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SOCIALSTYRELSENS
KUNSKAPSDATABAS

Det hér dr en kort sammanfattning av texten om
neurofibromatos typ 2 i Socialstyrelsens kunskaps-
databas om ovanliga diagnoser. Databasen ger aktu-
ell information om sjukdomar och skador som leder
till omfattande funktionsnedsattningar och finns hos
hogst hundra personer per miljon invénare.

For produktion och uppdatering av texterna i da-
tabasen ansvarar Informationscentrum for ovanliga
diagnoser vid Goéteborgs universitet. Vi svarar dven
pa fragor och hjilper till med informationssdkning.
Kontakta oss gérna.

Informationscentrum for ovanliga diagnoser
Sahlgrenska akademin vid Gdteborgs universitet
Box 400, 40530 Goteborg

tel 031-786 55 90

e-post ovanligadiagnoser@gu.se
www.ovanligadiagnoser.gu.se

Databasen finns pa
www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser

GOTEBORGS UNIVERSITET

Tryck: Palmeblads, MéIndal, reviderad 2001, omtryck 2009.
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NEUROFIBROMATOS TYP 2

Neurofibromatos typ 2 (NF 2) kdnnetecknas av
att det utvecklas tumorer utmed nervvavnad.

* Det ar inte ként hur ménga i Sverige som har
neurofibromatos typ 2.

* Neurofibromatos typ 2 orsakas av fordndringar
i ett arvsanlag, NF 2-genen. I ungefar hilften
av alla fall forekommer sjukdomen for forsta
gangen i en familj, men den kan ocksa vara
neddrvd. Om en av fordldrarna har sjukdomen
ar risken for att barnet ska drva den 50 pro-
cent.

» De forsta symtomen visar sig oftast efter 20
ars alder, och sjukdomens forlopp och prognos
varierar beroende pa vilka tumdorer som ut-
vecklas. De flesta far tumdrer pa balansnerven,
vilket ger nedsatt horsel, 6ronsus och balans-
rubbningar. Tumdrer pé andra kranialnerver
kan bl a orsaka ansiktsférlamning och svérig-
heter att svélja.

Om tumorerna finns pé nerver som utgar
fran ryggmaérgen kan de ge symtom i form
av nedsatt eller fordndrad kansel, smérta och
svaghet. Fran hjarnhinnorna kan det utvecklas
tumorer som kan skada synen och luktnerver-
na och dven utlosa epilepsi. Sjukdomen med-
for ocksé en okad risk for andra hjarntumdorer.

» Diagnosen stills utifran symtomen och bekraf-
tas genom DNA-analys av blodprov. Personer
som riskerar att utveckla sjukdomen kan testa
sig. Fosterdiagnostik dr ocksd mojlig.

* Behandlingen inriktas pa att s& mycket som
mojligt forebygga funktionsnedséttningar samt
att bevara horseln och ansiktsnervernas funk-

tion. Om tumdrer pa balansnerven opereras
bort tidigt kan horseln rdddas. Det ar ocksé
viktigt att ta bort tumdrerna innan de trycker
pa hjédrnstammen. I vissa fall kan strdlbehand-
ling ersétta operationer.

Personer med neurofibromatos typ 2 bor
undersokas av neurolog och dronldkare varje
ar. Ogonkontroller bor ocksd goras regelbun-
det, liksom kontroller av hjarnan och rygg-
mérgskanalen.

Det &r viktigt att hela familjens behov av
psykologiskt och socialt stdd tillgodoses.
Eftersom risken for dovhet pé sikt ar stor bor
bade den som sjilv har sjukdomen och de
nérstdende tidigt 14ra sig teckensprak.

RESURSER PA RIKS- OCH
REGIONNIVA

Klinisk genetik, Sahlgrenska universitetssjukhu-
set/Sahlgrenska, Goteborg.

Hand/Plastik/Oroncentrum samt Neurocentrum,
Akademiska sjukhuset, Uppsala.

SAMHALLETS STODINSATSER

SAMHALLET ger stdd 4t barn och vuxna med
funktionshinder pa flera sétt. Olika lagar reglerar
de mojligheter till stod som finns. Ett funktions-
hinder eller en diagnos ger inte automatiskt ratt
till en viss stodinsats, utan behovet och graden
av funktionsnedsittning avgor. Kommunen har
yttersta ansvaret for att den enskilde far den
hjélp han eller hon behover.

KOMMUNEN ansvarar for stod som kan underlitta
vardagen, t ex personlig assistans, avlosning,
hjalp i hemmet, bostad med sérskild service,
bostadsanpassningsbidrag och férdtjénst. Den
som har omfattande funktionshinder kan fa stod
och service enligt en sarskild lag, LSS (Lagen
om stdd och service till vissa funktionshindrade).
Kontakta kommunens bistandsbedomare,
handikappkonsulent, LSS-handlaggare eller
motsvarande for ytterligare information.

LANDSTINGET OCH KOMMUNEN har delat
ansvar for hélso- och sjukvard, inkl habilitering,
rehabilitering och hjilpmedel. Habilitering/rehabi-
litering kan innebéra stdd av t ex arbetsterapeut,
kurator, logoped, psykolog och sjukgymnast.
Landstinget ansvarar for tandvard samt tolktjanst
for bl a dova. Mer information kan ges av lékare,
kurator, handikappkonsulent, LSS-handlaggare
eller motsvarande inom landstinget.

FORSAKRINGSKASSAN handligger och beviljar
ekonomiskt stod, t ex fordldraforsakring, vard-
bidrag, bilstdd, assistanserséttning och handikapp-
ersittning. Kontakta forsékringskassan for mer
information.



