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Ehlers-Danlos syndrom

EHLERS-DANLOS SYNDROM

Agrenska ir ett nationellt kompetenscentrum for sillsynta
diagnoser och en unik métesplats for barn, ungdomar och vuxna
med funktionsnedsittningar, deras familjer och professionella.
Det ér beléiget pa Lilla Amundoén séder om Goteborg.

Agrenska ir en idéburen organisation som bedriver flera olika
verksamheter sdsom familje- och vuxenvistelser, korttids- och
sommarverksamhet, personlig assistans samt kurser, utbildningar och
konferenser.

Varje ar arrangeras drygt tjugo vistelser for familjer fran hela Sverige.
Till varje familjevistelse kommer ungefér tio familjer med barn som
har samma séllsynta diagnos, i1 det hér fallet Ehlers-Danlos syndrom.
Under vistelsen féar fordldrar, barn med diagnosen och eventuella
syskon ny kunskap, mdjlighet att utbyta erfarenheter och triffa andra i
liknande situation.

Foréldraprogrammet innehaller foreldsningar och diskussioner kring
aktuella medicinska ron, pedagogiska fragor, psykosociala aspekter
samt det stod samhéllet kan erbjuda. Barnens program &r anpassat
efter barnens forutséttningar, mojligheter och behov. I programmet
ingdr forskola, skola och fritidsaktiviteter.

Faktainnehéllet fran foreldsningarna pa Agrenska 4r grund for denna
dokumentation som skrivits av redaktdr Johanna Lagerfors, Agrenska.
Innan informationen blir tillgénglig for allménheten har varje
foreldsare faktagranskat texten. For att illustrera hur det kan vara att
leva med sjukdomen eller syndromet beréttar ett fordldrapar om sina
erfarenheter. Familjemedlemmarna har i verkligheten andra namn.

Dokumentationerna publiceras cven pd Agrenskas webbplats, dér de
kan laddas ner som pdf pa agrenska.se
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Ehlers-Danlos syndrom

Medicinsk information om EDS

— Ehlers-Danlos syndrom iér ett tillstind som ofta paverkar
flera av kroppens funktioner. Eftersom symtomen presenterar
sig pa manga olika siitt och i olika dldrar ér det ibland svart for
sjukvarden att stilla ritt diagnos.

Det siiger Helena Velander som ir specialistliikare p4 Barn- och
ungdomsmedicinska mottagningen pa Nérhéilsan i Molndal.

Ehlers-Danlos syndrom, EDS, orsakas av en fordndring i generna
som leder till en defekt i produktionen av proteinet kollagen.
Kollagen utgdr en tredjedel av kroppens protein och behovs for att
bygga upp kroppens stodjevivnad: hud, senor, ben och brosk.

— Det dr det som binder thop kroppen och &r viktigt bade for
muskler och leder, sdger Helena Velander.

Elastas, fibrillin och tenascin &r andra proteiner i kroppen som
ocksé kan vara pdverkade vid EDS.

For att forklara kollagenets funktion i kroppen brukar Helena
Velander likna kroppen vid ett tdlt. Skelettet representerar
téltpinnarna och bindvdven och huden taltduken.

— I exemplet blir kollagenet snérena som binder fast duken vid
taltstommen. Utan dem blir tiltet, alltsa kroppen, véldigt instabilt.
Det paverkar naturligtvis personens vilmaende pa olika sétt.

Det finns flera olika typer av EDS. Manga symtom &r
gemensamma for alla former, men det finns ocksd symtom som
skiljer dem at. Ibland ar det svért for personer inom sjukvérden att
forsta att symtom som smérta, trotthet och koncentrations-
svérigheter kan hinga ihop med varandra. Darfor dr det vanligt att
personer med EDS far sin diagnos sent, dven nér svarigheter av
olika slag visat sig 1 tidig alder.

Ny klassifikation av syndromet

2017 publicerades en ny klassifikation for diagnostisering av EDS.
Den identifierar 13 olika typer av sjukdomen. Gemensamt &r att de
genetiska syndromen orsakar hypermobilitet (6verrorlighet) och
smdrta, i varierande grad.

Klassisk typ
Den klassiska typens huvudsymtom &r dverrdrlighet 1 lederna, mjuk
elastisk hud och en benédgenhet att f4 tunna men breda &rr. Andra
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vanliga symtom som kan forekomma é&r olika komplikationer 1
lederna. Nagra exempel pa det ar vrickningar, luxationer,
subluxationer, bldmirken, muskelsvaghet, analprolaps och knutor i
bindvdven. Besvéren ser olika ut hos olika individer.

Den klassiska formen av syndromet dr indelad i flera undertyper,
dér typ II ar lindrigare én typ L. Ett barn per 20 000 fodda har den
hir formen av EDS. Det motsvarar fem barn 1 Sverige arligen.

Hypermobil typ, dverrorlighetstypen

Overrorlighetstypen kinnetecknas av dverrdrliga leder, mjuk hud
samt aterkommande ledluxationer.

— Huden é&r len och mjuk och ofta dven ovanligt tojbar, sdger
Helena Velander.

Bland symtomen mérks ocksa kronisk virk i muskler och leder,
trotthet, sdomnstdrning och koncentrationsproblem.

Tidigare har man réknat med att ett barn per 5000 f6dda har den hér
formen av EDS, som ofta (men inte alltid) drvs fran ndgon av
fordldrarna. Det innebdr ungefar 20 barn per ar i Sverige. Men med
den nya klassifikationen kommer sannolikt fler barn falla inom
ramen for diagnosen. Overrdrlighetstypen ger lindrigare symtom
hos mén &n hos kvinnor. Orsaken till den hér typen dr inte helt
genetiskt kartlagd.

Vaskuldr typ, kirltypen

Karltypen av EDS medfor storre risker dn dvriga former

och ar den som skiljer sig mest fran de 6vriga. Ungefér en av 20
EDS-patienter har den hér formen.

Personer med kérltypen fér ldtt tidiga aderbrack och har tunnare
hud dér blodkérlen syns igenom, vilket ibland kan ge ett lite dldrat
utseende. Huden &r skor och far létt stora blamérken.

Aven kroppens artiirer, mag- och tarmsystemet samt livmodern &r
skora och det dr ocksé vanligt med problem i tandkottet.

Kyfoskoliostisk typ

Vid den kyfoskoliostiska typen finns en medfodd och 6kande
skolios (sned rygg), samt uttalad muskelsvaghet vid fodseln.
Aven hir 4r vivnaderna skdra och lederna generellt verrorliga.
Ogongloben och hornhinnan kan ocksa vara skora, vilket kan leda
till hornhinnedefekter.

Artrochalasiatyp
Artrochalasiatypen dr en mycket ovanlig form av EDS. Barnen kan
fodas med dubbelsidig hoftledsluxation.
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— Alla barn som fods med bada hofterna ur led bor utredas for EDS,
sdager Helena Velander.

Barn med artrochalasiatypen kan drabbas av upprepade luxationer
och har skor hud som létt far atrofiska arr, det vill sdga tunna och
skora érr.

Dermatosparaxistyp

Barn med dermatosparaxistypen av EDS kan fodas for tidigt pa
grund av att fosterhinnan brister i fortid. De har uttalat skor hud,
som ofta gér att tja mycket mer dn hos andra. Personer med denna
typ har en 6kad risk for navel- eller ljumskbréack.

Utéver ovan nimnda former finns dven klassisk lik EDS (som
liknar den klassiska formen), kardio-valvuldr EDS, Brittle cornea-
EDS, spondylodysplastisk EDS, muskulokontraktual EDS,
myopatisk EDS och peridontal EDS.

Hdr hittar du diagnoskriterierna for de 13 olika typerna:
ehlers-danlos.com

Okad risk for andra symtom

Personer med EDS 16per en ndgot hogre risk dn andra att drabbas
av vissa tillstand, dédribland angesttillstind, IBS, dysfunktion i
blasan och bédckenet, samt olika utvecklingsneurologiska
avvikelser. Det kan till exempel handla om ADHD, autism,
somnstorningar, sociala svarigheter och beteendeavvikelser.

— Exakt vad den kopplingen beror pé vet vi inte. Alla barn med
konstaterad overrdrlighet har forstas inte den héir typen av problem,
men det dr vanligare dn hos den 6vriga befolkningen. Det giller
inte bara de barn som upplever smérta pa grund av sin
overrdrlighet. Det &r viktigt att sjukvarden kénner till det har
sambandet och inte bara fokuserar pd de fysiska besvéren, sdger
Helena Velander.

Vid autism finns varaktiga brister i social interaktion och
kommunikation. Vanligt hos personer med autism ar ocksa
repetitiva monster i beteenden och intressen, specifika rorelser/tal,
bundenhet till rutiner och avvikande sensorisk kénsel. (Det innebir
till exempel att en del har svért att kinna av om det &r kallt ute.)

— I diagnosen ingar att barnet ska ha en klar funktionsnedséttning
oberoende av miljo, &ven om den kan yttra sig olika 1 olika miljoer.
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Aspergers syndrom var tidigare en egen diagnos, men ingdr numera
inom paraplybegreppet autismspektrumstérning. Barn med dessa
svérigheter har ofta en storre kognitiv och spriklig forméga dn barn
med andra typer av autism har.

EDS medfor varierande symtom

— Ett barn med EDS é&r paverkat av sin sjukdom 6verallt; hemma,
pa skolan och med kompisar. Det behovs kunskap och samverkan
mellan alla vuxna som arbetar med barnen i dessa miljoer for att
barnet ska ha det bra, sdger Helena Velander.

Personer med EDS har varierande symtombild. Det géller &ven
personer med samma form av sjukdomen. Vid de flesta varianter
dominerar ledsymtom och trétthet. Lederna kan vara instabila och
ibland luxera eller subluxera, det vill sdga ga ur led eller hamna 1
ett ldge néstan ur led. Det beror pa att det inte finns tillrackligt med
vivnad som stabiliserar leden.

— Nar lederna inte dr stabila maste musklerna hela tiden arbeta
extra hart for att kompensera. Det ér en av orsakerna till trottheten
som manga med EDS maérker av.

Personer som far diagnosen EDS har alltid besvir av sin
overrdrlighet, men det finns ocksa personer i befolkningen i stort
som har rorligare leder 4n genomsnittet, utan att ha sa mycket
besvir av detta.

Felstdllningar av olika slag, sdsom skolios, insjunket brostben och
nedsjunket fotvalv dr andra problem som kan uppsté, liksom
hudproblem. Eftersom huden ofta ar skor och tojbar ar det viktigt
att personer med EDS talar om for ldkaren att de har syndromet om
de behdver sys. Pa grund av den férsdmrade ldkningsformagan ar
det ocksa bra att ha som grundregel att bara operera nir det ar
absolut nddvindigt. Alla med EDS bor utredas med avseende pa
blodningsbendgenhet infor storre kirurgiska ingrepp.

Aven blodkdirl kan paverkas av EDS, framfor allt hos personer med
den vaskuléra typen. Personer med denna typ loper 6kad risk for
rytmrubbningar pa hjéirtat. Fysisk aktivitet 1 vardagen, och trianing i
samarbete med fysioterapeut, dr den viktigaste behandlingen.
Personer med EDS av kérltyp bor se till att halla trdningen pa en
jamn niva. Trining som ger ett plotsligt hogt blodtryck péfrestar
kérlen och vdvnaden i1 onddan. Ibland kan det da vara bra med
skyddande lakemedel for att halla blodtrycket mer jimnt.
Tarmvdggen ér uppbyggd av mycket kollagen och paverkas darfor
ocksé vid EDS. Tarmen blir lite slappare dn hos andra vilket 6kar
risken for forstoppning.
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— Det bésta man kan gora for att minska problemen ér att rora sig
och att dta lagad mat pa regelbundna tider. Det &r ocksd bra att se
till att barnet har tillgang till vétska och att hen dter extra mycket av
kost som verkar 16sande for magen, sdger Helena Velander.
Regelbundna toalettvanor och en riktig sittstillning pé toaletten,
med stod for benen, kan ocksé hjélpa. Det kan vara bra att ha en
lugn stund for toalettbesok efter maltiderna. I undantagstall
behandlas besviren med ldkemedel.

Horselproblem ar nagot vanligare dn hos barn i1 allménhet, &ven om
den specifika orsaken dnnu dr oklar. En teori &r att det har att gora
med en Overrdrlighet i horselbenet. En del barn med EDS har ocksé
ont 1 6ronen, och/eller 1 kiken och nacken. Problem i munnen
forekommer ocksé. Ténder kan lossna tidigare eller tvirtom inte
lossna nir de ska. Rosten och formagan att svélja och tugga
paverkas ocksa eftersom vivnadsstrukturen i svalget &r paverkad
vid EDS.

(Lds mer om munrelaterade symtom i avsnittet ”Munhdlsa och
munmotorik”).

Utover de fysiska besvéren dr det ocksé vanligt att barn med EDS
har sémn- och koncentrationssvdrigheter.

— Forskningen tyder pa att neuropsykiatriska diagnoser som
exempelvis ADHD och ADD ér nigot vanligare hos personer med
EDS i4n hos andra. Men koncentrationssvarigheter kan ocksa bero
pa kronisk smirta och trétthet. Om de skapar pétagliga problem i
vardagen &r det viktigt att gdra en neuropsykiatrisk utredning for att
ta reda pa den bakomliggande orsaken till svarigheterna, sdger
Helena Velander.

Genom att utreda orsaken 6kar mojligheterna att sétta in rétt stod.
Alla ménniskor blir mer smértkénsliga om de sovit daligt, och pa
sikt blir de flesta deprimerade av for lite somn. Darfor ar det
jatteviktigt att komma tillrdtta med eventuella somnrubbningar.
Precis som vid smértanalys giller det vid somnproblem att gora en
kartlaggning av personens livsstil for att forsta problemens orsak.
For lite fysisk aktivitet eller utevistelse kan ge forsamrad
djupsdmn. Aven smirtor kan paverka sovandet.

— Det finns en rad hjidlpmedel for att forbéttra somnen. Dels olika
former av madrasser, men ocksa boll- eller kedjetdcken som ger
extra tyngd mot kroppen. Det kan upplevas som lugnande och
avslappnande, sdger Helena Velander.

Hon rekommenderar svala och tysta sovrum, och att barnen varvar
ner innan laggning. Idag &r mobiler som piper eller lyser upp dven
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efter att man gétt och lagt sig ett stort problem for manga.

— Den som har somnsvarigheter bor lata mobilen stanna utanfor
sovrummet. Ett tips dr att prata med barnen varje kvill om vad som
varit sdmst och bédst med dagen. Det kan minska risken att de ligger
vakna och grubblar over nigot. Avsluta med det som varit bra, sa
att det lamnar en go kénsla.

Det finns ocksd medicinsk hjélp att fa vid somnsvérigheter, som
tillskott av melatonin. Det liknar kroppens naturliga somnhormon
och kan hjdlpa barnet att somna in. Centralstimulantia kan vara
aktuellt 1 vissa fall.

Symtom vid olika aldrar

Problemen som EDS medfor upptécks inte alltid tidigt, men det
nyfodda barnet kan exempelvis visa symtom som luxationer och
”degig” hud. Nér barnet blivit nagra ar kan hen vara sen i den
motoriska utvecklingen (eller ha en annorlunda motorisk
utveckling), ha svaga muskler och mjuka leder. Det dr vanligt att
barnet ar trott och inte orkar ga 14nga striackor. Sprakutvecklingen
och den kognitiva utvecklingen &r ibland normal, men ofta mérks
svarigheter dven inom det féltet.

Hos skolbarn med EDS mirks ofta dverrorliga leder, smértor 1
kroppen, trétthet och mjuk hud. Den hypotona muskulaturen gor att
barnet ofta byter sittstillning. Koncentrationssvarigheter,
svimningsattacker och hjartklappning forekommer.

— Vi ser ofta att de hir barnen far soka for sina besvér pa
akutmottagningar, dir de inte far s& mycket hjdlp. Behovet ar ju
egentligen att istéllet se till helhetsbilden och jobba forebyggande
for att motverka symtomen. Det &r viktigt att barnen far kontakt
med personer som har kompetens. En viktig part ar fysioterapeuter,
sdger Helena Velander.

Viktigt med ritt stod

En fysioterapeut kan ocksa forskriva hjdlpmedel, och dven hjélpa
till med den viktiga bedomningen av hur mycket dessa ska
anvédndas. Hjidlpmedel kan vara till stor hjilp, men om de anvénds 1
onddan riskerar de att hindra fysisk aktivitet.

— En rullstol kan till exempel vara toppen for ett barn som inte
orkar gé till en aktivitet. Genom att fa hjélp pa védgen dit kanske
barnet orkar vara med pa hela aktiviteten, vilket ocksa dkar
delaktigheten. Men om rullstolen anvinds slentrianméssigt nir
barnet faktiskt hade orkat ga sjdlv riskerar hen att missa viktiga
traningstillfallen, sdger Helena Velander.
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Hjilpmedel som anvinds i onddan kan ocksa gora att barnet
upplever sig sjdlv som sjukare &dn hen verkligen ar. Fordldrar som
sjdlva har besvir av EDS oroar sig av naturliga skl for att barnen
ska f4 samma problem som de har. Men det &r mycket viktigt att
som forilder skilja pa vad som géller en sjilv och vad som géller
barnet, som ju inte alls méste f samma symtom.

— Prata hellre i termer av vad som gor situationen béttre, vad som
funkar bra, &n att fastna i det som ar svért. Det hjdlper barnet att
behalla lustkénslan infor all form av fysisk aktivitet, som i sin tur ar
jatteviktig for vilmaendet, sdger Helena Velander.

Att fokusera pa mojligheterna ar viktigt ocksa i det langre
perspektivet. Prata med barnet om framtiden, om vilka yrken som
kan fungera bra for honom eller henne snarare én vilka yrken hen
inte kommer att kunna utva.

Behandling och atgéirder

Fysisk aktivitet, smértlindring och avspanning ar viktiga
behandlingsatgarder som hanteras av fysioterapeut. Problem med
vérk 1 muskler och leder dr vanliga. Smértan kan vara myofaciell,
vilket yttrar sig genom trotthet eller svaghet 1 muskler som aldrig
vilar. Den kan ocksa vara neuropatisk, alltsa brinnande,
utstrdlande. Hit rdknas exempelvis migranproblematik.

— Vi vet att vissa syn- och horselintryck, liksom fysisk beroring,
ibland kan upplevas som smartsamma av personer med EDS.

Helena Velander ser tre viktiga delar nar det kommer till att ldra sig
att leva med smérta. For det forsta giller det att se dver
ergonomiska faktorer som kan minska risken att smérta uppstér.
For det andra géller det att personen sjilv, ofta tillsammans med
fysioterapeut och lékare, hittar strategier och lar sig att handskas
med sin vdrk. Den tredje aspekten handlar om omgivningens
kunskap och forstaelse.

— For att smirtlindra ar det viktigt att analysera vilken typ av
smérta det handlar om. Beror den till exempel pé trotta muskler
eller behdver personen hjélp med att sitta ritt for att avlasta
lederna? Det finns manga smartlindrande atgarder att ta till utover
medicinsk smértlindring, sdger Helena Velander.

Trianing i samverkan med fysioterapeut dr den viktigaste delen av
behandlingen. Den 6kar stabiliteten och minskar smértan.

— Styrketréning dr bra, men triningen maste ske pa ett kontrollerat
satt. Vdlj hellre lagre belastning och fler repetitioner.

(Ldis mer om trdning och ergonomi under avsnittet ”’Fysioterapi
och arbetsterapi vid EDS”.)
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Skolsituationen

Tidigt i skolan umgas barn ofta genom aktiv lek och rorelse.
Ledproblem och smérta kan dé fa sociala konsekvenser. EDS kan
ocksé paverka beteendet, vilket ibland gor att sjukvardspersonal
felaktigt tolkar symtomen som psykiskt orsakade.

I skolan kan exempelvis tita pauser, skrivhjdlpmedel, ergonomiska
stolar, dator, skolskjuts och kortare skoldagar underlitta for elever
med EDS. Men det dr bra att noga ténka over atgérderna och
anpassa dem for varje situation.

— Skolskjuts bade till och fran skolan kan exempelvis gora att
barnet missar viktiga sociala kontakter, nir kompisarna kanske gor
upp om att ses hemma efter skolan. I ett sadant fall kanske det ar

bittre att ha skjuts till skolan, men inte hem, sdger Helena Velander.

Ett knep for att barnet ska slippa béra tungt &r att ha dubbel
uppsittning bocker — en hemma och en 1 skolan. Skolidrotten
(liksom fritidssysselsdttningar) kan behva anpassas eftersom en
del aktiviteter kan vara skadliga eller svéra att genomfora. Alla
barn har rétt till skolidrott utifrin sina egna forutsittningar.

— En funktionsnedsittning ska inte paverka vare sig mojligheten att
vara med eller att fa betyg, sdger Helena Velander.

Det ska heller inte vara avgorande huruvida man har en diagnos
eller inte. Funktionsnedséttningen i sig ska avgora vilket stod
eleven har ritt till. Detta &r extra viktigt for barn med EDS
eftersom de ofta far sin diagnos sent.

Vem gor vad?

Barn med EDS kan komma i kontakt med ménga olika instanser,
sasom BVC, specialist-BVC, barnmottagning och habilitering.
Habiliteringens roll varierar: ibland skrivs barn med EDS in dér,
ibland inte. Via habiliteringen (eller pa annat hall) kan barnen
komma 1 kontakt med professioner sasom ortoped, tandlédkare,
kirurg, fysioterapeut, arbetsterapeut och psykolog / neuropsykolog.
— Det dr ocksa viktigt att koppla in skolhdlsovarden. Bade
skolldkaren och skolskoterskan ska informeras och engageras 1 det
som ror barnen med EDS, for att stddet i skolan ska bli sa bra som
mojligt.
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Fragor till Helena Velander

Var dotter hade ofta feber som barn. Ar detta vanligare hos barn
med EDS iin hos andra?

—Ja, det verkar som att barn med EDS ofta har lédngre eller fler
feberperioder som sma. En del personer med EDS besviras av sa
kallad posteral ortostatisk takykardi, som forkortas POTS. Det
innebér att det autonoma nervsystemet — som kontrollerar andning,
kroppstemperatur och tarmrorelser — ar ur balans sa att blodet i
kroppen inte kommer till rétt plats 1 rétt tid. Detta kan medfora
symtom som febertoppar, och dven illamaende, migrén, frossa, att
hjértat rusar eller att blodtrycket blir lagt vid staende.

Vir dotter dr ofta forstoppad och har stor problem med fistlar i
tarmen. Beror detta pd hennes EDS?

— Det kan det gora, men det méste utredas sa att andra orsaker kan
uteslutas. Fistlar &r till exempel vanligt vid Crohns syndrom som ar
en inflammatorisk tarmsjukdom.

Kan man pdverka maendet genom att indra kosten, exempelvis
minska intaget av gluten?

— Det finns ingen forskning som sdger att barn med EDS har 6kad
benédgenhet for allergier, vilket dr en vanlig missuppfattning.
Daremot 16per barnen med EDS naturligtvis samma risk som alla
andra att drabbas av detta.

Hjilper det att iita mycket kott, som ju innehdller kollagen?
— Tyviérr inte, det fungerar inte sa. Kroppen kan inte ta upp och
tillgodogora sig kollagenet den vagen.

Fungerar smiirtlindring siimre hos barn med EDS?

— Det dr relativt vanligt att lokalbedovning fungerar simre hos barn
med EDS én hos andra. Det ar viktigt att ldkare och tandldkare
kédnner till detta for att kunna hitta ritt metoder for att smartlindra
barnet vid medicinska behandlingar, som operationer.

Hur hanterar médravdrden ndir en kvinna med EDS blir gravid?
— Vid den vaskulira typen planeras kejsarsnitt eftersom en vaginal
forlossning da ar riskfylld. Vid 6vriga typer av EDS
rekommenderar man en planerad vanlig forlossning.
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Ida har EDS

Ida #r tio 4r och kom till Agrenskas familjevistelse tillsammans
med sin mamma Anna, pappa Magnus och smasyskonen Philip, sju
ar, och Linnea, tre.

Ganska tidigt efter att Ida fotts méarkte fordldrarna att hon var slapp
1 kroppen. Hon hade ingen styrsel” och visade heller inget intresse
for att forsoka resa sig nér andra jamnariga borjade gora det.

— Hon krop inte heller utan hasade pd rumpan och vi tyckte inte att
det fanns ndgon riktig stabilitet i hennes leder, sdger Magnus.

Han och Anna stéllde frdgor om Idas motorik pa bve, och fick hora
att hon bara var lite sen med den motoriska utvecklingen.

— I bakhuvudet kidnde vi nog redan hér att det inte var s&. Hon reste
sig upp sent och borjade ga forst vid 18-19 ménaders alder.

En dag gick Idas armbage ur led. Hon skulle prova att g och ena
fordldern holl henne 1 armarna. Ortopeden drog den rétt och
bortforklarade hindelsen med att barn &r rorliga och inte alltid har
stabiliserat sina leder dnnu. I efterhand forstér de ju att detta var ett
forsta tydligt symtom pa diagnosen som skulle komma.

Niér Ida var i tre-fyradrsaldern fick familjen kontakt med en dietist
eftersom hon alltid legat ganska hogt pa viktkurvan. I samband
med det triffade Ida en ldkare som tog prover for att titta nirmare
pa dmnesomséttningen. Hon traffade ocksé en neurolog och
fordldrarna fick beskriva sin medicinska bakgrund.

— I samband med att vi frdgade runt bland vara familjer fick jag
hdra av min mamma att jag sjilv varit vildigt 6verrorlig som barn.
Jag har dock aldrig haft ndgon diagnos for det, siger Magnus.

Ida diagnostiserades med Ehlers-Danlos syndrom, EDS.

Genetik vid Ehlers-Danlos syndrom

— Kliniska genetiker ar lakare som arbetar med arftliga
sjukdomar. Det finns flera tusen sadana sjukdomar, varav de
flesta &r ovanliga, sdger Maritta Hellstrom Pigg som ar
overlakare pa Klinisk genetik vid Karolinska sjukhuset i
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Stockholm.

Arvsmassan, véra gener, dr “mallen for liv”’. Varje individ har fatt
hilften av arvsmassan frdn sin mamma och hilften fran sin pappa.
Anlagen, alltsd generna, finns i cellkérnan i kroppens celler. De ar
drygt 20 000 till antalet och utgors av hoptvinnade DNA-spiraler
som formar 46 kromosomer (23 kromosompar). Alla mianniskor har
variationer i sina gener, men bara en del av dem ger upphov till
symtom. Fordndringar som leder till sjukdomstillstdnd brukar
kallas mutationer.

En mutation innebdr att det skett en fordndring pa en eller flera
nukleotider. De kallas ocksad ”byggstenarna” i DNA:t. Eftersom
generna utgor mallar for olika proteiner 1 kroppen kan mutationer
medfora konsekvenser nér proteinerna ska bildas. Det kan
beskrivas som att det blir fel 1 koden” for just det proteinet, eller
for en aminosyra som ingér i ett protein. Ungefar tva procent av
genomet dr kodande, det vill sédga utgér mallen for ett protein.

Hos personer med EDS ér bindviven 1 kroppen paverkad, eftersom
syndromet paverkar bildandet av proteinet kollagen och andra
bindvidvskomponenter. Kollagen &r en bindvédvssubstans som
normalt bildar sammanlédnkade tradar, fibriller, 1 vivnaderna. Dessa
strukturer dr mycket starka. Vid EDS har fibrillerna dock en annan
struktur som gor vdvnadernas héllfasthet samre.

Bindviéven finns 6verallt i kroppen — till exempel i kérl, fettvivnad,
ledstrukturer och muskulatur — och har flera funktioner. Bland
annat skyddar den organen och haller dem pa plats.

— Bindviven ser olika ut beroende pa plats och funktion i kroppen,
sdger Maritta Hellstrom Pigg.

Det finns olika sorters bindvéav: lucker, stram, retikuldr och
specialiserad.

Vilken kollagen-gen som paverkas av en mutation, och var
mutationen sitter, spelar roll for symtombilden.

Vid klassisk EDS ar exempelvis genen COL1A1 eller COL5A1/542
pa kromosom 17 paverkad. Dessutom kan det forekomma
mutationer i enzymer som dr involverade 1 den s kallade
kollagensyntesen.

Arftlighet
De olika typerna av EDS foljer olika &rftlighetsmonster. Autosomal
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dominant arftlighet géller vid de vanligaste formerna, exempelvis
klassisk, hypermobil och vaskulér typ. For ett fordldrapar dir den
ena personen sjilv har syndromet innebér det att i genomsnitt
hilften av barnen blir friska, medan andra héilften &rver anlaget och
far sjukdomen.

Det finns dven former av EDS som arvs autosomalt recessivt. D& ér
bada fordldrarna friska anlagsbérare, och sannolikheten for att varje
barn far EDS 25 procent. Hélften av barnen blir, liksom
fordldrarna, friska anlagsbérare, medan 25 procent inte alls drver
det sjukdomsbérande anlaget.

— EDS kan ocksa uppstd som en konsekvens av en nymutation, en
ny genetisk fordndring som inte funnits i familjen tidigare, séger
Maritta Hellstrom Pigg.

EDS érvs oftast monogent, vilket betyder att en fordndring pd en
enda gen orsakar sjukdomen. Men 1 vissa fall, framforallt vid
overrorlighetstypen, kan mutationer pé flera olika gener troligen
samverka och orsaka sjukdomsbilden. Det innebdr alltsa att tva
fordldrar som inte sjdlva har besvér av sina genfordndringar kan fa
ett barn dér just dessa fordndringar tillsammans leder till besvar.

Ibland har ndgon av forédldrarna bara det sjukdomsorsakande
anlaget 1 vissa av sina celler, sa kallad mosaicism, eller 1 vissa av
sina konsceller, gonadal mosaicism.

Diagnostik

EDS ér idag i huvudsak en klinisk diagnos baserad pa kliniska
kriterier och familjeanamnes. Det betyder att man tittar pa
symtomen hos barnet och hos 6vriga familjen.

Eftersom symtomen vid EDS varierar dr det ibland besvérligt att
stélla rétt diagnos. Det kan vara svart att definiera vad “mjuk hud”
ar och det finns dessutom flera 6verlappande diagnoser, sdsom
exempelvis hypermobilitetssyndrom (6verrorlighet).

— Overrdrlighet #r ett kardinaltecken p4 EDS, men en patient kan
ha hypermobilitetssyndrom utan att ha den fulla bilden som vid
EDS. Det har varit risk for subjektiva diagnoser eftersom
definitionerna varit luddiga, sdger Maritta Hellstrom Pigg.

For att komma tillrdtta med detta har man forsokt fortydliga
definitionen av hypermobilitet. Overrdrlighet delas nu in i tre
kategorier, dar EDS av hypermobilitetstyp utgér en:

1. Asymtomatisk ledhypermobilitet — dverrorlighet som inte ger
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personen ndgra besvir. Detta géller ungefér en tiondel av
befolkningen.

2. Hypermobilitets-spektrumsjukdomar, med flera undergrupper.
3. EDS av hypermobilitetstyp, som forutom kréver att man flera
andra tecken pé bindvévssjukdom och eventuellt att det finns i
familjen.

Svarast &r att kliniskt diagnostisera lindriga former av den klassiska
typen och &verrdrlighetstypen av EDS. Ovriga former har ofta en
tydligare symtombild.

Flera olika typer av analyser anvinds for att stdlla diagnos. Bland
annat kan man titta pa kollagen fran en bit hud, hudbiopsi, i ett
elektron-mikroskop.

— Idag vet man dock mycket mer om EDS 4n tidigare och gér
darfor ofta direkt pa genetiska diagnostikmetoder, dir man
undersoker DNA, sdger Maritta Hellstrom Pigg.

Vid hypermobilitetstypen dr dock inte den genetiska bakgrunden
kénd och den kan inte upptickas vid analys av mutationer i gener
som &r kdnda for att orsaka EDS. Denna typ ér dérfor uteslutande
en klinisk diagnos.

|da far fler diagnoser

Nér Ida hade fatt sin diagnos skrevs hon in pa habiliteringen.
Familjen fick kontakt med en fysioterapeut och Ida fick prova ut
sérskilda stabila skor hos en ortopedtekniker eftersom hon var
plattfot.

Ida borjade 1 forskolan och var ndjd och glad dir, satt ofta ensam
och lekte men trivdes med det. Det visade sig att hon utéver de
motoriska problemen ocksa var sen i sin tal- och sprakutveckling.
En psykolog pa BVC misstéinkte att hon hade autism, och efter
utredning stilldes diagnosen ADHD. Senare beddmdes hon ocksa
ha en kognitiv funktionsnedséttning av lindrig grad, och har dven
diagnostiserats med epilepsi.

— Ida kdndes redan tidigt annorlunda mot andra barn. P4 BVC sa de
att talet nog skulle komma igang ndr hon borjade gi, men vi kinde
redan tidigt att vi inte hade ordentlig 6gonkontakt med henne.
Nagot var annorlunda. De bitarna foll pa plats i och med ADHD-
diagnosen, sdger Anna.
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Ibland har det varit svért for henne och Magnus och att veta vad
som dr vad nir det géller Ida.

— Vi forstod frén borjan inte riktigt att EDS orsakade smérta. Ida
vill oftast inte g 1anga strackor, hon sdger att det gor ont och det
dér har kommit mer och mer ju dldre hon blivit. Men tidigare
trodde vi ibland att hon bara var lite lat, det har inte varit sa latt att
veta vad som beror pa vilken diagnos, och vad som bara ér
personlighet. Eftersom Ida alltid varit lite kraftig har det varit
viktigt att hon ror pa sig, och det blir ju ett dilemma nér hon di inte
girna vill gora det, sdger Magnus.

Fysioterapi och arbetsterapi vid EDS

— Fysisk aktivitet och trianing pa ritt niva ir viktig for alla. For
personer med EDS ska triningen vara ligintensiv, langvarig
och kontinuerlig.

Det sager specialistfysioterapeut Elke Schubert Hjalmarsson
och specialistarbetsterapeut Ellen Odéus som arbetar vid
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i Goteborg. Elke
Schubert Hjalmarsson héller dven pa med en avhandling som
handlar om smiirtproblematik hos barn med EDS.

Personer med Ehlers-Danlos syndrom har en péverkan pa kroppens
stodstrukturer. Generellt visar studier att styrketréning har en
positiv effekt. All fysisk aktivitet i vardagen, sdsom promenader,
cykling och aktiv lek, ar traning. Men det kan vara fordelaktigt att
komplettera dessa aktiviteter med kontrollerad aktiv traning pé
lagom niva. En fysioterapeut kan se till sd att hela rorelseomfanget
trdnas, och bidra med kunskap om vilka 6vningar som &r bra.

— Nar en person blir passiv pa grund av smarta eller skada medfor
det problem, sdsom nedsatt muskelstyrka, nedsatt uthallighet och
okad instabilitet i lederna. Risken for skador 6kar. Att hitta traning
som fungerar dr darfor viktigt bade pa kort och lang sikt, sdger Elke
Schubert Hjalmarsson.

Fysioterapeuter kan hjélpa till att hitta en balans mellan aktivitet
och avlastning, dosera trianingsintensitet och stotta och motivera
lings vdgen. De gor beddmningar av hypermobilitet (6verrorlig-
het), smarta, styrka, motorik och hallning/ergonomi som underlag
for behandlingsinsatser. Fysioterapeuterna och arbetsterapeuterna
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arbetar ofta 1 team och hjdlper till att utreda forutsittningar for
aktiviteter hemma, i skolan och pa fritiden. Arbetsterapeuter hjilper
dven till med utprovning och forskrivning av hjélpmedel.
Hypermobilitet gemensamt for alla former av EDS
Overrorlighet (hypermobilitet) ér ett begrepp som innebir att man
kan réra en led mer dn vad som anses normalt. Alla ménniskor &r
olika rorliga och dven personer med EDS kan tridna sa att en led blir
mer stabil, 4ven om den ar dverrorlig.

Hypermobiliteten blir ofta problematisk forst nédr personen inte kan
kontrollera rérelsen, till exempel nédr leden glappar. Inflammationer
i lederna kan forekomma och pé sikt orsaka artros, alltsa
forslitningar.

For att méta 6verrorlighet anvinds bland annat tvd maétskalor,
Beightonskalan och Del Mar-skalan.

— Beddmning utifrdn dessa skalor ger en fingervisning om
overrdrligheten, men resultaten ska inte tolkas som absoluta. Ibland
kan just de undersokta lederna vara ganska stabila, medan andra
leder 1 kroppen inte &r det, sdger Elke Schubert Hjalmarsson.

Overrdrlighet ér generellt ndgot vanligare hos kvinnor dn hos mén.
Forekomsten hos barn i dldrarna 11-17 &r for pojkar 10-15 procent
och for flickor 20-40 procent. Flickor i puberteten brukar vara mer
rorliga dn andra pa grund av hormoner.

Overrorlighet kan delas in i tre kategorier: asymtomatisk
hypermobilitet (6verrorlighet som inte orsakar besvér),
hypermobilitetsspektrum-tillstand, samt hypermobilitets-EDS.
Sedan 2017, nér de nya diagnoskriterierna har framtagits, talar man
om hypermobilitetsspektrumtillstdnd istéllet for det tidigare
hypermobilitets-syndrom. Detta innebér att individen har
overrdrliga leder i kombination med andra symptom, mest smdrta.

Symtombilden varierar mellan individer

Langvarig smdrta dr vanlig vid EDS och kan bland annat bero pé
att kroppen utfor ett stindigt hillningsarbete for att kompensera for
den svaga bindvéven. Sa kallad central sensitisering av smérta
forekommer. Det innebdr en 6kad kinslighet av det centrala
nervsystemet for inkommande signaler, sd att normala eller svagare
signaler overtolkas. Da utvecklar hjarnan en 6kad kinslighet for
smartsignaler. Den upplevda smirtan kan bli hogre d4n vad som éar
“nodvindigt”, och dven vanlig berdring kan da upplevas som
smértsam.

— Den upplevda smértan finns 1 huvudet, vilket inte 4r samma sak
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som att sdga att smartan ar inbillad. Smaértan finns, eftersom
hjirnan far signaler om smarta, sdger Elke Schubert Hjalmarsson.

Det finns flera olika metoder for att lindra smértan, sdsom
avslappningsdvningar, virme- eller kylbehandling, kinesiotejp och
TENS (svaga elektromagnetiska impulser). Kompressionsklidder
har provats av vuxna personer med EDS och upplevs av en del som
skona att bira, men det finns dnnu ingen evidens som stodjer
effekten hos barn. Det som fungerar bra for en person behover inte
fungera for alla.

Det gar inte att lova personer med kronisk smairta total smartfrihet,
men det finns goda chanser att forbéttra situationen.

— Vi har tréiffat en grupp barn med EDS och var noga med att
erbjuda dem vila 1 form av en liggande position. Men de upplevde
inte alls denna form av avslappning som smértlindrande. Tvértom
blev smirtan extra tydlig ndr de aktivt slappnade av och lyssnade
pa kroppens signaler. For dem passade det battre att vila genom
vilsamma aktiviteter, exempelvis att sitta och pyssla med nagot
eller gora andningslekar. Sddana aktiviteter hjélper en att varva ner
men erbjuder ocksa tankemissig avledning, berittar Ellen Odéus.
Nu anvénder hon hellre ordet “aterhdmtning” dn vila, eftersom
aterhdmtningen kan se olika ut for olika personer. Ett realistiskt mal
kan vara att patienten ska kunna bli mer delaktig i aktiviteter utan
att fA mer ont.

— Kognitiv beteendeterapi, KBT, kan vara en bra kompletterande
behandling for att ldra personen att hantera sin smérta.

Kronisk trotthet, aven kallad fatigue, ar ocksa ett problem for
ménga personer med EDS. En del beskriver det som att den smyger
sig péd ldngsamt, andra att det kdnns som att de plotsligt gar in 1 en
vagg.

Trottheten uppstér dels i musklerna efter belastning, dels kan den
vara kronisk eftersom mycket energi gar at till att stabilisera
kroppen. Det dr dven viktigt att se dver somnsituationen. Trottheten
kan forstirka upplevelser av smérta och dven leda till
koncentrationssvarigheter.

— Det kan hjdlpa att hitta metoder som gor att barnet lyckas behélla
fokus lite ldngre. Kanske behover barnet dndra positionen genom
att exempelvis std upp och ldsa, eller ta hjdlp av andra strategier
eller hjdlpmedel? Det finns till exempel manga appar som kan vara
bra for planering eller for att veta nér man ska ta paus, sager Ellen
Odéus.

Savil trotthet som smirta kan fa effekter for ett barns aktivitetsniva
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och delaktighet med kompisar. Personer med EDS har en nedsatt
stabiliseringsforméga eftersom mjukdelar runt exempelvis
knidlederna &r elastiska och inte ger tillrackligt stod. Dértill &r
musklerna extra uttrottbara.

— Forskningen visar dock att det &r viktigt att vara aktiv &ven om
man har ont. Darfor ar det viktigt att hitta bra aktiviteter och att
skilja pa smairta och traningsvirk — smarta behover alltsa inte alltid
vara negativ, sdger Elke Schubert Hjalmarsson.

Personer med EDS kan upplevas, eller uppleva sig sjélva,

som muskelsvaga. Det finns dock ingen studie som visar ndgon
biologisk fordndring i muskeln hos personer med syndromet.

— En forklaring till muskelsvagheten ér att senorna som binder
musklerna till skelettet &r mer elastiska dn normalt. Det gor att det
kravs mer energi for att rora sig. Detta kan liknas vid att g& pd en
sandstrand jamfort med att g& pd hért underlag, sédger Elke Schubert
Hjalmarsson.

Hur ska man trina?

Traning av styrka, kroppskédnnedom, stabilitet, balans och
koordination &r viktiga komponenter for personer med EDS.

En lagintensiv traning med ldngsam 6kning av belastningen, under
mer dn 30 minuter fem till sju dagar 1 veckan, ger pa sikt 6kad
styrka och minskad smirta. Hos barn kan det vara lampligt att borja
med kortare pass for att behdlla motivationen.

— Med lagintensiv trdning menar jag en belastning pa ungefar 50-80
procent av maxkapaciteten, sdger Elke Schubert Hjalmarsson.

Valet av traningsaktivitet ar beroende av barnets intresse, formaga
och motivation. Fysisk aktivitet kan ge barnet rérelseerfarenhet,
sjalvkénsla och social delaktighet. Ett exempel pa en fysisk
aktivitet som kan vara l&mplig &r vattengymnastik i varm bassang.
Att promenera i skogen ar ocksa ett bra sétt att stabilisera leder och
trana balanssinnet.

— Det ar viktigt att som forélder lara sig tanket i traningen. Da kan
man latt hjélpa barnet *trdna’ pa utelekplatsen och andra stéllen dér
barnet tycker om att vara. Det ar ett roligt och enkelt sétt att trdna
dven i laga aldrar. Nar barnet blir aldre kan man utféra traningen
lite mer strukturerat.

Malet med fysioterapi och traning dr att normalisera biomekaniska
funktioner genom att kroppen far en stark uthallig muskulatur, god
proprioception i lederna och en minskad smaérta. (Proprioception &r
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en del av ens kroppsuppfattning). Ett mal &r ocksa att personen ska
uppleva positiva associationer vad géller fysisk aktivitet och att
triningen ska medverka till ett aktivt och oberoende liv. For att
barnet ska lyckas med fordndringen &r det viktigt att fa stod av
familj och vénner.

— Mitt rdd &r att bryta ner 6nskningar och mélséttningar i smé
delmal som &r realistiska att nd inom en avsatt tid. Pa sd sitt ser
man hela tiden en forbattring och blir mer motiverad att fortsétta.
Och dven om det forstds dr obehagligt med smérta sa &r det inte
farligt. Vaga prova er fram for att hitta aktiviteter som fungerar pa
sikt, sdger Elke Schubert Hjalmarsson.

Fragor till Elke Schubert Hjalmarsson och Ellen Odéus

Finns det forskning kring EDS och andningsbesvir vid trining?
— Man har sett att det forekommit 6kade upplevda andningsbesvar
hos barn med EDS. Oftast har da inte astmamediciner fatt den
véantade effekten, varfor man tror att orsaken till andnings-
svérigheterna ér en annan. I ett par studier har man sett en mjukhet
1 andningsvégarna hos barn med EDS. De kan dé vara hjélpta av att
andningstrina sa att de béttre kan kontrollera sin andning och pa sa
satt minska obehagskinslan.

I hur stor utstriickning ska vi lita vdrt barn testa nya aktiviteter,
ndr vi inte vet hur han kommer att paverkas fysiskt?

— Vart rad dr att vga prova. Det dr det enda séttet att ta reda pa vad
som fungerar och inte.

Ida gillar musik och gymnastik

Ida har alltid varit 6verrorlig, men hon har sluppit ledluxationer
efter det att armbégen gick ur led tvd ginger ndr hon var liten. Hon
gillar gymnastik och bdrjade i en gymnastikgrupp som sjuéring.

— Det var toppen, hon fick gora dvningarna pa sitt sitt och kunde
vila nér hon behdvde. Men efter ndgot &r hingde hon inte riktigt
med ldngre och ville sluta. Vi tolkade det som att hon mérkte att
hon inte riktigt var som de andra, sdger pappa Magnus.

Men intresset for gymnastik finns kvar: hemma hjular Ida och gér
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ner 1 split.

— Det ér sé vérdefullt att hon far vara bést pa nigot, hon springer ju
inte snabbast precis. Men detta &r hon duktig pa! Samtidigt r vi
oroliga for hur mycket hon egentligen ska fresta pa lederna pé det
sattet, som nér hon gér ner i split. Det far bli en avvégning, sdger
Anna.

Pé kvillarna har Ida ofta ont i kndna. Hon har inte haft nigra
ortoser dnnu, men kanske ska prova det framdver. De ortopediska
skorna vill hon inte ldngre ha pé sig.

— Vintertid ar det l4tt att hitta stabila skor till henne, men
sommartid mycket svérare. D4 vill ju alla g runt i latta sandaler,
sidger Anna.

Ida gillar ocks& musik och dans. Hon spelar piano och sjunger.
Fordldrarna har anmaélt henne till en musikskola for barn med
sdrskilda behov. Hon gillar ocksé att bada och simma. Anna och
Magnus vill girna att hon ska vara aktiv fysiskt, de ser att hon mér
bra av det.

— Vi skulle aldrig hindra en aktivitet som hon vill prova, utan
uppmuntrar istéllet. Men vi undviker gérna ldnga promenader, de
brukar inte sluta s bra. Ida har svart med koncentration och
uthallighet, hon kan bli jittearg och végra gé vidare. Det beror
sdkert ibland pa att hon far ont och helt enkelt inte vill fortsétta ga.

Anna och Magnus Onskar att de fatt mer aktiv stottning fran
habiliteringen. Just deras habilitering har haft mycket personalbyte
de senaste aren och Anna och Magnus har trottnat pé att behova dra
all information om Ida om och om igen. De tycker inte heller att
besviren &r sa stora, men hade gérna fatt lite mer input fran
habiliteringen om vilket stod som finns att fa och vilka aktiviteter
som skulle kunna vara bra for Ida.

— Det hade underléttat, vi kan ju inte be om saker vi inte vet finns. |
hostas gick nagon for forsta gdngen igenom vilka stddinsatser vi
fatt, och satte oss i kontakt med en kurator.

— Overrorlighet ér relativt vanligt hos befolkningen i stort, men
orsakar inte alltid besvir. Personer med EDS drabbas dock
ofta av ledkomplikationer av olika slag, sisom ledluxationer
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och smiirta i lederna. For att minska risken for detta behover
man riktad fysioterapeutisk trining i forebyggande syfte, och
belasta kroppen pa ritt sitt.

Det sager Bertil Romanus som éar (numera pensionerad) docent
vid Ortopeden pa Sahlgrenska universitetssjukhuset i
Goteborg.

Minniskor véxer aldrig s& snabbt som under fostertiden. Lederna
hos fostret uppstér i en sdck med ledvétska som smorjer leden, med
en stabiliserande kapsel utanpa. Tillvdxten paverkar sedan hur
lederna stabiliserar sig.

Fran det lilla barnet till den fardigvuxna tonaringen kommer
viavnaden att tdjas ut. Om bindvidven ar dalig och leden tillats ga
utanfor sitt naturliga rorelseomfing blir stabiliteten 1 leden
forsdmrad.

— Man ska darfor i storsta mdjliga mén forhindra rérelse i1 lederna
utover det som ar normalt. Det minskar risken att man far problem
med Overrdrligheten som vuxen, sdger Bertil Romanus.

Olika typer av leder

Det finns flera ledtyper i kroppen. Fingrar, tar, armbéagar och knédn
ar gangjdrnsleder. Om musklerna som ska stddja lederna ar svaga
riskerar leden att 6verstrackas. Exempelvis overstracks knidleden
vid stdende om larmuskeln dr for svag, eftersom leden vill vara
stabil.

— I dessa fall r det bra att trdna larmuskeln, for att kunna orka sta
ordentligt utan att dverstracka knit. Det finns knédstodjande ortoser
som hindrar dverstrickning och dessa ska séttas in tidigt. Det r
sdmre att vénta tills besviren uppstér, siager Bertil Romanus.
Knileden har starka ligament baktill och kan inte luxera (ga ur led)
utan att knét skadas. Aven armbagen #r en i grunden stabil led.

Axelleden luxerar betydligt littare, eftersom den dr mer instabil.
Den dr en kulled och tillater rorelse i 180 grader, bade upp och ner
och at sidorna.

— En del barn med EDS kan luxera sina axlar frivilligt fram och
tillbaka. Det &r viktigt att 14ta bli med det, eftersom det skadar
axeln pé sikt, sdger Bertil Romanus.

Hoftleden har en djup skal runt halva ledkulan, vilket gor att den
mycket sdllan gar ur led utan en paverkan utifran.
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Hur behandlas instabila leder?

Stabiliteten i lederna kan forbéttras med hjilp av fysioterapi.

— Muskelstyrka behdvs, men det &r lika viktigt med koordination
och balanskontroll.

Vid tréning ar det viktigt for personer med EDS att skilja
overbelastning fran triningsvirk. Overbelastning ska undvikas,
exempelvis genom yttre skydd som ortoser och bandage.
Trianingsvérk &r daremot ofarligt.

Personer med EDS ska 1 storsta mojliga mén undvika kirurgiska
ingrepp ndr forvéntningen ar att forbattra stabiliteten. Det dr svart
att stabilisera leder med déliga ligament/kapslar.

Olika typer av ledbesvir

Skolios, sned rygg, ar vanligt hos personer med EDS, eftersom
stodvidvnaderna runt ryggraden inte formar hdlla den rak. Vid
undersokning av ryggen kontrolleras till exempel eventuell skillnad
pa benldngderna, rorlighet, smirta, reflexer ut i benen och ryggens
rotation vid framatbdjning.

Genom rontgenundersdkning far man ett matt pa krokigheten 1
ryggen och kan di ocksa se om det finns ndgra forandringar i
skelettet som kan forklara snedheten. Vid uttalad krokighet kan det
bli aktuellt med en kirurgisk atgird. Det &r viktigt att ha en
ingdende diskussion med sin ryggortoped infor ett sddant beslut.
En del barn med skolios anvinder korsett. Det finns ingen risk att
anvandningen forsvagar musklerna.

En del personer med EDS har hdftledsbesvir, ibland fran tidig
alder. Personer med medfodd hoftledsluxation kan behdva
konstgjorda hoftleder som éldre.

Aven fotlederna kan orsaka besvir niir de ir instabila. Darfor ir det
viktigt att personer med EDS har skor som sitter kvar bra pa foten,
ar stabila baktill vid hilen samt inte ger skav. De ska vara skona
och underlitta snarare dn hindra fysisk aktivitet. Ett hogre skaft pa
skorna 6kar chansen att foten belastas rakt.

— Skorna kan aldrig korrigera en felstillning, exempelvis plattfot,
men &r viktiga for att stodja foten och minska risken for smarta,
sdger Bertil Romanus.

Vid sévil hoga som laga fotvalv kan man ha problem med smértor i
fotterna. Plattfothet dr vanligt vid EDS, liksom hos den dvriga
befolkningen. Det medfor inte alltid besvir, men for att lindra och
stddja en smértande plattfot kan man anvéinda inlidgg i skorna. Den
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som har problem med upprepade stukningar av fotterna kan ocksa
bli hjilpt av tejpning eller olika typer av ortoser.

Nagra tips for dig som har EDS

e Se till att hitta en trdningsform som ar bra for dig, men
ocksé rolig!

e Skaffa som vuxen ett yrke du klarar av utan att belasta
kroppen for hart.

e Skaffa en kontakt inom sjukvarden som har god kunskap
om EDS.

Neuropsykologisk utredning samt hantering av smarta

— En del barn med EDS har forutom sina fysiska symtom éven
en neuropsykologisk problematik. Det géiller inte alla, men ir
nagot vanligare bland personer med EDS én hos befolkningen i
stort. En neuropsykologisk utredning kan goras for att barnet
ska fa ritt stod och hjilp.

Det séiger Eva Juhlin Grattbeck som ér psykolog pa Barn- och
ungdomsmedicinska mottagningen i Mélndal.

Neuropsykologer inriktar sig pd relationen mellan kroppens
centrala nervsystem och ménniskans beteende. Det innebér att de
bland annat utreder och diagnostiserar personer med svérigheter
som adhd och autismspektrumtillstand.

— Syftet med neuropsykologiska utredningar &r att 6ka kunskapen
om barnets styrkor och svagheter for att man ska kunna erbjuda
barnet sé bra stod som mojligt. Da blir det ldttare att stilla rétt niva
av krav 1 skolan och hemmet, sdger Eva Juhlin Grattbeck.

Neuropsykologiska utredningar gors av barn som har problem med
koncentration eller inldrning. Kliniska erfarenheter visar att
neuropsykiatriska diagnoser dr ndgot vanligare hos barn med EDS
an hos andra, men inldrnings- och koncentrationssvarigheter kan
ocksa ha andra orsaker, sdsom trétthet och smérta. Det &r viktigt att
ta reda pa vad som &r vad.

— Ett forsta steg mot en utredning ar ofta en remiss frén lékare eller
bvc, men det kan ocksé vara en egenremiss. Alla remisser leder
dock inte till att en utredning faktiskt inleds. Ibland bedémer vi att
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den inte behovs, sdger Eva Juhlin Grattbeck.

Utredningen har manga delar

En neuropsykologisk utredning utfors oftast genom samarbete
mellan personer med olika professioner, sdsom psykologer, likare
specialpedagog och/eller logoped. Till sin hjélp har teamet
diagnosinstrument i form av skattningsskalor och strukturerade
intervjuer. Forutom testresultat ingar ocksé beteendeobservationer
och genomgéng av tidigare psykologbedémningar.

— Bedomningarna sker alltid pé flera olika platser och i olika
situationer, saisom exempelvis i hemmiljon och i skolan.

Féljande faktorer tas med i den neuropsykologiska bedomningen:

e Anamnes (bakgrundsinformation)

e Neuropsykologiska test, anpassade efter barnets dlder
e Barnets beteende i testsituationen

e QObservation i forskola/skola

e Intervju med pedagog

e Vid behov: strukturerad intervju med fordldrar

En anamnes innefattar all tillgdnglig bakgrundsinformation. I det
ingdr exempelvis graviditeten och nyfoddhetsperioden, érftliga
faktorer, sjukdomshistoria, hur barnet har det i skolan och med sina
kompisar och hur den motoriska och kommunikativa formégan ser
ut. Det handlar ocksa om barnets beteende och intressen.

— Utredningarna é&r alltid helhetsbedomningar dér vi viger in
mycket information for att se till hela individen. Testresultaten
utgor bara en del av bedomningen, sdger Eva Juhlin Grattbeck.

Det finns flera olika typer av begavningstester. Wechslerskalorna ér
de mest utbredda, och méter fyra huvudomraden: verbal funktion,
perceptuell funktion, arbetsminne och snabbhet, alltsa hur lange
och hur effektivt man kan arbeta koncentrerat med en uppgift.
Skalorna ér relaterade till alder och jamf6r barnens kognitiva
funktion med den hos andra barn i samma &lder.

Nir utredningen ir klar

Den sammantagna bedomningen fran utredningens olika delar leder
till ett psykologutlatande, som familjen fér ta del av. Det dr vanligt
att barnen har en ojamn begavningsprofil. De kan alltsa ha vildigt
latt for vissa saker men svarare inom andra omraden.
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— Det ér viktigt att ocksa barnet, inte bara fordldrarna, far ta del av
vad vi i teamet kommit fram till. Hela utredningen gors ju for
barnets skull och ska vara en hjdlp framat. Det &r jitteviktigt att
utredningen anvénds konkret, annars har ju barnet ingen nytta av
att den genomforts, sdger Eva Juhlin Grattbeck.

Ibland leder utredningarna till en neuropsykologisk diagnos, som
ADHD eller autism. En saddan sidger egentligen ingenting om
orsaken, utan &r en beskrivning av hur personen fungerar.

De flesta kan kénna igen sig i symtomen som forekommer vid
dessa diagnoser; ibland dr man till exempel trétt eller har svart att
koncentrera sig. For att symtomen ska riknas till en specifik
diagnos maste de vara hindrande i vardagliga situationer och vara
tydligt mer uttalade dn vad vanliga personlighetsdrag ar.

Att ha en svag central koherens innebdr att man fister ovanligt stor
vikt vid detaljer och har svért att fa ihop delar till en helhet.
Personer med dessa svarigheter upplever sin omvérld som
fragmentarisk och kan ha svart att hitta mening och sammanhang.
— Detta kan ibland vara en styrka, men i manga situationer blir det
en svarighet eftersom det ar svért att salla ut vad som &r viktigt,
sdager Eva Juhlin Grattbeck.

Exekutiva funktioner handlar om att kunna planera i flera led, folja
en planering och se meningen med att uppfylla mél &ven om man
inte far en snabb beloning. Barn med svérigheter inom detta falt
kan ha svért att tdnka tillbaka eller relatera till ndgot som ska hinda
1 framtiden, ha svart att komma iging med en uppgift och att hejda
impulser.

Hos barn med en neuropsykologisk problematik &r det ocksa
vanligt med brister 1 formégan att se andras perspektiv
mentalisering), alltsd att sétta sig in i hur en situation blir for ndgon
annan.

Vad gors sedan?

Det finns ménga pedagogiska atgérder att ta till som stdd for
personer med olika neuropsykiatriska tillstdind. Genom ett
genomtinkt bemdtande kan man minska konsekvenserna av
svérigheterna. Det kan handla om att anpassa miljon pa olika sétt
och fokusera pa barnens styrkor, sa att de far forutséttningar att
lyckas.

En del barn har svart att vara med pé gruppaktiviteter i forskolan
eller skolan. Det kan bero pa att de har svért att sitta stilla under en
samling, eller pa att de har svart med sociala kontakter. Da blir det
viktigt att personalen dr delaktig i hur de ska agera for att dagen ska
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bli bra for just det barnet. Detsamma giller for hantering av andra
beteenden, sdsom sjilvdestruktivitet, koncentrationssvarigheter och
bristande formaga att planera sitt skolarbete pa ett bra sétt.

— Alla barn har olika forutséttningar. For att de ska f4 samma
mdjligheter att lyckas maste de dérfor bemotas pa olika sitt, fa
olika stottning. Neuropsykologiska utredningar fungerar som
underlag for att bemotandet ska bli s& bra som mojligt, siger Eva
Juhlin Grattbeck.

Att hantera lingvarig smérta
En del barn med EDS har besvér av smérta 1 olika grad. Det géller
inte alla med syndromet, men ménga.

Det finns olika typer av smairta, sdsom vdvnadssmdrta, nervsmdrta
och psykologisk sméarta. Akut sméirta som inte lindras riskerar att
priagla sméirtminnet och paverka personen negativt.

— Ett forsta steg ndr man traffar en person med smértproblematik &r
att utreda om det gar att gora ndgot for att lindra den. Om det inte
gér fokuserar man istéllet mer pa acceptans och att hitta strategier,
sdger Eva Juhlin Grattbeck.

Smértan finns for att vi ska reagera nir vi skadar oss; vara
vaksamma och se efter vad som hiant med kroppen. Smérta som
kvarstatt langre dn den tid det normalt tar for en vdvnadsskada att
laka (vanligtvis mer &n tre manader), brukar kallas langvarig
smdrta.

Malséttningen for personer med langvarig smérta ska vara att
minska smirtans paverkan pa livet och hdja livskvalitén.

— Risken &r annars att personer som har ont avstér fran aktiviteter
pa grund av att de har ont. Till slut kan de hamna 1 en situation dér
de har lika ont som de hade haft &ven om de genomforde
aktiviteterna, men dr mycket mindre aktiva och mer isolerade. Det
vill vi motverka.

Omgivningen kan vara behjélplig genom att visa forstaelse. Ibland
kan det vara smirtlindrande att bli avledd av ndgot roligt, men det
ar ocksa viktigt att bli sedd och bekriaftad. Som larare eller annan
vuxen runt ett barn med langvarig smérta dr det bra att tinka pa det.
— Ség hellre ’Jag forstar att du har ont nu’ for att darefter foresla en
aktivitet, dn att bara forsoka vifta bort det faktum att barnet har ont.
Det ar jatteviktigt, sdger Eva Juhlin Grattbeck.

Ldstips!
Boken "Att leva med smdrta, ACT som livsstrategi”’, av Rickard
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Wicksell tar upp anvindbara verktyg for att ldra sig att leva med
smdrta. Boken har ocksa en webbsida med information:
attlevamedsmdrta.se

Agrenskas pedagogiska erfarenheter

Barnteamet pa Agrenska har en bred kompetens och en stor
erfarenhet av barn med olika diagnoser, diribland EDS. Under
vistelsen pa Agrenska har barnen ett eget anpassat program,
med aktiviteter som ska bidra till att stirka deras delaktighet
och sjilvkiinsla.

Barn som har EDS har olika kombinationer av symtom som
forekommer i varierande svérighetsgrad. Det dr darfor viktigt att
alltid se varje individs behov. Med detta som utgangspunkt har
veckans program for barnen och ungdomarna utformats.
Personalen ldser in medicinsk information, dokumentation fran
tidigare veckor och samtalar ocksé med fordldrar om barnen med
diagnos. De tar ocksé in information frdn barnens skolor.
Darefter skraddarsys veckans aktiviteter med barnen, och dven
syskonen fér ett eget program.

— Symtomen hos barn med EDS varierar frn person till person
men ocksé dver tid. Det dr darfor bra att forsoka analysera varfor
en aktivitet fungerar bra nir den gor det, for att kunna aterskapa de
gynnsamma omstindigheterna, siger Bodil Mollstedt, som &r
specialpedagog och arbetar i Agrenskas barnteam.

Delaktighet

Ett 6vergripande mal for familjevistelsen pa Agrenska ir att barnen
ska kédnna sig delaktiga. Detta utgar ifran ICF, Internationell
klassifikation av funktionstillstand, funktionshinder och hdlsa, som
ar WHO:s begreppsram for att beskriva hilsa och funktions-
nedsittning. Modellen tar hinsyn till kroppsliga, personliga och
omgivande faktorer och dessas dynamiska samspel. Samtliga &r
lika viktiga for hur man kan paverka och genomfora olika
aktiviteter och hur delaktig en person kan kénna sig. Eftersom en
funktionsnedséttning ofta ar bestaende, blir de omgivande
faktorerna (och anpassningen av dem), mycket viktiga.

Att starka barnens sjdlvkdnsla och sociala samspel &r viktiga

malséttningar under veckan. Det gér man genom att genomgéende
ha en tydlig struktur i aktiviteter och miljo. Dagens aktiviteter
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presenteras till exempel i tydliga bildscheman.

Mojligheterna till delaktighet 6kar om barnet vet vad som ska
hénda och vilka forvéntningar han eller hon har pé sig.

Det som kan vara svirt

En del barn med EDS har en nedsatt grov- och finmotorik, och
svérigheter inom inlérning och koncentration. Det kan ocksa
paverka det sociala och kénsloméssiga beteendet. For en del kan
trotthet och oférmaga att vara med pa allt som vinnerna gor
paverka kompisrelationerna. Alla med EDS har inte dessa
svarigheter, men de kan forekomma.

— P4 Agrenska ir vi noga med att viilja aktiviteter dir alla kan delta
pa lika villkor, samtidigt som vi minimerar risken for skador och
vark. En populédr lek dr walkie-talkie-gomme, dér ena laget
gommer sig och ger ledtradar om sitt gomstille till laget som letar.
I den leken skapas naturliga vilopauser sa att alla orkar vara med,
sdger Bodil Mollstedt.

Ett bra tips &r att tdvla mot klockan eller att gemensamt samla
podng, istéllet for att tdvla mot varandra. Det skapar lagkdnsla och
sammanhéllning istillet for vinnare och forlorare.

P4 Agrenska varvas gruppaktiviteter med sjilvstindiga aktiviteter,
liksom lugna lekar varvas med mer motoriskt krdvande. Barnen
anvénder sina personliga hjdlpmedel och far individuellt anpassade
arbetsuppgifter. Tanken ar att alla aktiviteter ocksa ska kdnnas
roliga sa att barnens motivationsniva halls uppe.

Personalen &r noga med att vara lyhord infor barnens trotthetsniva,
kinslomissiga lage och dagsform. De ldgger in extra tid i schemat
dér det behovs.

— Det dr bra att tdnka pa att inte ta slut pa alla krafter pa vagen till
en aktivitet. Ibland &r det kanske battre att aka rullstol istdllet for att
promenera, sé att krafterna réacker till det som &r viktigt.

Hur gar det i skolan?

I intervjuer som Agrenskas personal gjort med lérare till 30 barn
med EDS ndmns att en del av barnen har god kapacitet men kort
koncentrationsformaga, arbetsforméga som styrs av dagsformen
och behov av struktur och vuxenstdd for att komma igéng och
bibehalla motivationen i skolarbetet. Det kan till exempel
underldtta for eleven att f4 anteckningar av det som ldraren gér
igenom, for att slippa skriva sa mycket sjilv.

— En del barn har hog frdnvaro pa grund av sin sjukdom, vilket kan
skapa stress bade for dem sjélva och for ldraren. Barn med EDS har
ibland svart att komma igadng pa morgonen. D4 kan det vara bra att
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komma 6verens med ldraren om att fa komma lite senare istéllet, de
dagar det behdvs, sdger Bodil Mollstedt.

Hon rekommenderar att barnen vid behov ska ha en mentor 1
skolan, ndgon som barnet har god kontakt med och som kan hjilpa
till att se 6ver planeringen och strukturera upp skoltillvaron.

Manga barn med EDS har inga kognitiva svdrigheter men kan pé
grund av trotthet och virk ha svart att koncentrera sig, vilket
paverkar inldrningen negativt.

Vad siger barnen sjalva?

Nar barnen med EDS sjilva fatt definiera vad som underléttat for
dem 1 skolan har de bland annat nimnt hdj- och sdankbara bord,
ergonomiska stolar, att fa vélja aktivitet pa idrotten, anvdnda
surfplatta istillet for en tung dator och fi dubbla uppséttningar av
skolbdcker for att slippa biara mellan skolan och hemmet. Det kan
vara skont att {4 en stressboll att hélla i eller en kilkudde att sitta
pa. Hur ett nytt hjalpmedel presenteras har stor betydelse.

— En del barn med EDS é&r exempelvis hjilpta av specialpennor,
men vill inte anvinda dem i skolan om det gor att de framstar som
annorlunda. D4 &r det béttre om lararen sdger “hir finns nagra
pennor som dr skona att skriva med, for alla som vill prova’, dn
“det hdr dr Saras specialpenna som ingen annan fér rora’, sdger
Bodil Mollstedt.

Barn med EDS kan ocksa behdva en ”saccosédck” i klassrummet for
att kunna vila vid behov. Dér géller samma sak: det &r bra att kopa
flera saccosdckar och ge alla elever mojlighet att vila dér. Det
vinner alla pa!

Skolans stod — elevens rittigheter och skolans skyldigheter

I skollagen betonas barnens ritt till anpassat stod. Lagen garanterar
alla elevers ritt att utvecklas sa langt som mojligt utifran sina egna
forutséttningar. Rektorer dr skyldiga att utreda om en elev behover
sarskilt stod. Om sa dr fallet ska ett atgérdsprogram upprittas. I det
ska det tydligt framgé vilka malen &r och hur de ska uppnas.

Atgirder som kan bli aktuella dr exempelvis handledning och
fortbildning av personal, anpassning av miljon, kompensatoriska
hjélpmedel, pedagogiskt stdd eller en anpassning av elevgruppen.
Atgirderna — eller beslut om att inte gora ett atgirdsprogram — kan
overklagas. Det ar viktigt att ocksé fraga barnet vilka anpassningar
han eller hon sjilv 6nskar.

— Skolmiljon ska ge barnet stimulerande upplevelser och
erfarenheter, da kickas den “’goda cirkeln” igdng. Den innebér att
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lustfyllda upplevelser gor barnet intresserat av att ta egna initiativ,
vilket i sin tur gor henne eller honom mer delaktig och aktiv. Da
uppmuntras utvecklingen.

Ldnktips:

skolappar.nu

appstod.se

logopedeniskolan.blogspot.se

skoldatatek.se/verktyg/appar

|da gar i sarskola

Idag ar Ida tio ar och gar i en sérskoleklass. Fran borjan gick hon i
en vanlig klass, men det fungerade inte sa bra. Smértan Ida har
uttrycker sig oftast med att hon blir arg. Hon lagger sig ner och
skriker.

— Nér hon gick i den vanliga klassen holl hon ut i skolan men sedan
kom ilskan hemma efterdt. Det dr tufft for oss nér hon blir arg
istéllet for att formedla vad hon kénner. I skolan gér hon som alla
andra, men rasar sedan efterdt. Det dr l4tt att da kidnna sig simst
som fordlder och fraga sig vad man gor for fel, sdger Anna.

Niér Ida inte forklarar att hon har ont blir det ocksa svérare for
fordldrarna att forsta att det r si det ligger till. Men de tvé senaste
aren har det blivit mer patagligt att Ida har ont. Det mérks till
exempel ndr hon ska hjilpa till att baka och bara klarar att vispa
smeten nigra sekunder.

— Hon dr ocksa véldigt kédnslig for beroring pd huden och tycker
inte om varma saker. Kallt dr battre. Kldder ska vara pa ett speciellt
sétt, hon dr jattekédnslig for om nagot sitter fel, sdger Magnus.

Det dr svart att veta om kénsligheten for beroring beror pd EDS-
eller ADHD-diagnosen, eller ndgot annat.

— Sa har det varit mycket med Ida, svart att veta vad som ar vad.

Syskonrollen

Syskon till barn med funktionsnedsittning behover kunskap,
nagon som lyssnar pa dem och maéjlighet att triffa andra i
samma situation. Det visar forskning pa omradet och
erfarenheter frin Agrenskas syskonprojekt.
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En syskonrelation &r inte lik ndgon annan relation man har 1 livet.
Den &r ofta livets langsta och innehéller nistan alltid bade positiva
och negativa inslag.

— Barn som fér ett syskon med funktionsnedséttning kdnner ofta
blandade kénslor infor situationen. De kan inte vélja bort den utan
maste hitta ett siitt att forhalla sig till den, siger Linda Ohman som
4r pedagog i Agrenskas barnteam.

Studier av syskon till barn med funktionsnedsdttning visar féljande:

e Syskonen har ofta en bristfallig kunskap om sin
brors/systers diagnos och fordldrarna 6verskattar ofta hur
mycket de vet om den.

e Information &r inte detsamma som kunskap. Man vet inte
hur mycket syskonet forstétt och hur han eller hon tolkat
informationen om sjukdomen och vad den innebar.

e Att forsta och skapa kunskap tar tid. Man kan behova prata
om saken kontinuerligt eftersom situationen foréndras,
precis som barnets fragor och funderingar.

Syskon maste fa mojlighet att stdlla sina egna fragor angdende
systerns eller broderns funktionsnedséttning.

— Informationen gar ofta via fordldrarna, men var erfarenhet visar
att det ofta finns saker som syskonen inte vagar eller vill prata med
sina forildrar om, siger Linda Ohman.

Det ar vanligt att syskon bédr pé fragor de aldrig vagat stélla till
ndgon. En del ar rddda att funktionsnedsattningen smittar, andra har
en kénsla av skuld och tror att de sjélva kan ha orsakat skadan.

— En tvilling till en flicka med cp-skada trodde till exempel att hon
tagit allt syre frdn sin syster under fostertiden. Det hade hon kint
skuld dver i ménga dr. Och en pojke fragade om hans harda tag pa
innebandyplanen hade orsakat broderns skelettcancer.

Intervjuer med syskon visar att de behover bli sedda och
bekriftade. De méste kinna att de ocksa far egen tid med
fordldrarna. Den ska vara avsatt speciellt for dem och inte bara
besta av tid som “dnda blev 6ver”. Detsamma géller for
fordldrarnas uppmarksamhet.

— Ett barn beréttade att hon fatt hdgsta betyg i skolan och att
fordldrarna sa ’bravo’ nir de fick veta. Men nér hennes sjuke
lillebror ldrde sig att lyfta en mugg sjélv stilldes det till med
tartkalas. Aven om flickan forstod varfor det blev sa olika
reaktioner kéndes det ordttvist.
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Olika behov i olika aldrar

Yngre syskon uppfattar tidigt omgivningens behov av hjélp. De har
manga varfor-fragor och behdver svar som anpassats efter deras
niva.

I nio-tiodrsaldern far barn en mer realistisk syn pa tillvaron. De
borjar se konsekvenser och kan uppleva det som jobbigt att
syskonet i nagon man ar avvikande. Barnen noterar blickar och
reaktioner frdn omgivningen och borjar fundera pé hur de ska
forklara for andra.

— Da ér det bra att i familjen ha ett gemensamt forhallningssatt. Det
kan vara att siga namnet pa diagnosen, men det fungerar lika bra
att sdga “min brorsas svaga muskler’ eller kramp’ istillet for
epilepsi.

Aldre syskon tar ofta pa sig ansvar for att fordldrarnas ska orka. De
funderar ocksé over érftlighet och existentiella fragor som varfor de
sjdlva inte drabbades nédr deras syster eller bror gjorde det. En del
kénner skuld dver att vara friska.

— I tondren utvecklar manga en kompisrelation till sina syskon,
aldersskillnader borjar jamnas ut och man kanske hittar pa saker
tillsammans. For en person som har ett syskon med
funktionsnedsittning kan det da bli en sorg att se att den egna
relationen till syskonet ser annorlunda ut. Aven om det ir en fin
relation, dr den kanske inte densamma som kompisarnas
syskonrelationer, siger Linda Ohman.

Kunskap, kédnslor och bemistrande

Under familjevistelserna pa Agrenska har barnteamet utarbetat ett
koncept for syskonen som utgar ifran kunskap, kénslor och
bemistrande.

Kunskap ges utifran frdgor om diagnosen som syskonen arbetat
fram tillsammans. Det &r ofta lattare for dem att formulera fragor i
grupp, som sedan besvaras av en lékare, sjukskoterska eller annan
kunnig person.

— Vi berittar ocksé att de sjdlva inte bar nagot ansvar for att
syskonet blivit sjukt och hjdlper dem med strategier for hur de ska
hantera frigor frin omgivningen. Nir de 4ker frin Agrenska ska de
ha fatt med sig bra verktyg for att hantera sddana situationer.

Kdnslor hanteras genom ett Oppet och tillaitande klimat, dar alla ska
kénna sig bekvidma med att prata fritt. Barnen och ungdomarna gor
roliga aktiviteter tillsammans for att bli sammansvetsade som
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grupp, da blir det littare att prata om personliga saker. Det dr
viktigt att inte avvisa jobbiga kénslor utan att sdtta ord pd dem.

— Om vi vuxna sédger ’det ddr behdver du inte tinka pa’ eller *oroa
dig inte for det’ sdger vi omedvetet till barnen att vissa kdnslor &r
forbjudna. Det blir inte bra. Det r béttre att bekréfta barnets tankar
och prata om vad kinslorna star for, siger Linda Ohman.

Bemdistrande handlar om att hitta strategier i vardagen, om att
utbyta erfarenheter med andra syskon och att sétta ord pa sddant
som kan kallas for daliga hemligheter”.

— Det kan handla om sorg dver att man inte fick en bror eller syster
som man kan leka med pd samma sitt som ens kompisar leker med
sina syskon. Det kan vara bra och logiska tankar, men om man inte
far prata om dem blir de ganska tunga att bira.

Vad siger syskonen?

I intervjuer beréttar syskon till barn med funktionsnedséttning att
de gloms bort ibland, och fir mindre uppmirksamhet &n brodern
eller systern. Ibland fragar ldrarna i skolan oftare ”hur mér din
syster?” an ”hur mér du?”, vilket kan bidra till den kdnslan. En del
tycker det dr trakigt att ofta behdva avbryta roliga aktiviteter pa
grund av syskonet.

Manga har tankar om framtiden, om hur det ska bli senare. Sddana
saker kan ju ingen ge ndgra svar pd, men ofta dr det béttre att
fundera tillsammans med barnen &n att inte berdra &mnet alls. Man
kan prata om hur man hoppas att framtiden ska bli och hur den kan
bli.

For att utveckla strategier att hantera svara kénslor kan man
identifiera kédnslor som brukar komma, hur dessa brukar fa en att
agera eller reagera och hur man skulle kunna gora istillet.

Syskonen beskriver ocksad minga positiva aspekter av att ha en bror
eller syster med funktionsnedséttning. De ldr sig tidigt att
respektera olika ménniskor, att ta ansvar och vara sjilvstindig,
kédnna empati och forstielse, samt att sétta saker i perspektiv.

— Det dr ganska stora saker de beskriver som positiva. Dessutom
ndmner manga att det ar hérligt att f4 gd forbi kon pd Liseberg.
Sadana smaé saker kan spela stor roll i ett barns tillvaro!

Liis mer om Agrenskas arbete med syskongrupper pd
syskonkompetens.se
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Pa webbplatsen finns bland annat samtalsverktyg och ldstips. Ddr
finns ocksa filmer som illustrerar olika situationer och
fragestdllningar. Bland annat filmen om Ludwig som har
artrogrypos, och hans syskon Lilly och Leon. ”Alskar ni honom
mer dn mig?” undrar Lilly ndr storebror fdar mer uppmdrksamhet
och hjdlp av fordldrarna.
agrenska.se/syskonkompetens/syskonkompetens-filmer/
alskar-ni-honom-mer-an-mig/

Ida har tva yngre syskon

Ida har en lillebror som ér sju ar och en lillasyster som ér tre. De
heter Philip och Linnea. Philip ar vildigt fysisk, dlskar att rora pa
sig, tivla och idrotta.

— Han och Ida funkade vildigt bra ihop fram till en viss alder,
dérefter sprang han ifran Ida nér det gillde allt fysiskt. Nu ér Philip
sju och har borjat fraga varfor Ida dr s& klumpig och varfor hon inte
springer sa fort. *Jag dr ju snabbare dn henne trots att hon ar tio ar’
kan han séga, beréttar Anna.

Philip far anpassa sig mycket och tycker att det &r jobbigt. Han
foredrar kompisarna framfor att vara med henne.

— Det blir inte s& naturligt att umgas hela familjen ldngre av den
anledningen, Philip foredrar andra dn Ida att leka med. Ibland far
hon ett utbrott och vi fér stilla in en aktivitet, och det har fatt Philip
att ibland séga redan innan att ’vi struntar 1 det, det blir bara
jobbigt’. Ida tar dver mycket, sdger Magnus.

Just nu har Ida och lillasyster Linnea mycket gemensamt. De
brékar ocksa men har létt att hitta gemensamma berdringspunkter.
Linnea dr ocksa dverrdrlig och mjuk i lederna. BVC héller lite koll
pa henne men har inte med automatik utrett henne pa grund av Idas
diagnos.

— Kanske skulle det vara bra for oss att i veta tidigt om hon ocksé
har EDS, sdger Anna.

Philip var tidig med att bade ga och tala, medan Linnea legat
ungefdr mitt emellan honom och Ida med sidant.

— Samtidigt vill vi inte oroa oss 1 onddan, klarar man livet ar det
kanske bittre att ta en sak 1 taget, sdger Magnus.

Han har sjilv fatt ménga aha-upplevelser utifrén sin egen
overrorlighet, 1 takt med att han lart sig om EDS.

— Utan att ha tankt att det kunde bero pa ett syndrom har jag ju haft
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ryggproblem, axelproblem, en antydan till skolios och smérta 1
fotterna. Jag har ocksa tunn hy och latt att fa arr.

Familjen tror att de efter vistelsen p4 Agrenska kommer att beritta
om Idas EDS mer frekvent i1 olika sammanhang dér det kan
paverka, till exempel hos tandldkaren.

— Det dr bra om de kédnner till Idas diagnos eftersom risken for en
forsdmrad munhygien och tandlossning 6kar. Det &r ocksa viktigt
att hennes smarta tas pé allvar. I skolan &r de vil medvetna om
besvidren och hon far bra stod och anpassningar, sdger Anna.

Nar klassen ska ga langa strackor far Ida skjuts. Hon far ocksa téta
pauser och slipper langa arbetspass. Det fungerar bra.

— Fritids har inte riktigt haft samma lyhordhet och jag har gatt ner i
arbetstid nu for att kunna komma hem tidigare. Men skolan dr en
skyddad milj6é och dar trivs Ida fint, sdger Anna.

Munhalsa och munmotorik

— Vi rekommenderar att barn med sirskilda behov tidigt har
kontakt med tandvirden, giirna med en barntandvards-
specialist. Om det finns svarigheter med tal, spriak och itande
behovs dven kontakt med logoped.

Det siiger overtandliikare Christina Havner och logoped Asa
Mogren, som arbetar pa Mun-H-Center i Hovas.

Mun-H-Center ligger i anslutning till Agrenska pa Lilla Amundén.
Det ar ett nationellt kunskapscenter med syfte att samla,
dokumentera och utveckla kunskapen om tandvard, munhilsa och
munmotorik hos personer med sillsynta diagnoser. Kunskapen
sprids for att bidra till ett bittre omhidndertagande och en hogre
livskvalitet for de berdrda patientgrupperna och deras anhoriga.

I Sverige finns ytterligare tva kompetenscentrum for sillsynta
diagnoser som ror munhélsa, i Umeé och i Jonkoping

MHC-basen

Genom samarbetet med Agrenska triffar Mun-H-Center manga
personer med olika funktionsnedséttningar och sjukdomar. Efter
godkiinnande frin forildrarna under Agrenskas familjevistelser gor
en tandldkare och en logoped en dversiktlig undersokning och
beddémning av barnens munforhédllanden. Observationerna,
tillsammans med information som foridldrarna ldmnat, stills
samman i en databas.
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Kunskap om séllsynta diagnoser sprids via webbplatsen
mun-h-center.se, samt via MHC-appen och pa Mun-H-Centers
facebooksida och youtube-kanal.

Tand- och munvérd for barn och unga med sérskilda behov
Det ér en stor fordel om den forebyggande tandvérden ér sa bra att
en god munhélsa kan bevaras. Att komma igang med goda vanor
tidigt ar viktigt. Alla bor anvinda fluortandkram. Tandvéarden
rekommenderar forédldrar att hjilpa sina barn med tandborstningen
och borsta tva ganger om dagen. For att underlitta tandborstningen
tipsar Christina Havner om att sta bakom barnet och anvinda den
egna kroppen som stod.

— D& kommer man 4t béttre och det blir léttare att borsta.
Alternativt kan man lata barnet ligga ner pa en sing.

Nar nya kindtdnder kommer 4r det extra noga med tandborstning av
groparna pa tuggytan. De kan ocksa forseglas med plast for att
minska risken att fa hal.

Det finns ménga olika typer av hjdlpmedel som kan underlitta
munvarden. Tandvérdspersonalen hjdlper till att individuellt prova
ut lampliga hjalpmedel.

Vid érliga undersdkningar pa tandklinik dr det viktigt att
tandldkaren fir kinnedom om barnets aktuella hilsa och
medicinering, d& det kan paverka salivens kvalitet och ge
muntorrhet med 6kad risk for karies, hal i tinderna, som f6ljd.
Kontroll av bettutveckling, kdkleder och kikmuskulatur &r ocksa
viktig att utfora, forutom sedvanlig kontroll av munhygien, tandkott
och tdnder. Ett eller tva dterbesok mellan de ordinarie besoken
rekommenderas for polering och fluorbehandling av tinderna.
For barn som inte tycker om tandkramssmaker finns sérskilda
tandkrdmer utan smak. Det finns ocksa tandkrdmer som inte
skummar s& mycket.

Mun-H-Center och specialistkliniker for pedodonti erbjuder barn
och ungdomar med sirskilda behov ett anpassat
tandvardsomhéindertagande.

Munhiilsa vid Ehlers-Danlos syndrom

— EDS ér en av de diagnoser som vi pA Mun-H-Center far flest
samtal och fragor kring. Det beror dels pd att det &r en
forhdllandevis vanlig sillsynt diagnos, men ocksa pa att detta &r en
grupp som ofta upplever sig falla mellan stolarna inom sjukvarden,
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siger Asa Mogren.

Tandvardsrelaterade symtom som kan — men inte behéover —
forekomma vid EDS:

e Tandutvecklingsstérningar.

o Kikledsproblem (sdsom tandgnissling eller sméirta fran
kikleden. Det kan ocksa knéppa eller “krasa” i kdkleden).

e Skora slemhinnor (som kan leda till blasor och skav- eller
bitsar).

e Tandlossningssjukdom (pEDS).

e Smal, hog gom.

o Reflux.

— Det hér &r symtom som kan féorekomma hos vem som helst, men
de dr nigot vanligare hos personer med EDS &n hos andra.
Samtidigt finns det mdnga med EDS som inte drabbas av nagot av
dessa besvir, siger Asa Mogren.

Det finns 160 personer med EDS i Mun-H-Centers kunskaps-
databas, 1 dldrarna 3-66 ar. Majoriteten har inga stora svérigheter
nér det giller tand- och munhilsa. 18 av personerna som finns
registrerade har &t- och dricksvérigheter medan 16 har problem
med tandgnissling dagtid. 34 av de 149 personerna har en
overrorlig kékled.

Barn med EDS som varit p4 Mun-H-Center beskriver sjélva
problem med blodande tandkétt, blasor i munnen, muntorrhet och
svarigheter att tugga mat med seg konsistens. Reflux kan ocksa
bidra till sveda och besvir frén tédnderna.

— Manga upplever ockséd obehag i samband med tandborstning,
vilket 1 sin tur kan medf6ra att man undviker att borsta, sdger
Christina Havner.

I samband med den nya klassificeringen av EDS har man faststillt
att den tidigare gruppen EDS typ VIII, som nu benimns
parodontalt EDS, medfor en aggressiv tandlossningssjukdom och
ofta med tidig symptomdebut. Denna kartlaggning innebér ocksa
att det idag inte finns nagon vetenskaplig evidens att nigon annan
subgrupp har 6kad risk for tandlossningssjukdom.

Dokumentation nr 581 © Agrenska 2019

40



Ehlers-Danlos syndrom

Kékledsljud och/eller kikledsbesvir ér relativt vanligt 1
populationen, men forefaller vara ndgot mer vanligt hos personer
med EDS. Det finns olika sétt att lindra och forebygga besvér, som
exempelvis med bettskena och traning.

— Om man har stor funktionspaverkan och smérta bor man fa
kontakt med en bettfysiolog, sdger Christina Havner.

Det dr ocksé bra att veta att bedovning kan ta lite annorlunda pa
patienter med EDS 4n pé andra. Man kan behdva vénta extra linge
innan den verkar ordentligt och i vissa fall uppnas inte fullgod
beddvning.

Okad blédningsbeniigenhet och forlingd blddningstid kan ocksa
vara ett problem och vid exempelvis tandutdragning &r det viktigt
att man kontrollerar att blddningen avstannar. Aven ldkningstiden i
munnen kan vara paverkad.

For att forbereda barnet infor en tandldkarundersdkning kan det
vara bra att visa bilder pd rummet och stolen sé att barnet kdnner
igen sig ndr det vil dr dags. Det &r viktigt att man har det bekvimt
hos tandlékaren. En person med EDS kan vara hjélpt av bitklossar
som kidken kan vila pa eller av att sitta i en mjukare stol, till
exempel med tempurmadrass eller kuddar.

Att tinka pa:

e Ta kontakt med tandvarden innan forsta besdket. Vi vill
gora det sa bra som mojligt for barnet for att undvika att hen
utvecklar tandvardsrédsla.

e Se till att behandlaren far kunskap om barnets behov.

e Informera om eventuella mediciner och vem som ar
ansvarig ldkare.

Vissa mediciner kan ge muntorrhet och 6kad risk for karies
eller svamp 1 munnen.

¢ G4 regelbundet till tandvarden for att forebygga
munrelaterade besvir.

Munmotorik vid Ehlers-Danlos syndrom

Munmotoriska symtom som kan — men inte behéver — forekomma
vid EDS:

e At- och tuggsvarigheter
e Péverkan pé tal, rost och artikulation
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Atsvérigheter handlar bdde om viljan att 4ta, och om férmdgan. Nir
det géller personer med EDS kan viljan att dta ibland paverkas av
tarmproblem, som forstoppning och reflux. Ungefdr fyra av tio
upplever ndgon form av problem med &dtandet. Trotthet 1 musklerna
kan ocksé paverka formégan att tugga vilket kan vara negativt for
magen och tarmen som fér bearbeta storre bitar.

Personer med EDS kan ocksé ha paverkan pa rdst och tal.

— En kollagenrubbning som péverkar hela kroppen paverkar ocksa
stimbanden. Det kan medfora problem med rosten, sisom viss
heshet, siger Asa Mogren.

Artikulationssvérigheter kan ha flera orsaker, som instabilitet 1
kékleden, paverkad kénseluppfattning och lag muskelspanning i
den orofaciala muskulaturen. Det kan ockséd forekomma mer
spréakligt relaterade svarigheter och svérigheter med motorisk
planering av talrorelserna.

— Det star ibland 1 litteraturen att manga med EDS har korta
tungband eller avsaknad av tungband. Det behdver dock inte
medfora nigon paverkan pa funktionen, siger Asa Mogren.

84 procent av personerna i Mun-H-Centers kunskapsdatabas

har inga svarigheter alls med sitt tal. Hos en liten grupp ser man
ibland ett ndgot otydligt, eller 1 enstaka fall svarforstéeligt, tal. Det
kan bero pa trotthet i muskulaturen.

En logoped kan ge rad angaende atsituationen, men ocksa om tal-
och kommunikationstrdning samt oralmotorisk traning. Syftet med
behandlingen ar att forbattra at-och artikulationsformaga samt vid
behov dka eller minska kénslighet i munnen.

Las mer:
mun-h-center.se

Emy EmKer ir socionom och arbetar pa Agrenska, bland annat
med planeringen av familjevistelser. Hon informerar om vilket
stod som finns att fa for personer med funktionsnedsittning.

Forsiakringskassan
Forsdkringskassan har ersatt det tidigare vardbidraget med
ett omvardnadsbidrag, som du kan fa om du har ett barn med
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funktionsnedséattning. Bidraget baseras pa den omvardnad och
tillsyn som ditt barn behdver utdver det som &r vanligt for barn 1
samma alder utan funktionsnedsittning.

Omvardnadsbidraget finns i fyra nivéer och Forsdkringskassan
bedomer barnets totala behov av omvardnad och tillsyn efter samtal
med fordldrarna. Om familjen har flera barn med funktions-
nedsittning kan fordldrarna som mest fi ett helt omvardnadsbidrag
per barn. Skatt ska betalas pa omvardnadsbidraget och beloppen
justeras vid varje arsskifte.

Nytt dr ocksd att merkostnadserséttning numer &r en separat
ersdttning. Forut blev ju merkostnaden en skattefri del i
vardbidraget.

Hiilso- och sjukvardslagen

Sedan 2015 finns en patientlag som innebar stirkt stallning for
patienter, bland annat rétt att vdlja 6ppenvérd i ett annat landsting,
till exempel habilitering eller specialist 1 annat landsting. Det ar
lattare att fa en ny medicinsk bedomning.

— Lagen har ocksé 0kat barns inflytande dver sin egen vard. De har
ritt att f4 information om sin vard pa ett sétt som de forstar.

Lds mer pad nfsd.se och 1177.se

Samordning — fast vardkontakt

Enligt hélso- och sjukvardslagen har verksamhetschefen skyldighet
att utse en fast vardkontakt for att sdkerstélla patientens behov av
samordning om patienten Onskar det. En fast vardkontakt kan
samordna vardens insatser, information, formedla kontakter inom
varden och vara kontaktperson inom andra delar av varden och for
andra samhéllsaktorer.

Den fasta vardkontakten kan vara en ldkare eller annan profession
inom varden, som sjukskoterska eller kurator.

SIP — samordnad individuell plan

Kommuner och landsting ar skyldiga att upprétta en samordnad
individuell plan, SIP, enligt bade socialtjédnstlagen och hdlso- och
sjukvérdslagen. En SIP gors nér samordning efterfragas och
kompetens behovs fran flera verksamheter och dér
ansvarsfordelningen behdver goras tydlig. Planen upprittas vid
moten dér de professionella ér skyldiga att delta. Den kan gdras nér
en person upplever att man behdver en samordning mellan olika
instanser.
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Skollagen 1 kap 4

Enligt skollagen har barnen ritt till stod for att nd skolans
kunskapsmal. Atgérdsprogram ska upprittas for hur eleven ska
klara kunskapsmaél och vilket stod som kravs. Det dr rektorns
ansvar att eleven far ett atgdrdsprogram om det behdvs.

Enligt skollagen ska skolan ta hdnsyn till elevers olika behov
Elever ska ges stod och stimulans sa att de utvecklas sé langt som
mojligt. Skolan ska stridva efter att uppvdga skillnader i elevernas
forutsattningar att tillgodogdra sig utbildningen.

Anpassningar i forskola och skola
Exempel pa anpassningar i forskola och skola:

e Sirskilt schema over skoldagen

e Extra tydliga instruktioner

e Stdd att sétta igdng arbetet

e Anpassade liromedel

e Nagon extra utrustning

e Enstaka specialpedagogisk insats

e  Sirskilt stod

e Handledning/fortbildning av personal
e Resursperson/’assistent”

e Minskning/anpassning av elevgrupp
e Regelbunden specialpedagogiska insatser
e Anpassad studieging

Infor alla fordndringar dr det viktigt med forberedelser. Det géller
till exempel nér barnet borjar forskola och vid dvergangen fran
forskola till skola. Och vid alla stadiebyten.

Ta kontakt med forskola och skola infor bytet. Gor gérna
studiebesok pé skolan om det finns osdkerhet om vilken som passar
barnet bast.

Ge skriftlig information om barnet, till exempel dokumentationen
om barnets diagnos nér det dr dags for skolstart.

Forbered motet!

— Som forilder till ett barn med funktionsnedséttning blir det
ménga moten med de parter som omger barnet. Forbered er vil
infor motet och se till att ha med alla beslutsfattare pa motet. Det
kan till exempel vara bra att ha med skolskoterskan pa motet.
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Ha en dagordning och bestdm péa forhand hur ldng tid motet ska
vara. For ett protokoll om vem som ska gora vad till nir. Boka en
ny tid for dterkoppling och uppfoljning av dtgérderna.

Vart vinder vi oss?

Den som &r missndjd ska i forsta hand vinda sig till skolans rektor.
I andra hand kan man vénda sig till ansvarig tjinsteman eller
ndmnd 1 kommunen. Eller till Skolverket:

skolverket.se

Skolverkets upplysningstjénst: telefonnummer 08 - 527 332 00.

Undantagsbestimmelsen

I skollagen finns en undantagsbestdmmelse 1 10 kap 21 § (tidigare
kallad Pysparagrafen). Den ger elever med funktionsnedsittning
ratt att undanta vissa delar 1 kunskapskraven och dnd4 fa godként
betyg. Formuleringen lyder: ”Om det finns sdrskilda skél far det
vid betygsséttningen bortses fran enstaka delar av de kunskapskrav
som eleven ska ha uppnatt. Med sirskilda skél avses
funktionsnedsittning eller andra liknande personliga forhdllanden
som inte &r av tillfdllig natur och som utgor ett direkt hinder for att
eleven ska kunna na ett visst kunskapskrav.”

LSS

Sambhéllets stod utgar bland annat fran LSS (Lagen om stéd och
service till vissa funktionshindrade). Det dr en réttighetslag, som
syftar till att ge goda livsvillkor.

LSS ger stod for insatser och sérskild service for personer...
...med utvecklingsstorning, autism eller autismliknande tillstdnd.
...med betydande eller bestdende begavningsmassigt
funktionshinder eller hjarnskada i vuxen &lder foranledd av yttre
vald eller kroppslig sjukdom

...med andra varaktiga fysiska eller psykiska
funktionsnedséttningar som uppenbart inte beror pa normalt
aldrande, om de é&r stora och fororsakar betydande svarigheter i den
dagliga livsforingen och didrmed ett omfattande behov av stod eller
service.

Om man bedoms ingé i ndgon av dessa tre personkretsar kan man
beviljas insatser enligt LSS. Tio olika insatser ingér i LSS.

SoL

Enligt Socialtjénstlagen ska méanniskor som av fysiska, psykiska
eller andra skil méter betydande svarigheter 1 sin livsforing fa
mdjlighet att delta i samhéllets gemenskap och att leva som andra.
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Diérfor finns olika former av stdd. Finns behov har man alltid rétt
att soka en insats och fa ett skriftligt beslut. En socialsekreterare
eller kurator pé sjukhuset kan hjélpa till med ansdkan.

Exempel pa insatser inom LSS/SoLL

Korttidsvistelse / stodfamilj

Korttidsvistelse 1 en stodfamilj eller pa ett korttidshem syftar bade
till att ge anhoriga avldsning och mer tid for syskonen, men ocksa
till att tillgodose barnets behov av miljdombyte och rekreation.
Tanken r att barnet ska fd mojlighet till personlig utveckling.
Korttidsvistelse kan bli aktuellt redan i tidig &lder.

Avlésarservice i hemmet

Den hir insatsen finns for att anhoriga ska fa mojlighet till
avlastning och till att utrétta drenden utanfor hemmet.
Avlosarservice kan erbjudas bdde som regelbunden insats eller som
16sning vid akuta behov. Behovet bedoms individuellt.

Ledsagarservice

En ledsagare hjilper till med kontakter i samhaéllet och kan folja
med pa vardbesok och delta i fritidsaktiviteter. Insatsen géiller nér
funktionsnedsittningen inte ar alltfor stor, och kan till exempel inte
ges om personen redan har personlig assistans. Ledsagarservicen
kan begéras per tillfdlle eller som regelbunden insats.

Kontaktperson

En kontaktperson erbjuder personligt stod utanfor familjen, och ska
ses som ett icke-professionellt stod, en medménniska.
Kontaktpersonen har ingen rapporteringsskyldighet (till skillnad
mot exempelvis ledsagare) och behdver alltsd inte rapportera om
vad hen gjort till ndgon myndighet.

Anhorigstod

Enligt Socialtjénstlagen, SoL 5 kap 10 ska kommunen ocksa
erbjuda stdd till anhoriga. Med anhoriga menas en familjemedlem,
(till exempel syskon, mor— och farforildrar) eller en god vin till
nidgon med fysisk eller psykisk funktionsnedséttning.

Som anhorig kan man fa mojlighet att delta i samtalsgrupper,
friskvard eller individuellt anpassat stod och fa tips, rdd och hjilp
med kontakter. Detta stod ska sokas hos kommunens
anhorigkonsult. Denna tjinst kan heta olika i olika kommuner.

Bostadsanpassning
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De som pd grund av funktionsnedséttning eller sjukdom behdver
hjilp att anpassa sin bostad ska fa sddan hjdlp om de har likarintyg
samt intyg frén arbetsterapeut eller sjukgymnast. Ansdkan gors till
kommunen. Fran den 1 juli 2018 giller en ny bostadsanpassnings-
lag. Storsta skillnaden jamfort med tidigare ar att den som har
behovet ska soka sjdlv. Man far inget bidrag om behovet kan
tillgodoses av hjdlpmedel, exempelvis beviljas ingen taklift om det
gér att anvinda golvlift. En annan nyhet &r att regler vid om- och
nybyggnation léttas. Det blir enklare att fi bistdnd dven om
tillgédnglighetskraven inte foljts vid om- och nybyggnad. Detta
géller om det inte 4r den sokande sjdlv som gjort byggnationen.
Mer information finns pa Boverkets webbplats.

Hit kan man vénda sig for att fa hjilp med stodinsatser
e Habilitering/kurator.
e LSS-handliggare.
e Brukarstddsorganisationer (exempelvis Bosse eller Lasse).
e Anhorigstddjare i kommunen.
e Brukarstddcenter.
e Andra organisationer (exempelvis HSO, FUB, DHR, RBU).

Hjilpmedel

Hjédlpmedel skrivs ut for att forbattra eller upprétthalla funktion och
formaga. De kan ocksa skrivas ut for att kompensera for en nedsatt
eller forlorad funktion eller forméga att klara det dagliga livet. Det
giller dock inte produkter som ar vanliga i hemmet, som
exempelvis datorer.

Hjilpmedel ér oftast landstingens ansvar och kréiver hélso- eller
sjukvardskompetens vid utprovning. Besluten kan inte 6verklagas.
Hjalpmedel finns pa bland annat pd habiliteringen,
hjdlpmedelscentralen, datatek, datakommunikationscenter, syn- och
horcentraler.

Fonder

Fonder kan sokas for 6kade omkostnader pa grund av sjukdom,
hjalpmedel och rekreationsresor. P& sjukhus eller pa habiliteringen
kan man fa hjilp av en kurator med att hitta passande fonder att
sOka pengar ur. Lénsstyrelsen har en gemensam stiftelsebas dar
man kan soka efter mdjliga fonder. Vissa foretag hjilper ocksa till
att hitta ratt fonder for en mindre summa.

Tips pa bra webbadresser
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agrenska.se — Agrenska

ournormal.org — For att hitta andra familjer i liknande situation.
do.se — Diskrimineringsombudsmannen

notisum.se — Lagar pa nitet

fk.se - Forsdkringskassan

socialstyrelsen.se — Socialstyrelsen

skolverket.se — Skolverket

spsm.se — Specialpedagogiska skolmyndigheten

mfd.se — Myndigheten for delaktighet

nfsd.se — Nationella funktionen sillsynta diagnoser
bostadscenter.se — Bostadscenter

boverket.se — Boverket

1177.se — Sjukvardsupplysningen

mun-h-center.se — Mun-H-Center

assistanskoll.se — Assistanskoll

hejaolika.se — Nyheter om ett samhélle for alla
kunskapsguiden.se — Kunskapsguiden

parasport.se — Om idrott for personer med funktionsnedséttning
anhoriga.se/ - Nationellt kompetenscentrum for anhdriga
stiftelser.lst.se — Lansstyrelsernas gemensamma stiftelsedatabas

— For att fa en personlig assistent krivs det att man har stora
och varaktiga funktionsnedsittningar och tillhor en av LSS

personkretsar.
Det berattar Louise Jeltin som ar assistanssamordnare pa

Agrenska Assistans.

Assistentens uppdrag dr att hjdlpa till med grundldiggande behov
som dtande, pa- och avkladning, kommunikation och personlig
hygien. Behoven maste vara av praktisk karaktir — att behova hjilp
med aktivering, paminnelser och motivation ar oftast inte
tillrdckliga skil for att fa assistans.

For att kommunikation ska anses utgora ett grundlaggande behov
krévs att det behovs en tredje person for att kommunikation ska
vara mojlig. Den tredje personen behover ha ingdende kunskaper
om individen, funktionsnedséttningen och séttet att kommunicera.
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Tillsyn raknas som ett grundldggande behov bara om personen har
en psykisk funktionsnedsittning, eller om det krévs ingdende
kunskaper pé grund av personens kommunikationssvarigheter eller
beteendeproblematik.

Vad riknas till foraldraansvaret?

De grundlidggande behoven riknas som fordldraansvar tills barnet
fyllt nio ar. Dérefter rdknas de inte som foréldraansvar.
Kommunikation rdknas inte som fordldraansvar efter att barnet fyllt
sex ar. Undantag dr kontakt med myndigheter eller sjukvérd, dé det
géller tills barnet ar nio ar.

— Tillsyn anses av Forsdkringskassan helt hora till fordldraansvaret
tills barnet ar fem é&r.

Om de grundldggande behoven uppgér till 20 timmar eller mer per
vecka ansoks assistanserséttning frdn Forsdkringskassan.

Om grundldggande behov inte uppgér till 20 timmar kan man soka
personlig assistans hos kommunen.

Assistans i skolan

I vissa fall finns skal till att ett barn har en personlig assistent dven 1
skolan. Det géller till exempel i situationer...

... dar barnets funktionsnedséttning skapar sérskilda svarigheter att
kommunicera med andra &n den personliga assistenten,

... nédr det med hénsyn till personens hdlsotillstand ar viktigt att
den personliga assistenten finns till hands.

... dar funktionsnedsattningen gor det sirskilt angeldget att
personen har ett starkt begrdnsat antal personer knutna till sig.

... dar personen behdver tillgang till nagon som har ingdende
kunskap om honom eller henne och hilsotillstdndet.

Anhoriga som assistenter

Det finns flera skl till att anhoriga (fordldrar, syskon, mor- och
farforédldrar) viljer att bli personliga assistenter. Det kan handla om
ekonomi, integritet, praktiska skél och att det ger en unik mdjlighet
att vara ndra barnet.

Hjilp med personlig assistans

Det finns ingen réttshjilp for den som vill 6verklaga
Forsdkringskassans eller kommunens beslut om personlig assistans
genom att driva LSS—mal i domstol. Men det finns jurister pa
assistansbolagen att himta kunskap och stdd hos.
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Aven hos brukarorganisationer kan man 3 hjilp:

e LaSSe Brukarstdodcenter (Viastra Gotalandsregionen),
telefonnummer: 031-841850

e BOSSE — Réd, Stod & Kunskapscenter (Stockholm),
telefonnummer: 08-54488660

Informationscentrum for ovanliga diagnoser

Socialstyrelsen har en kunskapsdatabas for ovanliga diagnoser.
Den innehaller for narvarande informationstexter om cirka 300
ovanliga sjukdomar.

Texterna produceras av Informationscentrum for ovanliga
diagnoser vid Goteborgs universitet i samarbete med ledande
medicinska experter och foretradare for patientorganisationer.
Kvalitetssakring sker genom granskning av en sérskild expertgrupp
utsedd av universitetet.

Informationen i databasen uppdateras regelbundet och ytterligare
diagnoser tillkommer varje ar. Texterna éversatts ocksa successivt
till engelska. Till varje text finns aven en folder som kan bestéllas
kostnadsfritt eller laddas ner fran Socialstyrelsens webbplats.

De som skriver texterna svarar aven pa fragor och hjalper till att
soka information, och nas pa telefonnummer 031-786 55 90 eller

via mail, ovanligadiagnoser@gu.se.

L&s mer pa: socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser

Riksforbundet Sallsynta diagnoser

Riksforbundet Sillsynta diagnoser bildades for 15 ar sedan av
en grupp forildrar till barn med olika typer av syndrom. Det
ar en paraplyorganisation dir en méngd olika
diagnosforeningar finns representerade.

Forbundets uppdrag ar framfor allt att driva politiska fragor som ror
personer med funktionsnedséttning, att paverka och patala att
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séllsynta diagnoser maste uppmairksammas och forskas kring.
Enligt ordférande Elisabeth Wallenius trycker forbundet pa att
personer med sdllsynta diagnoser har ritt till samma insatser frdn
samhdllet som alla andra, till exempel nir det giller vard och
behandling. De ska inte missgynnas pa grund av att andra inte
kénner till s& mycket om deras syndrom.

Forbundets 12 000 medlemmar representerar ett 50-tal olika
diagnosforeningar som sinsemellan dr véldigt olika. Gemensamt &r
att alla sjukdomar eller syndrom &r livslanga, obotliga och nistan
alltid har genetiska orsaker.

Det ir séllsynthetens dilemma som forenar medlemmarna, inte
sjukdomen eller syndromet i sig, menar Elisabeth Wallenius.

Hdir hittar du Riksforbundet for sdllsynta diagnoser:
sallsyntadiagnoser.se

NFSD - Nationella Funktionen Sallsynta Diagnoser

Agrenska har under &ren 2012-2018 drivit Nationella Funktionen
Sallsynta Diagnoser, NFSD, pa uppdrag av Socialstyrelsen och har
arbetat med samordning, koordinering och informationsspridning
inom omrédet séllsynta diagnoser.

NFSD arbetar idag huvudsakligen med att sprida information f6r
att 0ka kunskapen inom omradet sillsynta diagnoser genom sin
webbplats: nfsd.se och pa sociala medier (Facebook, Twitter och
Linkedin).
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En sammanfattning av dokumentation nr 581

Ehlers-Danlos syndrom, EDS, dr en medfddd bindvavssjukdom som
leder till en defekt i produktionen av proteinet kollagen. Kollagenet
utgoér normalt en tredjedel av kroppens protein och behdvs for att
bygga upp kroppens stodjevavnad: hud, senor, ben och brosk.

Symtomen vid EDS varierar, men det ar bland annat vanligt med
overrorliga leder som latt gar ur led, skor tanjbar hud samt benagenhet
for svarlakta sar.

Det finns flera olika typer av EDS, varav den vanligaste formen
forekommer hos ungefar 50 personer per miljon invanare.
Behandlingen syftar till att lindra symtomen och minska risken for
skador.

AGRENSKAS FAMILIE- 0CH VUXENVISTELSER A GRENSKA

Kunskap och kompetens om sdllsynta diagnoser
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