Kallmanns syndrom

Kallmanns syndrom leder till brist pa kénshormoner
och kan péaverka flera organ. Luktsinnet ar nedsatt
eller saknas helt hos personer med syndromet. Hos
pojkar kan kénsorganens utveckling paverkas.
Aven lapp-gomspalt, hérselnedsattning och njurav-
vikelser fdrekommer.

Uppskattningsvis finns det drygt 600 personer med Kall-
manns syndrom i Sverige. Syndromet forekommer hos bada
konen men &r vanligare hos mén.

Symtom

Kallmanns syndrom brukar vanligen upptéckas nir pubertet-
en uteblir. Ibland upptécks syndromet redan vid fodseln, till
exempel nér en pojke har en mycket liten penis eller testiklar
som inte vandrat ned i pungen, i kombination med lapp-
gomspalt eller andra symtom.

Ett annat tecken pa Kallmanns syndrom é&r att luktsinnet &r
nedsatt eller saknas helt.

Hos pojkar medfor en utebliven pubertetsutveckling att till-
vaxtspurten uteblir, att de inte kommer i malbrottet, inte far
skdggvixt och att penisen inte utvecklas.

Hos flickor uteblir menstruationen och brdsten utvecklas
inte.

Utan behandling &r personer med sjukdomen infertila.

Bristen pa konshormoner kar risken for benskorhet.

Personer med syndromet kan ha horselnedsattning, och
6gon och syn kan vara paverkade. En del barn fods med
lapp-gomspalt, och det forekommer att ett eller flera tand-
anlag saknas. Hos négra saknas en njure.

Symtomen varierar patagligt mellan olika personer med
Kallmanns syndrom, &ven inom samma familj.

Orsak

Symtomen vid Kallmanns syndrom uppkommer till foljd av
att kroppen inte bildar de hormoner som sétter i gdng puber-
teten. Hos knappt hélften av alla med syndromet kan en for-
andring pavisas i ndgon av flera gener med betydelse for
konsutvecklingen. Hos dvriga dr den bakomliggande orsaken
inte kénd.

Behandling

Den uteblivna pubertetsutvecklingen vid Kallmanns syn-
drom behandlas med kénshormon. Behandlingen medfor att
den kroppsliga utvecklingen kommer i gdng och
konsmognaden blir som forvantad.

Pojkar ges behandling med testosteron. Behandlingen fort-
satter vanligen livet ut. Flickor behandlas med strogen och
gestagen. Doserna och i vilken form ldkemedlen ges justeras
under livets gang.

Nir en kvinna eller man med Kallmanns syndrom vill fa
barn behovs en annan hormonbehandling. Den inleds 6—

12 ménader fore 6nskad befruktningstidpunkt. Behandlingen
med kdnshormoner avbryts tillfalligt under denna
fertilitetsbehandling.

Testiklar som inte vandrat ner i pungen opereras fore 1 ars
alder. Pojkar med underutvecklad penis kan som nyfédda be-
handlas med en salva med kdnshormon.

Barn som fods med lapp-gomspalt opereras tidigt. Njurarna
undersdks av en specialist pa njursjukdomar. Benskorhet be-
handlas med kalktillskott och lakemedel. Personer med hor-
selnedsittning kan behova horselhjalpmedel.

Det finns ingen behandling som gor att personer med Kall-
manns syndrom kan kénna lukter.

Det ar viktigt med psykologiskt stod.

Resurser
Resurser for diagnostik och behandling finns vid
universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns &ven Centrum for séllsynta
diagnoser (CSD). De kan ge vidgledning 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

 Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

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

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

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