SALLSYNTA
HALSOTILLSTAND

Hereditdr neuralgisk
amyotrofi

Hereditar neuralgisk amyotrofi (HNA) ar en
arftlig sjukdom som medfor aterkommande
episoder med svar nervsmarta i ena skuldran
och/eller i overarmen, i kombination med
forlamning och muskelfértvining i det paverkade
omradet.

Hur méanga som har sjukdomen é&r inte kédnt. Det arliga
insjuknandet i HNA uppskattas till cirka 2—3 personer per
miljon invanare, vilket i Sverige skulle motsvara 20—

30 personer per ar. Tillstdndet dr ovanligt och symtomen
ibland svartolkade, vilket gor att manga sannolikt inte far
ratt diagnos.

SYMTOM
Den forsta episoden intraffar vanligen i aldern 20-30 ar
men har dven beskrivits hos barn s unga som 1 ar.

Kénnetecknande 4r en plotsligt insdttande mycket svar
smadrta i ena skuldran och/eller 6verarmen. Efter en till
tva veckor upptriader forlamning och muskelfortvining i
skuldrans och dverarmens muskler. Kénselsymtom sasom
stickande obehag eller nedsatt kinsel i samma omrade &r
vanligt. Symtomen avtar vanligen efter ndgra veckor men
lakningen tar flera manader, ofta med viss kvarstaende
muskelsvaghet.

Episoderna kan utlosas vid exempelvis infektioner eller
kraftig muskelanstrangning. Frekvensen varierar fran en
enstaka och upp till 20 episoder under livet. Dessa blir
farre med stigande alder.

Mer ovanliga dr episoder med forsvagning dven av
musklerna i mellangérde, ben, underarmar, hander, eller av
stimbands- och ansiktsmusklerna. Svullnade hander kan
ocksa forekomma, till foljd av paverkan pé de nerver som
reglerar blodkérlen.

ORSAK

HNA orsakas i de flesta fall av en fordndring (mutation) i
en gen. Mutationen medfor 6kad kénslighet for skada pa
skuldrans nervplexus, ett ndtverk av nervfibrer i skuldran
fran vilka armens samtliga nerver utgar.

BEHANDLING

Det finns ingen behandling som botar sjukdomen, men
mycket kan goras for att lindra symtomen och underlitta
rehabiliteringen.

Kortisonbehandling tidigt under en period av forsdmring
(skov) kan forkorta tiden med svar smérta och eventuellt
forbattra aterhdmtningen. Detta &r dock inte helt siker-
stéllt.

Vanlig smartstillande medicinering ar mindre effektiv.
Ofta ges morfinpreparat under den forsta intensiva smaértfa-
sen, fOr att ddrefter ersittas av andra typer av ldkemedel. I
samband med detta dr det viktigt med regelbunden uppfolj-
ning hos ldkare for att bedoma dessa ldkemedels effekt och
eventuella biverkningar.

Personer med paverkan pd mellangirdets muskulatur
kan i vissa fall behdva nattligt andningsstod med andnings-
mask och ventilator.

Tidigt insatt fysioterapi kan forebygga felstéllningar i
leder, stela forkortade senor och styva ledkapslar (kontrak-
turer) samt ytterligare muskelfortvining. Traningen ska ske
ofta men med lag belastning. Det dr viktigt att inte dver-
belasta den forlamade muskulaturen.

RESURSER

Utredning av diagnosen gors vid de neurologiska eller

barnneurologiska klinikerna vid universitetssjukhusen.
Vid universitetssjukhusen finns ocksd Centrum for

séllsynta diagnoser (CSD). De kan ge vigledning och

information om séllsynta hélsotillstand.

SAMHALLETS STODINSATSER

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

INTRESSEORGANISATIONER

* Neuro

* Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér ér en kort sammanfattning av texten om
hereditér neuralgisk amyotrofi i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstand. Se vidare:
socialstyrelsen.se/stod-i-arbetet/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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