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Enkammarhjarta

ENKAMMARHJARTA

Agrenska arrangerar varje &r drygt tjugo vistelser for familjer fran hela
Sverige. Till varje familjevistelse kommer ungefar tio familjer med
barn som har samma séllsynta diagnos, i det hér fallet
enkammarhjarta. Under vistelsen far foraldrar, barn med diagnosen
och eventuella syskon ny kunskap, méjlighet att utbyta erfarenheter

och tréffa andra i liknande situation.

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

ingar forskola, skola och fritidsaktiviteter.

Faktainnehallet fran forelasningarna pa Agrenska ar grund for denna
dokumentation som skrivits av redaktér Johanna Lagerfors, Agrenska.
Innan informationen blir tillgénglig for allmanheten har varje
forelasare faktagranskat texten. For att illustrera hur det kan vara att
leva med sjukdomen eller syndromet berattar ett foraldrapar om sina

erfarenheter. Familjemedlemmarna har i verkligheten andra namn.

Dokumentationerna publiceras &ven pa Agrenskas webbplats, dar de

kan laddas ner kostnadsfritt som pdf: agrenska.se
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Enkammarhjarta

Vad ar enkammarhjarta?

— Operationsmetoderna for barn som fods med
enkammarhjirta har forbéttrats mycket under senare ir. Det
har lett till en god livskvalitet for méanga av dem som lever med
enkammarhjarta.

Det siger Katarina Hanseus som ér barnkardiolog pa
Barnhjértcentrum vid Skénes universitetssjukhus i Lund.

Hjartfel ar den vanligaste missbildningen hos nyfodda barn.
Ungefar ett av hundra levande fodda barn fods med ett medfott
hjartfel. Av de komplicerade hjértfelen utgoér enkammarhjdrtan
ungefar en tiondel. Varje ar fods omkring hundra barn med
enkammarhjdrta i Sverige.

Det ar ett samlingsbegrepp for flera komplicerade medfodda
hjartfel som innebér att endast en av hjdrtats kammare utvecklas
normalt. Det finns tva stora huvudgrupper, en dir den hogra
kammaren och en dir den vanstra kammaren dr underutvecklad. I
en tredje grupp finns bada kamrarna vil utvecklade, men andra
orsaker, exempelvis felbildningar av klaffapparaten, gor att endast
en kammare kan fungera som pumpkammare.

Orsaken till hjartfelen kan variera. Det finns genetiska avvikelser i
form av syndrom som Okar risken for medfodda hjartfel. Det finns
ocksa likemedel och infektioner som kan 6ka risken for
hjartmissbildning, men det dr ofta svart att veta exakt vad som
paverkat i det enskilda fallet.

Flera operationer tidigt i livet

En hjédrtmissbildning med endast en fungerande kammare
definieras som enkammarhjéirta ndr man inte heller genom kirurgi
kan skapa ett fungerande tvikammarsystem. Istillet skapar man pa
kirurgisk vég ett enkammarsystem for att fa till en fungerande
blodcirkulation. For att hjértat ska fungera vil och hélla lange vill
man efterstriava att det blod som kommer ut i1 kroppen &r sé syrerikt
som mojligt, samt se till att den kammare personen har ska gora en
kammares arbete, inte arbeta som for tva kammare.

Vanligen krdvs minst tre operationer for att uppnd enkammar-
cirkulation. Den forsta genomfors som regel redan under
nyfoddhetsperioden och kan se olika ut eftersom barnens
hjartmissbildningar varierar.
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Diérefter kridvs oftast ytterligare tva kirurgiska ingrepp, ett vid cirka
sex ménaders och ett vid tva till tre &rs dlder. Operation tva ar
Glenn-anastomos som fatt namnet efter William Glenn, kirurgen
som forst lyckades med metoden.

— Den tredje och avslutande operationen kallas TCPC (total
cavopulmonell anastomos). Vid den ldggs en tunnel av konstgjort
material for att leda blodet frdn nedre hdlvenen till lungartdren
utanfor hjértat, sdger Katarina Hanseus.

Mellan den forsta operationen och Glenn-operationen ar det viktigt
att vara uppmairksam och aldrig bortforklara symtom med att alla
spadbarn kriks” eller ”det dr vanligt att de inte gér upp 1 vikt”.

— Ofta innebdr symtomen inget farligt, men de kan vara tecken pa
att nagot inte star ritt till med hjértat vilket ar viktigt att upptéicka.
Formakshélet kan ha blivit for litet eller shunten téppts till.

Sjukvarden har utvecklats i snabb takt

Idag opereras barn med medfodda hjirtfel vid tva centrum 1 landet:
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus (Sahlgrenska
universitetssjukhuset 1 Goteborg) och Skénes universitetssjukhus 1
Lund. Den kirurgiska behandlingen av enkammarhjirtan har
utvecklats sedan borjan av 1990-talet.

— Dé kunde vi ocksa borja operera barn fodda pa 1980-talet som
vid fodseln inte hade varit kandidater for operation, beréttar
Katarina Hanseus.

Sedan William Glenn i borjan pa 1950-talet visat att man kunde
ansluta den 6vre hélvenen till lungartéren for att 6ka blodflodet till
lungorna, gjordes under 1970-talet nya framsteg. Fransminnen
Fontan och Baudet visade att det var mojligt att dirigera allt vendst
blod direkt till lungartiren genom att det hogra formaket anslots till
denna. Blodet transporteras da till lungpulsadern utan att foras
genom den hogra kammaren.

— Pa sa sitt blev men av med 6verbelastningen pa den befintliga
kammaren och patienten fick en béttre syreméttnad. Men det fanns
stor risk for rytmrubbningar. Det stora genombrottet kom 1988 nir
en brittisk kirurg visade att man inte behovde genomfora hela
justeringen vid ett och samma ingrepp, utan kunde dela upp det i
tva, sdger Katarina Hanseus.

Det aret gjordes den forsta TCPC-operationen. De allra flesta som
fods med enkammarhjérta idag nér detta tredje steg.

(Ldis mer om kirurgiska ingreppen i avsnittet om kirurgi).
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Hjirtkapaciteten paverkas

Personer med enkammarhjirtan har en ldgre hjartkapacitet dn
andra, hjirtfriska, personer. Detta mirks lite mer hos pojkar én hos
flickor.

— Det betyder inte nddvéndigtvis att alla individer med
enkammarhjdrta dr begrinsade 1 vardagen. En del har en fysisk
kapacitet som skiljer sig mycket lite fran hjartfriska personer, sdger
Katarina Hanseus.

Eftersom variationen av hjirtmissbildningar dr stor varierar ocksa
prognosen.

— Ett enkelt svar pa den vanliga fordldrafragan *blir det bra?’ ar att
ja, det blir det. Men allt &r ju relativt och beror naturligtvis pa vad
man jaimfor med.

Det finns ingen rak korrelation mellan hjirtfelets svarighetsgrad
och konsekvenser for livskvalitet. En studie visade att de som vuxit
upp och trott att de varit friskare &dn de faktiskt varit inte hade en
battre livskvalitet 4n de som opereras 1 nyfoddhetsperioden och
dérfor redan tidigt &r medvetna om sin hjartmissbildning.

Malen med behandlingarna vid enkammarhjarta ar att bevara livet.
Det blir tydligast i nyfoddhetsperioden.

— De flesta foster med komplicerade hjartfel mar bra under
fostertiden pa grund av att de delar blodcirkulation med modern.
Da mérks symtomen forst efter fodseln, nér barnets hjérta pa egen
hand ska syresétta kroppen.

Tidig diagnostisering ir fordelaktig

Idag upptécks allt fler enkammarhjértan (omkring tva tredjedelar)
under rutinultraljudet som genomfors omkring graviditetsvecka 18.
— Det ar da otroligt viktigt att stilla en sa exakt diagnos som
mdjligt, for att kunna beskriva situationen och konsekvenserna for
fordldrarna. De kommer att stéllas infor frdgan om de vill fortsétta
graviditeten eller inte, och nér de ska fatta ett sddant beslut ar det
viktigt att vi kan beskriva fostrets hjartmissbildning och dess
konsekvenser pa ett korrekt och forhoppningsvis detaljerat sitt,
sdger Katarina Hanseus.

Gruppen barn med enkammarhjérta karakteriseras av en ldg risk for
ytterligare problematik. Det innebér att det dr ovanligt att barnen
ocksé har andra genetiska avvikelser eller missbildningar, &ven om
det ibland forekommer.

Att stilla diagnosen under graviditeten ger fordldrarna mojligheten
att vilja om de vill fortsitta eller avbryta graviditeten.

Dokumentation nr 578 © Agrenska 2018



Enkammarhjarta

— Studier visar ocksa att det dr en fordel att kinna till hjartfelet
tidigt for att kunna forbereda forédldrarna och optimera barnets start
1 livet. Modern kan till exempel f6da barnet vid ett
barnkardiologiskt centrum, sdger Katarina Hanseus.

Hos barn dir enkammarhjértat inte upptéckts under graviditeten
stdlls diagnosen néstan alltid kort efter fodseln, eftersom
sjukvarden genomfor en POX-métning (mitning av hur vil blodet
syresatts). I enstaka fall stélls diagnosen forst senare, da pa grund
av att barnet blivit akut sjukt.

— Det forekommer ocksa att tillstandet helt missas och ett spadbarn
gér bort eftersom hen kan ha haft en forhdllandevis stabil
cirkulation. Detta dr dock mycket ovanligt, sdger Katarina Hanseus.

Léangtidsuppfoljning

Niér en patient med enkammarsystem upplever sig ma bra dr det
ofta ett kvitto pa att hjartat fungerar vil. Hos enkammarpatienter
som inte mar bra dr det viktigt att utreda orsaken. Vanliga symtom
ndr kammaren inte miktar med belastningen dr att personen inte
nar full syreméttnad eller att hjartat drabbas av rytmrubbningar.

— Manga patienter har en forebyggande behandling mot
blodproppar som kan bildas i1 hjdrtat. Om man har en
hjartmissbildning kan det finnas vinklar och vrar 1 hjértat som okar
risken fOr att blodet blir stdende nadgonstans och bildar en propp.

Fragor till Katarina Hanseus

Hur mdnga viiljer att avbryta graviditeten ndir de far besked om
att fostret har enkammarhjérta?

— Detta varierar over tid och dven geografiskt. Tidigare har vi 1
sodra Sverige haft en relativt 1dg andel avbrytande efter prenatal
diagnos, medan Stockholm har haft en hogre grad. I vart grannland
Danmark har andelen avbrutna graviditeter efter prenatal diagnos
varit mycket hogre dn genomsnittet for Sverige, vilket ocksa géller
for andra diagnoser.

Vilken typ av stod far fordldrar till barn med hjirtfel?

— Barn med enkammarhjérta kommer alltid att vara paverkade av
att ha ett komplicerat hjartfel och att ha genomgatt komplex
sjukvard. Det gor att vi inom sjukvarden ofta &r medvetna om
behovet av noggrann uppfoljning, inte bara av hjirtat och
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cirkulationen utan av livets helhetssituation. Vi striavar efter att {a
till ett nationellt uppfoljningsprogram som ocksa innefattar en
miniminiva for stodinsatser. Det dr viktigt att familjer erbjuds stod
dven om de initialt upplever att de ’klarar sig’ utan.

Vi tycker att det dir svdrt att avgora vad virt barn far géra och
inte. Att undvika dkattraktioner dr ju litt — vi dker bara inte till
Liseberg — men exempelvis studsmattor som finns i varje tridgdrd
dr svarare. Hur ska vi tinka?

— Att hoppa studsmatta dr absolut okej for barn med
enkammarhjartan. Nar vi varnar for akattraktioner syftar vi pa de
extrema som skapar stark g-kraft, som ndr man skjuts upp 1 luften
eller faller rakt ner. Inte vanliga karuseller. Att hoppa studsmatta
skapar inte sddan kraft och dr snarare positivt 4n negativt for barnet
eftersom hen bygger benmuskler, vilket underlattar
blodcirkulationen. Men skippa gérna skidorter som ligger pa
vildigt hog hojd, att flyga flygplan utan tryckkabin och att forlora
stora mangder vitska.

Hampus har ett enkammarhjarta

Hampus ar nio ar och har ett enkammarhjérta. Han kom till
Agrenskas familjevistelse tillsammans med sin pappa Magnus, sin
mamma Madeleine och tva av sina systrar: Tilda, 13 &r och Alice,
11. Aldsta storasystern Elsa, 16 ar, var kvar hemma.

Madeleine och Magnus kénde inte till Hampus hjértfel nér han
foddes. Trots att flera ultraljud hade gjorts, bland annat i vecka 34,
hade ingen sett att ndgot inte stimde.

— Han foddes lite tidigt, i vecka 36, men det var vi inte s& forvanade
over eftersom hans syskon ocksd kommit tidigt. Hampus var det
enda av vara barn som fick 10 poédng pa varje punkt pd Apgarskalan
och vi hade inte en tanke om att nagot var fel, siger Madeleine.
Dagen efter Hampus fodelse gjordes en extra undersdkning pa
grund av att han var for tidigt fodd. Da upptickte ldkarna att han
inte syresatte sig som han skulle. Familjen fick komma till
neonatalavdelningen, dir ldkarna efter ett ultraljud berdttade att han
hade ett allvarligt hjartfel.

— Allt blev kaos. Hampus syskon hade hilsat pa en stund och
medan jag foljde dem ut hade Madeleine fétt beskedet uppe pa
avdelningen. Nér jag kom tillbaka lag hon i en fitolj, helt knéckt,
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och jag sag inte ens Hampus for alla filtar, slangar och personal
som arbetade med honom, berittar Magnus.

En barnhjartlékare stéllde diagnosen pulmonalisatresi med
hypoplastisk hogerkammare (stopp 1 lungpulsadern) och bedémde
att Hampus behovde dka till Barnhjértcentrum i Lund direkt.

— Jag minns att ldkarna borjade uppmana oss att bestimma ett
namn till bebisen. Det fick mig att forsta att de inte var sikra pé att
han skulle klara sig, berattar Madeleine.

Hampus fick dka ambulans och fordldrarna fick sjuktransport. De
satt bada kndpptysta hela resan.

— Vid ett tillfélle blev vi omkorda av ambulansen med Hampus i,
som korde med bléljusen igang. Det kéndes helt overkligt.

Hjartkirurgi vid enkammarhjarta

— Barn med enkammarhjirta opereras oftast i tre steg.
Operationerna skapar ett enkammarsystem dir
blodcirkulationen kan fungera med bara en hjirtkammare.
Det séiger Jens Johansson Ramgren som ér éverlikare pa
barnhjirtkirurgiska sektionen vid Skines universitetssjukhus i
Lund.

Hjartats uppgift dr framfor allt att transportera syre till — och
koldioxid fran — kroppens véivnader. Ett friskt hjérta har bade en
hoger- och en véinsterkammare. Blodet kommer genom hélvener
fran kroppen till hoger kammare, som pumpar det vidare till
lungorna via lungartéren. I lungorna fylls blodet med nytt syre och
kommer sedan tillbaka till vinsterkammaren, som pumpar ut blodet
1 kroppen igen.

Gemensamt for de olika hjartmissbildningar som forekommer vid
enkammarhjdrta dr att det bara finns en kammare som kan pumpa
blodet. Den tvingas da skota bada kammarnas arbete, vilket medfor
att syrerikt och syrefattigt blod blandas. Genom de kirurgiska
ingrepp som genomfors forsoker man undvika just det.

Hos barn med enkammarhjarta kan antingen for lite eller for
mycket blod pumpas till lungorna. Med for lite blod 1 lungorna blir
syremittnaden 14g. Med for mycket okar risken for hjértsvikt och
hogt blodtryck 1 lungorna.
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Operationerna skapar ett enkammarsystem

Stora framsteg har gjorts inom hjartkirurgin de senaste
decennierna. Nér ett enkammarbarn f6ds idag planereras tidigt
atgirder for att enkammarcirkulation ska kunna uppnas.
Vanligen genomgar barn med enkammarhjirta minst tre
operationer. Det fOrsta ingreppet varierar beroende pa barnets
hjartmissbildning ser ut. Det kan finnas onormala forbindelser,
fortrangningar och kombinationsfel i hjértat, och de flesta fel
kraver operation redan under barnets forsta levnadsveckor.

Den andra operationen kallas bidirektionell Glenn-anastomos, och
gors vanligen vid tre till sex manaders alder. D4 kopplas den 6vre
halvenen direkt till lungorna. En forutsittning for att det ska
fungera vil 4r god hjartfunktion och ldgt motstadnd 1 lungorna, sé att
blodet latt kan komma dit.

— Vi vill sa tidigt som mdjligt f4 bort volymbelastningen i hjértat,
sdger Jens Johansson Ramgren.

Den extra motorn som skjutsar in mer blod i hjértat vid
anstrangning finns inte hos personer med enkammarhjérta. Alla
barn som har en enkammarcirkulation har ett kroniskt forhojt
ventryck.

— Naér vi tittar pd hur forutsittningarna ska vara for att kunna gé
vidare till den tredje operationen (enkammaroperation, TCPC) tittar
vi framst pa motstindet i lungorna, som inte far vara for hogt.
Kammaren ska fungera bra och det ska inte finnas ndgon
klaffinsufticiens, det vill sdga klaffarna ska inte lacka, sdger Jens
Johansson Ramgren.

Ibland kan det dock finnas ett mindre lickage som kan atgérdas
under operationen.

Steg tre, TCPC-operationen (total cavopulmonell anastomos), gors
idag vanligen ndr barnet ar 1,5 till 2 ar, 1 genomsnitt 15 manader
efter den andra operationen. Barnet behdver dd vidga minst tio kilo.
Metoden for att separera syrerikt och syrefattigt blod (och ddrmed
uppné full syreméttnad) utvecklades pa 1970-talet av kirurgen
Francois Fontan, vars namn har gett namn 4t vad man ofta kallar
Fontancirkulation, alltsd enkammarcirkulation. Operationen han
utvecklade gick ut pé att koppla formaket till lungpulsddern.

— Nackdelen med Fontankirurgin var att man forlorade energi
eftersom blodet virvlade runt i formaket. Pa 1990-talet borjade man
att operera in ett smalare ror (sa kallad lateral tunnel) inuti
formaket, och kunde pa sa sitt minska energiforlusten 1
blodstrommen, beréttar Jens Johansson Ramgren.
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Sedan borjan av 2000-talet opererar man istéllet en kanal utanfor
formaket, en sa kallad extrakardiell tunnel, vilket markant minskar
riskerna vid operationen.

— Med den operation vi gor idag behdver vi inte stanna hjértat,
vilket dr en stor fordel, sdger Jens Johannson Ramgren.

Forr var man tvungen att kyla barnen till véldigt laga temperaturer,
omkring 18 grader, och stoppa cirkulationen under tiden man
rekonstruerade aortabdgen. Cirkulationen startades sedan och
barnet virmdes tillbaka till 36 grader. Detta medforde en risk for
hjarnskador.

— Teknik och utrustning har standigt forbattrats och idag kyler man
barnen till 28-30 grader. Cirkulationen i den nedre kroppshalvan
stoppas under ingreppet och hjdrnan far syresatt blod hela tiden,
sdger Jens Johannson Ramgren.

Risker vid operationer dr aldrig noll, men idag dverlever en
overvigande majoritet av barnen som hjirtopereras. Siffror fran
barnhjartkirurgiska sektionen vid Skanes universitetssjukhus, dir
Jens Johansson Ramgren arbetar, visar att 293 av 294 barn som
opererats de senaste ren overlevde sin TCPC-operation.

En del barn kan behdva nya kirurgiska ingrepp dven efter TCPC.
Det kan exempelvis handla om att sétta in en pacemaker eller
katetersluta venovendsa fistlar. Ibland krdvs en forlangd
dranbehandling efter operationen.

— Enstaka personer kan behdva hjarttransplantation. Det giller
framforallt barn med komplicerade proteinforlorarsyndrom, siager
Jens Johansson Ramgren.

Hypoplastiskt vinsterkammarsyndrom

Drygt sju procent av alla barn som f6ds med en hjartmissbildning
har HLHS, hypoplastiskt vinsterkammarsyndrom. Da saknas
vinsterkammaren och forsta delen av aortan som ska leda blodet ur
1 kroppen. For att korrigera detta gors ett ingrepp som kallas
Norwood-operation, som gér ut pa att skapa ett fritt utflode fran
den enda kammaren till systemcirkulationen genom att koppla
samman forsta delen av lungpulsddern och aorta och samtidigt
vidga den mycket smala forsta delen aorta och aortabagen.
Lungcirkulationen forsorjs genom en shunt som antingen kopplas
frdn hoger armartér eller direkt fran hogerkammaren vilket idag ar
det vanligaste.

Operationen behover goras mycket tidigt efter fodelsen da
cirkulationen hos barnet dr helt beroende av att ductus arteriosus
halls dppen.
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Riskerna vid Norwoodoperation har minskat 1 takt med sjukvardens
utveckling. 1993-1997 dog 3 av 14 opererade barn inom 30 dagar
efter operation, alltsd 21 procent. Motsvarande siffra for aren 2003-
2015 ar 2 barn av 59 opererade, alltsa 3,4 procent.

Fragor till Jens Johansson Ramgren

Blir orken simre ndr barnet viixer eftersom roret som satts in vid
TCPC inte viixer i takt med okad blodmdingd.

— Roret dr utformat for att inte ge ndgot motstand ens hos en vuxen,
det r stort nog.

Hur pdverkas levern hos barn med TCPC-cirkulation?

— Det rinner mycket blod genom levern och det forhgjda trycket
som alla barn med TCPC har skapar risk for stas 1 levern, samt for
kroniska leversjukdomar, som fibros. Vid alla hjartfel dar man har
en sviktande hogerkammare kan dessa problem uppsta.

Lund och Goiteborg verkar skilja sig dt i synen pd hur brdttom det
dr att genomfora operationerna. Stiimmer det?

—Ja, det kan finnas vissa mindre skillnader, som handlar om olika
rutiner och vanor. Vi i Lund tycker att det &r bra att bli av med
syrebristen och volymbelastningen si tidigt som mdjligt och tror pa
det konceptet. Bevisligen fungerar det, samtidigt fungerar
Goteborgs metod ocksé. Kirurgi dr ett hantverk och det som riknas
ar att resultatet blir bra. Det finns ingen randomiserad jimforande
studie, utan det vi kan gora &r att jimfora resultaten hos alla de
patienter vi haft. Dér ser vi ingen skillnad 1 resultat mellan de tva
instanserna.

Hampus opereras flera ganger

Nér Magnus och Madeleine kom fram till sjukhuset i Lund var
nyfédde Hampus redan undersokt och sévd.

— De hade paborjat ett ingrepp for att spranga upp halet i formaket
sé att syrefattigt och syrerikt blod kunde métas dir. Nagon dag
senare genomfordes den storre operationen dér han fick en shunt,
berittar Magnus.
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Foréldrarna var pd sjukhuset i en dryg vecka, darefter var de
inskrivna pé sitt hemsjukhus 1 en manad. Madeleine sov pé
sjukhuset med Hampus och Magnus sov hemma med syskonen.
Ibland fick &ven Hampus komma hem. I borjan var matningen en
svéar utmaning. Hampus gick inte upp 1 vikt och matades genom en
sond 1 ndsan det forsta halvéret.

— Det var en vildig kamp. Vi vigde varje maltid och tillsatte fetter
och andra tillskott. Bara maten var ett helt foretag. Och sé& hade vi
tre barn till som sprang omkring hemma, sdger Madeleine.

— Det var en ganska hérjig tid, minst sagt, fyller Magnus 1.

De tycker andé att den forsta tiden flot pa nagorlunda val. Efter
nigra manader fick Hampus ett 6kat flode 1 shunten och skickades
aterigen till Barnhjartcentrum i Lund. Laget blev akut igen och
familjen fick inte dka hem. Istillet planerades Glenn-operationen,
som dnda var pd gang, in nagra dagar senare.

— Aven den operationen gick bra. Hur mycket man 4n avskyr
sjukhus har vi alltid ként att *nu &r vi hemma, nu ir vi pa ritt plats’
ndr vi klivit in genom dorrarna i Lund. Det dr som att kompetensen
sitter 1 vidggarna och fér oss att kdnna oss trygga, sdger Magnus.
Efter ett par veckor tillstotte en komplikation efter operationen —
Hampus hade samlat pa sig vétska runt hjartsdcken och fick aka
tillbaka till Lund &n en géng. D4 sattes ett drin under ndgra dygn.

Diérefter f0ljde en relativt lugn period for Hampus och familjen.
Fokus lag pa att fa honom Over tiokilosstricket i vikt for att han
skulle kunna gé igenom den tredje planerade operationen — TCPC-
ingreppet — runt tvaarsaldern.

— Nar han var drygt tva vigde han dntligen precis over tio kilo och
operationen genomfordes. Det gick bra, men det jag minns mest &r
den fasansfulla vantan under tiden som operationen pagick, sdger
Magnus.

Madeleine minns att Hampus rullades ivig runt nio p4 morgonen.
Dérefter ringde inte telefonen forrdn framat sju pé kvéllen.

— Det dr sa markligt att fordriva den tiden, vad ska man gora? Vi
gick ner pé stan, tog en kaffe, glomde sedan att vi redan gjort det
och tog en kaffe till. Som i en dimma. Alla minniskor vi sig levde
ju pé 1sin vanliga vardag och sé satt vi och undrade om vi ndgonsin
skulle fa se vart barn igen, séger hon.

Magnus tycker att vintan under operationerna varit det vérsta.

— Jag hade hellre statt i ett fonster och sett pa nér de opererade. Det
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ar hemskt att vara ndgon annanstans och inte ha ndgon kontroll alls.

Att leva med enkammarhjarta

— Att ha enkammarhjérta kan vara tufft pa grund av
operationer och begrinsningar som hjirtfelet medfor. Men
forskning visar att minga unga och vuxna med
enkammarhjirta upplever en god livskvalitet och hélsa.

Det séiger Malin Berghammer som ér specialistsjukskoterska
pa Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i Goteborg.
Hon har bland annat skrivit en avhandling om unga och vuxna
med medfodda hjirtfel.

Varje ar fods omkring 750-1000 barn i Sverige med ett med{ott
hjartfel. Det finns hundratals olika hjartmissbildningar, och ungefar
en tiondel har enkammarhjdrta, det vill sdga bara en fungerande
hjértkammare.

— De flesta personer med enkammarhjarta kommer att behdva
ndgon form av behandling livet ut. Det har hédnt mycket inom
sjukvérden under de senaste 20-30 &ren och dodligheten har
minskat markant bland annat tack vare centralisering av
barnhjartkirurgin, siger Malin Berghammer.

Fler 4n nio av tio barn som har medfodda hjartfel nar idag vuxen
alder (i vistvirlden). Eftersom 6verlevnaden 6kat har ocksa
gruppen vuxna blivit mycket storre 4n tidigare. Idag finns det fler
vuxna dn barn med medfodda hjértmissbildningar.

— Fokus har ddrmed skiftat fran att bara handla om 6verlevnad, till
att idag ocksa handla om livskvalitet och uppfoljning av mer
langsiktiga konsekvenser.

Att leva med enkammarhjérta
Begreppet enkammarhjérta innefattar ménga olika komplicerade
hjartfel, dar hoger eller vanster hjarthalva dr underutvecklad.

I ett enkammarhjérta &r hoger eller vinster hjarthalva
underutvecklad, eller s finns bara en kammare. Personer som har
enkammarhjarta genomgér tidigt i livet minst tre hjartoperationer,
ddr man “moblerar om” 1 hjértat for att & det att fungera med bara
en kammare.

Hos ett nyfott barn med enkammarhjirta mérks symtomen direkt,
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eftersom barnet kan ha svart att syresitta sig. Under barndomen
foljer sedan ofta tita sjukhusbesok, ibland inldggning, och flertalet
operationer. Det kan skapa en kidnsla av att vara annorlunda.

— Ofta blir tonaren en mer turbulent tid dd manga fradgor om
framtiden vécks. Nu méste man ocksé planera sitt liv med hansyn
till hjértfelet, sager Malin Berghammer.

Operationerna som genomfors betraktas inte som botande utan mer
som korrigerande — behov av atgéirder av olika slag finns dven
senare i livet.

Hemodynamiken vid en enkammarcirkulation medfor en nedsatt
fysisk kapacitet. Fysiska begransningar liksom symtom och
komplikationer &r vanliga. Exempel pa det kan vara arytmier
(rytmrubbningar pa hjértat), tromboembolytiska hdndelser
(proppbildning) och proteinforlorande tarmrubbning.

Psykosociala aspekter

Ungdomar och vuxna med enkammarhjirta ar en ny patientgrupp
inom sjukvérden: de tillhor den forsta generationen personer med
enkammarhjdrta som nu véxer upp.

De flesta studierna har gjorts pa unga personer som lever med
andra typer av hjdrtfel och har visat att hjértfelet i sig inte &r det
storsta problemet for manga unga och vuxna. Ibland kan det som
kénns svarast istédllet handla om konsekvenserna i vardagen som
hjartfelet medfor. Att ha ett medfott hjéartfel kan innebédra en kénsla
av att vara annorlunda och tidigt védcka existentiella tankar och
funderingar hos barnet.

— Barnen med medfodda hjértfel blir tidigare &n andra jamnariga
medvetna om att inte ta saker for givna. En del upplever svérigheter
nér det giller kompisrelationer och sociala sammanhang, sdger
Malin Berghammer.

Behovet av stod varierar fran person till person.

Hiilsa och livskvalitet

De senaste dren har ett stort antal studier av livskvaliteten hos
personer med medfodda hjirtfel genomforts. I en stor internationell
studie ingick 4028 patienter med olika hjartmissbildningar, frén 15
lander varlden 6ver. Den visade att varken kon, typ av hjartfel eller
utbildningsniva var associerat med ldgre livskvalitet.

— Det som sjélva skattade en lagre livskvalitet angav ofta stigande
alder, arbetsloshet, upplevda begransningar, hogre NYHA-klass
eller att inte ha en partner som orsaker, sdger Malin Berghammer.

Nar det géller upplevd hdlsa skattade personer med
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enkammarhjdrta sin egen hélsa ldgre dn jamnériga friska, och ocksé
lagre jamfort med andra personer med medfodda hjartfel. Detta
géllde frimst aspekter som ror generell hélsa och fysisk funktion,
liksom mental hélsa.

Manga ungdomar och vuxna med enkammarhjérta upplever dock
en livskvalitet likvardig med friska och kdnner sig tillfreds med
livet, visar studien. De har en kénsla av tacksamhet och 6kad
forstielse for livet och livsvillkoren.

Malin Berghammer berittar ocksa om sina egna studier dver
livskvaliteten hos unga och vuxna med enkammarhjirta.

— Ett dvergripande tema vi urskilde var att manga upplever sig
starka och anpassningsbara. De sig som friska och tycker att deras
erfarenheter har gett dem positiva upplevelser och insikter som
gjort att de ser pa livet pa ett annat sétt, sdger Malin Berghammer.

Ndgra citat fran vuxna med enkammarhjirtan:

>Jag ser mig som frisk, men med ett speciellt hjdrta. Ett halvt

hjdrta, ett annorlunda hjdrta.’
(Kvinna, 21 ar)

”Sjdlv har jag aldrig kdnt jobbighet eller ndgonting. Jag kan ju
bara prata for mig sjdilv och jag lever ett himla bra liv!”
(Man, 19 ar)

”Jag kan mer kinna att jag har haft tur och det kan jag kdnna
tacksamhet 6ver. Jag kinner att det verkligen dr sd positivt med
forskningen, hade den inte funnits hade jag inte levt idag.”
(Kvinna, 18 ar)

”Det dr som en fram- och baksida. Det dr tufft att ga igenom
allting, alla undersokningar och operationer och ovisshet och
sdddr. Men de positiva grejerna évervdger, absolut.”
(Kvinna, 32 4r, tvabarnsmamma).

Att manga har positiva upplevelser kan bland annat bero pé att de
inte kdnner till ndgot annat liv, men ocksa pa att hjartfelet blivit en
naturlig del av dem sjdlva och livet.

— Manga har lyckats fokusera pa mojligheterna istéllet for att bara
se begransningarna, och ndmner ofta sjukvarden som en bidragande
orsak till det. Jag har talat med manga som ként sig stérkta av sina
lakare och sjukskdterskor, sdger Malin Berghammer.

Dokumentation nr 578 © Agrenska 2018



Enkammarhjarta

Hampus borjar i forskolan

Nér Hampus var 2,5 dr borjade han i forskolan. Det var en vildigt
bra tid for familjen, mycket tack vare en pedagog som ville ldra sig
precis allt om Hampus och hur han fungerade. Hampus klarade sig
bra motoriskt, men hade det tufft nar det var kallt eller varmt ute.

— Han klarar inte av att vara ute s ldnge, det gor honom véldigt
trott, sager Madeleine.

Magnus beskriver att de 4n idag forsoker forsta vad han kinner, det
ar inte alltid sd latt att sétta sig in 1 ndgon annans kropp.

— Men vi mirker ju att han litt blir bld om ldpparna nar det ar kallt
ute, och snabbt hingig och trétt nir det dr varmt.

Nagra ar senare borjade Hampus 1 skolan. Dar mérktes det mer och
mer att han inte orkade lika mycket som andra barn. Fordldrarna
upplevde skolan som ganska fyrkantig i sitt forhillningsstt till
Hampus och hans behov.

— Han skulle till exempel inte fa folja med till skogen pa utflykt
eftersom ldrarna inte hade ndgon som kunde kora honom tillbaka 1
fortid om han blev trott. Vi talar om en bilresa pa tva minuter.
Istéllet foreslog lararna att han skulle ga till biblioteket med en
annan klass. Men vilket barn vill inte vara med sina kompisar?! Vi
véigrade och han fick dka med till skogen till slut, berdttar Magnus.

Infor skolstarten visade en psykologutredning att Hampus har
hyperaktivitetsstorning.

— De ville inte sitta nagon mer konkret diagnos eftersom de ansig
att han fortfarande var liten. Efter att ha traffat andra barn med
enkammarhjdrtan har vi hur som helst insett att det verkar vara mer
regel 4n undantag med sddana beteendeavvikelser, men det hade
ingen beréttat for oss, sdger Madeleine.

Hampus har mycket spring i benen och samtidigt en kropp som
fysiskt sétter stopp. Det dr en knepig kombination som ibland
kénns lite motsagelsefull, tycker forédldrarna.

— Han har svart att sitta stilla och fokusera pa skolarbetet, och
behover darfor ndgon som hjélper honom att vara hér och nu, sdger
Magnus.

For att kunna fokusera tar Hampus en liten paus var 20:e minut,
och pa lunchrasten vilar han. D4 &r han inne och spelar ndgot spel
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med en kompis, och ibland sover han. Det hinder att han sover mer
an tva timmar och d& missar han en del av skolarbetet. Nu i tredje
klass har lararen meddelat att han fér allt svarare att nd mélen och
hinga med 1 klassens tempo.

— Vi dr mitt i det har just nu. Snart ska vi ha ett mote med alla
inblandade for att bestimma om en eventuell individuell studieplan
eller annan anpassning. Men som fordldrar kdnner vi att det kanske
gér att 10sa pa annat vis, det mérker vi ju hemma. En dag gjorde
han 13 sidor i matteboken med sin fritidspedagog, och sa sjilv ’det
fungerar jattelétt ndr ingen stor’.

Fysioterapi for personer med enkammarhjarta

— Att vara fysiskt aktiv ar viktigt for alla méinniskor, men
intensiteten av aktiviteten méaste anpassas efter varje persons
forutsittningar. En fysioterapeut kan hjilpa till med att siitta
ihop ett limpligt triningsprogram.

Det siiger Anna-Lena Lagerkvist som ir specialistsjukgymnast
vid Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i Goteborg.

Forsta kontakten med en sjukgymnast/fysioterapeut for ett barn
med ett medfott hjirtfel sker ofta i samband med en operation. Ar
operationen planerad, fr barnen och deras forildrar pa forhand
information angéende postoperativ andningsvéard och mobilisering.

Efter en operation av ett litet barn dr foljande bra att tinka pa:

e Hoj huvudiandan av sdngen. Det kan 6ppna avstingda
luftvagar.

e Andra regelbundet barnets position i singen. Det gor att
ventilationen fordndras och eventuellt slem kan mobiliseras.

e (Genom att gunga barnet pé en stor boll stimuleras barnet till
djupandning och sekret kan mobiliseras.

e Ge hoststdd genom att krama barnet.

e Lyft inte barnet under armhélorna eftersom det kan gora
ont. Hall istillet barnet med en hand bakom ryggen och en
hand/arm under stjarten som stod.
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Efter en operation av ett dldre barn dr foljande bra att tinka pd:

e HGj huvudénden av séngen och éndra regelbundet
kroppsposition.

e Se till att barnet kommer upp ur sédngen, s snart ldkaren
sdger att hen far. [ en uppritt position 6ppnas fler luftviagar
in 1 liggande och ventilationen forbittras, varvid eventuellt
slem kan mobiliseras. Aven blodcirkulationen blir béttre nir
barnet dr uppe och kan rora sig.

e Passiva och aktiva arm- och benrdrelser stimulerar till
djupandning. Barnet kan exempelvis kasta en ballong nér
hen sitter 1 sdngen.

e Ibland kan det vara obehagligt att hosta ndr man &r
nyopererad. Det kan da hjdlpa att l1igga en kudde over
operationssaret och magen som stod.

Andningsgymnastik

En del barn med medfédda hjartfel behover luftrérsvidgande och
inflammationshdmmande mediciner, som kan tas via en
pulverinhalator eller via en spray tillsammans med en sa kallad
spacer eller en inhalator. Alder, samarbetsformaga och grad av
besvér fran luftvdgarna avgor vilket sétt som véljs. Om
inflammationshdmmande mediciner anvénds, dr det viktigt att
efterdt skolja munnen/dricka négot for att forhindra
svampinfektioner i munhélan. Det beror pé att ldkemedelsrester
annars kan bli kvar i munnen.

En pulverinhalator kan provas fran ungefér fyra ars alder. Det finns
olika modeller.

— En modell kan ge feedback pa om barnet fatt i sig medicinen.
Smad barn som inte har ett tillrdckligt andningsflode for att andas in
medicinen kan trana med en tom pulverinhalator, sdger Anna-Lena
Lagerkvist.

Det finns ocksd modeller av pulverinhalatorer som fungerar som
visselpipor. I dem ska barnet inte bldsa, utan istéllet suga in luft.
Niér barnet lyckas fa ljud i dem vet man att hen har ett tillrackligt
andningsfldde for att kunna anvinda den modell av pulverinhalator
som visselpipan representerar. Ndr barnet inte far ljud i visselpipan
kan en spray och en spacer eller en sé kallad ’vit inhalation’
anvéndas. Det dr en vétska som omvandlas till &nga.
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— Eftersom smé barn andas mest genom nésan &r det bra att vid en
vat inhalation anvinda en mask. Den ska hallas sa nira barnets
ansikte som mdjligt. Sma barn har ocksa en liten andetagsvolym,
vilket gor att om inhalationen tar mer 4n en minut, kommer barnet
att aterandas sin gamla luft i nebuliseringsdelarna till inhalatorn,
sdger Anna-Lena Lagerkvist.

Det ar dérfor viktigt att ta bort masken fran sma barns efter cirka 45
sekunders inhalation, sd de kan andas rumsluft en stund. Detta
upprepas tills inhalationsvétskan ar slut.

Nebuliseringsdelarna desinficeras minst en gang per dag (helst efter
varje anvandning), eftersom det latt bildas bakterier och andra
mikroorganismer i fukten som blir kvar. Férst monteras delarna isar
och eventuella beldggningar diskas av. Dérefter ldggs de 1 en skél
och kokande vatten hills Over, sa att det helt ticker delarna, som
sedan ligger kvar 1 vattnet i en minut innan de far torka.

— For att detta ska kunna genomf6ras rekommenderar vi utrustning
som tdl kokande vatten, sdger Anna-Lena Lagerkvist.

Blaslekar kan anvédndas for att trdna barnet att djupandas och
tomma lungorna pa gammal luft. Att blasa sapbubblor (som kan
goras av diskmedel och vatten for dagsbruk) eller blasa pé
pingisbollar dr ndgra exempel pa blaslekar.

Positive Expiratory Pressure (PEP)

Att andas ut mot ett motstdnd kallas PEP. Behandling med PEP-
hjalpmedel hojer medelandningsliget (FRC), kan 6ppna avstingda
lungdelar och mobilisera sekret.

— En vanlig ordination efter en operation &r att man ska andas tio
génger i en sé kallad PEP-mask. Proceduren upprepas tre ganger.
Eftersom utandningen moter ett motstdnd stannar lite luft kvar i
lungorna efter varje utandning. D4 andetagen ofta &r sma efter en
operation, bland annat pa grund av att smértan gor att man inte
vagar ta djupa andetag, kan lungvolymen successivt 6ka med hjélp
av PEP-behandlingen. Ansvarig ldkare bestimmer om barnet kan
anvdnda en PEP-mask, sdger Anna-Lena Lagerkvist.

Forcerad exspiration (FET) innebér att utandningen forceras mot
ett oppet struplock, vanligen kallat huffing. Det anses mindre
energikrdvande dn att hosta, d& vi stanger struplocket helt.
Principen vid huffing d&r densamma som nér man blaser imma pé en
spegel. Metoden ér bra for att avldgsna luftvigssekret efter
operation, da det kan gora ont att hosta.
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Fysisk aktivitet

Fysioterapi for barn med medfodda hjértfel innefattar handledning
och trédning av barn som varit immobiliserade langa perioder och
inte haft mojlighet att ’prova pa” aktiviteter. Men dven att hjélpa
dldre barn att hitta ldmpliga triningsmodeller.

Barn med medfodda hjartfel genomgar ofta manga operationer och
kan vistas langa perioder pa sjukhus. De far dd mindre tid 4n andra
barn att 6va sina fardigheter, vilket kan leda till en forsenad
motorisk utveckling. For barn giller “minsta motstandets lag”. Det
som &r latt kommer de att vilja gora, det som ar svart kommer de
att undvika.

— Det géller dérfor att locka barnen till att vaga prova olika saker,
vilket nér de blir lite dldre ocksa kan stédrka sjalvfortroendet.
Barnen behover ibland hjélp att tridna olika motoriska fardigheter
for att komma ikapp sina jimnariga, sdger Anna-Lena Lagerkvist.

Barn med medfodda hjértfel orkar heller inte alltid fysiskt lika
mycket som andra barn. De anpassar sina aktiviteter i mdjligaste
mdn efter vad de orkar for att kunna vara tillsammans med sina
kamrater. En ny studie visar att barn med enkammarcirkulation inte
deltar i organiserade fysiska aktiviteter i samma utstrackning som
andra jaimnariga.

— Men det dr viktigt att alla barn och ungdomar lir sig att vara
regelbundet fysiskt aktiva utifran sina forutséttningar. En 6kad
fysisk aktivitet gor att de orkar béttre och far ett lagre blodtryck,
sdger Anna-Lena Lagerkvist.

Belastningen pa hjértat minskar, livskvaliteten forbattras och
sjdlvkénslan stirks, visar studier. Barn med medfodda hjértfel kan
darfor behdva hjilp for att trdna sin fysiska kapacitet genom
’lagom” belastning av hjértat. Detta brukar ocksa innebéra en
trining av muskelstyrka, uthéllighet, ledrorlighet, balans och
koordination.

En fysioterapeut kan hjélpa till med att utforma ett lampligt
triningsprogram. En del barn med medfodda hjartfel kan vara
inskrivna pa barn- och ungdomshabiliteringen och far da hjélp
darifran.

Fysisk inaktivitet ar en viktig riskfaktor for hjart-kéarlsjukdom och
det galler &ven barn med medfddda hjartfel. Lagre fysisk
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aktivitetsgrad kan ibland bero pa radsla for att anstranga sig eller
att en orolig omgivning hindrar barnet, exempelvis dngsliga
foréldrar.

— Aven om en kropp inte fungerar optimalt i alla ldgen, 4r den inte
obrukbar. Det ar viktigt att fokusera pa det som fungerar istéllet for
att fokusera pa det som inte gar, sager Anna-Lena Lagerkvist.

I forskolan och skolan ska barnen bedomas utifran sina
forutsattningar och fd mojlighet att uppné hoga betyg 1 gymnastik,
dven om de inte dr bland de snabbaste eller starkaste.

Bra att tanka pa for barn med enkammarhjarta

En véxande individ ska undvika att trina muskelstyrka med tunga
tyngder.

— Tidigare har man trott att trining med tunga vikter skadar
tillvixtzonerna hos personer som véxer. Detta finns det inga
vetenskapliga beldgg for, men det kan dnda vara lagom att anvinda
lagre vikter och istillet upprepa antalet repetitioner, samt att
anvinda den egna kroppsvikten som belastning.

En person med ett medfott hjartfel kan inte alla gadnger belasta sitt
hjarta. D& kan man vélja sa kallad perifertrining, vilket innebar
lagintensiv traning utan att pulsen gar upp och hjartat belastas.

— Nagra barn far en l4gre syrehalt i blodet vid fysisk aktivitet.
Undvik da cirkulatoriskt belastande 6vningar som att springa,
hoppa hopprep och liknande. Anvénd istéllet perifertraning, sédger
Anna-Lena Lagerkvist.

Om syrgasmittnaden sjunker under 90 procent kan 1 vissa fall
barnet erbjudas extra syrgas under triningen. Detta ska da vara
ordinerat av en ldkare. En del 6vningar kan vara oldmpliga dven nér
syrgas tillfors.

I samband med idrottsdagar i skolan dr det viktigt att komma ihag
att det krévs energi ocksa att ta sig till och fran utflyktsmalet. For
att barnet ska orka vara med pa aktiviteten bor transport till och
fran den bestimda platsen darfor ordnas.

Personer med enkammarhjértan har ofta en normal funktion i den
enda kammaren, men en begrénsad fysisk prestationsformaga
eftersom de inte kan reglera blodflodet vid anstringning. Fér dem
ar det bra att trdna benstyrka, vilket kan forbéttra det vendsa
aterflodet. Yngre barn kan till exempel pressa benet mot en
ballong, medan dldre barn kan trina genom att gora raka benlyft,
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bickenlyft eller genom att cykla och sparka boll.

Sammanfattning
e Alla barn och ungdomar ska vara fysiskt aktiva utifran sina
egna forutséttningar.
e Innan trdningsstart ska ansvarig ldkare konsulteras.
e Triningen ska vara effektiv, men ocksa rolig och
motiverande!

Jag har enkammarhjarta — en vuxen berattar

Anton ir 20 ar och har ett enkammarhjarta. Han kom till
Agrenskas familjevistelse for att beriitta om sitt liv och svara
pa fragor fran forildrar och skolpersonal.

Beriitta lite kort om dig sjilv!

— Jag heter Anton och kommer frn Sjuntorp som ligger utanfor
Trollhdttan, dér jag bor med mina forédldrar. Jag har ocksa en
storasyster som &r fyra ar dldre 4n jag. Jag pluggade it pa gymnasiet
men har gétt ut skolan nu. Och sa har jag enkammarhjérta!

Minns du mycket fidn operationer och sjukvdrdsvistelse nir du
var yngre?

— En del. Jag minns att det var hemskt att stickas mycket av ndlar.
Men generellt hade jag det bra, jag minns till exempel en skoterska
jag alltid hade som var vildigt bra, alltid glad. Mina fordldrar har
sagt efterat att det kiindes vildigt jobbigt nér jag var liten eftersom
de inte visste vad som skulle hinda ndsta dag, men det underléttade
verkligen att en person som hon, som kunde ta oss igenom
situationen och fokusera pé det positiva.

Hur har du haft det i skolan?

— Jag hade det helt okej i skolan fram till mellanstadiet, med
kompisar och sd. Sedan blev jag utstott pd hogstadiet. Det var svart
att veta hur jag skulle hantera det. Jag holl thop och tidnkte att snart
behover jag aldrig prata med de hir ménniskorna igen. Men kanske

borde jag ha pratat mer med mina fordldrar eller larare om hur jag
hade det.
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Undvek du att prata med dina fordldrar for att du var rédd att det
skulle paverka dem?

— Jag vet inte. Men jag minns att min mamma alltid borjade grata
nir det var nagot, som den gangen jag fick ett aterfall och borjade
lacka albumin igen. Hon kunde knappt vara pa ett sjukhus utan att
fa panik Over att jag skulle bli kvar dér under lang tid igen.

Behovde du vilorum eller liknande pa skolan?
— Nej, jag har varit med pa det mesta. De forsta dren hade jag en
person som stottade mig lite extra.

Hur var det pd idrotten?

— P& hogstadiet var det ganska okej. Da slapp jag undan
idrottsdagar och liknande. Pa gymnasiet hade jag en idrottslérare
som var vildigt string och sa att jag skulle klara vissa saker for att
bli godkind. Jag upplevde att jag var sa trétt att jag kunde kollapsa
de dagarna. Efter det kontaktade min mamma mina ldkare och en
av dem kom till skolan for att prata med all personal.

Blev det biittre da?

— Ja, men det tippade nistan Over till att de borjade fraga *kan du
verkligen gora det hir nu da, overlever du d&?’. Jag kinde inte att
nagon frdgade mig hur jag sjdlv kdnde och hur allt var for mig.
Men senare hade jag en it-larare som var vildigt bra och som
forstod.

Hade du krafter kvar efter en skoldag?
— I perioder nér vi haft mycket prov har jag varit helt slut efterat,
men oftast har jag haft aktiviteter efter skolan och klarat det.

Pratade ndgon utifiran med dina kompisar och forklarade for dem
om hjirtfelet?

— Nej, inte som jag minns. De visste att jag hade ett hjartfel men
kanske inte s& mycket mer. Men jag har inte kéinslan av att det hade
med hjirtfelet att gora direkt, att jag blev utstott. Jag vet inte riktigt
varfor det blev som det blev.

Hur iir det med kompisar idag?
— Joda. Jag har kompisar, men det blir inte att man ar sa mycket
med varann mer én pa helger nu for tiden eftersom alla jobbar eller

pluggar.

Har dina forildrar varit oroliga for dig?
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—Ja! Det har de varit och de kommer de vl alltid vara. Men det &r
ju deras jobb. Om jag ska resa bort en lingre tid &r morsan alltid
nojjig. Jag har till exempel varit pd nordiska ldger for barn med
hjartfel och sé har jag varit pa studentresa till Cypern. Men kanske
var det mer Cypern de var oroliga for, 4n for hjartat.

Undviker du nagot i livet?
— Att roka och snusa, och att dka de vérsta karusellerna.

Dricker du alkohol?
—Ja, jo. Forsta gangen jag drack ordentligt var jag 18 &r och gjorde
det ndr min syster var med. Mina fordldrar gillade det inte men det

var béttre att hon var med 4n att jag bara var med mina kompisar.
Ifall det skulle hinda nigot.

Hur tinker du kring dig och din syster, har er relation pdverkats

av att du har ett hjiirtfel?

— Vi har haft en bra relation men nér vi var yngre tyckte hon att jag
fick mest uppmérksamhet. Och det var vil logiskt. Det tycker hon

nog fortfarande att jag far, men idag &r vi bra vénner.

Hur kinner du dig ndr du blir utmattad och trott?

— Det beror pd vad utmattningen beror pa. Jag kan bli vildigt trott.
Det dr svart att forklara pa ett bra sétt, men jag brukar mestadels
antingen sdtta mig vid datorn vilket dr vilande for mig. Om jag har
varit ute och trdnat gar det ganska fort att aterhdmta mig, men om
jag varit ute en kvall eller varit pa en resa tar det langre tid.

Kan du kiinna sjilv ndr du far sinkt syresittning?

— Om syremittnaden sjunker kidnner jag det, men det hdander inte s
ofta. Det &r nog framst nér jag blir forkyld och far feber som jag
kan kénna av det. I vardagen kdnner jag inte av det.

En ging blev jag uttorkad men skickades hem frin virdcentralen
trots vildigt lag syresdttning. Ibland méste man halla koll pé sin
sjukdom sjdlv till stor del. Ett tips till fordldrar &r att 14ra barnet
saker om sin sjukdom.

Hur har du upplevt overgdngen till vuxensjukvdrden?

— Det fungerade faktiskt véldigt bra och enkelt. Min ldkare gick
med mig till GUCH-mottagningen dér jag fick triffa den nya
lakaren och skdterskan. Jag har ett direktnummer till min skoterska
som jag kan ringa nir som helst, och det ar jittebra. Det gor att jag
kan fa prata med en ldkare som kan just mig om det hander nagot.
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Kognitiv funktion hos barn med medfodda hjartfel

— En del barn med medfodda hjéartfel har en paverkan pa sin
kognitiva formaga. Graden av paverkan varierar fran person
till person och stodinsatser méaste dirfor anpassas utifran
individen.

Det siger Carmen Ryberg som ir psykolog och arbetar pa
Psykologenheten vid Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus.

Idag 6verlever fler &n nio av tio barn med medfodda hjartfel.

— Att f6lja den medicinska utvecklingen hos barnen har ldnge varit
en sjdlvklarhet, men vi har inte varit lika duktiga pé att f6lja upp
kognitiva, emotionella och sociala omraden, siger Carmen Ryberg.
Hon fér ofta frdgor av fordldrar om hur barnen kommer att {4 det i
framtiden, hur vdl de kommer att kunna prestera i skolan och om
deras beteenden riknas som “normala”.

Ndr fordldrarna till barn med enkammarhjdrtan fatt spana om vad
de upplever som typiskt for barn med hjdrtfel ndmner de foljande:

e Hyperaktivitet.

e Svarigheter att halla fokus.

e Hjirntrotthet.

e Ovanliga sdmnmonster.

e Ojdmn profil (det som fungerar en dag fungerar inte
nddvéndigtvis en annan dag, darfor dr det svart att méta
prestationer).

e Ojamnt humdor.

Ett barns kognitiva utveckling @r processen hen genomgar for att
utveckla tankefunktioner sdsom sprak, uppmaéarksamhet, minne och
tidsuppfattning.

Intelligenskvot, 1Q, ar ett paraplybegrepp som anvinds for att médta
en rad kognitiva faktorer.

Kognitionen hos barn med hjirtfel

P& Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus har Carmen
Ryberg och hennes kollegor foljt upp barn med medfédda hjartfel
under uppvéxten for att se om eller hur deras kognitiva utveckling
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paverkats av hjartfelet.

I den forsta studien beskrev och jamforde de intellektuell funktion
hos 228 barn med medfodda hjértfel 1 forhallande till
svarighetsgraden av hjértfelet, barnets alder och socioekonomisk
status i familjen (foréldrarnas utbildnings, sysselsdttningsgrad och
inkomst). For att bedoma den kognitiva formagan anvindes de si
kallade Wechslerskalorna, dar 1Q 100 dr genomsnittet for
befolkningen i stort. De flesta minniskor har en IQ som ligger
mellan 85 och 115.

— Sett till hela gruppen, déir en tredjedel av barnen hade lindrig
form av hjartfel, en tredjedel en mattlig form och en tredjedel en
svér form, var den totala genomsnittliga intelligenskvoten 100,8. Vi
kunde alltsé sdga att barn med medfédda hjartfel som grupp f6ljde
normalkurvan nér det giller kognition, sdger Carmen Ryberg.

Den kognitiva formégan skiljer sig dock mellan barn som har en
lindrig eller méttlig form av hjartfel, och de som har en svérare
form, exempelvis enkammarhjérta.

— Som grupp hamnar de med svara hjirtfel (som enkammarhjérta)
lagre, men dven inom gruppen barn med svara hjartfel dr
variationen i den kognitiva funktionen stor. Det innebér att nigra
nar en bit 6ver normalkvoten medan andra hamnar en bit under,
sdger Carmen Ryberg.

I studien 14g intelligenskvoten for barnen med svara former av
hjértfel mellan 80 och 112 (i genomsnitt pa 96).

— Nar vi tittade pa resultaten dédr hiansyn tagits till barnens alder sag
vi att de dldre barnen visade ett lagre kognitivt resultat jaimfort med
sina jdmnariga, dn vad de yngre barnen gjorde. Detta kan bero pé
att kraven 1 skolan 6kar med okad alder, vilket ocksa gor att
behovet av stodinsatser 6kar med tiden.

Detta géllde for hela gruppen, det vill sdga barn med alla grader av
hjartfel.

Resultaten for socioekonomisk status visade att barnen med hjértfel
som hade fordldrar med hég socioekonomisk status hade hogre
kognitiva resultat dn barn till férdldrar med 14g socioekonomisk
status. Nar hjartfelets svarighetsgrad togs med 1 analysen visade
den att socioekonomisk status slog igenom starkare; det vill sdga
barn till socioekonomiskt starka fordldrar nadde ett hogre kognitivt
resultat 4n genomsnittet oavsett hjartfelets svarighetsgrad.

— Det kan forklaras bland annat med vilka mojligheter fordldrarna
har till att stotta barnen, till exempel i skolarbetet och 1 vardagen,
sdger Carmen Ryberg.
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Sammanfattningsvis visade studien foljande:

o Intellektuell funktion hos barn med medfodda hjartfel — som
grupp — ligger inom det normala intervallet.

e Det finns betydande skillnader ndr man véger in diagnosens
svarighetsgrad, barnets alder och socioekonomisk status i
familjen.

e Det ar viktigt att folja upp barn med medfodda hjartfel 1 den
kognitiva och psykosociala utvecklingen, sirskilt dem med
svéra hjartfel 1 kombination med 14g socioekonomisk status.

Hur viljer vi ritt stod for barnet?

Eftersom barn med hjértfel har olika grad av kognitiv paverkan
varierar forstas behovet av stod. Det maste anpassas individuellt
efter barnets behov, personlighet och egna 6nskemal.

Nar fordldrarna fick spana kring argument for och emot personlig
assistent i skolan for barn med medfodda hjartfel namnde de bland
annat for-argument som att det dr viktigt att forebygga svérigheter 1
skolan innan de uppstar, att stod 1 skolan hjilper till att motverka
skillnader gillande resurser i barnens hemmamiljoer och att alla
barn har rétt till det stod de behover for att uppnd malen i skolan.
De ndmnde ocksd “motargument” som att en personlig assistent i
vissa fall skulle kunna bli stigmatiserande for barnet, och eventuellt
skulle kunna gora att 14drare och andra stéller onddigt laga krav pa
barnet, vilket skulle kunna leda till att hen heller inte nét sa langt
som hen annars kunde ha gjort.

Utredning av formégor underliittar valet av stod

Det dr bra nér fordldrar och andra vuxna runt ett barn har en
realistisk uppfattning av barnens kognitiva formaga eftersom det
hjélper dem att skapa realistiska forvintningar pa barnens
prestation. Det gor i sin tur att fordldrarna kan ge adekvat hjélp till
barnet.

— Att utreda kognitiv forméga handlar alltsa inte om att se om
barnen klarar sig *bra’ eller *daligt’, utan om att identifiera styrkor
och svagheter for att utifrdn det kunna skraddarsy stodet till barnet.

I en annan studie — ocksa pd Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus — jaimfordes skattningen av de barn som hade
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testats med Wechslerinstrument och deras forédldrars skattningar,
med resultaten fran de kognitiva tester barnen genomgétt.

— I studien hittades samband mellan forédldrars uppfattning om
barnets kognitiva forméga och hur de faktiskt presterar pa testet sé
tidigt som vid tre ars alder. Fordldrar visade sig alltsé ha en god
formaga att uppskatta hur deras barn fungerar kognitivt, och vi som
professionella har mycket att vinna pa att lyssna pé fordldrarnas
intuition, sdger Carmen Rydberg.

Bland barnen sags ett samband mellan deras egen uppfattning, och
hur de presterade pa testet, endast i gruppen 15-aringar. Y ngre barn
har alltsa svérare att sjélva se sina kognitiva styrkor och svagheter.
— Genom att kartlagga barnens kognitiva formagor kan vi hjédlpa
dem att battre forstd hur de sjidlva fungerar.

Tips till fordldrar!

e Om ditt barn verkar ha svarigheter med att tdnka, resonera,
16sa problem, ldsa eller skriva: kontakta psykologen pa den
hjartmottagning barnet &r kopplat till.

e Forsok att mdta barnet pa den niva hen befinner sig.
Forminska inte barnets formagor men ha heller inte
orealistiska forviantningar.

e Barns forméga att forsta hur de sjdlva presterar kognitivt
kommer sent. Hjdlp dérfor barnet att forsta och lara kinna
sina egna formagor. Ofta dr det léttare att hantera
svarigheter om man kénner till att de finns, och forstar vad
de beror pa.

Hampus hjartfel paverkar vardagen

Hampus har alltid trivts i skolan och haft minga kompisar.
Vinnerna har gatt tillsammans énda sedan forskolan, och ingen
tycker att det 4r nagot konstigt med Hampus hjértfel eller att han
maste vila ibland. De ar vana.

— Alla vill vara inne med honom pa rasten, sa det har blivit en
positiv grej, siger Madeleine.

Pa idrotten kan Hampus inte delta pd samma villkor som de andra.
Han sjunger ganska lagt 1 syresittning nir han anstranger sig, men
det rdcker med en kort vila for att han ska aterhdmta sig.
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— I borjan fick han vara med pé halva lektionen. Numera &r han
med hela lektionen men vilar emellanét. Det fungerar bra.

Hampus pratar ogdrna om att han har fel pa hjértat, men
kompisarna vet om det.

— Tidigare kunde han borja grata pa kvéllarna, han undrade varfor
just han hade fel pa hjartat och ville ha ett nytt. Det kom manga
sadana funderingar, sdger Madeleine.

I vardagen maste hon och Magnus ocksa vara uppméarksamma pa
hur Hampus mér rent fysiskt. Han har nyligen legat inlagd for att
blodtrycket plotsligt skenade. Han borjade krdkas hemma och
gjorde det i flera dagar.

— Vi vet ju att det gér fort att bli uttorkad och akte in for att
kontrollera hans virden. Den hér gdngen var blodtrycket plotsligt
skyhdgt, hogre dn hos en overviktig medeldlders man.

Trycket gick ner igen men familjen vet fortfarande inte riktigt vad
som hinde. Utredningen pagar.

Alla sjukhusvistelser och besok har gjort Hampus lite radd for
sjukhus. Efter varje vistelse med 6vernattning gér han in i vad
fordldrarna beskriver som “en mindre depression”. Han blir
tillbakadragen och lag, pratar inte och vill varken é&ta eller dricka.
— Han undviker ocksé sddant som &r det basta han vet i vanliga fall.
Som att spela fotboll och tv-spel.

Agrenskas pedagogiska erfarenheter

Barnteamet pa Agrenska har en bred kompetens och en stor
erfarenhet av barn med olika diagnoser, diribland medfodda
hjirtfel. Under vistelsen pi Agrenska har barnen ett eget
anpassat program, med aktiviteter som ska bidra till att stiirka
deras delaktighet och sjilvkiinsla. Barnteamet iir noga med att
anpassa innehéllet si att dagens aktiviteter blir optimala for
varje barn.

Barn med medfodda hjértfel har olika kombinationer av symtom
som forekommer 1 varierande svérighetsgrad. Dessa kan 1 sin tur
leda till olika funktionsnedsittningar. Det dr darfor viktigt att alltid
se varje individs behov. Med detta som utgéngspunkt har veckans
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program for barnen och ungdomarna utformats.

— Aven om en del symtom och behov forenar personer med samma
diagnos ér alla forstas ocksa sina egna personer med sina egna
personligheter. Det utgar vi ifran vid alla méten hiir pa Agrenska,
siger Bodil Mollstedt som arbetar i Agrenskas barnteam.

Infor en familjevistelse ldser personalen in medicinsk information,
dokumentation fran tidigare vistelser och samtalar ocksa med
fordldrar om barnen med diagnos. De fir ocksd information fran
barnens skolor. Darefter skridddarsys veckans aktiviteter med
barnen. Aven syskonen fér ett eget program.

— Barn med medfodda hjartfel har inte bara olika symtom,
symtomen varierar ocksa i svarighetsgrad. Vi forsoker att alltid
analysera varfor en aktivitet fungerar bra ndr den gor det, for att
kunna aterskapa de gynnsamma omstandigheterna, sdger Bodil
Mollstedt.

Naér fordldrar till barn med enkammarhjérta far berdtta vad som
hjdlper dem i vardagen ndmner de bland annat saker som mojlighet
till vila pd forskolan/skolan, rullstol for att ta sig till och fran
aktiviteter samt anpassningar/hjdlpmedel som andra barn ockséd kan
fa testa, for att barnet med hjértfel inte ska kénna sig annorlunda.

Delaktighet

Ett 6vergripande mél for familjevistelsen p& Agrenska ér att barnen
ska kédnna sig delaktiga. Arbetet utgér 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. De ar alla lika
viktiga for mojligheterna att genomfora olika aktiviteter och for hur
delaktig en person kan kénna sig. Eftersom en funktionsnedsittning
ofta dr bestdende, blir de omgivande faktorerna (och anpassningen
av dem), mycket viktiga.

Strategier for att optimera forutsittningarna for barnen
Under vistelsen for barn med enkammarhjérta ér ett av mélen att
frdmja fysisk hdlsa. Det gors exempelvis genom att cyklar,
trampbilar och vagnar anvinds for forflyttning, sa att barnen har
energin kvar till den faktiska aktiviteten.

Personalen planerar ocksa in aktiviteter som har naturliga
vilopauser. Ett exempel dr walkie-talkie-gdmme, dir ena laget
gommer sig och ger ledtradar om sitt gomstille till laget som letar.
Ett bra tips &r att tdvla mot klockan eller att gemensamt samla
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poéng, istéllet for att tivla mot varandra. Det skapar lagkénsla och
sammanhéllning istillet for vinnare och forlorare.

Att underldtta for koncentration och fokus ar ocksé en viktig
malsittning under veckan. Det gors bland annat genom att dagarnas
scheman anpassas efter varje persons ork och behov. Lugna lekar
varvas med mer motoriskt krdvande och tanken &r att alla
aktiviteter ocksa ska kdnnas roliga for barnen, sé att deras
motivationsnivd halls uppe. Individuellt anpassade arbetsuppgifter,
scheman och tidshjalpmedel hjélper till att skapa tydlighet.

— Det finns médngder av hjdlpmedel och metoder som kan underlitta
for barnen utan att vara utméarkande "hjdlpmedel’. Alla barn vill ju
vara ’som alla andra’ i storsta mojliga man och det finns en risk att
de inte anvédnder hjdlpmedel om upplever dem som utpekande,
sdager Bodil Mollstedt.

Detta dr ocksé bra att tinka pd i barnens skolmiljo. Bodil tipsar till
exempel om att den som har svart att fokusera under en genomgéng
kan vara hjélpt av att pilla pa en stressboll medan hen lyssnar. Den
som latt blir trott kan med fordel anvénda dator istéllet for penna
och den som har svart att fokusera pa texten vid ldsning kan bli
hjélpt av ett transparent “radmarkeringsark” som markerar nigra
rader i taget 1 olika farger.

— Det finns odndligt ménga sadana enkla saker som kan gora stor
skillnad for barnen i deras vardag. Se till att liraren stéller fram en
hel korg med stressbollar till hela klassen, sa kan alla barn som vill
ta en. Den som verkligen behdver en stressboll kan da ta en utan att
kinna sig avvikande. Det tankeséttet gar att applicera pa valdigt
mycket, sdger Bodil Mollstedt.

Principen kan till exempel ocksa appliceras pa provtillfillen och
andra situationer 1 skolan. Att ge extra tid dr ofta bra, men ricker
inte alltid.

— En person som har svért med koncentrationen kan till exempel
behdva dela upp provet 1 tva eller tre omgéangar. Detta kan man
komma 6verens om med ldraren utan att hela klassen behdver fa
veta. P4 sd sdtt kan man undvika att de andra barnen bdorjar
argumentera for att anpassningen dr orttvis eftersom de kanske
inte alltid forstar bakgrunden, sdger Bodil Mollstedt.

Att stidrka barnens sjdlvkdnsla och sociala samspel gors genom en
genomgaende tydlig struktur i aktiviteter och miljo. Mgjligheterna
till delaktighet 6kar om barnet vet vad som ska hinda och vilka
forvantningar han eller hon har pa sig.
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En viktig aspekt under alla familjevistelser p4 Agrenska ir att ge
barnen mdjlighet att trdiffa andra som dr i samma situation. 1 de
motena kan de kiinna en unik gemenskap och utbyta erfarenheter.
Programmet p4 Agrenska #r ocksa utformat for att bidra till att 6ka
barnens kunskaper om den egna diagnosen och dess konsekvenser.

Skolans stod — elevens rittigheter och skolans skyldigheter

I skollagen betonas barnens rétt till anpassat stod. Lagen garanterar
alla elevers ritt att utvecklas sa ldngt som mojligt utifran sina egna
forutsattningar. Rektorer dr skyldiga att utreda om en elev behdver
sarskilt stod. Om sé ar fallet ska ett atgardsprogram uppréttas. I det
ska det tydligt framgé vilka mélen &r och hur de ska uppnas.

Atgiirder som kan bli aktuella ir exempelvis handledning och
fortbildning av personal, anpassning av miljon, kompensatoriska
hjalpmedel, pedagogiskt stdd eller en anpassning av elevgruppen.
Atgirderna — eller beslut om att inte gora ett atgirdsprogram — kan
overklagas. Det dr viktigt att ocksa 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
lustfyllda upplevelser gor barnet intresserat av att ta egna initiativ,
vilket 1 sin tur gor henne eller honom mer delaktig och aktiv. D&
uppmuntras utvecklingen.

Specialpedagogiska skolmyndigheten, SPSM (spsm.se) eller
kommunens resursteam kan hjilpa till med rddgivning.

Ldis mer om vilket material som anviinds pd Agrenskas webbplats:
agrenska.se

Ovriga liinktips:

skolappar.nu

logopedeniskolan.blogspot.se
skoldatatek.se/verktyg/appar

mtm.se — Myndigheten for tillgdngliga medier (talbocker,
punktskrift och ldttldst material)
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Syskon till barn med funktionsneds:iittning behéver kunskap,
niagon som lyssnar p4 dem och mdjlighet att triffa andra i
samma situation. Det visar forskning p4 omradet och
erfarenheter fran Agrenskas syskonprojekt.

En syskonrelation ar inte lik ndgon annan relation man har i livet.
Den &r ofta livets langsta och innehéller nistan alltid bide positiva
och negativa inslag.

— Barn som far ett syskon med funktionsnedséttning kidnner ofta
blandade kénslor infor situationen. De kan inte vélja bort den utan
maste hitta ett sitt att forhalla sig till den, sdger Astrid Emker som
arbetar i Agrenskas barnteam.

Studier av syskon till barn med funktionsnedsdttning visar foljande:

e Syskonen har ofta en bristfdllig 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 forstatt och hur han eller hon tolkat
informationen om sjukdomen och vad den innebér.

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

Syskon maste fa mojlighet att stdlla sina egna frdgor angéende
systerns eller broderns funktionsnedsittning.

— Informationen gar ofta via fordldrarna, men var erfarenhet visar
att det ofta finns saker som syskonen inte vigar eller vill prata med
sina fordldrar om, sdger Astrid Emker.

Det ar vanligt att syskon bar pa fragor de aldrig vagat stélla till
ndgon. En del dr rddda att funktionsnedséttningen smittar, andra har
en kénsla av skuld och tror att de sjdlva kan ha orsakat skadan.

— En tvilling till en flicka med cp-skada trodde till exempel att hon
tagit allt syre fran sin syster under fostertiden. Det hade hon ként
skuld 6ver 1 ménga dr. Och en pojke som pussat sin lillasyster pa
Ogonen nar hon var bebis undrade om det var hans fel att hon
senare blev blind. For oss vuxna &r det sjdlvklart att det inte ar s&,
men det ddr som barn inte fatt sétta ord pa kan bli jobbiga fragor att
béra.

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

Olika behov i olika aldrar

Yngre syskon uppfattar tidigt omgivningens behov av hjélp.

— Vi har sett trearingar som springer runt och hjéilper alla barn pa
med vantar, och ettaringar som ser nér deras storasyskon behdver
négot. Det dr fascinerande!

De smé barnen har manga varfor-fragor och behdver svar som
anpassats efter deras niva.

I nio-tioarsdldern 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.

— D4 ar det bra att i familjen ha ett gemensamt forhdllningssétt. Det
kan vara att siga namnet pa diagnosen, men det fungerar lika bra
att sdga kramp’ istillet for epilepsi eller *min brorsas halva hjérta’
istéllet for enkammarhjérta.

Aldre syskon tar ofta pa sig ansvar for att forildrarnas ska orka. De
funderar ocksé over arftlighet och existentiella fragor som varfor de
sjdlva inte drabbades nér deras syster eller bror gjorde det.

— I tonaren kommer ocksd ménga tankar om hur det ska bli for
syskonet i framtiden. Kommer hen att kunna fa ett jobb, triffa en
partner? Vem ska ta hand om hen nér forédldrarna inte lingre orkar?
Sadana saker kan barn tdnka pa tidigare dn vi vuxna ibland
forestéller oss, sdger Astrid Emker.

— Jag har tréffat tva syskon pa 11 och 15 ar som hade ténkt ut att de
madste skaffa varsitt stort hus, sa att de kunde ta hand om sin sjuka
syster varannan vecka i framtiden.

Kunskap, kédnslor och beméstrande

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

Kunskap ges utifran frdgor om diagnosen som syskonen arbetat
fram tillsammans. Det &r ofta lattare for dem att formulera fragor 1
grupp, som sedan besvaras av en lékare, sjukskoterska eller annan
kunnig person.
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— 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, dér alla ska
kénna sig bekviima med att prata fritt. Barnen och ungdomarna gor
roliga aktiviteter tillsammans for att bli sammansvetsade som
grupp, da blir det littare att prata om personliga saker. Det dr
viktigt att inte avvisa jobbiga kédnslor utan att sitta ord pa dem.

— Om vi vuxna séager ’det diar behdver du inte tdnka 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 kénslorna star for, sdger Astrid Emker.

Bra samtal kan ske 1 minga olika former, till exempel genom olika
lekar och aktiviteter. Exempel pa det kan vara kort med
samtalsimnen som man kan dra fram ur en pase, eller
“komihdgleken” med olika teman, dér varje barn far berédtta om en
gang nir hen blev glad, ledsen, arg eller forvanad.

Bemdistrande handlar om att hitta strategier 1 vardagen, om att
utbyta erfarenheter med andra syskon och att sitta 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 p& samma sétt 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 bara.

Vad sager syskonen?

I intervjuer berittar syskon till barn med funktionsnedséttning att
de gloms bort ibland, och fir mindre uppmarksamhet 4n brodern
eller systern. Ibland fragar ldrarna i skolan oftare ”hur mér din
syster?” @n ”hur mar du?”, vilket kan bidra till den kénslan. En del
tycker det ar trékigt att ofta behdva avbryta roliga aktiviteter pa
grund av syskonet.

Maénga har tankar om framtiden, om hur det ska bli senare. Sadana
saker kan ju ingen ge nigra svar pd, men ofta dr det bittre 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 svéra kidnslor kan man
identifiera kdnslor som brukar komma, hur dessa brukar fa en att
agera eller reagera och hur man skulle kunna gora istéllet.
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Syskonen beskriver ocksa manga positiva aspekter av att ha en bror
eller syster med funktionsnedséttning. De ldr sig tidigt att
respektera olika manniskor, att ta ansvar och vara sjdlvstindig,
kidnna empati och forstielse, samt att sitta saker i perspektiv.

— Det dr ganska stora saker de beskriver som positiva. Dessutom
ndmner manga att det dr harligt att f4 g forbi kon pa Liseberg.
Sadana smé saker kan spela stor roll i ett barns tillvaro!

Ldis mer om Agrenskas arbete med syskongrupper pa
syskonkompetens.se

Pa hemsidan 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 far mer uppmdrksamhet
och hjdlp av fordldrarna.
agrenska.se/syskonkompetens/syskonkompetens-filmer/
alskar-ni-honom-mer-an-mig/

En annan film handlar om Hugo, sex ar, som dr storebror till Abbe,
fyra ar. Abbe har en kromosomavvikelse och ett allvarligt hjdrtfel,
och i filmen pratar Hugo med sin pappa om hur det kéinns att ha en
bror som dr sjuk.
agrenska.se/syskonkompetens/syskonkompetens-filmer/
pratmandlar-och-syskonkarlek/

Fler filmer finns inom projektet Opratat, som du kan ldsa om pd
opratat.se

Hampus har tre systrar

Hampus har tre dldre systrar: Elsa, Tilda och Alice. Elsa, som dr 16
ar och dldst, 4r den som péverkats mest av sin brors tillstdind. Hon
har utvecklat dngest och rddsla over att sjdlv drabbas av
hjartproblem.

— Elsa fick komma till likaren och gora en egen ultraljuds-
undersokning. Det lugnade henne nigot, berdttar Magnus.

— Hon &r dldst och mest mottaglig och har ju varit medveten om
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vad som hint under hela resan med Hampus. Hon var sju nér han
foddes, sdger Madeleine.

Elsa har fitt en samtalskontakt via skolan och sédger sjdlv att
angesten bottnar i Hampus hjartfel.

Syskonen far ibland sté tillbaka pa grund av Hampus situation. Ett
exempel fordldrarna tar upp handlar om ekonomin, som fétt en rejél
smadll de senaste aren. Franvaro fran arbetet, mycket tillfallig
fordldrapenning och ibland avslag pé ansokningar om vardbidrag
har bidragit till det. Nar Hampus foddes holl familjen pa att bygga
ett hus, men allt stannade av.

Ocksé i vardagen paverkas familjemedlemmarna. Hampus orkar
inte vara fysiskt aktiv sa ldnge och eftersom han ér
infektionskénslig kan familjen inte vara bland folkmassor eller lata
de andra barnen ta hem kompisar nér de vill, speciellt inte 1
sjukdomstider.

— Andra familjer har beréttat att de delar upp sig under helgerna, att
en fordlder varit hemma med barnet med hjartfel och den andre
hittat pa ndgot med syskonen. Det &r absolut inte fel, men vi har
valt att inte gora sa utan istéllet engagerat hela familjen i
situationen. Vi funderar ofta pd vad som blir bést for alla och det
finns inga sjdlvklara svar, siger Magnus.

Familjens &dldsta dotter Elsa patalar ibland att det inte &r hennes fel
att Hampus har ett hjartfel, och att det kénns orittvist att det
paverkar henne. Tilda agerar tvdrtom — hon star tillbaka och kraver
aldrig ndgot, skyller inte pa lillebror och behdver inget for egen del.
— Men dé funderar man ju istdllet p4 om det kommer en reaktion
senare, for att hon héller tillbaka nu? Alla reagerar olika, séger
Magnus.

— Sjdlv hade jag inte ndgon krasch forrdan Hampus var fyra ar. Vi
har alltid véxeldragit genom svarigheterna och det har varit en
tillgdng. Men sé forlorade jag min pappa, och strax efter det kom
en reaktion som handlade om allting som hént, inte bara pappas
dod.

Fler tuffa saker hade hint genom éren, som att Madeleine
diagnostiserats med diabetes typ 1 ndr Hampus var liten.

— Livet var som pa paus fram till den tredje operationen. ’Kommer
vi bara dit ar vi 1 hamn sedan’, tdnkte vi, men nu har vi forstatt att
det bara var borjan. Nu vintar utmaningar med skolan och livet i
stort, sdger Madeleine.

— Men vi har ocksa hittat ett lugn och en vardag som &r var, och
den fungerar trots allt ganska bra. Vi tar ett steg i taget.

Dokumentation nr 578 © Agrenska 2018

39



Enkammarhjarta

Munhalsa och munmotorik

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

Det siiger 6vertandliikare Emma Brandquist och logoped Asa
Mogren, som arbetar pA Mun-H-Center i Hovés.

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

I Sverige finns ytterligare tvad kompetenscentrum for séllsynta
diagnoser som rér munhélsa, i Umeé och i Jonkdping

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 tandlékare och en logoped en dversiktlig underskning och
beddémning av barnens munforhédllanden. Observationerna,
tillsammans med information som fordldrarna ldmnat, stills
samman i en databas.

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 tandvéarden ér sé bra att
en god munhilsa kan bevaras. Att komma igdng med goda vanor
tidigt ar viktigt. Alla bor anvinda fluortandkram. Tandvéarden
rekommenderar fordldrar att hjdlpa sina barn med tandborstningen
och borsta tva gédnger om dagen. For att underlétta tandborstningen
kan man std bakom barnet och anvénda den egna kroppen som
stod. Alternativt kan man lata barnet ligga ner pd en séng.
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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 manga olika typer av hjdlpmedel
som kan underlitta munvarden. Tandvardspersonalen hjilper till att
individuellt prova ut 1dmpliga hjdlpmedel.

Vid arliga undersokningar pé tandklinik ar det viktigt att
tandldkaren far 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, kidkleder 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 tdnderna.
For barn som inte tycker om stark tandkrdm finns sérskilda
tandkrdmer utan smak. Det finns ocksé tandkrdmer som inte
skummar.

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

Munhilsa hos barn med medfodda hjartfel
Foljande munrelaterade symtom kan — men behéver inte —
forekomma hos personer med enkammarhjdrta:

e Mild mineraliseringsstorning.
e Milt slitage.

— Naér vi undersokt barnen med enkammarhjértan har vi framfor allt
noterat att de varit latta att undersdka och att de haft fina tinder och
fina bett, samt god munhygien, sdger Emma Brandquist.

Barn med medfodda hjartfel har ofta behov av att édta ofta, bade pa
dagen och pé natten. En del dter ofta sockerhaltiga produkter och
mediciner.

— Det Okar risken for karies, vilket kan motivera forebyggande
insatser. Den som dter pa natten 6kar ocksé risken for
erosionsskador (friatskador) pé tinderna, sdger Emma Brandquist.
Aven frekventa krikningar och reflux kan orsaka erosionsskador.
— Om barnet samtidigt gnisslar tdnder finns risk for stora
slitageskador eftersom emaljen dé ar lite uppluckrad redan fran
borjan.
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Vissa mediciner kan medfora biverkningar. Bland annat kan
Capropril orsaka illamaende och/eller aftosa sar i munslemhinnan
(det senare géller dven for Enalapril). Revatio och Melatonin kan
orsaka muntorrhet vilket dkar risken for karies och Flutide 6kar
risken for svampinfektioner i munhéla och svalg (om
lakemedelsrester stannar kvar i munnen efter inhalation. Ett tips ar
darfor att skélja munnen efterét.)

Mineraliseringsstorningar dr forandringar i emaljen, som bland
annat kan gora att de ser vitare eller brunare ut, eller att de latt
faller sonder.

— Flourtandkrdam ar bra for alla barn men extra viktigt for barn som
har mineraliseringsstdrningar, sdger Emma Brandquist.

Tandvardsaspekter att tinka pa for barn med enkammarhjdrtan:

e Borsta tvd ganger per dygn med flourtandkram. Anvénd extra
flourtillskott om tandlékaren rekommenderat detta.

e For att minska kariesrisken for tinderna: drick vatten efter
intag av mellanméal dagtid som nattetid, samt efter krdkningar.
Ett alternativ &r att torka ur munnen med en “muntork”
doppad i vatten eller flourskdlj. Undvik helst att borsta
tanderna direkt efter krikning eftersom borstningen riskerar
att slita pa tdnderna just da.

e Ta kontakt med ansvarig likare infor tandbehandlingar.
Eventuellt kan antibiotika behovas infor blodiga ingrepp.

e Se till att det finns extra tid och omtanke vid behandlingar pa
grund av barnens eventuella tidigare upplevelser i sjukvarden.

e Besok girna tandvarden med lite titare intervall, exempelvis
tva ganger per ar.

e Ta girna kontakt med specialisttandvarden!

Miénga barn mar bra av att forberedas infor sitt tandvardsbesok,
exempelvis med bilder som beskriver vad som ska hinda under
besoket. Bilder som underlag for sddana samtal finns pa bildstod.se,
och kom-hit.se.

Munmotorik hos barn med enkammarhjirtan

En logoped kan utreda kommunikationsformaga, sug-tugg- och
sviljformaga och munmotorisk formaga hos barnet.

— Det dr viktigt att veta att alla barn har rétt till en ordentlig
utredning av dessa fardigheter. Man ska aldrig néja sig med
forklaringen att svérigheterna ’ingar i sjukdomen’.
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Logopeden kan ocksa ge rad angdende matning och dtande,
beddma hur barnet bist trdnar sin kommunikation samt vid behov
oralmotorisk trining. Syftet med den oralmotoriska behandlingen
kan vara att forbittra dtandet samt vid behov 6ka eller minska
kénslighet i munnen.

Viktigt med ett fungerande dtande

Ett fungerande édtande ar viktigt for varje persons vialmaende.
Atsvérigheter har sillan en enskild orsak, utan orsakas oftare av en
kombination av faktorer.

Viljan att dta paverkas till exempel av aptit, stress,
illamdende/smérta, andning, allméntillstind och hur personen
upplever mat och dtande. Formdgan att dta kraver god funktion for
att kunna tugga, suga, svilja och dricka. Tuggandet ar viktigt for ett
sdkert dtande, eftersom det gor att vi svéljer lagom stora bitar och
inte sétter 1 halsen. Ett bra tuggande underléttar ocksa
matsmaéltningen och stimulerar salivproduktionen, samt dr viktigt
for att barnet ska kdinna méttnad och dta lagom mycket.

Atproblem vanliga hos barn med hjdirtfel

— For en del barn med medfodda hjértfel blir dtandet ndgot negativt
snarare dn en lustfylld upplevelse. Att ha ett barn med étsvarigheter
leder i sin tur ofta till oro och stress hos forildrarna, siger Asa
Mogren.

I Mun-H-Centers databas uppger drygt 40 procent av personerna
med enkammarhjéarta att de har problem med &dtandet. De flesta av
dem upplevde problem med 14g aptit/hungerskinsla.

— Atovilja innebir att barnet kan ita men séllan visar hunger eller
intresse for mat mer dn korta stunder. Barnet kanske bara tar nagra
tuggor, kviljer av viss mat och/eller dter véldigt selektivt, sdger
Asa Mogren.

Molekyirbiologisk forskning har visat att en obalans 1 hunger-
mattnadsregleringen skulle kunna vara en bidragade orsak till
dtovilja hos barn.

— Om barnet inte far i sig tillrackligt med mat vid sjukdom eller
liknande kan de tappar de lusten att dta. Darfor verkar det som att
det kan finnas ett samband mellan dtsvarigheter och langa
sjukhusvistelser.

Logopedens atgérder for ett forbattrat dtande kan vara medicinsk,
kompensatorisk eller innebdra trining av sjdlva funktionen.
— Sjélva dtandet dr det vi ser, men processen engagerar egentligen
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manga delar av kroppen, siger Asa Mogren.
Psykologisk stottning ar ocksa viktig.

Barn som har en “knapp pa magen”, en gastrostomi, behover skota
munhygienen vl precis som alla andra.

Attriining ir ofta motiverad nir barnet har problem med nigot
specifikt eller sjdlv uttrycker att hen vill ldra sig att dta. For sma
barn dr det ofta smidigt att fa mat genom en sond, men dldre barn
kan borja jimfora sig med andra och bli mer motiverade till att
trdna sitt dtande.

Som forédlder kan det vara tufft att vara den som ska formedla
kunskap mellan olika instanser. Da kan man be habiliteringen att
samordna kontakten mellan tandlékare, logoped, oralmotoriskt
team eller nutritionsteam.

Las mer om hur man kan stimulera oralmotorisk formaga i
vardagssituationer i skriften ~’Uppleva med munnen”. Den gar
att bestdlla via Mun-H-Centers webbplats:

mun-h-center.se

Sambhallets stod

Emy Emker ir socionom och arbetar pi Agrenska, bland annat
med planeringen av familjevistelser. Hon informerar om vilket
stod som finns att fi for personer med funktionsnedséttning.

Forsakringskassan (guiden)

Numer gar det att skapa en sammanstillning om
Forsdkringskassans stod baserad pd det egna barnets behov.
Sdhdr gor du:

G4 in pé forsakringskassan.se. Tryck pa Funktionsnedsdttning,
sedan Guide for dig med funktionsnedsdttning, Skapa en egen
guide. Tryck pa start, skriv barnets personnummer och folj
anvisningarna.

Det gar att begédra hembesdk infor ansokan om ekonomiskt stod.

— Ténk pa att erséttningarna frin forsdkringskassan och kommunen
kan paverka varandra, till exempel omvardnadsbidrag och
merkostnadsersittning, siger Emy Emker.
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Hiilso- och sjukvardslagen

Sedan 2015 finns en patientlag som innebar stérkt stéllning for
patienter, bland annat rétt att vdlja 6ppenvérd i ett annat landsting,
till exempel habilitering eller specialist 1 annat landsting. Det &r
lattare att fa en ny medicinsk beddmning.

— Lagen har ocksa okat barns inflytande dver sin egen vird. De har
rétt att fa information om sin vard pa ett sétt som de fOrstér.

Lds mer pd nfsd.se och 1177.se

Samordning — fast vardkontakt

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

Den fasta virdkontakten kan vara en ldkare eller annan profession
inom vérden, som sjukskdoterska eller kurator.

SIP — samordnad individuell plan

Kommuner och landsting &r skyldiga att upprétta en samordnad
individuell plan, SIP, enligt bade socialtjénstlagen och hilso- och
sjukvardslagen. En SIP gors ndr samordning efterfrdgas och
kompetens behovs fran flera verksamheter och dér
ansvarsfordelningen behdver goras tydlig. Planen upprittas vid
moten dir de professionella ér skyldiga att delta. Den kan goras nér
en person upplever att man behdver en samordning mellan olika
instanser.

Skollagen 1 kap 4

Enligt skollagen har barnen ritt till stod for att nd skolans
kunskapsmal. Atgirdsprogram ska upprittas for hur eleven ska
klara kunskapsmal och vilket stod som krévs. Det &r rektorns
ansvar att eleven far ett atgidrdsprogram om det behdvs.

Enligt skollagen ska skolan ta hdnsyn till elevers olika behov
Elever ska ges stod och stimulans sa att de utvecklas sa langt som
mojligt. Skolan ska strdva efter att uppvdga skillnader 1 elevernas
forutsattningar att tillgodogdra sig utbildningen.

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

e Sirskilt schema dver skoldagen
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e Extra tydliga instruktioner

e Stdd att sitta igdng arbetet

e Anpassade laromedel

e Nagon extra utrustning

o Enstaka specialpedagogisk insats

o  Sarskilt 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 6vergangen fran
forskola till skola. Och vid alla stadiebyten.

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

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

Forbered maotet!

— Som foralder till ett barn med funktionsnedséttning blir det
manga moten med de parter som omger barnet. Forbered er vil
infor motet och se till att ha med alla beslutsfattare pd motet. Det
kan till exempel vara bra att ha med skolskoterskan pa métet.

Ha en dagordning och bestdm pa forhand hur lang tid moétet ska
vara. For ett protokoll om vem som ska gora vad till nir. Boka en
ny tid for aterkoppling och uppfoljning av atgéarderna.

Vart vinder vi oss?

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

skolverket.se

Skolverkets upplysningstjinst: telefonnummer 08 - 527 332 00.

Undantagsbestimmelsen

I skollagen finns en undantagsbestimmelse 1 10 kap 21 § (tidigare
kallad Pysparagrafen). Den ger elever med funktionsnedsittning
ritt att undanta vissa delar i kunskapskraven och édndé fa godként
betyg. Formuleringen lyder: ”Om det finns sdrskilda skél far det
vid betygsséttningen bortses fran enstaka delar av de kunskapskrav
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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 sédrskild service for personer...
...med utvecklingsstdrning, autism eller autismliknande tillstdnd.
...med betydande eller bestdende begavningsmaissigt
funktionshinder eller hjarnskada i vuxen alder foranledd av yttre
véld 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 ingd 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
mdojlighet att delta i samhéllets gemenskap och att leva som andra.
Darfor finns olika former av stdd. Finns behov har man alltid rétt
att soka en insats och fa ett skriftligt beslut. En socialsekreterare
eller kurator pd sjukhuset kan hjélpa till med ansdkan.

Exempel pa insatser inom LSS/SoL

Korttidsvistelse / stodfamilj

Korttidsvistelse 1 en stodfamilj eller pé ett korttidshem syftar bade
till att ge anhdriga avlosning och mer tid for syskonen, men ocksé
till att tillgodose barnets behov av miljoombyte och rekreation.
Tanken &r att barnet ska f& mojlighet till personlig utveckling.
Korttidsvistelse kan bli aktuellt redan 1 tidig alder.

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

Ledsagarservice

En ledsagare hjdlper till med kontakter i samhéllet och kan folja
med pa vardbesok och delta i fritidsaktiviteter. Insatsen géller nér
funktionsnedséttningen 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 alltsa inte rapportera om
vad hen gjort till ndgon myndighet.

Anhorigstod

Enligt Socialtjénstlagen, SoL 5 kap 10 ska kommunen ocksa
erbjuda stod till anhoriga. Med anhoriga menas en familjemedlem,
(till exempel syskon, mor— och farforédldrar) eller en god vén till
ndgon med fysisk eller psykisk funktionsnedsattning.

Som anhorig kan man fa mojlighet att delta 1 samtalsgrupper,
friskvérd eller individuellt anpassat stod och fa tips, rad och hjilp
med kontakter. Detta stod ska sokas hos kommunens
anhorigkonsult. Denna tjdnst kan heta olika i olika kommuner.

Bostadsanpassning

De som pé grund av funktionsnedséttning eller sjukdom behdver
hjilp att anpassa sin bostad ska fa sddan hjalp om de har likarintyg
samt intyg frén arbetsterapeut eller sjukgymnast. Ansokan gors till
kommunen. Frin den 1 juli 2018 géller en ny
bostadsanpassningslag. Storsta skillnaden jamfort med tidigare ar
att den som har behovet ska soka sjidlv. Man far inget bidrag om
behovet kan tillgodoses av hjdlpmedel, exempelvis ingen taklift
beviljas om det gar att anvinda golvlift. En annan nyhet &r att
regler vid om- och nybyggnation ldttas. Det blir enklare att fa
bistand dven om tillgidnglighetskraven inte foljts vid om- och
nybyggnad. Detta géller om det inte dr den s6kande sjdlv som gjort
byggnationen.

Mer information om hur man gar till vdga finns pa boverkets
hemsida.
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Hit kan man vénda sig for att fa hjilp med stodinsatser
e Habilitering/kurator.
e LSS-handliaggare.
e Brukarstddsorganisationer (exempelvis Bosse eller Lasse).
e Anhorigstddjare i kommunen.
e Brukarstddcenter.
¢ 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 dr vanliga i hemmet, som
exempelvis datorer.

Hjilpmedel ér oftast landstingens ansvar och kréver hélso- eller
sjukvardskompetens vid utprovning. Besluten kan inte dverklagas.
Hjilpmedel finns pa bland annat pd habiliteringen,
hjialpmedelscentralen, 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

agrenska.se — Agrenska

ournormal.org — For att hitta andra familjer 1 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 séllsynta diagnoser
bostadscenter.se — Bostadscenter

boverket.se — Boverket

1177.se — Sjukvardsupplysningen
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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.Ist.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 &r assistanssamordnare pa

Agrenska Assistans.

Assistentens uppdrag ir att hjdlpa till med grundldiggande behov
som dtande, pa- och avklddning, kommunikation och personlig
hygien. Behoven méiste vara av praktisk karaktédr — att behova hjélp
med aktivering, paminnelser och motivation dr oftast inte
tillrdckliga skal for att fa assistans.

For att kommunikation ska anses utgora ett grundliggande behov
kravs att det behovs en tredje person for att kommunikation ska
vara mojlig. Den tredje personen behover ha ingaende kunskaper
om individen, funktionsnedséttningen och séttet att kommunicera.

Tillsyn raknas som ett grundldggande behov bara om personen har
en psykisk funktionsnedsattning, eller om det krévs ingdende
kunskaper pa grund av personens kommunikationssvarigheter eller
beteendeproblematik.

Vad riknas till forialdraansvaret?

De grundlidggande behoven riknas som fordldraansvar tills barnet
fyllt nio ar. Dérefter rdknas de inte som fordldraansvar.
Kommunikation ridknas inte som fordldraansvar efter att barnet fyllt
sex ar. Undantag dr kontakt med myndigheter eller sjukvard, da det
géller tills barnet &r nio ar.

— Tillsyn anses av Forsdkringskassan helt hora till fordldraansvaret
tills barnet ar fem ar.
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Om de grundldggande behoven uppgar till 20 timmar eller mer per
vecka ansoks assistanserséttning fran Forsdkringskassan.

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

Assistans i skolan

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

... ddr barnets funktionsnedséttning skapar sirskilda svérigheter att
kommunicera med andra dn den personliga assistenten,

... ndr det med hénsyn till personens hdlsotillstand ér viktigt att
den personliga assistenten finns till hands.

... dar funktionsnedsittningen gor det sdrskilt angeldget att
personen har ett starkt begrdinsat antal personer knutna till sig.

... dér personen behdver tillgang till ndgon som har ingdende
kunskap om honom eller henne och hélsotillstdndet.

Anhoriga som assistenter

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

Hjilp med personlig assistans

Det finns ingen réttshjdlp for den som vill 6verklaga
Forsédkringskassans 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.

Aven hos brukarorganisationer kan man f3 hjilp:

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

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

Information fran Hjartebarnsfonden

— Hjirtebarnsfonden bildades for mer én 40 ir sedan och har
som mal att alla barn ska 6verleva ett medfott hjartfel, samt
leva ett liv déir hjirtat dr forutsittningen for lek och glidje,
inte hindret.
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Det sager Peter Nordqvist som éir Hjiartebarnsfondens
generalsekreterare.

Hjértebarnsfonden arbetar med stod, information och paverkan pa
samhillet for att forbattra forutsdttningarna for barn med medfodda
hjértfel. Paverkansarbetet har bland annat lett till att Sverige
centraliserat barnhjartkirurgin till tva opererande enheter (Goteborg
och Lund), vilket lett till att mortaliteten bland barn med medfodda
hjartfel sjunkit drastiskt. Idag finns ocksa kontaktsjukskoterskor for
familjerna pa de flesta svenska sjukhusen, vilket dr ett annat
exempel pa Hjdrtebarnsfondens paverkansarbete.

— Jag jobbar dven mycket med skolans virld och ser att skolan ofta
har svarigheter med att kommunicera med foréldrar till barn med
sarskilda behov, och ibland ocksé svart att ta till sig av medicinsk
information, sdger Peter Nordqvist.

Just nu arbetar han exempelvis for att idrottsldrare i storre
utstrackning ska anvénda sig av den si kallade pysparagrafen, som
gor att en elev vid behov kan erbjudas alternativa sitt att uppna de
stdllda betygskraven.

— Det kan till exempel handla om att fa simma med flera simsitt
och i flera omgangar, istéllet for att simma 200 meter brdstsim i ett
svep.

Peter Nordqvist tipsar om att tidigt under terminen stélla en 6ppen
fraga till sina ldrare: ”Vad behover jag gora for att du ska kunna
sdtta det betyg jag onskar?”.

— Det dr en artig och 6ppen fraga som stéller krav pa lararen att
fundera 6ver hur kraven for olika betygsnivaer kan anpassas efter
elevens forutséttningar. Orientera méste man inte gora i skogen,
den som behover en rullstol for sin forflyttning kan lika gérna gora
det 1 stadsmiljo.

Hjartebarnsfonden arrangerar dven lidger dir barnen med hjartfel far
uppleva rorelseglddje utan att utsitta sina hjirtan for risker.
Foréldrarna far utbildning och avlastning.

Lds mer pad hjartebarnsfonden.se

Generalsekreterare Peter Nordqvist berdttade ocksa om sitt eget liv
och sina personliga erfarenheter hjdrtfel:

”Jag foddes 1956 och var till en borjan den ende 1 min klass utan
syskon. 1963 fick jag éntligen en lillebror, men bade bebisen och
min mamma blev kvar lange pa sjukhuset. Min lillebror hade fotts
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som en ’blue baby’, som man kallade det d&, och hade ett
komplicerat hjértfel.

En dag frdgade en kvinna pd gatan min bror varfor han var sa bla
om ldpparna. ’Dra ét helvete skitkdrring’ svarade jag da. Jag tror
inte att hon forstod var det innebar for mig att hon kommenterade
att han var bla, vad det vickte for kinslor hos mig.

Nér min bror var sex ar lades han in pé sjukhus for att opereras. Jag
kan fortfarande fundera ver hur han maste ha kint kvéllen fore
operationen, dir han 14g ensam utan sina forédldrar. Personalen med
stirkta héttor — det var verkligen en annan tid. Min bror 6verlevde
inte sin operation.

Hos mig fastnade tidigt tanken om att hjartfelet var arftligt och nir
jag blev éldre och borjade tréiffa flickor skramde jag ivdg nigra
med kommentarer om att vara eventuella framtida barn nog skulle
drabbas av hjartfel. Men sedan triffade jag min fru, som hade
forlorat fyra kusiner i cystisk fibros, och som svarade ’det ar vil
inte sa farligt’. Med tiden fick vi en dotter, Isa. Efter nagra dagar
konstaterades det att nagot inte var som det skulle med hennes
hjérta. Jag beréttade min brors historia for ldkarna som plockade
fram hans journaler, men sa att detta var ndgot helt annat. Det
stimde dessvirre inte: nir Isa opererades dagen dirpa visade det
sig att hon hade samma hjértfel som han hade haft.

En shunt opererades in och med hjélp av den hade Isa en
syreséttning pd omkring 70 procent. Hon gick i skolan 1 Fjallbacka
dér vi bodde, med en personlig assistent upp till sjétte klass. Infor
hogstadiet meddelade hon att hon ville flytta till Géteborg och ga i
en skola utan assistent, dir ingen skulle veta att hon var
annorlunda. Detta kidndes vildigt nervost for oss som fordldrar,
men sé fick det bli!

Isa hade inte s& mycket kognitiva svarigheter. Hon visste att hon
inte skulle leva till pensionsdldern men ville prova allt: &ven hur
det &r att leva som pensionir. Att overtyga Forsidkringskassan om
det var inte s latt, men hon forsokte envist ga i pension nér hon var
ndgra ar over 20.

Isa och hennes pojkvén undersokte ocksa mojligheterna for att
adoptera ett barn. Dar motte de pa motstdnd pa grund av hjartfelet.
Planen blev istdllet att han skulle adoptera ett barn sjilv, och for att
inte forminska chanserna for det l4t de bli att gifta sig. Isa ldste fyra
universitetsutbildningar samtidigt och mot slutet av hennes liv tror
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jag att hon hade ganska stor stress over att leva fullt ut. Hon ville
hinna med vildigt mycket.

2014 dog Isa. Da var hon 26 ar och befann sig 1 Spanien, dar hon
holl pa med sin master och var engagerad i var spanska
systerforening. Jag och min fru fick hantera vér egen sorg, men
ocksé Isas pojkvins sorg. Idag har han kommit vidare i livet och
har en ny flickvén, och det gldder vi oss at.”

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 sarskild expertgrupp
utsedd av universitetet.

Informationen i databasen uppdateras regelbundet och ytterligare
diagnoser tillkommer varje ar. Texterna dversatts ocksa successivt
till engelska. Till varje text finns &ven 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.

Las mer pa: socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser

NFSD - Nationella Funktionen Sallsynta Diagnoser

For att 6ka samordningen, samverkan och spridning av
information inom omridet sillsynta diagnoser har
Socialstyrelsen pa regeringens uppdrag inrittat Nationella
Funktionen Séllsynta Diagnoser, NFSD, som drivs av
Agrenska.
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NFSD har sedan verksamheten startade den 1 januari 2012 arbetat i
enlighet med uppdraget. Uppdraget dr att:

...bidra till 6kad samordning och koordinering av hélso-
och sjukvardens resurser for personer med séllsynta
sjukdomar liksom 6kad samordning med bland annat
socialtjinst, frivilligorganisationer.

...bidra till spridning av kunskap och information till alla
delar av hélso- och sjukvarden och till an-dra berérda
samhéllsinstanser samt till patienter och anhoriga.

...bidra till utbyte av information, kunskap och erfarenheter
mellan de aktorer som bedriver verksamhet pa omradet.
...1dentifiera mojligheter till utbyte av kunskap, erfarenhet
och information med andra ldnder och internationella
organisationer.

Agrenska, som driver NFSD, ir ett nationellt kompetenscenter med

helhetsperspektiv for barn, ungdomar och vuxna med
funktionsnedséttning, deras familjer samt professionella som de
moter. Lds mer om NFSD:s verksamhet pa nfsd.se
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En sammanfattning av dokumentation nr 578

Enkammarhjarta ar ett samlingsbegrepp for flera komplicerade medfédda
hjartfel, som innebér att bara en av hjartats kammare utvecklats normalt.

Det fods omkring hundra barn med enkammarhjarta per ar i Sverige. De
flesta genomgar en forsta hjartoperation inom de forsta veckorna efter
fodseln. Darefter foljer vanligen ytterligare tva kirurgiska ingrepp: ett vid
cirka sex manaders alder och ett vid tva-tre ars alder.

I de flesta av fallen dar personen genomgar samtliga tre operationer
beskrivs livskvaliteten som god, dven om konditionen med endast en
fungerande hjartkammare inte &r lika god som hos helt hjartfriska
individer.
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