Sturge-Webers
syndrom

Sturge-Webers syndrom kénnetecknas av karl-
férandringar i ansiktet, pa hjagrnans yta och i
dgonen. Personer med syndromet kan ha symtom
fran ett eller flera av dessa tre omraden.
Symtomens art och allvarlighetsgrad kan i hég
grad variera fran person till person.

Sturge-Webers syndrom tillhor gruppen neurokutana sjuk-
domar, vilket betyder sjukdomar som péverkar nervsystemet
och huden. Den exakta forekomsten ar inte kind, men
syndromet berdknas finnas hos 2—5 av 100 000 nyfodda.

Symtom

Karlforandringarna i huden visar sig ofta som roda utbredda
fodelsemairken i ansiktet, sé kallade portvinsmérken. De &r
medfodda och sitter oftast i 6vre delen av den ena ansikts-
halvan, men kan finnas pé bada sidor.

Motsvarande kérlforandringar kan finnas pé hjérnans yta.
Det kan leda till neurologiska symtom som epilepsi i varie-
rande svarighetsgrad. Om epilepsin borjar tidigt i livet 6kar
risken for svarbehandlad epilepsi, forlamning i ena kropps-
halvan och péverkad kognitiv utveckling. Migrénliknande
huvudvirk och stroke-liknande episoder forekommer. Mellan
50 och 75 procent av de som har kéirlforandringar pa hjar-
nans yta har en intellektuell funktionsnedséttning eller andra
inldrnings-, minnes- och beteendesvarigheter.

Karlforandringar i 6gonen kan ge upphov till halvsidigt
synfaltsbortfall och gron starr med okat tryck i 6gat.

Orsak

Sturge-Webers syndrom orsakas av en fordndring i en gen
som paverkar funktionen hos ett protein. Proteinet har bety-
delse for olika tillvaxtfaktorer, for blodkérlens vidgning och
for signalsubstanser i nervsystemet.

Genforandringen har uppstatt i vissa av kroppens celler
under fosterstadiet, och gor att ett ndtverk av blodkérl som
finns tidigt under fosterutvecklingen inte tillbakabildas som
forvantat.

Syndromet fors inte vidare till ndsta generation.

Behandling

Det finns for nérvarande ingen behandling som botar
Sturge-Webers syndrom. Insatserna inriktas pa att lindra
symtomen samt forebygga och behandla medicinska
komplikationer.

Epilepsin behandlas i forsta hand med lakemedel.
Operation kan bli aktuellt for sma barn med svara anfall och
forlamning i ena kroppshalvan.

Acetylsalicylsyra ges forebyggande mot stroke.

Gron starr behandlas med 6gondroppar for att sdnka tryck-
et 1 6gat samt med operation. Det &r viktigt med regelbunden
uppfoljning hos dgonlékare.

Missfargningarna i huden kan blekas genom upprepad
laserbehandling som pabdrjas i sa tidig dlder som mojligt.

Personer med Sturge-Webers syndrom kan behéva
habiliteringsinsatser som vid behov &ven innefattar
synhabilitering.

Psykologiskt stod &r viktigt.

Resurser
Kunskap om syndromet finns pa barn- och ungdomskliniker
samt 6gon- och hudkliniker vid universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for séllsynta
diagnoser (CSD). De kan ge vigledning och informationom
séllsynta hélsotillstand.

Samhallets stédinsatser

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

Intresseorganisationer

+ Sturge Weberforeningen Sverige
* SRF, Synskadades Riksforbund
* Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér ér en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hilsotillstand. 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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