Larsens syndrom

Larsens syndrom k&nnetecknas av medfédda
missbildningar av handernq, fétterna och de stora
lederna. Ansiktsskelettet kan vara péaverkat, och
manga féds med gomspalt. Fér de flesta medfor
syndromet inga stérre begrénsningar i det dagliga
livet.

Uppskattningsvis fods varje ar ett barn med Larsens
syndrom i Sverige. Sannolikt finns det personer med
tillstandet som inte har fatt diagnosen faststélld da
symtomen kan vara lindriga.

Symtom

Barn med Larsens syndrom kan fédas med nagon eller nagra
av de stora lederna i hofter, kndn och armbégar ur led
(luxerade). Sarskilt kndlederna &r paverkade och underbenen
kan vara vikta framat istéllet for bakat.

De flesta av barnen fods med patagligt felstdllda fotter.
Manga har handavvikelser och korta, breda fingrar.

Ryggkotorna kan vara missbildade eller underutvecklade,
vilket kan leda till en ryggradskrokning eller sned rygg.
Aven brostkorgen kan vara paverkad med framskjutande
eller insjunket brostben. Personer med Larsens syndrom ar
vanligen nagot kortare &dn forvéntat.

Musklerna kan vara stramare dn normalt, vilket sarskilt
kan paverka yttre larmuskeln. Det kan forsdmra funktionen i
knéleden.

Barn med syndromet har gemensamma utseendemaéssiga
drag, och nisryggen ir ofta paverkad. Det &r ocksa vanligt
att barnen f6ds med gomspalt.

Ungdomar &r ofta kobenta eller hjulbenta samt dverrorliga
i lederna med en benégenhet att vricka fotterna.
Svérigheterna minskar med tiden.

Enstaka personer med syndromet har nedsatt horsel och
dovhet.

Bland vuxna dr det vanligt med ledvérk i hénder, fotter och
stora leder till f61jd av artrosutveckling.

Orsak

Larsens syndrom orsakas av en fordndring i en gen med
betydelse for ett protein som finns i kroppens alla vivnader.

Behandling

Med specialistvard och behandling under de fosta levnads-
aren kommer Larsens syndrom for de flesta inte innebéra
ndgra storre begransningar i det dagliga livet. Symtomens
svérighetsgrad varierar dock i hog grad.

Behandlingen inriktas framfor allt pa att korrigera och
forebygga felstdllningar samt att stirka muskulaturen runt
lederna.

Luxerade knileder behandlas genom att leden manuellt
fors mot rtt lage och gipsas pa plats. Ibland behdvs dven en
operation. Medfédda hoftledsluxationer opereras under det
forsta levnadséret.

Felstéllningar i fotterna behandlas med tdjningar och gips
och senare med skenor (ortoser). Vanligen behdvs dven upp-
repade operationer. Felstédllningar i hinderna behandlas med
ortoser eller opereras.

Barn som fods med gomspalt opereras sa tidigt som
mdjligt. Enstaka personer behdver plastikkirurgiska
operationer for att bygga upp nésryggen.

Personer med ledforéndringar kan behéva fysioterapi for
att forhindra felstillningar i lederna. For personer med
horselnedsittning kan horselhabilitering bli aktuellt.

Resurser
Diagnostik och arftlighetsutredningar gors pa kliniskt
genetiska avdelningar vid universitetssjukhusen.
Ortopediska avdelningar ansvarar for behandling och
uppfoljning av ledfelstéllningar.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for séllsynta
diagnoser (CSD). De kan ge végledning och information
om sillsynta hélsotillstand.

Samhallets stédinsatser

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

Intresseorganisationer
» RBU, Riksforbundet for Rorelsehindrade
Barn och Ungdomar

» Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hir 4r en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hélsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/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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