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FORORD

Kere forzeldre, familie og pargrende,

Hvis du har denne bog i handen, har dit barn muligvis allerede faet
diagnosen “interstiel lungesygdom” (chILD) eller der her veeret rejst
en mistanke herom. Muligvis er du pargrende og ensker mere
information.

“chILD” er en samlebetegnelse for en stor gruppe af forskellige
kroniske lungelidelser, der alle medfagrer en reekke symptomer som
dyspng (kortandethed / hurtig vejrtreekning) og eventuelt ogsa hypoxi
(nedsat optagelse af ilt gennem lungerne). Samlebetegnelsen kommer
som en forkortelse fra det engelske: Children’s Interstitial Lung
Diseases — chILD.

Da der er tale om sjeldne tilstande, er der kun et fatal af leeger som er
specialister 1 disse sygdomme — det geelder specielt med hensyn til
diagnose og behandling. En sggning pa internettet for yderligere
information vil endvidere ofte bidrage til mere forvirring end
information. Familier og barn vil ofte have frygt, angst og bekymring
for disse kroniske lungesygdomme grundet den sparsomme viden.
Disse bekymringer er ofte forsterket af begreensede eller manglende
viden hos mange leeger omkring udredning, behandling og strategi til
at bekempe disse sygdomme. Dette kan betyde, at man faler sig
hjeelpelgs og isoleret.

Med hjeelp fra EU er der nedsat et internationalt ekspertpanel der har
til formal at @ndre denne situation. Som yderligere formal gnskes
fokus pa bgrnene og deres familier og denne bog er en brik i dette
puslespil. Denne bog kan selvfglgelig ikke erstatte samtaler med
eksperterne, men er teenkt som et supplement.

Lad jer ikke afskreekke af bogens omfang. Den behgver ikke laeses fra
ende til anden, men kan ogsa bruges som opslagsbog vedrgrende de
typiske spgrgsmal, som vi hgrer i dagligdagen.




Maske vil du ogsa finde svar pa spgrgsmal du tidligere her spurgt om,
men ikke faet fyldestgarende svar.

Din mening er meget vigtig for os! Vi vil vere meget glade for
feedback omkring denne bog — bade om den giver svar pa jeres
spgrgsmal, om der mangler noget eller er der tekst, som er
forvirrende eller sveert forstaelig.

Vi vil sige tak til alle de barn og familier, som har hjulpet med dette
hefte og tilladt at fortelle deres historie. Speciel tak til Judith
Eisenbach, som har givet uvurderlig hjeelp og stette til denne bog.
Med habet om, at bogen vil veere til en smule hjalp for jer, gnsker vi
det bedste for Jeres barn og hele familien,

The chlLD-EU Team
Dansk BgrneLLunge Center - Rigshospitalet

- European chILD Register and Biobank
International
Platform for Childhood chiLD-EU

Interstitial Lung
Diseases

BN ||| | S
COOPERATION




Hvad er chILD-EU
Projektet?

ChILD-EU er et EU stattet projekt som er stattet projekt,
der startede december 2012 og varer 3%ar
(http://www.Klinikum.uni-muenchen.de/Child-
EU/en/index.html). Som beskrevet i forordet, er chiLD en
engelsk forkortelse for en gruppe af lungesygdomme,
children’s Interstitial Lung Disease, som danner ordet
“child”.

Malet med dette projekt er at opna mere viden om hvorfor
disse sygdomme opstar, sygdomsforlgb, diagnostik og
behandlingsmuligheder ~ gennem  en  systematisk
gennemgang af den information der findes indtil nu.
Ydermere er det formalet, at behandlingen forbedres og
forsgges ensrettet gennem videnskabelige publikationer af
diagnostiske og behandlingsmassige guidelines. Et andet
vigtigt formdl er at lave informationsmateriale og
undervisning for bgrnene og deres familier. Dette kan
forhabentlig betyde et bedre liv med den kroniske sygdom.
| kapitel 12 er der yderligere information om dette projekt
og forskning i chILD.



http://www.klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/en/index.html
http://www.klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/en/index.html

KAPITEL 1: LUFTVEJENES UDVIKLING
OG FUNKTION

Hvordan udvikles luftvejene?

Den fuldsteendige udvikling af det menneskelige legeme fra det befrugtede &g og til fuld
funktion af de forskellige organer (for eksempel lungerne) er ufattelig kompliceret.
Manglende viden og forstaelse af disse processer ger det yderligere sveert for foraldre og
store bgrn at forstd eventuelle arsager og symptomer pa deres sygdom. Dette forveerres ofte
af, at leeger bruger ord eller begreber, som de selv ikke altid forstar til bunds eller kan finde
almindelige ord for. Store meangder af information fra leegen i lgbet af kort tid, kan ofte vaere
sveer at kapere og modtage. Dette forer ofte til spergsmal som: “Hvilken sygdom er det
egentlig?”; “Hvad hedder diagnosen?”, “Jeg forstar ikke arsagen” eller "Hvordan vil det ga?”

For bedre at forstd en sygdom er det en hjelp at vide lidt mere omkring udviklingen og
funktionen af det syge organ — i dette tilfeelde lungerne. Det er grunden til at dette kapitel
omhandler udvikling og funktion af luftvejene. Det giver tilmed en forstaelse for de
grundliggende symptomer som ses ved chlLD (children’s Interstitial L_ung Disease).

Lungen

Lungen er et parret organ i brystkassen (thorax), hvis primare funktion er, at vi kan traekke
vejret. De bestar af to “vinger” i hver side af brystet, en hejre og en venstre, som er let
forskellige i opbygning. Den hgjre lunge bestar af 3 lapper (over-. mellem og underlap), mens
den venstre side kun bestar af 2 lapper (over- og underlap) (se Figur 1). De strukturer der
leder luften ned til alveolerne (de sidste sak-lignende rum i hver lap) kaldes luftvejene.
Luftvejene er opdelt i de gvre og nedre luftveje. De gvre omfatter naesen, munden og svelget.
Struben (stemmelaberne) er greensen mod de nedre luftveje, som omfatter luftrer, bronkier og
bronkioler.

Figurl: Skematisk figur af luftveje
og lunger:
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Luftrgr og bronkier

Luftrgret (trachea) bestar af hesteskoformede bruskringe som er forbundet med hinanden af
sej fibrgst materiale (ligamenter). Disse bruskringe giver luftrgret stabilitet og holder det
abent (se Figur 2). Der er tilstande hvor disse ringe er meget blgde, som kan betyde at
luftrgret mere eller mindre “klapper sammen”, nar man trekker vejret. Dette kaldes
Tracheomalaci (se Figur 2). Bgrn med mild tracheomalaci har ofte kun en karakteristisk
“ggende” hoste, mens man ved svar tracheomalaci kan opleve betydelig
vejrtreekningsbesveer. Et andet problem kaldet Tracheal Stenose opstar hvis ringene er for sma
eller danner en komplet ring, hvilket vil forsnavre luftreret. Serhedsgraden af denne tilstand
er direkte afhaengig af hvor forsnaevret luftraret er.

Ved den nedre ende af luftraret deles det i en hgjre og venstre hovedbronkus (se Figur 1 og
2). Den hgjre hovedbronkus deler sig op i en over-, mellem- og underlapsbronkus, mens den
venstre kun splitter sig op i en over-, og underlapsbronkus. Disse lobare bronkier vil herefter
yderligere dele sig i mindre og mindre bronkier — som et tree med dets store stamme og helt ud
til de yderste blade. De mindste bronkier kaldes bronkioler. De deler sig yderligere og ender
som de sakaldte alveoler eller lungebleerer (se Figur 3).

Figur 2: Bronkoskopi af luftrgret

Venstre billede: et normalt udseende luftrar (trachea) set ved bronkoskopi.
Slimhindeoverfladen (epithelet) viser ingen tegn pa irritation (inflammation) og
luftvejene holdes abne af bruskringene, som ses i “toppen” af luftreret. For enden
kan man se delingen i en hgjre og venstre hovedbronkus.

Hgjre billede: Et foto af et delvis kollaberet luftrgr, som udtryk for blgde
bruskringe - kaldet tracheomalaci.
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Alveolerne

Lungeblarerne (alveolerne) er sma drue-formede sekke for enden af de tyndeste dele af
luftvejene (bronkiolerne). En nyfedt har ca. 100-150 millioner alveoler, mens man hos en
voksen har ca. 300 millioner. Et netveerk af de tyndeste blodkar (kapilleerer) omkranser disse
meget tyndveeggede alveoler (se Figur 3). Dette giver en effektiv og tilstreekkelig made,
hvorpa ilt kan komme fra luftvejene til blodet og affaldsstoffet kuldioxid kan komme fra
blodet og udandes via luftvejene. Vaggene i hver alveole er bekledt med to meget
specialiserede typer celler: Type 1 og Type 2 pneumocytter. Type 1 cellerne skal primeert sta
for gastransport, mens Type 2 cellerne producerer et vigtigt “smeremiddel” kaldet surfaktant.

Figur 3: En skematisk
tegning af en alveole

Alveoler er drue-formede
udvidelser af de mindste af vores
luftveje, bronkiolerne. De er
omkranset af et finmasket net af
meget fine og tynde blodkar
(kapilleerer). Via denne struktur
kan ilt (O,) transporteres fra luften
til blodkredslgbet og omvendt kan
kuldioxid (CO,) transporteres fra
blodet til luftvejene og andes ud.

Surfaktant

Surfaktant (forkortet fra Surface Active Agent — “overflade aktivt stof””) er en proteinrig,
fed vaeske, som produceres af de specialiserede alveoleceller (Type 2 pneumocytter) og
bekleeder alveolerne som en tynd film. Denne tynde film forhindrer alveolerne i at falde
sammen (“kollapse™) og “klebe sammen” ved udanding. Der er flere sygdomme, som er
karakteriseret ved en @&ndret produktion af surfaktant og de kaldes derfor tilsammen
surfaktant dysfunktion sygdomme”. Alle disse sygdomme vil betyde nedsat iltoptagelse, som
resulterer i hurtig og anstrengt vejrtreekning. Sveerhedsgraden af disse sygdomme og
symptomerne kan selv med samme surfaktantdysfunktion variere meget fra barn til barn.
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Nogle il have  mild sygdom og andre sver alvorlig sygdom.
Surfaktantdysfunktionsygdomme er en undergruppe indenfor

Interstitium

Interstitiet (fra latin “rummet imellem”) er lungens skelet eller “stillads”. Det bestar af
kollagen (et fibrgst protein) igennem hvilket de sma blodkar, nerver og lymfekar lgber.
Interstitiet er saledes ogsa en vigtig del af alveolevaeggenes opbygning (se Figur 3 og 5).
Derfor er betegnelsen “interstitielle lungesygdomme™ udtryk for, at denne region, interstitiet,
er den primere region som er gdelagt eller har a&ndret struktur. Det er dog vigtigt at forsta, at
andre dele af lungen (som bronkier, bronkioler, alveoler eller blodkar) ogsa tit er involveret.
Der er tilmed tilfeelde, hvor det ikke kun er lungestrukturer som er pavirkede, men ogsa andre
organer. Disse tilstande kaldes “systemiske sygdomme med lungepdvirkning”. Det mest
almindelige eksempel er reumatologiske sygdomme, som primert pavirker bl.a. led, men altsa
ogsa kan forarsage interstitiel lungesygdom.

Typisk vil interstitielle lungesygdomme forarsage en fortykkelse af interstitiet. Denne
fortykkelse forgger afstanden mellem alveolevaeeggen og blodkarrene og nedsatter
udvekslingen af specielt ilt (i sveereste tilfeelde ogsa CO,) mellem alveoler og blodkar. Dette
forklarer den lave iltmatning som ses hos en del bgrn med interstitiel lungesygdom. Den
interstitielle fortykkelse bevirker ogsa, at lungen bliver mere stiv og ger lungeudvidelse og
sammentraekning (hvilket sker ved ind- og udanding) mere besverlig. Dette betyder, at
barnene ind- og udander mindre mangder luft (volumina) og ma treekke vejret hurtigere for at
kompensere for dette. Sadanne forandringer ses tydeligt, hvis barnet kan lave en
lungefunktionsmaling, hvor resultatet vil omtales som visende restriktiv lungefunktion.

Blodkredslgbet

Hvert organ i kroppen har brug for ilt for at fungere. Ilten optages af de rade blodlegemer og
transporteres gennem blodkarrene til alle celler/organer. Blodkarrene som gar fra hjertet og ud
til organerne med ilt kaldes arterier og karrene som returnerer blod tilbage til hjertet kaldes
vener. Blodet, som kommer tilbage fra kroppen via venerne til hjertet er af-iltet eller vengst
(ilt afgivet til kroppens celler). Det pumpes derfor igennem lungerne igen for at modtage ny
ilt, for herefter igen at pumpes rundt i kroppen. Denne cyklus kaldes “det cirkulatoriske
system”. Det opdeles i 2 “baner”: den vaskulaere bane eller cirkulation” og “lungebanen eller
lungecirkulationen” (se Figur 4).

Nogle gange bliver blodtrykket i lungecirkulationen sa hejt, at man taler om “forhgjet tryk i
lungerne” eller “pulmonal hypertension. Dette kan skyldes &ndringer i lungestrukturen for
eksempel pa grund af interstitiel lungesygdom. Dette kaldes i disse tilfelde “sekunder
pulmonal hypertension” og vil give @get belastning af hjertet. Selvom denne komplikation er
sjelden, er det vigtigt for bern med at fa lavet regelmassige undersggelser af hjertet
(ultralyd - ogsa kaldet "EKKO-kardiografi’). Dette sikrer tidlig diagnose og eventuelt
mulighed for behandling af pulmonal hypertension inden det giver yderligere symptomer.
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Figur 4: En skematisk praesentation af kredslgbet
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KAPITEL 2: chILD

Hvad er interstitiel lungesygdom? Hvad er chILD?

Udtrykket chiL_D star for “children’s Interstitial L_ung Disease” eller interstitiel lungesygdom
hos bgrn. ChiLD er en samlebetegnelse for de forskellige sygdomme, som alle deler nogle
feelles treek i form af @ndringer i lungernes stattestruktur, interstitiet (se Kapitel 1). Da man
ofte ikke kun ser en @ndring i interstitiet, men ogsa andre dele af lungen/luftrgr, bruges ofte
ogsa betegnelsen “diffus lungesygdom”. Man skal forestille sig en almindelig natursvamp,
som eksempel pa lungen (se Figur 5). De store hulrum udger de konduktive
(lufttransporterende) luftveje (bronkier og bronkioler) og de sma hulrum er alveoler (hvor ilt
afgives til blodet og kuldioxid gar den modsatte vej). Veaeggene af de sma hulrum er
interstitset, som normalt er ultratyndt og meget elastisk.

Hos barn med chiLD er der en fortykkelse af disse veegge, hvilket reducerer elasticiteten og
nedseetter transporten (diffusionen) af ilt og kuldioxid. Den reducerede elasticitet betyder, at
lungen ikke kan udvide sig (under indanding) og treekke sig sammen (under udanding) sa
effektivt som normalt. Hvis man tenker pa svampemodellen - er en normal rask lunge
sammenlignelig med en vad svamp, der er nem at trykke sammen og udvider sig af sig selv,
nar man slipper den. Dette er modsat lungen hos et barn med chiLD, som mere kan
sammenlignes med en tgr svamp. Den er hard, stiv og vanskellig at trykke sammen og vil ikke
af sig selv komme tilbage i sin naturlige form, hvis den har veeret presset sammen.

Den nedsatte iltoptagelse vil resultere i kortandethed (dyspng) og for at kompensere vil barnet
ofte traekke vejret hurtigere end normalt (takypng).

Figur 5:

Ved at bruge en natursvamp som model, kan man nemt demonstrere og forsta
struktur og funktion af den normale raske lunge (“en vad svamp”) og forstd
&ndringerne ved interstitiel lungesygdom (”en ter svamp”).
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Den hurtige vejrtreekning kreever masser af energi. Derfor vil disse bgrn udtraettes nemmere
og have nogle begransninger ved fysisk aktivitet end deres jeevnaldrende kammerater. Sveert
syge lungebgrn kan bruge sa megen energi pa at treekke vejret, at de, selvom de spiser
normalt, ikke kan holde vaegten og vil tabe sig. Problemer med trivsel vil saledes ofte veere
teet forbundet med hvor sygt barnet er.

Da chlLD i de fleste tilfeelde er en kronisk sygdom vil en del have nedsat lungefunktion i
voksenalderen. Det er dog ikke ngdvendigvis sadan, at man blot taber lungefunktion ar efter
ar. Faktisk er det modsatte ofte tilfeeldet. Barn kan lare at leve med deres lungesygdom og
hyppigt ses bedring over ar med gget fysisk formaen (se Figur 6). Nogle barn bliver ligefrem
symptomfri som arene gar.

Der er naturligt, at man har bekymring for sit barns fremtid, men i nogle tilfeelde bliver disse
bekymringer helt overveeldende og sveere at takle. Det er derfor vigtigt, at man diskuterer
disse bekymringer med specialisten i barnelungesygdomme, da de nogle gange kan veere
grundlgse og slas til jorden.

ChILD er sjeldne sygdomme som ser ud til at ramme drenge hyppigere end piger og ses
hovedsagligt hos spaed- og smabgrn. De kan dog optrade i alle aldre. Desvaerre kan arsagen til
disse sygdomme sjeldent pavises og for mange foraldre er dette forbundet med stor
usikkerhed, som kan veere sveer at leve med og acceptere.
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En praecis og korrekt diagnose ber stilles af en specialist i bgrnelungesygdomme, som har

erfaring i . De ngdvendige undersggelser ber udferes i et bgrnelungecenter med
indgaende kendskab til disse sygdomme. I lyset af den store variation af kliniske symptomer
af , kan man i nogle tilfeelde have gavn af at tale med andre kollegaer inden for dette

felt af sjeeldne lungesygdomme.

Den umiddelbare samme Kkliniske preesentation kan efterfglgende have helt forskellig
sygdomsudvikling. Det er derfor af stor betydning, at man far stillet sa preecis en diagnose
som muligt med henblik pa specifikke , saledes at man kan give den bedste
information om prognose og planleegge bedste behandlingsstrategi for jeres barn.

Til sidst — man ma lzre at tage sma skridt af gangen. Vere talmodig og fal gleede for selv helt
sma fremskridt og undga at give op ved de nederlag og skuffelser der matte komme.

Hvad er almindeligste tegn og symptomer pa chILD?

Som tidligere beskrevet er forbundet med gget, anstrengt og hurtig vejrtreekning
(takypng) og/eller i nogle tilfelde kortandethed (dyspng). Serhedsgraden af symptomerne kan
veere meget varierende. Ikke alle bgrn med er ngdvendigvis meget syge. Nogle bgrn
har udelukkende hurtig vejrtreening. Andre med mere sveaer sygdom har behov for ekstra ilt.
Det er sjeldent, at barnene er s syge at de kraever hjelp med vejrtrekningen ogsa kaldet
kunstig ventilation (respirator). Der er intet symptom eller tegn der er specifikt for en specifik
sygdomsgruppe. Det betyder, at de fleste barn med pavirket vejrtreekning ikke ngdvendigvis
har . Da deres symptomer er sa uspecifikke vil der ofte vaere en lang periode fra debut
af symptomer til den endelige diagnose . Det tilrades at henvise bgrn med de anfarte
tegn og symptomer til et bgrnelunge-specialiseret center med erfaring i evaluering og
behandling af bern med

Tabel 1: Typiske tegn og symptomer hos bgrn med

e Kortandethed (Dyspng)

e Hurtig vejrtraekning (Takypng)

e Anstrengt og besveeret vejrtreekning (Orthopng)

o Nedsat fysisk formaen (f.eks. hyppige pauser ved gang; problemer ved trappegang)
e Vagttab, manglende vagtegning (Darlig trivsel)

e Manglende hgjdevakst, vaekststagnation

o Tydelig harlige lyde fra luftveje for eks. rallen, raslen eller hvasen

¢ Vedvarende hoste

e BIa lazber (cyanose) grundet lavt iltniveau i blodet (Hypoxaemi)

e Trommestikfingre eller urglas-negle (se Figur 8)
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Hvilke typer chILD findes der?

Det er vigtig at vide, at chlLLD er en paraplybetegnelse for en stor gruppe af sjeldne
sygdomme, som hver isar har sit eget navn. Faktisk findes op mod 200 forskellige sygdomme
som samles under betegnelsen chil_D. For fa ar siden blev der lavet en klassifikation for bgrn
i et forsgg pa at sortere de mange forskellige tilstande, som omfatter chiL.D (se Figur 9). Den
var opdelt i 2 store hovedgrupper. En gruppe bestod primart af sygdomme, som hyppigst ses i
spaed- og smabarnsalder. Den anden gruppe bestod af sygdomme som ses i alle aldersgrupper
op til voksenalder. Begge grupper er herefter yderligere opdelt i 4 undergrupper. Hver
undergruppe her nogle feellestreek, selvom der er tale om forskellige sygdomme. Det er
udenfor denne informationsfolders formal at forsgge at opliste samtlige 200 undertyper af
chlLD. Det er ngdvendigt, at du taler med din behandlingsansvarlige barnelungespecialist om
dit barns specifikke type af chiLD. Ikke desto mindre er der sa mange ligheder imellem de
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forskellige typer chILD, at denne informationsfolder formentlig vil kunne besvare en stor del
af dine spgrgsmal.

Figur 8: Trommestikfingre og urglas-negle

Kapitel 4

Hvilke svaerhedsgrader ses ved chILD?

Sygdommens sverhedsgrad kan variere betydeligt, - selv hos bgrn med samme diagnose.
Nogle er kun sparsomt pavirket med for eksempel en let hurtigere vejrtreekning. Andre bgrn
har i en periode behov for ilt tilskud under forskellige stadier af sygdomsprogression. |
tilfeelde med sveerere respirationsproblemer kan nogle bgrn kreeve mere aktiv og intensiv
hjeelp ved hjelp af kunstig ventilation (se Figur 10). | meget sjeldne og sveere tilfelde kan
bgrnene dg af deres sygdom eller kun overleve ved hjelp af lungetransplantation. Den
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amerikanske bgrnelungespcialist, Dr. Leland Fan, har foreslaet nedenstaende klassifikation af
sveerhedsgrad for bgrn med chilLD:

Mildeste form

Ingen symptomer (asymptomatiske)

Symptomer men normal iltmatning i blodet
Symptomer med nedsat iltmeetning i blodet ved aktivitet

Symptomer med nedsat iltmatning i blodet i hvile

v  Tilstedevarelse af forhgjet blodtryk i lungekredslagbet (pulmonal hypertension) (se
Kapitell)
Sveereste form

Figur 9: Klassifikation af chlLD

chiILLD

Occurring mainly in Infancy Affect all age groups

Developmental Disorders of the Lung Disorders of Systemic Disease
Al : o . ; Bl
(e.g. alveolocapillary dysplasia) {e.g. rheumatological disease)

Growth Abnormalities Disorders of the Normal Host B2
(e.g. pulmonary hypoplasia) (e.g. infection; environmental)

A3 Specific Conditions of Unknown Cause Disorders of the Immunocompromised B3
(e.g. NEHI) (e.g: lung transplantation)
Surfactant Dysfunction Disorders masquerading as chilLD
A4 N : : B4
(e.g. alveolar proteinosis) (e.g. pulmonal arterial hypertension)

A2




20

Kan chILD vaere nedarvet?

Ja, der er arvelige former af chlLD. Tilstedeveerelse af tilbagevendende svare eller kroniske
lungeproblemer hos familie udenfor den nare familie kan vaere tegn pa dette. Hvis foraldrene
er teet forbundet/er i familie (konsanguine), er risikoen for nedarvede sygdomme dramatisk
forgget. | dag er det muligt at screene for nogle af disse sygdomme ved hjelp af en blodpragve
(se kapitel 3).
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KAPITEL 3: DIAGNOSE

Hvordan stilles diagnosen?

Hvis man mistenker interstitiel lungesygdom bgr man henvises til et center med ekspertise i
evalueringen og behandlingen af disse sjeldne sygdomme. | Danmark har bl.a. Dansk
Barnelunge Center pa Rigshospitalet igennem en lang arreekke varetaget disse sygdomme. |
udlandet findes store centre i bl.a. Mlinchen, Hannover, London, Paris samt 9 centre i USA
med bl.a. Denver Bgrnehospital, som en af spydspidserne indenfor dette omrade.

Hvordan Kkan jeg optimalt forberede mig til samtalen

hos lungespecialist?

En essentiel faktor for en korrekt diagnose af dit barn er via en detaljeret sygehistorie. Der vil
ikke kun blive spurgt om aktuelle symptomer, hvornar de startede, tidligere undersggelser og
behandling, men ogsa hvor ofte | har veeret pa hospitalet. Det er derfor en fordel at forberede -
i sa kronologisk orden som muligt - en liste med barnets tidligere sygehistorie og tage den
med til fgrste samtale. Forsgg at sikre dig, at der foreligger kopi af tidligere notater og
resultater af tidligere undersggelser og eventuelle lungefunktionsundersggelser ved det farste
besgg. Det er vigtigt at forespgrge om alle tidligere rgntgenbilleder og scanninger foreligger -
enten overfart elektronisk eller pA CD-ROM. Nogle tegn eller symptomer ses kun indimellem
(og aldrig nar man er hos leegen) og kan efterfalgende veere svere at forklare. | sddanne
tilfeelde vil en kort videooptagelse pa mobiltelefon vare af stor verdi at medbringe eller sende
ind snarest belejligt.

Kan det veere noget andet end chILD?

JA - mange tegn og symptomer hos barn med chiLD er uspecifikke. Dette betyder, at der er
mange andre tilstande og sygdomme som har mulighed for at kunne veere skyld i dit barns
symptomer. En vigtig del af den diagnostiske udredning er derfor at udelukke disse andre
sygdomme.

VIGTIGT

Hvis du allerede her en aftale i et specialistcenter eller afventer en sadan, skal du
sikre dig at alle de meget specielle undersggelser (for eksempel CT scanning af
lungerne, undersggelser i narkose (som for eksempel bronkoskopi og lungebiopsi)
udferes i dette center. Dette skyldes, at resultaterne vil veere mere udfgrlige og
palidelige. Sagt pa en anden made — disse undersggelser kan vare belastende for dit
barn og det er meget uhensigtsmaessigt at skulle gentage disse undersggelser hvis det
viser sig at have veeret undersggelser uden afklaring.
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Tabel 2: Tilstande som kan ligne chiLD

e Medfgdte misdannelser i luftvejene

e Medfagdte misdannelser i lungevaevet

e Medfadt hjertesygdom

e Astma

e Kronisk luftvejsinfektion

e Immundefekter

e Cystisk Fibrose

e Funktionelle sygdomme i fimrehar (for eks. primeer cilie dyskinesi)

e Pulmonal hypertension med ukendt arsag (Primar pulmonal hypertension)

Hvilke undersggelser er ngdvendige?

| det folgende afsnit vil vi beskrive og forklare de mest almindelige undersggelser i
udredningen med henblik pa dit barns diagnose. Der findes dog ogsd andre tests og
undersggelser. Grunden til at de udelades i denne bog er ikke fordi de ikke kan veere
relevante, men at de er langt mindre hyppigt benyttet. Der vil veere relevant at spgrge din laege
hvorfor en speciel undersggelse skal udfares, hvad de forventer at finde og hvilke risici der
matte veere forbundet med undersggelsen. Efter hver undersggelse ma I endelig ikke holde Jer
tilbage med henblik pa at sperge og fa vist resultaterne og forklaring pa hvad de betyder.

Basale undersggelser

Undersggelserne som er listet i Tabel 3 ber principielt udfgres pa alle barn, som er mistaenkt
for chlL_D. De kaldes derfor de basale undersggelser. Den store fordel ved disse er den lille
indflydelse pa dit barn og at man far hurtigt “resultat”, som kan guide til den videre plan.

Tabel 3: Den basale udredning hos et barn misteenkt for chiL.D
e Detaljeret sygehistorie
e V&gt og hgjde/leengde
e Grundig klinisk gennemgang
e Maling af respirations frekvens (RF)
e Maling af iltmatning med saturationsmaler
e Blodgas analyse
e Almindeligt rantgenbillede af lungerne
e Lungefunktionstest (almindeligvis fra omkring 3-5 ars alder)
e 6 min gangtest (funktionel fysisk kapacitet)
e Ekkokardiogram (EKKO -ultralydsundersggelse af hjertet)
e Svedtest (test for Cystisk Fibrose)
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Rgntgenbillede af lungerne

Et almindeligt rantgenbillede af lungerne (thorax-rgntgen) kan give laeegen et groft sken over
organerne i brysthulen, hvilket indbefatter hjertet, lungerne og de store blodkar. Nogle
forandringer pa rentgenbilledet kan give mistanke om interstitiel lungesygdom, men kan
hverken be- eller afkraefte det. Fordelen ved almindelig rentgen er at det er hurtigt og kun
indebzrer minimal straling (se Tabel 4) og ikke kraever at dit barn skal medicin til at falde i
sgvn pa. Billederne er umiddelbart tilgeengelige og kan beskrives af leegen. Den starste
ulempe er, at det ikke kan vise detaljer eller sma forandringer i lungeveevet. Det er som at
kigge gennem et malkeglas ud pa sin have, - man ser omrids af traeer og buske, men mindre
detaljer som sma grene og blade og deres struktur kan ikke ses.

Figurll: Sammenligning mellem rgntgenbillede og CT scanning
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Computer Tomografi (CT) af lungerne

Til forskel fra almindelig rgntgenbillede, vil CT scanning eller computer tomografi vise et
detaljeret billede af de fine lungestrukturer. CT scanning kan sammenlignes med at kigge
gennem et helt klart glas, hvor alle detaljer star skarpt omkring lungerne, hjertet og de store
kar (se Figur 11).

CT scanning er den vigtigste radiologiske undersggelse hvis man mistenker . Selvom
det kun undtagelsesvist vil give den pracise diagnose, kan billederne indsnavre mulighederne
og hjelpe med at guide til at opna de bedste veevspraver. En ulempe er den hgjere straledosis
(se Tabel 4). Derfor skal gentagne undersggelser pa grund af darlig billedkvalitet undgas. Der
er ingen tvivl om, at billedkvalitet afhaenger af scannerens kvalitet, men noget andet er
beveegeartefakter (dvs. uskarphed eller rystelser i billedet som skyldes bevagelser fra barnet).
Selvom en CT scanning er kun tager fa sekunder, vil enhver bevagelse (inklusiv
respirationsbevagelser) kunne betyde at billedet bliver “taget” og ger de fine detaljer uklare.
Hos starre barn vil man, far man tager billedet, bede dit barn om at tage en dyb indanding og
holde vejret, for at se om de kan finde ud af det. Ydermere vil man ved at gare denne gvelse
mere sjov og familizer for dit barn, forage chancerne for brugbare billeder. Et eksempel er at
gve det som en leg dagen for undersggelsen ved simpelthen at fa dem til at treekke vejret dybt
ind og holde det og efterfglgende temme lungerne fuldt ud og holde vejret igen. En yderligere
fordel kan vere at se undersggelsesrummet far selve scanningen og fa forklaret hvad der skal
ske og hvordan det foregar, hvis barnet er meget usikker pa undersggelsen.

Mindre eller meget syge bgrn kan ikke kooperere til dette og vil ofte ikke ligge stille under
scanningen. Derfor kan det veere en ngdvendighed, at lave undersggelsen under anastesi
(sedation). Maske vil man - hvis det er muligt - forsgge at kombinere andre undersggelser
som kraever sedation pa den samme dag (for eksempel bronkoskopi), men ofte kan det
desveerre ikke lade sig gere. | nogle tilfelde er det ngdvendigt med kontraststof (en slags
”farvestof””) som gives i drop for bedre at kunne se blodkar. Dette kan i meget sjeeldne tilfeelde
give allergiske reaktioner eller forstyrre skjoldbruskkirtlen. Hvis dit barn har haft problemer
med stofskiftet er det derfor vigtigt du forteeller det til din leege inden undersggelsen. Til sidst,
som det gelder alle undersggelser, var sikker pa du forstar, hvorfor undersggelsen er
ngdvendig og de eventuelt mulige komplikationer eller risici. Jo bedre du forstar hvad
undersggelsen indebarer og hvorfor den skal laves, jo nemmere er det at stgtte dit barn i at
gennemga den.

Tabel 4: Stralingsdosis af forskellige radiologiske undersggelser

Sammenlignelig strdledosis:

Naturlig arlig baggrundsstraling ; 2.5 mSv/ar
Flyvetur til USA (8 timer): 0.04-0.1 mSv
Almindeligt rentgenbillede: 0.2 mSv

CT-scanning af lungerne: 6-8 mSV
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Lungefunktionstest

Lungefunktionstest (se Figur 12) er en sakaldt non-invasiv test (ingen stik/blodprave eller
som kraever narkose eller apparatur som introduceres i luftvejene eller andre organer), som
giver vigtig information om typen af funktionsnedsattelse ved lungesygdom. Da det kan veaere
teknisk udfordrende - forstdet pa den made ar barnet skal kunne forsta og felge nogle
retningslinjer -, kan det sjeldent udferes for barnet er cirka 5 ar. Grundet den unikke
information man kan opna, vil det derfor veere en fordel, at man tidligt begynder at gve
teknikken i ambulatoriet. Tilsvarende mangvre kan ogsa blive praktiseret hjemme ved at gve
at bruge et peak-flow-meter, selvom sidstnevnte ikke giver detaljeret information om
lungefunktionen (se Figur 13).




Figur 13: Peak-Flow-Meter

Blodgas analyse (syre-base)

Denne test benyttes primeert for at male partialtrykket (det tryk som gasarten ville udgve hvis
det var alene i en beholder) af ilt og kuldioxid i blodet. Da chll.D kan reducere bade
iltoptagelse og elimination af kuldioxid fra blodet er det en vigtig test til bestemmelse af
sygdomssveerhedsgraden af lungesygdommen. Testen kan kun udferes ved en blodprave —
typisk fra fingerspids eller greflip.

Maling af iltmaetning (iltsaturation)

En non-invasiv og smertefri, men mindre praecis made at monitorere iltniveau er vha. et
pulsoximeter via en faler pa huden. Fgleren kan blive placeret pa enten en finger eller greflip
(med et plaster) og forbindes til en monitor via kabel. Dette kan vise bade iltmatning og
pulsen (se Figur 14). Nogle pulsoximetre kan gemme disse malinger over en periode (for
eksempel 24 til 48 timer) for senere gennemgang og analyse. Bgrn som her brug for ilt om
natten eller hele tiden ber have pulsoximeter i hjemmet.



27

Figur 14:

Genetisk test
Farst indenfor de senere ar kan fa typer af chll_D diagnosticeres direkte pa blodprgve med
genetisk analyse. Disse kan tage dage til flere uger far der foreligger svar. Ikke desto mindre
vil svaret kunne give en klar og precis diagnose uden behov for lungebiopsi, hvis blodpraven
er positiv. Desverre er der kun tale om fa typer af chil.D som kan diagnosticeres pa denne
made:

e Surfactant-Protein-B mangel (SPB-Mutations)

e Surfactant-Protein-C mangel (SPC-Mutations)

e ABCA3-mangel (ABCA3-Mutations)

e Alveolar Capillary Dysplasia (FoxF1-Mutations)

e Brain Lung Thyroid Syndrome (TTF1-Mutations)

e Congenital Pulmonary Alveolar Proteinosis (CSFR2A, CSFR2B-Mutations)

e Filamin A mutation

Andre blodprgver

Ved den farste vurdering af barnet er der behov for en reekke blodprgver og en del vil have
behov for at blive gentaget. Udover genetiske tests vil ingen enkelt blodpreve kunne
konfirmere eller udelukke diagnosen chil.D. Man kan derfor sparge, hvorfor der er behov for
sa mange blodpraver. Svaret er forbi resultaterne kan give vigtig information om hvilken
sygdom det kan eller ikke kan vere (inklusiv udelukkelse af nogle non-chILD arsager til



28

symptomerne). Hvert enkelt resultat er en lille brik i et stort komplekst puslespil (et af dem
med 200+ brikker). Ovenstaende er et udtryk for, hvorfor det kan vaere sa sveert at stille en
diagnose.

Bronkoskopi

Bronkoskopi er en procedure hvor man far mulighed for direkte at se luftvejene indefra. Det
foregar ved, at man med et tyndt (2.8-5.8 mm i diameter), fleksibelt kikkertrer med
arbejdskanal og et pamonteret kamera og lyskilde kan komme ned i luftvejene og samtidig se
billedet pa en skeerm (se Figur 2 and 15). Det er muligt at visualisere det meste af de gvre
luftveje (sveelg og strube) og de stgrre, nedre luftveje (det store luftrgr og farste
bronkiedelinger). Under proceduren kan luftvejene undersgges for misdannelser — om de er
for blade/floppy eller for snaevre, gget sekret eller tegn pa inflammation (irritation af
overfladen i luftvejene). Normal saltvandsoplgsning skylles ind i en lap og suges herefter ud
igen og sendes til videre analyse. Dette kaldes Bronkoalveolar lavage (BAL). Praver fra
denne vaeske kan testes for bakterier, virus, svampe og inflammatoriske celler. Yderligere kan
man i specielle tilfeelde undersgge for surfaktantindhold. | sjeldne tilfelde kan man med
specielle “tenger” som fores ned gennem skopets arbejdskanal tage sma vaevspragver fra
slimhinden (overfladebiopsier).

Bronkoskopi foretages altid under narkose hos bgrn og unge. Under proceduren vil nogle bgrn
kun kraeve ilt og trekke vejret selv, da undersggelsen ikke er smertefuld eller stressende for
barnet. Andre kraever hjalp til vejrtreekningen under proceduren via specielle masker eller rar
i luftvejene. Yderligere er bgrnene vedvarende overvagede med det mest moderne udstyr,
saledes at evt. forveerring i vejrtreekningen straks kan opdages under proceduren. Faktisk
opfatter vi undersggelsen som simpel rutine. Betydelige komplikationer ses yderst sjeeldent.
Ofte vil barnene kunne fa let temperaturstigning, hoste eller haeshed samme dag eller dagen
efter undersggelsen. Sjeeldent vil man efterfalgende skulle i respirator, men i disse tilfeelde
ved vi som regel pa forhand, hvis det er en risiko, som vi er ngdt til at tage. Til sidst vil man i
tilfelde af vaevsprave kunne se en ikke alvorlig hoste med blod (haemoptysis).
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Figur 15:

Lungebiopsi

Lungebiopsi, hvor der tages en vaevspreve fra lungen, er den vigtigste undersggelse i
diagnosticeringen af misteenkt chlLD. Det er ngdvendigt nar andre mulige arsager er blevet
udelukket og tidligere undersggelser ikke har givet en praecis diagnose.

De fleste biopsier laves som aben lungebiopsi gennem et 3-5 cm langt snit i huden pa venstre
side af brystkassen. Denne metode giver en stor vaevsprgve, som giver mulighed for at se de
fleste sygdomsprocesser. Alternativet er en minimal invasiv procedure kaldet VATS (video
assisted thoracoscopic surgery), Figur 16 og 17. Ved denne procedure indfgres instrumenter i
brysthulen under narkose via 3 sma huller. Kirurgen kan se direkte pa ydersiden af lungen og
med sine instrumenter tage sma biopsiprever (se Figur 17). Disse prgver er ca. 0.5 - 1cm
store. Ingen af de navnte metoder vil have betydning for dit barns lunger. Fordelen ved
VATS proceduren i forhold til den dbne biopsi er: Mindre smerte efter proceduren, ofte
mindre behov for lungedraen (dreenage af sekret eller luft) og mindre ar. Alder og andre
forhold sasom den mistenkte sygdom kan have betydning for hvilken metode der valges af
kirurgen.
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Diagnosen chILD er stillet. Hvad sa?

Trods det, at man frygter og forestiller sig at dit barn muligvis har en kronisk lungesygdom
under de farste besgg, foreligger der altid et hab om, at undersggelserne vil vise, at der ikke er
nogle vaesentlige problemer og alt er fint. Sa nar diagnosen er stillet er det fortsat svert at
forstd. Tanker vil flyve gennem dit hoved og bekymringer for dit barn kan vere
overveeldende.

| det falgende kapitel vil vi fokusere pa at handtere dette. Vi vil prave at gennemga ofte
stillede spergsmal fra andre familier med lignende lungesyge barn og forsgge at finde svar og
forslag til lgsninger. Trods dette vil enhver familie veere unik. Dette indebaerer at der
foreligger forskellige lgsninger og disse kan kun findes ved at diskutere jeres individuelle
behov og problemer med jeres behandlerteam. Det er ekstremt vigtigt at dele jeres angst,
sorger og problemer. Lad andre hjelpe jer. Det er ikke et tegn pa svaghed eller
utilstraekkelighed — tveertom!



Video Assisted
Thoracoscopic
Surgery (VATYS)

Figur 17:
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Den diagnostiske samtale

Ger jer umage med at hgre precis hvilken medicinsk problemstilling jeres barn har. Forlang
forklaring pa alt I ikke forstar. Del jeres frygt omkring diagnosen. | de fleste tilfeelde kan frygt
for at jeres barn ikke overlever vare grundlgst. Spgrgsmalet om hvordan jeres barn vil veere
om en uge, om et ar eller om 10 ar kan desvarre sjeldent besvares med sikkerhed. Man
glemmer ofte spgrgsmal man har teenkt pa nar man endelig sidder med laegen Der kan derfor
veaere en fordel at nedskrive en ”indkebsseddel” med spergsmal for man meder op.

Figur 18:
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Skulle vi have reageret tidligere?

Dette spargsmal kan ofte svares med er resolut “NEJ”. Symptomerne begynder ofte langsomt.
Disse langsomme fremadskridende tegn og symptomer er umadeligt svere at opdage fra dag
til dag (hvilket specielt gelder foreldre som ser deres bgrn hver dag), men ofte meget
tydeligere, hvis man kun ser barnet sporadisk. Ydermere vil tegn og symptomer veaere meget
uspecifikke. Hvilke foreldre har ikke til tider haft et traet barn, darligt humer eller manglende
energi? Endvidere, disse sygdomme er umadelig sjeldne og kun fa laeger har nogensinde
mgdt dem eller blot hert om dem. Der er mange meget mere almindelige og mindre
bekymrende tilstande (ofte ubetydelige) arsager/grunde til disse klager. Man kan derfor ofte
ikke forvente at ens praktiserende laege eller bgrneleege, som ikke er specialist i
barnelungesygdomme vil teenke pa dette som det farste — og selvfalgelig slet ikke jer selv!

Har vi gjort noget forkert?

Igen kan dette spargsmal svares med definitivt “NEJ”. Tveertimod — | har gjort det helt rigtige.
Den eneste arsag til at denne sjeeldne tilstand er diagnosticeret hos jeres barn er fordi I og
jeres lege har reageret pa tegn og symptomer. Ingen type af har vist sig at veere
begrundet af bevidste forkerte handlinger fra foreeldrene.

Hvordan forklarer jeg tilstanden for mit barn?

Det er ikke din primere opgave at forklare dit barn om sygdommen. Det er legens job. Ikke
desto mindre er det vigtigt, at foraeldrene er til stede nar legen forklarer diagnosen. Nogle
gange er det jo ikke altid muligt at forklare om sygdom i tilfelde af speed- eller smabgrn. Det
er ogsa vigtigt, at man ikke prgver at give en lang raekke forklaringer, hvis barnet ikke er klar
til at modtage information. Leeger vil veere opmarksomme pa tegn hos barnet som udtryk for,
at det er overveeldet eller stresset” under informationen og hvis ngdvendigt tage en pause og
feerdiggere samtalen pa et senere tidspunkt. Ydermere vil brugen af simple figurer og
diagrammer sammen med forklaringen ofte hjalpe til bedre at forsta indholdet og sikre at
barnet/foraldrene bliver mindre overvaldet. Ikke sjeeldent vil barnet veere indelukket eller
treekke sig tilbage under disse samtaler. Det betyder ikke, at barnet ikke forstar hvad der bliver
sagt under samtalen. Ofte vil bgrnene senere spgrge efter leegen her forladt rummet og det er
vigtigt at skrive disse spgrgsmal ned, s de kan stilles naeste gang man meder leegen. Nogle
gange kan bgrnene ikke klart skrive ned hvad der gar dem pa eller hvad de har af spgrgsmal.
Her kan kunst-terapi” veere en hjelp. Det er utroligt hvor tydeligt barn kan tegne eller male
deres tanker, angst eller bekymringer. Kunstterapi hjeelper dem ogsa med at konfrontere sig
selv med deres sygdom og lgsne angsten. Barn her ret til at kende deres diagnose og det er
vigtigt ikke at skjule noget for barnet. De vil vide/fale mere end nogen andre, at noget er galt
med dem og at de ikke er pa toppen.
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Hvordan forklarer jeg det til resten af familien?

Det kan veere meget nyttigt at have familiemedlemmer involveret i pasningen af barnet og
eventuelt med i samtalen om diagnosen. Alternativt kan det ofte veere muligt at arrangere en
ekstra samtale med leegen for at forklare tingene en ekstra gang. Hvis man ikke kan deltage,
kan man medbringe spgrgsmal og svarene kan skrives ned.

Figur 19: Vejen til transplantation
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Hvordan far vi hverdagen til at fungere?

Dette afhaenger meget af den individuelle familie og sveerhedsgraden af barnets lungesygdom.
Der findes en raekke muligheder indenfor lovgivningen med tabt arbejdsfortjeneste,
kronikertilskud, medicintilskud, transport og lignende som kan reducere hverdagens byrde.
Hvilken hjelp man tilbydes afhenger af mange ting, men 1 vil altid kunne radgives af den
lege og den socialradgiver som er tilknyttet barnets afdeling eller af sagsbehandleren i
kommunen. Der forefindes yderligere information omkring dette emne i Kapitel 10.

Hvordan kan jeg kombinere barnets sydom med mit

arbejde?

| dagens Danmark er dette er vigtigt spergsmal, da begge forzldre ofte vil vaere pa
arbejdsmarkedet. Igen vil man tage udgangspunkt i den konkrete problemstilling,
sygdommens svarhedsgrad, behov for isolationsbeskyttelse, aktuelle arbejde osv. Det bar
navnes, at mange bgrn med lever et relativt normalt liv trods deres sygdom. Derfor
betyder en diagnose ikke, at man absolut behgver at opgive sit job. Man ma dog
erkende, at i mange tilfelde, er der behov for perioder med hospitalsindleeggelse, en del
ambulante kontroller og behov for gget opmarksomhed pa jeres barn. Man ger derfor klogt i
tidligt at tale med sin arbejdsgiver og tale om muligheder og lgsninger. De fleste vil stille sig
positive og hjelpsomme i sadanne situationer. Igen vil radgivning fra socialradgiver eller
sagsbehandler veere til gavn.

Vil mit barn blive stigmatiseret eller isoleret?

Dette er et legitimt og ofte stillet spgrgsmal. Dit barn vil ikke have samme energi som far
sygdommen. Mange kan lege, tage pa klassetur og dyrke sport, men ofte ikke pa samme
niveau som far. Udover denne begransning i fysisk formaen skal Jeres barn eventuelt kunne
modsta drillerier, fordi han/hun er svagere eller behandles anderledes af lereren.

Det er essentielt at give jeres barn chancen for at fortsatte et relativt normalt liv med sa fa
begraensninger som muligt. Diagnosen betyder ikke stop for sport eller motion for de
fleste — kun i mere alvorlige tilfelde. Sport er ikke farligt for bgrn med ; tvaertimod kan
det veere en vigtig faktor i deres behandling. Bagrn er gode til at merke egne begraensninger —
saledes at de stopper fgr de ikke kan mere. Du skal saledes ikke veere bekymret for om
han/hun gar over stregen og forvaerrer sygdommen eller tilstanden. Ligeledes er det vigtigt, at
de voksne ikke pusher bgrnene ud over deres greense eller tilskynder til aktiviteter, som de
ikke gnsker. Tal med jeres specialleege hvis dit barn ikke kan dyrke sport i en almindelig klub.
Der er mange alternativer. Der kan eventuelt findes klubber med mindre “ambitioner” eller
andre aktiviteter med mindre krav om fysisk udfoldelse for eksempel musik eller handarbejde.
Der kan her veere vigtige forhold udover den fysiske udfoldelse, som skal udvikles. Her
teenkes pa styrkelse af andre evner, sociale kompetencer og relationer med videre.

Drilleri fra andre bgrn er faktisk ret sjeeldent — faktisk er det mere at de prover at “undga” det
syge barn. Der kan ogsa veere usikkerhed blandt lerere og paedagoger som passer Jeres
kronisk syge barn. Nogle gange kan barn blive udstgdt fra gruppen grundet irrationel frygt.
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Man kan ofte ved undervisning og dialog med lererne om, hvad det handler om mindske
usikkerhed og frygt. Eventuelt kan speciallzegen eller andre fra sundhedsteamet besgge skolen
eller bgrnehaven og forteelle om hvad der er galt og at man ikke skal veere bange. Hvis de
voksne ikke er usikre smitter det ofte af pa de andre bgrn som er en del af Jeres barns

hverdag.
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KAPITEL 4: BEHANDLING

Hvem skal behandle mit barn?

De vigtigste i behandlerteamet for dit barn er dig/Jer — barnets foreeldre. Du/l kender barnet
bedst og tilbringer den sterste del af tiden med Jeres barn. Du/l var farst til at opdage at
“noget var galt” og koordinerer alle de forskellige aftaler pa hospitalet. Men du er ikke alene.
Dit team bestar ikke bare af specialisten (den padiatriske pulmonolog) eller din lokale
bgrnelege, men flere andre professionelle (se Tabel 5). Ikke alle navnte personer i
behandlerteam vil veere ngdvendige hele tiden. Man vurderer i forhold til de specifikke behov
og i forhold til den konkrete sygdom og de individuelle behov hos barnet og foraldrene.

Tabel 5: Behandlerteam

e Din lokale bgrnelaege vil forblive din primere kontakt og ansvarlig for basale
medicinske behov eller akutte situationer, hvis | bor langt fra Dansk BgrneLunge
Center.

e Den paediatriske lungelaege (specialisten i barnelungesygdomme) er ansvarlig for
at stille diagnose og behandlingsplan for dit barn og vil koordinere samarbejdet
med de andre i behandlerteamet, som er ngdvendige for handtering af sygdommen.
Der bar ikke veere endringer i behandlingen uden specialistens godkendelse.

e Den padiatriske hjertelaege (hjertespecialist hos bgrn) vil udfere ekkokardiografi
for at udelukke eller folge evt. pulmonal hypertension. (se Kapitel 1).

e Thoraxkirurgen vil udfere den (ofte ngdvendige) diagnostiske lungebiopsi.

o Der kan vere behov for at konsultere kollegaer fra andre specialer herunder
rheumatologer (specielaister i gigt/systemsygdomme),
immunologer(specialister i immunforsvaret), intensivlaeger, gastroenterologer
(specialister i mave-tarmkanalens sygdomme) og genetikere (specialister i
arvelige sygdomme).

¢ Dieetisten kan hjelpe med optimal ernaring og beregne kalorie indtagelsen og
korrigere mangler.

o Fysioterapeuter er vigtige i behandlingen af chiL_D. De kan hjalpe med specielle
teknikker i tilfeelde af behov for mobilisering af slim fra nedre luftveje og forbedre
fysisk formaen med gode rad og gvelser.

e Psykologen kan ogsa veere en meget vigtig del af teamet. Vedkommende kan
stgtte barnet og deres familie med den byrde som sygdommen bringer med. Der
udvikles en speciel fortrolighed med familien, og der kan tages ikke-medicinske
aspekter af sygdommen op i langt starre grad end med leegerne.

o re-Naese-Hals-leger og talepsedagoger involveres hvis barnet har behov for
yderligere hjelp til vejtreeningen (luftvejskanyle).

e Respirationscenter @st/Vest er specielle afdelinger hvor man kan henvises, hvis
der skule opsta behov for non-invasiv ventilation eller der er behov for nat
monitorering til vurdering af ilt matning, apng med videre under sgvn.
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Tabel 5: Behandlerteam (fortsat)

e Socialradgivere hjelper med at kontakte diverse offentlige instanser herunder
specielt kommunen med hensyn til gkonomisk stgtte, tabt arbejdsfortjeneste eller
ved behov for anden hjeelp fra det offentlige.

e Sygeplejersker spiller en vigtig rolle bade i sengeafsnit og ambulatorier. Man vil
ofte have teet kontakt til disse da de star for en del af det daglige arbejde med
medicinadministration og anden pleje.

e Peadagoger kan hjelpe med aktiviteter for de mindste og for de starre bgrn findes
til tider en ungecafe (for eksempel ”Hr. Berg” p& Rigshospitalet), som ogsa har
personale der kan statte starre bgrn med aktiviteter.

e Hospitalsklovne er fantastiske til at bibringe glede til bgrnene under deres
hospitalsophold og kan for en tid fa dem til at glemme deres sygdom og
bekymringer.

e Skolelerere spiller en vigtig rolle for skolebgrn, som kraever lengerevarende
hospitalsindleeggelse. De hjelper med barnets skolearbejde og ofte i samarbejde
med barnets egen skole saledes at mistet skoletid kompenseres bedst muligt.

Hvornar vil mit barn have brug for ekstra ilt?

nedsatter iltoptagelsen i lungens alveoler (se Kapitel 1), dog afhaengigt af
sygdommens sverhedsgrad. Kroppen er afhaengig af at have tilstreekkeligt niveau af ilt i
blodet til at opretholde dens funktioner. Huvis ilt niveauet bliver for lavt (hypoxaemi), vil barnet
bl.a. udvikle tegn som kortandethed (dyspng). Nogle bgrn kompenserer for denne lavere
iltoptagelse ved at treekke vejret hurtigere og dybere og pulsen stiger. For andre med mere
svaer sygdom, er denne mekanisme ikke tilstrekkelig og der kan ikke opretholdes
tilfredsstillende iltniveau. Dette kaldes respirationsinsufficiens. Man skal derfor supplere med
ilt for at korrigere denne mangel. Normalt, ved havoverfladen bestar luften af 21% ilt, som
kan gges op til 100% ved supplement. Nogle bgrn kraever vedvarende ekstra ilttilfarsel, mens
andre kun har behov indimellem (for eksempel under sgvn, ved fysisk aktivitet eller
infektioner). Graden af ilt behov kan wvurderes under indleeggelse ved at regulere pa
ilttilferslen (procent eller liter ilt per minut) op eller ned, mens man maler ilt matningen
(pulsoximeter, se Kapitel 3) eller med en raekke blodgas analyser (syre-base, se Kapitel 3).
En kronisk iltmangel kan resultere i, at barnet her begranset evne til fysisk aktivitet, faler sig
treet og slatten, darlig trivsel eller utilsigtet veegttab. Kort fortalt - barnet er ikke pa toppen.
Mere bekymrende er, at denne kroniske hypoxaemi kan fare til pulmonal hypertension (hgjt
blodtryk i lungerne, se Kapitel 1), som vil belaste hjertet. Alle disse tegn, symptomer og
komplikationer kan modvirkes ved supplerende ilttilfarsel. 1lt er sdledes den primzre og
optimale behandling for alle barn med respirationsinsufficiens.
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Mit barn behgver ilt: Hvad sa?

Faktisk behgver du egentlig ikke gare noget selv, da det er afdelingens ansvar at tage hand om
det. Leegen eller sygeplejersken vil arrangere, at der kan gives ilt i hjemmet og at du har det
ngdvendige udstyr. Det gares ved at kontakte de firmaer som vi samarbejder med omkring
dette. Efterfglgende vil en repraesentant fra firmaet kontakte dig mhp. en aftale og aflevere ilt
og udstyr. Du vil selvfglgelig fa en detaljeret beskrivelse og oplaring omkring sikkerhed og
brug. Nogle gange kan oplaringen ske under indleeggelse, hvis barnet efterfglgende skal have
ilt med hjem ved udskrivelse.

Det er ngdvendigt for alle, der far iltbehandling, at kunne male ilt metningen s3 man sikrer
den korrekte mangde — uanset om det er pa hospital eller hjemme. En del af ustyret er derfor
et pulsoximeter (se Kapitel 3 og Figur 14). Nar ilt behovet har veeret stabilt over en periode
(plateau) og dit barn efter omstendighederne har det godt, er der ikke grund til daglig
monitorering. Hvorvidt du bgr male og monitorere dit barn under sgvn vil blive besluttet af
din leege. Der er ingen mening i at male dit barn, hvis man ikke kan sette greenser for hvornar
pulsoximeteret skal alarmere, hvis ilt matningen er for lav. De fleste pulsoximetre har derfor
indbygget en alarm som kan alarmere hvis veerdierne kommer under et forudbestemt niveau
(baseline). Normale ilt metninger vil indimellem bevaege sig op og ned og kortvarige fald
under greensen vil igangseette alarmen. Disse kortvarige fald kan ofte betragtes som falske
alarmer” og viser sig for hyppigt hvis man setter baseline for stramt. Man far i disse tilfelde
meget afbrudt nattesgvn. Heldigvis kan det ofte nemt justeres selvom enhver justering altid
farst bar diskuteres med leegen.

I1t-(oxygen)-koncentrator

Iltkonconcentratorer er de mest almindelige til brug for langvarig iltbehandling. De kan levere
teet pa 100% ilt (oxygen) til dit barn ved at suge den omgivende luft ind og udfiltrere gvrige
gasser. De far stram fra lysnettet og man behgver derfor stikkontakt. Der findes bearbare
modeller (for eksempel Inogen One® , Sequal Eclipse®) med batteri, som kan holde op til 8
timer. Disse iltsystemer er relativt lette da de udnytter ilten i omgivende luft og saledes ikke
behgver iltbomber (metalbeholdere). Ikke desto mindre vil iltafhaengige patienter altid have
behov for i ngdstilfelde at have en iltbombe, hvis elektriciteten skulle fejle. En anden ulempe
er, at flowhastighed med de modeller som er pa markedet er begranset til 5 liter per minut,
selvom det er sjeldent, at bgrn behgver mere end dette.

Flydende ilt (oxygen) systemer

Nar ilt nedkgles til -183°C vil det @ndres fra gas til en flydende vaeske. En liter flydende ilt
svarer til 850 liter ilt som gas. Det betyder, at en enkelt iltbeholder med flydende ilt vil kunne
holde betragtelig leengere og er ikke afhangige af elektricitet. Sma transportable systemer
med flydende ilt kan gentagne gange blive genfyldt fra en stgrre beholder i hjemmet. Det
giver frihed for dit barn til at veere mere mobilt og komme omkring. Disse systemer er ret lette
og har starre lagerkapacitet sammenlignet med ilttanke med gas pa samme starrelse.
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I1t-(oxygen)-gascylindre

Disse benyttes ofte pa hospitalet og benyttes kun hjemme som back up og sikkerhed for
iltkreevende barn. lltbomber (cylinder) indeholder ilt under hgjt tryk (normalt 200 bar). En
liter ilt ved 200 bar svarer til 200 liter ilt ved normalt atmosfeerisk tryk (ved havoverfladen).
Disse tanke kan komme i forskellige sterrelser — fra 500 ml til 10 liter. Det er muligt at
udregne hvor lenge en enkelt cylinder vil kunne holde med et konstant flow hastighed. Det
skal ogsd bemerkes at nogle tanke kraever specielt veerktgj til at dbne. Saledes er det
tilradeligt at have veerktgj i reserve. Fordelen ved dette system er, at de er uafhaengige af
elektricitet og er transportable (i specielle designede vogne eller rygsaekke). Ulempen er den
relative hgre veaegt og der er en risiko for at de kan eksplodere hvis de gdelaegges (grundet det
hgje tryk). For at bedre fornemmelse af hvilke tryk der er tale om skal man huske pa at et
almindeligt bildaek normalt kun er omkring 2-3 bar (modsat 200 bar!). Det er derfor iltbomber
altid skal sikres med specielle anordninger nar de star pa gulvet. De ma aldrig blot rulle rundt
eller opbevares bag i bilen.

Hvordan inhaleres ilten?

Gummi slanger pa op til 8 meter lange (se Figur 20) er forbundet fra iltapparat til patienten.
liten kan inhaleres enten gennem nasen (nasekatetre) eller bade mund og nase samtidigt
(maske). De lange slanger giver mere frihed og mulighed for bevaegelse for barnet — specielt
de mindre bgrn, som ikke kan bare rundt pa deres ilt system”.

Iit (oxygen) naesebrille

Dette bestar af en blgd plastikslange som er forbundet til iltsystemet og som er trukket rundt
om begge grer og har 2 proper til at aflevere ilten direkte i naesen (se Figur 21). Det kan veere
ngdvendigt at fiksere slangen med plaster hos mindre bgrn. Pa dette system kan maksimalt
administreres 8 liter ilt pr. minut, men det har den fordel, at man kan spise, drikke osv. med
systemet pa.

Enkelt naesekateter

Disse er meget tynde blgde plastikslanger som udelukkende placeres i det ene naesebor, Da de
nemt falder ud kraever det fiksering med plaster. De kan maksimalt administrere 2 liter ilt pr.
minut.
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Figur 20:

Figur 24

IIt(oxygen)-masker

Disse masker omslutter bade mund og naese og er pasat med elastikband omkring baghovedet.
De kan administrere op til 10 liter ilt pr. minut, men ma ofte fjernes for fleste garemal som
drikke, spise og sa videre. Nogle bgrn finder dem mere behagelige end nasebriller under
sgvn.

Er der bivirkninger ved langvarig iltbehandling?

Mens kraftig iltbehandling kan resultere i problemer hos preemature (for tidligt fadte) er der
ingen fare ved bgrn fadt ved terminen eller &ldre bern. Der ber derfor ikke veere nogen frygt
for at give for meget ilt til dit barn. Vedvarende iltbehandling kan fare til udterring af
naseslimhinden, som kan give sar og naeseblgdning. Skulle dette vere tilfeldet skal du
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forteelle din leege det. Det er muligt at have en fugter koblet pa systemet som kan forebygge
udterring af slimhinden. Normalt er fugtning af ilt ikke ngdvendigt.

Figur 21:

Hvordan er hverdagen ved behov for iltbehandling?

Supplerende iltbehandling vil normalt resultere i en forbedring af dit barns tilstand — specielt
ved fysiske aktivitet. Mens de far maske var for svage til at ga i skole eller bgrnehave, vil
ilttilskud kunne gere en forskel. Det betyder at iltbehandling ofte vil betyde mere frihed end
restriktioner. Afhaengig af iltsystem og flowhastighed, kan det vaere ngdvendigt med et ekstra
udstyr pa skolen eller i bgrnehaven. Nogle foraldre beskriver at brugen af ilt-nasebrille i
skolen tiltreekker opmaerksomhed og kan betyde at man treekker sig socialt. Forklaring og
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undervisning vil ofte seette en stopper for det. Det er vigtigt at diskutere dette med din laege og
klasselarer.

Hvad Kkan jeg gore hvis mit barn er for sygt til at

traekke vejret?

Desverre vil nogle meget syge bgrn have behov for yderligere behandling, hvor iltbehandling
ikke er nok til at opretholde tilstreekkelig iltmatning og hvor de ofte heller ikke er i stand til at
eliminere nok kuldioxid fra deres blod. I disse tilfeelde vil barnet have behov for yderligere
hjeelp med statte til vejrtreekningen (mekanisk ventilation). Der er mange forskellige mader at
give vejrtrekningsstatte. Disse kan groft opdeles i 2 grupper: invasive og non-invasive. Den
farste gruppe er karakteriseret ved at have direkte adgang til de nedre luftveje med en tube, -
enten direkte gennem en adgang foran pa halsen (tracheostomi) eller ved at guide den ned
gennem munden og ned i luftrgret (intubation).

De fleste bgrn kraever kun mekanisk ventilation midlertidigt eller en gang i mellem (for
eksempel om natten eller under akut forveerring under infektion). Andre behgver vedvarende
vejrtreekningsstgtte. Disse bern behgver hjelp og stette fra specialuddannet personale —
inklusiv nar de er i skole eller i anden pasning. Igen betyder vedvarende vejrtraekningsstette
ikke at barnet er helt udelukket fra en almindelig hverdag (se Figurer 10, 23 og 24). lkke
desto mindre vil pasningen af et barn som er afhaengig af kunstig ventilation veere kraevende
for alle involverede.

Hvad er non-invasiv ventilation (NIV)?

NIV er specialiseret stgtteventilation til patienter med alvorlige vejrtreekningsproblemer via
enten specielt designede masker, som dakker nasen og munden eller udelukkende
naesemasker. Disse masker er forbundet til en maskine med en fleksibel slange og forbedrer
iltoptagelse hos syge bern. Denne forbedring opnas ved at gge lufttrykket i lungerne. En
teknik er at gge trykket bade under indanding (peak inspirationstryk eller PIP) og i slutningen
af udandingen (peak ekspirationstryk eller PEEP — dette er lavere end PIP). En anden teknik
kaldes kontinuerlig positivt tryk (’continuously positive airway pressure” eller CPAP. Alle
teknikker kan veere tilstreekkelig til at assistere barnets vejrtraekning. Sakaldte “hgjt flow naese
kanyler” (se Figur 22) giver et maksimalt flow hastighed pa 50 liter per minut, som
sekundaert bevirker et kontinuerligt positivt tryk i lungerne og i begraenset omfang kan bruges
som CPAP. Uanset metoden er det overordnede formal at lette arbejdet under den spontane
vejrtreekning (det hjeelper med at holde lungen oppustet). | starten kan NIV fales
ukomfortabelt og veere frygtindgydende for barnet, hvilket i praksis betyder at brugen kraever
talmodighed og beroligelse. Nar barnet bliver fortroligt med NIV og har haft en mulighed for
at fgle, at den faktisk hjeelper dem, vil de ikke bare tolerere den, men ogsa selv bede om den.
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Figur 22:

Dette er Josefin. Hun er blevet diagnosticeret med medfadt

. Lige efter fadslen var hun kritisk syg og havde behov for ventilation.
Hendes tilstand forbedres og efterhanden behgvede hun kun en lille mangde ilt
(se ogsa forsiden). Om vinteren forveerres hendes tilstand gentagne gange. Hun
havde ofte brug for hgjt flow kanyle. Ikke desto mindre, som det ses pa billedet,
er Josefin en glad og aktiv pige, som ikke synes besvaret af hendes kanyle.

Hvad er invasiv ventilation?

Ved invasiv vejrtreekningsstette forstas en form for respiration hvor vejrtreekningen er stattet
ved at placere en tube direkte i luftraret, enten via et hul pa forsiden af halsen (tracheostomi)
eller ved at lade den passere gennem munden eller naesen (intubation). Intubation er primeert
brugt i forbindelse med akutte situationer, hvor non-invasiv ventilation har vist sig insufficient
til i tilstreekkelig grad at korrigere lav ilt niveau i blodet og/eller hgjt kuldioxid niveau.
Andingstuber er meget ukomfortable og tolereres sjaeldent af barn, som er ved bevidsthed,
hvorfor de fleste bgrn som kraever vejrtreekningsstette ved intubation ma sederes dybt. Langt
hgjere tryk kan opnas ved invasiv vejrtraekningsstette sammenlignet med non-invasive. Hvis
der viser sig ngdvendigt at barnet her behov for forleenget eller langvarig vejrtreekningsstatte,
laves et lille hul (tracheostomi) ved strubeomradet (larynx) hvorigennem en tube kan fares ind
(tracheal kanyle) i luftraret (trachea) (se Figurer 10 og 24).






Figur 24:
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Figur 24 (Fortsat):

Hvilken medicin bruges til at behandle chILD?

Som tidligere skrevet, er chlLD ikke en enkelt medicinsk sygdom. Tveertom er der tale om
myriader af forskellige lungesygdomme, som ikke overraskende ofte kraever forskellig
behandling. Behandlingen skal derfor guides af den underliggende sygdom. Sveer
inflammation spiller ofte en vigtig rolle i mange former af chiLD, hvorfor medicin som
demper inflammation ofte bruges. Desveerre er intet medicin pd nuveaerende tidspunkt i stand
til at helbrede mange af disse sygdomme. | stedet er medicin ofte i stand til at forbedre
forlgbet og/eller dempe symptomer (for eksempel sa barnet faler sig bedre tilpas). Endvidere
skal det huskes at mange af disse medikamenter har betydelige bivirkninger. Derfor vil opstart
af behandling veere en vurderingssag i hvert enkelt tilfeelde mellem mulig og forventet effekt
af medicin vaegtet op mod potentielle bivirkninger. Som foraldre er det vigtigt, at du sperger,
hvorfor dit barn skal have denne medicin, hvilke bivirkninger der kan forventes og hvad du
skal holde gje med. Det er ogsa vigtigt, at man vedvarende stiller spgrgsmal til, om der fortsat
er behov for den aktuelle behandling, da behandlingen ofte er langvarig og vil blive givet i
maneder til r. Det vil vare en fordel, hvis man lgbende forsgger et neddrosle medicin og
monitorere for &ndringer i deres tilstand. Dette skal dog altid forega i samarbejde med din
leege.

Du vil opleve at bgrn med den samme tilstand kan fa forskellige behandlinger. Dette skyldes
sjeeldenheden ved disse sygdomme hvilket betyder, at der ikke findes kliniske studier omkring
sikkerhed og effektivitet af medicinen for aktuelle tilstand. Der findes saledes ikke
“fasttomrede” guidelines for behandling eller godkendte medikamenter til behandlingen af
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. Meget af medicinen er velafprgvet til behandling af andre sygdomme, men vi ved
ikke om de virkelig er ligesa effektive eller i hvilke omstendigheder de er en fordel ved

. Derfor er det sikreste og den optimale brug af disse medikamenter at behandlingen
baseres pa viden som skabes i kliniske studier — kliniske forsgg. Ved at sperge din leege om
der findes viden omkring aktuelle behandling og igangvaerende studier kan du hjelpe med at
optimere behandlingsplanerne. Kapitel 11 har yderligere detaljer omkring forskning i

Binyrebarkhormon

Kortison er den hyppigst brugte medicin hos bgrn med . Det er et naturligt signalstof
(hormon) og det produceres hos mennesker i binyrerne. Faktisk er det involveret i
regulationen af mange metaboliske processer. Kortison omdannes i kroppen til den aktive
form, kortisol. Kortisol omdannes til en raekke forskellige andre aktive substanser med samme
struktur men meget forskellige effekter i kroppen. Saledes er kortison ikke en egentlig
substans, men en gruppe af relaterede substanser som kollektivt betegnes glucocorticoider
eller steroider. De mest almindelige ordinerede steroider er prednison, prednisolon og
methylprednisolon. Steroider influerer ikke bare pa elektrolytbalancen (salt og
mineralbalance) og forbrendingen af fedt og sukker, men har ogsd en kraftig anti-
inflammatorisk effekt.

Steroider er ikke specielt giftige eller harmfulde for ens helbred, men som med sa mange
andre ting er dosis afggrende. Forestil jer hvad der kunne sta pa chokoladepakker, hvis
chokolade var et medikament: ”Advarsel - overdreven indtagelse kan resultere i alvorlige
@ndringer i omsaetningen af fedt og sukker. Mennesker, som over en lang periode indtager
store meangder chokolade har en betydelig gget risiko for at udvikle diabetes, forhgjet
kolesteroltal, forhgjet blodtryk, hjertesygdom, areforkalkning, hjerteanfald,... tilfelde med
dodelig udfald som er relateret til overdreven chokolade indtagelse er beskrevet”.
Alvorligheden ved bivirkninger fra steroider skal ikke nedtones ved dette eksempel; mere at
det skal forstas, at bivirkninger er mere relateret til den indtagne mangde.

Hvilke bivirkninger kan binyrebarkhormon have?

Hgje doser binyrebarkhormon er generelt veltolereret selvom der findes en lang rekke
bivirkninger (Tabel 6). Som hovedregel vil bivirkninger forsvinde eller reduceres, nar dosis
settes ned.

Advarsel: Hvis dit barn har veeret i langvarig steroidbehandling ma behandlingen ikke
pludselig stoppes. Den skal aftrappes over langere tid for at undga risiko for livsfarlige
forstyrrelser i kroppen. TAL DERFOR ALTID MED SPECIALLAGEN FZRST.

Hvordan gives binyrebarkhormon?

Disse kan inhaleres, spises eller gives intravengst i blodet (i drop”). Normalt gives

binyrebarkhormon som systemisk behandling (kommer rundt i hele kroppen) hos bgrn med
, enten som piller eller infusioner. En metode til systemisk behandling er pulsterapi

eller bolus-steroid, hvor barnet far en 3 dages kur med en hgjdosis infusion en gang om
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dagen. Dette gares almindeligvis under indlaeggelse og er i almindelighed godt tolereret med
begransede bivirkninger. Nogle gange suppleres med samtidig tabletbehandling, som en slags
ekstra “chok behandling”.

Daglig behandling med binyrebarkhormonbehandling (normalt >10 mg for teenagere og 5 mg
for mindre begrn) er ofte forbundet med bivirkninger over tid. Derfor forsgges denne
behandling begraenset mest muligt og lige s& snart tilstanden tillader det aftrappes dosis. |
sadanne tilfeelde kan behandling der nedsatter mavesyre vere en fordel ligesom vitamin D
tilskud og calciumtilskud anbefales.

Inhaleret binyrebarkhormon ser ud til at veere det bedst tolererede med faerrest bivirkninger.
Desveerre er den inhalerede dosis utilstreekkelig til at behandle . Den eneste situation,
hvor det kan bruges er hvis barnet ogsa lider af hyper-reaktive luftveje (hvor luftvejene har
tendens til at spasme og traekke sig sammen for eksempel i forbindelse med infektioner).

Tabel 6: Mulige bivirkninger ved binyrebarkhormon

e Undertrykkelse af kroppens egne kortisolproduktion (se ovenfor)
e (Jget appetit

e Vegtagning

¢ Inflammation i maveslimhinden (Gastritis)

e Mavesar (Peptisk Ulcus)

e Humagrsvingninger

e Streekmarker pa huden, som hos gravide (Striae)

e Forhgjet blodtryk (Hypertension)

e Forhgjet blodsukker (Hyperglykeemi; Diabetes mellitus)
e Skare knogler (Osteoporosis)

e Nedsat immunforsvar (Immunosuppression)

¢ Nedsat eller afbrydelse af veeksten

e Linseforandringer (Steer - Katarakt)

Hvornar skal man give binyrebarkhormon og hvornar ikke?

Det er altid pa sin plads at give binyrebarkhormon, nar barnet ikke har det godt og det
misteenkes at inflammation spiller en vigtig rolle i udviklingen eller opretholdelsen af
sygdommen. | disse tilfeelde gives ofte en forsggsbehandling med bolus-steroid. Det modsatte
er tilfeldet Hvis sygdommen derimod vurderes til at veere associeret med f.eks.
udviklingsmaessig forstyrrelse af lungerne og at inflammation ikke ser ud til at spille en
afgarende rolle kan man ikke med rimelighed give binyrebarkhormon. Hvis man imidlertid
ikke kan afgere hvad sygdomsprocessen skyldes, vil et forsggsbehandling med
binyrebarkhormon ofte kunne retfeerdiggares.
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Hydroxyklorokin

Hydroxyklorokin er et medikament. som primeert har veeret brugt i behandling af malaria (en
tropesygdom). Det er derfor rimeligt at betragte det som en slags antibiotikum. Yderligere
stimulerer det produktionen af surfaktant, heemmer arveevsdannelse (fibrose) og har anti-
inflammatorisk effekt. | gjeblikket er hydroxyklorokin ikke registreret til brug ved chlLD,
men grundet de ovenfor navnte forhold er det blevet brugt i mange ar. Der er mange
rapporter, hvor der har veeret god effekt ved denne behandling hos bgrn med chiLD.

Hvad er bivirkningerne ved hydroxyklorokinbehandling?
Mange af de rapporterede bivirkninger ved hydroxyklorokin er dosisrelaterede og ses kun
sjeldent ved de doser, som bruges til bgrn. Tabel 7 lister de “hyppigste” rapporterede
bivirkninger med denne behandling. Nar noget beskrives som hyppigt skal det forstas saledes,
at de ses hos mere end 1 patient per 100 behandlede patienter. Alle patienter som far langvarig
hydroxyklorokinbehandling bar arligt have kontrolleret gjnene og have kontrolblodpraver
med faste intervaller.

Tabel 7: Hyppige hydroxyklorokinbivirkninger

e Nedsat appetit

e Humgrsvingninger (labile)

e Hovedpine

e Slgretsyn

e Mavesmerter, kvalme

e Luft i maven, diare med veegttab og/eller opkast
e Hududslat og klge (pruritus)

Hvordan gives hydroxyklorokin ved chILD?

Det gives som tablet (evt. mikstur) en eller 2 gange dagligt. Varigheden af behandling vil ofte
veere maneder og forbedring ses normalt efter 4-8 uger. Hvis der ikke er nogen bedring efter
denne periode bar behandlingen stoppes.

Hvornar bgr hydroxyklorokin bruges og hvornar ikke?

Principielt kan hydroxyklorokin bruges ved alle typer af chllL.D. Ved overblik over de
tilgeengelige publicerede tilfeelde ser der ud til at veere effekt i cirka halvdelen af tilfaeldene.
Desverre er der pa nuvaerende tidspunkt endnu ikke tilstreekkeligt med publiceret materiale,
der kan fortelle hvem som vil have gavn og hvilke barn som det ikke hjeelper pa. Logisk set
ber bgrn med chlL.D grundet udviklingsmassige sygdomme eller forsinket udvikling i
lungerne ikke forventes at have gavn af hydroxyklorokin. P& den anden side — hvis man ikke
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med sikkerhed kan afgere den eksakte type af , kan en forsggsvis behandling
retfeerdiggares.

Azithromycin

Azithromycin er et antibiotikum i den sakaldte makrolid-familie, som normalt bruges til
behandling af bakterielle infektioner. Det har dog ogsa anti-inflammatoriske virkninger. |
1980°erne blev det opdaget at makrolider kan veere en fordel for patienter med kronisk
lungesygdom. Der er en alvorlig sveer lungesygdom som nesten udelukkende ses i den
oprindelige Asiatiske befolkning kaldet diffus panbronchiolitis. Indtil introduktionen af
makrolider 1 behandlingen ville dgde de fleste patienter med denne sygdom. Det blev
observeret at de patienter som havde faet makrolid grundet en infektion i kroppen blev bedre
efter kort tid. De fleste blev endda symptomfri. Efterfglgende blev den tidligere fatale tilstand
til en tilstand som relativt nemt kunne behandles. Siden denne opdagelse, er mange patienter
over hele verden med forskellige lugesygdomme forsggsvist blevet behandlet med makrolid
(inklusiv bgrn med ). Fraset fa tilfeelde hvor der er beskrevet positiv effekt, er der ikke
nogle systematiske studier, som demonstrerer/beviser effekt af makrolidbehandling ved

Hvad er bivirkningerne ved Azithromycin behandling?
Vedvarende azithromycinbehandling er ofte ganske godt tolereret hos de fleste barn og
alvorlige bivirkninger er meget sjeldne. Symptomer fra mavetarmkanalen som diare kan ses
(azithromycin stimulerer tarmmotilitet — transporten i tarmen). Som ved alle antibiotika kan
bern blive allergiske overfor dem. Nogle gange kan allergiske reaktioner ses selv efter barnet i
en lang periode ikke har haft problemer ved indtagelsen. De mest almindelige symptomer er
klgende udslet. Hvis dette sker skal du kontakte din lseege. Et andet problem ved langvarig
brug kan veere risikoen for udvikling af resistens over for en reekke bakterier.

Hvordan kan Azithromycin gives?

Azithromycin har en lang virkningsvarighed i kroppen og det er derfor ofte nok at give 3 dage
om ugen (enten som tablet eller mikstur). Effekten pa lungesygdommen ses ikke far efter 12
ugers behandling og hvis der ikke er set forbedring pa dette tidspunkt bgr behandlingen
stoppes.

Hvornar er det tilradeligt og hvornar frarades behandling

med makrolid?

En forsggsbehandling kan overvejes i enhver form for , som er vurderet til i stgrre grad
at blive udlgst af eller vedvarer grundet en inflammatorisk proces og ikke i tilstreekkelig grad
haemmes af steroidbehandlingen. Hvis man ikke skgnner, at inflammationen spiller stor rolle
eller det primeert skyldes udviklingsmeaessig forstyrrelse eller forsinket udvikling i lungerne, er
der ikke meget belaeg for at bruge makrolidbehandling. Hvor om alting er, - i de tilfeelde hvor
den eksakte form for ikke kan fastslas, kan en forsggsvis behandling retferdiggares.
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Er der andre antibiotika som bruges til behandling af

chILD?
| gjeblikket er der ikke andre antibiotika som bruges til behandling af chiLD. De kan dog
bruges som vedvarende behandling 1 tilfelde med nedsat immun funktion

(immunosuppression). Denne nedsatte funktion kan skyldes underliggende sygdom eller veere
sekundeert til behandling (med f.eks. binyrebarkhormon).

Er der andre medikamenter til behandling af chILD?

De overfor neevnte medikamenter er de hyppigst brugte. | serlige individuelle tilfelde er der
behov for andre anti-inflammatoriske stoffer, men det er udenfor denne bogs rammer at ga ind
i detaljer omkring dette.

Behandling af chiLD er altid i hgj grad en specialistopgave og bar udelukkende varetages af
specialister i et bgrnelungecenter med stor erfaring.

Skal alle bgrn med chILD have medicinsk behandling?

Nej, medicin er ikke ngdvendigt hos alle barn. For nogle tilstande her medicin vist sig at veere
uden virkning eller helt ungdvendigt. Dette geelder specielt tilstande som er sekundere til
strukturelle forandringer eller udviklingsmassige forstyrrelser. Yderligere vil bgrn med
neuroendocrine cell hyperplasia of infancy (NEHI) typisk reagere positivt udelukkende pa
iltbehandling, men ikke pa de gvrige praeparater pa listen. Det ma dog fortsat understreges, at
der ikke findes nogen systematiske, klinisk kontrollerede forsgg, der direkte dokumenterer
effekt af nogen af de ovennavnte medikamenter brugt i behandling af chiLD.

Det faktum, at der ikke er nogen videnskabelig beviser i behandling af chiLD, vil ofte
resultere i en falelse af hjeelpelgshed, angst og frygt. Man kan til en vis grad statte sig til, at
det hyppigt ses, at en del bern “vokser” ud af deres sygdom. Dette betyder at de ar for ar
bliver bedre - selv uden brug af medicin. Dette er meget vigtigt at vide og forsta, da det kan
forhindre at barnet far uhensigtsmeessig medicin og til tider medicin med betydelige
bivirkninger. Der er meget vigtigt, at man fast og ofte evaluerer hvert barn med hensyn til
hvorvidt der er grund til at fortseette medicinen. Overraskende vil det stoppe eller ikke
begynde en medicin ofte kreeve mere overbevisning end at starte en behandling. Ligeledes er
det ikke useedvanligt, at man kan se flere fordele ved at stoppe medicin end at fortsette eller
starte et yderligere preeparat.

Hvis intet hjalper, kan lungetransplantation sa redde

mit barn?

| meget sjeldne, svere tilfeelde vil et barn fortsat blive darligere og darligere trods medicinsk
behandling. Lungetransplantation overvejes nar: Fysisk aktivitetsformaen er reduceret til et
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minimum i forhold til almindelige geremal i hverdagen og den fremadskridende forveerring
giver bekymring om overlevelse.
Tilhgrende er malene for transplantation:

1. Forbedring af livskvalitet,

2. Langere overlevelse end uden transplantation.

Desveerre vil der i nogle tilfelde ikke veere garanti for disse. En precis udvelgelse og god
planlegning med hensyn til at komme pa venteliste vil gere det mere realistisk at na disse mal
(se ogsa Figur 10). Det skal huskes, at lungetransplantation er en stor operation, hvilket
betyder en betragtelig risiko for komplikationer, inklusiv det verst tenkelige nemlig ded
(under operationen, lige efter eller efter nogle maneder til fa ar). Derfor er transplantation kun
en overvejelse nar alle andre behandlingsmuligheder er udtemte og at de potentielle fordele
overstiger risikoen for operationen og tiden efter. Det modsatte er sandt nar det er
usandsynligt at de ovenstdende kan opfyldes. Der er andre ikke-medicinske overvejelser som
kan vaere med til at indvirke pa succes eller oveni kabet komplicere lungetransplantation. En
vigtig faktor er patientadfeerd. Er patienten indstillet og villig til at falge livslang og livsvigtig
behandling efter transplantationen? Hvor medicinering for den underliggende relativt
set var en “anbefaling”, er medicinen efter transplantationen helt afggrende uomgeengelig for
overlevelse. Derfor er der behov for en slags “behandlingskontrakt” nir man undergar en
transplantation. Denne inkluderer, at patienten og forzeldrene giver deres ord pa at ville fglge
behandlingen som ordineres af transplantationsteamet. Ved at fglge behandlingen ger man
ikke noget kun for sig selv og til sit eget bedste, men viser ogsa respekt overfor donor (og
deres familie) og de andre bgrn som stadig er pa venteliste til transplantation. Det er ikke
muligt at diskutere alle detaljer omkring lungetransplantation i denne bog, men det vil
selvfglgelig blive uddybet af transplantationsteamet i de sjeldne tilfeelde hvor det bliver
aktuelt.

| Danmark kan vi lungetransplantere barn fra omkring 12 ars alderen, mens der findes centre i
England, Tyskland og USA som udfarer transplantation i alle aldre. Dansk Bgrnelunge Center
pa Rigshospitalet arbejder i gjeblikket pa at etablere samarbejde med de andre nordiske lande
omkring dette omrade.
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KAPITEL 5: ERNARING

Hvordan skal jeg ernsere mit barn?

De fleste bgrn med chliLD bgr have en normal sund kost som alle andre bgrn. Kun i meget
sjeeldne tilfeelde er en speciel diget ngdvendig (se Tabel 8). Generel vejledning for sund kost
til bgrn kan findes pa (http://altomkost.dk/raad-og-anbefalinger/personer-med-saerlige-
behov/boern-og-unge/).

Tabel 8: Eksempler pa medicinske tilstande som kraever speciel diaet

Fedevareallergier (konfirmeret med fgdevareprovokation)
Fruktose malabsorbtion

Laktoseintolerans

Coliaki

Medfgdte metaboliske sygdomme

Svaer medfgdt immundefekt

Hos bgrn efter lunge transplantation

Bgrn med kraeft

Bgrn som gennemgar knoglemarvstransplantation

Hvad skal jeg vaere opmarksom pa omkring mit barns

erngering, nar immunsystemet er ekstremt haeemmet?

Ethvert barn med betydeligt sveekket immunsystem som for eksempel sver medfgdt
immundefekt eller sekundeert til medicin (inklusiv under kemoterapi eller medicin som skal
forhindre afstgdning efter transplantation) har en gget risiko for infektion. Det er vigtigt at
vide, at denne risiko ogsa indebarer infektion som transmitteres via maden. Det er essentielt i
denne sammenhang at falge disse rekommandationer:

Efterlad ikke mad, som kraver afkgling, ved rum temperatur;

Kad, feerdiglavet mad (sovser osv.), fisk og melkevarer skal opbevares i kaleskab;

Rat kad bgr tilberedes samme dag som det er indkgbt eller nedkgles med det samme
for senere brug;

Brug kun friske &g og kog dem fuldsteendigt (dvs. kogte &g ma ikke vare “soft” eller
smilende);

Hvis der er mug pa mad kan de indeholde svampesporer og toksiner og skal kasseres.
Opvarmning kan drabe sporene, men fjerner ikke toksiner.
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o Efterlad ikke varm mad ude: spis den med det samme eller opbevar hurtigt (< 2 timer)
I koleskab efter tilberedning. Rester i kaleskab skal gennemvarmes fuldsteendig inden
indtagelse.

e Vear opmarksom pa udlghsdato pa madvarer. Brug dem aldrig efter denne dato.

e Ver ekstra omhyggelig med hygiejnen i kekkenet:

o Vask hander far og efter madlavning (specielt i forbindelse med tilberedning
af rat ked, fisk og &g);

o Renger hyppigt arbejdsflader;

o Adskil arbejdsredskaber (knive, skale, skarebraet osv.) nar rat ked tilberedes
med salat, &g og lignende;

o Treflader ma ikke bruges til madlavning eller erstatning for tallerkner ( plastik,
sten eller porcelan er acceptable alternativer);

o Viskestykker, svampe, barster og karklude skal tarre og byttes/vaskes hyppigt;

o Brug kekkenrulle hvis mad skal “terres”(salat, fisk og lignende).

Hvad kan man ggre hvis mit barn ikke tager pa?

Barn med har ofte et gget kaloriebehov fordi de har en gget respirationsfrekvens og
derved starre energiforbrug til vejrtreekningsarbejdet. Dette betyder der her behov for at spise
mere end deres jevnaldrende kammerater. Hvis vagtstigningen er god vil barnet ofte ogsa
have det godt pa andre mader. Pa den anden side vil manglende veegtstigning og nedsat veekst
veere alvorlige advarselstegn pa underliggende problem og barnet skal derfor veere under
skeerpet observation af laegen. Det betyder, at alle barn med har behov for faste
malinger af veegt og hgjde. Utilstreekkelig veegtstigning indikerer ofte utilstraekkelig
kalorieindtagelse i forhold til behovet og kraever hjelp fra dietist til at beregne den
ngdvendige, daglige kalorieindtagelse. For at hjelpe til dette, vil en mad-dagbog kunne
bruges til at optegne hvad barnet indtager hver dag og saledes beskriver den aktuelle
kalorieindtagelse. Hvis det aktuelle indtag er mindre end det ngdvendige og barnet ikke er i
stand til at spise og kompensere for dette, kan der veere behov for supplement med hgj-kalorie
energidrikke. Disse specielle drikke indeholder 1-1,5 kilokalorier per ml og findes i
forskellige smagsvarianter (som bgrn normalt kan lide) og laves af forskellige firmaer.
Normalt vil udgiften til disse drikke blive deekket af kommunen, men kan kreeve udtalelser fra
din speciallaege.

Hvad kan der gores hvis mit barn ikke kan drikke eller

spise selv?

Nogle bgrn er for svage til at indtage den ngdvendige meangde mad pa normal vis og ved egen
drift. Dette kan lgses ved at bruge en speciel slange ind til maven. Normalt vil disse slanger
(enteral ernaering) kun behgves midlertidigt, men til tider mere permanent. En anden fordel
ved disse slanger er, at disse kan bruges til medicin (dog ikke alt). Far du burger slangen til at
give medicin bgr du tale med lzegen om hvorvidt det er i orden.

Der er 2 hovedruter hvor man kan placere disse slanger eller sonder; nasogastrisk (naese-
mavesak) og perkutan endoskopisk gastrostomi (PEG).
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Den nasogastriske sonde er bled, tynd plastikslange som fgres ind gennem nzsen og ned i
spisergret (eosophagus) og videre ned til mavesaekken og fikseres til sidst med et plaster pa
kinden (se Figur 24). Selvom indsettelsen ikke er behagelig, er det ikke smertefuldt og
kraever ikke narkose eller sedering. Barn vil ofte hurtigt veenne sig til sonden og det pavirker
ikke den normale mad indtagelse. Som en sidebemerkning er det vigtigt at de skiftes hver 3.-
6. uge og med denne simple procedure kan det nemt leeres (og udfares) af foreeldrene.

Det daglige fade som gives via nasogastrisk sonde kan blive givet enten som “bolus” eller
kontinuerligt over flere timer med en speciel pumpe. Den sidste naevnte metode kan vere
ngdvendig hvis barnet ikke tolererer store meengder volumen af vaeske indenfor en kort tid

(f. eks. klager over kvalme, oppustethed eller eventuelt opkast efter hver bolus). Et problem
med nasogastriske sonder er, at de relativt nemt ved en fejl kan hives op. Det kan betyde
frustration over behov for hyppig nyanlaeggelse; men der er ogsa risiko for den mere alvorlige
komplikation kaldet aspiration (synke mad eller veeske ned i lungerne) hvis sonden traekkes
op mens der kommer mad ned. Saledes ber barnet kun gives mad i sonden nar det er under
observation, hvilket kan veere et problem udenfor hospitalet. Endvidere kan sonder vare i
vejen og besverlige under leg, kan hange fast i ting eller vaere noget som gar, at andre bgrn
kigger (eventuelt maerkelige spargsmal, stirren eller drilleri).

Med hensyn til PEG sonder, bliver de sat direkte ind i mavesaekken gennem et lille hul
(insicion) som laves i huden i gverste del af venstre side af maven (abdomen). Sma
beskyttelsesplader pa hver side af incisionen (en pa ydersiden pa huden og en pa indersiden af
mavesakken) hjalper at sonden forbliver i position og afhjelper uheldig fjernelse (se Figur
26).

Figur 26: Et diagram af perkutan Endoskopisk Gastrostomi (PEG)

Den indre placering af sonden ggres endoskopisk og krever narkose. Typisk er
komplikationerne sarinfektion, midlertidige sarsmerter fra operationen eller sondeblokade.
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Cirka 10 dage efter indsattelsen og indtil heling vil der ofte ikke vare nogen problemer med
en sadan sonde. Det kraever simpel daglig rensning med vand, terring og at sonden derefter
forsigtigt drejes rundt (det modvirker sonden i at gro fast i det omgivende vaev). Idet den er
skjult under tgjet forbliver den “ude af aje, ude af sind” 0og modvirker iagttagelse fra andre
bgrn. Bgrn med PEG-sonde har mulighed for at svemme, bade og deltage i sport og lave de
fleste andre aktiviteter som deres jevnaldrende. Mest vigtigt er, at barn med PEG-sonde
behgver stgtte til at fortsette med at spise uafhangigt af supplement pa sonden sa de ikke
kommer udenom “normal” spisning hvis muligt. Til sidst, nar PEG-sonden ikke leengere er
ngdvendig, kan den nemt tages ud under narkose. Ved spiseproblemer og langvarig brug af
PEG-sonde findes specielle teams (for eksempel SOFUS pa Rigshospitalet), - som har
program til at afhjeelpe og komme videre med denne problematik.
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KAPITEL 6: OPDAGE FORVZARRING

Hvordan kan jeg opdage at mit barns tilstand

forvaerres?

Mange forzldre frygter at de ikke hurtigt nok opdager, at deres barn bliver sygere. Dette er
ofte velkendt i tiden efter, at diagnosen er stillet. Der er en frygt for, at man ikke ser
signalerne eller er bange for, at man ger noget “forkert”. Du behgver ikke vaere lege for at
opdage, at dit barn er blevet sygere. Tro pa dig selv og dine fornemmelser — du vil altid
opdage det. Det er vigtigt — specielt i starten - at have nogle man kan kontakte og tale med
hvis du er usikker pa noget. Sparg om hvortil du skal ringe og var ikke bange for at bruge
denne hjelp. Udover din “mavefornemmelse” for at noget er galt, er der flere advarselstegn
eller symptomer som bgr betyde, at du hurtigt skal kontakte din lzege. Flere af disse beskrives
nedenfor.

Respirationsfrekvens
Respirationsfrekvens er et mal for antallet af andedraet per minut. Specielt hos bgrn med
er det et simpelt men effektivt middel til at vurdere deres tilstand. @get
respirationsfrekvens vil ofte indikere forveerring. Men for at opdage dette, skal du farst vide,
hvorledes den normale frekvens er for dit barn. Den bedste made og gere dette vil veere at
observere og telle dit barn “basis”-frekvens, nar barnet er relativt velbefindende. En metode
til dette er at laegge din hand pa dit barns mave og derefter teelle hvor mange gange den rejser
sig i lebet af 60 sekunder (born er “mave-&ndere” hvilket betyder, at de lgfter deres mave nar
de treekker vejret ind). Fysisk aktivitet vil gge frekvensen og dyb sgvn vil nedsztte den. Det er
derfor vigtigt at male under se samme “forhold”. Et optimalt tidspunkt at male kan derfor
vaere nar dit barn er vagent og afslappet (dvs. ikke nyligt har lavet fysisk aktivitet) eller under
sgvn. Det skal noteres, at selvom der foreligger veerdier for respirationsfrekvens hos raske
barn i hver aldersgruppe, vil disse veerdier tendere til at vaere forskellige (langsommere) fra
hvad der er normalt” for dit barns “’basis”-veerdi. Derfor beskrives de ikke i denne bog.

Kortandethed

Udover at male respirationsfrekvens, vil forvaerring med kortandethed (dyspng) ogsa vere et
tegn pa forveerring. Barn fra 3-4 ar kan ofte selv fortzlle at de er dyspngiske. Hos spaedbgrn
og smébern ma du kigge efter typiske tegn pa “indtraekninger”. Det er nar huden suges ind
(eller treekkes ind) mellem ribbenene (interkostale indtraekninger) eller over kravebenet
(supraclavuculere indtreekninger) med anstrengt vejtreekning (se Figur 27). ZAZldre bgrn med
dyspng vil ofte helst sidde op hvis de faler dyspng, da det vil veere nemmere at traekke vejret i
denne position.
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Figur 27: Tegn pa dyspng

Fald i iltsaturation

Alle bgrn, som har behov for supplement af ilt ber have pulsoximeter i hjemmet.
[ltmatningen (saturationen) varierer ofte i lgbet af dagen ogsa hos raske (lavere om natten end
om dagen). Herudover kan en persons position pavirke iltmatningen. Nogle bgrn her lavere
saturation nar de ligger pa maven og andre nar de ligger pa siden. Sa pa samme made som
med respirationsfrekvens er det vigtigt at sammenligne saturationen med normalt basis”-
niveau for dit barn. Hvis der er et fald pa over 5% i forhold til “’basis” (eller en foregelse af ilt
behov for at opretholde basis niveau) er det en indikator for fald i lungefunktionen og du bar
kontakte din laege.

Respirationslyde

Nytilkomne eller abnorme respirationslyde (for eksempel hvasen eller flgjtende lyde under
udanding) i kombination med anstrengt vejrtraekning (se ovenfor) kan veere andre tegn pa
besvaeret og forveerret vejrtraekning. Ofte vil du kende disse lyde i forvejen og maske tidligere
forsegt behandling med inhalationer” eller “pust” (inhaleret bronkodilaterende
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astmamedicin). Du skal behandle sadanne symptomer som du gjorde fgr diagnosen med
chiL.D. Der sker ingen skade ved at bruge disse inhalatorer — selv hvis du “misforstar”
lydene. Hvis du ikke er bekendt med disse lyde eller der ikke er bedring efter brug af denne
inhalationsmedicin, bar du kontakte din speciallzege.

Andre tegn eller symptomer

Der er en lang liste (se Tabel 9) af andre potentielle tegn eller symptomer som kan veere
signal om, at dit barn er blevet sygere. Nogen af disse kan ogsa veere relateret til sygdomme
som ikke er relateret til lungerne.

Tabel 9: Andre tegn og symptomer pa en forveerret tilstand

e Bleghud

o Blafarvede laber (cyanose)

o Nytilkommen eller forveerret hoste

e Ikke i stand til at fuldfgre setninger uden at matte tage andedraet mellem ordene
e Rastlgshed, aggiteret

e Uintereresseret, apatisk

e Slgv, dgsig

e (Jget svedtendens

e Feber

e Opkast

o Mavesmerter

e Manglende lyst til spisning og drikke

Hvad kan jeg gogre hvis mit barn ikke har det godt?

| denne situation skal du kontakte enten din lokale bgrneafdeling eller det center, der er
behandlingsansvarlig for chil.D sygdommen. Hvor hurtigt det skal ga, vil selvfalgelig
afhaenge af svaerhedsgraden af klagerne. Lette mavesmerter, lidt snot eller feber hos et i gvrigt
relativt velbefindende barn vil almindeligvis betyde at dit barn ikke er i umiddelbar fare.
Disse tilfelde kan behandles som hos andre bgrn. Ikke desto mindre, hvis du er usikker eller
bekymret, bgr du kontakte din speciallege. Dette er specielt vigtigt hvis den underliggende
sygdom er sveer og alvorlig eller barnet hyppigt har haft behov for indleggelse eller haft
alvorlige forveerringer. | disse tilfeelde vil det vaere en hjeelp at have en handlingsplan for dit
barn — eventuelt hvor der aftales hvilke symptomer der skal foranledige leegekontakt. Ikke
overraskende kan det vaere meget stressende i alvorlige situationer og svert at teenke klart, sa
det at have en klar plan kan veaere meget nyttig. Ikke kun skal denne akutte handlingsplan
inkludere hvilken medicin der skal gives, men ogsa indeholde en liste af vital information for
eventuelt anden modtageafdeling (skadestue, vagtleege eller lignende). Udover at denne liste
hjelper dig med den rette information hurtigt og nemt, vil den ogsa hjelpe andre som
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varetager og passer dit barn (for eksempel skole eller daginstitution) og som maske er endnu
mindre bekendt med detaljer om sygdommen. Den vigtige information skal indeholde
folgende: navn, alder, vagt, underliggende sygdom, fast medicin, “basis”
respirationsparametre, dosis af akut medicin og navne og telefonnumre pa forzldre og
behandlerteam.
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KAPITEL 7: FOREBYGGELSE AF
KOMPLIKATIONER

Hvordan kan jeg forebygge infektioner?

Infektioner er en hyppig komplikation hos barn med . P& samme made som det er den
hyppigste arsag til leegekontakt for i gvrigt normalt raske bgrn. Det er fordi sma begrn har
tendens til umodent immunsystem og har fysisk mindre luftveje. Det er vigtigt at vide, at bgrn
med i almindelighed ikke far flere infektioner end andre med mindre der foreligger
underliggende immundefektproblematik. Ikke desto mindre har de en hgjere risiko for at blive
mere alvorligt syge. Overordnet kan det siges, at jo mere alvorlig den underliggende sygdom
er, jo starre er risikoen for forveerring ved almindelig triviel infektion (ofte almindelige
virusinfektioner). Det bgr derfor vurderes hos den enkelte, hvad risikoen er i forbindelse med
infektion og hvilken forebyggelse, der kan iveerkseettes eller er behov for.
@nsket om at beskytte dit barn vil ofte veere hgjt, men den relative cost-benefit og
risikovurdering skal altid gennemgas. For det farste, ingen forholdsregler kan forhindre
infektioner hundrede procent. For det andet, - at udelukke dit barn fra institution, skole, sport
og/eller fadselsdage grundet bekymring for eksposition for infektioner kan nedsztte risiko,
men vil ogsa have betydelig indflydelse pa livskvalitet. Derfor vil sa drastiske foranstaltninger
kun veere ngdvendige i specielle tilfeelde, men ikke ngdvendigt for alle bgrn med
Opgaven ligger hos dit behandlerteam som skal radgive dig om, hvilke forbehold du og dit
barn bar tage og opveje alle fordele og ulemper. Generelle retningslinjer for alle barn med
kan derfor ikke gives grundet den kompleksitet der ligger bag disse beslutninger. Ikke
desto mindre er der nogle forebyggende foranstaltninger, som kan falges af nasten alle bgrn
med og disse er:

Folge barnevaccinationsprogrammet (kan veere afvigelser ved nedsat immunforsvar);
Arlig influenzavaccination;

Vaccination mod Respiratorisk Syncytial Virus (RSV);

Hyppig handvask for at nedsette overfersel af infektioner;

Sund vitaminrig kost;

Undga ungdig udszttelse for andre med oplagt sygdom.

S A

| seerlige tilfelde tages barnet ud af institution eller skole. Sveerhedsgrad af underliggende
sygdom og forlgb af tidligere infektioner er vigtige parametre i denne wvurdering. For
eksempel, vil et mindre barn med tiltagende mere og mere stabil tilstand, og som klinisk
“kun” demonstrerer gget respirationsfrekvens og relativt fredelige episoder med almindelige
infektioner, kunne fortsatte i daginstitution uden bekymringer. Modsat vil mindre bgrn som
er iltkreevende, og som har haft betydelige forveerringer i forbindelse med infektioner eller
meget hyppigt rammes af infektioner med fordel kunne forsgges passet i hjemmet. Eventuelt
kan der aftales serlig mindre dagpleje med mindre antal bgrn. Muligheden for dette er
afhengigt af den kommune man bor i. | hovedstadsomradet findes aktuelt 2 institutioner for
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barn med svagt immunforsvar eller barn som bgr skanes mod infektioner. Dit behandlerteam
kan formidle kontakt til disse (bl.a SIV huset i Farum og institution pa @sterbro).

Er vaccinationer farlige for mit barn?

Generelt kan der siges NEJ. Faktisk kan vaccinationer vaere med til at forebygge potentielt
livsfarlige infektioner. Derfor ber dit barn modtage de samme anbefalede vaccinationer som
andre raske bgrn (se Figur 28 for aktuelle danske vaccinationsprogram 2015). Herudover bar
bgrn med have den arlige influenzavaccination. Undtagelsesvis skal man afvente visse
vacciner hos bern med immundefekt, efter knoglemarvstransplantation eller
lungetransplantation eller svaekket immunsystem grundet medicin (eksempelvis daglig
binyrebarkhormon). Hos disse barn bgr levende sveekkede vacciner (dvs. lavet af levende
funktionelle mikroorganismer med reduceret sygdomsfremkaldende mulighed) IKKE GIVES.
Levende vacciner inkluderer bl.a MFR vaccine og den nye nasal influenza vaccine (se Tabel
10). Aftal derfor altid farst med din specialleege om vaccination kan gennemfares.

Ogsa andre tatte kontakter med hyppig kontakt til dit barn ber fa de anbefalede vaccinationer.
Bgrn med sveer sygdom vil endvidere pa individuel basis kunne tilbydes saeson daekning med
for eksempel for Respiratorisk Syncytial Virus (RS virus), i de ferste 1-2 levedr. Denne
beskyttelse gives hver 4 uge i vinterhalvaret i perioden fra november til marts. Det er
specialleegen som afggr om dit barn har behov for denne ekstra beskyttelse.

Tabel 10: Vaccinations-checkliste

Hvornar Vaccination

Arligt hvert efterér Influenza vaccine (Patient og familiemedlemmer i
husstanden)

Hvert 7. ar Pneumokokvaccine

Hvert 10. ar Booster vaccine: Diphtheria; Polio; Pertussis
(kighoste); Haemophilus Influenza type B (HiB); &
Hepatitis B

TAL MED Levende-svaekket vacciner: Maslinger, Faresyge,

SPECIALLAGEN F@RST Rade hunde (MFR), Skoldkopper, BCG og nogle
rejse vaccinationer

Rygning

Rygning medfarer betydelig skade pa lungerne. Derfor ma der ikke ryges i nerheden af bgrn
og i seerdeleshed ikke bgrn med kronisk lungesygdom. Endvidere bar der ikke ryges pa steder
hvor bgrn opholder sig i leengere tid — selv nar barnet ikke er til stede. Det vil derfor vere en
stor fordel hvis foraeldrene stopper rygning. Sa afvent ikke med at sege hjeelp til rygestop



65

(f.eks. via egen leege). Taenk ogsa pa, at sygdommen ofte har store krav og restriktioner for dit

barns adfeerd og rygeophgr hos foraeldre vil hos starre barn opleves som god handling og give
en folelse af feelles ansvar.

Alder
3 mdr
5 mdr
12 mdr
15 mdr
4 ar
5ar

12 ar

Vaccination

difteri- tetanus-polio- HIB1-PCV1

difteri- tetanus-polio- HIB2-PCV2

difteri- tetanus-polio- HIB3-PCV3

MFR 1

MFR 2

difteri-tetanus-kighoste-polio revaccination
MFR2 og HPV

Figur 28: Aktuelle danske vaccinationsprogram for bgrn
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KAPITEL 8: DAGINSTITUTION, SKOLE
OG FRITID

Kan mit barn komme i institution eller skole?

Det er ikke kun muligt for de fleste bgrn med , men
det er overordnet set altafgarende, hvis det pa nogen made er muligt. Undtagelsen for dette er
hvis barnet er akut darligt (som begrn uden ), eller hvis de hyppigt har haft sveere

forveerringer i forbindelse med de tidligere luftvejsinfektioner. Det er vigtigt, at paedagoger og
leerere er informeret om dit barns tilstand og de ved, hvad de skal gare i tilfelde af akut
forveerring. Dette inkluderer, at der i nogle tilfelde laves en skriftlig “akut plan” og sikring af
at potentielt “akut medicin” er tilgaengelig i daginstitution eller skole. Trods disse
foranstaltninger, vil man kunne opleve at padagog eller lerer afviser eller er utryg ved at
administrere akut medicin. | de fleste tilfeelde vil dette kunne lgses ved at behandlerteamet
kan give den ngdvendige information eller at der laves informationsmgde i centret.

Et andet omrade man skal vaere opmarksom pa er, at dit barn kan miste en del skoledage i
forbindelse med behandling og kontrolbesgg, hvilket kan gge hjemmearbejde/lektier for at
folge med. | Danmark forekommer en raekke foranstaltninger som kan lette pa denne
problemstilling. I nogle tilfeelde kan der laves aftaler med leereren om information om lektier
og andet, som kan varetages af skolelerere pa sygehuset. Generelt set vil der i de fleste
tilfeelde kunne etableres nogle gode aftaler og ordninger til gavn for barnet. | serlige tilfeelde
kan fraveeret vaere sa stort at et skolear ma tages om. Teet information mellem skole, foraldre
0g behandlerteam er af stor gavn.

ChILD og sport, - er det muligt?

Alle bgrn har et naturligt behov for at beveege sig. Dette er ikke anderledes for bgrn med

. Dette behov bgr stettes og uden at der laves restriktioner. En anden fordel ved
sportsaktivitet er den sociale kontakt, og ogsa den positive indflydelse pa det generelle
helbred og lungerne. Der er kun i sjeldne tilfelde behov for en attest der udtaler, at de ikke
bar lave sport. Selv bgrn med sveer sygdom ber stattes i at deltage i sport, men det bgr veere
pa egne premisser og efter evne og de skal kunne stoppe, nar der er behov. Frygten for at
bagrnene vil udgve aktivitet over deres evne er i de fleste tilfeelde ikke reel, da de instinktivt vil
marke deres begraensninger. Det er derfor vigtigt, at andre ikke forsgger at presse dem ud
over disse fysiske begransninger eller til ungdig konkurrence med kammerater. Faktisk vil et
sadant pres kunne have den modsatte effekt og resultere i manglende glede og forgget
frustration, da barnet vil forsgge at leve op til andres forventninger, men uden succes. Til sidst
- der er ikke nogen speciel type sport som er bedre end andet for bgrn med . Det
vigtigste er at barnet synes det er sjovt og forbliver aktiv.
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KAPITEL 9: FERIE OG REJSE

Er det muligt at holde ferie og rejse ved chILD?

Der er intet til hinder for dette, hvis dit barn generelt har stabilt helbred. Hvis der ikke er
iltbehov, kan ferie normalt holdes som andre familier. Hos bgrn med sveer sygdom er en god
ferieplan ngdvendig. Nedenfor vil vi praesentere vigtige detaljer som i disse tilfelde bar
overvejes.

Hvad skal jeg overveje nar jeg planlaegger ferie?

| nogle tilfeelde kan det at planleegge en ferie med et barn med chiL.D vere en udfordring.
Lange bilture, tog ruter eller flyrejser ma vare preecist kendt og organiseret. Som en generel
anbefaling ber veelges en destination og type rejse som vejes op mod barnets tilstand og
behov. Med andre ord, jo svaerere lungesygdom jo mere avanceret skal sundhedsvaesenet veere
pa destinationen. P& samme made, i tilfelde af pulmonal hypertension, kan dette udelukke
flyrejse som en mulighed (snak med din speciallaeege far du bestiller billetter). Der kan ogsa
veere overvejelser omkring behov for ilttilskud pa flyrejsen (se herunder)

Husk at leeger pa din destination vil vaere ubekendt med dit barns sygdom og kun have
begreaenset eller ingen viden om chil_D. Det er sdledes godt at have “rejsebrev”’ med pa rejsen,
hvor de vigtigste medicinske informationer og aktuelle behandling beskrives. Dette geelder i
serdeleshed i tilfelde af nedsat / utilstreekkelig binyrebarkfunktion (eksempelvis grundet
langvarig binyrebarkbehandling).

Hvor kan jeg fa pafyldning af ilt nar jeg er pa vejen?
Der er nogle sékaldte “iltstationer” forskellige steder i Europa. Opdater altid inden afrejse
viden omkring disse stationer, da der kan ske &ndringer.

Hvor kan jeg fa ilt til mit barn i udlandet?

I mange tilfeelde vil det firma, der normalt leverer ilt i hjemmet vare behjelpelig med at
arrangere yderligere ilt i samarbejde med et af de andre firmaer pa markedet. Ellers er det
muligt at arrangere levering af iltbomber i ankomstlufthavn gennem andre firmaer. Du kan
kontakte disse firmaer hjemmefra og veere pa forkant. Oxygen Worldwide® er et eksempel pa
et af disse internationale firmaer med mulighed for levering i flere lande og en mulighed ved
leengerevarende rejser. De leverer flydende ilt, iltbomber og koncentratorer. Detaljer kan ses
pa http://www.oxygenworldwide.com/en.html
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Rejsevaccinationer

Kontakt din lege pa forhand inden du planlegger rejser hvor der kraeves specifikke
vaccinationer og eventuelt diskutere hvorvidt der er specielle forhold, man bgr veere
opmarksom pa.

Hvad er vigtigt at vide omkring forsikringsforhold

under rejsen?

Medicinsk behandling i et fremmed land kan veere meget dyrt og er ikke altid daekket af din
vanlige sygesikring eller standardrejseforsikring. Det er derfor af stor vigtighed, at man pa
forhand setter sig ind i de aktuelle regler. Ver specielt opmarksom pa om hjemtransport er
inkluderet og hvorvidt der er forhold som udelukker deekning af udgifter — herunder daekning
af udgifter ved forveerring af tilstand i forbindelse med en kronisk sygdom. Ved tvivl er det
bedst at kommunikere direkte med forsikringsselskabet omkring dit barns aktuelle tilstand og
plan for rejsen og hvorvidt policen vil kunne daekke de behov der gnskes, selvom man har et
barn med chiLD. Ofte vil forsikringsselskabet gnske information fra speciallegen i
behandlerteamet om aktuelle tilstand og nylige akutte forveerringer. Det er saledes vigtigt
ALTID at opna godkendelse inden rejsen foretages.

Kan jeg fa problemer i tolden grundet medicin?

Nar man rejser anbefales det altid at tage medicin med i handbagagen. Det vil saledes vare
tilgeengeligt ved akut behov, men ogsa sikre at det ikke forsvinder med evt. manglende
bagage ved ankomst. Ikke desto mindre vil det veere en fordel at medbringe “pille pas” eller
attest hvor dit behandlerteam beskriver, hvilken medicin du medbringer. Kontrollér eventuelt
hvorvidt der findes helt specielle regler i det pagaeldende land.

Kontrollér at den medbragte dokumentation preecis afspejler den medbragte medicin, da
uklarhed om dette vil kunne give ungdige problemer.

Elektricitet i udlandet

Undersgg hvorledes elektricitet er pa det pageldende sted - specielt hvis dit barn bruger
respirator, forstgver, iltkoncentrator eller andet medicinsk udstyr som kraver elektricitet. Du
kan have brug for specielt stik til stikkontakterne pa destinationen.

Hvad skal jeg overveje i forbindelse med flyrejse?

Selv hvis dit barn normalt ikke burger ilt, kan det veere ngdvendigt under en flyrejse eller
ophold i bjerge. Dette skyldes at fra cirka 3000 m hgjde er der en lavere iltkoncentration end
ved havoverfladen. Bgrn med kronisk lungesygdom kan eventuelt ikke kompensere for denne
lavere iltkoncentration, som betyder at deres iltsaturation falder betydeligt under flyturen eller
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ved ophold i bjergomrader. Det er derfor vigtigt at diskutere denne risiko med din leege far
flyrejsen planlaegges. Der vil kunne laves en sakaldt fly-simulationstest, hvis man er i tvivl.
Hvis ilttilskud er ngdvendigt for flyrejsen er det vigtigt at flyselskabet er informeret pa
forhand, saledes at det er kontrolleret, at der er ilt om bord da der skal udfyldes en raekke
dokumenter inden afrejse. Da hvert selskab kan have forskellige regler bedes man altid
kontakte det pagaldende flyselskab inden afrejse. De fleste selskaber vil ikke tillade at man
selv. kommer med iltbomber, men tillade iltkoncentrator. Det kan betyde, at der skal
reserveres ekstra sede. Selvom der er ilt pa alle fly er dette reserveret til ngdsituationer.
Derfor skal der generelt bestilles den ilt som skal benyttes. Detaljeret information om ilt pa
flyrejse kan findes pa http://www.europeanlung.org/en/lung-disease-and-information/air-
travel/airline-index/ . Dit behandlerteam vil veere behjelpelig med at udfylde de korrekte
papirer.



http://www.europeanlung.org/en/lung-disease-and-information/air-travel/airline-index/
http://www.europeanlung.org/en/lung-disease-and-information/air-travel/airline-index/
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KAPITEL 10: SOCIAL O0G @KONOMISK
STOTTE

Socialradgiver

Der er tilknyttet en socialradgiver til dit behandlerteam. Spgrgsmal der handler om ekstra
gkonomisk hjzlp og anden stette fra offentlig side vil socialradgiveren kunne svare pa ud fra
aktuelle regler og muligheder. Dit behandlerteam kan veere behjalpelig med at skabe kontakt
til socialradgiveren.

Det kan endvidere vaere en fordel, at man tidligt i forlgbet bliver tilknyttet en sagsbehandler i
kommunen. Saledes har man mulighed for frugtbar og effektiv kommunikation mellem
kommune, hospital og foraldre.

Tabt arbejdsfortjeneste og medudgifter

En af de hyppigste sociale foranstaltninger i forbindelse med alvorligt sygt barn med chilL.D
vil veere bevilling til deekning af tabt arbejdsfortjeneste eller af merudgifter, saledes at barnet
kan passes hjemme og den ene af foreeldrene har mulighed for at deltage i de hyppige
kontroller/indleeggelser uden at familiens gkonomi lider ungdigt. Man skal dog veere
opmarksom pa, at man ikke modtager fuldt kompensation i forhold til sin tidligere lan.
Sagsbehandleren i kommunen / hospitalets socialradgiver kan vaere behjelpelig med de
aktuelle regler.

| samrad med din behandlingsansvarlige specialleege besluttes det om der skal ansgges om
tilskud til deekning af tabt arbejdsfortjeneste. | mange tilfeelde vil det vaere en fordel, hvis det
er muligt, at forsgge et opretholde sa almindelig hverdag som muligt - som far sygdommen -
og fastholde sociale kontakter i institution eller skole. Hvis det besluttes at ansgge om
daekning af tabt arbejdsfortjeneste, vil kommunen anmode om statusattest fra leegen og
herefter vil kommunen afgare hvorvidt det kan bevilges. Hvis der er tyngende leegefaglig
begrundelse vil der i almindelighed ikke veere problemer.

Yderligere information kan lases pa http://www.dukh.dk/viden-selvhjaelp/borneomradet/tabt-
arbejdsfortjeneste

Medicin tilskud (Danmark)
https://sundhedsstyrelsen.dk

Generelle tilskud

En del af den medicin, som du kaber pa recept, har generelt tilskud. Det medfarer, at du
automatisk far tilskud efter medicintilskudsgraenserne, nar du keber medicinen.



https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/generelle-tilskud.aspx
https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/tilskudsgraenser.aspx

71

Medicintilskudsgrenser

Opdateret 26. januar 2015
Jo sterre udgifter, du har til tilskudsberettiget medicin, jo mere far du i tilskud inden for en
periode pa ét ar (tilskudsperioden).

Derudover afhanger tilskuddets starrelse ogsa af, om du er under eller over 18 ar ved starten
af din tilskudsperiode.

Belgbene i skemaet nedenfor geaelder fra 1. januar 2015 til 31. december 2015.
Tilskudsperioden pa et ar starter farste gang, du keber tilskudsberettiget medicin, efter at den
forudgaende periode er udlgbet. Sammenhangen mellem tilskuddets sterrelse og din samlede
arlige udgift til tilskudsberettiget medicin fer tilskuddet er trukket fra, ses af skemaet
herunder.

Tilskudsgreenser for 2015

Arlig udgift pr. person til tilskudsberettigede Tilskud til Tilskud til
leegemidler personer personer
far tilskud er trukket fra over 18 ar under 18 ar
0 - 925 kr. 0% 60%
925 - 1.515 kr. 50% 60%
1.515 - 3.280 kr. 75% 75%
Over 3.280 kr. 85% 85%

Greanse for kronikertilskud

Personer over 18 ar: Over 17.738 kr.

0
(egenbetaling= 3.830 kr.) 100%

Personer under 18 ar: Over 21.831 kr. 100%
(egenbetaling= 3.830 kr.)

Du skal ikke have en sarlig bevilling for at fa det generelle tilskud, men der kan dog vere
nogle betingelser for, at du kan fa det (fx at du tilhgrer en bestemt persongruppe, eller at du
har en bestemt sygdom).


https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/individuelle-tilskud/kronikertilskud.aspx
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Individuelle tilskud

Du kan i nogle tilfeelde fa individuelle tilskud til medicin; dvs. medicintilskud som bliver
bevilget til dig personligt.

Der findes forskellige former for individuelle medicintilskud:

Enkelttilskud

Enkelttilskud til medicin

Til de fleste slags medicin far alle automatisk tilskud, nar leegen ordinerer medicinen. Det
geelder dog ikke alle slags medicin.

I nogle tilfeelde kan du nemlig kun fa tilskud, hvis du har en szrlig bevilling fra os kaldet
“enkelttilskud”.

Ansggning
Det er din laege, som skal sgge om enkelttilskud. Det kan specialleegen gare elektronisk eller
ved at udfylde et ansggningsskema.

Speciallzegen beskriver dit behov og dit sygdomsforlgb, og det er disse oplysninger, der bliver
vurderet. Dine gkonomiske forhold har ingen betydning.

Vejledende betingelser

Der findes for de mest almindeligt ansggte typer medicin en liste over vejledende
betingelser for at fa tildelt enkelttilskud. Listen er skrevet henvendt til leeger, og du ma tale
med laegen om, hvorvidt du opfylder betingelserne.

Svar

Sundhedsstyrelsen svarer som hovedregel pa leegens ansggning om enkelttilskud inden for 14
dage. Der kan dog ga op til 2 maneder, hvis ansggningen kraever serlig vurdering. Hvis
ansggningen bevilges, far du en bevilling med posten, og apoteket vil samtidig kunne se
bevillingen i CTR - det Centrale Tilskuds Register.

Kun din lzege far besked, hvis der gives afslag pa ansggningen om enkelttilskud til dig. Leegen
far en begrundelse for afslaget.

Hvordan virker bevillingen?

En enkelttilskudsbevilling gar medicinen tilskudsberettiget for dig. Det betyder, at dine
medicinkeb bliver indberettet til CTR - det Centrale Tilskuds Register, og du far tilskud til
medicinen med den procentsats, som din saldo i CTR - det Centrale Tilskuds Register
berettiger til (se skema 1).

Hvor lenge galder bevillingen?

Bevillingen geelder normalt resten af dit liv. Ved nogle typer medicin geelder bevillingen dog
kun for en periode. Det kan fx vare hvis medicinen kun ber bruges i en kortere arraekke.


https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/individuelle-tilskud.aspx
https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/individuelle-tilskud/ansoegning.aspx
https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/individuelle-tilskud/ansoegning.aspx
https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/individuelle-tilskud/enkelttilskud/vejledende-kriterier.aspx
https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/individuelle-tilskud/enkelttilskud/vejledende-kriterier.aspx
https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/det-centrale-tilskudsregister.aspx
https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/tilskudsgraenser.aspx
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Hvis du har en bevilling fra far 1. marts 2000 geelder den stadig, men procentsatsen afhaenger
af din saldo i CTR - det Centrale Tilskuds Register. Den procentsats, der star pa bevillingen,
er foraldet.

Hvad daekker bevillingen?

Pa bevillingen star der, hvilken medicin, du har faet enkelttilskud til. Bevillingen galder dog
ogsa medicin med andre navne, hvis de bare indeholder samme virksomme stof og indtages
pa samme made.

Tilskud med tilbagevirkende kraft

Du kan fa enkelttilskud med tilbagevirkende kraft. Det betyder, at hvis du har kebt medicinen,
for du fik bevillingen, kan du efterfglgende fa udbetalt det tilskud pa apoteket, som du med
bevillingen har ret til at fa. Medicinen skal veere udskrevet pa recept.

Du skal have kvitteringer med for den medicin, du har kgbt, nar du henvender dig pa apoteket.
Apoteket vil sa indberette kabene til CTR, og du vil fa udbetalt det belgh, du evt. har ret til.

Der kan hgjest gives enkelttilskud med 180 dages tilbagevirkende kraft.

Forhgjet tilskud

Forhgjet tilskud til medicin

Nogle lzegemidler indeholder det samme leegemiddelstof, men har forskellige
tilseetningsstoffer. Disse leegemidler kaldes synonyme og danner en tilskudsgruppe.

Hvis den medicin, du har recept til, indgar i en tilskudsgruppe, far du kun fuldt tilskud til
den billigste medicin i gruppen.

Hvis du bruger et af de dyrere preeparater i en tilskudsgruppe, skal du selv betale hele
forskellen mellem prisen pa den billigste og den dyrere medicin med mindre du har en
bevilling pa forhgjet tilskud.

Ansggning

Din lzege kan sgge om forhgjet tilskud hos Sundhedsstyrelsen, sa du far fuldt tilskud til prisen
pa den dyre medicin. Der skal dog vaere meget gode grunde til, at du ikke kan bruge den
billigste medicin. Det kan fx veere:

allergi overfor tilseetningsstoffer i den billigste medicin
bivirkninger ved brug af den billigste medicin
Dine gkonomiske forhold har ingen betydning.

Svar pa ansggningen
Sundhedsstyrelsen svarer pa ansggninger om forhgijet tilskud indenfor 14 dage.

Hvis ansggningen bevilges, far du en bevilling med posten, og apoteket vil kunne se
bevillingen i CTR - det Centrale Tilskuds Register.



https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/tilskudspriser.aspx
https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/det-centrale-tilskudsregister.aspx
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Kun din leege far besked, hvis der gives afslag pa ansggningen om enkelttilskud til dig. Leegen
far en begrundelse for afslaget.

Hvordan virker bevillingen?

En bevilling af forhgjet tilskud betyder, at hele medicinens pris bliver indberettet til CTR - det
Centrale Tilskuds Register, og du far tilskud til hele prisen, selvom der findes en billigere
synonym medicin. Det vil ogsa vaere hele prisen, der teller med i din saldo.

Hvor lenge geelder bevillingen?

Bevillingen geelder, i de fleste tilfelde, resten af dit liv. Hvis du har en bevilling fra for 1.
marts 2000 geelder den stadig, men procentsatsen afhaenger af din saldo i CTR - det Centrale
Tilskuds Register. Den procentsats, der star pa bevillingen, er foreldet.

Hvad dakker bevillingen?

Pa bevillingen star der, hvilken medicin, du har faet forhgjet tilskud til. Du skal have en
bevilling for hver enkelt styrke og pakningsstarrelse, som du bruger af medicinen.

Kronikertilskud

Kronikertilskud til medicin
Du kan fa kronikertilskud, hvis du har meget store udgifter til medicin.

Dette geelder, hvis du er kronisk syg, men ogsa hvis du i en kortere periode har meget store
udgifter til medicin, fx far og efter en operation eller i forbindelse med behandling for
barnlgshed.

Der lzgges loft over dine udgifter, hvis du far en bevilling om kronikertilskud.

Loftet er pa en egenbetaling pa 3.830 kr. opgjort i tilskudspriser. Tilskudsprisen er prisen pa
den billigste medicin i en substitutionsgruppe.

Ansggning
Det er din laege, som skal sgge Sundhedsstyrelsen om kronikertilskud.

Ved vurderingen af ansggningen bliver der lagt vaegt pa, at din behandling er fagligt
veldokumenteret, og at de samlede arlige udgifter til medicin med tilskud ser ud til at
overstige 17.738 kr. (din saldo i CTR). Hvis du er under 18 ar, skal udgifterne se ud til at
overstige 21.831 kr.

Svar

Vi svarer som hovedregel pa leegens ansggning om kronikertilskud inden for 14 dage. Der kan
dog ga op til 2 maneder, hvis ansggningen kraever serlig vurdering.

Hvis ansggningen bevilges, far du en bevilling med posten, og apoteket vil samtidig kunne se
bevillingen i CTR - det Centrale Tilskuds Register.

Kun din leege far besked, hvis der gives afslag pa ansggningen om kronikertilskud til dig.
Laegen far en begrundelse for afslaget.


http://laegemiddelstyrelsen.dk/da/topics/statistik,-priser-og-tilskud/substitution
https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/det-centrale-tilskudsregister.aspx
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Hvordan virker bevillingen?

Nar du har en kronikerbevilling far du 100 % i tilskud til tilskudsberettiget medicin, nar din
saldo i CTR overstiger 17.738 kr. (21.831 kr. hvis du er under 18 ar). Du kan derfor hgjst
komme til at betale 3.830 kr. for dit arlige forbrug af tilskudsberettiget medicin.

Det er dog et krav, at du altid kaber den billigste medicin i en gruppe af synonym medicin,
ellers skal du selv betale hele prisforskellen mellem den billigste og den dyrere medicin, som
du evt. kaber.

Hvor lenge gealder bevillingen?

De fleste kronikerbevillinger geelder i gjeblikket 5 ar. Bevillingen geelder i de tilskudsar, den
overlapper. Dvs. tilbage til starten af det tilskudsar, der er i gang pa bevillingsdatoen; og frem
til slutningen af det tilskudsar, hvor bevillingen udlgber. Laegen skal altsa farst sage igen, nar
bevillingens udlgbsdato naermer sig. Frau 2016 kommer formentlig nye regler omkring
kronikertilskud saledes, at der ikke skal sgges hvert 5 ar.

Hvad dakker bevillingen?

Der ydes kronikertilskud til tilskudsberettiget medicin, nar du nar op pa den saldo, som
udlgser 100 % tilskud. Det geelder bade medicin med automatisk tilskud og medicin, som du
har enkelttilskudsbevilling til.

Det er din laege, der vurderer dine behov og kan sgge om individuelle medicintilskud hos
Sundhedsstyrelsen.

Ligesom de generelle tilskud, er det regionerne, der betaler de individuelle tilskud.

Sociale tilskud

Det er i visse tilfeelde ogsa muligt at fa hjeelp fra kommunen til medicinudgifter. Disse tilskud
kaldes sociale tilskud og bevilges i henhold til pensionsloven, lov om aktiv socialpolitik eller
lov om social service.


https://sundhedsstyrelsen.dk/da/medicin/tilskud/individuelle-tilskud/sociale-tilskud.aspx
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KAPITEL 11: FORSKNING

Hvorfor er forskning i sjeeldne lungesygdomme sa
vigtigt?

Det kan virke ueffektivt at bruge tid og penge pa at lave forskning i sjeldne sygdomme. Men
ofte, som ved chlLD, vil summen af alle individuelle tilfeelde indenfor familien og grupper
fra forskellige lande resultere i betydeligt sterre populationer. Ved at kunne identificere den
underliggende arsag eller mekanisme, selv hvis den er arvelig, gives mulighed for udvikling
af fokuseret behandling, som ofte vil kunne betyde fremskridt for andre sygdomme med
samme mekanisme. Forskning i nogle sjeeldne sygdomme kan veare meget gavnlig for andre
sygdomme og saledes vare en fordel for mange flere mennesker end man umiddelbart
forestiller sig.

En yderligere fordel ved forskning udover at fa malrettet behandling er, at det @ger
opmarksomheden pa sygdommene af leeger rundt i landet og verden. Jo mere information der
findes, - jo hurtigere vil man ofte kunne mistenke/stille en diagnose. Etablering af
patientregister (data indsamlet fra s& mange patienter som muligt og optimalt - fra mange
lande) — specielt for sygdomme som chliLD, er en meget effektiv metode til indsamling af
sadan information.

Hurtigere og korrekt diagnose og malrettet behandling er mal som gnskes af alle. Dette geelder
specielt ved chlLD, hvor perioden inden diagnosen stilles ofte er en lang og besveerlig rejse
karakteriseret ved forkerte diagnoser (som for eksempel astma) og ineffektive (ikke-
eksisterende) behandlinger.

Hvordan finder jeg information om de aktuelle

forskningsresultater?

Det er muligt at finde information om den aktuelle og nye forskning pa chll_D-EU projektets
hjemmeside: http://www.klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/en/index.html. 0g
hjemmesiden for Dansk Bgrnelunge Center pa Rigshospitalet (www.dblc.dk)



http://www.klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/en/index.html
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KAPITEL 12: SELV-HJALPS GRUPPER,
KONTAKTER OG GODE LINKS

Lungebarn - foreningen for lungesyge bgrn og unge

Hvem er vi?
Vi er et netveerk startet af Danmarks Lungeforening og oprettet i samarbejde med forzldre
til lungesyge bgrn og unge. Familierne bruger netvaerket til erfarings- og idéudveksling.

Hvad ger vi?

e Vi hjeelper nye familier med information og vejledning i samarbejde med Dansk Bgrne
Lunge Center (DBLC) pé Rigshospitalet

« Vi arrangerer mgder og aktiviteter med socialt og sygdomsfagligt indhold

« Vi giver mulighed for netvaerk for bade bgrn, unge og foreeldre

Hvad kan vores netveerk bruges til?

Tale med andre, som har bgrn med lignende sygdomme

Fa indblik i, hvordan et sygdomsforlgb kan vere

Udveksle fakta og data i forbindelse med dit barns sygdom og behandling
Fa ideer og gode rad til forskellige problemstillinger fra hverdagen

Fa legekammerater/venner til dit syge barn, som maske er isoleret

Fa inspiration til et godt familieliv - ogsa med et barn med en lungesygdom

Hvem kan veere med?
Netvaerket er etableret i 2011, og ALLE er velkomne. Meld dig ind, hvis:

« Dit barn for nyligt har faet konstateret en lungesygdom

« Dit barn har varet lungesyg i mange ar

o Du/l har brug for det, vi kan tilbyde, men ikke har overskud til at bidrage

e Du/l har tid og overskud til at yde en indsats, stor eller lille, som frivillig i netveerket
Hvordan kommer du med?

Du kan melde dig ind i 'Lungebarn - for familier med lungesyge barn og unge'. Find os ogsa
pa Facebook, hvor du kan melde dig ind i vores gruppe (gruppen er lukket, sa du skal anmode
om at blive medlem). Sgg pa 'Lungebarn - for familier med lungesyge bgrn og unge'.

Hvis du har lyst til at hare mere, er du meget velkommen til at kontakte en af fglgende
kontaktpersoner:

Kontaktpersoner

Hanne Markussen, Randers

TIf. 86 40 56 18/28 55 56 18
E-mail markussen61@gmail.com

Louise Jensen, Frederikshavn
TIf. 26 21 47 91
E-mail louise.j@martin.dk



https://www.lunge.dk/indmeldelse-i-landsdaekkende-netvaerk
mailto:markussen61@gmail.com
mailto:louise.j@martin.dk
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Astrid Faaborg Jacobsen, Fredericia
TIf. 75 92 18 48/60 64 86 04
E-mail astrid.faaborg@gmail.com

Heidi Nurup Skjemose, Borup
TIf. 38 79 90 22/29 92 73 62
E-mail heidiskjelmose@agmail.com

Du er ogsa velkommen til at kontakte Danmarks Lungeforenings sekretariat (Marianne Obed
Madsen) pa e-mail mm@Iunge.dk eller direkte tIf. 38 76 00 33.

Bgrnelungefonden

Sadan ger Bgrnelungefonden en forskel
Barnelungefonden ger en stor forskel for lungesyge barn og har til formal at stgtte initiativer
omkring lungebgrn, der:

o gger livskvalitet og styrker det sociale liv blandt lungesyge barn og familier via
radgivning, netvark, praktisk hjelp og aktiviteter, hvor bgrn og familier mgdes

o styrker forskning i tidlig opsporing, diagnostik og god behandling

« oplyser og uddanner de bergrte mennesker (patienter, pargrende), sundhedsfagligt
personale og befolkningen i forhold til at passe pa deres lunger

Barnelungefonden er en selvstendig fond oprettet pa initiativ af Danmarks Lungeforening i
2014.



mailto:astrid.faaborg@gmail.com
mailto:heidiskjelmose@gmail.com
mailto:mak@lunge.dk
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Din statte til Barnelungefonden gar til:

e Forskning i lungesygdomme hos bgrn

o FamilieCamps for lungebgrn og deres familier

« Aktiviteter og oplevelser for lungebgrnene

e Oplysning om lungesygdomme hos bgrn
Hjemmeside: https://www.lunge.dk/boernelungefonden
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Forskellige internetadresser

ChILD - Lungesygdomme

e http://www.dblc.dk
Hjemmeside for Dansk Bagrnelunge Center, Rigshospitalet

e http://www.lunge.dk
Lungeforeningen

e https://www.lunge.dk/lungebarn
Foreningen “Lungebarn”

e http://www.childfoundation.us
Amerikanske hjemmeside for ChILD.

e http://childlungfoundation.org/
Britiske hjemmeside for chILD.

e http://www.kinderlungenregister.de/index.php?lang=en
Hjemmeside for “ Kid’s Lung Register” med information for patienter og
international register af sjeeldne lungesygdomme for laeger.

e https://www.facebook.com/pages/ChlLD-Lung-Foundation-NEHI-Research-
Project/263144843750929
Facebook gruppe for foreeldre til bgrn med diagnosen NEHI.

e http://www.linde-healthcare.dk/
(AGA) lltbehandling i hjemmet

e https://www.facebook.com/?ref=logo#!/groups/514193931951624/
chILD gruppe for forzldre til bgrn med interstitiel lungesygdom. Det er en
lukket Facebook gruppe hvor man kan tilslutte sig og dele information med
andre familier.

Rejseinformation

e http://www.oxygenworldwide.com/en.html
Dette firma organiserer ilt levering verden over.

e http://www.lungenemphysem-
copd.de/pages/public/informationen/sauerstofftankstellen/hinweise/index.php
Organisationen “Lung Emphysema/COPD Germany” har en liste pa deres
hjemmeside med diverse iltstationer med relevant information for Tyskland,
@strig og Schweiz. Informationen opdateres lgbende.

e http://www.europeanlung.org/en/

Den Europeriske lungeforening med diverse information om sygdomme, rejsetips,

forskning og publikationer.
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http://www.linde-healthcare.dk/
https://www.facebook.com/?ref=logo#!/groups/514193931951624/
http://www.oxygenworldwide.com/en.html
http://www.lungenemphysem-copd.de/pages/public/informationen/sauerstofftankstellen/hinweise/index.php
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