Dravets syndrom

Dravets syndrom beror pa en variant i en gen som
leder till svérbehandlad epilepsi samt kognitiva,
motoriska, sprakliga och beteendemdssiga
svarigheter. Vid fédseln har barn med syndromet
inga symtom. Senare under det férsta levnadséret
far barnen feberutldsta epilepsianfall.

I Sverige kdnner man till drygt 70 barn och unga vuxna med
Dravets syndrom.

Symtom

De forsta epilepsianfallen vid Dravets syndrom kommer vid
6—12 manaders dlder. Anfallen kan vara langdragna och
barnen behdver ofta akutvard for att anfallen ska brytas. S&
smaningom kan epilepsianfall utldsas av andra faktorer dn
feber, till exempel virme, kraftigt ljus, speciella optiska
mdonster, emotionell stress eller upprymdhet. Under andra
levnadséret kan andra typer av epilepsianfall tillkomma och
anfallen kommer oftare. Epilepsin brukar sedan stabiliseras
under smabarnsaren.

Den kognitiva utvecklingen paverkas och barnen har oftast
en medelsvar till svar intellektuell funktionsnedsdttning. En
del har autism.

Aven motoriken paverkas, vilket kan ge symtom som
ofrivilliga rorelser och koordinationssvarigheter.

Det dr vanligt med hyperaktivitet samt svarigheter att
kommunicera, bibehalla uppmérksamheten och fokusera.

Somnen brukar vara paverkad hos personer med syndromet
och stors ofta av nattliga epilepsianfall.

De flesta med syndromet nar vuxen alder. Epilepsianfallen
blir farre med &ren och risken for langdragna anfall minskar.

Plotslig oforklarlig dod vid epilepsi dr vanligare vid
syndromet &n vid andra former av epilepsi.

Orsak

Dravets syndrom beror pé en genetisk fordndring som
paverkar impulsoverforingen mellan nervcellerna i hjéarnan.

Behandling

Det finns ingen behandling som botar Dravets syndrom.
Behandlingen inriktas p4 att lindra symtomen, forebygga
medicinska komplikationer och kompensera for de
funktionsnedséttningar som syndromet leder till.

Epilepsi behandlas med anfallsforebyggande lakemedel.
Ofta behover flera lakemedel kombineras. For en del leder
ketogen kost till att antalet anfall minskar.

Om personer med syndromet far feber ar det viktigt att
snabbt fa ned kroppstemperaturen. Det dr ocksa viktigt att
undvika infektioner och pa sé sitt minska antalet feber-
tillféllen. Situationer dér det finns risk att personen blir for
varm bor undvikas.

Personer med syndromet bor ha tillgang till akutlakemedel
som kan bryta l&ngvariga anfall.

Vid somnsvarigheter ér det viktigt med fasta rutiner och
regelbundna vanor. Sovrummet bor vara morkt och tyst.
Lakemedel kan i perioder behdva anvindas for att dndra
somnrutiner.

Centralstimulerande lakemedel kan ibland anvéndas for att
behandla hyperaktivitet och koncentrationssvarigheter.

Personer med bestaende funktionsnedsattningar behover
habiliteringsinsatser. Fortsatt uppfoljning av olika
specialister inom vuxensjukvarden behovs ocksa.

Resurser
Vid Karolinska universitetssjukhuset i Stockholm och
Sahlgrenska universitetssjukhuset i Géteborg finns
expertteam for Dravets syndrom. Mottagningar for klinisk
genetik finns vid universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns &ven Centrum for séllsynta
diagnoser (CSD). De kan ge végledning och information om
séllsynta hélsotillstand.

Samhallets stodinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedsittningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sillsynta
hélsotillstand, under Samhdllets stédinsatser.

Intresseorganisationer
* Dravets Syndrome Association Sweden
* Svenska Epilepsiforbundet

 Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

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

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for sillsynta hélsotillstand vid
Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

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