Sjogren-Larssons
syndrom

Personer med Sjogren-Larssons syndrom har
hudforandringar, motorisk funktionsnedsatt-ning
med okad muskelspanning och intellektuell
funktionsnedsattning. Symtomens svarighetsgrad
varierar mellan personer med syndromet.

Sjogren-Larssons syndrom ér arftligt. Det finns cirka
40 personer med syndromet i Sverige.

SYMTOM

Hudf6randringarna syns vid fodelsen. Barnens hud é&r torr,
fjillig och fortjockad, men sillan i ansiktet. Huden brukar
ocksa ha en rodnad som sedan forsvinner. Hur svéra hud-
symtomen blir senare varierar mellan personer med
syndromet. De flesta har en intensiv klada.

Det ar vanligt att hudfjall samlas i horselgangen och i
harbotten.

Maénga med syndromet har nedsatt formaga att svettas
och &r dérfor extra kinsliga for viarme.

Den motoriska utvecklingen ér paverkad och barnen
brukar léra sig sitta, std och ga sent. Manga far en 6kad
muskelspanning i benen, ibland ocksa i armarna. En del
lar sig g& med stod medan andra behdver anvinda rullstol.
Ibland drgjer det till vuxen élder innan hjalpmedel for
forflyttning behdvs.

Nagra har sned rygg (skolios). Néstan hilften av alla
med syndromet har epilepsi.

De allra flesta har en intellektuell funktionsnedsattning
som vanligtvis r medelsvar eller svar.

Niarsynthet 4r vanligt och manga har en 6kad kénslighet
for starkt ljus. Personer med syndromet brukar ocksé ha
olika fordndringar i och runt ogat.

ORSAK

Sjogren-Larssons syndrom orsakas av en fordndring i en gen.

BEHANDLING

Behandlingen inriktas pé att lindra hudsymtomen och
kompensera for de funktionsnedsittningar som syndromet
leder till. Personer med syndromet behdver kontakt med
olika specialister. Det &r viktigt att samordna uppf6ljning,
behandling och habilitering.

Huden behandlas med salvor, kridmer och ldkemedel 1
tablettform. Antihistamintabletter kan till viss del ddmpa
kladan. Epilepsi behandlas med ldkemedel.

Maénga med syndromet behdver glasogon for att
kompensera synnedséttningen. Det dr viktigt att skydda
Ogonen fran starkt solljus.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Hudkliniken vid Akademiska sjukhuset i Uppsala har
sdrskild kunskap om Sjogren-Larssons syndrom och andra
arftliga hudsjukdomar.

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 funktionsnedséttningar
kan fa olika typer av stdd och insatser. Mer information
om sambhéllets stdd finns att ldsa i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstaind under
”Sambiillets stodinsatser”.

INTRESSEORGANISATIONER
Iktyosforeningen

RBU, Roérelsehindrade Barn och Ungdomar
Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér ér en kort sammanfattning av texten om
Sjogren-Larssons 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 &r reviderad
oktober 2019.

AGRENSKA
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