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KAPITEL 1:

Om undersggelsen

Forord

Dette er den niende i en raekke af 13 kort-
lzegninger, der indgar i det kortlaegningspro-
jekt, som Center for Sma Handicapgrupper
(CSH) igangsatte i 2000. Kortlaegningsprojek-
tet har til formal at beskrive levevilkarene for
mennesker med sjaeldne diagnoser. Udgivel-
sen er et led i CSH's almene arbejde med at
opsamle erfaring og information pa omradet
sjzeldne handicap og sygdomme. Med denne
publikation er vi naet til Crouzons syndrom.
Den lille gruppe bearn og voksne, der har
denne diagnose, er karakteriseret ved for tid-
lig sammenvoksning af kraniet samt ansigts-
og kraniemisdannelser.

Malgruppen for denne kortlaegning er isaer
fagpersonale i sundheds-, social- og under-
visningssektoren, som gennem deres arbejde
kommer i kontakt med mennesker med
Crouzons syndrom. Samtidig er den rettet
mod de beslutningstagere, som har indflydel-
se pa dansk handicappolitik. Det er tanken,
at kortlaegningen skal give malgruppen ind-
blik i hverdagens sma og store udfordringer
for de bergrte familier. Malgruppen far bl.a.
mulighed for at fa indblik i, hvordan famili-
erne oplever samspillet med fagpersonalet.
Endelig gives der bud pa hvilke lgsninger, der
eventuelt vil kunne lette brugernes og de
pargrendes hverdag.

Crouzonforeningen i Danmark har vaeret
en vigtig samarbejdspartner under udarbej-
delsen af denne kortlaegning, og uden deres

input var den ikke blevet en realitet. En stor
tak til medlemmerne og saerligt tak til Chri-
stian Rothe Schultz, Ingrid Reimer og Hanne
Kjeergaard, som har veeret falgegruppe
undervejs i forlgbet. Ligeledes en stor tak til
Sygekassernes Helsefond og Apotekerfonden
af 1991, som har ydet et vaesentligt fondsbi-
drag til denne kortlaegning.

Laesevejledning

De laesere, som ikke har behov for en ngjere
redeggrelse for diagnosen, kan undlade at
laese s. 4-7. For de af laeserne, hvis interesse
for kortlaegningen farst og fremmest samler
sig om de konkrete resultater og konklu-
sioner, er det muligt at springe s. 7-8 over,
hvor der gares rede for metodeovervejelser,
herunder fremgangsmade og diskussion af
datavaliditet.

Sidste afsnit i kapitel 1 med baggrundsin-
formation samt resten af publikationen rum-
mer den egentlige analyse og de konkrete
resultater af kortlaegningen.

Denne kortlaegning er stattet af Sygekas-
sernes Helsefond — www.helsefonden.dk og
Apotekerfonden af 1991 — www.apoteker-
foreningen.dk



Indledning
Kortleegningen har vist, at Crouzons syndrom
er et handicap, der ikke kan ses som en kon-
stant ting. Det giver mere mening at opdele
livet med Crouzons syndrom i tre faser. Disse
faser har dels med udviklingen af et syndrom
at gare, og dels med udviklingen af de men-
nesker, som har syndromet. Kortlaegningen
vil bl.a. ogsa belyse og dokumentere en
raekke problemstillinger omkring kontakten
til sundhedsvaesenet, de sociale myndighe-
der, skolen og overgangen til voksenlivet for
de unge med Crouzons syndrom.
Kortlaegningen bliver afsluttet med en
opsamling, der konstaterer to positive ten-
denser, som har vist sig. Der er en vaesentlig
kortere ventetid pa at fa diagnosen i dag,
end der var tidligere. Det er 0gsa positivt,
at familierne informeres tidligere om deres
sociale rettigheder end ar tilbage. Der bliver
ogsa kigget pa fire omrader, hvor der er
plads til forbedringer. Det er pa omrader som
starre opmaerksomhed pa de variationer,
der findes i symptomerne, samarbejdet med
kommunerne, de psykosociale problemer,
som de unge oplever, og sundhedssektorens
reaktion pa den forvaerring i symptomerne
med alderen, som flere voksne oplever.

Kortlaegningen som et led i overordnet
kortlaegningsprojekt

Kortlaegningen af Crouzons syndrom indgar

i et starre kortlaegningsprojekt, hvor levevil-
karene for personer med en raekke sjzeldne
diagnoser bliver undersggt. Det er malsaet-
ningen pa et senere tidspunkt at bruge resul-
taterne fra denne og de andre kortlaegninger
til at lave en opsamling om levevilkdrene for
personer med sjeeldne handicap.

Kortlaegningerne er opbygget omkring
en raekke overordnede temaer, som saetter
fokus pa forskellige perioder og aspekter af
livet med et sjaeldent handicap. De fleste af
temaerne gar igen i de forskellige kortleeg-
ninger, sa det bliver muligt at drage sam-
menligninger imellem diagnoserne. Enkelte
temaer er dog specifikke for den enkelte
eller for nogle af diagnoserne.

Temaer, som bliver behandlet i denne

kortlaegning:

— At fa diagnosen

— Kontakt til sociale myndigheder og
paedagogiske institutioner

— Behovet for information

— Pavirkning af hverdagen og familien

— Sociale netvaerk

— Skolegang og fritidsaktiviteter

Diagnosen Crouzons syndrom
Crouzons syndrom har faet navn efter den
franske neurolog Octave Crouzon, der
beskrev syndromet i 1912.

Syndromet er karakteriseret ved misdan-
nelser af iseer kranie- og mellemansigtsknog-
ler. Fremstaende gjne, nedsat syn samt let til
middel harenedsaettelse forekommer ofte.
Mange har vejrtreeknings- og spiseproblemer
samt et pafaldende ansigtsudseende, der kan
medfare psykosociale problemer. Den gene-
relle og intelligensmaessige udvikling er i reg-
len normal. Der er stor forskel pa omfanget
af misdannelserne, som i vid udstraekning
kan behandles. P4 baggrund af udseendet
med de flade gjenhuler, som giver et indtryk
af udstaende gjne, kan diagnosen i reglen
stilles ved fadslen eller inden for det ferste
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levedr. Symptomerne er dog ikke altid tyde-
lige, og nogle gange udvikles de farst i lgbet
af de farste levear. | nogle tilfaelde stilles
diagnosen farst i voksenalderen, fx i forbin-
delse med, at en slaegtning far den stillet.

Forekomst og arvegang

Det skannes, at ca. 1 barn ud af 25.000
fedes med Crouzons syndrom. Det svarer

til, at der i gennemsnit fades 2-3 bgrn om
aret i Danmark. Skensmaessigt lever der ca.
150-200 mennesker med syndromet i landet.
Syndromet forekommer lige hyppigt hos
drenge og piger.

Crouzons syndrom skyldes en genetisk fejl
(mutation) pa den lange arm af kromosom
10. Genet koder for sakaldte FGFR-proteiner,
der er vaekstfaktorer, som har stor betydning
for skelettets dannelse i fostertilvaerelsen.
Arvegangen er dominant, dvs. at der er 50%
sandsynlighed for, at en person med Crou-
zons syndrom videregiver genforandringen til
sine bgrn. | mange tilfaelde er der imidlertid
tale om en nyopstaet mutation, der optrae-
der for farste gang i sleegten. | dag er det
i en del tilfeelde muligt at identificere den
specifikke genforandring. | disse tilfaelde kan
undersggelse af fostervand eller moderkage
afklare, om et foster har arvet syndromet.

Forleb og prognose

Syndromet er medfgdt, men de synlige tegn
kan vaere sma ved fadslen for senere at for-
staerkes, efterhanden som mellemansigtets
mangelfulde vaekst i forhold til underkaebens
normale vaekst bliver mere udpraeget.

Fordi kranieknoglerne vokser for tidligt
sammen, kan kraniet ikke laengere udvide
sig i takt med hjernens vaekst. Det kan fare
til et forhgjet tryk i hjernen, hvilket kan give

hovedpine, synsforstyrrelser, urolig sgvn,
opkastninger og nedsat appetit. Ubehandlet
kan det medfare udviklingshaemning og i
sjaeldne tilfelde krampeanfald.

Den mangelfulde udvikling af melleman-
sigtet kan pavirke gjne og grer, luftveje,
mund og tandstilling.

Kranie- og ansigtsknogler

De flade kranieknogler, der omslutter og
beskytter hjernen, vokser for tidligt sammen

i knoglesgmmene. Misdannelserne i kraniet
og ansigtet afhaenger af omfanget og raek-
kefglgen af kranieknoglernes sammenvoks-
ning, som kan starte allerede far fadslen eller
umiddelbart efter og kan omfatte flere eller
alle kranieknogler. Kraniet kan derved udvikle
forskellige afvigende former. De typiske traek
ved ansigtet er indsunken naeserod og stor
afstand mellem gjnene, der ofte er fremsta-
ende og udadskelende. Hos nogle skraner
de ydre gjenkroge nedad. Mellemansigtets
knogler og blgddele er almindeligvis mangel-
fuldt udviklet med en lille og kort overkaebe.
Underkaebepartiet virker fremstaende.

djne

Hos mange er synet nedsat pa det ene eller
begge gjne. Der er i reglen tale om naersy-
nethed. Synsnerven kan svinde hen pa grund
af for haijt tryk inde i hjernen og kan i vaerste
tilfeelde medfgre blindhed. Jjenhulerne er
naesten altid fladere end normalt, hvilket
medfgrer udstdende gjne. Jjenlagene kan i
sjeeldne tilfaelde glide tilbage bag gjeaeblet.
Dette kan rettes gennem operation og der-
med bringes frem igen uden starre gener.
Der kan vaere problemer med at lukke gjen-
ldgene helt sammen og med at holde gjnene
lukkede under savn, hvilket kan resultere i



bindehindekatar. Dette kan dog forhindres
med en operation. Betaendelse i hornhinden
forekommer sjzeldnere, men kan medfere
synsnedsaettelse pa grund af ardannelser.
Den mangelfulde udvikling af mellemansig-
tet medfarer hyppigt udadskelen, som kan
lede til nedsat syn pa et af gjnene. | sjaeldne
tilfeelde forekommer ufrivillige flakkende
gjenbevaegelser.

Grer

Mange har let til middel hgrenedsaettelse.
Det skyldes oftest forsnaevring af den ydre
gregang, som forringer overfarsel af lyd til
det indre gre. Sjeeldnere er den ydre gregang
helt lukket. Der kan ogsa vaere misdannelser
i de sma knogler i mellemgret og nedsat
funktion i sneglen i det indre gre. Ved for-
snaevring i det eustakiske rgr er der gget
risiko for mellemgrebetaendelse.

Luftveje

De gvre luftveje er naesten altid forsnaevrede,
idet savel naesehulen som naesesvaelget

er mangelfuldt udviklet i forbindelse med
vaekstforstyrrelse af overkaeben. Barnene

er tit forkelede, og den begraensede plads
medvirker til, at forkglelser kan udvikle sig til
betaendelse i bihulerne. Forrest i den harde
gane forekommer haevelser i slimhinden,
som 0gsa er med til at begraense pladsen.
Drgbelen kan vaere spaltet som tegn pa
skjult ganespalte. Mange har problemer med
at treekke vejret, og en del er ngdt til ude-
lukkende at ande gennem munden, hvilket
fx ger det vanskeligere at spise og drikke.
Vejrtraekningsproblemer er saledes alminde-
ligt forekommende, og isaer hos sma barn
kan det vise sig som obstruktiv savnapng,
som medfarer sgvn- og trivselsproblemer — i

nogle tilfaelde store problemer. Hos nogle
barn forekommer kortvarige perioder pa
10-20 sekunder under sgvn, hvor barnet
ikke traekker vejret. | disse tilfaelde skal man
vaere opmaerksom pa, om barnet optager
tilstraekkelig ilt, da der ellers kan veere risiko
for udvikling af hjerte-karsygdomme. | milde
tilfeelde kan der vaere tale om snorkelyde
under sgvn, hvilket er almindeligt pa grund
af de snaevre luftveje og mundhulens form.
Den begraensede plads i naese og naesesveelg
kan medfgre lukket sngvl og andre udtale-
vanskeligheder.

Mund

Pa grund af den mangelfulde udvikling af
overkaben er tandbuen i overkaeben kortere
og smallere end normalt, og der er mindre
plads til teenderne. Den smalle tandbue

far ganen til at virke hgj. Den fremstdende
underkaebe og overkaebens mangelfulde
udvikling medfarer et darligt sammenbid,
hvilket giver problemer med at bide og
tygge. Nogle bgrn smasker og savler.

Led

Hos nogle forekommer problemer med led-
dene, isaer i albuer og knae. Der kan ogsa
veere nedsat bevaegelighed i nakken pa
grund af sammenvoksning af de gverste nak-
kehvirvler.

Kranie- og ansigtsmisdannelserne
Kranie- og ansigtsmisdannelserne kan kraeve
mange operationer under vaekstforlgbet. For
at hjernen kan fa plads til at udvikle sig og
dermed undga at tage skade, vil det hos de
fleste bgrn med syndromet vaere ngdvendigt
at dbne og korrigere det for tidligt sammen-
voksede kranie inden for det farste levear.
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Senere kan operationer i mellemansigtet og
kaeberne vaere nadvendige for at afhjaelpe
funktionsnedsaettelser og for at forbedre
udseendet.

Metodeovervejelser
Kortlegningsdata

Der er brugt to dataindsamlingsmetoder i
kortlaegningen: Farst spargeskemaer og der-
naest fokusgruppeinterview.

Spergeskemaer

Der er udsendt to spgrgeskema til hen-
holdsvis foraeldrene til barn (under 15 ar)
med Crouzons syndrom og til unge og
voksne over 15 ar med Crouzons syndrom.
Crouzonforeningen i Danmark har vaeret
inddraget pa flere niveauer i arbejdet med
at indsamle data. For det ferste blev den
involveret i processen omkring fokusomrader,
spgrgsmalene skulle daekke. Herved opna-
edes en preecis og relevant fokusering pa de
saerlige problemer, som er knyttet til Crou-
zons syndrom, og samtidig aktiverede selve
processen nogle af de ressourcer og den
viden, som er samlet i foreningen. For det
andet fungerede foreningen som bindeled til
de enkelte respondenter, dels ved at sikre, at
alle medlemmer fik tilsendt et spargeskema,
dels ved at anbefale kortlaegningen over

for medlemmerne. Dette har haft en positiv
effekt pa svarprocenten.

Fokusgrupper

Den anden form for data blev indsamlet
gennem tre fokusgruppeinterview med hen-
holdsvis tre unge (mellem 16 og 20 ar) med
Crouzons syndrom, syv forzeldre til barn og
unge med Crouzons syndrom og fire voksne

med Crouzons syndrom. | fokusgruppeinter-
viewene var der mulighed for at fa uddybet
problematikkerne, som var blevet belyst i
spagrgeskemaerne.

Interviewmetoden blev baseret pa en friere
struktur end traditionelle interview, idet inter-
aktionen ikke kun foregik mellem interviewer
og deltagere, men ogsa mellem deltagerne
indbyrdes. Den dynamik, der skabes i grup-
pen, nar deltagerne udveksler erfaringer,
giver intervieweren en mere alsidig og leven-
de belysning af emnerne. Denne interview-
form har isaer sin styrke i forbindelse med
interviews om emner, hvor interviewperso-
nerne har et feellesskab — en feelles forstaelse
af et emne/erfaringer, som intervieweren ikke
har de samme forudsaetninger for at saette
sig ind i. Herudover kan man ogsa opna at
fa de mere falelsesmaessige aspekter frem.
Gruppeinterview kan udvikle sig sadan, at
foraeldrene praeger billedet og genskaber
noget af den sociale verden, de har til fael-
les i dagligdagen, og det kan give et unikt
billede af komplekse og ofte falelsesladede
sammenhange.

Desuden gav metoden intervieweren lejlig-
hed til at made de mennesker, hvis levevilkar
skulle beskrives. Intervieweren fik alt andet
lige en starre indsigt, forstaelse og bedre
forudsaetninger for at nuancere den endelige
rapport, end hvis han kun havde haft spar-
geskemaerne at ga ud fra.

Fokusgruppeinterviewene blev gennemfart
i april 2005. De varede mellem tre kvarter
0g to timer og gav en solid baggrund for at
kunne beskrive hverdagen for henholdsvis
familierne med barn med Crouzons syndrom
0g unge og voksne med Crouzons syndrom
og dermed forsta baggrunden for deres
besvarelser af spagrgeskemaerne.



Konkret fremgangsmade

I samrad med Crouzonforeningen i Danmark
blev det fra starten bestemt, at unge over
15 ar selv kunne og skulle besvare deres
eget skema, mens foraeldrene skulle besvare
skemaerne for bgrn under 15 ar. | den for-
bindelse er det vaesentligt at bemaerke, at
analysen af levevilkarene for bagrnene under
15 ar med Crouzons syndrom bygger pa for-
zldrenes oplevelse af forholdene. Det vil ikke
vaere muligt inden for rammerne af denne
kortlaegning at vurdere, om deres bgrn har
de samme oplevelser.

Det var ikke muligt at komme i kontakt
med alle de mellem 150-200 med Crou-
zons syndrom, der sk@nsmaessigt findes
i Danmark. Det er langt fra alle, som er
organiseret i patientforeningen, og der fares
ingen officiel registrering af mennesker med
Crouzons syndrom i Danmark. Den gruppe,
hvis livsvilkar undersagges her, udger saledes
kun en del af den samlede population af
personer med Crouzons syndrom. Kortlaeg-
ningen af denne gruppe matte saledes meto-
disk indrette sig efter disse vilkar, og den
fik derfor en kvalitativ tilgang, hvor der blev
fokuseret mere pa at beskrive de forekom-
mende problemstillinger end at dokumentere
udbredelsen af problemstillingerne.

Kontaktmulighedernes betydning for
metodevalg

Kontakten til de mennesker, som medvirker
i kortlaegningen, skete som udgangspunkt
gennem foreningen, hvilket som sagt
udelukker dem, som ikke er medlemmer

af foreningen. Problemstillingen med den
begraensede mulighed for at komme i kon-
takt med alle med Crouzons syndrom ville

afstedkomme en vaesentlig usikkerhed i kort-
laegningen, hvis besvarelserne udelukkende
blev behandlet efter rent kvantitative meto-
der. Det ville ikke vaere muligt at godtgare,
at resultaterne er repraesentative for alle med
Crouzons syndrom. Nar det sa er sagt, er det
samtidig vigtigt at erindre, at der har vaeret
kontakt med minimum hver tiende af alle
med Crouzons syndrom i Danmark.

Formal med spergeskemaerne

Der var iszer grund til metodeovervejelser i
forhold til spgrgeskemaundersaggelserne. |
kortlaegninger med meget fa respondenter
er der grund til at vaere skeptisk over for
validiteten af resultaterne, hvis man agnsker
at bruge det til beregninger af forekomsten
af en bestemt problemstilling. Intentionen
med spargeskemaundersggelsen var heller
ikke at beregne valide procentfordelinger,
men derimod at lave en sondering blandt de
medvirkende, som ville give mulighed for at
identificere vaesentlige problemstillinger

Baggrundsinformation

Pa baggrund af medlemslisten fra Crouzon-
foreningen i Danmark blev der udsendt 30
spagrgeskemaer i april 2005. Omkring14 dage
senere fik medlemmerne en pamindelse. |
maj 2005 var der kommet 21 skemaer retur
— fire fra forzaeldre til barn under 14 ar og 17
fra unge og voksne med Crouzons syndrom.
Dette svarer til en svarprocent pa 70%, hvil-
ket vurderes som tilfredsstillende. Bemaerk

at et enkelt skema er udfyldt af en kvinde
med et beslaegtet syndrom. Syndromet er sa
teet beslaegtet, at vi vurderede, at hun kunne
indga i kortleegningen.
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Der er fglgende aldersfordeling (i 2005) for de deltagende (n =217) :

Alder
Antal
Barn i farskolealderen (0-6 ar) 2
Bern og unge i skolealderen og frem til 18 ar (7-17 ar) 4
Voksne (18- ar) 15

De aldste voksne, som deltager i kortlaegningen, er fadt i 1943. Det yngste barn er fra 2001.
Af spergeskemaerne fremgar det, at der er i alt 6 drenge/maend blandt deltagerne og 15

piger/kvinder.
Boligform
Under 18 ar Over 18 ar
Bor stadig hjemme hos deres forzeldre 6 4
Sammen med kaereste/samlever/agtefaelle 7
Alene eller alene sammen med bgarn 4

'Population. Det er det antal besvarede skemaer, som er kommet retur




KAPITEL 2:
At fa diagnosen

”)Jeg fortalte lcegen om en episode, hvor
jeg sad og Ieeste op for hende, og hvor
hun bare smed sig p@ gulvet. Jeg syntes,
hun var mgg uopdragen. Nu sidder jeg her
og hygger, og lige pludselig s@ leegger hun
sig ned pd gulvet og begyndte at skrige.
Leegen spurgte, hvad det var for noget,
og hun blev opereret kort tid efter. Og

jeg havde sort samvittighed over at have
misforstdet hendes symptomer”

Fra gruppeinterview med forceldre til barn
med Crouzons syndrom

| citatet fortzeller en mor om problemerne
med i begyndelsen at se de symptomer det
gav, nar kraniet pressede pa hjernen, noget
som mange med Crouzons syndrom ople-
ver. Moderen er ikke klar over, at datterens
reaktion ikke er darlig opfarsel, men tegn

pa at hun har det skidt. Historien er pa linje
med flere at de beretninger, som foraeldrene
fortaeller i gruppeinterviewet om deres farste
oplevelser med alvorlige symptomer pa Crou-
zons syndrom.

De ser anderledes ud og kan have sveere
symptomer

Crouzons syndrom er kendetegnet ved, at
der kan veere store forskelle pa, i hvor hgj
grad udseendet pavirkes. Nogle har det i sa
mild en grad, at det naesten ikke kan ses,

mens andre har sa svaere misdannelser, at de
har brug for flere operationer. Operationerne
kan bade have til formal at lette trykket pa
hjernen og andre udseendet. At sympto-
merne hos de bgrn, som er svaerest ramt, er
alvorlige, kunne man se i ovenstaende citat
eller i denne fortzelling fra en mor:

"Hun havde eksplosive opkastninger
allerede, da hun var 1% ar. Hun stod op i
sengen om natten og skreg simpelt hen. Hun
voksede ikke, hun kastede al sin mad op,
hun ville ikke spise, for hun kunne ikke. Hun
havde kvalme og spiste kun yoghurt. Det var
det eneste, vi kunne fa i hende”.

Betydningen af at fa diagnosen er saledes
vigtig for at kunne hjzelpe de bern, som far
sa svaere symptomer.

Hvornar stilles diagnosen

Crouzons syndrom er en sjaelden diagnose,
hvor diagnosticeringen ofte kraever ekspertvi-
den, og det kan have indflydelse pa, hvornar
diagnosen stilles,. Kortlaegningen viser dog,
at kun nogle fa venter usaedvanlig laenge, far
diagnosen bliver stillet, og de tilfaelde skyldes
formentligt, at de har en mild grad af Crou-
zons syndrom med fa symptomer. Kun en
enkelt af de tre, som har ventet laengst pa
diagnosen, har gennemgaet en enkelt ope-
ration, og de to andre har ikke gennemgaet
nogen operationer. Dette indikerer netop, at
de har Crouzons syndrom i mild grad. Der
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gar alt mellem 0 og 50 ar mellem fadsel og
det tidspunkt, hvor diagnosen blev stillet. Ni
af de 19, som har svaret, har ventet under
et ar pa diagnosen. Heriblandt er de 4
under 15 ar. Ti har saledes ventet mere end
et ar, og tre af dem har ventet i mere end
tre ar pa diagnosen; eller mere praecist har
de ventet mellem 12 og 50 ar. Det er to af
de ldste, som har ventet leengst, og der er
formentlig tale om helt saerlige omstaendig-
heder, siden der kunne ga sa mange ar. Ser
man samlet pa tallene, tyder det pa en ten-
dens til, at diagnosen stilles hurtigere i dag
end tidligere. Saledes er der kun en enkelt
under 20 ar, som har ventet i mere end et
ar pa sin diagnose.

Foraeldrene til barnene under 15 ar blev
spurgt, hvor undersggelsen for Crouzons
syndrom blev foretaget. Det er sket i hen-
holdsvis to tilfaelde pa landsdelscenteret pa
Rigshospitalet (Klinik for Sjeeldne Handicap,
som i 1998 fik landsdelsfunktion omkring
Crouzons syndrom), og i ét tilfeelde af Rigs-
hospitalets kraniofaciale team, og i det sidste
tilfelde pa et udenlandsk bgrnehospital.
Samtlige familier med bgrn under 15 ar har
bade vaeret henvist til det kraniofaciale team
og Klinik for Sjeeldne Handicap pa Rigsho-
spitalet mindst én gang. Det tog alt mellem
0 uger og 1% ar fra de farste symptomer,
til barnene blev henvist til Klinik for Sjeeldne
Handicap, og det var primaert andre laeger, fx
pa det lokale sygehus, som gav information
om klinikkens eksistens og tilbud. Familierne
gar bl.a. til kontrolbesag og radgivning (om
bl.a. teenderne) pa klinikken. Desuden har
klinikken hjulpet med koordinering inden for
sundhedssektoren.

Barnene under 15 ar har ogsa haft en
raekke indlaeggelser i deres farste levear. De

blev indlagt i alt imellem to og seks gange.
To af bgrnene var ogsa hyppigt syge i det
farste levear.

Som omtalt i det farste kapitel er det i dag
muligt at genteste mennesker med Crouzons
syndrom for at finde den specifikke genfor-
andring, som ligger til grund for syndromet.
I alt 11 af de 21 medvirkende er blevet
gentestet. Seks af de medvirkende har ikke
arvet syndromet, da der i deres tilfelde er
tale om en nyopstaet mutation. De gvrige 15
har arvet syndromet fra en af forzeldrene. |
gruppeinterviewet med foreeldrene til barn
med Crouzons syndrom fortaelles der flere
historier om familiemedlemmer, som ligner
hinanden og dermed indikerer en arvelighed.
Bl.a. fortzeller en mor fglgende:

"Da den zldste kom til verden lignede
hun sin bedstefar [som har Crouzons syn-
drom i mild grad, red.]. Det kunne hun jo
nemt ggre, og hun lignede ogsa mig [som
0gsa har Crouzons syndrom i mild grad,
red.]. Og jeg anede det jo ikke, og min far
vidste heller ikke, at hans sjove hoved skyl-
des Crouzon. Han har altid bare troet, han
lignede Marty Feldmann. Han gik igennem
medicinstudiet og fungerede som leege i sa
mange, mange ar. Han har aldrig taenkt over,
at han havde en eller anden diagnose selv.
Han havde bare det der sjove hoved.”

| det ferste kapitel omtales ligeledes, at
det i nogle tilfeelde er muligt at foretage en
moderkage- eller fostervandsundersggelse
for at afggre, om det ufgdte barn har syn-
dromet. Det er kun sket i ét tilfaelde blandt
de fire foraeldrepar, som har bgrn under 15,
og hvor barnet havde arvet syndromet. To
har ikke faet det tilbudt, og en markerer, at
det ikke var relevant. Det skal med, at det
kun var relevant i de to tilfaelde, idet de to



andre af de fire var nymutationer, hvor man
ikke havde mulighed for at vide, at der var
grund til undersagelse.

Ved andre sjzeldne diagnoser kan man
opleve, at laegerne har problemer med at
stille den rigtige diagnose, og flere derfor i
farste omgang far stillet en forkert diagnose.
Denne problemstilling ger sig dog ikke gael-
dende i seerlig hgj grad blandt de medvir-
kende med Crouzons syndrom. Kun tre ud af
de 21 har oplevet at fa en forkert diagnose,
inden de fik diagnosen Crouzons syndrom.
Af kommentarerne i spgrgeskemaerne kan
man laese, at nogle deltagere har faet fejlag-
tige diagnoser som hydrocephalus (som er et
symptom blandt nogle med Crouzons syn-
drom) og Pierre Robin syndrom. Der er ligele-
des et eksempel pa en kvinde, som fejlagtigt
fik stillet diagnosen Crouzons syndrom, fordi

hun havde en naert beslaegtet diagnose (som
let kan forveksles med Crouzons syndrom).
Alle med undtagelse af denne kvinde har i
dag faet stillet diagnosen Crouzons syndrom,
og kun en enkelt har en anden diagnose,
idet vedkommende ud over Crouzons ogsa
har en hjertefejl.

Typiske symptomer

| spergeskemaet er naevnt en raekke typiske
symptomer, der er en fglge af Crouzons syn-
drom. | skemaet s.13 kan man se hyppighe-
den af symptomerne blandt de medvirkende
i spergeskemaundersggelsen. Bemaerk, at
besvarelserne gar pa, om de adspurgte har
haft eller stadig den dag i dag har et eller
flere af fglgende symptomer

(n=21):
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otil 154 | 1>areg
(n=4) derover
Typiske Symptomer (n=17) lalt
Har haft/
har i dag Har haft/
har i dag
Tandproble_mer pga. underudviklet 0/3 krydser 7/7 krydser 17 krydser
mellemansigt
Udstdende gjne 0/3 - 5/8 - 16 -
Mange forkalelser pga. snaevre luftveje 1/3 - 6/6 - 16 -
Synsproblemgr - nedsat syn pa et 13- 26 - 12-
eller begge gjne
Nedsat hgrelse 0/2 - 3/7 - 12 -
Vejrtraekningsproblemer 2/1 - 4/5 - 12 -
Problemer med korrekt udtale af ord 0/3 - 5/3 - 11 -
Kravlede ikke eller forsinket 3/0 - 8/0 - 11 -
Darlig trivsel med hoved.pme, 31 - 33 - 10-
kvalme og nedsat appetit
Sgvnapng 0/3 - 3/3 - 9-
Problemer med kaeben 0/1 - 2/5 - 8-
Problemer med nakken — fx
sammensmeltning af hvirvler 0/2 - 0/5 - 7 -
i halshvirvelsgijlen
Hypermobile led — iscer albue og o1 - /5 - 6-
knaeled
Problemer med gjenldgene — Glider bag
gjnene/om bag gjeaeblerne eller kan 0/2 - 172 - 5-
ikke lukkes helt under sgvn
Andet * 1/0 - 0/3 - 4-
Eksotropi (konstant skelen) 0/0 - 2/2 - 4 -
Savler 0/1 - 2/1 - 4-
Hydrocephalus (vand i hovedet) 0/2 - 1/0 - 3-

* Andet daekker bl.a. over spiseproblemer (fx problemer med at spise fast fade hos de sma barn med svaere

symptomer), smerter i hofter, ryg og knae og stive led




Nar man samlet ser pa alle de adspurgte og
medregner bade symptomer, de har haft og
stadig har, sa viser skemaet, at tandproble-
mer er det mest almindelige symptom ved
Crouzons syndrom. Som de naesthyppigste
symptomer kommer udstaende gjne og hyp-
pige forkalelser pga. snaevre luftveje. Disse
tre symptomer har omkring 4 af 5 med
Crouzons syndrom oplevet ifglge denne
spgrgeskemaundersaggelse. Modsat er kon-
stant skelen (eksotropi), savlen og vand i
hovedet de symptomer, som faerrest oplever
eller har oplevet. Kun knap en ud af fem har
oplevet de tre sidstnaevnte symptomer.

Det er vigtigt at bemeaerke, at ikke alle
symptomer giver lige store problemer for
den enkelte. Ovenstaende skema ser ude-
lukkende pa, hvilke symptomer der er mest
udbredt. En med 4 og meget alvorlige
symptomer kan fa mange problemer, fx
blive voldsomt syg, trives darligt eller kraeve
mange operationer. Omvendt kan en anden
have mange symptomer, men i mildere grad.
Tandproblemer er ikke det mest alvorlige
symptom, men blot det mest udbredte. Det
er 0gsa vigtigt at pointere, at der kan vaere
stor forskel pa symptomerne hos sma bgrn
og fx voksne. Sma bgrn kan far operationer-
ne have voldsomme problemer, netop fordi

de endnu ikke er opereret, som de voksne er.

Forvaerring med alderen

De medvirkende over 15 ar er ogsa blevet
spurgt, om nogle af de ovennavnte symp-
tomer er blevet forvaerret med alderen. Tre
fierdedele af dem, som svarer, mener, at
der er sket en forvaerring af symptomerne.
Ifalge kommentarerne i spgrgeskemaerne
kan man se, at det fx drejer sig om forveer-
ringer i forbindelse med hgrelsen, gjnene,

teenderne, kaeben, knaeene og ryggen. Flere
af de medvirkende kommer i spgrgeskema-
erne med beskrivelser af deres problemer.
Her er nogle eksempler: "Harelsen er blevet
darligere. Jeg har ofte ondt i grerne og er
meget generet af tinnitus-lignende sympto-
mer. Jeg har ogsa lidt problemer med mine
teender pga. forkert slid”, “"Teenderne (darlig
smag i munden) og ondt i munden. Kaeben
giver efter og knirker. Harer darligt og kan
naesten intet se” eller "Ja, jeg har problemer
med kaeben. Den er begyndt at 'knaekke' i
leddene. Nar jeg vagner, er det slemt, men
0gsa nar jeg spiser”. Kortlaegningens spar-
geskema viser, at forvaerringen kan starte
op imod 20 ars alderen. Samtidig falder den
jeevnlige kontakt med sundhedssektoren,
efter at man bliver 18 ar — bl.a. i forhold til
det kraniofaciale team. Af de 11 som har
oplevet forvaerring, har én jaevnlig kontakt
med Klinik for Sjeeldne Handicap og to med
deres lokale sygehus. Ingen af disse 11 har
jeevnlig kontakt med det kraniofaciale team.
| gruppeinterviewet med de voksne fortzeller
en kvinde:

"Jeg er meget opmaerksom pa, hvad der
sker med mit ansigt. Der sker jo noget, selv
om vi tror, vi er feerdige med at vokse”.

Problemet er, ifalge deltagerne i intervie-
wet, at selvom de er blevet opereret, sa kan
der med tiden ske forandringer, som ger,
at nogle af problemerne med fx taenderne,
kaeben eller harelsen vender tilbage.

Operationer

Pa neer tre voksne har samtlige deltagende i
spagrgeskemaundersagelsen veeret igennem
mindst én operation for at mindske trykket
pa hjernen og/eller rette traek ved udse-
endet. De fleste har gennemgdet mellem
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én og syv operationer En enkelt har veeret
igennem 42 operationer, en anden 15. For-
2ldrene til bgrnene under 15 ar oplyser, at
alle barnene har flere operationer i vente. Tre
af fire familier forventer, at deres barn skal
gennemga fra én til fire store operationer

— eller mange, som en forzelder skriver. For
barnene kan operationerne komme i konflikt
med skolegangen, fordi bgrnene vil veere
vaek fra undervisningen et stykke tid. | nogle
tilfeelde kan operationer planlaegges, sa det
giver mindst muligt fraveer, men i andre til-
faelde kan det vaere ngdvendigt med en akut
operation. En af de fire familier har ikke haft
indflydelse pa tilrettelaeggelsen af operati-
onsforlgbet, eller som de selv skriver: "lkke
muligt, da operationerne var ngdvendige pa
tidspunktet”. De tre andre har oplevet, at de
havde delvis indflydelse pa, hvornar operatio-
nen kunne gennemfgres. Som eksempel skri-
ver de: "Vi koordinerede selv det meste med
Rigshospitalet”, eller som en anden familie
skriver: Vi har fortalt om datoer/perioder,
hvor det ikke skulle vaere, men der har ogsa
vaeret mange akutte operationer”.

Tre af bgrnene har vaeret sd sma, at deres
foraeldre mener, at de ikke forstod, hvad der
skulle ske. Den sidste familie giver udtryk for,
at barnet har accepteret, men ogsa veeret
ked af afbrydelserne i hverdagen. Forzeldrene
skriver: Vi har talt om og forklaret opera-
tionerne, og vores barn har accepteret. Det
skulle bare overstds, sa han kunne fortsaette,
hvor han slap”. Ingen af forzeldrene vurde-
rede, at der i netop deres tilfeelde var behov
for samtaler med en psykolog i forbindelse
med operationerne. Det er vigtigt at bemaer-
ke, at flere af barnene var meget sma ved
de farste operationer (i nogle tilfeelde under
et ar). Det kan veere en darsag til foraeldrenes

svar. Det betyder ikke, at der ikke ved senere
operationer kan vaere behov for samtaler
med en psykolog, fx i teenagedrene. Mere
om det senere i dette kapitel.

| forbindelse med gruppeinterviewet med
foreeldrene blev der fortalt om operationer-
ne. Fglgende er en mors fortzelling, og den
illustrerer det (til tider) problematiske forlab
omkring operationerne:

"Min san er opereret tre gange under
sin opvaekst og far gjort plads til hjernen.

Da han var ni, gik man ind og flyttede hele
panden og hele mellemansigtet frem pa en
gang, det der hedder en monoblok, og lave-
de gjenhuler og kindben osv. Han var indlagt
i ni maneder. Min datter er sa opereret to
gange under sin opvaekst, fra hun var otte
ar og frem til hun er 12. Da hun var 12 stod
det klart for laegerne, at de nu skulle lave
noget med ansigtet, for der var forhgjet tryk
igen. De gik ind og lavede den farste del af
ansigtsoperationen ved at flytte panden frem
og kile den og lave transplantater heroppe.
Sommeren efter gik de sa ind og flyttede
hele mellemansigtet frem og transplanterede
i gjenhulerne, lavede gjenhuler og kindben
og opererede ogsa ved naesen. Sa er hun
opereret igen, hvor hun har faet naesen ope-
reret og faet gjort plads til at treekke vejret,
fordi hun faktisk ikke kunne traekke vejret
ordentligt gennem naesen”.

Beskrivelsen er taget med for at give et
indtryk af, at det ofte meget opfattende
operationer, som disse bgrn skal igennem.

Efter operationerne har bgrnene vzeret
glade, men nok primaert fordi det er oversta-
et. Et foraeldrepar skriver: “Han har haft det
udmeerket, men vi har heller ikke faet foreta-
get de store korrektioner endnu”. En anden
familie skriver, at deres barn var for lille til at



forholde sig til operationerne. De voksne er
0gsa blevet spurgt om deres reaktioner, og
de er egentlig ikke sa langt fra bgrnenes.
De fleste er glade for, at det er overstaet.
Mange har ogsa faet en starre selvtillid,
mens enkelte ikke har veeret tilfredse med
resultatet. Her er nogle af deres kommen-
tarer fra spargeskemaerne: "Jeg er glad
og lever fint med det udseende, jeg har.
Selvom at jeg ser meget anderledes ud, har
jeg det godt med mig selv og mine omgi-
velser, som ma acceptere mig, som jeg er!”
eller "jeg er glad for det, jeg har faet lavet,
men vil gerne have aendret nogle smating”.
Blandt de mindre tilfredse kan man laese:
"Da jeg var fire, fik jeg panden flyttet laen-
gere frem, men det har ikke hjulpet meget
pa udseendet” eller “den kosmetiske ope-
ration aendrede sa lidt pa mit udseende, at
det var ikke det vaerd”. | gruppeinterviewet
fortaeller en kvinde om at have sit gamle
ansigt med i rygsaekken:

"Det er nu 15 ar siden, jeg fik min
store opration lavet. Det har veeret en stor
omveeltning i mit liv. Det er sveert at vaenne
sig til et nyt ansigt, og jeg ved ikke, om jeg
nogensinde ggr det. Godt nok har jeg dette
nye ansigt, men hver gang jeg skal gare
noget nyt i mit liv, f. eks. flytte hjemme-
fra, starte pa job eller uddannelse osv., sa
tror jeg at alle kan se pa mig, hvad jeg har
vaeret igennem, og hvordan jeg har set ud.
Sa nok har jeg et nyt ansigt, men vil altid
have det gamle med i rygsaekken, og det er
ikke altid lige fedt. Jeg kan ikke benagte,
at jeg har Crouzon, men jeg praver at se
mig selv, efter alle disse ar, som bare mig
nu, og ikke mig fadt med Crouzon. Det er
ikke fordi jeg ikke har haft et godt liv, men
fordi jeg ikke vil vaere anderledes mere”.

Alle medvirkende er ogsa blevet spurgt om
omgivelsernes reaktioner pa deres ansigts-
operationer. Reaktionerne har tydeligvis
veeret blandede. Nogle saetter kryds ved
'imgdekommende’ eller 'usikre' eller begge
dele samtidig. Forzeldre skriver fglgende
kommentarer: "Folk reagerer generelt meget
forskelligt” eller er “nysgerrige i kort tid”.

En familie fremhaever ogsa, at det hjaelper
med forarbejde: "Vi har gjort meget ud af
information bade til barn og voksne, sa for-
2ldrene ogsa kunne svare pa deres barns
spagrgsmal”. Blandt de voksne kan man
lzese lignende kommentarer: “Det er meget
forskelligt, hvordan folk reagerer. Nogle er
abne og meget imgdekommende, og andre
er usikre og tilbageholdende. Nogle bliver
direkte bange og tager afstand, fordi jeg ser
anderledes ud” eller "pigerne var imgdekom-
mende, men de fleste drenge var tilbagehol-
dende, og nogle kunne ikke kende mig”.

Information om diagnosen

Generelt er deltagernes behov for informa-
tion stort lige efter, at diagnosen er stillet,
men informationen kan vaere sveer at skaffe.
Med sjaeldne diagnoser er det ofte sveert for
forzeldrene at finde den information, de har
brug for, men problemet var tilsyneladende
ikke sa stort for de fire familier med barn
under 15 ar. Ingen mener, at de slet ikke fik
den gnskede information. Men tre af dem
mener dog, at de kun delvist fik opfyldt
deres informationsbehov.

Alle fire familier oplevede, at hospitalerne
var behjaelpelige med information umiddel-
bart efter, diagnosen var stillet. To familier
naevner ogsa Center for Sma Handicap-
grupper som et sted, hvor de kunne hente
information.
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Informationsbehov om mange forhold
Det er naeppe overraskende, at sa godt
som alle familierne havde et stort behov for
information om alt taenkeligt med relation
til diagnosen pa det tidspunkt, diagnosen
blev stillet. | spgrgeskemaet er der listet 10

emner i relation til informationsbehov, hvor
besvarelserne fordeler sig som falger: (antal
krydser — n = 4):

Tre familier (ud af fire) markerede et stort
behov for information om prognosen, infor-

Informationsbehov da diagnosen blev givet Stort Noget Intet
behov | behov | behov
Information om udsigterne for Crouzons syndrom 3 0 1
Information om, hvordan handicappet
handteres i dagligdagen 3 ! 0
Information om muligheder for behandling 3 0 1
Information om fosterdiagnostik 0 0 4
Familiens sociale rettigheder 1 3 0
Information om praktiske hjaelpemuligheder 2 0 2
Information om arvegangen 0 3 1
Information om krisehjaelp 1 0 3
Oplysninger om en handicapforening 2 1 1

mation om, hvordan handicappet handteres
i dagligdagen og mulighederne for behand-
ling. Naest efter disse tre emner har flest
behov for information om en handicapfor-
ening, sociale rettigheder og hjeelpemulig-
heder. Fosterdiagnostik (som kun er relevant
for dem, hvor syndromet er kendt i familien
i forvejen) og information om krisehjaelp
havde foraeldrene til gengeeld ikke noget
stort behov for at sage information om i
perioden lige efter, at diagnosen blev stillet.

Kontakt til Crouzonforeningen
Afslutningsvis er familierne med barn under
15 ar i denne del af spargeskemaet blevet
bedt om at svare pa, hvor langt tid der gik
fra de fik diagnosen til de kom i kontakt med
Crouzonforeningen i Danmark. En familie var
i kontakt med foreningen allerede inden bar-
net blev fadt, da de vidste, at barnet havde
arvet sygdommen. De tre sidste familier kom
i kontakt med foreningen efter henholdsvis
et halvt ar, trekvart ar og to ar.



Kapitel 3:

Kontakt til sociale myndigheder
og paedagogiske institutioner

"De mange operationer, angsten, bekym-
ringerne, det psykosociale og hvad det
genererer af problemer. Det er jo ting, som
en socialrddgiver ogsa skal vide noget om
i forhold til den statte, en familie bar og
skal have. Men det forstar de ikke, og det
er meget, meget svcert at beskrive.”

Fra gruppeinterview med forceldre

Citatet er fra en af deltagerne i gruppeinter-
viewet med foraeldrene. Moderen faler ikke
sagsbehandlerne pa kommunens socialfor-
valtning forstar den falelsesmaessige belast-
ning en familie kan opleve, nar deres barn
har sveere symptomer som fglge af Crouzons
syndrom. Det falgende kapitel vil beskaef-
tige sig naermere med, hvordan kontakten
med socialforvaltningen opfattes af familier
med barn med Crouzons syndrom og af de
voksne med syndromet.

Information om sociale rettigheder
Foraeldre til et barn under 18 ar med Crou-
zons syndrom er i nogle tilfelde berettiget til
statte efter sociallovgivningen. Af spargeske-
maerne fremgar det, at familierne med bgrn
under 15 ar alle har modtaget en eller flere
ydelser. Det kan fx dreje sig om gkonomisk
statte til merudgifter og kompensation for
tabt arbejdsfortjeneste efter Lov om social
service.

Ifzlge Lov om social service er det kommu-
nernes opgave at radgive forzeldrene. Det
kan man lzese i lovens § 5 om radgivning,
hvor der star: “Kommunen er forpligtet til
ved opsggende arbejde at tilbyde denne
radgivning til enhver, som pa grund af szer-
lige forhold ma antages at have behov for
det”. En vigtig forudsaetning for at kom-
munerne kan radgive er, at kommunerne
bliver informeret, nar et barn med handicap
bliver fgdt. Det forholder sig lidt anderledes
for de voksne over 18 ar. De kan modtage
stgtte til merudgifter, men reglerne er ikke
helt de samme. Kommunen har heller ikke
de samme forpligtelser til koordinering. Der
vil derfor vaere spgrgsmal, som kun er stillet
til familierne med bgrn under 15 ar (og ikke
under 18, fordi spargeskemaet for unge mel-
lem 15 og 18 er besvaret af de unge selv).
For at undersgge hvor hurtigt foraeldrene
blev opmaerksomme pa deres ret til radgiv-
ning og stette, blev foraeldrene bedt om at
skrive, hvor mange maneder der gik, fra at de
var klar over at deres barn havde et handicap,
til de fik information om deres ret til kompen-
sation for merudgifter. Besvarelserne fra de
3 familier, der svarede, viser, at der var gaet
henholdsvis nul, seks og 18 maneder. Seks
0g iseer 18 maneder virker som lang tid, nar
familierne har veeret og stadig er berettiget
til ydelser efter Lov om sociale service. Det
bliver ikke bedre af, at de to familier, som har



At leve med Crouzons syndrom

ventet laengst, har faet besked om deres ret til
kompensation for merudgifter af henholdsvis
venner og andre foraeldre i samme situation.
Den familie, som fik besked med det samme,
fik beskeden fra hospitalet.

Ikke tilstraekkelig information
Alle de medvirkende blev spurgt, om de er
blevet godt informeret om deres sociale ret-
tigheder. Et flertal pa 10 af de 17 der svarer
mener ikke, at de blev informeret godt nok.
| kommentarerne kan man laese nogle af
begrundelserne: "Vi fik farst bevilget aflast-
ning, vadliggertilleeg og dizetpenge under
indleeggelsen 1% ar efter problemerne
opstod”, eller som en anden familie til et
barn under 15 ar skriver: "Ingen fortalte om
muligheden for tabt arbejdsfortjeneste”.
Ogsa en af de voksne skriver en kommentar:
"Jeg er aldrig blevet informeret. Jeg har min
viden fra min familie, som har Crouzon, og
fra min uddannelse som social- og sundheds-
assistent”. Det harer med, at tre af de 10
ikke pa noget tidspunkt har modtaget ydel-
ser efter den sociale lovgivning. Samtidig har
tre af de fire, som ikke svarer, heller ingen
kontakt med de sociale myndigheder. Det
er sveert at vurdere, om de skulle have haft
information om deres sociale rettigheder,
eller om arsagen er, at de ikke er berettiget
til ydelser efter den sociale lovgivning. De
sidste 7 mener, de blev informeret godt nok.
12 af 17 der svarer mener heller ikke, at
de er blevet informeret godt nok om gvrige
offentlige tilbud og muligheder. Holdningen
er altsd her mere negativ end omkring sociale
rettigheder. Nogle af familierne til barn under
15 ar forklarer, hvorfor de ikke faler sig
informeret: ”Jeg har fundet mange af mine
oplysninger i Servicehandbogen [En publika-

tion som beskriver forskellige offentlige tilbud,
red.]. En anden familie oplevede, at kommu-
nen svigtede, da barnets bgrnehave lukkes:
"Da bgrnehaven lukkede, var jeg selv ude for
at finde en ny”.

Med den utilfredshed med informationsni-
veauet om rettigheder i forhold til den sociale
lovgivning er det naeppe overraskende, at ni
(alle fire familier med barn under 15 ar og
fem voksne) har sggt information fra andre
end deres sagsbehandler. Syv af de ni mener
0gsa, at de fik for lidt information af deres
sagsbehandler. Flertallet (6) af disse ni mar-
kerer, at de gjorde det for selv at kunne vaere
med til at finde lasninger. En familie begrun-
der det saledes: “Man skal selv veere meget
opsagende for at fa viden og erfaringer, sa
man kan hjaelpe sit barn mest muligt”

De fleste (otte ud af de ni som har sggt
information fra andre end deres sagsbehand-
ler) har sggt information fra andre foraeldre
eller voksne i samme situation i eller uden
for Crouzonforeningen, eller som en voksen
skriver: "Jeg er blevet mere bevidst om tin-
gene, siden jeg blev medlem af Crouzonfor-
eningen”. Lidt feerre (5) har laest bager om
rettigheder ifglge den sociale lovgivning, sagt
pa internettet eller faet information hos Cen-
ter for Sma Handicapgrupper. De feerreste (4)
har benyttet andre videnscentre eller amtslige
radgivninger.

| spargeskemaet er naevnt en raekke sociale
ydelser, og familierne er blevet bedt om at
markere, hvilke ydelser de enten har modta-
get eller stadig modtager. | skemaet er bl.a.
naevnt gkonomisk statte til merudgifter, rad-
givning og hjaelpemidler. Til dem under 15
ar er der ogsa naevnt kompensation for tabt
arbejdsfortjeneste, aflastning og stgtteperson.



Kort fortalt kan der gives gkonomisk statte
til det, man kalder merudgifter, altsa de
foragede udgifter, som fglger af at have et
handicappet barn med Crouzons syndrom.
Kommunen kan efter Lov om social service
yde kompensation for tabt arbejdsfortjeneste.
Kompensation for tabt arbejdsfortjeneste kan
vaere ngdvendig at yde, hvis en af foraeldrene
er ngdt til at passe barnet i en periode ud
over barselsorloven og eventuelt i perioder
senere i lgbet af barnets opvaekst. Ogsa i
forbindelse med undersagelser og sygehus-
indlaeggelser kan der sgges om daekning af
tabt arbejdsfortjeneste. Aflastning er et tilbud,

hvor det handicappede barn enten kan blive
passet i hjemmet af en person, som forael-
drene ansaetter, eller fx komme pa weekend-
ophold pa en aflastningsinstitution eller hos
en aflastningsfamilie. Hjaelpemidler daekker en
lang raekke praktiske hjzaelpemidler til brug i
hverdagen. De fleste af ydelserne bevilges kun
til barn og unge under 18 ar. Nar den unge
fylder 18 ar, skal de sociale ydelser vurderes
ud fra lovgivningen for voksne handicappede.

De medvirkende har modtaget fglgende
ydelser (n=21):

Sociale ydelser Under 15 ar Over 15 ar
(n=4) (n=17)

@konomisk stgtte til merudgifter 3 krydser 6 krydser
Kompensation for tabt arbejdsfortjeneste 3 0
Hjeelpemidler * 2 0
Aflastning 2 0
Radgivning fra kommunen 0 2
Stotteperson 1 0

* Hjeelpemidler kan fx vaere gymnastikmadras, gavogn eller i et tilfaelde udstyr til sugning og maelkeerstatning

Der er reelt flere, som har modtaget gko-
nomisk stgtte til merudgifter, idet mange i
spargeskemaet skriver, at de har modtaget
statte til kurser i Crouzonforeningen, hvilket
defineres som en merudgift.

| forbindelse med tildelingen af sociale
ydelser har knap halvdelen af de medvirkende
(ni — alle fire familier med bgrn under 15 ar
og fem voksne) oplevet problemer med at fa

afklaret, om de var berettigede til ydelserne.
Det kan fx veere problemer med at afgare,
hvor stor en ydelse bgr veere, eller om fami-
lien overhovedet er berettiget til en ydelse.
Af kommentarerne kan det ses, at en del har
haft problemer med afklaring om tilskud til
foreningskurser, lankompensation og gkono-
misk hjzelp til voksne.
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Af de ni medvirkende, som har oplevet
problemer med afklaring af sociale ydelser,
mener alle, at det faktum, at Crouzons
syndrom er en sjaelden diagnose, har haft
betydning i denne sammenhang. De fleste
mener, at det har medfart nogle problemer,
mens et mindretal mener, at det har skabt
store problemer.

Kamp og pakrzevet indsats

De medvirkende er ogsa blevet bedt om at
beskrive deres generelle samarbejde med
kommunens socialforvaltning. De skulle
veelge et eller flere af fire udsagn, som pa
forskellige mader beskriver samarbejdet. Der
er heldigvis kun én voksen, som har mar-
keret ved udsagnet “du/l har overhovedet
ikke faet de Igsninger igennem, som du/l har
gnsket”. De flest af de medvirkende har sat
kryds ved henholdsvis “I har selv mattet finde
frem til de fleste af de lgsninger, som | har
faet igennem” og "det har veeret en kamp
mod systemet at fa gennemfart de lgsninger,
| har gnsket”. Otte ved hvert udsagn. En af
de familier, som har markeret begge disse to
udsagn skriver: "Det er sveert ikke at kunne
magte hverdagen selv og feles derfor helt
forfaerdeligt at skulle sidde og argumentere,
tigge og bede om forstaelse. Det er frygteligt
udmygende”. Forholdsmaessigt er famili-
erne med bgrn overrepraesenteret pa begge
udsagn. Og der er kun en familie som synes
folgende udsagn passer pa deres samarbejde
med kommunens socialforvaltning: “sags-
behandlerne har samarbejdet med jer om at
lgse problemerne”. Det sidste udsagn saetter
til gengeeld tre voksne kryds ved. En starre
del af de medvirkende, som har eller har haft
kontakt til kommunens socialforvaltning, har
altsa en oplevelse af, at det er en kamp, hvor

de ofte selv ma yde den vaesentligste indsats.
Det geelder i hgj grad bgrnefamilierne.

Det er maske ikke helt overraskende, at der
i kortlaegningen er et sammenfald mellem
dem, som har oplevet problemer med afkla-
ring af ydelser efter den sociale lovgivning,
og dem, som har oplevet samarbejdet med
kommunen som en kamp. En mor i grup-
peinterviewet mener, at en vaesentlig del af
problemet er, at der er stor forskel pa sagsbe-
handlerne. Hun siger bl.a.:

"Jeg synes, at vores oplevelse er, at det er
blevet alt for personafhaengigt. Det er blevet
alt for afhaengigt af den enkelte socialradgi-
ver, som vi sa har haft. Jeg synes, at vi bade
har oplevet enkelte socialrddgivere, som
havde en dejlig forstaelse for det at leve med
et anderledes barn, og sa synes jeg, vi har
haft meget, meget frustrerende oplevelser.
Men vi har alle sammen oplevet, at sags-
behandlerne skifter hele tiden. Man tror, at
nu har man faet et fundament og en god
forstaelse hos én socialradgiver, og sa hov, sa
kommer der sgu en ny, og sa skal man til at
starte forfra en gang til. Altsa, vi har saddan en
joke i vores familie med, at nu starter der en
ny oplaeringsperiode, sa har vi en pakke, som
vi sender til dem med funktionsmateriale, og
vi sender billeder samt aftaler mader og sadan
nogle ting. Men alt for personafhaengigt vil
jeg sige.”

En anden mor supplerer: “Det er enormt
ubehageligt, at man skal vaere sa afhaengig
af et andet menneske pa et omrade, hvor
man egentlig har nogle rettigheder. Sa det
har vaeret enormt mange kampe og enormt
megen frustration. Engang imellem er der lidt
medvind, men det er ikke det, der er billedet
i hvert fald”



Lovens ord om koordinering

Et andet centralt element i kommunernes
tilbud til familier med handicappede bgrn
(under 18 ar) er kommunernes forpligtelse
til at sikre en koordination mellem de for-
skellige fagpersoner, som er involveret i
forlgbet. Omkring koordinering star der i
Lov om Social Service § 37 a, at "For at til-
godese bgrn og unge med behov for szerlig
statte opretter kommunen en tvaerfaglig
gruppe, der skal sikre, at stgtten ydes tidligt
og sammenhangende, og at der i tilstraek-
keligt omfang formidles kontakt til lzegelig,
social, paedagogisk, psykologisk og anden
sagkundskab”.

Det er séledes for at tilgodese barnenes
behov og dermed statte og aflaste familierne,
at kommunen skal overtage koordineringen,
og det kan vaere en omfattende opgave, nar
mange instanser er involveret. Det behgver
ikke vaere sagsbehandleren, der star for koor-
dineringen, men det er sagsbehandlerens
opgave, at den bliver ivaerksat. Den samme
regel findes ikke for voksne, men de er alli-
gevel blevet spurgt om dette emne, da nogle
kommuner veelger at bruge samme principper
i forhold til dem over 18 ar.

Nar forzeldrene til bern under 15 ar bliver
spurgt, om de synes det offentlige har koor-
dineret indsatsen, vaelger to at svare nej og
to at svare ja. Den ene familie svarer “ja”,
men synes dog kun det er sket i nogen grad.
Blandt de unge og voksne svarer henholdsvis
syv af de 12, der besvarer spgrgsmalet, "nej”,
tre svarer “ja, i nogen grad” og to svarer "ja".

Kortlaegningens resultater viser ogsa, at
kun én familie har oplevet, at det offentlige
(fx laeger, sagsbehandlere og paedagoger) har
afholdt sakaldte koordineringsmader, hvor alle
(eller de fleste) af de involverede fagpersoner

har vaeret samlet. Det er der ogsa kun én vok-
sen, som har oplevet.

De fleste af de medvirkende, som svarer
(12), faler selv, at de har mattet tage initiativ
til en bedre koordination. Fem skriver, at de
"til tider” selv ma tage initiativ, mens syv
(heraf tre familier med bgrn under 15 ar)
mener, de ma gare det “ofte”. En familie
med et barn under 15 ar skriver falgende for-
klaring: "Foraeldrene har den rgde trad”. Flest
medvirkende fgler selv, de skal koordinere,
fordi der ikke er andre, som tager ansvar.
Mange overtager dog ogsa selv styringen,
fordi de synes, de kan ggre det bedre, end
hvis andre, fx deres sagsbehandler, skulle star
for koordineringen. En voksen skriver: “Ingen
tager os alvorligt og hjeelper”

Naest efter foraeldrene selv er det personalet
pa hospitalerne, der hjaelper med koordinerin-
gen. Enkelte naevner personalet i daginstitu-
tionen og synskonsulenten. Ingen af de med-
virkende har oplevet, at deres sagsbehandler
har staet for koordineringen.

Skift af sagshehandler

En gruppe pa seks (tre familier med bgrn
under 15 ar og tre voksne) af de medvir-
kende naevner ogsa skift af sagsbehandler
som arsag til problemer i forholdet til kom-
munen. De tre voksne og en familie synes
det gav nogle problemer, mens de to sidste
familier synes det gav mange problemer. Fire
voksne har oplevet, at skift af sagsbehand-
ler gik gnidningsfrit. Blandt de forzeldre og
voksne, som har oplevet problemer, er det
seerligt forsinkelserne som frustrerer. Nogle
af kommentarerne fra spargeskemaerne
lyder saledes: "En bevilling skal fornyes inden
udlgb, men det er svaert at na, nar sagsbe-
handleren farst lige er sat ind i sagen”, eller
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"skiftede tit sagsbehandler i starten. Der blev
ikke sagsbehandlet i perioder”. En ny sags-
behandler skal ogsa farst til at saette sig ind
i, hvad Crouzons syndrom er: “Det tog for-
holdvis lang tid, fer sagsbehandleren forstod
alvoren/omfanget af syndromets konsekven-
ser”, skriver en familie.

Manglende kendskab til diagnosen
De medvirkende blev ogsa bedt om at vur-
dere, i hvilke sammenhaenge manglende
kendskab til Crouzons syndrom har veeret
et problem. P4 listen var forskellige behand-
lingssammenhange naevnt, fx hospitalet og
de sociale myndigheder. Et flertal pa 11 (alle
fire familier med barn under 15 ar og syv
voksne) af de 16, som svarer, har oplevet, at
manglende kendskab til Crouzons syndrom
har vaeret et problem. Blandt disse 11, som
oplever problemer, er alle enige om at frem-
haeve de sociale myndigheders manglende
kendskab til syndromet. To af familierne til
bern under 15 ar forklarer det pa denne
made i deres spargeskemaer: “Myndighe-
derne har sveert ved at forholde sig til noget,
som de ikke kender nok til, og man ma
virkelig keempe for sagen”, og "Det er hele
tiden ngdvendigt at forklare, at det faktisk
kan vaere et "24 timers job”. Nar det gar
godt med én ting, er det ikke ensbetydende
med, at det gar godt med de 1000 andre
ting”. I gruppeinterviewet med foraeldrene
til barn med Crouzons syndrom snakkede
man ogsa om det manglende kendskab til
diagnosen i socialforvaltningerne. Der savnes
iseer, at sagsbehandlerne har bedre indsigt i
den falelsesmaessige side. En mor forteeller:
"Hvis du aldrig har haft noget at gare med
Crouzons syndrom, eller hvis du ikke har haft
barn selv, kan man aldrig nogen sinde saette

sig ind i den her angst for at miste, som man
altid lever med ved de enorme operationer.
Denne angst er naervaerende hver gang. Al
den narkose, vores bgrn skal igennem, ger en
nervgs”

Ud over hos kommunernes socialforvaltnin-
ger savner fire voksne ogsa bedre kendskab
til diagnosen pa hospitalerne. To familier med
barn under 15 ar savner ogsa bedre kendskab
til diagnosen hos henholdsvis deres praktise-
rende laege og dagsinstitutionen. En voksen
skriver: "simpelthen alle steder”.

Kontakten til myndigheder

De medvirkende er ogsa blevet bedt om at
redegare for frekvensen af deres kontakt til
forskellige offentlige myndigheder. Dette er
gjort for at skabe et overblik og ikke som
led i en bedemmelse af de offentlige myn-
digheder. Overordnet viser det sig, at det er
den kommunale socialforvaltning og den
praktiserende laege, som flest har jaevnlig
kontakt til. Med jeevnlig kontakt menes
mindst en gang arligt. Begge steder kom-
mer familier med bgrn under 15 ar jaevnligt.
Det geelder til gengaeld kun tre voksne hos
den kommunale socialforvaltning og fire
hos den praktiserende lzege. Udover disse
to steder er der meget fa, som har jeevnlig
kontakt med andre offentlige myndigheder.
To familier med barn under 15 gar jaevnligt
til henholdsvis talepaedagog og fysio-/ergote-
rapeut. Generelt er der mindre kontakt eller
slet ingen kontakt til Peedagogisk Psykologisk
Radgivning, skolepsykologer, amtslige spe-
cialkonsulenter og hjaelpemiddelcentraler.

Paedagogisk radgivning
| kortlaegningen er der blevet spurgt, om
familierne til barn under 15 ar, forud for at



deres barn skulle starte i et paedagogiske til-
bud, har modtaget radgivning. Spargsmalet
er taget med for at vurdere, om foraeldre til
barn med sjaeldne handicap modtager rele-
vant radgivning, nar de skal have deres bgrn
i daginstitution. | forlaengelse heraf er der
0gsa spurgt til, om radgivningen var malret-
tet de szerlige problemstillinger, som gar sig
gaeldende for bgrn med Crouzons syndrom.
To af de fire familier har modtaget radgiv-
ning, og begge familier mener, at radgivnin-
gen har veeret malrettet diagnosen.

| farskolealderen fordeler de medvirkende
sig saledes pa de forskellige pasningsmulighe-
der (bemaerk at der kan vaere sat flere kryds
for hvert barn) (n=21):

Der er ligeledes spurgt til, hvilken habilitering
der er blevet tilbudt bgrnene under 15 ar.
Der er blevet spurgt til fysio- og ergoterapi
og statte fra en talepaedagog. Tre barn har
modtaget eller modtager fysioterapi. Der er
ligeledes tre barn, som har faet eller far stot-
te fra en talepaedagog, mens to har vaeret
hos en ergoterapeut. Tilbudene er bade givet
af kommunen gennem institutionen og af
hospitalerne.

Familierne er ogsa blevet bedt om at vurde-
re, om disse tilbud er tilstraekkelige for deres
barn, En svarer nej. To andre familier mener,
at deres barn har faet et tilbud, som er delvist
tilstraekkeligt. En undlader at svare.

Passet i hjemmet af den ene af foraeldrene

6 (1+5)* Krydser

Passet i dagpleje

4(143) -

Passet i en almindelig institution (heraf har tre fdet paedagogisk stette)

13 (2+11) -

specialinstitution

Andre steder: Bedsteforaeldrene og et barn har ogsa gaet i en

2 (1+41) -

* Samlet antal. | parentesen kan man se fordelingen pa bern og unge/voksne (b + u/v)
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KAPITEL 4

Behov for information

”)Jeg interesserer mig for sensympto-
mer/senfglger og for eventuelt at blive
behandlet, inden det bliver for sent for
mig og jeg dermed fdr varig skade pa fx
hgrelse, syn og tcender”

Kommentar fra et spargeskema

Sensymptomer eller symptomer, som for-
veerres eller stgder til med alderen, er et
emne, som optager forzeldrene samt de
unge og voksne med Crouzons syndrom
meget. | dette kapital vil fokus veere pa
behovet og mulighederne for at skaffe
information om syndromet. Kapitlet skal
gerne vaere med til at give et indtryk af de
medvirkendes behov for information og

den betydning, information eller mangel pa
information har pa deres dagligdag. Hvad
enten det gaelder falelsen af generel usik-
kerhed eller konkrete problemer, er informa-
tion og muligheden for at fa den gnskede
information central for de medvirkende. Det
gaelder ogsa, at der skal vaere adgang til
den gnskede information.

Informationsbehov senere i livet
Familierne blev bedt om at redeggre for
deres behov for information i forbindelse
med, at diagnosen blev stillet. Derudover
blev de medvirkende bedt om at vurdere
deres generelle og aktuelle behov for infor-

mation i forhold til en raekke emner. Der er
saledes ogsa tale om informationsbehov,
som opstar senere i livet. De har selvfglgelig
svaret ud fra deres aktuelle situation, og det
skal sdledes bemaerkes, at besvarelserne i
skemaet s. 26 vil reflektere de forskellige
faser i livet med Crouzons syndrom (antal
krydser —n = 21. Bgrn = 4 og unge og
voksne = 17).

En igjefaldende observation, nar man kig-
ger pa tabellen, er, at emnet 'Udviklingen
af Crouzons syndrom med alderen' om
sensymptomer/-falger (som det indledende
citat ogsa omhandlede) er det eneste emne,
hvor der er et starre antal deltagere, som
markerer "Stort behov” end "Intet behov”.
Der er et sammenfald mellem dem, som
giver udtryk for stort informationsbehov og
dem blandt de unge og voksne, som i kapi-
tel 2 svarede, at de havde oplevet en for-
veerring med alderen. Det er samtidig gene-
relt de aeldste blandt dem, som har svaret
pa skemaet til dem over 15 ar, som har et
behov for mere information om udviklingen
af Crouzons syndrom med alderen.

Neest efter informationsbehov om sen-
symptomer er der starst behov for infor-
mation om behandlingsmuligheder og
muligheder/problemer i forbindelse med
uddannelse. Omkring behandlingsmulighe-
der skriver en af de voksne: "Da jeg ikke
er tilfreds med operationen, leder jeg efter



andre muligheder at fa gjort noget ved Vi vender tilbage til forholdet til den gvrige

mine problemer”. familie i naeste kapitel.

Modsat er der meget fa, som udtrykker Omkring problematikken med sgskende
stort behov for information om handtering uden Crouzons syndrom svarer tre af fire
af Crouzons syndrom i forhold til den gvrige familier, som har sgskende, at foraeldrene
familie og i forbindelse med daginstitution. enten har "noget” eller "stort behov” for

Informationsbhehov Stort behov Noget behov Intet
behov
Udviklingen af Crouzons 8(2 4 6) 6(1+5) 6(145)

syndrom med alderen

Behandlingsmuligheder 6(2+4) 7 (2 +05) 9(2+7)

Muligheder/problemer i

forbindelse med uddannelse 6@2+4) 10+1) 13@2+11)
Mulighederne for

psykologisk bistand 30+3 62+4) 112+9
Generel viden om Crouzons 10+1) 7(1+6) 11G6+9)
syndrom

Handtering af Crouzons

syndrom ift. Den gvrige 10+1) 2(1+1) 17 3 + 14)

familie

Informationsbehov
i forbindelse med 1 2 1
skolegang **

Saskendeproblematik
(s@skende uden Crouzons 1 2 1
syndrom) **

Informationsbehov
i forbindelse med 0 0 1
daginstitution **

* Samlet antal. | parentesen kan man se fordelingen pa bern og unge/voksne (b + u/v)
** Disse spargsmal er kun stillet til foraeldre til barn med Crouzons syndrom
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information. Man kan antage, at det primaert
er information om, hvordan man tackler de
raske sgskende og ikke far darlig samvit-
tighed i forhold til dem. | gruppeinterviewet
siger en mor:

"Man har darlig samvittighed over for
den raske sgskende. Jeg synes tit vi glem-
mer ham, overser hans signaler, fordi vi er
sa fokuseret pa alle signaler, hans bror med
Crouzons syndrom nu engang udsender,
fordi hans signaler er sindssygt vigtige. De
pip, som raske sgskende kommer med, er
mindst lige sa vigtige, fordi det kan vaere alle
mulige andre ting, men som jeg maske ikke
harer, fordi jeg eller vi er opmaerksomme pa
det andet”

Dette emne med raske sgskende vender vi
0gsa tilbage i naeste kapitel.

Betydning for familiernes hverdag

Kun omkring hver fjerde af de deltagende
mener, at den manglende information har
betydning for deres hverdag. Omvendt mener
tre af fire, at de mangler information, som de
generelt gerne vil have, men som dog ikke
er af central betydning for dagligdagen. De
foraeldre, som mener, at manglende infor-
mation har betydning for hverdagen, skriver
bl.a., at information har betydning for deres
proces med at “laere om, forstd og acceptere
syndromet”. Blandt forzeldrene, som synes
at manglende information har betydning

for hverdagen, kan man bl.a. laese fglgende
kommentar: “Man spekulerer over, hvordan
det skal ga”.

Forzeldrene ser anderledes end de unge
og de voksne pa, hvorvidt det er sa sveert at
skaffe den information, som de gnsker. | alt
synes fem af de 19, som har besvaret spargs-
malet, at det er sveert at skaffe information,

men tre af disse fem er foraeldre til de i alt
fire bgrn under 15, som er med i undersggel-
sen. Forzeldrene oplever saledes i hgjere grad
end de unge og de voksne, at de har svae-
rere ved at skaffe information. En forklaring
er maske netop, at det er sveerere at svare pa
spagrgsmal pa vegne af bgrnene — fordi sva-
rene afhaenger af, at der skal ga mere tid og
barnene dermed blive aldre. | hvert fald skri-
ver en af foreeldrene: "Der bliver hele tiden
sagt, at 'det vender vi tilbage til' senere”.
Foreeldrene faler, der mangler erfaringer, som
direkte kan bruges i forbindelse med deres
barn. De skriver bl.a.: "Vores barn er pio-
nerer” eller "Der opstar hele tiden nye ting/
situationer”. Problemet er tilsyneladende,

at informationen ikke findes eller er sveert
tilgaengelig, som en af foraeldrene skriver.
Foreeldre bekraefter i hgj grad, at det faktum,
at Crouzons syndrom er en sjaelden sygdom,
giver seerlige problemer med at skaffe infor-
mation. Tre af de seks svarer bekraeftende
pa, at det er en seerlig forhindring, at Crou-
zon er en sjeldent handicap. Det er sdledes
tre af de i alt kun fire foreeldre, og derfor er
det nok meget preaecist, nar en af foraeldrene
skriver: "Det er problematisk! Vi er for fal”.

Alternativ behandling

| alle kortleegninger — ogsa denne — er beho-
vet for viden om alternativ behandling gjort
til et seerligt fokuspunkt. Grunden til dette
fokus er et gnske om at undersgge holdnin-
ger til og interesse for alternativ behandling
som et alternativ eller supplement til den
traditionelle medicinske behandling blandt
personer med de sjaeldne handicap og de
foreeldre, som indgar i det samlede kortleeg-
ningsprojekt. Det overvejende flertal (knap
tre af fire) blandt de medvirkende i denne



kortlaegning feler ikke noget behov for

mere viden om mulighederne for alternativ
behandling. Blandt den resterende gruppe
pa lige over en fjerdedel, som enten har
noget eller et stort behov for information om
emnet, finder man bade et par stykker, som
sgger et alternativ til traditionel behandling,
og nogle, der begrunder deres behov med
manglende effektiv behandling inden for det
traditionelle behandlingssystem. Det er vaerd
at bemeaerke, at de fem unge og voksne,

som enten har markeret "noget” eller “stort
behov” for viden om alternativ behandling,
alle tilharer gruppen, som har senfglger fx
med taenderne, kaeben eller hgrelsen. Maske
skal forklaringen pa deres behov for viden
om alternativ behandling sages i, at behand-
ling i det traditionelle sundhedssystem eller
med medicin ikke tager hgjde for, at nogle
med tiden oplever stigende smerter og andre
tiltagende problemer senere i livet.
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Kapitel 5

Pavirkning af hverdagen

og familien

”Jeg md sige, jeg teenker rigtig, rigtig,
rigtig meget i forhold til det modsatte
ken. Hvordan de vil takle det, at man ser
anderledes ud, og hvordan vil de synes.
Og jeg hdber rigtig meget, at det ikke bare
er det ydre, de teenker p4.”

Fra gruppeinterview med unge

Citatet illustrerer godt, at et anderledes
udseende kan spille en vaesentlig rolle i hver-
dagen for mange med Crouzons syndrom.
Dette kapitel vil beskaeftige sig naermere
med, hvordan Crouzons syndrom pavirker
hverdagen. Herunder vil der vaere szerligt
fokus pa, hvordan et anderledes udseende
pavirker samvaeret med andre.

At handtere socialt samvaer

Det fgrste emne, de medvirkende blev bedt
om at vurdere i spagrgeskemaet, er deres
egen eller — for foraeldrenes vedkommende
— deres bgrns evne til generelt at handtere
socialt samvaer med andre. Hele 16 af de 18,
som svarer, synes, at deres sociale samveer
med andre fungerer godt. Der tages dog
en raekke forbehold i kommentarerne til
spagrgeskemaerne. De falgende kommen-
tarer er alle skrevet af deltagere, som selv
har et godt socialt samvaer med andre eller
oplever, at deres barn har det: “Men der er
dog forhindringer pga. synshandicappet”,

"Men jeg er ikke helt sa udadvendt, som jeg
gerne ville vaere og gdr ikke sa meget ud, da
jeg ofte er traet og uoplagt og jeevnligt har
det halvskidt, "Jeg kan blive lidt ked af det,
nar nogen peger eller griner” eller "Men
jeg har problemer med min selvtillid”. Disse
kommentarer er dog ikke meget forskellige
fra dem hos de to, som selv synes, de klarer
socialt samveer mindre godt pga. Crouzons
syndrom. De to begrunder det saledes:
"Hgrelsen og synet ger det lidt sveert at hare
og kende personer” og "Hver gang jeg skal
starte pa et nyt kapitel af mit liv, fx pa mit
studie, sa tvivler jeg meget pa mig selv, om
jeg er god nok, eller om jeg er paen nok, og
om de kan se, jeg er fgdt med Crouzon.

Jeg har sveert ved at se mig selv som bare en
pige, men ser i stedet mig selv som en pige
med et handicap”. Socialt samvaer pavirkes
saledes i nogle tilfaelde, men det er vanske-
ligt entydigt at vurdere, hvor generelt det er
blandt alle med Crouzons syndrom.

Nar man har et handicap, hvor udseen-
det kan veere anderledes, kan man blive
synlig i hverdagen, sa folk fx kigger efter
en pa gaden eller i butikker. De fleste af de
medvirkende (13) oplever, at de er synlige
eller vaekker opsigt, fx i gadebilledet, pga.
udseendet. Blandt kommentarerne kan man
fx laese fglgende: "De stirrer”. En anden
skriver: "Det generer mig egentlig ikke. Jeg
har lzert at leve med det”. Vellykkede ope-



rationer kan dog afhjeelpe problemet med
et pafaldende udseende. Blandt de fire, som
svarer "nej” eller "nej, ikke nu, men far jeg
blev opereret” kan man pa kommentarerne
se betydningen: “Problemet er mindre efter
operationen, end far jeg blev opereret” eller
"Jeg har ikke oplevet problemet siden den
sidste operation — hvis de kigger i dag, sa er
det fordi jeg er smuk”. Nogle skriver ogsa, at
de har Crouzons syndrom i sa mild grad, at
der ikke bliver kigget efter dem pa gaden.

At have et pafaldende udseende blev ogsa
diskuteret i gruppeinterviewene. En mor for-
teeller fx:

"Det er noget jeg synes fylder meget i
hverdagen. Det er bade det, at de bliver dril-
let, og at der er meget fokus pa dem, nar vi
er ude at handle, folk de glor simpelt hen, de
star stille, og de taber bade naese og mund,
og de glemmer jo ogsa at laegge varerne op
pa bandet, for de glor simpelt hen pa os. Der
er meget fokus pa os”

En anden mor supplerer: “Min sgn og
jeg var engang nede at handle i det lokale
supermarked. En mindre dreng fulgte hele
tiden efter os med sin lille indkabsvogn for
at se pd min sgn. Jeg teenkte o.k., og vi gik
videre. Pludselig harer jeg drengen rabe:
"Mor, mor jeg rgrte ved ham’. Han sagde
det, som om han havde rert ved et gam-
meldags cirkusmonster. Nu var det os, der
vendte den lille indkgbsvogn og fulgte efter
drengen. Jeg tog fat i ham og sagde " har
her — min dreng kan ikke lide du hele tiden
kigger pa ham’. Moderen stod ved siden af,
hun vidste ikke, hvad hun skulle sige. Det er
0gsa en hverdagssituation. Nogen gange er
det bare for meget”

Nogle med Crouzons syndrom og foraeldre
oplever 0gsa, at andre mennesker antager, at

de ogsa er psykisk handicappede, fx mindre
intelligente eller udviklingshaemmede. Ni af
de medvirkende har oplevet dette problem.
En skriver: “De kommunikerer anderledes
og henvender sig ikke direkte. Politiet troede
engang, at jeg var stukket af fra en institu-
tion”. En anden skriver: "Jeg blev sammen-
lignet med en retarderet”. Ni andre har ikke
oplevet denne problemstilling, og to mener
ikke, det er relevant i deres tilfaelde.

Ni af de medvirkende unge og voksne
mener, at deres arbejdsmaessige situation er
eller har veeret pavirket af problemer som
falge af Crouzons syndrom. Det kan skyldes
fraveer og/eller operationer, men der er ogsa
andre forklaringer: “Jeg er i perioder mere
fraveerende, og jeg har hovedpine, som ger,
at jeg er lidt forvirret”. Andre skriver fx: "Jeg
har haft lidt sveert ved at blive ansat, nar de
har set mig”, “Jeg har ondt i leddene og
har ikke kunnet arbejde med alt” eller "Jeg
far nogle dyk til tider (...) psykologiske dyk
med darlig selvtillid/selvwaerd, hvis jeg far for
meget modgang”. Syv af de voksne synes
ikke, at deres arbejdsmaessige situation er
pavirket som fglge af Crouzons syndrom.

En af de unge fortzeller i forbindelse med
gruppeinterviewet, at:

"Lige i gjeblikket er jeg jobs@gende.
Selvfalgelig taenker man pa det, at man ser
lidt anderledes ud, men jeg faler ogsa, at
jeg har noget at komme med. Jeg taenker
da om folk tror, man er lidt dummere, end
man er, men det kan man alligevel ikke
gere noget ved”.

Det modsatte ken

Hos de unge og voksne med Crouzons syn-
drom, som har et anderledes udseende, har
et flertal pa 10 oplevet, at deres udseende
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havde betydning for kontakten med det
modsatte kgn. En synes dog kun det var et
problem far operationen, og hun skriver:
"Inden operationen holdt drengene sig pa
afstand, men slet ikke efter...”. Kommenta-
rerne blandt de andre, som har oplevet at
udseendet havde betydning, lyder fx saledes:
"Man er maske ikke den mest attraktive i
flokken, fordi folk ofte dgmmer efter ansig-
tet”, "Er jeg smuk nok? Jeg faler, at jeg
skal bevise, at jeg fungerer, men det kan
godt veere, at det bare er min opfattelse”
eller "Jeg falte mig ikke flot og fik farst
kaereste, da jeg var 24 ar. Jeg er altid blevet
sorteret fra”. Der er ikke den store forskel
pa maendenes og kvindernes besvarelser af
spgrgsmalet om udseendes betydning for
kontakten med det modsatte kan. Der er
heller ingen direkte sammenhaeng mellem,
hvorvidt det at man er meget synlig p.g.a.
udseendet samtidig betyder, at man synes
udseendet har betydning for forholdet til
(eller kontakten med) det modsatte ken.

Andre seks af de unge og voksne svarer, at
de ikke mener, at udseendet har haft betyd-
ning for kontakten med det modsatte kan.
Kommentarerne tyder dog pa, at de alligevel
teenker over det. To af dem skriver fx: "Jeg
ved, det har betydning med udseendet, men
har ikke villet a2endre udseende, fordi folk ma
tage mig, som jeg er, og i @vrigt har jeg altid
vaeret heldig med at finde nogen, der kunne
acceptere mig, som jeg er!” og “Gudskelov
er der stadig nogen, der kigger dybere”.

| gruppeinterviewet med de unge (alle tre
kvinder) snakkede de en del om deres tanker
pa dette omrade. En fortaeller:

"Nar man star op og gar sig klar om mor-
genen, sa er jeg meget fokuseret pa at fa
fx makeup pa, fordi ellers sa er det meget

afslarende, synes jeg. Jeg kan godt daekke
det lidt med makeup, sé det er jo ikke slemt,
men jeg faler selv, det er slemt, fordi jeg ved,
jeg har det” Samme kvinde forteeller senere:
"Selvfglgelig sa haber man, at drengene

kan se bort fra de sma skavanker, som man
har, eller som man maske selv synes, man
har, men som de maske ikke ser. Det er bare
sveert at vide. De kigger jo ikke pa en og
siger, hun har sikkert en god personlighed,
sadan er det jo, man bliver nadt til at veere
2erlig.”

De unge og voksne er delt i to grupper,
nar det gaelder spargsmalet om, hvorvidt det
var, eller er, svaerere at finde kaereste/aegte-
feelle, fordi man har Crouzons syndrom.
Otte siger "ja, det er det”, mens andre otte
siger det modsatte. Forklaringerne hos dem,
som synes, det er sveerere, har ligheder med
forklaringerne pa, hvordan udseendet har
betydning for kontakten med det modsatte
kan. Her er hvad nogle har skrevet: ”Selv-
folgelig er det svaert, fordi folk ikke ligefrem
'teender' pa en, men skal lzere en at kende
farst”, "Selvfglgelig er det jo nemmere at se
"normal godt” ud”, "Der har ikke veeret lige
s& mange romancer, som hos mine venner”
eller "Jeg troede ikke pa mig selv, og det
viser jeg sa som usikkerhed, og det teender
drenge ikke pa. Jeg fandt min kaereste pa
internettet”.

Born og arvelighed

Der er som naevnt i kapitel 1 50% risiko for,
at barn af én person med Crouzons syndrom
vil arve handicappet. De unge og voksne er
derfor blevet spurgt, om dette faktum har
haft indflydelse pa deres eventuelle overve-
jelser om at & bgrn. En har faet bgrn for
vedkommende fik diagnosen, men ellers



synes ni, at det har indflydelse pa deres over-
vejelser, mens seks ikke synes, det har. Arsa-
gen til, at det kan have indflydelse, er ifglge
kommentarerne fx ”Jeg synes, det er synd,
at ens barn bliver mobbet og ikke ser ud
som de andre”, "Jeg skulle ikke have barn,
men min kone ville have bgrn, ogsa selv om
hun kender min baggrund” eller "Jeg ved, at
jeg ALDRIG ville satte et barn i verden med
Crouzons syndrom”. | dag har laegevidenska-
ben dog gjort det muligt at teste det ufadte
barn i et tidligt fosterstadie, og det har to af
de medvirkende allerede benyttet sig af. En
af dem skriver: "Da jeg i en alder af 17 ar

fik oplyst, at man kunne teste for Crouzons i
ens graviditet, vidste jeg, at jeg ville lade mig
teste, nar jeg engang ville have barn. Jeg er
nu 30 ar og har et barn uden Crouzons. Det
var ikke et sveert valg for mig at fraveelge et
barn med Crouzon, da jeg ikke pa det psy-
kiske plan ville kunne klare det, jeg ville gen-
opleve mit liv igen, gennem mit barn og det
er jeg ikke staerk nok til. Jeg er glad for, at
jeg har det valg, og at vores familie har faet
kortlagt, hvor vores fejl pa det 10. kromosom
ligger”. En har valgt barn fra pga. Crouzons
syndrom.

Pavirkning af seskende, som ikke har
Crouzons syndrom

Blandt de fire familier med barn under 15 ar
er der kun ét enebarn. I de tre andre familier
har barnet med Crouzons syndrom zldre
sgskende, som ikke har Crouzons syndrom.
Der er enten én eller to sgskende. Nar man
tager hgjde for den hverdag, som er beskre-
vet ovenfor, er der i undersggelsen taget et
spgrgsmal med om, hvordan forzeldrene vur-
derer, at disse sgskende uden Crouzons syn-
drom bliver eller er blevet pavirket af at have

en handicappet bror eller sgster. | to af de tre
familier, hvor der er sgskende uden Crouzons
syndrom, mener foraeldrene, at disse sgsken-
de er pavirkede af at have en bror eller sgster
med Crouzons syndrom. Foraeldrene forklarer
det i deres kommentarer bl.a. pa felgende
made: "Saskende far i perioder mindre
opmaerksomhed. De bliver mere modne, og
vores sgskende rynker aldrig pa naesen af en
person, som er anderledes. De oplever ogsa
sorg og uro” eller "Han faler sig tilsidesat”.
Emnet blev ogsa diskuteret i gruppeintervie-
wet med forzeldrene. En mor fortaeller:

"Det praeger meget i forhold til de raske
sgskende. Man har darlig samvittighed over
for den raske sgskende, fordi man tit glem-
mer ham, overser hans signaler, fordi vi er
sa fokuseret pa alle signaler, vores sgn med
Crouzons syndrom nu engang udsender.
Bl.a. fordi hans signaler er sindssygt vigtige,
fordi det kan lige pludselig veere et overtryk
i hovedet, som bare eksploderer eller et eller
andet, som kan have fatale konsekvenser.
Omvendt ma jeg ogsa sige, at de pip, som
raske sgskende kommer med, er mindst lige
sa vigtige, men som jeg maske ikke herer,
fordi jeg eller vi er opmaerksomme pa det
andet.”

En anden mor supplerer: "De [raske
sgskende, red] kan ogsa flippe fuldstaendig
ud og blive totalt urimelige, og det er klart
nok, fordi man har bare fokuseret sa meget
pa den anden sgskende i lang tid. Sa bliver
de bare ngdt til at reagere pa et eller andet,
og der har man bare slet, slet ikke overskud
til at tage og klare en hysterisk unge, som
egentlig er sa stor”

En anden mor forteeller ogsa om den evige
"plan B”: "Jeg har sagt rigtig mange gange,
man skal altid have en plan B parat. Man ved
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ikke, hvornar barnet ligger sygt, man kan
ikke planlaegge ret meget”. Og det rammer
0gsa de raske sgskende, fortaeller samme
mor: "Jeg har mange gange mattet sige til
storesgstrene, sa ger vi sadan, men der er
et lille men. Vi ved ikke om lillebror (med
Crouzon) ligger og kaster op, sa vi ikke kan
komme af sted.

Jeg har laest et sted, at en 3-4 arig
har specielt meget brug for foraeldrenes
opmaerksomhed. Vores yngste datter var
laenge om at acceptere, at lillebror mange
gange blev prioriteret farst. Isaer nar han
kastede op eller ikke kunne traekke vejret.
De har elsket deres lillebror fra han blev
fadt, men vi har ogsa talt om, at det er o.k.
at blive sur og vred pa ham. — Ogsa pa far
0g mor"”.

| alle tre familier har saskende gaet i
samme daginstitution og/eller skole, som
deres bror eller sgster med Crouzons syn-
drom. Vi har spurgt til, om disse sgskende
blev drillet, fordi de har en bror eller sgster
med et anderledes udseende. Men forael-
drene har dog ikke oplevet, at det har vaeret
et problem.

Kompensation for tabt arbejdsfortjeneste
Kompensation for tabt arbejdsfortjene-

ste kan pavirke foraeldrenes karrierer, og
spagrgeskemaundersagelsen tager derfor et
spargsmal med om, hvem i familierne der
eventuelt har modtaget kompensation for
tabt arbejdsfortjeneste. | tre af de fire familier
med bgrn under 15 ar har man enten mod-
taget eller modtager stadig kompensation
for tabt arbejdsfortjeneste. | to familier har

begge forzeldre modtaget, og i den sidste er
det moderen.

Reaktionerne fra venner og familie

Nar der i undersagelsen bliver spurgt til,
hvorvidt familierne med bgrn under 15

ar kan fastholde kontakten til venner og
bekendte, efter at de har faet et barn med
Crouzons syndrom, viser svarene, at det kan
de godt i tre af de fire familier. Den sidste
familie synes, at det er blevet mere besvaer-
ligt og mener det skyldes, at de selv ikke har
den samme tid, eller som de skriver: "Vi har
mistet vennekredsen, fordi vi har brugt alle
vores ressourcer pa vores barn”. | alle fire
familier har man dog felt, at de fleste venner
har vist interesse for familiens situation og
barnet med Crouzons syndrom.

Alle medvirkende er ogsa blevet spurgt om
den gvrige families reaktioner (med "@avrige
familie” menes alle familiemedlemmer ud
over forzeldre og s@skende), og her er der
tilsyneladende stor stgtte at hente. Saledes er
der ingen af de18, som svarer, der har ople-
vet, at familien har haft svaert ved at tackle
situationen omkring et (eller flere) familie-
medlemmer, som har Crouzons syndrom.12
af de 18 synes, at familien har vist stor
forstaelse. De sidste seks har oplevet mere
blandede reaktioner. Der er ikke rigtig nogen
forklaringer eller kommentarer, som giver et
billede af disse blandede reaktioner.

To af bgrnene under 15 ar bliver jaevnligt
passet af andre i familien. En bliver det sjeel-
dent, men den sidste bliver slet ikke passet af
andre i familien.



KAPITEL 6:

Sociale netvaerk for den med
Crouzons syndrom

”Jeg har mange venner og en god familie”

Kommentar fra spergeskemaet

Socialt netvaerk er i denne sammenhang
defineret som det at have personer omkring
sig, som man kan hente stgtte fra. Det er
de feerreste af de deltagende, som savner
et sddant netvaerk. Et stort flertal pa 18

af de 20, som svarer pa dette spargsmal,
mener, at henholdsvis de eller deres barn
med Crouzons syndrom har et godt socialt
netvaerk. Billedet er det samme, nar det
geelder et socialt netvaerk uden for familien,
hvor 18 af 21 har et godt netvaerk. En af
de unge skriver, at hendes netvaerk bl.a.
udgeres af ” venner i Crouzonforeningen”.
Tre giver udtryk for, at de savner et netvaerk
uden for den naermeste familie.

Ensomhed

Ligesom manglen pa socialt netvaerk ikke er
et stort problem for 9 af 10, sa er ensom-
hed heller ikke et maerkbart problem. | en
enkelt familie veelger foreeldrene at svare
"maske” pa spgrgsmalet om, hvorvidt

de oplever ensomhed. De gvrige familier
siger "nej” til spargsmalet om ensomhed.
Blandt de unge og voksne med Crouzons
syndrom er der tre ud af 17, som synes
ensomhed kan veere et problem. Af svarene
kan man se en sammenhang mellem det

at mangle et netvaerk uden for familien og
det at fale sig ensom. Det er saledes i den
samme familie, at foraeldrene svarer "nej”
til, om de har netvaerk uden for familien og
"maske” til spgrgsmalet om ensomhed. Og
de to blandt de unge og voksne, som ikke
har netvaerk uden for familien, er blandt de
tre som mener, at ensomhed er et problem.
Manglende socialt netvaerk og ensomhed
er sdledes ikke et generelt problem, men
der er enkelte undtagelser. Det er vaerd
at bemaerke, at ingen blandt de fa, som
oplever disse problemer, er blandt dem,
som klarer sig socialt mindre godt. Nar man
kigger pa kommentarerne, gives der ikke
nogen egentlige forklaringer pa, hvorfor de
er ensomme. Familien, som svarer “maske”,
skriver: Vi hygger os meget sammen,
selvom vi mangler kontakt med andre”. En
blandt tre unge og voksne, som svarer, at
ensomhed er et problem, skriver: “Men min
situation p.t. gar, at jeg ikke selv magter
meget mere end én hverdag ad gangen”.
Der er til gengaeld ikke noget i undersg-
gelsen, som tyder pa en entydig sammen-
haeng mellem kan, alder og ensomhed.

Andres accept

Foreeldrene og de voksne med Crouzons
syndrom har pa en skala fra 1 (mindst) til 5
(mest) vurderet, i hvor hgj grad de oplever,
at andre end de naermeste accepterer han-
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dicappet. Det viser sig, at alle markerer fra tre til fem (n = 21):

5 — mest accept af handicappet 6 krydser
4 5
3 7
2 0
1- mindst accept af handicappet 0

Af kommentarerne i spgrgeskemaet kan som synes jeg er anderledes”. En anden har
man laese, at deltagernes oplevelse af ikke oplever det som et problem: "Jeg er
accepten er blandede. En svarer 4, men skri-  meget udadvent og skaber selv kontakt til
ver alligevel, at: "Jeg vil altid stade pa folk, folk”.




KAPITEL 7:

Skolegang

”I min skole var jeg meget alene de forste
ar. Jeg havde ikke rigtig nogen, jeg folte
jeg kunne veere sammen med, ikke nogen,
jeg felte jeg kunne snakke med om, at jeg
havde det darligt omkring operationerne.
Jeg havde ikke rigtig nogen, hvor jeg
teenkte, at — o.k. her var der en, jeg virke-
lig kunne stole pd. Det har der ikke veeret i
nogen klasse overhovedet”

Fra gruppeinterview med unge

| ovenstaende citat beskriver en ung kvinde,
hvordan hun husker sine farste skolear.
Dette kapitel vil bl.a. fokusere pa, hvordan
skoleforlgbet er eller har veeret for de med-
virkende, og kvindens oplevelser er ikke
enestdende.

Af de 19 medvirkende, som har gaet eller
gar i skole, er der fglgende fordeling pa for-
skellige skoletilbud (n = 21):

Folkeskole uden stgtte 17
Folkeskole med stgtte 1
Andet: fx privatskole 1

Kortleegningens spgrgeskemaundersggelse
viser, at de to foreeldrepar, som har bgrn i
folkeskolealderen, har oplevet overgangen
fra dagsinstitution til skole som gnidningsfri.
En skriver dog, at: "Barnet har klaret det fint,

men nogle laerere var skeptiske”. | gruppe-
interviewet med foreeldrene illustreres denne
skepsis. En mor fortzeller om nogle af de fejl-
slutninger, leererne laver pga. det anderledes
udseende:

"De [leererne, red.] ville gerne have stgt-
tepaedagog pa klassen, fordi der gik en pige
i klassen, som sa sa meerkelig ud. Sa skulle
hun til skolepsykolog, og det kom hun ogsa
og blev testet. Sa blev jeg kaldt til samtale,
og vi spurgte, hvad der var galt med mit
barn, og hvordan testen var gaet. Den test,
som han lavede pa mit barn, viste at hun 13
over gennemsnittet”

Det er ikke den eneste familie, som har
oplevet denne form for misforstaelser. En
anden mor fortzeller, at hendes datter skulle
flytte skole pga. mobning, og moderen for-
teeller om det farste mgde med rektoren pa
den nye skole:

"Sa vi gar sa ind til rektor og forteeller, at
min datter altsa ser lidt sjov ud, og vi fortael-
ler lidt om, hvad det er for et syndrom. Da
vi s paent siger farvel, vender han sig sadan
lidt om, og sa siger han: "Jeg mangler bare
lige at sparge, hvor hjerneskadet hun er?”
Sa siger vi, at hun slet ikke er hjerneskadet.
Men hun kom til at ga i den skole, og det
gik da ogsa godt, men de troede simpelthen,
at hun var hjerneskadet”

Begge forzeldrepar har informeret laererne
og foraeldrene gennem fx breve, som blev
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udsendt far skolestart, og ved information pa
foraeldremader. Det ene forzeldrepar synes,
der har veeret "meget informationsvirksom-
hed”, og synes at det faktum, at Crouzons
syndrom er et sjaeldent handicap, har haft
betydning for eventuelle problemer med
overgangen til skolen.

| gruppeinterviewet med foraeldrene for-
teeller en mor om, hvordan hendes datter
har kunnet traekke pa sin far, som ogsa har
syndromet, i forbindelse med at skulle intro-
ducere Crouzons syndrom for klassekamme-
raterne og deres foraeldre:

"Min datter var ogsa meget glad for sin
far. Han har jo altid undervist, sa hvis hun
skulle begynde et nyt sted, hvad enten det
var i vuggestue, bgrnehave, skole eller fri-
tidsaktiviteter, sa har han ogsa forklaret og
fortalt om syndromet og vist sig selv frem.
Han har jo en lidt anden indgangsvinkel, da
han selv har Crouzon. Derfor har det veeret
naturligt, at det er ham, der har taget den
del af opgaven, og det har fungeret meget
godt”

De unge og de voksne, som selv har Crou-
zons syndrom, er ikke blevet spurgt om deres
erfaringer med overgangen mellem institu-
tioner og overgangen til skolen, da vi i spar-
geskemaundersggelsen har taget udgangs-
punkt i foreeldrenes indtryk (og erfaringer).
De unge og voksne er ligesom foraeldrene
blevet spurgt om, hvordan de generelt har
oplevet deres skoleforlgb.

Skoleforlgbet

Alle medvirkende er blevet spurgt om sko-
leforlgbet, og der tegner sig et blandet bil-
lede. Begge foreeldrepar til de to barn, som
gar i skole og er under 15 ar, giver udtryk
for, at skoleforlgbet er uden problemer. Det

ene foraeldrepar svarer ogsa, at der er taget
passende hensyn til barnet, og at ingen af
deres barn har oplevet at blive udelukket fra
eller forhindret i at deltage i skoleaktiviteter
(som fx lejrskoleophold). Det ene barn har
dog endnu ikke naet til skoleaktiviteter som
lejrskole. En af foraeldrene skriver i hvert fald:
"Det er ikke noget problem indtil videre.
Senere kan det vaere et problem med skole-
rejser/hytteture. Jeg skal aftale med sagsbe-
handleren om vagter til c-pap behandling [C
Pap behandling = Continuos Positive Airway
Pressure, d.v.s. at personen med et apparat
far blaest Iuft ind med overtryk, red.]”.
Forzeldrenes beskrivelser star ikke i direkte
modsaetning til de unge og voksne, nar de
selv skal beskrive deres skoleforlgb, men der
er store forskelle pa erfaringerne. Seks af

de 17 unge og voksne, hvilket svarer til en
tredjedel, har ikke oplevet problemer i deres
skoleforlgb. Heraf mener fire, at der blev
taget passende hensyn til dem i skolen. Ni af
de 17, altsd mere end halvdelen, har imid-
lertid oplevet problemer med mobning. Flere
skriver, at de blev drillet meget i folkeskolen.
Bade i interviewene med foraeldrene og de
voksne naevnes flere eksempler pa, hvordan
mobningen foregar.

En mor genfortzeller sin datters beskrivel-
ser: "De hopper efter hende som fraer og vil
ikke rare ved handtaget, hun havde rgrt ved,
fordi hun er giftig” . En anden mor matte
lave om pa familiens morgenrutiner pga. dril-
lerier: ”I en lang periode matte vi kare vores
datter til skole, fordi de store drenge, der gik
pa teknisk skole, drillede hende i bybussen”.

En af de voksne kvinder fortaeller om dril-
leri, som til sidst blev for meget: ”“Jamen
altsa, jeg har jo gaet pa en skole fra 1. — 5.
klasse, og der blev jeg mobbet rigtig meget.



Jeg kan huske, at min mor fortalte, at efter
sommerferien inden jeg skulle starte i 6.
klasse havde jeg sagt, at hvis jeg ikke matte
fa lov til at ga ud af skolen, sa ville jeg bega
selvmord. Sa det var slemt. Jeg kan ikke selv
huske sa meget af det, men jeg kan huske
nogle seancer, hvor jeg blev mobbet rigtig
meget. Jeg har delt mit liv op i to perioder:
fra 0-15-ars-alderen, der var jeg én pige, og
sa tiden efter 15-ars-alderen, hvor jeg har
vaeret en helt anden pige. Det taenkte jeg i
hvert fald. Da jeg blev opereret, sa ville alt
vaere anderledes, og sa ville alt blive godt.
Det viste sig bare ikke udelukkende at ga
sadan. Selvfglgelig er det blevet bedre, men
det har da ikke veeret lutter lagkage”.

Seks har oplevet problemer med koncen-
trationsbesvaer, som kan veere en fglge af
Crouzons syndrom. En skriver: "Koncentra-
tionsbesvaer i forbindelse med forhgjet tryk
i hovedet op til operation”. Fire har haft
problemer med mange sygedage, hvilket
antageligt ogsa skyldes indlaeggelser og
operationer. To har savnet bedre tilbud om
statte fra en talepaedagog, mens en kvinde,
som har gdet i skole i 1950'erne, har savnet
hensynstagen i forhold til den daglige under-
visning. Kvinden forklarer det selv saledes
i spargeskemaet: "Jeg blev sat bagerst og
kunne derfor ikke se pa tavlen. Laereren ville
naesten ikke undervise mig”.

Eftermiddag efter skole

De medvirkende i spargeskemaundersggel-
sen blev ogsa spurgt til deres aktiviteter i
eftermiddagstimerne efter skoletid. De fleste
af de voksne har veeret hjemme. De reste-

rende, inklusiv de to i skolealderen under 15
ar gar i skolefritidsordning eller fritidshjem.

Fritidsaktiviteter
Pa neer to voksne deltager samtlige med-
virkende i en eller flere fritidsaktiviteter.
Svgmning er umiddelbart den fortrukne
fritidsaktivitet, da syv af de 21 medvirkende
gar til svemning. Der er ogsa nogle, som
gar til musik, dans, gymnastik og ridning.
De medvirkende naevner ogsa selv en raekke
fritidsaktiviteter, som fx spejder, fodbold,
handarbejde og tennis. Alt i alt er de medvir-
kende aktive i fritidsaktiviteter pa linje med
den avrige befolkning med den undtagelse,
at flere har symptomer som problemer med
nakken og smerter i leddene jf. kapitel 2.

Der er ifglge de medvirkende familier med
barn under 15 ar meget fa fritidsaktiviteter,
som deres bgrn med Crouzons syndrom er
forhindret i at deltage i (kontaktsport som
handbold og fodbold kan i nogle tilfeelde
vaere for voldsom). Fritidsaktiviteter er et
omrade, som de unge fremhaever i gruppe-
interviewet, fordi det er med til at skabe fzel-
lesinteresser med fx deres klassekammerater.
En af de unge siger det saledes:

"Man har samme interesse som nogle
af dem, man fx gar i klasse med, og sa har
man 0gsa noget at snakke om og noget til
feelles”. En af de andre supplerer: “Ja, fri-
tidsinteresser har altid vaeret det sted, hvor
jeg bare har taenkt: "nej, hvor er det dejligt
her”, jeg har altid falt mig velkommen, nar
jeg har deltaget i de sportsgrene, jeg har
gaet til".



At leve med Crouzons syndrom

Kapitel 8:
Konklusionen

“Hun havde eksplosive opkastninger, alle-
rede da hun var 1% Gr. Hun stod op i sen-
gen om natten og skreg simpelthen. Hun
voksede ikke, hun kastede al sin mad op,
hun ville ikke spise, for hun kunne ikke”.

Kommentar pd et spgrgeskema

Sadan kan Crouzons syndrom ifalge en mor
vise sig. Denne kortlaegning viser, at Crou-
zons syndrom ogsa er meget andet. Det er
habet, at kortlaegningen vil vaere med til at
give indsigt i og forstaelse for livet med et
meget sjeeldent handicap, som Crouzons
syndrom er. Ved at saette fokus pa en reekke
problemstillinger for mennesker med Crou-
zons syndrom har det vaeret malsaetningen
at beskrive nogle af de forhindringer, som
deres liv og hverdag kan byde pa. Kortleeg-
ningen har vist et handicap, som — nar man
ser pa det samlede materiale — ikke kan ses
som et ensartet og konstant forlgb. Det
giver mening at opdele livet med Crouzons
syndrom i tre faser. Disse faser har bade
med udviklingen af et syndrom at gare,
men ogsa med udviklingen af de menne-
sker, som har syndromet. Kort fortalt kan
faserne beskrives saledes:

Den fgrste fase starter den dag barnet
bliver fgdt. Denne fase daekker over den
farste ofte meget svaere tid, hvor barnet
kan blive meget sygt p.g.a. tryk pa hjernen,

og familien skal indstille sig pa at de har
faet et barn med en sygdom/handicap. En
del af denne fase er praeget af en taet kon-
takt til sundhedssektoren og for de fleste er
det ngdvendigt at gennemga en eller flere
kranie- og ansigtsoperationer.

Den anden fase deekker ungdomsarene,
hvor et anderledes udseende begynder af fa
stor betydning for identiteten. Det geelder
bl.a. tanker om, hvad klassekammeraterne
taenker — maske iseer dem af det modsatte
ken. Nogle begynder at erfare, at det kan
vaere svaerere at fa kaerester, job og i nogle
tilfelde venner, fordi man ser anderledes
ud. Nogle misforstar maske Crouzons
syndrom, og tror at det ogsa rammer den
intellektuelle udvikling. Denne fase straekker
sig i princippet over resten af livet, men har
nok stgrst betydning i ungdommen, hvor
udseende spiller en stor rolle i det sociale
samvaer med jeevnaldrende.

Den tredje fase handler om de to tredje-
dele af de voksne, som oplever en forveer-
ring af symptomerne med alderen. | nogle
tilfeelde opleves denne forvaerring allerede
fra knap 20 arsalderen. Det kan fx vaere
problemer med hgrelsen, gjnene, taenderne,
kaeben, knaene eller ryggen. Samtidig er
det i denne fase, at kontakten til sundheds-
sektoren generelt bliver mindre.

Denne fase er ogsa en periode, hvor flere
begynder at taenke over, om de skal saette



barn i verden, og dermed pa muligheden
for at give Crouzons syndrom videre til
deres barn eller alternativt at skulle gennem
tests og eventuelt abort.

Forste fase:
Barndommen og
operationerne

At fa diagnosen og operationerne
Kortlaegningen har bl.a. vist, at tiden far
man far diagnosen generelt ikke er sa

lang — bl.a. set i forhold til andre sjeeldne
diagnoser. Samtidig er ventetiden, for et
barn viser symptomer og til der gives en
diagnose, pa vej ned. Saledes er der kun en
enkelt under 20 ar, som har ventet i mere
end et ar pa sin diagnose. Det kliniske bil-
lede har stor betydning for at kunne stille
diagnosen og kan variere alt efter, om man
har Crouzons syndrom i mild eller svaer
grad. Formentlig har det Kraniofaciale team
og Klinik for Sjeeldne Handicap en vaesentlig
del af aeren for den dalende ventetid. Det er
disse to steder naesten alle unge i sin tid har
faet deres diagnose, og samtidig viser kort-
laegningen, at stort set alle har faet den rig-
tige diagnose fra starten. Noget som langt
fra geelder ved andre sjeldne diagnoser. De
fleste har arvet Crouzons syndrom fra deres
foraeldre. | tre af fire tilfeelde er syndromet
arvet fra én af deres foraeldre. Resten er
nymutationer.

Som citatet i starten af denne konklusion
viser, kan symptomerne vaere alvorlige for
nogle med Crouzons syndrom. | kapitel 2
kan man laese nogle fortaellinger om de
svaere symptomer, og pa listen over typiske
symptomer kan man ogsa finde nogle af
de meget svaere symptomer, som barn med

Crouzons syndrom i sveer grad har. Det er
eksempelvis forhgjet tryk i hjernen, der i
nogle tilfzelde kan medfare blindhed, vejr-
traeknings- og trivselsproblemer.

| denne fase fylder operationerne ogsa en
del. P& neer tre af de voksne har samtlige i
spgrgeskemaundersggelsen vaeret igennem
mindst én operation, og mange har veeret
igennem flere. | sig selv er operationerne
belastende, men derudover er der akutte
operationer, der ikke kan planlaegges: Det
kan give afbrud i hverdagen og usikkerhed
om, hvornar der er behov for naeste ope-
ration. Nogle familier har dog oplevet, at
der var en lille mulighed for at planlaegge
akutte, mindre operationer.

Skolegangen

Skolegangen er et af de omrader, som bliver
ramt af de afbrud, som operationerne kan
give i hverdagen. Men kun fire har oplevet
dette som et decideret problem. Koncentra-
tionsbesvaer er tilsyneladende et lidt starre
problem. Koncentrationsbesveer kan forarsa-
ges af tryk pa hjernen. Det stgrste problem
er dog mobning. | kortleegningen skriver
flere, at de selv eller deres barn er blev
drillet meget i folkeskolen. Det anderledes
udseende begynder altsa i mange tilfeelde
at give problemer i folkeskolen.

Samarbejdet med kommunens
socialforvaltning

Vaesentligt for den farste fase er, at fami-
lierne ofte far kontakt med den kom-
munale socialforvaltning. Kontakten til

og samarbejdet med kommunen er ifglge
undersagelsen imidlertid ikke altid uden
konflikter. "De mange operationer, angsten,
bekymringerne, det psykosociale, og hvad
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det genererer af ting. Det er jo ting, som

en socialradgiver ogsa skal vide noget om

i forhold til den statte, en familie bar og
skal have”, siger en mor i kapitel 3, og taler
dermed formentlig pa vegne af de fleste af
dem, som oplever problemer med kommu-
nernes socialforvaltninger. Kortlaegningen
viser, at der ikke kun er negative oplevelser
i kontakten med kommunens socialforvalt-
ning, men knap halvdelen af familierne eller
voksne har oplevet problemer med afklaring
af sociale ydelser. Samtidig beskriver flere
blandt disse ni samarbejdet med kommunen
som en kamp frem for et problemlgsende
samarbejde. Mere end halvdelen mener
heller ikke, at de bliver godt nok orienteret
om deres sociale rettigheder. Man kan argu-
mentere for, at det betyder, at halvdelen
ikke ser det sa negativt. Det skal dog med,
at en del ikke har kontakt til socialforvalt-
ningen. Blandt dem, som har kontakt med
socialforvaltningen, er billedet hovedsageligt
negativt. Det er formentlig ogsa grunden

til at mere end halvdelen mener, at de
jeevnligt bliver sat i en position, hvor de ma
tage ansvar for koordineringen mellem de
forskellige involverede fagfolk. De ma koor-
dinere for at sikre, at vigtig information nar
fra en fagperson til en anden. Det er iseer,
fordi andre ikke tager ansvar for denne
koordinering, at de voksne eller foraeldrene
tager den pa sig.

Sjeeldent handicap

Iszer forzeldrene vurderer, at det faktum at
Crouzons syndrom er en sjaelden sygdom,
gor det svaerere at skaffe information om
den. De som har afklaringsproblemer i
forhold til sociale ydelser mener ogsa, at
det faktum at Crouzons syndrom er en

sjzelden sygdom har en stor indflydelse pa
afklaringsproblemerne. Ikke overraskende
fremhaever de medvirkende i kortlaegningen
iseer de sociale myndigheder som dem, der
har darligst kendskab til diagnosen. Det kan
som tidligere naevnt give problemer i for-
hold til samarbejdet med kommunen.

Indflydelse pa foraldres og
saskendes liv
Nar man far et barn med Crouzons syndrom
pavirker det hele familien. Kortlaegningen
viser, at to af de tre familier, hvor der er
sgskende uden diagnosen, oplever at disse
sgskende bliver pavirket i deres barndom.
Der er typisk ikke den samme tid til sgsken-
de, fordi barnet med Crouzons syndrom
fylder mere. Sgskende uden diagnosen ma
derfor acceptere, at foraeldrene ikke altid
har det gnskede overskud. “Man har darlig
samvittighed over for den raske sgskende,
fordi man tit glemmer ham” siger en mor.
Men det er ikke kun sgskendes liv som
pavirkes. Forzeldrenes arbejdsliv pavirkes
ogsa. | tre af fire familier har forzeldrene
modtaget kompensation for tabt arbejdsfor-
tjeneste. Det er bade faderen og moderen,
som ma ga ned i tid pa arbejdet eller skifte
arbejde for bedre at kunne tackle situatio-
nen i hjemmet.

Anden fase:
Ungdomsarene og
bevidstheden om udseendet

Den anden fase er ikke knivskarpt adskilt fra
den farste. Mange af problemstillingerne
kan meget vel forsaette ind i ungdoms-
arene. Pointen med den anden fase er, at
alle i forbindelse med deres udvikling nar til



en periode, hvor udseendet betyder meget.
Det er det, som giver farstehdndsindtrykket.
Det bliver ogsa en vigtig del af den enkeltes
identitet. Et anderledes udseende i isaer
ungdomsarene er langt fra altid nemt. Det
ger én ungdigt synlig og langt fra altid pa
en positiv made. Det kan pavirke selvtilliden
og kan, som denne kortleegning har vist,
0gsa lede til, at andre tror man er mindre
intelligent. "Jeg kan blive lidt ked af det,
nar nogen peger eller griner” og "Hver
gang jeg skal starte pa et nyt kapitel af mit
liv, fx pa mit studie, sa tvivler jeg meget pa
mig selv, om jeg er god nok eller, om jeg
er paen nok” er nogle af de kommentarer,
som viser betydningen af et anderledes
udseende. De fleste faler de bliver mere
synlige i gadebilledet p.g.a. deres anderle-
des udseende, og knap halvdelen har ople-
vet, at andre tror, de er mindre intelligente.
| arbejdsmaessige sammenhaenge kan
bade problemer med at blive ansat og fra-
veaer pa grund af Crouzons syndrom ggre sig
gaeldende. "Jeg har haft lidt svaert ved at
blive ansat, ndr de har set mig” skriver en
voksen, og mere direkte kan problemet vel
ikke beskrives. Andre oplever ikke de store
problemer i forhold til arbejdsmarkedet.

Det modsatte kon

Det omrade, hvor et anderledes udseende
nok har starst betydning, er, nar det geelder
kontakten til det modsatte kan. Kommen-
tarer i kortleegningen viser, at de fleste er
meget opmaerksomme pa deres udseendes
betydning. Der er ikke nogen forskel mel-
lem k@nnene pa dette omrade. De voksne
er ikke helt enige om, hvorvidt et anderledes
udseende har betydning for at finde kaere-
ster. Halvdelen svarer ja og halvdelen nej.

Tredje fase:
Voksendrene og de
mulige forvaerringer

Billedet om en tredje fase opstar af et
enkelt spgrgsmal i spgrgeskemaet. To
tredjedele af de voksne svarer nemlig i
spgrgeskemaet, at de har oplevet at fa nye
symptomer, eller at eksisterende symptomer
forveerres med alderen. Det er isar proble-
mer med hgrelsen og kaeben og/eller taen-
derne, og det kan muligvis skyldes slitage
eller symptomer, som operationer foretaget
tidligere i livet har korrigeret for, men som
alderen har genskabt. Kortlaegningen viser,
at unge helt ned til knap 20 ars alderen
begynder at opleve forvaerringer. Samtidig
viser kortlaegningen ogsa, at personer med
Crouzons syndrom generelt far mindre kon-
takt til de specialiserede dele af sundheds-
systemet (det Kraniofaciale team og Klinik
for Sjeeldne Handicap) efter de er fyldt 18 ar
— eller praecis pa det tidspunkt, hvor nogle
begynder at opleve nye forvaerrede proble-
mer. Man skal selvfglgelig vaere varsom med
hurtige konklusioner pa dette omrade. Der
kan veere lzegelige vurderinger, som taler
for, at man ikke kommer hos de mere spe-
cialiserede dele af sundhedssektoren, eller
at man lige sa godt kan benytte fx et lokalt
sygehus. Alligevel er det veerd at bemaerke,
at meget fa af dem, som har oplevet en
forvaerring, har jeevnlig kontakt med dele
af sundhedssektoren. Det er vigtigt at veere
opmaerksom pa behov for undersagelser,
kontrol og opfelgning i denne gruppe.

Born
En anden problemstilling for voksne med
Crouzons syndrom er spgrgsmalet, om man
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skal seette bgrn i verden, nar man ved, at
der er 50% risiko for, at barnet ogsa far
syndromet. Og endvidere hvordan man
skal bringe emnet op med sin agtefzelle
eller partner. | dag er det i de fleste tilfaelde
muligt at teste det ufgdte barn for Crou-
zons syndrom. Men dels kan der vaere en
risiko for spontan abort ved testning, og
dels kan det betyde flere graviditeter, som
ma afbrydes med en abort, fordi det ufadte
barn har Crouzons syndrom. Derfor er der
stadig sveere valg til trods for muligheden
for testning. De fleste synes, det har indfly-
delse pa deres overvejelser.

Perspektiver

Nar man skal samle op pa denne kortlaeg-
ning, kan man starte med at fremhaeve to
positive tendenser, som er kommet frem.
Der er en vaesentlig kortere ventetid pa at
fa diagnosen i dag, end der var tidligere.
Det er 0gsa positivt, at familierne informe-
res tidligere om deres sociale rettigheder
end for ar tilbage. Omvendt er det mindre
positivt at konstatere, at sd mange familier
savner information om sociale rettigheder
og det offentliges tilbud, og at s& mange er
frustrerede over samarbejdet med iszer de
kommunale socialforvaltninger.

Samlet set virker det, som om der pa
saerligt fire omrader er behov for szerlig
opmeaerksomhed:

1. Variation i symptomerne og belast-
ning for hele familien i forbindelse med
operationerne.

Crouzons syndrom er et handicap, som kan
variere i sveerhedsgrad. Nogle har Crouzons
syndrom i mild grad, mens andre har det

i sveer grad. Listen af typiske symptomer
(som kan ses i kapitel 2) viser ogsa disse
variationer. Nogle fx kan miste synet, opleve
voldsomme gener eller anfald pa grund af
tryk pa hjernen eller have problemer med
vejrtraekningen. Andre er maske primaert
udsat for forkglelser og tandproblemer.

Til dette punkt har fglgegruppen fra
Crouzonforeningen i Danmark falgende
kommentar: “I dag findes der ingen infor-
mation, der kan fortzelle om de psykolo-
giske konsekvenser af at gennemga en
omfattende ansigtsoperation, der markant
2ndrer udseendet. Der findes ingen infor-
mationer, der belyser, om en omfattende
ansigtsoperation kan medfgre identitetstab
eller identitetskrise”. Foreningen gnsker, at
dette gares til genstand for en naermere
undersagelse foretaget af relevante fagper-
soner.

2. Seerligt fokus pa samarbejdet med
kommunerne nar familierne er i de
svaere perioder — fx i forbindelse med
mange operationer.

Det ma alt andet lige siges, at billedet af
samarbejdet med de kommunale socialfor-
valtninger ikke er specielt positivt. Ser man
bort fra dem, som ingen kontakt har med
de sociale myndigheder, sa er der proble-
mer med bade manglende information om
sociale rettigheder, samarbejdet generelt og
omkring afklaring af sociale ydelser. Det er
foraeldrenes oplevelse af, at barnets handi-
cap ikke bliver forstaet og de psykosociale
problemstillinger, som giver vanskeligheder i
samarbejdet. Formentlig kan sagsbehandler-
ne godt forsta, at der er tale om et handi-
cap, men har maske sveert ved at seette sig
ind i livet med Crouzons syndrom. Det ma



vaere en malsaetning at sikre mindre pres pa
foraeldrene eller de voksne med diagnosen,
og her kan de forskellige fagfolk og offent-
lige myndigheder hjzelpe ved at koordinere
deres indsats og ved at lytte til beskrivel-
serne om hverdagens problemstillinger med
Crouzons syndrom

3. Fokus pa de unge og deres sociale
problemer

Et anderledes udseende i isser ungdoms-
arene giver problemer. Manglende selvtillid
og problemer i forhold til job og kaerester
opleves af mange. De unge oplever psyko-
sociale problemer i denne vigtige periode
for skabelsen af deres identitet.

Som under pkt. 1 har fglgegruppen fra
Crouzonforeningen i Danmark ogsa her
den kommentar, at det er uafklaret, hvil-
ken betydning de store ansigtsoperationer
i teenagedrene har for selvopfattelsen og
identitetsdannelsen, samt at der ogsa her er
behov for, at relevante fagpersoner under-
s@ger behovet.

4. De fleste voksne med Crouzons syn-
drom oplever en forvaerring samtidig
med, at de er i mindre kontakt med
sundhedssektoren

To tredjedele af de voksne oplever at fa
forvaerrede symptomer med alderen og har
dermed behov for rad, vejledning og for-
mentlig behandling fra sundhedssektoren.
Samtidig viser kortlaegningen, at de har
mindre kontakt med sundhedssektoren. Der
er saledes en risiko for, at en gruppe ikke
far den statte, der er brug for.

Pointen med overstdende tre faser er at
saette fokus pa de forskelligartede behov
og perioder, som karakteriserer livet med
Crouzons syndrom. Alt andet lige vil det
vaere nemmere at forsta og mgde en per-
son med Crouzons syndrom, safremt man
forstar/kender de forskellige forlgb/faser.
Denne viden er bl.a. vigtig for den primaere
malgruppe for denne kortlaegning, nemlig
fagfolkene omkring personerne med Crou-
zons syndrom. Kortleegningen af Crouzons
syndrom har dokumenteret nogle forskel-
ligartede problemstillinger. Men mange af
kommentarerne og de tre interview viser
ligeledes, at mgder man et menneske med
Crouzons syndrom med den rigtige forsta-
else for, hvor de er i forlgbet, vil mange af
problemerne kunne afhjeelpes eller i det
mindste begraenses.
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APPENDIX

Living with Crouzon's Syndrome

English Summary

The purpose of this survey is both to inform
about Crouzon's Syndrome, and to create
understanding for the problems of living
with it. Crouzon's Syndrome is a disorder
characterized by craniosynostosis (the prema-
ture closure of skull sutures) and an abnor-
mal development of the eye sockets and
midface. There are about 150-200 cases of
Crouzon's Syndrome in Denmark, affecting
one out of 25,000 live births.

Among other things, this survey shows
what consequences a diagnosis has on a
family. Life with Crouzon's Syndrome can
reasonably be divided into three phases:

The first phase begins the day the child is
born. This phase covers the first and often
very difficult period, where the child can
often be very ill as a result of pressure exer-
ted on the brain.

The second phase covers the adolescent
years, where looking differently takes on a
new importance in terms of identity. Some
individuals experience difficulty in finding a
girlfriend/boyfriend, job, and in some cases
even friends because they look different.

The third phase concerns those two-thirds
of adults who experience a worsening with
age. In some cases this starts shortly before
the age of twenty. By focusing on a number
of issues affecting people with Crouzon's

Syndrome, this survey will attempt to descri-
be some of the obstacles that life and day-
to-day living can present — while also indica-
ting ways in which some of these problems
can be solved or prevented. Unfortunately,
the people who would be in a position to
help if they had some firsthand experience
of living with this diagnosis (such as the
primary target audience of this publication
— professionals in the social, health, and
educational sectors) are not always aware
of these problems. Via this survey, which
has been carried out in conjunction with
the Danish patient association for Crouzon's
Syndrome, we have tried to provide more
in-depth knowledge into the issue.

The last chapter of the publication con-
tains a summary that mentions two positive
developments as well as four areas where
there could be made improvements. The
good news is that the time it takes to recei-
ve a diagnosis has been reduced drastically
in comparison to the past. The other posi-
tive development is that families tend to be
informed much earlier than ever about their
social rights.



However, improvements should be made
in these four areas:

1. Variation of syndrome and consequences
for the entire family on account of the
surgeries

Crouzon's Syndrome is a disability that can
vary in severity. Some have Crouzon's Syn-
drome to a mild degree, while others have it
severely. The list of common symptoms takes
these variations into account. Some, e.g.,
lose their eye sight, suffer major discom-
forts or seizures on account of the pressure
exerted on the brain, and/or have trouble
breathing. Others are primarily exposed to
colds and dental problems.

2. Special focus on co-working with the
municipalities in the difficult periods the
families face — e.g. in connection with the
many surgeries

The Everything aside, one has to say that the
picture depicting the co-work with the social
authorities of the municipalities is not a rosy
one. Apart from those who have no contact
whatsoever with the social authorities, pro-
blems consist both concerning the missing
of information about social rights, co-work
in general, and guidance around social ser-
vices. Both the parents’ experience that their
child’s disability is not properly understood
and psychosocial problems lead to these dif-
ficulties in co-work. The social workers are

most likely aware that they are dealing with
a disability, but it can be difficult for them to
imagine what life with Crouzon's Syndrome
is like. One of the goals has to be ensuring
less pressure on parents and the diagnosed
adults; here the different experts and public
authorities can be of help by coordinating
their inputs and by closely listening to the
descriptions of the daily problem scenarios
associated with Crouzon's Syndrome.

3. Focus on the young and their
social problems

A different appearance creates problems

— especially during the adolescent years.
Many experience low self-esteem and pro-
blems around their work and love life. The
young experience psychosocial problems in
exactly this period that is vital in forming
their identity.

4. Most adults with Crouzon's Syndrome
experience a deterioration of their con-
ditions, while they are at the same time
having less contact with the health care
system.

Two-thirds of adults experience a worsening
of their symptoms with age and need advice,
counseling, and most likely treatment from
the health care system on account of that.
This reality poses the risk that this group
does not receive the support it needs.
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Dette er den niende af i alt 13 underseggelser, hvor Center for Sma Handicapgrupper
kortleegger, hvordan det er at leve med forskellige sjeeldne handicap.

Der fades skensmcessigt i snit 2 - 3 bern i Danmark med Crouzons syndrom, og der
menes at veere 150-200 personer i Danmark med syndromet. Syndromets skyldes

en genetisk fejl pd kromosom 10. Det kan enten vcere arvet eller sket som fglge af

en nyopstdet mutation. Genet koder for proteiner, der har betydning for skelettets
dannelse i fosterstadiet. Sdledes bevirker Crouzons syndrom en for tidlig sammen-
voksning af kraniet, hvilket ofte kreever operation, samt ansigts- og kraniemisdannelser.
Mellemansigtet er mangelfuldt udviklet, gjnene ofte fremstGende og udadskelende, og
nedsat syn og mindre haretab er almindeligt. Der ses ofte ogsd en reekke andre symp-
tomer i bl.a. luftveje, led, mund og arer. Det anderledes udseende, som kan bevirke
psykosociale problemer, kan i vidt omfang behandles operativt. Barnenes udvikling,
ogsd intelligensmcessigt, er i reglen normal.

Publikationen er iscer rettet imod fagfolk pd sundheds-, social- og uddannelsesomradet
— samt imod andre, hvis vej i den ene eller anden sammenhceng krydser mennesker
med Crouzons syndrom. Formdlet er at give et ncermere indblik i livet for barn, unge og
voksne med syndromet.

Undersggelsen er som ncevnt det niende bidrag i et samlet kortlcegningsprojekt, som
Center for Sma Handicapgrupper iveerksatte i 2000. De otte farste kortlcegninger
udkom imellem 2000 og 2006. Det drejede sig om Tourettes syndrom, medfedt knog-
leskerhed (osteogenesis imperfecta), primceer immundefekt, Rubinstein-Taybis syndrom,
galaktoscemi, tubergs sclerose, Angelmans syndrom og Ehlers-Danlos’ syndrom.

Yderligere kortleegninger vil fglge, bl.a. af Marfans syndrom, Spielmeyer-Vogts syn-
drom, dveergveekst og Sotos’ syndrom. Endelig er det hdbet at skaffe finansiering til
et opsamlingsprojekt, der pd baggrund af de 13 undersagelser sager at trcekke nogle
generelle vilkar og problemer ved at leve med et sjceldent handicap op.





