Hyperkalemisk
periodisk paralys
och paramyotonia
congenita

Hyperkalemisk periodisk paralys och paramyotonia
congenita &r olika former av en arfilig sjukdom. De
kénnetecknas av episoder av muskelsvaghet och
férlamningar respektive muskelstelhet. Symtomen
uppkommer vanligen i barndomen.

Uppskattningsvis har 50—100 personer i Sverige tillstandet.
Ungefar hélften har bada sjukdomsformerna.

Symtom

Hyperkalemisk periodisk paralys innebar episoder av mus-
kelsvaghet eller forlamningstillstind. Episoderna kan vara
frén tio minuter till ndgra timmar. En del personer kan fa
flera episoder varje dag.

Hos de flesta uppkommer symtomen i barndomen, men
hos en del mérks sjukdomen forst i 20-arséldern. I bérjan
kommer forlamningarna inte sa ofta, men med tiden brukar
de bli fler och svérare. Ibland inleds episoderna med for-
kénningar som domningar, stickningar, muskelvirk och
muskelstelhet.

Olika faktorer som kyla, fasta, vila efter muskelanstréang-
ning samt viss mat kan utlgsa forlamningstillstdnden hos
personer med sjukdomen.

Symtomen brukar avta i 40—50-arsaldern.

Vid paramyotonia congenita blir musklerna stela vid an-
strangning, till exempel nér en rorelse upprepas. Stelheten
brukar mérkas 1 hdnderna och ansiktet, och kommer framfor
allt vid kyla. Symtomen kan komma redan i spadbarnsaldern

Orsak

Hyperkalemisk periodisk paralys och paramyotonia con-
genita orsakas av en fordndring i en gen med betydelse for
muskelcellernas funktion.

Behandling

Det finns ingen behandling som botar hyperkalemisk peri-
odisk paralys och paramyotonia congenita. Insatserna
inriktas pa att forebygga forlamningsepisoderna och lindra
symtomen nir de kommer.

Det ar viktigt att ta reda pa vad det 4r som utloser forlam-
ningstillstainden, och att undvika dessa faktorer sa langt det
ar mojligt. En dietist kan ge rdd om hur symtomen kan fore-
byggas genom dndrade matvanor.

Lékemedel kan forebygga och lindra symtomen.

Vissa narkosmedel kan utlosa forlamningstillstdnd. Det ér
dérfor viktigt att vardpersonal informeras om sjukdomen
infor en operation.

Vardagslivet hemma, pé arbetet och pa fritiden kan pa-
verkas pa olika sitt. En del personer behdver anpassningar
och hjédlpmedel. Nar man véljer utbildning och yrke bér man
ta stdllning till faktorer som kan utlésa symtom.

Det ar viktigt att tillgodose behovet av psykologiskt och
socialt stod.

Resurser
Hyperkalemisk periodisk paralys och paramyotonia con-
genita utreds och diagnostiseras vid neuromuskuldra enheter
vid universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns ocksa Centrum for séll-
synta diagnoser (CSD). De kan ge vigledning och infor-
mation om sillsynta hélsotillstand.

Samhallets stodinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedsittningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns pa
Socialstyrelsens webbplats under Sambhdllets stod.

Intresseorganisationer
* Neuroforbundet

 Riksforbundet Sillsynta diagnoser

Las mer

Det hér &dr en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hilsotillstdand. Se vidare
socialstyrelsen.se/kunskapsdatabasen.

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

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