Welanders distala
myopatl

Welanders distala myopati ar en muskelsjukdom
som innebar att muskler i handerna och fotterna
langsamt forsvagas och fortvinar. Det paverkar
handfunktionen och férmagan att ga. Symtomen
brukar visa sig i 40-50-arsaldern.

Welanders distala myopati ar érftlig. Den forekommer
uppskattningsvis hos 10 personer per 100 000 invanare.

SYMTOM

Muskelsvagheten kommer smygande och 6kar efter hand.
Svagheten dr begrinsad till de langa strackarmusklerna.
De anvinds till att lyfta handlederna och fingrarna och till
att vinkla fotterna och stortarna uppét. Handfunktionen
brukar forsdmras forst. S& smaningom paverkas fotterna
och féormagan att ga.

Det forsta symtomet ar oftast att det dr svart att stricka ut
fingrarna, framfor allt pekfingret. Hinderna kénns fumliga
och det &r létt att tappa saker. Det gér trogt att till exempel
Oppna och stinga kranar. Med tiden blir det allt svarare att
gora saker som kraver precision, som att knédppa knappar
och att anvianda nycklar och sax.

Formagan att g paverkas nér musklerna i underbenen
forsvagas. Ett forsta tecken ar att det blir svart att gé pa
hélarna. Sa smaningom utvecklas sé kallad droppfot.

Det innebar att personer med sjukdomen inte kan lyfta
fotbladet och létt snubblar.

Hur mycket handfunktionen och gangformégan paverkas
varierar mellan personer med sjukdomen, &ven inom samma
familj. Hos en del kommer symtomen fran fotterna forst
och dédrefter symtomen fran hinderna. Négra har symtom
frén fotterna utan att ha symtom fran hénderna.

ORSAK

Sjukdomen orsakas av en fordndrad gen. Fordndringen
paverkar ett protein som medverkar vid regleringen av

amnesomsattningen i muskelcellerna. Det gor att muskel-
cellerna bryts ned.

BEHANDLING

Personer med sjukdomen behover f6ljas av en neurolog.
En viktig del av behandlingen &r arbetsterapi och fysioterapi.
Erfarenheten av lagintensiv traning vid Welanders distala
myopati dr god, men personer med sjukdomen behdver
information om hur de kan trdna. Det finns hjdlpmedel som
kan kompensera for den nedsatta motoriken och styrkan i
hénderna. En ortos for tummen och ett handledsstod kan
forbattra greppformagan och stabilisera handen. Det finns
ocksa ett speciellt utformat stod som motverkar droppfot
och gor det lattare att gd. En del anvénder képp eller
rollator vid forflyttningar.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Genetisk diagnostik gors pa avdelningar for klinisk genetik
vid universitetssjukhusen. Kunskap om sjukdomen finns
péa de neuromuskuléra enheterna vid universitetssjukhusen.
Vid universitetssjukhusen finns ocksa Centrum for
sdllsynta 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 stod och insatser. Mer information om
sambhéllets stod finns att 14sa i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstdnd under
”Sambhallets stodinsatser”.

INTRESSEORGANISATIONER

Neuro

Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om
Welanders distala myopati 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 séllsynta
hilsotillstand.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se

Texten om det sillsynta hédlsotillstandet &r reviderad
december 2018.
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