Silver-Russells
syndrom

Barn som fods med Silver-Russells syndrom har
lag fodelsevikt. Kroppen brukar vara liten

i forhallande till huvudet och den ena kropps-
halvan ar ofta mindre dn den andra. Manga med
syndromet har liknande ansiktsdrag och de
lesta blir kortvaxta.

I Sverige kdnner man till ungefar 50 barn och vuxna med
syndromet, men det kan finnas fler som inte fatt diagnosen.

SYMTOM

Hos nyfodda med syndromet ar muskelspanningen ofta lag.

Hogt gomtak ar vanligt och manga av barnen har svart att
suga och fa i sig ndring. Starka krakreflexer gor ocksa att
de ofta kriks. En del har gastroesofageal reflux som innebér
att magsickens innehall kommer tillbaka upp i matstrupen.
Négra barn har svart att dta dven efter spadbarnstiden.
Barnen vixer langsamt och den ena kroppshalvan ér
ofta mindre &n den andra. Det dr vanligt att benen ar olika
langa. Puberteten startar tidigt hos en del med syndromet.
De permanenta tdnderna kommer ofta sent och kan vara
sma. Risken for karies dkar hos barn som ofta kréks.
Sprékutvecklingen kan vara sen och ménga har en ojamn
kognitiv profil som innebér att de har inldrningssvarigheter
inom vissa omraden. Hos en del paverkas formagan att
tolka synintryck.
Nagra har en intellektuell funktionsnedséttning som
brukar vara lindrig.
Autism kan férekomma.

ORSAK

Silver-Russells syndrom orsakas av genfordndringar som
paverkar tillvixten.

BEHANDLING

Det dr viktigt att utredning, behandling och habilitering
samordnas. Insatserna anpassas efter varje barns behov och
fortsdtter ibland i vuxen &lder.

Atsvirigheter utreds och behandlas av specialister. Niring
kan ges direkt till magsédcken genom en sé kallad knapp.

En del barn behandlas tidigt med tillvixthormoner.
Négra behover behandling som bromsar puberteten.

Hos en del med syndromet opereras sidoskillnaden i
benen.

Behovet av stod varierar mellan personer med syndromet.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Vid Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i Géteborg
finns ett team for barn med Silver-Russells syndrom.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD) som kan ge vigledning och information
om ovanliga sjukdomar och syndrom.

SAMHALLETS STODINSATSER

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

INTRESSEORGANISATIONER

NOC, Nitverket for ovanliga kromosomavvikelser
Foreningen for kortviaxta — DHR

Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hir ar en kort sammanfattning av texten om
Silver-Russells syndrom 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
hélsotillstand.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se

Texten om det sillsynta hélsotillstindet dr reviderad
mars 2019.

AGRENSKA
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