit sig sa mycket att vi varit tvungna att aka till dag-
hemmet och ge honom en extra profylax, sager Susanne.

Faktorhalten i Pierres blod varierar mycket fran dag till dag.

-Pierre far profylax varannan dag. Direkt efter sprutan ar faktor VIII-
halten ungefar 90%. Nasta dag ar den nere i 6 %, detta trots att Pierre
far en relativt hog dos, sager Pedro.

Allt eftersom Pierre véxer blir han livligare och livligare och det ar
svart for Susanne och Pedro att alltid ha honom under uppsikt.

-Dérfor vet vi inte alltid né&r han har slagit sig. Ofta kommer han och
sjalv och berattar att han slagit sig och muskelblédningar ar ganska
latta for oss att upptacka. Men trots det kanns det svart att successivt
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slappa honom och lata honom ta mer och mer ansvar sjélv, sager Ped-
ro.

Pierre har relativt sma problem med sina leder.

-Han gillar att spela fotboll och da dveranstranger han latt benen. Efter
nagra sadana aktiviteter har vi sett att han haltar latt pa hoger ben. Det
enda som hjalper da &r vila och det &r inte sa latt genomfort. Bast &r en
langre bilsemester typ den vi gjorde i somras. Da finns det inga alter-
nativ till vilan, sdger Susanne.

Pedro och Susanne forsoker ha sa fa restriktioner som mojligt, men
bada tycker att det ar svart att "slappa taget”.

-Skridskoakning och ridning har vi satt helt stopp for. Cykel med
stodhjul har just godkants. Det &r nog sa att man aldrig riktigt slappnar
av om man har ett barn med blodarsjuka. Man lyssnar alltid pa hur det
leker och vi hor direkt om Pierre borjar springa pa ett annorlunda satt.
Pierre ar nog ganska trétt pa att vi fragor honom om sa mycket. Det ar
ett tufft liv att ha ett barn som &r blddarsjukt, det vill vi inte sticka
under stol med, men det ger ocksa enormt mycket gladje, sager Pedro.

Okunskap inom sjukvarden och osakerhet om preparatens sakerhet
oroar ofta Pedro och Susanne.

-Trots att vi vet att riskerna med behandlingen ar sa oandligt sma tors
vi inte riktigt sla oss till ro. Bast mar vi nar vi blir omhandertagna pa
koagulationsmottagningen, dar k&nner vi oss trygga och sékra, séger
Susanne.
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