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Til deg —

som gnsker a fa mer kunnskap om blaereekstrofi/epispadi (BE/E).

Du kan veaere helsepersonell eller pedagogisk personell. Du kan vaere
pargrende til et barn med diagnosen, ha diagnosen selv, veere i familie
med barn eller ungdom med diagnosen — eller du kan vaere en venn.

Veilederen er laget som en hjelp i hverdagen. Du vil finne informasjon om hva BE/E er, behandling,
oppfalging, hvordan det er a leve med BE/E, litt om barnehage og skole, og de vanligste
utfordringene personer med diagnosen kan oppleve.

Dersom du bekymrer deg for barnet/ungdommen med BE/E, skal du vite at de aller fleste har det
bra og klarer seg fint i hverdagen. Det er mange — bade i helsetjenesten, i lokalt hjelpeapparat, i
barnehagen og pa skolen — som gnsker a hjelpe. Sgsken har ogsa krav pa a fa hjelp nar det er et
behov for dette.

Veilederen er et resultat av kunnskap og erfaringer som er samlet giennom mange ar fra
fagmiljgene i Norge og i utlandet, samt etter mgter med brukere og pargrende. | tillegg er det
gjort sgk i faglitteraturen. Dette gjgr at det er den nyeste kunnskapen om sykdommen som er
beskrevet her.

Vi gnsker a rette en spesiell takk til barnekirurg Andreas Urdal, Oslo universitetssykehus,
Rikshospitalet, som har hjulpet oss med den medisinske delen og bidratt med illustrasjoner.

Veilederen er ment som et oppslagsverk. Mange foreldre gnsker a tilegne seg mest mulig
kunnskap og informasjon pa kortest mulig tid, mens andre vil bruke mer tid. Det er ikke meningen
at du i Igpet av tiden pa sykehuset skal bli ekspert pa eget barn og diagnosen barnet er fgdt med.
Den tiden skal du bruke pa a bli kjent med barnet ditt.

Trenger du mer stgtte og informasjon, ta kontakt med Senter for sjeldne diagnoser eller besgk var
nettside, www.senterforsjeldnediagnoser.no

Oslo, november 2020
Olve Moldestad

Senterleder
Senter for sjeldne diagnoser



Et sted du kan henvende deg

Senter for sjeldne diagnoser er et landsdekkende
kompetansesenter for mer enn 100 sjeldne diagnoser.
Blaereekstrofi/epispadi er en av disse. Vi tilbyr informasjon,
radgivning og kurs om de ulike diagnosene. Vare tjenester
er rettet mot fagpersoner i hele landet i tillegg til barn,
unge og voksne med en sjelden diagnose.

Alle kan ta direkte kontakt med senteret
uten henvisning.

LITE KOMPETANSE | LOKALMILJ@ET DITT?
Det lokale hjelpeapparatet, for eksempel fastlege, annet
helsepersonell, NAV, barnehage eller skole, har ofte
begrenset kunnskap om blaereekstrofi/epispadi. Derfor er
kompetanseoverfgring og informasjonsmgter i brukerens
lokalmiljp en sentral oppgave for oss. Vi arbeider blant
annet for at overganger mellom livsfaser planlegges i god
tid, slik at tiltak og tjenester kan iverksettes.

SENTER FOR SJELDNE DIAGNOSER -

ET TVERRFAGLIG KOMPETANSESENTER
Vi ser nytten av 3 ha ansatte med ulik fagbakgrunn.
Senteret har cirka 30 ansatte; leger, sykepleiere,
psykologer, pedagog, pedagogisk psykolog, sosionom,
bioingenigr, fysioterapeut, kommunikasjonsradgivere,
og ernzeringsfysiologer. Alle kan gi rad eller henvise deg
til andre faggrupper. | tillegg samarbeider vi tett med
medisinske fagmiljger som har behandlingsansvar for vare
diagnosegrupper samt med forskningsmiljger i inn- og
utland.

INFORMASIJON

Senteret innhenter og samordner kunnskap og erfaringer
om sjeldne diagnoser. Vi formidler informasjon

gjennom radgivning, ulike typer kurs (ogsa nettkurs),
informasjonsmateriell, sosiale medier, nettside, podkast og
film.

RADGIVNING
Senter for sjeldne diagnoser gir radgivning og veiledning
til brukere, pargrende og fagpersoner:
¢ via telefon og e-posthenvendelser
e i mgter pa senteret, pa sykehuset eller
pa videokonferanse
e ibrukerens lokalmiljg

KURS

Senter for sjeldne diagnoser arrangerer kurs for brukere,
pargrende og fagpersoner. Kursene varer fra 1 til 5 dager.
De inneholder medisinsk informasjon om diagnosen

og tema som fysisk aktivitet, psykososiale utfordringer,
apenhet, hvordan snakker vi med s@sken og barnet med
BE/E om diagnosen og sa videre. Erfaringsdeling er ogsa en
viktig del av kursene.

| tillegg planlegger vi kursene sammen med
brukerforeningen til Norsk forening for blaereekstrofi og
epispadi, NFBE.

FORSKNING OG UTVIKLING

Senteret har et eget utviklings- og forskningsteam som
samarbeider med brukerorganisasjoner og fagmiljger i inn-
og utland. Vi er opptatt av a samle systematisert kunnskap
om utfordringer og levekar for vare diagnosegrupper,

og har flere master- og doktorgradsprosjekter. Nye
internasjonale forskningsresultater, og resultater

fra Senterets egne prosjekter, formidles videre til
malgruppene.

BRUKERMEDVIRKNING

Brukermedvirkning er sentralt i Senterets arbeid.

Vi samarbeider med brukere, pargrende og bruker-
organisasjoner i forbindelse med for eksempel utvikling av
kurs og informasjonsmateriell. Senteret har et Senterrad
der representanter fra brukerorganisasjonene sammen
med fagpersoner gir nyttige rad og innspill.

ORGANISERING

Senteret er ett av ni landsdekkende kompetansesentre
i Nasjonal kompetansetjeneste for sjeldne diagnoser,
og er en del av Oslo universitetssykehus HF.
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Christian — en mor forteller

Foto: Shutterstock

Endelig. Der kom han. En ubeskrivelig lykke.

Etter en slitsom fgdsel la de ham opp pé magen min.

Vidrt farste barn — nydelige bl gyne, mgrkt hdr og vakker.

Sa tok de ham plutselig bort og sa hgyt; «Fd tak i en barnelege — her er det noe galt!»
De tok Christian og gikk ut. Alt ble stille. Ingen forklarte oss hva som skulle skje.

Etter en kort stund kom jordmoren tilbake og fortalte oss at de hadde sett at noe
var feil pd barnet, og at en barnelege skulle komme og se til ham.

— Det tok 45 minutter fér han kom og fortalte oss at Christian hadde en alvorlig
misdannelse — som de forelgpig ikke visste hva var. Barnelegen skulle ta kontakt
med St. Olavs hospital, universitetssykehuset i Trondheim.

Mest sannsynlig ville han bli flgyet dit for videre behandling.

Jeg vet ikke hva jeg opplevde der og da. Lykken vi fglte da
Christian kom, ble plutselig byttet ut med engstelse og tristhet.

Ville han overleve?

De figy ham til St. Olavs hospital i Trondheim.
Mannen min ble med Christian.

Farst dagen etter fikk jeg dratt. Alt var sa uvirkelig....

Pa St. Olavs hospital fortalte de at Christian var fadt med blaereekstrofi/epispadi. Vi ble forklart av bade leger og
sykepleiere at Christian skulle opereres og at vi mdtte vaere en stund pd sykehus. Jeqg klarte ikke G folge med pa alt. Jeg
hadde sG mange tanker i hodet.

Mannen min og jeg lurte pd forskjellige ting. Mens jeg lurte pG om Christian ville overleve
— lurte han pG om gutten vdr noen gang ville fG barn. Det var vanskelig for meg a forsta at han tenkte pd det der og da.
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Den fgrste tiden — til foreldre

Et svangerskap oppleves som en spennende tid. Forventningene til 8 bli mor og far er store.

A fglge fosterets utvikling gijennom kontroller og ultralyd er med pa a forberede foreldrene

til 3 bli mor og far for fgrste gang, eller pa nytt hvis de har barn fra fer.

Blaereekstrofi/epispadi (BE/E) oppdages sjelden pa ultralyd,
men raskt etter fgdsel. Det er derfor en uventet situasjon
nar barn blir fadt med dette. | tillegg er tilstanden sveert
sjelden. Barn fgdt med BE/E blir behandlet og fulgt opp pa
to steder i Norge; Universitetssykehuset i Trondheim, St.
Olavs hospital og Oslo universitetssykehus, Rikshospitalet.
Barn med BE/E blir derfor overfgrt til et av disse

sykehusene for videre utredning, behandling og oppfglging.

Barn og foreldre blir fulgt godt opp av personer med ulik
helsefaglig bakgrunn, og som har erfaring med diagnosen.

Det er alltid et gnske at mor og far blir sendt sammen
med barnet til sykehuset som skal behandle barnet videre,
eller sa fort som mulig. Ved lange avstander er det ikke
bestandig at dette lar seg gjgre, men sykehuset der barnet
er fadt vil gjgre sitt ytterste for a fa til overflytting raskt.

FORELDREREAKSJONER

Mor og fars opplevelser og reaksjoner er individuelle og
mangfoldige (1). De fleste fglelsesmessige reaksjoner er
helt normale. Begge kan oppleve en sorg og fortvilelse selv
om den handteres ulikt. Det er ikke alle foreldre som klarer
a mgte hverandres sorg og fortvilelse i en slik situasjon,

og derfor ikke klarer & stgtte hverandre slik de egentlig
gnsker. Dette er helt vanlig, men kan vaere utfordrende.
Foreldrepar har fortalt at istedenfor a ta innover seg og
bearbeide sin egen reaksjon har de brukt mye tid pa a
forsta hvorfor de som par ikke reagerer likt. Snakk sammen
om ulike reaksjoner og be om hjelp dersom dere trenger
det. Bade pa sykehuset og pa helsestasjonen er det fagfolk
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som kan hjelpe og gi gode rad. | tillegg til pleiepersonalet
pa avdelingen kan foreldre ha nytte av a snakke med
helsepersonell med psykologisk kompetanse for & hjelpe
dere gjennom den fgrste tiden. Enten sammen som par,
eller hver for dere.

For mgdre kan den fgrste tiden etter fgdsel vaere ekstra
utfordrende med mange hormoner i kroppen. Selv

om barnet ligger pa sykehuset, kan det vaere godt 3
minne hverandre pa at mor er i barsel selv om det er en
annerledes barselstid.

| forbindelse med den fgrste operasjonen av barn med
BE/E har foreldre meldt tilbake til Senter for sjeldne
diagnoser at det var skremmende 3 komme pa et nytt
sykehus samtidig som de synes det var fint at barnet deres
fikk den beste hjelpen (1). Mange foreldre har fortalt at

de savnet naerheten til barnet sitt. Det er helt normalt at
barnet stelles av sykepleierne i starten fordi det trenger

en spesiell overvakning og pleie. Men foreldrene er de
viktigste omsorgspersonene og kan rakst delta i stell og kos,
for dermed a sikre en god og tidlig tilknytning til barnet sitt.
Etterhvert vil foreldre overta stellet.

Mange foreldre beskriver alt som skjedde under fgdselen
og tiden etter som uvirkelig (1). Flere sier de hadde

en opplevelse av 3 std pa siden av seg selv og/eller at

de deltok som passive tilskuere. Andre forteller om en
merkbar sarbarhet, spesielt overfor hva som blir sagt og
gjort av helsepersonell. Bruddstykker av setninger kan
huskes i arevis etterpa.

Bleereekstrofi/epispadi oppdages sjelden pé ultralyd, men etter fpdsel.

God kommunikasjon mellom foreldre og helsepersonell
ma preges av god tid for spgrsmal og svar. Dessuten ma
informasjon gjentas. Dette bidrar til at det blir lettere for
foreldre a forsta hva diagnosen innebarer, og hvordan den
vil pavirke barnet og familien i framtida.

Nar barnet med BE/E har sgsken hjemme kan det bli ngd-
vendig at foreldrene for en periode ma dele seg. Dette

kan gjgre det vanskeligere for foreldre a vaere sammen

om utfordringene til det nyfgdte barnet, spesielt hvis

resten av familien bor langt unna. Ta imot hjelp til pass

av barn hjemme slik at dere kan veere sammen den fgrste
tiden. At foreldre far vaere sammen er viktig med tanke pa
tilknytning mellom barn og foreldre, men ogsa for at de skal
fa den samme informasjonen som blir gitt.

Det er ikke alle foreldre som klarer @ mgte hverandres sorg og fortvilelse etter at

de har fatt et barn med spesielle utfordringer. Dette er helt vanlig, men kan vaere
utfordrende. Bade pa sykehuset og pa helsestasjonen er det fagfolk som kan hjelpe

og gi gode rad. Foto: Shutterstock

Foto: Shutterstock

Mange tanker kan komme etter hvert om alt som har
skjedd fra fgdsel, fra tiden pa sykehuset og etter hjem-
komsten. For noen kan det bli vanskelig 8 komme hjem,
og ikke ha «gode og trente spesialister» rundt seg. Da kan
helsesykepleier veere en god stgtte, en som kan veilede og
gi gode rad. Hvis opplevelsene om alt som har skjedd tar
overhand, og gir darlig sgvn pa grunn av bekymringer og
konsentrasjonsvansker over tid, kan fastlegen henvise til
en samtalepartner som for eksempel en psykolog. Flere
helsestasjoner har et lavterskeltilbud til psykolog som
helsesykepleier kan henvise til.

Nar det naermer seg hjemreise fra sykehuset bgr infor-
masjon om BE/E formidles til helsesykepleier og fast-

lege. Det er ikke uvanlig at helsesykepleier/fastlege ikke

har erfaring med BE/E og vil sette pris pa informasjon.

Hvis foreldrene gnsker det kan en radgiver ved Senter

for sjeldne diagnoser vaere behjelpelig med a formidle
informasjon bade til helsesykepleier og fastlege. (se kapitlet
om helsesykepleier og fastlege, side 48)
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Det anbefales & vaere apen om diagnosen slik at det skapes muligheter for & dele tanker, bekymringer og forstaelse — ikke bare hos foreldrene —

men ogsa hos de som star dem nzer.

APENHET - TIL FORELDRE

De fgrste arene

Blaereekstrofi og epispadi er en «skjult» diagnose som
fgrst blir synlig nar det gjennomfgres et stell av barnet
nedentil. De naeermeste i en familie og gode venner deltar
gjerne i barnets liv pa en mate som gjgr at de trenger

a vite mer for a hjelpe og stgtte barn og foreldre. Det
anbefales a vaere dpen om diagnosen slik at det skapes
muligheter for & dele tanker, bekymringer og forstaelse —
ikke bare hos foreldrene — men ogsa hos de som star dem
nzer. Flere foreldre har meldt tilbake til Senter for sjeldne
diagnoser at de har vaert usikre pa hva de skulle fortelle
om diagnosen. Siden barn og foreldre er pa sykehuset over
tid etter fgdselen, og barnet ma til gjentatte kontroller og
operasjoner, vil mange bekjente ogsa lure pa hva som skjer.

Mange foreldre gnsker a nyansere apenheten om
tilstanden til barnet sitt. Bli enige som par om hva dere vil
fortelle og til hvem. Alle trenger ikke a vite alt om barnet,
for eksempel om barnets underliv. Fgrst og fremst av
respekt for barnet som skal vokse opp. Det anbefales a
bruke en setning eller to som sier noe om tilstanden, og
som begge foreldrene er komfortable med. Da unngar
dere a bli utrygge pa at partneren forteller noe du selv ikke
gnsker skal deles.
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Noen foreldre har meldt tilbake til Senter for sjeldne
diagnoser at de ikke gnsker a si diagnosenavnet fordi andre
kan spke opp diagnosen pa internett. (1). Pa den ene siden
er dette forstaelig, men pa den andre siden kan det bli
vanskelig a holde diagnosenavnet skjult. Barnet sely, eller
sgsken, vil pa et tidspunkt oppfatte diagnosenavnet og
bruke dette. Snakk sammen i hele storfamilien, og gi tydelig
beskjed om hvordan dere vil ha det.

Ikke glem at sgsken ogsa trenger hjelp til a forsta hva de
kan si om diagnosen og hvilke ord de kan bruke.

Nar barn med diagnosen blir stgrre, bgr foreldrene hjelpe
dem med a finne en setning om diagnosen slik at barnet
kan svare pa sp@rsmal fra andre. @v gjerne pa dette. Husk
at informasjon ma tilpasses barnets alder og forstaelse.

(Les mer om s@sken i neste kapittel)

Tips til foreldre og sgsken

Et eksempel pa hva som kan sies er; «Petter er fadt
med en darlig lukkemuskel mellom urinblaera og
urinrgret. Derfor lekker han urin. Etter hvert skal han
opereres slik at han kan slutte med bleie.»

Tips til helsepersonell

Det bgr gis informasjon til foreldre om hvordan
diagnosen kan pavirke barnets utvikling og familiens
hverdag. Da vil foreldre oppleve @ mestre sin rolle som
barnets stgttepersoner bedre. Sett av god tid til dette.
Gjenta informasjonen og undersgk om bade mor og far
har skjgnt den. Det er godt kjent at forelde har mange
tanker nar de har fatt et barn med en sjelden diagnose,
og av den grunn ikke far med seg alt som blir sagt.

Ung jente

Kona mi og jeg er uenige om hva vi bgr

fortelle om tilstanden. Jeg synes alle som

spor begr fa svar pa det de lurer pa, mens
kona mi vil vaere mer tilbakeholden. Blir usikker pa hva
vi bor gjgre.

Det er ikke uvanlig at foreldre er uenige om dette,
spesielt i starten. Det finnes ingen fasit pa spgrsmalet
ditt, men hvis dere er svaert uenige anbefaler vi dere a
snakke med noen som har god kjennskap til diagnosen.
Det kan for eksempel veere en som har den sely, eller
foreldre som har et barn med diagnosen. Dere kan
kontakte foreningen til de som er fgdt med BE/E,
www.NFBE.no, for a treffe andre med samme diagnose.
Det finnes likemenn i foreningen, som har taushetsplikt
og kan veaere gode samtalepartnere.

Et annet alternativ er 3 kontakte Senter for sjeldne
diagnoser, eller fagfolk pa sykehuset der barnet er
operert, for hjelp og veiledning. Pa senteret treffer dere
radgivere med god og lang erfaring.
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Mellom ti og femten prosent av barn i Norge har en kronisk sykdom eller funksjonsnedsettelse. Disse barna har ofte friske sgsken;

en gruppe barn som har ekstra behov for a bli sett og lyttet til.

HVORDAN ER DET A VERE SOSKEN?
Hvordan er det & vaere bror eller sgster til et barn med
ekstra behov? Er sgsken til barn med en sjelden diagnose
glemt? Far de nok oppmerksomhet?

Mellom ti og femten prosent av barn i Norge har en kronisk
sykdom eller funksjonsnedsettelse. Disse barna har ofte
friske s@sken; en gruppe barn som har ekstra behov for a bli
sett og lyttet til.

Sgsken til barn med en sjelden diagnose er ikke glemt. Det
har i flere ar veert rettet fokus pa sgsken og hvordan de har
det. Foreldre blir tidlig gjort oppmerksom pa at sgsken ogsa
trenger ekstra oppmerksomhet, alenetid med mor og far og
ny og mer utfyllende informasjon om sgster eller bror med
BE/E. Prgv a legge til rette for dette, og be om hjelp til pass
av barnet med BE/E, om det sa er for en time eller to, for a
vaere sammen med s@sken.

Gjennom flere ar har radgiverne pa Senter for sjeldne
diagnoser hatt samtaler/samtalegrupper med sgsken i
forbindelse med kurs. Her er noen eksempler pa spgrsmal
de har gnsket a fa svar p3;

e Hva er det med sgsteren/broren min?

e Hva heter det som feiler bror/sgster?

e Hvorfor ma han/hun vaere pa sykehus?
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* Har jeg gjort noe som gjgr at broren/sgsteren min er sa
mye pa sykehus?

¢ Hvorfor er alle s3 lei seg?

e  Kommer han/hun til a bli helt frisk?

e Er dette smittsomt, kan jeg ogsa fa BE/E?

Hvorfor fikk han/hun det, og ikke jeg?

Hva kan jeg fortelle til andre om det som feiler broren/

sgsteren min?

e Kan jeg fa barn med BE/E?

e Hvorfor md mamma alltid vaere med pa sykehuset nar
broren/sgsteren min skal dit?

Foreldre til et barn med BE/E kan i perioder ha mange
bekymringer. De ser ikke alltid at sgsken har behov for
a snakke, og foreldre kan vaere usikre pa hvordan de
skal snakke med de andre barna i familien om det som
er vanskelig. Noen foreldre unngar tema som kan vekke
negative fglelser hos sgsken eller i dem selv.

Sesken sier de spgr mor/far om broren eller sgsteren sin,
men at foreldrene ikke alltid oppfatter det. Spgrsmalene
kan ofte vaere gjemt i det barnet snakker om. Derfor gjelder
det a veere oppmerksom pa at sgsken ogsa kan vaere lei seg
eller bekymret for bade den «syke» broren eller sgsteren,
men ogsa for foreldrene sine.

Noen sgsken sender ut «prgveballonger» om tema som er
vanskelig, for a se hvordan foreldre reagerer. Blir sgsken
mgtt med tarer, tristhet eller irritasjon, sanser de fort at
dette er for vanskelig for mor eller far & snakke om. Da
beskytter de sine foreldre og blir tause. Barn taler & se at
foreldre blir lei seg. Foreldre ma fortelle barnet som spgr
om hva som er vanskelig, og svare pa eller forklare hvorfor
de reagerer som de gjgr.

En mor har fortalt at spgrsmalene om lillebrors tilstand
kom mens de sto i kassa i en butikk. Hun ble sa overrasket
og visste ikke hva hun skulle svare, og tiet i hjel spgrsmalet.
Det har hun angret pa i ettertid. Det er til a forsta at hun
ikke svarte der og da, men i slike situasjoner kunne hun for
eksempel svart; «sa fint at du stiller de spgrsmalene. Det
er jeg glad for. Jeg skjgnner at du lurer pa dette, men jeg vil
gjerne tenke meg litt om.» Det er alltid lov til & tenke seg
om fgr du gir et svar, men du ma huske pa a svare barnet.
Svar zerlig pa spgrsmalene, barn taler det.

Hvis det for eksempel er gjentatte sykehusinnleggelser eller
mange bekymringer om barnet med BE/E, merker s@gsken
dette. Sgsken trenger informasjon om sin nye bror eller
sgster for a forsta hva som skjer, men ogsa for at de skal
klare & snakke om det. De trenger ikke bare informasjon om
diagnosen, men ogsa om hvordan det gar/utvikler seg, om
nye ting som skal skje, og informasjon som kan trygge dem.
Noen foreldre velger a ta med sgsken til sykehuset der
barnet med BE/E blir fulgt opp, men alle har ikke mulighet
til det av ulike arsaker. Da kan det vaere fint a ta bilder/

film av sykehuset, legen og sykepleieren som er tilstede pa
kontrollen (husk samtykke fra den som blir tatt bilde av/
filmes). Bilder kan vaere en fin inngangsport til en samtale
om hvordan det er a vaere sgsken, og hva som skjer med
lillebror eller lillesgster.

| samtaler med s@sken har flere meldt at de synes det
er urettferdig at for eksempel broren deres far reise
til Oslo, sove pa hotell, spise pa café og i tillegg fa en
premie fordi han har vaert sa flink pa sykehuset. Etter et
slikt besgk kan det veere lurt & vie den som er hjemme
ekstra oppmerksomhet. | tillegg er det viktig at de som er
hjemme far vite om hva som skjedde pa sykehuset og hva
resultatene av undersgkelsene ble. Dette ma gjgres pa en
enkel og lettfattelig mate, og gjentas. Det kan vaere klokt a
sjekke at s@sken forstar informasjonen, og a apne opp for
en videre samtale. Hvis barnet med BE/E er sa stor at det
selv kan fortelle hva som skjedde pa sykehuset, bgr det fa
lov til det. Mor eller far fyller pa med mer informasjon nar
det er ngdvendig.

fortsetter neste side

Nar kan vi forvente at datteren var pa 4

ar begynner a spgrre om Petter, lillebror,

sin tilstand? Vi gruer oss fordi vi ikke er
sikre pa hva vi skal si. Vi tenker hun er for liten til a fa
informasjon om sykdom og sykehusopphold?

Hun er liten enda, men det er viktig at hun far svar pa
det hun lurer pa. Sjekk ut hva hun vet om lillebror ved
a stille apne spgrsmal. Gi zerlig svar nar spgrsmalene
kommer. Det er lov til & tenke seg om, men kom
tilbake med svaret. Informasjon til sgsken ma vaere
aldersadekvat.

Psykolog Christina Renlund sier i sin bok, «Sma
sgskeny» (2), at barn i 4 ars alder ikke er for sma til

a fa informasjon. Hun mener foreldre bgr begynne

a fortelle om situasjonen ved 3 ars alder. Hun sier

ogsa at all forskning og erfaring viser at barn tidlig
skignner at det er noe spesielt, og de kan fort lage sine
egne forklaringer, som ikke er riktige, hvis de ikke far
informasjon. Sma barn har egne tanker om hvorfor ting
er som de er, og de kan vaere verre enn virkeligheten. |
disse forklaringene kan det vaere elementer av skyld og
ansvar. Derfor er det viktig a forklare barn at det ikke
er noen som har skyld i at lillebror/lillesgster er syk.
Renlund sier at barn ofte blir tryggere og far en bedre
selvfglelse hvis de vet sannheten.

Var datter pa 9 ar kan veere redd og

innadvendt, og grater ved sengetid. Vi har

lurt pa om dette har noe med lillebror sin
tilstand a gjgre? Vi har vzert urolige for at vi har sagt for
mye til henne. Kan vi ha fortalt for mye om tilstanden?

Som alle andre foreldre blir ogsa dere urolige for

barnet som er lei seg i perioder. Da er det lett 3 ty til
forklaringen om at dere har sagt for mye til datteren
deres om lillebror og hans tilstand. Det er ikke feil

a informere eller snakke om BE/E. Barn fra 6-9 ar
begynner a fundere pa livets store spgrsmal. De er mer
sarbare fordi de skjgnner mer og de kommer opp pa et
nytt niva bade emosjonelt og eksistensielt. De kan blant
annet tenke pa; Hvem er jeg? Hvorfor fikk ikke jeg BE/E?
Det er sa urettferdig at broren min fikk det. De begynner
a skjgnne at livet er urettferdig og at mor og far ikke kan
bestemme alt. Prgv @ mgte barnet ditt pa deres sare
tanker og fglelser. A la vaere & snakke om lillebror, er
ikke bra verken for dere eller henne. Denne perioden er
slitsom for alle foreldre, fordi vi blir utfordret pa egne
fglelser og Igsninger i spgrsmalene fra barna vare.
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Besteforeldre kan veere til god hjelp og bidra til & gjgre hverdagen litt lettere. Inkluder og del informasjon tidlig om hva

som skjer slik at de slipper & uroe seg ungdvendig, og far mulighet til & trgste og hjelpe hvis det trengs.

Flere sgsken har ogsa gitt uttrykk for at de synes det er
urettferdig at de ma vaere hjemme mens bror eller sgster er
sammen med mor eller far pa kontroller eller pa sykehuset,
og at de for eksempel ikke far velge hvem som skal passe
dem mens foreldrene er borte. La barn som er hjemme
vaere med i planleggingen hvis begge foreldrene skal vaere
med pa sykehuset.

Husk at ogsa stgrre sgsken, for eksempel ungdom, trenger
informasjon.

Det er ikke alltid slik at sgsken sier i fra om sin lengsel etter
alenetid med foreldrene sine. Derfor bgr foreldre apne opp
for og ta initiativ til & snakke om dette.

HVORDAN ER DET A VERE

BESTEMOR OG BESTEFAR?

Familier som har et barn med spesielle behov er mer
utsatte for stress, belastninger og bekymringer enn andre
familier der det kun er friske barn. Derfor blir deres private
nettverk viktig: venner og nzer familie, som for eksempel
bestemor og bestefar. Smabarnsfamilier er ofte pressa

pa tid. Nar det kommer et barn med en sjelden diagnose
som krever mer oppfglging enn et friskt barn, kan det bli
utfordringer. A ha et godt nettverk som familien kan stole
pa, som forstar deres situasjon og som kan bidra til 3 gjgre
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hverdagen litt lettere, blir viktig. Besteforeldre kan vzere et
slikt eksempel pa gode hjelpere.

Mange har en oppfatning av at besteforeldregenerasjonen
er mer opptatt av 3 leve det gode liv enn a vaere sammen
med barnebarn. Dette er ikke riktig. Forskning viser det
motsatte, at besteforeldre er viktige stgttespillere og sveert
engasjerte enten barnet har en funksjonsnedsettelse, eller
ikke (3, 4).

A bli besteforeldre er for de fleste en stor gave som
mange har sett fram til, og gledet seg til. De fleste har
fulgt med graviditeten og gledet seg sammen med barn
og svigerbarn. Besteforeldre har ofte en spesiell plass i de
fleste familier og kanskje spesielt hos de som har store
utfordringer i hverdagen. Nar det fades et barn med BE/E
er dette ogsa nytt for dem. De ma inkluderes tidlig og fa
informasjon om hva som skjer med barnebarnet sitt slik
at de slipper a uroe seg ungdvendig, og far mulighet for a
trgste og hjelpe til hvis det trengs.

Besteforeldre kan ha en dobbelt sorg. Sorgen over a se sitt
eget barn slite, og sorgen over det nyfgdte barnebarnet
som trenger bade operasjon og oppfglging over tid. Det
er viktig @ anerkjenne denne sorgen. Mange har sagt at
de i tillegg har brukt mye energi pa bekymringer for andre
barnebarn i familien.

Foto: Shutterstock

Da vi fortalte at vi hadde fatt et barn med BE/E

til mine foreldre grat moren min veldig mye

og faren min ble svaert alvorlig. Det gjorde det
ekstra vanskelig, spesielt for meg, og ferte til at jeg na sier
sveert lite. Hvordan skal vi klare 3 snakke sammen uten at
det er jeg som trgster mor og far, og ikke omvendt?

De fleste besteforeldre har gledet seg til a fa delta i det
nye barnebarnet sitt liv. Nar starten ikke blir som de hadde
forestilt seg kan alle mulige reaksjoner komme. Det er helt
vanlig og naturlig. Besteforeldre blir ogsa lei seg. Ikke slutt
a gi informasjon om barnet, og gi dem litt tid til 8 bearbeide
fglelsene sine. Det beste er at dere snakker om det og at
dere viser at det gar bra med gutten deres. Hvis dette er
vanskelig kan dere be om hjelp fra helsesykepleier, fastlege
eller ta dem med pa en kontroll pa sykehuset. Det kan
hjelpe at andre gir informasjonen i starten. Besteforeldre
kan ogsa ringe SSD for generell informasjon om diagnosen.

Kvinne, 20 ar
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Bekken uten BE/E Bekken med BE/E

Svamplegemer pa penis
(Corpus spongiosum) Svamplegemer pa penis

(Corpus spongiosum)

Hva er bleereekstrofi og epispadi

| dette kapitelet vil du fa vite mer om hva BE/E er, de vanligste symptomene, hvilke

utfordringer diagnosen kan gi, og hvilke behandlinger som finnes. Det som beskrives

er generelt og gjelder de fleste. Det vil vaere individuelle forskjeller fordi barn er ulike,

og forutsetningene for operasjoner vil variere.

Blaereekstrofi er en sjelden medfgdt tilstand hvor nedre del

av bukveggen, bekkenet, urinrgret og urinblaeren er pavirket.

Urinblaera ligger apen pa nedre del av magen.

Epispadi er en tilstand hvor urinrgret og lukkemuskulaturen
rundt urinrgret er pavirket. Urinrgret er ikke helt, men ligger
som en apen renne. Det er sjelden at barnet har andre
misdannelser.

Alle barn som er fgdt med blaereekstrofi har epispadi, men
noen barn blir fadt med epispadi uten a ha blaereekstrofi,
isolert epispadi.

Kloakkekstrofi er en svaert sjelden, mer alvorlig og kompleks
variant av BE/E som i tillegg involverer tarmsystemet.

FOREKOMST

Forekomsten av BE/E er 1 pr 20 000 til 30 000 levende fgdte
(1). Dette tilsvarer at det arlig fgdes cirka to—tre barn med
blaereekstrofi/epispadi i Norge. Tilstanden sees oftere hos
gutter enn hos jenter.

Forekomst av isolert epispadi er sjeldnere. Epispadi hos

jenter kan veere vanskelig 8 oppdage hos nyfgdte, dermed er
forekomsten noe usikker.
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ARSAK

Arsaken til BE/E er ukjent, men sannsynligvis spiller bade
genetiske og miljgmessige faktorer en rolle (2). | sveert
sjeldne tilfeller kan det vaere flere i samme familie som fgdes
med diagnosen (3). Det er lite som tyder pa at personer som
er fgdt med tilstanden selv far barn med BE/E (4).

TEGN OG SYMPTOMER

Bade BE/E og kloakkekstrofi er synlig ved fgdsel. Det samme
er isolert epispadi hos gutter. Hos jenter er isolert epispadi
vanskelig @ oppdage ved fgdsel, se lenger ned.

En ultralydundersgkelse fgr fgdselen, prenatal ultralyd,
oppdager sjelden BE/E fordi det er vanskelig & oppdage
den sa tidlig. Noen ganger kan de som utfgrer ultralyd-
undersgkelsen se at bleera er tom, eller at navlestrengen
er plassert langt nede pa bukveggen. Dette funnet kan gi
mistanke om at barnet har BE/E.

Svamplegemer

(Corpus cavernosum)

=

Avstand i symfyse
(Symfysediastase)

lllustrasjonen til hgyre viser blaereekstrofi/epispadi hos gutter.

Blzereekstrofi

| tidlig stadium av fosterutviklingen, kanskje bare noen fa
uker etter unnfangelse eller nar fosteret er bare noen titalls
millimeter stort, skjer det meste av fosterutviklingen.

Utviklingen av urinveiene skjer ved at bukveggen, lukke-
muskulaturen rundt urinrgret, symfysen (en bruskskive som
forbinder de to underlivsbena) i bekkenet, urinblzera og
urinrgret lukker seg fra a veere en apen plate pa utsiden av
fosteret, til a bli hulorganer som dekkes av hud.

Ved kloakkekstrofi, blaereekstrofi/epispadi og isolert
epispadi oppstar det en feil, uten kjent arsak, i denne
utviklingen. Hud, muskulatur, bekkensymfysen, urinblzaere
og urinrgr vil derfor ikke ha lukket seg fullstendig, og
dermed ligge apent mot omgivelsene.

Ved kloakkekstrofi er ogsa noe av tarmen involvert, og vil i
likhet med urinblaera ligge dpent mot omgivelser.

Endetarmen ligger alltid lenger frem slik at avstanden
mellom endetarmsapningen og kjsnnsorganene er kortere.

Hos jenter er de indre kjgnnsorganene, livmor og
eggstokker, normale. Skjeden er kort, apningen kan vaere
trang og plassert lenger frem enn vanlig. Klitoris er delt.
Bekkenbunnen er ofte svak.

Svamplegemer
(Corpus cavernosum)

Avstand i symfyse

(Symfysediastase)

Illustrasjon: Andreas Urdal

Hos gutter er penis bred og kort, peker oppover og ligger
inntil magen. Testikler og sadledere er ofte normale, men
testiklene har vanligvis ikke kommet pa plass i pungen, ved
fgdsel (se illustrasjon over).

Som oftest har bade jenter og gutter normale nyrer og
urinledere ved fgdsel. Likevel har de fleste refluks av urin
fra urinblaeren til nyrene og kan derfor vaere mer utsatte for
urinveisinfeksjoner. Refluks kan variere i alvorlighetsgrad,
les mer under kapittelet om «Urinveiene».

Epispadi/isolert epispadi

Ved epispadi er det en mangelfull lukning av urinrgret.
Lukkemuskulaturen fungerer ikke som den skal og symfysen
spriker. Alt dette fgrer til at barnet har problemer med 3
holde pa urinen.

Hos gutter ligger urinrgret som en apen renne pa oversiden
av penis. Penis er kortere og bredere, og er bgyd mer
oppover enn normalt. Testikler og sadlederne er oftest
normale.

Hos jenter ligger urinrgret som en apen renne, men er ikke
synlig pa samme mate som hos gutter. Derfor er isolert
epispadi hos jenter vanskelig a se rett etter fgdsel. Hos
noen jenter oppdages dette derfor f@grst nar de er stgrre.
Klitoris er delt og de indre kjsnnsorganer er normale (5).
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Felles for BE/E og isolert epispadi

Mangelfull lukking og darlig utviklet lukkemuskulatur rundt
urinrgret gjgr at barn med BE/E lekker urin, inkontinens.
Nar det skal velges en Igsning for rekonstruksjon av nedre
urinveier, finnes det flere muligheter. Disse blir presentert
under kapitlet «Ulike Igsninger for ikke a lekke urin».

Kloakkekstrofi

Denne varianten er sveert sjelden og alvorlig fordi tilstanden
involverer flere organer som; mage/tarm, gvre og nedre
urinveier, kignnsorganer, muskler, skjelett og nervesystem.
Barn som er fgdt med dette skal pa samme mate som

barn med BE/E flyttes over til barnekirurgisk avdeling ved
Universitetssykehuset i Trondheim, St. Olavs hospital eller
Oslo universitetssykehus, Rikshospitalet og opereres der.
Barna fglges opp pa samme mate som de som har BE/E,
men ma i tillegg folges ngye opp ogsa nar det gjelder
tarmfunksjonen. Barn med kloakkekstrofi kan ogsa ha en
feil pa ryggmargen, medfgdt misdannelse i rygg som vil
pavirke nervene til blaere og tarm. Kloakkekstrofi vil ikke

bli videre omtalt i denne veilederen. For mer informasjon
om denne diagnosen er du velkommen til & ta kontakt med
Senter for sjeldne diagnoser

Lyskebrokk

Hos barn med BE/E og kloakkekstrofi ses ofte lyskebrokk pa
begge sider. Lyskebrokk hos barn er en medfgdt utposing
av bukhinnen gjennom lyskekanalen, som bukorganer
(oftest tarm) kan gli ned i. Brokket vises som en kul i lysken.
Hos gutter kan det ga helt ned i pungen. Alle barn med
lyskebrokk bgr opereres, men hastegraden varierer (6). Det
er ikke bestandig at brokket er synlig, men det kan kjennes.
Brokket vises som en kul i lysken nar barnet grater, presser
for avfgring, star oppreist, hoster eller presser ut magen.
Over tid kan brokket bli stgrre og gi gkende plager. Ved BE
opereres lyskebrokk i forbindelse med fgrste operasjon.
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Nyre

Urinleder

Urinblaera

Urinregr

Urinveien bestar av to nyrer, to urinledere, en urinblaere og et urinrgr. Det er et
ventilsystem mellom blzera og urinlederne som hindrer urinen i a renne tilbake,
refluks, til nyrene. Dette ventilsystemet er lite utviklet hos barn med BE/E og gir

derfor refluks.

Urinveiene
Urinveiene bestar av to nyrer, to urinledere,
en urinblzere og et urinrgr.

Urinen produseres i nyrene og drypper via urinlederne ned
til blaera hvor urin samles. Nar blaera kjennes full sendes
et signal fra hjernen til urinbleera om at den vil tsmme seg.
Da slapper lukkemuskelen rundt urinrgret av, og urinen
renner ut.

Urinblaera er en elastisk muskel som fungerer som en
beholder for urinen.

Det er et ventilsystem mellom blaera og urinlederne som
hindrer urinen i & renne tilbake, refluks, til nyrene. Dette
ventilsystemet er lite utviklet hos barn med BE/E og gir
derfor refluks i ulik grad.

Viljestyrt

vannlatningssenter

Overordnet
vannlatningssenter,
pons

Ryggmarg

Muskulatur i bleereveggen

Lukkemuskel

lillustrasjonen viser hvordan en normal vannlatning fungerer.

HVA ER TILBAKESTROMMING

AV URIN — REFLUKS?

Normalt renner urin kun fra nyrene og ned i urinbleera.
Refluks betyr at det er en unormal flyt av urin fra urinblaera
tilbake og opp gjennom urinlederne og eventuelt til
nyrene. Refluks kan vaere ensidig eller tosidig, og det er
ulike grader av refluks. Det er ikke gunstig at urin kommer
fra blaera opp i urinlederne og videre til nyrebekkenet. (se
illustrasjon) Dette kan gi urinveisinfeksjoner og nedsatt
nyrefunksjon pa sikt. Refluks kan ogsa fgre til at urinlederne
og nyrebekkenet utvider seg. Har barnet refluks, er
behandlingen en lavdose med antibiotika for a forebygge
urinveisinfeksjoner og en ngye oppfglging av refluksen. Er
det fortsatt urinveisinfeksjoner til tross for behandling, er
det viktig at legen pa St. Olavs hospital eller Rikshospitalet
far beskjed. Da kan det i noen tilfeller bli aktuelt med

en operasjon, reimplantasjon. Det betyr at urinlederne
«settes» inn i bleereveggen pa nytt og det lages et nytt
ventilsystem, i overgangen fra bleera til urinlederne. Malet
med operasjonen er at urinen ikke renner tilbake til nyrene
og dermed sikrer en god nyrefunksjon. Denne operasjonen
gjgres ofte samtidig med operasjonen som skal hjelpe
barnet a bli kontinent og nar epispadien lukkes.

HVORDAN FUNGERER EN

NORMAL VANNLATNING?

En normal urinbleere rommer fram til barnet er cirka

11 ar 25-30 ml ganger alder (8). Nar vi skal estimere
normalt blaerevolum bruker vi formelen: (Alder x 30) + 30.
Eksempelvis hos en 10 aring; 10 x 30 + 30 =330ml. Hos
voksne rommer blzera cirka 400-500 ml. De fleste tisser fra
4-6 ganger i Igpet av et dggn. Drikker vi mye vaeske ma vi
tisse oftere.

Nar det er cirka 200-300 ml urin i bleera gar det en

beskjed, en nerveimpuls fra bleereveggen gjennom
sentralnervesystemet i ryggmargen og opp til et overordnet
vannlatningssenter i hjernestammen, pons. | tillegg til

dette senteret er det et viljestyrt vannlatningssenter i
hjernebarken (Se illustrasjon).

Nar nerveimpulsen gar opp dit, kjenner vi at vi ma tisse.
Dette senteret ligger i den delen av hjernen som ogsa
koordinerer sansene vare. Her ligger forklaringen til at de

fleste kan styre/bestemme nar vi vil tisse eller ikke enten
ved a knipe igjen og vente, eller 3 tisse med en gang.
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Kateter fra venstre urinleder

Illustrasjonen viser bleerelukking i nyfgdtperioden.

Nar vi bestemmer oss for 3 tisse gar det en nerveimpuls
fra det viljestyrte vannlatingssenter (2) via pons (1) og
ryggmarg til muskulaturen i bleereveggen, som trekker seg
sammen samtidig som lukkemuskelen apner seg.

Da tgmmer blzera seg for urin (9).

Det er flere mater a bli kontinent (ikke lekke urin).
Legene vil sammen med foreldre (og barnet hvis han/
hun er gammel/moden nok) finne den Igsningen

som passer best for barnet. St. Olavs hospital og
Rikshospitalet tilbyr forskjellige Igsninger. Barnekirurgene
pa Oslo universitetssykehus, Rikshospitalet har valgt

en operasjonsmetode som kalles Kelly prosedyren (se
lenger ned i teksten). Sykehuset har et samarbeid med
barnekirurg fra Great Ormond Street hospital, GOSH, i
London for 3 fa utfgrt Kelly prosedyren pa barnet med
BE/E. Pa St. Olavs hospital brukes ikke denne metoden,
men tilbyr andre Igsninger for a bli kontinent (se side 26-29
for mer informasjon). Barn som er primaeroperert pa St.
Olavs hospital far informasjon og tilbud om a bli operert
etter Kelly prosedyren pa Rikshospitalet og kan henvises
dit.
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Kateter fra hgyre urinleder, ureter

Blaerekateter

Illustrasjon: Andreas Urdal

BEHANDLING AV
BLAEREEKSTROFI/EPISPADI

Malet med all behandling er & sikre en normal og god
nyrefunksjon, rekonstruere urinblaera, urinrgr og kjgnns-
organ samt bedre urinlekkasjen slik at funksjon og
utseende blir best mulig. Behandling og oppfglging er bade
kirurgisk, medisinsk og psykososialt.

Barn med BE/E blir operert etter andre metoder i dag enn
for noen ar siden. De fleste ma gjennom flere operasjoner
i barnealder for a fa hjelp med urinlekkasje, epispadi og
refluks (les mer lenger ned).

Primazer operasjon

Nyfgdte med BE/E skal alltid opereres av en barnekirurg
pa universitetssykehuset i Trondheim eller pa Oslo
universitetssykehus, Rikshospitalet. Det er gnskelig at
operasjonen skjer innen 24-48 timer etter fgdsel, fordi
bekkenet til barnet er mer tgyelig og lettere a trekke
sammen. Dette skyldes hormonell pavirkning fra mor i
svangerskapet.

Malet med primaeroperasjonen er & ivareta en god
nyrefunksjon, rekonstruere urinblaeraog blzaerehalsen.
Operasjon av epispadien gjgres pa et senere tidspunkt.

Ved primaeroperasjonen blir urinblzera lukket ned til
begynnelsen av urinrgret (blerehalsen). Bekkenbenet
trekkes sammen foran og festes godt. Deretter lukkes
bukveggen.

De fgrste dagene etter operasjonen blir bena til barnet
surret sammen for a forebygge at bekkenet og symfysen,
glir fra hverandre. Det vil vaere individuelt hvor lenge
barnet ligger pa sykehus, vanligvis i 14 dager.

Hvilke Igsninger finnes for 3 bli kontinent?

Alle med blareekstrofi/epispadi lekker urin. Derfor ma
foreldre, i samarbeid med en barnekirurg, finne den
Igsningen som passer barnet best.

Nar det skal velges en Igsning for at barn med BE/E skal
slutte a lekke urin, finnes det flere alternativ. Foreldre

ma tidlig fa en grundig informasjon om disse. Der det er
mulig er det er viktig at barn far god og alderstilpasset
informasjon slik at de kan vaere med i beslutningsprosessen
nar det er aktuelt. Deres mening vil alltid veere pavirket av
egne erfaringer, og hva foreldre mener. Mange barn trenger
stptte og motivasjon for a gjennomfgre en operasjon/
undersgkelse eller for a laere a tsmme urinblaera. Nar valget
er tatt ma barnet forberedes godt fgr operasjonen. Flere
foreldre har sagt at de har hatt god hjelp fra en psykolog/
barnepsykiater i forberedelsene av valget de skal ta pa
vegne av barnet (7). Forberedelsene av barnet bgr ogsa
handle om selvstendiggjgring. Det vil si at foreldrene leerer
barnet a delta mer i stell, tar mer ansvar for egen diagnose,
skifter pa for eksempel urinpose eller bleie og sa videre.

Noen foreldre gnsker & snakke med andre foreldre og hgre
deres erfaring om det valget de tok pa vegne av barnet
sitt (7). De kan kontakte Norsk forening for blaereekstrofi
og epispadi, NFBE, www.nfbe.no, hvor de kan treffe eller
snakke med andre foreldre og ungdom/voksne med
diagnosen om deres erfaringer.

Fgr valget tas ma barnet gjennom en medisinsk under-
sgkelse for a se hvilke Igsninger som er mulige.

Kelly prosedyren — Bleerehalsplastikk

ad modum Kelly

Tanken bak Kelly prosedyren (se illustrasjon neste side)

er at urinbleera og lukkemuskulaturen i blaerehalsen

kan brukes til a gi barnet kontinens pa sikt. Prosedyren
innebaerer at bleera apnes og urinlederne til bleera flyttes
lenger opp i bleera. Utlgpet fra urinbleera forlenges og vevet
ved lukkemuskulaturen samles rundt urinrgret.

Eksisterende muskel og mykt vev brukes for a skape

en muskelring mellom urinblaera og urinrgret. Denne
muskelringen bidrar til kontinens samt at urinblaera far
mulighet til 3 utvide seg og dermed far stgrre kapasitet.

| tillegg gj@res epispadioperasjon hvor urinrgr og ytre
genitalia rekonstrueres. Operasjonsteknikken bidrar til
at penis kommer lenger fram og kan blir noe lengre.
Svamplegemet pa penis roteres slik at krumningen pa
penis rettes ut, fgr de festes til hverandre. Urinrgret
rekonstrueres til et rgr og flyttes til undersiden av penis.

| de fleste tilfeller blir urinrgret noe kort i forhold til penis.
Derfor vil urinrgrsapningen vaere pa undersiden av skaftet
av penis og ikke pa tuppen. Dette vil etter hvert korrigeres.
Hos jenter lages en dpning for urinrgret i underkant av
klitoris. Penis og klitoris rekonstrueres.

Malet med operasjonen er at barnet skal samle urin i bleera
og fa tgrre perioder slik at de pa sikt kan tisse som andre.

Det optimale er at Kelly prosedyren utfgres ved

12-18 maneders alder. Alle barn som har gjort
primaroperasjonen som nyfgdt ved enten St. Olavs
hospital eller Rikshospitalet kan henvises og opereres etter
Kelly prosedyren.

Barnekirurgene ved Rikshospitalet har operert barn etter
Kelly prosedyren siden 2011. Erfaringene er begrenset
fordi det fgdes svaert fa barn med tilstanden i Norge. P3
Great Ormond Hospital for Children i London har de brukt
prosedyren siden 1999, og kan vise til at over 70 % er blitt
t@rre pa dagtid fem ar etter operasjonen (11).
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Blaerehalsplastikk og epispadiplastikk a.m Kelly

| Bleere
Apning fra ay
y Urinleder g Bleerehals oo mplegmet!
- urinleder .\ Hud & b Uretralplate
til bl | £t
bekkenbenet el i ,|t o

F@r operasjon

Ureterreimplantasjon og
blaerehalsplastikk

Lgsning av svamplegeme
fra bekkenbenet

Penis og urinblaeras relasjon til
bekkenskjelett

T I’I

Epispadiplastikk-separasjon Samle svamplegmet
av svamplegmet og uretralplate dorsalt

Urinrgrsapningen

Symfysesutur, hudplastikk

llustrasjonen viser Kellyprosedyren trinnvis.

Ureterostie: apning der urinleder munnner ut i urinblaeren

Ureter: urinledere fra nyre til blaere

Urethra: urinrgr
Stent: et innvendig rgr som holder et trangt parti oppe
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Vi er usikker pa om vi skal velge Kelly prosedyren for barnet vart nar vi

hgrer at det tar flere ar fgr barn slutter a lekke urin. Dette kan bety at

vart barn kanskje begynner pa skolen med bleie. Hva sier forskning om
bruk av bleie lenger enn vanlig?

Det er vanskelig a gi et entydig svar pa dette fordi det finnes fa studier, enda mindre
om urinlekkasjer og sjeldne diagnoser. Studiene er ofte basert pa fa informanter.

Av det som finnes viser flere; at skolebarn og ungdom med BE/E har tilnaaermet lik
helserelatert livskvalitet sammenliknet med jevnaldrende. En av faktorene som kan
bidra til lavere helserelatert livskvalitet er inkontinens, saerlig hvis de lekker urin
gjiennom hele skoletiden. Inkontinens ble forbundet med flauhet fra deltagere. Den
negative opplevelsen av en fysisk begrensning som inkontinens gkte fra 13 arsalder.
Studier pa ungdom og unge voksne viser at pasienter med darlig kontroll pa sin
inkontinens oppga lavere helserelatert livskvalitet enn de som hadde gode Igsninger
med lite lekkasje. A redusere tiden med inkontinens vil kunne virke positivt pa bade
selvfglelse og livskvalitet (10).

"
L
Stent i urinlt-e,dje_rj‘im.

o

Stent i urinrgr H'F.- * .
(Urethra) Suprapubisk kateter

Illustrasjon: Andreas Urdal

En urostomi leder urinen til et isolert tarmsegment ved at urinlederne Igsnes fra bleera og festes til tarmen. Tarmen fgres fram gjennom huden

pa magen slik at det skapes en apning (stomi). Siden tarmen ikke har muskler eller ventiler, vil urinen renne kontinuerlig. Derfor trengs en

urostomipose for a samle opp urinen.

Urostomi, pose pa magen

Hvis urinblaera er liten eller ikke kan brukes som et
reservoar for lagring av urin kan en urostomi vaere et godt
alternativ. En urostomi innebarer 3 lede urinen til et isolert
tarmsegment ved at urinlederne Igsnes fra blaera og festes
til tarmen. Tarmen fgres fram gjennom huden pa magen
slik at det skapes en apning (stomi). Siden tarmen ikke har
muskler eller ventiler, vil urinen renne kontinuerlig. Derfor
trengs en urostomipose for & samle opp urinen. Posen
festes pa en plate som limes/festes pa huden pa magen.
Nar posen er full, tsmmes urinen i toalettet.

Tarmsegmentet som brukes til 3 lage stomien, kan brukes
til & forstgrre bleere nar barnet blir stgrre, slik at det kan
dannes et kontinent reservoar, kontinent urostomi.

A etablere god kontakt med en stomisykepleier er
ngdvendig. Hun/han har spesialkompetanse om stomier
og kan hjelpe bade barnet og foreldrene med rad og
veiledning av stomistell. Ikke ngl med a spgrre om hjelp.

Mange voksne og stgrre barn med BE/E, og foreldre til sma
barn som har valgt en urostomi, er forngyde med denne
Isningen. Foreldre sier at barna deres har fatt en helt
annen hverdag etter at barnet fikk en urostomi. De forteller
at barnet slipper a bli tatt ut av leken i barnehagen eller pa
skolen for a tisse og slipper a vaere redd for a lekke urin.
Istedenfor a tisse ofte for & unnga lekkasje, tsmmes posen.

Barn kan raskt fa enkle oppgaver i forbindelse med
tgmming av posen og de aller fleste mestrer det bra. Start
tidlig med & gi dem enkle oppgaver i forbindelse med skift,
og ha en malsetting om at de skal ta ansvaret selv etter
hvert. P4 den maten er de med pa a bli selvstendige og
mestre stellet selv. Rett etter operasjonen synes noen det
er ubehagelig a skifte den innerste platen som er festet til
huden. Stomistell er ikke vondt, men det skal laerers og ma
@ves pa. Etter kort tid blir du/dere eksperter pa skift. La
barnet prgve a skifte selv seg sa raskt som mulig.

Stomisykepleier kan hjelpe til med a finne gode Igsninger
som gjgr dette lettere for dere. Hun/han kan hjelpe dere
med riktige produkter og gi rad om hvordan dere kan
motivere barna til a ta del i stellet.
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Kateteriseringskanal

| en kontinent urostomi samles urin opp i et reservoar inne i bukhulen som tgmmes ved hjelp av et tynt plastrgr, et kateter.

Kontinent urostomi

Hos barn og voksne der forholdene ligger til rette, kan

det anlegges kontinent urostomi. Da samles urin opp i et
reservoar inne i bukhulen som tgmmes ved hjelp av et tynt
plastrgr, et kateter gjennom en kateteriseringskanal (se
illustrasjon). Malet med operasjonen er d oppna kontinens,
og samtidig beskytte de gvre urinveiene.

Hos noen barn vil ikke utviklingen av blaerestgrrelsen vaere
tilstrekkelig til at barnet blir tgrt eller at det danner seg for
mye trykk i blaeren som vil veere skadelig for nyrene. | disse
tilfellene ma man utvide blaerekapasiteten og konstruere
en kateteriseringskanal. Da utvides blaera med et stykke av
tarm. Kateteriseringskanalen kan lages av enten blindtarm
(appendicovesicostomi/Mitrofanoff) eller et lite stykke med
tynntarm (Monti) og barnet vil da kunne sette kateter fra
en apning nederst pa magen for 8 tgsmme bleeren.

Temmefrekvensen, spesielt den fgrste tiden etter

operasjonene, ma vaere hyppig. Blaera ma ogsa temmes pa
natta en periode fordi bleerekapasiteten er relativt liten i
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starten. Etter hvert vil det vaere vanlig & tsmme blaera med
et kateter 4-6 ganger i dggnet, og alltid fgr sengetid. Hvis
urinblzera er fgrstgrret med tarm, vil slimhinnen i tarmen
fortsette a produsere slim. Dette slimet ma skylles ut
regelmessig.

A tgmme urinblaera pa denne maten er ikke vondt eller
vanskelig, men det skal laeres. Familien og barnet far alltid
god opplaering i prosedyren fgr hjemreise. Leer barnet god
hygiene og gi oppgaver som det mestrer i forbindelse med
prosedyren. Ha som mal at barnet blir «fortest mulig»
selvstendig. Nar barnet drikker mye, pa varme dager eller
under trening, ma det legges inn ekstra tsmminger. Dette
er det viktig at barnet er klar over. Noen dekker til «hullet/
apningen» pa magen med et lite plaster.

Senter for sjeldne diagnoser har snakket med flere som er
sveert forngyd med denne Igsningen og forteller at det er
lettvint & ha et par kateter i lomma hvis de skal pa trening,
lange turer eller pa fest.

Dette er et eksempel pa et kateter som kan brukes nar urinblzaera skal tsmmes.

Selvkateterisering

Selvkatetirisering er et annet alternativ for 3 fa temt blaera.
Noen voksne med BE/E gj@r dette, men at det i dag brukes
andre metoder for a bli kontinent. Ved selvkateterisering
fores et kateter inn gjennom urinrgret og opp i blaera slik
at den blir tgmt for urin. Nar kateteret er i blaera, begynner
det @ renne urin ut gjennom kateteret. Kateteret trekkes
forsiktig ut nar det ikke kommer mer urin, blaera er tgmt.
Prosedyren ma gjentas med jevne mellomrom og ut fra
hvor mye som drikkes. Det er viktig at prosedyren gjgres
rent (ren intermitterende kateterisering, RIK) for @ unnga
infeksjoner. Det brukes engangskateter.

Bleier/bind

Noen barn bruker bleier/bind mens de venter pa en
operasjon for a bli tgrre, og vil trenge dette i kortere eller
lengre perioder etter Kelly operasjonen. Husk a informere
barnet om at de ikke blir tgrre med det samme etter
operasjonen.

Noen fa voksne bruker bleie fordi de «alltid» har gjort

det (7). Sgk informasjon og veiledning hos urologen som
behandler deg, hvis du gnsker en annen Igsning.
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Kan gutten var vaere med pa aktiviteter nar
han har pose pa magen og kan han bade med
den?

?

A drive idrett og lek gar fint med pose pa magen. Noen

be

pPo
er

skytter posen med et stomi-belte som festes over
sen ved enkelte idretter, som for eksempel hvis han
keeper i fotball eller handball. Alle som har pose pa

magen kan bade bade i sjgen og i basseng.

LI
1.
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Ungdom/voksne med blsereekstrofi

og epispadi

FELLES FOR KVINNER OG MENN

Nar du har fylt 18 ar er det en urolog som fglger deg

opp enten du er mann eller kvinne. Urologen er pa

det sykehuset der du har gatt til kontroll som barn,

det vil si enten pa St. Olavs hospital eller pa Oslo
universitetssykehus. En urolog er en kirurg som kan mye om
urinveier, for eksempel nyrer og genitalia. Det er viktig at
du fglges opp jevnlig, spesielt med tanke pa nyrefunksjonen
din. Far du urinveisinfeksjoner ma du ta kontakt med fast-
legen din slik at du far startet opp med behandling, hvis

det er ngdvendig. Husk a informere urologen hvis du har
hatt urinveisinfeksjoner. Det samme gjelder hvis du far
problemer med den Igsningen som gj@r at du er kontinent.
En urolog vil kunne hjelpe deg og vurdere om det er mulig
a bytte Igsning hvis du gnsker, for eksempel fra en urostomi
til kontinent stomi.

Noen menn og kvinner har fortalt at kjgnnshar vokser pa
steder de ikke vil at dette skal komme, og flere har lurt
pa hvorfor det skjer. Forklaringen kan vaere at det har
veert flere operasjoner i genitalomradet slik at hud med
harsekker har «flyttet» pa seg. Hvis det er til sjenanse
for deg tar du det opp i en konsultasjon med legen som
behandler deg.

KVINNER

Kvinner som er fgdt med blaereekstrofi/epispadi kan ha
et tilfredsstillende sexliv, og de aller fleste kan bzere frem
barn.

Den fgrste menstruasjonen kommer ved samme alder
som hos andre. Det er ikke ngdvendig med gynekologisk
undersgkelse fgr menstruasjonen kommer i gang, fordi det
som regel er god plass til at menstruasjonsblod kommer
ut. Det er likevel fornuftig for unge kvinner med BE/E &
etablere kontakt med en gynekolog som har erfaring med
tilstanden for a fa rad og informasjon nar de gnsker a
debutere seksuelt, eller gjerne litt fgr.

Bade de som er operert pa St. Olavs hospital og pa
Rikshospitalet kan bli henvist til en gynekolog ved ett av
disse to sykehusene for undersgkelse, veiledning og gode
rad. Henvisningen til et universitetssykehus kan du fa av
fastlegen eller urologen som behandler deg.

For de fleste byr ikke den seksuelle debuten pa spesielle
problemer, men av og til kan skjedeinngangen veere litt
trang. Da kan gynekologen instruere deg i tgyningsgvelser,

og/eller gjgre et lite inngrep for & gjgre apningen litt stgrre.

For de fleste vil det imidlertid veere nok a fa en samtale og
eventuelt en undersgkelse nar de gnsker det.

Tips til helsepersonell

Noen ungdommer og kvinner SSD kjenner til synes det har vaert vanskelig a be om a bli
henvist til en gynekolog i forbindelse med kontroller hos urolog, og har et gnske om at dette

spgrsmalet blir bergrt i konsultasjonen.
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Kvinner med BE/E kan bruke prevensjon som andre kvinner.
Fastlege din eller helsesykepleier/jordmor pa helsestasjon
for ungdom kan gi rdd om dette. Har du kontakt med
gynekolog kan han/hun ogsa gi deg rad om prevensjon.

Graviditet og fgdsel

De fleste kvinner med blaereekstrofi/epispadi kan fa barn.
Noen har imidlertid problemer med 3 bli gravide pa naturlig
mate pa grunn av arrdannelse omkring eggledere etter
tidligere operasjoner. Da kan du fa hjelp av en gynekolog. Fa
en henvisning av fastlege eller urolog. Det er uansett viktig
a planlegge en graviditet, fordi noen kvinner med BE/E
trenger ekstra oppfglgning. En graviditet kan blant annet gi
gkt risiko for urinveisinfeksjoner. Slike infeksjoner kan lett
utvikle seg alvorlig hos gravide.

Fgdselen bgr foregad pa universitetssykehuset i Trondheim,
eller i Oslo, og helst der du ble operert som barn. Det er
mulig a fgde vaginalt, men de aller fleste vil fa rad om
planlagt keisersnitt. De vanlige svangerskapskontrollene kan
gjores av fastlege/jordmor. Det bgr tidlig i svangerskapet
etableres kontakt med avdelingen der du skal fgde. Dette
kan legen eller jordmor som kontrollerer svangerskapet
hjelpe til med.

Det er lite som tyder pa at det er komplikasjoner til
svangerskap/f@dsel hos kvinner som har kontinent stomi
eller posestomi.

Studier viser at 42 % av kvinner med BE/E opplevde
bekkenbunnsprolaps, som betyr at livmor, urinblaere
eller endetarm «faller» inn mot skjedeveggen, og kan
oppleves som en utbuling inne i skjeden (1,2). Tilstanden

Sagt av en ung mann med BE/E

er en komplikasjon under eller etter et svangerskap.

Hvis du far slike symptomer er det viktig at du diskuterer
dette med fgdselslegen din. For noen kan sengeleie

eller en pessarlignende ring bli aktuelt a bruke under
svangerskapet. Noen kan ogsa ha nytte av «pessarringen»
etter svangerskapet.

Etter fgdsel

Det er gkt risiko for fremfall av skjedevegg og livmor hos
kvinner som er fgdt med blaereekstrofi/epispadi, saerlig
etter et svangerskap. Dette er ikke farlig, men hvis det blir
plagsomt, kan det bli ngdvendig med en operasjon. Denne
operasjonen ma gjgres pa Rikshospitalet eller St. Olavs
hospital. Ta det tidlig opp med legen din hvis dette skjer deg.

MENN

Operasjonsmetodene for bleereekstrofi og epispadi har
de siste tiarene endret seg. En del av utfordringene som
menn med BE/E har vil derfor vaere avhengige av den
operasjonsmetoden som ble valgt for a bli kontinent.

Det er derimot flere felles utfordringer uavhengig av
operasjonsmetode. De dreier seg i hovedsak om penis
utseende, ereksjonsevne og fertilitet.

Penis bestar at tre svamplegemer. To av disse er festet mot
hver sin side av symfysen (se illustrasjon side 19). | alle
tilfeller av blaereekstrofi/epispadi og i de fleste tilfeller av
epispadi, er det en stgrre eller mindre sprik i symfysen.
Derfor vil penis fremsta som kort og bred. Den vil ogsa peke
oppover (kurvatur).
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De som fikk utfgrt Kelly prosedyren som barn fikk Igsnet
svamplegemene fra symfysen og samlet dem slik at det
ble et noe lengre og smalere utseende pa penis, men noe
avvikende form vil fortsatt veere der. Etter at puberteten
er over, vil penis ofte fa en mer «normal» form slik at den
henger nedover nar den ikke er erigert. Menn med BE/E
kan ha problemer med a gjennomfgre et samleie fordi
penis er kort og bred (3).

Det er gjort flere studier pa voksne menn etter operasjoner
for blaereekstrofi/epispadi med ulike operasjonsmetoder.
Noen studier viser at opp til 65 % av menn med BE/E er
forngyde med egen seksualitet. 93 % av disse rapporterte
at de syntes de hadde en kort penis og 49 % -76 % hadde
problemer med kurvatur (4,5).

Ereksjonsevne

Nervene som gar til penis og som styrer evnen til ereksjon
ligger dypt i basis av penis og fglger bakre del av urinblaera
inn mot ryggraden. Ereksjon oppstar nar svamplegemene
fylles med blod. Det antas at evnen til ereksjon ikke er
redusert som en fglge av misdannelsen, men likevel er

det en del voksne som opplever problemer med ereksjon.
Arsaken til dette kan vaere flere, men det antas at tidligere
kirurgi kan veere en av hovedarsakene. Spesielt gjelder
dette de tilfellene hvor det tidligere er gjort mange
kirurgiske inngrep, og hos de pasientene som har fjernet
urinblaera hvor ereksjonsevnen er redusert. De fleste som
rapporterer at de har problemer med ereksjon, har en mild
til moderat redusert funksjon. Dette betyr at de har en
ereksjon som er hard nok til & giennomfgre et samleie, men
som ikke er maksimal hard. 57 % rapporterte en slik mild til
moderat form for erektil dysfunksjon i et forskningsprosjekt
fra Frankrike i 2018 (6).

Fertilitet

Mannlige sadceller dannes i testiklene. Fra hver testikkel
gar det en sadleder frem til bakre del av urinrgret hvor
seeden tgmmes ut under utlgsning. For at saeden skal
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Dersom det ikke er levedyktige seedceller i

sadvaesken min, eller

saden blir veerende i blaera, kan det likevel
vaere mulig 3 oppna graviditet?

Hvis seeden ikke kommer ut av penis kan den hentes

fra testiklene eller bitestiklene (7). Dere kan fa hjelp pa
sykehus som tilbyr dette, eller pa en privatklinikk. Snakk
med urologen som fglger deg opp, eller med fastlegen
din som kan henvise deg videre.

komme ut av urinrgrsapningen, lukkes urinrgret inn

mot blzera ved at bleerehalsen, overgangen fra blzere til
urinrgr, trekkes sammen. Hos barn med BE/E er det slik

at bleerehalsen enten ligger apen, eller ikke omslutter
urinrgret fullstendig. Sammentrekkingen i bleerehalsen

blir derfor ikke fullstendig under utlgsning, og seed vil i
mange tilfeller renne inn i urinblzera og samles med urinen
istedenfor 38 komme ut gjennom urinrgrsapningen, noe som
vil fgre til redusert fertilitet (retrograd ejakulasjon). Evnen
til 3 lage sad er derimot ikke redusert, og det er gode
metoder for & hente ut saedceller for assistert befruktning.

Ved moderne operasjonsmetoder som for eksempel Kelly
prosedyren forsgker kirurgen a rekonstruere blaerehalsen
slik at den er med pa a holde pa urinen og bidra til at det
ikke oppstar retrograd ejakulasjon.

Selv om det er en noe mindre andel av menn med
BE/E som blir biologiske foreldre sammenlignet med
normalpopulasjonen, er det likevel mange som blir
biologiske foreldre uten assistert befruktning (7).

HVIS ¢NSKI§T GRAVIDITET

IKKE OPPNAS — HVA DA?

Hvis dere i fgrste omgang kun gnsker 8 sjekke hvordan det
star til med fruktbarheten, eller dere tror eller vet dere har
behov for hjelp, har spesialisthelsetjenesten et tilbud om
dette. Det finnes ogsa private klinikker som bistar par som
gnsker hjelp til graviditet. Fastlege, gynekolog eller urolog
kan henvise dere til en undersgkelse av fertilitet.

IVF (Prgvergr)

Prgvergrsbehandling betyr befruktning utenfor kroppen,

i laboratoriet. Kvinnen blir stimulert med hormonsprgyter
slik at flere egg modnes i samme syklus. Eggene hentes ut
med en tynn nal og befruktes deretter i laboratoriet. Noen
ganger vil det veere ngdvendig a hjelpe saedcellen inn i
egget, dette kalles mikroinjeksjon. Mannens egen sad kan
brukes.

Assistert befruktning med donorsaed

Det er mulig & fa behandling med donorsaed til par nar
mannen ikke produserer spermier, og til likekjpnnede
(lesbiske) par. Behandlingen med donorsaed tilpasses
paret. For noen vil det veere tilstrekkelig a inseminere
kvinnen med saeden. | andre tilfeller vil IVF eller prgvergr
veere et bedre alternativ. Dette er en vurdering som gjgres
individuelt.
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Seksualitet

Seksualitet er en integrert del av et hvert menneskes
personlighet og identitet, og omfatter bade fysiske, psykiske
og eksistensielle aspekter ved det & veere menneske. Alle
har en seksualitet som angar dem uavhengig av alder og
livssituasjon. Denne utvikles hele livet. Men i hvilken grad
du er i kontakt med, og bevisst pa, hvordan du selv kan
pavirke og bli pavirket av den, varierer.

Seksualitet handler ogsa om naerhet. Det kan vaere av
fysisk, intellektuell eller fglelsesmessig art. Det handler om
nytelse og sjenergsitet, lekenhet, gmhet, begjeer, lengsel,
spenning, nysgjerrighet, skam og skuffelse.

Forfatterne Langfeldt og Porter (1) har en bred definisjon av
seksualitet, kanskje mer omfattende enn det vi er vant til.
De skriver blant annet: «Seksualitet omfatter sG mye mer
enn samleie eller evnen til G oppnd orgasme, den finnes i
den energien som driver oss til G sgke kjeerlighet, kontakt,
varme og narhet, den uttrykkes i det vi fgler, hvordan vi
beveger oss, hvordan vi bergrer andre og selv blir bergrt».
De fleste definerer nok ikke seksualitet like bredt, men det
er gnskelig at forstaelsen av seksualitet skal veere romslig.

BARN, SEKSUELL IDENTITET

OG SEKSUELL HELSE

Foreldre bgr oppmuntres til & snakke med barnet sitt om
kropp, identitet og seksuell utvikling giennom barnets
oppvekst. Det er viktig a hjelpe barn til a fa en sunn

og trygg seksualitet. Foreldre vil fa spgrsmal om kropp
og seksualitet av sine barn, og da kan det vaere en fin
anledning & snakke om temaet. Barn trenger gode og
fremfor alt aerlige svar. Hvis det oppleves vanskelig a svare,
finnes det flere bgker for barn og unge i alle aldre om
temaet. Bgkene kan med hell ogsa leses av foreldre.
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Eksempler pa slike bgker til barn kan vaere: «Barn og
seksualitet» av Hanne Emilie Skarpsno, «Jeg er meg! Min
meg» av Wiede, Aasland og Rygg.

Boka «Det du lurer pd — 157 spgrsmdl og svar» av Lehren,
Solli og Knudsen, kan anbefales til ungdom.

| barnearene star utvikling av kjgnnsidentitet og forhold til
egen kropp sentralt. Barn far en positiv kroppsopplevelse
gjennom bergring og kunnskap om egen kropp. Pa den
maten har de mulighet til a forsta seg selv, og egne
reaksjoner. Oppskriften til et vellykket seksualliv finnes ikke,
men du kommer langt med en apen kommunikasjon, og
kunnskap om egen kropp.

De aller fleste ungdommer med eller uten diagnose har
prestasjonsangst nar det kommer til sex. Det 3 vaere intim
med noen for fgrste gang kan fgles bade litt skummelt, flaut
og samtidig spennende. Mange har tanker om at de ikke er
gode eller flinke nok. Det er helt vanlig.

Nett-tips til barn og unge

Det finnes flere gode nettsider som tar opp tema kropp

og seksualitet:

- NRK Super, Newton og serien om «pubertet»

- Ung.no, temasidene om «Kropp, helse og sex»

- Unge funksjonshemmede har laget et eget
e-leeringsverktgy, «Sex som funker»

- Senter for sjeldne diagnoser har laget et hefte du

kan ha nytte av a lese, «Spgrsmal du som gutt/jente

lurer pa, men som du kanskje ikke spgr foreldrene dine

om»: https://sjeldnediagnoser.no//docs/PDF/Annet/

kjeresten_min_skjerm.pdf

Foreldre og andre voksne er ogsa viktige i barns utvikling
av identitet, selvfglelse og egenverd. De kan gjgre mye for
a hjelpe barn/ungdom til & godta sin annerledeshet, og fa

Camilla Tjessem er en ambassadgr for dpenhet
har *1 egen blogg der hun blant annet skriver om
hvordan det er a leve med stomi. Her er hun sammen
med samboeren sin Glenn. Bildet har veert pa trykk i
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et godt forhold til kroppen sin ved a anerkjenne dem. Det
er viktig a snakke med barn/ungdom om at ikke alle gutter
forelsker seg i jenter, og at ikke alle jenter forelsker seg i
gutter, men i en med samme kjgnn. Noen forelsker seg i
bade gutter og jenter.

UNGDOM OG VOKSNE — TANKER
OM SEKSUALITET OG NARHET

Apenhet i ungdomstida

Apenhet er viktig, men kan ogsa ha sin pris, spesielt i
ungdomstida. Derfor ma ungdommen fa lov til 3 veere
premissleverandgr for hva som skal sies og til hvem.
Ungdom med tilstanden kan komme til & bli forbundet med
diagnosen — ogsa lenge etter at de er blitt voksne — hvis det
sies noe om dem som de ikke har gitt tillatelse til. Dette
gjelder spesielt dersom det handler om hvordan de ser ut i
underlivet eller om inkontinens.

Foreldre ma snakke med ungdommen om hva som skal sies
og til hvem. Respekter ungdommens valg, og hjelp dem til
a forsta konsekvenser av deres eget valg. For eksempel kan
det veere klokt a belyse at hemmeligholdelse krever mye
energi.

Etter norsk lov er ungdom ansvarlig for egen helse fra de er
16 ar, og har rett til 3 bli hgrt fra de er 12 ar(2).

Til deg som er ung

Det kan veere vanskelig & vaere ung og ha en sjelden
diagnose. Apenhet og kunnskap kan bidra til & gjgre det
lettere for deg selv, og folk rundt deg. Mange lurer pa

hva de kan og bgr gjgre, og hva de absolutt ikke kan og

bgr gjgre fordi de er fedt med BE/E. Det vil for de fleste
oppleves godt a kunne vaere apen om tilstanden sin til gode
venner. Hvis venner vet at du trenger a bli tatt hensyn til
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i spesielle situasjoner, vil du som regel oppleve stgtte fra
dem.

Hva du gnsker a fortelle til nye venner og bekjente vil
variere, og du bestemmer selv hva du vil fortelle. Hvis

du synes det er vanskelig & vite hva du kan/bgr si kan du
drgfte dette med legen som behandler deg, fastlegen,
helsesykepleier, mor/far eller en annen voksen du fgler
deg trygg pa. Mange har stor nytte av a snakke med andre
som ogsa har BE/E, se www.nfbe.no. Der kan du lese mer
om hvordan du kan komme i kontakt med andre. De deler
gjerne sine erfaringer med deg.

Nar du begynner pa en aktivitet, eller for eksempel pa en ny
skole, bgr noen voksne kjenne til tilstanden din. Da kan du,
gjerne sammen med en av foreldrene dine, fortelle litt om
deg selv og hva du trenger a fa hjelp til eller bli tatt hensyn
til. Du bestemmer selv hva du vil at andre skal fa vite.

Du er velkommen til & ta kontakt med Senter for sjeldne
diagnoser hvis du gnsker en samtalepartner. Der vil du treffe
en erfaren radgiver som kan lytte til deg, som kan mye om
diagnosen din og som du kan drgfte problemstillinger med.
Du kan gjerne vaere anonym hvis du gnsker det.

Apenhet om seksualitet i trygge rammer

For mange, med og uten BE/E, kan det vaere uvant og
vanskelig a snakke om egen seksualitet. Den oppleves som
privat, men nar du finner en du gnsker a dele seksualiteten
med, er apenhet viktig. Ungdom blir etter hvert mer

klar over sin egen tilstand og kan bli engstelige for a

utvikle naere relasjoner. Da kan det vaere fint & ha gode
stgttepersoner som du har tillit til og kan snakke med.

Etter hvert som du blir eldre, vokser behovet for neerhet
og fortrolighet frem, og de fleste har behov for a prgve ut
sin seksualitet for a bli bekreftet som alle andre. Dette vil

Definisjonen av seksualitet rommer mer enn kun & omfatte samleie eller evnen til 3 oppna orgasme.

for de fleste, med eller uten BE/E, oppleves som vanskelig.
Redselen for a bli avvist er dypt forankret i oss.

Mange kan ha tanker om noen vil bli glad i og bli kjeereste
med dem, fordi de er fpdt med BE/E. | studier av unge
voksne med BE/E oppgir 70 % at de har bekymringer om
seksualitet og parforhold (3-5). Bekymringen dreier seg
om seksuell aktivitet og hvordan genitalia ser ut. Dette
gjelder ogsa de med tilnsermet normalt utseende pa
genitalia og et tilfredsstillende seksualliv. Nar det gjelder
seksuell utfoldelse hos personer med blareekstrofi/
epispadi er det viktig a se de muligheter som finnes.
Nokkelen ligger ofte i det @ kunne snakke sammen, vage a
fortelle hverandre hva dere gnsker og har lyst til.

Et stort flertall av de som har BE/E gnsker psykologisk
hjelp (3-5). Dette stgtter det inntrykket Senter for sjeldne
diagnoser ogsa har erfart giennom samtaler med ungdom
og voksne med tilstanden.

Noen kan ha problemer som de synes er uovervinnelige,
og for dem finnes det muligheter for samtaler om dette
med for eksempel en sexolog. Flere har sagt at de for

en periode avstar fra seksuell aktivitet til de er helt sikre
pa at de virkelig har en kjaereste som de kan avslgre
«hemmeligheten» til. Tilbakemeldinger fra voksne med

Foto: Shutterstock

BE/E i forbindelse med kurs og gjennom samtaler, er at de
debuterer senere enn andre ungdommer.

Flere ungdom med tilstanden sier de har bekymringer om
misdannelsen av kjgnnsorganet sitt. Spesielt gjelder dette
gutter. De synes penis er for liten. Dette stemmer ogsa med
undersgkelsen til Diseth og kollegaer (6) som sier at 15 av
22 gutter var bekymret for den genitale misdannelsen. Det
samme fant Lee og kollegaer (4) som i sin artikkel skriver

at hovedbekymringen i sen ungdomstid er knyttet til
seksualitet.

Til tross for at ungdommene bekymrer seg for egen
seksualitet viser studier pa unge voksne med BE/E at de

er seksuelt aktive, enten i form av onani eller samleie.

De fleste menn kan ejakulere/fa utlgsning, majoriteten

av kvinner i studien fikk orgasme. Dette er i samsvar med
eldre studier som viser at voksne med tilstanden har stabile
seksuelle forhold.

Det er viktig & huske at det a lure pad om kjgnnsorganet er
normalt/stort nok og velfungerende, er noe mange unge,
uavhengig av kjgnn, bruker mye energi pa a bekymre seg
over.
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| dag produseres det kondomer i svaert mange stgrrelser, og det kan veere lurt a
sjekke hva en kan fa tak i pa nettet. Et alternativ til kondom, dersom en har kvinnelig
partner, kan vaere femidom. Foto: Flickr

Prevensjon

Det finnes flere prevensjonsmidler. Det er viktig at du
beskytter deg bade mot kjgnnssykdommer og ugnsket
graviditet. Du kan for eksempel velge mellom: P-stav
(implantat), hormonspiral, gestagen p-pille, p-sproyte,
p-piller(kombinasjonspille), p-ring, p-plaster, kobberspiral,
kondom og sikre perioder (7).

Bruk av ngdprevensjon er mulig hvis du glemmer a ta
p-pillene dine eller har glemt a bruke annen prevensjon.

Flere gutter/menn har sagt at de har problemer med a
bruke kondom fordi penis er for liten. | dag produseres det
kondomer i svaert mange stgrrelser, og det kan vaere lurt a
sjekke hva du kan fa tak i pa nettet. Om kondombruk blir
umulig, er det ekstra viktig & snakke om hvordan du kan
beskytte deg mot seksuelt overfgrbare infeksjoner.

Et alternativ om du har kvinnelig partner, kan vaere a bruke

femidom. Det kan veere vanskelig a finne i butikkene, men
kan kjgpes pa nettet.
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Seksualtekniske hjelpemidler

Flere har glede av & benytte seksualtekniske hjelpemidler.
Disse kan kjgpes pa nettet eller i spesialforretninger.

Ved varig skade/funksjonsnedsettelse, har du krav pa
Seksualtekniske hjelpemidler fra NAV (8). Hjelpemidlene
kan bestilles pa eget skjema.

Flere velger a ga i butikker eller finne utstyr pa nettet, men
da ma du betale dette selv.
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A leve med blaereekstrofi/epispadi

Grunnlaget for hvordan du skal leve med BE/E legges veldig
tidlig. Det ma vaere et mal at alle med tilstanden skal lzere
seg a leve bra med BE/E, og ikke la diagnosen styre hele livet.
A mestre eget liv og takle hverdagen er vesentlig for alle.
Dette er ofte lettere sagt enn gjort. Det vil veere perioder i
livet som er ekstra sarbare. Overgangen fra barn til ungdom
og ungdom til tidlig voksen er to eksempler hvor noen vil
trenge ekstra stgtte og hjelp. Ta det opp med fastlegen

din eller den som behandler deg pa sykehuset slik at du
henvises videre. Senter for sjeldne diagnoser kan ogsa veere
en stgttespiller og henvise deg til andre med kjennskap til
diagnosen.

Flere med BE/E, ungdom av begge kjgnn, kvinner og menn
har gitt uttrykk for at de gnsker en tettere psykologisk
oppfelging. Nar dette behovet melder seg kan du kontakte
fastlegen din og fa en henvisning til en samtalepartner som
for eksempel en psykolog. Mange har ogsa god hjelp av a
treffe andre med BE/E som de kan diskutere og fa hjelp og
rad av. Gjennom Norsk forening for blaereekstrofi og epispadi
er dette mulig. De arrangerer treff for familier, ungdom og
voksne. Se www.nfbe.no

KUNNSKAP GIR GOD MESTRING

Kunnskap om diagnosen er et viktig fundament for god
mestring. Det er ngdvendig a kjenne tilstanden sin godt,

vite hva som er gjort og hva som kan/skal gjgres videre. |
mange ar er det foreldre som har den store oversikten. Til
dere; skriv ned hva som er gjort av hvem og nar, og andre
ting dere mener er viktig at barnet vet. Det kan bidra til at
barnet/ungdommen/unge voksne lettere kan huske og vite
hva som har skjedd med dem gjennom mange ar. Har barnet
kunnskap om egen tilstand, har det ogsa stgrre mulighet til

a vurdere forslag og bli bedre rustet til 3 ta avgjgrelser som
gjelder sitt eget liv. Barn trenger nye og stadig mer utfyllende
forklaringer for at de skal forsta sin egen tilstand bedre, og
ikke minst, kunne bli fortrolig med den. Dette vil gi bedre
mestring.

Det er dessverre eksempler pa at barn og ungdom ikke vet
noe szerlig om sin egen tilstand (Erfaringsbasert fra samtaler
med barn pa familiekurs i regi av SSD , 2010-2018). Ettersom
barnet vokser vil det etterspgrre informasjon om tilstanden
og hva som har skjedd. Foreldre ma apne opp for samtaler
der barn/ungdom kan fa vite mer om sin egen diagnose

og hva det har veert igiennom av behandling og utredning.
Fotografier fra den fgrste tiden pa sykehuset oppleves som
en god innfallsvinkel til 3 snakke om tilstanden. Mange barn
synes det er stas a bruke bilder nar de skal fortelle andre om
hva som feiler dem. Barn trenger ogsa & vite at voksne som
er sammen med dem kjenner til tilstanden deres. Pa denne
maten slipper de a bruke ungdvendig tid og energi pa a
bekymre seg og a skjule tilstanden sin.
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«Snakk med meg, ikke foreldrene mine» er ett av flere rad gitt av ungdom pa SSDs ungdomsleir. Bildet er hentet fra en slik samling.

ANSVAR FOR EGEN HELSE

Ungdom er ansvarlig for egen helse fra de er 16 ar, som i
praksis betyr at de bgr kunne ivareta egen helse. Foreldre
har ikke lenger krav pa a fa helseopplysninger om barnet
sitt, og kan heller ikke ta kontakt med lege og fa vite
prgvesvar. Ungdommen ma i sa fall gi foreldrene samtykke
til at de kontakter helsepersonell pa vegne av dem.

For a hjelpe unge til & mestre og ta ansvaret for kropp,
helse og behandling selv, ma de blant annet trene pa a stille
spgrsmal og mgte legen alene. Begynn tidlig med dette, og
hjelp ungdommen til 3 ta ansvaret. En mate 3 gjgre dette
pa er at barnet skriver ned spgrsmal de lurer pa og stiller
dem selv. Foreldre kan ogsa la barnet vaere litt alene med
legen fgr de selv kommer inn der konsultasjonen foregar.
Etter hvert som barnet blir trygg pa a snakke med legen kan
foresatte gjgre avtale om at noe av konsultasjonen foregar
uten mor/far tilstede.
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Ungdom som har vaert pa ungdomsleir i regi av Senter
for sjeldne diagnoser har fglgende rad @ komme med til
helsepersonell som mgter dem:

o |kke virk stressa som om du har darlig tid

e Snakk med meg, ikke foreldrene mine

o Snakk sa vi forstar, se pa meg og ikke foreldrene mine

e |kke sammenlign oss med andre pasienter med samme
diagnose

e Se pa meg - ikke pa PC'n

e Be foreldre ga pa gangen av og til

o |kke avbryt meg

e Ikke se streng og sur ut

o |kke si at det ikke er vondt, nar du ikke vet

Foto: SSD

Involvering i fysisk aktivitet og idrett synes @ medvirke til @ gi barn og unge et bedre selvbilde som er nzert knyttet til selvfglelse, velvaere og mestring.

Disse elementene har betydning for den psykososiale helsen.

TRENING OG FYSISK AKTIVITET

Regelmessig fysisk aktivitet gir helsemessige gevinster

for alle, bade med tanke pa a fremme helse og forebygge
sykdom. Kroppen er skapt for bevegelse. Med en god
grunnkondisjon er du bedre rustet til 8 mgte bade fysiske
og psykososiale utfordringer i hverdagen. Forsknings-
resultater underbygger at det er sammenheng mellom
deltagelse i fysisk aktivitet og idrett, og psykisk velvaere og
fysisk overskudd.

Det vises ogsa til ss mmenhenger mellom fysisk aktive barn
og ungdom, og lavere hyppighet av psykososiale problemer

(1).

Involvering i fysisk aktivitet og idrett synes @ medvirke til
a gi barn og unge et bedre selvbilde som er naert knyttet
til selvfglelse, velvaere og mestring. Disse elementene har
betydning for var psykososiale helse.

Undersgkelser viser at ungdom med blaereekstrofi og
epispadi kan slite med psykiske vansker og et negativt
selvbilde (2). A stimulere og legge til rette for deltagelse
i fysisk aktivitet fra tidlig alder, kan derfor veere et viktig
bidrag til & utvikle et godt forhold til kroppen og en

Foto: Shutterstock

fglelse av mestring. Som for alle andre gjelder det a finne
aktiviteter eller treningsformer som du trives med. For 3
holde motivasjonen oppe ma aktiviteten du velger vaere
lystbetont og fales meningsfylt.

A £a svar pa det du spgr om vil ofte ta lengre tid enn det
som er vanlig, og det er viktig a bruke den tiden som
trengs. A gjenta spgrsmalet, eller forsgke a skynde pa
vedkommende, vil ikke nytte, men tvert imot fgre til mer
tidsbruk. Du kan benytte enkle, ledende spgrsmal etter litt
tid.

Lek er barnets treningsarena

Det er lett 3 glemme at lek og aktivitet er barnets viktigste
utviklings- og treningsarena. Foreldre ma legge til rette for
aktiviteter med andre barn i samme alder. Det kan vaere
ngdvendig for barn som trenger hjelp for @ komme i gang.
Dette ma foreldre tilrettelegge for. Nar voksne gar inn i
barnas lek kan det ikke understrekes nok at aktivitetene
bgr skje pa barnas premisser, og utfra deres forutsetninger.
Det bor legges vekt pa glede ved a bruke kroppen, og at det
skal vaere moro. Da blir mulighetene for & oppleve mestring
storre.

41



Seerlig kvinner, men ogsa menn, har utbytte av a trene bekkenbunnsmuskulatur, selv om dette vanligvis ikke Igser inkontinensproblemer.

Rygg- og bekkenplager, trening av
bekkenbunnsmuskulatur

Flere brukere, spesielt voksne kvinner med BE/E, har meldt
inn til Senter for sjeldne diagnoser at de har plager i rygg
og bekken. Pa bakgrunn av dette ble det gjennomfgrt

en kartlegging av disse plagene i samarbeid med Norsk
forening for blaereekstrofi og epispadi, i 2010-2011 (3).
Kartleggingen skjedde via spgrreskjema og samtaler, og ble
foretatt hos voksne, bade kvinner og menn, ungdom og til
foresatte som har et barn med BE/E.

Plagene ble beskrevet av kvinnene som sterke smerter ved
gange, nar de satt lenge, Igp, lgftet og bar tunge vesker/
sekk. Smertene/plagene bgr kartlegges slik at rette tiltak
som fysioterapi og manuell terapi, kiropraktikk kan hjelpe
dem. Flere meldte om at slik behandling hjalp.

Det var svaert fa barn som meldte om plager.

Bekkenbunnsmuskelene ligger innvendig i bekkenet og
danner gulvet i bukhulen. De omslutter urinrgr, skjede og
endetarm og skal sammen med lukkemusklene normalt
utgve dpne- og lukkekontroll for disse. | tillegg skal
bekkenbunnsmuskulatur stgtte opp urinrgr, urinblzaere

og livmor. Normalt skal disse musklene motsta gkningen
i buktrykket som oppstar ved anstrengelser. Hos de med
BE/E er denne muskulaturen ofte svakere enn hos andre.
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Barn som har fatt utfgrt Kelly prosedyren har fatt hjelp til at
lukkemuskulaturen i bleerehalsen kan brukes til 3 gi barnet
kontinens pa sikt, men det kreves en operasjon.

Spgrsmal om trening av bekkenbunnsmuskulaturen kan

gi resultater med tanke pa bedring av urinlekkasjen til de
som ikke har fatt utfgrt Kelly prosedyren, dukker stadig
opp. Fordi urinlekkasjen i hovedsak skyldes anatomiske
forhold og en lite «utviklet lukkemuskulatur» mellom
urinblaere og urinrgr, opplever de aller fleste at de ikke
blir kontinente med trening av bekkenmuskulaturen uten
hjelp av en operasjon. Det er dermed ikke sagt at trening
av bekkenbunnsmuskulatur ikke har noe for seg, men det
Igser vanligvis ikke inkontinensproblemet. De fleste synes
i tillegg at det er vanskelig a kjenne om de bruker den
riktige muskulaturen. For jenter kan regelmessig trening
av bekkenbunnsmusklene vaere med pa a forebygge
fremfall av livmor og skjede gjennom a sikre en sa god
stgttefunksjon som mulig, utfra de forutsetninger som
foreligger. Det kan derfor veere fornuftig a trene denne
muskulaturen selv om du har fatt en posestomi eller
kontinent stomi. Fordi bekkenbunnsmusklene ligger slik til
at de er vanskelig a se og kjenne, kan det vaere vanskelig a
trene riktig. En fysioterapeut vil kunne gi rad og veiledning
med hensyn til hvordan du kan stramme musklene og gi rad
om generell trening.

Seerlig kvinner, men ogsa menn, har utbytte av a trene bekkenbunnsmuskulatur, selv
Foto: Shutterstock

om dette vanligvis ikke Igser inkontinensproblemer.

Gutter og menn vil selvsagt ogsa ha nytte av trening av
bekkenbunnsmuskulatur.

Plager som slitasje i ledd kan like gjerne ramme de som

er fpdt med BE/E. Det er lov til 8 minne om, i denne
sammenheng, at det sjeldne ikke ma3 sta i veien for det som
er vanlig og kan ramme alle med eller uten diagnose.

Vurdering av fysikalsk behandling

Tidligere hadde noen med BE/E tendens til & utvikle en
bredbent, «vaggende» gange og stor svai i korsryggen.
Dette ser vi sjelden i dag, blant annet pa grunn av nye og
bedre operasjonsteknikker. Fordi kirurgi og behandling
har vaert i endring, er hapet at dette ikke skal vaere en
utfordring for de som blir operert i dag. Mange kan ha nytte
av a bli undersgkt og a fa oppfelging av en fysioterapeut/
manuell terapeut/kiropraktor. Terapeuten kan gi rad

og veiledning om gvelser, trening og gi behandling.
Hensiktsmessig fottgy og en optimal sitte/arbeidsstilling

i Igpet av dagen har stor betydning for & unngd/redusere
muskelsmerter i nakke, rygg og hofteregion.

Jeg, en mann pa 32 ar, vil gjerne fa
hjelp av en fysioterapeut. Hvem henviser
meg, og ma jeg betale behandlingen selv?

Du kan ta kontakt med en fysioterapeut selv, du trenger
ingen henvisning fra lege. Du betaler egenandel dersom
du gar til en fysioterapeut med driftstilskudd inntil
taket for egenandel er nadd. Etter det far du frikort

som automatisk blir sendt til deg fra NAV. Gar du til

en fysioterapeut uten driftstilskudd, ma du betale
utgiftene selv. Barn derimot far gratis behandling. For
mer informasjon om dette, se https://helsenorge.no/
betaling-for-helsetjenester/frikort-for-helsetjenester
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Barnehage, skole og arbeidsliv

Alle overganger kan veere utfordrende og gjelder ikke bare fra barnehage til skolestart, men

ogsa fra barneskole til ungdomsskole, videre til videregaende og til slutt studier til arbeidsliv.

Alle overganger ma planlegges. Her er noen tips om dette.

BARNEHAGE

| Lov om barnehager (Barnehageloven § 13. Prioritet ved
opptak) star det at barn med nedsatt funksjonsevne har
rett til prioritet ved opptak i barnehage. Det skal foretas en
sakkyndig vurdering for & vurdere om barnet har nedsatt
funksjonsevne. Kommunen har ansvaret for at barn med
rett til prioritet far plass i barnehage. Dette betyr at foreldre
til barn med BE/E kan sgke om opptak pa saerskilt grunnlag.
Nar det sgkes ma behovet dokumenteres av lege, og det
kan vaere klokt a legge ved noe informasjon om diagnosen
som vil skape en stgrre forstaelse for de som skal behandle
barnehagespknaden.

Barnehagestarten ma planlegges. Nar plassen er tildelt bgr
foreldrene i forkant ta kontakt med styrer i barnehagen for
a informere om barnet sitt, litt om diagnosen, hva barnet vil
trenge av oppfalging og om hvilke forventninger foreldrene
har til personalet. Hvis foreldre synes det er vanskelig a
forklare diagnosen kan Senter for sjeldne diagnoser veere
behjelpelig med rad og eventuelt ta kontakt med barne-
hagen og overfgre kunnskapen. Senteret har lang erfaring

i hvordan dette kan gjgres. Bruk gjerne informasjons-
materiale som senteret har tilgjengelig blant annet pa
nettsiden som en hjelp til informasjonen.

Flere foreldre har spurt om de har krav pa en assistent
ved barnehagestart. Diagnosen i seg selv utlgser ingen
automatiske krav. Men dersom det er ngdvendig at barnet
trenger mer tilsyn og hjelp, ma det sgkes om dette.
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Vi har ei jente som skal begynne i
barnehagen om ett ar og har selvsagt mange
bekymringer for dette. Er det sann at en
radgiver fra Senter for sjeldne diagnoser kan komme
i barnehagen og gi informasjon om diagnosen til de
ansatte fgr hun starter opp?

En av senterets oppgaver er a spre informasjon om de
sjeldne diagnosene til lokalt hjelpeapparat, som for
eksempel til ansatte i en barnehage. Var erfaring er at
informasjonen til barnehagen kan gis av foreldre fgr
barnet starter i barnehagen. SSD kan ogsa ta kontakt
med barnehagen for a overfgre kompetanse om
diagnosen. | noen tilfeller kan ogsa radgiver fra SSD delta
pa mgte der barnet bor eller via videokonferanse.

| tillegg sender vi gjerne skriftlig informasjon.

Behovet for informasjon er ofte stgrre ved skolestart
spesielt hvis klassekamerateratene skal fa vite hvorfor
barnet lekker urin, har en kateteriseringskanal eller har
pose pa magen. Vi anbefaler personalet i barnehagen
til datteren din & ta e-laeringskurs om BE/E som er

lagd for laerere som ligger pa nettsidene vare www.
sjeldnediagnoser.no, velg «Kurs» og «E-laeringskurs for
skole.

Ta gjerne kontakt med oss fgr bade barnehagestart og
skolestart.

Alle overganger kan veere utfordrende og ma planlegges.

Hva bgr ansatte i barnehagen vite og kunne?
Barnehagestartere er alle bleiebrukere. Derfor skiller
ikke barn med BE/E seg spesielt ut. Det som blir viktig

a understreke er at de bgr skiftes pa oftere enn andre

for @ unnga at de blir sare i huden og for a forebygge
urinveisinfeksjoner, spesielt hvis det er avfgring i bleia. At
de ser annerledes ut nedentil bgr det ikke fokuseres pa,
men informeres om. Mange foreldre har sagt at de gnsker
at barnet skal skiftes pa av fa ansatte fgr barnet har fatt
lukket epispadien (Erfaringsbasert fra kurs og samtaler
med foreldre i regi av SSD, 2010-2018). Dette ma i sa fall
formidles til avdelingen der barnet begynner.

Nar barnet blir eldre og normalt skal slutte med bleie, bgr
det snakkes med barnet om hvorfor det ikke kan slutte med
bleie. Det bgr vurderes om de andre barna i barnehagen
skal snakkes med om hvorfor «Per» ikke klarer & slutte med
bleie slik at han ikke blir utsatt for ungdvendige spgrsmal,
og i verste fall erting.

Vurder ogsa om foreldrene til barna pa avdelingen skal fa
vite noe. Barn snakker ofte om andre barn hjemme, og da
kan foreldrene til de andre barna veere med pa & hjelpe
sitt barn til & forsta og godta hvorfor barnet med BE/E for
eksempel ikke kan slutte med bleie nar de andre barna
normalt gjgr det.

Nar barn blir stgrre og begynner & veere med hverandre
hjem, bgr foresatte vurdere behovet for at andre foreldre
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skal fa noe informasjon pa forhand slik at det ikke blir til
hinder for deltakelse i sosiale aktiviteter.

Det anbefales et overfgringsmgte mellom barnehage
og skole i god tid f@r skolestart. Husk at en diagnose
ikke forteller hvem barnet er, og den utlgser heller ikke
automatisk tildelte ressurser. Barnet er fgrst og fremst
et individ som alle andre, med sin egen personlighet og
gnsker for framtida.

Mgtet ma inneholde informasjon om barnets tilstand og
hva som er spesielt med barnet, men ikke ende opp som
et rent informasjonsmgte om diagnosen. Vel sa viktig
blir det a Igfte fram positive erfaringer og ferdigheter
fra barnehagen som kan veaere grunnlaget for en god
skolestart. Fa barnets sterke sider fram slik at skolen

far et sa nyansert bilde av barnet som mulig. Senter for
sjeldne diagnoser anbefaler at foreldre, personalet fra
barnehagen, skoleledelsen, AKS/SFO, helsesykepleier og
eventuelt pedagogisk psykologisk tjeneste, PPT, er med i
overfgringsmgtet.

Avhengig av hvilken Igsning barnet har for inkontinens bgr
det drgftes om barnet trenger et eget toalett med skap til
skift og ekstra tgy. Det ma i sa fall meldes minst ett ar fgr
skolestart dersom skolen ikke har dette klart og ma endre
interigret. Et toalett i neerheten av klasserommet slik at
eleven har kort vei til og fra, er det viktigste.
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Flere barn med skjulte tilstander bruker tanker, tid og energi pa a skjule tilstanden sin. De er redde for at andre skal kjenne lukt, om buksa er vat,

om bleia synes eller hvor de skal kaste utstyret etter pose- eller bleieskift. Derfor bgr apenhet sta hgyt pa agendaen ved skolestart.

PA SKOLEN

Gode sammenhenger mellom barnehage og skole handler
ikke utelukkende om de siste dagene i barnehagen og

de fgrste dagene pa skolen. Det handler like mye om
erfaringsutvekslingen, og at barnet blir kjent med skolen fgr
skolestart.

Det er av stor betydning at foreldre og skolepersonell/
fagpersoner etablerer et godt samarbeid om barnets
skolehverdag sa tidlig som mulig. Pa overfgringsmgtet
mellom barnehage og skole ma forventninger, samarbeid
og kommunikasjonen drgftes, og det ma vaere en plan for
hvordan dette skal veere mellom skole og hjem.

Gruer barnet seg til & begynne pa skolen kan det vaere klokt
a besgke skolen noen ganger fgr skolestart. Foreldre kan ta
med barnet en ettermiddag, men de kan ogsa gj@re avtale
om a fa komme inn pa skolen og se hvordan det ser ut der.

Det samme gjelder for aktivitetsskolen SFO/AKS. Der er
det ofte mange barn samlet og uoversiktlig for nye barn i
starten. Ta gjerne med barnet dit og vis det hvor det skal
vaere etter skoletid. Husk at all informasjon om barnet
ogsa ma na personalet pa SFO/AKS. De bgr alltid vaere
representert pa samarbeidsmgter.

| samarbeid om overgangen fra barnehage til skole er
det barnet som er den viktigste aktgren. Tiltak bgr derfor
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skje med utgangspunkt i barnets opplevelse. A ga over til
noe nytt innebzerer en avskjed med det gamle. Hjelp og
forbered barnet godt pa skolestart slik at stressfaktoren blir
sa liten som mulig. Senter for sjeldne diagnoser har erfaring
med at mange barn med en sjelden diagnose synes det er
fint 3 komme i klasse med noen som kjenner dem fra fgr.
Meld fra om dette pa overfgringsmgtet.

En skjult tilstand

En sjelden tilstand som BE/E er ikke synlig for alle, men
det betyr ikke at det ikke er like viktig a fa aksept for
ngdvendige behov og tiltak barn og foreldre har. Nar
tilstanden er skjult kan omgivelsene lett glemme a ta
hensyn til behov i en travel skolehverdag. Elever med BE/E
kan fremsta som helt lik de andre elevene og de vil nesten
uten unntak bli behandlet som alle andre barn. Barnas
dilemma er at de gnsker & fremsta som de andre, men ma
vektlegge sine utfordringer for a fa ngdvendig hjelp.

Flere barn med skjulte tilstander bruker tanker, tid og
energi pa a skjule tilstanden sin. De er redde for at andre
skal kjenne lukt, om buksa er vat, om bleia synes eller hvor
de skal kaste utstyret etter pose- eller bleieskift. Derfor bgr
apenhet sta hgyt pa agendaen ved skolestart.

Det er behov for noe tilrettelegging selv om
tilstanden er skjult. Barn bruker mye tid pa a skjule
og overkompenserer.

Hva bgr klassekamerater vite om barnet med BE/E?
Foreldre bgr diskutere om det er ngdvendig a informere
klassekamerater. Senter for sjeldne diagnoser har erfart

at apenhet fremmer gode holdninger og bedre forstaelse
for de utfordringer et barn har(1). Hvis barnet med BE/E
begynner pa skolen, ikke lekker urin og ikke har noen
utfordringer er det trolig ikke ngdvendig & snakke med
klassen til barnet. Hvis barnet bruker bleie, har en pose-
stomi eller kontinent stomi bgr det informeres for 8 unngd
erting eller i verste fall mobbing. Veer oppmerksom pa at
barn bruker mye av sin oppmerksomhet pa a skjule. Det
kan ogsa ga ut over konsentrasjonen og oppmerksomheten
til barnet. Erfaringene til Senter for sjeldne diagnoser er at
det er klokt a la barnet ga pa skolen noen uker fgr det sies
noe om diagnosen slik at han/hun blir kjent med de andre
fgrst (1). Senter for sjeldne diagnoser har lang erfaring i

a snakke med klasser og kan komme med rad pa hvordan
dette kan gjgres. Er det enighet om at klassekameratene
skal informeres er det viktig at barnet med BE/E vet hva
som skal sies i god tid. Bruk gjerne tid pa a snakke om dette
hjemme slik at barnet fgler seg ivaretatt.

Hva det skal informeres om bestemmer foreldrene.
Helsesykepleier kan vaere en god medspiller og samtale-
partner. De har erfaring med andre barn med tilstander det
informeres om.

Etter hvert som barnet blir stgrre er det barnet selv som er
premissleverandgr for hva som skal sies til hvem.

Mange skoler har felles turer og laerere arbeider pa tvers
av klasser og grupper. Det gir en trygghet for barn hvis
flere voksne pa skolen vet om tilstanden, da blir det lettere
a henvende seg til andre voksne pa skolen. Foresatte

bgr derfor ta stilling til hvor mange lzerere som skal ha
informasjonen om BE/E.

Alle barn som er registret hos SSD og som har BE/E far
tilsendt «Skolestartboka» ett ar fgr de begynner pa skolen
slik at forberedelsene til skolestarten kan starte tidlig.
Boka er utarbeidet av Senter for sjeldne diagnoser. Du kan
fa den tilsendt eller laste den ned fra var nettside: www.
sjeldnediagnoser.no. | tillegg far alle skolestartere en

Ung mann

invitasjon til e-leeringskurs i posten som skal gis videre til
skolepersonell, dersom det er behov for det.

ARBEIDSLIVET

Senter for sjeldne diagnoser har deltatt i mgter med
arbeidsgivere hvor agendaen har veert a overfgre kunnskap
om BE/E der det trengs tilrettelegging. Et slikt mgte kan
vaere med pa a skape en forstaelse for de utfordringer
vedkommende med BE/E har. De som har et yrke med

mye fysisk arbeid kan for eksempel be om a fa noen flere
innlagte pauser eller ha et tilgjengelig toalett i neerheten av
arbeidsplassen avhengig av hva slags jobb man har. Da har
informasjon om diagnosen veert ngdvendig.

Noen ganger har slike mgter skjedd i et samarbeid
med NAV, brukeren, arbeidsgiver og Senter for sjeldne
diagnoser.
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Et mgte med arbeidsgiver for a overfgre kunnskap om BE/E og tilrettelegge der dette
trengs, kan veere med pa a skape en forstaelse for de utfordringer vedkommende
med BE/E har. Foto: Shutterstock
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Helsesykepleier og fastlege

Nar barnet med BE/E blir sendt hjem fra sykehuset etter fgrste operasjon

er det viktig at det sendes en epikrise til bade helsesykepleier og fastlege.

A mgte en fastlege eller en helsesykepleier som har
erfaring om og med diagnosen, er en sjelden vare. Det
fgdes kun 1-3 barn med BE/E arlig i Norge. Senter for
sjeldne diagnoser kan, etter samtykke fra foreldrene, ta
kontakt med fastlege og helsesykepleier for a overfgre
kunnskap om blaereekstrofi og epispadi.

Helsesykepleiere vil alltid veere en viktig person for familier
der det fgdes et barn med en sjelden diagnose. Nar en
radgiver fra SSD kontakter helsesykepleieren, betyr det at
hun/han far en bedre mulighet til 3 forberede seg til det
fgrste mgtet med foreldre og barn. Denne kunnskapen
bidrar til at foreldre slipper a bruke opp tid pa a forklare
hvordan tida pa sykehuset har veert, hva som skjer frem-
over og hvordan det er & leve med BE/E.
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Helsesykepleierne har fokus pa det friske og det som er
vanlig hos spe- og smabarn. Husk at det sjeldne ikke star i
veien for det friske. Barn med tilstanden skal fglge vanlig
vaksinasjonsprogram. Hvis barnet har flere utfordringer
bgr det vurderes en ansvarsgruppe. Det kan vaere klokt
at helsesykepleier spgr foreldre om de fgler behov for en
ansvarsgruppe (mer om ansvarsgruppe i neste kapittel
Offentlig hjelp og velferdsordninger).

Helsesykepleier og fastlege kan alltid henvende seg til SSD
for spgrsmal.

Helsesykepleiere vil alltid veere en viktig person for familier der det fgdes et barn med en sjelden diagnose. Nar en radgiver fra Senter for sjeldne diagnoser kontakter
Foto: Shutterstock

helsesykepleieren, betyr det at hun/han far en bedre mulighet til & forberede seg til det fgrste mgtet med forelder og barn.

Vi fikk ikke informasjon om Senter for sjeldne diagnoser
? (SSD) da barnet vart ble fgdt, og derfor fikk heller ikke
helsesykepleieren noe seerlig informasjon om hva BE/E er
og hva helsesykepleier burde vare oppmerksom pa. Det var vanskelig
for oss a forklare alt om tilstanden til gutten var. Kan SSD hjelpe oss a ta
kontakt med var helsesykepleier na?

Senter for sjeldne diagnoser kan hjelpe alle familier som har et barn
med BE/E uansett hvor det bor eller hvor det er operert. SSD har
kontorer pa Oslo universitetssykehus, Rikshospitalet og har av den grunn
kort vei til avdelingene pa sykehuset. Av den grunn er det lettere for
oss a komme i kontakt med de som er pa Rikshospitalet. Siden SSD ikke
har noe avdeling eller personell pa St Olavs hospital er vi avhengig av
at personalet pa St Olavs hospital gir informasjon om Senter for sjeldne
diagnoser. Vi har et godt samarbeid med bade sykepleiere og leger

pa St Olav hospital, og har mulighet for a kontakte dem nar vi trenger
hjelp fra dem. Personell i kommunehelsetjenesten, for eksempel NAV,
barnehage/skole, PPT, kan ogsa kontakte SSD. Det ma i sa fall skje etter
samtykke fra dere.
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Offentlige hjelpe- og velferdsordninger

GENERELT FOR SJELDNE DIAGNOSER

Nar en person har en diagnose, kan det ikke forventes at
saksbehandlere og fagfolk har kunnskap om diagnosen.
Derfor er det viktig at det innhentes informasjon. Hvis
dere legger ved informasjon om diagnosen sammen med
spknaden, er det lettere a vurdere den. Senter for sjeldne
diagnoser kan tilby generell informasjon om BE/E og bidra
med rad, veiledning og deltagelse i mgter med blant annet
lokalt hjelpeapparat.

Informasjonsmateriell kan lastes ned fra senterets
nettsider eller bestilles pa telefon eller e-post. Se www.
sjeldnediagnoser.no

GENERELT OM ST@NADER

Det er sgkerens behov for tjenester, og ikke diagnosen alene,
som skal legges til grunn ved vurdering av hjelpetiltak og
stgnader, enten det er kommunale eller statlige. Et moment
av faglig skjgnn vil alltid ligge i saksbehandling og endelig
vedtak. Tjenestestedet som mottar en sgknad skal innhente
kunnskap/informasjon fra behandlende lege/helsepersonell
for videre behandling og vurdering av sgknaden ved behov.

KOMMUNALE TIENESTER

Kommunale helse- og omsorgstjenester bestar av ulike former
for helsemessig, praktisk og gkonomisk hjelp. Kommunene
har stor grad av selvbestemmelse hva gjelder innhold i de
tjenester og ytelser de er palagt a tilby. Derfor er det er viktig
a merke seg at vedtak i én kommune ikke automatisk gjelder

i en annen. Det ma spkes pa nytt i kommunen man flytter til.
Ta kontakt med tilflyttingskommunen i god tid, for a avklare
behov og for & sgke om tjenester.
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Noen med BE/E kan ha behov for hjelp fra flere instanser
over tid. Da kan det vaere hensiktsmessig a etablere en
ansvarsgruppe med ulike fagpersoner. En Individuell plan
(IP) skal bidra til oversiktlighet og forutsigbarhet bade for
personen det gjelder og for hjelpeapparatet. Opprettelse
av en ansvarsgruppe er ingen rettighet. En individuell plan,
derimot, er en lovfestet rettighet, og et godt verktgy for en
god ansvarsgruppe. En IP skal inneholde en oversikt over
ngdvendige tiltak, hvem som er ansvarlig, og nar tiltakene
skal veere pa plass.

STATLIG TIENESTER

Statlige tjenester ivaretas i hovedsak av NAV gjennom Lov
om Folketrygd, og innebaerer ulike gkonomiske stgnader
og bistand til praktisk tilrettelegging. For barn innebzerer
det de vanligste stgnader som omsorgspenger, pleiepenger
og oppleeringspenger. For voksne er sykepenger, arbeids-
avklaringspenger og ufgrepensjon de sentrale ytelsene.

St@gnad til helsetjenester inneholder bestemmelser om
dekning av utgifter til behandling, egenandel og betingelser
for utstedelse av frikort. Ved BE/E gis det full refusjon ved
utgifter til legemidler pa bla resept for eksempel bleier fra
cirka 1 ar hvis forbruket er stgrre enn antatt.

Hjelpestgnad

Hjelpestgnad gis til personer som grunnet varig sykdom

har behov for saerskilt tilsyn, hjelp eller pleie. Det er en
forutsetning at hjelpen gis av private omsorgspersoner,

og at behovet er betydelig stgrre enn hos friske. Voksne

far kun ordinzer hjelpestgnad, mens barn kan fa forhgyet
hjelpestgnad opp til fylte 18 ar. Sgknad sendes til det lokale
NAV-kontor.

Grunnstgnad

Grunnstgnad skal helt eller delvis dekke ngdvendige
ekstrautgifter som skyldes varig sykdom. Med ekstra
utgifter menes utgifter som friske personer ikke har. Dette
dreier seg ikke om engangsutgifter, men utgifter som er
stadig tilbakevendende. For personer med BE/E kan det
dreie seg om utgifter knyttet til vask av klaer og sengetgy
ved hyppige urinlekkasjer.

Stgnader ved barns sykdom

Foreldre som har omsorg for et sykt barn kan ha rett

til forskjellige stenadstyper. Arbeidstagere har rett til
omsorgslgnn nar barn under 12 ar eller barnepasser

er syk. Dette gjelder inntil 10 dager per kalenderar per
foresatte. Har barnet en kronisk sykdom som innebaerer
vesentlig gkt sykefraveer, kan det sgkes om «Utvidet antall
omsorgsdager». Retten blir da utvidet med 10 dager per
ar inntil fylte 18 ar. Dette ma forhandsgodkjennes av NAV
etter spknad fra lege. Arbeidsgiver utbetaler Ignnen, men
far refundert disse Ipnnsmidlene fra NAV fra den 11. dagen,
hvis arbeidstakeren har rett til mer enn 10 omsorgsdager.

En tilsvarende ordning for voksne er «Unntak fra
arbeidsgiveransvar...», som innebaerer at arbeidsgiver
slipper a betale sykepenger i arbeidsgiverperioden,
eventuelt far de refundert fra NAV, eller arbeidstager

far sykepenger direkte fra NAV. Dette gjelder bade korte
og hyppige fravaer eller sjeldnere og lengre fravaer. Bade
arbeidstager og arbeidsgiver kan sgke om dette, som betyr
at NAV dekker sykefraveer fra fgrste dag.

Pleiepenger kan gis til yrkesaktive foreldre eller til andre
yrkesaktive omsorgspersoner hvis barnet er under 18

ar, har vaert innlagt i helseinstitusjon eller har fatt/far
behandling pa en poliklinikk. Barnet kan veere ferdig
behandlet pa sykehus, men trenger fortsatt kontinuerlig
tilsyn og er ikke frisk nok for barnehage/skole.

Opplaeringspenger kan gis til yrkesaktive foreldre/
andre omsorgspersoner som for eksempel far opplaering
pa sykehuset, eller ved kurs arrangert av godkjent
helseinstitusjon. Senter for sjeldne diagnoser er et
eksempel pa godkjent helseinstitusjon.

For mer informasjon om offentlig hjelp og
velferdsordninger ved kronisk sykdom, ga inn pa
www.helsenorge.no

Mann
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