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Blasexstrofi

Agrenska &r ett nationellt kompetenscentrum for
sallsynta diagnoser och en unik métesplats 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, sdsom familje- och vuxenvistelser, korttids- och
sommarverksamhet, personlig assistans samt kurser,
utbildningar och konferenser. Agrenska driver ocks&
Informationscentrum for sallsynta halsotillstdnd som ansvarar
for att ta fram och kvalitetssékra informationstexter till
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sallsynta hélsotillstand
och sprida information om dessa.

Varje ar arrangeras drygt tjugo vistelser for familjer fran
hela Sverige. Under vistelsen far foraldrar, barn med
diagnosen och eventuella syskon ny kunskap, majlighet att
utbyta erfarenheter och traffa 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 efter barnens
forutsattningar, maojligheter och behov.

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

Dokumentationerna publiceras dven pa Agrenskas webbplats,
déar de kan laddas ner som PDF: agrenska.se
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— Tillsammans har vi koll pa de allra flesta barn med
blasexstrofi i Sverige och vi vill att samma goda vard
ska erbjudas over hela landet. Det sager

Gundela Holmdahl och Gillian Baker, bada
barnurologer vid Karolinska Universitetssjukhuset i
Solna.

Blasexstrofi ar en medfodd missbildning av den nedre delen av
bukvaggen, backenet, urinblasan och urinroret. Vid den
vanligaste formen féds barnet med urinblasan utanfor kroppen.
Blasan ar for det mesta vand ut och in och ligger nedanfér en
lagt sittande navel med mynningen till urinledarna och urinroret
helt ppen. Kénsorganen ar avvikande hos bade pojkar och
flickor. Aven backenet ar paverkat. | normala fall &r backenet
slutet, men hos en person med blasexstrofi ar det 6ppet framtill.
Olika varianter av tillstandet har olika svarighetsgrad. Vid den
lindrigaste varianten, epispadi, ar urinblasan intakt men
urinroret ligger 6ppet. Vid den svaraste varianten, kloakexstrofi,
finns det aven avvikelser i tarmkanalen och ofta i ryggkanalen.

Det fods i genomsnitt tre barn med blasexstrofi i Sverige varje
ar. Tva barn med epispadi och vart tredije till femte ar fods ett
barn med kloakexstrofi.

Sedan juli 2018 &r operation av bland annat blasexstrofi,
epispadi, analatresi, vaginalatresi och Hirschsprungs sjukdom
centraliserat till universitetssjukhusen i Lund och Stockholm.
Hosten 2020 kom man éverens om att den kirurgiska varden av
barn med blasexstrofi och epispadi skulle koncentreras till
Astrid Lindgrens barnsjukhus pa Karolinska
universitetssjukhuset. Det medférde att Gundela Holmdahl, som
tidigare arbetat i Goteborg, och Gillian Barker, som tidigare
arbetat i Uppsala, nu arbetar i Stockholm.

— Syftet var att sékerstalla kompetensen for den har lilla och
utsatta patientgruppen. Vi inom professionen beslutade sjéalva
att all kirurgi skulle ske pa Karolinska, sager Gundela Holmdahl.

Nyfoddhetsperioden

Hos ungefar 20 procent av barnen med blasexstrofi upptacks
tillstdndet redan vid fosterultraljudsundersokningen.
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Ultraljudsskoterskan hittar ingen synlig urinblasa och kan
reagera pa en lagt sittande navel och ett eventuellt
bukvaggsbrack om det handlar om kloakexstrofi.

— De flesta fall upptécks inte forran efter vecka 22, och da ar vi
med och informerar, sager Gillian Barker.

De allra flesta, de 6vriga 80 procenten, fods pa ett sjukhus dar
ingen tidigare har sett blasexstrofi. Nar en bebis fods med
urinblasan synlig tar forlossningslakaren i manga fall direkt
kontakt med teamet pa Karolinska.

— De allra flesta av barnen ar friska och det ar inget akut lage
nar de féds. Ge barnet till mamma och pappa brukar vi saga till
lakaren, sager Gillian Barker.

Efter ett par dagar flyttas barnet fran sitt hemsjukhus,
nagonstans i Sverige, till Karolinska for undersokning. Dar far
familjen traffa blasexstrofiteamet for information och planering
av den fortsatta varden. Man undersoker urinvagarna med
ultraljud for att sakerstalla att det inte finns ndgot som blockerar
dem eller ar avvikande. Man kontrollerar backen och hofter
samt gor en bedomning av hjartat da det finns en nagot forhojd
risk for hjartkomplikationer.

— Sedan far man aka hem, knyta an och lara kanna den nya
famillemedlemmen, sdger Gundela Holmdahl.

Nar barnet ar 4—-8 veckor aker familjen till Karolinska for en
forsta operation. Syftet med den &r att sluta urinblasan,
backenet och den nedre delen av bukvaggen. For flickor fors
aven urinroret ihop. Klitoris ar fortsatt delad i tva delar. Detta ar
dock ingenting man atgardar kirurgiskt i Sverige eftersom det
finns risk att stora funktionen.

Ungefar hélften av barnen behdver en mer omfattande
operation, en osteotomi, for att sluta backenet. Efter en
ostetomioperation laggs barnet i ett sa kallat strack for att
hofterna ska hallas lasta under lakningen. Efter 2—4 veckor far
familjen oftast komma hem med ett sj6jungfrubandage for att
stabilisera hofterna.

— Nu ar den forsta vardperioden 6ver och man far komma hem
igen med sin vanliga, ovanliga bebis, sager Gillian Barker.

Las mer om ortopedi pa sid 18
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Tiden efter den forsta kirurgin kan praglas av en lattnad 6ver att
fa landa hemma, men det kan ocksa finnas mycket oro.

— Har vet vi att information &r viktigt, och det kan ocksa vara
betydelsefullt med psykologiskt stdd till foraldrarna. De allra
flesta barn hamtar sig fran operationen och kissar sedan i bloja
som alla andra sma barn, sager Gillian Barker.

Epispadi

Att kdnsdelarna och urinrgret ar annorlunda kallas for epispadi.
| stort sett alla barn med blasexstrofi har ocksa epispadi, men
det kan aven féorekomma isolerat. For pojkar innebar det att
urinroret inte ar slutet pa ovansidan och att forhuden ar kluven.
Svallkropparna ar korta och darfor har pojkarna en mindre
penis. | Sverige brukar pojkarna opereras vid ett ars alder. Vid
en valdigt liten penis kan det vara svart att operera, och
pojkarna behandlas darfor ibland med testosteron innan
operation. Sedan opereras urinrdret in i penis och penis gors
rak.

— Ett av de storsta problemen for pojkarna ar just att penis ar
liten. Nar de kommer in i puberteten véxer den till sig, men
tonaren ar samtidigt en valdigt jobbig tid for pojkarna, sager
Gundela Holmdahl.

For flickor med epispadi ar klitoris delad och det kan vara svart
att se hur urinréret ser ut. Det kan leda till att epispadin
upptacks senare. Det tydligaste symtomet ar att flickorna inte
kan halla tatt.

— Ofta opererar man efter pottraningsaldern, men det beror pa
hur uttalat problemet ar. Flickor med epispadi ar aldrig torra
utan lacker ofta lite hela tiden. Det ar darfor viktigt att kontrollera
om barn med blasfunktionstorningar droppar hela tiden, da kan
det vara epispadi, sager Gundela Holmdahl.

Kloakexstrofi

Kloakexstrofi &r den allvarligaste varianten av blasexstrofi och
innebar att en lAngre del av bukvaggen inte har slutit sig och
tarmen ligger som i ett brack. Pa blasan har varken fram- eller
bakvaggen slutit sig. Tjocktarmen ar oftast 6ppen i omradet dar
blindtarmen sitter och tunntarmen har vant sig ut och in. Barnen
har inte heller nAgon andtarms6ppning och det finns ofta
avvikelser i ryggkanalen.
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— Vi opererar barnen bit for bit. Det blir mycket kirurgi, men vi
brukar losa det sa att det blir s& bra som mojligt anda, sager
Gundela Holmdahl.

Nationellt vardprogram

2013 faststalldes ett nationellt vardprogram som beskriver de
olika stegen fran radgivning fore och efter fodelsen till primar
kirurgi och de uppfdljningar som gors vid 1, 5 och 15 ars alder.

Las mer pa svenskbarnkirurgiskforening.se.

Fler webbtips:

Socialstyrelsens kunskapsdatabas —
socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-
regler/omraden/sallsynta-halsotillstand/blasexstrofi/

Association for the bladder exstrophy community —
bladderexstrophy.com

Att bii torr, sexuell funktion och livskvalitet

— Det storsta bekymret for personer med blasexstrofi
ar blastomningen. Ungefar 75 procent av vuxna
tommer blasan med kateter. Gundela Holmdahl
berattar om hur det kan se ut under barndomen och i
vuxenlivet.

Orsaken till problemen med blastomningen ar att sjalva blasans
funktion ar samre. Den kan till exempel vara for liten, for stel
eller sakna formaga att dra ihop sig. Dessa funktioner kan inte
aterskapas pa kirurgisk vag, men det finns behandlingar som
kan minska besvaren.

Blasbehandling

Aven de barn med blasexstrofi som lacker har nytta av att borja
pottrana tidigt. Det ar ocksa viktigt att barnet tranar tarmen och
lar sig att ga pa toaletten for att undvika forstoppning. Barn med
sma blasor har ofta svart att halla sig torra nattetid. Lakemedlet
Minirin ar ett kroppseget hormon som minskar mangden urin,
och som kan fungera for vissa. Det finns &ven
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bldsmuskelavslappnande mediciner som kan sanka trycket och
| vissa fall stoppa lackaget, till exempel antikolinergika.

— Lakemedlen ar forknippade med en del biverkningar,
exempelvis muntorrhet. Medicinsk behandling pabarjar vi
normalt sett nar barnet vill bli av med bl6jan, sager Gundela
Holmdahl.

Det finns en del behandlingar som kan underlatta fér barnet att
bli torrt. | de fall barnet inte kan tomma blasan pa grund av att
den ar for slapp eller att urinréret ar for trangt brukar man
tomma blasan med hjalp av en kateter. Det kallas for RIK, ren
intermittent kateterisering.

Det ar ocksa mojligt att satta en knapp pa blasan, likt en sadan
man satter pa magen for att ge naring direkt in i magsacken, i
syfte att tomma blasan.

Barn med reflux, d& urin backar upp fran urinblasan till njurarna,
behandlas vanligen med deflux. Deflux, som bland annat bestar
av hyaluronsyra, injiceras dar urinledaren gar in i urinbldsan. D&
bildas en liten "kudde” som fungerar som en backventil och
forhindrar reflux.

— Det ar dock oftast inte effektivt hos barn med blasexstrofi.
Behandlingen kan daremot anvandas for att gora urinroret
trangre, och darmed minska lackaget. Tyvarr har det oftast en
dvergaende effekt, sdger Gundela Holmdahl.

Las mer om olika katetrar och hjalpmedel pa sid 14

Kontinenskirurgi

Det sista steget i behandlingen for att fa barnet torrt ar
kontinenskirurgi. Det finns inga riktlinjer for nar en sadan
operation ska ske.

— Det har handlar om livskvalitet. En operation gar inte att gora
ogjord, utan bedémningen handlar om hur mycket ska man
lacka for att det ska vara vért en operation, sdger Gundela
Holmdahl.

Vid kontinenskirurgi skapas oftast en alternativ tomningsvag
fran blasan, en sa kallad Mitrofanoff. Da kan barnet sjalv tomma
blasan. Redan for 6ver 50 ar sedan opererades en Mitrofanoff
in for forsta gangen. Principen ar att blindtarmen goérs om till ett
urinror och blir en alternativ vag for att témma blasan pa urin.
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— En stor fordel med en Mitrofanoff ar att barnet sedan kan
RIKa sig sjalv, sdger Gundela Holmdahl.

For att forhindra att urin lacker ut gor man vid behov sedan en
blashalsplastik, da urinréret gors trangre. Ungefar halften av
barnen behover ocksa gora en blasforstoring som ett sista steg.
Detta for att trycket inte ska bli for hogt i bldsan och for att den
ska rymma volymen som bildas mellan tva témningar. Vid
blasforstoring tar man en bit tunntarm som sys ihop for att
sedan fogas ihop med urinblasan. Efter en blasforstoring maste
bldsan alltid tommas med en kateter. | den inopererade tarmen
bildas slem som maste skodljas ut for att undvika infektioner och
stenbildning. Det finns ocksa en risk for perforation, det vill sdga
att det gar hal pa blasan.

— Den stora fordelen ar att en stor blasvolym ger ett lagt
blastryck, vilket ar en forutsattning for att bli torr och for att
njurarna ska ma bra, sager Gundela Holmdahl.

Tonaren

Gundela Holmdahl lyfter tonaren som en riskperiod. Det ar
viktigt att barn som har genomgatt kontinenskirurgi skoter
blastomningen och skdljningen noga for att forebygga
infektioner eller perforation.

— Alla tonéringar vill vara som andra tonaringar. D& kan detta
med regelbunden RIKning vara svart att ha kontroll pa, sager
Gundela Holmdahl.

Regelbunden uppfoljning ar viktigt. Om tondaringen plotsligt far
ont i magen maste man aka direkt till sjukhus och informera om
att man har en forstorad blasa sa att de inte tror att det ar
forstoppning. Vid kirurgi dar man anvander en bit av tarmen i
andra delar av kroppen finns det ocksa en nagot forhojd risk for
cancer.

For pojkar med epispadi kommer penis att vaxa, men den
kommer fortsatt att vara kort, bred och utan hang. Det kan
finnas arr och fistlar som gar att atgarda med operation. En del
pojkar far en langsam utlésning och riskerar
bitestikelinflammation. Nar mannen star infor livsvalet att bl
pappa kan de behdva radgivning, men det finns inget som
hindrar dem att fa barn sa lange testiklarna finns kvar.
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— Det finns mycket pubertala bekymmer som pojkar kan fa vid
ett opererat urinrdr, och darfor behdvs hjalp och information om
hur man har sex pa basta satt, sager Gundela Holmdahl.

For flickor med blasexstrofi ar det vanligt att slidmynningen ar
trang, vilket kan leda till svarigheter med att fa en tampong pa
plats och att ha sex. De flesta behdver hjalp med att vidga
slidan. Pa grund av svag muskulatur i backenbotten finns det
risk for framfall, och d& kan man behdva fasta upp livmodern.
Fertiliteten ar inte paverkad.

— Tjejer med blasexstrofi har lika latt att bli med barn som alla
andra, sager Gundela Holmdahl.

Nar en kvinna med blasexstrofi blir gravid behovs hjalp. Det
finns en viss forhojd risk for missfall och att kvinnan foder for
tidigt.

— Det ar en lite mer komplicerad graviditet som behover féljas
noga, helst av urolog. Vid férlossningen behdver kvinnan alltid
gora kejsarsnitt, sager Gundela Holmdahl.

Fragor till Gundela Holmdahl och Gillian Barker

Vet man vad blasexstrofi beror pa?

— | majoriteten av fall ar orsaken okand. Vi samlar in prover for
att forsoka hitta genetiska orsaker. 3 av 100 barn med
blasexstrofi har en kand genforandring.

Ska barnen pottrana?

— Ja, det ar viktigt att skapa en vana att regelbundet ga pa
toaletten. Barnet kommer troligen att lacka daremellan, men det
ar viktigt ocksa for tarmen att barnet gar pa toaletten.

Kanner barn med konstruerad blasa att de ar kissnodiga?
— En del upplever att de kanner det, andra inte. Det ar viktigt att
barnen pottranar och lar sig att kissa pa regelbundna tider,
oavsett om de kanner sig kissnodiga eller inte.

Har Minirin biverkningar?

— Den frAmsta risken &r att drabbas av vattenforgiftning, men
det ar ovanligt. Minirin kan aven ge huvudvark.
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Ar det for sent att genomfdra kontinenskirurgi i vuxen
alder?

— Nej, det gar att gora hela livet. Det finns ocksa manga vuxna
som har valt att inte genomfdra kontinenskirurgi. Det ar viktigt
att barnet ar tillrackligt moget for att klara av att ta hand om
hygien och RIKning efterat. Det &r en balansgang vid vilken
alder operationen ska ske. Om barnet accepterar att lacka kan
man vanta tills barnet &r moget nog att sjalv fa valja.

Behover man vidga slidan nar flickan far menstruation?
— Nej, det har atminstone vi aldrig varit med om. Det behovs ett
sa valdigt litet hal.

Gar det att forhindra framfall genom att trana?

— Det finns ingen forskning om att det skulle ha nagon effekt.
Det later bra att trana och det ar framfor allt inte fel, men vi vet
inte. Problemet ar att delar av backenbottenmuskulaturen
saknas.

Vad ar anledningen till att man ska ha en sa stor kateter
som mojligt nar man témmer?

— Darfor att man far ut mer ur blasan. Det ar ocksa lindrigare for
tarmgangen som katetern fors igenom.

Kan ljumskbrack uppsta senare i livet ocksa?

— Ja, det finns en forhojd risk for personer med blasexstrofi att
fa ljumskbrack och det brukar visa sig som att det buktar ut vid
ljumsken.

Paverkas tarmen ocksa av att backenet ar 6ppet?

— Vid klassisk blasexstrofi ar det ovanligt med tarminkontinens,
men det kan forekomma olika besvar fran tarmen som
forstoppning eller diarré. Det beror pa att hela backenbotten &r
paverkad.

Ar det p& grund av tarmen som det finns en 6kad
cancerrisk?

— Det ar vid blasforstoring som risken okar darfor att man
opererar in en bit av tarmen for att forstora blasan. Risken ar
nagot hogre, men inte stor.
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Hur vanligt ar det med en rektalkollaps?
— Det innebér att tarmen vander sig ut och in. Vi har bara varit
med om ett fall vid blasexstrofi.

Julia har blasexstrofi

Julia, 11 &r, kom till Agrenska tillsammans med mamma Eva
och pappa Bengt. Kvar hemma fanns de fyra vuxna syskonen
Carl, Linnea, Tanja och Henric.

Eva och Bengt traffades forsta gangen pa ett foraldramote da
deras respektive barn gick i samma stokiga klass. Ett par ar
senare traffades de igen. D& var bada nyseparerade och hade
borjat trana kampsport.

— Vi kramades i pyjamas nar vi traffades, sager Bengt.

Eva och Bengt hade bada tva vuxna barn nar de fick veta att de
vantade en bebis till.

— Jag var nastan 45 ar da och vi var sa glada att vi vantade
Julia. Men vi brukar séga att vi fick henne inte helt fardig nar
hon kom, sager Eva.

Redan pa ultraljudet i vecka 18 hade en erfaren
ultraljudsskoterska misstankt att Julia hade blasexstrofi
eftersom hon inte kunde hitta ndgon urinblasa. Familjen fick
darfor komma till teamet i Goteborg redan under graviditeten.
Foraldrarna fick information om konsekvenserna av blasexstrofi
och valet att avsluta graviditeten eller fortsatta.

— Vi fick fértroende for Iakaren som sa att vi fixar det har. "Om ni
valjer att kdra sa ar vi med” sade hon, sager Eva.
Forlossningen planerades till Goteborg och Eva fick bo pa
patienthotell i tva veckor innan Julia kom ut tidigt en I6rdag
morgon. Nar Julia kom upp pa Evas brost lag urinblasan synligt
utanpa.

— Den var r6d och ojamn, som en liten jordgubbe. Vi fick lagga
ett nat 6ver blasan och en bldja utanpa och sedan fick vi vanta
med att traffa lakaren tills pA mandagen, sager Eva.

Eva och Bengt fick en genomgang av lakaren om hur de skulle

skota Julias blasa. Sedan kunde de, trygga av erfarenheten
fran de aldre syskonen, aka hem.
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— Uroterapeuten ar spindeln i natet. Vi traffar familjen
sa tidigt som mojligt och foljer dem sedan under
uppvaxtaren. Det sager Magdalena Boije och

Cecilia Gruber som ar uroterapeuter pa Astrid
Lindgrens barnsjukhus i Solna.

Uroterapeuten tillhor blasexstrofiteamet och samarbetar med
bland annat lékare, psykolog, kurator och ortoped. Ofta moter
Magdalena Boije och Cecilia Gruber barnet och familjen redan
under nyféddhetsperioden. Utbver att vara ett stod till familjen
bestar uroterapeutens arbete bland annat av observation av hur
bldsan tommer sig och fungerar, inkontinensutredning,
forskrivning av material och radgivning, RIK-utbildning och
kontakt med uroterapeut eller barnsjukskoterska pa
hemsjukhuset. Magdalena Boije och Cecilia Gruber planerar
dessutom barnens undersokningar hos blasexstrofiteamet.
Barnen kommer fran hela landet.

— Barnen med blasexstrofi kommer till teamet vid
nyckelaldrarna 1, 5 och 15 &r och daremellan vid behov, sager
Cecilia Gruber.

Med jamna mellanrum planerar uroterapeuterna familjedagar
for patienter kopplade till teamet.

— De har familjedagarna ar bra tillfallen att traffas, dela med sig
av erfarenheter, fa ny kunskap och majlighet att stalla de fragor
som finns infér framtiden, sager Magdalena Boije.

Miktionsobservation

En miktionsobservation bor genomforas flera ganger under
barnets uppvaxt och syftar till att fA en uppfattning om hur
bldsan tommer sig. Undersokningen gors vanligen under

4 timmar for att ta reda pa om barnet kissar i portioner eller om
det ar ett kontinuerligt lackage, samt hur stort urinlackaget ar
varje timme. Uroterapeuten undersdker om barnet kanner
miktionsbehov, det vill saga om det finns en kénsla av att vara
kissnddig. Slutligen gors en utvardering av vilket
inkontinensskydd som behovs utifran lackagets omfattning.
Ibland racker det med ett mindre skydd som byts ofta, ibland
behover bloja anvandas. Om blasan inte toms ordentligt kan det
behovas en kateter for att tomma blasan.
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— Ju aldre barnet blir, desto viktigare ar det att skyddet kanns
bra. Infor skolstart ar det viktigt att trana pa att halla fasta
kisstider for att kunna sluta med bl6jor och anvanda
inkontinensskydd istéllet, sager Cecilia Gruber.

Pottraning och toalettrutiner

Det ar viktigt att &ven barn med blasexstrofi pottréanar och lar sig
bra toalettrutiner. Aven om barnet lacker urin mellan
toalettbestken &ar det viktigt att han eller hon kan tomma tarmen
for att undvika problem med forstoppning. Det ar bra att utga
fran fasta kisstider, till exempel efter maltiderna. Ofta behdver
forskolepersonalen involveras. Har kan uroterapeuten hjalpa till
och stétta foraldrarna. Det géller ocksa nar barnet borjar skolan.
Foraldrarna kan forst informera om behov och 6nskemal, och
darefter pratar uroterapeuten med larare och elevhalsoteam. |
skolmiljon &r tillganglighet till toaletter viktigt. Manga barn med
blasexstrofi far en egen anvisad toalett. Material som katetrar,
skydd och extraklader ska kunna forvaras pa ett lampligt satt, till
exempel i sarskilda skap eller lador med las. Det ska finnas bra
mojligheter att kunna skota hygienen utan att riskera infektioner.
| skolan maste barnet ta ett storre eget ansvar an i forskolan,
stodet ar viktigt och de réatta forutsattningarna maste finnas.

— Man ska kunna ga pa toaletten och kanna sig saker och inte
behova bara runt pa material i ryggsackar och vaskor. Allt ska
fungera sa bra som mojligt for barnet, sager Cecilia Gruber.

RIK —ren intermittent kateterisering

Nar ett barn inte kan tomma blasan pa egen hand maste den
resterande urinen, sa kallad resurin, tdmmas med hjalp av en
kateter via urinrdret. Metoden kallas for RIK. Det ar viktigt att
undvika ett hogt tryck i blasan eftersom det kan orsaka skador
pa njurarna.

Nar det blir nédvandigt for barnet att lara sig RIKa haller
Magdalena Boije och Cecilia Gruber en RIK-utbildning under
tva till tre dagar dar barnet och foraldrarna deltar. En grundlig
genomgang gors om hur RIKning fungerar och vilka material
som anvands. Uttver att titta pa bilder gar det ocksa att
anvanda en docka for att visa hur katetern ska sattas. Nar det
ar dags att RIKa valjs forst en kateter i |amplig storlek ut. |
bdrjan anvands en mindre storlek som successivt byts ut till en
storre. Om det finns behov av hjalpmedel kopplas en
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arbetsterapeut in som hjalper till med utprovning, till exempel av
en anpassad toalettring. God hygien &r viktigt och handerna ska
alltid tvattas innan och efter RIKning. Vid vilken alder RIK borjar
anvandas ar individuellt, men barn kan lara sig att RIKa sig
sjalva relativt tidigt.

— Det basta ar att barnet blir sa sjalvstandigt som mojligt for att
kunna tdomma blasan. Ofta skoter foraldrarna RIK till en borjan
och kan sedan vara med for att stétta och paminna. Fyra- till
femaringar kan lara RIKa sig sjalva beroende pa mognad, sager
Magdalena Boije.

Mic-Key knapp (Vesikostomiknapp)

Om det av nagon anledning inte ar mojligt att anvanda sig av
RIK ar en Mic-Key knapp ett alternativ. Det &r en knapp i
urinbldsan som sitter kvar med hjalp av en kuff, en ballong som
fylls med vatten. Vid urintémning vrids knappen upp, en slang
satts fast och urinen rinner ut. Slangen rengors efter varje
tomning och byts ut mot en ny varje vecka. Omkuffning av
ballongen i urinblasan sker varje vecka.

— En knapp ar ingen langsiktig 16sning, men kan fungera bra
under en period, sager Cecilia Gruber.

Mitrofanoff

Om barnet lacker mycket eller har svart att tomma blasan
genom urinréret ar Iésningen kontinenskirurgi. D& anvands
blindtarmen eller en bit av tunntarmen for att gora en lackagefri
kanal, en sa kallad Mitrofanoff, som mynnar ut pa nedre delen
av magen. Barnet maste vara moget och motiverat till att géra
operationen och sjalv kunna RIKa via Mitrofanoffen.

Efter operationen stannar barnet kvar pa sjukhuset i nagra
veckor och far vid utskrivningen med sig katetrar och annat
material som behdvs. Darefter skdter hemsjukhuset
forskrivningen. Om barnet har gjort en blasforstoring kan en
grovre kateter underlatta tomningen av tarmludd, vilket minskar
risken for infektioner och ansamling av stenar. Alla kédnner inte
miktionskansla, men vissa kan uppleva en kansla av att det
trycker pa. Regelbunden témning ska anda goras oavsett om
den k&nslan infinner sig eller inte. Spolning eller skéljning av
urinblasan bor goras dagligen. Detta gors med en spolspruta
som fylls med lite uppvarmt kranvatten. Om blasan ar kanslig
kan ljummet koksalt anvandas.
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Eftersom RIK via Mitrofanoff ar en tidskravande process maste
den passa in i barnets liv och rutiner. For att kunna motivera bra
rutiner behdvs stéd och respekt for barnets integritet.

— | borjan kan det kannas svart, men évning ger fardighet. Det
ar viktigt att barnet kénner sig tryggt och sakert i sin situation,
sager Magdalena Boije.

Tonaren

En tonaring som ar pa vag mot vuxenlivet kan ha manga tankar
kring kroppen. For nagra brister rutinerna och barnet kanner
mindre motivation att skdta RIK och hygien. Barnurologen har
darfor ett enskilt samtal med tonaringen utan foraldrarna vid 15-
arskontrollen hos blasexstrofiteamet. Vid tillfallet gérs ocksa en
kontroll av RIK eller en flodes-/resurin-kontroll, och uppféljning
av vilka material som anvands och forskrivs.

Mellan 15 till 18 ars alder sker en 6verforing fran barnsjukhuset
till vuxenurologen. Den ansvariga barnurologen och -
uroterapeuten traffar tilsammans med patient och féréaldrar
vuxenurologen och -uroterapeuten. Vuxenurologen ser till att
patienten kallas till kommande undersékningar.

Uroterapeuten som foljt barnet skriver en remiss till
distriktsskoterskan pa den vardcentral pa hemorten dar

barnet ar skrivet for hjalp med forskrivning av material.

Fragor till Magdalena Boije och Cecilia Gruber

Vad ar anledningen till att man gér en Mitrofanoff-
operation?

— En anledning ar att fa kontroll pa urinlackaget. Det finns flera
orsaker till att en Mitrofanoff behdvs, till exempel for att kunna
sakerstalla god tomning av urinblasan om man gjort en
blasforstoring eller blashalsplastik. Ofta &r det barnet/tonaringen
som onskar mitrofanoff, da de &ar trotta pa standigt urinlackage.

Finns det nagot man kan gora mellan bléjor och
kontinenskirurgi?

— Tyvarr finns det inte mycket att tillga. Innan kontinenskirurgi ar
det viktigt att barnet ar tillr&ckligt moget for att klara av att
anvanda RIK.
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Hur kan man hjalpa barnen med hygienen nar de inte sjalva
bryr sig om att de luktar kiss?

— Det finns olika bra hygienprodukter som kan anvandas utan
vatten, till exempel Tena-tvattkram. Det finns &ven en Tena-
barriarkram som bade kan forhindra lukt och lindra blojeksem.

Vart barn far skavsar pa snippan. Vad kan man gora at det?
— Testa barriarkram. Det fungerar bra for att skydda utsatt hud.

— Barn med blasexstrofi har ett backen som ser ut som
en 6ppen bok. Manga barn genomgar darfor tidigt en
backenosteotomi. Det sager Eva Pontén som ar
Overlakare i barnortopedi vid Astrid Lindgrens
barnsjukhus i Solna.

Redan vid vecka 4-5 i graviditeten sluts fostrets backen och
blasplatta. For barn med blasexstrofi forblir alltsa backenet
Oppet. Vid fodseln finns det da ett 6kat avstand mellan
symfyserna (langst fram i backenet dar hoftbenen férenas), ofta
cirka 4-5 centimeter brett. Oppningen behover slutas for att
mojliggora operation av blasan och for att kunna fa
blaslagningen tat. Symfysandarna kan fas att narma sig
varandra genom backenosteotomi, men om barnet ar nyfott ar
backenet sa mjukt att det gar att sluta symfyserna utan
backenosteotomi.

— Aven om man sluter symfyserna blir inte backenbotten den
samma som hos de som inte har blasexstrofi, sager Eva
Pontén.

Osteotomi eller inte

Bedodmningen av backenet gors redan under de forsta dagarna
efter forlossningen och beslutet att géra en osteotomi eller inte
baseras pa hur brett symfysavstandet ar och hur mjukt skelettet
ar. En artikel fran 2016 (Kertai et al., Morphological and
Functional Hip Long-Term Results After Exstrophy Repair) visar
att symfysavstandet vidgar sig nagot under uppvéaxten bade vid
osteotomi och utan.
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— Utan osteotomi vidgas symfysen till cirka 5 centimeter och
med osteotomi 3—4 centimeter, men det inte ett problem sager
Eva Pontén.

Det ar vanligast att man utfor sneda osteotomier i Sverige. Da
knackar man av backenet pa bagge sidor precis bakom
hoftlederna. Da ar det mojligt att boja in symfysandarna i framre
backenet sa att de nar varandra. Med sneda osteotomier kan
man minska en symfyséppning som vid fodseln var

4 centimeter till 0-1 centimeter.

Efter operation

Osteotomioperationen sker i samband med den forsta
urologiska operationen pa Karolinska i Solna. Efter operationen
har barnet manga slangar och katetrar, och bedévas med
ryggbedovning. For att stabilisera det nyopererade backenet
behover barnet ligga i strack med benen rakt uppat, i tva till tre
veckor. Darefter lindas benen med sjojungfrubandage i
ytterligare tva till tre veckor. Ibland anvands externfixation, det
vill sdga en ram utanfor kroppen, for att halla ihop backenet.
Under vardtiden avvecklas katetrarna successivt och for det
mesta far familjen dka hem efter tre till fyra veckor.

Hoftledsdysplasi

Det finns en nagot dkad risk for att hoftlederna kan bli
dysplastiska, det vill saga felpositionerade, sa att
larbenshuvudet inte tacks. Det kan i sin tur leda till
hoftledsluxation eller hoftledsinstabilitet. Luxation innebar att
hoften ar ur led. Det gar att behandla med guided-growth
kirurgi, vilket innebar att man opererar in en skruv som
langsamt gor att kulan vaxer in i leden.

— Det ar ett annorlunda backen, men ju tidigare behandling,
desto battre resultat och mindre risk for snedstéllningar och
minskad rorlighet senare i livet, sdger Eva Pontén.

Barn med blasexstrofi som ar behandlade med

backenosteotomi bor foljas upp av barnortoped under hela
uppvaxten.
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Julia opererar in bldsan

Familjen fick radet att lara kanna sin nya familiemedlem, och att
hon skulle ata och ga upp i vikt samt undvika infektioner. Nar
Julia var en vecka gammal fick familjen komma tillbaka till
teamet for mer information och planering av operation.

— Jag kande mig aldrig orolig, det kandes naturligt och enkelt
eftersom Julia madde sa bra, sager Eva.

— Jag var val lite mer orolig éver hur det skulle bli. Jag tankte
mycket pa framtiden och vilket liv hon skulle fa, sager Bengt.

Nar Julia var tva manader skulle bldsan opereras in och
backenet slutas.

— Det var en véldigt bred 6ppning i backenet. Nar vi lade ner
Julia lag hon med benen ut helt platt, som en groda, sager Eva.
Det gjordes darfér en osteotomi dar backenet férdes ihop och
bldsan och urinroret slots. Operationen gick bra och Julia fick
ligga i strack efterat.

— Hon hangde dar med benen rakt upp och vi kunde inte halla i
henne. Hon hade sin snuttefilt och ett gosedijur i form av en
nyckelpiga som hette Pigan. Den blev hennes narhet och den
luktade som oss. Pigan har hon kvar an idag, sager Eva. Eva
ammade Julia nar hon lag kvar i stracket.

— Jag fick krypa in mellan stéangerna i stracket och hanga over
Julia. Efter nagra forsok fick vi in tekniken och det gick
forvanansvart bra, sager Eva.

Efter tre veckor fick Julia lamna stracket och lakningen hade

gatt bra.
— Vi fick &ka hem med var helt vanliga ovanliga bebis.
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Vad vi vet om hur det iir att leva med bldsexstrofi

— Néagot som ar tydligt ar att det behévs mycket mer
forskning om behandling och kirurgi, men ocksa om
hur personer med blasexstrofi faktiskt mar. Det sager
Gundela Holmdahl som berattar om forskningslaget.

Det finns en europeisk plattform for kunskapsutbyte kring
urogenitala tillstdnd som heter eUROGEN. Plattformen omfattar
idag 21 stycken centra som arbetar med att ta fram
gemensamma behandlings- och uppféljningsprotokoll.

— Har finns stora mojligheter att géra bra forskning, sager
Gundela Holmdahl.

Genetiska studier

Professor Agneta Nordenskjold har genomfort en genetisk
studie av 150 patienter med blasexstrofi och deras foraldrar for
att svara pa fragorna varfér?, prognos? och upprepningsrisk?
Resultaten visar att det finns en viss 0kad férekomst av en
mutation (mikroduplikation) pa kromosom 22, vilket ger en 6kad
risk for hérselbesvar och neuropsykiatriska besvar.

— Det galler dock bara cirka tre procent av patienterna med
blasexstrofi, sager Gundela Holmdahl.

Svenska registerstudier

Barnurolog Gisela Reinfeldt Engberg har skrivit en
doktorsavhandling dar hon bland annat undersokt de register
6ver barn med blasexstrofi som finns upprattade. Resultatet av
registerstudien visade foljande:

e 1973 till 2011 registrerades 124 fall av blasexstrofi, vilket
bekraftar en prevalens pa 3:100 000 som ar oférandrad
Over tid.

e | Sverige ar fordelningen mellan flickor och pojkar
likartad.

e Det finns en 6kad risk for ljumskbrack och retentio
(testikel som inte vandrat ner), men ingen risk for
missbildningar i andra organ.

e Det aringen skillnad i partnerskap eller alder vid
foraldraskap, men skillnad i antal biologiska barn, i
synnerhet hos kvinnorna i studien (de var farre).

e Utbildningsnivan ar generellt hog.
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e Det foreligger inte ndgon hogre risk fér cancer i
urinblasan eller psykiatriska diagnoser an hos den
svenska befolkningen i stort.

e Det foreligger en nagot hdgre forekomst av medfodd
horselnedsattning hos personer med blasexstrofi.

Livslangt maende och halsa vid blasexstrofi

Gundela Holmdahl och hennes kollegor undersoker i en
pagaende studie maende och halsa hos personer med
blasexstrofi under ett livsperspektiv. De studier som gjorts
tidigare har innefattat fa patienter och haft 1ag svarsfrekvens
samt otillrackligt beskrivna metoder. Genom djupintervjuer vill
man kartlagga livskvalitet, psykosocial halsa, familjepaverkan
och hélso- och sjukvardserfarenheter. Just nu genomfor teamet
djupintervjuer med vuxna med blasexstrofi. De vuxna ska aven
fa gora en klinisk uppfdljning med avseende pa urologi, kirurgi
och hur personens kroppsliga funktioner ser ut. Slutligen vill
Gundela Holmdahl med kollegor lyssna pa barnen med
blasexstrofi och deras foraldrar.

— Vi lar oss valdigt mycket nar barn och deras foraldrar sjalva
far beratta om hur de mar. Det ar forst nar vi fragar som vi kan
fa svar pa hur vi kan forbattra varden, sager Gundela Holmdabhl.
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Livskvalitet, foraldrauppgifter och coping

— Genom att bjuda in till samtal och hjalpa till med
strategier kan foréldrarna starka barnet och darigenom
minska den negativa inverkan inkontinens har pa
livskvaliteten. Det sdger Anna Strandgvist som ar
psykolog vid Karolinska universitetssjukhuset i
Stockholm.

Begreppet, quality of life (QOL), livskvalitet pa svenska, syftar
pa hur individen uppfattar sin livssituation. Uppfattningen star i
relation till rAdande kultur och normer samt till personens egna
varderingar, mal och forvantningar pa livet. Inom sjukvarden
pratar man ofta om hélsorelaterad livskvalitet (HRQOL), som
fokuserar pa vilka konsekvenser ett halsotillstand far for
individen.

Det har gjorts manga mindre omfattande HRQOL-studier for att
undersoka hur personer med blasexstrofi upplever sin
livskvalitet. Eftersom studierna bygger pa sma grupper och
spanner éver ett brett omrade, kan sma resultat ge stora utfall.
Den 6versikt 6ver studierna som Gundela Holmdahl
sammanstallt visar att barn med blasexstrofi skattar sin
livskvalitet nagot hogre &an vad andra grupper med sjukdomar
som diabetes och cancer gor. Den storsta negativa inverkan pa
livskvaliteten ar inkontinens. Studierna visar ocksa att barnen
skattar sin livskvalitet hogre an vad féréldrarna gor.

— Det kan tyda pa en god foéraldrafunktion, att foréldrarna tar
hand om sina barn pa ett satt som gor att sjukdomen inte
paverkar barnens vardag sa mycket, sager Anna Strandqyvist.

Vad kan vara svart?
Anna Strandqvist har identifierat ett antal utmaningar som
aterkommer i samtal med barn med blasexstrofi och deras
foraldrar:

e Drist pa kontroll 6ver kroppsfunktioner

e kansla av att vara annorlunda

e oro kopplat till vardsituationer

e komplikationer och eftervard

o alla saker barnet missar

e negativa tankar om kroppen
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e skam.

— Skam, oro och negativa tankar om kroppen ar svara kanslor
som kan vaxa om man haller dem for sig sjalv. Att forsoka prata
om det man gar igenom och det som tynger en kan gora det
lattare att hantera, men jobbiga kanslor maste fa finnas och ta
lagom stor plats, sdger Anna Strandqvist.

Det finns inga enkla ldsningar, men for barn med inkontinens ar
det viktigt att férsoka hitta olika tillvagagangssétt och strategier
for situationer som kan uppsta. Detta for att undvika kanslan av
att inte ha kontroll. Vardplanering bor alltid ske utifran barnets
perspektiv.

— Det kan vara valdigt betydelsefullt for barnet att inte alltid
behova missa aktiviteter och vara borta fran skolan. Det ar
viktigt att fa traffa kompisarna och vara med pa avslutningar,
séager Anna Strandqvist.

Foraldraskapet

Som foralder till ett barn med blasexstrofi ar foraldraskapet
egentligen inte annorlunda, men uppgifterna blir fler. Det &r
viktigt att inte bara se till barnets kéanslor utan ocksa till sina
egna. Som forélder kan man vara en forebild genom att sjalv
prata om kénslor och visa att det ar okej att uttrycka dem.

— Ett ovanligt tillstdnd kan ge ovanliga kanslor. Som foralder
kan man stétta sitt barn genom att vara den som barnet kan
vanda sig till med sina funderingar, sdger Anna Strandgvist.

En viktig uppgift for alla foraldrar ar att varna sitt barns
integritet. Det kan handla om att informera omgivningen eller
sakerstalla att barnet har fatt tillrackligt med information i
samband med en vardinsats. Bra langsiktiga mal ar att férscka
starka barnets sjalvkansla genom uppmuntran, att motverka
skamkanslor och framja acceptans av att kroppen ar
annorlunda.

— Det har med acceptans kan upplevas som lite provocerande.
Vad jag menar ar att man som foralder kan hjalpa barnet att sta
ut med sin situation och leva sitt basta liv, trots utmaningarna.
Slass inte for mycket mot det som inte gar att forandra. Framfor
allt handlar acceptans om att leva i nuet och inte undvika
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sadant som man skulle vilja goéra bara for att man har
blasexstrofi, sdger Anna Strandqyvist.

Att prata med barn

For att prata med barn om viktiga saker kan det vara bra att
skapa stunder som mojliggor beréattade. Det kan till exempel
vara att man har en pratkultur, ett tilldtande samtalsklimat
hemma dar man diskuterar viktiga saker. Det kan ocksa vara
bra att fundera dver vilka tillfallen som lampar sig fér samtal och
inte stalla for mycket fragor. Att visa barnet att man lyssnar och
ar tillganglig samt att vara uppmuntrande ar viktigt.

— Bekréfta att det som barnet kanner ar helt okej, man far kanna
och tycka som man vill. Barn ar roliga att prata med. Var nyfiken
pa barnens perspektiv, de kan anpassa sig och ta sig an svara
situationer pa ett mycket resursstarkt och sunt satt om
omgivningen ger dem maijlighet till det, sager Anna Strandqvist.

Procedurradsla

Barn med blasexstrofi har mycket sjukvardserfarenhet som kan
vara bade positiv och negativ. Procedurradsla ar ofta kopplat till
stick, men det kan ocksa vara oro och radsla foér nagon annan
del av vardbesoket. Radslan kan te sig bade rationell och
irrationell. 1 grunden handlar procedurradsla om att barnet
tappar kontrollen éver sin egen kropp.

— Det hor till att man gor det i varden, men det gar att minska
barnets radsla genom forbereda barnet pa vad som ska handa
vid besdket, sdger Anna Strandqvist.

Det gar att fa hjalp genom till exempel mer forberedelser inom
varden, langre besok och mer positiv forstarkning eller
distraktion. | lekterapin kan barnet fa narma sig material och
procedurer genom lek och till exempel fa understka och sticka
en docka eller de anhoriga.

— Vid svarare procedurradsla kan man soka hjalp hos BUP eller
enheten for medicinsk psykologi for att hjalpa barnet genom
KBT och exponeringsbaserad psykoterapi, sager Anna
Strandqvist.

Copingstrategier

Coping kan férklaras som hur man hanterar olika situationer
och vilka forhallningssatt man anvander sig av. Copingstrategier
utgar ifran ens personliga egenskaper och resurser samt
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erfarenheter man bar med sig. Det gar att paverka hur man
hanterar situationer genom olika copingstrategier, och man kan
jobba pa att utoka sin repertoar.

— Ett exempel pa bra coping och ett positivt forhallningssatt till
sin blasexstrofi ar en tjej som sa att "jag kan sta upp och kissa,
vilket ar ratt ballt &nda”. Hon har knackt koden for hur hon ska
hantera sin vardag med lite extra bekymmer, sdger Anna
Strandqvist.

Anknytning

Anna Strandqvist traffar ibland foraldrar som fatt tuffa besked i
samband med sitt barns fodelse. Det kan ge symtom pa stress i
stunden och i sallsynta fall langvariga symtom pa
posttraumatisk stress. Det gar att motverka langvariga symtom
pa stress vid traumatiska handelser genom information och
socialt stod. | vissa fall upplever foréldrarna att den forsta tiden
paverkat anknytningen mellan foraldern och barnet. Ibland kan
foradldern ha en forestallning om hur man borde kanna for sitt
nyfoédda barn, och nar den kanslan inte infinner sig kan kanslor
av sorg och skuld uppsta.

— Det finns inget facit for vilka kénslor som ar ratt hos en
nybliven foralder, och kanslorna avgor inte heller om man blir
en bra foralder. Anknytningen pagar hela livet och inte bara
under nyféddhetsperioden och kan liknas vid en cirkel mellan
foralder och barn eller mellan méanniskor som star varandra
nara. Den fortsatter under uppvéaxten och det finns manga
chanser att ateranknyta om man blivit paverkad av svara
handelser, sdger Anna Strandqvist.

Boktips for samtal med barn:
Petter lwarsson — Samtal med barn och ungdomar, 2007
Reyhane Ahangaran — Att prata med barn om kanslor, 2022

Lastips for samtal om blasexstrofi:

Top tips for talking about differences of sex development —
dsdfamilies.org/application/files/4115/3780/1476/Top_Tips_f
or_Talking.pdf

Foraldrainformation om att prata med barn om DSD - tillstand
som paverkar konsutvecklingen —
socialstyrelsen.se/globalassets/sharepoint-
dokument/artikelkatalog/ovrigt/2020-4-6700.pdf
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Fragor till Anna Strandquist

Jag har manga daliga erfarenheter av vara tvungen att halla
i mitt barn infor vardingrepp. Jag upplever ofta att jag
tvingas begda overgrepp pa mitt eget barn. Hur jobbar ni
inom varden med detta?

— Vi som ser barn med procedurradsla ser ocksa att detta gar
att undvika. Vi pratar mycket om att fasthallning inte ar bra.
Forlusten av kontroll dver situationen sétter sig ofta i minnet hos
barnet. Situationen blir ett 6vergrepp. Sta pa er sa att
vardpersonalen kan stanna upp och forsta hur viktigt detta ar.
Det ar lite av en foraldrauppgift att vara pa sin vakt och saga
ifran.

Vem har psykologiskt ansvar for vara barn?

— Vid egen psykisk ohalsa ska man vanda sig till vardcentralen.
Om det ar kopplat till blasexstrofin tycker jag att man ska kunna
vanda sig till oss pa medicinsk psykologi pa sjukhuset for att fa
hjalp, men uppdraget ar lite oklart.

Hur ska man tjata pa ett bra satt? Har du nagra tips?

— Om man har en karleksfull och positiv vardag sa kan man
med gott samvete tjata. Det maste man gora som foralder.
Daremot kan det vara bra att tjata vid réatt tillfallen. Bildstod pa
rutiner kan underlatta for nagra, for att visa vad som behover
goras. Beloningssystem kan ocksa vara en bra metod for vissa.
D& kan man fa till positiv curling kring det beteende som man
forsoker att skapa.

Hur nar man ett barn som inte vill prata?

— Det kanske kan vara sa att han eller hon inte &r mogen att
prata eller inte upplever det som viktigt just nu. Att ni visar att ni
vill prata och ar intresserade ar viktigare &n att barnet faktiskt
pratar. Da vet han eller hon att det gar att prata med er nar
tillfallet kommer.

Hur pratar man om att se annorlunda ut?

— En bra ingang ar att 6ka medvetenheten om att alla
manniskor ser olika ut. Det finns manga tillstand som gor att
man awviker frdn normalvariationen. Aven har handlar det om
att forsoka skapa en pratkultur hemma. Fraga mer och lyssna
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mer. Ge barnet ett forum att prata om sitt eget tillstand, men
utga alltid ifran barnets alder och mognad.

Ligger det nagot i att barn pa sjukhus far en tuffare start,
men gar starkare ur det?

— De far en massa erfarenheter och blir kloka personer. For att
gora en upplevelse till en erfarenhet ar det bra att f4 prata om
den ibland och fa lufta sina kanslor.

Julia far komplikationer

Julia madde bra fram tills hon var ett och ett halvt ar.

— Da borjade det krangla. Hon at inte och bara grat. Vi markte
att hon hade ont och det visade sig att det berodde pa att hon
inte kunde fa ut all urin, sager Eva.

For att hjalpa Julia att tomma urinen opererades en knapp in.

— Vi kopplade in en slang och tomde genom knappen. Julia
madde snabbt mycket battre, men vi visste att det inte var
nagon permanent l6sning eftersom Julia behdvde fa en
forebyggande dos penicillin varje dag, sager Eva.

Var tredje manad skulle knappen bytas ut.

— Det var hemskt och kandes som ett 6vergrepp varje gang. De
passade pa att byta knappen nar hon drog efter andan mellan
skriken, minns Bengt.

Julia hade knappen under aren hon gick i férskolan och det
fungerade bra. Personalen hjalpte henne att tomma blasan i
samband med alla barns blojbyten. Nar Julia skulle fylla sju ar
tyckte lakaren att det var dags for en Mitrofanoff. Innan
operationen skulle Julia lara sig att RIKa genom urinrdret.

— Det kdndes inte alls bra. Hon skulle forsdka hitta sitt urinror
som sitter en bit in i slidan utan att sjalv se det. Egentligen var
hon inte mogen fér en Mitrofanoff, men vi hade inte mycket val,
sager Eva.

Efter operationen skulle Julia prova att RIKa genom den
nygjorda kanalen for forsta gangen.

— Da forde hon bara in katetern i kanalen och det kom urin. Sa
tittade hon pa oss och fragade: "Varfér provade vi den krangliga
vagen? Detta var ju mycket enklare”. Sen dess har hon gjort det
sjalv, sager Eva.
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Jennie ir 27 ar och har hlasexstrofi

Oppenhet och att sprida kunskap och medvetenhet om
sitt tillstand &r viktigt for Jennie som ar fodd med
blasexstrofi.

— Forhoppningsvis kan det starka andra att jag inte
later min blasexstrofi hindra mig.

Oppenhet har alltid varit en sjalvklarhet i Jennies familj, men det
var forst sommaren 2018 som hon boérjade visa och beratta om
sin blasexstrofi offentligt. Det var en davarande pojkvan som
uppmuntrade Jennie att vaga beratta for fler och hon borjade
publicera inlagg i sociala medier.

— Sedan dess har manniskor fran hela varlden hort av sig till
mig. Jag har fatt svara p& mangder av funderingar fran oroliga
foraldrar och glada tillrop fran personer som sjélva har
diagnosen eller nagot snarlikt. Det &r valdigt inspirerande
faktiskt. De flesta ar glada 6ver att jag vagar ga ut med det.

Nar Jennie foddes pa Nykopings lasarett 1995 hade ingen sett
en utanpaliggande blasa forut. Familjen fick snabbt aka till
Uppsala dar Jennie opererades redan under det andra dygnet.
Jennie har forstas inga egna minnen av den forsta tiden, men
hennes mamma skrev dagbok.

— Jag har kunnat lasa mig igenom hela min barndom, sida upp
och sida ner med sjukhusvistelser. Jag hade nog inte riktigt
forstatt innan hur mycket jag har varit med om eller hur mycket
min mamma har behdvt kriga fér mig.

Vaga vara éppen

Jennie genomgick en Mitrofanoffoperation redan som trearing.
Kanalen till blasan mynnar i naveln. Eftersom Jennie som barn
behovde hjalp med att RIKa sag hennes foraldrar det som en
sjalvklarhet att informera Jennies omgivning och normalisera
stomin.

— Mina kompisars foraldrar hjalpte mig att bade tdmma och
skdlja blasan. Jag hade ocksa flera katetrar hemma hos mina
vanner. Livet blev lite friare, bade for mig och for mina foraldrar.
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Nar hon boérjade skolan informerade Jennie tillsammans med
sin mamma de andra om sin blasexstrofi. Alla fick stélla de
fragor de hade.

—Jag minns att vi satt i en ring i klassrummet och mina
klasskamrater fick komma och kanna pa katetrar och plaster.
Jag har alltid kant mig trygg i skolan och aldrig varit radd for
mobbning, det var mer mina foraldrars oro. Oppenheten har
skapat en forstaelse och en storre kunskap hos min omgivning.
Istallet for att de ska ga runt och undra och hitta pa rykten vet
alla att jag har blasexstrofi.

| Jennies klass blev det som en ketchupeffekt.

— Nar vi berattade vagade fler trada fram. Nagon hade
diabetes, en annan hade problem med tarmen och fér en tredje
var det matstrupen. Det handlar inte bara om mitt tillstand. Det
finns s& manga som har andra svarigheter, och det ar darfor
meningslost att jamféra sig med andra.

Jennie beréttar att hennes och familjens 6ppna forhallningssatt
har gjort uppvéxten mindre komplicerad. Hon har alltid kant sig
annorlunda, men eftersom alla i hennes narhet varit sa
medvetna om blasexstrofin, har den kanslan inte varit sa stark.
— Oppenheten har ocksa gjort att jag inte langre skams éver att
ha blasexstrofi. Idag kan jag g 6ppet pa en strand eller pa
badhuset. Om manniskor tittar far de gora det. Jag bryr mig
faktiskt inte och jag svarar garna pa fragor. De flesta brukar tro
att jag har piercat naveln eftersom jag har ett plaster dar den
brukar sitta.

Tonaren var en tuff tid

Den tuffaste tiden under uppvéaxten var hégstadiet och delar av
gymnasiet.

— Tonaren var lite av ett krig. Jag grubblade mycket 6ver vem
jag var och om nagon nagonsin skulle vilja ha mig, fast jag sag
ut séhar. Jag ville helst se ut som alla andra.

Trots de stundtals tunga tankarna upplevde Jennie alltid att hon
hade vanner hon kunde vara sig sjalv med. Under den perioden
kunde det vara sarskilt utmanande att skdta RIKningen.

— Det var val inte sa roligt att avbryta aktiviteter for att springa
pa toaletten hela tiden. Jag fick tidigt lara mig att ta ansvar. Jag
kanner att jag ar kissnodig. For det mesta gar jag pa toaletten
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var tredje timme, men det beror forstas pa hur mycket jag
dricker.

Hon &r ocksa medveten om konsekvenserna av att inte skota
RIK.

— Om jag inte skoter mig far jag urinvagsinfektion. Mina
foraldrar har fatt tjata mycket genom aren. ldag planerar jag ofta
dagarna efter nar jag ska &ta och nar jag ska ga pa toaletten.

Nagot som underlattade i skolan var att Jennie hade en egen
toalett.

— Det var skont att jag kunde ha mina egna saker dar inne. Det
underlattade ocksa att mina klasskamrater visste om det. Det
borjade en ny kille i min klass i lag- eller mellanstadiet. Han
undrade varfor jag alltid hade en larare med mig in pa toaletten.
Da var det en annan kille i klassen som sa "men det ar ju for att
hon kissar med en slang”, som att det var fullstandigt logiskt.

| de sena tonaren bestamde Jennie sig for att hon ville borja
dejta.

— Jag gav mig ut pa singelmarknaden och upptackte ratt sa fort
att de flesta killar inte bryr sig. Det &r bara ett plaster pa magen
och att jag kissar pa ett annat satt. Mer an sa var det inte. Jag
kande mig accepterad och mitt sjalvfortroende lyfte.

Vuxenlivet

Jennie gjorde en operation for att vidga slidan néar hon gick i
hogstadiet, vilket mojliggjorde ett vanligt sexliv. Overgangen till
vuxenvarden innebar inte nagra problem for Jennie. Hon har
inte heller gjort ndgra storre ingrepp i vuxen alder.

— Vuxenvarden var lite annorlunda och kravde mer ansvar av
mig sjalv forstas. Jag har dock haft med mig min mamma pa
lakarbesok aven i vuxen alder.

Idag jobbar Jennie skift pa en industri som bearbetar
karntekniskt avfall. Hon informerade inte om sin blasexstrofi pa
forhand.

— De pa min arbetsplats vet dock. Ifall nagot skulle handa. De
har kontaktuppgifter till mina foraldrar och vet att jag kissar sa
har.

Jennie har haft perioder av oro, angest och depression och
upplever inte att hon har fatt sarskilt mycket hjalp fran varden.
— Varden ar bra pa att skota de fysiska besvaren, men inte de
psykiska. Det ar mycket man har gatt igenom under arens lopp
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och jag har sokt hjalp for &ngest och depression i vuxen alder.
Jag hade 6nskat att det fanns psykologiskt stod kopplat till
blasexstrofiteamet nar jag var barn.

Jennie berattar att det finns manga positiva effekter av
blasexstrofin ocksa. Hon syftar pa alla manniskor hon inte
skulle traffat annars. Att vara med i ILCO har varit sarskilt
betydelsefullt.

— Jag har alltid haft ndgon att vanda mig till som har varit med
om nagot likande. Det &r lika viktigt for barnen med blasexstrofi
att traffas som det ar for foraldrarna och syskonen. Jag ar
valdigt glad och tacksam dver tryggheten som néatverket har
gett mig.

Jennie har tillagnat sig en annan del av att ha blasexstrofi som
hon gjort till sin unika egenskap.

— Jag kan ju sta upp och kissa eller kissa i en petflaska i bilen.
Det ar ett stort plus med blasexstrofi, sager Jennie.

(-]
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 sjalvkénsla.

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. Infor en familjevistelse l&ser personalen in
medicinsk information och dokumentation fran tidigare vistelser.
For att skraddarsy veckans aktiviteter med barnen samtalar
barnteamet med foraldrarna om barnen med diagnos och far
information fr&n 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
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och hélsa, som ar Véarldshalsoorganisationens (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 genomfdra olika aktiviteter och
for hur delaktig en person kan kédnna sig. Eftersom en
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 &r att
barnen ska fa traffa andra barn med samma diagnos och deras
syskon. | de motena kan barnen kanna en unik gemenskap och
utbyta erfarenheter. Programmet p& Agrenska &r ocksé
utformat for att skapa en miljé dar barnen kanner trygghet och
trivsel. Varje familj har en huvudansvarig person fran
barnteamet och barnens unika férutsattningar, intressen och
behov ar utgangspunkten vid utformningen av aktiviteter.

Mojligheterna till delaktighet och inflytande dkar hos den som
vet vad som ska hénda och vilka forvantningar han eller hon
har p& sig. Det galler aven for barn. Darfor ar personalen tydlig
och anvander individanpassad kommunikation. Personalen i
barnteamet ar lyhorda for barnens uttryck och 6nskemal och ar
beredda att anpassa aktiviteterna efter dem. Ett exempel pa
tydliggérande specialpedagogik och ett tryggt inslag ar att Kalle
Kanin alltid halsar de sma barnen valkomna vid samlingen varje
morgon. Kalle har med sig bilder pa de aktiviteter som barnen
ska gora under dagen.

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

Las mer om Agrenskas arbete p& agrenska.se

Lanktips:

spsm.se — Specialpedagogiska skolmyndigheten
mfd.se — myndigheten for delaktighet

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

ritadetecken.se — webbtjanst med ritade tecken
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skoldatatek.se — digitala tips och appar for
tillganglighetsanpassning
skolappar.nu — appar kopplat till det centrala innehalleti Lgr 11

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

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

varsam.se — hjalpmedelsbutik

komikapp.se — kognitiva hjalpmedel och sinnesstimulerande
produkter

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

abcleksaker.se — fina, roliga och pedagogiska leksaker
hattenforlag.se — bocker, spel och leksaker for sprakutveckling
nyponochviljaforlag.se — bokforlag med lattlast litteratur

| skolan bar Julia med sig sina katetrar och hon behdver ett litet
trosskydd mot lackage. For det mesta fungerar det bra. Hon har
med sig allt hon behbéver i ryggsacken.

— Hennes katetrar ser ut som sma tuschpennor och hon lacker
bara lite grann sa det fungerar bra. Sedan beror det ocksa pa
hur val hon skoter tomningen. Vi far tjata en del pa henne om
att ga pa toaletten, sager Bengt.

Det kan bli svarare om Julia hoppar studsmatta eller dricker
mycket saft en varm sommardag — eller nar hon rider pa en
héast.

— Julia gar och rider och da kan det vara lite svarare att halla
urinen. Samtidigt har det blivit mycket battre tack vare
ridningen. Det har hjalpt henne att trana upp sin
backenbottenmuskulatur, sager Eva.

Julia ar uppvuxen pa en liten ort och har gatt i samma klass
sedan forskolan.

— Hennes kompisar vet, men traffar hon nya vill hon helst inte
beratta om sin blasexstrofi.

Julia har tre nara kompisar som ocksa har blasexstrofi.
Familjerna fick kontakt pa internet nar barnen var i trearsaldern.
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— Alla fyra tjejerna ar fodda inom ett ar. Tjejerna traffades for
forsta gangen for tre ar sedan pa lager med ILCO och blev
kompisar direkt. De betyder jattemycket for varandra, sager
Eva.

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

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

Studier av syskon till barn med funktionsnedséattning visar
foljande:

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

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

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

Man har ocksé sett att syskon maste fa mojlighet att stalla sina
egna fragor om systerns eller broderns funktionsnedsattning.
Informationen gar ofta via foraldrarna, men det finns saker som
syskonen inte vagar eller vill prata med sina foraldrar 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 sjéalva kan ha
orsakat skadan. Intervjuer med syskon visar att de behover bli
sedda och bekraftade. De behover kanna att de ocksa far egen
tid med foraldrarna. Den ska vara avsatt sarskilt for dem och
inte bara besta av tid som "anda blev 6ver’.
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Kunskap, kanslor och beméastrande

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

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

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

Bemastrande 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 Gver att inte ha fatt en bror eller syster som
man kan leka med pa samma séatt 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. Dér finns bland annat
information om syskonrollen i olika aldrar, arbetsmaterial som
exempelvis verktyg for samtal med syskon, filmer och
litteraturtips: agrenska.se/syskonkompetens
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Julia har fyra dldre syskon

Nar Julia var liten bodde hennes syskon hos foraldrarna fran
och till. Eftersom alla &r nastan 20 ar aldre an Julia ar hon
verkligen lillasystern i familjen.

— Min dotter Linnea bor narmast oss och vi ses ofta. Linnea kan
ocksa avlasta oss foraldrar for hon har koll pa alla de
medicinska bitarna med Julia, sager Eva.

Eva och Bengt berattar att de inte har kant behov av nagon
annan avlastning. Det har varit mycket vardbesok och
operationer genom aren, och de har alltid kant sig val
omhandertagna. Sedan blasexstrofi-teamet hamnade i
Stockholm har inte familjen behovt aka dit.

— Vi har inte haft behov av specialistvard de senaste aren, men
det later bra att de har centraliserat kompetensen. Jag kan aka
till andra sidan jorden om jag vet att jag far den basta varden for
mitt barn, men akutvarden behover vi ha nara, sager Bengt.

Om Julia behover aka in akut vet foraldrarna om att de ska be
personalen ta en urinodling och en snabb sédnka om hon har
feber.

— Innan de bdrjar fraga om hon har ont i 6ronen eller halsen
maste vi veta om det ar bakterier i urinen, sager Bengt.

Julia sjalv ar ganska obrydd kring sin blasexstrofi. Foraldrarna
vet att det eventuellt kan kravas mer kirurgi nér Julia ar i
tonaren.

— Vi har sagt att nu later vi henne bestamma sjalv. Hon &ar nog
glad om hon slipper fler operationer, men lakarna har en sadan
fin kontakt med henne och forbereder henne noga for varje
steg. Det ar vi glada och tacksamma for, sager Eva.

Anna-Karin Bjornstrom arbetar p& Agrenska, bland
annat med planeringen av familjevistelser. Hon
informerar om vilket stdd som finns i samhallet for
personer med funktionsnedsattning.

Halso- och sjukvardslagen (HSL)
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Det finns numera en patientlag som starker patienternas
stallning. Den ger bland annat ratt att valja 6ppenvard i en
annan region, till exempel habilitering eller en specialist. Det
ska vara latt att fa en ny medicinsk bedémning.

— Lagen har ocksa okat barns inflytande 6ver sin egen vard. De
har ratt att fa information pa ett satt som de forstar, sager Anna-
Karin Bjornstrom.

Las mer pa csdsamverkan.se och 1177.se

Samordning — fast vardkontakt

Enligt halso- och sjukvardslagen har verksamhetschefen vid en
instans med vardansvar for barnet skyldighet att utse en fast
vardkontakt som kan sakerstalla patientens behov av
samordning om patienten onskar det. En fast vardkontakt kan
samordna vardens insatser och formedla kontakter. Den fasta
vardkontakten kan vara en lakare eller nagon annan som
arbetar inom varden, som en sjukskoterska eller kurator.

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
ansvarsfordelningen behdéver tydliggoras. Planen uppréattas vid
moten dar de professionella fran de berérda verksamheterna ar
skyldiga att delta.

1177 efter 13 ar

| normalfall ar ett barns journal tillganglig fér vardnadshavare
fram tills barnet fyllt 13 ar. | undantagsfall &r det mojligt att
ansoka om tillgang aven efter 13 ars alder, men det maste
goras pa varje enskild mottagning och det ar
verksamhetschefen for enheten som ska godkanna ansokan.
— Det finns nagot som heter Freja ID, det ar en e-legitimation
med mojlighet att dela kontrollen med en narstaende eller god
man, sdger Anna-Karin Bjornstrom.

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

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

— Det kan kannas tufft att skriva ner allt som kraver extra
omvardnad hos sitt barn. Mitt rad ar darfor att ta hjalp av en
kurator, sdger Anna-Karin Bjornstrom.

Merkostnadserséattning ar en separat ersattning for kostnader
som beror pa barnets funktionsnedsattning. Forsakringskassan
beddomer vad som rdknas som merkostnader.

— Det kan till exempel vara inkdp av hjalpmedel, slitage och
resor med egen bil. Man behéver komma upp i en viss summa
per ar, sager Anna-Karin Bjornstrom.

Tillfallig foraldrapenning (vab) gar att fa aven efter att barnet har
fyllt 12 ar om det finns en bestadende funktionsnedsattning.
Kontaktdagar finns till for barn som omfattas av LSS. Man kan
fa ersattning for tio kontaktdagar per barn och ar.

Las mer om stdd fran Forsakringskassan pa fk.se

Skollagen

Enligt 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 for hur eleven ska klara kunskapsmalen och
vilket stéd som kravs ska uppréttas. 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 mojligt.

Exempel pa anpassningar i forskola och skola:
e sarskilt schema dver skoldagen
e extra tydliga instruktioner
e stdd att satta igang arbetet
e anpassade laromedel
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e extra utrustning

e enstaka specialpedagogiska insatser

e handledning/fortbildning av personal

e resursperson

e minskning/anpassning av elevgrupp

e regelbundna specialpedagogiska insatser
e anpassad studiegang.

Infor alla forandringar ar det viktigt med forberedelser. Det
géller till exempel nar barnet bérjar i férskola och vid
dvergangen fran forskola till skola samt vid alla stadiebyten.
Ta kontakt med forskola och skola infor bytet. GOr garna
studiebesok pa skolorna om det finns osakerhet kring vilken
skola som passar barnet bast. Ge skriftlig information om
barnet, till exempel dokumentation om barnets diagnos nar det
ar dags for skolstart.

Vart vander vi 0ss?

Den som ar missndjd med skolan ska i forsta hand vanda sig till
skolans rektor.

| andra hand kan man vanda sig till ansvarig tjansteman eller
namnd i kommunen. Vid fragor kan man kontakta Skolverkets
upplysningstjanst for radgivning.

Las mer pa skolinspektionen.se och skolverket.se

Fonder

Vid okade omkostnader pa grund av sjukdom kan man séka
pengar till hjalpmedel och rekreationsresor. Pa sjukhuset eller
habiliteringen kan man fa hjélp av en kurator med att hitta
passande fonder att s6ka pengar ur.

— Det kan lona sig att sbka pengar ur fonder eftersom
stiftelserna vill avyttra sina pengar, sager Anna-Karin
Bjornstrom.

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

Fler lanktips

spsm.se — Specialpedagogiska skolmyndigheten

hejaolika.se — nyheter om ett samhalle for alla

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

ILCO (tarm- uro- och stomiférbundet) ar en partipolitiskt och
religidst obunden organisation som arbetar for att tillvarata
intressen och rattigheter for personer med olika
funktionsnedséttningar i tarmkanalen och urinvagarna.

ILCO anordnar arligen lager for barn fodda med funktions-
nedsattningar eller sjukdomar i tarmkanalen och/eller
urinvagarna. De anordnar aven familjedagar, ett tillfalle att traffa
andra i liknande situation. Dagarna riktar sig till barn mellan 0
och 18 ar och deras familjer .

— Barnen hittar ofta vanner som kanske ocksa har stomipase,
bloja, knapp pa magen och operationsarr pa kroppen. Vi gor
dessutom manga roliga familjeaktiviteter och lar oss nya saker
om diagnoserna genom forelasningar och workshops, sager
Josefin Norman, ansvarig for barn- och familjeverksamheten pa
ILCO.

Ett annat lager ar barn- och tonarslagret som riktar sig till barn
och tonaringar som ar 10-18 ar.

— P& barn- och tonarslagret aker barnen utan sina foraldrar och
far lara sig att bli sjalvstandiga under trygga former tillsammans
med vara erfarna lagerledare, som ofta har egen erfarenhet av
diagnoserna, sager Josefin Norman.

Inom ILCO finns ocksé en stod- och radgivningsverksamhet dit
bade anhdriga och personer med sjukdom/funktionsnedséattning
kan ringa eller maila. Verksamheten har kontakt med varden
och kan till exempel hjélpa till med att hanvisa till ratt instans.
Utover detta har ILCO ocksa tva Facebookgrupper, en allman
grupp och en sarskilt inriktad pa barn och famil;.
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ILCO ar ocksa med och stddjer forskningen och arbetar
intressepolitiskt med att paverka samhallet att tillgodose
medlemmarnas intressen inom alla samhallsomraden.

ILCO har flera lokala féreningar runt om i landet som anordnar
traffar och aktiviteter aret runt. Ett familjemedlemskap kostar

350 kronor.

Las mer om ILCO och hur man blir medlem pailco.nu.

Riksforbundet Sallsynta diagnoser

© Agrenska 2023, nr 663

Riksforbundet Sallsynta diagnoser bildades for snart
25 ar sedan av en grupp foraldrar till barn med olika

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

Riksforbundet Sallsynta diagnoser arbetar for att alla som lever
med ett sallsynt halsotillstand ska fa tillgang till vard- och
stodinsatser i ratt tid och utifran behov. Férbundets uppdrag ar
att driva politiska frdgor som ror personer med
funktionsnedsattning och att sprida kunskap om séllsynta
diagnoser. De vill ocksa framja forskning och utveckling av
metoder for diagnostik och behandling. Personer som lever
med séllsynta 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, sdsom
utbildningsfilmer, sammanstéliningar av rattigheter i halso- och
sjukvarden och tips pa hur man kan gora en sa kallad sallsynt
vardplan.

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

— Det ar séallsynthetens dilemma som férenar medlemmarna,
inte sjukdomen eller syndromet i sig. Man kan latt kanna sig
ensam om man ar den enda i sin hemstad som lever med ett
sallsynt halsotillstand, men tillsammans ar vi starkare, sager
Malin Grande, kanslichef pa Riksforbundet Sallsynta diagnoser.
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Har hittar du Riksforbundet Sallsynta diagnoser:
sallsyntadiagnoser.se

Informationscentrum for sillsynta hilsotillstand

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

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

| databasen finns utforlig, kvalitetssakrad information om fler an
300 séllsynta halsotillstand. Nya diagnostexter tillkommer varje
ar, och befintliga texter uppdateras regelbundet. Underlagen till
texterna skrivs av medicinska specialister i Sverige.
Informationen bearbetas av redaktorer vid Informationscentrum
och faktagranskas av en sarskild expertgrupp. Berérda
intresseorganisationer ges ocksa majlighet att lamna
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 héalsotillstand:
socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-

regler/omraden/sallsynta-halsotillstand/

Informationscentrum for séllsynta halsotillstand vid Agrenska:
agrenska.se/informationscentrum
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Blasexstrofi

En sammanfattning av dokumentation nr 663

Blasexstrofi ar en medfédd missbildning som
oftast innebéar att urinblasan ligger utanfor
kroppen nar barnet fods. Det finns olika
varianter och svarighetsgrad av tillstandet.
Barnen opereras tidigt och ofta flera ganger
under uppvaxten.

| de allra flesta fall &r barnen i 6vrigt friska,
men att vara fodd med blasexstrofi innebar
oftast langtidsproblem med urininkontinens.

| dokumentationen finns bland annat
information om den medicinska bakgrunden,
ortopedi, uroterapeutens roll och psykologiska
aspekter. Har ges dessutom en inblick i hur
det &r att leva i en familj som har ett barn med
blasexstrofi.

FAMILIE- OCH VUXENVISTELSER
2 Kunskap och kompetens om sallsynta diagnoser
AG R E N S KA © Agrenska 2023 | agrenska.se
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