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Sammendrag

Tittel: Leve med en kropp i stadig forandring.

Leve med den progredierende sykdom Ataxia Telatagex Hva betyr det for
barnet og for fysioterapeuten?

Ngkkelord: barn, progredierende, fysioterapi, mestring, Atabetangiectasia
Problemstilling: Jeg belyser to problemstillinger: Hvordan er uingen hos barn
med den neurodegenerative sykdommen Ataxia Teletagia (AT) sett fra
fysioterapeutens perspektiv? Hva er barnets petisgek a leve med en
neurodegenerativ sykdom og en kropp i stadig faiag@

Teoretiske perspektiv: Kroppen er var tilgang til verden. Forandring ojpen farer
til en forandring av barnets livsverden. Hvordaheted leve med en kropp i
forandring kan beskrives i den helserelaterte iradiket.

Det er en utfordring for fysioterapeuter & dokuneemtap av funksjon og samtidig
ivareta barnets behov for mestring. Tiltak og beliag baseres pa kunnskapsbasert
praksis.

Metode: Sammen med min kollega fra habiliteringstjenestanvi kombinert var
erfaringen med den kunnskapen fra Johns HopkingitahsVi har lagt vekt pa de
store utviklingslinjene og de konsekvenser de bafysioterapeuter.

For finne kunnskap om barnets perspektiv har jegtédt et litteratursgk i databaser
med fglgende sgkeord pa norsk og engelsk: Bargrgdeerende, funksjonshemmet,
mestring, kroppsbevissthet, selvfglelse, kroniskpgsfenomenologi.

Relevante artikler er vurdert i forhold til hva sier om barns livsverden, syn pa
egen sykdom og kropp.

Resultater: Ingen nye utviklingstrekk, men inndeling i fasarlgedre muligheter til
a planlegge bade kartlegging og tiltak.

Man kan forvente at barn med AT vil ha lavere squrdelserelatert livskvalitet,

men ikke ngdvendigvis darligere livskvalitet ebaivfalelse.



Summary:

Title: Living with a body in continuous change.

Living with the neurodegenerative disease Ataximigectasia. What is the impact
on the child and the physiotherapist?

Keywords: child, neurodegenerative, physiotherapy, copirtgxf@ Telangiectasia
Approach to problem: | will clarify approaches: How does the neurodegenerative
disease Ataxia Telangiectasia develop in childesnswvith a physiotherapist’s eye.
What is the child’s perspective on living with aunedegenerative disease and a
body in continuous change?

Method: In collaboration with my colleague in the child Haation unit, we
combined our experience with the knowledge at Jétopkins hospital. We
emphasized the main line of development and theempurences it implies for
physiotherapists. To look into the child’s perspaxtl searched databases with the
following keywords:

Child, progressive, neurodegenerative, disablegingp (body)-awareness, self-
esteem, cronic, phenomenology and lived body.

Results:No new line of development, but division in phagesvides a better
opportunity to plan both testing and efforts. @aea expect that children with AT
will have a lower score on health related qualitiife, but not necessarily on quality

of life or self-esteem.
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"Hvis jeg ikke hadde hatt AT, hadde jeg ikke fatt stettekontakt, trax,
permobil, rullestol eller sykkel. Det er litt kjedelig d ha AT noen ganger.
Ndr jeg tegner, sa kommer det litt kluss og tull. Emil kan gd alene og sta

pa huet. Det kan ikke jeg og det er litt dumt”. Anita 11 ar.

1 Innledning

Denne uttalelsen kommer Anita med pa en DVD (Frar2b05) som er laget av
foreldre om deres barn med den neurodegeneratipecggedierende sykdommen
Ataxia Telangiectasia. Den sier litt om hvordabam ser pa sin sykdom og sin
kropp. Vanligvis tar vi det for gitt at barn ska kunnskap om egen kropp og hva
deres kropp kan og ikke kan. Barn skal tgrre &gtélsine egne opplevelser av
kroppen og det som kjennes positivt og godt ogsdet kjiennes mer negativ og
vondt eller vanskelig. Barn skal veere seg bevisalil@ mennesker er unike, ikke to
er like. Barnet skal veere seg bevisst hvordan lengpngerer og reagerer. Da tenker
jeg ikke bare pa hvordan kroppen beveger seg, msh lovordan kroppen reagerer
pa bevegelser, pa bergring og pa sanseinntrykledd kommer hvordan kropp og
falelser henger sammen. Vanligvis er dette en litgiksom skjer uten at vi er oss sa
veldig bevisste at den skjer. Barn har en indreedtii & komme seg opp og sta og til

a ville utforske verden omkring.

Hvordan oppleves verden omkring nar kroppen ikkefeqer seg "som den skal”?
Barn med en neurodegenerativ progredierende sykdgtar denne situasjonen flere
ganger i livet. Sykdommen fgrer til at de mistedigheter. Hver gang de mister en
ferdighet ma de laere pa nytt om og pa hvilken rdétkan gjennomfgre aktiviteter

til tross for sine funksjonshemninger. Ut fra etdenenologisk perspektiv faller
deres verden litt sammen hver gang sykdommen f@veeg. De ma tilpasse seg
verden pa nytt.

Barn og ungdommer ma tilpasse seg sin "nye krogpivimrdan den reagerer og hva

det betyr for dem for & kunne fungere i hverdag@ardet noen som kan si 0ss noe



1.1

om hvordan barn forholder seg til en kropp somkite kan stole pa og hva det gjar
med dem? Kan barna si noe om det selv? Er det andnéhar fatt barn til & si noe

om det?

Barna forholder seg til sykdommen og konsekvenserden pa en mate.
Fysioterapeuten som skal fglge opp barn med erodegenerativ progredierende
sykdom mater egne utfordringer nar de skal forhsktptil sykdommen og
konsekvensene pa sin mate. Barna trenger etter tiltad pa flere omrader og det
stilles store krav til samordning og prioriteringtédtak. | utgangspunkt vil de fleste
fysioterapeuter gnsker a gi informasjon og anbedeli basert pa kunnskap. Det
finnes ikke evidence based forskning pa fysiotendgpidet gjelder barn med sjeldne
og progredierende sykdommer. Hva skal den sé baserevalg p4? Kan jeg si noe
om utviklingen av sykdommen og de utfordringer dedfarer for fysioterapeuter

med bakgrunn i erfaringsbasert kunnskap og forgkhin

Resultatet har blitt en oppgave med to artikler senliegg. Oppgaven og artiklene
star alle som selvstendige arbeid og kan lesesfbweeg. Det er likevel en klar

sammenheng mellom de tre arbeidene.

Problemstilling

Det finnes flere typer neurodegenerative progrediée sykdommer. Jeg har
avgrenset meg til & beskrive den sjeldne sykdom#iaxia Telangiectasia. Dette er
en gruppe som er sjelden i Norge og overrepregearti@dmark der jeg jobber. Det
ligger derfor mye erfaringsbasert kunnskap her.&se nsermere pa hva det a leve
med en progredierende sykdom betyr for bade bafysigterapeut skal jeg forsgke

a svare pa falgende spgrsmal:

- Hvordan er utviklingen hos barn med den neugederative sykdommen

Ataxia Telangiectasia (AT) sett fra fysioterapg perspektiv?

- Hva er barnets perspektiv pa a leve med erodegenerativ sykdom og en
kropp i stadig forandring?



For & fa svar pa disse spgrsmalene har jeg gjtirigo

Farst har jeg sammen med en kollega sett pa déngdae vi har gjort som
fysioterapeuter ved habiliteringstjenesten narariflgt barn med AT over fem til ti
ar i deres utvikling. Hva har vi gjort og hva haewndret underveis. Vi har
sammenlignet vare erfaringer med de erfaringeneesagjort ved AT-klinikken ved
John Hopkins hospital i USA. Sa har vi sett pakevilitfordringer det gir for
fysioterapeuter som arbeider med barn med AT.

For & fa tak i barnets perspektiv har jeg foregattitteraturstudie og sakt etter
artikler som sier noe om barnets perspektiv i fathib egen sykdom og kropp.
Erfaringene vi har gjort oss ved habiliteringstjgtiea former utgangspunktet for
artikkelen "I forkant av forandring”. Litteratursdien er utgangspunkt for artikkelen

"Leve med en kropp i stadig forandring”.



2 Hva er Ataxia Telangiectasia?

Ataksi = forstyrrelser i balansefunksjoner og koordinagurbevegelser.
Telangiektas = utvidelse av de minste blodarene som sees primatrtiet hvite i
gynene, samt pa gyelokkene og der huden er tymtsetfes for mye sollys eller
mekanisk irritasjon.

Ataxia telangiectasia (AT) er en arvelig og frenmtadiende, nevrologisk sykdom
som skyldes endringer i et gen pa kromosom nr &ttelyir balanseforstyrrelser
(ataksi) og utvidete blodarer (telangiektasienyn@og hud. Forstyrrelser i
koordinasjon av muskler og svekket muskelkraft parihele kroppen. 1 tillegg
innebaerer sykdommen ernaeringsvansker, nedsatt iforsuar, gkt kreftrisiko og
fremadskridende lungesvikt. Det finnes per i dageimhelbredende behandling av
sykdommen, men en rekke ulike tiltak kan bidratdke livskvaliteten. Det fades ca
ett barn med tilstanden i Norge hvert ar (Strayepseh 2008).
Rendalsmutasjonen er en av mutasjonene som foedrddk Rendalen ligger i
Hedmark, og derfor er det flere barn med AT i Hedao®aon i noe annet fylke.
Habiliteringstjenesten har derfor bygget opp erskidtkompetanse pa denne

sykdommen, og barn fra andre fylker og fra Dannfekveert til vurdering hos oss.

Barn med AT utvikler de fagrste motoriske ferdigmetem hodekontroll, rulle, sitte,
st og begynne a ga innenfor normalvariasjon fierah. Det er likevel noe med
kvaliteten av motorikken som mange foreldre og amdagerer pa. Vansker med
koordinasjon vil gjgre dem ustg, og noen foreldneadlerede litt ustahet nar barnet
begynner & sitte selvstendig. Barna vil fortsattevestage etter at de har leert & ga.
Denne ustgheten skyldes ataksi.

Nar vi beveger oss justerer vi ubevisst bevegelsérehele tiden, slik at de blir
jevne og flytende. Ataksien oppstar nar en sykdarsk@de i hjernen som gjar at
den ikke klarer & justere bevegelsene akkurat passgusterer for mye eller for
lite. Fordi justeringen ikke traff mal trenges @etny justering som vanligvis heller
ikke blir bra nok. Og slik fortsetter det. Vi kaa litt av den samme falelsen nar vi
skriver mens vi kjgrer buss. Feiljusteringene sedle muskler. Vi ser det lettest i
armer og ben, men ogsa i hodet og i resten av krodpe skjer i tillegg i musklene

som beveger gynene, i musklene som koordinereepwsd viljestyrte



pustebevegelser, tygge- og svelgemuskler og séevitl®en barn har en type
ufrivillige bevegelser og/eller skjelving i kroppedr de beveger seg. Vi kaller dem
tilleggsbevegelser. Det er ikke som en typisk ataken skjer plutselig og med et
stgrre utslag enn ved ataksi. Disse bevegelsemereuforutsigbare og derfor mer
hemmende i barnets funksjon, for eksempel naritldtiitke av en kopp eller tegne.
Barna vil utvikle seg videre motorisk i barnearegdaere nye ferdigheter til tross for
ataksien, men kvaliteten er annerledes og ettet kitelen gkende ataksien
begrense deres ferdigheter. Barnet finner oftendest effektive mate a bevege seg
pa for ulike forhold og kan variere strategi i folth til vekslende situasjoner,
underlag osv. Balanseforstyrrelse, etter hvert kaertbmed stivhet, medfarer et
avvikende gangmegnster og etter hvert tap av seldgiggangfunksjon, og barna blir
avhengig av rullestol. Darlig styring av bevegelsed skjelving eller ufrivillige
bevegelser kan ogsad hemme spisefunksjoner ogdekigser balansekrevende

aktiviteter og presis, viljestyrt tilneerming tildskaper/objekter vanskelig.

Spraket kan bli pavirket av koordinasjonsvanskegayttalelsen bli mer utydelig.
Barn kan ha problemer med sikling og puste- oggafahksjoner. P& grunn av
koordinasjonsvansker og endring i lungevev bligefunksjonen darligere. Dette

blir mest tydelig i ungdomsfasen. Barna opplevergaer hvor slitenhet oppleves
som et problem. Det kan veere sa utmattende a jotie hele tiden mot ustgheten
at slitenhet til slutt begrenser funksjonsnivaegt blir vanskeligere for barna & takle
sin gkende funksjonshemning. Hos yngre barn vieeseg i at dagsformen varierer
betydelig mer enn hos barn flest. Variasjonengnaisen vises bade i grovmotorikk,
finmotorikk, sprak og kognitive ferdigheter. Narbatrn blir eldre ma det, i tillegg til
stadig & jobbe med sine fysiske utfordringer, dgsdrbeide tap av funksjon (Velema

og Burgers, 2008).
Forventet levealder ligger i en studie fra Crawf@@dawford, Skolasky, Fernandez,

Rosquist, Lederman, 2006) mellom 18 og 28 ar mest@rvariasjon. Dagdsarsaken

er litt usikker, men kan beskrives som en komp|iasv AT.
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3 Teoretiske perspektiver.

3.1 Barns livsverden

Hverdagslivet har to viktige dimensjoner (Gullesta889). Den ene dimensjonen er
den daglige organiseringen av oppgaver og virkseenhBen andre dimensjonen er
hverdagslivet som den enkeltes erfaring og livsserdette handler om & fa en
dypere innsikt i hvordan mennesker forholder skgjrilivssituasjon.

For & belyse denne dimensjonen; "hvordan barnafden seg til sin livssituasjon
som barn med en progredierende sykdom” har jed daigi bruk begrepet
"livsverden”. Livsverdenen omfatter altsa barngtiplevelse av sin hverdag og
hvordan det forholder seg til denne. "Livsverdeoirsbegrep fokuserer pa
opplevelsesdimensjonen og ikke bare pa en beskeal de forholdene person en

lever under.

Livskvalitet (Quality of Life, QoL) kan definereom et individs oppfatning av
deres plass i livet i konteksten av kulturen oglisattet som de lever i og i forhold
til deres mal og forventninger, standarder og bekyger. Helserelatert livskvalitet
(Health related quality of life, HRQoL) er definesdm en livskvalitet hvor
dimensjonen "personlig syn pa ens egen helse adpsyktilfayes. (Grootenhuis,
Boone de, Kooi van der, 2007). Pediatics Qualitiitd (Peds QL) er en
standardisert test som er aldersrelatert og oveiisfiere sprak, ogsa til norsk. Den
har spgrsmal som skal besvares med aldri, nesténraen ganger, ofte eller alltid.
Tema er helse/aktivitet, falelser, sosialt og skDlen er testet ut pa mange barn,
bade funksjonsfriske og med diverse diagnoserebbeskrevet at 50 % av barn
med CP kan rapportere selv om sin helserelatetkvalitet (Varni, Burwinkle,
Sherman, Kanela, Berrin, Malcarne, Chambers, 2005).

3.2 Kroppen som tilgang til verden

Den franske filosofen Maurice Merleau-Ponty (Meuldzonty, 1994) hevder at
mennesket ikke kan deles i to, men at menneskettemulighet til & oppleve ting,
tenke eller utfare noe, nettopp er & gjore detsomnhetlig psykofysisk kropp. A
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veere menneske betyr a eksistere i verden som keopgansende, persiperende,
handlende, tenkende, fglende og talende kropmtegrert enhet. Kroppens forhold
til verden er ikke mekanistisk, biologisk ellerefiektuelt, men eksistensiell
(Dsterberg, 1994).

Fenomenologer mener at kroppen er pa samme tiékdudny objekt, bade for oss
selv og i forhold til andre. Vi ser og blir setti Marer og blir hgrt (Duesund, 1995).
Kroppen er var tilgang til verden. Enhver forandrirkroppen farer til en forandring
av var opplevelse av verden.

Nar en forsker ser pa et fenomen star han/huforletld til den. Det som sees pa er
samtidig noe som viser seg for meg. Fenomenoldgearbeskrives som en
bevissthetsfilosofi. Den sgker & forstd menneseateses opplevelsesverden. Den
gnsker & fa frem gkt forstaelse for seertrekk, nesmgl sammenhenger innen et

forskningsomrade (Thornquist, 2003).

Sma barn opplever omverdenen gjennom kroppen (drgdtierij, 2000). De
oppdager sin egen kropp og ser pa og blir kjient eggd hender og fatter. Kroppen
blir grensen mellom hva som er opplevd og hva sodaekke er opplevd.
Eksperimentering blir da & jobbe med den oppdagelsehar gjort. S& opplever
barnet en kroppslig selvutdanningsprosess nar lemhan mgter motstand og ser
mulighetene som verden tilbyr. Vi ser gnske omigegnoe, ergrelsen nar hun faller,
utalmodigheten i a drikke og mest gleden av megtiitkorporering betyr at barnet
har overvunnet motstanden i kroppen om a integreney ferdighet. Sa kan de bruke
energi pa noe nytt. Den tredelingen av oppdag@eskaentere og inkorporere viser
risikomomenter for barn med bevegelseshemnifidelderij, 2000). De ma slass
hardere for hver ny funksjon, det er feerre messopgplevelser og automatiserte
ferdigheter ma kanskje leeres pa nytt etter en sfmraller progresjon i

sykdommen.

| vart daglige liv er ikke kroppen gjenstand for eppmerksomhet og bevissthet. En
velfungerende kropp er fraveerende fenomenologibkrfiquist, 2003). Det vanlige
er at tingen/verden er i sentrum for var oppmerksetyblir figur, mens kroppen glir

i bakgrunnen. Nar kroppen ikke fungerer som dehlslkgplutselig den figur. "Den
fungerer ikke som jeg vil eller gir meg smertelg béir fokusert pa benet pa grunn av

en fot som svikter av og til men ogsa pa at jeg ikkre kan ga pa kjgkkenet for &
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hente noe & drikke. De relative avstandene i rgit bus har blitt forandret. Det som
var et par skritt far er nd en lang vei med belwmstgttepunkter underveis. Bruker
jeg krykker blir det vanskelig a fa med meg et glarus fordi jeg ikke har hender
nok.”

Var livsverden er den virkelighet som vi til daglayer vare liv i og som vi tar for
gitt i alle vare aktiviteter. Barn som mister fujtks pa grunn av en progredierende
sykdom opplever endring av sin livsverden. De nelgpm nye prosesser med &
erfare, eksperimentere og integrere helt grunniedgéerdigheter.

Livsverdenen forandret seg for Kay Toombs da hkidien progredierende
sykdommen MS. Hun beskriver det slik: "Min oppleseshv det jeg kan, blir endret.
Far kunne jeg ga uten & tenke over det. Om jeg tikeeller ikke, det er visse
aktiviteter, stillinger, bevegelser etc. som ikkader er i mitt kroppslige arsenal”

(Toombs, 1988 s.208).

Barnets falelse av selvstendighet blir sterkeredefikommer seg opp og gar fritt.
Nar de mister den ferdigheten, mister de ogsa eawdgin selvstendighet (Toombs
1988). Mulderij og Bleeker er to av de fa forfattersom har vaert mye sammen med
fysisk funksjonshemmede barn, observert dem ogketakked dem om hvordan de
har det. De har laget en oversikt over hvordan kamoppfatte deres kropp ut fra et
fenomenologisk perspektiv (Mulderij 1996, Bleekgriulderij,1992).

De snakker om den forargelige kroppen, som ikkeleilbarnet vil og som barnet
ikke kan stole pa. Den har en sterk sammenhengaméle tilfredsstille barnets
behov for vitalitet. "Jeg blir misunnelig” sier Leau"de lgper sa fort og det kan ikke
jeg”. Eller som Anita sa: "Emil kan ga alene o§ pf huet og det kan ikke jeg”.
(Frambu, 2005) Men det kan ogséa veere kroppen sodnerideg i & si det du vil si,
fordi ordene ikke kommer ut eller for sakte. Dahlogsa gi en grunnleggende
folelse av utrygghet.

Den fglsomme kroppen er kroppen som sier fra omsbwa oppleves som godt og
ubehagelig. Godt & kunne slappe av i et varmt bgssker badekar eller ubehaget
ved a bli sliten av i sitte i rullestolen over (féeng tid. Kroppen har behov for
vedlikehold og blir utsatt for diverse former ferapi. Ofte er ikke bare timene
sammen med terapeuten terapitimer, men de fardubskp & ta vare pa og vaere
oppmerksomme pa kroppen ogsa nar der hjiemme, dokaet sitte i riktige stillinger

for & unnga feilstillinger.
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3.3

En annen type kropp de opplever er den avhengmmpkn. De er avhengige av
andre til en del intime handlinger som toalettbesakk og stell. De kan vaere mer
eller mindre avhengige av hjelp til andre dagligakagktiviteter som spise, forflytte
seg, finne frem saker og ting og lignende. Sa firaten igynefallende kroppen. Barn
i rullestol og som beveger seg annerledes enn dnidigynefallende og lett
kommentert av andre. Noen snakker over hodet paadgikke til dem. Flere barn
med funksjonshemminger enn barn uten funksjonshegeniblir mobbet. Noen
laerer seg a takle mobbing med & forklare ellerealgt bort, andre blir sinte eller
begynner & grate. Eldre barn kan oftere forklam $om feiler dem. Derfor er det
viktig at barn vet hva som feiler dem og at dekwarekt informasjon. Ogsa
funksjonshemmede barn kan oppleve den vitale afaftige kroppen. Gleden de
viser etter & ha rékjgrt med en elektrisk rullesttsr i aktiviteter i bassenget er en
del av det. Det samme er a vise sin fysiske styéaoen omrader. Noen finner ogsa
den gleden og opplevelsen av den livskraftige keopged a se pa andre spille
fotball eller danse.

Leve med en progredierende sykdom
A miste ferdigheter er sveert vanskelig & forholeg i, saerlig for barnet og

foreldrene. A oppleve at ting barnet kunne ettearhblir vanskeligere a gjere og at
det tar mer tid og krefter er sveert vondt. A lagye ting gér ogsé langsommere.
Etter hvert som ustgheten blir patakelig blir der synlig at man ikke klarer det
samme som de andre, og med forflytningshjelpemildiiieinan tydelig
funksjonshemmet. Det er viktig & presisere at logrange med AT har de samme
gnsker og behov som alle andre pa samme alderil &e, lzere og tilhgre et sosialt
fellesskap. De vil ha drammer om framtiden og léekéare seqg selv. Alle barn og
unge med nedsatt funksjonsevne opplever selver&jsamg sorg over egen
situasjon. Dette er temaer som er vanskelige dsna bade for den unge selv og
for foreldre og fagfolk. Lasrivingsprosessen i uogtiden kan vaere komplisert nar
en er avhengig av mange hjelpere. Og hvordan s&alptanlegge fremtiden med en
stadig forverrende tilstand (Eriksen 2008)?
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Forskning (Reinfjell, Diseth, Vikan, 2007) viserlarns tilpassing til kronisk
sykdom pavirkes av:
Karakteristika ved sykdommen (hvilken grad denvetiuende, og begrenser
bevegelse, sosiale aktiviteter og opplevelser)
Situasjonelle faktorer som stressorer i barnetsub@imgshverdag
(behandlingsprosedyrer, bivirkninger og komplikagjg
Karakteristika ved barnet (alder, kjgnn, persordigiiler mestringsstil og tidligere
erfaringer)
Karakteristika ved familien, (problemlgsningsevaker
kommunikasjonsferdigheter, grad av apenhet i famitg sosial stgtte fra venner

og familien)

Barn med en progredierende sykdom lever med sykdamimange ar. Nar de far
diagnosen har de enda ikke sa store problemerilDérene som fglger enda
opplever at de leerer nye ferdigheter far perioded tap av funksjon kommer i
skolealderen. Reinfjell et al. (2007) skriver atrb@-11-arsalderen er i stand til &
tenke om arsak til sykdommen, selv om deres farigar er begrenset. Gjennom
ungdomstiden har ungdommene fatt gkt forstaelséofbold mellom sykdom,
behandling og helseforebygging. Ifalge Rosenbe®d 4l Reinfjell et al. 2007) er
den utviklingsmessig viktigste endringen i denrdeeperioden at ungdommen
begynner & oppfatte seg selv som objekt for anmjspgatning. Det kan for barn med
AT med balanseforstyrrelser og tremor bli det somddrij (1996) kaller for den

igynefallende kroppen.

| en undersgkelse med voksen med Cystisk FibroseifiEknes (1996) at det er de
personer som klarer & sette fokus pa andre tinggkoommen som har hgyest
livskvalitet. De ser at dette ikke er unngaelsegifde tar hensyn til sykdom ved a
falge opp de medisinske rad de far, men de lar sigkelommen dominere hverdagen
og tankene. Ut fra dette konkluderer de med atnngsav egen sykdom med
unngaelse virker positivt pa subjektiv livskvaljtetens mestring med fluktstrategier

har en negativ effekt.
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3.4

Jeg har ikke klart & finne litteratur som omhandleng over tap av funksjon hos barn
med en progredierende sykdom. Det snakkes om ssrfdrn generelt, men det er
knyttet til dadsfall. Sammenligning med sorg hombaed kreft er vanskelig fordi
det handler som oftest om den siste livsfasen. Beetl en progredierende sykdom

opplever ikke seg selv som syk. De har en relait lgelse, men mister ferdigheter.

Fysioterapeuten og kunnskapsbasert praksis
Fysioterapeuter har en lovfestet plikt til & dokmbeee det de gjer (Myrvold, 2007).

| veileder for progredierende sykdommer (Teien,®@Qar fysioterapeutens rolle
beskrevet slik: Fysioterapeuten har kompetanseavedde trening og aktivisering.
Vurdering av motorikk og balanse, styrke, bevedmigkoordinering og utholdenhet
med tilrettelegging for tiltak skal ivaretas avfgneioterapeut. Spasmedemping og
stimulering av paretisk muskulatur likesa. Fysiapsuten skal vurdere behovet for
ganghjelpemidler og ortopediske hjelpemidler, oifjespen viktig rolle nar det
gjelder a laere opp blant annet pleiepersonell tiadturprofylakse og
respirasjonstrening. De mener at treningsformevpayettholdelse av aktiviteter er
viktige rehabiliteringstiltak som ma vurderes ifmdelse med utvikling av
individuell plan. Tverrfaglig innsats fra kommunédetjenestens side er ngdvendig.
Ved stort treningsbehov bgr det vurderes om fysapteuten bar veere pasientens
kontaktperson. Ved aktiv progresjon i sykdomsfoelapar spesialisthelsetjenesten
delta aktivt i arbeidet. Treningen bgr da tilrettgdes i et samarbeid mellom nivaene.
God fagutavelse bar hvile pa ulike typer av kunpsk@ denne kunnskapen kan
fremskaffes pa forskjellige mater. Jamtvedt (Jandittvidagen, Bjgrndal, 2003)
Kunnskapsbasert praksis rommer tre informasjonskildraksiserfaring og skjgnn

av utgveren, forskning og brukerens kunnskap, iagaverdier og preferanser.

Det er viktig & lese artiklene kritisk for & se hvalide resultatene er og om de har
betydning for yrkespraksis. Sa skal en se ettedesignet eller forskningsmetoden
som er brukt egner seg til & fa frem de svarener die etter eller til & belyse
problemstillingene. For eksempel om det er brukkamtrollgruppe for a belyse
fenomenet.

Hver gang en vurderer det som er skrevet er déigvikvurdere om resultatene er til

a stole pa, hva resultatene er og om resultatetilehgzlp.
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4 Metode

Nar jeg skal finne ut mer om hva som er barnetsgektiv pa a leve med en kropp i
forandring og utviklingen hos et barn med AT switf/sioterapeutens perspektiv er
det flere muligheter til & fa informasjon om defferskning, praksiserfaring og
brukererfaring. For de to artiklene har jeg brukskjellig vinkling pad metode, og de
blir derfor beskrevet hver for seg.

4.1 Valg av metode

For & finne relevant informasjon og litteratur skamne belyse de problemstillingene
jeg har formulert har jeg brukt disse informasjalusgne:

. Den generelle yrkeserfaring som min kollega oghagopparbeidet oss
giennom mange ars arbeid som barnefysioterapeuter.

. Den spesialiserte erfaring basert pa min kollegasim egen erfaring med barn
med AT som fysioterapeuter ved habiliteringstjeaestHedmark de siste ti ar.

. Frambu, som er et landsdekkende kompetansesenggelidne og lite kjente
funksjonshemninger, derunder barn med AT.

. NOVA, som forsker pa funksjonshemmedes situasjon

»  Bibsys i samarbeid med bibliotekar pa hgyskolep@®ggen hand.

. AT international clinical centre, Johns Hopkins Hital in Baltimore,

Maryland. De har spesialisert seg pa evalueringesgndling av pasienter med AT.

. Fagartikler gjennom sgkwww.ejournals.ebsco.cgnPubmed og i PEDro.

For a formidle det jeg har funnet har jeg skrewvartikler som er sendt til
"Fysioterapeuten”, fagtidsskriftet for fysioterapeui Norge. Det er et vitenskapelig

fagtidsskrift med fagfellevurdering. DBH niva 1. y&foterapeuten)

4.2 Metode fysioterapeutens perspektiv:

For & kunne beskrive fysioterapeutens perspektiyeggsammen med min kollega
fra habiliteringstjenesten kombinert den erfaringehar fra vart arbeid med barn

med AT med den kunnskapen vi fant pa AT-klinikkénJohns Hopkins hospital.
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Da vi startet med oppfalging av barn med AT fandemn tilgjengelige informasjonen
pa nettet den gangen, og i 2000 fikk vi en kopitdandbook for families and
caregivers”. (Lederman og Crawford, 2000) Derm&H %i en oversikt hva vi kunne
forvente av utvikling hos barna i arene fremovemvEntet utvikling som er
beskrevet i "THandbook for families and caregiversbasert pa vurderinger av barn i
forskjellige aldrene. Vanligvis har de sett bareteller to ganger. De siste ti arene
har vi falgt en mindre gruppe pa 10 barn over fatened oppfelging 1-2 ganger i
aret. For a gjgre var oppfalging av barn med stmekt har vi laget vart eget
oppfalgingsprogram. Vi fglger opp den motoriskeksjonen hos barna over tid med

video av forskjellige aktiviteter.

For & finne aktuell litteratur var det naturlig fuss a ga ferst tilbake til AT-klinikken
ved Johns Hopkins in Baltimore for & se om de hagj@ee relevant forskning som
vi ikke hadde fatt sett enda. Noen kolleger hatatiepd en konferanse om AT i
Birmingham i 2004 og fikk bekreftet der at det éF-Rlinikken pa Johns Hopkins
hospital som er fremst i forskningen pa AT.

Det finnes mye nyere medisinsk/genetisk forsknimgn ingen forskning som ser pa
hvordan barn med AT har det i hverdagen. Det entb@ok for families and
caregivers” fra 2000 som fremdeles har de gjelddmd&rivelsene av utviklingen
hos barn med AT. Den har ikke blitt oppdatert sidé@o.

Sgk pa nettet ellers gir ingen ny informasjon omnlvaed AT og fysioterapi.
Frambu hadde en gammel informasjonsbrosjyre om d\far sett at de trenger en
ny smaskrift som samler kompetansen om barn metdMorge. De har blant annet
bedt habiliteringstjenesten i Hedmark om & kommd den kompetansen de har.
Tverrfaglig artikkelsamling om ataxia telangiectasimaskrift 44 kom ut i april
2008.

Vi har veert to fysioterapeuter som i felleskap ¢t gjennom den erfaringen vi
sitter med etter ti ar med observasjon og vurdesinarn med AT.

Vi har sett pa den utviklingen barna har hatt. &ii ett om det er problemstillinger
som gar igjen og om de er relatert til alder. i batt gjennom de

problemstillingene vi har mgtt som fysioterapeuter.
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Hovedproblemstillinger har veert knyttet til:
Hvordan utvikler motorikken seg
Hvordan kan fysioterapeuten kartlegge/teste fumssjivaet
Hvilken type trening er viktig i de forskjelligegane
Nar skal det tilbys hjelpemidler, og hvilke typeraktuelle
Behov for prioritering mellom barnets behov, faemnis behov og fysioterapifaglige
behov
Hvordan ivareta familiens behov

Hvordan ivareta fysioterapeutens behov

Sa& har vi sammenlignet den erfaring vi har medetéaringen som star i handboken.
Vi har i denne omgang valgt a ta et metaperspgitiutviklingen hos barna.
Kvantitative data kunne veert misvisende her. Ofmadide tatt datoen barn har fatt
sin farste rullestol vil det likevel ikke si noe drmarnets funksjonsniva. Vi anbefaler
tidlig & skaffe barn en rullestol. Noen foreldre titbakeholdende med a ville ha
hjelpemidler, mens andre var enige i & skaffe kjalidler tidlig for & kunne bruke de
ved behov. Men i metaperspektivet ser vi at all® lvad 10 ars alderen bruker
rullestolen i det daglige til selvstendig forflytig. Foreldrenes syn pa a ta i bruk
hjelpemidler har forandret seg etter at foreldregdarn har mgttes oftere. De har
sett utviklingen hos hverandres barn og har seétenyav forskjellige hjelpemidler
hos hverandre. De har ogsa sett at barn velggrenetier nar de har bruk for dem,
ikke ellers. Dette har pavirket tidspunktet namblaar tatt i bruk hjelpemidler, ikke
deres utvikling av sykdommen.

Det er mulig a finne metoder som kan kvantifiseneksjon, men vi har i denne
omgang valgt & se pa utviklingen av AT som et femomg hvordan det ser ut i
metaperspektiv.

Vi har lagt vekt pa de store utviklingslinjene ogkbnsekvenser det har for
fysioterapeuter som skal jobbe videre med disseahduva fysioterapeuter skal veere

oppmerksomme pa og hva som er viktig a fokuseialp&orskjellige fasene.
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4.3 Metode barnets perspektiv pa aleve med enkrop pi
forandring.

For & finne forskning om barns forhold til egendgyi, egen kropp og hvordan det
pavirker deres hverdag er det ingen tidsskrift gaiker seg direkte ut til & kunne ha
relevant fagstoff. Den kunne tenkes a sta i mesksinpsykologiske, sosialt faglige,
pleiefaglige, ergoterapeutfaglige og/eller fysiafgutfaglig fagtidskrifter.

Nar jeg leter etter informasjon om barns livsverttementer jeg & kunne finne
kvalitativ forskning pa dette omradet og noen kilsam er utprgvd. Jeg matte derfor

lete i stgrre databaser. Jeg har derfor sakiw.ejournals.ebsco.canfubmed og

PEDro som har tilgang til et vidt spekter av fagskrift.

For & finne frem til relevante artikler har jeg smied fglgende sgkeord:

Barn, progredierende, funksjonshemmet, mestrirapgsbevissthet, selvfglelse,
kronisk, kroppsfenomenologi

Child, disability, neurodegenerative, progressolepnic, awareness, body-

awareness, coping, self esteem, phenomenology\attidody.

Det som jeg @nsket var & finne artikler hvor bameller selv om hvordan de har
det. Derfor var sgkeord barn/child viktig. Det arf med en progredierende sykdom
som jeg er interessert inn her, derfor matte jegifisere det nsermere med ordene

funksjonshemmet/disability og progredierende/ ndegenerative/progressive.

Kunnskap om hvordan barn med en progredierendeogsykdrholder seg til egen
sykdom og kropp kan av andre blir beskrevet unégrdp som mestring/coping,

kroppsbevissthet/(body)-awareness eller selvigladfeesteem.

For & se om litteratur om barn med kroniske sykdemkunne ha relevans for barn

med en progredierende sykdom, valgte jeg a sgkeopdsk/chronic.
For a fa frem relevante artikler giennomfartes sekeed flere kombinasjoner av

sgkeord med enten barn/child, funksjonshemmet/tityaiy flere av de andre

sgkeordene.
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For & se om noen har skrevet om barn ut fra etfdgidenomenologisk synspunkt
sekte jeg pa kroppsfenomenologi/phenomenologyised body i kombinasjon med
disabled child.

Et notat ble funnet og brukt som bakgrunnsstoff|détij (2000) Sak videre pa
Mulderij ga mer bakgrunnsstoff, Mulderij (1996) Bigeker og Mulderij (1992).

Sgkeresultatene er detaljert beskrevet i vedlegg I.

De artiklene som jeg fant har jeg grov sortertglgeénde kriterier:
De ma omhandle minst to av fglgende kriterier: bamksjonshemmede,
progredierende sykdom eller kronisk sykdom.
Inklusjonskriterier for artiklene:
» Studien beskriver barnets opplevelse
> Studien har barn innen aldersgruppen 7-18 ar irgktud
» Studien har med et av fglgende type ord som ngkdkelder i
sammendrag:mestring, selvfglelse, kroppsbevisdthady)-awareness,
coping, selfesteem
» Studien omhandler barnets forhold til sin egen sykd
> Studien er ikke eldre enn 10 ar

Det var 28 artikler som ble vurdert etter relevemrsdenne studien.

Tabell 1
Mest mindre Lite relevant*
relevant*** relevant**

Utvalg barn med barn med barn med
neurodegenerativ bevegelseshemning | bevegelseshemning
progredierende omtalt som del av
sykdom stgrre gruppe

hvordan barn hovedtema del av tema underordnet tema

forholder seg

til egen

sykdom

hvordan barn hovedtema del av tema underordnet tema

forholder seg

til egen kropp

De resterende artiklene ble sa vurdert mot typedelgseshemming. Det ble
pafallende at det er mange flere undersgkelserssemmoe om hvordan det er for
foreldre a fa et barn med en funksjonshemming ogdsken hvordan det pavirker
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dem & ha en funksjonshemmet bror eller sgster edersgkelser som har det

funksjonshemmedes barns perspektiv.

Det er mange flere studier som omhandler barn manisk sykdom. Jeg valgte de

gruppene med en bevegelseshemming/mobility impaitrioedi det & ikke veere et

selvstendig stdende/gaende menneske lenger erdmsaore endringer bade i

livsverdenen og hvordan andre oppfatter deg. Jiegievderfor & ta ut de studiene av

barn med kroniske sykdommer.

Jeg beholdt en studie med barn med RA hvor de s@mmoat smerter og nedsatt

bevegelighet var av stagrst betydning for selviglel®e kan ha symptomfrie

perioder, men de kan ogsa ha bevegelseshemningeupd av artritten i relativ

symptomfrie perioder. De lever ogsa med en krogtpdig forandring.

tabell 2
Refe- Mal Utvalg Forhold Forhold til Rele Validitet
ranse til egen egen vans
sykdom kropp
Groot- Teste 40 barn Selv Gjennom 3* Testet
enhuis HRQoL med MD rapport del emner mot
M A hos barn 6-11 ar, helserelat Fysiske norm.
(2007) med MD 18 barn ert problemer t-test
12-17 ar livskvalit Bevegelses god
22 barn et funksjon validitet
36 barn selvstendig
rullestol het
avhengige
Erko- Teste 25 barn Indirekte Gjennom 3* Mot
lahti R. forskjell med RA gjennom del emnet kontroll
(2003) i 16-19 ar 0sIQ kroppsbild gruppe
selvoppf Funksjons ei0SIQ God
atting niva validitet
barn medium
med RA,
DM og
friske
barn
Nereo Utvikle 74 gutter Forhold Forhold til 2* Testet
N resultat DMD til kropp kan mot
(2003) score for 6-12 ar sykdom kommer sgsken
"tre 31 kan inn i som samme
agnsker” rullestol komme type gnske alders-
teknikk avhengig inn som gruppe
type God
gnske validitet

MD= muskeldystrofi, DMD= Duchenne muskeldystrofiARreumatoid artritt, DM= diabetes

mellitus

De artiklene som var igjen da (tabell 2)har blittdert pa kriterier for kvalitet.
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Kriterier for vurdering av kvalitet.

Utvalg Var det et stort nok utvalg
Var utvalget representativ
Ble gruppen sammenlignet med en norm eller emsanlignbar
gruppe friske barn

Test Er testen reproduserbar

Resultat Gir testen svar pa det de spar om

Vurdering av validitet:

Tabell 3
Referanse Utvalg Test Resultat Total
vur-
dering
Grootenhuis | Testet mot Reprodu- Signifikante God
MA (2007) | horm fra serbar test | forskjeller validitet
test pa mellom
friske barn malgruppe
0g norm
Erkolahti R. Testet mot Reprodu- Malgruppe God
(2003) en kontroll serbar test | ingen validitet
gruppe som forskjell fra
matcher norm
Nereo N Testet mot Reprodu- God God
(2003) bade sgsken | serbartest | valideringav | validitet
0g gutter i testen.
kontroll malgruppen
gruppetr, mer lik enn
omtrent ulik
samme jevnaldrende
alder

Artiklene ble sa gjennomgatt i detalj for a finmdewvant stoff som kunne belyse:
Livsverden - Syn pa egen sykdom - Syn mhdgopp

Noen av de testene artiklene refererer til er makrfor & se pa hvordan spgrsmal
blir stilt og hva slags type spgrsmal som er brtksten. Om det er spgrsmal som
har direkte tilknytting til opplevelsen av kropmpmevelsen av sykdom og/eller
livsverden.

Til slutt ble resultatene vurdert for & se om dereibelyse mine spgrsmal og hvilke

resultater kunne veaere relevant for barn med AT.
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5 Resultater sett fra fysioterapeutens perspektiv.

5.1

Problemstillingen: "Hvordan er utviklingen hos baned den neurodegenerative
sykdommen Ataxia Telangiectasia (AT) sett fra fiysiapeutens perspektiv?” har
blitt belyst i artikkelen "I forkant av forandring”

Artikkelen er sendt til publikasjon i fagtidsskattfor fysioterapeuter
"Fysioterapeuten” i februar 2008.

Utviklingen hos barn med AT.

Vi har sett at det er hensiktsmessig a dele iniklirtgen i tre perioder. Hver periode
har sine egne utfordringer for barnet og for fystapeuten. Utviklingen som vi har
sett hos de norske barn med AT stemmer godt ovenedsde funn som er gjort pa
AT-klinikken ved Johns Hopkins i USA.

Smabarnfase ca. 0-6 ar; utvikling.
De farste arene domineres av funksjonsutviklingnB&an vaere med pa lekene med
jevnaldrende. Det ser ut til at de klarer a tilgassg og kan kompensere for gkt grad

av ataksi i denne perioden. Barna har perioder fatmue oppleves som et problem.

Barnefase ca. 6-12 ar; tap av funksjon

Fra cirka fem ars alder gar funksjonsnivaet tilpaken de kan til en viss grad
fremdeles leere seg noen nye ferdigheter. Farstraredtiibakegangen knapt
merkbar. Rundt sju til atte ars alderen opplevengeabarn en betydelig forverring.
Mellom atte og elleve ars alder blir problemeneligais sa store at barna blir
avhengige av hjelp i form av hjelpere og/eller pgzhidler. Barna trenger hjelp til

flere aktiviteter, bevegelser og funksjoner. Fagiforekommer oftere.

Ungdomsfase fra 12 ar; stabilisering

| begynnelsen av tenarene ser det ut til at titearstabiliserer seg. Ataksien blir
verken mer eller mindre utpreget. Spesielt i unkigremitetene kan ungdommene i
denne fasen bli gkende stive med en rigid og/etespastisk komponent. De trenger
mer hjelp i alle ADL funksjoner. Fatigue er fremeelen utfordring men mange

ungdommer har leert seg hvordan de kan disponeftekeesine.
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5.2

Den siste delen av livet
Ungdomstiden er ganske stabil. De fleste barn mEderer til et sted mellom 18 og
28 ar. De far komplikasjoner som er forbundet m@d Be avslutter siste delen av

livet som oftest etter kort tid med sykdom ettemiadikasjoner.

Fysioterapeutens rolle ved AT

Dette er store krav som stilles til fysioterapewt®m arbeider med mennesker med
en progredierende sykdom. Utfordringene for de gisher med barn med AT er at
barn og ungdom med AT utvikler seqg i faser som érdarskjellig tilnaerming. De

trenger etter hvert tiltak pa flere omrader, ogsii#fes store krav til samordning og

prioritering av tiltak. Fysioterapeuter har utfdrdjene pa falgende omrader.

Testing

For & teste motorikken finnes det mange testerfgsinterapeuter kan bruke.
Utfordringen ligger i hvordan vi bruker dem pa barad en progredierende sykdom.
Vanligvis kan vi bruke retesting for & vise hvogrfigangen ligger, men her skal vi
ogsa bruke retesting til & registrere hvilke funksir som har gatt tapt. Det kan vaere
konfronterende for barn, og ikke minst foreldren@mabarnsalderen kan vanlige
tester pa motorikk og PEDI brukes. Nar barnet bagy@ miste ferdigheter er det
strukturerte og aldersrelaterte aktiviteter som teanopp pa video som kan brukes.
Vi har laget var egen funksjonelle kartlegging mabkoopptak.

Noen undersgkelser ma tas med jevne mellomrom sfmkke for feilstillinger.

Trening

Behandling og trening blir tilpasset individueltegtkartlegging og kunnskap om
sykdomsutviklingen. | de ulike faser i sykdomsf@éger det noen aspekter som er
viktigere enn andre. | smabarnsfasen er det fonbakling og automatisering av
bevegelser. | barnefasen kommer overgangen fené trye ferdigheter til & trene
med tilpasset aktivitet med stor vekt pa mestridgt kan veere en utfordring for en
ivrig terapeut. | ungdomsfasen vil det veere belmaffinne gode sittestillinger som
igjen kan veere utgangspunkt for egen aktivitet. évatiktig & jobbe med
kondisjonstrening, lunge og hjerteaktivitet samskmalstyrke. | alle faser er var

fokus pa barnets mestring. Det skal kunne opprstg@me grad av selvstendighet,
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samtidig som det far gkt behov for tilretteleggotgbistand. Det skal legges vekt pa

mestringsglede og samspill med jevnaldrende.

Hjelpemidler

En spesiell utfordring i barnefasen er som oftefbr@ldrene ikke er modne til & la
barnet ta i bruk hjelpemidler. Det kan oppleves s@kreftelse pa at: "na blir barnet
pa alvor funksjonshemmet”, mens fysioterapeuterasdet vil gi barnet mulighet til
a mestre mer. Dette krever tdlmodighet, innlevetpdiplomati fra fysioterapeutens

side.

Familiens behov
Malet med trening, hjelpemidler og tilpasningerldiele tiden veere at barnet skal
kunne delta i aktiviteter i familien, i barnehagsler pa skolen og i fritiden. Derfor

ma det tas opp med den enkelte familie hva sonikége aktiviteter for dem.

Fysioterapeutens behov

Ogsa for fagpersoner er det utfordrende & forheddgtil barn som taper ferdigheter.
Det er vanskelig & samtidig skulle frata og formitlép, og a legge grunnlag for
dialog rundt problemstillinger som man vet vil komniEriksen 2008)

Prioriteringer

Individuell plan er et godt hjelpemiddel for & dokentere kartleggingen og aktuelle
og kommende tiltak samt fordele ansvar blant alddabpersoner. (7). Det er viktig
a tenke helhet og se fysioterapeutiske tiltak indesammenhengen. Malet er a sette
fokus pa de viktige, nyttige og gnskelige tiltadaimsvar med de generelle. Nar det er
sa mange hensyn a ta blir det en utfordring a ipei@. Hvor mye tid skal det brukes
pa funksjonstrening, mestringsopplevelser og téteyging av hverdagen?
Fysioterapi for barn med AT er en viktig del avadene rundt barnet. Det ma likevel
sees i sammenheng med behov for tilretteleggingqudge andre omrader som for
eksempel generelle tilrettelegginger og tilpasnirsgen & ta hensyn til slitenhet og
varierende dagsform, kommunikasjon, sosialt liv medner, fritid og lgsrivelse.
Utfordringen er & komme i forkant av utviklingede forskjellige stadiene, bruke
erfaringene til & sette opp malsettinger og sagtigihensyn til familiens gnsker og

malsetting og barnehagen/skolens gnsker og maigetti
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Den siste delen av livet

Vi har valgt & ikke ta med den siste delen av la@h en fase med spesielle
utfordringer for fysioterapeuter. Barna har entrelstabil ungdomsperiode. Nar
komplikasjoner oppstar forandrer barnets statusrsedveere en ungdom med
funksjonshemninger til en som er syk og trengerisiesk behandling.

Det er ingen forskning om den siste fasen og hwa eobehovene da.
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6 Resultater sett fra barnets perspektiv.

Problemstillingen: "Hva er barnets perspektiv géwe med en neurodegenerativ
sykdom og en kropp i stadig forandring?” har tigtyst i artikkelen "Leve med en
kropp i stadig forandring”.

Artikkelen er sendt til publikasjon i fagtidsskattfor fysioterapeuter

"Fysioterapeuten” i april 2008.

6.1 Tester som ble brukt.

OSIQ ble brukt hos Erkolahti (Erkolahti, llonen a8grvi, 2003).
OSIQ Offer Self Image Questionnaire (Offer)
Testen maler tilpasning og selvfglelse for ungdomh3e19 ar. Det er 129 uttalelser

fordelt over 12 omrader:

1. Impulse 2. Body 3. Self
Control Image Reliance

4. Family 5. Vocational 6. Mental
Functionin Attitudes Health
g

7. Emotional 8. Social 9. Sexuality
Tone Functioning

10. Self 11. Ethical 12.1dealism
Confidence Values

TACQoL ble brukt hos Grootenhuis (Grootenhuis et2007)
TACQoL er en nederlandsk produsert og validertsest bestar av syv omrader

med atte deler.

1. Fysiske problemer (mavesmerter, 2. positive fglelser (falge
sgvnighet) seg glad og forngyd)

3. motoriske problemer (kan ikke 4. negative fglelser (fole
lgpe, har darlig balanse) seq trist eller sint)

5. sosial funksjon (vansker med a 6. selvstendighet (kan ikke
leke eller snakke med andre barn, ga alene til skolen, kan
like & veere sammen med andre ikke drive med
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barn) aktiviteter alene)
7. kognitiv funksjon (kan ikke
konsentrere seg, skrivevansker)
(Mine oversettelser)
Sparsmalene far et oppfalgingsspgrsmal. "Har diesppdette og hvordan falte du

deg da?” Dette gir et inntrykk av hvordan barnklgiavansker.

"Tre gnsker teknikk” ble brukt hos Nereo (NereoHigton, 2003)
"Tre gnsker’-teknikk: Om du kunne gnske deg trg,timvilken som helst tre gnsker,

hva ville de veere da? @nskene blir sa satt innavefislgende 13 kategorier:

1 materielle ting 5 fremtid/mal 9 altruisme
2 (kjeele)dyr 6 personlige karaktertrekk 10 fantasi
3 aktiviteter 7 situasjonsbetinget 11 negative gnsk

4 mellommenneskelige/familisere 8 situasjon/ helsepet 12 ingen gnsker
13 diverse

Pa denne testen vil type gnske kunne si noe omrdetlse- eller kroppsrelatert eller

ikke.

6.1.1 Vurdering av testene.

Hva er det egentlig disse testene far frem?

OoSIQ:

Forhold til egen kropp er bare en liten del av O&1§en. Testen er validert for
amerikansk ungdom. Ingen eksempler pa hvordan sp@gesr utformet.

TACQolL:

Flere sparsmal har direkte eller indirekte med geypog dens funksjon a gjare.
Testen virker problemorientert. De spgr etter onoglgever problemer med eller
vansker i bestemte situasjoner. Den spar for ekskerttpar du problemer med a
lgpe?” Svar alternativer er: aldri - noen gangeofte. Svarer barnet ett av de to
siste komme oppfalgingssparsmal: "Hvordan fglteldg da?” Svaralternativer.
(veldig) bra - ikke sa bra - ganske darliglarlig. Den kan vaere konfronterende
nar en far samlet alle mulige problemer og vanpkeet fat. Nar det spgrres etter

falelser, sper de bade etter de negative falely@ositive falelser.
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6.2

Denne type spgrreskjema far frem visse trekk, neesier lite om hva som gjer at

barna fgler det sann.

For & kunne noe med det, ma en vite mer om hvardaim opptar barnet. Hva var
situasjonen rundt? Er det vanskelig noen gangékkegsa vanskelig andre ganger.
Hva er forskjellen? | kroppsgvingstimer kan deteasnskelig, men nar barnet liker
a svemme og kan fa veere med pa svemming med en klasse, mens de andre har
kroppsgving med ballspill, behgver det ikke veereastskelig, det kan veere en
fordel da. Mens i frikvarteret, nar de andre lagpedt og leker, mens du ikke klarer
a falge med og det far deg til & fale deg uterdarer det et problem. | testen kan
barnet ikke skille mellom disse sidene.

Med a sette fokus pa alt som er vanskelig, setiassifokus pa alt som er vanskelig

uten & kompensere med a se hva som er positivt.

Relevante funn.

Det er vanskelig & finne relevant litteratur fohbadling av barn med en sjelden og
progredierende sykdom. Det finnes en del forskmimgselve sykdommen men lite
om barnets perspektiv pa sin sykdom, kropp og rnngsitiog av hverdagen. Det
finnes flere studier pa hvordan foreldre og sgskdrarn med funksjonshemming
har det.

6.2.1 Livsverden

Artiklene beskriver i liten grad den hverdagen bawed en bevegelseshemning har.
Grootenhuis (2007) viser at hos gutter med muslstidij er ogsa HRQOL betydelig
lavere enn friske jevnaldrende. Det som trekkereresbm forventet emnene
motorikk og selvstendighet. Men barn under 12 areskogsa darligere pa sosial
fungering og positive fglelser. Nereo (2003) vigegutter med muskeldystrofi oftere
gnsker seg en aktivitet enn jevnaldrende nar deplirt om & komme med tre
gnsker. Det var kanskje forventet at de ville fate helserelaterte gnsker.

Erkolahti (2003) viser at ungdommer med RA levenatsa normalt liv, til tross for
fysisk ubehag og trusselen om at sykdommen kars®lopp. De er bekymret over

egen helse og ikke seerlig stolt over egen kropp.
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6.2.2 Syn pa egen sykdom

Barn med muskeldystrofi under 12 ar som beskriirer gnsker er ikke
sykdomsorienterte og mer lik sine friske jevnaldieenn ulik. Grootenhuis (2007)
finner at barn scorer lavere pa HRQoL pa motorfskdlemer og selvstendighet.

Det er omtrent som forventet. Det er negativt caskende at barn ogsa scorer lavere
pa sosial og emosjonell funksjon. Det er positix¢maskende at barn med
muskeldystrofi skarer bedre pa "andre fysiske motgr.” Erkolahti (2003)

beskriver at ungdommer med RA innser at sykdomnagnpévirke og skade

kroppen men til tross for sykdommen fgler de selkérog sterke.

6.2.3 Syn pa egen kropp

Ingen av artiklene handler direkte om hvordan ls@mpa sin egen kropp. Barn
scorer lavere pa motoriske problemer og er reskisti hva de kan eller ikke kan. De
har likevel en oppfatning av seg selv som friskel tite fysiske symptomer eller

problemer.
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7 Diskusjon

Hvordan er utviklingen hos barn med den neurodegerrrative sykdommen

Ataxia Telangiectasia (AT) sett fra fysioterapeutern perspektiv?

Dette er utgangpunktet for artikkelen "I forkantfavandring”.

Kan jeg si noe om utviklingen av sykdommen og derdtinger de medfarer for
fysioterapeuter med bakgrunn i erfaringsbasert Kkap og forskning?

Med utgangspunkt i den forskningen som kommerdtand Hopkins AT-klinikken
(Crawford, Mandir, Lefton-Greif, Goodman, Sengutldrederman, 2000, Lederman
og Crawford, 2000, Crawford et al. 2006) har i &tmetaperspektiv over
utviklingen hos de barn med AT vi har sett i NorDe. ble det klart for oss at
utviklingen skjer i tre faser med hver sin saerpreg.

Nar vi vet i hvilken fase barnet er, kan vi utfadil ny aktivitet og rose nye
ferdigheter i smabarnsfasen, kan vi gi barnet radtire mater a gjgre ting pa i
barnefasen og stimulere igjen til kondisjons- ggksttrening i ungdomsfasen.

Nar utviklingen av AT er beskrevet i faser blir dttere & se at det er forskjellige
behov i forskjellige faser og forskjellige matetildaerme seg barnet og familien. Det
ma tilpasses det enkelte barnet men det gir e¢iddrilde av hva som skal vaere
fokus i de forskjellige fasene. Da er det lettexegie "i forkant av forandring”, som
dermed ble tittelen til den fagrste artikkelen.

Dette er en kombinasjon av den forskningen sonmeBrmmed den erfaringsbaserte

kunnskap vi har fra vart arbeid.

"Hva skal fysioterapeuten basere sine valg paiar et av temaene som jeg ville se
neermere pa. Fysioterapeuten mater noen dilemma®aogeige. Hva kan sa veere
grunnlaget for valgene?

Fysioterapeuter skal dokumentere det de gjogr (Mgn2007). Fysioterapeuter
kartlegger funksjon for & kunne dokumentere utwiddin og for & se behov for tiltak.
Kartlegging av barn med en progredierende sykdonpéet dilemma. Vi vil
dokumentere funksjon og samtidig vil vi ikke konftere barnet direkte med tap av
funksjon. Jeg vil ivareta barnets behov for & epplmestring. Et av de sentrale
punkter i mestring er de egne erfaringene om a&unue (Gjeerum, Gragholt,
Sommerschild, 1998). Standard motoriske testerdrergiarlig for a beskrive

barnets bevegelsesmanster. Vi har utviklet var straikturerte kartlegging ved
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hjelp av video og aldersrelaterte aktiviteter. lelvtyen i faser gir oversikt og gjar
det lettere & finne adekvate aktiviteter. Erfafirag lzert hva vi kan be barnet om a
gjere i de forskjellige fasene. Stiller vi for haymav blir barnet "umedgjerlig”, ber vi
om & utfgre aktiviteter som barna vet at de mestietle ogsa strekke seg for a
forsgke noe som er vanskeligere. | kartleggingesvet vi etter a legge vekt pa
aktiviteten og maloppnaelse og ikke pa hvordanttrer bevegelsene. Nar kroppen
ikke gjer som du egentlig vil kommer den mer i fekhlir figur. Dette i motsetting

til den fravaerende kroppen hos friske. Med a vekfieaktivitet vil vi hjelpe barnet

til & fa aktiviteten som figur og ikke den forartige eller avhengige kroppen.

Fysioterapeuten trenger ikke a legge bort behared kartlegge kvaliteten pa
bevegelsen. Det kan vi ivareta ved a studere bésagenaermere ved & se
videoopptakene i etterkant.

De resultatene vi har fatt frem pa denne matenrsmoverens med beskrevet
forlap ved AT pa AT-klinikken.

| utviklingen av vare kartleggingsrutiner har virhpa det barna har kommet med av
direkte kommentarer og av type oppfarsel. Vi htritansyn til det i var tilnaerming,
samtidig har vi tatt hensyn til den forskningen damtes fra AT klinikken om forlgp
og hva som er viktig a falge opp. Vi har ogsa bt som vi fant relevant & bruke
av standardiserte tester. Denne kombinasjon alrforg, erfaringsbaserte kunnskap

og brukerens mening skaper kunnskapsbasert praksis.

Det a ikke konfrontere barnet med kartlegging @vaa funksjon er pa den ene siden
en ivaretakelse av barnet og pa den andre sidemeztakelse av fysioterapeuten.
Det kan veere taft & veere budbringeren av darlipetey. Samtidig er det en
vurdering om det er ngdvendig & papeke det batiee¢de har erfart, at funksjonen
har blitt darligere etter hvert. Eknes (1996) besitrat voksne med Cystisk Fibrose
som forholder seq til sin sykdom ved a ta varegenéhelse, men som fokusere pa
andre ting enn sykdom, har en bedre livskvalitet @& som fokuserer pa
sykdommen. Da ser jeg det som viktig for barna @gsé fokusere pa de
aktivitetene de mestrer og hva de kan gjere fasldenseg i god form og ikke pa at

de blir darligere pa testene.
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Kan barn selv si noe om hvordan det er & leve mechéropp i stadig

forandring?

Barn kan fylle ut et sparreskjema enten selv elfarandre leser spgrsmal og
svaralternativer. Varni har testet validiteten &@bL for blant annet barn med CP.
(Varni et al., 2005) Nar 50 % av barn med CP karesvda vil jeg anta at barn med
AT ogsa kan svare pa disse spgrsmalene.

De tre artiklene som jeg har vurdert har ingenleigar fra barn selv (Grootenhuis et
al. 2007, Nereo og Hinton, 2003, Erkolahti et 8102). Enten har de krysset av for
svarene eller har svarene blitt kategorisert rlegiet. Heller er ingen uttalelser
referert til som tilleggsinformasjon. Pa DVD-en sénambu har laget med
videoopptak som foreldrene har sendt inn er det Baita som snakker om hvordan
det er for henne & ha AT og hvilke konsekvensehdefor henne i hverdagen
(Frambu 2005).

Selv Mulderij som presenterer en fenomenologisHistbeskriver det han ser og
hagrer, dermed har han noen uttalelser fra barn,inggm samtale med barn
(Mulderij, 1996). De observasjonene og korte saen&aimed barn med
funksjonshemninger som Bleeker og Mulderij har sdinét notat gir en pekepinn
hva barn er opptatt av og hvordan de tenker (Bieegeviulderij 1992).

| de studiene jeg har funnet har de enten brukdstaliserte tester eller en anerkjent
psykologisk teknikk. Er det maten a fa frem barrséésnme? Det kan veere en
fornuftig og enkel mate a screene barn pa. Detoriime frem om de scorer som
andre jevnaldrende barn, men med en lavere scarfmiiske ferdigheter og
selvstendighet eller om de score lavere pa andréaensom ikke var forventet. Da
kan det veere behov for mer kartlegging og evergugtak.

De typer spgrsmal som er brukt i testene er basaruligens opplevde problemer
eller vansker. Tester i form av sparrelister erdeadministrere. A fa frem de andre
verdiene hos barn er vanskeligere. Jeg er mer eyggpa nar det er vanskelig og
hva som gjgr at det oppleves som vanskelig. Heleebarnet opptatt av? Hva var
situasjonen rundt? Er det vanskelig noen gangékkegsa vanskelig andre ganger.

Hva er forskjellen? | kroppsgvingstimer kan deteramnskelig, men nar barnet liker
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a svemme og kan fa vaere med pa svemming med en &lasse, mens de andre har
kroppsaving med ballspill, behgver det ikke veereastskelig, det kan veere en
fordel da. Mens i frikvarteret, nar de andre lgperdt og leker, mens du ikke klarer
a falge med og det far deg til a fole deg uterdarer det et problem. | testen kan
barnet ikke skille mellom disse sidene.

Nar spgrsmalene handler mest om alt som er vagskaties barnet til & sette fokus
pa alt som er vanskelig, uten & kompensere medasssom er positivt. Det er
ingen test som spar om hva som gjgr deg glad eli@isom er fordelen ved a ha en
elektrisk rullestol istedenfor en sykkel. De kurspeirt etter hvilken aktivitet de liker
a veere med pa og hva de liker ved den. Da stattsamtidig opp under barnets
falelse av mestring og fokus pé positive ting dstefor pa sykdommen. Kan vi fa

frem disse sidene ogsa kan vi f& frem barnets stepéren annen mate.

Er det noen som kan si oss noe om hvordan barn fodfder seg til en kropp som
de ikke kan stole pa og hva det gjgr med dem?

Nar barn opp til 12 ar med muskelsykdommer ogséesdavere pa sosial funksjon
og positive falelser (Grootenhuis et al., 2007)) Kat veere en grunn til & sjekke om
det samme stemmer for barn med AT. Det er i deaserf barna opplever en stor
omveltning i livet nar de etter hvert blir avhengiglir rullestol til forflytning. Det

kan veere at det er denne fasen som er den tyngigtelen i et liv med en
progredierende sykdom. Forskijellen til de jevnaideeblir synlig starre nd. De ma
forholde seg til nye utfordringer. Det er i denh@easgruppen barn velger aktivitet
litt oftere enn jevnaldrende. (Nereo og Hinton, 200ar dette en sammenheng? Det
kan vaere uttrykk for noe av det samme. Det blern dlderen vanskeligere & veere
med pa de aktivitetene jevnaldrende holder pa metlkan gi en fglelse av a vaere
utenfor og dermed darligere sosial funksjon. @nsket vaere med i aktiviteter kan
da veere en grunn til at flere barn gnsker segrdetd kunne si mer om dette skulle
jeg gjerne ha sett de konkrete gnskene de barrkohanet med. Er det snakk om en
opplevelsesaktivitet, for eksempel bli med i eikogter, eller det snakk om en
deltakende aktivitet, for eksempel spille fotball.

En darligere score pa positive fglelser i sammeralgtuppen kan ha sammenheng
med at barn med en progredierende sykdom ofteédgndsen far de far store
funksjonstap. De kan ha visst "hele livet” at d& denne sykdommen, men det er i

denne perioden de ser de fgrste store konsekveasaten. De vet om sykdommen
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og trenger etter hvert ny aldersadekvat informasjprsykdommen og forlgpet. De
kan gjgre seg tanker om sykdommen som er feil aglsan pavirker de tanker de
gjar seg og det kan ogsa pavirke deres positiveske.

| de tre vurderte artiklene er spgrsmal om krodpeoundet med hvilke motoriske
vansker de opplever i hverdagen eller om de oppliggeske plager som smerter,
kvalme, fatigue og lignende. Barn med AT kan hagieedeler. Barn med RA faler
seq friske og sterke (Erkolahti et al., 2002), baed muskelsykdommer er ikke sa
opptatt av fysiske plager som jevnaldrende (Grdaienet al., 2007). Barn med
muskelsykdommer har ikke den sentrale hjernebaenfgéiguen som barn med AT
kan slite med. Jeg vil derfor forvente at barn md@dkke scorer hgyere pa fysiske

plager enn jevnaldrende.

Felles for studiene er at det er en beskriveldevavdan barnet opplever situasjonen
na eller den siste maneden. Hvordan vil den hdtgeree livskvaliteten endre seg
over tid for barn med en progredierende sykdonmhdta til seg selv og i forhold til
jevnaldrende? Jeg ville forvente at livskvaliteegriavere i den perioden med mest
funksjonstap og med en ny mulig forverringsperiodpuaberteten. Da er
ungdommer vanligvis veldig bevisst hvordan andrepdedem og deres kropp. Det
er en tid med planlegging av fremtiden, yrkesvijgerester og flytte hjemmefra.
Hvilke fremtidsperspektiver har barn med en progmeshde sykdom? Levealderen
for barn med muskelsykdom har flyttet seg fremagenoen blir voksne og kan ta
del i voksenlivet. For barn med AT er den grengde klar, men det er ingen

endring i forventet levealder de siste arene. (@edhvet al., 2006)
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8 Konklusjon

Det forskes mye pa AT som sykdom og det forskespi#t hvordan det er for barn a
leve med denne sykdommen. For & se naermere péefggeutens rolle har vi brukt
var egen erfaring i forhold til barn med AT og satti er pa lik linje med de pa AT-
klinikken. Det er ingen nye utviklingstrekk vi hfamnet, men var inndeling i faser
gir bedre muligheter til & planlegge bade kartlaggig tiltak. Dette er viktig for
fysioterapeuter som har oppfalging av bare ett étldbarn med AT.

For & sikre vare egne funn kunne vi har sendt @ée tivAT-klinikken og fatt en
tilbakemelding fra fysioterapeuter der. Kanskjedmde hatt noen konkrete innspill.
Det er selvfglgelig ikke for sent & gjgre det ogdare var egen praksis etter det
igjen. Her er det samme muligheten til & ta konmaktl andre som jobber med
lignende grupper med progredierende sykdommeru¥nk ha utvekslet erfaringer

og utfordringer.

Ved a lete i litteraturen har jeg ikke funnet séemytt. Jeg har tatt utgangspunkt i
barn med en neurodegenerativ progredierende sykdosett etter hva som er
skrevet om de. Jeg har sett etter i litteratufenskjellige databaser for a finne
kunnskap der. Jeg har tatt utgangspunkt i a levitenekropp som forandrer seg og
gjer at barn blir rullestolavhengige. Tap av gangfjon har jeg sett pa som en av de
vesentligste tapene. Det har vaert vanskelig a fialexant litteratur.

Lavere score pa HRQoL sees pa grunn av lavere péameotoriske ferdigheter og
selvstendighet, men hos noen barn med muskelsyke@omgsa pa sosial funksjon
0g positive falelser.

For & ha noe & sammenligne med har jeg brukt ajrdpper som kan miste
gangfunksjon, barn med RA, eller kommer til & mgdagfunksjon, barn med
Duchenne muskeldystrofi. Jeg kunne ha gatt en aneiesg sammenlignet med for
eksempel barn med kreft. Noen lever med en kreftdiae over mange ar, noen har
forhapninger og mulighet til & blir frisk, andrekik Noen av de opplever ogsa tap av
funksjon over kortere tid eller permanent. Der reaphd) kanskje funnet mer om
hvordan det er & leve med en trussel over segaMalet kunne veere relevant for
barn med AT.
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Jeg tror det er mer relevant enn andre grupperikgo: Selv om jeg har vaert innom
gruppen med cystisk fibrose. Med mer pustebesvesikam veere direkte lammende
og at de dermed mister gangfunksjon i realitetetie¢ien gruppe som kunne ha veert
interessant 8 sammenligne med.

Nar jeg fant lite relevant stoff kunne jeg har deti sgket mitt med flere ar enn 10 ar
tilbake i tid. Jeg kunne ogsa ha jobbet mer madriefrelevante uttrykk pa svensk
og dansk og sgkt mer spesifikt i de sprakomradene.

Jeg kunne ha gétt direkte til barna og spurt dgvile vente med det til jeg hadde
sett etter hva som er gjort far og om det er godtder & tilneerme seg barn pa.

Na vet jeg litt mer hvilken type kompetanse som gi@nog kan spgarre barna direkte
hvordan det er a leve med AT. De kan ogsa spgtieshya de mener
fysioterapeuter kan gjare annerledes. Her er detiikulig & fa svar ved bare & ga til
forskningen, vi trenger den erfaringsbaserte koansa fra fagpersonene rundt og

ikke minst uttalelsen fra barna selv. Da kan vikkeaom kunnskapsbasert praksis.
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Vedlegg |
Sgk Elektronisk Journal System, EJSvww.ejournals.ebsco.coer en webside
med tilgang til elektroniske journaler fra mangerstutgivere.

+ Ataxia Telangiectasia + children N=39
« Ataxia Telangiectasia + behaviour N=6
+ Ataxia Telangiectasia + coping N=3

+ Ataxia Telangiectasia + psychol* N=1

+ Ataxia Telangiectasia + quality + life N=1

« Child physical disability N=181
« Child coping progressive N=8
+ Self-esteem + child disability N=52
« Phenomenology disability child N=7

+ Phenomenology lived body N=0

+ Child Duchenne N=114, 2 relevante Grootenhuese
+  Coping mobility impairment child N=2

+ Self-image arthritis N=4, 1 relevant Erkolahti

+ Self-image Duchenne N=2

+ Self-image spina bifida N=0

Sgk Pubmed PubMed er verdens stgrste database innen mesijkiepleie,
odontologi, veteringermedisin, helsestell og pregkvitenskap.

. Ataxia Telangiectasia + children N=894

Avgrenset videre til

. Ataxia Telangiectasia + physiotherapy N=4

. Ataxia Telangiectasia + behaviour  N=9

. Ataxia Telangiectasia + coping N=2

. Ataxia Telangiectasia + psychol* N=9

. Ataxia Telangiectasia + quality + life N=2

Sgk med limits: sprak engelsk, siste 10 ar, barn 89 ar

. Neurodegenerative child N=93

. Progressive child disability N= 36

. Child disability coping N=45
Self-esteem + child disability N=22
Awareness body N=45
Lived body N=20
Phenomenology child N=73
Phenomenology disability child N=11
Phenomenology lived body N=0
Mobility impairment coping N=1
Child Duchenne N=98

Sek PEDro(Physiotherapy Evidence Database) er en datalvasdehandling og

forebyggende tiltak innenfor fysioterapi. N=0

Sgk GoogleGoogle er en sgke motor som i stedet for & brake sgkeord eller
metasgkteknologi baseres pa avansert, patentsg&RBak ™-teknologi, som sikrer
at de viktigste resultatene alltid vises farst.

Phenomenology disability child N=ca 13600 trefft #otat ble funnet og
brukt som bakgrunnsstoff, Mulderij (2000) Sgk vielea Mulderij ga mer
bakgrunnsstoff, Mulderij (1996) og Bleeker og Mui@l€1992).



Vedlegg I
| FORKANT AV FORANDRING

Sammendrag

Det er utfordrende & veere fysioterapeut for bard den progredierende sykdommen Ataxia
Telangiectasia. De ma ta hensyn til at sykdommeiklat seg i ulike faser. | smabarnsfasen
skjer det en utvikling med innlaering av nye ferditgr. | barnefasen kommer tap av funksjon
og barnet blir rullestolavhengig. | ungdomsfasafiiserer funksjonsnivaet seg og kommer
nye utfordringer i forhold til de basale kroppsfgjgner som pust og ernaering.

Mal for trening ma tilpasses de prioriteringer sgjmres i forhold til barnets og familiens total
situasjon, deres gnsker og behov. Utfordringefyfsioterapeuter ligger i & finne relevante
kartleggingsredskap som gir informasjon om barsgétsted og samtidig ivaretar barnets

behov for & oppleve mestring.

Ngkkelord: fysioterapi, progredierende, barn, fyoks

It is challenging to be a physiotherapist, worki¢h children with the rare degenerative
disorder Ataxia Telangiectasia. They have to cardide development of the disorder in
stages. In the preschool stage, there is stilvaldpment and learning of new skills.

In the school age starts the deterioration andddfsnction. The child becomes dependant of
a wheelchair. In the teenager, the function stsdsliand new challenges evolve including
respiration and nutrition.

The challenge for physiotherapists lies in findatequate assessment tools, that will measure
the child’s function and takes the child’s needdoping in consideration.

The goal for training must be adjusted to the jrew in the child’s and family’s total

situation, their wishes and needs.

Keywords: physiotherapy, degenerative, child, fiorct



Innledning

Barn med en progredierende sykdom opplever en doiragi sin kropp som er annerledes
enn hos sine jevnaldrende. Samtidig med den aklatsrte utviklingen mister de ferdigheter
og kroppen reagerer annerledes enn far.

| en fase hvor andre barn og ungdommer erfarerdavokroppen fungerer og leerer seg nye
ferdigheter, ma barn med progredierende sykdomdeage leve med en kropp som har tapt
og taper funksjon. Hvor jevnaldrende far mer frjmeé de laere seg til a ta imot mer hjelp. For
blant annet fysioterapeuter er det en spesieltdiiog & behandle barn med en
progredierende sykdom. Hvordan skal de forholdetisegdringene? Huvilke tiltak skal
prioriteres? Hvordan skal fremgang og tap av fumksjokumenteres?

Det er vanskelig a finne relevant litteratur fohledling av barn med en sjelden og
progredierende sykdom. Det finnes ofte en del furskom selve sykdommen men lite om
fysioterapitiltak og mestring av hverdagen.

| vart arbeid som fysioterapeuter ved habilitertjgggesten seksjon barn i Hedmark har vi
mgtt de fleste barn med den sjeldne og progredierspgkdommen Ataxia Telangiectasia
(AT) i Norge. Hensikten med denne artikkelen ee ag&rmere pa hvordan barn med denne
sykdommen utvikler seg og hva det betyr for & Vigsieterapeut for barn med AT, basert pa
vare erfaringer og det vi har funnet av aktueletitur.

Hva er Ataxia Telangiectasia (AT).

Ataxia: Ataksi er forstyrrelser i balansefunksjongrkoordinasjon av bevegelser.
Telangiectasia: Telangiektasier er en utvidelsdeamninste blodarene i gyne og hud.

Ataxia telangiectasia (AT) er en arvelig og frenmfattende, nevrologisk sykdom som
skyldes en mutasjon i ATM genet pa kromosom 11qZ2e3te medfarer en mangel pa ATM-
proteinet som har som oppgave a oppdage skadeAi (X eksempel etter straling) og gi
signaler om at cellen skal stoppe a dele seg iDNiA er reparert. Resultatet er celleskader
og tidlig celledad i flere organer. | lillehjerngdr viktige nerveceller til grunne og etter hvert

rammes ogsa nerveceller i storhjernen og ryggmargen

Forstyrrelse i koordinasjon av muskler og svekkaskelkraft pavirker hele kroppen. | tillegg
innebaerer sykdommen ernaeringsvansker, nedsatt iforsuar, gkt kreftrisiko og



fremadskridende lungesvikt. Det finnes pr i dagempelbredende behandling av
sykdommen, men en rekke ulike tiltak kan bidrat#ke livskvaliteten. Genfeilen arves
autosomalt recessivt. Bortimot 2/3 del av dem samAT i Norge, har arvet den sakalte

Rendalsmutasjonen. Rendalen er en kommune i Hediylkek (1)

Barn med AT utvikler de farste motoriske ferdighestem hodekontroll, rulle, sitte, sta og
begynne a ga innenfor normalvariasjon for aldebat.er likevel noe med kvaliteten av
motorikken som mange foreldre og andre reagereffa&sien debuterer vanligvis nar barnet
er mellom 11 og 18 maneder. Foreldrene ser atrdeiesom ikke stemmer nar barna
fortsetter med & veere ustg etter at de har gt Bld@y barnet har fatt diagnosen og foreldrene
tenker tilbake husker mange at barnet hadde emaurtaikling enn andre barn. Nar vi ser pa
familiens videoer, kan vi ofte se at ataksien \arfdr barnet begynte a ga.

Senere kommer ataksien tydeligere til syne i hedggen. Det kan veere skjelving og/eller
ufrivillige bevegelser. De vil da ogsa hemme spis&§joner og lek. Seerlig er
balansekrevende aktiviteter og presis, viljesiymegrming til redskaper/objekter vanskelig.
Etter hvert tilkommer det en stivhet som i kombjoasned ataksi medfarer gkende

gangvansker og tap av selvstendig gangfunksjomahalir avhengige av rullestol.

Ataksi i musklene som beveger gynene gir langsowgrigakkete gyebevegelser. Det gjar det
vanskelig bade a feste og flytte blikket. @yebelsayee kan forstyrres ytterligere av
plutselige gyerykk oppover eller blunking. Dette i urolige synsbilder, manglende samsyn
og eventuelt dobbeltsyn, noe som pavirker orientgevne, billedtolkning, lesing og laering.
Denne funksjonsforstyrrelsen gker over tid. Lysailifihet er vanlig. Barn med AT har

synsskarphet som andre barn. (2).

Ataksi i musklene som koordinerer pusten ved \yjee pustebevegelser og tygge- og
svelgemuskler gjar at spraket blir pavirket av kiiasjonsvanskene og uttalen blir
langsommere og mer utydelig. Noen barn far probteme sikling og/ eller puste- og
svelgefunksjoner. Aspirasjon av vaeske eller matutiase hoste eller kvelningsopplevelse.
Stille aspirasjon er et problem med gkende aldeggB kan medfare lungebetennelse. Et
mimikkfattig og uttrykkslgs ansikt gjar at barnankarke apatiske, uten at de er slgve.
Behov for ekstra tid for & bearbeide informasjorseare adekvat er vanlig. Ofte gir barn med
AT ingen verbale eller non-verbale signaler pauat éller han tenker, men nar det blir gitt tid

svarer de ofte adekvat. Denne forsinkelsen kaoggfattet som manglende kunnskap og pa



denne maten pavirke muligheter til interaksjon raedre pa en god mate. (3). Minnebilder
og korttidshukommelse kan veere forstyrret sammeth enentuell annen kognitiv svikt.
Fatigue er en utfordring.. Fatigue eller uttalttiret er kvalitativt forskjellig fra den vanlige
trettheten etter anstrengelser og kan begrensejtumgnivaet. (4).

AT er en progredierende sykdom. Alvorlighetsgradargentet livslengde kan variere fra

person til person. Man har til nd ingen metode fibrutsi sykdomsforlgp hos den enkelte

().

Utfordringer for fysioterapeuter.

Vi gnsker reell brukermedvirkning med hensyn tibgtering av tiltak og vi vil gi

informasjon og anbefalinger basert pa kunnskapleEmulig nar det gjelder barn med
sjeldne og progredierende sykdommer? Det finnes ékkdence based forskning pa
fysioterapi for denne gruppen. Handboken som extlpg§ AT -senteret ved Johns Hopkins
Hospital er det mest konkrete vi har funnet. (nygger pa erfaringene ved sykehuset. De
ser barn i forskjellige stadier men fglger ikke dygwn over tid. Vi har na samlet var erfaring
etter & ha fulgt flere barn over fem til ti ar dgfermidle var erfaringsbaserte kunnskap.
Barn og ungdom med AT utvikler seg i faser som &rdwrskjellig tilneerming. De trenger
etter hvert tiltak pa flere omrader og det stiésre krav til samordning og prioritering av
tiltak. Individuell plan er et godt hjelpemiddelrfé dokumentere kartleggingen og aktuelle og
kommende tiltak samt fordele ansvar blant aktualigpersoner. (7). Det er viktig a tenke
helhet og se fysioterapeutiske tiltak i denne saniraegen. Malet er a sette fokus pa de
viktige, nyttige og gnskelige tiltak i samsvar nosgenerelle prioriteringene for barnet eller
ungdommen.

For & teste motorikken finnes det mange testerfgsinterapeuter kan bruke. Utfordringen
ligger i hvordan vi bruker de pa barn med en prdigrende sykdom. Vanligvis kan vi bruke
retesting for & vise hvor fremgangen ligger, menshal vi ogsa bruke retesting til &
registrere hvilke funksjoner som har gatt tapt. ket veere konfronterende for barn og ikke
minst foreldrene. Hvordan kan vi unnga at hverasdituasjon blir en bekreftelse av
progresjonen i sykdommen?

Behandling og trening blir tilpasset individueltegtkartlegging og kunnskap om
sykdomsutvikling. | de ulike faser i sykdomsforlgpe det noen aspekter som er viktigere
enn andre. | alle faser er var fokus pa barnets¢ringsDet skal kunne oppna en stgrre grad
av selvstendighet, samtidig som det far gkt bebotilfettelegging og bistand. Det skal
legges vekt pa mestringsglede og samspill med |drarade.



Smabarnfase ca. 0-6 ar; utvikling

De farste arene domineres av funksjonsutviklingnB&an veere med péa lekene med
jevnaldrende. Det ser ut til at de klarer a tilgassg og kan kompensere for gkt grad av ataksi
i denne perioden. Barna har perioder hvor fatigygeves som et problem.

Fatigue ytrer seg i a ha utpregede darlige dagémigllom hvor barnet er sliten og uopplagt.
Darlige dager er noksa utforutsigbare.

Motorikk

Barn med AT star og gar pa en uvanlig mate. Dékkd en jevn gange. De er ustge og faller
oftere enn andre i samme alder. Etter fem til selslir gangen mer preget av ustgheten. De
utvikler motoriske ferdigheter men gjer det anndeleog avvikende i forhold til
jevnaldrende. Det blir som regel vanskelig a laeged&hoppe pa ett ben og hoppe tau.

Noen kompenserer for darlig balanse ved & gke teembre velger bort krevende aktiviteter,
for eksempel balansegang. Vi ser gjentatte utstamer og bein for & beholde balansen. For
barn med AT er det ingen forskjell om de star mgaeae apne eller igjen. De far ikke stgrre
utslag nar de star med gynene lukket.

Barna leerer seg a gripe og slippe og manipulerestgader i hendene. Pinsettgrepet utvikles
til vanlig tid. De fleste holder rundt penn og biyga vanlig mate.

Noen barn har stagrre eller mindre problemer melthgikenten over en periode eller over
lengre tid. Spesielle aktiviteter som plystringid# og bruk av sugergar kan vaere en
utfordring. De leerer seg a spise vanlig mat ogkarilav vanlig kopp og glass. Av -og
pakledning er aldersadekvat.

De vanligste kartleggingsverktgy kan brukes i deflasen, for eksempel PEDI Pediatric
Evaluation of Disability Inventory) intervju kan veemed pa a definere hvilke omrader som
er viktigst & kunne mestre (8,9). De er enda iame hvor de utvikler seg og fra 4 til 6 ar kan

de se en fremgang nar testene gjentas.

Trening og behandling

| smabarnsfasen handler treningen om a laere bamestre s& mange ferdigheter som mulig,
ut fra barnets personlighet og interesser. Allerdlig i utviklingen er det viktig a ha
variasjon av type aktivitet men ogsa variasjon maktivitet. Gi barnet mulighet til a
oppdage andre mater a gjare ting pa slik at de¢atarre bank & hente inspirasjon og ideer

fra nar det blir vanskeligere a utfare forskjellagaiviteter. Kaste ball i mange forskjellige



utgangsstillinger; stdende pa forskjellige underiagende inntil veggen eller noe annet,
sittende pa en krakk, pa en stol, liggende, folsfgefasonger baller, forskjellige starrelser
baller, lette og tunge baller etc.

Det ma tas hensyn til barnets grad av fatigue. 8ehdet kan virke tidlig for foreldrene, er
dette likevel en fase hvor det kan starte medstdlaening, bade elektrisk og manuell
rullestol. Barnet har behov for en elektrisk ruié$arst for & kunne veere der de andre barn
er.

Nar det blir stilt starre krav til ngyaktighet i ahtivitet blir det vanskeligere a tilfredsstille
disse og det kan skape frustrasjon. Slike kravkaanme bade fra omgivelsene og fra barnet
selv. Vi kan ogsa se at barn overdriver mulige fejper innpé hindringer med vilje og tuller
bort feil ved a falle overdrevent klgnete; bli "ki'.

Da skal vi veere oppmerksomme pa om vi stiller foreskrav til barnet. Det kan vaere en av
de fgrste tegnene til at barnet far starre balarssker og gar over i neste fase.

Vi vet at lungefunksjonen blir nedsatt etter h\agrtdet er na fysioterapeuten kan gjgre en

innsats ved a jobbe med munnmotorikk og pustetéknik

Barnefase ca. 6 — 12 ar; tap av funksjon

Motorikken

Fra cirka fem ars alder gar funksjonsnivaet tilpaken de kan til en viss grad fremdeles leere
seg noen nye ferdigheter. Farst er denne tilbalgagaknapt merkbar. Rundt sju til atte ars
alderen opplever mange barn en betydelig forveriragklarer den generelle motoriske
utviklingen ikke lenger & kompensere for den deggtive prosessen. Funksjoner som barna
enda klarer, utfares etter hvert med mindre varrggpindre kvalitet i bevegelsene og mindre
presisjon.

Mellom atte og elleve ars alder blir problemeneligais sa store at barn blir avhengig av
hjelp i form av hjelpere og / eller hjelpemidlerafda trenger hjelp til flere aktiviteter,
bevegelser og funksjoner. Det er mer behov faettiggging av aktiviteter. Barna velger bort
en del av aktiviteter eller de far andre til & gj@ing for seg. | denne delen av barnefasen
velger barn som regel a bruke rullestol fremfodaAjle beholder likevel en viss sta- og

gangfunksjon nar de far personhjelp.



Ustgheten blir ogsa synlig i sittende stilling. N@rna sitter uten stgtte blir det vanskeligere a
holde kroppen og hodet stille, men de beholdegtsitansen. | lek pa gulvet kan flere synes
at det er lettere & holde balansen ved a sitteoméittene, i W- stilling.

Ataksi i armene pavirker i starre og stgrre grd/dtivitet som krever presisjon og
koordinasjon og lek som krever tohandsaktivitet $omeksempel skriving, tegning, klipping
med saks, dukkelek, lek med smalego, bruk av dataspill og mobiltelefon.

Mange barn far etter hvert starre problemer medrkbrover ansiktsmuskulaturen. Dette vil
pavirke spraket og evnen til & bladse, suge ognaystoen barn har fremdeles starre eller
mindre problemer med sikling. Ansiktet blir litt meimikkfattig.

Ataksien pavirker ADL-funksjoner som av- og pakledy spising med spiseredskap og
personlig hygiene. De klarer likevel mye selv néifér tid, men det tar uforholdsmessig lang
tid og mye krefter.

Fatigue forekommer oftere. Dette kan ytre segigger med darlige dager, ikke orke sa mye
pa ettermiddager og i helgene. Barn kan selv gykktfor at de er slitne.

Det blir mer utpreget nar barn har sovet darligglir har veert syke, mgter psykiske eller

fysiske utfordringer osv.

Kartlegging:

Fra 6 ar og oppover kan PEDI fremdeles veere etrgoidkap, men det skal brukes med
omhu. Nar et barn har begynt pa skolen blir detligere hvor barnet skiller seg ut fra andre
jevnaldrende. | barnehagen er det mange som fér filj@oe og det er ikke sa pafallende at
noen far litt mer hjelp eller oftere hjelp enn delee. Et PEDI intervju inviterer til & kunne
snhakke om hva barnet gjar i praksis og om det esikismessig eller ikke. Det er en
utfordring for intervjueren a holde fokus pa mesisopplevelsen for barnet, ikke pa det
barnet ikke kan. F. eks. hva skal til for & kuneere der de andre barna er, hva skal til for &
kunne kle av og pa selv. Hvordan kan vi leggestiler for & kunne mestre dette? Trenger vi a
planlegge hjelpetiltak eller sette i gang spesitildning. For noen foreldre blir det en
konfrontasjon med det de gjar i det daglige. | stédr a si at barnet kan kle pa seg selv blir
svaret kanskje na at de hjelper barnet hver da§ fardet tidsnok til skolen uten a forbruke
altfor mye krefter. Det kan vaere tungt for foreldrenatte innse at det er ting barnet ikke gjar
lenger og har behov for tiltak eller et hjelpemidide & kompensere. Pa den andre siden kan
det ogsa veere en stgtte for foreldrene. De fatespdtat de har tatt riktige valg og at de har

sett barnets behov for mer hjelp for a kunne henigrefter til det som er viktig for barnet.



Hva kan vi gjgre for at barn opplever testing avtarikk positivt? Vi har valgt & lage en egen
funksjonell kartlegging. Vi tar et videoopptak Ingang barnet kommer til
habiliteringstjenesten for en vurdering. Det taptag av gangfunksjon, sta stille, sitte uten
stgtte, komme seg ned pa gulvet og opp igjen med fiomotoriske ferdigheter fra
Movement ABC testen, relatert til alderen. Hoved®kgger pa at barnet skal oppleve
mestring nar vi ber det om & gjare noe. Det fireresdel litteratur pa hva som skal til for at
barn skal oppleve mestring. Et av de sentrale murgitegne erfaringer om a kunne noe (11).
Det bruker vi i testingen.

Vi vurderer gange pa strek for & se etter antdééstiep barnet gjar og om det kan holde seg pa
streken. Kan barnet ga alene ber vi barnet gasiveken mens vi filmer det. Ut fra var
erfaring, vurderer vi om vi kan be barnet om agjdet med strengere kvalitetskrav. Vi ber
barnet anstrenge seg mer for & holde en fot padiderav streken eller ga pa streken. Da vil
barnet oppleve at det blir stilt nye krav 0g atmestrer de nye kravene. Vi sier aldri noe om
hvordan de gjorde det for et halvt ar eller etiders. Det er lite relevant for barnet na.

De som er darligere til & ga kan selv bestemmeedusen hvilken type statte de vil ha; statte
i en hand eller i begge hender. Som terapeuteeim@sér vi igjen neste gang hvor vi legger
en liten utfordring; mindre statte, litt lengre @nien utfordringen som vi mener barnet kan
mestre. Vi ber aldri om at de skal gjare noe sorikkieklarer. Vi ser pa kvaliteten pa det
som utfares i etterkant, ved & se pa videoen iggebeskriver det i journalen.

De finmotoriske ferdighetene som vi tester ettggggvene fra Movement ABC, tar vi de
farste gangene med tidtaking. Hvor de kan gjgresa@mme oppgaven en gang til og sla sin
egen tid.

Etter hvert som det blir vanskeligere blir detémstrengende a fullfare oppgaver to ganger og

da bare registrerer vi tiden, uten & kommentere den

Trening og behandling

| barnefasen er det viktig & opprettholde muskeistypg kondisjons og motoriske ferdigheter
lengst mulig. Fatigue og depresjon kan veere enustordring i forhold til & beholde
motivasjon til & vaere aktiv og trene. Overgangaréftrene nye ferdigheter til & trene med
tilpasset aktivitet med stor vekt pa mestring kaerer en utfordring for en ivrig terapeut. |
denne fasen trenger barnet & fa stgtte for anzkitijelpemidler og stette for a ta fatigue pa
alvor.

En annen utfordring i denne fasen er som oftefstratdrene ikke er modne til & la barnet ta i

bruk hjelpemidler. Det kan oppleves som bekreftpBat: "na blir barnet pa alvor



funksjonshemmet”, mens fysioterapeuten ser atitlgt barnet mulighet til & mestre mer. Det
er godt for foreldrene & snakke med andre foreddnedet, helst foreldre med eldre barn, som
har veert i samme situasjon og som har opplevdtéddulle vi ha gjort far” falelsen.
Feilstillinger i fattene er vanlig. Nar barnet baggr a trakke over i anklene skal det henvises

videre til ortoped.

Ungdomsfase ca. 12-18 ar; stabilisering

motorikk

| begynnelsen av tenarene ser det ut til at titlearstabiliserer seg. Ataksien blir verken mer
eller mindre utpreget. Spesielt i underekstremitetean ungdommene i denne fasen bli
gkende stive, med en rigid og/eller en spastiskdamant. Rigiditeten og /eller spastisiteten
kombinert mer ataksien kan gi feilstillinger i agke. De far en kombinasjon av spissfot med
overbelasting av ytre eller indre fotrand. Steétiefh blir liten og de kan oppleve dette som at
de trakker over.

De aller fleste beholder en viss form for gangfyoksselv i voksen alder. De baerer sin egen
kroppsvekt. Med god stgtte av en annen personytierf mange seg bade over korte

strekninger og i trapper. Ellers forflytter de segl hjelp av manuell og elektrisk rullestol.

De er na rullestolavhengige. De har generelt esadempo. Motoriske aktiviteter krever
mye energi. De trenger tilpasninger og persorsigjstanse for a delta i de fleste aktiviteter.
Mange ungdommer viser en overraskende stor uthbédeih & fullfare oppgaver tross alle
sine vansker.

Ataksi kombinert med en viss grad av rigiditet elhet spastisitet gir et nedsatt finmotorisk
tempo. Det er en utfordring a variere tempo etlikekrav.

Den tilkomne stivheten demper ustgheten i hendgreermene og kan gi en litt bedre
presisjon i bevegelser som a peke, holde, steytket pa knapper, dra og skyve. Dette gjar
det litt enklere igjen a betjene hjelpemidler samadog mobiltelefon.

Etter hvert som ansiktsmuskulaturen blir slapp&yéet blir vanskeligere a forme ordene med
munnen og tunga blir spraket mer utydelig og karewaanskelig a forsta for dem som ikke

kienner barnet godt. Det tar ogsa lengre tid baktendme i gang og a fa sagt det man vil.
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Ungdommene kan ikke kompensere godt nok med krppdlsst ettersom mimikk og
kroppssprak ogsa blir mindre nyansert med tiden.

Barnet viser ikke spesielle problemer ved vanligtpmen vanskene kan tre frem i forhold til
ekstra viljestyrt pusteaktivitet. For & blase ulysteller plystre behgves et koordinert
samarbeid mellom munnmuskulatur og pustemuskulétbtase jevnt over tid er ofte
vanskelig. A koordinere pust under svemming kardiagsre vanskelig. Vanskene gir seg
ogsa utslag nar barn skal testes med spirometkaiikke veere sikker at vi far svar pa
lungekapasitet. Endring i lungefunksjon, for ekpehpa grunn av gjentagende infeksjoner
eller nedsatt koordinasjon av pustemuskler, gindkeproblemer med ventilasjon.

A tygge og svelge mat og drikke krever god koorsjoa mellom ansiktsmuskler,
tyggemuskler og svelgfunksjon. Etter hvert far lsaustarre problemer pa dette omradet. For
de fleste betyr dette at maltidene tar lengredtichoen typer mat er vanskeligere & spise enn
annet mat og at noe kan sette seg i vrangen. M@ng® gastrostomi og bruker den i tillegg
til eller som erstatning for vanlige maltider. Dertger mer hjelp i alle ADL funksjoner.
Fatigue er fremdeles en utfordring men mange ungaenhar lsert seg hvordan de kan
disponere kreftene sine. Nar de har sovet dadigller har vaert syke eller mater psykiske

eller fysiske krav, kan fatigue oppleves som errstatfordring igjen.

Kartlegging

Vi fortsetter her ogsa med video av de oppgavenetvat barnet kan mestre. | tillegg har vi
laget et strukturert intervju for & kartlegge fujoksniva pa eldre barn. Vi gar gjennom
spgrsmalene sammen med foreldre og barnet. Etéer ¢dr vi over til 3 stille spgrsmal mer
direkte til barna for & involvere dem mer pa deméen og for & ta ansvar for seg selv.

Vi har ofte veert imponert over den innsatsen bajaafor a fullfare oppgaven. Det kan veere
fristende & si at barnet kan stoppe, fordi vi legistrert hvor vanskelig det er. Men da tar vi
fra barnet deres mestringsopplevelse, av & ha gjefart et oppdrag.

Vi far heller veere litt mer forberedt neste gandgargeksempel bare gjere i stand platen med

smapinner med to rader istedenfor fire.

Trening og behandling

| ungdomsfasen, nar de har blitt avhengig av ndlesil det vaere behov for & finne gode
sittestillinger som igjen kan veere utgangspunkefpen aktivitet. Det er viktig & jobbe med
kondisjonstrening, lunge og hjerteaktivitet samtskelstyrke. For barnet/'ungdommen som

ogsa har bruk for hjelp til respirasjon blir deesielt viktig & legge opp til trening som kan
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veere med pa a opprettholde lungekapasitet og évinenbbilisere og hoste opp slim. For & gi
ungdommene mer selvstendighet og ansvar kan eavdegningen legges til fritidsaktiviteter
som det & trene med vekter i treningsstudio, naldans, klatring osv.

| denne fasen kan ungdommen igjen oppleve at detriestre mer etter hvert. At kondisjonen
blir litt bedre eller at det kan trene styrke ogrkl! litt mer etter hvert. De kan lzere & mestre
den manuelle rullestolen bedre.

Flere ungdommer far skinner og/eller blir operertféilstilling i fattene. Det gir dem en
bedre forutsetning for a kunne sta og forflytte segr korte strekninger med personhijelp.
Dette stabiliserer funksjonsevnen.

Det er fortsatt stort behov for & se pa alle ateter under ett, ikke bli for ivrig til & oppna
resultater og se hvordan trening passer inn i laged. Senere i denne fasen blir andre
utfordringer mer dominerende. Dette gjelder forezkpel venner, fritid, lgsrivelse og sosial
liv, sikre god og nok ernaering, legge til rette dod nok lungefunksjon, tekniske
hjelpemidler og tilpasninger til forflytning, lekgoaktiviteter, kommunikasjon og alle
aktiviteter i dagliglivet

Konklusjon

Fysioterapi for barn med AT er en viktig del availene rundt barnet. Det ma likevel sees i
sammenheng med behov for tilrettelegging pa mandesaomrader som for eksempel
generelle tilrettelegginger og tilpasninger som &ensyn til slitenhet og varierende dagsform
kommunikasjon, sosialt liv med venner, fritid, ligstse.

Nar det er s& mange hensyn a ta, blir det en wifyd prioritere. Hvor mye tid skal det
brukes pé funksjonstrening, mestringsopplevel#esttelegging av hverdagen?

Utfordringen er & komme

i forkant av utviklingen i de forskjellige stadignbruke erfaringene til & sette opp
malsettinger og samtidig ta hensyn til familienskar og malsetting og barnehagen/ skolens
gnsker og malsetting.

Malet med trening, hjelpemidler og tilpasningerldiele tiden veere at barnet skal kunne
delta i aktiviteter i familien, i barnehagen elpgr skolen og i fritiden. Derfor ma det tas opp i
den enkelte familien hva som er viktige aktiviteftardem.

Det er behov for & se naermere pa mater a kartfegésjon pa. Vi er med i et internasjonalt
samarbeid for & fa til en felles kartlegging avksion hos barn med AT.
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Vedlegg Il

LEVE MED EN KROPP | STADIG FORANDRING.

Sammendrag.

Hensikt: Barn med den progredierende sykdommen AT ma leacen kropp i stadig
forandring, med tap av ferdigheter og med a bli awrengig av hjelp. Det forandrer
deres livsverden. Hva betyr det for et barn og Hanorser det pa seg selv og sin kropp?
Design: Finne kunnskap som viser barnets perspektiv pédavodet er & leve med en
kropp i stadig forandring og hvordan det pavirkaret pa kroppen.

Materialet: Artikler som omtaler barn med en progredierendaleykog / eller
bevegelseshemming som sier noe om barnet forHa@den sykdom og kropp.
Metode: Et litteratursgk i forskjellige databaser pa enigelg norsk med sgkeord som
Ataxia Telangiectasia, progredierende, mestrinigf@ielse og kroppsfenomenologi.
Kvalitativ vurdering av resultater.

Resultat: Sammenligning med barn med RA og med Duchenne etdyitrofi gjer at
man kan forvente at barn med AT ogsa vil ha lageoge pa helserelatert livskvalitet
(HRQoL), men ikke at de derfor har en darligershivalitet eller selvfalelse.
Konklusjon: En kartlegging av barns HRQoL kan screene ut dersgpporterer en
darligere HRQoL enn forventet for barn med en sanligigbar diagnose. Barnets
perspektiv ma komme mer frem.

Ngkkelord: barn, progredierende, kropp, mestring, selvfglelse

Summary:

Aim: Children with theneurodegenerativ disease AT have to live with aybod
continuous change, loss of skills and becoming rdependent on support. This will
change their life world. What does that mean fohiédd and how does it affect his self-
image and body-image.

Design:Find research showing the child’s perspective om tas to live with a body
in continuous change and the impact on body-image.

Material: Articles describing children with a progressivadss or motor impairment
and telling something about the children’s outlooktheir iliness and body.

14



Method: Searching for literature in different databasa’&nglish and Norwegian with
search words like, Ataxia Telangiectasia, progruessioping, self-esteem, lived body
and phenomenology. Qualitative analyses of thelteesu

Results: Comparison to children with RA and Duchenne mudgtgrophy gives the
expectation that, children with AT also will shovicaver score on a HRQoL, but need
not have a decreased quality of life or self-esteem

Conclusion: Using a HRQoL can screen for those with a lowerestioan expected for
a comparable iliness, so those in need can gebstipp

Keywords: child, disabled, degenerative, coping, self-esteem

"Hvis jeg ikke hadde hatt AT, hadde jeg ikke fattsekontakt, trax, permobil, rullestol
eller sykkel. Det er litt kjedelig & ha AT noen gan Nar jeg tegner, s kommer det litt
kluss og tull. Emil kan ga alene og sta pa huet.Kaa ikke jeg og det er litt dumt”
Anita 11 ar.(1)

Innledning.

Vi tar det for gitt at barn skal ha kunnskap omrelgepp og hva deres kropp kan og
ikke kan. Barn skal tarre a stole pa sine egneewgfder av kroppen bade det som
kjennes positiv og godt og det som kjennes mertnaggay vondt eller vanskelig. Barn
skal veere seg bevisst at alle mennesker er utike to er like. Barnet skal veere seg
bevisst hvordan kroppen fungerer og reagerer. Bketgeg ikke bare pa hvordan
kroppen beveger seg, men ogsa hvordan kroppenrezggebevegelser, pa bergring og
pa sanseinntrykk. Barn skal leere hvordan kroppztglder henger sammen.

Vanligvis er det en utvikling som skjer uten aevioss sa veldig bevisst at den skjer.
Barn har en indre drive til & komme seg opp oggtéil a ville utforske verden

omkring. Hva skjer nar kroppen ikke oppfarer semrisden skal’? Hvordan oppleves

da verden omkring?

| mgtet med barn med en progredierende sykdomiliteaimgstjenesten ser jeg barn som
strever motorisk og som er i godt humgr. Jeg Ipéehvordan de egentlig har det. Jeg har
tatt som utgangspunkt barn med den progrediereyidsimen Ataxia Telangiectasia,
AT. Dette er en medfadt progredierende sykdom siser seg tidlig i barndommen. Den
pavirker spesielt lillehjernen og immunsystemet.nest synlige symptomer er nedsatt
balanse og koordinasjon (ataxia) samt utvidededrstyd den hvite delen av gynene

(telangiectasia). (2)
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Fra & vaere gaende barn med litt balanseprobleriredetetter hvert rullestolavhengig
ved ca 10-12 ars alder. Ataksien som gir ufrivéligevegelser i kroppen, viser seg ikke
bare i balanseproblemer, men ogsa i kontroll oeadene, hodet og gynene. En del
barn far etter hvert spisevansker. Noen far demfogastrostomi for a fa tilfart nok
neaering. Noen far problemer med darlig utluftingrigene og kan derfor trenge
pustehjelp i perioder eller ligger med pustehjaip matten. Etter en periode med rask
forverring og tap av funksjoner, kommer de tidligngdomsalderen i en mer stabil
tilstand hvor de ma leere seg a leve med den fungsmning som de har fatt. De ma
laere seqg a fordele kreftene sine utover dagerhofdrtil de aktivitetene de skal veere
med pa og den energien de har i utgangspunkt. ¢tarey de mister en ferdighet ma de
leere igjen om og pa hvilken mate de kan gjennondktiwiteter til tross for sine
funksjonshemninger. Ut fra et fenomenologisk petEpdaller barnas verden litt
sammen hver gang sykdommen forverrer seg. De pastie seg verden pa nytt. Nar vi
spgr dem hvordan de har det, svarer de som oftdst gar bra. Varni (3) har vist at
opptil 50 % av alle barn med CP kan selv rappotiemedan de har det ved & fylle ut et
sparreskjema (HRQoL health related quality of lifea kan vi forvente at barn med AT
kan gjgre det samme. Vi har lite oppmerksomhethlaatets egen opplevelse av
funksjonshemning som et kroppslig fenomen og deert@nlidelse, frustrasjon og sorg
den kan medfgre. (4) For a kunne lage en struktstedie av barnets perspektiv vil jeg
farst se hva som er skrevet i faglitteraturen. Oreinfar jegforetatt en litteraturstudie.
Jeg ser etter litteratur hvor barn uttaler seg iricghold til egen kropp og hvordan de

mestrer stadige forandringer i kroppen i hverdagen.

Kroppen som tilgang til verden.

Den franske filosofen Maurice Merleau-Ponty (5) devat mennesket ikke kan deles i
to, men at menneskets eneste mulighet til & opplegetenke eller utfgre noe, nettopp
er & gjgre det som en enhetlig psykofysisk kroppadke menneske betyr & eksistere i
verden som kropp, en sansende, persiperende, hdedkenkende, falende og talende
kropp, en integrert enhet. Kroppens forhold tildesr er ikke mekanistisk, biologisk
eller intellektuelt, men eksistensiell. (6) Kroppampa samme tid subjekt og objekt,
bade for oss selv og i forhold til andre. Vi serhig sett. Vi hgrer og blir hart.(7)
Kroppen er var tilgang til verden. Enhver forandrirkroppen farer til en forandring av

var opplevelse av verden.
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Sma barn opplever omverdenen gjennom kroppen {8j)sRe oppdager sin egen
kropp, ser pa og blir kient med egne hender ogffaitroppen blir grensen mellom det
som er opplevd og det som enda ikke er opplevdoérkmentering er & jobbe med den
oppdagelsen du har gjort. S& opplever barnet gupktiy selvutdanningsprosess nar
hun eller han mgter motstand og ser mulighetenev@sden tilbyr. Vi ser gnske om a
gripe noe, ergrelsen nar hun faller, utdlmodighétedrikke og mest gleden av
mestring. Inkorporering betyr at barnet har ovenatrmotstanden i kroppen om a
integrere en ny ferdighet. Sa kan de bruke enérgige nytt. Den tredelingen av
oppdage, eksperimentere og inkorporere viser msdmenter for barn med
bevegelseshemning€8) De ma slass hardere for hver ny funksjon, dédeere
mestringsopplevelser og automatiserte ferdighefekamskje leeres pa nytt etter en
operasjon eller progresjon i sykdommen.

| vart daglige liv er ikke kroppen gjenstand for eppmerksomhet og bevissthet. En
velfungerende kropp er fraveerende fenomenologisk€d vanlige er at tingen/verden
er i sentrum for var oppmerksomhet — utgjer figenskroppen glir i bakgrunnen. Nar
kroppen ikke fungerer som den skal blir plutsekg digur. "Den” fungerer ikke som
jeg vil eller gir meg smerter. Jeg blir fokuserth@net pa grunn av en fot som svikter av
og til men ogsa pa at jeg ikke bare kan ga pa lgakkfor a hente noe & drikke. De
relative avstandene i mitt eget hus har blitt fdrah Det som var et par skritt fgr er na
en lang vei med behov for stattepunkter under@isker jeg krykker blir det vanskelig
a fa med meg et glass brus fordi jeg ikke har hendk.

Var livsverden er den virkelighet som vi til daglayer vare livi og som vi tar for gitt i
alle vare aktiviteter. Barn som mister funksjongodnn av en progredierende sykdom
opplever endring av sin livsverden. De ma gjenngmprosesser med & erfare,
eksperimentere og integrere helt grunnleggendégiester.

Toombs har omtalt hvordan livsverden forandretdgegun fikk den progredierende
sykdommen MS. "Min opplevelse av det jeg kan, élidret. Far kunne jeg ga uten a
tenke over det. Om jeg liker det eller ikke, devisse aktiviteter, stillinger, bevegelser
etc. som ikke lenger er i mitt kroppslige arsenéld s.208)

Barnets fglelse av selvstendighet blir sterkeredefikommer seg opp og gar fritt, nar
de mister den ferdighet, mister du ogsa en delmse&vstendighet. (10)

Mulderij (11) og Bleeker (12) er to av de fa fotéme som har veert mye sammen med
fysisk funksjonshemmede barn, observert de og stakkd de om hvordan de har det.

De har laget en oversikt over hvordan barn kanatpptieres kropp ut fra et
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fenomenologisk perspektiv. De snakker om den fa&layg kroppen, som ikke vil det
barnet vil og som barnet ikke kan stole pa. Deregmasterk sammenheng med a ville
tilfredsstille barnets behov for vitalitet. "Jedrbhisunnelig” sier Laura "de lgper sa fort
og det kan ikke jeg”. Eller som Anita sa: "Emilrkga alene og sta pa huet og det kan
ikke jeg”.( 1) Men det kan ogsa vaere kroppen samdreir deg i & si det du vil si, fordi
ordene ikke kommer ut eller for sakte. Det kandogjsen grunnleggende falelse av
utrygghet.

Den fglsomme kroppen er kroppen som sier fra omsbwa oppleves som godt og
ubehagelig. Godt & kunne slappe av i et varmt bassker badekar eller ubehaget ved
a bli sliten av i sitte i rullestolen over (forynigtid. Kroppen har behov for vedlikehold
og blir utsatt for diverse former for terapi. Ofteikke bare de timene sammen med
terapeuten terapitimer, men de far beskjed omvarapa og vaere oppmerksomme pa
kroppen ogsa nar de er hjemme. Blant annet giiitéige stillinger for 8 unnga
feilstillinger.

En annen type kropp de opplever er den avhengmgpken. De er avhengige av andre
til en del intime handlinger som toalettbesgk, vaglstell. De kan vaere mer eller
mindre avhengige av hjelp til andre dagligdagse/a&ter som spise, forflytte seg,
finne frem saker og ting og lignende. Sa finnesidgnefallende kroppen. Barn i
rullestol og barn som beveger seg annerledes eime drlir igynefallende og lett
kommentert av andre. Noen snakker over hodet paadgikke til dem. Flere barn med
funksjonshemminger enn barn uten funksjonshemmibliemobbet. Noen leerer seg a
takle mobbing med & forklare eller tayse det kamtire blir sint eller begynner a grate.
Eldre barn kan oftere forklare hva som feiler d®watrfor er det viktig at barn vet hva
som feiler dem ogséa og at de har korrekt informagjagsa funksjonshemmede barn
kan oppleve den vitale og livskraftige kroppen.dgle de viser etter a ha rakjart med en
elektrisk rullestol eller i aktiviteter i bassengeten del av det eller det & vise sin fysiske
styrke pa noen omrader. Noen finner ogsa den gledapplevelsen av den livskraftige

kroppen i & se pa andre spille fotball eller danse.

Hvordan passer dette for barn med AT?

Barn med AT opplever ogsa den kroppen som du ildkestole pa. | et lengre
perspektiv opplever de at kroppen gradvis sviktede har bade et bilde av det & veere
frisk, blandet med nye erfaringer av sviktende &jok. | det daglige opplever de at de

ikke kan stole p& at kroppen gjgr som de hadde trden skulle gjare. For eksempel
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nar Anita sier: "Nar jeg tegner sa kommer detditiss og tull.” P& DVD-en "Vi har

AT” (1) hares ogsa hvor sen spraket er og at destrmed a fa sagt det de vil.

Den avhengige kroppen blir mer tydelig i ungdonestid en fase hvor andre
ungdommer far mer frinet til & gjgre seg erfaringerordan kroppen fungerer under
visse omstendigheter og frigjer seg etter hverfdraldrene, ma ungdommer med
progredierende sykdom leere seg a leve med at derrfésdigheter og blir mer
avhengige av sine foreldre.

Heldigvis opplever barna ogsa den vitale kroppeartdh har AT. Foreldrene hans
forteller: ” Helt til noen maneder far sin dad Jdtirten pa post under elgjakten, makte
sng, arbeidet i skogen og kjarte ved til de garblgyida.(13) P4 DVD-en ser vi flere
barn som opplever den vitale kroppen. | bassengmtde kan bevege seg uten stgtte av
andre, pa en biski hvor de opplever fart og spepailer kjgre rullestol foran rekken av

klassekamerater og sette tempo for klassens lgpdturer det mange muligheter.(1)

Metode:

Jeg har sgkt etter forskning ut fra barnets petspdkor barn sier noe om & leve med
kropp i forandring og hvordan det pavirker hverdage

For & finne relevante artikler har jeg sgkt i sidatabaser som omfatter flere disipliner.

www.ejournals.ebsco.coer en webside med tilgang til elektroniske jouenéta

mange store utgivere.

PubMed er verdens starste database innen medikaplsie, odontologi,
veterinaermedisin, helsestell og preklinisk vitemska

PEDro (Physiotherapy Evidence Database) er en asgadver behandling og
forebyggende tiltak innenfor fysioterapi.

Opplevelse av kropp kan vaere beskrevet som ervdadlafglelse eller det & mestre.
Derfor har jeg sgkt med fglgende sgkeord: Barrkdjamshemmet, progredierende,
kronisk, muskeldystrofi, mestring, kroppsbevisstetvfalelse, kroppsfenomenologi
Child, disability, neurodegenerative, progressolepnic, muscle dystrophy, coping,
awareness, body-awareness, self-esteem, phenorggrawid lived body

Jeg har sgkt i flere kombinasjoner av sgkeord méshebarn/child,
funksjonshemmet/disability med flere av de andiesgdene.

| EJS fikk jeg 396 treff.

| Pubmed (med limits barn 6-19 ar, etter 1998, lsprigelsk) fikk jeg 351 treff.

| PEDro fikk jeg ingen treff.
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De artiklene ble grov sortert pa falgende kriterier

De ma omhandle barn og minst to av falgende keitefiinksjonshemmede,
bevegelseshemmet, progredierende sykdom ellerdic@ykdom.

Det ble pafallende at det er mange flere undersgkebm sier noe om hvordan det er
for foreldre a fa et barn med en funksjonshemmindoo sgsken hvordan det pavirker
dem a ha en funksjonshemmet bror eller sgster ederswkelser som viser det
funksjonshemmedes barns perspektiv.

Fordi det & ikke vaere et selvstendig stdende/gameteeske lenger er en av de store
endringer bade i livsverdenen og hvordan andreatfgsfdeg, har jeg tatt det som
inkluderings kriterium. Jeg valgte de gruppene medevegelseshemming/mobility
impairment. Jeg valgte derfor a ta ut studier ang@& barn med kroniske sykdommer.

De artiklene som jeg satt igjen med da er selektést:

Studier fra 1998 til na, alder pa barn er inner®7d, beskriver barn med en fysisk
funksjonshemming som gir nedsatt mobilitet, beskrivarnets opplevelser i forhold til
egen sykdom og kropp, "abstract” har med et avriedemestring — selvfalelse -
kroppsbevissthet — coping, self-esteem, self-can¢epdy)-awareness

Relevans for denne studien ble vurdert etter onsielien omhandler, 1. barn med
progredierende sykdom, 2. barn med bevegelseshan8nlvarn med bevegelseshemming
liten del av materialet. Og om studien hadde barfoghold til sykdom og eller egen kropp

som 1. hovedtrema, 2. del av tema, 3. underorened.t

Artiklene ble sa vurdert pa kvalitet etter fglgerkdierier.
Sett inn tabell 1

De artiklene som sto igjen da er satt opp i tabell
Sett inn tabell 2

Artiklene ble sa gjennomgatt i detalj for a finmdevant stoff som kunne belyse:

Livsverden - syn paegen sykdom - syn @nédgopp

Beskrivelse av testene artiklene refererer til:
OSIQ Offer Self Image Questionnaire (17)
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Testen maler tilpassing og selvfalelse i ungdomh3et9 ar. Det er 129 uttalelser fordelt
over 12 omrader; Impulse Control, Family FunctigniBmotional Tone, Self-Confidence,
Body Image, Vocational Attitudes, Social Functianiithical Values, Self-Reliance,

Mental Health, Sexuality og Idealism

Quality of life (QoL) er definert som et individppfatning av deres plass i livet in
konteksten av kulturen og verdisettet som de lewgri forhold til deres mal og
forventninger, standarder og bekymringer.

Health related quality of life (HRQoL) er definaam en QoL hvor dimensjonen personlig
syn pa ens egen helse og sykdom er tilfgyet.

Peds Qol er en standardisert test som er aldeestedg oversatt til flere sprak. Den har
spgrsmal som skal besvares med aldri, nesten atibiy ganger, ofte eller alltid.

Tema er helse/aktivitet, falelser, sosialt og skole

TACQOL er en nederlandsk produsert og validert¢est bestar av syv omrader med atte
deler. Fysiske problemer (mavesmerter, sgvnigyssatdighet (kan ikke ga alene til
skolen, kan ikke drive med aktiviteter alene), miste problemer (kan ikke lgpe, har
darlig balanse), kognitiv funksjon (kan ikke konsere seg, skrivevansker), sosial
funksjon (vansker med a leke eller snakke med anaine, like a vaere sammen med andre
barn), positive fglelser (falge seg glad og forneygl negative falelser (fale seg trist eller
sint). Mine oversettelser.

Testen fungerer best for barn under 12 ar.

Tre gnsker teknikk: Om du kunne gnske deg tre timdken som helst tre gnsker, hva
ville de veere da? @nskene blir sa satt inn i efelgende 13 kategorier:1 materielle ting, 2
(kjeele)dyr, 3 aktiviteter, 4 mellommenneskelige/isere, 5 fremtid/mal, 6 personlige
karaktertrekk, 7 situasjonsbetinget, 8 situasjdséieetinget, 9 altruisme, 10 fantasi, 11
negative gnsker, 12 ingen gnsker, 13 diverse.

Hva sier artiklene om livsverden?

Artiklene beskriver i liten grad den hverdagen bawed en bevegelseshemning har.
Grootenhuis tar utgangspunkt i at det & vokse opg em bevegelseshemning gir flere
utfordringer for barn og ungdom. Begrenset tilgahgamfunnet fgrer ofte til

eksklusjon fra diverse aktiviteter i og utenom skolBevegelseshemning innebaerer en

stadig bruk for statte, omsorg og behandlingldédidj ma unge mennesker takle en
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varierende grad av avhengighet av deres sosiahenietGrootenhuis sier ogsa at selve
muskelsykdommen leder til mindre aktivitet og diedige Hun kobler tap av motoriske
ferdigheter med nedsatt livskvalitet.

Grootenhuis definerer HRQOL som et individs mulighe a utfere dagligdagse
aktiviteter, ngdvendig for & mate de basale beAdwnne utfare de vanlige roller og
beholde helse og velvaere. Hun viser at hos gutker muskeldystrofi er ogsa HRQOL
betydelig lavere enn friske jevnaldrende. Det sakkier ned er som forventet emnene
motorikk og selvstendighet. Men barn under 12 areskogsa darligere pa sosial
fungering og positive fglelser. Nereo viser at guthed muskeldystrofi oftere gnsker

seg en aktivitet enn jevnaldrende nar de blir sportd komme med tre gnsker. Det var
kanskje forventet at de ville hatt flere helsew st gnsker.

Erkolahti viser at ungdommer med RA lever et naksdnalt liv, til tross for fysisk
ubehag og trusselen at sykdommen kan blusse opgr Bekymret over egen helse og
ikke seerlig stolt over egen kropp. At barn med R problemer med a finne mal for hva
de skulle bli eller skoleprestasjoner blir forklared at det kan vise noe av det presset de
faler i sitt liv. Det kan veere vanskelig a tenkefigintiden og samtidig veere bekymret for
ens helse. De viser ogsa at ved mer innskrenkéb&agelighet og funksjonelle

begrensninger er selvfglelsen lavere.

Syn pa egen sykdom

Barn med muskeldystrofi under 12 ar som beskriirer gnsker er ikke
sykdomsorienterte og mer lik sine friske jevnaldieenn ulik. Nereo er usikker om
dette er pa grunn av vegring mot & blottstille sely, tilpassing eller aksept av egen
situasjon eller at det er en fremdeles utvikleneddsthet rundt konsekvensen av egen
situasjon.

Grootenhuis finner at barn scorer lavere pa HRQbmptoriske problemer og
selvstendighet. Det er omtrent som forventet. Deegativ overraskende at barn ogsa
scorer lavere pa sosial og emosjonell funksjon.dbgiositiv overraskende at barn med
muskeldystrofi skarer bedre pa "andre fysiske mrotdr.” Erkolahti beskriver at
ungdommer med RA innser at sykdommen kan pavirkekade kroppen men til tross
for sykdommen fgler de seg frisk og sterk. Hun lande det med at dette er en
opplevelse som kan veere resultat av a ta godtpsaem egens helse. Det kan ogsa veere
et forsvar, en maske de holder opp. Bade ErkotahGrootenhuis er inne pa tanken at

sykdommen gir en endring i oppfattelse av hva spbegydningsfull og hva som er et
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problem. Grootenhuis sier ogsa at det er flere sansett samme resultat at grad av

funksjonshemming ikke ngdvendigvis har sammenhesd) oppfattet livskvalitet

Syn pa egen kropp.

Ingen av artiklene handler direkte om hvordan tsampa sin egen kropp. Den kommer
indirekte til uttrykk gjennom del emner i testeACQOL hos Grootenhuis har som del
emne fysiske problemer og motoriske problemer. O&dQet del emne kroppsbilde. |
tre gnsker teknikken har de laget en kategori grska har med helse a gjare (8
situasjon/helsebetinget). Barn scorer lavere parisie problemer og er realistiske i
hva de kan eller ikke kan. De har likevel en oppfaé av seg selv som frisk med lite

fysiske symptomer eller problemer.

Analyse

Barn med AT kan ha en livsverden som kan sammeagigmed livsverden til gutter
med muskelsykdommer. De har en lignende progresjeres sykdomsbilde, de blir
rullestolavhengig i barnealderen, i tidlig ungdotdseen blir de avhengige av hjelp fra
andre. Begrensning i tilgjengelighet til samfunogten redusert deltakelse kan jeg
kienne igjen i barn med AT. Ikke fordi det ikketirettelagt for de, men fordi de ma
begrense hva de kan veere med pa for a tale dekfyBet vil sannsynlig ogsa pavirke
deres sosiale fungering. Da kan vi forvente at Inaed AT ogsa vil skare lavt i positive
falelser, som gutter med muskelsykdommer gjgr. Besggrem til 12 ar i perioden med
tap av gangfunksjon. Gutter med muskelsykdommeeuhd ar er ikke sa opptatt av
sykdom og velger aktivitet. Det hadde veert spenaénse om det gjelder for barn med
AT. Det kan veere alderen, at de tar sorgen oveavdpnksjon mer innover seg og/
eller med at de na er rullestolavhengige.

Det er lite fokus pa hvordan barna forholder skggén kropp. Det kommer som et
uventet biprodukt: at barn med store fysiske vanide bryr seg sa mye om fysisk
ubehag. De har ikke blitt spurt videre hvordan pplever & ha fysisk ubehag. Det kan
tenkes at det er rett at de ikke bryr seg, merkalee ogsa veere at de har sa darlig
kontakt med sin egen kropp at de ikke legger merkiet som skjer i kroppen. At den
fraveerende kroppen til en ungdom uten problemerblitatil en forargerlig kropp eller

sviktende kropp for en ungdom med muskesykdommer.
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Refleksjon.

Jeg er fremdeles nysgjerrig pa hva det er som baypkever som problemer. Om det er
forskjell i hva som oppleves som problem for bamdnen funksjonshemning og et
friskt barn. Nar livsverden forandrer seg er detrarting som blir figur og kommer i
fokus. Det kan veere kroppen som ikke fungerer akéiviteten de ikke kan delta i eller
savn av et sosialt nettverk. Kanskje kommer deitipeging i fokus ogsa. Det at
familien gjgr mye sammen eller a fa flere datasgilh jevnaldrende, ha en
avlastningsfamilie/stattekontakt a reise til ogrgjing sammen med. Ingen av
spgrreskjemaene tar hensyn til dette. Da blir gswanskelig & vite hva som er viktig
for dem og hvor barna kunne trenge hjelp.

Konklusjon.

Det er viktig ikke & bare telle de medisinske peotér, men a inkludere effekten dette
har og hvordan utfordringen blir oppfattet av devoiverte personen. Sanne studier har
ikke blitt gjiennomfart sa ofte enda. Det har vaariskelig & finne artikler som lar
barnet kommer til ordet og fa frem hans eller harinistorie. Det naermeste jeg har
kommet er studier hvor barn har blitt oppfordreséilv & rapportere om sin livskvalitet
gjennom forskjellige typer spgarrelister.

Barn med AT kan forventes a kunne selvrapportersiontivskvalitet vedhjelp av en
HRQoL. De vil ha en darligere HRQoL score enn fislarn. Men ikke ngdvendigvis
en darligere livskvalitet. Vi kan begynne med Z&sae barn med AT pa deres
helserelaterte livskvalitet. De som skarer darbgegenrapport livskvalitet ma vurderes
om det er behov for & fa et tilbud som kan hjelpmdom passer han eller henne. Da
ma vi ga inn og sparre mer direkte hva det er somaieskelig for den enkelte og ta
barnets perspektiv pa alvor. Det kan til og medeveiktigere for barn med AT enn
fysisk trening.
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Tabeller til Leve med en kropp i stadig forandring.

tabell 1
Kriterier for vurdering av kvalitet.
Utvalg | Var det et stort nok utvalg
Var utvalget representativ
Ble gruppen sammenlignet med en norm
eller en sammenlignbar gruppe friske barn
Test Er testen reproduserbar
Resultat| Gir testen svar pa det de spgr om
tabell 2
Refera Mal Utvalg Forhold til Forhold til Rele Validi
nse egen sykdom egen kropp vans tet
Grooten Teste 40 barn med Selv rapport Gjennom del 3* Testet
huis M HRQoL MD helserelatert emner Fysiske mot
A hos barn 6-11 ar, livskvalitet problemer norm.
(14) med MD 18 barn Bevegelses t-test
12-17 ar funksjon god
22 barn selvstendighet validit
36 rullestol et
avhengige
Erkolah Teste 25 barn med Indirekte Gjennom del 3* Mot
ti R. forskjell i RA 16-19 ar gjennom emnet kontrol
(15) selvoppfatt Funksjons osIQ kroppsbilde i I
ing barn nivd medium osIQ gruppe
med RA, God
DM og validit
friske barn et
Nereo N Utvikle 74 gutter Forhold til Forhold til 2* Testet
(16) resultat DMD sykdom kan kropp kan mot
score for 6-12 ar komme inn kommer inn i sgsken
"tre 31 rullestol som type som type gnske samme
gnsker” avhengig gnske aldersg
teknikk ruppe
God
validit
et

MD= muskeldystrofi, DMD= Duchenne muskeldystrdtiA= reumatoid artritt, DM= diabetes mellitus
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Vedlegg IV
Fordeling ansvar forfattere artikkel "I forkant av forandring”

Artikkelen "1 forkant av forandring” er skrevet &llen Velema og Trudy

Burgers.

Ellen Velema har veert ansatt som fysioterapeutHegaliteringstjenesten i
Hedmark, barneseksjonen siden 1997.
Trudy Burgers har veert ansatt som fysioterapeutHedalliteringstjenesten i

Hedmark, barneseksjonen siden 1999.

Ansvar for oppfelging av barn med AT er delt melloss. Vi har ansvar for
oppfalging av halvparten av barna, men ser oftegga sammen nar vi gjar

videoopptak og/eller nar vi vurderer videoopptak.

Hasten 2007 har vi i felleskap skrevet artikleneottikk ved AT” og
"Fysioterapi og ergoterapi ved AT” som ble publtdeapril 2008 i smaskrift
44, Tverrfaglig artikkelsamling om ataxia telangéssa, ISBN 1501-973X

Ellen Velema har bearbeidet det materialet soneliggle to artiklene til en
artikkel som er tilpasset publisering i fagtidsgleti for fysioterapeuter
"FYSIOTERAPEUTEN?".

Trudy Burgers har lest og godkjent manusskriptet.

Begge har skrevet under pa oversendelsesbrevsiibfeyapeuten.
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