Helse- og sosialtjenester til barn
med nevromuskulaere sykdommer

Informasjon fra foreldre til barn med
nevromuskulzere sykdommer i 1981 og
med de gjenlevende barn i 1997 er bak-
grunn for diskusjon omkring spesia-
listhelsetjenestens rolle for denne bru-
kergruppen. Diskusjonen sees i lys av
den medisinske utviklingen og de spe-
sifikke norske helse- og sosialreformer
i samme periode.

Foreldre til 100 barn med nevromus-
kulzere sykdommer ble intervjuet om
barnas helse og kvantitet og kvalitet pa
helse- og sosialtjenesteservice i 1981. 1
1997 ble intervjuet gjentatt med 58 av
68 gjenlevende barn.

Sammenlikning mellom informasjo-
nen fra 1981 og 1997 viser sykdomsut-
viklingen og sivilstatus for den enkelte
informant. Vi fant klart mindre kon-
takt med spesialisthelsetjenesten og
mer kontakt med primzerhelsetjenes-
ten i 1997 sammenliknet med funn i
1981.

Dette kan tyde pa at det for denne
brukergruppen er behov for behand-
lingsprogrammer og bedre koordine-
ring av oppfelging fra spesialisthelse-
tjenesten.

Prosjektet Muskelsykdommer hos barn og
unge under 18 ar, kartla i 1981—84 forekomst
og tjenestetilbud til barn med nevromusku-
leere diagnoser i daverende helseregion 1 og
2 (1-3). Forbedret medisinsk kunnskap,
serlig innen diagnostikk og ortopedi (4, 5)
og rett til integrering i lokal skole/barnechage
(6, 7) medforte krav om mer kompetanse
bade i lokalt tjenesteapparat og innen spesia-
listmedisinen. Kartleggingen gav informa-
sjon om disse forhold og viste hvor og pa
hvilke omrader det var behov for ekt kompe-
tanse. Gjennom klinisk oppfelging og un-
dervisning i etterkant av undersekelsen har
prosjektet bidratt til dette.

11997 ble det gjort en oppfelgingsunder-
sokelse av 68 gjenlevende barn fra 1981 (8).
Helse- og sosialreformer etter 1984 har okt
funksjonshemmedes rett til integrering i lo-
kalmiljeet. Desentralisering med vekt pa lo-
kalt administrativt og ekonomisk ansvar,
brukerbehov og brukerstyring har vart
barebjelker i denne utviklingen. Lovfestet
rett til brukerstyrt personlig assistent er siste
tilskudd i sd mate (9—12). Flere arbeider
viser hvor viktig dette er for den enkeltes
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Background. Information from parents of
children with neuromuscular diseases and from
the children 16 years later is used to discuss spe-
cialist medical care towards this group in view of
new treatment possibilities and the Norwegian
health and social service reforms over the same
period.

Material and methods. Parents of 100 children
with neuromuscular disease were interviewed in
1981 about their children’s health and their use of
health and social services. The interviews were
repeated in 1997 with 58 of 68 children still
living.

Results. A comparison of the sets of informa-
tion from 1981 and 1997 shows the progression of
disease and current marital status of the infor-
mers. In 1997 we found that compared with find-
ings from 1981, they had closer contact with local
health services and less contact with specialised
medicine.

Interpretation. Our findings suggest that treat-
ment programmes and better coordination of spe-
cialist medical follow-up are needed for people
with neuromuscular diseases.

opplevelse av autonomi og livskvalitet (8,
13) (de Groot I. Foredrag ved kurset Update
in neuromuscular disorders, Hammersmith
Hospital London, 19.05. 2000). Medisinske
behandlingsmuligheter pa sin side ser ut til &
gi bedre helse og kanskje ogsa forlenget
levetid, men krever tilgang til spesialistkom-
petanse ofte pa tredje- eller fjerdelinjeniva
(14-20). Det er en utfordring for spesialist-
medisinen & nd frem med oppfolging og til-
tak i vart desentraliserte system. For psykisk
utviklingshemmede er det vist til at desent-
raliseringen av HVPU har medfert underdia-
gnostisering av tilleggsdiagnoser og darlig
koordinering av spesialisthelsetjenestens til-
bud (21). I denne artikkelen diskuteres dette
for personer med nevromuskulere diagno-

ser pa bakgrunn av informasjon fra foreldre i
1981 og fra de gjenlevende barn, na voksne,
11997.

Utvalg

100 barn i alderen 0—18 ar med nevromusku-
leere sykdommer i davasrende helseregion 1
og 2 ble registrerti 1981 (1-3). Deres foreld-
re ble intervjuet. Barna ble funnet ved fore-
sporsel til helsesgster, barneavdelinger i de
enkelte fylker og spesialmedisinske sentral-
institusjoner, samt i register over barn som
mottok forheyet hjelpestonad. Diagnostiske
kriterier var etter Dubowitz (4). Helsedirek-
toratet gav tillatelse til datainnsamlingen
som ble finansiert av Nasjonalforeningen for
folkehelsen. Undersgkelsen ble avsluttet ok-
tober 1983. 1 1997 ble 68 gjenlevende, na
voksne personer funnet ved hjelp av regis-
teret fra 1981 og folkeregisteret. Av disse ble
58 personer intervjuet (8). Datatilsynet gav
tillatelse og regional forskningsetisk komité
tilradet undersokelsen. Sosial- og helsede-
partementet finansierte undersekelsen. Un-
dersokelsen ble avsluttet i februar 1998.

Metode

Béde i 1981 og i 1997 ble det benyttet et
strukturert intervjuskjema med bade kvanti-
tative og kvalitative svaralternativer og med
rom for selvevaluering for & fa frem bruker-
opplevelsen (22). Spersmélene i 1981 og
1997 dekker samme omrader, men er noe
forskjellige fordi de stilles til henholdsvis
foreldre og til barna som voksne og fordi
samfunns- og helsemessige forhold ogsé er
endret (9—20). I denne artikkelen trekkes in-
formantenes vurdering av helsetjenestens
funksjon hos pasienter fra barn til voksenal-
der sarlig frem.

Diagnose er registrert og klassifisert etter
Dubowitz’ kriterier (4). I resultatene er dia-
gnosene, som i 1981, fordelt pa tre hoved-
grupper (1, 2). Det er Duchennes muskeldys-
trofi, spinal muskelatrofi og andre muskel-
sykdommer. Dadelighet, gangfunksjon og
respiratorbruk viser progredieringen i de
enkelte diagnosegrupper. Respirator er et
nytt tilbud etter 1984. Tilknytningsalder (for
15 ar, mellom 15 og 20 &r og etter 20 ar) samt
24-timersbruk viser bade helsetjenestens
oppmerksomhet pa underventileringspro-
blemet og belastningen ved bruk pa grunn av
behov for tilsyn.

Sivilstatus, antall egne barn og flytting et-
ter 1984 og boforhold i 1997 viser gruppens
sivile mobilitet. Selvevaluering omfattet
vurdering av kvalitet og kvantitet pa kontakt
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med helsetjenesten pd kommunalt niva og
spesialistniva generelt og spesielt om tilgang
til genetisk veiledning. Bade foreldre i 1981
og de voksne i 1997 ble spurt om hvem som
hadde hovedansvaret for den medisinske
oppfelging.

Intervjuene i 1981 ble foretatt i et sam-
arbeid med lokale barneavdelinger. Inter-
vjuene i 1997 ble gjennomfert hjemme hos
den enkelte, uten slikt samarbeid. To infor-
manter var mentalt retardert, og deres for-
eldre var til stede for & supplere informasjo-
nen. Andre foreldre var ikke til stede under
intervjuene. Resultatene presenteres som
antall fordi informantgruppen er liten. Sita-
ter er benyttet som kvalitativt beskrivende
for problemomréader og presenteres i anfor-
selstegn.

Resultater

Tabell 1 viser totalmaterialet i 1981 og 1997.
To personer har endret diagnose fra 1981 til
1997 fra andre diagnoser til henholdsvis Du-
chennes muskeldystrofi og spinal muskel-
atrofi. I 1981 var det 76 gutter og 24 piker,
mens det i 1997 var 44 menn og 18 kvinner.
Aldersspenn i 1981 var 0—18 &r, mens det i
1997 var 14—34 ar. Fire barn dede i registre-
ringsperioden 1981-84, mens 28 personer
dede i tiden 1984-97. En person med dia-
gnosen Duchennes muskeldystrofi dede
uventet som tidring i forbindelse med et
mindre kirurgisk inngrep. En person med
diagnosen spinal muskelatrofi dede uventet i
20-&rsalderen av mat i vrangstrupen. Fem
gutter med Duchennes muskeldystrofi dede
av lungebetennelse i alder 16—19 ar. En gutt
med diagnosen Beckers muskeldystrofi
dede mellom 15 og 20 &r gammel av plutse-
lig hjerteded. Dadsarsak er angitt etter opp-
lysning fra familiemedlemmer og er derfor
ikke fullstendig for hele gruppen. Tabell 2
viser gdende 1 1981 og 1997 og respiratorbru-
kere 1 1997. Bade i 1981 og 1 1997 var gang-
funksjonen variabel i forhold til smerter,
tretthet og arstid. Tre menn med Duchennes
muskeldystrofi og en person med spinal
muskelatrofi brukte respirator i 24 timer.
Alle hadde fatt respirator i alderen 15—20 ar.

Ingen med diagnosene spinal muskelatro-
fi eller Duchennes muskedystrofi hadde
samboer eller var gift i 1997. I gruppen med
andre diagnoser hadde ti personer samboer/
var gift. Tre personer hadde egne barn.

11981 bodde 98 (98 %) barn hjemme. Ta-
bell 3 viser dette 1 1997. De som fortsatt bod-
de hjemme, fordelte seg i tre grupper. En
gruppe var fortsatt i skolealder. En gruppe
hadde Duchennes muskeldystrofi. Alle had-
de behov for hjelp 24 timer i dognet og fem
var respiratorbrukere. I en tredje gruppe
hadde mor og voksent barn samme sykdom
(dystrophia myotonica).

11981 var mange familier i ferd med eller
hadde nylig flyttet til ny rullestolstilpasset
bolig. 1 1997 hadde to personer flyttet ut av
og tre studerte utenfor det fylket de bodde i i
1981. 46 personer hadde likevel flyttet etter
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Tabell 1 Oversikt over diagnosefordeling for 100 barn med nevromuskulere sykdom-
mer i Serest-Norge under 18 &r i 1981, for 68 gjenlevende og 32 dede 1 1997. Minimum-
maksimum-alder ved ded er angitt i &r. To personer har fétt endret diagnose

Diagnosegrupper Antall i 1981 Antalli 1997 Dede i 1997 Alder ved ded
Duchennes

muskeldystrofi 30 14 17 Fra 16 til 30 ar
Spinal

muskelatrofi 21 11 11 Fra 2 til 23 ar
Andre diagnoser 49 43 4 Fra 5til 18 ar
Totalt 100 68! 32 Fra 2 til 30 ar

158 av 68 er intervjuet og presenteres i tabell 2 og 3

1984, oftest innen samme kommune enten
for & fa bedre tilpasset bolig eller for & flytte
fra barndomshjemmet. Men de orket ikke &
«begynne pa nytt» i forhold til en ny kom-
munes hjelpeapparat og trodde heller ikke at
de fikk nok hjelp hvis de flyttet. «Her kjen-
ner de meg,» var beskrivende for dette. En
person hadde startet utdanning, men flyttet
hjem igjen pa grunn av manglende praktisk
hjelp.

11981 hadde bare 20 barn kontakt med lo-
kal helsetjenesten. I 1997 var forholdet helt
endret. Alle hadde kontakt med lokal helse-
tjieneste. De fleste mente at de hadde nok
kontakt med lege, fysioterapeut og ergotera-
peut. Nok primaerlegekontakt var for noen at
de selv kunne «bestille» antibiotika etter be-
hov. For andre var primerlegen en aktiv
medspiller og trygghetsfaktor. I 1981 hadde
69 barn fysioterapi en eller flere ganger per
uke. For de voksne i 1997 var kontakten opp-
rettholdt, men ikke sa tett. De etterlyste mer
kunnskap om treningsmengde, om smerte
ved og etter aktivitet og om slitasje/uttret-
ting hos fysioterapeutene. «Sykdommen er
jobben min,» sa en som trente hver dag og
mente at det holdt sykdommen i sjakk. Bare
en respiratorbruker hadde daglig og syste-
matisk lungefysioterapi. I 1981 var ergotera-
pitjenesten ikke utbygd pad kommunalt niva.
1 1997 hadde alle med hjelpemiddelbehov
kontakt med lokal ergoterapeut. Men de var
kritiske til at det tok for lang tid fra behov
ble meldt til hjelpemidlet var pa plass. For-
eldrene i 1981 var opptatt av trygder og ret-

tigheter i hjemkommunen. I 1997 var ung-
dommen/den voksne mest opptatt av pleie-
og omsorgstjenestens kvantitet, kvalitet og
organisasjon. «Her er det 17. mai-tog hver
dag» og «Hjemmesykepleien regulerer livet
mitty var utsagn som beskrev opplevelsen
av avhengighet. De etterlyste stabilitet, faste
hjelpere og mer fleksibilitet med hensyn til
nar og hvordan hjelpen kunne brukes. Ord-
ningen med brukerstyrt personlig assistent
var lite gjennomfort. Bare to hadde en slik
ordning uten at moren var ansatt som en del
av opplegget. De unge menn trakk ogsa frem
at det var «ugreit» at hjemmehjelpen sa ofte
var kvinner som var litt opp i drene. Flere var
opptatt av mangelen pé koordinering i lokalt
hjelpeapparat. De var generelt kritiske til
mengden registrering og evaluering av be-
hov som de enkelte etater innen samme
kommune gjentok uten synlig effekt pa den
praktiske hjelp de mottok.

11981 mente 98 foreldre at en sentralinsti-
tusjon hadde ansvar for koordinering for
barnas oppfelging bade lokalt og pa spesia-
listnivd. I 1997 var dette helt endret. De
voksne opplevde at de var falt «ut av syste-
met» ved overgangen fra barn til voksen. De
fleste mente likevel de hadde nok kontakt
med spesialisthelsetjenesten. Oppfatningen
av nok kontakt var relativ i forhold til tidli-
gere gode/darlige erfaringer og forventnin-
ger. Nok kontakt kunne veere en gang i aret
ved behov for ny legeerklaring til sertifikat.
Kvinner fortalte at underlivsproblemer ofte
ble oversett og at de ikke fikk rdd og infor-

Tabell 2 Diagnosefordeling hos pasienter med nevromuskulere sykdommer som var
gaende 1 1981 og 1 1997 og var heldegns respiratorbrukere i 1997

Antall
Antall Antall respirator-
géende gaende brukere
Diagnose 11981 11997 11997
Duchennes muskeldystrofi 12 0 8
Spinal muskelatrofi 5 2 2
Andre diagnoser 45 24 1
Antall gdende i forhold til totalantall 62av 100 26 av 58 11
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Tabell 3 Oversikt over boligtype for 58 av 68 personer med nevromuskulare sykdom-

mer i 1997

Selvstendig Hjemme hos
Diagnose boenhet Bofellesskap foreldre
Duchennes muskeldystrofi 6 2 5
Spinal muskelatrofi 7 0 3
Andre diagnoser 23 3 9
Totalt 36 5 17

masjon omkring sykdomsforverring i for-
bindelse med svangerskap og fedsel. Ingen
med Duchennes og Beckers muskeldystrofi
hadde kontakt med kardiolog.

Respiratorbrukerne mente alle at de hadde
god oppfelging og folte seg godt ivaretatt.
Langvarige «bronkitter», problemer i for-
bindelse med fordeyelse, ernaring, trettbar-
het, treningsdosering var omrader som de
voksne i 1997 opplevde som viktige, men
vanskelige & fa lost. Foreldrene til 48 barn
mente i 1981 at de ikke hadde fatt genetisk
veiledning. I 1997 ensket ni personer mer,
mens 32 personer mente de aldri hadde fatt
genetisk veiledning. De trodde deres foreld-
rene hadde fatt informasjon.

Diskusjon

Informasjoner fra 1981 og 1997 viser hvor-
dan helse- og sosialtjenestereformer har pa-
virket tjenesteapparatet for funksjonshem-
mede. 1 1981 var barna, diagnosen og for-
valtningen av nye rettigheter ukjente for det
kommunale tjenesteapparat. I 1997 er det de
voksnes problemer og behov som er ukjente
kanskje fordi spesialisthelsetjenesten ikke
lenger har en sentral rolle i oppfelgingen?
Det kan virke underlig at informantene ons-
ker mer kontakt med spesialisthelsetjenes-
ten, men ikke star mer pa for a fa mer kon-
takt. Forklaringen pd denne passivitet kan
veaere at kreftene brukes opp i forhold til de
daglige tjenestetilbud — som jo er sa viktige
for opplevelsen av selvstendighet. Men den-
ne manglende kontakt medferer at spesia-
listhelsetjenesten ogsa far liten erfaring og
kompetanse i forhold til de nye problemer
som oppstar hos den voksne. Kan dette bety
at verken forste-, annen- eller tredjelinjetje-
nesten fungerer tilfredsstillende for denne
brukergruppen?

Pa visse omrader mener vi & se behov for
sentralisering for & samle erfaring og for &
utvikle behandlingsprogrammer som via da-
gens elektroniske formidling kan sikre bru-
keren optimal oppfelging uansett hvor han/
hun bor. Ett omrade er respiratortilknytning
og oppfelging. Det er behov for a samle in-
formasjon om hvordan og i hvilken grad
livslengden pavirkes. I tidligere litteratur er
alder ved ded klart tidfestet ved enkelte dia-
gnoser (4). I var undersokelse sees det en
variasjon som kan tyde pé ekt livslengde. Et
annet omrade er hjerteproblemer. Underse-
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kelsen viste at ingen gutter med Beckers
eller Duchennes sykdom ble fulgt opp hjer-
temessig. Her vil et behandlingsprogram
bety at denne viktige oppfolging ikke glip-
per ut. Et tredje omrade er genetisk veiled-
ning som er viktig bade for planlegging av
egne barn, men ogsa i lys av en mulig fremti-
dig behandling. Informasjon ma gjentas i
forhold til alder og behov for & oppleves re-
levant i forhold til livssituasjon. Dette gjel-
der selvsagt ikke bare genetisk veiledning
og viser behovet for et livslepsperspektiv pa
spesialistoppfelgingen.

Konklusjon

Endringer og utvikling innen forskjellige
omrader har forandret tjenestetilbud og leve-
vilkar for denne brukergruppen. Medisinsk
utvikling, serlig bruk av hjemmerespirator,
men ogsa i form av bedre diagnostiske og
andre behandlingsmessige muligheter gir
bedre helse og ser ut til & gi lengre levetid.
Helse- og sosialreformer, serlig fra 1984 og
utover har medfert okt selvbestemmelse og
lokal ansvarliggjering for tjenester til funk-
sjonshemmede. Barna fra 1981 var blitt
voksne i 1997 og sykdommene har progre-
diert. Disse endringene er en utfordring med
hensyn til spesialisthelsetjenestens organi-
sering og formidling, til veiledning til bade
bruker og til andre samarbeidende tjenester.

Vi takker Peter F. Hjort og Sverre Halvorsen for
veiledning under utarbeiding av artikkelen.
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