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Sykdommens symptomer og forløp

• Barna er tilsynelatende friske de første leveår

• Nedsatt mørkesyn i førskolealder (degenerasjon i 
netthinnen)

• Fra tidlig skolealder tilkommer gradvis tap av: 

➢Syn, motorikk, kognisjon (språk, konsentrasjon, 
hukommelse)

• Epilepsi tilkommer

• Psykiske symptomer «vanlig» sier den norske 
veilederen (Helland 2016) 
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PSYKISKE 
VANSKER
VED JNCL

Klinisk erfaring at pasientene med JNCL også kan 
utvikle psykiske vansker

Den norske veilederen fastslår at det er vanlig, og 
nevner:

➢Angst

➢Depresjon

➢Aggressiv atferd

➢Hallusinasjoner

➢Psykotiske symptomer 

      
  (NCL-veilederen, Helland, 2016) 



Vurdering av psykiske vansker/diagnoser

 Symptomer

 Funksjonsnivå

 Omsorgssituasjon

 Opplæringssituasjon

 Risikofaktorer

 Ressurser

 Problemløsningsevne

 Motorikk
                               (www.helsedir.no)

 Vanlige diagnoser: 

 Angst

 Depresjon

 Tvangslidelse

 ADHD

http://www.helsedir.no/


Angstlidelser (kort definert)
• Fobier – redd for spesifikke ting/situasjoner (dyr, insekter mm.)

• Separasjonsangst (redd for å komme bort fra omsorgspersoner)

• Sosial angst (redd for å møte fremmede, snakke foran andre)

• Generalisert angst (Bekymrer seg)

• Panikkangst (plutselige angstanfall med fysiske symptomer)

• Tvangslidelse



TVANGSLIDELSER

Pasienten må oppleve 

➢gjentagende, uønskede og ubehagelige tanker 

 og/eller 

➢gjentatte, unyttige handlinger eller ritualer som gjøres for å dempe angst, 
ofte for å hindre konkrete hendelser, som for eksempel ulykke/skade

➢Må bruke mye tid på tankene/handlingene

➢Må forstyrre fungering

oHvis tvangshandlingene motstås, blir angsten verre



Tvangstanker

 «hva hvis det skjer…»

Angst

Tvangshandlinger

Idé – «kan motvirke det redd for»

Kortvarig lindring

- før forverring



VANLIGE TVANGSSYMPTOMER

Frykt for smitte - Vasking

Sjekking (dører, vinduer, etc.)

Telling

Plassering

Samle på ting (ikke klare å kaste)

Husk tidsbruk og fungering. 

Mange kan ha noe av dette som et normalfenomen



DEPRESSIVE 
SYMPTOMER

➢Vedvarende tristhet

➢Manglende glede og interesse

➢Negative tanker

➢Lav selvtillit

➢Håpløshet, upassende skyldfølelse, verdiløshet

➢Selvmordstanker/planer

➢Lavt energinivå, tretthet

➢Konsentrasjonsvansker

➢Nedsatt/økt appetitt

➢Søvnforstyrrelser



«AGGRESJON» – ATFERDSVANSKER?
Trasslidelse (opposisjonell atferdsforstyrrelse) – Irritabilitet, sinne, krangler, trass, 
regelbrytende atferd

➢Må vurderes opp mot alder 

OG andre forhold som:

➢Normalreaksjon

➢Forståelsesvansker

➢Lite søvn, tretthet

➢Angst

➢Rigiditet 



Flere utfordringer



Organisering – utredning/behandling av psykiske 
vansker

• Barne- og ungdomspsykiatrien (BUP) har ansvar for psykiske vansker hos alle fra 0-18 år

f.eks. angstlidelser, depresjon, ADHD, autisme og psykoser

➢ I all hovedsak tar BUP ansvar for barn og unge med evner innen normalområdet og «ellers 
friske»

➢mens

• Habiliteringstjenesten har ansvar for barn og unge i spesialisthelsetjenesten (HABU) har 
ansvar for medfødt eller tidlig ervervet funksjonsnedsettelse og/eller utviklingsforstyrrelser,

➢blant annet barn og unge med JNCL 

https://www.helsedirektoratet.no/veiledere/prioriteringsveiledere/habilitering-av-barn-og-
unge-i-spesialisthelsetjenesten



«Diagnostisk Overskygging» (Reiss et al., 1982).

• Tendens til å overse psykiske vansker som angst, depresjon og /eller
aggresjon hos barn med nevrologiske sykdommer/forsinkelser;

• Grunnene til dette kan være at de psykiske vanskene:

➢Forstås som mindre viktige enn primærvanskene og derfor ikke adressert, eller

➢Forstås som en del av primærvansken en ikke kan behandle, men kun tilrettelegge
rundt barnet

• Mange med nevrologiske sykdommer/forsinkelser har andre psykiske tilleggsvansker. 

• Disse gir økt funksjonssvikt og merbelastning for familien



GJENNOMSNITTSALDRE FOR JNCL-SYMPTOMER

Elmerskog et al. 2020
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TIDLIGERE STUDIER - PSYKISKE 
VANSKER V/JNCL

1) Finsk studie (med 27 barn og unge, alder 9-21 år) brukte spørreskjema fra 
foreldre (Child Behavior Checklist; CBCL) og lærere 

➢De fant at et flertall (74%) av pasientene hadde psykiske vansker i grenseområdet 
eller i klinisk område på spørreskjemaene     
       (Backman et al., 2005) 



TIDLIGERE STUDIER FORTSATT

2) En Amerikansk studie (26 deltagere, alder: 7-19 år), brukte CBCL og et spesifikt 
foreldre-intervju om tvangslidelser

➢Fant foreldre-rapporterte vansker for CBCL delskalaene «Tanke problemer», «Sosiale 
problemer», «Uoppmerksomhet» og «Aggressiv atferd»

➢88% (21/24) av pasientene ble rapportert å ha tvangstanker på CBCL (Can’t get his/her 
mind off certain thoughts, obsessions) 

➢Foreldre-intervjuet bekreftet at tvangstanker/handlinger var vanlige, da 56% (14/25) ble 
rapportert å ha hatt tvangstanker og 32% (8/25) hadde hatt tvangshandlinger i løpet av den 
siste måneden 

        (Adams et al., 2006)
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(Adams, 2006)



Adams 
2013
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(Adams, 2006)
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Ny nederlandsk journalstudie (Honingh, 2022)

• Hovedmål – gi økt forståelse av atferd- og emosjonelle vansker hos 
unge med JNCL 

• Undersøkte journaler til 11 barn og unge (4 jenter og 7 gutter), og da 
blant annet: 

• Hvilke adferds- og emosjonelle vansker utviklet seg?

• Når utviklet de seg?

• Under hvilke omstendigheter/hendelser tilkom vanskene?
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Honingh, 2022
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Honingh 2022, fortsatt

• For alder (6-23år) fant de ingen omvendt u-kurve for symptomer, slik 
Adams gjorde

• De finner ulike forklaringer hos enkelt-barn – på hvorfor psykiske 
vansker, som for eksempel synstap eller tap av motorikk – debut av 
angstlidelse

• Likevel vanskelig å si da retrospektivt og fortolket fra journal

• Kan være eksempel på «diagnostisk overskygging»
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VI ER I GANG MED ET NYTT 
PROSJEKT

«Vi» er: 

NCL-foreningen ved Irene Rotschild

Fra OUS: 

Ingrid Helland, overlege/forsker, Barneavdeling for Nevrofag, Rikshospitalet

Beate Ørbeck, psykologspesialist/forsker, Seksjon forskning BUP

Kristin Øvergaard, barne- og ungdomspsykiater/forsker, Seksjon forskning 
BUP

OG

Heather R. Adams, Rochester university, Rochester, New York, USA



“Hvordan har du det?”
Psykiske vansker hos barn og unge

med 
Juvenil Neuronal Ceroid 
Lipofuscinose (JNCL) 



Veien inn i prosjektet:
Inspirasjon fra klinikk

• Kristin i habilitering: 
erfaring med noen pasienter 
med nevrodegenerativ 
sykdom

• En pasient med 
nevrodegenerativ sykdom, 
diagnostisert med 
tvangslidelse (OCD)

• Fikk tilpasset behandling
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UTREDNING – SYMPTOMER (CA. 12/24 

TIMER)

Slo av og på brytere 

gikk ut og inn av dører 

åpnet og lukket dører 

gikk på toalettet gjentatte ganger 

insisterte på nøyaktig plassering av gjenstander 

nøyaktig utøvelse av dagligdagse rutiner (som påkledning og måltider)

Etterlignet foreldrene (verbalt og nonverbalt)

Insisterte på at foreldrene skulle gjenta det som var sagt

Hvis foreldrene «forstyrret handlingene», ble det vanskelig -  ble opprørt, måtte 
gjenta, begynne på nytt 



VURDERING

Symptombeskrivelsene ga mistanke om at pasienten hadde diagnosen 

➢«Hovedsakelig tvangshandlinger» som er en tvangslidelse 

➢(Obsessive Compulsive Disorder, OCD)

 



USIKKERHET 

Var handlingene knyttet til underliggende angst?

En del av handlingene ble oppfattet som nyttige 

Det virket positivt at pasienten ønsket å være selvstendig

Nedsatt syn og kognitive vansker krevde også spesiell tilrettelegging ved faste 
rutiner og bestemt plassering av gjenstander, slik at han fikk oversikt i hverdagen 

Dette medvirket til at foreldrene gradvis ble med på stadig flere handlingsmønstre



BEHANDLING

• Sammen med familien ble det valgt å forsøke

➢ kombinasjon av medikamentell behandling og anbefalt psykologisk behandling for OCD; 

➢ Medikament: Sertralin (Zoloft)

➢ Psykologisk behandling: gradvis eksponering og respons-prevensjon (å ikke gjøre 

tvangshandlingene)

• Ingen terapeutassisterte eksponeringer, kun veiledning av foreldre som gjennomførte 

disse 



SAMARBEID MED FAMILIEN OM 
Å SKRIVE KASUISTIKKEN

Beate og Kristin gikk gjennom litteraturen: 

Få studier om psykiske vansker ved nevrodegenerative sykdommer hos 
barn/unge generelt og JNCL spesielt

Mest kasuistikker

Spørreskjema-studier

Mangler studier på foreldre-rapportert livskvalitet hos flere 
familiemedlemmer (pasient, foreldre og søsken) sett i sammenheng med 
mulige psykiske vansker ved JNCL



VÅRE MÅL-
SETNINGER

Undersøke forekomst av psykiske 
vansker hos barn/unge med 
JNCL

Undersøke om JNCL-alvorlighet 
og/eller psykiske vansker viser 
sammenheng med mål på 
livskvalitet hos pasientene og i 
familien



METODE

Vi vil inkludere foreldrene til alle barn og unge med kjent JNCL i Norge, 
samt informasjon om (ett) søsken per familie som kontroller

Målemetoder:

➢Spørreskjema og intervju fra foreldre om barnet: 

➢Child Behavior Checklist; CBCL (Achenbach & Rescorla, 2001) 

➢Diagnostisk intervju; K-SADS (Kaufman et al., 1997)

➢Journalopplysninger siste konsultasjon Rikshospitalet 

➢Skjema om Livskvalitet; ILC (Mattejat & Remschmidt, 2006)



Hvorfor spørreskjema? - brukt tidligere, kan 
sammenligne



FORDELER MED KARTLEGGINGSSKJEMA

•Lettvint å administrere og skåre

•Ofte relativt korte skjema

•Lav kostnad

•Vi kan vurdere mange tilstander på kort tid



MULIGE ULEMPER

•Belastende (tar tid, spørsmål kan gi bekymring, sitter alene uten 
fagperson)

•Passer ikke spesielt godt for gruppen – mange spørsmål som ikke 
er relevante

•Får konsekvenser (henvisning, tilleggsundersøkelser, nye 
klinikere)

•Får ikke konsekvenser (eks. under terskel for vansker, foreldre 
likevel bekymret)



HVORFOR DIAGNOSTISK 
FORELDREINTERVJU?

Gir Mulighet for å:

➢Gå gjennom alle symptomer på psykiske 
vansker som unge kan ha

➢Foreldre kan beskrive det de 
observerer/opplever ved hjelp av 
spørsmålene som stilles

➢Klinikeren tar så stilling til om foreldre-
beskrivelsene passer med symptom-
kriteriene

➢Kan gi tydeligere forståelse av det som 
oppleves av foreldrene i dag i tidligere år



VI INKLUDERER OGSÅ SØSKEN

Viktig å ha en kontrollgruppe

Søsken gir kontroll for arv

For eldre søsken (16 år og eldre) må de samtykke for at dere foreldre skal kunne 
svare på spørsmål om dem



Hvor langt er 
vi kommet

• Godkjenning fra Regional etisk komité

• Vi inkluderer gjennom foreningen

➢12 barn er inkludert (spørreskjema og 
intervju er ferdig) 

➢Det er viktig at flere blir med

➢Ved samtykke, sende ut skjema 
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UTFORDRINGER

Vi håper vi på høy deltagelse (ikke kun fra dem som ikke har bekymring 
for psykiske vansker) 

Symptomer kan endre seg over tid 

Stress/belastninger vil variere i familiene over tid

➢Kan bli vanskelig å få tak i om kriteriene for psykisk sykdom(mer) er 
tilstede, eller om det er stressreaksjoner, epilepsi, annet. 

➢Her håper vi at vi kan komme videre vha. foreldreintervjuer som 
både går inn på aktuelle og tidligere vansker



PROSJEKTETS ANTATTE 
NYTTEVERDI

Vi antar at noen av deltagerne med JNCL har psykiske vansker (f.eks. angst, 
depresjon, tvangslidelse, psykose)

Prosjektet vil kunne si noe om forekomst av psykiske vansker ved ulik alder. Dette 
vil i seg selv være klinisk nyttig for å få oversikt over hvilke spørsmål som bør stilles 
ved medisinske kontroller for å bedre å kunne planlegge helsetilbudet

Kunnskap om foreldre-rapportert livskvalitet, kan gi økt innsikt i hvordan det 
oppleves å ha sykdommen, og også i hvilken grad psykiske vansker påvirker 
livskvaliteten hos denne gruppen 

På sikt kan prosjektet bidra til at unge med JNCL kan få utredning og behandling av 
psykiske vansker 



RÅD 
TIL ANDRE BARN 

MED 
TVANGSLIDELSE

«Når du føler en tanke,

at du liksom må gjøre det.

Venn deg til at den er der,

og prøv å takle det.

Da fikser du det!»



TAKK FOR 
OPPMERKSOMHETEN!
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