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GALLVAGSATRESI

Agrenska ir ett nationellt kompetenscentrum for sillsynta
diagnoser och en unik motesplats for barn, ungdomar och vuxna
med funktionsnedsittningar, deras familjer och professionella.
Det ir beliget pa Lilla Amundoén soder om Goteborg.

Agrenska ir en idéburen organisation som bedriver flera olika
verksamheter, sdsom 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 hir fallet gallvagsatresi.

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

Foréldraprogrammet innehéller foreldsningar och diskussioner kring
aktuella medicinska ron, pedagogiska fragor, psykosociala aspekter
samt det stod samhéllet kan erbjuda. Barnens program dr anpassat
efter barnens forutséttningar, mdjligheter och behov. I programmet
ingar forskola, skola och fritidsaktiviteter.

Faktainnehillet frén foreldsningarna pa Agrenska ligger till grund for
denna dokumentation som skrivits av redaktor Johanna Lagerfors,
Agrenska. Innan informationen blir tillgéinglig for allméinheten har
varje foreldsare faktagranskat texten. For att illustrera hur det kan vara
att leva med sjukdomen eller syndromet berittar ett fordldrapar om
sina erfarenheter.

Dokumentationerna publiceras dven pd Agrenskas webbplats, dir de
kan laddas ner som pdf: agrenska.se
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Gallvagsatresi

Bakgrund och utredning av misstankt gallvagsatresi

— Gallvigsatresi ir en sillsynt sjukdom som medfor hinder i
gallgdngarna som ska leda gallan fran levern och ut i tarmen.
Det ér en av de vanligaste orsakerna till gallstas med gulsot hos
nyfodda. Gallviigsatresi behover opereras tidigt och ir trots
operation den vanligaste enskilda orsaken till behov av
levertransplantation hos barn.

Det siiger Henrik Arnell som ér 6verlikare pa sektionen for
Barngastroenterologi, hepatologi och nutrition pa Astrid
Lindgrens barnsjukhus i Stockholm.

Historiskt sett var gallvdgsatresi en sjukdom som inte var forenad
med dverlevnad. De senaste 40 aren har dock en rad medicinska
framsteg gjort att det idag finns goda chanser till ett bra liv for barn
som har sjukdomen.

1979 opererades den forsta svenska patienten for gallvigsatresi, i
Tyskland. Han transplanterades négra ar senare och mér idag bra.
1984 opererades den fOrsta patienten med gallvégsatresi i Sverige.
Sedan dess har man opererat patienter pa samma sitt, med den sa
kallade Kasai-metoden.

Att stilla diagnos

Nir ett barn fods med gallvégsatresi dr det inte alltid 14tt att snabbt
stdlla ratt diagnos. Henrik Arnell berdttar hur handelseforloppet kan
se ut, och exemplifierar med en flicka med gallvigsatresi:

Flickan foddes i vecka 41 och hade littare gulsot precis som néstan
hilften av alla nyfodda har. Familjen 1dmnade sjukhuset tva dagar
senare. Ndr hon var 21 dagar var hon fortsatt gulskimrande i huden,
och kom darfor ater till BB for kontroll. Med en sé kallad bilicheck
mittes mingden bilirubin i huden, men det var vid tillféllet inte
sarskilt mycket forhojt.

(Okonjugerat bilirubin bildas nér det nyfodda barnet ska bryta ner
overskottet av hemoglobin som behdvts under fostertiden for att
transportera syre frin mamman. Ibland kan det okonjugerade
bilirubinet inte tas om hand av det nyfodda barnets annu omogna
lever, vilket gor att det stannar i blodet och da fargar hud och
ogonvitor gula. Barn med gallvigsatresi far gulsot.)

Eftersom det dr vanligt att vardet av bilirubin inte ligger sd hogt
annu nér barnet dr nagra veckor, dr det bra om professionella oftare
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tittar pa barnets avforing for att eventuellt misstinka gallvisatresi,
anser Henrik Arnell.

Nir flickan i exemplet var tvd manader hade hon fortfarande gulsot
och akte in till sjukhuset for en ny kontroll. Da visade blodprover
att en del viarden avvek fran det normala.

— Tio dagar senare hade vi trots prover dnnu inte hittat ndgon
forklaring till hennes virden. Da gick vi vidare med undersékning
av hjdrtat, 6gonen och ryggen i sokandet efter ritt diagnos, beréttar
Henrik Arnell.

Ofta, men inte alltid, genomfors en undersokning som heter
gallskint, da man sprutar in molekylen mebrofinin i kroppen.
Mebrofinin beter sig som bilirubin, det vill sdga aker till levern och
ska ut via gallvigarna. Men mebrofininet stralar sa att man kan
folja dess viag genom kroppen. Det blir alltsd som en gps i blodet
som gor att man kan uppticka om barnet har gallvagsatresi.

Nir flickan var ungefar 2,5 manad kom hon till en barnregion-
vardsavdelning for utredning. Leverbiopsi visade da
gallgangsproliferation (en massa nya gallvdgar som den sjuka
levern hade forsokt bilda) och cirros (skrumplever). Flickan
opererades nér hon var knappt tre ménader.

Det som inte fungerar vid gallvigsatresi

Hos barn med gallvégsatresi fungerar inte gallvigarna som de ska.
Gallvagarna dr gangar som ska transportera galla (som bildas i
levern) till gallblasan dir den forvaras tills personen dter mat. Da
portioneras den ut i tarmen och blandar sig med fodan, vilket
hjilper kroppen att ta upp néring, fett och fettlosliga vitaminer.
Hos personer med gallvigsatresi finns dock hinder i gallvédgarna,
som ocksé kan saknas helt.

Tidigare benimnde man ofta sjukdomen som extrahepatisk
gallvdgsatresi, ehga, vilket antyder att sjukdomen bara paverkar
gallgdngarna utanfor levern. (Extra betyder utanfor, hepa ér
levern).

— Men idag vet vi att gallvigsatresi inte bara ar extrahepatisk utan
ocksa finns inuti levern. Aven dir kan gallviigarna vara skrumpna
eller ihopsjunkna.

Forekomsten varierar mellan olika delar av virlden
I Sverige drabbas ungefar ett barn per 16-17 000 av gallvagsatresi.
Det motsvarar omkring 6-8 barn per ar. I andra delar av virlden,

Dokumentation nr 606 © Agrenska 2020



Gallvagsatresi

exempelvis Afrika och Asien, dr sjukdomen vanligare. Dér dr
siffran snarare ett barn per 5-10 000 nyfodda.

— Vi vet inte exakt varfor vissa sjukdomar &r vanligare i vissa
befolkningar. Vi tror att det beror pa genetiska faktorer, men
gallvdgsatresi dr inte en rent genetiskt orsakad sjukdom. Det ar
ovanligt att tva syskon har sjukdomen, sdger Henrik Arnell.

Det finns tvillingpar, dven endggstvillingar, dér ena tvillingen har
gallvdgsatresi och den andra inte. Ibland har bada tvillingarna
sjukdomen, och detta &r nagot vanligare bland endggstvillingar dn
tvadggstvillingar.

— Mot bakgrund av det kan vi slé fast att det inte &r en sjukdom
som helt och hallet orsakas av genetiska faktorer, &ven om
genetiken tycks spela en viss roll. Det finns alltsé dven
omgivningsfaktorer som paverkar. Sddana faktorer skulle teoretiskt
kunna vara ndgot modern fatt i sig under graviditeten, eller en
virusinfektion hon fatt. Men sanningen ar att vi inte riktigt vet,
sdager Henrik Arnell.

Toxinhypotesen ar att modern fatt i sig nagot daligt under
graviditeten, som kan ha orsakat gallviagsatresi hos barnet. Det
finns ett véxtgift som visat sig kunna orsaka en liknande skada hos
djur, men det bedoms osannolikt att alla modrar till barn med
sjukdomen skulle ha fétt i sig det. Inom den medicinska varlden har
man ocksé funderat pd om autoimmuna sjukdomar kan orsaka
gallvigsatresi, det vill sdga sjukdomar dér det egna immunsystemet
angriper kroppen. En ytterligare teori &r att virusinfektioner
eventuellt kan orsaka sjukdomen, eftersom en del virus
(exempelvis reovirus, rotavirus och CMV-virus) har hittats oftare
hos barn med gallvigsatresi dn hos andra barn.

— Men virussparet staimmer inte fullt ut, eftersom vi inte hittar dessa
virus hos alla som har sjukdomen. Inte heller immunsparet stimmer
fullt ut, eller toxinsparet, lika lite som genetiken som ensam
forklaringsmodell, sdger Henrik Arnell.

Nir forskningen inte vet orsaken till en sjukdom &r det sannolikt att
sjukdomen orsakas av en kombination av olika faktorer. Kanske har
vissa personer en genetisk bendgenhet att utveckla sjukdomen och
da gor det nir en viss omgivningsfaktor tillkommer.

Gallvégsatresi ar ett samlingsnamn for en rad medicinska tillstdnd
som liknar varandra. Det finns alltsé olika former av sjukdomen.
Sannolikt kan dessa former ha lite olika orsaker.
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Symtomdebuten varierar

Mycket talar for att orsaken sker medan fostret ligger i sin mammas
mage. Men det tar olika lang tid innan symtomen upptécks hos det
fodda barnet. Hos en del gar det véldigt fort, hos andra kan det ta
flera manader. Det skiljer ocksé hur mycket tid som gar innan
barnen blir opererade och ett gallflode skapas pa kirurgisk vig.

— Mediandldern for operation av patienter i Sverige mellan 1997
och 2016 var 71 dagar. De senaste aren har vi dock arbetat véldigt
hart for att barnen ska bli opererade tidigare &n sa, eftersom det ger
battre resultat, siger Henrik Arnell.

Vad kan goras for att uppticka sjukdomen?

For att diagnos ska kunna stéllas tidigt, och en operation darmed
ska kunna genomforas tidigt, 4r det bra om savil BVC-personal
som foréldrar gors medvetna om hur abnormal avforing hos barn
kan se ut. En varningssignal som kan tyda pa gallvégsatresi ar
avfdrgat bajs, dir den normala gallans gula pigment saknas. D4 blir
avforingen ljust citrongul, beige eller néstan vit istdllet for starkt
gulorange som normalt hos nyfodda (efter de forsta dagarna da
bajset oftast &r svart).

— Det ar viktigt att ta prov pa nyfodda med kolestas (gulsot), for att
tidigt upptdacka om gulsoten beror péd gallvéigsatresi. Gulsot kan ha
manga olika orsaker och det vanligaste ar att det ar ofarligt for
barnet. Men eftersom tidig behandling dr viktig hos de barn som
har gallvégsatresi dr det viktigt att vi sa tidigt som mojligt kan
stdlla diagnosen, séger Henrik Arnell.

Det prov som ska tas ér ett blodprov for att undersoka
bilirubinhalten, bade totalt och konjugerat bilirubin. Men det ska
helst inte tas de allra forsta levnadsdagarna, eftersom det da kan se
normalt ut d&ven hos barn som har gallvigsatresi. Optimalt vore att
ta provet nir barnet ir sju-atta dagar.

— Min asikt ar att detta prov alltid bor tas nér sjukvarden ér 1 kon-
takt med ett barn som é&r gult dnnu efter tio-femton dagar eller mer.
Bilirubin (totalt och konjugerat) &r faktiskt det enda blodprov som
behover tas for att diagnos gallstas ska kunna stéllas, och gall-
vigsatresi misstdnkas.
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Fragor till Henrik Arnell

Hur kommer det sig att mdnga andra liinder dr duktigare pd

att operera barnen tidigt? Vad skiljer deras vardrutiner frdn
Sveriges?

— Det som skiljer dr att andra linders BVC-mottagningar eller an-
nan sjukvard ar snabbare pé att ta prover pa barnen. D& uppticks
sjukdomarna tidigare. I Sverige vill vi gdrna vdrna anknytningen
och undvika att utsétta barn i onddan for obekviama eller smért-
samma undersdkningar. Det dr naturligtvis en jéttebra tanke och
ambition. Samtidigt uppstar d en risk att vi skjuter upp en enkel
provtagning, som hade kunnat upptéicka sjukdomar tidigare.

Greta har gallvagsatresi

Greta #r fyra ar och har gallvigsatresi. Hon kom till Agrenskas
familjevistelse tillsammans med sin mamma Cecilia, sin pappa
Jens, storebror Gustaf, 8, och lillebror Erik, 2. Kvar hemma fanns
syskonen Filippa, 12 och Liam, 16.

Greta foddes pa hosten. Graviditeten och forlossningen gick som
planerat, men Cecilia tyckte fran borjan att hennes dotter var
ovanligt trott och s16. Hon minskade i vikt och trots att
viktnedgangen inte hade vant uppat igen efter ndgra dagar pa BB
fick familjen dka hem. Greta sov extremt mycket, kréktes ofta och
var 16s i magen.

— Hon fortsatte att gé& ner i vikt och jag tyckte att det var uppenbart
att hon var sloare 4n bebisar brukar vara. Jag hade svért att f4 henne
att hinna 4ta ordentligt de korta stunder hon var vaken och dgnade
all tid till att fors6ka fa 1 henne mat, berittar Cecilia.

Det skapade stor stress. Tidigt kdnde Cecilia att ndgot inte var helt
som det skulle med Greta, och efter ndgon vecka ékte de in till
sjukhuset igen for att fa hjalp. Lakarna tog prover och familjen blev
inlagd i tva veckor.

— Jag fick hjdlp med amningen och vigde Greta fore och efter varje
amningspass. Det skapade enorm stress och oro hos oss. Greta
kunde ga upp 40 gram i vikt ena dagen fOr att sedan ga ner mer 4n
s nésta dag.

Likarna hittade ingen orsak till att hon inte 6kade i vikt ordentligt
och lét familjen aka hem igen. Det blev en jobbig period. Cecilia
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upplevde att hon inte fick riktig gonkontakt med sin dotter och
blev mer och mer siker pa att ngot var fel. Efter ett tag tyckte hon
ocksé att Greta var gul i hyn. Cecilia sokte information pa internet
och begdrde i samband med tvdmanaderskontrollen pé bvc att fa
traffa en barnlikare.

— Jag beskrev ldget och likaren holl med om att hon var gul. Det
gjorde att vi dagen efter fick ta nya prover, som var mer relaterade
till gulsot. Da fann de hoga halter av bilirubin, vilket forklarade den
gula hudtonen. Efter det tog utredningen en ny vindning kan man
siga.

Da var Greta tio veckor. Familjen skickades fran sin hemort till ett
storre sjukhus i Stockholm, och till ett team som var experter pa
leversjukdomar. De undersokte Greta med skint och rontgen, gjorde
ultraljud pé hjartat och tog en biopsi av levern. Det var har
fordldrarna forsta gangen fick veta att Greta kunde ha en sjukdom
som heter gallvagsatresi.

— Lékarna sa att det kunde vara alltifran gallsten och andra helt
ofarliga saker, till allvarliga sjukdomar som gallvigsatresi. Jag
hade varit otroligt orolig fram till dess, googlat som en galning
hemma och liksom ként att det var jag som var Gretas ldkare, med
ansvar for att hitta felet, berittar Cecilia.

Familjen dtervinde hem och efter en knapp vecka ringde ldkarna
med beskedet att allt tydde pa att Greta hade gallvigsatresi. De
forklarade att de skulle behdva genomfora en operation, och att det
var brattom. Familjen ombads att atervianda till Stockholm for
operation bara tva dagar senare. Cecilia ringde Jens som var mitt
uppe i en intensiv period pa jobbet.

— Fram till dess hade jag inte riktigt velat forlika mig med att hon
var sjuk. Dels ville jag nog inte inse det, dels tog jag rollen som
motpol nir Cecilia fortsatte hdvda att nagot var fel samtidigt som
lakarna inte hittade ndgot, beréttar han.

Samtidigt som Jens tvingades inse att Greta sannolikt hade en
allvarlig sjukdom, kénde Cecilia en viss lattnad dver att éntligen fa
hjélp med vad hon sedan lénge fruktat var en fara for Gretas liv.

— For Cecilia var det skont att fa hjélp, men for mig borjade fighten
precis dar. Vi korsade varandra lite 1 det skedet. Jag behdvde nagra
dygn da jag verkligen misstrostade och kinde ’var det sahar det
blev? Varfor da? Varfor just vi?’, sdger Jens.
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Kirurgisk behandling av gallvagsatresi

— Barn med gallvigsatresi opereras enligt den sa kallade Kasai-
metoden, vilket gor att vi kan aterskapa ett gallflode som
annars inte hade fungerat hos dem. Det ger barnen med
sjukdomen mdjlighet att leva ett bra liv.

Det séiger Jan Svensson som ér dverlikare i barnkirurgi vid
Astrid Lindgrens barnsjukhus i Stockholm. Han har opererat
méanga av barnen med gallviigsatresi i Sverige.

De tidigaste forsoken att operera gallvigsatresi sammanfaller
mycket med utvecklingen av barnkirurgi som en egen specialitet.
Historien om en av de forsta, och framsta, barnkirurgerna tar sin
borjan 1917 nér tva fartyg kolliderade 1 Hallifax i USA. Nér ett av
fartygen exploderade dodades och skadades tusentals personer,
déribland ménga barn. Dit dkte d& méingder av sjukvardspersonal
for att hjélpa till med att behandla och operera de skadade barnen.
En av dem var ldakaren William Ladd, som efter arbetet 1 Halifax
bestimde sig for att 4gna sin medicinska gérning at just kirurgi pa
barn. Han betraktas numera som barnkirurgins fader.

Med tiden gav sig William Ladd pa att forsoka hjidlpa barn med
gallvdgsatresi. Vid den tiden 6verlevde inga barn med denna
sjukdom, men genom att undersdka levern och gallvigarna pé
dessa barn upptickte han att det saknades en bit av gallgdngen som
skulle ha fort gallan ut fran levern.

— 1920 genomfordes den forsta operationen som dppnade flodet i
den stingda gallgdngen hos en patient med gallvigsatresi. Men
metoden fungerade bara hos de patienter dér det fanns intakta delar
av gallgdngen, sdger Jan Svensson.

I Japan fanns en annan barnkirurg som hette Morio Kasai. Aven
han opererade barn med gallvégsatresi. Tyvérr hade de flesta ingen
fungerande del av gallgdngen utanfor levern. Kasai forsokte pa
olika sitt leta djupare in i levern for att hitta intakta delar av
gallvigarna. Vid en operation, i ett forsok att stoppa en blodning
som hade uppstatt, faste han tolvfingertarmen direkt vid

bindvivsplattan som sitter pa levern hos patienten.
Efter tio dagar borjade barnet bajsa gront. Det hade da gatt hal i

tolvfingertarmen dér den sytts fast mot bindvavsplattan pa levern.
Vad Kasai upptéckte var att han av misstag hade lyckats etablera
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ett gallflode, genom att skéra i bindvavsplattan vid levern och dir
hitta mikroskopiska fungerande gallgangar.

1959 publicerades en artikel i en japansk tidskrift dar Kasai beskrev
sin metod for att behandla gallvagsatresi. Den kom att kallas Kasai-
metoden och spreds sakta men sdkert 6ver varlden. Metoden an-
vands 4n idag.

Hur fungerar gallvigarna och vad ir gallvigsatresi?

Galla bildas kontinuerligt i levern, oavsett om personen dter eller
inte just da. I normala fall &r en ventil langst ner i gallgdngen mot
tarmen stdngd. Det leder till att den galla som bildas fylls pa i
gallblasan istdllet, och forvaras dir. Nar personen édter mat och
maten kommer ner i tarmen portioneras gallan ut i tarmen och
blandas med maten.

Hos en person med gallvigsatresi fungerar inte detta system.
Gallgingarna &r inte Oppetstdende utan har antingen skrumpnat
ihop eller aldrig bildats ordentligt.

Efter Kasai-operation, d& gallflodet skapats pé kirurgisk vég, finns
ingen ventil och inte heller nagon gallblasa. Darfor rinner lite galla
ut i tarmen hela tiden istdllet for att bara tommas ut nér foda
passerar i tarmen. Detta medfor i normalfallet inga problem vad
géller matsméltningen, men eftersom det inte finns nagon ventil
kvar mot tarmen finns en risk att bakterier kan vandra upp mot
levern och ge upphov till en infektion.

Hur behandlas gallvigsatresi?

Behandlingen av gallvigsatresi bestar av diagnos (sé tidig som
mojligt), Kasai-operation och med tiden eventuell levertransplan-
tation.

— Vid en Kasai-operation forbereder jag for en eventuell framtida
levertransplantation, eftersom vi vet att vissa patienter kommer att
behova det 1 framtiden. S& ar det oavsett hur vél genomford Kasai-
operationen ar, sidger Jan Svensson.

En sé kallad portoenterostomi enligt Kasai gér ut pa att identifiera
och fria den bindvéavsplatta som sitter levern dir gallgdngarna
borde funnits, att klippa bort ytan pa denna bindviavsplatta i for-
hoppningen att hitta mikroskopiska gallgangar dér, och pa sa sitt
kunna etablera ett gallflode.

— En forklaring till varfor Kasaimetoden ar kirurgtekniskt
komplicerad &r att problemet ar lokaliserat pa undersidan av levern,
som i sin tur dr fast under revbenen. Gallgangen som ska opereras
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sitter alltsé svart till, vilket gor att man behdver gora en stor
Oppning med ett langt drr som f6ljd.

Hur gér en Kasai-operation till?

Under operationen dr teamet viktigt. Narkosldkare, kirurger och
sjukskdterskor méste vara vél insatta i komplexiteten som géller
just vid den hér typen av operation. Teamet maste ha en nira
kommunikation och ett vilfungerande samarbete.

Infor operation sdvs barnet av en narkoslikare och hens team. Ofta
anvinds en teknik som kan méta syresattningen i kroppens
vavnader utan att sticka hal pa huden (NIRS). Det gor att
kirurgerna kan se hur bra syresittning bebisen har i hjirnan under
hela operationen.

— Detta dr bra eftersom vi behdver lyfta ut levern utanfor kroppen
under operationen for att komma &t. Da finns det risk att vi tipper
till den nedre halvenen och att barnet inte far tillrackligt med blod
tillbaka till hjartat. Det skulle kunna medfora en forsdmrad
syreséttning av hjarnan. Med NIRS-tekniken kan vi hela tiden
overvaka detta och se till att barnet mar bra, sédger Jan Svensson.

En subkutan venport (port-a-cath) dr en dosa som opereras in under
huden pa brostkorgen.

Den bestér av en inopererad silikonmembranforsedd dosa av metall
eller plast, som kopplas till en kdrlkateter, med kateterspetsen
liggandes i en central ven néra hjartat. Genom den kan man
exempelvis ge medicin och ta prover.

— Idag sétter vi in en subkutan venport i borjan av operationen
vilket gor att vi kan anvédnda den vid behov redan under
operationen, siger Jan Svensson.

Nista steg under operationen &r en explorativ laparotomi, som
innebdr att kirurgen gor ett begrinsat, sju centimeter langt, snitt for
att avgora om barnldkarens misstanke om gallvigsatresi stimmer
eller inte.

— Da tittar vi in 1 magen och letar upp gallblasan. Det finns néstan
alltid en liten, underutvecklad gallblasa som nagon giang under
fostertiden slutat att fungera, sdger Jan Svensson.

For att sdkerstdlla diagnosen rontgas gallvdgarna via gallbldsan och
om kontrasten inte rinner igenom gallvigarna dr diagnosen korrekt.
Oftast stimmer misstanken om gallvdgsatresi, men i omkring en
femtedel av fallen, eller ndgot mer sillan, visar det sig att barnet
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inte har gallvigsatresi utan nagon annan dkomma som ger upphov
till en liknande bild, exempelvis Alagilles syndrom.

Om diagnosen gallvégsatresi faststélls blir nésta steg att genomfora
en laparotomi, ett stort kirurgiskt snitt 6ver magen.

— Det kan kallas maximalinvasiv kirurgi och &r det storsta
kirurgiska snittet vi gor. Vi gor ett sa pass stort snitt for att kunna
lossa pé leverns fasten, sé att vi kan vinda upp den och pa sé sitt
komma &t béttre.

Momentet dr en balansgéng, dir man vill dra ut levern tillrdckligt
mycket for att kirurgen ska kunna se, men inte s langt att

blodflodet hos barnet tapps till.
— Vi identifierar den &rrplatta som sitter dr gallvigarna borde

kommit ut frén levern, och 6ppnar bindvavsplattan for att gallan
skall kunna komma ut. Under operationen kan lékaren inte se direkt
om gallan kan floda genom de 6ppnade gallgangarna eller inte. Det
kan ta dagar eller mycket langre tid &n sa. Darfor méste kirurgen
lita till sin kénsla och sin erfarenhet, vad hen ser och kédnner under
operationen, siger Jan Svensson.

Eftersom det inte finns nagra gallvdgar utanfor levern byggs en ny
gallvig av en bit tarm. Man drar en bit av tunntarmen upp mot
levern och kopplar den mot den &ppnade bindvévsplattan. Maten
kommer frdn magen i en annan tarm och dessa moéts 1 en Y-
koppling, en Roux-n-Y-anastomos.

— Vi avslutar med att ta en leverbiopsi ddr vi skér ut ett litet prov pa
levern och direkt syr ihop det lilla snittet.

Direfter sys det stora snittet igen. Séret tejpas sedan under ett par
manader medan det ldker ihop for att drret ska bli s& fint som
mojligt.

FGF19-studien

Jan Svensson beskrev ocksa en forskningsstudie pa barn med gall-
végssjukdomar som Jan Svensson och hans kollegor nyligen avslu-
tet. De har tagit olika prover pé patienter som opererats pa grund av
gallvigsatresi och gallvigsmissbildningar, och undersokt hur ett
sarskilt &mne (FGF-19) produceras i olika vivnader och hur nivé-
erna av FGF-19 dndras over tid.

— Det visade sig att FGF-19 kan mitas i ett vanligt blodprov, att
FGF-19-nivén i blodet skiljer sig mellan patienter som normaliserar
sitt bilirubin och de som inte gor det och att FGF-19 darfor skulle
kunna anvindas for att méta huruvida operation kommer att fun-
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gera fOor dessa patienter, sdger Jan Svensson.

I framtiden kommer man eventuellt att kunna anvinda FGF-19 som
ett 1dkemedel for att skydda levern vid gallvdgshinder sdsom gall-
vagsatresi.

— Det ér dock inte aktuellt 4n p4 manga ar.

Fragor till Jan Svensson

Vad hinder om blodflodet hindras niir ni viinder ut levern under
operation?

— D4a meddelar narkoslékaren att blodflodet stoppats, och den
kirurg som da haller i levern for tillbaka den inét kroppen tills
blodet kan fléda fritt igen. Barnet tar inte skada av detta.

Greta opereras

Greta opererades en torsdag precis en vecka fore julafton. Da var
hon tolv veckor.

— Vi lamnade henne pa morgonen och eftersom hon var sa liten fick
vi inte vara med nér hon sdvdes. Efter det fick vi vénta hela dagen.
Vi var som bortkopplade fran allt som fanns utanfor sjukhuset, som
julstok och logistiken kring resten av familjen. Nu géillde det bara
Gretas liv, beréttar Cecilia.

Efter nagra timmar ringde lékarna och sa att de gjort en forsta titt
och konstaterat att det verkligen var gallvégsatresi, precis som de
misstinkt.

— Det var forstas en sorg att hon fick en diagnos, vi hade ju hoppats
att det var nagot ofarligt. Dar och da dog det hoppet. Det var svart
att ta in att hon kommer att vara sjuk i hela sitt liv, och att alla barn
med den diagnosen dog for bara négra tiotals ar sedan, sdger
Cecilia.

Samtidigt var tiden kring operationen en jéttestor vindpunkt for
henne.

— I samband med beskedet sa ldkarna till oss att de dr experter pa
precis det hér: ’nu tar vi 6ver ansvaret!’. De kénde nog vilken tung
resa vi haft fram till den stunden. Jag kan ndstan inte uttrycka hur
stor lattnad det var att hora det. Jag hade kidnt sedan hon foddes att
allt hingde pa mig, sdger Cecilia.
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Operationen tog mer 4n tio timmar. Dérefter kom tre ldkare in i
rummet och berdttade att allt hade gatt bra. Greta hade i princip inte
haft ndgra gallgdngar alls, men operationen hade gétt som de
hoppades. Pa kvillen fick Cecilia och Jens dntligen triffa sin dotter,
och déarefter var de kvar pé sjukhuset ytterligare nagra veckor.

— Det var en konstig kinsla att Jan, kirurgen som opererade Greta,
rdddade hennes liv och sedan forsvann ur véra liv. Jag kénde
snarare att vi skulle bli vénner for livet, sdger Jens och skrattar.

— Vi ar sé tacksamma for den sjukvard Greta fatt. Det kdnner jag sa
starkt. Det var s ménga som sag oss, som har varit sd bra mot oss
langs vagen och gjort lite extra for hela familjen, ldgger han till.
Cecilia minns vl att de dntligen fick sova ordentligt pa sjukhuset
de dér dagarna efter operationen, medan Greta lag kvar pa BIVA
(barnintensivvards-avdelningen).

— Jag hade knappt sovit pa tre manader men nu, nér jag visste att
Greta var trygg, kunde jag sova som en sten. Jag har aldrig sovit s
tungt som da.

Aterhimtningen efter operationen tog tid. Greta hade ont och
behovde mycket smértstillande for att kunna sova. Till julafton
hade hon fatt lamna BIVA och 1ag pa ett familjerum tillsammans
med sina fordldrar.

— En tomte kom med ett gosedjur till Greta och i mellandagarna
kom syskonen pa besok. Da satt vi i fikarummet och 6ppnade
julklappar, beréttar Cecilia.

Greta fick en infektion i porten som sattes in i samband med
operationen, s& hennes virden skot i hojden. De stabiliserade sig
igen efter en antibiotikkur. Dagen innan nyérsafton blev familjen
flyttad till ett annat sjukhus.

— En av mina systrar kom dit med mitt dldsta barn, som dé var fyra.
Vi 4t nyarsmiddag i ett kok pa avdelningen. Pa grund av feber var
Greta och Jens pa en avdelning och jag och storebror Gustaf pa en
annan vid tolvslaget, men vi fick alla se nyarsraketer genom
fonstren.

Uppfoljning och prognos efter Kasai-operation

— Efter att barn med gallviigsatresi opererats med Kasai-
metoden foljs de upp inom sjukvirden for att leverfunktionen
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ska 6vervakas. Aven vid en lyckad Kasaioperation kan
levertransplantation behovas med tiden.

Det siiger Audur Gudjonsdottir som ir overlikare och
barnhepatolog vid Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus
i Goteborg.

Processen som pagar i de yttre och inre gallgangarna vid
gallvdgsatresi dr progressiv. Det gor att man inte kan sdga att man
4r ”botad” efter en Kasai-operation. Aven vid lyckad Kasai (det vill
sdga nidr operationen leder till gallflode) fortsitter processen, vilket
gor att en del patienter med tiden ocksa behover genomgé en
levertransplantation.

Viktigt med uppfoljning

Det ar viktigt att hitta tecken pa forsdmrad leverfunktion i tid, for
att kunna undvika eller behandla komplikationer som portal
hypertension (6kat tryck i den stora venen vena portae), kolangit
(inflammation eller infektion i gallgangarna), varicerblodningar
(dderbrack i matstrupen) och ascites (vitskeansamling i bukhélan).
— Vi vill stotta barnet sa mycket som mojligt med malséttningen att
hen inte ska behova genomga en levertransplantation, siger Audur
Gudjonsdottir.

Vid aterbesoket tittar lakarna pa barnets tillvéxt, utveckling och
kliniska symtom, som exempelvis forsamrad tillvéixt, klada, trotthet,
forstorad mjélte och buksmartor.

— Trotthet kan exempelvis tyda pé att levern inte fungerar som den
ska. Sjukhusen foljer upp barnens leverfunktion medan bvc och
skolhdlsovarden ansvarar for att folja utvecklingen hos de
opererade barnen. Men vi i sjukvardsteamen forsoker ocksé att i
storsta mojliga man folja hur barnen utvecklas.

Efter operation vill man att leverproverna blir béttre och visar pa
god leverfunktion och franvaro av infektioner. Blodstatus och
kreatinin visar om barnet behéller sitt blodvarde (Hb), och om vita
blodkroppar (LPK) och trombocyter (TPK) sjunker.

— Vi undersoker ocksa hur kroppen tar upp fettldsliga vitaminer och
jarn. DEXA ar en bentidthetsmétning som kan goras for att se om
man behdver extra kalcium och D-vitamin eller annan specifik
behandling.
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Foljande mediciner kan bli aktuella for barn med gallvdsatresi:

e Ursofalk kan ges for att stimulera flodet i gallgangarna.

e Ibland ges mediciner mot klada, exempelvis Rifaldin,
Ursofalk, Quatran och antihistamin.

e Fettlosliga vitaminer, A, D, K och E, kan ges som tillskott.
Finns som enskilda eller som multivitamintillskott.

e Andra mediciner ges vid portal hypertension eller andra
sjukdomstillstand.

— Det dr viktigt att man samrader med sin ldkare om man behdver
ytterligare ldkemedel, sa att dessa inte ar levertoxiska (giftiga for
levern). Med forsamrad leverfunktion maste man vélja rétt
lakemedel och dosering, sidger Audur Gudjonsdottir.

Manga oroar sig over att ge receptfria ldkemedel med paracetamol
eller ibuprofen till sitt barn med gallvagsatresi.

— I de flesta fall 4r det inget problem att ge det vid nagot enstaka
tillfalle, till exempel vid feber under en till tre dagar i normala
doser, men allt krdver en samlad bedomning.

Foljande vaccinationer rekommenderas for barn med
gallvigsatresi:

e Bvc ska se till att alla far sin grundvaccination.

e Dirtill rekommenderas vaccination for hepatit A (hepatit B
ingdr numera i grundvaccinationen).

e Pneumokocker ges till alla barn sedan 2008, men kan
behdva kompletteras hos barn med gallvégsatresi.

e Varicella — om personen ndrmar sig en levertransplantation.

e Missling/roda hund.

e HPV (Gardacil) mot humant papillom-virus. Aven pojkar
bor bli vaccinerade mot det.

e Influensa — lite beroende pa hur leversjuk personen ér.

Foljande undersokningsmetoder kan bli aktuella vid
uppfoljningsbesoken av barn med gallvigsatresi.:

o Ultraljud anvands bland annat for att folja fordndringar i
levern och gallgdngarna, eventuell forstoring av mjélten
samt vid tecken pa ascites.

o (CT/CT-angio/MR eller MRCP ar metoder som anvinds nér
man behdver titta &nnu noggrannare pa forandringar i
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levern, kunna kartldgga kirlen béttre eller titta ndirmare pé
gallgangarna vid mindre fortrangningar och vidgningar.

e Gastroskopi anviands vid misstanke om esofagusvaricer
(dderbrack i de ytliga blodkirlen i matstrupen).

e Fibroscan ér en metod som inte alltid anvénds vid
gallvigsatresi, men kan behovas for att skilja mellan fibros
(arrvdavnad i levern) och cirros (skrumplever, att levern inte
fungerar som den ska).

e Leverbiopsi kan behdvas for att folja paverkan pa
gallgdngar och utvecklingen av fibros i levern.

De flesta med gallviigsatresi har fibros

De flesta med gallvégsatresi har litt fibros i sin lever, grad 1 eller
2. Det paverkar inte leverfunktionen eller det allmdnna maendet.
Fibros grad 3 gor att leverprover och trombocyter borjar paverkas,
och att mjélten fOrstoras. Det kan vara ett tecken pa att personen
nérmar sig behov av levertransplantation, men det finns ocksa barn
som kan leva med fibros grad 3 under ménga ar, en del under resten
av livet.

Fibros grad 4 medfor levercirros (skrumplever). Da ar
leverfunktionen kraftigt forsdmrad.

Prognos — livet efter Kasaioperation

Studier visar att 22—44 procent av patienter med gallvigsatresi hade
kvar sin egen lever 20 ar efter Kasai-operationen.

— Den siffran sdger inget om hur friska eller sjuka dessa personer
var 1 sin lever efter den tiden, bara att de levde utan att ha
genomgatt en levertransplantation. Men det ar viktigt att komma
ihdg att kunskapen och utvecklingen inom vérden 6kar hela tiden
vilket gor att chansen att kunna leva utan levertransplantation 6kar
over tid. Studierna som gjorts dver tid speglar delvis en tid da den
medicinska utvecklingen inte hade kommit lika langt som den har
idag, sdger Audur Gudjonsdottir.

Nir dr det dags att levertransplantera?

Den sammanslagna bilden av flera faktorer avgor nér det dr dags
for levertransplantation. Det innefattar bland annat portal
hypertensionsgrad, cirrosgrad, tillvixt, leverfunktion och kliniska
symptom.

Overforing till vuxen hepatolog
Vid 18 ars alder sker en 6verforing till vuxen gastroenterolog/
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hepatolog pé patientens hemsjukhus. Dér fortsétter man att folja
hen med regelbundna besok. For kvinnor &r det vanligt att ha extra
uppfoljningar vid en eventuell graviditet.

Fragor till Audur Gudjonsdottir

Vad hiinder om barnets leverviirden fortsitter att vara forhojda
efter Kasai-operationen?

— Alla som opererats med Kasai-metoden stabiliserar inte sina
leverviarden. Hos vissa ér levervirdena alltid ar lite forhdjda. I de
fallen f6ljer vi upp barnet och reagerar om det stabila men forhdjda
vardet plotsligt skjuter 1 hojden, vilket kan vara tecken pa att nagot
hént som forsdmrat leverfunktionen. Det ar viktigt att inte stirra sig
blind pa leverprover utan ha en dialog med lédkaren kring hur levern
verkar ma och fungera.

Kan intag av alkohol ytterligare forsimra fibrosen i levern?
—Ja, det dr ett faktum. Bendgenheten for fibros varierar mellan
individer men for alla &r alkohol en forsdmrande faktor. Personer
med gallvégsatresi rekommenderas att ha extra respekt for alkohol
och minimera intaget.

Greta och familjen tiden efter operationen

Efter att Greta opererats for att fa ett gallflode mellan levern och
tarmen péborjades familjens nya liv. Greta hade fran borjan 14
olika mediciner som skulle tas vid olika tidpunkter pa dygnet, och
det var svart att fa in s mycket mer i vardagen &n att skota
rutinerna kring hennes vérd.

— Vér nya verklighet blev ocksa att anpassa oss till att vi aldrig
kommer veta hur det ska gé, vad som kommer hianda och nér. Man
kastas liksom in 1 en ovisshet som man sedan maste vara i konstant,
sdger mamma Cecilia.

Det nya livet innebar tita provtagningar pa sjukhus, men ockséa en
beredskap for akutsituationer. Med sig fran sjukhuset hade familjen
instruktioner om att direkt soka vard om Greta fick feber. Med
dldre syskon i forskole- och skoldlder var det forstds omdjligt att
undvika infektioner, och det har blivit manga besok pa sjukhuset
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som ligger en timmes bilfard fran familjens hemort. Den nya
tillvaron kullkastade vardagen i borjan.

— Man har ju nog med stressmoment och problem som
fembarnsfamilj med tva hundar, och dessutom hade vi logistiken
med de dldsta barnens andra forédldrar. Att addera en svar sjukdom
till allt det dar var verkligen inte 14tt, siger Cecilia.

— Samtidigt, fyller Jens i, dr det otroligt fascinerande att det gar. Att
det trots allt finns utrymme till det. Man skapar sig en ny vardag
helt enkelt.

Familjen anpassade sig och vixte in i sin nya tillvaro. Men det var
svarare for omgivningen att forsta deras situation. Vénner och
familj hade svart att forsta varfor vi verkligen var tvungna att aka
till sjukhuset sé ofta — ibland visade det ju sig att allt var okej och
att de kunde aka hem igen.

— Andra géanger blev vi ju inlagda pé sjukhuset direkt. Med tiden
hjélpte det omgivningen att forstd hur akut det kan bli med Greta
ibland, dven vid en vanlig forkylning, sédger Jens.

— Trots det kénner vi oss ibland ifragasatta. ”Men hon maér ju bra
nu” dr en ganska vanlig kommentar. Gretas sjukdom syns inte, inte
heller ovissheten och oron vi lever med.

Atandet var liinge tufft for Greta. Under det forsta &ret viigde
fordldrarna hennes mat varje dag for att se hur mycket hon fick i
sig, men i takt med att hon madde bittre och situationen kring
maten forbéttrades kunde de sléppa lite pa kontrollen. Nu far
familjen stod av en dietist och Greta dter som vanligt. Hon foljer
sin egen viktkurva, &ven om hon &r lite mindre &n andra jamnariga.

Cecilia och Jens hade fran borjan lite olika sitt att hantera att
dottern var sjuk, men idag dr de pa4 samma bana och har hittat sétt
att stotta varandra.

— Efter operationen var det l4tt att enas 1 gladjen O6ver att hon hade
overlevt. Vi sag andra fordldrar som aldrig skulle f4 dka hem igen
med sina barn, da sattes allt i perspektiv. Med tiden har vi ocksa
blivit bra pa att agera gemensamt i akutsituationer, bekrifta
varandra mycket och forsté att vi agerar och reagerar olika under
olika faser. Det dr viktigt ocksé for framtiden, resan slutade ju inte
vid operationen utan snarare borjade, sdger Jens.
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Levertransplantation vid gallvagsatresi

— Barnlevertransplantationer genomfors pa barn med flera
olika leversjukdomar, diribland gallvigsatresi. Ur transplan-
tationskirurgisk synvinkel ser processen ungefir likadan ut
oavsett bakomliggande diagnos.

Det siiger William Bennet som ér overlikare och
transplantationskirurg vid Transplantationscentrum pa
Sahlgrenska universitetssjukhuset i Goteborg.

Organtransplantation anses av ménga vara en av de tio viktigaste
medicinska innovationerna i historien. Tre Nobelpris har delats ut
for framsteg som kan kopplas till transplantationer, det forsta redan
1912 nér britten Carrel utvecklade en metod for att koppla samman
blodkarl.

Det forsta forsoket till levertransplantation genomfordes pa ett barn
med gallvégsatresi av amerikanen Thomas Starzl i Denver 1963.
Barnet som opererades vid det forsta forsoket verlevde inte, och
detsamma géllde for flera fall darefter. Men 1967 genomforde
Starzl den forsta lyckade levertransplantationen. Fram till idag har
hundratusentals ménniskoliv riddats tack vare organtransplanta-
tioner vérlden 6ver och Starzl har kallats 1900-talets viktigaste
kirurg.

Ett Europaregister for levertransplantation visar hur proceduren tog
fart fran 1980-talet och framét. Idag genomf6rs ungefar 5-600
levertransplantationer per ar i Europa, varav ungefir tio procent pa
barn.

Bland de sma barnen som opereras, fran noll till tva ar, har tre av
fyra kolestatiska sjukdomar (det vill sédga gallstassjukdomar, dar-
ibland gallvagsatresi).

Nordiskt samarbete for levertransplantationer

Scandia transplant grundades 1969 och ér en plattform for utbyte
av donerade organ och andra typer av samarbeten mellan nordiska
transplantationscentrum och lidkare. Organisationen har bland annat
ett nordiskt transplantationsregister som visar alla typer av
transplantationer som genomfors i Skandinavien.

— Andelen éldre personer som levertransplanteras dkar och alder ar
inte langre en diskrimineringsfaktor, siger William Bennet.

I Skandinavien levertransplanteras 20-30 barn per ar (i Sverige 10-
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15 barn). En tredjedel av alla levertransplantationer pa barn i

Skandinavien genomfors pa patienter som har gallvigsatresi.
En sammanstillning av alla levertransplantationer pa Sahlgrenska

universitetssjukhuset i Goteborg 1985-2015 visade att en dryg fjar-
dedel hade gallvigsatresi.

Tva typer av donationer

Det finns tva typer av leverdonation: dels nir en person avlidit och
donerat sin lever, dels nér en levande donator donerar en bit av sin
fungerande lever.

— I Sverige gors nagra fa leverdonationer med levande donator per
ar, men vi forsoker att undvika det eftersom vi tack vare vart
nordiska samarbete har en relativt god tillgang till donerade levrar
fran personer som avlidit. Nér vi genomfor en transplantation fran
en levande person beror det ofta pa att en akutsituation med
tidsbrist uppstatt, siger William Bennet.

Ett dilemma for transplantationskirurgerna &r att donatorer oftast ar
vuxna, medan leversjuka barn ar fysiskt mindre. Darfor brukar man
behdva dela vuxenlevern och transplantera en del till barnet.
Metoden att dela levern at tva olika mottagare kallas split”. Ofta ar
mottagarna en vuxen och ett barn.

Viktiga kirurgtekniska aspekter i samband med barnlever-
transplantation:

e Leverstorlek i forhallande till barnets vikt (den ska vara
mellan 0,8 — 3 procent).

e Kairl- och gallgangsstorlek

e Kairlldngd

— Vi gor alltid en skiktrontgen (datortomografi) av donatorns lever
fore en transplantation, for storleksbedomning och bedomning av
kérl- och gallvigsanatomin. Det gor att vi béttre kan bedoma om en
donator passar, och forbereda oss pa vilka utmaningar transplantat-
ionen kommer att medfora, siger William Bennet.

En utmaning ar att kirlen och gallvidgarna som behdver sys ihop
vid en transplantation pa sma barn bara &r en till tvd millimeter i
diameter. Det gor att kirurgerna maste jobba med forstorings-
glasdgon eller mikroskop for att sdkert sy kérl- och gallvégs-
kopplingarna. Trots detta finns det alltid en risk for blodpropps-
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bildning i kérlen vilket krdver reoperation och i vérsta fall en akut
re-transplantation.

— Ju dldre barnet blir, desto mindre ar risken for komplikationer och
desto storre dr chansen att barnet dverlever operationen. Barn 1
aldersspannet 0-6 méanader 16per, enligt studier, den storsta risken
for komplikationer initialt efter en transplantation, medan storre
barn i aldersgruppen 12-18 loper lagst risk, siger William Bennet.
Nio av tio barn som levertransplanterats i Stockholm eller
Goteborg mellan 2013 och 2018 har dverlevt sin operation och méar
bra. De kolestatiska sjukdomarna (dér gallvdgsatresi ingar) dr den
sjukdomsgrupp med hogst 6verlevnad vid en levertransplantation.

Vilka komplikationer kan uppsta?

Det finns faktorer som &r extra viktiga att ta hinsyn till nér det gél-
ler transplantationer av barn, jimfort med vuxna. Det giller exem-
pelvis kdarlkomplikationer, som blodproppar. Det sker hos ungefar
25 procent av de barn som transplanterats (8-15 procent hos
vuxna).

— Nar det hander gar vi snabbt in och opererar igen. En propp maste
atgirdas omgédende, annars behdver vi gora om hela levertransplan-
tationen, sdger William Bennet.

Aven gallvigskomplikationer forekommer, exempelvis lickage och
strikturer. Detta drabbar 10-30 procent.

De mest allvarliga komplikationerna efter en levertransplantation dr
kérlkomplikationer som paverkar blodcirkulationen till den nya
levern. Studier och registerdata visar att detta betydligt vanligare
hos barn dn hos vuxna. Anledningarna till detta anses vara flera
men kérlstorleken i sig dr en betydande riskfaktor.

— Nar ultraljudskontroller av den transplanterade levern visar pa
nagon form att cirkulationspaverkan maste vi snabbt in och atgirda
problemet omgéaende, annars kan vi behdva gora om hela lever-
transplantationen, siger William Bennet.

Aven gallvigskomplikationer forekommer, exempelvis gallickage
och gallgangsstrikturer. De intraffar vid cirka 15 procent av alla
transplantationer men dr mindre dramatiska @n kdrlkomplikationer.
Ibland behover man sitta in ett drinage och/eller stent i
gallvigarna. Det kan dven krévas en ny operation.

Immunsuppression nodvindigt efter transplantation
For att kroppen inte ska stota bort den inopererade levern behdvs
alltid livslangt intag av immunddmpande mediciner, som himmar
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kroppens immunforsvar. Det géller alla som transplanterats,
forutom den som har sin endggstvilling som donator.

— Det dr mycket viktigt att man inte slarvar med denna behandling
eftersom man da riskerar att fa skador pa den transplanterade
levern. I allvarliga fall kan man da forlora levern.

Greta mar battre och battre

Den forsta tiden efter operationen var Greta pa sjukhus for
provtagning varje vecka. Det blev senare varannan vecka, och
dérefter allt glesare. Idag tar hon prover var tionde vecka, samt nir
hon far feber eller forsdmrat allméntillstand. En gdng om &ret gor
hon en storre provtagningsomgang pa ett storre sjukhus.

— Greta har alltid haft svajande levervarden, men inget jéttestort
bakslag hittills. Hon har varit stabil och matt bra for det mesta,
sdger hennes mamma Cecilia.

Niér Greta var tva ar borjade hon i férskolan. Nu dr hon fyra ar och
vardagen har kommit att normaliseras igen, tycker Cecilia och Jens.
Trots att Greta dr kénslig for infektioner far hon och syskonen ta
med kompisar hem, sé lange det inte gar magsjuka pa skolan.

— Tidigare var vi jéttenervosa for vattkoppor, men nu har Greta haft
det. Hon fick motmedicin och det tog ett par manader innan
levervirdena aterhdmtade sig. Men det 4r i alla fall skont att
skracken Over att hon ska smittas nu dr dver.

Livet rullar pa for familjen, men Jens beskriver hur det varje gang
Greta far en kallelse till provtagning glider in ett litet orosmoln.

— Det ligger i en fordlders dna att skydda sitt barn. Men vi har
pratat mycket om strategier och roller. Nér det vél hdnder nagot
féller vi ner visiren och gar in i action mode, d&ven om himtpizzan
ligger 1 baksitet och soffan dr full med syskon som just har enats
om kvillens film. Vi orkar inte alltid ens bli besvikna ldngre utan
forsoker att bara agera, sdger han.

Familjen har startat en ideell férening som heter ”Greta lever”, dar
de bland annat anordnar ett 16plopp varje ar tillsammans med en
lokal idrottsforening: Ludvika trail weekend. Foreningens syfte &r
att stotta forskning inom gallvigsatresi samt att underlétta tillvaron
for sjuka barn och deras familjer under sjukhusvistelser. Hittills har
loppet anordnats fyra ganger och deltagandet har vuxit for varje ar.
(Lds mer i om foreningen i slutet av denna dokumentation!)
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Livet efter transplantationen

— P4 Mag- tarm- och levermottagningen gors bland annat
utredning infor transplantation och uppfoljningar efter
transplantation, inklusive informations- och stodsamtal med
familjerna. Barnen kommer dit pa dterbesok och arskontroller
efter transplantationen.

Det siiger Eva Karlsson som iir specialistsjukskoterska med
inriktning mot transplantation, vid Mag- tarm- och
levermottagningen vid Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus i Goteborg.

Utredningen infor en levertransplantation innefattar bland annat
kontroll av leverfunktion (ultraljud, CT), njurfunktion och hjért-
och lungfunktion, blodprover, tandundersokning och
informationssamtal med leverldkare, transplantationskirurg och
sjukskoterska.

— Familjerna erbjuds ocksé att om mgjligt traffa en annan familj
som gétt igenom samma process, berdttar Eva Karlsson.

Vaccinationer

Innan en levertransplantation vaccineras barnet enligt det svenska
vaccinationsprogrammet.

— Levande vaccin som innehaller levande forsvagade smittdmnen,
bor ges innan transplantationen om det dr mojligt, eftersom det inte
kan ges efterat, sdger Eva Karlsson.

Levande vaccin dr exempelvis vaccin mot vattkoppor, roda hund
och missling. Aven tuberkulos och gula febern &r levande men
ingdr inte 1 vaccinationsprogrammet.

Efter transplantationen rekommenderas arlig influensavaccin till
hela familjen.

— Vi rekommenderar Gardasil (dven for pojkar) om de inte fatt det i
skolan. Vaccin mot TBE ér ok att ge. Vi kontrollerar antikroppar
varje ar och ibland kan péfyllning av vissa vaccin behovas.

Barnen kan fi en ny lever fran en levande donator (exempelvis en
fordlder), alternativt fran en avliden donator. D4 stér barnet pa en
véntelista.
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Infektionskiinslighet efter transplantationen

Efter transplantationen behdver barnen som fatt en ny lever ta flera
lakemedel. Immunsuppression — immundédmpande ldkemedel —
behovs resten av livet. Infektionskénsligheten &r storst under de tre
forsta manaderna och minskar i takt med att man sénker
immunsuppressionen.

— Det dr bra att tdnka pé att undvika folksamlingar vid exempelvis
barnkalas, bio och kollektivtrafik under den hér perioden. Det &r
bra att vistas mycket utomhus, tvétta hinderna ofta samt att
undvika att sitta i vintrum pé sjukhus, sdger Eva Karlsson.

Barnen brukar kunna aterga till forskola eller skola omkring 3-6
manader efter operationen.

Niér det giller mat bor nytransplanterade personer undvika
opastoriserad mjolk och dessertostar tillverkade av opastoriserad
mjolk, pd grund av risk for listeria. Detsamma géller is fran
ismaskiner.

— At inte heller grapefrukt/carambole eller juice med dessa frukter.
De kan paverka upptaget av vissa lakemedel, sdger Eva Karlsson.
Generellt handlar kostrdden om att tillimpa sunt férnuft, ha en god
livsmedelshygien och vara extra uppmérksam under rétméanaden.
Vid osdkerhet — upphetta livsmedlet till 72 grader.

Aterbesok med kontroller

Efter transplantationen gar barnen pa transplantationskontroller, till
en borjan tre ganger i veckan, senare tva gdnger i veckan. Detta
sker de forsta manaderna efter operationen.

— Vid besoken far barnen tréffa ldkare och sjukskdterska. Vi tar
vendsa prover eller prover ur CVK. Nir det inte dr s manga prover
kan man sjélv vilja om man hellre vill att vi ska ta ett stick i
fingret. Vi viger ocksa barnen och miter blodtrycket, sédger Eva
Karlsson.

Fortsatta kontroller:

* 3-6 man en gang i veckan
*  6-12 mén varannan vecka
e lar en gang/manad
e 24ar varannan méanad

For att minska obehaget vid provtagning och kontroller far barnen
ha inflytande 6ver hur proceduren ska ga till for att det ska kénnas
sd tryggt som mojligt.
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Vid den arliga kontrollen triaffar barnet lakare och tandlékare. Man
undersoker njurfunktionen, tar EKG och blodprover, gor
ultraljudsundersokning pa levern samt genomfor en
bentéthetsundersokning. P4 den forsta arskontrollen tas ocksé en
leverbiopsi. Direfter sker det vart femte ar.

Att tdnka pa for barn som genomgatt en levertransplantation:

» Katters avforing kan sprida toxoplasma.

* Vatten i kranar kan innehalla /egionella som kan orsaka
lunginflammation. Bakterien trivs bést i stillastdende vatten
vid 40 grader, och sprids via vattendnga som andas in.
Boverkets rekommendationer &r att varmvattnet ska vara
minst 50 grader i kranen, och 60 grader i
varmvattenberedaren. Undvik bubbelpool och badtunna.
Vanlig simbassdng gér bra.

*  Aspargillus dr mogelsporer som finns overallt, men som
framfor allt mérks i samband med ombyggnad/rivning eller
borrning i vaggar, nér wellpappkartonger rivs isér och vid
hantering av ho och halm.

* Det finns pé langre sikt en dkad risk for hudtumorer. Var
inte 1 solen mitt pa dagen ndr den ar som starkast. Anviand
solkrdm med hdg solskyddsfaktor och tickande kléder.

Tonarstiden — risk for slarv med mediciner
Under tondren vill de allra flesta vara ”som alla andra”. Det ar inte
ovanligt att perioden lockar fram ett trotsigt beteende mot sjukdom

och behandling. Experimenterande och risktagande dkar hos en del.

Non-adherence @r nir en person inte foljer rekommendationer fran
lakare géllande exempelvis mediciner och restriktioner.

— Det kan till exempel bero pa glomska/slarv, att man vill undvika
biverkningar, otillrackligt foréldrastdd eller bristfillig information.

— Personer med gallvigsatresi har svart att ta upp fett,
eftersom det krivs ett bra gallflode till tarmen for att fettet ska
kunna utnyttjas. Eftersom fett ir en viktig energikéilla behovs
oftast en dietistkontakt, atminstone det forsta levnadsaret.
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Det siger Mikaela Korner som ir dietist och arbetar vid
Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i Goteborg.

Levern ér ett organ som har ménga betydande funktioner vid
matspjilkningen. Bland annat producerar den galla, lagrar och
frisétter glukos i form av glykogen, bryter ner proteiner och lagrar
vitaminer.

— Det dr ett fantastiskt organ som man inte klarar sig utan. En
transplanterad lever kan laga sig sjdlv i viss man genom att den
vaxer sig storre i takt med att barnet vaxer. Det giller oavsett om
det var en hel lever som transplanterades, eller en del av en lever,
sdger Mikaela Korner.

For personer som har gallvigsatresi ar det framfor allt
nedbrytningen av fett som kranglar. Levern producerar gallsalter
som portioneras ut i tarmen nir vi dter nagot. Lipas fran
bukspottkorteln finfordelar de stora klumpar av fett som nar
tolvfingertarmen, varpa gallan gor fettet vattenlosligt sa det kan
passera over tarmvéggen for att anvédndas i kroppen.

Hos personer med gallvigsatresi dr det just gallans vig fran levern
till tarmen som dr underutvecklad. Har man ingen galla kommer
inte fettet kunna tas upp utan passera genom hela tarmkanalen, ofta
med diarré som f6ljd. De kalorier som fettet innehaller kommer da
inte heller kroppen tillgodo.

— Kolhydrater dr daremot litt for personer med gallvigsatresi att
smélta och en bra killa till energi. Pasta, potatis, bréd, ris och
bulgur dr exempel pa mat som oftast fungerar mycket bra. Men om
man anvander en véldigt stor andel snabba kolhydrater som
energikélla, som exempelvis socker i saft, juice eller godis, sker s&
kallad osmos dar socker drar vitska till tarmen, vilket ocksa kan
leda till diarréer, sdger Mikaela Korner.

Energi kan dven fas fran protein. Det finns i de flesta livsmedel i
ndgon form, men extra mycket i kott, fisk, mejeriprodukter samt
linser, bonor och sojaprodukter.

Eftersom fett ar en viktig energikilla, framfor allt till smé barn,
behover vi tillfora det via maten. MCT ér en forkortning for
engelskans Medium Chain Triglycerides — pa svenska medelldnga
triglycerider (fettsyror) — och bestar av fettkedjor som inte behover
galla fOr att kunna transporteras 6ver fran tarmen till blodet. MCT-
fett anviands som erséttning for vanligt fett (LCT) i modersm;jolks-
erséittningar och ldngre fram som berikningsprodukter man kan
tillsitta 1 vanlig mat.

Dokumentation nr 606 © Agrenska 2020

29



Gallvagsatresi

De barn som opereras till en vilfungerande Kasai har istillet ett
kontinuerligt flode av galla fran levern till tarmen. Att det inte finns
ndgon gallbldsa som kan portionera ut gallan méarks oftast bara om
man dter maltider med hogt fettinnehall, da racker kanske inte
flodet till och fett passerar till tjocktarmen med l6sa avforingar som
resultat. Dessa personer brukar inte behova sé stora insatser fran
dietister.

Viktigt att fa i sig essentiella fettsyror

Essentiella fettsyror ér fettsyror som kroppen inte sjilv kan
tillverka, utan som behover tillsdttas via mat.

— En person med en sjuk lever kan behdva tanka lite extra om hen
blir rekommenderad extra fett, eftersom kroppen troligen inte kan
ta upp det. MCT-fett ges som energikilla, men det innehéller inga
fettlosliga vitaminer eller fettsyror. Det dvriga fett som anvénds
behover ddrmed ha en bra kvalitet, alltsa bra och nédvindiga
(essentiella) fettsyror.

Vi behover framst linolsyra som ofta kallas omgea-6 och
linolensyra som kallas omega-3.

Linolsyra finns rikligt i olika frooljor medan linolensyrans
viktigaste killa ar fet fisk.

Fettlosliga vitaminer

Fett behdvs for energi och essentiella fettsyror men ocksa for att
tillfora kroppen fettldsliga vitaminer (A, D, E, K). Eftersom
kroppen har svart att ta upp fett sa tas heller inte de vitaminer som
ar bundna till fettet upp. De flesta barn far ett eller flera tillskott
forskrivna av sin ldkare. Det &r bra att veta vad de fyller for
funktion i kroppen:

Vitamin A ér viktigt for syn, hud och slemhinnor. Brist pa kan leda
till simre morkerseende, sa kallad nattblindhet. Det kan ocksa leda
till 6verkénslighet mot ljus, 6gonkatarr, inflammerad hy, daliga
naglar samt nedsatt motstdndskraft mot inflammationer.

Bra kéllor for A-vitamin dr exempelvis lever, él, 4gg, spenat,
mordtter, gronkal och nypon.

Vitamin D ar reglerar kalkbalansen i skelett och tdnder. Brist kan
orsaka rakit (“engelska sjukan”) hos barn, vilket visar sig som
mjukt missformat skelett (och benuppmjukning, osteomalaci, hos
vuxna).

Dokumentation nr 606 © Agrenska 2020

30



Gallvagsatresi

Bra killor for D-vitamin ar fet fisk som lax, sill och makrill. Det
finns ocksa i1 berikade mjolkprodukter, véxtdrycker, margarin och
matfettsblandningar.

Vitamin E ar en antioxidant som bland annat skyddar vara viavnader
genom att forhindra att de fleroméittade fettsyrorna som bygger upp
membranen bryts ner.

E-vitamin finns framfor allt i fron och vegetabiliska oljor,
margarin, vetegroddar, grona bladvéxter, avokado,
fullkornsprodukter och dgg.

Vitamin K ér nodvéndigt for blodets koagulering.

Bra kéllor for vitamin K ar kal, grona bladgronsaker och vissa oljor
(vitamin K1). Vitamin K2 syntetiseras frimst av tarmbakterier, men
finns dven 1 kott, lever och dggula.

Okat behov av mineraler

Om langvarigt for litet upptag av vitamin A har lett till rakitis
behovs extra kalcium och fosfor for att skelettet ska ateruppbyggas
och bli hallbart livet ut. Vid vitamin A-brist behovs tillskott av zink
for upptaget.

Barn med gallvigsatresi kan behova tillskott av jarn. Det ar vanligt
med jérnbrist, framfor allt om man bloder mycket vilket ibland
hinder vid varicer (dderbrack) i matstrupe eller magsiack

— Selen har ocksa associerats med brist pa essentiella fettsyror och
kan behovas eftersom vi inte far i oss s mycket selen naturligt i
Sverige.

Varfor ar det viktigt med ritt niringsintag?

Adekvat ndringsintag, framfor allt for barn upp till tre ar, ar viktigt
for tillvixten pa flera sitt. Kroppsvikten okar, celler bade viaxer och
delar sig, myelin i hjdrnan och nerver bildas samtidigt som
kognitiva formégor utvecklas.

— Vi vill att barnen med gallvégsatresi ska bygga pa sig for att
dessutom klara operationer och eftervard pa ett bra sitt, sdger
Mikaela Korner.

Manga nyblivna fordldrar till barn med gallvégsatresi vittnar om att
barnet dter vildigt mycket i borjan. Det beror pa att barnet inte kan
bryta ner och tillgodogora sig energin fran fett. Fett dr en viktig
energikélla eftersom den innehéller mer én dubbelt sa mycket
energi per gram én vad proteiner och kolhydrater gor.

— Barn med gallvigsatresi maste forsorja hela sitt energibehov frén
brostmjolkens kolhydrater och proteininnehall.
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Det innebir mycket amning innan vi kan hjilpa familjerna med
erséittningsalternativ till brostmjolk eller tillskott av fett som barnet
kan ta upp.

At- och tillviixtproblem vid gallvigsatresi

Problem som kan uppsta av minskat matintag i kombination med
forsdmrat naringsupptag och eventuellt 6kade tarmforluster gor det
till en utmaning att vixa optimalt.

— En del barn med gallvigsatresi dter med stor aptit under hela
uppvéxten, men de allra flesta av familjerna upplever att det ar
krangligt med maten i perioder, sdger Mikaela Korner.

Att vara svart sjuk kan leda till en form av sjukdomsutldst anorexi
som dr svar att bryta utan att under en tid anvinda sond eller
néringsdrycker. Vissa barn far ocksé liten magsack dé utrymmet i
buken kan fyllas upp bade av en forstorad lever och ocksé av
ascites (vétska i bukhélan). Det gor ocksa att barnen léttare kriks
for att det dr ont om plats och eventuellt har ett motstind nedat om
det ar vatska dven 1 tarmvéggarna.

Tillvixtmatt

Vikten &r ett métt som speglar kortsiktig eventuell energi- och
niringsbrist. Lingden speglar ldngvarig energi- och niringsbrist,
och péverkas ocksé av fordldrarnas langd, hormoner och eventuella
lakemedel. Huvudomféanget ar det som paverkas sist.

Vikt kan vara en problematiskt métt for tillvixt hos barn med
gallvigsatresi eftersom vitskeansamlingar i kroppen kan gora att
vikten i sig blir missvisande.

— Sa kallad skinfold ér en metod som istéllet miter fettvivnad, men
vi anvénder séllan den eftersom det 4r en metod som kréver stor
ovning och dessutom nyps ganska hart pa barnet. Overarmsmatt dr
ofta ett battre matt pa tillvéxt dn vikt for barn med gallvégsatresi,
eftersom magen kan vara stor och tung av andra orsaker 4n bra
tillvaxt, sdger Mikaela Korner.

Overarmsmattet pi barn dkar kraftigt de forsta sex manaderna, men
sedan langsamt de kommande aren. Ett minskat eller 6kat matt kan
darfor ge en indikation pa att ndgot hint med méngden fett och
muskler i kroppen.

Matningsstrategier for nyfodda med gallvigsatresi
Rekommendationen &r att modern ammar barnet, om amningen
fungerar. Modersmjolken innehéller médnga bra &mnen men
kommer beh6va berikas med MCT-fett. Modern kan helamma,
delvis amma och delvis ge erséttning, eller ge endast ersittning.

Dokumentation nr 606 © Agrenska 2020

32



Gallvagsatresi

Erséttningen kan koncentreras och/eller berikas vid behov, om
barnet inte vill dta s4 mycket.

Ersiattningsprodukter

Det finns méanga olika erséttningar som kan fungera den forsta
tiden. Nagra som ofta anvénds ar Pregestimil, Monogen och
Heparon Junior.

De skiljer sig pé flera sitt, bade vad det géller médngd MCT-fett och
hur proteinerna sitter ihop, s& ibland kan man behdva prova olika
produkter.

Berikningsprodukter

Liquigen ir en MCT-olja som loser sig i vétska. Detta gor att den
blandar sig i hela volymen mjolk istéllet for att bara flyta pd ytan
och ha storre risk att bli kvar i flaskan.

For det storre barnet kan MCT-olja anvdndas som berikning och
ibland vid matlagning. Man kan ocksé berika med kolhydrater pa
olika sitt, det finns flera olika pulvervarianter.

Enteral nutrition

Enteral nutrition dr matningsmetod for att hjélpa barnet att fa i sig
det hen behover. Det kan goras genom en sond i ndsan, eller en
gastrostomi, sa kallad “knapp pa magen”. Hos barn med
gallvigsatresi dr det vanligast med sond i nésan, ofta dr det for
trangt i magen pa grund av stor lever.

— Vid behov anvénder vi matpump som gor att det blir ett jamnt
flode av néring. Det gor att barnet inte kriks lika mycket, och kan
ibland vara en effektiv metod for matning under natten sa alla i
familjen far sova.

Via sonden kan man ocksé fylla pa” efter amning eller flaska. Man
kan ocksé enbart bolusmata, da vanligen 6-8 méltider per dygn.

— En maltid bor ta mellan 15 och 45 minuter, inte mer. Det &r ingen
idé att sitta och evighetsmata, siger Mikaela Korner.

Kostrad efter transplantation

Forsta perioden efter en transplantation &r barnen véldigt kénsliga
och fér bara dta saker som antingen kan skalas, eller varmas till
minst 72 grader.

Senare far de dta det mesta, men det rekommenderas forsiktighet
med f6ljande livsmedel:

e Raé eller gravad mat och skaldjur.
e Opastoriserad mjolk och ost.
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e Mjukglass och kulglass.
e Grapefrukt och carambole pé grund av paverkan av
mediciner.

Det finns i nuldget ingen forskning som rekommenderar att man
ska dta nigot sdrskilt efter en levertransplantation.

Julia om livet med gallvagsatresi

Julia dr 18 ar och har gallviigsatresi. Hon genomgick en
levertransplantation nir hon var tre manader. Julia deltog pa
Agrenskas familjevistelse for att beriitta om sitt liv och sina
erfarenheter, och svara pa foraldrarnas fragor.

Hur ser ditt liv ut?

— Jag bor med min familj och gar sista aret pa gymnasiet. Jag har
tva broder, en storebror och en lillebror. Ibland har jag mirkt att de
haft fragor och oroat sig for mig. Da har mina foréldrar forsokt
hjélpa till med att berétta for dem vad som héinder. Att jag har
gallvigsatresi har alltid varit ndgot som vi kan prata Oppet om inom
familjen.

Vad minns du fran tidiga vardkontakter?

— Jag minns kontrollerna frdn ganska tidig alder, hur det var pa
sjukhuset. P& arskontroller var jag pa sjukhuset hela dagar. Mina
fordldrar gjorde mycket for att forsoka gora det till roliga dagar,
med fokus pa annat 4n bara provtagningar och undersokningar. Vi
gick till lekterapin och jag fick vélja vad jag skulle dta och dricka,
sddant som betyder mycket nir man ar barn.

Gjorde du en Kasaioperation innan levertransplantationen?
— Nej, min lever var sa pass dalig att levern behdvde transplanteras
direkt.

Hur upplevde du virden?

— Mina forildrar har alltid varit med mig vid alla sjukhusbesok
genom uppvéaxten. Det har varit tryggt. Nér jag blev dldre markte
jag att vardpersonalen fortfarande vinde sig till mina foréldrar i
forsta hand, trots att jag kunde svara pa fragor och tala for mig
sjdlv. Ibland kunde jag kédnna mig lite exkluderad i det. Jag tror att
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det dr viktigt att man fran en viss alder later barnet sjélv prata och
forklara hur hen maér.

Hur har sjukdomen paverkat din skolgang?

— Jag missade ju en del i skolan och ibland kunde det vara svart att
forklara varfor jag var borta. Om man sdger att man varit pa
sjukhus kommer ofta manga foljdfragor, och det har varit lite svart
att avgora vilka jag ska beritta om sjukdomen for, och hur. Ibland
kanner jag att jag knappt sjdlv vet vad jag gatt igenom, eftersom jag
var sd liten nér allt hinde. Mina fordldrar hjélpte mig att komma pé
formuleringar som jag kunde svara med nér folk i skolan stillde
fragor. Det underléttade! Samtidigt ar jag glad att mamma och
pappa inte lade sig i alltfor mycket. Det dr en balansgéang. Mina
fordldrar gillar sjdlva inte alltid att prata om min sjukdom med
utomstiende, det &r lite kénsligt tror jag.

Kinner du att sjukdomen hindrat dig fran nagot i livet?

— Nej, egentligen inte, mer 4n att jag missat skolan ibland. Jag har
ju inte alltid tyckt att det varit s& roligt att aka till sjukhuset, men
det finns inget specifikt som jag ként att jag inte kunnat gora pa
grund av min sjukdom. Ofta tinker jag inte pa den 6ver huvud
taget.

Som toniring tinker man ju mycket pa identitet och vem man
ar. Hur har den processen varit for dig?

— Jag har ju haft sjukdomen i hela mitt liv och vet inte hur det ar att
inte ha gallvigsatresi. I tondren borjade jag fundera 6ver vad det
egentligen innebdr att vara levertransplanterad. D4 fick jag ett
behov av att hora mina fordldrar berdtta om hur det var, vad vi gick
igenom nir jag var liten. Jag ville inte att de skulle halla tillbaka
utan beritta som det verkligen var.

Jag har aldrig traffat ndgon annan som &r levertransplanterad, vilket
jag idag kan tycka ar lite synd. Mina foréldrar ville fokusera pa det
normala och inte ha mer kontakt med sjukvarden &n nodvandigt.
De deltog darfor inte i sammankomster for andra som
levertransplanterats. Jag kan forstd deras tanke, men onskar nog lite
att vi hade gjort annorlunda. Det hade varit bra att kunna identifiera
sig med nadgon annan och prata med nadgon om de fragor jag har
stallt mig sjdlv, ensam. Det dr inte en jittestor grej, men jag tror att
ett sadant mdte kunde ha underlittat.

Hur har det sett ut med kompisar for dig?
— Det har varit lite bade och. Vissa kompisar har varit intresserade
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och tycker att min sjukdom ér lite spdnnande. Men jag har ocksa
traffat pA minniskor som haft saimre reaktioner, och inte alls
engagerat sig i vad det innebdr att vara organtransplanterad. Nagon
har ocksé sagt att det ar konstigt eller 4ckligt. Men jag tanker att de
kommentarerna kommer fran ndgon som inte riktigt forstar
situationen.

Fick du din lever frin en levande eller en avliden donator?

— Det var fran en avliden donator. Det har varit en ganska konstig
kénsla faktiskt, som vackt tankar. Idag ser jag det inte som att jag
har ndgon annans lever, alla celler &r ju mina nu. Men det dr 4nda
nagot jag tanker pa. Jag fick veta ganska tidigt att jag hade fatt en
lever fran en person som hade avlidit.

Nir borjade du ga till likaren utan dina foraldrar?

— De har varit med hela tiden fram tills att jag nyligen fyllde 18 ar
och gick dver till vuxenvarden. Jag tycker att det har varit skont att
ha dem med mig.

Upplever du att de varit 6verbeskyddande?

— Ibland har jag kunnat kinna det, och kanske att det i det
avseendet varit viss skillnad i hur mina fordldrar behandlat mig och
mina broder. De har velat behandla oss lika men har nog varit lite
mer om sig och kring sig runt mig. Och jag forstér det, eftersom jag
ju faktiskt har varit sjuk.

Vad tinker du kring 6vergiangen frin barnsjukvarden till
vuxensjukviarden?

— Jag far verkligen ta mer ansvar dn tidigare. Eftersom mina
fordldrar tidigare alltid varit med vid sjukhusbesdken var det en
stor omstdllning for mig. Mina foréldrar vill fortfarande veta nér
jag ska dit och vad provsvaren visade, men det dr dnda tydligt att
mitt eget ansvar dkat markant. Jag har inte alltid samma ldkare nu
heller, vilket jag hade i barnsjukvéarden. Det kan jag sakna ibland.
Men generellt tycker jag att 6vergangen fungerat véldigt bra. Min
lakare frdn barnsjukvéarden f6ljde med till vuxenvarden forsta
gangen och ldmnade Over, det kiandes vildigt tryggt.

Finns det nagot mer varden gjort som underliittat livet for dig?
— Jag har haft kontakt med Eva, som é&r specialistsjukskdterska med
inriktning pa transplantation. Det har betytt vildigt mycket, jag har
kunnat prata med henne om alla tankar jag haft. Det var ocksa
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skont att hon bara var min kontakt, och inte pratade med mina
fordldrar ocksa.

Har du behovt soka vard akut ofta under uppvéxten?

— Négra génger har jag gjort det. Jag fick allergiska utslag nér jag
var liten, och har nagra ganger fatt ont och behovt aka in akut
darfor. Det ar ju valdigt stressigt och laskigt forstas. Jag har varit
rddd och undrat vad som hander.

Nir ska forildrar till barn med gallviigsatresi borja prata med
barnen om deras sjukdom, tycker du?

— Jag har kint till att jag dr levertransplanterad sa linge jag kan
minnas. Jag antar att de berdttade det nir jag borjade fraga varfor vi
akte till sjukhuset sa ofta. Sjukdomen &r en del av mitt liv och med
aldern behdvde jag verkligen fa mycket fler detaljer kring vad som
hint. Mina fordldrar dokumenterade inte s mycket under den
tiden, alltsé fotade och sa, och ibland tinker jag att det hade varit
bra att ha bilder att titta pa for att battre forstd hur det var nir jag
opererades och tiden efter.

Forédldrarna har ju barnets bésta for 6gonen, men det kan nog vara
bra att vara uppmérksam pa nir barnet borjar fa egna tankar och
kénslor kring sin sjukdom, och l4ta dem ta plats ocksa.

Hade du onskat att dina foréildrar velat prata mer 6ppet med
andra om sjukdomen?

— Min mamma har ofta ként att hon inte vill beritta for alla om den
hir perioden. Jag har respekt for det, for det dr ju en tuff period i
hennes liv, som hon gick igenom pa ett annat sétt &n jag gjorde. Jag
var ju sa liten och minns inte ens. Men det &r tydligt att jag har ként
ett storre behov av att berdtta for andra dn vad mina fordldrar har
gjort.

Tror du att dina forédldrar ér extra oroliga om du till exempel
ska resa med kompisar?

— Ja, det dr de absolut. Nér jag varit ute och rest med kompisar har
de ringt for att hora att jag tagit min medicin varje dag.

Har du kéint dig ledsen éver att inte kunna dricka alkohol som
andra ungdomar kanske gor?

—Ja, det var en sén grej som jag tog upp med Eva. Om jag kunde
dricka alkohol eller inte. Man vill ju vara som alla andra, och fa ta
eget ansvar. Eva sa att jag kunde dricka lite men forsoka att inte
dricka stora méngder, framfor allt inte sa mycket att jag skulle
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kunna riskera att slarva med medicinen. Ibland kan jag fraga mig
om det &r vért att dricka alls, eftersom jag inte riktigt vet hur det
kommer paverka min hélsa.

Kommer du behova ta medicin livet ut?
— Ja, det tror jag.

Ar du fortfarande infektionsk:inslig?

— Ja, jag tillhor en riskgrupp och tar influensavaccin varje ar. [
Ovrigt paverkar det inte sd mycket. Det finns négra enstaka saker
jag inte ska dta, men det dr inget som stor min vardag.

Hur kiinner du infor att eventuellt flytta for att plugga pa
universitetet efter att du tagit studenten?

— Det skulle nog kdnnas okej. Sedan jag gick dver till vuxenvarden
har jag dnd4 olika ldkare. Det skulle nog dérfor inte bli sé stor
skillnad att byta stad.

Hur ofta gir du pa kontroller for dina levervirden?

— Ungefdr en gang varannan manad. Ibland tar jag sjilva provet pa
min vardcentral en vecka innan sa att vi kan diskutera provsvaren
under besdket.

Vad vill du skicka med forédldrarna som har barn med
gallvigsatresi?

— Det dr nog att jag inte kénner att min sjukdom har paverkat mitt
liv sa mycket. Faktiskt. Jag lever ett alldeles vanligt liv!

Syskon till barn med funktionsnedséittning behover kunskap,
nagon som lyssnar pa dem och mdjlighet att triffa andra i
samma situation. Det visar forskning pa omradet och
erfarenheter frin Agrenskas syskonprojekt.

En syskonrelation &r inte lik ndgon annan relation man har i livet.
Den dr ofta livets ldngsta och innehaller néstan alltid bade positiva
och negativa inslag.

— Barn som far ett syskon med funktionsnedséttning kdnner ofta
blandade kinslor infor situationen. De kan inte vilja bort den utan
madste hitta ett sétt att forhalla sig till den, sdger Astrid Emker fran
Agrenskas barnteam.
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Studier av syskon till barn med funktionsnedsdttning visar féljande:

e Syskonen har ofta en bristfallig kunskap om sin
brors/systers diagnos och fordldrarna dverskattar ofta hur
mycket de vet om den.

e Information &r inte detsamma som kunskap. Man vet inte
hur mycket syskonet forstatt och hur han eller hon tolkat
informationen om sjukdomen och vad den innebér.

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

Syskon maste fi4 mojlighet att stilla sina egna fragor angéende
systerns eller broderns funktionsnedséttning.

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

Det dr vanligt att syskon bér pa fragor de aldrig véagat stilla till
ndgon. En del ar rddda att funktionsnedsattningen smittar, andra har
en kinsla av skuld och tror att de sjilva kan ha orsakat skadan.

— En tvilling till en flicka med cp-skada trodde till exempel att hon
tagit allt syre frén sin syster under fostertiden. Det hade hon nog
kéant skuld 6ver i manga ar. Och en pojke fragade om hans harda
tag pa innebandyplanen hade orsakat broderns skelettcancer.

Intervjuer med syskon visar att de behdver bli sedda och
bekriftade. De maste kinna att de ocksa far egen tid med
fordldrarna. Den ska vara avsatt speciellt for dem och inte bara
besta av tid som “’&nda blev 6ver”. Detsamma géller for
fordldrarnas uppmairksamhet.

— Ett barn beréttade att hon fatt hogsta betyg 1 skolan och att
fordldrarna sa *bravo’ nér de fick veta. Men nir hennes sjuke
lillebror larde sig att lyfta en mugg sjalv stilldes det till med
tartkalas. Aven om flickan forstod varfor det blev s olika
reaktioner kéndes det ordttvist.

Olika behov i olika aldrar

Yngre syskon uppfattar tidigt omgivningens behov av hjélp. De har
manga varfor-frdgor och behdver svar som anpassats efter deras
niva.

I nio-tioarsaldern far barn en mer realistisk syn pa tillvaron. De
borjar se konsekvenser och kan uppleva det som jobbigt att
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syskonet i nagon man ar avvikande. Barnen noterar blickar och
reaktioner frdn omgivningen och bdrjar fundera pd hur de ska
forklara for andra.

— Da4 ér det bra att i familjen ha ett gemensamt forhallningssétt. Det
kan vara att siga namnet pa diagnosen, men det fungerar lika bra
att sdga 'min brorsas svaga muskler’ eller kramp’ istéllet for
epilepsi.

Aldre syskon tar ofta p4 sig ansvar for att fordldrarnas ska orka. De
funderar ocksé Over arftlighet och existentiella fragor som varfor de
sjdlva inte drabbades nér deras syster eller bror gjorde det. En del
kénner skuld 6ver att vara friska.

— I tonaren utvecklar manga en kompisrelation till sina syskon,
aldersskillnader borjar jdmnas ut och man kanske hittar pa saker
tillsammans. For en person som har ett syskon med
funktionsnedséttning kan det da bli en sorg att se att den egna
relationen till syskonet ser annorlunda ut. Aven om det ér en fin
relation, dr den kanske inte densamma som kompisarnas
syskonrelationer, sdger Astrid Emker.

Kunskap, kinslor och beméstrande

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

Kunskap ges utifran fragor om diagnosen som syskonen arbetat
fram tillsammans. Det dr ofta léttare for dem att formulera fragor i
grupp, som sedan besvaras av en ldkare, sjukskdterska eller annan
kunnig person.

— Vi berittar ocksa att de sjdlva inte bar ndgot ansvar for att
syskonet blivit sjukt och hjdlper dem med strategier for hur de ska
hantera frigor frin omgivningen. Nir de dker frdn Agrenska ska de
ha fatt med sig bra verktyg for att hantera sddana situationer.

Nagra av associationerna som syskonen till barnen med
gallviigsatresi hade under vistelsen var de hdr:

e Jobbigt att vara syskon

e Sjukdomen kan vara dodlig

e Atamedicin varje dag

e Nat med gallan

o Ett fel pa levern

e Man kan fa en bit av ndgon annans liver
e Levern mésta passa vid transplantation
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e Mycket smirtor

e Sprutor

e Arr pa kroppen

e Mycket operationer

Kdnslor hanteras genom ett 6ppet och tillatande klimat, dir alla ska
kénna sig bekvéima med att prata fritt. Barnen och ungdomarna gor
roliga aktiviteter tillsammans for att bli sammansvetsade som
grupp, da blir det léttare att prata om personliga saker. Det dr
viktigt att inte avvisa jobbiga kdnslor utan att sitta ord pa dem.

— Om vi vuxna siger ’det dir behdver du inte tinka pa’ eller *oroa
dig inte for det’ sdger vi omedvetet till barnen att vissa kénslor &r
forbjudna. Det blir inte bra. Det ar bittre att bekrifta barnets tankar
och prata om vad kénslorna star for, sdger Astrid Emker.

Bemdistrande handlar om att hitta strategier i vardagen, om att
utbyta erfarenheter med andra syskon och att sétta ord pa sddant
som kan kallas for ”daliga hemligheter”.

— Det kan handla om sorg dver att man inte fick en bror eller syster
som man kan leka med pd samma sitt 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 bira.

Under vistelsen pa Agrenska far syskonen gdra en berittelsebok,
som handlar om deras kdnslor och tankar infor att ha ett syskon
med gallvégsatresi.

— Det ér deras egen bok, som de sjédlva viljer om de vill visa for
fordldrarna eller inte. Men vér tanke r att boken ska kunna fungera
som ett underlag for bra samtal ihop med fordldrarna. Den kan bli
en brygga till imnen som ibland kan vara svéra att prata om.

Vad siger syskonen?

[ intervjuer beréttar syskon till barn med funktionsnedséttning att
de gloms bort ibland, och far mindre uppmaérksamhet 4n brodern
eller systern som har en diagnos. Ibland fragar ldrarna i skolan
oftare “hur mdr din syster/bror?” an "hur mar du?”, vilket kan
bidra till den kénslan. En del tycker det ar trakigt att ofta behova
avbryta roliga aktiviteter pa grund av syskonet.

Manga har tankar om framtiden, om hur det ska bli senare. Sadana
saker kan ju ingen ge nigra svar pa, men ofta dr det béttre att
fundera tillsammans med barnen én att inte beréra &mnet alls. Man
kan prata om hur man hoppas att framtiden ska bli och hur den kan
bli.
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For att utveckla strategier att hantera svara kanslor kan man
identifiera kénslor som brukar komma, hur dessa brukar fa en att
agera eller reagera och hur man skulle kunna gora istéllet.

Syskonen beskriver ocksd ménga positiva aspekter av att ha en bror
eller syster med funktionsnedséttning. De lar sig tidigt att
respektera olika ménniskor, att ta ansvar och vara sjélvstindig,
kinna empati och forstaelse, samt att sétta saker i perspektiv.

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

Liis mer om Agrenskas arbete med syskongrupper pd
syskonkompetens.se

Pa hemsidan finns bland annat samtalsverktyg och ldstips. Ddr
finns ocksa filmer som illustrerar olika situationer och
fragestdllningar. Bland annat filmen om Ludwig som har
artrogrypos, och hans syskon Lilly och Leon. ~Alskar ni honom
mer dn mig?” undrar Lilly ndr storebror far mer uppmdrksamhet
och hjdlp av fordldrarna.
agrenska.se/syskonkompetens/syskonkompetens-filmer/
alskar-ni-honom-mer-an-mig/

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

Greta har fyra syskon

Greta har fyra syskon: lillebror Erik som é&r tva, storebror Gustav
som dr 8, och sa de tvé dldsta syskonen Filippa, 12 och Liam, 16.
Det édr en utmaning for Cecilia och Jens att fa tiden att récka till at
alla fem barn.

— Man kénner sig otillricklig. Det ar tufft nir planer med de andra
barnen stills in for att Greta blir sjuk och behover éka in. Det &r
ocksa sa svart att veta vad besoket leder till och nér vi fordldrar kan
vara tillbaka igen. Vart kortaste besok pa akuten varade kanske sex
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timmar, men ibland blir vi ju inlagda och 4r borta i flera dagar,
berittar Cecilia.

Det ér svért for de andra barnen att forsta. De vet att vi méste
prioritera Greta nar hon blir sjuk, men det kan dndéa kdnnas oréttvist
och ledsamt for dem, sidger Jens.

De tva senaste aren har de forsokt fa béttre struktur i planeringen
for att kunna turas om att aka ivig pé nagot roligt med de andra
barnen som da far lite egentid med en av fordldrarna.

— D4 kan vi bo pa hotell, gé pa bio, se en hockeymatch eller sa.
Men det handlar inte alltid om stora saker — det viktigaste dr nog att
vi blivit bra pa att ta tillvara de stunder vi har. Vi éter chips pa en
tisdag om det passar, om myset pa helgen forsvann, siger Cecilia.

I somras firande familjen “jul i juli”, den 24:e juli, eftersom de
hade firat d&ven den senaste julen och nyéret pa sjukhus.

— Vi drack sparad julmust och barnen fick julklappar. Det géller att
vara lite proaktiv och ta vara pa de tillfillen som faktiskt finns till
mysiga och roliga aktiviteter. Cecilia har &nda sedan Greta foddes
varit duktig pa att hitta sddana strategier, sdger Jens.

Cecilia fyller i:

— Ja, vi firar gérna saker en extra géng. Det bésta som kan hinda ar
att vi fér dta chips igen till helgen, eller fira jul tvd gdnger om éaret.

Manga personer som har gallvéigsatresi och som opererats enligt
Kasaimetoden behover levertransplanteras med tiden. Inget vet om
Greta kommer behova en ny lever pa sikt, men hennes forédldrar ar
medvetna om att sannolikheten &r stor.

— Fragan &r nog inte om utan snarare nir. Vi vet inte om hon
kommer vara sex ér, femton eller mdjligen vuxen. Men vi forsoker
att vila i att det finns en plan nér det sker. Tills dess kan vi bara se
till att hon méar bra medan vi véntar, sédger Jens.

Munhalsa och munmotorik

— Vi rekommenderar att barn med sérskilda behov tidigt har
kontakt med tandvarden, girna med en barntandvards-
specialist. Om det finns svarigheter med tal, sprik och fitande
behovs dven kontakt med logoped.

Det siiger specialisttandliikare Anna Odman och logoped
Helmine Bratfoss, som arbetar pa Mun-H-Center i Hovis.
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Mun-H-Center ligger i anslutning till Agrenska pa Lilla Amundén,
och pé Odontologen i Goteborg. Det dr ett nationellt
kunskapscenter med syfte att samla, dokumentera och utveckla
kunskapen om tandvérd, munhélsa och munmotorik hos personer
med sillsynta diagnoser. Kunskapen sprids for att bidra till ett
battre omhéndertagande och en hogre livskvalitet for de berorda
patientgrupperna och deras anhdriga.

I Sverige finns ytterligare tva kompetenscentrum for sillsynta
diagnoser som ror munhélsa, i Umed och i Jonkoping.

MHC-basen

Genom samarbetet med Agrenska tréffar Mun-H-Center manga
personer med olika funktionsnedsittningar och sjukdomar. Efter
godkinnande frin forildrarna under Agrenskas familjevistelser gor
en tandlikare och en logoped en dversiktlig undersokning och
beddmning av barnens munforhallanden. Observationerna,
tillsammans med information som forédldrarna lamnat, stills
samman i en databas.

Kunskap om sillsynta diagnoser sprids via webbplatsen
mun-h-center.se, samt via MHC-appen och pa Mun-H-Centers
facebooksida och youtube-kanal.

Tand- och munvérd for barn och unga med sérskilda behov
Det dr en stor fordel om den forebyggande tandvarden ar sa bra att
en god munhilsa kan bevaras. Att komma igdng med goda vanor
tidigt ar viktigt. Alla bor anvanda fluortandkrdm. Tandvarden
rekommenderar foréldrar att hjélpa sina barn med tandborstningen
och borsta tva gdnger om dagen. For att underlétta tandborstningen
tipsar Anna Odman om att std bakom barnet och anvinda den egna
kroppen som stdd.

— D& kommer man &t béttre och det blir lttare att borsta.

Ndr nya kindtdnder kommer dr det extra noga med tandborstning
av groparna pd tuggytan. De kan ocksa forseglas med plast for att
minska risken att fa hal.

Det finns méinga olika typer av hjdlpmedel som kan underlitta
munvérden. Tandvardspersonalen hjélper till att individuellt prova
ut ldmpliga hjdlpmedel.

Vid érliga undersokningar pa tandklinik 4r det viktigt att
tandldkaren far kinnedom om barnets aktuella hédlsa och
medicinering, da det kan péaverka salivens kvalitet och ge
muntorrhet med 6kad risk for karies, hél i tinderna, som foljd.

Dokumentation nr 606 © Agrenska 2020 44


https://mun-h-center.se

Gallvagsatresi

Kontroll av bettutveckling, kékleder och kakmuskulatur dr ocksé
viktig att utfora, forutom sedvanlig kontroll av munhygien, tandkott
och tinder. Ett eller tva aterbesok mellan de ordinarie besoken
rekommenderas for polering och fluorbehandling av tdnderna.

For barn som inte tycker om tandkrdmssmaker finns sirskilda
tandkrdmer utan smak. Det finns ocksa tandkrdmer som inte
skummar sa mycket.

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

Munbhiilsa vid gallvigsatresi
Foljande munrelaterade symtom kan — men behover inte —
forekomma hos personer med gallvigsatresi:

e Péverkan pa emaljen.

e Vissa mediciner kan oka risken for muntorrhet. Muntorrhet
kan 1 sin tur leda till en 6kad risk for karies.

e En del personer med gallvégsatresi har reflux, vilket 6kar
risken for erosioner och attrition pa tinderna.

— Detta dr symtom som kan férekomma, men det géller sjélvklart
inte alla, siger Anna Odman.

Att tdnka pa for barn med gallvéigsatresi:

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

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

Munmotorik vid gallvigsatresi

En logoped arbetar med att utreda kommunikation, tal och sprak,
samt sug- tugg- och sviljformaga. De kan ocksa ge rdd om
oralmotorisk traning. Syftet med séddan tréaning kan till exempel
vara att forbéttra dtandet samt vid behov 6ka eller minska
kénslighet i munnen.

Gallvégsatresi i sig paverkar inte munmotoriken och barnen som
undersoktes under vistelsen hade god oralmotorisk forméaga. Men
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en del barn med diagnosen kan ha dtsvarigheter. Har barnet
problem med néringsintaget dr det viktigt att komma i1 kontakt med
dietist. Personer med gallvégsatresi kan vara i behov av en
anpassad kostplan. Problem med matsmaltningen kan 1 sin tur
paverka lusten att &ta.

Viljan att dta paverkas bland annat av mag-tarm-problematik, aptit,
illamaende, andning, allméntillstand och hur personen upplever
mat och dtande. Formdgan att dta kraver god funktion for att kunna
tugga, suga, svilja och dricka.

Sjdlva dtandet dr det vi ser, men processen engagerar egentligen
manga delar av kroppen.

— Om man har kvarstdende matningssvarigheter som ar svéra att
rada bot pa gar det att utreda vidare orsaker, som exempelvis
selektivitet (att barnet bara viljer att dta viss typ av mat), sdger
Helmine Bratfoss.

Atsvérigheter har ofta inte en enskild orsak, utan en kombination
av orsaker. Darfor behovs ett multiprofessionellt omhiandertagande
(av exempelvis ldkare, sjukskdterska, dietist, logoped, psykolog,
sjukgymnast, arbetsterapeut och tandlikare). Det uppstar létt en
ond cirkel, dér tidiga uppfodningsproblem hos barnet kan leda till
niringsbrist och tillvixthdmning, vilket skapar stress hos
fordldrarna, vilket i sin tur kan leda till en negativ méltidsatmosfar.
Da blir det &nnu svarare att vinda trenden och f3 till ett bra dtande.
— Det ér dérfor bra att ta hjélp i tid. Om man har svart att avgora
varfor barnet har kvarstaende édtsvarigheter kan det vara bra att ta
kontakt med en logoped, sdger Helmine Bratfoss.

Lds mer om hur man kan stimulera oralmotorisk formdga i
vardagssituationer i skriften "Uppleva med munnen”. Den gar
att bestdlla via Mun-H-Centers webbplats:

mun-h-center.se

Sambhallets stod

Flera olika typer av stodinsatser finns att fa for personer med
funktionsnedséittning och deras anhoriga.
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Forséikringskassan

Forsdkringskassan har ersatt det tidigare vardbidraget med

ett omvdrdnadsbidrag, som du kan f4 om du har ett barn med
funktionsnedséttning. Bidraget baseras pa den omvardnad och
tillsyn som ditt barn behdver utover det som ar vanligt for barn i
samma alder utan funktionsnedséttning.

Omvardnadsbidraget finns i fyra nivaer och Forsikringskassan
bedomer barnets totala behov av omvérdnad och tillsyn efter samtal
med fordldrarna. Om familjen har flera barn med funktions-
nedsdttning kan fordldrarna som mest fa ett helt omvéardnadsbidrag
per barn. Skatt ska betalas pa omvéardnadsbidraget och beloppen
justeras vid varje arsskifte.

Detta gdller vid VAB

Du kan fa vab-ersittning for barn som har fyllt 12 men dnnu inte 16
ar om barnet behover mer hjélp &n vanligt i den aldern. Det kan till
exempel gilla om du behdver folja med barnet pa lakarbesok eller
om ett annars friskt barn blir sjukt och inte klarar sig sjélv.

For att fa erséttning for vab for ett barn som fyllt 12 &r men inte 16
ar behover du ett lakarutlatande fran forsta dagen du dr hemma.

Om ditt barn under 18 &r ar allvarligt sjukt kan du fa erséttning om
det finns en pataglig fara for barnets liv (eller om barnet efter / 1
direkt anslutning till ett livshotande tillstdnd far behandling mot sin
sjukdom och det finns fara for barnets liv utan denna behandling).
Niér barnet ar allvarligt sjukt har bada fordldrarna rétt till erséttning
for samma barn och tid under ett obegransat antal dagar.

Hilso- och sjukvardslagen

Sedan 2015 finns en patientlag som innebaér stéirkt stillning for
patienter, bland annat rétt att vilja 6ppenvéard i ett annat landsting,
till exempel habilitering eller specialist i annat landsting. Det ar
lattare att f4 en ny medicinsk bedomning.

— Lagen har ocksé 0kat barns inflytande dver sin egen véard. De har
ritt att f4 information om sin vard pa ett sitt som de forstar.

Lds mer pd nfsd.se och 1177.se

Samordning — fast vardkontakt

Enligt hilso- och sjukvardslagen har verksamhetschefen skyldighet
att utse en fast vardkontakt for att sékerstilla patientens behov av
samordning om patienten onskar det. En fast vardkontakt kan
samordna vardens insatser, information, formedla kontakter inom
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varden och vara kontaktperson inom andra delar av varden och for
andra samhillsaktorer.

Den fasta vardkontakten kan vara en ldkare eller annan profession
inom varden, som sjukskoterska eller kurator.

SIP — samordnad individuell plan

Kommuner och landsting ar skyldiga att uppritta en samordnad
individuell plan, SIP, enligt bade socialtjédnstlagen och hélso- och
sjukvardslagen. En SIP gors niar samordning efterfrdgas och
kompetens behovs fran flera verksamheter och dér
ansvarsfordelningen behover goras tydlig. Planen upprittas vid
moten dér de professionella ar skyldiga att delta. Den kan goras nér
en person upplever att man behover en samordning mellan olika
instanser.

Skollagen 1 kap 4

Enligt skollagen har barnen ritt till stod for att na skolans
kunskapsmal. Atgirdsprogram ska upprittas for hur eleven ska
klara kunskapsmal och vilket stod som krévs. Det dr rektorns
ansvar att eleven far ett atgirdsprogram om det behovs.

Enligt skollagen ska skolan ta hinsyn till elevers olika behov
Elever ska ges stdd och stimulans sa att de utvecklas sé langt som
mojligt. Skolan ska strava efter att uppvdga skillnader 1 elevernas
forutsittningar att tillgodogora sig utbildningen.

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

e Sirskilt schema over skoldagen

e Extra tydliga instruktioner

e Stdd att sitta igdng arbetet

e Anpassade laromedel

e Nagon extra utrustning

e [Enstaka specialpedagogisk insats

o Sérskilt stod

¢ Handledning/fortbildning av personal
e Resursperson/’assistent”

e Minskning/anpassning av elevgrupp
e Regelbunden specialpedagogiska insatser
e Anpassad studiegéng
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Infor alla fordndringar ar det viktigt med forberedelser. Det géller
till exempel nér barnet borjar forskola och vid 6vergangen fran
forskola till skola. Och vid alla stadiebyten.

Ta kontakt med forskola och skola infor bytet. Gor girna
studiebesok pé skolan om det finns osdkerhet om vilken som passar
barnet bist.

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

Forbered motet!

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

Ha en dagordning och bestim pé forhand hur lang tid motet ska
vara. For ett protokoll om vem som ska gora vad till nir. Boka en
ny tid for aterkoppling och uppf6ljning av atgirderna.

Vart vinder vi oss?

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

skolverket.se

Skolverkets upplysningstjinst: telefonnummer 08 - 527 332 00.

SoLL

Enligt Socialtjdnstlagen ska ménniskor som av fysiska, psykiska
eller andra skil moter betydande svarigheter i sin livsforing fa
mdjlighet att delta i samhaéllets gemenskap och att leva som andra.
Darfor finns olika former av stdd. Finns behov har man alltid ratt
att soka en insats och fa ett skriftligt beslut. En socialsekreterare
eller kurator pa sjukhuset kan hjélpa till med ansokan.

Hit kan man vinda sig for att fa hjilp med stodinsatser
e Habilitering/kurator.
e LSS-handlaggare.
e Brukarstddsorganisationer (exempelvis Bosse eller Lasse).
e Anhorigstddjare i kommunen.
¢ Brukarstddcenter.
e Andra organisationer (exempelvis HSO, FUB, DHR, RBU).

Hjilpmedel
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Hjalpmedel skrivs ut for att forbattra eller upprétthalla funktion och
formaga. De kan ocksé skrivas ut for att kompensera for en nedsatt
eller forlorad funktion eller forméga att klara det dagliga livet. Det
géller dock inte produkter som &r vanliga i hemmet, som
exempelvis datorer.

Hjalpmedel ir oftast landstingens ansvar och kraver hilso- eller
sjukvardskompetens vid utprovning. Besluten kan inte verklagas.
Hjalpmedel finns pa bland annat pa habiliteringen,
hjalpmedelscentralen, datatek, datakommunikationscenter, syn- och
horcentraler.

Fonder

Fonder kan sokas for 6kade omkostnader pa grund av sjukdom,
hjalpmedel och rekreationsresor. Pa sjukhus eller pé habiliteringen
kan man fa hjilp av en kurator med att hitta passande fonder att
sOka pengar ur. Lansstyrelsen har en gemensam stiftelsebas dar
man kan soka efter mojliga fonder. Vissa foretag hjalper ocksa till
att hitta ratt fonder for en mindre summa.

Jontefonden iar en stiftelse for barn och ungdomar som véntar pa
eller har genomfort en transplantation, och deras syskon.

Stiftelsens mal ar att skapa guldkant och gliadje i vardagen for dessa
barn och ungdomar.

Lds med pa jontefonden.se

Tips péa fler bra webbadresser:

agrenska.se — Agrenska

nfsd.se — Nationella funktionen sdllsynta diagnoser
fk.se - Forsdkringskassan

assistanskoll.se — Assistanskoll

1177.se — Sjukvardsupplysningen
socialstyrelsen.se — Socialstyrelsen
mun-h-center.se — Mun-H-Center
skolverket.se — Skolverket

spsm.se — Specialpedagogiska skolmyndigheten
notisum.se — Lagar pd ndtet

mfd.se — Myndigheten for delaktighet

do.se — Diskrimineringsombudsmannen
bostadscenter.se — Bostadscenter

boverket.se — Boverket

hejaolika.se — Nyheter om ett samhidlle for alla
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parasport.se — Idrott for personer med funktionsnedsdttning
anhoriga.se — Nationellt kompetenscentrum for anhoriga
ournormal.org — For att hitta andra familjer i liknande situation
kunskapsguiden.se — Kunskapsguiden

stiftelser.lst.se — Linsstyrelsernas gemensamma stiftelsedatabas

— For att fa en personlig assistent krivs det att man har stora
och varaktiga funktionsnedséttningar och tillhor en av LSS

personkretsar.
Det beriittar Louise Jeltin som ér assistanssamordnare pa

Agrenska Assistans.

Assistentens uppdrag ar att hjélpa till med grundliggande behov
som &tande, pa- och avkladdning, kommunikation och personlig
hygien. Behoven maste vara av praktisk karaktir — att behova hjilp
med aktivering, paminnelser och motivation dr oftast inte
tillrackliga skil for att fa assistans.

For att kommunikation ska anses utgora ett grundlaggande behov
krévs att det behovs en tredje person for att kommunikation ska
vara mojlig. Den tredje personen behover ha ingadende kunskaper
om individen, funktionsnedséttningen och sittet att kommunicera.

Tillsyn rdknas som ett grundliggande behov bara om personen har
en psykisk funktionsnedsdttning, eller om det krivs ingaende
kunskaper pa grund av personens kommunikationssvarigheter eller
beteendeproblematik.

Vad riiknas till fordldraansvaret?

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

— Tillsyn anses av Forsékringskassan helt hora till fordldraansvaret
tills barnet ar fem ar.

Om de grundlidggande behoven uppgar till 20 timmar eller mer per
vecka ansoks assistansersittning fran Forsdkringskassan.

Dokumentation nr 606 © Agrenska 2020

51


https://stiftelser.lst.se
https://kunskapsguiden.se
https://ournormal.org
https://anhoriga.se
https://parasport.se

Gallvagsatresi

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

Assistans i skolan

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

... dér barnets funktionsnedsattning skapar sirskilda svarigheter att
kommunicera med andra dn den personliga assistenten,

... nér det med hénsyn till personens hdlsotillstand ar viktigt att
den personliga assistenten finns till hands.

... dér funktionsnedsattningen gor det séarskilt angeldget att
personen har ett starkt begrdinsat antal personer knutna till sig.

... dér personen behover tillgéng till ndgon som har ingdende
kunskap om honom eller henne och hélsotillstandet.

Anhdoriga som assistenter

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

Hjilp med personlig assistans

Det finns ingen réttshjélp for den som vill 6verklaga
Forsdkringskassans eller kommunens beslut om personlig assistans
genom att driva LSS—mal i domstol. Men det finns jurister pa
assistansbolagen att hamta kunskap och stdd hos.

Aven hos brukarorganisationer kan man fa hjilp:

e LaSSe Brukarstdodcenter (Vistra Gotalandsregionen),
telefonnummer: 031-841850

e BOSSE - Réad, Stod & Kunskapscenter (Stockholm),
telefonnummer: 08-54488660
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Foreningen Greta Lever

Informationscentrum

Greta Lever dr en ideell forening som bildades av fordldrarna till
Greta som foddes 2015 med en allvarlig kronisk leversjukdom.
Foreningens syfte ar att stotta sjuka barn och deras fordldrar under
sjukhusvistelser samt ge stdd till forskning inom leversjukdomar.
Foreningen anordnar bland annat ett 16plopp varje ar, dir en del av
vinsten gér till detta &ndamal.

Du hittar foreningen via facebookgruppen Greta Lever.
Vill du stodja Greta Lever kan du swisha ett bidrag till:
123 262 68 28.

for sallsynta halsotillstand

Socialstyrelsen har en kunskapsdatabas for sillsynta
hilsotillstind. Den innehiller for nirvarande
informationstexter om cirka 300 ovanliga sjukdomar.

Texterna produceras frdn och med mars 2020 av
Informationscentrum for séllsynta hilsotillstdnd vid Agrenska i
samarbete med ledande medicinska experter och foretradare for
patientorganisationer. Kvalitetssékring sker genom granskning av
en sdrskild expertgrupp.

Informationen i databasen uppdateras regelbundet och ytterligare
diagnoser tillkommer varje ar. De som skriver texterna svarar dven
pa fragor och hjélper till att soka information, och nés pa

031-750 92 00 eller via mail: sallsyntadiagnoser@agrenska.se
Lds mer hdr:
socialstyrelsen.se/stod-i-arbetet/sallsynta-halsotillstand

Riksforbundet Sallsynta diagnoser

Riksforbundet Sillsynta diagnoser bildades for 15 ar sedan av
en grupp forildrar till barn med olika typer av syndrom. Det
ar en paraplyorganisation déir en méngd olika
diagnosforeningar finns representerade.
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Forbundets uppdrag ar framfor allt att driva politiska fragor som ror
personer med funktionsnedséttning, att paverka och pétala att
sillsynta diagnoser maste uppméarksammas och forskas kring.
Forbundets uppdrag ar framfor allt att driva politiska fragor som ror
personer med funktionsnedséttning, att paverka och pétala att
sillsynta diagnoser maste uppméarksammas och forskas kring.
Forbundet trycker pé att personer med séllsynta diagnoser har rétt
till samma insatser fran samhallet som alla andra, till exempel nér
det géller vard och behandling. De ska inte missgynnas pa grund av
att andra inte kanner till s& mycket om deras syndrom.

De 12 000 medlemmarna representerar ett 50-tal olika
diagnosforeningar som sinsemellan ar vildigt olika. Gemensamt ar
att alla sjukdomar eller syndrom &r livslanga, obotliga och néstan
alltid har genetiska orsaker.

Det dr sillsynthetens dilemma som forenar medlemmarna, inte
sjukdomen eller syndromet i sig, menar Elisabeth Wallenius.

Hdr hittar du Riksforbundet for sdllsynta diagnoser:
sallsyntadiagnoser.se

NFSD - Nationella Funktionen Sallsynta Diagnoser

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

NFSD arbetar idag huvudsakligen med att sprida information for
att 6ka 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 606

Gallvagsatresi ér en séllsynt sjukdom som medfor hinder eller stopp i
gallgangarna som ska leda gallan fran levern och ut i tarmen.

Barn med detta tillstind opereras enligt den sa kallade Kasai-metoden,
vilket gor att det gar att aterskapa ett gallflode som annars inte hade
fungerat hos dem.

Trots operation &r tillstdndet den vanligaste enskilda orsaken till behov av
levertransplantation hos barn.

Gallvagsatresi forekommer hos ungefar 1 per 15 000 levande fodda i
Sverige.

AGRENSKAS FAMILIE- OCH VUXENVISTELSER

AGRENSKA
Kunskap och kompetens om sdllsynta diagnoser
© Agrenska 2020 agrenska.se
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