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

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

Varje ar arrangeras drygt tjugo vistelser for familjer fran hela Sverige.
Till varje familjevistelse kommer ungefar tio familjer med barn som
har samma séllsynta diagnos, i det har fallet iktyos.

Under vistelsen far foraldrar, barn med diagnosen och deras syskon ny
kunskap, mojlighet att utbyta erfarenheter och tréffa andra i en liknande
situation.

Foraldraprogrammet innehaller forelasningar och diskussioner kring
aktuella medicinska ron, pedagogiska fragor, psykosociala aspekter
samt det stod samhaéllet kan erbjuda. Barnens program &r anpassat
efter barnens forutsattningar, mojligheter och behov. | programmet
ingar forskola, skola och fritidsaktiviteter.

Faktainnehéllet fran foreldsningarna pa Agrenska ar grund fér denna
dokumentation som skrivits av redaktor Catharina Bergsten, Agrenska.
Innan informationen blir tillganglig for allmanheten har varje
foreldsare faktagranskat texten. FOr att illustrera hur det kan vara att
leva med sjukdomen eller syndromet beréttar ett fordldrapar om sina
erfarenheter. Familjemedlemmarna har i verkligheten andra namn.

Dokumentationerna publiceras dven pa Agrenskas webbplats, dar de
kan laddas ner som pdf: agrenska.se
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Iktyos

Iktyossjukdomarna inklusive symtom

Begreppet iktyos omfattar ett flertal arftliga hudsjukdomar som
forekommer i olika svarighetsgrad.

- En del ger symtom redan vid fodseln, andra senare, sager
Marie Virtanen, éverlakare pa hudkliniken vid Akademiska
sjukhuset i Uppsala.

Marie Virtanen inleder med att beratta att huden ar vart storsta organ,

med en genomsnittlig yta pa knappt tva kvadratmeter. Den vager

ungefar fyra kilo, ar tunnast pa 6gonlocken och tjockast pa handflator

och fotsulor. Huden bestar av flera lager: 6verhud (epidermis),

laderhud (dermis) och underhud (subcutis).

Hudens viktigaste funktion ar att skydda kroppen mot uttorkning, fran

att suga upp vitska och fran yttre faktorer som bakterier,

mikroorganismer och solens stralar.

- Huden medverkar ocksa i temperaturregleringen, produktionen av
D-vitamin och i kroppens immunforsvar, sdger Marie Virtanen.

Det finns manga olika former av iktyos; arftliga och forvarvade.
Sjukdomen innebar kronisk fjallning och hyperkeratos (férhardnader
och fortjockningar i éverhuden) pa stora delar av kroppen. Den ar
associerad med torr hud, erythem (rodnad), anhidros (oférmaga att
svettas), ectropion (6gonlock vands utat) och palmoplantar keratodermi
(fortjockad hud pa hander och fotter).

Olika sorters iktyos

Vanliga former av iktyos ar iktyosis vulgaris, som drabbar 1/300, samt
konsbunden iktyos, som drabbar 1/3000. Ovanliga sorter ar ARCI
(autosomal recessive congenital iktyos) med férekomsten 1/100 000
och epidermolytisk iktyos, 1/300 000.

Vanlig iktyos (iktyos vulgaris) ger symtom som debuterar under de
forsta levnadsaren, men marks inte nar barnet ar nyfott. Barnet har en
vitaktig fin fjallning samt 6kad linjering i handflatorna.

- Ofta ser foréldrarna att barnets hud &r extra torr. Senare konstateras
ofta atopiskt eksem, som &r en annan hudakomma tatt kopplad till
iktyos. De som har vanlig iktyos i kombination med atopiskt eksem
har vanligtvis en forandring i den sa kallade filagrin-genen.
Symtomen brukar bli battre under sommarhalvaret, sager Marie
Virtanen.
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Kénsbunden iktyos, XRI, drabbar i princip bara pojkar. Symtomen
marks ganska snabbt efter forlossningen, ofta forsta levnadsveckan.
Testiklar kan ibland stanna kvar i buken och foérlossningen kan ha varit
langdragen.

- Konsbunden iktyos ger oftast svarare symtom an iktyosis vulgaris
och kan vara associerad till ADHD, men kopplingen ar osaker,
séger Marie Virtanen.

Fjallen ar ofta extra morka, sarskilt pa armar och ben, nacke och i

harbotten.

Kongeital (medfddd) iktyos, ar ett samlingsnamn for de varianter av
sjukdomen dar symtomen marks redan vid fodseln. I sjalva verket ar
aven ovriga former medfddda eftersom de alla har genetiska orsaker.

Autosomal recessiv kongenital iktyos (ARCI) har fyra undergrupper:
lamellar iktyos (L1), kongenital iktyos erythroderma (CIE),
sjalvforbattrande kongenital iktyos (SICI) och den svarare formen
harlequin iktyos.

Lamellar iktyos ger symtom som i allméanhet syns direkt efter
forlossningen, oftast genom att det nyfodda barnet har en klistrig hinna
pa huden. Ett barn med detta tillstdnd kallas collodion baby. En del kan
aven ha kraftigt rodnad hud, sa kallad kongenital iktyos erythroderma.

Aven barnen med sjalvfrbattrande iktyos fods som collodion babies,
men blir snabbt av med sin klisterhinna. Formen ar sjalvforbattrande,
dock inte sjélvlidkande. Barnen har fortsattningsvis torr hud, men
lindrigare besvér jamfért med barn med andra former av medfodd
iktyos.

Harlequin iktyos ar en svarare form av sjukdomen. Barnen ar

inkapslade 1 ett tjockt "hdlje” vid fodseln, har lagre vikt och lingd dn

normalt och svara hudbesvar.

- Numera ger vi medicin redan under den forsta veckan, vilket okar
overlevnaden, forklarar Marie Virtanen.

Iktyos variegata (eller iktyos med confetti, IWC) leder till att barnen
fods med en mycket kraftig hudrodnad och torr, fjallande hud. Under
barndomen uppstar hundratals eller tusentals vita eller hudfargade
flackar, sa kallad confetti. Flackarna blir fler och fler och flyter med
tiden samman till mer normal hud. Huden blir dock aldrig helt normal,
det kommer alltid att vara mer hud med iktyos an sjélvreparerande hud.
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Hos barn med blasbildande iktyos (epidermolytisk iktyos, EI) syns strax
efter fodseln blashildningar eller flackvis avsaknad av hud. Under
spadbarnsaren uppstar en torrhet i huden, darefter skor hud och ibland
blasor, sar, hudrodnad och vartliknande hudfortjockning. Barnet doftar
ocksa ofta pa ett sarskilt satt. Huden &r tjock men samtidigt skor, vilket
gor den svar att skrubba och skéta om. En del har fortjockad hud i
hander och fotter, andra har det inte.

Iktyos diagnostiseras med hjalp av anamnes och status och ofta, men
inte alltid, DNA-analys. Ibland tas hudbiopsi.

Fraga till Marie Virtanen

Hur intresserad ar lakemedelsbranschen, finns det hopp om

lakemedel fastan det ar en liten patientgrupp?

- Jag tror det kommer. For tjugo ar sedan kande man inte till sa
mycket om sjukdomen men i dag vet vi mycket mer. Diagnostiken
ar battre, vi hittar fler och fler gener. Det hdnder mycket hela tiden.

Iktyossjukdomarna inklusive symtom, fortsattning

Inom medicinen betecknar syndrom en bestamd kombination av
avvikelser eller symtom som upptrader tillsammans och som
sammantaget pekar mot en viss diagnos.

- Vissa ar kopplade till iktyos, sager Agneta Ganemo fran
Angelholm, som &ar docent i dermatologi och sjukskéterska.

Syndrom som innefattar iktyos och andra avvikelser eller symtom &r
exempelvis: Nethertons syndrom, Sjégren-Larssons syndrom, IPS
(Ichthyosis prematurity syndrome), KID (Keratitis Ichthyosis
Deafness) och IFAP (Ichthyosis, follicularis, alopecia, photophobia).

Nethertons syndrom

Kannetecken for Nethertons syndrom &r symtom fran huden, haret och

immunforsvaret. Nethertons syndrom orsakas av en mutation pa

SPINKS5 genen som styr bildningen av ett protein (LEKTI) som verkar

hammande pa vissa enzymer i 6verhuden. LEKTI finns i huden,

harfolliklarna och bréassen (tymus).

- Enzymerna har till uppgift att bryta ner kopplingarna mellan
hornceller och darigenom majliggora en normal avstotning av
hudcellerna. Vid brist pa LEKTI sker en ohammad avstétning av
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hornceller vilket leder till fjalining, rodnad och en alltfor tunn
hudbarriar, sager Agneta Ganemo.

Ké&nnetecknande for nyfoédda och spddbarn med Nethertons syndrom:

e Huden &r rod och fjallar och hudbarriéren blir alltfor tunn.

e De ”fods utan hornlager”, det vill siga huden dr mycket tunn och
genomslapplig.

e Vatskeforlusterna genom huden 6kar och salt- (elektrolyt)balansen
ar stord.

e Krékningar och diarréer.

e De har svart att tillgodogora sig naring.

e Frekventa allmaninfektioner och hudinfektioner.

e Foréndringen i hudbarriaren gor att huden sléapper igenom bakterier
och andra amnen alltfor latt, till exempel lakemedel som smorjs pa
huden.

Huden vid Nethertons syndrom ar paverkad genom att barnet fjallar av
stora hudpartier varje dag, har atopiskt eksem och klada. Det kan fa
aterkommande hudinfektioner da huden blir simre. Som vuxen far man
ofta ILC (ichthyosis linearis circumflexa) och rodnad hud vid
infektioner, stress eller utan synbar anledning.

Har. Eftersom LEKTI-proteinet ar nédvandigt for att har ska bildas kan
bristen pa LEKTI ge forandrade harstran (sa kallat bambuhar).

Immunsystemet paverkas ocksa. LEKTI ar nddvandigt for utmognaden
av vissa vita blodkroppar (T-lymfocyter) och brist pa LEKTI leder till
immunbrist. Nethertons syndrom réknas som ett hyper-IgE-syndrom
och ju hogre halt av IgE, desto storre risk att patienten har en allergisk
sjukdom.
Symtom kan vara eksem, nésselutslag (urtikaria), hdsnuva eller astma.
Barnet kan fa allergi mot fédoamnen, som fisk, 4gg, gluten, notter och
vissa gronsaker. Aven allergi mot pollen och palsdjur &r vanligt.
Immunbristen ger en 6kad risk for infektioner, framfor allt i
luftvagarna; inflammation i mellandrat (mediaotit), bihaleinflammation
(sinuit) och lunginflammation (pneumoni).
- Manga har svullna lymfkortlar till f6ljd av infektioner via den
skadade huden, sager Agneta Ganemo.

Barn med Nethertons syndrom har ofta dalig langd- och vikttillvéxt.
Det kan bero pa fodoamnesallergierna och infektionerna som minskar
naringsupptaget i barnaaren, men barn med Nethertons syndrom kan
ocksa ha brist pa tillvaxthormon. Om fédodmnesintaget ar daligt kan en
knapp (PEG-kateter) eller en gastrostomiport séttas in.
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Ref: https://www.socialstyrelsen.se/stod-i-arbetet/ovanliga-
diagnoser/nethertons-syndrom Uppdaterad och publicerad 2019-06-03

Sjogren-Larssons syndrom (SLS)

SLS finns i hela varlden, men en stor del av alla rapporterade fall

kommer ursprungligen fran Norra Sverige.

Symtom och kénnetecken for SLS ar iktyos, motorisk

funktionsnedséattning med dkad muskelspanning samt intellektuell

funktionsnedsattning. Manga har dven sned rygg (skolios), epilepsi och
ogonbottenforandringar, ljuskénslighet och nérsynthet.

- Barn med SLS ér oftast fodda flera veckor for tidigt och har
hudforandringar som syns redan vid fodseln. En motorisk
funktionsnedsattning syns mellan 4 och 34 manaders alder och den
intellektuella funktionsnedsattningen marks mellan 6-34 manaders
alder, berattar Agneta Ganemo.

Hudférandringarna innebdr en generaliserad iktyos, randig hudstruktur
och problem med temperaturregleringen. Personer med SLS behdver
hjalp hela livet.

IPS (Ichthyosis prematurity syndrome)

IPS kéannetecknas av for tidig fodsel (vecka 29-35), svar andndd,
hudfértjockning (fjall) pa huvudet och mild iktyos. Over 70 procent av
patienterna har allergiska symtom sasom astma, fédoamnesallergi eller
hdsnuva.

KID (Keratitis Ichthyosis Deafness)
KID medfor kronisk égoninflammation i dgats hornhinna (svar
ljuskénslighet), iktyos och en grav horselskada.

IFAP (Ichthyosis follicularis with alopecia and photofobia)

IFAP ger torr hud, klada, taggig hyperkeratos (hudfértjockning av
harfolliklar), alopecia (avsaknad av har) eller sparsamt har samt svar
ljuskanslighet.

KPP (Keratodermia palmo plantaris)

KPP medfor fortjockad och vanligtvis gulaktig hud i handflator och
fotsulor. Syndromet har autosomal dominant eller recessiv &rftlighet
och ar vanligt forekommande i Norrbotten och Vasterbotten. Ett stort
bekymmer ar svampinfektioner pa hander och fétter. Aven illaluktande
fotsvett ar vanligt, men det finns olika former av KPP med olika
svarighetsgrad.
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Konsekvenser av iktyos

Agneta Ganemo avslutar med att beratta om de konsekvenser som
iktyos kan ge:

e Mycket torr fortjockad och fjallig hud (Nethertons syndrom ger
tunn och fjéllig hud).

Blasor, sar och sprickor.

Utseendeftrandring.

Dalig harkvalitet eller inget har alls.

Oron- och égonproblem.

Stord temperaturreglering.

Iktyos kan ge livshotande tillstdnd vid fodelsen, men syndromen ger
olika sorters problem sa man kan inte sdga nagot om prognosen
generellt.

Psykiska och sociala konsekvenser av iktyos kan vara ett annorlunda
utseende, en kansla av utanforskap och okad utsatthet. Man kan fa
svarigheter med sociala kontakter och kan kanna att man alltid maste
vara beredd att forklara sin diagnos for andra. Iktyos kan ge
begransningar i yrkesval och fritidsaktiviteter och innebara en
tidskravande behandling och skotsel av hemmet.

Fragor till Agneta Ganemo

Kan graden av symtom och problem (exempelvis rédare hud) vara

kopplad till stress vid Nethertons syndrom (NS)?

- Ja, det kan vara kopplat till stress, infektioner, forkylningar och
dylikt.

Kan barnet med NS fa haravfall pa huvudet dar det ligger och
trycker mot kudden?
- Ja, eftersom harstraet kan vara sprott gar det latt av.

Vad &r din erfarenhet avimmunglobulinbehandling?

- Jag ké&nner till ett barn med NS som fick denna behandling, men
avbrot behandlingen. Men jag har inte foljt detta eller andra barn.
Generellt kan man s&ga att om barn testar denna behandling och
mar béttre kan det vara vart att fortsatta.

Mitt barn kraks en del, paverkar det tillvaxten om barnet kraks?
- Ja, men PEG kan innebdra att naringsupptaget forbattras och
dérmed vaxer barnet battre.
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Nyfodda Lova fick remiss

Anna och Karl bor i en medelstor stad med barnen Lova, 8 ar, Amanda,

12, och Julia, 13 ar. Lova foddes tva veckor for tidigt och foraldrarna

reagerade direkt pa att hon var sa réd och torr. Det gjorde dven

barnlakaren pa BB och innan familjen akte hem hade Lova fatt en

remiss till hudkliniken.

- Den fullstandiga diagnosen lamellar iktyos kom énda att droja flera
ar, sager Anna.

Efter nio dagar fick Lova komma till hudkliniken. Hudldkaren kunde
inte stalla diagnos sa tidigt, utan trodde att Lovas problem skulle vaxa
bort. Anna fick radet att smorja med bréstmjolk och Miniderm, men
vid aterbesoket nagra veckor senare var Lovas hud annu torrare trots
smorjning ett flertal ganger per dag. Anna forklarar att det var flera
hudlékare som tittade pa Lova vid flera tillfallen, men inga prover togs.

Manaderna gick och familjen fick radet att smérja Lova och bada
henne hogst tio minuter en gang i veckan, eftersom badvattnet enligt
hudkliniken skulle géra Lovas hud annu torrare. Nar Lova var sex
manader gammal googlade Anna pa torr hud. Hon sag bilder pa natet
som visade hud som sag ut precis som Lovas.

- Det var pa sa vis som jag kom i kontakt med orden iktyos och
Iktyosforeningen. Jag tog kontakt med féreningen och de radde oss
att krava remiss till Uppsala. Det fick vi och efter tvd minuters
lakarundersokning pa Akademiska sjukhuset sa de att det var
iktyos. Da var Lova elva manader gammal, sager Anna.

Vilken sorts iktyos som Lova har — lamell&r iktyos — blev dock inte
klargjort forran Lova var sex och ett halvt ar. D& hade familjen varit
medlemmar i Iktyos-foreningen ett bra tag och fatt hjalp, tips och rad
av en annan familj med iktyos. De hade dven fatt kontakt med Agneta
Ganemo, som varit till stor hjalp for familjen.

- Efter att vi fatt diagnosen iktyos pa Lova begarde vi ut
journalkopior fran lasarettet som hade behandlat henne som liten.
Dar star att lakarna namnde hudsjukdomen iktyos i ett tidigt skede
som en mojlig forklaring till hudproblemen, men att det sannolikt
inte var iktyos. Detta var inget som de hade ndmnt for oss foraldrar,
beréttar Anna.
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Om den genetiska orsaken till en sjukdom &r kand kan varden ge
mer information om diagnosen och ibland ocksa om prognosen.
Men det &r viktigt att komma ihdg att det finns stora individuella
skillnader aven inom en specifik diagnosgrupp. Det sager Maritta
Hellstrom Pigg, 6verlakare pa klinisk genetik vid Akademiska
barnsjukhuset i Uppsala.

Huden ar manniskans storsta organ med manga mekaniska och

biologiska funktioner.

Hudbarriaren skyddar mot trauma, varme, kyla, stralning, kemikalier

och mikroorganismer. Den ser till att den inre kroppsmiljon bibehalls

och hindrar forlust av vatten, elektrolyter och organiska amnen.

- Huden innehaller sinnesceller som kanner av varme, kyla med mera
och har ocksa metabola funktioner, till exempel D-vitaminsyntes,
séger Maritta Hellstrom Pigg.

Vid iktyos ar det 6versta lagret i dverhuden, epidermis med hornlagret,
paverkat. Iktyos orsakas av en medfodd mutation/mutationer
(forandringar) i ett specifikt arvsanlag (gen) som ar viktig for huden.
Det finns manga olika former av medfodd iktyos med olika genetisk
bakgrund. Personer med mutationer i samma gen kan dock ha en
varierande klinisk bild.
- lktyos kan forekomma som isolerad hudsjukdom eller som del i
syndrom. Gemensamt &r att hornlagret ar fértjockat (hyperkeratos)
samt att huden &r torr och fjéllar, sager Maritta Hellstrém Pigg.

Orsaker

Varje individ har fatt halften av arvsmassan fran sin mamma och
halften fran sin pappa. Anlagen, alltsa generna, finns i cellkéarnan i
kroppens celler. Generna ar ungefér 20 000 till antalet och utgdrs av
hoptvinnade DNA-spiraler som formar 46 kromosomer (23
kromosompar).

Alla ménniskor har variationer i sina gener, men bara en del av dem ger
upphov till symtom. Forandringar som ger upphov till sjukdom brukar
bendmnas mutationer.

Det finns olika typer av mutationer. Punktmutationer ar nar en enda
nukleotid, alltsd en ’byggsten” i kromosomen, dr fordndrad. En
deletion innebdr att det fattas genetiskt material pa en kromosom,
medan duplikation innebér att det finns extra genetiskt material. Vid
insertioner har genetiskt material “’klippts in” pa fel stille.
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Mutationerna medfor olika konsekvenser vid bildandet av proteiner.
Till exempel kan ett protein bildas i for liten méngd eller helt saknas,
eller s& kan mutationen leda till att protein forandras strukturellt. Detta
medfor olika symtom.

Arftlighet

De olika typerna av iktyos foljer olika arftlighetsmdnster.

Lamellér, erytrodermisk och pleomorf iktyos ar exempel pa sjukdomar

som arvs autosomalt recessivt. Da ar oftast bada foraldrarna friska

anlagsbérare, och sannolikheten for att varje barn till friska foraldrar
far sjukdomen ar 25 procent. | hélften av fallen blir barnet frisk béarare,
som sina foraldrar, och i 25 procent av fallen &rver barnet inte alls det
skadade anlaget.

Epidermolytisk iktyos &rvs autosomalt dominant. Det innebdr att om

den ena foraldern har sjukdomen (det vill séga en normal gen och en

muterad gen) blir risken for saval soner som dattrar att arva sjukdomen

50 procent. De barn som inte fatt den muterade genen far inte

sjukdomen och for den inte heller vidare.

- lktyos kan ocksa uppsta som en konsekvens av en nymutation, en
ny genetisk forandring som inte funnits tidigare i familjen.
Sjukdomen &r da inte nedérvd fran foraldrarna, men man kan inte
helt utesluta att man far ytterligare barn med samma sjukdom pa
grund av sa kallad gonadal mosaicism, sager Maritta Hellstrom

Pigg.

Genetiska analyser

Det finns olika metoder for att hitta genetiska férandringar. 2009 kom
det en ny klassifikation for arftliga iktyossjukdomar. Den ar
klinogenetisk, vilket innebér att indelningen bygger mycket pa
genetiska faktorer, men att dven kliniska symtom véags in.

Paraplytermer som anvands ar:

e Vanliga iktyoser (k6nsbunden och vanlig iktyos)
o Keratinopatiska iktyoser (KPI)

e Autosomalt recessiva iktyoser (ARCI)

Iktyos medfor oftast forandringar i hudens strukturproteiner (keratiner)
eller andra proteiner viktiga for hudbarriéren. I vissa fall orsakas
sjukdomen istallet av att sammansattningen i hudens fettlager ar
felaktig.

For manga av iktyosformerna kanner man till pa vilket eller vilka
arvsanlag som mutationen sitter. Keratinopatisk iktyos kan orsakas till
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exempel av en mutation pa genen KRT1 som sitter pa kromosom 12.

Vanlig iktyos orsakas av en mutation pa genen FLG pa kromosom 1.

- Forskningen gor att vi hittar fler och fler arvsanlag som orsakar
olika sjukdomar, bland annat iktyos. Vi lar oss mer hela tiden, sager
Maritta Hellstréom Pigg.

Genetisk vagledning

Pa enheter for klinisk genetik kan man fa information om

arftlighetsmonster, upprepningsrisk och testmojligheter.

- Vet vi den genetiska orsaken till en sjukdom kan vi ge mer
information om diagnosen och ibland ocksa om prognosen. Men
det ar viktigt att komma ihag att det finns stora individuella
skillnader aven inom en specifik diagnosgrupp, sdger Maritta
Hellstrom Pigg.

For att kunna pavisa iktyos pa genetisk vag maste man ha nagorlunda

kunskap om vad man letar efter, det vill séga ha en aning om i vilka

gener man ska leta efter mutationer.

Fragor till Maritta Hellstrom Pigg

Varfor sker en nymutation?

- Det sker mutationer hela tiden och vi har alla mutationer, men en
del mérks inte. Utan mutationer sker ingen evolution. En mutation
ar en forandring i arvsmassan. Mutationer kan vara positiva
for organismen, men de kan ocksa vara skadliga. Ibland har de
ingen effekt alls.

Kan vara syskon och syskonbarn fa gora anlagbarardiagnostik hos

er?

- Ja, men det kan finnas olika policy pa olika kliniker, och en del
kliniker kraver remiss, men pa vissa orter kan man ringa direkt.

Kan man gora fosterdiagnostik tidigt pa ett foster och se om det

har iktyos?

- Om mutationen &r kand i familjen kan vi gora fosterdiagnostik och
se om det bar pa anlaget, vi maste alltsa veta vad vi ska leta efter.

Finns det ett samband mellan iktyos och ADHD?

- Vid kénsbunden iktyos har det rapporterats en dkad frekvens av
ADHD i studier pa vuxna man, utifran frageformular som de sjalva
fyllt i. Vi har inte sett nagra studier som bevisar detta hos barn.
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Ogonproblem i samband med iktyos

Utatvanda dgonlock, slutningsproblem, rinnande och torra 6gon
samt égonlocksinflammation ar exempel pa égonproblem som
personer med iktyos kan fa. Det sager Eva Dafgard Kopp,
overlakare och docent pa plastiksektionen pa S:t Eriks
Ogonsjukhus i Stockholm.

Eva Dafgard Kopp inleder med att berétta om 6gats uppbyggnad och
de olika delarnas funktioner.

Ogonlockens uppgifter ar att skydda 6gonen mot smuts, aterfukta
ogonen och skapa morker at 6gonen nar vi sover. Bindehinnans
uppgifter ar skydd och aterfuktning, medan hornhinnans viktigaste
uppgift ar ljusbrytning.

Tararna bildas i tarkorteln som ligger innanfér 6gonlocken, vid den
yttersta kanten av 6gat. De bildar normalt ett tarskikt som lagger sig
som en hinna i dgat.

Tararnas funktion ar att skapa en optiskt fungerande yta och vara
smorjmedel for blinkrérelsen. Tararna hjalper till vid rengoring av
ogonytan och skyddar mot infektioner. De skapar ocksa en optimal
miljo for det yttersta cellskiktet pa 6gonytan.

Den som har iktyos bildar ofta mer tarar &n andra. Tarar bildas pa
grund av slutningsproblem som i sin tur kan leda till att 6gat blir torrt
och mer tarar bildas. | manga fall fungerar avrinningen fran 6gat ocksa
sémre &n hos andra.

Personer med iktyos kan fa 6gonproblem i form av utatvanda

ogonlock, 6kad uttorkning av tarfilmen (som ger ett torrt 6ga), problem

med tarflode, slutningsproblem och 6gonlocksinflammation.

Symtomen kan vara skav- och gruskansla, ljuskanslighet, tarflode och

dimsyn som kommer och gar.

- Man kan ocksa ha igenklistrade 6gon, sarskilt pA morgonen. Vissa
har dven vark, sager Eva Dafgard Kopp.

Nar hornhinnan torkar kan man fa torrhetsprickar pa ytan och sar. Torr

hornhinna kan ocksa leda till hornhinneinfektion, grumlingar och

synnedséttning. Sar pa hornhinnan kan gora ont och personen blir

kénslig for starkt ljus.

- Lyckas man inte ldka saret kan det leda till att det gar hal pa
hornhinnan, sager Eva Dafgard Kopp.
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Behandling

Vid begynnande svarigheter att stainga 6gonen ska man behandla i form

av profylaktisk smorjande av 6gonlock samt dgonen. Det finns ett stort

utbud av tarersattningsmedel. Recept (rabattforman) finns for ett fatal

preparat:

Droppar: Artelac, Bion Tears, Isopto Plain, Oculac, Sincon

Gelédroppar: Celluvisc, Oftagel, Viscotears

Salva: Oculentum Simplex

Om hornhinnan &r torr ska man anvéanda droppar eller salva varje

timme! Man behover droppa ofta och bor undvika konserveringsmedel.

- Salva ér bra pa natten eftersom man blir kladdig och inte ser sa bra,
sager Eva Dafgard Kopp.

Om 6gonlockskanten ar rod brukar det klia, da ska man gora rent
dgonlocken. Anvand frottéhandduk med varmt vatten, rengér med tops
och ta pa salva.

Man kan ocksa prova dgonlocksstretch (kan dock vara svart for barn)
och fuktkammare, da Ggat far extra mycket fukt/salva och sedan
plastras for — men med genomskinlig plast sa att man kan se ut.

Tazorac A-vitaminkram runt 6gat kan ha god effekt.

Hudtransplantationer &r en annan behandling, men brukar ha kortvarig

effekt. Om lakaren inte hittar nagon fin hud att ta av, kan man ta fran

slemhinnan i munnen.

- Hudtransplantation fran slaktingar har séllan gjorts och vi gor inte
detta pa S:t Eriks 6gonsjukhus. Inte heller syntetisk hud har
fungerat, sdger Eva Dafgard Kopp.

Sa kallade fillers (hyaluronic acid gel injection) kan provas, men
vardgivaren maste vara forsiktig eftersom felaktig injektion till och
med kan orsaka blindhet.

Fragor till Eva Dafgard Kopp

Kan barnet vara kladdigt i 6gonen pa morgonen utan att ha en

infektion?

- De flesta som &r kladdiga har en infektion, men det kan vara
barnets tarar som inte har ratt komposition, att kortlarna inte riktigt
fungerar.

Var dotter ar ljuskanslig pa morgonen, varfor?
- Ljuskéanslighet kan vara ett tecken pa att hornhinnan &r torr, salva
pa natten och droppar pa dagen skulle jag rekommendera.
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Hjalper det att ha ett skydd framfér 6gonen nar man ska sova?
- Fuktkammare kan vara bra for att skydda 6gat.

Vad ar det for skillnad mellan droppar och gele?
- Droppar sitter kvar mycket kortare tid an gelé. Gelé fungerar bra
aven dagtid, man behover inte droppa lika ofta.

Behandling och omvardnad vid iktyos

I dag finns inget som kan bota iktyos. Behandlingen gar istallet ut
pa att lindra symtom, forklarar Agneta Ganemo, docent i
dermatologi och sjukskodterska, som aven forelaser om behandling
och omvardad.

Iktyos behandlas framfér allt utvértes genom téta bad eller duschningar
och genom smarjning av huden. Vid svar iktyos forekommer dven
invartes behandling med retinoider (A-vitamin).

Invartes behandling

For 30 ar sedan kom de forsta tabletterna med syntetiskt A-vitamin

(retinoider) som bdrjade anvandas for att behandla hudproblem vid

iktyos. Tidigare hade man provat att ge stora doser “vanlig” A-vitamin,

vilket resulterade i forgiftning.

-1 Sverige har vi traditionellt varit mer restriktiva &n en del andra
lander, exempelvis Norge, nar det géller att skriva ut lakemedlen
Tigason/Neotigason till barn med iktyos. Norge ar ocksa det land
som tidigast skrivit en rapport om biverkningarna som retinoider
kan ge i form av skelettdeformationer, leverpaverkan och annat.
Men i dag ar uppféljningen battre och man ser inte s3 manga
biverkningar, sager Agneta Ganemo.

Neotigason kan leda till fosterskador och dérfor & man mycket
restriktiv med att ge medicinen till kvinnor i fertil alder. Lakemedlet
stannar ocksa kvar i kroppen lange — i tre ar — efter avslutad
behandling.

Vid en svar form av iktyos, harlequin iktyos, ger man retinoider under

de forsta veckorna for att den tjocka hinnan som tacker huden ska

sldppa. Det har visat sig effektivt.

- Toctino/Alitretinoin &r ett annat ldkemedel som kan ge en
minskning av rodnad, men inte samma minskning av 6vriga
hudsymtom. En liten pilotstudie visar en 6kad risk for minskad
skoldkortelproduktion, sager Agneta Ganemo.
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Utvartes behandling

Barn med iktyos bor bada eller duscha en eller tva ganger varje dag.

Vattnet rengdr och hjalper till med avfjallning. Det tar ocksa bort dalig

lukt och hjalper till att behalla fuktigheten i huden.

- Ofta far foraldrar till barn med iktyos hora fran andra att det ar
daligt for barnet att duscha ofta eftersom vatten kan verka
uttorkande. Forr gjorde detta att barn med iktyos inte fick tvatta sig,
vilket istéllet ledde till att de fick sar och svara infektioner i huden.
Vi vet i dag att vatten inte &r farligt och sedan vi borjade
rekommendera tata duschar och bad har manga upplevt en stor
forbattring i huden, sager Agneta Ganemo.

En gang i veckan &r det bra att ta ett langre behandlingsbad, tva till tre

timmar.

- Tillsatt garna salt till vattnet, omkring en liter per bad. Det gar att
kopa i stora sackar, exempelvis pa Lantmannen. Men vattnet ska
inte vara sa salt att det gor ont. Man kan ocksa tillsatta olja i vattnet
om man vill, men det utesluter inte smorjningen som alltid maste
goras efter badet.

Agneta Ganemo forklarar att man kan tillsétta klorin i vattnet for de

barn som har sarig och infekterad hud. Klorinet kan minska risken for

upprepade sarinfektioner.

- Da pratar vi om en dos pa tva matskedar klorin i ett helt badkar,
eller en tesked klorin om det ar en liten badbalja for ett litet barn,
sager Agneta Ganemo.

Smorjning

Att smorja in huden minskar torrheten, verkar avfjallande och behaller
hudens mjukhet och smidighet. Mjukgdrare 6kar hudens vattenhalt, gor
huden mer elastisk och lindrar klada. I vissa fall forbattras skadad
hudbarridr och hornlagret skyddas mot irritation

Mjukgorare med keratolytika innehaller fettamnen med
fuktbindare/avfjallande medel som karbamid, salicylsyra,
propylenglykol (motverkar svamp), mjolksyra, glycolsyra, glycerol,
utvértes retinoider eller D-vitamin.

Kortisonpreparat verkar antiinflammatoriskt och drar samman karlen i
huden. De stillar klada, paverkar immunfdrsvaret och minskar
nybildningen i huden.

- Kortisonsalvor ar ingen bra permanent behandling vid iktyos, men
kan behovas tillfalligt vid klada och irritation i huden, eller vid
inflammation. Téank pa att hydrokortison alltid &r svagare &an andra
kortisonpreparat, sager Agneta Ganemo.
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Hon tillagger att kortisonkram runt dgat bara far skrivas ut av
dgonlékare.

Andra typer av inflammationshammande medel/lokala
kalcineurinhammare &r utvértes lakemedel med
inflammationsddmpande egenskaper. De kan heta takrolimus
(Protopic) och pimekrolimus (Elidel). Behandling med lokala
kalcineurinhdmmare ar en symtomatisk behandling och preparaten &r
andrahandsmedel vid framférallt eksem. Vid Nethertons syndrom ska
de endast anvandas pa mindre omraden och kortare tid. Uppfoljning
med blodprov krévs.

Hansyn att ta

Viktiga uppagifter att ta hansyn till innan man beslutar om utvartes
behandling till barn med iktyos &r vilken form av iktyos som barnet
har, alder och storlek pa barnet, svarighetsgrad, utbredning och
lokalisation av hudférandringarna samt hudens genomslapplighet.
Huden kan ta upp amnen pa grund av barriarskada vid Nethertons
syndrom.

Varden behdéver dven ta hansyn till personens formaga och vilja att

folja en given ordination av behandlingen (compliance).

- Har foréldern en egen 6nskan om ett specifikt mérke, en fet eller
mindre fet produkt, olika kramer pa olika stallen pa kroppen eller ar
orolig for biverkningar ska ocksa detta beaktas, sager Agneta
Ganemo.

Oron

Manga barn med iktyos behdver regelbundet beséka lakare for att fa
hjalp med att rensa horselgangarna fran fjall. Hudlager i hérselgangen
kan annars paverka horseln. Korrigering av ytterérat kan behévas och
gors av plastikkirurg.

Fotter

For att lattare fa bort fjallen och kunna fila ner hudfértjockningar pa
fotterna kan man satta en plastpase pa foten dver natten, efter att
fotterna smorts in. Svampinfektioner kan behandlas med
svampdddande kram. Det gar ocksa att fa professionell hjalp med
fotvard — fraga pa din hudklinik!

Har- och harbottenvard

Fjall fastnar latt i harbotten och det ar darfor viktigt med avfjallning.

- Smorj in harbotten med kram pa kvallen. Ett tips &r att tacka huvudet
med plast och sétta en mossa pa. Ar det svart att fa bort de feta
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kramerna ur haret vid duschningen pa morgonen kan man anvéanda
diskmedel som l6ser upp fettet.

Varme och kyla

Hos personer med iktyos ar temperaturregleringen stord och férmagan

att svettas saknas. Varm vaderlek kan paverka barnet negativt, liksom

fysisk anstrangning. Det kan ge trétthet, irritation svullnad, huvudvark

eller svimning. Aven kyla kan stalla till besvar.

- Ha gérna lite varmare i badrummet vid dusch och smdrjning och
tank pa att barnet kan behova vara inomhus pa vintern. Extra
klader, lager pa lager, kan behévas, sager Agneta Ganemo.

Fraga till Agneta Ganemo

Om det blir aktuellt med Tigason/Neotigason, nar ska det sattas

in?

- Helst nér barnet har vaxt klart, tillvéxtspurten kan ju vara &nda in i
gymnasiet for en del s& det gar inte sdga en viss alder. Det &r en
langtidsbehandling som sitter kvar valdigt lange. P-piller ett maste
for tjejer d&ven om de inte haft sexuell debut. Det finns stor risk att
preparaten ger allvarliga fosterskador.

Flera timmars behandling per dag

| Lovas vardag ingar mycket behandling. Hon behdver smarja kroppen

fem till sju ganger per dag och byta klader varje gang, sa det blir

mycket tvatt i familjen. I 6vrigt behdver hon duscha eller bada en till
tva ganger per dag och rengdra harbotten ett par ganger i veckan, vilket
tar minst en timme per gang. Innan Lova far komma upp ur badet
skrubbas hela hon med skrubbvante for att fa bort all hud som slappt
under badet och hennes fotter klipps rena fran alla hudflagor som
slappt, filas och smorjs.

- Detta maste goras ordentligt eftersom Lova latt far sprickor och sar
under fotter och tarna som gor valdigt ont och paverkar hennes liv i
vardagen. Bara sjalva badproceduren brukar ta tva-tre timmar varije
gang, berattar mamma Anna.

Salvan Locobase repair som ar den basta salvan for Lova gar inte pa

hogkostnadskortet utan far kopas receptfritt pa apoteket.

- Den finns tyvarr bara i sma tuber och kostar tusenlappar varje
manad, sager pappa Karl.
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Lova har mycket klada av sin iktyos och vaknar fortfarande flera

ganger per natt av den och vill bli kliad, smorjd och trostad.

- Hon har inte sovit speciellt manga hela néatter sedan hon foddes,
forklarar Karl.

Manga besok pa lasarettet

Var fjarde vecka behdver familjen aka till narmaste lasarett som ligger

fem mil bort for att Lova ska fa sina 6ron rengjorda, da mycket hud

ansamlas i horselgangen och paverkar horseln. Lova gor dven besok pa

hudmottagningen var fjarde vecka for att fa hjalp med fotterna,

eftersom landstinget inte beviljar medicinsk fotvard. En gang per ar sa

traffar hon hudlakaren pa hudmottagningen pa lasarettet for kontroll

samt 6gonlakare pa gonmottagning.

- Tidigare hade hon lite svart att stinga 6gonen, men det har blivit
battre med hjélp av 6gonsalva, berattar Anna.

Totalt tar behandlingen mycket tid — i snitt fyra-fem timmar per dag

har Anna réknat ut. Dessutom tillkommer en hel del stddning, som till

exempel att dagligen dammsuga bort hudflagor och byta rent i Lovas

sang flera ganger i veckan. Familjen har ocksa fatt lagga en del tid pa

att ansoka om vardbidrag och bidrag till bostadsanpassning.

- Som bostadsanpassning har vi fatt tva luftvarmepumpar med
klimatanlaggning och &ven ett badkar. Nu kan vi reglera
temperaturen och halla svalare for Lovas skull, berattar Karl.

Standig vaksamhet

Kylvésten som Lova har fatt ar ett viktigt hjalpmedel d& hon inte kan

svettas och blir Iatt 6verhettad.

- Man far vara uppmarksam som foralder och syskon da Lovas
tecken pa att hon blir 6verhettad ar att hon blir rod och irriterad, da
galler det att fa henne att ta det lugnt och kyla ner henne innan hon
tuppar av, sager Anna.

Om familjen ska aka i vag och 6vernatta ar det mycket praktisk runt
Lova som maste ordnas, allt fran extra klader och salvor till att
kontrollera att det finns ndgon form av kylanldggning och att familjen
har tillgang till frys for Lovas kylvést och extra kylklampar.
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Att leva med ett annorlunda utseende

Prata tidigt med barnet om diagnosen. Da blir det naturligt for
barnet att sjalv svara pa fragor om sitt tillstand, sager Marizela
Kljajic, psykolog vid Plastikkirurgen pa Sahlgrenska
Universitetssjukhuset i Goteborg.

Att leva med ett annorlunda utseende kan paverka en manniskas
sjalvbild, sociala formaga och emotionella anpassning.

En person uttryckte det sa har: ”Mitt utseende star ofta i vagen, sa da
forsoker jag att visa andra manniskor vem jag ar pa riktigt genom att
anvianda min personlighet.”

Erfarenheter vid sociala situationer

Ett annorlunda utseende kan innebéra odnskad uppmérksamhet och att
det &r svart att vara anonym. Folk kan stirra, kommentera och fraga, bli
obekvama, visa olust eller forvaning.

Kliniska erfarenheter visar att bristande kontroll dver socialt obekvama
situationer kan orsaka social sarbarhet, vilket kan resultera i angest och
rédsla infor att traffa nya manniskor och skapa relationer till andra.
Forskning visar ocksa att sociala situationer ibland kan upplevas som
svarare an sjalva diagnosen eller behandlingen.

Marizela Kljajic rad ar att forsoka ta kontroll 6ver sociala situationer:

« Forsok hitta ndgot som du och den andra personen har gemensamt
och prata om det. Det ar ett bra sétt att starta en konversation.

+  Fokusera pa den andra personen. Stall fragor om till exempel
musik, mat, film beroende pa vad &r det for situation som ni
befinner er i.

« Hall igang samtalet, varva med fragor och pastaenden. Stall éppna
fragor som kréaver ett langre svar. Det blir lattare att spinna vidare
pa.

» Byt samtalsdmne om du mérker att personen &r ointresserad av
amnet.

« Omdudrien grupp, lyssna och forsok flika in och bidra med nagot
I &mnet som diskuteras.

Information &r en nyckel

Olika satt att starka barnet/ungdomen kan vara att trdna sociala
formagor och bredda barnets sociala kompetens, det starker barnets
sjalvbild. Man kan forsoka hjélpa till med sociala kontakter och
vanskapsrelationer och forsoka hejda beteenden som innebaér att barnet
blir utsatt fér mobbing.
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- Oka barnets sjalvfortroende genom att uppmuntra till intressen och
hobbys. God fysik har visat sig vara en starkande komponent for
sjalvkanslan, sdger Marizela Kljajic.

Hon menar att det ar viktigt att informera andra foréldrar i forskole-
eller skolklassen om barnets diagnos och att férsdka hitta
fritidsaktiviteter och intresseomraden dar barnet kan delta och gora bra
ifran sig.

- Prata med ditt barn om hur andra kan reagera pa hans eller hennes
utseende och diskutera pa vilka satt han eller hon kan agera nar
nagon stirrar eller fragar. Visa att det ar naturligt att prata om dessa
saker. Att borja prata tidigt om diagnosen och l&ra barnet att kunna
svara pa fragor ar en stor hjalp, sager Marizela Kljajic.

Det &r bra att ha flera svar i bagaget; ett kort (nar man inte orkar sa
mycket), ett lite langre (nér man har lust) och kanske ett mer utforligt
eller privat (for ndara vanner).

Goda rad

Marizela Kljajic rad till tonaringar med iktyos ar féljande:

» Skaffa dig egen kunskap om din diagnos.

+ Se till att du sjalv deltar i diskussioner kring din behandling. Stall
fragor kring hur resultatet kan bli av en viss behandling och hur det
kommer paverka dig om du avstar fran att géra den.

« Tank igenom vad det &r du sjélv tycker ar viktigt att dndra eller
forbattra.

» Tank igenom varfor du vill eller inte vill ha en viss behandling.

« FOrsok hitta personer att prata med, exempelvis familjemedlemmar,
vanner eller larare.

Hennes rad till halso- och sjukvardspersonal &r att informera familjen

om diagnosen, formedla kontakt med andra familjer och beratta om

vilka stod och resurser som finns. Det &r viktigt att fa en bekraftelse pa

att informationen har natt fram.

Personalen bor uppmuntra barnet att delta i diskussioner och informera

barnet igen nér det &r atta-tio ar och under tonaren. All behandling ska

individualiseras.

- Uppmuntra barnet och familjen att friga om risker och
konsekvenser och att soka en second opinion innan de tar ett svart
beslut, séger Marizela Kljajic.
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Fragor till Marizela Kljajic

Hur kan jag svara kort pa fragor om barnets utseende?

- Om du orkar kan du berétta lite grann om diagnosen. Men det kan
ocksa racka med: “Han/hon foddes s& har” — sarskilt om den som
fragar ar barn.

Jag blir ibland arg och skaller ut folk som fragar /tittar. Jag mar

battre av det. Kommentar till det?

- Det ar okej att visa ilska, att satta en grans. Du visar ditt barn att
man inte ska ta allt.

Jag vill inte saga att mitt barn &r sjukt sa att hon identifiera sig

som sjuk, det later sa negativt. Vad kan jag saga istallet?

- Du kan séga att barnet har ett kroniskt tillstdnd som exempelvis gor
att huden blir rod.

Jag blir arg aven nar folk férsoker vara snélla, exempelvis om
forskolepersonal sager »vad fint det ser ut i dag”. Nasta dag ar det
inte fint, da blir konsekvensen att det ar fult att vara rod?

- Du kanske kan prata med personen ifraga och beratta mer om
syndromet. Folk vill garna sdga nagot som trostar, sa de séger
kanske négot ”snéllt”, till exempel att det vaxer nog bort. Men det
kan bli sa fel. Information kan hjalpa.

Ibland syns det inte pa min son att han har iktyos, men han maste

anda tanka pa att inte klattra och ramla. Barnet vet, men det ar

inte sa latt att sdga till kompisarna. Kommentar?

- Du kan hjalpa sonen med att formulera en forklaring sa att han kan
berétta att han inte kan kl&ttra och varfor. Sedan kommer han
kanske att testa att klattra dnda. ..

Agrenskas pedagogiska erfarenheter

Pedagogiken p& Agrenska bygger pa specifik kunskap om

diagnosen och information om barnets forutsattningar och behov.

Barnteamet har bred kompetens och stor erfarenhet av barn med

olika diagnoser.

- Vi ar noga med att anpassa innehallet sa att forutsattningarna
for barnen blir sa bra som méjligt under vistelsen, sager
AnnCatrin Rojvik, specialpedagog pa Agrenska.

Barn med iktyos har olika symtom i varierande svarighetsgrad. Det ar
darfor viktigt att alltid se till varje individs behov. Med detta som
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utgangspunkt utformas programmet for barnen och ungdomarna under

veckan.

Personalen laser om diagnosen och samtalar med féraldrarna om

barnens behov och intressen. Information hamtas &ven in fran barnens

forskola och skola. Dérefter planeras veckans aktiviteter for barnen.

- De allmanna malen for barnens och elevernas vistelse ar att skapa
en miljoé dar barn och elever kanner trygghet och trivsel, erbjuda
anpassade aktiviteter och ge forutsattningar for delaktighet och
inflytande. Agrenska vill vara en métesplats fér barn och elever
med samma diagnos och deras syskon och bidra till kunskap om
och insikt i diagnosen, berattar AnnCatrin Rojvik.

Det pedagogiska arbetet utgar fran Internationell klassifikation av
funktionstillstand, funktionshinder och hélsa, ICF. Det & WHO:s
begreppsram for att beskriva hdlsa och funktionsnedsattning. Modellen
tar hansyn till kroppsliga och omgivande faktorer och dess dynamiska
samspel. Samtliga ar viktiga for hur det gar att paverka och genomféra
olika aktiviteter och hur delaktigt barnet kan kanna sig.
- Eftersom en funktionsnedsattning ofta ar bestaende blir de
omgivande faktorerna extra viktiga, sager AnnCatrin Rojvik.

Allméanna mal

Allmanna mal for alla vistelser &r att skapa en miljo dar barn och elever

kanner trygghet och trivsel. Barnen far tillfalle att mota andra barn och

elever med samma diagnos och deras syskon, och far kunskap och

insikt om diagnosen.

Att gora barnen sa delaktiga som mojligt ar ett viktigt mal vid

planeringen av aktiviteter under vistelsen p& Agrenska. Det innebar att

personalen ar man om att arbeta efter individens egen rytm och stravar

efter att forsoka forsta barnets eller ungdomens behov och vilja.

- Vi vill stimulera individens egna resurser och kompensera pa ratt
sétt genom att anpassa miljon, sdger AnnCatrin Rojvik.

Sarskilda mal for barnen med iktyos

Infor veckan har tre sarskilda mal styrt planeringen av aktiviteterna.
Det forsta ar att se till varje barns enskilda omvardnadsbehov. Det gors
genom att ge tid och utrymme for att barnen ska smdorja huden. Det &r
ocksa viktigt att det sker sa smidigt som majligt, sa att barnen inte
missar vérdefull tid tillsammans med sina kompisar och i skol- och
fritidsaktiviteter.

Att anpassa aktiviteter och lekar utifran barnens hudbesvar och

svarigheter med varme och kyla &r ett annat viktigt mal under vistelsen
for barn med iktyos. Det gor personalen genom att ha motoriska
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aktiviteter med naturliga pauser sa som walkie-takiegémme och
rorelselekar.

Det tredje malet &r att bidra till att starka sjalvkanslan genom samtal
och gemensamma aktiviteter dar barnet far en mojlighet att delta pa
sina egna villkor. Ovningar till berattelsebok, sagor, dockor och
nallekort anvands. Nallekorten till exempel bestar av kort dar nallen
uttrycker olika kanslor som ledsen, glad, radd och sa vidare, vilket
lockar barnen till samtal.

P& Agrenska ar det ménga samlingar och aktiviteter dar var en och kan

delta pa sina egna villkor. Barnen och ungdomarna blir bekréftade och

far kanna att de lyckas.

- Stimulerande upplevelser startar den goda cirkeln och véacker
barnens lust att ta egna initiativ, vilket leder till 6kad aktivitet och
paskyndar utvecklingen, sager AnnCatrin Rojvik

Vad underlattar och ar till nytta for era barn i vardagen?

Under férelasningen far foraldrarna i uppdrag att diskutera vilka
anpassningar som kan behdvas i forskola/forskola/skola for att deras
barn ska kunna delta i aktiviteterna dar.

En grupp svarar att vara barn kan vara med pa allt, med anpassning for
temperatur. Atgarder/hjalpmedel som kan bidra till en bra temperatur
ar till exempel segel som skyddar mot sol (bra for alla barn), en portal
AC/klimatanlaggning, en bordsflakt, kylvast, markiser, solfilm pa
fonster och en sprayflaska med vatten som kyler. Att bléta ned
solhatten och att spraya barnen med vatten ar nagot som kan goras for
alla barn som vill. Kylda handdukar i kylvaskan vid utflykt ar ett annat
anvandbart tips.

Nagon namnde att det pa barnets skola fungerade sa att halva gruppen
var utomhus och halva inomhus pa raster. Det betyder att det alltid
finns andra barn inomhus om barnet inte ga kan ut.

Ett annat alternativ ar att en kompis far vara med inomhus. Da ar det
viktigt att gora stunden inomhus till en guldstund, sa att det blir
eftertraktansvart att fa vara med.

Sand. Har barnet sar pa sig sa bor det kanske inte vara i sandladan just
den dagen. Annars kan det racka med skydd i form av handskar/vantar,
tillsyn sa att barnen inte skvatter sand och kladbyte efter sandladan.
Mat. Barnet bor &ta och sondmatas ndr andra ater.
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Engagemang och bra bemotande betyder mycket. Det kan man skapa
genom tat dialog och information. Manga foraldrar informerar andra
foraldrar om iktyos via brev som gar genom skolan/forskolan.

Lanktips

logopedeniskolan.blogspot.se

skoldatatek.se/verktyg/appar

skolappar.nu, appar kopplat till det Centrala innehallet i Lgr 11
appstod.se, samlingsplats for appar som stod

mathforest.com, lag/mellan valj niva

mfd.se, Myndigheten for delaktighet

hattenforlag.se

teckendockor, bocker, spel, musik, dvd, med tecken
ritadetecken.se, program med tecken, kan laddas ner som app
varsam.se, hjalpmedel och traning

komikapp.se, material och inredning

nyponforlag.se, sprakstimulerande material

abcleksaker.se, fina, roliga och pedagogiska leksaker
lekolar.se, forskola och skolmaterial leksaker, pyssel, hjalpmedel
goteborg.se/eldorado, upplevelsehus, studiebesok, kurser och
utbildningar

Vuxenperspektivet och information om Iktyosféreningen

Med ratt anpassningar kan en person med iktyos leva ett vanligt
och bra liv. Det sager Mikael Ganemo, vuxen med iktyos.

Mikael Ganemos beréttelse borjar nar han &r atta ar, det ar ungefar sa
langt tillbaka som han kan minnas och reflektera 6ver sin diagnos,
lamell&r iktyos.

Nagot han kommer ihag ar barndomens alla duschar (tva ganger per
dag) och bad (tva ganger per vecka).

- Mina foraldrar valde att satsa pa badrummet eftersom det anvandes
sa mycket. Badet gjordes till en rolig och mysig stund med popcorn
och tv, berattar Mikael Ganemo.

Aven i dag &r dusch- och badschemat likadant. Tv:n har ersatts med en

ipad eller bok, men popcornen ar kvar. Hela kroppen skrubbas med

fotfil eller skrubbvante.

- Det hander att jag hoppar 6ver dusch och smorjning, vilket straffar
sig pa morgonen. Men man orkar inte alltid och gor da ett medvetet
val, sager Mikael Ganemo.
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Tonaren var bra

I lagstadiet blev Mikael Ganemo retad och mobbad. Det &r inget han
minns, men kamrater har i efterhand berattat om l&rare som borstade
undan fjall fran banken. Mikael Ganemo fick byta klass, han borjade pa
fritids och borjade spela saxofon. Det blev borjan till en béattre period.

- Under tondren madde jag fint, huden har aldrig varit sa bra som da
och jag hade redan traffat min nuvarande fru!

Vid 22 ars alder skedde dock en forandring. Ytterligare en diagnos
blossade upp, Pemfigus Foleaceus. Ett troligt samband var séar pa
hornhinnan aret innan, da Mikael Ganemo hade risk for allvarliga
komplikationer och till och med blindhet. Den nya diagnosen gav sar
pa armar och underben, kala flackar i harbotten och sarig hud i stora
delar av ansiktet. Mikael Ganemo pabdrjade en kortisonbehandling.

- Sannolikheten att ndgon annan ska raka ut for samma sak ar nastan
obefintlig, sager Mikael Ganemo.

En kort period at han ganska starka smartstillande tabletter, men han
var enbart sjukskriven en mycket kort tid nér ansiktet var som samst.
Kortison hjélpte, men gav viktuppgang.

Under 2008 fick Mikael Ganemo sitt senaste riktiga skov, men

antibiotika gav effekt. Hudinfektioner har forekommit senare ocksa, i

harbotten och 6ron.

- Men livet gar vidare trots besvar och flera skov. Jag har skaffat mig
en hogskoleexamen som ortopedingenjor, har gift mig och fatt
barn. Jag jobbar i hemtjénsten och lever ett vanligt liv, séger
Mikael Ganemo.

Han testade Neotigason under nagra manader, men slutade med alla
mediciner i maj 2017. | dag anvander han dgonsalva till natten,
dgondroppar till dagen samt mangder av salva. Han har réknat ut att det
totalt gar ut cirka fyra ton salvor/kramer under ett liv for en person med
svar hudsjukdom.

Anpassningar

Aven Mikael har valt att satsa pengar pa ett bra och valfungerande
badrum. | évrigt medfor hans iktyos mycket dammsugning (med
robotdammsugare) och stddning. Han undviker svarta klader for att
fjall inte ska synas, och tanker pa var han sitter sa att fjall inte lamnas
kvar i exempelvis soffor hemma hos vanner eller pa jobbet. Men varme
ser han som det storsta problemet. Han har luftkonditionering i hemmet
och i bilen, flaktar och kylvastar.

Ogonen &r ocksa ett problem.

- Jag har haft hornhinneinflammation och sar vid fyra tillfallen och
har gjort manga besck pa dgonkliniken. | dag anvander jag
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Tazorackrdm som hjalper mycket fér 6gonen, berattar Mikael
Ganemo.

Han far medicinsk fotvard sex ganger per ar, men skulle behéva mer.
Oronen rensas ibland av 6ronlakare och hérbotten rengér han sjalv med
luskamm.

Iktyosforeningen

Mikael ar ordférande i Iktyosféreningen som startades 1988 av hans

mamma Agneta Ganemo. Freningen har cirka 700 medlemmar.

- Mitt rad till alla, &ven familjemedlemmar, &r att ga med i
foreningen. Dar hjélper vi varandra och varje medlem ar viktig for
att vi ska kunna uppratthalla verksamheten med statsbidrag, sager
Mikael Ganemo.

Han tillagger att hans drém och viktigaste mal som ordférande &r att
inget barn ska fodas i Sverige med iktyos utan att samma dag
atminstone fa hora namnet iktyos.

- Med ett namn kan man soka information, med ett namn kan man
finna andra som &r eller har varit i samma situation och hitta hjalp.

Iktyosforeningen ingdr i paraplyorganisationen Séllsynta diagnoser,
www.sallsyntadiagnoser.se

Las mer om féreningen pa Iktyos.se

Foreningslivet ger kraft och energi

Lova gar i arskurs tva i skolan och pa fritids, med hjalp av en resurs.
Det fungerar bra med skolkompisarna, som leker och stojar med Lova.
Ar det for varmt eller for kallt ute far Lova vara inomhus dé hon inte
kan reglera kroppstemperaturen, oftast tillsammans med nagon kamrat.
For syskonen Amanda och Julia kan det dock vara jobbigt ibland;

- De kan kanna sig lite asidosatta eftersom de ofta behdver anpassa
sig efter Lovas behov. Vi kan till exempel aldrig lova dem en
utflykt med hela familjen, eftersom det beror pa véadret om vi kan
aka, sager Anna.

En positiv sak ar dock traffarna med Iktyosforeningen. Dar far

storasystrarna tillfalle att traffa andra syskon, leka och ha kul. Karl

forklarar att de &ar aktiva i foreningen eftersom allas insats verkligen

behovs;

- Vi ar sa fa med iktyos och &r glada om vi kan hjélpa nagon ny
familj med tips och rad, pa samma satt som vi fick hjélp nar Lova
var liten. Men dven nu ndr Lova ar stérre har vi stor nytta av
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medlemskapet och kan verkligen rekommendera ett medlemskap,
det &r s& mycket vart.

Lever i nuet

Bade Anna och Karl yrkesarbetar, hon som sjukskoterska och han som

resande montor. Ovrig tid agnar de framst &t barnen, som allihop gar pa

danstraning. Hus, tradgard och tva katter tar ocksa sin beskarda tid.

- Det kravs stor planering varje dag for att fa allting att ga ihop. Men
det &r ju inte sa man tanker varje dag pa att mitt barn har en obotlig
hudsjukdom, utan det ar en del i var vardag sager Karl, som
dessutom &r deltidsbrandman.

Just brandman skulle inte vara nagot bra yrke for Lova i framtiden,

aven om hon har funderat pa saken. Men lyckligtvis gillar hon mycket

annat ocksa. For tillfdllet 4r studsmattan poppis (”vi fér styra sd hon

inte hoppar for ldnge”), men Lova tycker ocksd om att leka med dockor

rita, mala, pyssla och spela trumpet.

- Vi lever mycket i nuet och allt kénns lattare nu nar barnen ar lite
storre, sdger Karl.

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

En syskonrelation ar inte lik nadgon annan relation man har i livet. Den
ar ofta livets langsta och innehaller nastan alltid bade positiva och
negativa inslag, sager Linda Ohman, pedagog fran Agrenska.

Studier av syskon till barn med funktionsnedsattning visar

foljande:

- Syskonet har ofta en bristfallig kunskap om sin brors/systers
diagnos och foraldrarna Overskattar ofta hur mycket syskonet vet
om den.

- Information &r inte detsamma som kunskap. Man vet inte hur
mycket syskonet forstatt och hur det tolkat informationen om
sjukdomen och vad den innebér.

- Att forsta och skapa kunskap tar tid. Man kan behdva prata om
saken kontinuerligt da barnen vaxer och situationen forandras.

Det ar vanligt att syskon bar pa fragor de aldrig vagat stalla till nagon.
En del &r rddda att funktionsnedsattningen smittar, andra har en kénsla
av skuld och tror att de sjélva kan ha orsakat syskonets skada.
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Egentid ar viktigt

Intervjuer med syskon visar att de behover bli sedda och bekraftade.

De maste kanna att de ocksa far egentid med foraldrarna.

- Den bor vara avsatt speciellt for dem och inte bara besta av tid som
»inda blev 6ver”, siger Linda Ohman.

Yngre syskon uppfattar tidigt omgivningens behov av hjélp. De har

manga varfor-fragor och behover svar som anpassats efter deras niva.

Efter nioarsaldern far barn en mer realistisk syn pa tillvaron. De borjar

se konsekvenser och kan uppleva det som jobbigt att syskonet i nagon

man ar avvikande. Vissa syskon far en kansla av skam.

- Barnen noterar blickar och reaktioner fran omgivningen och borjar
fundera pa hur de ska forklara for andra. Da ar det bra att i familjen
ha ett gemensamt férhaliningssatt, sdger Linda Ohman.

Aldre syskon tar ofta pa sig ansvar for att foraldrarnas ska orka. De
funderar ocksa 6ver arftlighet och existentiella fragor som varfor de
sjalva inte drabbades nar deras syster eller bror gjorde det. En del
kénner skuld over att vara friska.

Kunskap, kanslor och strategier

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

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

Teamet beréttar ocksa att de barnet inte bar nagot ansvar for att
syskonet blivit sjukt och hjalper dem med strategier for hur de ska
hantera fragor fran omgivningen. Nar de &ker fran Agrenska ska de ha
fatt med sig bra verktyg for att hantera sadana situationer.

Kanslor hanteras genom ett éppet och tillatande klimat, dar alla ska

kanna sig bekvdma med att prata fritt.

- Vi gor olika aktiviteter med barnen och ungdomarna for att bli
sammansvetsade som grupp, da blir det mycket lattare att prata om
personliga saker, berattar Linda Ohman.

Strategier i vardagen bygger pa att syskonet utbyter erfarenheter med
andra syskon och satter ord pa sadant som kan kannas jobbigt. Det kan
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handla om sorg 6ver att man inte fick en bror eller syster som man kan
leka med pa samma satt som ens kompisar leker med sina syskon.

- Det kan vara bra och logiska tankar, men om man inte far prata om
dem blir de ganska tunga att béra, sdger Linda Ohman.

En del barn undviker att prata med foréldrarna om det som ar jobbigt
med syskonet eftersom de inte vill belasta foraldrarna. Barnet kan
kanna att det ofta gloms bort och inte far lika mycket uppmarksamhet
som syskonet. Det kan ofta fa avbryta roliga aktiviteter pa grund av
syskonet och kénna stora forvantningar pa sig, ett stort ansvar och att
det hela tiden maste ta hansyn. Barnet kan ocksa vara oroligt for att
syskonet blir retat och kanna oro infor framtiden.

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

Positiva aspekter for syskon till barn med funktionsnedsattningar kan
vara att de tidigt lar sig att respektera olika manniskor, att ta ansvar,
kdnna empati, forstaelse och talamod och far en bra vardegrund.

Syskons tips till foraldrar:

Beréatta om sjukdomen och vad den innebar.

Prata om nuet och framtiden.

Hantera utbrott och andra problem som kan dyka upp, visa att det inte
ar mitt ansvar.

Ge egen tid.

Syskons tips till larare:

Fraga hur jag mar — inte bara om mitt syskon.

Tank pa att det ibland ar jobbigt prata om funktionsnedséattningen.
Ta lararansvar nar syskonet eller jag sjélv blir retad.

Ha forstaelse for min situation hemma.

Las mer om Agrenskas arbete med syskongrupper pé
www.syskonkompetens.se
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Munhéalsa och oralmotorik

Barn med sarskilda behov bor tidigt ha kontakt med tandvarden,
garna en barntandvardsspecialist. Om det finns svarigheter med
tal, sprak och atande behdvs aven kontakt med logoped.

Mun-H-Center ligger i anslutning till Agrenska pa Lilla Amundén samt
pa Odontologen i Goteborg. Det ar ett nationellt kunskapscenter med
syfte att samla, dokumentera och utveckla kunskapen om tandvard,
munhalsa och munmotorik hos barn med séllsynta medicinska och
odontologiska tillstand. Kunskapen sprids for att bidra till ett battre
omhandertagande och en hogre livskvalitet for de berorda
patientgrupperna och deras anhdriga.

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

MHC-basen

Genom samarbetet med Agrenska kring familje- och vuxenvistelser
traffar Mun-H-Center manga personer med olika
funktionsnedsattningar och sjukdomar. Efter godkannande fran
foraldrarna gor en tandlékare och en logoped en dversiktlig
undersokning och bedémning av barnens munforhallanden.
Observationerna, tillsammans med information som féraldrarna l&mnat,
stalls samman i en databas.

Kunskap om séllsynta medicinska och odontologiska tillstand sprids
via Mun-H-Centers webbplats (www.mun-h-center.se), Facebook, You
Tube och via MHC-appen. Kortfattad information om sallsynta
sjukdomar och tand- och munvard finns pa www.mun-h-center.se

Munhaélsa vid iktyos

Iktyos kan inverka pa munhélsan genom att stram hud i ansiktet kan
paverka formagan att gapa. Det kan leda till att det blir svarare att
komma at vid tandborstning och tandlakarundersokning. Fragan om
muntorrhet forekommer i samband med iktyos &r inte klarlagd.
Krakningar och reflux kan ge erosion pa tanderna.

Forebyggande tandvard viktigt

Det ar en stor fordel om den férebyggande tandvarden &r sa bra att en
god munhélsa kan bevaras. Att komma igang med goda vanor tidigt ar
viktigt. Alla bor anvanda fluortandkram. Tandvarden rekommenderar
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foraldrar att hjalpa sina barn med tandborstningen och borsta tva

ganger om dagen.

- Nar nya kindtander kommer &r det extra noga med tandborstning av
groparna pa tuggytan. De kan ocksa forseglas med plast for att
minska risken att fa hél, sager Anna Odman, specialisttandlékare.

Det finns manga olika typer av hjalpmedel som kan underlatta
munvarden. Tandvardspersonalen hjalper till att individuellt prova ut
lampliga hjalpmedel och rekommendera ratt munvardspreparat som
t.ex. tandkram med sérskilda egenskaper.

For barn som inte tycker om tandkrdmssmaker finns sarskilda
tandkramer utan smak. Det finns ocksa tandkramer som inte skummar
sa mycket, tandkramer som har en tillsatt bakteriedddande effekt och
med extra hog fluoridhalt.

Tandvarden

Tandvarden bestar av:

e Allméantandvard

e Specialisttandvard. For barn ar det framfor allt tva typer av
specialisttandvard som kan vara aktuellt:
Pedodonti — specialiserad barntandvard som erbjuder patienter med
uttalade och speciella behov ett anpassat omhéandertagande. Hit hor
Mun-H-Center.
Ortodonti — tandreglering

e Sjukhustandvard

Ta géarna kontakt med tandvarden fore forsta besoket. Informera om
eventuella mediciner och om det finns behov av extra tid.
Forberedande samtal och kunskap hos behandlaren bidrar till ett bra
besok. Kontakt med ansvarig lékare kan tas vid behov.

Munmotorik vid iktyos

Iktyos i sig paverkar inte munmotoriken men om huden i ansiktet &r

stram kan det paverka rorligheten.

Syndrom dér iktyos ingar ar exempelvis Sjogren-Larssons syndrom,

dar det forekommer rorelsehinder och intellektuell

funktionsnedsattning. Paverkan pa talet ar vanligt pa grund av nedsatt

munmotorik. Personer med Nethertons syndrom kan pa grund av

matallergier fa problem med krakningar, detta kan i sin tur leda till

besvér med &tande.

- Munmotoriken pa de barn som undersokts under veckan &r bra.
Nagra har paverkad mimik, till exempel stram hud kring lapparna
och i pannan, sdger Helmine Bratfoss, logoped.
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Atsvérigheter har ofta inte en enskild orsak, darfor behovs ett
multiprofessionellt omh&ndertagande (till exempel l&kare,
sjukskoterska, dietist, logoped, psykolog, sjukgymnast, arbetsterapeut,
tandlékare).

Behandling kan vara:

e Medicinsk
Till exempel nutrition, behandling av reflux eller férstoppning eller
Kirurgi.

e Kompensation
Till exempel anpassad kost eller hjalpmedel for att sitta, ata och dricka.

e FOrbattra funktion genom

Senso-motorisk traning

Stimulera atutveckling

Kirurgi och/eller ortodonti som ett led i behandlingen for att kunna
trana funktion, t.ex. tuggning.

e Psykologisk stottning (for barn och foréldrar)

Om barnet anvander sond, knapp och PEG &r det viktigt att skota
munhygienen, precis som vanligt. Ifall barnet inte &ter sa mycket via
munnen behdvs munmotorisk stimulans for att ”halla igdng munnen”
och motverka ev. 6verkanslighet i munhalan.

Oralmotorisk traning kan dka formagan att kontrollera saliven,

forbattra at- och tuggformagan, forbattra forutsattningarna for att trana

artikulationsférmagan och minska éverkanslighet i munnen.

- Tréningen kan &ven oka kénsligheten i munnen och ge battre
forutsattningar for munvard, sager Helmine Bratfoss.

Sambhallets dvriga stdd

Cecilia Stocks ar socionom och arbetar pd Agrenska. Hon
informerar om de stod som finns att fa for personer med
funktionsnedsattning.

Cecilia Stocks berattar inledningsvis om de olika aktérer i samhallet
som star for olika slags stod till individen. Till det statliga stodet raknas
Forsakringskassan som hanterar sjuk- och foréldraférsakring,
omvardnadsbidrag, merkostnadsersattning och assistans.
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Bland samhéllets 6vriga stod finns stod som utgar fran féljande lagar;

Socialtjanstlagen (SoL), Lagen om stdd och service till vissa

funktionshindrade (LSS) och Halso- och sjukvardslagen (HSL).

- Samhéllets 6vriga stod omfattar aven habilitering, familjerattsliga
fragor, barnomsorg, skola, arbete, bostad, ekonomi och migration,
séger Cecilia Stocks.

Féljande insatser kan sokas enligt socialtjanstlagen (SoL):

-Réadgivning eller annat stod

-Personlig assistans

-Ledsagarservice

-Kontaktperson

-Avlosarservice

-Korttidsvistelse, barn och vuxna

-Boende i familjehem eller bostad med sarskild service, barn och vuxna
-Daglig verksamhet

Omvardnadsbidrag

Den 1 januari 2019 bytte vardbidrag namn till omvardnadsbidrag, som

finns pa fyra nivaer. Bagge foraldrarna kan soka var och en, och

bidraget gar att fordela.

En nyhet &r att foraldraledighetslagen med rétt att arbeta 75% forlangs

sa att det dven galler efter det att barnet fyllt atta ar.

- Merkostnadsersattning soks separat vilket innebar tva ansokningar.
Tank pa att omvardnadsbidrag kan paverka ratten till VAB, séger
Cecilia Stocks.

De som kan fa omvardnadsbidrag ar foralder eller person som likstélls
med foralder som vardar ett barn med funktionsnedsattning. Ett villkor
ar att barnet behéver mer omvardnad och tillsyn &n ett barn i samma
alder utan funktionsnedséttning, och att det kommer att behdva det i
minst sex manader raknat fran och med den tidpunkt da behovet av
omvardnad och tillsyn uppstod.

Foralder och barnet ska vara forsékrade i Sverige.

Tillfallig foraldrapenning — TFP

Foraldrar kan fa TFP nar de behover avsta fran arbete for att varda ett
sjukt barn. Barnet ska vara under 12 ar. Men inom TFP finns ett
sérskilt stod for foraldrar till barn med funktionsnedsattning, som
innebar att foraldern kan fa:

e TFP for allvarligt sjukt barn

e TFP for barn som har fyllt 12 ar

e TFP for barn som har fyllt 16 ar och omfattas av LSS

e TFP for kontaktdagar for barn som omfattas av LSS
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- Det gar inte att fa TFP for samma vard- och tillsynsbehov som
foraldern far vardbidrag for, forklarar Cecilia Stocks.

Stod i skolan

Alla elever i grund- och gymnasieskolan har ratt att na sa langt som

mojligt i sin kunskapsutveckling, utifran sina forutsattningar. For att nd

dit ska alla elever fa ledning och stimulans i skolan.

- Om du tror att ditt barn behdver extra stod i skolan ska du ta
kontakt med skolan, antingen med ditt barns larare eller med
rektorn. Det &r rektorn som har det yttersta ansvaret for att alla
elever far det stod och den hjalp de behover, sager Cecilia Stocks.

Om foraldrar och rektor inte kommer 6verens, bor foraldern i forsta
hand kontakta skolans huvudman. Det kan vara en kommunal ndmnd
eller — om det ar en friskola — skolans styrelse. Skolverket har en
upplysningstjanst som kan vara till hjalp. Overklaganden gors till
skolvasendets 6verklagandendamnd och i sista hand kan man aven
vanda sig till skolinspektionen.

Tva insatser

Det finns tva stodinsatser i skolan; extra anpassningar och sarskilt stod.

Med extra anpassningar menas att skolan ska gora anpassningar inom

ramen for den ordinarie undervisningen om en elev behdver det.

Om de extra anpassningarna inte racker till, eller om det bedoms att

extra anpassningar inte kommer att vara tillrackliga, ska rektorn se till

att utreda om eleven behover sérskilt stod.

- Det kan till exempel vara regelbunden kontakt med en speciallérare
under en langre tid, placering i en sdrskild undervisningsgrupp eller
en elevassistent som stddjer eleven under skoldagen, sager Cecilia
Stocks.

Fonder

Det finns fonder som enskilda personer med funktionsnedséttning/
familjer kan soka pengar fran.

Sok pa Lansstyrelsernas gemensamma stiftelsedatabas, kommunens
hemsida, regionens hemsida (lankar pa habiliteringens sida i alla fall i
VGR), pa biblioteket eller pa natet. Det finns ocksa foretag som hjélper
till att salla for en kostnad pa ett par hundralappar. Kurator kan skriva
ett generellt intyg som kan skickas med.

Mer information:

www.forsakringskassan.se

www.socialstyrelsen.se

www.nfsd.se (Nationella Funktionen for sarskilda diagnoser)
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www.skolverket.se

www.1177.se

www.mfd.se (Myndigheten for delaktighet)

www.anhoriga.se

www.agrenska.se
https://www.vgregion.se/f/habilitering-och-halsa/patient/behandling-i-
grupp/lanktips/att-vara-foraldrar-till-ett-barn-med-
funktionsnedsattning/
https://goteborg.se/wps/portal/enhetssida/lots-for-barn-och-vuxna-med-
funktionsnedsattning

www.passalen.se

www.hejaolika.se
https://stiftelser.lansstyrelsen.se/StiftWeb/SSearch.aspx
(Lansstyrelsernas gemensamma stiftelsedatabas)
http://www.skolinspektionen.se/sv/anmalningar/ (Skolinspektionen)

Riksforbundet Sallsynta diagnoser

Riksforbundet Sallsynta diagnoser bildades for ett 15-tal ar sedan
av en grupp foraldrar till barn med olika typer av syndrom. Det ar
en paraplyorganisation dar en mangd olika diagnosféreningar
finns representerade, bland annat Iktyosféreningen.

Forbundets uppdrag ar framfor allt att driva handikappolitiska fragor,
att paverka och patala att sallsynta diagnoser maste uppmarksammas
och forskas kring.

Enligt ordforande Elisabeth Wallenius trycker forbundet pa att personer
med séllsynta diagnoser har rétt till samma insatser fran samhéllet som
alla andra, till exempel nar det galler vard och behandling. De ska inte
missgynnas pa grund av att andra inte kanner till sa mycket om deras
syndrom.

Forbundets 12 000 medlemmar representerar cirka 120 olika
diagnosféreningar som sinsemellan ar valdigt olika. Gemensamt &r att
alla sjukdomar eller syndrom ér livslanga, obotliga och nastan alltid har
genetiska orsaker.

Har hittar du Riksforbundet for séllsynta diagnoser:
www.sallsyntadiagnoser.se
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Informationscentrum for ovanliga diagnoser

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

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

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

De som skriver texterna svarar dven pa fragor och hjalper till att soka
information. De nas pa telefonnummer 031-786 55 90 eller via mail,
ovanligadiagnoser@gu.se.

Las mer pa www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser

NFSD — Nationella Funktionen Sallsynta diaghoser

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

NFSD arbetar idag huvudsakligen med att sprida information for att
oka kunskapen inom omradet séllsynta diagnoser genom sin
webbplats nfsd.se och pa sociala medier (Facebook, Twitter och
Linkedin).
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En sammanfattning av dokumentation nr 597

Begreppet iktyos omfattar ett tjugotal olika hudsjukdomar som kannetecknas av kraftig fjallning,
utbredd fortjockning av hornlagret och ibland ytliga sarbildningar. Huden blir torr och grov, med fiall
som kan variera fran tunna och ljusa till tjocka och morka.

Aven naglar och har kan vara paverkade.

Diagnosen &r ovanlig och forekommer i nagon form hos en eller tva personer per 100 000 invanare.
Behandlingen inriktas pa att lindra symtomen. Bland annat behéver huden smarjas in flera ganger
dagligen for att huden ska hallas mjuk och for att fjallningen ska minska.

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