Olliers sjukdom

Olliers sjukdom &r en medfédd skelettsjukdom som
kdnnetecknas av godartade broskbildningar
(benigna enkondrom) i skelettet, vilket far till f5ljd
att langdtillvaxten kan rubbas och skelettet blir
asymmetriskt, skért och deformerat.

Uppskattningsvis forekommer Olliers sjukdom hos 1 person
per 100 000 invanare, vilket skulle betyda att den finns hos
ungefdr 100 personer i Sverige.

Symtom

Vid Olliers sjukdom uppstar enkondrom (godartade brosk-
bildningar) frimst i de langa rérbenen i 6verarmarna, laren,
hénderna och fotterna. I mer ovanliga fall uppkommer de i
backenbenen, revbenen och skuldrorna. De kan dven upp-
komma i skallbenen, om &n ytterst séllan. Férdndringarna i
skelettet kan medfora virk.

Barn med Olliers sjukdom far symtom i form av svull-
nader och olika felstdllningar i skelettet. Vanligtvis visar sig
symtomen nér barnet dr mellan 2 och 10 &r men sjukdomen
kan ocksa visa sig senare.

Skelettet forsvagas nér broskfordndringen inne i ben-
margen vaxer och trycker pa den yttre skelettvivnaden. Det
leder till att skelettet andrar form. Sjukdomen kan ocksé
medfora spontana benbrott. Felstdllningarna kan gora att
rorligheten i lederna med tiden blir nedsatt. Ibland uppstar en
asymmetri mellan kroppshalvorna pa grund av skillnader i
skelettets tillvéxt, till exempel benldangdsskillnad.

Vid Olliers sjukdom finns en risk att enkondrom utvecklas
till elakartade tumorer i brosket. Det finns ocksa rapporter
om en Okad forekomst av tumdrer i vdvnaden mellan nerv-
cellerna i hjdrnan eller ryggmairgen (gliom). Flickor kan
ha en okad risk att utveckla godartade mjukdelstumérer i
dggstockarna.

Orsak

Hos de flesta som har Olliers sjukdom har en genférandring
pavisats i enkondromvévnad. Férdndringen har uppkommit i
en enstaka cell efter befruktningen vilket leder till sa kallad
somatisk mosaicism. Det finns inget som tyder pé att sjuk-
domen 4&r arftlig.

Behandling
Det finns ingen behandling som botar Olliers sjukdom.

Personer med sjukdomen behdver regelbunden upp-
foljning hos en ortoped. Skelettet undersoks regelbundet med
magnetkamera (MR) for att f6lja kiinda fordndringar och
uppticka nya. Uppfoljningen bor vara livslang med tanke pa
risken att utveckla elakartade tumorer.

Ortopedkirurgiska operationer gors for att till exempel
behandla frakturer och felstéllningar samt ta bort stora
enkondrom som paverkar tillvéxten. Felstéllningar i
hénderna bedéms av en handkirurg som tar stéllning till
behandling.

Gliom bedéms och behandlas av en neurolog och neuro-
kirurg. Mjukdelstumorer i dggstockarna utreds och behandlas
av en gynekolog.

Habiliterande eller rehabiliterande insatser kan behdvas.
Utprovning av hjdlpmedel samt psykologiskt och socialt stod
kan vara en del av habiliteringen.

Resurser
Barn och unga vuxna med skelettdysplasier bor foljas av ett
interdisciplinért skelettdysplasiteam.

Vid Karolinska Universitetssjukhuset och Linkdpings
universitetssjukhus finns expertteam med sérskild kunskap
om skelettdysplasier.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD). De kan ge végledning och informationom
sdllsynta hélsotillstand.

Samhallets stédinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stdd och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstand,
under Samhdllets stodinsatser.

Intresseorganisationer
« RBU, Riksférbundet for Rorelsehindrade
Barn och Ungdomar

* Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér &r en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hilsotillstand. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand

vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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