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Heterotaxisyndromet

HETEROTAXISYNDROMET

Agrenska ar ett nationellt kompetenscentrum for
sallsynta diagnoser och en unik motesplats for barn,
ungdomar och vuxna med funktionsnedséattningar,
deras familjer och professionella. Agrenska ar beléget
pa Lilla Amundon séder om Gateborg.

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

Agrenska arrangerar varje ar 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 heterotaxisyndromet. Under
vistelsen far foraldrar, barn med diagnosen och syskon ny
kunskap, mojlighet 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 samhallet kan
erbjuda. Barnens program ar anpassat fran barnens
forutsattningar, mojligheter och behov. | programmet ingar
forskola, skola och fritidsaktiviteter.

Faktainnehallet fran forelasningarna p& Agrenska ar grund
for denna dokumentation som skrivits av redaktor Pia
Vingros, Agrenska. Innan informationen blir tillganglig for
allmanheten har varje foreldsare sakgranskat texten. For att
illustrera hur det kan vara ha heterotaxisyndromet beréttar
en familj om sina erfarenheter. Familjedeltagarna har i
verkligheten andra namn.

Dokumentationerna publiceras dven pa Agrenskas
webbplats agrenska.se.
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Heterotaxisyndromet

Oversikt och hjartproblem

Heterotaxisyndromet ar ovanligt, men vanligare an du
tror. Da flera organ kan vara drabbade behovs 6kad
kunskap och en helhetssyn i varden. Det sager Britt-
Marie Ekman-Joelsson som &ar barnkardiolog vid
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i
Goteborg.

Hetero betyder annorlunda och taxi ordning. Syndromet
innebar att organen i kroppen inte finns pa sina vanliga
platser. Begreppet syndrom innebadr att flera symtom som
upptrader tillsammans pekar mot en viss diagnos.
Kopplingen mellan hjartfel, avsaknad av mjélte och
annorlunda lage av de inre organen beskrevs redan ar 1826
franske ldkaren G Martin.

Hos personer med syndromet kan organen vara
organiserade som att kroppen har tva vanstersidor eller tva
hogersidor. Organen kan ocksa vara spegelvanda. De
forandrade placeringarna kallas isomerism.
Heterotaxisyndromet leder till olika symtom med
varierande svarighetsgrad.

Forekomst

| Sverige far cirka tio barn diagnosen varje ar. Den verkliga
forekomsten &r troligen hogre eftersom symtomen varierar.
En del kan vara besvarsfria.

Diagnos

Diagnos utgar fran lungornas placering och hjartats formak.
Under fostertiden kan heterotaxi visas vid
ultraljudsundersokning. Efter fodseln kan lungréntgen
anvandas for att stélla diagnos. Undersékning med
magnetkamera (MR) eller datortomografi (DT) faststaller
diagnosen och ger en tydlig kartlaggning av syndromets
utbredning.

Symtom

Symtomen beror pa vilka organ som &r drabbade och skiljer
sig ocksa at mellan personer som har organen symmetriskt
organiserade som tva vanstersidor eller som tva hogersidor.
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En majoritet med heterotaxi har medfodda hjartfel som
varierar fran lindriga till livshotande.

— Svara hjartfel kan gora att andra medfédda misshildningar
inte uppmarksammas. Det behdvs en 6kad medvetenhet i
varden om att andra organ ocksa kan vara drabbade, séger
Britt-Marie Ekman- Joelsson.

Andra organ som kan vara drabbade &ar lungor, mjélte,
tarmar, lever, gallvagar, bukspottskortel, dgon, 6ron och
hjarna. Bade vanster- och hoger-isorism brukar innebara
malrotation av tarmarna. Det ar vanligt med &tsvarigheter.
Skelett, centrala nervsystemet och urinvagar kan ocksa vara
paverkade.

Orsak

Den férandrade placeringen av de inre organen vid
heterotaxisyndromet uppstar under vecka 1 till 4 av
fosterperioden da de inre organen organiseras i en hoger-
och vénster sida.

Né&r embryot tagit plats i livmodern utvecklas
embryonalplattans tre lager. | den 6vre delen finns Henzens
knut. Harifran styrs de inre organens placering i embryots
bal med hjélp av cilier, sma utskott pa cellernas hélje. De ar
sma flimmerhar som ror sig till hoger eller vanster. Om de
ror sig at andra hallet an det vanliga far organen en
spegelvand placering.

Arftlighet

| de flesta fall uppstar heterotaxi sporadiskt, vilket innebar
att enbart en person i familjen har syndromet. Ungefar 10
procent har nara slaktingar som ocksa har heterotaxi. Lés
mer i avsnittet om genetik

Paverkade organ

Hjartat

Ett normalt hjarta bestar av en hoger och en vanstersida.
Hjartat har tva sa kallade hjartrum pa hoger sida och tva pa
vanster sida. | varje halva av hjartat finns ett formak och en
kammare. Férmaken tar emot blod och kamrarna pumpar
det vidare.

Hoger och vénster sida har olika utformning. Hoger formak
har en sinusknuta, vilket vanster saknar. Sinusknutan ar
hjartats naturliga pacemaker och styr hjartats rytm.
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Vid heterotaxisyndrom med tva hogersidor har hjartats
formak tva sinusknutor, eftersom det &r pa hogersida som
sinusknutan sitter. Lungvenerna gar inte till hjartat, utan
mynnar ofta fel. Det ar vanligt med AVSD (atrioventrikular
septumdefekt).

Det innebér att det finns ett hal mellan formaken och
dessutom hal i skiljevaggen mellan kamrarna. En
balanserad AVSD innebér att hdger och vanster kammare ar
lika stora. Obalanserad AVSD innebdr att hdger och vanster
kammare ar olika stora.

Behandlingen vid stdrre balanserad AVSD ér ett kirurgiskt
ingrepp, vid sex manaders alder till tva ars alder, for att
sluta igen halet. Behandling av obalanserad AVSD innebar
oftast enkammarkirurgi.

En annan missbildning vid tva hogersidor & DORV (Double
outlet right ventricle) da det finns ett dubbelt utflode fran
hdger kammare.

Pulmonalisatresi/stenos innebér en fortrangning eller helt
stangd klaff till lungpulsadern.

Bagge hjartfelen behover oftast kirurgisk korrektion under
forsta levnadsaret.

Vid heterotaxisyndromet med tva vanstersidor saknas
sinusknuta.

Alla celler kan generera de impulser som sinusknutan ska
ge. Det finns alltsa en reservkapacitet i kroppen, men det &r
viktigt att ha bra kontroll pa hjartats rytm, eftersom den kan
andra sig under en livslangd, sager Britt—Marie Ekman-
Joelsson.

Lungvenerna mynnar i bagge sidor och nedre halvenen
mynnar inte i hjértat.

Vanliga fel i kamrarna &r balanserad AVSD. Behandling se
ovan.

Lungor

Vid heterotaxi kan man ha tva vanster eller tva hogerlungor.
Det har dock ingen avgdrande betydelse om det &r tva
vanster eller tva hogerlungor.

I lungorna kan ciliefunktionen, det vill saga flimmerharens
funktion, variera. Deras uppgift i lungorna ar att med sina
rorelser transportera upp slemmet ur lungorna.
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Nedsatt ciliefunktion leder till mer slem och
luftvagsinfektioner liksom bihaleinflammationer.

— Det finns en koppling till diagnosen PCD (Primaér ciliar
dyskenesi) dar 50 procent av patienterna har heterotaxi,
séger Britt— Marie Ekman— Joelsson.

Mjalte

Mjdlte ar ett organ som bidrar till immunforsvaret. Vid
hdger-isorism saknas mjélte (aspleni) vilket leder till ett
saémre immunforsvar.

Vid vanster-isorism finns oftast flera sma mjaltar
(polyspleni). Aven vid vanster-isorism kan immunsystemet
vara paverkat.

Tarmar

70 procent av alla med heterotaxisyndromet &r drabbade av
malrotation. Det innebér att tarmarna inte ligger pa ratt plats
i buken utan &r rorliga och kan vrida sig runt. Malrotation
kan orsaka varierande grad av besvar bland annat
smartsamma tarmvred.

Lever, gallvagar och bukspottskortel

Vid heterotaxi med tva hogersidor kan leverns inre ordning
vara annorlunda. Blodkarl kan vara paverkade och
bukspottskdrtelns utformning vara forandrad.

Vid heterotaxi med tva vanstersidor férekommer totalstopp
i gallvagarna hos 10 procent, sa kallad biliar atresi.

— Stoppet maste opereras for att skapa ppna gallvagar,
séger Britt—-Marie Ekman—Joelsson.

Levern, som vanligtvis sitter till hdger, finns i mitten av
buken och den inre ordningen &r forandrad. Aven
bukspottskdrtelns inre ordning &r annorlunda.

Njurar

Vid bade hoger- och vansterisorism kan njurarna vara
héstskoformade. Det kan saknas klaffar som hindrar
backfldde av urin.

Vid forandrade njurar kan njursten uppsta..

Skelett

Skelettet kan vara paverkat vid bade hoger- och
vansterisorism och leda till skolios (sned ryggrad),
kotmissbildningar och férdndrade tandanlag.

Dokumentation nr 610 © Agrenska 2020 9



Heterotaxisyndromet

Oron och 6gon

Vid olika former av heterotaxi kan det finnas ett avvikande
utseende pa ytterorat och en outvecklad horselgang.
Ogonen kan drabbas av Douanes pares (dubbelseende) ,
optikusatrofi (fértvining av synnerven) och éversynthet.

Hjarna

Hjéarnan kan sakna hjarnbalk (Corpus callosum agnesi) som
finns mellan hjarnhalvorna. Hydrocefalus (vattenskalle)
och ryggmargsbrock kan ocksa forekomma.

Oandlig variation

Britt-Marie Ekman-Joelsson avslutar med att konstatera att
det finns en oandlig variation av symtom hos personer med
heterotaxi.

— Sjukvarden ar idag mycket specialiserad. Om ett hjartfel
ar konstaterat och familjen hamnat i hjartfelssparet” ar det
viktigt att sjukvarden och specialister ocksa ar medvetna om
att det kan forekomma andra fordndringar bland annat i
balens organ.

Fragor till Britt-Marie Ekman-Joelsson:

Hur blir det i framtiden med hjartats rytm vid tva
vanstersidor?

— Det ar varierande. For den enskilde tror jag att det ar
klokt att gora uppfoljningar av hjartats rytm, for att
kontrollera funktionen.

Vir dotter siiger ibland att hennes hjirta dr “trasigt”. Vi
tror att det "rusar” dd. Ar det farligt?

— Korta rusningar &r inget farlig, men om det pagar lange
far man gora nagot at det. Det kan vara bra att kontrollera
det hon upplever som rusningar vid nésta lakarkontroll.

Hur ska vi i personalen pa skolan téanka kring eventuell
hjart- lungraddning pa barn med heterotaxi?

— Ni behover inte vara radda for att anvanda vanliga
metoder vid HLR. Ni skadar dem inte. Barn som opererats i
hjartat laker ihop fint.

Kan livmodern saknas vid heterotaxi?
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— Det finns inga studier kring detta. Men det ar ként att
kvinnor med enkammarhjéarta har en 6kad risk for
missbildning av livmodern.

Kan heterotaxi leda till sterilitet hos pojkar?
— Det gar inte att svara generellt da det ser olika ut hos
olika individer.

Lucas har heterotaxisyndromet

Lucas som #r 13 ar kom till Agrenska med sin lillebror
Lowe 11 ar, mamma Malin och pappa Anders. Broderna har
ocksa tre utflyttade dldre broder.

Pé grund av hoga fodelsevikter pa de tidigare barnen
gjordes en test for diabetes och mamma Malin blev
diagnostiserad med graviditetsdiabetes. Dérfor gjordes tva
extra tillvaxtultraljud forutom fostervattenprov och
standardultraljud. Inget visade ndgot ovanligt med fostret.
Niér Lucas foddes var alla i familjen glada d& han var stor
och fin och vigde 4,1 kilo.

— Vi satt och myste med honom i elljusstakens sken pé
sjukhuset da han foddes 1 december. Vi upptickte inte att
han var bld. Det syntes forstds tydligt, i efterhand, pa
bilderna vi tog pa BB, berittar Malin.

(Pappa Anders ar inte med i1 samtalet da han &r med lillebror
Lowe, som ligger sjuk 1 feber. )

Nyfodde Lucas sov inget pa natten utan var orolig och
skrek. Nér en barnmorska kom in pd morgonen for att titta
till familjen tyckte hon att han 14t konstigt och bar ivig
honom trots Malins protester.

— DA var han helt knallbla. Han hade kunnat d6 i min famn.
Jag som inte sovit pa flera dygn da jag haft mycket
forvarkar var helt slut, men var &nda mén om att klara mig
och nye sonen sjdlv. Det var ju ocksé fjarde barnet sa jag
tyckte att detta att han var orolig det fixar jag.

Nér barnmorskan tog ivdg sonen satte karusellen igang,
beskriver Malin. Lucas som var riktigt illa ddran skickades
till nérmsta storre sjukhus, fran det lilla lokala sjukhus dér
han f6tts. Men snart stod det klart att han behdvde
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avancerad hjartsjukvard och flogs vidare till
hjértspecialister pa ett Universitetssjukhus.

- Jag fick flyga reguljért till sjukhuset och en taxi korde mig
till centralkliniken. Chaufféren gnéllde hela vigen om att
planet jag kom med var forsenat och att han fatt betala extra
p-avgift for att han fatt vanta. Hall tyst sa jag till slut. Jag
vet inte ens om mitt barn lever, beréttar Malin.

Trots att centralklinikens port var stdngd for natten slappte
chaufforen av henne dir och &kte. Dar stod hon ensam efter
att ha 8kt genom hela landet sedan hon fem pa morgonen
fatt reda pa att det var ndgot fel pa henne nyfodde.

— Jag hittade akutmottagningen och tog mina kassar och
gick in. Det dr en sddan upplevelse som etsat sig fast. Det &r
sadant jag inte glommer. Det &r vl det enda negativa
upplevelse jag haft genom denna resa. Det var tuftt.

Det forsta hon sdg niar hon kom i rummet dar Lucas lag var
respiratorn.

— Jag jobbar i varden och har suttit mycket vid respirator.
Niér jag sdg att det 4r samma fabrikat som vi har, dé blev jag
helt coollugn. Jag kunde plocka ut alla virdena och
konstatera att det sag bra ut. Sedan kunde jag se honom...
Négra timmar senare pa natten fick hon sonens diagnos
nedskriven pa en servett. En ultraljudsundersokning visade
att han hade heterotaxisyndromet med hoger isorism.

Malin var ensam, eftersom Anders var hemma med de éldre
pojkarna som var sjuka. Istillet kastade sig hennes forédldrar
1 bilen och for ivég for att stotta henne pé sjukhuset.

Heterotaxisyndromet uppstar tidigt i fostrets utveckling.
De flesta fall &r sporadiska, det vill sdga har inte arvts
fran nagon av foraldrarna. Det sager Cecilia Hulthe,
Overlakare vid Klinisk genetik pa Sahlgrenska
Universitetsjukhuset Goteborg.

Heterotaxisyndromet ar vanligare i Asien an i Nord Amerika
och Europa. Det forekommer oftare i vissa
befolkningsgrupper dven inom samma land, till exempel hos
personer med spansk harkomst i USA.

Arftlighet
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De flesta fall av heterotaxisyndromet ar sporadiska. Det
innebadr att syndromet inte ar nedarvt fran nagon av
foraldrarna utan upptrader hos individen forst. 10 procent har
en slakting med kongenitalt hjartfel, utan andra tecken pa
heterotaxisyndromet.

Orsak

Uppkomsten av heterotaxisyndromet kan ha sitt ursprung i
olika faktorer. Den kan bero pa yttre faktorer, miljofaktorer
eller en kombination av faktorer som tillsammans gor att men
far syndromet. Om det ar genetiskt kan det ha orsakats av en
forandring i en enda gen eller manga genetiska férandringar
tillsammans/i kombination.

Bakgrund

Var arvsmassa bestar av tre miljarder baspar. Det ar vart
DNA och bestar av bokstaver som utgor den genetiska koden.
DNA:t ligger i cellkarnan tatt forpackad och uppdelad i
kromosomer.

Nar ett barn blir till far det sin arvsmassa, kromosomerna, i
dubbel uppsattning. Halften av generna kommer fran
mamman och halften fran pappan. Manniskan har 46
kromosomer ordnade i 23 kromosompar. Ett par av dem &r
kdnskromosomer, kallade X och Y.

En forandring av den genetiska koden kan uppsta pa olika
nivaer. Den kan paverka kromosomerna. Downs syndrom ar
ett exempel pa ett syndrom som uppstatt pa grund av en extra
kromosom 21.

Aven en mutation i en enda gen kan ge flera symtom fran
olika organ beroende pa vilka funktioner som paverkats.

— Vid heterotaxisyndromet &r flera olika gener kanda. De har
alla med utvecklingen att gora och vilka organ som ska vara
pa vilken sida. Mutationen sker tidigt i fostrets utveckling,
séger Cecilia Hulthe.

Mutationen sker i de flesta fall i spermien eller &gget det vill
séga ar medfodd.

Koppling till PCD

Heterotaxisyndromet kan vara den enda diagnos man har,
men det kan vara kopplad till andra syndrom som ger andra
symtom.

— Ett exempel ar Primér Ciliar Dyskinesi, PCD. Symtom vid
PCD ér bland annat luftvagsinfektioner och infertilitet. Cirka
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12 procent av de som har PCD daven har heterotaxi, sdger
Cecilia Hulthe.

Genetisk utredning

Genetiska utredningar gors vid universitetssjukhusens
avdelningar for klinisk genetik. Det finns flera skal att géra
en genetisk utredning. Den kan ge ett svar pa varfor
syndromet uppkommit. En utredning kan bland annat ocksa
gOra det lattare att ge en prognos, folja upp och kontrollera en
diagnos. Och skapar mojlighet till genetisk vagledning infor
nya graviditeter.

— Den 6ppnar ocksa mojligheten till att fa kontakt med en
patientforening som kan erbjuda kunskap och kontakter med
andra, sager Cecilia Hulthe.

Lucas far operera hjartat

Lucas visade sig ha ett enkammarhjarta opererades nir han
var tre dagar gammal.

Malin hade turen att ha en arbetskamrat som hade ett barn
med enkammarhjarta. Hon ringde henne om rad. ”G4a med i
hjértebarnsforeningen, sa arbetskamraten. Och ring om du
behover ndgot.”

— Det var en stor trygghet.

Lucas ér f6dd utan mjélte men har inga mag- och
tarmproblem. Det faktum att han f6tts med ett
enkammarhjérta var det stora bekymret.

Familjen fick tillbringa julen pa ett litet hotellrum néra
hemmasjukhuset. Det var inget vidare tyckte familjen,
sarskilt inte de dldre broderna. De hade sett fram mot att fa
en lillebror att leka med. Inte att det skulle bli séhér.

Immunsystemet

Vissa bakterier kan bli livshotande om mjéalte saknas.
Men barn med heterotaxi som ges antibiotika I6per
ingen storre risk. Det sdger Andri Leo Lemarquis, ST-
lakare och doktor i immunologi vid Drottning Silvias
barn- och ungdomssjukhus.
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Kroppens immunsystem kan liknas vid ett bibliotek. Dér
finns bocker i olika sektioner samlade efter om innehallet ar
skonlitteratur eller facklitteratur.

— Immunsystemet ar ungefar lika strukturerat, sager Andri
Leo Lemarquis.

Tre forsvarslinjer

Immunsystemet bestar av tre delar. Den forsta linjens
forsvar kan liknas vid ett mekaniskt skydd. Det ar var hud,
magsyra, urin, cilier och dvre luftvagsslem till exempel.
Andra linjens forsvar & mer som en polis, som séger stopp
”du kor for fort”. Till sin hjélp har andra linjens
immunforsvar en rad celler, till exempel makrofager som
ater upp bakterierna som tagit sig in och T-celler. Mjalten
har en viktig funktion i andra linjens forsvar da den filtrerar
blodet fran skadliga bakterier.

— Utan mjalte ar det sérskilt svart att hitta inkapslade
bakterier som pneumokocker. Men idag finns det bra
mediciner och vaccinationer som &r effektiva mot dessa
bakterier, sdger Andri Leo Lemarquis.

Tredje linjens forsvar liknar han vid James Bond. Det
spanar och forskar efter virus som gémt sig inne i cellen.
Till sin hjalp har den tredje linjens forsvar en typ av celler
som kallas B-celler. De skapas i benmérgen och producerar
nycklar (antikroppar) som passar in mot en viss virustyp
och viruset kan da oskadliggoras.

— Den tredje linjens forsvar i immunsystemet &r komplext
och utvecklas under vara liv i métet med virus och
bakterier. B-cellerna producerar manga olika slags
“nycklar” under olika delar av livet, sdger Andri Leo
Lemarquis.

Den forsta sortens antikroppar som skapas ar IgM
(Immunglobulin). De skapas i mjélten. Saknas mjalte blir
man kénslig for infektioner.

— Utan mjalte kan man drabbas av svara bakteriell
infektioner. Men nér barn med heterotaxisyndromet som
saknar mjalte behandlas med antibiotika I6per de ingen risk
att drabbas, sdger Andri Leo Lemarquis.

Fragor till Andri Leo Lemarquis:
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Lucas ammas

Heterotaxisyndromet

Ska barnet utan mjalte ta vaccinationer?
—Ja, det &r bra att ta vaccinationer mot pneumokocker och
andra kapslade bakterier.

Fungerar manga sma mjéaltar samre an en stor?

— Man kan ha manga sma mjaltar som fungerar som en stor
eller manga sma som inte har en lika bra funktion. Det ar
individuellt.

Bor man kolla mjaltens funktion?

— Det gar inte att kontrollera mjaltens funktion med
ultraljud, daremot gar det att se funktionen genom ett
blodprov som visar IgM. Den finns mest nér barnet &r under
fyra ar. Senare under livet utvecklas andra “nycklar”.

Hur ska vi gdra nar storebror till barnet med heterotaxi
borjar forsta klass och kanske drar hem infektioner?

— Det &r mest virus i barngrupperna som inte &r sa farliga att
fa. FOrsok att ha ett sa vanligt liv som mojligt for barnet och
syskon.

For att fa 1 Lucas tillrdckligt med nédring uppmanades
mamma Malin att férsta amma honom, sedan ge honom
tilldgg 1 flaska och till sist ge néring 1 sond. Det var
rutinproceduren for barn som honom.

— Jag som ammat tre barn tidigare, ville sjdlvklart amma,
och det lyckades jag med. Men jag mirkte att sonden storde
Lucas nér han skulle svélja och ville ta bort den. Jag
argumenterade och sa att fungerar inte amningen sa sitter vi
in sonden igen.

Hon fick som hon ville.

Pé en rutinundersokning hos hjirtlédkaren tyckte hon inte att
Lucas lét bra, utan familjen lades in pé sjukhus for
observation, d4 hans syrenivaer skiftade.

— Det visade sig att det hade blivit fortrdngningar efter den
forsta operationen och att det maste goras ett nytt stort
ingrepp.

Nér Lucas var tre manader opererades han for andra gangen
1 hjdrtat. Det var en marathonoperation, siger mamma
Malin.

— Han har klarat operationerna bra. De stod beredda med
extrautrustning ifall det skulle bli kritiskt, men det gick bra.
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Mage och tarm

Heterotaxisyndromet

Malin tror det var en fordel att Lucas vigde 4,1 kilo nér han
foddes. Och att han ammades helt och fick proteintillskott.
Han hade heller inga andra genetiska svarigheter eller
symtom.

Nar Lucas var sex manader sjonk han i syresittning igen
och hjartlakaren skickade familjen till det storre sjukhuset
for en ny hjértoperation.

— P4 grund av tillvéxt pé ena lungartiren hade det blivit
stopp. Lucas blev opererad tre gdnger nér han var sju
manader gammal. Négra dagar efter det stora kirurgiska
ingreppet fick Lucas en stroke ...

Malin, Anders och de tre stora pojkarna hade varit pa
Liseberg och hade just kommit tillbaka till sjukhuset nér de
fick ett telefonsamtal fran avdelningen att Lucas krampade.
— Det var som en jéittechock...

Han dterhdmtade sig.

Niér Lucas skulle fylla tre ar var det dags for den tredje
hjértoperationen, enligt schemat vid enkammarhjartan. D&
gjorde de en TCPC. D4 var enkammarhjértat fardigbyggt”.

Det vanligaste symtomet i tarmarna vid
heterotaxisyndromet ar malrotation. Vid besvar ar
operation och mediciner ar viktiga delar i behandlingen.
Det sager Linus Jonsson, dverlakare vid barnkirurgiska
kliniken vid Drottning Silvias barn- och ungdomsklinik
i GOteborg.

Flera delar av matsmaltningssystemet kan vara paverkade
vid heterotaxisyndromet bland annat lever och galla.

Levern ar kroppens storsta kortel. Bakom den ligger
gallblasan. Den producerar galla, som behdvs for bryta ner
fettet i maten.

— Levern fungerar bra oavsett var den ar placerad. Det
spelar alltsa ingen roll att den finns pa en annan plats &n den
vanliga. Daremot kan det finnas missbildning i saval
gallgangar som blodkarl vid heterotaxisyndromet.
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Gallvagsatresi (avsaknad av gallgangar) finns hos cirka 10
procent av dem med flera sma mjaltar (polyspleni), Det
leder till gulsot hos nyfodda barn som inte gar 6ver.

— Det &r viktigt att upptacka gallvéagsatresi tidigt, da en
ansamling galla i levern orsakar leverskador, séger Linus
Jonsson.

Matsmaltningen

Né&r maten lamnar magsacken hamnar den i tunntarmen.
Den forsta delen ar tolvfingertarmen. Efter tunntarmen
kommer tjocktarmen och sist &ndtarmen.

70 procent av alla med heterotaxisyndromet har
malrotation. Det innebér att blodkarlet som forsorjer halva
tolvfingertarmen, hela tunntarmen och halva tjocktarmen
inte har fixerats mot ryggen som vanligt.

Malrotation kan ge kréakningar och buksmarta genom att
bindvaven trycker mot dvre delen av tunntarmen.
Den kan ocksa leda till att tarmen snurrar sig (Volvolus).

Behandling

For att behandla malrotation gors en operation dar
bindvaven mellan tjocktarm och levern delas s att tarmen
kan ligga anpassad efter blodkarlen.

— Men man har kvar en 6kad risk for att hela tarmen ska
snurra sig dven efter en operation, sdger Linus Jonsson.

Efter en operation ar forstoppningsbesvar vanliga.

— Behandla hellre for mycket an for lite vid
forstoppningsbesvar. Det finns ingen risk att tarmfunktionen
forstors av lakemedlen, séger Linus Jonsson.

Fragor till Linus Jonsson:

— Var son har ofta smartor i magen, trots att han ar
opererad mot malrotation. Vad kan de bero pa?

— Man bor gora en passagerontgen pa honom for att forvissa
sig om att ddr inte ar nagot stopp. Smartorna kan ocksa
orsakas av arrbildning, forstoppning eller reflux.

Finns det nagot annat utéver lakemedel att gora vid
aterkommande forstoppningar?
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— Rorelse &r bra for tarmfunktionen. Vid lindriga besvar
kan det racka att ha en fysisk fritidssysselsattning for att
minska besvaren.

Finns det risker med att ta for mycket laxermedel som
omvilax?

— De sliter inte ut tarmen, men det kan vara bra att kolla
nivaerna av blodsalt vid frekvent anvandning.

Hur stélls diagnosen malrotation?
— Vid misstanke om malrotation gors en passagerontgen av
12— fingertarmen.

Ska vi kolla om vart barn har malrotation, &ven om det
inte har ndgra symtom idag?

— Det finns inga sddana rekommendationer i varden vid
heterotaxisyndromet idag.

Kvarstar malrotation livet ut?
— De flesta behdver med tiden allt mindre behandling. Det
framsta skélet ar att man med tiden lar kdnna sin kropp.

Hur mar tjocktarmens bakterier om barnet standigt tar
antibiotikan kavepenin?

— Man utvecklar inte resistens mot kavepenin. Lakemedlet
angriper bara en specifik del av bakterierna. Saknas mjélte
ar forebyggande behandling med kavepenin nodvandig for
att inte riskera sepsis (blodforgiftning). Far barnet feber ar
det allvarligare &n om det har ont. Febern kan bero pa
bakterier i blodet. Da ska ni i forskole- och skolpersonal
kalla pa foraldrarna for att de ska ta barnet till lakare.

Vad ar nekrotiserande tarm?
— Det ar nér delar av tarmen som riskerar att do.

Lungfunktion
Vilken typ av lungor som finns vid heterotaxisyndromet
eller placeringen ar inte avgdrande for andningen. Det
behovs fler symtom for att lungfunktionen ska paverkas.
Det sager Bill Hesselmar, éverlakare och lungspecialist
vid Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i
Goteborg.

Dokumentation nr 610 © Agrenska 2020 19



Heterotaxisyndromet

Det finns en viss sidoskillnad pa lungorna, dar hoger lunga
ar lite stérre med sina tre lober mot vansterlungans tva
lober. Hoger lunga star for 53 procent av lungfunktionen
och vansterlunga for 47 procent.

Vid heterotaxi kan det finnas tva vansterlungor eller tva
hogerlungor. De kan ocksa vara spegelvanda. Men vilken
sorts lunga det &r eller placeringen spelar ingen roll fér
lungfunktionen. Det krévs ytterligare symtom for att
andningen ska paverkas, till exempel hjartfel eller nedsatt
ciliefunktion.

— Heterotaxisyndromet med hjartfel kan orsaka
kompression av luftvdgarna, séger Bill Hesselmar.
Nedsatt ciliefunktion kan ocksa ge problem i luftvagarna.

Ciliefunktion

I lungorna finns cilier (flimmerhar) vars uppgift ar att
transportera bort slem ur luftvdgarna. Med en piskande
rorelse for de slemmet uppat i en hastighet av 10 hertz, till
munhalan dar det svaljs ner i magen.

— Cilierna ar en komplicerad struktur, dar effektiviteten kan
variera vid heterotaxisyndromet. Det ar inte sa att de
fungerar eller inte fungerar, utan formagan kan se olika ut
hos olika individer, sager Bill Hesselmar.

Naér cilierna inte fungerar orsakar det symtom som kronisk
hosta, stdndigt rinnande ndsa, frekventa droninflammationer
och kronisk bihaleinflammation.

Nedsatt ciliefunktion kan ocksa markas ocksa genom
ovantade andningsstérningar hos nyfédda, hydrocefalus
(vattenskalle), horselnedsattning och nedsatt fertilitet.

— Symtomen kan upptrada en och en, men om det &r en
kombination av symtom som problem med éron och bihalor
eller 6ron och lungor kan det bero pa att flimmerharen
fungerar daligt, sager Bill Hesselmar.

Diagnos

Det kan vara komplicerat att stélla diagnos. For korrekt
diagnos behovs typiska symtom och antingen avvikelser i
elektronmikroskop eller kdnda genetiska avvikelser. For att
utreda och stélla diagnos vid missténkt nedsatt ciliefunktion
(Primar Ciliar Dyskenesi PCD) kan man ta hjélp av ett
frageformular som jamfor olika symtom med kénda
genetiska avvikelser.

Dokumentation nr 610 © Agrenska 2020 20



Heterotaxisyndromet

— Studier visar att vid heterotaxisyndromet med hjéartfel har
42 procent defekt ciliefunktion, sager Bill Hesselmar.

Behandling

Behandling vid konstaterad nedsatt ciliefunktion, PCD gar
ut pa att lindra och att férhindra skador i lungorna.
Metoderna &r att avlagsna slem med hjélpmedel for
motstandsandning och anvanda slemldsande inhalationer
och nasskodljning med saltlosning. Med dessa atgarder ar
syftet att undvika infektioner. Antibiotika och kontinuerliga
kontroller &r andra delar av behandlingen.

— Det finns olika satt att fa upp slem. Fysisk aktivitet ar
jattebra, liksom kontinuerlig anvandning av PEP-mask for
motstandsandning, sager Bill Hesselmar.

Lucas har problem med lungorna

Niér hjartoperationerna var klara borjade Lucas fa problem
med lungorna och stindiga slembildningar i hals, ndsa och
oron. Han behandlas med kontinuerlig antibiotika och
inhalationer. Lucas har ett triningsprogram for att f4 upp
slemmet.

— Vi gor vad vi kan, men borde bli béttre pa
andningsgymnastiken, sdger Malin.

Mat och nutrition

Barn med hjartfel behdver mer energi &n barn med
friska hjartan. Samtidigt kan det vara svart att ata,
vilket gor fragan om nutrition komplex vid
heterotaxisyndromet. Mikaela Korner, dietist vid
Drottning Silvias barn och ungdomssjukhus i Goteborg
berattar om matens roll.

“Ett gott ndringstillstdnd dr en forutséttning for att undvika
sjukdom och atervinna halsa. Alla individer; friska, sjuka,
unga och gamla har rétt att erhalla en adekvat, till individen
och dennes (sjukdoms-)tillstand anpassad néringstillforsel”.
— Orden ar hamtade fran en rapport om naringsproblem i
vard och omsorg som Socialstyrelsen tagit fram, beréattar
Mikaela Korner och kan sdgas styra dietistens arbete.
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Vid medfédd hjartsjukdom ar det vanligt med étsvarigheter
vilket gor att manga behéver komma i kontakt med en
dietist for utredning och behandling.

Energibehovet skiftar kraftigt genom livet. En god
naringstillforsel ar sarskilt viktig for det lilla barnet da
kroppsmassan ska 6ka, cellerna bade forokas och delar sig
och hjarnan och nerver ska utvecklas.

— Adekvat naring behovs for tillvaxt men ocksa for att
bygga upp den kognitiva formagan, ge energi och aterhamta
kroppen inte minst efter operationer, sager Mikaela Korner.

Energin far vi genom maten vi ater. Att utga fran
kostcirkeln och dta en varierad kost &r den allménna
rekommendationen. Men vid medfédd hjartsjukdom finns
fler utmaningar att ta hansyn till.

Nutritionsproblem hos barn med hjartsjukdom

Vid medfodd hjartsjukdom finns ett forhojt energibehov.
Samtidigt &r det vanligt med nutritionsproblem som orsakas
av bland annat hjartfelet och hur hjartfelet paverkar hjart—
och lungfunktionen och vilken ackumulerad energibrist
barnet har.

— Det finns ocksa flera andra orsaker till att barn med
medfodda hjartfel inte far i sig den naring de behover vilket
paverkar tillvaxten, sager Mikaela Korner.

Det beror bland annat pa vilka 6vriga organ som &r
paverkade vid heterotaxisyndromet. Om man har hégersidig
heterotaxi hanger det ofta samman med svara hjartfel i
kombination med avsaknad av mjalten. En vénstersidig
heterotaxi har oftast lindrigare hjartfel men storre risk for
malrotation av tarmarna, gallvagsatresi eller besvar fran
bukspottskorteln.

Vanliga besvar

Vanliga besvar vid medfodda hjartfel ar dalig ork att &ta,
ofta kopplat till snabbt andningsarbete. Hjartsvikt leder till
krakningar vilket i sin tur pa sikt kan ge aversion mot mat i
munnen.

— Det &r inte konstigt att barn med medfddda hjartfel ibland
har svart att ata.

Till detta kommer andra problem som till exempel
forstoppning, delvis padrivet av vatskerestriktioner, men
ocksa att kroppen ibland samlar vétska i vavnaden eller har
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latt syrebrist i tarmen (lag POX, lag syremattnad generellt)
och tar da bade upp naringen lite sémre samt minskar sin
toleransniva for mat.

Manga problem kan alltsa leda till att barnet vagrar ata. Det
kan yttra sig som en matovilja dér barnet inte gillar en viss
konsistens pa maten eller bara &ter vissa typer av mat.

Galla och bukspottskortel

Matsmaltningen kan dven paverkas av att gallans funktion
och bukspottskortelns funktion &r nedsatt vid
heterotaxisyndromet.

Bukspottskorteln har flera funktioner, bland annat att
producera hormonet insulin och enzymet lipas. Saknas
formagan att producera insulin leder det till diabetes. Utan
lipas, som ska dela fettet i tunntarmarna, hamnar stora
fettmolekyler i tjocktarmen. Detta gora att kalorierna i fettet
inte kan tas upp, och dessutom resulterar fett i tjocktarmen i
diarréer med ytterligare 6kade forluster. Som behandling
ges enzymer i kapslar som ska tas vid maltid.

Gallblasan som sitter bakom levern eller gallgangarna fran
levern till tarmen kan vara skadade eller saknas, sa kallad
gallvagsatresi. Efter att lipas sonderdelat fett i tarmen gor
gallan fettet vattenlGsligt sa det kan passera fran tarmen ut i
kroppen. Men saknas gallblasa eller gallgangar maste
personen minska sitt intag av fett for att undvika diarréerna
som kommer av fett i tjocktarmen och anvénda ett séarskilt
fett som &r nedbrytbart or att Oka sitt energiintag.

Vid heterotaxi dr dessutom levern ofta placerad mitt i buken
istéllet for under hoger revbensbége, och att den sitter "fel”
kan ocksa gora att det blir trangt for andra organ i buken
och da paverka utrymme och motorik i magsack och tarmar.

Tarmar

Vid olika besvar i tarmarna, som till exempel atresi,
malrotation eller volvolus kan nagon del av tarmen beh6va
tas bort. Beroende pa vilken del som avlagsnas, paverkas
tarmens upptag av néringsamnen.

— Tar man bort den 6vre delen av tunntarmen dar en stor del
av naringsabsorptionen sker kan anda de nedre delarna lara
sig ta dver det mesta upptaget, sdger Mikaela Korner.

Men tas biten ndarmare tjocktarmen bort, dér gallsalter och
B12 ska absorberas, kan ingen annan del ta ver det arbetet.
Dar far man hjalpa till med olika lakemedel, eventuellt
direkt via blodet.
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Direkt efter operation, och i vissa fall &ven vid besvar med
tranga passager i tarmen far man tillreda mat som &r mer
lattsmalt. En definition pa lattsméalt mat ar att den ska kunna
mosas med gaffel for rétt konsistens.

— Men mat som blir langa tradar (till exempel broccoli och
selleri) riskerar att slingra ihop sig och ska darfor undvikas,
precis som en del skal och notter sager Mikaela Korner.

Sond och PEG

Vid stora atsvarigheter kan sond i nasan eller en PEG
“knapp pd magen” behdva anvindas for att sékerstilla att
barnet far i sig den energi och alla naringsamnen som
behdvs. Har finns manga matningsstrategier som att mata
lite efter varje maltid som pafyllning, fulla maltider som
enda naringsintag, tillskott under natten med matpump och
sa vidare. Detta bedoms och anvénds efter vad varje barn
och familj klarar och foredrar.

For att veta att barnet far i sig tillrackligt med energi
anvands tillvaxtkurvan som ett matt. Ibland behovs extra
energitillskott for att vaxa ikapp, men malet &r att barnet ska
folja en stadig tillvaxtkurva for langd och vikt.

Att avvakta sond och lata barnet vaxa daligt ar oftast ett
samre alternativ da orken att ata inte racker till pa grund av
hjartfelet. Barnet behdver dessutom resurser bade for att
vaxa med sitt 6kade energibehov men ocksa for att kunna
klara eventuella operationer och dess eftervard pa bésta sétt.

Naringsbehov

Barn med hjartfel har generellt inget 6kat behov av
naringsamnen, men da mangden véatska ofta begransas via
lakarordination eller tolereras i begrdnsade mangder, kan
man anda behdva anvéanda erséttningar som har extra hog
naringsnatet, framfor allt till det lilla barnet.

Det storre barnet med medfott hjartfel kan ibland behéva
ata sma maltider ofta for att fa i sig tillrackligt med naring.
Manga med vatskedrivande lakemedel vill garna dricka
vatten, men det galler att inte fylla magen med bara vétska,
utan prioritera energi- och néringstat mat.

— Upp i skolaldrarna upplevs manga barn vara trotta pa
eftermiddagen. Vissa kan behéva mer energi, andra behdver
helt enkelt en paus. Det &r viktigt att veta skillnaden, men
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ocksa ha en bra dialog med barnets skola, sager Mikaela
Korner.

Rorelse och halsa

Alla ska uppmuntras att vara fysiskt aktiva efter sin
formaga och att inte jamfora sig med andra. Léar ditt
barn tidigt att det ar roligt att rora pa sig, sa kommer
barnet sannolikt aven i vuxen alder att fortsétta vara
fysiskt aktiv. Det sager Anna-Lena Lagerkvist
specialistsjukgymnast och medicine doktor vid
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i Goteborg.

Det finns ett tydligt samband mellan rérelse och hélsa.
Genom att vara fysiskt aktiv minskar risken for manga
vallevnadssjukdomar och psykisk ohalsa.

Barn med funktionsnedséattning

Barn med funktionsnedsattning kan inte alltid utféra de
aktiviteter, som kamraterna gor pa grund av motoriska
svarigheter, en nedsatt lungkapacitet eller ett svagare hjarta.
En fysioterapeut kan hjélpa familjen och informera
idrottslararen, samt konstruera lampliga traningsprogram.

— Fysioterapeuten kan ocksa ta fram alternativa satt att
utfora en aktivitet, sager Anna-Lena Lagerkvist.

Hon berattar om en flicka med hjértsjukdom som spelade
bordtennis med en klasskamrat, medan de andra eleverna
gjorde mer utmanande fysiska aktiviteter.

— Pa idrottsdagar ska inte elevens ork ta slut pa vag till
aktiviteten, utan vid behov bér en transport till och fran
aktiviteten ordnas, sager Anna-Lena Lagerkvist.

Tréaningsupplagg

Fore traningsstart &r det viktigt att tala med ansvarig lakare,
for att ta reda pa om det finns nagra restriktioner. Barnets
intresse maste ocksa tillgodoses nar ett traningsprogram,
utformas.

Det ar viktigt att varma upp infor planerade fysiska
aktiviteter, for att forbereda kroppen och forséka undvika
skador. Uppvarmningen ska bdrja langsamt och intensiteten
ska Oka succesivt under minst 10 minuter. Bade kondition
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och styrka bor trdnas och det &r har viktigt att
individualisera traningsprogrammen.

— Nagra orkar mer och nagra orkar mindre, men dven en
liten fysisk aktivitet ar positiv for var halsa. Hjartat ar en
muskel och om hjartmuskeln ar stark, pumpas en storre
méangd blod vid varje hjartslag jamfért med om
hjartmuskeln &r svag. Ar hjartat starkt, blir pulsen lagre vid
en given belastning och konditionen ar béttre, sdger Anna-
Lena Lagerkvist.

Fore puberteten ska barnen tréna styrkan genom att anvanda
kroppens egen tyngd eller l&tta vikter och upprepa évningen
flera ganger.

Vid hjartsjukdom kan hjartat inte alltid belastas hart. Istallet
kan perifertraning anvéndas, vilket innebér att individuella
muskelgrupper tranas under 1ag belastning, utan att hjartat
behdver arbeta extra.

— Nagra barn far mindre syrehalt i blodet vid fysisk traning
till exempel nar de springer eller hoppar. De kan da anvanda
perifertraning, sdger Anna-Lena Lagerkvist.

Om syrgasmaéttnaden sjunker under 90 procent i samband
med fysisk aktivitet, kan barnet ibland efter lakarordination
erbjudas syrgas under traningen for att orka béttre.

Vardagliga aktiviteter sisom att promenera och ga i trappor
ar bra traning. Att cykla kanske pa en elcykel, spela golf
eller simma i en bassang ar nagra exempel pa bra
aktiviteter, men det finns manga fler.

— Be fysioterapeuten om hjalp, om det ar svart att hitta
nagot som passar.

For att pa basta satt kunna tillgodogora sig traningen ar det
ocksa viktigt med ett tillrackligt narings- och energiintag,
samt att kroppen far aterhamta sig under vilodagar och
somn.

e Rekommendationer enligt fysisk aktivitet i
sjukdomsprevention och sjukdomsbehandling (FYSS) for
barn <5 ar:

Barn i forskolan bor vara fysiskt aktiva varje dag i minst tre
timmar och aktiviteten bor spridas éver hela dagen.
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Barn upp till 5 ar bor inte vara stillasittande mer &n en
timme at gangen, med undantag for att sova.

Aktivitet ska uppmuntras med hjalp av lustfyllda lekar, som
bidrar till att optimera grov- och finmotorik, koordination
(klattra, ga i trappor) och kroppsbelastande aktiviteter (ga,

springa, hoppa)...

e Rekommendationer enligt varldshalsoorganisationen
(WHO) for barn och ungdomar 6 -17 ar:
Halsovinster uppnas vid sammanlagt minst 60 minuter
fysisk aktivitet per dag. Den fysiska aktiviteten bor vara av
framst aerob karaktdir ("kondition”) och intensiteten
mattlig till hog.

Alla barn och ungdomar kan dock inte na upp till dessa
rekommendationer. Det ar darfor viktigt att poangtera att all
rorelse av kroppen, dven om den inte ar stor, ar positiv for
var halsa.

— Det ar viktigt att traningen, som utférs ar effektiv, men
den ska ocksa vara rolig och omvéxlande, séger Anna-Lena
Lagerkvist.

Kognitiv och psykomotorisk utveckling

Intelligens gar att méta, men hur barnet klarar sig i livet
beror ocksa pa motivation och intresse. Det sager
Carmen Ryberg, 6verpsykolog och legitimerad barn-
och ungdomsterapeut vid Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus.

For barn som har sallsynta diagnoser ingar ofta en
psykologbeddmning infor skolstart och stadiebyte, men den
kan dven goras tidigare i forskolealdern. Psykologen gor en
bedémning av barnets intellekt for att fa information om hur
skolmoget barnet &r.

— Vi anvander begreppet intelligens. Intelligens &r en
paraply-begrepp som innehaller olika kognitiva funktioner
(tanke funktioner) som till exempel verbal formaga, visuo-
perceptuell (6ga-hand) formaga, arbetsminne
(korttidsminne), och sa vidare for att fa fram en sorts
uppskattning av barnets intelligenskvot eller 1Q.
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Vi vill veta hur vi tror att barnet kan fungera i skolan for att
veta om det behdvs annan hjalp eller stod, sager Carmen
Ryberg.

Med intelligenstester gar det att dra vissa slutsatser om
barnets formaga att klara sig i skolan.

— Intelligenskvot gar att mata, men hur det gar i livet beror
ocksa pa motivation och intresse, betonar Carmen Ryberg.

Psykomotorisk utveckling

Som psykolog utgar hon fran vissa nyckelaldrar da barnet i
en normal utvecklingsprocess, utvecklar olika fardigheter.
Det behdvs en viss typ av psykologisk mognad for att
utvecklas motoriskt.

— En vasentlig drivkraft for utveckling ar barnets
nyfikenhet, sager Carmen Ryberg.

For det nyfodda barnet ar ett viktigt steg att utveckla
anknytning till de néra vuxna. Det lilla spadbarnet kan inte
reglera sina kénslor, utan &r beroende av ett samspel och
kommunikation med sin omgivning.

— Den vuxnes uppgift ar att félja barnets signaler och svara
an pa barnets behov (ge mat, byta bloja, trosta), sager
Carmen Ryberg.

Far barnet ratt respons pa sina signaler upplever det
omgivningen som lugn och trygg och kan utveckla den
viktiga anknytningen.

Men det &r en stérre utmaning att skapa detta emotionella
band om barnet ligger i respirator, ar intuberat, eller har
Peg.

— Ar det svart att halla barnet kan man anvanda rosten for
att skapa trygghet och tillit, sdiger Carmen Ryberg.

| smabarnsaldern (ett till tre ar) utforskar barnet sin
omgivning genom att testa och smaka och ta sig runt nar det
kryper och gar. | denna alder &r det de vuxnas uppgift att se
till att omgivningen &r séker for barnet.

— Det &r latt att sdga nej och stopp, nér nagot verkar farlig.
Men gor inte det, utan sag hellre hur barnet ska gora. Istallet
for ”Akta dig for trappan” sidg: “Klattra baklanges ner for
trappan”.

| forskolealdern ( tre till fem ar), 6kar barnets
sjalvstandighet, de ar nyfikna och trotsiga.

Dokumentation nr 610 © Agrenska 2020 28



Heterotaxisyndromet

— Hjélp barnet att ta beslut. Fraga inte vilken frukt de vill
ha, utan begrénsa erbjudandet; Vill du ha ett &pple eller en
banan? Var konkret och stimulera deras kreativitet, sager
Carmen Ryberg.

| skolaldern ska barnet ga fran ett konkret tankande till
abstrakt. De behdver léra sig forestélla sig konsekvenser av
sitt beteende. Omgivningen kan genom att bekréfta och ge
berdm hjélpa barnet att utveckla sitt sociala beteende: ”Sa
bra att du sa tack for maten.”

— Det &r viktigt att stotta dem att utveckla sina relationer.
Hjélp barnet genom att bjuda in kompisar. Prata om deras
beteende om konflikter uppstar; Vad hander om din kompis
puttar dig och du puttar tillbaka? Kan du géra pa nagot
annat satt? Hur blir det da?

| tonaren, 13 till 18 ar, utvecklas metakognitionen, det &r
nar vi lar oss se oss sjalva utifran. Det dr en svar
sjalvstandighetsprocess da individen ska utvecklas.

— Hjélp tonaringen genom att vara fast och trygg med
regler och var konsekvent. Detta &r en process da barnet ska
bli sjalvstandiga nog for att lamna oss foréldrar, sager
Carmen Ryberg.

Barn pa sjukhus

For barn som tillbringat mycket tid pa sjukhus under sin
uppvéxt kan den vanliga utvecklingen paverkas.

— Som foralder &r det Iatt att tappa sitt sjalvfortroende nér
det ar andra (sjukvardspersonal) som tar hand om barnet.
Men ni ska veta att ingen kan ersatta er. Ni ar motivationen
for att barnet ska bli friskt, sdger Carmen Ryberg.

Barn med hjéartfel

Som psykolog mottes Carmen Ryberg av pastaenden om att
barn med svara hjartfel generellt har svara kognitiva
problem i skolan. Det véckte hennes intresse att undersdka
om det verkligen stdmde. | sin avhandling har hon testat
228 en avhandling har hon testat den intellektuella
formagan hos barn med olika grader av hjartfel

vid tre, fem, nio och 15 ars alder. Resultaten har ocksa vagts
samman med familjens socioekonomiska status.
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— Tvartemot den tidigare forestallningen visade
undersokningen att de flesta barn lag inom normalomradet
nar det galler intelligens, sager Carmen Ryberg.

Aven barn med svara medfodda hjartfel vars foraldrar hade
god utbildning, socialnatverk och stabil ekonomi visade
goda resultat.

— Forklaringen kan vara att med dessa komponenter har

foraldrarna basta mojlighet att stimulera sina barn. Med en
stabil ekonomi minska stressen i familjen och 6kar chansen
att foréldrarna kan spendera tid med sina barn och kan
planera aktiviteter som kan hjalpa barnets kognitiva
utveckling, sdger Carmen Ryberg.

Lagst intellektuell funktion hade barn med svara medfodda
hjartfel vars foraldrar hade lag socioekonomisk status.

— | de hér familjerna finns ofta mycket oro 6ver hur de ska
Klara forsorja familjen. Stress som finns éver ekonomin kan
distrahera foréldrar och orsaka att fokus inte &r att stimulera
och hjalpa barnet i sin utveckling. Vi behover fanga upp
dessa barn med ett uppféljningsprogram for att ge dem det
stod de behdver, sager Carmen Ryberg.

Fragor till Carmen Ryberg:

Vad ska vi gora nar barnet inte vill géra som vi pedagoger
sager?

— Ni pedagoger ar bra pa att motivera barnet att anpassa det
till gruppen. En modell kan vara att beromma och
uppmuntra de barn som gor som ni séger. Det kan vara ett
sétt att motivera barnet att gora som ni sager.

Ska vi vara hardare?

— Ni ska behalla lugnet och hitta satt att hjalpa henne forsta
att hon maste anpassa sig. Anvand bilder, scheman och
tidshjalpmedel for att hjalpa henne forsta vad som ska
hénda under dagen. Det kan motivera henne att anpassa sig
till gruppen.

Agrenskas pedagogiska erfarenheter
Barnteamet pi Agrenska har en bred kompetens och en

stor erfarenhet av barn med olika diagnoser. Under
vistelsen pa Agrenska har barnen ett eget anpassat
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program, med aktiviteter som ska bidra till att stiirka
deras delaktighet och sjilvkinsla. Barnteamet ir noga
med att anpassa innehéllet sa att dagens aktiviteter blir
optimala for varje barn.

Vid heterotaxisyndromet finns olika kombinationer av
symtom som forekommer i varierande svarighetsgrad.
Dessa leder i sin tur till olika funktionsnedsattningar. Det dr
darfor viktigt att alltid se varje individs behov. Med detta
som utgangspunkt har veckans program for barnen och
ungdomarna utformats.

— Aven om en del symtom och behov forenar personer med
samma diagnos dr alla forstas ocksé sina egna personer med
sina egna personligheter. Det utgér vi ifrdn vid alla mdten
hér pa Agrenska, siger Gustaf Nylén som &r pedagog p
Agrenska.

Infor en familjevistelse ldser personalen in medicinsk
information, dokumentation fran tidigare vistelser och
samtalar med fordldrar om barnen med diagnos. De far
ocksé information frn barnens skolor. Direfter formas
veckans aktiviteter med barnen. Aven syskonen fér ett eget
program.

— Barn med den hir diagnosen har inte bara olika symtom,
symtomen varierar ocksa over tid. Ibland fran dag till dag
eller timme till timme. Vi forsoker att alltid analysera varfor
en aktivitet fungerar bra nér den gor det, for att kunna
aterskapa de gynnsamma omstiandigheterna.

Delaktighet

Ett vergripande mal for familjevistelsen pa Agrenska ir att
barnen ska kénna sig delaktiga. Detta utgar ifran ICF,
Internationell klassifikation av funktionstillstand,
funktionshinder och hdlsa, som d&r WHO:s begreppsram for
att beskriva hilsa och funktionsnedsattning. Modellen tar
hénsyn till kroppsliga, personliga och omgivande faktorer
och dessas dynamiska samspel. De ir alla lika viktiga for
mdjligheterna att genomfora olika aktiviteter och for hur
delaktig en person kan kénna sig. Eftersom en
funktionsnedséttning ofta ir bestdende, blir de omgivande
faktorerna (och anpassningen av dem), mycket viktiga.

Specifika mal vid heterotaxisyndromet
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I planeringen av veckans aktiviteter under vistelsen har
personalen utformat specifika mal. De fOrsta &r att frdmja
fysisk hdlsa.

— Vi har fysiska aktiviteter 1 schemat, men &r ocksa lyhorda
for nér orken tryter. En aktivitet som ar uppskattad som
innebadr fysisk aktivitet med naturliga pauser med
aterhdmtning dr Walkie talkie gomme. Man delar upp sig i
tvd lag och har varsin walkie talkie och gdmmer sig pa 6n.
Man ger varandra ledtradar tills man hittar varandra.

Ett annat mal ar att ar att underldtta koncentration och
fokus i aktiviteter och arbetspass. Metoderna ér en tydlig
struktur 1 schema med bilder och/eller skrivna ord,
aktiviteter och milj6 och en tydlig plan for dagen.

— Vi anvinder arbetsredskap som timstock for att ge
tidsramar for att bibehalla fokus under arbetspassen. En
lugn miljé med individuellt anpassade arbetspass med
mdjlighet till paus, 6kar mdjligheten till koncentration.
Det dr ocksa viktigt att ha en lagom kravniva pa
arbetspassen och varva det krivande med négot annat.

Ett viktigt mél under veckan ar att bidra till att stirka
sjdlvkdnslan. Det gbrs genom samlingar, samtal och
gemensamma aktiviteter dir var och en deltar pa sina egna
villkor, blir bekriftade och far kdnna att de lyckas. De har
ocksa mdjlighet att traffa en ldkare och stélla fragor om sin
diagnos.

— Vi dr mana att bidra till samtal mellan barnen och
ungdomarna. Vi anvinder olika typer av samarbetslekar,
som bjuder in till samarbete.

Liis mer om vilket material som anvénds pd Agrenskas
webbplats: agrenska.se

Lucas gick forst hos dagmamma. Nér han var fem ér
borjade han 1 vanlig forskola.

— Nar han borjade skrev vi brev till personalen dir Lucas
berittade att han inte bor fi magsjuka dé ett barn med
enkammarhjérta snabbt blir uttorkat. De skulle ocksé hélla
koll sa att han inte blev sittande ute, d& han latt blir nerkyld,
berittar Malin.

Aven alla nya lekkamrater pé forskolan fick ett brev fran
Lucas i sitt fack med samma information.
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Han gick kvar i forskolan ett ar efter sina jimnariga
kamrater. Som sjudring borjade han i sexdrsverksamheten.

Skoltiden har varit tuff d& han blir trott. Han ar sarskilt
paverkad pé vintern da kylan &r svér for honom.

— Han har ofta varit forkyld och hingig dé infektionerna
avlost varandra. Vi har haft formanen att fa ha en inhalator
som Aiolos hemma for att han ska kunna inhalera sin
astmamedicin och 3% koksalt. Vi har ocksa haft doser
penicillin att sdtta in. Detta har gjort att vi sluppit att soka
sjukvard for det minsta lilla. Det 4r en stor fordel da vi bor
ute pé landet. Vardcentralen dr bara 6ppen pa vardagarna
och sjukhuset ligger flera mil bort.

Lucas har adhd

Niér Lucas fick diagnosen adhd, tycker fordldrarna att de fatt
en forklaring till att han latt drommer sig bort i skolan,
samtidigt som han har en viss motorisk orolighet.

— Det ar svart att veta vad i hans beteende som beror pa
adhd, vad som beror pa hjértat eller lungorna, sdger Malin.

Lucas gér i sjétte klass och fordldrarna oroar sig for hur det
ska bli ndr han borjar i sjuan. Da dkar kraven i skolan och
Lucas maste ta mer ansvar for att ta sina mediciner nér han
behover dem.

Klassrummet han ska ha i sjunde klass ligger tre trappor
upp. Att springa dit flera gdnger om dagen mellan dvriga
undervisningsrum, matsal och for att komma ut pé rasterna
innebdr en stor pafrestning for hans hjirta och lungor.
Darfor har han fatt en nyckel till hissen.

— Skulle ndgon kommentera att han dker hiss kanske han
inte ens anvander den. Han &r i en dlder d& man 4r radd att
sticka ut. Man vill vara som alla andra.

Samtidigt dr Lucas 6ppen med sitt hjértfel. Nar Malin fick
nagra provpléster av silikon som kunde séttas over dven
gamla lite roda arr for att laka dem béttre ville han inte ha
dem.

— Mitt &rr r ju jag, sa han bara.

Lucas har mediciner

Sedan en tid far Lucas likemedel for att hjdlpa honom
koncentrera sig under skolarbetet trots sitt hjartfel. Forst var
lakarna restriktiva pd grund av risken for rytmrubbningar
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pa enkammarhjirtat. Men efter en provperiod dé de testat
med olika doser har oron minskat. Hjartrytmen som svajade
lite 1 borjan dr nu helt bra.

— Ibland méste man kanske vaga, trots oron for hjértat. Vad
ar det for mening att ha ett hjarta som pickar perfekt om du
inte orkar vara med kompisar eller klarar skolan, sdger
Malin.

Hans hjartteam har f6ljt honom noga och alla &r dverens
med familjen om att det dr béttre att Lucas fir prova
medicinen nu medan han gar i sjétte klass &n senare.

— Han har en fin klass med samma ldrare som tidigare. Det
innebér bra forutsittningar for en test, sdger Malin.
Familjen hoppas att den koncentrationsforméga som Lucas
sjdlv noterat, ska hjdlpa honom genom skolan och resultera
1 bra betyg.

Syskon till barn med funktionsnedséattning behdver
kunskap, att fa traffa andra och ha ndgon som lyssnar
pé dem. Det visar forskning och Agrenskas
syskonprojekt.

— Vi vill stotta dem i vara syskongrupper, beréattar
Astrid Emker, pedagog p& Agrenska.

Syskonrelationen &r speciell eftersom den oftast ar den
langsta relation vi har i livet. Den &r fylld av gemenskap
och karlek, men praglas ocksa av rivalitet, avund och
konflikter. Vad som dominerar kan vara olika och &ven
andra sig Over tid.

— Vi vill ge redskap i rollen som syskon till en syster eller
bror med funktionsnedséttning, sager Astrid Emker.

Att fa ett syskon med funktionsnedsattning vacker manga
fragor och kanslor. Det ar en orolig tid. Den nya situationen
paverkar vardagen och syskonrollen.

— Ett flertal studier visar att syskon har bristfallig kunskap
om sin syster eller brors funktionsnedsattning och vilka
effekter den ger. Studier visar ocksa att foraldrar tenderar
att overskatta barns kunskap och vad barn forstatt, sager
Astrid Emker.

Under familjevistelserna pa Agrenska har barnteamet
utarbetat ett program for syskonen som utgar ifran kunskap,
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kanslor och beméstrande. Kunskap ges utifran fragor om
diagnosen som syskonen arbetat fram tillsammans.

Det ar vanligt att syskon bar pa fragor de aldrig vagat stalla
till ndgon. En del &r radda att funktionsnedsattningen
smittar, andra har en kéansla av skuld och tror att de sjalva
kan ha orsakat skadan.

— En tvilling till en flicka med cp-skada trodde till exempel
att hon tagit allt syre fran sin syster i mammans mage. Det
hade hon kant skuld dver i manga ar.

Kéanslor hanteras genom ett 6ppet och tillatande klimat, dar
alla ska k&nna sig bekvédma med att prata fritt.

— Det kan handla om sorg 6ver att man inte fick en bror
eller syster som man kan leka med pa samma satt som ens
kompisar leker med sina syskon.

Bemastrande handlar om att hitta strategier i vardagen, om
att utbyta erfarenheter med andra syskon och att satta ord pa
sddant som kan kallas for ”daliga hemligheter”. For att
utveckla strategier att hantera svara kanslor kan man
identifiera kanslor som brukar komma, hur dessa brukar fa
en att agera eller reagera och hur man skulle kunna gora
istallet.

— Vi beréattar ocksa att de sjalva inte bar nagot ansvar for att
syskonet blivit sjukt och hjalper dem med strategier for hur
de ska hantera fragor fran omgivningen. Nar de aker fran
Agrenska ska de ha fatt med sig bra verktyg for att hantera
sadana situationer.

Syskonens program

Den forsta dagen pa Agrenska ar det fokus pa barnet eller
ungdomen vars syskon har heterotaxisyndromet. Syskonen
berattar om sig sjalv eller sin familj om de vill. Andra dagen
borjar gruppen fundera kring diagnosen och formulera
fragor till sjukskéterska eller lakare. Till dem kan de stélla
alla fragor de har. Informationen om diagnosen utgar alltid
fran barnens egna fragor och funderingar.

| de yngre aldrarna racker det ofta att syskonen far ett namn
pa sjukdomen och en kort beskrivning av hur den paverkar
deras bror eller syster.

| nioarsaldern vaxer en mer realistisk syn pa tillvaron fram.
Barnen borjar se och forsta konsekvenser av syskonets
sjukdom. Fragorna kan handla om hur det ska ga for deras
bror eller syster i skolan och hur framtiden ser ut.
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| aldre syskons fragor hors ofta skuld, skam och sorg. Tar
ansvar for foraldrarnas ork. Fragan om arftlighet vacks
ocksa. Skuld 6ver att de sjélva inte fick
funktionsnedsattningen. Men ocksa sorg dver att inte ha fatt
ett syskon som alla andra. Under samtalen far fragor som de
burit pa lange en chans att luftas.

Pa onsdag och torsdag finns det chans till reflektioner och
fortsatt samtal kring syskonets egna kénslor. Syskonen
traffas i sma grupper. Ofta ar det forsta gangen de tréaffar
andra som har brdder eller systrar med samma diagnos.
Utover samtalen gor syskonen olika samarbetsdvningar. De
kan gora kamratbanan som bestar av dventyrsbanor dar far
agera tillsammans for att klara vningarna.

Att lara kdnna varandra och ha roligt tillsammans lagger
grunden for samtal dar de kan dela hemligheter, ké&nslor och
strategier. Det ar viktigt att syskonen far lufta det svara.

— | familjen &r det kanske inte alltid sa latt att prata eftersom
foraldrarna har s3 mycket att géra med barnet som har
funktionsnedséttning att syskonet inte vill belasta dem,
séger Astrid Emker.

Berattelsebok

Under veckan skapar syskonen en beréttelsebok om sig
sjalv, om diagnosen och om sina egna strategier. En del i
berattelseboken ar att fylla en cirkel med tartbitar av
kanslor. Gladje, sorg och ilska. Cirkeln blir en utgangspunkt
for att diskutera vilka de svara kanslorna ar och vad man
kan gora at dem. Men ocksa vilka de harliga kanslorna &r
och hur de kan kénnas oftare.

Syskonens tips

Syskonens egna tips till foraldrarna &r att de ska berétta om
diagnosen och vad den innebér. De ska prata om hur den &r
idag och hur den kan bli i framtiden.

Brist pa egen tid med fordldrarna ar ocksa nagot som
syskonen pratar om. Nastan alla vill ha mer tid med mamma
eller pappa. Men det behover inte vara nagra langa
utlandsresor.

— Nagra foraldrar som turades om att skjutsa syskonet till
ridningen lade till ett restaurangbesok efterat. Tack vare det
blev turen som tidigare var ytterligare ett stressmoment
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deras egen stund tillsammans varje vecka, sager Astrid
Emker.

Det ar inte bara jobbigt att ha ett syskon som har
funktionsnedséttning. Forskning kring syskonskap visar att
barnen har 6kad mognad jamfort med jamnariga, har stark
empati, engagemang, ansvarskansla och att de ofta lyfter
fram positiva upplevelser i familjen. Det sager syskonen
sjalva ocksa i samtalen p& Agrenska.

— En bra erfarenhet tycker de sig ha fatt genom att deras
syster eller bror har en funktionsnedséattning &r att alla fods
olika och har olika forutsattningar i livet. De har lart sig
talamod, sager Astrid Emker.

— Dessutom namner manga att det ar harligt att fa ga forbi
kon pa Liseberg. Sadana saker kan spela stor roll i ett barns
tillvaro!

Las mer om Agrenskas syskonarbete pa
www.syskonkompetens.se

Pa hemsidan finns bland annat verktyg fér samtal och
lastips i amnet. Dér finns ocksa filmer som illustrerar olika
situationer och fragestallningar. De bygger pa foraldrars
egna berattelser.
http://www.agrenska.se/sida/Syskonkompetens/Syskon/Pra
tmandlar-och-syskonkarlek/

Lucas aldsta storebror Mattias var 13, ndstan 14 ar nir
Lucas foddes. Malin berittar att han blev ganska
utatagerande i tonaren.

— Det kan jag kéinna igen mig i dé jag hade ett dldre syskon
som ocksé hade en sjukdom nir jag vixte upp.

Andre brodern Niklas fyllde 12 &r ndr Lucas foddes. Han
hade mycket kompisar. Nér han blev erbjuden samtalsstod,
tackade han nej.

— Vi har ju alltid varat véldigt 6ppen och érliga. Det har
alltid varit okey att visa kanslor, siger Malin.

Tredje brodern Jonas var 9 ar. Han fick triffa kuratorn pa
skolan. Jonas hade mycket problem pé grund av sin adhd,
men fordldrarna hade svart att hinna med att ge honom det
stdd han kunde behovt.

— Om jag vetat det jag vet idag nir det giller adhd hade jag
tryckt pa mer for att fa hjalp. Han fick sina diagnos forst vid
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17 ar och fick medicin vid 19, dd han fick ett nytt liv, sdger
Malin.

Ibland uttrycker en av sonerna bitterhet och tycker att
fordldrarna kunde gjort mer for att stotta.

— Men jag kan bara sdga att vi gjorde sd gott vi kunde. Vi
hade inte mojlighet till ndgot mer varken fysiskt eller
psykiskt, sdger Malin.

De dldsta broderna flyttade hemifran nir den vérsta stormen
lagt sig kring Lucas.

Nér Lucas var tva ar foddes lillebror Lowe. Precis som
Lucas har han fatt diagnosen adhd. Malin beskriver Lowe
som “’kort i humoret” och att han har svért att se sin del 1 nér
brék utbryter.

— Det spelar ingen roll vad vi goér med honom. Det ricker
inte till.

Aven om Malin forsoker forklara att den mesta tiden som
Lucas tillbringar pé sjukhus ér trakig forstir han inte det.
Han tycker att Lucas far s mycket egentid med oss
fordldrar.

Lowe har varit med sin bror pé sjukhus, men det har inte
okat hans forstaelse.

Han ar 11 ar, men storre och starkare dn Lucas.

— Lowe ér lite tuffare @n Lucas tror han ... det blir véldiga
konflikter dem emellan, sdger Malin.

Lowe ska gé till kurator pa skolan och for samtal pa BUP.
— Vi tyckte att det var en bra ide att Lucas skulle fa en
lillebror att sldss med och det har han verkligen fétt
gora...men dom har ocksa dagar dd dom é&r valdigt goa mot
varandra och jag tror att det blir battre med tiden.

Munhalsa och munmotorik

— Vi rekommenderar att barn med sérskilda behov tidigt
har kontakt med tandvarden, girna med en
barntandvardsspecialist. Om det finns svirigheter med
tal, sprak och itande behdvs dven kontakt med logoped.
Det siger overtandlikare Christina Havner och logoped
Lisa Bengtsson, som arbetar pa Mun-H-Center i Hovis.

Mun-H-Center ligger i anslutning till Agrenska p4 Lilla
Amundon samt pa Odontologen, Goteborg. Det dr ett
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nationellt kunskapscenter med syfte att samla, dokumentera
och utveckla kunskapen om tandvard, munhilsa och
munmotorik hos barn med sillsynta diagnoser. Kunskapen
sprids for att bidra till ett béttre omhadndertagande och en
hogre livskvalitet for de berdrda patientgrupperna och deras
anhoriga. I Sverige finns ytterligare tvd kompetenscentrum
for séllsynta diagnoser som ror munhélsa, i Umea och i
Jonkoping.

MHC-basen

Genom samarbetet med Agrenska kring familje- och
vuxenvistelser traffar Mun-H-Center méanga personer med
olika funktionsnedsattningar och sjukdomar. Efter
godkdnnande frén fordldrarna gor en tandldkare och en
logoped en dversiktlig undersdkning och bedomning av
barnens munforhallanden. Observationerna, tillsammans
med information som foraldrarna lamnat, stills samman i en
databas.

Kunskap om séllsynta diagnoser sprids via Mun-H-Centers
webbplats (www.mun-h-center.se) och via MHC-appen.

Tand- och munviard for barn och ungdomar med
sirskilda behov

Det dr en stor fordel om den forebyggande tandvarden &r sa
bra att en god munhaélsa kan bevaras.

Att komma igdng med goda vanor tidigt 4r viktigt. Alla bor
anvinda fluortandkrdm. Tandvarden rekommenderar
foréldrar att hjilpa sina barn med tandborstningen och
borsta tva ganger om dagen. For att underlitta
tandborstningen tipsar Christina Havner om att st bakom
barnet och anvidnda den egna kroppen som stdd.

— D4a kommer man at béttre och det blir léttare att borsta.
Nér nya kindtdnder kommer &r det extra noga med
tandborstning av groparna pa tuggytan. De kan ocksa
forseglas med plast for att minska risken att f4 hal.

Det finns méinga olika typer av hjdlpmedel som kan
underldtta munvarden. Tandvéardspersonalen hjélper till att

individuellt prova ut ldmpliga hjalpmedel.
Vid érliga undersokningar pa tandklinik &r det viktigt att

tandldkaren far kinnedom om barnets aktuella hdlsa och
medicinering, d4 det kan paverka salivens kvalitet och ge
muntorrhet med 6kad risk for karies, hal i tinderna, som
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foljd. Kontroll av bettutveckling, kikleder och
kidkmuskulatur dr ocksa viktig att utfora forutom sedvanlig
kontroll av munhygien, tandkott och tander. Ett eller tva
aterbesok mellan de ordinarie besoken rekommenderas for
polering och fluorbehandling av tdnderna.

For barn som inte tycker om tandkrdmssmaker finns
sarskilda tandkrdmer utan smak. Det finns ocksé
tandkrdmer som inte skummar sd mycket.

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

Munbhiilsa vid heterotaxisyndromet

Det finns flera olika aspekter gillande tinder och munhélsa
att uppméarksamma vid heterotaxisyndromet. Det kan till
exempel handla om mineraliseringsstorningar i tandemaljen
och slitage i samband med kridkningar. Kostvanor kan ocksa
paverka tandhélsan.

Vissa studier har visat en 6kad forekomst av gomspalt hos
individer med heterotaxisyndromet. Detta kan paverka
tandbagarnas form, ge felstdllningar av tinder och inverka
pa bettrelationen. Om munnen inte anvands till att dta eller
om oralmotoriska svérigheter foreligger, stirks inte
tuggmuskulaturen pa samma sitt, vilket ocksd kan paverka
tandbédgarnas och bettets utveckling.

Personer som inte &ter alls via munnen, eller valdigt lite,
kan ocksd utveckla en dverkénslighet i munhédlan som kan
forsvara t.ex. tandborstning och tandvardssituationen.
Tuggning &r ocksa en av de viktigaste faktorerna for att
stimulera salivkortlarna att bilda saliv. Det finns déarfor
misstanke om att personer som inte tuggar har mindre
salivsekretion.

Personer med heterotaxisyndromet kan behova éta lite i
taget och ofta. Téta intag av foda och sarskilt sockerhaltiga
produkter 6kar risken for hal 1 tinderna. Sura produkter
sasom juice och ldsk kan ge upphov till fratskador pa
tanderna.

Frekventa krikningar och reflux kan ocksd ge fratskador
(erosioner) pa tinderna péa grund av magsyran. Det okar
risken for tandslitage, sirskilt om man gnisslar tdnder ofta.
Flera olika mediciner som kan ordineras vid
heterotaxisyndromet kan ocksa medfora biverkningar som
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paverkar munhélsan, den vanligaste biverkningen &r
muntorrhet. Andra biverkningar som ocksa ér vanliga ér
forlangd blodningstid och dkad risk for svampinfektioner i
munhala och svalg.

— Till exempel innehaller Kavepenin frukt/granulat i form
av orala droppar sackaros som okar kariesrisken. Mediciner
vid sdmnrubbningar, adhd och olika hjartmediciner orsakar
ofta muntorrhet som okar risken for karies, sdger Christina
Havner.

Mineraliseringsstorningar i tandens hardvéavnad ar vanligt i
populationen i stort, men kan forekomma i storre
utstrackning vid heterotaxisyndromet. Tandutvecklingen
kan pédverkas av faktorer som svar sjukdom, néringsbrist
och likemedel tidigt i livet, men i de flesta fall vet man inte
exakt orsaken.

— Har man varit svért sjuk i tidig alder, kan detta ibland ses
som en emaljstorning pa de tinder som utvecklades vid den
tidpunkten, sédger Christina Havner.

Sammantaget finns det flera riskfaktorer for att problem
med munhélsan kan uppsta. Flera av dessa &r svéra att
paverka, till exempel att man mdaste dta smé& maél och ofta for
att ma bra. Tandvardens roll ar dérfor extra viktig och de
kan hjélpa till att forebygga och véga upp dessa riskfaktorer
sa att en god munhilsa kan bevaras och problem inte
uppstar.

— Era barn har inte alla dessa faktorer, men det kan innebéara
att man i tandvarden méste vara mer uppmérksam, sdger
Christina Havner.

Forebyggande tandvird hemma

Barn med étproblematik har ofta negativa erfarenheter av
till exempel mycket kridkningar och ibland sensorisk
paverkan, som forsvarar mojligheten till tandborstning.
Sensomotorisk stimulans och desensibilisering i och kring
munnen dr viktig och tandborstning kan vara en del av det.
Det finns specialtandborstar som kan underlétta vid
kvidljningsproblematik och det finns ocksa de som kan ge
extra stimulans.

— Vi anvinder ofta eltandborste som redskap vid
sensomotorisk stimulans, men vid en pétaglig
overkanslighet kan vibrationer till en borjan vara for
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kraftiga. Ett sddant traningsprogram skall helst utarbetas i
samarbete med logoped.

Forstérkt fluorprogram skall ges pa individuell
rekommendation av tandlékare eller tandhygienist och kan
ges bade pa tandkliniken eller hemma, séger Christina
Havner.

Vid pataglig torrhetskédnsla i munnen ar det bra att smorja
innan tandborstning. Det finns méanga olika preparat
avsedda for detta, men vanlig rapsolja gar ocksé bra.

Att tdnka pa for barn med heterotaxisyndromet:

e Ta kontakt med tandvarden infor forsta besoket, och se till
att behandlaren har kunskap om barnets sjukdom.

e Forbered girna barnet pa tandvardsbesoket, till exempel
genom att visa bilder pa lokalerna, pa tandldkaren och
stolen hen ska sitta i. (Anvéandbara bilder finns pa
www.bildstod.se)

e Tal- och kommunikationstraning &r ofta motiverad. En del
barn behover ocksa éttraning hos logoped.

Munmotorik vid heterotaxisyndromet

— Munmotoriken &r viktig for manga funktioner i munnen,
som att prata, dta och kontrollera saliven, sdger logoped
Lisa Bengtsson.

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

— Det dr viktigt att veta att alla barn har ritt till en ordentlig
utredning av dessa fardigheter. Man ska inte néja sig med
forklaringen att svarigheterna ’ingér i sjukdomen’.

Logopeden kan ocksa ge rad angdende matning och/eller
atsvarigheter, tal- och kommunikationstraning samt
oralmotorisk traning. Syftet med behandlingen kan till
exempel vara att 6ka férmagan att kontrollera saliven,
forbattra at-och artikulationsformaga samt vid behov 6ka
eller minska kénslighet i munnen.

Det finns inte s& ménga studier kring oralmotorik vid
heterotaxisyndromet. Det som &r ként dr som tidigare
ndmnts en 0kad forekomst av gomspalt men vi ser ocksé
okad forekomst av dtsvérigheter och bitovanor. Svérigheter
kring mat och dtande, men ocksa kommunikation, dr ocksa
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vanligare vid samforekomst av neuropsykiatrisk
funktionsnedséttning.

— Nar det galler atsvarigheter finns det séllan en orsak, utan
en kombination av flera, sdger Lisa Bengtsson.

Nedsatt allmantillstand (pa grund av till exempel hjartfel,
andningssvarigheter, forstoppning) kan leda till svag aptit
som i sin tur orsakar naringsbrist, energibrist och som
vidare kan leda till att barnet inte orkar dta. Man hamnar i
en negativ spiral.

For manga blir matsituationen en negativ upplevelse istéllet
for nagot lustfyllt.

Att ha ett barn med atsvarigheter leder ofta till stress och
oro hos vardnadshavare vilket kan forstarka svarigheter
kring dtande och matsituationen. Da atsvarigheter ofta ar
multifaktoriella sa kravs oftast ett multiprofessionellt
omhéndertagande.

— Det ar jattebra med tvarprofessionella samarbeten dar
olika specialister som har med barnet att géra kan samverka
for att na basta resultat, sager Lisa Bengtsson.

Pé& ménga sjukhus finns team sérskilt inriktade pé
atsvérigheter. Fraga pa logopedmottagningen.

Om barnet 4r 1 behov av en alternativ nutritionsvéag, till
exempel “knapp pd magen”, for att fa 1 sig ndring &r det
and4 viktigt att skota munhygienen. Vi rekommenderar
ocksa munmotorisk stimulans for att halla igdng munnen”
och motverka en eventuell 6verkinslighet i munhélan, i de
fall d4 barnet inte far s& mycket mat via munnen.

Att barnets tal 1iter nasalt, problem med amning eller att det
kommer upp mat och dryck via ndsan kan vara symtom pé
nedsatt gomfunktion. For att utreda om barnet har nedsatt
gomfunktion kontaktas ett LKG-team (Léapp-kak-
gomspalts-team). Sddana team finns pé de storre sjukhusen.
Det bestar av kontaktsjukskoterska, plastikkirurger,
specialisttandldkare, tandskdterskor, logopeder och ofta en
psykolog eller kurator.

Munnen é&r ett centrum for sinnesupplevelser. Bitovanor kan
dérfor vara en form av sjdlvstimulerande beteende men
ocksa ett tecken pa avvikande kénseluppfattning. Infor
behandling av bitovana gors en utredning av orsakerna till
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bitovanan. Beror den pé smérta, obehag eller &r den en form
av (positiv?) sjalvstimulering? Efter en analys av bitovanan
planeras eventuell behandling. Det kan handla om
tuggtraning, en annan form av stimulans dver tugg- och
kdkmuskulatur eller att erbjuda nagot annat att bita pa, till
exempel bithalsband eller chewy tubes.

— Det finns manga sddana hér produkter pa marknaden. Hor
gérna av dig till Mun-H-Center s kan vi vigleda dig, sdger
Lisa Bengtsson. Vi har ocksa en broschyr om bitovanor som
du kan ladda ner via vér hemsida.

Som fordlder kan det vara tufft att vara den som ska
formedla kunskap mellan olika instanser. D4 kan man be
habiliteringen att samordna kontakten mellan tandlékare,
logoped och/eller oralmotoriskt team.

L&as mer om hur man kan stimulera oralmotorisk formaga i
vardagssituationer i skriften ”Uppleva med munnen”. Den
gar att bestalla via Mun-H-Centers hemsida:
www.mun-h-center.se

Lucas idag
Lucas ér en kille som gillar spel och pyssel. Han kan se
You tube videos med pysseltema som han kan n gora
samma sjalv.
— Han anviénder tejp, lim och kartong och bygger fort, hus
och andra saker.
Fordldrarna hoppas att han ska ha tillrickliga betyg for att
han ska kunna komma in pé natur pd gymnasiet och sen
soka till ndgon arkitektutbildning.
— For han ér ju ingen fysisk kille. Jag tror inte att han
kommer att kora lastbil eller jobba pa bygge, utan nagot
akademiskt passar honom béttre. Men dd méste man ju fa
honom genom skolan. Concerta har bidragit till det hoppet.

Lucas tycker véldigt mycket om att vara med barn, till
exempel sina syskonbarn.
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— Men sedan en pedofil, som arbetat i bada barnens klasser,
domts &r det svart for en kille att sdga att man tycker om att
vara med barn. Jag tycker det dr synd, han tycker sa genuint
om att ta hand om och leka med dem.

I skolan ska Lucas gora ett eget arbete om sin diagnos
heterotaxi. Fordldrarna har alltid forsokt svara sonerna arligt
om de fradgat om négot kring hans sjukdom.

— Man behdver inte trycka pad dem information. Barn &r sa
smarta att de vet att de far svar nir de behover det, sdger
Malin.

Samhallets stod

Det finns en del samhéllsstod som kan bli aktuellt att
soka vid heterotaxisyndromet. Kuratorerna Francisca
Mateu och Ann-Louise Jonasson fran Drottning Silvias
barn- och ungdomssjukhus i Goteborg berattade bland
annat om omvardnadsbidrag och fast vardkontakt.

Forsékringskassan har ersatt det tidigare vardbidraget med
ett omvardnadsbidrag. Om du har ett barn med
funktionsnedsattning kan du fa ett omvardnadsbidrag.
Bidraget baseras pa den omvardnad och tillsyn som ditt
barn behover utéver det som &r vanligt for barn i samma
alder utan funktionsnedsattning.

Omvardnadsbidraget finns i fyra nivier och
Forsdkringskassan bedomer barnets totala behov av
omvardnad och tillsyn efter samtal med fordldrarna. Om
familjen har flera barn med funktionsnedséttning kan man
som mest fi ett helt omvardnadsbidrag per barn. Skatt ska
betalas pd omvérdnadsbidraget.

Beloppen justeras vid varje arsskifte.

Det gamla vardbidraget géller tills omprévning ska ske
(normalt efter 2 ar) och man soker pa nytt till nya
omvardnadsbidraget.

Merkostnadsersattning

Det nya ar ocksa att merkostnadsersattning numer &r en
separat ersattning man ocksa kan soka. Forut blev ju
merkostnaden en skattefri del i vardbidraget.
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Hjartebarnsfonden

Heterotaxisyndromet

SoL

Enligt Socialtjanstlagen ska méanniskor som av fysiska,
psykiska eller andra skal méter betydande svarigheter i sin
livsforing fa mojlighet att delta i samhéllets gemenskap och
att leva som andra. Dé&rfor finns olika former av stod. Finns
behov har man alltid ratt att soka en insats och fa ett
skriftligt beslut. En socialsekreterare eller kurator pa
sjukhuset kan hjalpa till med anstkan.

Samordning — fast vardkontakt
Enligt halso- och sjukvardslagen har verksamhetschefen

skyldighet att utse en fast vardkontakt for att sakerstalla
patientens behov av samordning om patienten énskar det.
En fast vardkontakt kan samordna vardens insatser,
information, férmedla kontakter inom varden och vara
kontaktperson inom andra delar av varden och fér andra
samhéllsaktorer.

Den fasta vardkontakten kan vara en ldkare, men behover
inte vara det.

SIP

For personer med manga vard- och samhallskontakter ska
landstinget och kommunen uppratta en individuell plan. |
den ska det tydligt framga vilka insatser som ingar och vem
som ansvarar for dem. Se mer pa
https://skl.se/halsasjukvard/kunskapsstodvardochbehandling
/samordnadindividuellplansip.samordnadindividuellplan.ht
ml

For manga foraldrar vars barn har
heterotaxisyndromet ar Hjartebarnsfonden en férening
som det kénns naturligt att vara med i.
Hjartebarnsfonden ar for barn fodda med hjartfel.

Hjartebarnsfonden ar en fristaende ideell organisation med
cirka 6000 medlemmar. Tretton lokala foreningar samt
kontaktpersoner i varje lan arbetar med den lokala och
regionala stodverksamheten. Fonden erbjuder stod till
drabbade familjer, bade kansloméssigt och ekonomiskt. De
ger bland annat ut tidningen Hjartebarnet.
Hjartebarnsfonden samlar ocksa in pengar till forskning via
dess 90-konto.

L&s mer pa hjartebarnsfonden.se/
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Informationscentrum for sallsynta halsotillstand

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

Texterna produceras fran och med mars manad 2020 av
Informationscentrum for sallsynta

halsotillstand vid Agrenska i samarbete med ledande
medicinska experter och foretradare for
patientorganisationer. Kvalitetssakring sker genom
granskning av en sarskild expertgrupp.

Informationen i databasen uppdateras regelbundet och
ytterligare diagnoser tillkommer varije ar.

De som skriver texterna svarar aven pa fragor och hjalper
till att soka information, och nas pa telefonnummer
031-750 92 00 eller via mail,
sallsyntadiagnoser@agrenska.se

Las mer pa: socialstyrelsen.se/stod-i-arbetet/sallsynta-
halsotillstand/

NFSD - Nationella Funktionen Sallsynta Diagnoser

Agrenska har under aren 2012-2018 drivit Nationella
Funktionen Sallsynta Diagnoser, NFSD, pa uppdrag av
Socialstyrelsen och har arbetat med samordning,
koordinering och informationsspridning inom omradet
sdllsynta diagnoser.

NFSD arbetar idag huvudsakligen med att sprida
information for att 6ka kunskapen inom omradet sallsynta
diagnoser genom sin webbplats: nfsd.se och pa sociala
medier (Facebook, Twitter och Linkedin).
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En sammanfattning av dokumentation nr 610

Hetero betyder annorlunda och taxi ordning. Syndromet innebar
att organen i kroppen inte finns pa sina vanliga platser. Hos
personer med syndromet kan organen vara organiserade som att
kroppen har tva vanstersidor eller tva hégersidor. Organen kan
ocksa vara spegelvanda.

| Sverige far cirka tio barn diagnosen varje ar. Den verkliga
forekomsten &r troligen hogre eftersom symtomen varierar.
Arftligheten &r i de flesta fall sporadisk, det vill sdga har
uppstatt hos individen for forsta gangen, och &r inte nedarvd.

En majoritet med heterotaxisyndromet har medfédda hjartfel
som varierar fran lindriga till livshotande. Andra organ som kan
vara drabbade &r lungor, mjélte, tarmar, lever, gallvagar,
bukspottskdrtel, dgon, éron och hjarna.

AGRENSKAS FAMILIE- OCH VUXENVISTELSER o
Kunskap och kompetens om sdllsynta diagnoser A G REN S KA
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