Kennedys sjukdom

Kennedys sjukdom ar en neuromuskular sjukdom
som medfor att musklerna langsamt fortvinar
och forsvagas. Sjukdomen forekommer framfor
allt hos man och symtomen brukar komma mellan
20 och 40 ars alder. Sjukdomen ir fortskridande
men paverkar inte livslingden.

Kennedys sjukdom ér drftlig. Det finns cirka 300 personer
med sjukdomen i Sverige.

SYMTOM

De forsta symtomen ar forstorade brostkortlar, 14tt uttréttbar
muskulatur och muskelkramper. Personer med sjukdomen
brukar ha muskelkramper och skakningar i hdnderna under
manga ar innan svagheten marks. Skakningarna okar nér
musklerna aktiveras och minskar i vila.

Musklerna forsvagas och fortvinar langsamt. Forst pdverkas
musklerna ndrmast balen. Det dr vanligt att personer med
sjukdomen har sma muskelryckningar i muskulaturen i
ansiktet, benen, armarna och balen.

Efter hand forsvagas ansiktsmusklerna i kombination
med att muskelryckningar runt munnen och i tungan blir
tydliga. En del fér svart att svélja och att tala tydligt.
Sviljsvarigheterna gor att det kan samlas saliv i munnen.
Svagheten i ansiktets och svalgets muskler gor att svalg-
och hostreflexen blir nedsatt. Det kan leda till att bakterier
fran 6vre luftvigarna kommer ned i lungorna och orsakar
lunginflammation.

Hur svér sjukdomen blir varierar. En del personer med sjuk-
domen behover med tiden anvénda rullstol for att forflytta sig.

Det ar vanligt med nedsatt paverkan av manligt kons-
hormon. Det kan leda till forstorade brostkortlar, minskad
skdggvaxt och nedsatt sexuell funktion. Efter hand som
sjukdomen fortskrider avtar fertiliteten hos ménga, men for
personer med lindriga symtom behover den sexuella
funktionen eller fertiliteten inte paverkas.

ORSAK

Sjukdomen orsakas av en fordndrad gen pa X-kromosomen
som &r en av de kdonsbestimmande kromosomerna.

BEHANDLING

Personer med sjukdomen behdver kontakt med olika
specialister inom neurologi och inom endokrinologi.

Behandlingen inriktas pa att lindra symtomen och
kompensera for de funktionsnedsittningar som sjukdomen
leder till.

Det finns sérskilda team som utreder och behandlar
svéljsvarigheter. En logoped behandlar och ger rad om
strategier och hjilpmedel som underléttar kommunikationen
med andra.

Fysioterapi ar en viktig del av behandlingen for att sa
lange som mojligt bevara rorlighet och muskelstyrka. Olika
anpassningar och hjélpmedel kan underldtta vardagen. Vid
behov anpassas bostaden, bilen, arbetsplatsen och arbets-
uppgifterna.

Om den sexuella funktionen paverkas kan stdéd och
behandling ges av en sexolog.

Det psykologiska och sociala stodet ar viktigt.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Diagnostik, behandling och uppf6ljning gors av specialister
inom neurologi vid universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns ocksa Centrum for
sdllsynta diagnoser (CSD) som kan ge végledning och
information om ovanliga sjukdomar och syndrom.

SAMHALLETS STODINSATSER

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar
kan f2 olika typer av stdd och insatser. Mer information om
sambhillets stdd finns att 14sa i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstind under
”Sambiillets stodinsatser”.

INTRESSEORGANISATIONER

Neuro

Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om
Kennedys sjukdom som finns i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstand.

Informationscentrum for sdllsynta hilsotillstand
Informationscentrum for séillsynta hélsotillstand vid
Agrenska har i uppdrag av Socialstyrelsen att producera
texterna som publiceras i kunskapsdatabasen for sillsynta
hélsotillstdnd.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se

Texten om det séllsynta hélsotillstdndet &r reviderad
december 2019.
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