Dravets syndrom

Dravets syndrom ar medfott och leder till
epilepsi som ar svar att behandla. Barn som fods
med syndromet har fran borjan inga symtom,
men under barnets forsta levnadsar kommer
feberutlosta epilepsianfall. Anfallen blir fler efter
hand och de kan utosas av andra faktorer an
feber. Manga har en intellektuell funktionsned-
sattning som brukar vara medelsvar till svar.

En del har autism.

I Sverige kdnner man till ungefér 70 barn och unga vuxna
med Dravets syndrom. Oftast orsakas syndromet av en
nymutation.

SYMTOM

De forsta epilepsianfallen kommer under det forsta
levnadsaret. Barn med syndromet behdver ofta akutsjuk-
vard for att anfallen ska brytas. [ borjan ar det feber som
utloser anfallen. S& smaningom kan epilepsin utldsas av
andra faktorer, som till exempel virme och kraftigt ljus.
Efter hand far barn med syndromet fler typer av epilepsi-
anfall. Det kan till exempel vara muskelryckningar eller
serieanfall da det inte gar att fa kontakt med barnet.
Epilepsianfallen minskar ofta med aren.

Den kognitiva formagan ar ofta paverkad och fran
tva ars alder brukar det mérkas att sprakutvecklingen &r
paverkad. De flesta har en intellektuell funktionsned-
sédttning som brukar vara medelsvar till svér. En del har
autism.

Somnsvarigheter ar vanliga och trétthet kan péverka
beteendet pa dagen.

Den motoriska utvecklingen paverkas och ménga med
syndromet har svart att samordna sina rorelser. En del har
felstillningar i ryggen och benen. Géngen kan bli stel.

De flesta med syndromet nar vuxen alder men tillstdndet
innebér en 6kad risk for ovintad dod och livshotande
epilepsianfall.

ORSAK

Dravets syndrom orsakas oftast av en féréndring i en gen.
Forandringen paverkar impulsdverforingen mellan nerv-
cellerna i hjérnan.

BEHANDLING

Det brukar vara svart att helt kontrollera epilepsianfallen
med ldakemedel och ofta behover flera epilepsildkemedel
kombineras. Det ar viktigt att barn med syndromet har
tillgéng till akutmedicin som bryter anfallen. Narstdende
behdver tydlig information om syndromet och den akuta
behandlingen.

Det ar viktigt med tidiga habiliteringsinsatser.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Vid Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i
Goteborg finns ett expertteam for Dravets syndrom.
Mottagningar for klinisk genetik finns vid universitets-
sjukhusen.
Vid universitetssjukhusen finns ocksa Centrum for
sdllsynta diagnoser (CSD) som kan ge végledning och
information om ovanliga sjukdomar och syndrom.

SAMHALLETS STODINSATSER

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar
kan f2 olika typer av stdd och insatser. Mer information
om sambhéllets stdd finns att 1dsa i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstaind under
”Sambiillets stodinsatser”.

INTRESSEORGANISATIONER
e Dravets Syndrome Association Sweden
o Svenska Epilepsiférbundet
e Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hir 4r en kort sammanfattning av texten om
Dravets syndrom som finns i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstand.

Informationscentrum for sillsynta hilsotillstand
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand vid
Agrenska har i uppdrag av Socialstyrelsen att producera
texterna som publiceras i kunskapsdatabasen for sillsynta
hélsotillstand.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se
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