Limb-girdle
muskeldystrofi

Limb-girdle muskeldystrofi (LGMD) &r en arftlig
muskelsjukdom som leder till att muskelfibrerna
langsamt bryts ned. Det leder till muskelsvaghet och
muskelférivining. Framfér allt paverkas muskler
i backenet, laren, skuldrorna och éverarmarna.

Uppskattningsvis finns det ungefar 500 personer i Sverige
med limb-girdle muskeldystrofi. Sjukdomen finns i mer 4n
30 olika former.

Symtom

Limb-girdle muskeldystrofi varierar mycket i svarighetsgrad,
dven inom de olika formerna. Symtomen uppkommer van-
ligen ndgon gang mellan 10 och 30 ars alder, men kan borja
tidigare eller senare i livet.

Muskelsvagheten mérks oftast forst i bickenmusklerna. Det
medfor svarigheter att resa sig fran sittande och att ga uppfor
trappor. Muskelsvagheten &r 14ngsamt fortskridande.

Med tiden tillkommer svaghet i larmusklerna, skuldrorna
och dverarmarna. Svaghet och felstéllningar i skuldrorna kan
gora det svart att lyfta armarna 6ver axelhjd och att till
exempel tvitta haret och lyfta ner féremal fran hoga hyllor.

Hos en del kan vadmuskulaturen se kraftig ut eftersom
muskelvivnad omvandlats till bindvav och fett.

Hjartats funktion paverkas vid vissa former av sjukdomen.
I séllsynta fall kan dven andningsmusklerna och tungans
muskler paverkas.

Aven smiirta i musklerna, muskelforkortningar och stela
och felstéllda leder samt stel och sned rygg &r vanliga sym-
tom vid en del former av sjukdomen.

Orsak

Limb-girdle muskeldystrofi orsakas av forédndringar i ndgon
av ett antal gener som &r avgérande for musklernas normala
funktion. Genforandringarna medfor skador pa muskelfib-
rerna och gor att muskelvdvnaden gradvis ersétts med bind-
viv och fett.

Behandling

Det finns ingen behandling som botar limb-girdle muskel-
dystrofi. Insatserna inriktas pa att lindra symtomen, fore-
bygga medicinska komplikationer och kompensera for de
funktionsnedséttningar som sjukdomen leder till.

Manga med sjukdomen behdver habilitering och rehabilite-
ring med anpassade trdningsprogram. Med tiden behovs
ibland rullstol eller andra hjidlpmedel for att forflytta sig.
Manga behdver anpassningar av bostaden, skolan eller
arbetsplatsen.

Anviandning av skenor (ortosbehandling) och rdrelsetraning
kan fordrdja utvecklingen av felstéllningar i lederna. Traning
i vatten dr exempel pé en traningsform som ar skonsam for
lederna.

Personer med vissa former av sjukdomen behdver regel-
bundna kontroller av hjértat. Om hjértfunktionen ar paverkad
behovs likemedel for att stirka hjértats pumpférmaga.

Infor en operation &r det viktigt att informera om sjuk-
domen eftersom den okar risken for komplikationer i sam-
band med narkos och intensivvérd.

Det ar viktigt med psykologiskt och socialt stod.

Resurser
Limb-girdle muskeldystrofi utreds och diagnostiseras vid
neuromuskuléra enheter vid universitetssjukhusen.

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

Samhallets stodinsatser

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

Intresseorganisationer
* Neuroforbundet

 Riksforbundet Sillsynta diagnoser

Las mer

Det hér &dr en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hilsotillstand. Se vidare
socialstyrelsen.se/kunskapsdatabasen.

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

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