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Medfitt diafragmabrack

Agrenska &r ett nationellt kompetenscentrum for
sallsynta diagnoser och en unik motesplats for barn,
ungdomar och vuxna med funktionsnedsattningar,
deras familjer och professionella. Det ar belaget pa
Lilla Amunddn séder om Goteborg.

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

Varje ar arrangerar Agrenska saval familjevistelser som
vistelser for vuxna med sallsynta halsotillstand. Under
vistelsen far foraldrar, barn och vuxna med diagnosen och
eventuella syskon ny kunskap, majlighet att utbyta
erfarenheter och traffa andra i liknande situation.

Programmet innehaller férelasningar och diskussioner om
aktuella medicinska ron, genetik, psykosociala aspekter
samt det stod samhallet kan erbjuda.

Barnens program ar anpassat efter barnens forutsattningar,
mojligheter och behov.

Denna dokumentation bygger pa férelasningarna i samband
med familjevistelsen om medfétt diafragmabrack (CDH) och ar
skriven av Sara Lesslie, redaktor vid Agrenska. Innan
informationen publiceras har varje forelasare faktagranskat
texten. For att illustrera hur det kan vara att leva i en familj med
ett barn som har medf6tt diafragmabrack berattar en familj om
sina erfarenheter.

Dokumentationerna publiceras dven p& Agrenskas webbplats,
dér de kan laddas ner som pdf: agrenska.se
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Medicinsk information om medfitt diafragmabrack (CDH)

— Idag finns 6kad kunskap om hur medfott
diafragmabrack bast behandlas. Barnen opereras inte
omedelbart efter fédseln, utan forst efter nagra dagar
da deras tillstand ar mer stabilt. Det sager Carmen
Mesas Burgos som ar dverlakare och barnkirurg pa
Karolinska universitetssjukhuset.

Medfétt diafragmabrack (CDH, efter engelskans Congenital
Diaphragmatic Hernia) ar en allvarlig missbildning som innebar
att barnet fods med ett brack i mellangardesmuskeln,
diafragman. Bracket uppstar eftersom diafragman inte bildas pa
ett normalt satt under fostertiden. Da skapas en 6ppen
forbindelse, och organ fran bukhalan glider upp i brésthalan dar
hjarta och lungor finns.

— Konsekvensen av att mellangardet inte har slutit sig blir att
lungorna inte far det utrymme de behdéver for att utvecklas som
de ska, sager Carmen Mesas Burgos.

CDH ar ett sallsynt tillstand som férekommer vid 3-5 per 10 000
graviditeter. Det fods mellan 25—-30 barn med medfott
diafragmabrack i Sverige varje ar.

Bracket uppstar tidigt i graviditeten

Manga far diagnosen redan under fostertiden vid
ultraljudsundersdkning. Hos narmare halften av barnen
upptacks tillstandet forst vid féodseln. Svarighetsgraden varierar
mycket mellan olika individer. Det finns barn som knappt ar
paverkade vid fédseln, och andra som har livshotande
andningstillstand.

Halet i diafragman ligger vanligen pa vanster sida baktill i
mellangardet (80 procent). Ett fatal har halet pa héger sida

(20 procent)

Utvecklingen av diafragman sker tidigt i graviditeten. Redan
under vecka 6—8 har muskeln som ska bli diafragman vuxit fram
och den sluts i vecka 10.

— Barn med diafragmabrack far underutvecklade lungor,
lunghypoplasi. Det paverkar bade antalet lungblasor (alveoler)
och lungkarlen som ska transportera syre, sager Carmen
Mesas Burgos.
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Diagnos

Orsaken till medfétt diafragmabrack ar okand. Man antar att
missbildningen ar multifaktoriellt orsakad, det vill sdga uppstar
till foljd av en kombination av arftliga faktorer och miljofaktorer.
Det ar inte kopplat till nAgot som kvinnan har gjort under
graviditeten och ar inte mgjligt att forhindra.

— Det ar viktigt for alla familjer att veta. Det finns inget som
kunde ha gjorts annorlunda, sadger Carmen Mesas Burgos.

6 av 10 fall med CDH upptacks under fosterlivet vid
ultraljudsundersokning. Det ar svarare att upptacka hogersidigt
diafragmabrack med prenatalt ultraljud.

— Att hitta missbildningen under fosterlivet ar bra, sa att
foraldrarna bade kan fundera 6ver vad de vill géra med
graviditeten och vara férberedda vid fédseln. Det ar ocksa
viktigt sa att vi i teamet kan férbereda férlossningen. Manga
barn behdver andningshjalp pa en gang, sager Carmen Mesas
Burgos.

Missbildningar i hjartat kan forekomma hos barn fédda med
diafragmabrack. Svarare hjartmissbildningar som upptacks
under fosterlivet ar en vanlig orsak till att féraldrarna valjer att
avbryta graviditeten.

Forbattrad overlevnad

Barn som féds med diafragmabrack har ofta en andnings-
paverkan direkt efter fodseln. Till féljd av lunghypoplasin
riskerar manga spadbarn att utveckla pulmonell hypertension.
Det innebar ett forhojt tryck i blodkretsloppet mellan hjarta och
lungor som gor att syresattningen av blodet blir samre.

De senaste 30 aren har det skett ett paradigmskifte i
behandlingen vid medfétt diafragmabrack som lett till radikalt
forbattrad dverlevnad. Sedan 1990-talet har man fatt en battre
forstaelse for hur tillstandet bast behandlas, och éverlevnaden
har darmed 6kat fran 50 procent till 85 procent. Tidigare
opererades bracket for det mesta omgaende efter fodseln.

Idag opereras barnen inte omedelbart efter férlossningen, utan
forst nar laget har stabiliserats. Syrgas ges med lagt tryck for att
inte skada lungorna. For att behandla pulmonell hypertension
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finns det lakemedel som sanker blodtrycket i lungornas
pulsadror.

— Barnets hjart- och lungtillstand far tid att stabiliseras i den nya
miljon direkt efter fédseln. Overgangen till att borja anvanda
lungorna behdver ske sa lugnt som majligt och i barnets takt.
Nar barnet ar redo opererar vi, sager Carmen Mesas Burgos.

Behandling

Om diafragmabracket ar kant redan under graviditeten sker
forlossningen pa ett av tva behandlingscentrum i Sverige, i
Stockholm eller i Lund. Forlossningen sker genom ett planerat
kejsarsnitt med ett team som star redo. Oftast behdver barnet
intuberas och respiratorbehandlas omedelbart efter fodseln.
Forsta fokus ar barnets andning.

— Det sakraste sattet att transportera ett barn med CDH ar i
mammas mage, och det mest kritiska 6gonblicket for barnet ar
att fodas, sager Carmen Mesas Burgos.

De flesta nyblivna féraldrar till barn med CDH far inte halla i sitt
barn direkt.

— Forsta fokus ar alltid att barnet ska fa tillrackligt med syrgas.
Direkt nar barnet ar ute behdver vi sakerstalla andningen och
undvika att en ond cirkel uppstar, sager Carmen Mesas Burgos.

Den onda cirkeln innebar lag syresattning av blodet vilket leder
till att blodkarlen i lungorna drar ihop sig, vilket i sin tur leder till
att blodet far svart att ta sig igenom lungorna och det blir annu

lagre syresattning av blodet.

ECMO

| forsta hand behandlas spadbarnets andningssvarigheter i
respirator fore operationen. Nagot som har haft stor betydelse
for den 6kade dverlevnaden bland barn med CDH ar ECMO-
behandling. ECMO, som star for extrakorporeal membran-
oxygenering, innebar en konstgjord lunga som fungerar utanfor
barnets kropp. En pump leder syrefattigt blod fran kroppen éver
till ett konstgjort membran som syresatter blodet och sedan
leder det tillbaka in i kroppen.

— ECMO-behandling innebar att vi behdver opererar in flera
slangar till och fran blodomloppet i barnets kropp.

© Agrenska 2023, nr 679 7
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Carmen Mesas Burgos berattar att det storsta problemet med
ECMO-behandling ar att barnet behdver blodfortunnande
lakemedel under hela behandlingen for att undvika att blodet
levrar sig.

— Det finns risker med att ge blodfértunnande medel till nyfodda
barn. Det kan till exempel orsaka blédningar i hjarnan, sager
Carmen Mesas Burgos.

Efter ungefar fyra dygn (100 timmar) opereras barnet genom att
bracket sys igen. Storre brack atgardas genom en lagningslapp
som sys fast i muskulaturen runt halet. Lappen kallas for patch.

Prognos och overlevnad

Idag finns det god kunskap om hur man kan uppskatta
overlevnaden vid CDH redan pa ultraljudsbilder av fostret. Detta
gor man genom att mata storleken pa lungan och jamféra med
huvudomkretsen (lung-to-head-ratio). Behovet av ECMO gar
daremot inte att férutsédga baserat pa lungstorleken.

Sedan 2018 ar varden av barn med CDH centraliserad till
Karolinska universitetssjukhuset i Stockholm och Skanes
universitetssjukhus i Lund. Dessa sjukhus utfor nationell
hdgspecialiserad vard (NHV) for kirurgi vid medfott
diafragmabrack.

— Vi ser i studier att det ar viktigt for behandlingen av barn med
CDH att vardteamen har sa stor erfarenhet som majligt, sager
Carmen Mesas Burgos.

Sedan varden har centraliserats har man sett att antalet barn
med CDH som behéver ECMO-behandling har minskat nagot.
Detta tror Carmen Mesas Burgos beror pa det noggranna
omhandertagandet direkt efter fodseln, med ambitionen att
bryta den onda cirkeln med barnets daliga syresattning.

Nya Overlevare — langvariga komplikationer

De senaste decennierna har fokus forskjutits fran 6verlevnad till
optimering av organfunktion och livskvalitet hos barn med
medfédda tillstand.

— Vi har blivit battre pa att ta hand om barnen nar de féds, men
vi maste bli annu battre pa att félja barnen under hela
uppvaxten, sager Carmen Mesas Burgos.

© Agrenska 2023, nr 679 8
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Manga barn med CDH som har varit kritiskt sjuka vid foédseln
har kvarvarande symtom fran lungorna, till exempel
astmaliknande tillstand.

Vanliga langsiktiga komplikationer vid CDH:

e Symtom fran lungorna och andningssvarigheter som
beror pa fortsatt nedsatt lungfunktion (25-50 procent)
och/eller hogt tryck i lungkarlen (pulmonell hypertension,
25 procent)

e Svarigheter med atande och dalig tillvaxt (20—

50 procent)

e Maginnehall som lacker upp till matstrupen
(gastroesofageal reflux, 20—70 procent)

e Neurologiska och kognitiva svarigheter (10-30 procent)

e Horselnedsattning (30 procent)

e Ortopediska avvikelser, huvudsakligen hos rygg och
bréstkorg (15-50 procent).

— Liksom for alla barn fortsatter lungorna att vaxa och far stérre
kapacitet under uppvaxten. Det ar otroligt viktigt att stotta upp
med insatser ifall barnet inte far i sig tillrackligt med mat. Detta
eftersom aven lungornas tillvaxt ar beroende av att barnet vaxer
och mar bra, sager Carmen Mesas Burgos.

Uppfdljning

Eftersom mag-tarmkanalen paverkas av diafragmabracket kan
5-10 procent av barnen drabbas av tarmvred. Carmen Mesas
Burgos berattar att tarmvred inte kan missas, eftersom det blir
stopp i tarmen vilket ar valdigt smartsamt. | manga fall kan man
I6sa upp tarmvred med kontrastrontgen/vatska. Ibland kravs
operation.

Tidigare valde man att aven ta bort blindtarmen vid operationen
av diafragmabracket, eftersom den vid en eventuell
blindtarmsinflammation senare i livet kan bli svar att lokalisera.
— Idag gor man inte det eftersom det finns bra réntgen-
diagnostik for att hitta blindtarmen, oavsett var den befinner sig i
bukhalan.

Under tonaren utvecklar en del barn sned rygg, skolios. Det bor
foljas upp under uppvaxten, och ibland kravs behandling i form
av korsett eller operation. Aven trattbrést &r vanligt, som
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innebar att den nedre delen av brostbenet blir insjunken. Det
gar att operera om det paverkar andningen.

— Patchen som har lagat bracket i diafragman bidrar till en
hogre forekomst av trattbrost och skolios. Detta eftersom
patchen behover forankras i omkringliggande vavnad. Ju storre
brack, desto storre patch och storre risk for skolios och
trattbrost, sager Carmen Mesas Burgos.

Sjalva patchen kan aven lossna. Om patchen slapper sker det
vanligen under de forsta levnadsaren. Det ar inte utldst av
nagon fysisk anstrangning som barnet gér. Orsaken ar att
barnet vaxer, att omkringliggande vavnad inte har hangt med
och att det da blir stora spanningar. Om patchen slapper bildas
sma oppningar. Det ar inte smartsamt for barnet. En liten del av
tarmen kan tranga upp genom den nya 6ppningen och orsaka
tarmvredssymtom. Da kravs en ny operation.

— Detta foljer vi upp genom vanliga rontgenundersokningar vid
uppfoljningskontroller, sager Carmen Mesas Burgos.

Kognitiv utveckling

De allra flesta barn med CDH har en normal kognitiv utveckling.
En mindre andel av barnen som har behandlats med ECMO
och som har haft livshotande komplikationer, som bldédningar i
hjarnan, far paverkan pa hjarnans funktion.

Barn som har opererats tidigt i barndomen har en hogre
forekomst av neuropsykiatriska diagnoser (NPF). Det finns en
dubbel sa hog férekomst av autism och adhd bland barn med
CDH jamfort med andra barn.

— Detta ar viktigt att uppmarksamma, sa att alla barn som
behdver det far géra en neuropsykiatrisk utredning, och sedan
far hjalp for att klara av skolgang och vardagsliv, sager Carmen
Mesas Burgos.

Fosterkirurgi

De allra svaraste fallen av medfott diafragmabrack kan
behandlas redan under fosterlivet. Det ar en metod som tapper
till luftroren med en ballong, vilket gor att lungorna kan vaxa sig
lite storre. Nackdelen ar att behandlingen innebar omfattande
ingrepp. Man behdver ga in i livmodern tva ganger under
graviditeten. Det finns en hog risk for tidig fodsel.

10
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— Den har metoden har funnits i 10 ar. Det ar svart att utvardera
vad fosterkirurgin far for effekt senare i livet. Overlevnaden okar
hos de svarast paverkade barnen, men vi vet inte om det leder
till mindre sjuklighet, sager Carmen Mesas Burgos.

Fragor till Carmen Mesas Burgos

Blir det alltid planerat kejsarsnitt om man kanner till
diafragmabracket under graviditeten?

— Ja, inte for att det forbattrar barnets dverlevnad, utan for att
man med kejsarsnittet minskar tiden som barnet far dalig
syresattning.

Hur stor ar risken att barnet fods for tidigt om man gor
fosterkirurgi?

— 75 procent av barnen fods for tidigt, vanligen innan vecka 37.
Av dem fods en fjardedel fore vecka 32.

Finns det nagot samband mellan CDH och IVF-behandling?
— Nej, inte som vi kanner till.

Ar medfdtt diafragmabrack vanligare hos pojkar eller
flickor?
— 60 procent med CDH ar pojkar och 40 procent ar flickor.

Ar det vanligt med problem med slem i luftvigarna?
— Det ar inte kopplat till diagnosen i sig, men
respiratorbehandling och kansliga luftror innebar att det
produceras mer slem.

Mitt barn far bla lappar, ar det farligt?

— Kyla gor att blodkarlen drar ihop sig och det blir lagre
syresattning. Om det ar tillfalligt ar det ingenting att oroa sig
over.

Vart barn har ofta problem med forstoppning och ont i
magen. Vad beror det pa?

— Roérligheten i mag-tarmkanalen kan vara paverkad, vilket
bland annat kan leda till tarmvred. Det kan vara det storsta
problemet for en del barn med CDH.

© Agrenska 2023, nr 679 11
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Varfor gors inte kardiologisk uppfoljning i hela Sverige?

— Det finns inget fardigt program for hur uppfoljningen ska se ut.
Vi arbetar med att ta fram ett nationellt uppfoljningsprogram
som férhoppningsvis blir klart ar 2024.

Lungrontgen och hjartundersokning bor goras infor utskrivning
till vuxensjukvarden.

Amos foddes med diafragmabrack

Amos, 6 ar kom till Agrenska tillsammans med mamma Evelina,
pappa Johan och syskonen Noa, 17 ar, Elton, 13 ar, och Ester
12 ar.

Evelina och Johan fick veta att Amos hade diafragmabrack pa
rutinultraljudet.

— Det var omvalvande. Det fanns valdigt lite information om
tillstandet och prognosen. Vi visste inte ens om Amos skulle
Overleva. Beskedet kdndes som att ga in i en mork tunnel,
sager Evelina.

Evelina och Johan gjorde precis vad de avraddes att géra — de
googlade.

— Vi hittade dystra siffror pa 6verlevnad, men héll harti en
studie som Carmen Mesas Burgos hade skrivit om att det idag
finns storre kompetens for att ta hand om de har barnen.

Ett par dagar senare fick Evelina och Johan komma till
fostermedicin pa Karolinska for att fa mer information. Dar fick
de traffa just Carmen Mesas Burgos som berattade om hur det
kunde bli nar Amos skulle fodas.

— Hon var tydlig med att en del far lite lindrigare paverkan och
andra svarare och att det kunde man inte veta forran barnet var
fott.

Evelina och Johan valde att beratta for syskonen och den
narmaste familjen att Amos skulle fédas med diafragmabrack.
Eftersom manga fragor fortfarande var obesvarade valde de att
inte beratta for fler.

— Vi kande att vi inte heller orkade ta emot hur andra skulle
reagera. Det var en valdigt annorlunda och ny situation. Det var
dock viktigt for oss att tidigt involvera syskonen och beratta att
vi inte visste hur det skulle bli med Amos, sager Evelina.

© Agrenska 2023, nr 679 12
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For forlossningen planerades ett kejsarsnitt.

— Det var som mest kritiskt nar Amos skulle fodas eftersom
andningen var paverkad. Vi visste redan innan att vi inte skulle
fa halla honom, de skulle springa ivag for att se till att han fick
igang andningen i respirator. Det kdndes anda valdigt tufft,
sager Evelina.

— Lungornas funktion hos barn med CDH kan
forbattras, och det finns olika satt att forsoka optimera
lungfunktionen under uppvaxten. En viktig del ar ett
strukturerat multidisciplinart omhandertagande i
varden. Det sager Malin Rohdin som ar barnlakare vid
Lungmottagningen pa Astrid Lindgrens barnsjukhus i
Solna.

De senaste decennierna har det skett ett paradigmskifte for
barn med diafragmabrack. Behandlingen har férbattrats
dramatiskt vilket har lett till en battre dverlevnad och en god
framtida halsa for majoriteten.

— Dock ar variationen i lungfunktion stor mellan individer, sager
Malin Rohdin.

Ett av lungornas viktigaste funktioner ar gasutbytet. Det sker i
lungblasorna (alveolerna) som tar upp koldioxiden ur blodet och
fyller pa med syrgas innan blodet gar tillbaka ut i blodbanan.
Barn som foéds med diafragmabrack har en underutvecklad
lunga, lunghypoplasi. Huvudsakligen blir det en paverkan pa
lungblodkarlen, som blir farre och far tjockare karlvaggar.
Lunghypoplasin innebar ocksa farre forgreningar av luftréren
(bronkerna) och farre lungblasor.

— Paverkan pa lungorna far konsekvensen att gasutbytet blir
forsamrat vid CDH. Under nyféddhetsperioden kan det yttra sig
som en samre syresattning och en hogre niva av koldioxid i
blodet, sager Malin Rohdin.

Lungornas utveckling

Diafragman bildas tidigt under fostertiden, ungefar tva manader
in i graviditeten. Lungornas utveckling sker successivt under
fostertiden och fortsatter efter fddseln. Hur stort bracket i
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diafragman ar, nar under fostertiden det uppstar och vilka
bukorgan som flyttas upp i brostkorgen har betydelse for graden
av lunghypoplasi.

— En stor del av lungornas utveckling sker efter fédseln. Aven
for barn med lunghypoplasi finns en positiv utveckling anda upp
i tjugoars-aldern, sager Malin Rohdin.

Det finns ett strukturerat multidisciplinart uppféljningsprogram
for barn med CDH. Barnen féljs regelbundet upp till 15 ars alder
av bland annat barnkirurg, lunglakare, mag-tarmlakare, dietist,
fysioterapeut, hjartlakare och logoped.

Lungbesvar som andras over tid

Nyfédda barn med CDH kan ha andningssvikt (svarigheter med
syresattningen av blodet). Dessa barn kan darfor behdva
behandlas i respirator och ett fatal aven med ECMO
(hjartlungmaskin som syresatter blodet utanfor kroppen).

Sa smaningom kan man 6verga till att behandla syrgasbehovet
med en hogflodesgrimma som aven hjalper till att lattare bli av
med koldioxid. Den forsta tiden har ocksa manga barn hogt
tryck i lungkarlen (pulmonell hypertension) och kan da behéva
behandling for det.

— Efter operationen galler det att skapa sa goda forutsattningar
som maijligt for lungorna att aterhamta sig, sager Malin Rohdin.

Forskole- och skolaldern

Under forsta levnadsaren ar det vanligt med upprepade
luftvagsinfektioner som kan bli besvarliga. Barnen har ibland
kansliga luftror vilket gor forkylningarna mer anstrangande.
Tranga och kansliga luftvagar ger ofta extra mycket segt slem
och da kan barnen kan behdéva inhalationer med koksalt och
fysioterapeutisk behandling. Astmamedicinering kan ibland
hjalpa.

— | skolaldern kan barnen ha en nedsatt ork vilket sarskilt kan
uppmarksammas vid idrottslektioner och utflykter, sager Malin
Rohdin.

Utvardera lungfunktionen

Under fostertiden kan man berakna lungstorleken genom mattet
lung-to-head ratio med hjalp av ultraljuds- eller magnetkamera-
undersokning. Efter fddseln gar det att se lungornas utveckling
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mer i detalj, vid olika slags rontgenundersokningar som
lungrontgen och datortomografi.

— Dessa rontgenundersokningar visar lungstrukturen. Vi kan
dock inte se hur val sjalva gasutbytet fungerar, sager Malin
Rohdin.

P& Karolinska universitetssjukhuset har man utvecklat en ny
metod for att kunna skatta gasutbytet i lungorna hos nyfoédda
barn. Vid matning av ventilation och perfusion (blodflodet) med
metoden SPECT kan man se hur fordelningen av luft och
blodflode ser ut i hoger respektive vanster lunga.

— ECMO-behandling och en stor patch ar riskfaktorer for en
samre fordelning mellan de tva lunghalvorna, det vill sdga en
allvarlig lunghypoplasi, sdger Malin Rohdin.

For att utvardera lungfunktionen vid fysisk aktivitet gors ibland
ett 6-minuters-gangtest pa barn som ar i férskolealdern eller
aldre. Da mater man syresattning och puls under aktivitet.
Under skolaldern kan barnen aven gbra mer avancerade
lungfunktionsmatningar sdsom spirometri eller ett arbetsprov.
— Malet ar att forséka uppskatta graden av lungfunktion och
gasutbyte hos barnet, sager Malin Rohdin.

Behandling

Vid astmaliknande symtom och kansliga luftvagar blir
luftvagarna trangre eftersom musklerna drar ihop sig kring
luftstrupen. Da blir luftvagsvaggen fortjockad och det bildas mer
slem. Det ar vanligt att behandla med inhalationer av koksalt for
att |6sa slem, men ocksa med astmamediciner, som
Salbutamol, vilka vidgar luftvagarna. Behandling med
inhalationer som innehaller kortison har en mer langverkande
effekt som minskar inflammationen i luftvagarna.

For att skapa sa goda forutsattningar som majligt for lungans
aterhamtning ar det viktigt att:

e forsdka minimera antalet allvarliga luftvagsinfektioner

e vaccinera mot influensa arligen om din behandlande

lakare rekommenderar det

e optimera naringsintaget

e behandla annan luftvagssjukdom som till exempel astma

e medicinera vid behov (antibiotika, inhalationer)

e undvika passiv och aktiv rokning.
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— Fysisk aktivitet ar ocksa viktigt. Bade for kroppen och for
lungfunktionen, sager Malin Rohdin.

Fragor till Malin Rohdin

Varfor kan vart barn inte fa influensavaccination bekostat
av varden?

— Vi brukar titta pa hur barnet har hanterat tidigare infektioner.
Spannet kan vara otroligt stort och en del barn har inte sarskilt
stora lungbesvar. Om man upplever att ens barn far besvar av
svara infektioner tycker jag att det ar viktigt att vanda sig till
barnets vardgivare for att diskutera behovet av influensavaccin.

Min dotter far ont i lungorna nar det ar kallt, hur kommer
det sig?

— Ibland kan luftvagarna vara kansliga i olika situationer, som
vid kallt vader. Det ar viktigt att gora lungfunktionstest som
spirometri for att folja lungfunktionen. Astma, nar luftvagarma
drar ihop sig, kan ocksa orsaka smarta. Vissa far en tydlig
forbattring efter inhalationsbehandling av astmamedicin.

Vi upplever att kunskapsnivan ar valdigt lag i sjukvarden,
vad gors at det?

— Det ar darfor det ar viktigt med uppfdljningsprogram sa att alla
barn f6ljs upp vid férutbestamda nyckelaldrar for att sakerstalla
en jamlik vard i hela landet.

Vad beror det pa att patchen slapper?

— | huvudsak beror det pa att barnet vaxer. | 10 procent av
fallen blir dragningarna sa stora att patchen slapper. Det sker
gradvis for det mesta. Risken minskar nar barnet har vuxit
fardigt.
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Amos opererades 100 timmar efter forlossningen.

— Det var jattenervost forstas, men allt gick bra. Darefter foljde
en tid nar det hela tiden var ett steg fram och tva steg tillbaka
nar Amos fick infektioner, minns Evelina.

Amos lag en tid pa intensivvardsavdelningen med fullt av
slangar fran kroppen och med en CPAP-apparat, en slags
andningshjalp.

— Mitt i allt stannade en lakare upp mig och sa: Om du tanker
bort alla slangar, ser du hur fantastisk han ar? Det var viktigt att
fa paminnelsen om att vi ocksa fick gladjas dver att ha blivit
foraldrar, sager Evelina.

Det skulle drdja nastan tva manader innan hela familjen fick
ldmna sjukhuset. Forsta tiden hemma fick Amos mat genom
en sond i nasan.

— Nar vi antligen fick komma hem blev det fest med tarta och
ballonger. D4 stod vi infér vardagliga utmaningar. Amos skulle
lara sig ata, bajsa och andas. Det var en annorlunda start

pa foraldraskapet, sager Evelina.
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Halsa och livskvalitet hos harn och unga med GDH

— Det finns en paverkan pa halsan under uppvaxten
for barn med CDH, men for de allra flesta ar livs-
kvaliteten god. Det sager Elin Ost som ar universitets-
sjukskoterska pa Barnkirurgmottagningen vid Astrid
Lindgrens barnsjukhus i Solna.

En god hélsa handlar inte bara om franvaro av sjukdom.
Halsa innebar fysiskt maende, men ocksa psykologiska och
sociala aspekter.

— Halsa ar valdigt individuellt. Det ar inte en fast enhet och
varierar for varje individ, beroende pa hans eller hennes
forutsattningar, sager Elin Ost.

Livskvalitet och halsa

Begreppet livskvalitet innefattar halsa, men ocksa

en Overgripande upplevelse av tillfredsstallelse med livet.
Begreppet halsorelaterad livskvalitet (Health-related quality of
life, HRQoL) ar ett matt pa livskvalitet i forhallande till halsan.

Nastan alla barn som ar fédda med CDH har nagon form av
kvarstaende sjuklighet som paverkar halsan. De flesta har
paverkan pa lungor och luftrér, mage och tarm, bréstkorg och
rygg, horsel eller neurologiska symtom.

— Studier visar att upp emot 90 procent har nagon form av
sjuklighet som blir bestaende, sager Elin Ost.

CDH-studier pa Karolinska

| flera olika studier pa Karolinska har man bland annat
undersokt hur barn som ar fddda med CDH upplever sin halsa.
109 barn och ungdomar fédda 1990-2009 och deras foraldrar
fick i en enkat skatta den fysiska halsan hos barnen. Resultatet
visade att foraldrarna och ungdomarna framst rapporterade
lungpéaverkan, astmaliknande besvar, utvecklingsforsening,
krampsjukdom, nedsatt syn och skolios.

— De som har fotts med en allvarligare grad av CDH hade mer
besvar. Manga beskrev ocksa att de hade nedsatt ork och
oftare blev trotta jamfort med sina friska kompisar, sager Elin
Ost.
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En viktig aspekt vid studier av barn med olika medfédda
tillstand ar att barnen inte har nagot att jamféra med.

— Om man fragar ett barn om hen har nedsatt ork kan ju barnet
bara jamféra med sig sjalv. Darfor ar det sa viktigt att stalla ratt
typ av fragor, sager Elin Ost.

| en annan studie om HRQoL deltog 35 barn och ungdomar
fodda 1993—-2004 och deras foraldrar. Resultatet visade att
barnen skattade sin livskvalitet h6gre an genomsnittet.
Ytterligare en studie om psykosocial halsa visade att farre an
halften av barnen med CDH hade en normal aktivitetsniva.

— Vi har sett i studierna att det fortfarande finns en osakerhet
kring hur fysisk anstrangning paverkar patchen och lungorna.
Vi inom varden ser bara fysisk aktivitet som nagot positivt for
halsan och utan risk, sa lange man hittar sin egen niva, sager
Elin Ost.

Studierna fran Karolinska visar att:

e Majoriteten av barnen med CDH upplever en god fysisk
halsa och en god halsorelaterad livskvalitet.

e De flesta fungerar normalt i skolan och pa fritiden.

e Den fysiska aktivitetsnivan ar nedsatt for de flesta barnen
och ungdomarna i gruppen.

e Barn som ar fédda med en allvarlig grad av CDH har mer
besvar.

| en liknande studie fran Nederlanderna har man ocksa
undersokt halsa och livskvalitet hos barn med CDH:
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/37199110/

Elin Ost betonar att det &r viktigt med strukturerad uppféljning
samt individuellt stod till barn med CDH dar det behovs.

— En nara kontakt med en bra barnlakare och vardteam ar
viktigt for att kunna satta in ratt insatser vid ratt tidpunkt, sager
Elin Ost.
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Friga till Elin Ost

Hur ska man prata med barnet om tillstandet?

— Jag tror att det ar bra att vara sa 6ppen och arlig som det bara
gar. Barnen behover fa veta vad de har varit med om tidigt i
livet.

Aitsvarigheter

— Atande &r en komplex aktivitet som kraver balans,
motorik, sensorik och kommunikation. Nar ett barn inte
vaxer som hen ska kan det bero pa atsvarigheter. Da
finns det mycket man kan gora for att det ska fungera
battre. Det sager Lisa Bengtsson-Stelzer som ar
logoped pa Mun-H-Center i Géteborg.

Parallellt med att det lilla barnet utvecklas och vaxer har aven
atandet sin egen utvecklingskurva. Barnet lar sig att ata genom
ovning och atférmagan stéds efter hand upp genom att
oralmotoriken utvecklas. For barn med paverkan pa sin
motoriska utveckling pa grund av neurologiska symtom kan
atutvecklingen storas. Da ar det vanligt med atsvarigheter redan
i nyféddhetsperioden.

| tvaarsaldern borjar barnet bli mer sjalvstandigt i sitt atande.
Manga barn ar da misstinksamma mot nya smaker,
konsistenser och livsmedel.

— For en del barn ar selektiviteten mer omfattande och
kvarstaende. Ett barns atsvarigheter kan ha stor inverkan pa
vardagen for hela familjen, sager Lisa Bengtsson-Stelzer.

Orsaker till atsvarigheter

Manga barn med olika funktionsnedsattningar har atsvarigheter,
och det finns oftast inte en tydlig orsak. Det kan till exempel
bero pa gastroesofageal reflux (att surt innehall fran magsacken
stots upp i matstrupen), forstoppning, tranga andningsvagar
eller svaghet och lag muskelspanning i mun, svalg och ansikte.
Barn med medfétt diafragmabrack behdver ofta sondmatning i
borjan av livet vilket paverkar atinlarningen. Aven langdragna
forkylningar kan ha negativ inverkan pa atandet. En del barn
har ocksa paverkan pa hjarta, andning och sémn, vilket i sin tur
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kan leda till att det inte finns energi nog till att ata. Allt som
paverkar ett litet barn kan potentiellt paverka atandet.

— Oftast gar det inte att hitta en orsak till att atandet inte
fungerar, utan det handlar om manga backar sma. Ibland blir
det rent av en ond cirkel: en infektion ger dalig aptit, som leder
till svag viktutveckling. Foraldrarna blir oroliga, och oron far
barnet att reagera negativt och matvagra. Viktkurvan kanske
planar ut, barnet riskerar undernaring och far 6kad mottaglighet
for nya infektioner, exemplifierar Lisa Bengtsson-Stelzer.

Studier visar att barn med CDH har ett hogre energibehov an
andra barn.

— Att tidigt ge lite extra mat i spadbarnsaldern kan ha en positiv
inverkan pa tillvaxten, sager Lisa Bengtsson-Stelzer.

Behandling: tva parallella spar

Atsvarigheter behandlas bast av ett multiprofessionellt team
med till exempel |&kare, sjukskoterska, dietist, logoped och
tandlakare. Behandlingen foljer tva spar — dels syftar den till att
sakerstalla barnets behov av naring och energi, dels behdver
barnet fa attraning for att komma vidare i sin atutveckling.

| forsta hand ar det viktigt att behandla medicinska akommor
som reflux och forstoppning.

— Nasta steg ar att se dver barnets fysiska forutsattningar. Det
kan kravas anpassad kost och ibland behdvs hjalpmedel for att
sitta stabilt och for att ata och dricka, sager Lisa Bengtsson-
Stelzer.

Attraning

Manga barn behoéver attraning. Sadan traning syftar till att
starka funktionerna for att kunna ata och dricka, men ocksa till
att stimulera barnet att komma vidare i sitt atande genom att
prova nya livsmedel och konsistenser. Den som har nedsatt
munmotorik kan behdva sarskild traning i att tugga och svalja,
gapa och stanga munnen, men ocksa att prova nya saker, att
ata sjalv eller att ata stoérre mangder. Barn som ar 6verkansliga i
munnen behover forsiktig stimulering av munnen for att sa
smaningom klara av att ata. Ett satt att stimulera ar genom
massage, som kan ske med handerna eller med olika redskap
som vibrerar.
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— Syftet ar att vanja sig vid beréring inne i munnen, locka fram
rorelser i tunga och lappar samt aktivera musklerna vilket
underlattar atandet, sager Lisa Bengtsson-Stelzer.

Attrappan

Ett verktyg som manga logopeder anvander sig av i sin
behandling ar Attrappan. Den innebar att barnet successivt far
narma sig mat och olika livsmedel, for att steg for steg tolerera
allt det som matsituationen innebar — att kdnna doften av mat,
se och kanna pa mat, smaka och svalja. Forsta steget i
Attrappan kan vara att vistas i samma rum som mat eller att
sitta med vid bordet.

Stegvi far barnet sedan hjalpa till att ta fram mat, lukta pa den,
kanna, slicka, bita och spotta ut. Sista steget i trappan ar att
barnet biter, tuggar och svaljer. Hela tiden ska lek vara ledordet.
— Lat barnet kladda och leka med maten. Lek ar den basta
vagen till inlarning, sager Lisa Bengtsson-Stelzer.

Nar det inte fungerar

Nar ett barn inte far i sig tillrackligt med naring via atandet
genom munnen, kan en nassond eller gastrostomi, en knapp
pa magen, bli nédvandig och livsviktig.

— Det kan ocksa ge en trygghet i att barnet far i sig det hen
behdver for att vaxa och utvecklas. Ibland blir da ocksa
forutsattningarna for attraning battre, i och med att stress och
oro lindras. Nar barnet har en sond eller knapp ar det fortsatt
mycket viktigt att stimulera munnens motorik och sensorik och
att borsta tanderna, sager Lisa Bengtsson-Stelzer.

Lat atutvecklingen ta tid

For ett barn utan nagra specifika svarigheter tar det minst tva ar
att lara sig att ata. For ett barn med de utmaningar som medfott
diafragmabrack kan medféra ar det inte ovanligt att inlarningen
tar langre tid an sa. Lisa Bengtssons rad ar att lata traningen
och atutvecklingen ta sin tid. Fortsatt att presentera nya smaker
— det kan ta tio ganger eller manga fler innan barnet accepterar
och lar sig ata en ny smak eller konsistens.

— Ett rad ar att ni foraldrar ocksa tanker igenom era egna
beteenden kring maten. Hur reagerar ni till exempel pa barnets
ovilja att ata?
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Nagra tips ar att uppmuntra vid minsta framsteg och forséka
vara bra férebilder genom att prata om mat och atande pa

ett nyfiket och positivt satt.

— Vaga leka lite sjalva och férsok gora maltiden till en trevlig
stund, oavsett hur mycket av maten som kommer ner i barnets
mage. Och ha talamod, sager Lisa Bengtsson-Stelzer.

Lastips

Las mer om hur man kan stimulera den oralmotoriska férmagan
i vardagssituationer i skrifterna Uppleva med munnen, Nér
barnet har svart att éta, Nedsatt salivkontroll och Bitbeteende.
De finns att lasa och bestalla pa mun-h-center.se.

Fysioterapi vid CDH - varfir dad?

— Manga barn med CDH behdver stod for sin
motoriska utveckling och andningsfunktion. Da kan en
fysioterapeut vara till stor hjalp. Det sager Mette
Lagergren som forelaser tillsammans med Sara
Hedén. Bada ar fysioterapeuter pa Skanes
universitetssjukhus i Lund.

For det lilla barnet ar motoriken ett redskap for att kunna
utforska, undersdka och interagera med sin omvarld.

Det finns manga faktorer som kan paverka den motoriska
utvecklingen hos ett barn med CDH, bland annat paverkan pa
lungfunktion och atande.

— Motoriska utvecklingsforseningar kan forekomma hos barn
med CDH, men dessa brukar minska 6ver tid, sager Mette
Lagergren.

Hjarnan driver pa den motoriska utvecklingen. Hjarnan ar
anpassningsbar till vad den utsatts fér och kan omorganiseras.
— Utvecklingen har sin gang, men den kan stimuleras och
uppmuntras for att vinna nya fardigheter, vilket ar viktigt, sager
Mette Lagergren.

Brostkorgens utveckling

Brostkorgens utveckling och tillvaxt paverkas av manga faktorer
hos barn med CDH. En del barn har en lag muskelspanning
vilket kan inverka pa bréstkorgens form och funktion.
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— Skolios, det vill saga krokt ryggrad, ar den vanligaste foljden
av paverkan pa brdstkorgen, sager Sara Hedén.

Brostkorgens funktion kan ocksa vara nedsatt vilket i sin tur
paverkar rorligheten. Det kan vara svarare att ta djupa andetag
och transportera slem, och luftvagarna kan ha stérre motstand.
Detta paverkar i sin tur den fysiska kapaciteten.

Andningsvard

Vid en undersokning av barnets andningsfunktion tittar
fysioterapeuten pa andningsmodnstret, brostkorgens form,
slemmobiliseringen, férmagan att hosta och rérligheten

i brostkorgen. En kontroll av lungvolymen gor man genom

en PEF-matning (peak expiratory flow) eller en spirometri-
undersokning.

— Vi vill garna se hur andningen fungerar i aktivitet for att fa en
uppfattning om den funktionella andningsférmagan, sager Sara
Hedén.

Lungornas formaga att 6ka i volym ar som allra storst i stdende.
— Om en vuxen reser sig upp fran liggande till sittande okar
lungornas volym med en liter. Volymen okar ytterligare

i stdende stallning, sager Sara Hedén.

Sarskilt sma barn kan ha svart att mobilisera slem fran
luftvagarna. Nar barnet vaxer blir luftvagarna storre och
kroppen far lattare att transportera bort slem. Manga barn med
CDH kan behdva hjalp med att transportera bort slem fran
luftvagarna. For att gora slemmet mindre trogt kan man ta hjalp
av inhalationer. Inhalationer kan géras bade med koksaltlésning
och med luftrorsvidgande lakemedel. For att 6ka lungvolymen
kan antingen en PEP-mask eller en CPAP-apparat anvandas.
Volymen 6kar genom att barnet andas mot ett motstand eller
att en svag luftstrdm haller barnets andningsvagar 6ppna.

— Beroende pa hur stora svarigheter barnet har med att
mobilisera slem, kan behandlingen ske dagligen eller

i samband med sjukdom, sager Sara Hedén.

Uppfdljningsprogram for CDH

| uppféljningsprogrammet for barn med medfétt diafragmabrack
ingar kontakt med en fysioterapeut. Den forsta traffen sker
oftast vid utskrivningen fran sjukhuset eller vid 3-manaders-

24



Medfétt diafragmabrack

kontrollen. Da gors en avstdmning om den motoriska
utvecklingen och en beddmning av barnets andningsmonster.

Nar barnet ar 6 manader traffar fysioterapeuten ater familjen,
ofta i samband med ett besOk hos barnkirurgen. Barnets
motorik och andningsmonster ses Over igen. Nar barnet ar

12 manader gors en motorisk bedémning utifran féraldrasamtal
och observation under aktivitet, samt en ytterligare kontroll av
andningsmonstret.

Vid 2-ars-kontrollen gors en uppféljning av barnets motoriska
formaga, en standardiserad screening av andningsfunktionen
och en skattning av rorligheten i brostkorgen. Samma typer av
uppféljningar gors vid 5,5-ars-kontrollen, da barnet aven far
gora finmotoriska tester.

— Beddmningarna gors for att senare kunna folja upp
brostkorgsrorligheten och andningsfunktionen jamfort med
barnets tidigare varden, sager Mette Lagergren.

Nar barnet ar 10 ar foljer man aven upp barnets fysiska
arbetsférmaga genom standardiserade tester.

— Vi skulle helst vilja folja fysisk arbetsférmaga annu tidigare.
Detta for att kunna gora tidiga insatser for att 0ka barnets
aktivitetsniva, sager Sara Hedén.

Flera studier visar att barn med CDH har en lagre aktivitetsniva
jamfort med jamnariga barn.

— Uppmuntra era barn till fysisk aktivitet. Att trana bade styrka
och rorlighet ar viktigt for att 6ppna upp och bibehalla
rorligheten i brostkorgen, sager Mette Lagergren.

Fysioterapi vid CDH

Fysioterapeuter foljer barn med CDH for att kunna ge stod kring
den motoriska utvecklingen samt bedéma och folja upp
andningsfunktionen. Det ar viktigt for utvecklingen av en god
fysisk arbetsformaga hos barnet.

— Vi vet att det leder till en battre halsa pa manga plan. Vi tittar
pa helheten och pa funktionen nar vi féljer barnet genom
uppvaxten, sager Sara Hedén.
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Fragor till Mette och Sara

Kan trattbrost korrigeras av en skoliosoperation?
— Det ser valdigt olika ut. Man korrigerar inte trattbrost om det
inte finns ett stort behov av det.

Vi anvande PEP-mask aret runt for att trana lungorna. Det
hade stor effekt. Finns det forskning som visar att PEP-
masken fungerar?

— En PEP-mask 6ppnar upp lungorna, och anvandningen kan
ha betydelse for lungornas utveckling.

Finns det nagra ovningar att fa for att trana pa att spotta?
— Absolut, men det basta ar att vanda sig till sin fysioterapeut.

Ar ni som fysioterapeuter med vid utvecklingen av
nationella riktlinjer for CDH?

—Ja, vi ar med och forsdker lagga mer fokus pa fysioterapi,
eftersom vi ser att det har stor betydelse.

Ar det vanligt med snarkning vid CDH?

— Snarkningar kan bero pa valdigt manga olika orsaker. Det ar
viktigt att en beddomning gors av i forsta hand en 6ron-nasa-
hals-lakare. Man kan testa koksaltlosning i nasan for att
aterfukta luftvagarna.

Agnes ir 22 ar och fiddes med diafragmabrack

— Jag minns ju inget fran den forsta tiden, men jag har
sett min journal. Den ar milslang. Eftersom det mesta
hande nar jag var liten ar det alltid nagon annans
tolkning jag far hora. Det berattar Agnes som foddes
med CDH.

Agnes foddes med ett vanstersidigt diafragmabrack, vilket
innebar att vanster lunga ar underutvecklad. Hon opererades
nar hon var 12 dagar gammal. Under de forsta aren hade
Agnes forutom andningssvarigheter komplikationer som
tarmvred.

— Det fick jag tillbaka i tonaren. Magproblem ar fortfarande

lite jobbigt och det ar svart att avgdra vad som ar vad. Det galler
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att hela tiden ha lite i bakhuvudet: Ar det tarmvred eller bara
mensvark, till exempel.

Viktigt att kunna prata i familjen

Under uppvaxten lag mycket fokus pa Agnes tillvaxt. Hon hade
svart att ga upp i vikt och behévde dricka naringsdrycker och
ata ofta under dagarna.

— Det &r mina tydligaste minnen fran uppvaxten. En period
drack jag tre naringsdrycker om dagen.

Agnes berattar att hon inte kant sig annorlunda behandlad
under uppvaxten. FOr henne var det viktigt att anpassningar
skedde utan att det blev alltfor tydligt for andra, som
kompisarna i klassen.

— Jag ville inte sticka ut. Ibland fick jag extra hjalp, men det var
viktigt for mig att inte bli behandlad som att jag var sjuk.

En viktig faktor for att Agnes inte har kant sig annorlunda har
varit 6ppenheten i familjen. Hon har kunnat prata med sina
foraldrar och sina tva yngre systrar.

— Vi har alltid pratat mycket om allt. Mina foraldrar har aldrig
hemlighallit nagot fér mig. Dessutom var min lakare bra pa att
prata med mig och inte éver mitt huvud.

Som barn upplevde Agnes sallan att det var nagon storre
skillnad mellan henne och andra barn i fysisk kapacitet. Hennes
foraldrar var engagerade i traning och sag till att Agnes agnade
sig at aktiviteter precis som sina systrar.

— Jag kande ocksa att jag kunde hanga med pa allt. Idrott var
val inget favoritamne, men jag hade bra betyg. Jag har ocksa
alltid haft bra och forstdende idrottslarare.

Agnes flyttade till Goteborg for att studera

Idag har Agnes 60 procent av normal lungfunktion och hon har
hittat strategier for den begransade orken.

— Det ar uthélligheten som inte riktigt finns dar. Jag kan simma,
men det ar ingen sjalvklarhet for mig att simma 200 meter.
Detsamma galler att springa, men jag har lart mig att komma
runt det. Jag gar hemifran i god tid.

Den nedsatta lungfunktionen marks sarskilt vid forkylningar.
Agnes flyttade nyligen till Géteborg for att studera pa
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universitetet. Tempot ar hogt och det ar svart om man far
sjukfranvaro. For att underlatta for luftréren och lungorna tar
hon astmamedicin och luftrorsvidgande lakemedel vid
forkylningar. Agnes har alltid varit forsiktig med att utsatta sig
for smittor, genom att vara noga med handtvatt och till exempel
undvika l0sgodis.

— Det sitter i ryggmargen. Nar jag blir sjuk, blir jag det lange.
Nar vanner kommer pa besok far de alltid tvatta handerna innan
vi halsar.

Overgangen till vuxensjukvard

Under barndomen hade Agnes sin lakare pa lungmottagningen
pa Astrid Lindgrens barnsjukhus i Stockholm. Nar hon skulle ga
over till vuxensjukvarden fick hon istallet en lakare pa
Karolinska.

— Det gick bra, tycker jag. Om jag ska tipsa om nagot ar det att
anda ta med sig en van eller familiemedlem pa besodken. Det ar
valdigt skont att ha med sig nagon som kan ta anteckningar
eller komma ihag vad som sades.

Ar 2019 opererades Agnes for sin skolios. Det har gjort
vardagen enklare, men hon har kvar en kanslighet i ryggen.

— Sjalva operationen ar bade en av de varsta och de basta
grejerna som jag har gjort. Nu i efterhand ar jag sa glad att jag
gjorde den. Ibland behdver jag bulla upp med kuddar bakom
ryggen, om jag vet att jag ska sitta en langre stund.

Arret pa magen

Nar Agnes var yngre hande det att barn fragade om arret pa
magen. Da berattade hon att hon hade opererats som valdigt
liten.

— Jag har ju aldrig sett min kropp utan mina arr. Darfor funderar
jag 6ver dem lika sallan som jag tittar pa min armbage.

Nar Agnes traffar nya bekantskaper berattar hon sallan om

sin CDH.

— Mina vanner vet forstas. Till nya manniskor sager jag ibland
att jag har astma. Det kanner alla till.

Agnes berattar att hon alltid har varit 6ppen med att hon foddes

med diafragmabrack, men i vissa situationer behaller hon det
helst for sig sjalv.
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— Ibland fér att slippa dra hela historien fran borjan och besvara
alla foljdfragor. Och ibland for att vissa helt enkelt inte har med
min historia att gora. Ibland kan jag bli lite nervos for att jag
maste sdga nagot nar min prestation paverkar andra. D& ar det
ofta enklast om jag bara ar arlig fran borjan.

Som liten traffade Agnes aldrig ndgon annan med CDH.

— Gemenskap med andra tror jag pa. Idag ar det nog mer fokus
pa kontakt med andra i samma situation an nar jag var liten.
Jag hade ingen att jamféra med. Da ar det svart att inte kdnna
sig annorlunda.

(-]
Agrenskas pedagogiska arhetsmetoder

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

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

Delaktighet

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

Allmanna mal for familjevistelsen

En viktig aspekt under alla familjevistelser pa Agrenska ar att
barnen ska fa tréffa andra barn med samma diagnos och deras
syskon. | de métena kan barnen kanna en unik gemenskap och
utbyta erfarenheter. Programmet pa Agrenska &r ockséa
utformat for att skapa en miljé dér barnen kénner trygghet och
trivsel. Varje familj har en huvudansvarig person fran
barnteamet och barnens unika forutsattningar, intressen och
behov ar utgangspunkten vid utformningen av aktiviteter.

Mojligheterna till delaktighet och inflytande okar hos den som
vet vad som ska handa och vilka forvantningar hen har pa sig.
Det galler aven for barn. Darfor ar personalen tydlig och
anvander individanpassad kommunikation. Personalen i
barnteamet ar lyhérda for barnens uttryck och énskemal och ar
beredda att anpassa aktiviteterna efter dem. Ett exempel pa
tydliggérande specialpedagogik och ett tryggt inslag ar att Kalle
Kanin alltid halsar de sma barnen valkomna vid samlingen varje
morgon. Kalle har med sig bilder pa de aktiviteter som barnen
ska gora under dagen.

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

Las mer om Agrenskas arbete pa agrenska.se

Lanktips:

skolverket.se — Skolverket

spsm.se — Specialpedagogiska skolmyndigheten
symbolbruket.se — webbtjanst for bildstod
specialnest.se — webbtidning som bevakar neuropsykiatri
attention.se — intresseorganisation for personer med npf

funkamera.se — hjalpmedel och pedagogiska verktyg
lekakademin.se — larande och utvecklande leksaker
varsam.se — hjalpmedelsbutik

komikapp.se — kognitiva hjalpmedel och sinnesstimulerande
produkter
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lekolar.se — forskole- och skolmaterial, leksaker, pyssel och

hjalpmedel
abcleksaker.se — fina, roliga och pedagogiska leksaker

hattenforlag.se — bdcker, spel och leksaker for sprakutveckling

nyponochviljaforlag.se — bokforlag med lattlast litteratur.

Syskon till barn med funktionsnedsattning behdver
kunskap, nagon som lyssnar pa dem och mojlighet att
traffa andra i samma situation. Det visar erfarenheter
fran Agrenskas syskonprojekt.

En syskonrelation ar inte lik nadgon annan relation. Den ar ofta
livets lAngsta relation, och den innehaller nastan alltid bade
positiva och negativa inslag.

Agrenskas erfarenhet av syskon till barn med
funktionsnedsattning visar féljande:

e Syskonen har ofta en bristfallig kunskap om sin brors
eller systers funktionsnedsattning. Foraldrarna
Overskattar ofta hur mycket syskonet vet om
funktionsnedsattningen.

e Information ar inte detsamma som kunskap. Det gar inte
att veta hur mycket syskonet har forstatt och hur hen har
tolkat informationen om funktions-nedsattningen och vad
den innebar.

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

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

Kunskap, kdanslor och bemastrande

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

Kunskap fas utifran fragor om diagnosen som syskonen har
arbetat fram tillsammans eftersom det ofta ar lattare att
formulera fragor i grupp. Fragorna besvaras sedan av en
lakare, sjukskoterska eller annan kunnig person. Syskonen far
ocksa hjalp med strategier for hur de ska hantera fragor fran
omgivningen om syskonet med funktionsnedsattning.
Ambitionen ar att de ska ha fatt med sig bra verktyg for att
hantera sadana situationer nar de aker hem fran Agrenska.

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

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

Las mer om syskon

Det finns mycket konkret information om vart arbete med
syskongrupper pa Agrenskas webbplats. Dar finns bland annat
information om syskonrollen i olika aldrar, arbetsmaterial som
exempelvis verktyg for samtal med syskon, filmer och
litteraturtips: agrenska.se/syskonkompetens.
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Under de férsta manaderna turades Evelina och Johan om att
aka hem till syskonen. De fick mycket stéd av Johans féraldrar
som bodde hos familjen. Nar Amos foddes var Noa 11. Han
traffade sin lillebror for forsta gangen nyopererad med slangar i
kroppen.

— Jag minns att det var jobbigt att han var sjuk, men det ar forst
nu nar jag ar har pa Agrenska som jag inser att det ar speciellt
med syskonrollen. Att jag har tagit mycket extra ansvar for mina
syskon, sager Noa.

Evelina berattar att under den mest kritiska perioden nar Amos
var nyfodd var syskonen extra viktiga for henne och Johan.
Storasyster Ester, som ar sex ar aldre, baddade bebissangen
och fixade ordning infor lillebroderns ankomst.

— Ester bejakade verkligen framtiden och den gladje som hon
kadnde som nybliven storasyster. Barnen ar fantastiska pa att
paminna oss vuxna om de sma sakerna som ar sa viktiga,
sager Evelina.

Storebror Elton var fem ar nar Amos féddes och hade svart att
ga till forskolan nar mamma Evelina var hemma med Amos.
Istallet var han tydlig med att han ville félja med pa alla
kontroller och undersokningar pa sjukhuset, for att bearbeta
den stora forandringen i familjen.

— Idag sager Elton att han var foraldraledig nar han var fem ar.
Nu i efterhand har vi forstatt att det var jatteviktigt for honom att
ha den tryggheten, for att forsta vad det var som hande, sager
Evelina.

Noa berattar att han ar glad att féraldrarna tidigt var 6ppna och

involverade syskonen i Amos tillstand.

— | var familj ar det jamt nagonting som strular lite, men jag har

insett att mina foraldrar har varit fantastiska pa att klara av det.

De har aldrig tillatit nagon extra borda pa oss barn utan har haft
installningen att det kommer ga bra, sager Noa.

Erfarenhet fran Agrenskas arbete visar att syskon till barn med
funktionsnedsattning vanligtvis har stor empati och tilltro till alla
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manniskors lika varde och att manga lar sig att uppskatta
vardagen mer.

— Jag tror verkligen att det ar sa. Jag tar inte mycket for givet for
jag inser att vad som helst kan handa i livet. Jag ar tacksam
Over det som gar bra och dver de personer jag har i mitt liv,
sager Noa.

— En stor andel barn med sallsynta halsotillstand har
behov av ett sarskilt omhandertagande i tandvarden.
Det sager Pia Dornérus som forelaste tillsammans
med Maria Hall. Bada ar tandskoterskor och arbetar
pa Mun-H-Center.

Mun-H-Center ligger i anslutning till Agrenska pa Lilla Amundén
samt pa Odontologen vid Sahlgrenska universitetssjukhuset,

i Goteborg. Det ar ett nationellt kunskapscenter med syfte att
samla, dokumentera och utveckla kunskapen om tandvard,
munhalsa och munmotorik hos personer med sallsynta
halsotillstand. Kunskapen sprids for att bidra till ett battre
omhandertagande och en hogre livskvalitet for de berdérda
patientgrupperna och deras anhoriga.

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

MHC-basen

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

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

Barn med behov av ett sarskilt omhandertagande i tandvarden
kan behova inskolning. Det innebar att barnet far komma pa
tatare besok for tillvanjning och exponeringstraning.
Tandvardspersonalen lagger upp inskolningen individuellt i
samrad med foraldrarna.

— Det ar viktigt att 1ata barnet fa kanslan av att lyckas under
tandvardsbesoket. Barn lar sig av att lyckas, sdger Maria Hall.

Att tianka pa

e Ta garna kontakt med tandvarden infor forsta besoket
och lamna information om barnets diagnos och eventuellt
sarskilda behov, medicinering med mera for att
tandvarden ska kunna anpassa besoket och ge ett gott
omhandertagande.

e Forbered garna barnet infor tandvardsbesoket,
till exempel genom att visa bilder pa lokalerna,
pa tandlakaren och pa stolen som barnet ska sitta i
(anvandbara bilder finns pa vgregion.se/ov/dart/fardigt-
material/vard/ och bildstod.se).

Forebyggande tandvard
Det ar viktigt med férebyggande tandvard tidigt for att
uppratthalla en god munhalsa.
Att komma igang med goda vanor och borsta tdnderna med
fluoridtandkram tva ganger om dagen i tva minuter
rekommenderas — garna med vuxenhjalp. Det finns manga olika
typer av hjalpmedel som kan underlatta munvarden, till
exempel:
e visualisera tid med timglas
e tandborste som visar nar man borstat i tva minuter
genom att blinka eller vibrera i handtaget
e tandborste som borstar alla sidor av tanden samtidigt
(Collis-curve)
e individuellt bildstdd med ett tandborstschema
e olika typer av tandkramer, till exempel sadana utan smak
eller som inte skummar
o extra fluor for de som har 6kad risk for karies och
erosionsskador ges av tandvarden vid indikation.

35


https://www.vgregion.se/ov/dart/fardigt-material/vard/
https://www.vgregion.se/ov/dart/fardigt-material/vard/
http://www.bildstod.se/

Medfétt diafragmabrack

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

Samordning

Som foralder till ett barn med CDH kan det vara tufft att vara
den som ska formedla kunskap mellan olika instanser i varden.
Da kan man be om hjalp med att samordna kontakten mellan till
exempel tandlakare, logoped, oralmotoriskt team och
nutritionsteam.

Las mer om hur man kan stimulera oralmotorisk formaga i
vardagssituationer i skrifterna Uppleva med munnen, Né&r
barnet har svart att dta, Nedsatt salivkontroll eller Bitbeteende.
De finns att |asa eller bestalla pa Mun-H-Centers webbplats
mun-h-center.se.

Pa webbplatsen finns ocksa en hjalpmedelsbutik med bland
annat olika hjalpmedel for att ata och dricka, oralmotorisk
traning och munvard.

Fragor till Pia och Maria

Ska man tanka pa nagot sarskilt kring inhalationer?

— Det ar Iatt att bli muntorr av inhalationer. Det finns manga
olika receptfria behandlingar for det. Att smorja munnen med till
exempel solrosolja eller olika smdrjande och
salivstimulerarande produkter kan lindra torra och kansliga
munnar och underlatta sjalvrengdring i munhalan.

Ska man tillata smaatande?

— Viktigast ar forstas att sakerstalla naringsintaget, men forsék
att tanka pa sockerklockan. Det ska helst ga tva timmar mellan
tillfallena da vi stoppar nagot i munnen. Forsok att skoélja med
vatten emellan sa att inget ligger kvar. Valj ocksa garna vatten
som maltidsdryck.
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Stod i samhillet

Anna-Karin Bjornstrom ar koordinator i familje- och
vuxenverksamheten pa Agrenska. Hon informerar om
vilket stdd som finns att fa for personer med medfott
diafragmabrack och deras familjer.

| Sverige ar det offentliga stodsystemet uppdelat mellan stat,
region och kommunala institutioner. Dessutom finns det en rad
privata och idéburna, icke-vinstdrivande organisationer som har
stddinsatser att erbjuda familjer med barn som har sallsynta
halsotillstand.

— Manga upplever att det ar svart att veta vilka man ska
kontakta i olika sammanhang. Vi har ett stort stodsystem, men
som kan vara svart att navigera i, sdger Anna-Karin Bjornstrom.

Lagar som styr varden

| Sverige styr halso- och sjukvardslagen (HSL) hur halso- och
sjukvardsverksamheter ska organiseras och bedrivas. Alla
vardgivare ar skyldiga att folja bestammelserna i HSL.
Patientlagen ar en viktig lag som starker patienternas stallning.
Den ger bland annat ratt att valja 6ppenvard eller specialistvard
i en annan region an hemregionen. Lagen innebar ocksa att
barn har ratt att vara delaktiga i sin vard.

— Sedan 2020 ar aven Barnkonventionen svensk lag.

Det innebar att barns rattigheter maste beaktas, men ocksa

att varden har en skyldighet att utveckla och stétta barnets
formagor, sager Anna-Karin Bjornstrom.

Samordning - fast vardkontakt

Enligt halso- och sjukvardslagen har verksamhetschefen vid

en instans med vardansvar for barnet skyldighet att utse en fast
vardkontakt. En fast vardkontakt kan samordna vardens
insatser och férmedla kontakter. Den fasta vardkontakten kan
vara en lakare eller nagon annan som arbetar inom varden,
som en sjukskoterska eller kurator.

Las mer om fast vardkontakt pa Socialstyrelsen.
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Patientnamnden och IVO

Patientnamnden ar en opartisk och fristdende instans som ska
finnas i alla regioner. Namnden gor inte bedomningar om ratt
och fel men ska ge vagledning.

IVO (inspektionen for vard och omsorg) ska se till att halso- och
sjukvarden foljer de lagar som finns. Det ar magjligt att anmala
en brist anonymt till IVO.

Las mer pa IVO:s webbplats

Centrum for sallsynta diagnoser — CSD

CSD ar regionala vardcentrum for sallsynta diagnoser.

De arbetar tillsammans med foretradare for halso- och
sjukvarden, andra samhallsaktérer och intresseorganisationer,
for att 0ka kunskapen och forbattra livsvillkoren for personer
som lever med sallsynta halsotillstand och deras narstaende.

Las mer pa csdsamverkan.se

SIP — samordnad individuell plan

Kommuner och regioner ar skyldiga att uppratta en samordnad
individuell plan, SIP, enligt bade socialtjanstlagen och halso-
och sjukvardslagen. En SIP tas fram nar en person upplever
behov av samordning mellan olika instanser och dar ansvars-
fordelningen behodver tydliggoras. Planen upprattas vid méten
dar personalen fran de bertrda verksamheterna ar skyldiga att
delta.

Las mer pa csdsamverkan.se och 1177.se.

Forsakringskassan

Omvardnadsbidrag finns att soka for den som har ett barn med
funktionsnedsattning. Bidraget baseras pa den omvardnad och
tillsyn som barnet behdver, utdver det som ar vanligt for barn i
samma alder utan funktionsnedsattning. Omvardnadsbidraget
finns i fyra nivaer,, och Forsakringskassan bedémer barnets
totala behov av omvardnad och tillsyn efter samtal med
foraldrarna. Skatt ska betalas pa omvardnadsbidraget och
pengarna ar pensionsgrundande. De olika beloppen justeras
vid varje arsskifte.
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— Det kan kannas tufft att skriva ner allt som kraver extra
omvardnad hos sitt barn. Mitt rad ar darfor att ta hjalp av
en kurator, sager Anna-Karin Bjornstrom.

Las mer pa forsakringskassan.se.

Skollagen

Enligt den svenska skollagen har barnen ratt till stod for att na
skolans kunskapsmal. Skolan ska strava efter att uppvaga
skillnader i elevernas forutsattningar att tillgodogora sig
utbildningen. Ett atgardsprogram ska upprattas for hur eleven
ska klara kunskapsmalen och vilket stéd som kravs. Det ar
rektorns ansvar att eleven far ett atgardsprogram om det
behovs. Skolan ska ocksa ta hansyn till elevers olika behov.
Elever ska ges stdd och stimulans sa att de utvecklas sa langt
som majligt.

Infor alla forandringar ar det viktigt med forberedelser. Det
galler till exempel nar barnet borjar i forskola och vid
overgangen fran forskola till skola samt vid alla stadiebyten.
Ta kontakt med forskola och skola infor bytet. Gor garna
studiebesdk pa skolorna om det finns osakerhet kring vilken
skola som passar barnet bast.

— Ge skolan skriftlig information om barnet, till exempel
dokumentationen om barnets diagnos, nar det ar dags for
skolstart, sager Anna-Karin Bjornstrom.

Fler lanktips

1177.se

mediprep.se — vardsaijt for barn och unga
narkoswebben.se — vardinformation for barn och unga
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Idag mar Amos fiir det mesta bra

Forkylningar blir jobbiga och langdragna fér Amos och han har
lite mindre ork i vardagen. | évrigt mar Amos bra. Tata besok i
sjukvarden ar en del av vardagen.

— Det finns en oro infor framtiden eftersom manga fragor ar
fortsatt obesvarade. Den har upplevelsen av att ha varit med
om nagot stort och chockartat gor att radslan finns nara till
hands. Mycket & som vanligt men pa manga andra satt ar det
inte det, sager Evelina.

Redan nar Amos lag i magen vacktes en stark kansla i Evelina
— hon ville traéffa andra foraldrar till barn med diafragmabrack.
Vad som saknades var en patientforening.

— Jag ville veta hur de har resorna kunde se ut och hur andra
hade det for att slippa kdnna mig sa fruktansvart ensam.

Nar jag sokte efter ett sddant sammanhang kom jag i kontakt
med andra foraldrar genom Facebook och Riksforbundet
Sallsynta diagnoser, sager Evelina.

Under sin foraldraledighet med Amos bildade Evelina
foreningen CDH Sverige tillsammans med ett par andra
foraldrar vars barn foddes med diafragmabrack. Féreningen
drev bland annat fragan att &ka pa familjevistelse till Agrenska.
— Det har varit fint att komma hit dar man ser till hela familjen.
Det ar sa otroligt viktigt att fa dela kanslor och upplevelser med
andra som faktiskt forstar, sager Evelina.
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CDH Sverige ar en patientforening for personer som
fods med diafragmabrack och deras anhdriga.
Foreningen bildades 2019 av foraldrar till barn med
CDH.

CDH Sverige verkar for forbattrade levnadsvillkor och
behandling for barn, ungdomar och vuxna med medfott
diafragmabrack. Det vill man géra genom att sprida och dka
kunskapen om diagnosen, och utveckla kontakter med vard och
forskning. Dessutom vill féreningen framja samhorigheten
mellan medlemmarna och ge mgjligheter till omsesidigt stod.
— Gemenskap med andra i liknande situation och att fa kanna
ett sammanhang var en av de starkaste drivkrafterna nar vi
startade féreningen, berattar Evelina Rosén som ar
styrelsemedlem.

Foreningen har bland annat arbetat for att fa genomféra en
familjevistelse pa Agrenska. Den forsta familjevistelsen for
familjer som har barn med CDH p& Agrenska genomférdes

i december 2023 med nio deltagande familjer.

Las mer pa cdhsverige.se
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Riksférbundet Sallsynta diagnoser bildades for 25 ar
sedan av en grupp foraldrar till barn med olika
syndrom. Det ar en paraplyorganisation dar ett 70-tal
olika diagnosforeningar finns representerade.

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

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

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

Har hittar du Riksforbundet Sallsynta diagnoser:
sallsyntadiagnoser.se
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Informationscentrum for séillsynta hiilsotilistind

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

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

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

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

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

Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand vid Agrenska:
agrenska.se/informationscentrum
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Medfott
diafragmabrack

En sammanfattning av dokumentation nr 679

Medfétt diafragmabrack, CDH, ar en allvarlig
missbildning som innebar att barnet fods med
ett brack i mellangardesmuskeln, diafragman.
Bracket uppstar eftersom diafragman inte
bildas pa ett normalt satt under fostertiden.
Bracket opereras tidigt.

Pa grund av bracket utvecklas inte lungorna
normalt vilket innebar att manga far
andningssvarigheter och atsvarigheter. Aven
andra symtom férekommer.

CDH ar ett sallsynt tillstand som férekommer
vid 3-5 per 10 000 graviditeter. Det fods
mellan 25-30 barn med medfott
diafragmabrack i Sverige varje ar, varav
ungefar tva tredjedelar ar pojkar.

| dokumentationen finns bland annat
information om medicinsk bakgrund,
lungfunktion, fysioterapi och atsvarigheter
samt det stdd samhallet kan erbjuda. Har ges
dessutom inblickar i hur det ar att leva
i en familj med ett barn med medfott
diafragmabrack och som vuxen med CDH.

FAMILIE- OCH VUXKENVISTELSER

Kunskap och kompetens om sallsynta diagnoser
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