Crouzons syndrom

Crouzons syndrom innebar forandringar i
skelettet som paverkar skallen och ansiktet.
Barn med syndromet har annorlunda huvud-
form, liten dverkake och utstaende dgon som
sitter brett isar. Ibland marks forandringarna
vid fodseln, men de blir ofta tydligare nar barn
med syndromet vaxer. Svarighetsgraden varierar
fran mindre utseendemissiga forandringar till
allvarliga symtom som andningssvarigheter och
dtsvarigheter. Synen och horseln kan ocksa
paverkas.

Crouzons syndrom ér érftligt men uppkommer ocksé som
en nymutation. I Sverige fods 3—4 barn med Crouzons
syndrom varje ar.

SYMTOM

Den annorlunda huvudformen beror pa att sommarna
mellan skallbenen sluts for tidigt. Férdandringen kan leda
till att trycket i huvudet 6kar. Okat tryck kan paverka syn-
nerven och leda till synnedséttning om det inte behandlas.
En del barn med syndromet har hydrocefalus som innebér
att det samlas vétska i och runt hjarnan. Det kan bidra till
att trycket i huvudet okar.

Manga med Crouzons syndrom har liten dverkdke och
hog och smal gom som kan gora det svart att suga, svilja
och fa i sig niring. Aldre barn och vuxna kan ha svart att
tugga péd grund av underbett.

Tranga luftvégar kan paverka andningen. Infektioner i
luftvdgarna leder ofta till 6roninflammationer hos barn
med Crouzons syndrom. En del far nedsatt horsel.

Grunda 6gonhélor kan innebéra att 6gonen blir utstdende
och hos en del kan 6gonlocken inte slutas.

Den kognitiva utvecklingen paverkas inte vid Crouzons
syndrom men Okat tryck i huvudet kan paverka hjarnan om
det inte behandlas.

ORSAK

Crouzons syndrom beror pa en genmutation som paverkar
skelettutvecklingen under fosterstadiet.

BEHANDLING

Andningsfunktionen, sugférmégan och trycket i huvudet
bedoms tidigt hos nyfodda med syndromet.

Forandringarna i skallbenen och ansiktsskelettet bedoms
och utreds av specialister i ett kraniofacialt team som gor
en behandlingsplan.

Personer med Crouzons syndrom kan behdva opereras
flera ganger under barndomen och upp till vuxen alder.
Behandlingen planeras utifran varje persons behov, bland
annat med hénsyn till hur skelettet véxer.

Omfattande operationer &r ofta en stor pafrestning bade
for den som har syndromet och foér de nérstaende. Psyko-
logiskt stod ér viktigt.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Behandlingen av missbildningarna i skallen och ansiktet
gors vid Sahlgrenska sjukhuset i Géteborg och vid
Akademiska sjukhuset i Uppsala.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD) som kan ge vigledning och information
om ovanliga sjukdomar och syndrom.

SAMHALLETS STODINSATSER

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

INTRESSEORGANISATIONER

e Kraniofaciala féreningen i Sverige

e Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om
Crouzons syndrom som finns i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstand.

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

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se
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