Klippel-Trenaunays
syndrom

Klippel-Trenaunays syndrom ar ett medfott
syndrom som kénnetecknas av kérlmissbildningar
i huden och i blodkarlssystemet samt en férstorad
kroppsdel. Karlmissbildningar i lymfkéarlssystemet
kan ocksé férekomma. Symtomen varierar i art
och svarighetsgrad fran person till person.

Det &r inte kédnt hur manga som har Klippel-Trenaunays
syndrom. Uppskattningsvis fods 2—5 barn med syndromet i
Sverige varje ar.

Symtom
Det mest framtradande tecknet pa sjukdomen hos det
nyfodda barnet &r hudforédndringar i form av rodlila flickar.
De orsakas av missbildningar i de ytliga blodkérlen i huden.
Kaérlmissbildningar finns ocksa i venerna, de blodkarl som
leder blodet till hjartat fran kroppens olika delar.
Missbildningarna kan gora blodkérlen utvidgade och
slingriga, vilket leder till nedsatt blodcirkulation med 6kad
risk for blodpropp. Personer med syndromet kan fa smart-
samma svullnader och det kan uppsta sar och blodningar.
En del har d4ven missbildningar i lymfkérlssystemet.
Det kan leda till véitskeansamlingar och svullnader som é&r
smartsamma.
Personer med syndromet har skelettférandringar och/eller
forstorade mjukdelar. Delar av kroppen kan vara forstorade,
vanligtvis ett ben eller en arm.

Orsak

Klippel-Trenaunays syndrom uppstér i regel till f61jd av en
fordndring 1 en gen som bland annat reglerar kérltillvéxt.
Forandringen uppkommer efter befruktningen, i en av
cellerna under tidig fosterutveckling. Det gor att bara vissa
celler i kroppen paverkas (somatisk mosaicism).

Behandling

Det finns ingen behandling som botar Klippel-Trenaunays
syndrom. Insatserna inriktas pa att lindra symtomen och
forebygga funktionsnedsittningar.

Obehag som orsakas av svullnad i en kroppsdel kan
minskas med hjilp av kompressionsbandage. Bandaget kan
dven motverka dderbrack, minska risken for inflammationer
i kérlfordndringarna och skydda hudférandringarna fran
mindre skador som kan orsaka blodningar.

Hudinfektioner behandlas med antibiotika. Smértlindrande
medicin kan behdvas vid smértsamma sar och hud-
fordndringar. Laserbehandling kan i vissa fall bleka
missfiargningen i hudférindringarna, men botar dem inte.

Blodproppar och koagulationsstérningar behandlas med
lakemedel, ibland under hela livet. Fysisk aktivitet 6kar
muskelmassan och forbéttrar cirkulationen, vilket motverkar
blodproppar.

Vid begriansade fordndringar i vensystemet kan ett karl-
retande dmne sprutas in i ett kirl. Den drrbildning som da
uppstar pa kérlets insida gor att blodflédet stoppas. Vid stora
forandringar i lymf- eller vensystemet kan behandling med
lakemedlet sirolimus provas.

Socialt och psykologiskt stod kan behovas.

Resurser
Kunskap om Klippel-Trenaunays syndrom finns vid
universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns dven Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD). De kan ge vdgledning och information
om séllsynta hélsotillstdnd.

Samhallets stédinsatser

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

Intresseorganisationer
» Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

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

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séillsynta hélsotillstand

vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

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

Reviderad maj 2023.

@AGRENSKA


https://socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand
mailto:sallsyntahalsotillstand%40agrenska.se?subject=Hej
https://www.agrenska.se/informationscentrum

	Klippel-Trenaunays syndrom 
	Symtom
	Orsak
	Behandling
	Resurser
	Samhällets stödinsatser
	Intresseorganisationer
	Läs mer


