Dandy-Walkers

syndrom

Dandy-Walkers syndrom kénnetecknas av
missbildningar i lillhjérnan. Missbildningarna
brukar géra att det samlas véatska i och runt
hjarnan (hydrocefalus). Hos de flesta blir
symtomen tydliga under det férsta levnadséret,
men hos en del kommer symtomen senare under
barn- och ungdomséren.

Uppskattningsvis fods fyra barn per &r med Dandy-Walkers
syndrom i Sverige.

Symtom

Symtomen skiljer sig at mellan personer med syndromet.
Variationen beror pa graden av hydrocefalus och pa vilka
omraden i hjarnan som ar paverkade.

Hydrocefalus innebir att miangden vitska dkar i och runt
hjarnan. Nar viétsketrycket 6kar hos spadbarnet vixer
huvudet snabbare &n forvéntat och blir stérre &n normalt.
Hos en del barn dr huvudet forstorat redan vid fodseln. Det
okade trycket kan hos barn och vuxna ge symtom som trott-
het, huvudvérk, synrubbningar, svéljsvarigheter, illamaende
och krakningar. I vérsta fall kan symtomen leda till med-
vetsloshet och snabbt bli livshotande.

Manga med Dandy-Walkers syndrom har balans- och
koordinationssvarigheter. Ungefar hdlften har en intellektuell
funktionsnedséttning och en del far epilepsi. Syn och horsel-
nedséttningar forekommer.

Dandy-Walkers syndrom kan ocksa forekomma vid andra
syndrom och dr da ofta férenat med missbildningar av hjér-
tat, urinvégarna och skelettet samt lapp-, kdk- och gomspalt.

I séllsynta fall mirks syndromet forst i vuxen alder. D4 kan
symtomen vara huvudvirk, ostadig gdng, ansiktsférlamning
och 6kad muskelspanning. En del far kognitiva svarigheter
och fordndrat beteende.

Orsak

Uppkomsten av Dandy-Walkers syndrom péaverkas sannolikt
av flera olika faktorer, dér genetiska faktorer och miljo-
faktorer samverkar.

Behandling

Det finns ingen behandling som botar Dandy-Walkers
syndrom. Insatserna inriktas pa att motverka och lindra
symtomen och kompensera for de funktionsnedsattningar
som syndromet leder till.

Hydrocefalus kan behandlas med en shunt. Det dr en tunn
plastkateter som opereras in for att minska trycket i hjarnan
genom att vétska leds bort frdn hjarnans halrum, oftast till
bukhalan.

Epilepsi behandlas med anfallsforebyggande lakemedel.

Barnets 6gon och synférméga kontrolleras och foljs upp.
Om barnet har en svar horselnedsittning kan koklea-
implantat dvervigas.

Under spadbarnsperioden bor hjartat, njurarna och
skelettet kontrolleras och vid behov behandlas. Barn som
fods med lapp-, kék- och gomspalt opereras.

Manga med balans- och koordinationssvérigheter behdver
stod att utveckla och trdna motoriska fardigheter.

Barn med syndromet kan behdva habiliterande insatser. En
del behover stod i det dagliga livet &ven som vuxna.

Resurser
Shuntoperation och uppfdljning gors vid regionsjukhusens
enheter for barnneurologi eller neurokirurgi.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD). De kan ge végledning och information om
séllsynta 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 Sambhdillets stédinsatser.

Intresseorganisationer
* Riksforbundet FUB, for personer med
intellektuell funktionsnedséttning

« RBU, Riksférbundet for Rorelsehindrade
Barn och Ungdomar

* Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér ér 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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