i g

MAGENIS



Den har informationen ar framtagen av féreningen Smith Magenis syndrom i
Sverige och riktar sig till pedagoger, personal och andra som arbetar med och
moter personer med Smith Magenis syndrom (SMS). Informationen syftar till att
bidra till battre forstaelse for syndromet och dess symptom samt hur man pé
béasta satt stottar och bemoter individer med SMS.

Informationen ar granskad och godkand av Heidi Nag, Specialpedagog, PhD

vid Frambu i Norge.

Smith-Magenis syndrom (SMS) ar ett medfétt syndrom som vanligtvis orsakas av en
kromosomavvikelse. | de flesta fall saknas en liten del av den korta armen pa en av kromosomerna i
kromosompar 17 och i nagra fall ar genen férandrad (muterad) hos personen. Syndromet ar
sallsynt, det finns idag (januari 2021) endast runt 40 personer med diagnosen i Sverige.

Med syndromet kommer en del utmaningar och de vanligaste ar;

-  fysisk och intellektuell funktionsnedséttning av varierande grad
kronisk sémnstérning
- beteendeavvikelser sasom lag impulskontroll, utbrott och sjalvskadebeteende.

Att leva med och nara en person med SMS ar manga ganger utmanande. En av de storsta
anledningarna till det ar den komplexa beteendeprofilen. Personer med SMS har generellt en
ojamnhet (asynkroni) i sin intellektuella och emotionella utveckling. Oavsett intellektuell utvecklingsniva
ligger den emotionella utvecklingsnivan hos en person med SMS kvar pa vad som motsvarar en 2-3
arings. Med aldern utvecklas denna klyfta och blir storre. Denna ojamnhet har stor pdverkan pa de
beteendemassiga utmaningar som personer med SMS har (lds mer under "beteendestorningar").

Till syndromet hor ocksa vanemassiga, repetitiva rorelser och handlingar (sa kallade stereotypier),
anpassningssvarigheter samt speciella utseendemassiga drag.

Olika organ sasom ogon, 6ron och hjarta kan hos vissa vara paverkade. Ungefar en femtedel av alla
med syndromet har epilepsi.

Barn med SMS blir inskrivna hos barnhabilitering och behover ofta ha kontakt med flera olika
specialister t.ex. specialpedagog, lakare, psykolog, sjukgymnast, logoped etc.

Det finns idag ingen behandling som kan bota eller férebygga Smith Magenis syndrom. Vissa av
syndromets symtom kan hos vissa personer behandlas och lindras med lakemedel medan andra
kréver anpassning fran omgivningen.

For att en person med SMS ska fungera och ma bra kravs ett |agaffektivt bemotande

och en aktiv stottning fran omgivningen. Att fa hjalp med dagsémn ar ocksa ofta
avgorande precis som fasta rutiner och strukturerade aktiviteter



Fysisk funktionsnedsattning

Lag muskeltonus (lag spanning i musklerna) och
svaga reflexer ar vanligt hos personer med SMS.
De utvecklar ofta bade fin- och grovmotorik
senare ar normalt och sitter, star och gar darfor
oftast senare an normalt utvecklade barn.

Sned rygg (skolios) som tilltar med dren ar vanligt
och i vissa fall har individerna nedsatt kansel och
en hog smarttroskel.

Viktigt att tinka pa:

Pa grund av den sena motoriska
utvecklingen behéver personer med SMS
ofta extra st6d av omgivningen for att
kunna vara delaktig i aktiviteter pa samma
villkor.

Intellektuell funktionsnedsattning

De flesta har en lindrig eller medelsvar
intellektuell funktionsnedsattning. Det innebar
bl.a. att det tar langre tid att lara sig och att forsta
saker for personer med SMS. Minnet ar ofta
paverkat och talformagan ar ofta forsenad.
Genomsnittet for personer med SMS att borja
prata ar runt 7 ars alder. Personer med SMS ar
ocksa ofta valdigt kravkansliga.

Viktigt att tinka pa:

Personer med SMS ir sociala personer som
ofta vill och behéver kommunicera mycket
och behover ofta stéttning och hjilp att
hitta och triana alternativa
kommunikationssatt till tal.

De personer med SMS som har ett
utvecklat tal, talar ofta battre dn de forstar,
det finns darfor en risk att man stiller
hogre krav dn de klarar av.

Kronisk sdmnstérning

En stor utmaning for personer med SMS och
deras narstaende ar den kroniska
somnstorningen. Den medfér en annorlunda
dygnsrytm, med korta somncykler, svarigheter
att somna om samt stord nattsomn.
Somnstorningen beror pa en omvand
melatoninutsondring i kroppen som gor att
personen utsondrar sitt melatonin dagtid istallet
for pa natten och blir p.g.a. det trott under
dagen och pigg pa natten.

Sémnstérningarna medfor pa grund av trotthet
ofta beteendeproblem dagtid och det ar i manga
fall avgdrande for personer med SMS att fa sova
en stund under dagen for att orka med och
fungera. SGmnstorningen ar ett mycket stort
bekymmer for hela familjen och innebdar ofta att
foraldrar och aven syskon far stord nattsémn.

Viktigt att tinka pa:

For barn med SMS paverkar inte
sovstunder pa dagen nattens somn, det har
tvirtom visat sig paverka nattsémnen
positivt att de far sova 1-2 ganger pa dagen.




Beteendestorningar

P& grund av ojamnheten (asynkroni) i den intellektuella och emotionella utvecklingsnivan har personer med SMS en
komplex beteendeprofil. Oavsett intellektuell niva har de ofta, likt en 2-3 aring, utmaningar att hantera kanslor och
impulser och ar valdigt kravkansliga. De har lag tolerans for frustration, kort koncentrationsférmaga och ofta motstand
till forandring i rutiner. De kan kanna oro Gver att Ilamnas av nara och kara och staller ofta och orubbligt upprepande
fragor. Det ar vanligt med plotsliga humorsvangningar och dterkommande kansloutbrott dar de likt ett litet barn kastar
sig pa golvet, sparkar, skriker och grater.

Hyperaktivitet och autistiska drag forekommer ocksa ofta. En person med SMS har ofta svart att sitta stilla och fokusera
pa en sak langre perioder, de ar ofta aktiva och standigt i rérelse. De har ocksa en stark nyfikenhet och gillar ofta att
pilla, skruva och plocka isar saker.

Viktigt att tinka pa:

Personer med SMS viljer inte att bete sig daligt eller att fa utbrott. De har, precis som en 2-3 aring,
vialdigt 1ag impulskontroll och agerar spontant och direkt pa sina kinslor.

Det krivs en aktiv, flexibel och stéttande omgivning som finns tillginglig hela tiden for att forhindra
skador och skadegoérelse. Uppmuntran och avledning ar ofta de basta strategierna for att minska utbrott.

Personer med SMS ér ofta vildigt kravkénsliga, manga upplever det pressande och svart nir det finns en
forvintan pa dem, bade i stort och smatt. Forvintan fran omgivningen och fér hogt stillda krav leder ofta
till utbrott.

Personer med SMS uppskattar ofta uppmarksamhet och svarar bra pa positiv uppskattning fran omgivningen. De
tenderar ocksa att vara vuxen-orienterade. De kan ibland ha svart att leka med andra barn men umgas och leker garna
med vuxna personer.

Stereotypier, vanemassiga repetitiva rorelser, ar vanligt forekommande hos personer med SMS. Bland de vanligaste ar
vaggande med kroppen, viftande med hander och armar, tandgnisslande samt tuggande och bitande pa hander och
naglar. Rorelserna forvarras ofta om personer ar trott, stressad eller orolig.

Viktigt att tinka pa:

Stereotypierna uppstar sidllan medvetet och kontrollerat utan sker vanemaissigt. Individerna behéver
hjalp att komma ur rérelserna genom avledning och distraktion.

Personer med SMS har ofta egna triggerord och/eller saker som bér undvikas for att minska utbrott.
“Nej”, “inte” eller andra negationer, negativa stimningar eller arga roster ar vanliga triggers.

Det ir vanligt att personer med SMS har ett bittre beteende med andra én foridldrarna. Det dr ocksa
vanligt att de viljer ut en sirskild person som den tyr sig lite extra till och som da ocksa far lite mer av
bade kirlek och det utmanande beteendet.

Ofta forekommer ndgon grad av sjalvskadande beteende hos personer med syndromet. De kan t.ex. banka huvudet i
saker, sla och bita sig sjalva eller klosa, plocka och rafsa pa naglarna och i huden. Det ar ocksa vanligt med aggressivitet
gentemot omgivningen, ofta mot manniskor de egentligen tycker om och har en nara kontakt med.

Viktigt att tinka pa:

Att forsta, tolka och handskas med sjéilvskadebeteendet hos personer med SMS ar komplext och kan vara
svart for omgivningen. Det kriver bade en mycket aktiv stottning och ett lagaffektivt bemotande. Stor
personkidnnedom ar en forutsittning for att kunna gora de svara avviaganden som kriavs kring nir man
behover gripa in eller bér avvakta.

Ofta gar det att avleda utbrott och sjidlvskadebeteende genom att byta fokus i situationen till LY
nagot annat. Att borja sjunga, stilla en fraga, visa en bild, upptrida som att det hinder nagot
spannande pa en annan plats kan vara exempel pa avledningsmandvrar men dven att en annan

person kommer in och bryter av.
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Var narvarande, flexibel och aktiv for att kunna snappa upp signaler
och avstyra situationer som kan leda till utbrott och/eller
sjalvskadebeteende.

Bemot individerna lagaffektivt och utifrdn personens egna
forutsattningar och kravkanslighet. Undvik negationer (Nej! Inte etc.),
folj individen och avled vid behov. "Valj dina strider".

Skapa forutsattningar for individen att vid behov f& en stunds sémn 1-
2 ganger dagtid.

Stotta och hjalp individerna att trana pa och att kommunicera med
hjalp av alternativ kommunikation t.ex. bildstdd och/eller TAKK.

Hall en kontinuerlig dialog kring individens behov och
forutsattningar med foraldrar/narstaende. Hall varandra
uppdaterade om ev. forandringar kring personens rutiner och
triggers som snabbt kan férandras.

Lyssna och lita pa foraldrar som beskriver ett annat beteende,
ofta svarare, pa hemmaplan an det ni ser i er verksamhet.

Var nyfiken, inlyssnande, I6sningsorienterad och lekfull da vinner du
snabbt b&de individernas och de narstaendes
hjartan och far mangder av karlek tillbaka.
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Foreningen Smith Magenis syndrom

Vi ar en ideell férening som drivs av foraldrar till barn med
diagnosen Smith-Magenis Syndrom (SMS). Vi arbetar for att sprida
medvetenhet kring syndromet och stddja personer som lever nara
nagon med diagnosen. Idag finns det ca 40 personer med
diagnosen i Sverige men syndromet ar underdiagnostiserat sa fler
lever med syndromet utan att veta om det. Vi vill sprida var
kunskap om syndromet sa fler far sin ratta diagnos och ka
kunskapen kring syndromet inom sjukvard, habilitering, skola och
samhallet.

Mer information om oss hittar du nedan
Hemsida: www.smithmagenis.se

Sociala media:

https://www.facebook.com/foreningensmithmagenissyndrom

I@l https://www.instagram.com/smithmagenissyndromsverige/

Om du vill léra dig annu mer om SMS: 1

e Socialstyrelsens hemsida
https://www.socialstyrelsen.se/stod-i-arbetet/sallsynta-halsotillstand/smith-magenis-syndrom/

e Agrenska
https://www.agrenska.se/globalassets/dokumentation/410-smithmagenissyndrom-2012.pdf

e PRISMS (amerikansk org. for foraldrar och forskning kring SMS)
https://www.prisms.org

e FIND (further information neurogenetic disorders) L 1]
https://www findresources.co.uk/
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