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Formal

NCL teamet, som er leverandgr for VISO, og som arbejder under Specialradgivningen for
VISO, IKH i Region Midt har taget initiativ til at udarbejde denne pjece, da NCL diagnosen
er sjelden og herunder bgrnedemens, som seerligt rammer bgrn og unge med en NCL
diagnose.

Formalet med denne pjece er at udbrede kendskab til sygdommen bgrnedemens.
Pjecen indeholder viden om bgrnedemens samt tveaerfaglige perspektiver pa sygdommens
udvikling, opmaerksomhedspunkter, forstaelse for adfeerd, arsagssammenhange og det

sarlige ved at veere barn/ung med demens.

Malgruppe

Foreeldre til bgrn og unge med NCL, hjeelpere og andre der gnsker viden om og handlemuligheder

ift. bérnedemens.



Forord

Demens er fzllesbetegnelsen for en raekke sygdomme i hjernen, vi almindeligvis
forbinder med den zldre generation. Tilstanden er kendetegnet ved tab af erhvervet
lering, svaekket hukommelse, svigt af fglelsesmaessig kontrol og svigtende evne til at
udfgre praktiske daglige aktiviteter. Det er netop de tab, der ses i forbindelse med NCL,
og NCL sygdommene er bade pa verdensplan og i Danmark den hyppigste drsag til en
demenstilstand, der starter i bgrnealderen og derfor kaldes bgrnedemens.

Den bagvedliggende arsag, det at hjernen degenererer, dvs. gar til grunde, kan sammenlignes
med de demenstilstande vi kender fra de voksne og ldre generationer, men da tilstanden
optraeder i en hjerne, der endnu ikke er feerdigudviklet, stiller det saerlige og yderligere
store krav til omgivelserne og de professionelle, nar tilstanden skal handteres i hverdagen.
Pa grund af den tidlige debut har bgrnene endnu ikke ndet at tilleere sig, “hvad der er
rigtigt, og hvad der er forkert”, og det betyder, at man som familie og professionel skal
arbejde proaktivt, dvs. handle pa forkant af symptomerne.

NCL sygdommene tilhgrer gruppen af sjeeldne sygdomme. | Danmark ses blot 1-2
nye tilfeelde arligt, hvad ggr kendskabet til sygdommen, herunder ogsa kendskabet til
bgrnedemens, sparsom. Derfor er denne pjece et meget velkomment tiltag til at udbrede
kendskabet til og opkvalificere handteringen af bgrnedemens. Pjecen er skrevet ud
fra den tilgaengelige viden, der eksisterer pa NCL omradet, men kan ogsa anvendes i
forbindelse med demensudvikling ved andre sjeldne neurodegenerative sygdomme i
bgrnealderen.
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John Rosendahl @stergaard

Professor, Center for Sjeeldne Sygdomme
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NCL og Bgrnedemens

Bgrn og unge med NCL har sveere livsvilkar, da de gradvist taber funktioner omkring
kognition, syn, sprog og motorik.

Bgrnedemens er en fglgepavirkning til sygdommen Neuronal Ceroid Lipofuscinose, NCL.
NCL er en genetisk sygdom, som bl.a. nedbryder nervevaevet i hjernen. Denne nedbrydning
af hjernen kan pavirke alle kroppens funktioner pa forskellige planer, og med forskellige
tempi.

Sygdommen kaldes bgrnedemens da symptomerne viser sig i barnedrene, og dermed
ikke helt kan sammenlignes med demens pa voksenomradet. Bgrnene har ikke samme
erfaringsgrundlag af levet liv at traekke pa, og derved bliver det en betydelig udfordring
for barn, ung og familie.

Demenslignende symptomer rammer tidligt og kan vaere sveere at opdage, se og forsta
omfanget af. De kognitive forandringer viser sig ofte som nogle af de fgrste tegn pa
@ndret adfeerd, som f.eks. agiteret adfeerd, utryghed, angst og hallucinationer. Det er
derfor seerligt vigtigt, at fysiske arsager til forvaerring fx skjult infektion mv. bgr udelukkes
for at kunne undersgge nye handlemuligheder til gavn for barnet/den unge. Demensen
medfgrer tab af tidligere erhvervede faerdigheder og dermed regression i forhold til
barnets/den unges, kronologiske alder, sa barnet/den unge fremstar yngre, end det er.
Derfor skal der vaere szerlig opmaerksomhed omkring forventninger og krav til bgrn og
unge med demens.

Der er ofte stor individuel variation ved sygdommens karakter. Den enkelte persons
funktion og behov ved en given alder kan derfor variere meget. Barnets/den unges udvikling
forandres ofte meget hurtigt og kan ske som attack-lignende funktionstab. Der kan ogsa
i enkelte tilfaelde ses at tidligere tabte funktioner genvindes, om end dette oftest er kortvarigt.
Derfor er sagsgangen omkring barnet/den unge sa vanskelig.

NCL teamets vigtigste budskab er det ngdvendige i at vaere pa forkant ift. fremskyndet
leering, men ogsa i overgange i livet, ogift. stgtte og hjeelp fra netvaerk og fagprofessionelle.



Tvaerfaglige perspektiver pa bgrnedemens

Synsperspektiv

En grundleeggende forstaelse for barnets synstab er afggrende for en vellykket habili-
teringsindsats og skal medtaenkes i alle situationer. Tabet af synet kan i sig selv vaere
angstprovokerende og isolerende, og glemmer man, at taenke synspaedagogisk, kan der
skabes alvorlige barrierer for, at barnet/den unge kan fglge med i og deltage i sit eget liv.

Synstolkning i en fast, genkendelig dagsrytme er forudsaetningen for tryghed. Svar pa
de spgrgsmal man, mdske ikke selv kan stille: Hvor er jeg henne, hvem er til stede, hvad
foregar der, hvorfor griner de andre, er det mig, de taler til?

Synspaedagogisk indretning af de fysiske omgivelser giver stgrst mulighed for overblik
og selvsteendighed.

Synstilrettelagt aktivitet — helst ogsa sammen med andre —er forudsaetningen for fortsat
leering, succes oplevelser, socialt samveer, et meningsfuld liv og bedre nattesgvn.

Nar synet svigter samtidig med f.eks. sprog, hukommelse og/eller koordination er det
vigtigt, at man pa forhand har opgvet andre evner - at hgre, fgle, dufte, synge. Synstolkning
kan nu understgttes af taktilkommunikation, sang og musik, taktile og andre sanselige
aktiviteter, og barnet/den unge kan fortsat vaere medvirkende i sit eget liv.

Den lokale synskonsulent vejleder om etablering af en feelles, synspaedagogisk tilgang
til barnets hverdag.



Det kommunikative perspektiv

Som hos voksne mennesker med demens pavirkes evnen til at kommunikere med omgivelserne
ogsa hos den lille gruppe af bgrn og unge, som rammes af demens i forbindelse med
NCL-sygdommen.

Det er varierende, hvor lang tid der gar, fgr det bliver maerkbart at kommunikationsevnen
forandres. Der er imidlertid et kendt udviklingsmegnster for denne sygdom, som ogsa
geelder evnen til at forsta tale og evnen til selv at tale.

| den tidlige fase af sygdommen fremstar barnets tale og sprogforstaelse, for de flestes
vedkommende, som alle andre bgrns tale og sprogforstaelse. Barnets tale vil i sygdommens
tidlige fase forekomme upéafaldende for sa i tiltagende grad at blive begraenset.

Det hgres som ordfindingsbesveer, stammelignende tale, gentagelser af samme ord
uden at kunne komme videre og tiltagende brug af de samme hverdagsfraser.

Med tiden vil sprogbrugen begraenses til korte saetninger, enkelte ord, ringe initiativ til
at tale pa egen hand, kun at svare ja og nej pa spgrgsmal, kun tale pa opfordring, for til
sidst i mange tilfeelde at ende med total udeblivelse af sprog.

Hos de fleste resterer i den sene fase af sygdommen forskellige lyde og eventuelt enkle
ord, som udtrykkes ved begejstring, vrede og lignende.

Demensen som fglger med denne alvorlige sygdom, pavirker altsa i hgj grad kommunikationsevnen
over tid. Dertil skal laegges, at alle NCL ramte bgrn/unge tillige er blevet blinde, hvilket
stiller ekstra store krav til tydelig kommunikation, sa barnet/den unge sikres bedst mulig
omverdensforstaelse, deltagelse og trivsel. Dette ansvar pahviler omgivelserne. Det er
derfor vigtigt for familien og det omgivende netvaerk at fa viden om demens og kommunikation,
herunder mulighederne for alternativ kommunikation, sa barnets/den unges kommunika-
tive udfordringer kan forstds og imgdekommes bedst muligt.

NCL-teamets logopaed varetager radgivning om dette til familier og kommunale fagfolk.



Det kropslige perspektiv

NCL er en sygdom, som bl.a. nedbryder nervevaevet i hjernen. Mennesker med en skade
i hjernen og sansemaessige forstyrrelser er pavirkede i forhold til deres perception —
deres opfattelse af egen krop og verdenen omkring sig.

Det kropslige perspektiv kan have stor betydning for trivslen hos bgrn og unge menne-
sker med NCL.

Bgrn, unge og voksne erkender og oplever verdenen gennem sansning og erfaring.
Vores sansesystem bestar af 6 sanser.

De synlige sanser

e syn(visuelt)

e hgrelse(auditivt)

e smags- og lugtesans

De usynlige sanser

e muskel- og led sans(proprioception)
e balancesans (vestibulzer)

e fplesans (taktil)

De usynlige sanser er vigtige, for at vi kan leere, bevaege os og koordinere bevaegelser
tilpasset opgaver og aktiviteter i hverdagen. Maden vi bearbejder alle sanseinformationerne,
kaldes sanseintegration.

Maden at opfatte verdenen p3, perception, haenger sammen med vores muskel-ledsans,
proprioception. Det er den sans, som forteeller os om, hvor vores krop er, hvor meget
den fylder, om vores arm er strakt eller bgjet, om kroppen er spaendt eller afspaendt.
Perceptionsforstyrrelser kan se ud pa mange forskellige mader — det kan give motorisk- og
verbal uro med lyde, megen tale, skrig eller rab - iszer nar der sker forandring i stillingsskift
eller aktivitet. Herved kan ses udad reagerende adfeerd.

For at kunne agere i hverdagen pa en hensigtsmaessig made, er det vigtigt at kunne
meerke sig selv kropsligt f.eks. ift. tryghed og sikkerhed.

Med en NCL diagnose pavirkes bl.a. nervevaevet ud til kroppens muskler, sener og hud.
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Derved forandres maden at opleve verdenen pa. Kroppens taktile og proprioceptive
system forstyrres, sd maden at opleve bergring, samt placeringen af kroppen i rummet
opleves anderledes. Dette, ikke at kunne maerke sig selv kropsligt og i rummet, kan skabe
utryghed og kan virke skreemmende. Nar synet er pavirket eller helt vaek, kan det maske
fgles som at svaeve frit i et mgrkt rum uden at vide, hvor vaeggene er.

Kropsafgraensning ved f.eks. dybe tryk og fysisk guidning kan derfor vaere gode redskaber
ift. at fornemme sig selv, som forberedelse til aktiviteter og for at skabe tryghed i hverdagen
i f.eks. leg og aktivitet, spisning, lejring, plejesituation som paklaedning osv.

NCL teamets ergo- og fysioterapeut kan radgive forzeldre og fagpersoner omkring:
kroppens forandringer, de psykosomatiske aspekter, kroppens sanser, fysisk- og motorisk
funktionsniveau i betydningen for aktivitets- og deltagelses muligheder, samt omgivelsernes
indflydelse pa livskvalitet for bgrn og unge med NCL.

Det psykologiske aspekt

Arsagen til bgrnedemensen ved NCL er, som beskrevet, henfaldet af hjernevaevet. Ud
over synet, kommunikationen og kroppen rammes ogsa de kognitive funktioner mere
bredt. Saledes vil en del af bgrnedemensen kunne ligne det, vi hos andre bgrn vil kalde
kognitive vanskeligheder og vil i forskellige tempi ramme:

e hukommelse

e overbliksfunktion

e de eksekutive funktioner

e opmearksomhedsfunktionen

Det kan veere sveert at fa gje pa disse funktionstab hos barnet, hvor den modsatrettede
kamp mellem udvikling og afvikling udspiller sig. Pa nogle omrader udvikler barnet stadig
nye feerdigheder/evner og pa samme tid begynder andre evner at forsvinde.

Det vil ofte vaere barnets adfaerd, som viser, hvornar de kognitive funktioner er pavirk-
ede. Herunder fx adfeerdsproblemer eller stress/angst symptomer som opstar fordi
verden bliver uoverskuelig og usammenheangende for barnet/den unge. Derfor bgr
netop disse trivselsmaessige markgrer laegges til grund for arbejdet med at unders@g%



hvordan man bedre understgtter barnet i hverdagen ift. savel syn, kommunikation og
krop, men ogsa de kognitive vanskeligheder.

Saledes bliver det seerligt vigtigt, at veere pa forkant med bade den fremskudte lzering,
vedligehold af indlzering og paedagogiske strategier, for sa vidt muligt at forebygge mistrivsel
hos barnet/den unge.

Det paedagogiske aspekt

| den tidlige fase af bgrnedemensen, diagnosticeringsfasen, er det vigtigt at have fokus
pa at opbygge viden og kapacitet i den tidlige alder hos barnet, mens leeringskapaciteten
fortsat er stor - dette er beskrevet som fremskyndet og forebyggende lzering.

Ligeledes er det vigtigt, at leere feerdigheder som ngdvendigvis ikke er nyttige for barnet
i dag, men som kan blive det i fremtiden. Det er i denne fase, at gode vaner og rutiner
indlaeres. Leaering skal baseres pa barnets personlige egenskaber, saerlige interesser og
de evner barnet har.

| den stagnerende fase af demensen, stagnationsfasen, er det vigtigt at have fokus pa
vedligeholdelse af allerede indlzert viden, faerdigheder og interesser, gode rutiner og
vaner samt motivation til at opna videreudvikling - dette er beskrevet som proaktiv og
forebyggende lzaering.

Den proaktive og forebyggende laering er szerlig vigtig i den unge alder, for at forberede
barnet til den kommende symptomudvikling. Der taenkes her pa kommunikationshjzelpemidler,
lyd billede m.m. samt en genkendelig og struktureret hverdag med faste rutiner. Saerligt
med fokus pa, at langtidshukommelsen er et aktiv og skal stimuleres.

Degenerationsfasen, beskriver sygdommen med svaer demens - dette er beskrevet som
deltagerbaseret laring og livsflow.

Deltagerbaseret laering, henviser til det man leerer gennem deltagelse i aktiviteter.
Det betyder, at den unge udvikler og vedligeholder faerdigheder, som ikke er knyttet
til faglige lzere og handleplaner, men som skabes gennem engagement og deltagelse i
hverdagens aktiviteter.
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Livsflow betyder, at sikre den unges interesser og aktiviteter, og som har indhold der
samtidig stgtter op om livsvaerdier, herunder den unges livshistorie, sa livet for den unge
gar i den gnskede retning. Det er vigtigt, at den unge fastholder sit netvaerk og deltager
i sociale faellesskaber.

Det musikterapeutiske aspekt

Hjerneforskning viser at musik rammer mange centre i hjernen; bl.a. sprog, sansning,
motorik, hukommelse og fglelser. Musik giver derfor flere reaktioner end det talte sprog.

Forskning viser at musikterapeutisk indsats til demensramte borgere har en gavnlig effekt,
bade som en terapeutisk indsats, men ogsa som en del af pleje og omsorg til borgere
med demens.

Som udgangspunkt bruger vi derfor viden om, hvordan musik er en del af barnets/den
unges udvikling og vores liv som mennesker i en musikterapeutisk tilgang til bgrn/unge
med NCL-diagnose.

| forhold til bgrn/unge med en NCL diagnose, er det vigtigt, at veere opmaerksom pa:

e Hvad viser barnet/den unge af motivation ift. musik?

e Hvilken musikkultur har familien? Understgtte at foreeldre er opmaerksomme pd
dette, ogsa som egenomsorg for dem som enkeltpersoner, og som familie.

e Fremskudt leering i forhold til musik, ikke kun bruge bgrnesange, men leere barnet
sange som kan baere fremad i forlgbet. Arstidssange, salmer; sang og musik der genkendes
som familiens musik, sange og musik knyttet til hgjtider, familiemedlemmer (ogsa
sgskende, bedsteforaeldre), sommerskole, skoletid, samt sange knyttet til venner
med NCL diagnose.

e Fremskudt leering i brug af sange der kan bruges til at barnet/den unge genkender
hvor han/hun befinder sig og derved kan orientere sig (hjem, skole, badeveerelse,

svgmmehal, plejesituationer).
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Med baggrund i erfaring med demensramte borgere, er det vigtigt at huske, at en talt
saetning ofte ikke bliver forstaet, da den sproglige opfattelse er svaekket. Her kan musik
ramme flere hjernecentre, give genkendelse, oplevelse af at vaere i relation, kan veere
med til at skabe den tryghed som giver ro i utrygge situationer.

Det kommunale perspektiv

Geeldende for alle familier er, at de kommer i kontakt med mange aktgrer i det kommunale
system - skoler, STU, PPR, myndighedsradgivere mv.

Alle arbejder under geeldende lovgivning pa de forskellige omrader. Ud fra disse fremgar
bestemte kriterier for at opna den stgtte, der er behov for, hvad enten det drejer sig om
pasning, skole, hjeelpemidler eller stgtte i hjemmet.

NCL diagnosen kan i mange tilfaelde sammenlignes med andre multikomplekse funktionsnedsaettel-
ser, men adskiller sig vaesentligt, idet kun ganske fa diagnoser medfgrer bgrnedeme.
Det kan derfor, ogsa blive udfordrende for aktgrerne i kommunerne, at stille skarpt p3,
hvordan de skal yde den rette stgtte og kompensation til barnet/den unge og deres
familier.

Det er en stor og omfattende opgave, at veere foraeldre til et barn/en ung med NCL diagnose.
Det er derfor vigtigt, at foraeldre/familien fgler sig understgttet i hverdagen, og at der
opnas en feelles forstaelse for barnet/den unges helt seerlige behov.

VISO, NCL kan via specialiseret viden om NCL diagnosen og med szerligt fokus pa
demensperspektivet, yde udredning og radgivning. Det kan vaere gennem dialog med
den enkelte fagperson, ved deltagelse i netvaerksmgder, skriftlige udtalelser, konkret og
individuel radgivning og via udredning pa anmodning fra myndighedsradgiver.
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Det er myndighedsradgiver, i samarbejde med foreaeldre/vaerger og @vrige aktgrer, der
definerer radgivningsbehovet. Det er VISO, NCL der pa baggrund af det gnskede
radgivningsbehoy, tilrettelaegger et radgivningsforlpb med de rette fagspecialister.

Information om NCL-teamet

Radgivningen tilbydes, fra barnet diagnosticeres med en NCL-diagnose og resten af barnets/den
unges liv. Radgivningen retter sig mod bade almene og specialiserede tilbud.

NCL-teamet er et tvaerfagligt team bestaende af fysioterapeut, ergoterapeut, logopaed,
psykolog, specialpaedagog, musikterapeut og socialradgiver.

NCL-teamet opfordrer til, at der pagar et kontinuerligt og tet samarbejde mellem
forzeldre, laege, kommune og NCL-teamet, for herved at vaere pa forkant med de kendte
udfordringer, som NCL diagnosen afstedkommer.

Til forskel fra andre VISO tilbud, er der her tale om livslang radgivning uden krav om
forudgaende, afprgvede indsatser.

Tilbuddet er vederlagsfrit. Kontakt for yderligere information og/eller radgivning

Specialradgivningen for VISO
Koordinator for NCL-teamet
Anne Hgjstrup, tIf. 91 17 93 18
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Forfattere til denne pjece

Fysioterapeut Charlotte Birch, IKH

Logopaed Mette Espersen, IKH

Musikterapeut Hilde Skrudland, IKH

Psykolog Maria Schnack Wolff, IKH

Specialpadagog Susan Fugger, IKH

Koordinator og Socialradgiver Anne Hgjstrup, IKH

Projektleder og Antropolog Louise Rosendahl Bomholt, IKH

Synskonsulent Philippa Steen, Center for Syn og Hjeelpemidler

Overlaege PhD., Mette Mgller Handrup, Center for Sjaeldne Sygdomme, AUH




