Stiff person
syndrome

Stiff person syndrome (stiff = stel) &r en fort-
skridande sjukdom med péverkan pé det centrala
nervsystemet, det vill saga hjarnan och rygg-
margen. Symtomen uppkommer vanligen i vuxen
alder. Syndromet karaktériseras av muskelstelhet
och smartsamma muskelkramper.

Det finns inga sdkra uppgifter om hur ménga som har stiff
person syndrome. Uppskattningsvis forekommer syndromet
hos ungefar 1-2 personer per 1 miljon invanare, vilket skulle
motsvara 10-20 personer i Sverige. Dubbelt s& manga
kvinnor som mén insjuknar.

Symtom

Symtomen vid stiff person syndrome visar sig oftast vid 30—
50 ars alder, men kan dven forekomma hos barn. Sjukdomen
fortskrider gradvis eller i dterkommande forsdmringsperioder
under manader eller ar. Symtomen varierar i art och
svarighetsgrad mellan olika personer med sjukdomen.

Successivt upptrader muskelstelhet med smértsamma
muskelkramper framfor allt i bdlmuskulaturen. Aven
muskulaturen i armarna, benen och ansiktet kan paverkas.

Personer med syndromet har ofta en kénslighet for
overraskande ljud, berdring eller plotsliga upplevelser, vilket
kan utldsa episoder av kramper. Muskelkramperna kan vara
sa starka att det uppstar muskelbristningar och benbrott.
Felstéllningar kan férekomma i de leder som péverkas.

En del har d4ven symtom fran mag-tarmkanalen med
sviljsvarigheter, illaméende, forstoppning eller
viktminskning.

Nedstdamdhet och angest forekommer.

Progressiv encefalomyelit med rigiditet och myoklonier
(PERM) ér en form av stiff person syndrome som har ett mer
aggressivt forlopp. Forutom stelhet och kramper i musklerna
forekommer da dven ofrivilliga snabba muskelryckningar.
En del har dubbelseende och varierande puls, blodtryck eller
kroppstemperatur. Manga med denna form behdver
andningshjalp (respirator) och dédligheten ar hog.

Orsak

Stiff person syndrome 4r en autoimmun sjukdom. Vid
autoimmuna sjukdomar angriper immunsystemet den egna
kroppens védvnader och organ. Manga med syndromet har
ocksa andra autoimmuna sjukdomar, till exempel diabetes
typ 1. Sjukdomen é&r inte arftlig.

Behandling

Det finns ingen behandling som botar stiff person syndrome.
Behandlingen inriktas pa att lindra symtomen och bryta den
autoimmuna processen.

Muskelstelhet och muskelkramper lindras med lakemedel.
Det dr viktigt med tidiga insatser for att motverka
kontrakturer i lederna. Symtombehandlingen kan i manga
fall bidra till att en god funktionsféorméga kan bibehéllas.

Den immunmodulerande behandlingen bestar av lakemedel
eller blodbyte (plasmaferes). Plasmaferes minskar halten av
potentiellt sjukdomsframkallande antikroppar i blodet.
Behandlingen kan vid behov upprepas.

Vid behov ges antidepressiva lidkemedel mot angest och
nedstdmdhet.

For att uppratthalla en god rérelseformaga ar det viktigt
med fysioterapi. Stretching och aktiv rorelsetrdning
motverkar kontrakturer och stelhet.

Resurser
Kunskap om stiff person syndrome finns vid de neurologiska
klinikerna pé universitetssjukhusen.

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

Samhallets stodinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedsattningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns pa
Socialstyrelsens webbplats under Samhdllets stod.

Intresseorganisationer
* Neuroforbundet

 Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér ar en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sillsynta
hélsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/kunskapsdatabasen.

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for sillsynta hélsotillstand vid
Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

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