WAGR-syndromet

Barn som fods med WAGR-syndromet saknar
stora delar av regnbagshinnan i 6gonen och ar
mycket ljuskansliga. De har ocksa nedsatt syn.
Det ar vanligt att barnen har missbildningar

i konsorgan och urinvagar. De flesta har en
intellektuell funktionsnedsattning som brukar
vara lindrig eller mattlig.

WAGR-syndromet orsakas i de flesta fall av en nymutation.
I Sverige fods ett barn ungefar vart femte ar med syndromet.

SYMTOM

Barn med WAGR-syndromet saknar stora delar av regn-
bagshinnan i 6gonen. Det gor barnen ljuskdnsliga. Barnens
syn dr ocksa nedsatt. Efter hand méarks dven andra 6gon-
fordndringar. Vanligast dr férandringar pa hornhinnan. Gra
och gron starr ar vanligt.

Hos pojkar med syndromet ar det vanligt att testiklarna
inte vandrat ner i pungen. Urinrérsmynningen kan vara
felplacerad. Flickor med syndromet kan ha missbildningar
av livmodern och dggstockarna.

Njurarnas funktion kan vara nedsatt. Ungefar hélften av
barnen utvecklar Wilms tumér som é&r en elakartad njur-
tumor. Oftast diagnostiseras tumoren fore fem érs alder.

De flesta med WAGR-syndromet har en intellektuell
funktionsnedsittning. En del har adhd och autism.

Hos nagra leder syndromet till 6vervikt.

ORSAK

WAGR-syndromet orsakas av att en liten del saknas pé en
av kromosomerna i kromosompar 11.

BEHANDLING

En 6gonldkare undersdker barnen tidigt. De kan behdva
glasdgon och andra synhjidlpmedel. Syndromet gor att
hornhinnan &r mycket kinslig. Kontaktlinser far darfor inte
anvindas. Ogondroppar ir en viktig del av behandlingen

men de méste vara utan konserveringsmedel.
Missbildningar i konsorgan och urinvégar opereras.

Barnens njurar undersoks regelbundet. Barn som har
Wilms tumdr behandlas med lakemedel och operation. De
flesta blir friska fran tumdren.

Barn och vuxna behdver synhabilitering och andra
habiliteringsinsatser. Vuxna behdver fortsatt medicinsk
uppfoljning. Ménga behover ocksé stod i det dagliga livet.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Resurscenter syn finns i Stockholm och Orebro.
De gor specialpedagogiska utredningar for barn och
ungdomar med nedsatt syn och andra funktions-
nedsittningar.

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 f2 olika typer av stdd och insatser. Mer information
om sambhillets stod finns att 14sa i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstand under
”Samhillets stodinsatser”.

INTRESSEORGANISATIONER

Aniridi Sverige

Riksfoérbundet FUB, for personer med intellektuell
funktionsnedsattning

Njurforbundet
SRF, Synskadades Riksférbund
Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om
WAGR-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 sdllsynta
halsotillstand.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se

Texten om det sillsynta hilsotillstdndet &r reviderad
juni 2018.
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