Prune belly-syndromet

Prune belly-syndromet ar ett medfott tillstand
som nastan bara finns hos pojkar. Personer med
tillstandet har svaga bukmuskler. Ibland saknas
bukmusklerna helt. Urinvagarna har olika
missbildningar och hos pojkar har testiklarna inte
vandrat ned i pungen. Manga har nedsatt
funktion i njurarna. En del har medfott hjartfel.

Prune belly-syndromet uppkommer oftast sporadiskt men
det finns ett fatal familjer dir flera syskon har syndromet. I
Sverige fods 1-2 barn med syndromet varje ar.

SYMTOM

Symtomens svérighetsgrad varierar mellan personer med
tillstandet. Nagra barn med svara missbildningar lever inte
vid fodseln eller dor tidigt. De flesta 6verlever nyfoddhets-
perioden och paverkas i varierande grad av tillstandet nér
de véxer upp.

Vid fodseln dr magen stor och skrynklig vilket gor att
den liknats vid torkade plommon, dérav namnet prune belly-
syndromet. Senare blir huden pad magen mera utspand.

Bukmusklerna dr underutvecklade och saknas ibland helt.
Missbildningar i urinvégarna leder ofta till att urinblasan ar
svér att tdmma och att urinen lacker tillbaka upp mot
njurarna. Urinvagsinfektion ar vanligt. Njurarna kan vara
sma och missbildade och hos en del finns cystor i njurarna.

Hos pojkar med syndromet har testiklarna inte vandrat
ned i pungen. Prostatakorteln &dr ibland underutvecklad.
Vuxna mén med syndromet har ofta nedsatt fertilitet.

Hos en del ér lungorna underutvecklade. Svaga buk-
muskler gor det ocksa svéart att hosta och det okar risken for
lunginflammation.

Ménga med syndromet har sned ryggrad och felstéllningar
i fotterna. En del har medfodda hjartfel.

Vuxna med prune belly-syndromet brukar ha god funktion
i njurar, urinblasa och lungor. Ménga é&r fortfarande extra
mottagliga for infektioner i urinvdgarna och lungorna.

ORSAK

Orsaken till prune belly-syndromet ar inte kiand. En teori dr
att symtomen beror pa storningar i muskelcellernas
utveckling. En annan teori dr att fostrets urinblésa blir
forstorad pé grund av ett stopp i urinvégarna, och att det
paverkar urinvigarna, bukviggen och testiklarna.

BEHANDLING

Barn med syndromet har missbildningar som bedéms och
behandlas av olika specialister. En del missbildningar
behover opereras. Det ar viktigt att barn med syndromet
foljs upp eftersom funktionen i urinblédsan och njurarna
kan foréndras nir barnen vixer. Psykologiskt och socialt
stod ar viktigt.

For de flesta vuxna med prune belly-syndromet innebar
tillstandet inga begransningar i dagligt liv, studier eller
yrkesval.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Prune belly-syndromet behandlas pa barn- och ungdoms-
kliniker vid universitetssjukhusen i Gteborg, Lund,
Stockholm och Uppsala.

Vid universitetssjukhusen finns ocksa Centrum for
sdllsynta 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
sambhillets stdd finns att 14sa i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstind under
”Sambiillets stodinsatser”.

INTRESSEORGANISATIONER
Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om
prune belly-syndromet som finns i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstand.

Informationscentrum for sillsynta hilsotillstand
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand vid
Agrenska har i uppdrag av Socialstyrelsen att producera
texterna som publiceras i kunskapsdatabasen for sillsynta
halsotillstand.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se

Texten om det séllsynta hélsotillstandet &r reviderad
augusti 2019.

AGRENSKA
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