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Agrenska ér ett nationellt kompetenscentrum for
sallsynta diagnoser och en unik moétesplats for barn,
ungdomar och vuxna med funktionsnedsattningar,
deras familjer och professionella. Det ar belaget pa
Lilla Amundon soder om Goteborg.

Agrenska ar en idéburen organisation som bedriver flera olika
verksamheter, sasom familje- och vuxenvistelser, korttids- och
sommarverksamhet, personlig assistans samt kurser,
utbildningar och konferenser. Agrenska driver ocksa
Informationscentrum for séllsynta halsotillstdnd som ansvarar
for att ta fram och kvalitetssakra informationstexter till
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta halsotillstand
och sprida information om dessa.

Varje ar arrangeras drygt tjugo vistelser for familjer fran
hela Sverige. Under vistelsen far féraldrar, barn med
diagnosen och eventuella syskon ny kunskap, majlighet att
utbyta erfarenheter och traffa andra i liknande situation.

Foraldraprogrammet innehaller férelasningar och
diskussioner kring aktuella medicinska ron, pedagogiska
fragor, psykosociala aspekter samt det stod samhallet kan
erbjuda. Barnens program ar anpassat efter barnens
forutsattningar, mojligheter och behov.

Denna dokumentation bygger pa forelasningarna i samband
med familjevistelsen och ar skriven av Sara Lesslie, redaktor
vid Agrenska. Innan informationen blir tiliganglig for
allmanheten har varje forelasare faktagranskat texten. For att
illustrera hur det kan vara att leva i en familj med ett barn med
AMC berattar ett foraldrapar om sina erfarenheter.
Familjemedlemmarna har i verkligheten andra namn.

Dokumentationerna publiceras dven pa Agrenskas webbplats,
dér de kan laddas ner som PDF: agrenska.se
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Artrogrypos eller AMC ar ett samlingsnamn pa tillstand
som alla innebar flertalet medfédda ledfelstallningar.

— For att det ska diagnostiseras som artrogrypos
behover minst tva leder vara paverkade och de ska
finnas i olika delar av kroppen. Det sager Eva Kimber
som ar overlakare och barnneurolog vid AMC-teamet i
Goteborg.

AMC star for arthrogryposis multiplex congenita och den forsta
medicinska beskrivningen gjordes 1841 av lakaren Adolf
Wilhelm Otto. Artrogrypos namns senare i ortopediska
sammanstallningar fran 1930-1950.

Fran 1950- och 60-talen finns beskrivningar av olika specifika
tillstand av artrogrypos.

Pa 1980-talet visade djurstudier att nedsatt fosterrérlighet ger
medfédda felstallningar i lederna. Vid denna period paboérjades
utredning och diagnostik av artrogrypos.

Under 1990-talet kunde genetisk diagnostik anvandas for att
kartlagga vissa former av artrogrypos och visa vilka
mekanismer som leder till nedsatta fosterrorelser.

P& 2000-talet har fortsatt molekylargenetisk diagnostik visat
vilka specifika gener som ar paverkade vid vissa typer av
artrogrypos.

Orsak

Artrogrypos orsakas av att fostret under graviditeten rort pa sig
mindre an normalt. Den minskade rorligheten kan i sin tur ha
olika orsaker. Det kan bero pa muskelsjukdom eller avvikande
muskelstruktur, bindvavssjukdom, sjukdom i nerver, hjarna eller
ryggmarg hos fostret eller sjukdom hos modern.

Tillstdnd under graviditeten som till exempel infektioner,
langvarig feber eller forsamrad blodtillférsel till ivmodern kan
orsaka amyoplasi, den vanligaste formen av artrogrypos.
Nedsatt blodcirkulation hos modern eller fostret kan ocksa vara
en orsak till amyoplasi, eftersom det kan leda till syrebrist i
fostrets vavnader.

Ledfelstallningarna ar oftast som storst nar barnet fods.
Tillstandet ar alltsa inte fortskridande. . Nar ett foster inte ror sig
normalt i moderns mage kan det forutom felstallningar av
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lederna ocksa leda till samre utveckling av lungorna,
tillvaxthamning, benskorhet och avvikelser i ansiktet. Exempel
pa sadana avvikelser ar liten haka, gomspalt och nedtryckt
nastipp.

Olika indelningar av AMC
AMC kan orsakas av eller vara en del av fler an 400 olika
tillstand. Dessa brukar delas in i tre grupper:
e de som enbart omfattar felstallningar i armar och ben
e de som omfattar felstallningar i armar och ben samt
andra avvikelser, som hjartfel, tarmproblem eller
gomspalt
e de som omfattar felstallningar i lederna och paverkan pa
centrala nervsystemet, det vill sdga hjarnans tillvaxt och
utveckling.

| den férsta gruppen finns bland annat amyoplasi. Den kallas
ocksa klassisk artrogrypos. Ungefar en tredjedel av alla
personer med AMC har amyoplasi. Det ar inte ett genetiskt
tillstand utan musklerna utvecklas inte som de ska pa grund av
nedsatt rorlighet underfostertiden. Det i sin tur leder till
felstallningar i lederna. Till den forsta gruppen hoér ocksa distal
artrogrypos typ 1 (DA1).

Till den andra gruppen hor olika syndrom som har en paverkan
pa lederna, men ocksa symtom fran andra organsystem.
Exempel pa syndrom som ingar i gruppen ar
camptodaktylisyndrom, DA2A, DA2B och Larsens syndrom.

| den sista gruppen ingar syndrom som aven har en paverkan
pa hjarnans utveckling. Har finns flera olika
kromosomavvikelser och syndrom som Miller-Dieker och COFS
(cerebro-oculo-facio-skeletal).

— | och med utvecklingen inom genetiken har man sett att den
ursprungliga indelningen av AMC inte riktigt haller. Det har till
exempel visat sig att olika tillstdnd kan orsakas av samma
genférandring, och alltsa i sjalva verket vara olika varianter av
samma tillstand, sager Eva Kimber.
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De senaste aren har man darfor borjat dela in tillstanden pa ett
annat satt:
e amyoplasi, icke-genetiskt tillstand och storsta enskilda
gruppen
e distala artrogryposer, 10 kanda tillstand med olika
genetiska orsaker
e grupp av genetiska syndrom dar artrogrypos ar ett av
flera symtom.

Forekomst

| en epidemiologisk studie som genomférde pa Sahlgrenska
universitetssjukhuset kartlades alla med AMC som fotts i
Vastsverige 1979-1994. Den visade att ett barn per 5 100
fédda fick diagnosen AMC. Av dessa hade en fjardedel
amyoplasi, en fjardedel AMC dar centrala nervsystemet
(hjarnan) ar paverkat och en fjardedel hade paverkan pa
muskler och nerver. Den sista fjardedelen ar en blandad grupp
dar olika tillstand finns samlade.

— AMC ar ett ganska ovanligt tillstand och varje enskild diagnos
i gruppen ar forstas annu mer sallsynt, sager Eva Kimber.

Arftlighet

Den vanligaste formen av AMC, amyoplasi, ar inte arftlig. For
andra former ser arftlighetsgangen olika ut vid respektive
tillstand.

Vid de former av AMC som ar dominant arftliga ar den ena
foraldern frisk och den andra har tillstandet och ar
anlagsbarare. Da ar sannolikheten 50 procent vid varje
graviditet att barnet far tillstandet. Vid recessivt arftliga former ar
bada féraldrarna friska anlagsbarare och sannolikheten ar da
25 procent.

— | de fall dar det inte gar att sdga vad AMC beror pa brukar
genetikerna satta en genomsnittlig upprepningsrisk pa

5 procent. Det innebar att vissa inte alls riskerar att fora den
vidare, medan andra har en hogre risk an sa, sager Eva
Kimber.

Amyoplasi

Amyoplasi forekommer hos cirka ett barn per 10 000 fodda.
Tillstandet ar lite vanligare hos pojkar och hos tvillingar, da ena
tvillingen ar paverkad. En sannolik orsak ar stérd blodcirkulation
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till fostret vid nagot tillfalle under de forsta tre
graviditetsmanaderna.

— Vid amyoplasi utvecklas vissa muskler inte alls, eller sa bestar
de av valdigt tunna muskelfibrer, sager Eva Kimber.

Typiska felstallningar i lederna vid fodseln ar inatrotation av
axlar, strackta armbagar, boéjda handleder, klumpfotter eller
andra fotfelstallningar och oftast ocksa felstallning i héfter och
knan.

— Studier har visat att de paverkade musklerna kan ha en viss
tillvaxt, sarskilt under den forsta tiden efter fodseln. D& ar ocksa
ledrorligheten lattast att paverka. Det ar darfor viktigt att barnet
borjar tidigt med bade aktivering av musklerna och téjning av
strama leder, sager Eva Kimber.

Vanligt forekommande vid amyoplasi ar foédelsemarken (ytliga
hemangiom, ocksa kallade storkbett) i pannan eller i ansiktets
mittlinje. Gropar eller indragningar 6ver lederna syns ocksa ofta
och beror pa ororliga leder under fostertiden. Amyoplasi medfor
ofta en motorisk funktionsnedsattning, men ingen intellektuell
paverkan.

Exempel pa andra symtom som kan férekomma ar liten haka,
latt ansiktsasymmetri och paverkan pa kaklederna, ljumskbrack,
icke-nedvandrade testiklar, dysmeli (reduktionsmissbildningar)
och korta armar och ben.

— Slutlangden blir lite kortare an vad den annars skulle blivit.
Manga andra avvikelser som syns vid amyoplasi har med den
tidiga fosterutvecklingen att gora, sager Eva Kimber.

Distala artrogryposer

Distala artrogryposer, DA, ar en heterogen grupp med omkring
tio olika syndrom. Typiskt for DA ar felstallningar i hander och
fotter, ofta klumpfotfelstallningar och varierande paverkan pa
dvriga leder.

Distala artrogryposer kan arvas autosomalt dominant,
autosomalt recessivt eller uppkomma genom sporadiska
nymutationer.

Distala artrogryposer delas in i olika typer som DA1, DA2A,
DA2B, DA4, DA5 och sa vidare. Flera distala artrogryposer
orsakas av nedsatt fosterrérlighet som beror pa mutationer i
gener. Generna kodar for proteiner som ar viktiga for
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musklernas sammandragande formaga. Férandringarna
resulterar i muskelpaverkan och darmed nedsatt rérlighet hos
fostret, vilket leder till ledfelstallningar. Vid en del typer kan
bindvaven, égonen eller hérseln vara paverkade.

AMC med CNS-paverkan

Cirka en fjardedel av alla med artrogrypos har en intellektuell
funktionsnedsattning (IF). | de allra flesta fall ar da artrogrypos
ett symtom som ingar i ett syndrom orsakad av en medfodd
kromosomavvikelse eller genférandring.

Utredning och diagnos

Diagnosen artrogrypos stalls utifran kliniska symtom, det vill
saga fler an tva medfodda ledfelstallningar i flera kroppsdelar.
Ledernas och musklernas funktion och eventuell paverkan pa
andra organ beddéms. Barnets motoriska formaga, intellektuella
utveckling och eventuella andra symtom kartlaggs. Man gor
ocksa en noggrann analys av familjens sjukdomshistoria, bland
annat for att ta reda pa om det finns slaktingar med liknande
symtom.

Vid amyoplasi med typiska symptom behdvs ingen ytterligare
utredning utéver den kliniska undersdokningen, men for flertalet
ovriga typer av AMC gors en genetisk utredning. Array-CGH,
genpanel och helgenomsekvensering ar olika tekniker for
undersokning av generna. Blodprover kan ibland behdva tas for
kromosomanalys, test av laktat och muskelenzymer.

— Om flera olika organ ar paverkade undersdker man aven
hjartat. Magnetkameraundersdkning av hjarnan ingar vid
misstanke om paverkan pa centrala nervsystemet. Ultraljud
eller magnetkameraundersokning av muskler kan ocksa inga i
utredningen, sager Eva Kimber.

Behandling

En tidig diagnos ar betydelsefull for planering av den framtida
behandlingen. Ratt insatser har en positiv paverkan pa ledernas
rorlighet och pa musklernas funktion. Den allra viktigaste
behandlingen ar fysioterapi med tojning av strama leder och
aktivering av musklerna. Under de forsta tre till fyra
levhnadsmanaderna ar mojligheterna att paverka
ledfelstaliningarna sarskilt gynnsamma. Ortoser, gipsning och
ortopediska operationer ingar ocksa i behandlingen av
ledfelstaliningarna. Vid ortopediska operationer ar det viktigt
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med efterbehandling (nattskenor och ortoser) for att forebygga
att felstaliningen kommer tillbaka.

— For de allra flesta barn med artrogrypos ar prognosen god,
men med stort behov av traning och hjalpmedel under
uppvaxten, sager Eva Kimber.

For vuxna med AMC ar det fortsatt viktigt med tojning av strama
leder och traning, men ocksa att undvika 6verbelastning. Vuxna
med AMC har varierande behov av hjalpmedel och assistans.
Det finns ofta svarigheter med ledvark, muskelvark och 6kad
uttrottbarhet.

— For personer med sjukdomar som paverkar lederna och
musklerna ar det ocksa viktigt att undvika évervikt, sager Eva
Kimber.

Resurser

e AMC-mottagningen, Regionhabiliteringen vid
Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Drottning Silvias
barnsjukhus i Goéteborg

e AMC-teamet vid Astrid Lindgrens barnsjukhus i
Stockholm

e Neuromuskulara behandlingsteam regionalt

e AMC-foreningen i Sverige — amcforeningen.se

e Riksforbundet Sallsynta diagnoser —
sallsyntadiagnoser.se

Litteratur och forskning

Eva Kimber tipsar dven om vidare lasning bland annat pa
Centrum for sallsynta diagnosers webbplats och dess
amerikanska motsvarighet — NORD, National organisation for
Rare Diseases.

e csdsamverkan.se

e rarediseases.org

e socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-
regler/omraden/sallsynta-halsotillstand/amyoplasi/
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Forskningsartiklar for vidare lasning:

Amyoplasia and distal arthrogryposis.

Griffet J, Dieterich K, Bourg V, Bourgeois E. Orthop Traumatol
Surg Res. 2021 feb;107(1S):102781. doi:
10.1016/j.0tsr.2020.102781. Epub 2020 dec 13. PMID:
33321243

The diagnostic workup in a patient with AMC: Overview of
the clinical evaluation and paraclinical analyses with
review of the literature.

Dieterich K, Le Tanno P, Kimber E, Jouk PS, Hall J, Giampietro
P. Am J Med Genet C Semin Med Genet. 2019 sep;
181(3):337—-344. doi: 10.1002/ajmg.c.31730. Epub 2019 aug
1.PMID: 31368648 Review.

AMC: amyoplasia and distal arthrogryposis.
Kimber E.J. Child Orthop. 2015 dec; 9(6):427—-432. doi:
10.1007/s11832-015-0689-1. Epub 2015 nov 4.PMID:
26537820

Arthrogryposis multiplex congenita in an adult patient
cohort: What are the limitations in activities in daily life?
Dai S, Jaeger M, Jouk PS, Pérennou D, Dieterich K.

Ann Phys Rehabil Med. 2016 sep; 59S:e83. doi:
10.1016/j.rehab.2016.07.191

Long-term functional and mobility outcomes for individuals
with arthrogryposis multiplex congenita.

Nouraei H, Sawatzky B, MacGillivray M, Hall J.

Am J Med Genet A. 2017 maj;173(5):1270-1278. doi:
10.1002/ajmg.a.38169. Epub 2017 apr 4

Development of a research platform for children with
arthrogryposis multiplex congenita: study protocol for a
pilot registry.

Dahan-Oliel N, Bedard T, Darsaklis VB, Hall JG, van Bosse
HJP, Hamdy RC.

BMJ Open. 2018 jun 30; 8(6):e021377. doi: 10.1136/bmjopen-
2017-021377.
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Arthrogryposis in children: Etiological assessments and
preparation of a protocol for etiological investigations.
Wallach E, Walther-Louvier U, Espil-Taris C, Rivier F, Baudou
E, Cances C.

Arch Pediatr. 2018 jun 15. pii: S0929-693X(18)30110-6.

Fragor till Eva Kimber

Hur vanligt ar det att ha AMC och andra diagnoser?

— Det ar inte sa vanligt. Barnet kan férstas ha andra sjukdomar,
som inte har ndgot samband med AMC. Cerebral pares kan i
sallsynta fall finnas samtidigt som AMC. NPF-diagnoser ar
vanligt i befolkningen i stort och kan ockséa férekomma vid AMC.

Kan man be om att fa gora en genetisk utredning i
efterhand?

— Jag tycker att det ar viktigt att atminstone fa géra en ny
beddmning av utredningen om bakomliggande diagnos ar oklar.
Ibland kan man da behdva gora nya genetiska utredningar
eftersom det gar att fa fram mer genetisk information idag.

Paverkar AMC livslangden?
— Det beror pa vad det finns foér bakomliggande orsak.
Livslangden paverkas inte vid amyoplasi eller distala former.

Vart ska mitt barn fa vard som vuxen?

— Ortoped och handkirurg finns i samma utstrackning nar man
ar vuxen som fore 18 ars alder. Genetiker kan konsulteras
ocksa i vuxen alder, om diagnosen ar oklar. | dvrigt ar det oftast
primarvarden som har huvudansvaret och dar det finns tillgang
till fysioterapeut, arbetsterapeut med flera. Det finns i nulaget
inte nagra sarskilda AMC-mottagningar fér vuxna i Sverige. Ofta
blir det individuella I6sningar. Be er sjukvardskontakt pa
neurologen eller habiliteringen om hjalp med att férsdka hitta
ratt kontakter och mottagningar infér barnets 18-arsdag.

© Agrenska 2023, nr 672 12
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Love har distal artrogrynos
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Love, 7 &r, kom till Agrenska tillsammans med mamma Louise,
pappa Conny och lillasyster Sara, 4 ar.

Mitt i sommaren 2016 befann sig Louise och Conny pa
semester. Louise var gravid med parets forsta barn och hade
haft en normal graviditet nar férlossningen satte igang, sex
veckor for tidigt.

— Allt gick bra, men eftersom Love var for tidigt fodd hamnade vi
pa neonatalavdelningen pa ett mindre sjukhus, sager Conny.

Love sag ut som vilken bebis som helst, men ganska snart
markte bade Louise och Conny att han inte strackte ut sig pa
samma satt som bebisar brukar géra. Han hade lite svullna
fotter och stela fotleder och hade svarigheter med att ata.

— Han var vart férsta barn och vi hade inte sa mycket att
jamféra med, men vi markte att aven personalen bdrjade
misstanka nagot, sager Louise.

Efter ett par dagar kom en lakare till familjen och berattade att
de misstankte att Love hade artrogrypos.

— Det var en stor chock forstas. Dessutom var det tydligt att det
fanns sa lite information. Ingen kunde svara pa om Love skulle
kunna sta eller ga, sager Conny.

Familjen bodde kvar i tre veckor pa neonatalavdelningen dar de
fick hjalp med sondmatning pa grund av atsvarigheterna. Nar
familjen antligen fick komma hem akte de direkt for att traffa
AMC-teamet pa Karolinska sjukhuset. Nar Love bara var ett par
veckor gammal pabdrjades seriegipsning av hander och fotter.
Samtidigt fick Love genomga genetisk testning och foraldrarna
blev instruerade i hur Love skulle stretcha dagligen.

— Love har distal artrogrypos 2B, vilket innebar att han ar
muskelsvag i hela kroppen. Vi skulle stretcha hela kroppen flera
ganger om dagen efter ett schema. Ett tag kdndes det som att
det var det enda vi gjorde, sager Louise.

Mellan gipsningarna anvandes ortoser. Forst hander och fotter,

sedan kna och armar. Love fick s& smaningom en korsett att
bara dygnet runt.

13
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— Love hade ingen smarta av varken gips eller ortoser utan det
sag nog varre ut an vad det var, sager Louise.

© Agrenska 2023, nr 672

— Det gar att gora en del kirurgiska ingrepp for att
justera felstallningar i armar och hander. Det sager
Katleen Libberecht som ar 6verlakare i handkirurgi vid
Sahlgrenska universitetssjukhuset i Goteborg.

Olika diagnoser inom AMC innebar olika utmaningar. Inom
handkirurgi delas AMC vanligen in i tva stora grupper:
amyoplasi och distala artrogryposer. Dessa grupper har stora
skillnader sinsemellan.

Stela leder

Alla barn med AMC har stela leder, men orsakerna kan variera.
Barn med amyoplasi har ofta svaga eller samre fungerande
muskler. Distala artrogryposer har ofta mer paverkan pa sjalva
leden och bindvaven ar stram. Bindvaven kan man for det
mesta paverka med traning och kirurgi.

— Musklerna paverkar ocksa skelettet. Bada grupperna far en
viss deformering av skelettet nar barnet vaxer, sager Katleen
Libberecht.

Aktiviteter

Vid planering av behandlingen utgar man alltid ifran att barnet
ska kunna utféra viktiga vardagliga aktiviteter som att ata, ga pa
toaletten, tvatta sig, kla pa sig och forflytta sig.

— Pakladning kraver rorelse i axlar och armbage. For att kunna
ata kravs bojning i armbage och formaga att greppa. For att
kunna resa sig upp och ga behéver man férutom strackning i
armbagen kunna positionera sin handled, sager Katleen
Libberecht.

Armbagsbojning

Armbagsbadjning ar viktigt bland annat for att kunna ata. Oftast
finns det en passiv rérelseférmaga i armbagen. Det innebar att
musklerna inte finns for att kunna utféra sjalva rorelsen.

— Malet ar att fa en passiv bojning éver 90 grader. | férsta hand
anvander man traning och ortoser for att tanja. Det ar ocksa
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mojligt att lossa ledkapseln kirurgiskt (artrolys) eller géra en
osteotomi for att andra laget i skelettet, sager Katleen
Libberecht.

Barn med amyoplasi saknar ofta helt eller delvis
bicepsmuskeln. Vid tillracklig passiv armbagsbdjning ar det
mojligt att flytta muskler till biceps for att fa en aktiv
armbagsbodjning. Da kan man bdja pa armbagen sjalv utan att
behdva anvanda den andra armen som stdd. Vid forflyttning av
delar av tricepsmuskeln till biceps far man en boéjfunktion, men
kan tappa en del av strackningsfunktionen. Det ar ocksa majligt
att lana andra muskler an triceps, till exempel stora
ryggmuskeln (lattisimus), stora brostmuskeln (pectoralis) eller
en liten larmuskel (gracilis).

— Det ar majligt att fa en aktiv bojning, men till viss del pa
bekostnad av strackningen i armen. Det ar viktigt att ha en bra
passiv rorlighet i armen innan man évervager att flytta en
muskel, sager Katleen Libberecht.

Handleds- och tumfunktion

Barn med amyoplasi har ofta handleden i ett typiskt bojt Iage.
Barn med DA har snarare 6verstrackta handleder. Vid bada
typerna av tillstand férekommer ofta en svag tumme. Vid
utstrackning av handleden blir gripmusklerna ocksa kraftigare.
— Det ar viktigt att géra en bedémning av hela rorelsekedjan
och hela armens funktion infor ett beslut om att operera
felstallningen i handleden. Man férlorar inte rorelseomfang, men
andrar laget, sager Katleen Libberecht.

Att det finns ett tumgrepp ar viktigt for handfunktionen. Dartill
behdvs det framforallt rorlighet i tumbasen. Om tumbasen har
bra rorlighet ar inte de andra lederna sa viktiga.

Vid DA ligger tummen ofta i samma plan som de andra
fingrarna. Det innebar att det saknas en oppositionsféormaga.
— For att kunna rotera och vinkla greppet flyttar vi ofta tummen
till ett battre lage, vilket ger en battre greppfunktion, sager
Katleen Libberecht.

Infor beslut om operation behdver alltid for- och nackdelar
vagas mot varandra.

— Balans ar valdigt viktigt: bade balans i lederna och musklerna
men ocksa mellan vinst och insats, avslutar Katleen Libberecht.

15



Artrogrypos

Fragor till Katleen Libberecht
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Vart barn uppmanades att borja trana rorligheten i handen
forst nar han var ett ar, varfor borjar man inte tidigare?

— Generellt sett ar rekommendationen att borja tidigare an sa.
Fingerlederna ar skdra hos sma barn. Darfér uppmanas man att
vara valdigt forsiktig, men att anda tanja och stretcha lederna i
handen.

Vid forflyttning av den mindre larmuskeln — kan muskeln
tranas upp sa att den fungerar som en biceps?

— Till viss del kan den det. Muskeln ar dock ganska liten och
svag till att bérja med. Det blir ofta problem nar barnet vaxer
och muskeln inte ar tillrackligt stor for att lyfta underarmens vikt.

Varfor behovs mikrokirurgi bara vid forflyttning av
larmuskeln?

— Om man anvander bréstmuskeln eller ryggmuskeln kan man
lossa pa muskeln och behalla de befintliga blodkarlen. Man
behdver inte lossa pa nerver och karl. De operationerna ar
darfor mindre riskfyllda. Vid larmuskelforflyttning behéver man
flytta muskeln till en helt annan del av kroppen och darfor maste
man anvanda mikrokirurgi for att koppla ihop nerver och
blodkarl. Det ar alltid forknippat med en viss risk.
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— Det ar viktigt att behalla den muskelstyrka som
barnet har. Till hjalp finns behandling med kirurgi,
gipsning och ortoser. Det sager Eva Pontén som ar
overlakare och specialist i barnortopedi och
handkirurgi vid AMC-teamet pa Astrid Lindgrens
barnsjukhus.

Barn som féds med AMC har inte kunnat rora sig tillrackligt
mycket i fosterlivet. Det leder till kontrakturer (stela leder) och
underutvecklade muskler dar muskelfibrerna till viss del har
ersatts med bindvav. Behandlingen bor sattas in sa tidigt som
mojligt efter fddseln. D& ar bindvaven som mest eftergivlig och
skelettet ar inte forbenat utan kan omformas.

— | basta fall kommer nagon fran AMC-teamet och pabdrjar
behandlingen direkt pa BB, sager Eva Pontén.

Kna- och hoftluxation

En luxation ar det samma som att en led ar ur led. Om ett barn
fods med knat bojt at fel hall eller om det till och med &r ur led
behover det dras ratt for att sedan bojas och gipsas i det nya
laget. Gipsningen behdver goras om varje till varannan vecka
tills barnet kan boja knat mer an 90 grader.

— Ju tidigare t6jning och gipsning av knaluxationen, desto battre
resultat — garna samma dag som barnet fotts. Da ar det ofta
mojligt att undvika kirurgi, sager Eva Pontén.

Ibland ar aven hoéftleden ur led. Pa BB undersdker barnlakarna
hofterna pa alla nyfédda barn. Vanligtvis kan man lagga héften
ratt och fixera den i det laget med till exempel en

von Rosenskena i sex veckor. FOor barn med AMC ar det ofta
inte mojligt. | vissa fall kan man behdva langsamt t6ja
hoftmusklerna sa att hoftledskulan kommer i ratt position. Ibland
behdvs aven kirurgi och gips for att fa hoften i led. Hoftluxation
kan ocksa utvecklas senare under uppvaxten, och da kan man
behdva operera. | vissa fall kan man satta in en skruv i hoften
som styr tillvaxten sa att hoftkulan stravar in mot héftleden.

— Det ar viktigt da hoften behdver vara i led for att fa ett bra
gaende. Den behdver ocksa kunna bojas for ett bra sittande,
sager Eva Pontén.
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Symtom fran fotterna

Klumpfot, som ocksa kallas for PEVA, innebar att halen ar
vriden inat och framfoten ar riktad nedat. Ofta sitter ocksa halen
hogt upp och tarna pekar nedat, sa kallad spetsfot. Klumpfot
behandlas genom en delning av halsenan och gipsning som
forskjuter foten i ratt lage. Vid AMC ar klumpfoten ofta svarare
och kraver langre gipstid an for barn som féds med endast
klumpfot, men behandlingen ar densamma.

— Principen ar att man seriegipsar foten och genom ett litet stick
delar halsenan mot slutet eller ibland i bérjan av behandlingen.
Detta har revolutionerat klumpfotsbehandlingen som tidigare
kravde omfattande operationer med ganska daligt resultat,
sager Eva Pontén.

For att inte klumpfotstaliningen ska komma tillbaka ar det viktigt
att barnet bar ortoser pa fotterna dygnet runt i tre manader efter
seriegipsningen och sedan nattetid upp till minst fyra ars alder.
Vid AMC kan ortosen behdvas under hela uppvaxten.

Plattfothet forekommer ocksa och kan innebara smartor och
svarigheter att ga. Inlagg i skorna kan minska smartan. Det gar
aven att operera foten genom att forskjuta halbenet inat och
fixera det med skruvar, eller genom att férlanga halbenet och
skapa ett hogre fotvalv.

Skolios

Skolios innebar att ryggraden ar krokig och eventuella atgarder
beror pa graden av krokighet. Vid 25—40 graders krokighet kan
man anvanda en korsett for att stoppa lutningen. Vid éver

40 grader behdvs operation. Vid kirurgi anvands manga ganger
en typ av inre korsett som ratar upp ryggen med hjalp av
inopererade stag som kan férlangas med magneter.

For att veta vid vilka tillfallen de olika atgarderna ska sattas in
anvander sig AMC-teamet ofta av ganganalys. Det gors aven
infor och efter kirurgi for att utvardera effekten.

Viktigt med tidiga insatser

Benet hos barn har tillvaxtzoner. | tillvaxtzonen (fysen) matas
nytt ben ut fran karnan (epifysen), vilket gor att barnet vaxer pa
langden. Genom att satta en 8-platta eller skruvar vid
tillvaxtzonen kan man bromsa och styra tillvaxten. Detta kallas
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for guided-growth, eller styrd tillvaxt, och genom tekniken kan
ett barn som till exempel ar kobent fa raka ben.

— Det gar ocksa att gora for att bojda knan ska vaxa raka.
Resultatet blir oftast valdigt bra, sager Eva Pontén.

Vanliga tidiga insatser for barn med AMC ar mindre kirurgiska
ingrepp, téjning, seriegipsning och styrd tillvaxt. Malet med
insatserna ar att barnet ska kunna bibehalla muskelstyrkan, fa
en okad rorlighet och flexibilitet och infér gangdebut kunna satta
hela foten i marken. Knat ska kunna strackas for optimalt
staende och gaende, och bojas 90 grader for optimalt sittande. |
vissa fall behévs mer omfattande kirurgi, till exempel vid
hoftluxationer.

— Utdver behandlingsinsatserna ar det jatteviktigt att barnet
anvander ortoser dag och natt under uppvaxten. Ortoserna ar
till for att stotta upp dar muskelstyrkan inte ar tillracklig, sager
Eva Pontén.

De tidiga insatserna har stor betydelse senare i livet.

— Malet med behandlingen ar att barnet ska bli sa sjalvstandigt
som maijligt sa att hen klarar att ta hand om sig sjalv i vuxen
alder, sager Eva Pontén.

Fragor till Eva Pontén

© Agrenska 2023, nr 672

Hur lange sitter 8-plattorna inne?
— Tills knana ar raka, eller tills barnet vuxit klart. Det varierar
stort mellan olika barn.

Kanner inte barnet sjalv om hoften ar ur led?
— Nej, barn kanner inte det. Det ar darfoér bra att vara
uppmarksam pa om barnet far en vaggande gang eller haltar.

Varfor behover mitt barn upprepande behandling for sin
klumpfot?

— Det beror pa att musklerna i underbenen innehaller mer
bindvav an vanligt och inte kan balansera normailt runt fotled
och fot. Foten hamnar ater inat och i spets. Da behéver man
upprepa gipsningarna som tojer pa muskulaturen pa ett bra
satt. Ibland behéver man dela halsenan en gang till.
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Love har nyligen gjort en skoliosoperation

Operationer och fokusomraden skiftar hela tiden for Love och
hans familj. De forsta aren var det mycket armar och ben och
fokus pa att Love skulle fa ett bra gaende. Pa senare ar har
mycket handlat om ryggen. Redan tidigt kunde man konstatera
att Love hade sammanvaxta ryggkotor och fjattrad ryggrad. For
att fordrdja skoliosutvecklingen har han burit korsett dygnet runt
de senaste tre aren. For en tid sedan gjorde Love en
skoliosoperation och for tillfallet slipper han korsetten.

— Nu vill han backa dver korsetten med bilen. Det ska vi ordna,
sager Conny.

Eftersom Love har stretchat hela sitt liv ar han van och
protesterar sallan. Louise och Conny berattar att nu nar han ar
aldre kravs lite mer strategier och knep for att gora stretchingen
underhallande.

— Love har alltid varit fysiskt aktiv, rorlig och velat gora det som
kompisarna gor. Det har gjort att vi ibland gldmmer bort hans
funktionsnedsattning. Darfér kan motivationen till stretching
ibland vara svar att hitta bade for oss och fér Love, sager
Louise.

Love bdrjade ga lite senare an normalt, men har hela tiden foljt
sin egen motoriska utveckling. Att det har tagit lite Iangre tid
beror ocksa pa de manga operationer och behandlingar som
Love har genomgatt.

— Love kan cykla, springa och aka slalom och han ar alltid
positiv och ser inga hinder. Det ar snarare jag som pappa som
forsdker stoppa honom ibland, sager Conny.
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Ortoser fiir hehandling och ging

© Agrenska 2023, nr 672

— Varje ortos utformas efter barnets individuella behov
i syfte att kompensera for muskelsvaghet och
felstallningar och pa sa satt stabilisera leden. Malet ar
att barnen ska bli sa sjalvstandiga som majligt pa ett
sakert satt. Det sager Marie Eriksson som ar
ortopedingenjor vid TeamOIlmed Barn och ungdom i
Stockholm.

Marie Eriksson ingar ocksa i AMC-teamet i Stockholm. | teamet
arbetar bland annat ortoped, handkirurg, barnneurolog,
ortopedingenjor, fysioterapeut och arbetsterapeut. Teamet ger
stod och utbildning till habiliteringen i behandlingen av barn
med AMC. Barnen kommer till teamet for bland annat
stallningstagande till ortopediska atgarder eller ganganalys,
samt bedomning av behovet av ortoser.

Olika ortoser

Det finns ortoser for olika behov. Behandlingsortoser anvands
efter operation for att korrigera, men aven for att uppratthalla
resultaten som uppnatts. Eftersom felstallningarna har en
tendens att aterkomma behdvs ofta viloortoser under
uppvaxtaren. Det finns aven ortoser for att stabilisera barnet vid
stadende och gang.

— Det ar viktigt att folja barnets utveckling for att skapa ratt
ortoser i ratt tid. Varje ortos utarbetas i samarbete med
ortopeden och fysioterapeuten enligt en upprattad plan, sager
Marie Eriksson.

Ortoserna tillverkas i olika material beroende pa vilket syfte de
ska ha. For behandlingsortoser anvands ofta termoplast, som ar
latt att forma, men inte alltid 1dmpligt vid gang. Da passar det
battre med kolfiber, som ger hardare och mer stabila ortoser.
Silikon eller filt anvands for handortoser eller mindre fotortoser.
Polstringar och skinn anvands for att ortoserna ska upplevas
som behagliga mot huden.

— Vi har ett helt spektrum av olika material och komponenter for
att plocka ihop den mest optimala ortosen for varje barn, sager
Marie Eriksson.
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En viktig aspekt att ta med i beddmningen ar att ortosen ska
vara latt, eftersom personer med AMC ofta ar muskelsvaga. De
ska ocksa vara sakra och bekvama. Varje ortos utformas i en
noggrann avvagning mellan nytta och sakerhet.

Behandlingsortoser

For barn med AMC behdvs behandlingsortoser direkt efter
behandling av till exempel knaled, hoftled och fotter. Ortosen
behdvs for att uppratthalla resultatet av kirurgin eller
gipsningen, men ocksa for att minska risken for att
felstallningen aterkommer. Malet ar att forbattra ledrérligheten
och muskelstyrkan och behalla lederna i en funktionell position
for att ga och sta.

— Barnen behdver ofta ha ortoser bade pa natten och pa dagen
under hela tillvaxtperioden, sager Marie Eriksson.

Ortos for gang

Det finns en rad ortoser for gang. Om det behdvs lite mindre
stdd ar fotbadd, inlagg eller ortopedisk sko alternativ. For lite
mer stdd finns ankel-fotortoser.

Vid svaghet i vadmuskeln gors en underbensortos eller ankel-
fotortos. De kan tillverkas i kolfiber eller laminerad plast, for
mindre barn kan den goras i termoplast.

Kna-ankel-fotortos kan gbéras med 6ppen knaled om barnet har
full styrka i musklerna som stracker knaleden. For barn som ar
svaga i knastrackarmusklerna kan knaleden behdva lasas. Da
behdvs en mekanism som gor att barnet kan bodja knaet nar hen
ska sitta.

Bade underbens- och helbensortoser kan utrustas med en
karbonfjader till fotleden som hjalper den svaga vadmuskeln
och ger en forbattrad gang. Fjadern ar anpassad efter barnets
vikt och aktivitetsniva.

For barn som saknar gangférmaga kan ett staskal och senare
en swivel walker vara ett alternativ.

Traditionellt tas ortoser fram med hjalp av gipsavgjutningar.

Idag finns det ny teknik som mdjliggdr scanning av kroppsdelen
dar matten matas in i en dator som sedan fraser ut en modell av
skum som ortosen tillverkas pa.

— Vi har ocksa borjat med 3D-utskrift av framfor allt
handortoser, sager Marie Eriksson.
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Utvardering av gang

En tredimensionell ganganalys gors vid flera tidpunkter under
uppvaxten, i synnerhet infor och efter kirurgiska ingrepp eller
om ortoser ska utvarderas. Reflekterande markorer fasts pa
barnets kropp och man spelar in nar barnet gar i ett datoriserat
system. Analys gors led for led for att se hur barnet gar. Syftet
ar att utvardera hur val ortoserna fungerar och om de eventuellt
behdver korrigeras.

Studie om gang med ortoser

| sin avhandling ville Marie Eriksson bland annat ta reda pa hur
barn med ortoser gar. | en delstudie ingick 26 barn med AMC
och 37 barn utan AMC som kontrollgrupp. Barnen med AMC
var mellan 5 och 18 ar och paverkade bade i armar och ben.
Alla med AMC var gaende, men kunde delas in i tre grupper
baserat pa deras behov av stabilisering pa grund av
muskelsvaghet och kontrakturer. En grupp gick med ortoser
med lasta knaleder, en med 6ppen knaled eller
underbensortoser och en tredje grupp med sarskilt anpassade
skor.

Resultaten visar att barn med AMC har ett férandrat
gangmonster jamfort med typiskt utvecklade barn. Steglangden
var visserligen liknande mellan grupperna, men ledarbetet ar
annorlunda hos barn med AMC under gang.

— Hoftleden tar dver en stor del av ledernas arbete i benen,
framforallt hos barn som gar med ortoser. Det visar hur viktigt
det ar att minimera hoftledskontrakturer genom att bevara
muskelstyrkan i héfternas muskler och behalla héfterna i led,
sager Marie Eriksson.

Ett syreupptagningstest under fem minuters gang visade att
barn med AMC gar langsammare och ar nagot mer fysiskt
anstrangda an barnen i kontrollgruppen.

— Resultaten understryker att barn med AMC kan anvanda
rullstol som alternativ vid forflyttning for att spara pa krafterna till
det som ar viktigt for barnet, sager Marie Eriksson.

Fritidsaktiviteter

For att kunna vara sa aktiva som majligt trots sin
funktionsnedsattning har barn med AMC madjlighet att fa ortoser
och hjalpmedel for fysisk aktivitet. Ortopedtekniska avdelningen
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har stora mdjligheter att individuellt prova ut ortoser och
traningsredskap for olika sporter som framerunning och
framefotboll.

— Det svara ar ofta att hitta en aktivitet som barnet tycker ar
rolig. Jag rekommenderar kontakt med olika parasportférbund
for inspiration, sager Marie Eriksson.

Webbtips
ifah.se — IFAH Parasport
parasport.se — Parasport Sverige

Lastips
Ortoser for barn och ungdom — funktionsnedséttning och gang
Av Marie Eriksson och Asa Bartonek

Fragor till Marie Eriksson

Vilken typ av AMC hade barnen i din studie?
— De hade manga olika typer av AMC och de flesta hade
paverkan pa bade armar och ben.

Vi har aldrig fatt testa varmeortoser, kan man fa det?

— Det kan se lite olika ut med forskrivningar i olika regioner. Jag
skulle rekommendera er att kontakta den ortopedtekniska
avdelningen i er region.

Varfor blir barn med AMC sa frusna?

— Jag skulle tro att det beror pa att barnen inte anvander sina
muskler pa samma satt som vi goér och darfér alstras inte heller
varme pa samma satt som hos andra barn.
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Fysioterapi och arhetsterapi
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— Barn med artrogrypos behover en strukturerad
uppfoljning for att minska konsekvenserna av
ledfelstallningarna och pa sa satt fa en god
aktivitetsformaga. Det sager Anna-Karin Kroksmark
som ar fysioterapeut och Johanna Weichbrodt som ar
arbetsterapeut pa Regionhabiliteringen i Goteborg.

Till uppféljningsprogrammet for artrogrypos som ar en del av
det neuromuskulara teamet pa Regionhabiliteringen kommer
barnen i genomsnitt en gang per ar. Teamet bestar av
barnneurolog, fysioterapeut, arbetsterapeut och dietist. Vid
artrogrypos-mottagningen traffar barnet teamet tillsammans
med handkirurg och ortopedkirurg for gemensamma
stallningstaganden till olika insatser.

Ledfelstallningar

Funktionsnedsattningen varierar beroende pa vilken form och
svarighetsgrad av artrogrypos som barnet har. De priméra
funktionsnedsattningarna vid artrogrypos ar inskrankt
ledrorlighet, muskelsvaghet och nedsatt rorelseférmaga.
Koordinations- och balansproblem samt nedsatt lungfunktion
kan ocksa férekomma.

— Konsekvenserna av symtomen kan innebara en nedsatt eller
avsaknad av gangférmaga, men barnen har ofta manga goda
kompensatoriska strategier for att klara av aktiviteter, sager
Anna-Karin Kroksmark.

Kontrakturer uppstar nar en led inte anvands normailt.
Bindvaven blir fastare och mindre elastisk, ledkapseln blir
styvare och musklerna kortare. Allt detta kan leda till
ledfelstallningar. Kontrakturerna ar mest patagliga nar barnet
féds och minskar sedan succesivt om barnet far ratt behandling
och den bakomliggande orsaken inte ar en progressiv
muskelsjukdom.

— Dock kan ledfelstallningarna ater 6ka i tillvaxtperioder som
puberteten vilket gor att det da ar extra viktigt att inte slarva
med eventuell stretching och ortosanvandning, sager Anna-
Karin Kroksmark.
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For att atgarda ledfelstallningar rekommenderas behandling
med stretching, ortoser (skenor) och stimulans av barnets egna
rorelser och aktiviteter. Stretching har storst effekt under
barnets forsta levnadsar, men bade stretching och ortoser ar
nddvandiga behandlingar under uppvaxten for att behalla
rorligheten i lederna.

Det nyfodda barnet anvander ofta ortoser hela dygnet, men nar
hen blir aldre kan det racka att anvanda dem nattetid.

— Vi har ocksa sett att det ar mycket viktigt att anvanda ortoser
efter ortopediska ingrepp. Genom operationen har barnet da
vunnit en 6kad rorlighet som ar viktig att bibehalla, sager Anna-
Karin Kroksmark.

Flera av féraldrarna vittnar om att det ar svart att fa barnet att
medverka till stretching i tonaren.

— Det kan vara tufft att hitta motivation till stretching nar barnet
blir aldre. Det finns inga enkla I6sningar. Forsok att
kommunicera, kompromissa och motivera, sager Anna-Karin
Kroksmark.

Muskelpaverkan

Muskelpaverkan ar olika beroende pa vilken typ av artrogrypos
barnet har. Vid amyoplasi ar musklerna ofta underutvecklade.
Muskelfibrerna ar ersatta med fett och bindvav, vilket leder till
muskelsvaghet och stramhet.

— Variationen ar valdigt stor. Det finns barn med amyoplasi som
ar muskelsvaga generellt i hela kroppen, medan andra kan ga
och inte har sa stora funktionsnedsattningar, sadger Anna-Karin
Kroksmark.

Distal artrogrypos beror pa mutationer i olika gener. Att man
fods med ledfelstaliningar kan aven bero pa en underliggande
genetisk muskelsjukdom. Vid artrogrypos med paverkan pa det
centrala nervsystemet kan barnen bade vara muskelsvaga och
samtidigt ha en 6kad muskelspanning i vissa muskelgrupper.
Vid denna form kan man aven ha kognitiva svarigheter.

Den som inte ar fysiskt aktiv far svagare muskler, eftersom

musklerna inte anvands. Att réra pa sig ar darfor viktigt for att
O0ka muskelstyrkan, men ocksa for att locka till aktivitet.
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— Nar det galler barn med minskad rorelseférmaga gloms ofta
konditionen bort. Barnen behdver ocksa trana den, men all
aktivitet ska sjalvklart vara pa en mattlig niva. Bad ar en
fantastisk aktivitet som tranar bade muskelstyrka och kondition
pa ett lekfullt satt.

En del barn med artrogrypos har inte ett sjalvstandigt gaende.
Da ar det viktigt att tidigt komma igang med statraning i till
exempel ett staskal. Staende ar viktigt for belastning av
skelettet, for att minska risk for skoliosutveckling och for battre
lungfunktion.

Hjalpmedel for sjalvstandighet

Manga barn med artrogrypos har behov av rullstol, en del
behdver det vid all forflyttning medan andra endast behdver det
vid langre strackor. Att anvanda rullstol vid langa forflyttningar
kan vara en nédvandig energibesparing for att orka leka nar
man kommer fram till malet.

— Tank pa att anvanda forflyttningshjalpmedel som passar
barnets alder. Byt ut sittvagnen nar barnets jamnariga inte
langre aker vagn. Det paverkar till stor del hur bade andra barn
men aven vuxna kommer att bemdta barnet, sager Johanna
Weichbrodt.

For barn som inte kan forflytta sig sjalva, star i staskal och sitter
i rullstol ar leken fortfarande lika viktig. For 0kad delaktighet ar
det viktigt att miljon anpassas. Johanna Weichbrodt tipsar om
att inspireras pa sociala medier av hur andra foraldrar till barn
med rullstol har satt leken i fokus i hemmiljén.

— Att fundera 6ver och anpassa miljon hemma kan ocksa oka
motivationen for traning och stretching, sager Johanna
Weichbrodt.

Sittanalys

Barn som sitter i rullstol behdver aven féljas noga med tanke pa
ryggens utveckling for att forhindra skolios. Vid en sittanalys
undersoks bland annat huvud- och nackposition, ryggens och
backenets stallning och om axlarnas och larens positioner ar
symmetriska.

— En ledfelstalining pa ett stalle fortplantar sig latt och ger
felstallningar pa fler stallen om barnet sitter asymmetriskt, sager
Johanna Weichbrodt. | tillvaxtperioder kan en mindre asymmetri
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i ryggen snabbt utvecklas till skolios darfoér ar det viktigt att ge
goda férutsattningar till en symmetrisk sittposition.

Har barnet en ojamn sittbelastning och tenderar att tippa at ena
eller andra hallet tvingas hen att stétta sig med ena armen. Det
minskar i sig aktivitetsformagan nar en arm ar upptagen med att
stotta upp kroppen. D& behdver sittstallningen anpassas och
mer stdd vid balen ges sa att armarna blir fria for aktivitet och
lek.

Sittanalysen ger aven en indikation pa om barnet haller pa att
utveckla skolios. Risken att utveckla skolios 6kar hos icke-
gaende personer. For yngre barn kan en korsett fordréja, men
inte forhindra, uppkomsten av skolios. Vid kraftigare skolios blir
det ofta nédvandigt med en ryggoperation for att skapa
forutsattningar for en god livskvalitet for framtiden.

Forutsattningar for delaktighet

Att skapa forutsattningar for delaktighet under hela livet ar ett
standigt pagaende arbete och behdver paborjas redan nar
barnet ar litet. Vid en funktionsnedsattning kan det behdvas
olika hjalpmedel och anpassningar i bostad och skola, men det
handlar lika mycket om att lara barnet hur man instruerar andra
om barnet ar beroende av assistans for att klara sin vardag.
Johanna Weichbrodt tipsar om att lata bade syskon och barnet
med artrogrypos tidigt fa hjalpa till i vardagliga situationer. Ett
barn med stora ledfelstallningar och muskelsvaghet kan till
exempel tdmma diskmaskinen om barnet far instruera nagon
annan som hjalper till.

— Da lar sig barnen tidigt att bli sjalvstandiga och driva
aktiviteten genom att lata nagon annan goéra det hjarnan vill,
men inte musklerna kan. Det ar fardigheter som ar bra for alla
att kunna nar man en dag ska flytta hemifran, sager Johanna
Weichbrodt.

Avslutningsvis tipsar Anna-Karin Kroksmark och Johanna
Weichbrodt om olika fritidsintressen, som el-innebandy,
radiostyrda bilar eller flygplan, skytte och simtraning.

— Den som inte kan utdva en specifik sport sjalv kan anda ha ett
aktivt idrottsintresse. Man kan till exempel ga med i en klubb, ga
pa matcher och traffa andra med samma engagemang.
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Fragor till Anna-Karin Kroksmark och Johanna Weichbrodt

Hur ska man motivera till stretching och ortoser?

— Det kommer komma perioder nar barnet inte vill. Det ar en
utmaning och det galler att prova olika metoder for att gora
tillfallet trivsamt. Kompromissa och forsok att hitta vagar.
Diskutera tidpunkt pa dagen, vem som ska hjalpa till med mera.

Finns det mojlighet att fa ekonomiskt stod for
fritidsaktiviteter?

— Det ar svart att fa ersattning. Mitt rad ar att soka fondmedel
for aktiviteter. Fraga kuratorn pa habiliteringen om hjalp.

Love gdr i forskoleklass

Louise och Conny berattar att det har varit svart att formedila
vad Love behdver till férskolan och skolan. Under perioder av
gipsning och operationer har det varit mer sjalvklart vilka behov
han har. | vardagen ar hans funktionsnedsattning ibland mer
osynlig.

— Love vill mer an han orkar. Darfér har han behov av extra vila
i skolan. Han behdéver ocksa stottning nar han gar pa toaletten
och klar pa sig ytterklader, sager Conny.

For att spara pa energi har Love rullstol till och fran skolan och
aktiviteter. Forra aret tog Love steget fran forskolan till skolan.
Det har inneburit mycket extra kontakt for foraldrarna. Hittills har
det gatt bra och Love trivs i skolan.

— Vi har forsékt att vara proaktiva i kontakten med skolan. Aven
om stddet fungerar bra nu, kan vi aldrig riktigt slappna av i det.
Love kor garna pa in i kaklet. Da blir han trétt, sjuk eller far ont.
Darfor maste vi alltid forsakra oss om att skolan forstar hans
behov, sager Louise.

© Agrenska 2023, nr 672 29



Artrogrypos

© Agrenska 2023, nr 672

Storre delen av livet har Mikael agnat at idrott. Nar han
var nio ar borjade han ga i simning genom
habiliteringen.

— Nar jag hamnade i vattnet forsvann min
funktionsnedsattning. Jag kunde gora tio kullerbyttor i
rad i vattnet. Skulle jag gora det pa land ar det med
livet som insats.

ldag ar Mikael 32 ar och bor utanfér Goteborg tillsammans med
sin fru, 3-arige son och familjens hund. Han vaxte upp i
Lindesberg utanfér Orebro. Under hela skolgangen har Mikael
gatt i vanlig grundskola. Han berattar att det har sporrat honom
att vilja gora allt som hans klasskamrater klarade av.

— Jag ville saklart vara precis som andra barn. Det gjorde mig
ocksé bra pa problemlésning. Om jag stétte pa ett hinder
forsOkte jag hitta ett satt att komma forbi det.

| Lindesberg spelade alla handboll. Mikael hade inte sarskilt
goda foérutsattningar for sporten, men han var med anda.

— Jag stod i mal och tackte bollarna med fétterna. Fér mig har
idrott alltid varit den basta medicinen bade fér huvudet och for
kroppen. Att hitta aktiviteter som fungerat efter mina
forutsattningar och fa kénna att jag lyckas har byggt upp min
sjalvkansla, sager Mikael.

Hemma i familjen fanns mamma, pappa och lillebror. Brodern
fick ofta sta tillbaka fér Mikaels manga aktiviteter och pa grund
av allt merarbete hans funktionsnedsattning innebar for
foraldrarna.

— Nu nar jag sjalv har fatt barn har det blivit tydligt fér mig hur
tufft det stundtals har varit for mina foraldrar. Jag vet inte hur
jag ska kunna tacka min lillebror for allt han har féljt med pa och
hur han har fatt sta tillbaka pa grund av min
funktionsnedsattning, sager Mikael.

Simmar pa heltid

Mikael simmade och tavlade under hela skoltiden. Han har
tavlat i EM, VM och Paralympics, tagit flera
masterskapsmedaljer och slagit 9 varldsrekord. Nar Mikael lade
ner sin simkarriar ville han fortsatta arbeta med simning. |
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bdrjan fick han en timme betalt i veckan nar han jobbade for
Kungsbacka simsallskap.

— Da fanns det ingen parasim-verksamhet i Kungsbacka. Den
var jag med och startade upp och nu ar vi en av Sveriges
storsta parasim-foreningar.

| takt med att féreningen vaxte erbjods Mikael en halvtidstjanst.
Sedan bdrjade han arbeta heltid genom att ocksa utveckla
parasimningen i Svenska simférbundet.

— Manga tyckte i borjan att jag skulle jobba deltid. Det gjorde
mig irriterad att andra trodde de visste vad som var bast for mig.
Da bestamde jag mig for att jag skulle visa dem att jag kan visst
kunde arbeta med idrott pa heltid.

Mikael har fortsatt att inspireras av idrott och arbetar nu aven
med paratriathlon i Svenska triathlonférbundet.

— Triathlon ar haftigt for att det finns sa stora mojligheter till
variation i idrottandet.

Att ha olika forutsattningar

Mikael ger ett sjalvsakert och positivt intryck. Sa har det inte
alltid varit. Han berattar hur han har kommit dit han ar idag.

— Jag brottas med min sjalvbild varje dag, men mina foraldrar
har hjalpt mig att bygga upp min sjalvkansla. Bland annat
genom att inte alltid anpassa allt efter mina férutsattningar. Nar
jag inte har klarat av saker har det gjort mig bade ledsen och
arg, men det har ocksa motiverat mig att finna saddant jag kan
lyckas med.

Mikael far fragan om hur och nar man ska prata med sitt barn
med AMC om funktionsnedsattningen och om att vara
annorlunda.

— Jag tror att det ar viktigt att prata nar barnet borjar inse att hen
ar annorlunda. Beratta hur det faktiskt ar. Att barnet féddes med
en funktionsnedsattning. Som foralder ar det viktigast att vara
dar och ta emot fragorna och kanslorna.

For Mikael blev det avgorande nar han insag att det finns fler an
han sjalv som kampar.

— Alla har vi olika forutsattningar. Nar vi kan se bortom det och
istallet se insidan hos varje manniska har vi kommit langt, sager
Mikael.
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Agrenskas pedagogiska arbetsmetoder
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Barnteamet pa Agrenska har bred kompetens och stor
erfarenhet av barn med olika diagnoser. Under
vistelsen pa Agrenska har barnen ett eget anpassat
program, med aktiviteter som ska bidra till att starka
deras delaktighet och sjalvkansla.

Barn med olika funktionsnedsattningar har kombinationer av
symtom som férekommer i varierande svarighetsgrad. Det ar
darfor viktigt att alltid se varje individs behov. Med detta som
utgangspunkt utformas veckans program for barnen och
ungdomarna. Infor en familjevistelse laser personalen in
medicinsk information och dokumentation fran tidigare vistelser.
For att skraddarsy veckans aktiviteter med barnen samtalar
barnteamet med féraldrarna om barnen med diagnos och far
information fran deras skolor. Aven syskonen far ett eget
program.

Delaktighet

Ett dvergripande mal fér familjevistelsen pa Agrenska ar att
barnen ska kanna sig delaktiga. Detta utgar ifran ICF,
Internationell klassifikation av funktionstillstand, funktionshinder
och hélsa, som ar Varldshalsoorganisationens (WHO:s)
begreppsram for att beskriva halsa och funktionsnedsattning.
Modellen tar hansyn till kroppsliga, personliga och omgivande
faktorer och det dynamiska samspelet mellan dessa. De ar alla
lika viktiga for maéjligheterna att genomfdra olika aktiviteter och
for hur delaktig en person kan kanna sig. Eftersom en
funktionsnedsattning ofta ar bestadende, blir de omgivande
faktorerna — och anpassningen av dem — mycket viktiga.

Allmanna mal for familjevistelsen

En viktig aspekt under alla familjevistelser pa Agrenska ar att
barnen ska fa tréffa andra barn med samma diagnos och deras
syskon. | de métena kan barnen kanna en unik gemenskap och
utbyta erfarenheter. Programmet pa Agrenska &r ockséa
utformat for att skapa en miljé dér barnen kénner trygghet och
trivsel. Varje familj har en huvudansvarig person fran
barnteamet och barnens unika férutsattningar, intressen och
behov ar utgangspunkten vid utformningen av aktiviteter.
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Mojligheterna till delaktighet och inflytande okar hos den som
vet vad som ska handa och vilka férvantningar han eller hon
har pa sig. Det galler aven for barn. Darfor ar personalen tydlig
och anvander individanpassad kommunikation. Personalen i
barnteamet ar lyhérda for barnens uttryck och énskemal och ar
beredda att anpassa aktiviteterna efter dem. Ett exempel pa
tydliggérande specialpedagogik och ett tryggt inslag ar att Kalle
Kanin alltid halsar de sma barnen valkomna vid samlingen varje
morgon. Kalle har med sig bilder pa de aktiviteter som barnen
ska gora under dagen.

Infér varje familjevistelse pa Agrenska utformar barnteamet
aven specifika mal i planeringen av aktiviteter. Malen baseras
pa de typiska symtom som ar kopplade till diagnosen.

Las mer om Agrenskas arbete pa agrenska.se

Lanktips:

spsm.se — Specialpedagogiska skolmyndigheten

mfd.se — myndigheten for delaktighet

mtm.se — myndigheten for tillgangliga medier (talbdcker,
punktskrift och lattlast material)

ritadetecken.se — webbtjanst med ritade tecken
skoldatatek.se — digitala tips och appar for
tillganglighetsanpassning

skolappar.nu — appar kopplat till det centrala innehallet i Lgr 11

goteborg.se/eldorado — upplevelsehus, studiebesok, kurser
och utbildningar

logopedeniskolan.blogspot.se — blogg om sprak-, tal, och
|assvarigheter

varsam.se — hjalpmedelsbutik

komikapp.se — kognitiva hjalpmedel och sinnesstimulerande
produkter

lekolar.se — forskole- och skolmaterial, leksaker, pyssel och
hjalpmedel

abcleksaker.se — fina, roliga och pedagogiska leksaker
hattenforlag.se — bocker, spel och leksaker for sprakutveckling
nyponochviljaforlag.se — bokforlag med lattlast litteratur
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Syskon till barn med funktionsnedsattning behdver
kunskap, nagon som lyssnar pa dem och mojlighet att
traffa andra i samma situation. Det visar erfarenheter
fran Agrenskas syskonprojekt.

En syskonrelation &r inte lik nagon annan relation. Den ar ofta
livets langsta, och innehaller nastan alltid bade positiva och
negativa inslag.

Studier av syskon till barn med funktionsnedsattning visar
foljande:

e Syskonen har en bristfallig kunskap om sin brors eller
systers funktionsnedsattning och foraldrarna overskattar
ofta hur mycket de vet om den.

e Information ar inte detsamma som kunskap. Det gar inte
att veta hur mycket syskonet forstatt och hur han eller
hon har tolkat informationen om funktionsnedsattningen
och vad den innebar.

e Att ta till sig kunskap tar tid. Det ar viktigt att prata om
saken kontinuerligt eftersom situationen férandras, precis
som barnets fragor och funderingar.

Man har ocksa sett att syskon maste fa maojlighet att stalla sina
egna fragor om systerns eller broderns funktionsnedsattning.
Informationen gar ofta via féraldrarna, men det finns saker som
syskonen inte vagar eller vill prata med sina féraldrar om. Det ar
vanligt att syskon bar pa fragor som de aldrig vagat stalla till
nagon. En del ar radda att funktionsnedsattningen smittar,
andra har en kansla av skuld och tror att de sjalva kan ha
orsakat skadan. Intervjuer med syskon visar att de behover bli
sedda och bekraftade. De behdver kanna att de ocksa far egen
tid med foraldrarna. Den ska vara avsatt sarskilt for dem och
inte bara besta av tid som "anda blev over”.

Kunskap, kdnslor och bemastrande

Under familjevistelserna pa Agrenska har barnteamet utarbetat
ett koncept for syskonen som utgar ifran kunskap, kanslor och
bemastrande.
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Kunskap fas utifran fragor om diagnosen som syskonen arbetat
fram tillsammans. Det ar ofta lattare att formulera fragor i grupp,
som sedan besvaras av en lakare, sjukskoterska eller annan
kunnig person. Syskonen far ocksa hjalp med strategier for hur
de ska hantera fragor fran omgivningen om sitt syskon med
funktionsnedsattning. Ambitionen ar att de nar de aker hem fran
Agrenska ska ha fatt med sig bra verktyg for att hantera sadana
situationer.

Kénslor hanteras genom ett 6ppet och tillatande klimat, dar alla
ska kanna sig bekvama med att prata fritt. Barnen och
ungdomarna gor roliga aktiviteter tillsammans for att bli
sammansvetsade som grupp, da blir det lattare att prata om
personliga saker. Det ar viktigt att inte avvisa jobbiga kanslor
utan istallet bekrafta och satta ord pa dem.

Beméstrande handlar om att hitta vagar och strategier i
vardagen, om att utbyta erfarenheter med andra syskon och att
satta ord pa sadant som kan kallas for "daliga hemligheter”. Det
kan handla om sorg 6ver att inte ha fatt en bror eller syster som
man kan leka med pa samma satt som ens kompisar leker med
sina syskon. Tankarna kan vara bra och logiska, men kan
ocksa bli tunga att bdra om man inte far prata om dem.

Las mer om syskon

Det finns mycket konkret information om vart arbete med
syskongrupper pa Agrenskas webbplats. Dér finns bland annat
information om syskonrollen i olika aldrar, arbetsmaterial som
exempelvis verktyg for samtal med syskon, filmer och
litteraturtips: agrenska.se/syskonkompetens
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Nar Love var tre ar foddes lillasyster Sara. Ju aldre syskonen
blir, desto roligare har de tillsammans.

— De leker mycket tillsammans, men vi marker ocksa att Sara
ibland far sta tillbaka eftersom vi anpassar oss efter vad Love
klarar av, sager Louise.

En viktig strategi for att ge Sara mer uppmarksamhet ar att
féraldrarna delar upp sig.

— Ibland marker vi att Sara behdver en extra insats. Da aker
hon och jag till badhuset till exempel, sager Conny.

Sara forstar annu inte att Love har artrogrypos, men Love sjalv
har bdérjat fundera.

— Vi har tidigt pratat med Love om AMC och han vet att det ar
nagot han féddes med, men det ar foérst nu som han har borjat
kanna sig annorlunda. Det var ocksa darfor vi valde att aka hit
till Agrenska, s& att han ska f& traffa andra barn med AMC,
sager Louise.

© Agrenska 2023, nr 672

— Vi rekommenderar att barn i behov av sarskilt stod
tidigt har kontakt med tandvarden. Om det finns
svarigheter med tal, sprak och atande behdvs aven
kontakt med logoped. Det sager specialisttandlakare
Christina Havner och logoped Lisa Bengtsson, som
arbetar pa Mun-H-Center.

Mun-H-Center ligger i anslutning till Agrenska pa Lilla Amunddn
samt pa Odontologen, vid Sahlgrenska Universitetssjukhuset, i
Goteborg. Det ar ett nationellt kunskapscenter med syfte att
samla, dokumentera och utveckla kunskapen om tandvard,
munhalsa och munmotorik hos personer med sallsynta
halsotillstand. Kunskapen sprids for att bidra till ett battre
omhandertagande och en hogre livskvalitet for de berdrda
patientgrupperna och deras anhoriga.

| Sverige finns ytterligare tva odontologiska kompetenscentrum
for sallsynta halsotillstand inom tandvarden, ett i Umea och ett i
Jonkoping.
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MHC-basen

Genom samarbetet med Agrenska traffar Mun-H-Center under
familje- och vuxenvistelserna manga personer med olika
funktionsnedsattningar. Efter godkannande fran
vardnadshavare gor en tandlakare och en logoped en
oversiktlig undersokning och beddémning av barnens munhalsa
och munnens funktioner. Observationerna, tillsammans med
information som vardnadshavare lamnat, sammanstalls i
databasen MHC-basen.

Kunskap om sallsynta halsotillstand sprids via Mun-H-Centers
webbplats mun-h-center.se och via MHC-appen.

Munhalsa vid AMC
Foljande munrelaterade symtom kan férekomma hos personer
med AMC:

e Dbettavvikelser (6ppet bett)

e hog, smal gom

e gomspalt

e svag ansiktsmuskulatur och ansiktsasymmetri

e tandutvecklingsstérningar

e begransad kakrorlighet och gapférmaga

Tandutvecklingsstérningar

Tandutvecklingsstorningar kan forekomma som en del av
symtombilden for ett syndrom. Det kan till exempel rora sig om
annorlunda form eller storlek pa tanderna, avsaknad av
tandanlag, paverkad emaljkvalitet, forsenat tandframbrott eller
att tander kommer pa fel plats. For att sakerstalla att alla
tandanlag finns och kommer pa ratt plats gér man en kontroll
vid 9 ars alder och ibland behéver man ta extra rontgenbilder.
— Tandutvecklingsstorningar ar vanligt forekommande i hela
befolkningen och ar till viss del arftligt, sager Christina Havner.

Forebyggande tandvard

Det ar en stor férdel om den férebyggande tandvarden ar sa
bra att en god munhalsa kan bevaras. Da kan man undvika
smarta, karies och infektioner. Att komma igang med goda
vanor tidigt ar viktigt. Alla bor borsta tanderna med
fluoridtandkram tva ganger om dagen. Tandvarden
rekommenderar foraldrar att hjalpa sitt barn med
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tandborstningen. Det finns manga olika typer av hjalpmedel
som kan underlatta munvarden. Goda kostvanor ar viktigt,
tumregeln ar att tinka pa maltidsfrekvensen, dricka vatten som
torstslackare samt att undvika mat pa natten.

— | forsta hand ar det forstas viktigast att sakerstalla barnets
tillvaxt och naringsintag. Det ar ocksa bra att kompensera med
en bra forsvarsfaktor som lite extra fluorid, sager Christina
Havner.

Christina Havner tipsar ocksa om olika hjalpmedel vid
tandborstning. Det gar till exempel att visualisera tid med en
tandborste som blinkar eller ett enkelt timglas. Bildstdd med ett
tandborstschema och hjalpmedel for forstorat grepp, tandborste
som borstar alla sidor av tanden samtidigt (Collis-curve) och
munvinkelhallare ar ett par andra exempel. Christina Havner
tipsar om att med viss regelbundenhet gbra egeninfargning av
tanderna for att se hur val rengjorda de faktiskt ar.

— Det ar viktigt att skapa rutiner. En del barn tycker inte om
smaken pa tandkramen, da finns det alternativ. Extra fluorid i
tandkram eller pa en muntork kan vara bra for de som har en
Okad risk for karies eller erosionsskador.

Att tanka pa:

e Ta garna kontakt med tandvarden infor forsta besoket
och ldmna information om barnets diagnos och
medicinering. Det ar bra om barnet gar pa tata besdk
med inskolning hos tandlakaren for att rengora tanderna,
fluorlacka och forsegla kindtanderna.

e Forbered garna barnet pa tandvardsbesoket, till exempel
genom att visa bilder pa lokalerna, pa tandlakaren och
pa stolen barnet ska sitta i (anvandbara bilder finns pa
kom-hit.se och bildstod.se).

Tandvardspersonalen hjalper till att individuellt prova ut
lampliga hjalpmedel. Mun-H-Center och specialistkliniker for
pedodonti erbjuder barn och ungdomar med sarskilda behov ett
anpassat tandvardsomhandertagande.

Oralmotorik vid AMC

Bland de 66 personer som finns i MHC-basen med AMC har 18
personer svarbegripligt tal, 24 personer har at- och
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dricksvarigheter och 11 personer har stora svarigheter att
kontrollera saliven (dregling).

— Idag har vi sett milda oralmotoriska svarigheter relaterat till
AMC men orsaksdiagnosen kan ge storre paverkan pa atande,
tal och salivkontroll. En del har gapsvarigheter med stelhet i
kakled och tuggmuskulatur, sager Lisa Bengtsson.

Vad gor logopeden?

En logoped kan till exempel utreda och behandla
kommunikationsférmaga och atférmaga hos barnet. Logopeden
kan ocksa ge rad angaende matning och atande, bedéma hur
barnet bast tranar sin kommunikation samt vid behov
oralmotorisk traning. Syftet med den oralmotoriska
behandlingen kan vara att minska salivlackage, forbattra
atandet samt vid behov dka eller minska kanslighet i munnen.
— Oralmotorisk traning ar som "fysioterapi for munnen”, man
stimulerar, aktiverar och stabiliserar, sager Lisa Bengtsson.

Nedsatt gapférmaga

Kakproblem och nedsatt gapféormaga ar vanligare bland lite
aldre barn med AMC. Barn med amyoplasi och distala
artrogryposer har ibland en liten mun och haka och svarigheter
att gapa. Gapsvarigheter kan i sin tur paverka formagan att ata,
borsta tanderna och tala. Det kan ocksa ge en uttréttbarhet och
vark i kaken. Gapférmagan mats bast av tandlakare och tranas
ofta under handledning av logoped. For att férebygga och
behandla stelhet i kdkleden ar det viktigt att ta ut rorligheten
genom att gapa stort, skjuta fram underkaken och fora
underkaken at vardera sida. Kéken kan ocksa stretchas med
hjalp av olika redskap, till exempel gapklamman TheraBite, eller
med hjalp av fingrarna.

— Det ar bra med regelbunden tanjning av kaken sa tidigt som
mojligt vid kakledspaverkan, sager Lisa Bengtsson.

Oralmotorisk tréning

Malet med oralmotorisk traning kan vara att forbattra at- och
tuggformagan och aven artikulationsformagan. Traningen kan
ocksa ge battre forutsattningar att kontrollera saliven och
darmed minska saliviackage. Ibland finns behov av att 6ka eller
minska kansligheten i och runt barnets mun.

— Att minska kansligheten/dka toleransen for berdring i och runt
munnen kan i sin tur underlatta att ta hand om tanderna, som ju
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ska halla hela livet. Det kan bli lattare att borsta tanderna och
att besOka tandvarden, sager Lisa Bengtsson.

Samordning

Som féralder kan det vara tufft att vara den som ska férmedla
kunskap mellan olika instanser i varden. D& kan man be
habiliteringen att samordna kontakten mellan till exempel
tandlakare, logoped, oralmotoriskt team och nutritionsteam.

Las mer om hur man kan stimulera oralmotorisk férmaga i
vardagssituationer i skrifterna Uppleva med munnen, Nér
barnet har svart att ata, Nedsatt salivkontroll eller Bitbeteende.
De finns att lasa eller bestalla pa Mun-H-Centers webbplats
mun-h-center.se

Familjen lever ett aktivt liv

© Agrenska 2023, nr 672

Beskedet om Loves artrogrypos kom som en chock for Louise
och Conny. Att leva ett aktivt liv var viktigt for dem bada och de
kande en stark oro for att Love inte skulle kunna delta.

— | bérjan var det mycket oro. Den allra forsta tiden funderade
jag mycket pa allt vi aldrig skulle kunna gora — som att aka
skidor. Allt eftersom Love blev mer rorlig avtog den kanslan.
Han Overraskar oss hela tiden med sin kapacitet och
skidakningen ar en aterkommande aktivitet for hela familjen. Nu
aker dock lillasyster ifran storebror, sager Conny.

Sa lange Love ar frisk och mar bra fungerar det mesta. Nar han
blir sjuk eller star infér en operation kommer oron tillbaka.

— Det gar lite i vagor. Nu nar han precis har opererats kastas vi
tillbaka lite. Da kommer oron Over att han kan mista férmagor,
sager Conny.

Det finns en livslang planering for Love med ingrepp,
behandlingar och operationer. | vardagen ar det inget som
foraldrarna tanker pa utan de tar vardinsatserna i etapper.

— Vi vet att nu efter ryggen ar det knana som ska opereras. Det
kan stundtals vara svart att hantera, sager Louise.
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For att orka med ar Louise och Conny noggranna med att ge
varandra tid — till aktiviteter pa egen hand, traning och umgange
med andra. Ovrig tid lagger de pa sina barn.

— Jag har insett att vi maste blir battre pa att géra saker
tillsammans ocksa, utan barnen, sager Conny.

Varken Louise eller Conny har familj som bor i narheten.
Darmed har de ingen avlastning.

— Vi har familj som kommer pa besok ibland, men vi har langt till
slakten. Det finns inte mycket tid till att varda den egna
relationen, men nu finns det stdrre hopp. Vi lever ett fantastiskt
liv tillsammans och vi har insett att allting gar, det ar bara vi som
maste anpassa oss lite, sager Conny.

AMC-féreningen har varit ett stort stod for familjen. De gar pa
manga gemensamma aktiviteter och det ar vardefullt bade for
Love och Sara att traffa andra barn med AMC och deras
syskon.

Love vet inte s mycket om hur det blir framat, utan tanker mer
kortsiktigt. Han har nyligen rest sig upp och bérjat ga efter
skoliosoperationen. Nasta mal ar att kunna hoppa pa
studsmattan och cykla. Conny och Louise tror att han kommer
ha storre behov av att fa prata nar han blir aldre.

— Vi har ett bra team pa habiliteringen som star redo att stétta
Love nar fragorna kommer, sager Louise.
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Ann-Louise Jonasson ar kurator och arbetar pa
Drottning Silvias barnsjukhus. Hon informerar om
vilket stdd som finns att fa for personer med AMC.

Kuratorer finns bade pa sjukhusen, pa habiliteringen och inom
primarvarden. En viktig uppgift for kuratorn ar att samordna
samhallskontakter for familjerna, men ocksa att ge stod.
Kuratorerna samarbetar aven med psykologer pa
barnsjukhuset.

— Barn med AMC traffar vi ofta redan pa BB, forst som krisstod
till foraldrarna och sedan nar fragorna kommer om vad det finns
for stdd att soka, sager Ann-Louise Jonasson.

Vardkontakter

En familj som har ett barn med funktionsnedsattning har ofta
manga olika vardkontakter. Inom primarvarden ar det framfor
allt vardcentralen och barn- och ungdomsmedicin. Manga har
aven kontakt med till exempel barn och ungdomspsykiatri
(BUP), barnneuropsykiatrisk klinik (BNK), habilitering och
specialistmottagningar pa sjukhus.

Kommunen ansvarar for forskola, skola, bostadsanpassningar
och insatser genom LSS och SoL.

SIP — samordnad individuell plan

Kommuner och regioner ar skyldiga att uppratta en samordnad
individuell plan, SIP, enligt bade socialtjanstlagen och halso-
och sjukvardslagen. En SIP gors nar kompetens fran flera
verksamheter behdvs och ansvarsférdelningen behdver goras
tydlig. Den kan ocksa goras nar en person upplever att man
behdver samordning mellan olika instanser. Planen upprattas
vid méten dar de professionella ar skyldiga att delta. Det
uppfdljande ansvaret ska ligga hos nagon av de deltagande
aktorerna, inte pa familjen.

— Det kan upplevas som ett heltidsjobb bara att halla koll pa alla
olika aktorer som erbjuder vardinsatser: staten, regionen,
kommunen och privata aktérer. Nu nar manga ar vana vid att
motas digitalt kan vi fa ihop SIP-mdéten snabbare. Ett SIP-méte
per termin kan l6sa mycket, sager Ann-Louise Jonasson.

42



© Agrenska 2023, nr 672

Artrogrypos

Forsakringskassan

Omvardnadsbidrag finns att sdka for den som har ett barn med
funktionsnedsattning. Bidraget baseras pa den omvardnad och
tillsyn som barnet behdver utdver det som ar vanligt for barn i
samma alder utan funktionsnedsattning. Omvardnadsbidraget
finns i fyra nivaer och Forsakringskassan bedémer barnets
totala behov av omvardnad och tillsyn efter samtal med
foraldrarna. Skatt ska betalas pa omvardnadsbidraget och
pengarna ar pensionsgrundande. De olika beloppen justeras
vid varje arsskifte.

— Det kan kannas tufft att skriva ner allt hos barnet som kraver
extra omvardnad. Ansdk om bidraget via "Mina sidor” pa FK:s
webbplats och skicka in lakarintyg som styrker
omvardnadsbehovet. Férsakringskassan kommer sedan att
boka in ett besok eller telefonsamtal. Da ar det viktigt att vara
forberedd och ha tankt igenom allt sa att man kan beskriva vilka
Okade behov man upplever att barnet har, sager Ann-Louise
Jonasson.

Merkostnadserséttning ar en separat ersattning for kostnader
som beror pa barnets funktionsnedsattning. Férsakringskassan
beddmer vad som rdknas som merkostnader.

— Lagstanivan for merkostnadsersattning har hojts vilket innebar
att det ar svart for manga barnfamiljer att fa igenom sin
ansokan, sager Ann-Louise Jonasson.

Ar 2023 ska merkostnaderna fér barnet vara minst 13 125
kronor per ar for att man ska kunna fa ersattning.

Ett foraldrapar berattar att de kunnat anvanda inkép av ny bil till
ansdkan om merkostnadsersattning. De behdvde kdpa en
storre, modernare bil och lyckades fa igenom vagskatt samt
trangselskatt som merkostnader. Det ar aven maijligt att ansoka
om bilstéd fran Forsakringskassan. Da kan man fa viss
ersattning for anpassning av bilen och eventuellt ocksa for
inkop.

— Ring till Forsakringskassan och fraga hur mojligheterna ser ut
for er att sdka bilstdd. Sedan kan en kurator hjalpa till vid
ansokan, sager Ann-Louise Jonasson.
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Tillféllig féréldrapenning (vab) gar att fa aven efter att barnet har
fyllt 12 &r om det finns en bestadende funktionsnedsattning.
Kontaktdagar finns till for barn som omfattas av LSS. Man kan
fa ersattning for tio kontaktdagar per barn och ar.

Las mer om stdd fran Forsakringskassan pa fk.se

1177 efter 13 ar

| normalfall ar ett barns journal tillganglig for vardnadshavare
fram tills barnet fyllt 13 ar. | undantagsfall ar det maijligt att
ansOka om tillgang aven efter 13 ars alder, men det maste
goras pa varje enskild mottagning och det ar
verksamhetschefen for enheten som ska godkanna ansokan.

Las mer om vardarenden for ditt barn pa 1177.se och sok pa:
gor ditt barns vardéarenden via nétet.

Lagen om stod och service till vissa funktionshindrade
Samhallets stdd utgar bland annat fran LSS. Det ar en
rattighetslag, som syftar till att ge goda livsvillkor. LSS ger stod
for insatser och sarskild service for personer som tillhér en av
tre personkretsar.

— LSS galler hela livet. Aven om det finns insatser som inte ar
aktuella nu sa kan de bli aktuella senare, till exempel
boendestdd, sysselsattning och sa vidare, sdger Ann-Louise
Jonasson.

Exempel pa insatser enligt LSS
e avldsarservice
e korttidsvistelse
e kontaktperson
e ledsagare
e bostad med sarskild service
e personlig assistans.

— Det finns en mangd olika typer av boendestdd att fa som
vuxen for att anpassa till exempel en vanlig lagenhet om man
inte vill bo pa gruppboende, sager Ann-Louise Jonasson.

Om barnet har behov av personlig assistans sa kan man

ansoOka om det bade hos kommunen och hos
Forsakringskassan. Om man har behov av assistans mindre an
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20 timmar/vecka ar det kommunen som beslutar, annars ar det
Forsakringskassan som utreder och beslutar om detta.

— Brukarorganisationerna ar valdigt viktiga och kan hjalpa till vid
problem med personlig assistans. Om ni far avslag, beratta det
for dem, sager Ann-Louise Jonasson.

Hit kan man vanda sig for att fa hjalp med stddinsatser:

e habilitering/kurator

e LSS-handlaggare

e Dbrukarstddsorganisationer (exempelvis Bosse eller
Lasse)

e anhorigstddjare i kommunen

e brukarstdodcenter

e andra organisationer (exempelvis HSO, FUB, DHR,
RBU)

Socialtjanstlagen

Enligt Socialtjanstlagen (SoL) ska manniskor som av fysiska,
psykiska eller andra skal méter betydande svarigheter i sin
livsforing fa majlighet att delta i samhallets gemenskap och att
leva som andra. Det finns darfér olika former av stéd som utgar
ifran individens behov. Man har alltid ratt att soka bistand och fa
ett skriftligt beslut. En socialsekreterare eller kurator pa
sjukhuset kan hjalpa till med ansdkan.

— Det gar att fa vissa hjalpinsatser som ingar i LSS med stdd av
SoL om man inte tillhér nagon av LSS personkretsar, sager
Ann-Louise Jonasson.

Skollagen

Enligt skollagen har barnen ratt till stéd for att na skolans
kunskapsmal. Skolan ska strava efter att uppvaga skillnader i
elevernas forutsattningar att tillgodogdéra sig utbildningen. Ett
atgardsprogram for hur eleven ska klara kunskapsmalen och
vilket stod som kravs ska upprattas. Det ar rektorns ansvar att
eleven far ett atgardsprogram om det behdvs. Skolan ska ocksa
ta hansyn till elevers olika behov.

Vuxenlivet

Ann-Louise Jonasson rader foraldrarna att férbereda
overgangen till vuxenlivet i god tid. For att som foralder fa insyn
i barnets vard efter 18 ar kravs fullmakt till varje enskild
mottagning. Det gar att sOka efter fardiga fullmakter att fylla i pa
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internet. For vuxna personer med funktionsnedsattning gors alla
anpassningar pa individniva. Stéd som kan vara aktuella ar till
exempel gruppboende, bostadsanpassning av egen lagenhet,
daglig verksamhet eller kontaktperson.

— Manga upplever att det ar svarare att fa stdd i vuxen alder.
Patientféreningar som RBU, FUB och Riksforbundet sallsynta
diagnoser arbetar med paverkansarbete. Ofta behdvs kraften
av manga for férandring, sager Ann-Louise Jonasson.

Fonder

Fonder kan sokas till uppmuntran, hjalpmedel och rekreation
och for vissa omkostnader pa grund av sjukdom eller
funktionsnedsattning.

— Majblomman ar ett exempel pa en organisation som ger
ekonomiskt stdd. Kuratorn kan hjalpa till med att skriva ett
generellt intyg som kan skickas med, sager Ann-Louise
Jonasson.

Lansstyrelsen har en gemensam stiftelsebas dar man kan sdka
efter lampliga fonder: stiftelser.lansstyrelsen.se

Fler lanktips

spsm.se — Specialpedagogiska skolmyndigheten

hejaolika.se — nyheter om ett samhalle for alla

parasport.se — om idrott for personer med funktionsnedsattning
anhoriga.se — nationellt kompetenscentrum for anhdriga
minstoradag.org — uppfyller dnskningar och skapar gladjefulla
upplevelser for sjuka barn eller barn med funktionsnedsattning
ournormal.org — métesplats for familjer med barn med
funktionsnedsattning

passalen.se — aktiviteter fér ungdomar med
funktionsnedsattning
goteborg.se/wps/portal/enhetssida/lots-for-barn-och-
vuxna-med-funktionsnedsattning — lots for barn och vuxna i
Goteborgs stad.

mobilitetscenter.se — bilanpassning och lamplighet for korkort.
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Fragor till Ann-Louise Jonasson

© Agrenska 2023, nr 672

Behover man fornya sin tillhorighet till LSS som vuxen och
vilken myndighet ska man kontakta da?

— Ofta blir det aktuellt att ansdka om tillhérighet i samband med
att man soker en insats. Bade kommunen och FK kan utreda
tillhorighet till LSS.

Hur far man ratt till personlig assistans?

— For att ha ratt till personlig assistans behéver man uppfylla
olika kriterier. Det kan handla om att man behdver hjalp med
andning, maltider, personlig hygien, kommunikation, av- och
pakladning eller att den enskilda personen behdver stéd. Om
man inte behdver tillrackligt mycket hjalp med integritetsnara
atgarder far man inte assistans. Det kan ocksa vara bra att veta
att omvardnadsbidraget paverkas av assistans. Det finns
mycket information pa Forsakringskassans webbplats.

Vem ansvarar for anpassning av arbetsplatser?
— Arbetsgivaren har ansvaret, men kan ha ratt till olika former

av stod.

Kan foraldrar vara god man?
— Ja, det kan man om man vill det.
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AMC-féreningen i Sverige ar en ideell forening som bildades
1998. Foreningen vill verka for skapa kontakt mellan
medlemmarna och sprida information genom féreningens
webbplats och en gemensam Facebookgrupp. AMC-féreningen
jobbar aven med paverkansarbete och opinionsbildning for att
Oka kunskapen om AMC i samhallet.

Varje ar arrangerar foreningen lager i olika delar av landet.
Under AMC-traffarna utbyter medlemmarna erfarenheter,
lyssnar pa féredrag och har gemensamma aktiviteter.

Las mer pa hemsidan amcforeningen.se
Facebook: AMC-féreningen i Sverige (privat grupp)

Under familjevistelsen fér AMC péa Agrenska 2023 bildade

foraldrarna en gemensam Facebookgrupp med namnet AMC
Agrenska 2023
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Riksforbundet Sallsynta diagnoser bildades for snart
25 ar sedan av en grupp foéraldrar till barn med olika

syndrom. Det ar en paraplyorganisation dar ett 70-tal
olika diagnosforeningar finns representerade.

Riksforbundet Sallsynta diagnoser arbetar for att alla som lever
med ett sallsynt halsotillstand ska fa tillgang till vard- och
stodinsatser i ratt tid och utifran behov. Férbundets uppdrag ar
att driva politiska fragor som rér personer med
funktionsnedsattning och att sprida kunskap om sallsynta
diagnoser. De vill ocksa framja forskning och utveckling av
metoder for diagnostik och behandling. Personer som lever
med sallsynta halsotillstdnd ska inte missgynnas pa grund av
att andra inte kanner till s4 mycket om deras situation.
Forbundet har genom aren drivit flera projekt dar resultatet har
blivit konkret material som alla far ta del av, sasom
utbildningsfilmer, sammanstallningar av rattigheter i halso- och
sjukvarden och tips pa hur man kan goéra en sa kallad sallsynt
vardplan.

De 16 000 medlemmarna representerar dver 100 olika
diagnoser som sinsemellan ar valdigt olika. Gemensamt ar att
alla halsotillstand ar livslanga, sa gott som alltid obotliga och
nastan alltid har genetiska orsaker.

— Det ar sallsynthetens dilemma som férenar medlemmarna,
inte sjukdomen eller syndromet i sig. Man kan latt kanna sig
ensam om man ar den enda i sin hemstad som lever med ett
sallsynt halsotillstand, men tillsammans ar vi starkare, sager
Evelina Rosén, projektledare pa Riksférbundet Sallsynta
diagnoser.

Har hittar du Riksférbundet Sallsynta diagnoser:
sallsyntadiagnoser.se
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Informationscentrum for séillsynta hiilsotillstind

Sedan mars 2020 har Agrenska uppdraget att ta fram
och kvalitetssakra diagnostexter till Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sallsynta halsotillstand och
sprida information om dessa.

Informationen ar till fér personer som arbetar inom vard,
omsorg, skola och socialtjanst. Den vander sig ocksa till de som
lever med ett séllsynt halsotillstand, deras narstaende och
andra som de har kontakt med. Kunskapsdatabasen kan aven
vara anvandbar for personer som arbetar pa en myndighet.

| databasen finns utforlig, kvalitetssakrad information om fler an
300 sallsynta halsotillstdnd. Nya diagnostexter tillkommer varje
ar, och befintliga texter uppdateras regelbundet. Underlagen till
texterna skrivs av medicinska specialister i Sverige.
Informationen bearbetas av redaktorer vid Informationscentrum
och faktagranskas av en sarskild expertgrupp. Berorda
intresseorganisationer ges ocksa mojlighet att Iamna
synpunkter pa innehallet.

Fragor, forslag eller synpunkter?
Kontakta Informationscentrum via e-post
sallsyntahalsotillstand@agrenska.se
eller telefon 031-750 92 00.

Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta halsotillstand:
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand/

Informationscentrum fér sallsynta halsotillstand vid Agrenska:
agrenska.se/informationscentrum
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Artrogrynos, AMG

En sammanfattning av dokumentation nr 672

Artrogrypos eller Artrogryposis multiplex
congenita (AMC) ar en medfddd felstallning i
minst tva leder i olika delar av kroppen. AMC

kan orsakas av eller vara en del av fler an 400
olika tillstand. Gemensamt ar att ledrorligheten
ar inskrankt, men symtomen ser olika ut for
olika personer.

AMC orsakas av att fostret rort pa sig mindre
an normalt under graviditeten. Den minskade
fosterrorligheten kan i sin tur ha olika orsaker.
Behandling bestar bland annat av fysioterapi,
ortoser och i vissa fall ortopediska ingrepp.
Hjalpmedel for att klara vardagslivet och
forskola och skolan kan ocksa behdvas.

| dokumentationen finns bland annat
information om medicinsk bakgrund, ortopedi,
ortoser och hjalpmedel samt fysioterapi och
arbetsterapi. Har ges dessutom en inblick i hur
det ar att leva i en familj som har ett barn med
AMC.

FAMILIE- OCH VUXENVISTELSER
ACRENSK A Kunskap och kompetens om sallsynta diagnoser
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