Heterotaxisyndromet

Heterotaxisyndromet innebar att organen i balen
inte finns pa sina vanliga platser. | normala fall
ligger magsacken och mjalten pa vinster sida av
kroppen, medan levern finns pa hoger sida. Hos
en person med syndromet kan organen i stallet
vara organiserade som om kroppen hade tva
vanstersidor eller tva hogersidor. Organen kan
ocksa vara missbildade. Manga med syndromet
har hjartfel.

Heterotaxisyndromet dr ibland arfligt, men det vanligaste &r
att bara en person i en familj har syndromet. I Sverige fods
ungefédr 10 barn om &ret med heterotaxisyndromet.

SYMTOM

Symtomen beror pa vilka organ som ar péverkade. Symto-
men skiljer sig ocksa &t mellan personer som har organ
organiserade som tva vénstersidor och personer som har
organ organiserade som tva hogersidor.

Manga med syndromet fods med missbildningar av
hjértat. Tidiga symtom &r blaaktig hud, paverkad andning
och dtsvarigheter. Missbildningarna varierar fran mindre
till mer komplicerade hjartfel. De som har svéra hjértfel har
ofta svéra missbildningar dven i andra organ.

En del med syndromet saknar mjélte, andra har flera sma
mjéltar. Fordndringarna paverkar ofta immunsystemet.
Tarmarna kan ligga fel och orsaka svara symtom som
tarmvred. Levern kan vara placerad mitt i kroppen och det
hénder att gallvégarna frén levern &r avstidngda. Det kan
leda till 1angvarig gulsot och dtsvarigheter som kan 6verga i
livshotande tillstdnd. Andra missbildningar kan finnas i
njurarna och urinvégarna, lungorna och andningsvégarna,
skelettet, centrala nervsystemet och 6gonen. Symtomens
svarighetsgrad varierar mellan personer med syndromet.

ORSAK

Missbildningarna kan ibland kopplas till genférdndringar
som paverkar fosterutvecklingen under vecka 1-4. Det ar
dé organen i kroppen organiseras i en vénstersida och en
hogersida. Ibland hittar man ingen forklaring till varfor
syndromet uppstar.

BEHANDLING

Behovet av behandling och stod beror pa hur svara
symtomen dr. Svéra hjértfel opereras. Det géller ocksé
missbildningar i levern som kan innebéra livshotande
tillstand. Andra missbildningar bedéms och opereras

vid behov. En del med syndromet behdver forebyggande
behandling med antibiotika och vaccinationer eftersom
immunsystemet 4r paverkat. Atsvarigheter utreds och
behandlas av specialister.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for séllsynta
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
Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om
heterotaxisyndromet 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
hilsotillstdnd.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se

Texten om det séllsynta hédlsotillstdndet &r reviderad
oktober 2018.
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