Den hér broschyren ar avsedd for personer med en ureacykeldefekt



INNEHALL

Vad ar en UCD?

Vanliga symtom vid en UCD

Vad kan orsaka en férhdjd ammoniumniva?

Varfor &r det viktigt att ha en stabil kontroll pa ammoniumnivan?

Hur kan ammoniumnivan hallas stabil?

Denna information ar framtagen i samrad med och granskad av
ledande experter inom omradet medfédda metabola sjukdomar.
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VAD AR

UCD &r en férkortning av “Ureacykeldefekt”. Tillstandet beror pa att din kropp helt
eller delvis har brist pa ett av sex viktiga enzymer. Dessa enzymer behdvs for att bryta
ner protein fran livsmedel som finns i kott, &gg och mejeriprodukter (mjolk eller ost),
eller nér du trdnar mycket eller &ter mindre (vid fasta). All mat du &ter bryts ner i ditt
matspjalkningssystem, och kroppen kan ta upp vitaminer, kolhydrater, mineraler,
protein med mera. N&r du dter ndgot som innehaller mycket protein till exempel en
korv, bryter kroppen ner det till ndgot som kallas aminosyror. Nar aminosyror bryts
ner bildas ammonium.
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MED EN UCD

Om du har en UCD kan du behdva &ndra pé vissa saker i ditt liv for att paverka din
ammoniumnivé och dina symtom. Att hitta ratt behandlingsplan for just dig ger dig
mojlighet att leva ett vanligt liv.

VAR UPPMARKSAM

Ammoniumnivan varierar fran person till person som har en
UCD. Symtomen kan vara diffusa och variera beroende pa alder.
Aven om din ammoniumniva bara 6kar lite grann, kan du bérja
ma daligt och uppleva symtom.

VANLIGA SYMTOM

- Kanner dig valdigt trott

- Har svart att tdnka klart

- Kanner dig vinglig/yr

» Huvudvark

- Skakiga hander

» Kroppsdelar ror sig eller rycker utan anledning
- Har svart att prata

- Kénner dig inte hungrig eller vill inte ata protein (som kott, &gg och mejeriprodukter)
- Ontimagen

» Kanner dig sjuk eller kraks

« Kénner dig valdigt arg och upprord



VAR UPPMARKSAM

En férhojd ammoniumniva kan 6ka risken att du kan fa nagot som kallas
"hyperammonemi”, som kan vara mycket farligt. Darfor ar det viktigt att du(och din
familj) vet vad du/ni ska géra om du/ni missténker att du borjar fa en hyperammonemi.

Dina symtom kommer sannolikt att likna de som anges pa féregaende sida, men kan
dven vara svarare och kan ibland bli till ett anfall som gor att du kan uppleva att du
ser eller hor saker som inte finns dar. Det ar viktigt att du (och din familj) 1ar er kdnna
igen symtomen, s& att du/ni tidigt uppméarksammar eventuella férandringar. Om du
(eller din familj) missténker att du borjar fa en hyperammonemi ska du prata med din

l&kare eller aka direkt till sjukhuset.

VAD KAN ORSAKA EN

Det finns nagra viktiga saker som kan paverka din ammoniumniva.
Du bér vara medveten om sakerna nedan, sa att du kan vidta
atgéarder for att hantera din ammoniumniva.

INFEKTIONER

Alla typer av infektioner (som forkylning, influensa och magsjuka) kan vasentligt
paverka din ammoniumniva. Du kan minska risken for en infektion om du
tvattar handerna ofta med tval och vatten eller anvander ett alkoholbaserat
handdesinfektionsmedel. Undvik att traffa ndgon om du ar sjuk. Du bér ocksa ta
s8songsinfluensavaccin varje ar.

STRESS

Stora livshéndelser (som en operation, olycka, mycket stress i skolan eller

en graviditet) kan ocksé riskera att 6ka din ammoniumniva. Om nagon stérre
livshandelse intraffar som du upplever stressande ar det viktigt att du diskuterar
det med din I&kare, da det skulle kunna paverka din ammoniumniva negativt.

PROTEIN

Om du ater for mycket protein sa finns det en risk att din ammoniumnivéa stiger. Om du
har fatt radet att f6lja en lagproteindiet, ar det mycket viktigt att du foljer den. Om du far
problem att f6lja din lagproteindiet bor du diskutera det med din lékare eller din dietist.

MOTION OCH FASTA

Om du tranar for mycket eller fastar finns det en risk att din ammoniumniva stiger till en
farlig niva, det &r darfor viktigt att ta det lite lugnt och inte pressa dig for hart. Innan du
fastar eller pabdrjar en ny fysisk aktivitet bor du alltid diskutera med din lakare.



VARFOR AR DET VIKTIGT HUR KAN MAN

En instabil ammoniumniva kan paverka hur du mar och kan Det finns ett flertal satt kontrollera sin ammoniumniva och din
orsaka en hyperammonemi. Endast en liten 6kning av din lakare kommer att beratta for dig vilket satt som passar just dig.
ammoniumniva kan gora sa att du mar daligt och far symtom.

Kanske har du blivit ordinerad att flja en lagproteindiet for att hjalpa till att
kontrollera din UCD. P& sa vis kan du minska mangden protein som din kropp behdver
bryta ner varje dag. Det finns flera lagproteinrecept tillgéngliga pa natet och lékare

. och dietist kommer att beratta hur mycket protein du bér dta varje dag. Din lakare
AMMONIUMNIVA kan ocksa ordinera kosttillskott for att vara saker pa att din kropp far all den energi
och néring den behéver. Din lakare kan dven ordinera lakemedel for att halla ditt
ammonium pa en saker niva. Det &r mycket viktigt att du tar dina lakemedel och

Id
g6r som din lakare rekommenderar d& det kommer hjélpa dig hantera dina symtom
? battre, vilket ger dig majlighet att leva ett vanligt liv.

Det finns flera olika behandlingsalternativ vid UCD. Din lakare kan beratta vilka
behandlingsalternativ det finns och vilket Iakemedel som ar bast lampat for just dig

B for att fa kontroll pa din ammoniumniva.
ZZZ
i Folj noga behandlingsplanen som din Ikare ger dig, s& att din ammoniumniva ar

under kontroll. Det forbattrar dina mojligheter att méa bra.
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