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Stadig flere kronisk syke barn ndr voksen alder, og disse pasientene har behov for et helsetilbud
som bade er helhetlig og hgyspesialisert. Det ma organiseringen av helsevesenet ta hgyde for

Nar kronisk syke barn blir voksne

Mange kroniske sykdommer hos barn har mye bedre prognose

i vare dager enn for noen tiar siden. Dermed vil langt flere syke
barn nd voksen alder — noe som gir voksenmedisinen nye utford-
ringer. I dette nummer av Tidsskriftet drafter Eva Albretsen Malt
og medarbeidere de komplekse helseproblemene hos voksne med
Downs syndrom (1). Her er noen flere eksempler.

De fleste medfedte syndromer kjennetegnes av sammensatte helse-
problemer. Velo-kardio-facialt syndrom (DiGeorges syndrom) har en
insidens pa ca. 1/4 000, og er dermed blant de hyppigste. Den under-
liggende arsaken er en delesjon i den lange armen av kromosom

22. Det er stor variasjon i det kliniske bildet; de vanlige problemene
omfatter hjertemisdannelser, hypoparatyreoidisme, moderat immun-
svikt og endringer i ansiktsskjelettet som gir bihule- og mellomere-
problemer (2). Mange har dessuten lett psykisk utviklingshemning,
og det er gkt risiko for schizofreni og stemningslidelser.

Overlevelsestallene for prematurt fodte barn eker stadig; samtidig
oker ogsa andelen med funksjonsheminger (3). Blant dem som
overlever en fodsel i svangerskapsuke 25 eller tidligere (i Norge
ca. 50 barn arlig), far om lag 25 % alvorlig cerebral parese. Andre
vanlige langtidsproblemer er forstyrret sprakutvikling, nedsatt syn
og hersel, leerevansker og okt risiko for AD/HD.

Hypoplastisk venstre hjertesyndrom innebzrer at venstre hjertehalvdel
er funksjonsles. Insidensen blant levende fadte er ca. 1/10 000, og inn-
til 1980-tallet dede samtlige i nyfedtperioden. N4 kan s& mange som
70 % regne med & bli voksne (4). Behandlingen innebeerer flere hjerte-
kirugiske inngrep der sluttresultatet er en forbindelse mellom hoyre
hjertehalvdel og aorta, samtidig som det systemvenese blodet renner
passivt gjennom lungene utenom hjertet (Fontan-sirkulasjon). Denne
situasjonen er ikke problemfri. Langtidskomplikasjoner omfatter aryt-
mier, vedvarende tap av plasmaproteiner til tarmen, levercirrhose,
koagulasjonsavvik og nevropsykologiske utviklingsforstyrrelser.

I mars 2012 ble den nasjonale nyfedtscreeningen utvidet til

4 omfatte 23 medfedte sykdommer — flertallet skyldes genetisk
betingede defekter i stoffskifteenzymer. Den samlede insidensen
av sykdommene som fanges opp av screeningprogrammet er ca.
1/1 000. Hovedelementet i behandlingen er ofte en spesialtilpasset
diett. Pasientene er likevel utsatt for langtidskomplikasjoner; ved
tyrosinemi er det for eksempel betydelig okt fare for levercirrhose
og hepatocellulert karsinom, og en stor andel pasienter ma etter
hvert levertransplanteres (5).

Disse fire eksemplene illustrerer folgende generelle forhold: Stadig
flere kronisk syke barn nar voksen alder. Deres helsetilstand er
svert sammensatt (mange organer og funksjoner er pavirket),
samtidig som hvert enkelt helseproblem kan vaere béde sjeldent

og komplisert i seg selv.

Dette krever et helsetilbud som bade er helhetlig og hayspesialisert.
Personer med Downs syndrom trenger for eksempel en habilite-
ringstjeneste som tar hensyn til deres totale livssituasjon (1). Sam-
tidig ber deres hjertefunksjon i mange tilfeller vurderes av kar-
diolog med spesialkompetanse i medfedte hjertefeil. Et slikt kombi-
nert behov harmonerer darlig med et dominerende utviklingstrekk

i norsk medisin der den helhetlige tilneermingen til pasienten blir
stadig mer fravaerende i spesialisthelsetjenesten. Forst ble medi-
sinen organoppdelt; na er det organisatoriske prinsippet i ferd med
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a flyttes til delorgannivd, samtidig som «samlebandsprinsippet»
idealiseres (6). Men nar kronisk syke barn blir voksne, trenger de
badde subspesialister og avanserte generalister, for evrig i likhet med
mange andre pasientgrupper, som akutt syke gamle (7).

Tilsvarende bade-og-prinsipp gjelder for forskning, som generelt er
en mangelvare. En narmere forstéelse av proteintap hos pasienter
med Fontan-sirkulasjon forutsetter for eksempel bruk av avanserte
metoder fra gastroenterologi, kardiologi og integrert organfysio-
logi. Forskning pd medfedte stoffskiftesykdommer avhenger av et
nart samarbeid mellom klinikere, biokjemikere og molekylarbio-
loger. Vitenskapelig erkjennelse innen dette feltet krever altsa bade
hayspesialiserte teknikker og evne til integrasjon pé tvers av tradi-
sjonelle fagdisipliner. Det siste er sjelden godt ivaretatt.

Disse organisatoriske manglene blir spesielt tydelige i praksis nar
kronisk syke barn skal overfores fra pediatrisk til voksenmedisinsk
omsorg. Generalistperspektivet er fremdeles levende i pediatrien,
samtidig som foreldre/foresatte utgjor en integrert del av oppfol-
gingen. Ved 16-arsalderen blir pasientene brétt utsatt for et langt mer
fragmentert helsetilbud — ofte har de ikke lenger noen klar «adresse»
— samtidig som de i starre utstrekning forventes a ta ansvar for sin
egen helsesituasjon. Noen protesterer pa tenaringsvis mot denne
situasjonen. Det kan fa katastrofale folger, som nar transplanterte
pasienter plutselig nekter & ta immundempende legemidler (8).

Sykehusfagene ma derfor ha ambisjoner om & kombinere det reduk-
sjonistiske spesialistperspektivet med et avansert, helhetlig genera-
listperspektiv. Dette gjelder spesielt indremedisinen, som flertallet
av disse pasientene naturlig vil sogne til. Organisatoriske omleg-
ginger blir i sé fall nedvendig, men det viktigste blir en holdnings-
endring. For i de fleste fagmiljeer er det mye «finere» 4 kunne mye
om lite enn lite om mye. Det er derfor pa hey tid & rehabilitere den
generelle indremedisineren. Mange pasienter trenger ham/henne —
og det blir stadig flere av dem.
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