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Ledare

Hej

Sitter och skriver det hir
medan den forsta snon fal-
ler. Plotsligt viker morkret
undan, ljuset finns ofor-
klarligen déir och jag kéin-
ner littnad. S& var novem-
bertristessen avklarad for i
ar och jag kan blicka fram
emot adventsljus och juldofter. Dessutom kommer jag
absolut att klara av julen léttare tack vare Carinas tips i
tidningen. Fo6lj dem och ni far energi till att géra upp lite
semesterplaner infor sommaren; Oland eller byt hus med
nagon i Marfan in the house nitverket i Norden.

Samarbetet med den norska foreningen har givit oss kun-
skap om manga tillstind som liknar Marfans syndrom. Det
kan ni ldsa mer om i1 Ulla och Bertils dverséttning. Att Mar-
fanforeningen ska inkludera dven dessa diagnoser kdnns
sjalvklart, speciellt som flera av vara medlemmar redan har
fatt en dndrad diagnos. Sa alla med marfanliknande diagno-
ser — varmt vidlkomna!

Miénga medlemmar hittar ju till foreningen via Internet.
For deras skull samt for all vardpersonal som letar efter
kunskap dr Socialstyrelsens information om Marfans syn-
drom pé (www.sos.se) otroligt viktig. Uppdateringen ar
forhoppningsvis fardig nir tidningen kommer ut. Mycket
ny information dr inkluderad och andra dndringar ar gjorda.
Ulla, Jenny och jag har kdmpat pa och varit tacksamma for
allt arbete som vara héngivna och kunniga kontaktldkare
har lagt ner. Vi dr er stor tack skyldiga!

Sa plotsligt en dag viker mdrkret undan och ljuset finns
oforklarligen dar — hoppas att ni alla far andrum och gladje

i advent och jul!

Lise
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Familjehelg pa Oland 2006

Vilkommen till en familjehelg pa Oland sommaren
2006. Vi triffas pa STF Vandrarhem Stora Frogarden
under den sista helgen 1 juli — alltsé fredagen den 28
— sondagen den 30 juli.

Vid 2006 ars familjehelg kommer barnen och ung-
domarna att sta i centrum, med fokus pé aktiviteter
for dem som &r upp till cirka 15 &r.

I samband med tidigare inbjudningar till Olands-
helger har vi fatt intresseanmélningar fran familjer
med barn i den har aldern, och vi har forstatt att det
finns ett intresse for en sdrskild satsning pa dem.

Vi ska forsoka ordna aktiviteter som i forsta hand
vénder sig till vdra yngre medlemmar, som exempel-
vis besdk pa Olands Djurpark, Eketorps borg eller
Humlesafari.

Pa lordagskvillen ska vi forsoka ordna ndgon ak-
tivitet for barn och ungdomar sé att fordldrarna kan
samlas och prata sjélva.

Vi haller for nirvarande pa och diskuterar priser
mm med Stora Frogdrden men sannolikt kommer vi
att fi samma fina villkor som tidigare. Kostnaden
for medlemmar i Svenska Marfanforeningen blir
for vuxna ca 500 kronor och for barn upp till 15 ar
ca 380 kronor. I priset ingar logi i vandrarhemsrum,
kvéllsmacka, tva frukostar, grillkvill och eventuellt
andra maéltider beroende pa vilka utflykter vi kom-
mer att gora.

Och som tidigare betalar man resan till och fran
Oland sjilv. Kostnader for utflykter och mat p4 an-
dra stillen dn Stora Frogérden maste du ocksa betala
sjalv.

Vi ska ocksd ansdka om fondmedel {or att ticka
delar av kostnaderna.

Vi kommer i nidsta nummer av medlemstidningen
att ga ut med exakta uppgifter om priser och aktivi-
teter mm, men redan nu vore det bra om ni som ar
intresserade horde av er till mig sd vi vet hur vi ska
gé vidare. Den bindande anmilan kommer troligtvis
att lamnas under mars 2006.

Hor gérna av dig till Carina Olsson pa telefon
08-89 49 92 eller 073-628 74 36. Vi vill gédrna veta
redan nu hur stort intresse som finns for en familje-
helg pa Oland sommaren 2006.

Vi hors!

Hjalp - Marfanforeningen
behover ny kassor!

Som vi redan skrev om i forra numret ska Tony de
Belder, var trogna kassor, avga nésta ar. Slang blyg-
samheten overbord och kontakta Tony eller Lise om

du kénner for att jobba ideellt for marfanare.
LISE

Innehall

Ledare

Familjehelg pa Oland 2006
Marfanliknande syndrom
Julstok i sista minuten
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Marfanliknande syndrom

Var norska broderorganisation skriver i en bilage-
broschyr, som medfdljer senaste numret av deras
medlemsorgan”Marfant’n” om Marfanliknande sjuk-
domar, sa kallade differentialdiagnoser.

Det dr en lattfattlig och intressant redogorelse for
alla de komponenter hos Marfans syndrom, som
aven finns 1 grinslandet till liknande tillstdnd hos
andra akommor, som 1 sin tur ocksd bygger péa den
genetiska profilen.

Vad ar exempelvis FBN1? Jo, det dr sjdlva mar-
fangenen. Den sitter pa kromosom 15 och ger koden
till sjdlva uppbyggnaden av dggvitedmnet fibrillin 1.

Ganska manga som drabbats av Marfans syndrom
har antingen for lite av fibrillin 1 eller nigot fel 1
uppbyggnaden av den. Fram till i dag har forskarna
funnit cirka 500 olika mutationer hos ménniskor
med Marfans syndrom. Men samtidigt har man
funnit fel pd FBN1 hos personer med ett flera av de
“marfanliknande tillstdnden”.

ARFTLIGHETEN

Dessa marfanliknande tillstind nedérves som
regel dominant. Det innebdr, att varje barn 16per 50
procent risk att d4rva ndgot marfanliknande om det
finns hos fordldrarna.

AORTA-ANEURYSM OCH DISSEKTION INOM
FAMILJEN

I somliga familjer far flera medlemmar samma
slags symptom pa aortan som personer med Mar-
fans syndrom men utan att uppfylla Gent-kriteri-
erna for detta. Det giller framfor allt utvidgning av
aortabdgen eller tendenser till dissektion det vill sidga
sprickbildningar 1 de innersta och mellersta artarvig-
garna.

Det finns ocksa personer utan Marfans syndrom,
som kan ha langstrackta benpipor, méirken pa buken
vid graviditet eller andra symptom. Hos andra indi-
vider med aorta-aneurysm har man funnit mutation 1
FBNI.

LINSLUXATION INOM FAMILJEN
4

I en del familjer far flera medlemmar linslossning
pa samma sétt som personer med Marfans syndrom,
men utan att uppfylla kriterierna for denna d&komma.
Nagon har dven haft symptom som langstrickta ben-
pipor, strickmérken pa buken eller annat.

SPRINTZEN-GOLDBERGS SYDROM

En séllsynt sjukdom, som inte har ndgot av de
kdnda Marfan-liknande kidnnetecknen som exempel-
vis langvéxthet eller slanka l&nga hinder och fingrar,
fotter och tar. Daremot foreligger inte séllan brost-
korgsdeformiteter och ibland utvidgad huvudpulsa-
der och linslossning.

Det mest typiska dr att benen i skallen har vuxit
samman (craniosynostos) och att 6gonen &r utatsta-
ende. Ménga dr utvecklingsstorda. Hos en del av de
drabbade har man funnit mutation i FBN1, men inte
hos andra.

LANGVAXTA FAMILJER

Den vanligaste orsaken till att man &r lang hinger
samman med att fordldrarna ocksa ar det. Langa
manniskor dr ofta slanka och har ldnga hénder och
fingrar, fotter och tar. Inom en familj kan det finnas
en mutation pd FBN1, men da géller det bara hos de
langa 1 familjen.

BEALS SYNDROM

(Congenital Contractural Aracnodactyli / CCA)

Har foreligger dnnu ett Marfanliknande utsende;
lang kroppsbyggnad, slank, med langa slanka fing-
rar, fotter och tar. Till detta kommer brostkorgs-de-
formiteter. Ryggraden &r ofta sned och kraver inte
sdllan kirurgiska ingrepp. Ibland har man funnit vid-
gad aorta och linslossning. Ofta &r 6ronen veckade.

Vid CCA har man funnit mutationer 1 genen for
fibrillin 2, FBN2 pa kromosom 5.

ANDRA AKOMMOR SOM KAN FORVAXLAS
MED MARFANS SYNDROM

HOMOCYSTEINURI
Ett icke-dominerande arvtligt tillstdnd med fel pa
omsittningen 1 &mnet homocystein, pd sa sitt, att



detta samlas upp 1 blodet och félls ut 1 urinen. Det
finns manga liknande enzymfel och generna, som
ger detta resultat.

Kénnetecknande for dessa tillstdnd &r linslossning,
Marfanliknande utseende (l1angvéxthet, smala, langa
hinder och fingrar, f6tter och tir) och ofta forekom-
mande blodproppar. Behandlas med medicin eller
diet.

STICKLERS SYNDROM

Akomma med Marfanliknande utseende. Betrif-
fande kroppsldngden ligger denna inom de normala
variationerna. Som regel foreligger overrorliga leder,
som avtar med stigande alder.

Vidare forekommer ofta ledsmartor, dven fran
barnaaren och tidig artros s.k slitage-gikt. Andra
typiska drag ir ett platt ansikte, 1&g och bred nésrot,
uppétriktade nésborrar och flyende, liten haka. Andra
kan ha en bakre gomspalt. Tva av tre undergrupper
har 6gonfordndringar 1 form av allvarlig nérsynthet,
rubbningar 1 glaskroppen, risk for ndthinnelossning
och eventuellt gra och gron starr.

De flesta utvecklar horselnedsittning. Denna Mar-
fanliknande akomma nedérvs dominant, det vill sédga
att varje barn loper

50-procentig risk att fa detta sjukdomstillstdnd.

Det foreligger emellertid stora gradskillnader
inom Sticklers syndrom. Man har funnit tre olika
protein- och genavvikelser hos nadgra med detta syn-
drom, men inte hos alla. Detta har tolkats som att det
kan finnas flera undergrupper av Sticklers syndrom,
orsakad av mutationer i olika gener.

EHLERS-DANLOS SYNDROM EDS
Ehlers-Danlos syndrom (EDS) dr en medfodd bind-
vavssjukdom som péverkar leder, hud och blodkérl.
Forandringen 1 bindvaven beror pa bristfillig bild-
ning av kollagen. Kollagen &r ett av kroppens grund-
laggande byggnadsmaterial.

EDS kan indelas 1 sex olika typer: klassisk typ,
overrorlighetstyp, kérltyp, kyfoskolios-typ, artro-
chalasi-typ samt dermatosparaxis-typ. De vanligaste
varianterna dr den klassiska typen, dverrorlighetsty-
pen och kérltypen.

Ledsymtom dr det dominerande symtomet vid de
flesta varianterna av syndromet. Ett annat symtom
ar skor och ibland extremt tojbar hud med benédgen-
het for svarldkta sar. Under barndomen kan ovanligt
manga blamarken vara forsta symtomet. Hjartpro-
blem kan forekomma 1 form av mitralisklaffprolaps,

och att aortavidggen delar sig (dissektion) eller pulsa-
derbréck (aneurysmbildning) i stora och medelstora
artérer 1 alla delar av kroppen.

Andra symtom &r problem med &derbrack, sned
rygg (skolios), plattfot, felstillningar 1 leder.

De flesta formerna av Ehlers-Danlos syndrom
arvs autosomalt dominant. Om den ena fordldern har
sjukdomen blir risken for savél soner som dottrar att
arva den 50 procent. Da det finns flera varianter av
Ehlers-Danlos syndrom med olika typer av érftlighet
bor man rddgdra med klinisk genetiker.

HYPERMOBILITETSSYNDROM INOM FAMIL-
JEN

Overrorliga leder i manga familjeled. Ménniskor
med detta tillstdnd 4r ofta 1dnga och slanka med
langa, tunna hiander och fingrar, fotter och tar. Nagra
har strackmérken vid graviditet, pungbrick och lik-
nande jimte aderbrdck. Huvudproblemet &r smirtor
fran leder, muskler och senor.

WEILL-MARESANIS SYNDROM

Detta sjukdomstillstdnd kidnnetecknas av 19sa
linser, som ofta dr runda och sma, nérsynthet, gron
starr och korta fingrar (brachydactyly), stela leder
och benskorhet. En form, som arvs i en mindre skala
knyts ofta till kromosom 19, men det finns dven en
variant, som ofta kopplas samman med en sa kallad
dominant typ. Det innebdr som bekant, att varje barn
16per 50 procentig risk att f4 &komman, d& den finns
som mutation av FBN1.

LOEYS-DIETZ SYNDROM

I var amerikanska broderorganisations magasin
”Connected Issues” har vi funnit artikeln ”Kénner
man till nya typer av aortaaneurism kan manga liv
raddas”. Forfattare dr Joanna Downer, John Hopkins
Medicine. Hiar kommer ett referat.

Ett forskarlag fran John Hopkins Hospital, Balti-
more har lyckats identifiera en ny variant av bind-
vavssjukdom. Den har fitt namnet Loeys-Dietz syn-
drom och har stora likheter med Marfans syndrom,
men den skiljer pa vissa avgorande punkter.

Teamet vid John Hopkins Hospital gick igenom
medicinska journaler och undersdkningar av nya
patienter. Da fann de att personer, som hade 6gon,
som satt brett isér, en gomspalt eller defekt tunga
samt dir blodddrorna var svingda och vridna utover
det normala, dessutom hade en orovickande snabb
aortautvidgning. ) )

FORTSATTNING NASTA SIDA
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FORTSATTNING FRAN FOREGAENDE SIDA

Professor Hal Dietz med kolleger hdvdar 1 sin rap-
port, att det diarfor ar synnerligen viktigt att 1 god tid
diagnosticera dessa patienter.

- Eftersom en aortaruptur kan uppsta mycket
tidigare 4n man vanligtvis forvintar sig, maste dessa
patienter behandlas sé tidigt som som mdojligt och
mycket snabbare dn medicinsk praxis annars anger
for aortaaneurysm.

Denna defekt géller for hela aortasystemet och
daven mindre utvidgningar kan ge sprickor. Detta
skiljer Loeys-Dietz syndrom frén Marfans syndrom.

Sannolikt har personer med Loeys-Dietz fétt
diagnosen Marfan. Mojligen har de ocksa testats for
Ehlers-Danlos typ 1V, darfor att de létt kan fa bla-
marken och onormala drrbildningar.

LOS RESAR!

Vi har nu glidjen att fa erbjuda
er COMFORT-STRUMPAN,

_som har 165 och shin -'“-irt

|
|
|
Btrumpan kifimener inte # rust |
|
|
|

waden, men sitter fndd apped
Do fir g eordd @ BO% bomull, 179%
poiyamid ach 3% slastan, Denms
Blandning gér strurmpan slastisk
och mjuk ook skan pd folen,

Bra i&r dig som har hjirt- och
wfirs| ukdomar, clriulatlonsproblam,
4r dl betlkar, reumatker ollar Sara
Ear svuling och S=ma wmder

Fyil | svanstalongen redan idag!
e AN B Ingm poaifirmkotis mey.

1 par 58 =
2 par 108 -
3 par 138 -

|
|
F. par 1589 =- _;::n:a-:lu;nw pries + frokt och ey :
5 par och sppll
e Orderisl: 8347.33832 |
| WA P ool T I
Svart Ol Mann | Malur Wi

s asar| =]  par  parl  par  par |
|.-=m Z0-44 par par par par par |
|-E'Il'| a3 dd T par par et s I

Syl H5-48 par par par par|  par
S GOl TEMTA! Fali rewurriem 30% abid sier senpgarma ik I
|H.rl| .......................... Tl & I
Iﬂ.ﬂln ......................................... I

VILKA BOR UNDERSOKAS?

Personer med Marfanliknande symptom bor
kontrolleras och behandlas dir man kan pavisa nigot
onormalt 1 ndgot organ. Vidare manas till uppmérk-
samhet vad géller nya symptom och problem hos
den enskilde personen.

. o . .
Genetisk radgivning
Ett EU-projekt har som mal att foresla ett mer en-
hetligt system for hur man ger patienter informa-
tion fore och efter genetiska tester. Man undersoker
ocksa vilka mojligheter patienter har till att fa ge-
netiska tester gjorda. Forskningsresultaten fran fem
lander, dédribland Sverige, kommer att presenteras
och patientrepresentanter frn de olika ldnderna ar
med for att ldmna synpunkter. Jag dker till motet
for att representera Sillsynta diagnoser och hoppas
att den hédr forskningen kan hjilpa oss att lattare bli
testade och fé bittre information bade fore och efter
testet.

LISE

Byt hus med nagon

Mejla Lise info om:
Vart du skulle vilja resa
Vad du sjélv kan erbjuda for bostad
Under vilken period det géller

Det sdger sig sjalvt att det ar lattare att hitta nagon
att byta med om man har flera alternativ eller ett
storre omrade man kan tdnkas semestra i. (mer info
finns ocksa pd hemsidan)

LISE



Julstok 1 sista minuten -

Nu nérmar vi oss julen med stormsteg. Man ska
kopa julklappar, stida, baka och laga julmat. Men
ibland kdnns det inte som om man riktigt orkar med
allt. Vi som dessutom kanske emellandt har kin-
ningar av diverse krdmpor eller s4 mar vara nira och
kidra inte sa bra, har ibland svérigheter att orka och
hinna med.

Jag ska forsoka formedla lite av mina egna erfa-
renheter om hur jag 16st julstokandet utan att slita
ut mig totalt. For det forsta giller det att ”delegera”.
Kan det verkligen vara din tur 1 ar ocksa? Eller
varfor inte ordna med knytis? Forsok att sitta ovriga
familjemedlemmar 1 arbete och gor saker och ting
tillsammans.

Sank sedan kraven och ambitionsnivan. Vi stiller
alldeles for stora krav pa att allt ska vara sa perfekt
och att allt ska vara som det alltid har varit. Men det
gar att ordna jattemysigt julfirande dven pd en min-
dre anstringande niva.

Julklapparna

Handla pé nitet! Bestdll hem ett par postorderka-
taloger och julhandla hemma vid koksbordet eller
vid datorn. Flera postorderfirmor garanterar varor
1 tid fore jul om man bestéller fore en visst datum.
Kolla det noga! Du sparar massor med tid, behover
bara gé till postens utldimningsstélle och hamta pake-
tet, g hem och sla in (glom inte att bestélla julpap-
per och etiketter pd samma gang).

Till de lite dldre funkar det utmarkt att ge bort
upplevelser av olika slag — bio- eller konsertbiljetter,
en spa- eller fotvardsbehandling, massage eller ett
presentkort pa ndgon av stadens sma mysiga krogar.

Julstada

Kan du 1 stort sett hoppa dver. Den gamla kly-
schan om att stdda nir gisterna har gétt, haller
faktiskt.

Och handen pa hjértat — man maste inte byta till
julgardiner. Det var ménga ar sedan jag slutade med
det och nog blir det jul 1 alla fall. Jag lovar att det ar
inte dar stimningen sitter, utan den skapar vi med

atmosfdr som kommer fran oss sjilva. Ligg fram
nagra roda dukar och tdnd massor med stearinljus.
Det ger massor med mysig stdimning. Téank pa att
slacka nir du lamnar rummet bara.

Men om man nu dnda vill stiada lite sd gar det att
”fuska”. Véttorka golven med sapa. Det luktar lite
gammaldags (och det blir ju rent).

Julmat

Jag gillar verkligen att laga mat och tycker ocksa
normalt att det jattekul att forbereda for julen med
att baka och laga en del julmat sjilv. Men for nigra
ar sedan nir jag hade ett eldnde fore jul, fick jag
ndgra tips pa “snabbmat” till jul, frdn en god vén.
Jag ville trots allt gora lite sjdlv, for att fa stdimning
och lite matos 1 koket.

Hér kommer nagra av mina tips:

Kop fardigkokt skinka och griljera sjdlv. Min mor-
mor som var fodd 1889 var kokerska pa hotell
Alexandra 1 Stockholm och hon har ldmnat efter sig
foljande recept, som blir jéttebra.

Satsen racker till en stor skinka pé 3-4 kg.

4 msk finmalet strobrod

1 msk Colmans senapspulver
3 msk strésocker

1 uppvispat dgg

lite matolja

1. Sétt ugnen pa 2750

2. Skér loss eventuell sval fran skinkan

3. Blanda strobrdd, senapspulver och socker. Pensla
skinkan med dgget och stro pa senapsblandningen.
4. Sla lite matolja 1 en l&ngpanna och griljera skin-
kan i 5-10 minuter till den fétt fin firg. Os ett par
ganger med oljan.

Doften som sprider sig i koket &r gudomlig. Dags att
provsmaka!



4 sorters sill pa en kvart

Abba har en produkt som heter 5-minuters Inldgg-
ningssill. Med mycket liten anstrangning kan du
gora 4 olika sillinldggningar. Till alla fyra sorterna
behover du tva askar sill. Det gar naturligtvis att
dubbla receptet om du har ménga gister till jul.

Inlagd sill

72 ask 5-minuters inldggningssill (ca 200 g)
1 liten r6dlok

1 lagerblad

1 tsk krossad kryddpeppar

1. Haéll av sillagen 1 en bunke. Skala och skiva 16-
ken. Dela sillfiléerna 1 bitar.

2. Varvasill, 16k och lagerblad i en burk. Blanda
hilften av lagen med kryddpeppar. Obs! spara resten
av lagen till ndsta inldggning. Héll lagen Over sillen.
Lat gérna st nagra timmar fore servering.

Citronsill

72 ask 5-minuters inldggningssill (ca 200 g)
1 liten rodlok

1 lagerblad

1 tsk rivet citronskal

1. Skala och skiva l6ken. Dela sillfiléerna 1 bitar.

2. Varvasill, 16k och lagerblad i en burk. Blanda
den sparade lagen fran forra receptet med citronska-
let. H&ll lagen Over sillen. Lat gérna sta nagra tim-
mar fOre servering.

Fransk vitlokssill

2 ask 5-minuters inldggningssill (ca 200 g)
1 dl graddfil

1 msk provencalska ortkryddor

1 liten pressad vitloksklyfta

1 krm salt

1 krm nymalt svartpeppar

1. Haéll av sillagen och dela sillfiléerna 1 bitar.

2. Blanda graddfil, 6rtkryddor, vitlok, salt och pep-
par i en skél och vénd ner sillbitarna. Tack 6ver och
stéll kallt fram till serveringen.

Senapssill

72 ask 5-minuters inldggningssill (ca 200 g)
1 dl graddfil

3 msk s6t grovkornig senap

Y tsk strosocker

1 msk dill

1. Haéll av sillagen och dela sillfiléerna 1 bitar.

2. Blanda resten av ingredienserna i en skal och
vand forsiktigt ner sillen. Lat sta kallt ndgra timmar
fore servering.

Vips ett sillbord!




Att gora leverpastej och paté kan vara lite knepigt,
men hér dr ett recept som jag hamtat ur Allt om Mats
julspecial ar 2000. Det blir verkligen jéttegott!

Patékorv

300 g blandférs

200 g bredbar leverpastej
¥ tsk salt

1 krm svartpeppar

1 vitloksklyfta (pressad)

1 stort dgg

2 msk portvin eller madeira

1. Blanda farsen med pastej, salt, peppar och vitlok.
Tillsétt 4gg och portvin.

2. Lagg ut farsen i en string pa bakplatspapper.
Forma och rulla den med hjélp av pappret till en
korv (ca 30 cm lang).

3. Snurra thop dndarna likt en smaéllkaramell. Till-
laga pa full effekt i mikro ca 8 min. viand den ett par
ganger under tiden. Innertemperaturen bor vara ca
700 nir den ar fardig. Den géar sedan upp ytterligare
nagon grad. Lat svalna i pappret.

Korven gar ocksa att tillaga i vanlig ugn. Lagg da
smeten 1 en ugnsfast form och gradda som kottfars-
limpa i 1750 1 cirka 45-50 min.

Kéttbullar med julsmak

Vill du fa lite extra julstuns pa de fardigstekta kott-
bullarna — krydda med lite malen kryddpeppar nir
du virmer dem 1 stekpanna. Det blir en underbar doft
i koket.

Med de hir sma tipsen hoppas jag du far lite inspi-
ration sa att du kan gora det enklare for dig men
anda kunna siga att du faktiskt gjort en hel del sjalv.
Lycka till och en riktigt God Jul till alla Marfanare.

CARINAO

Molnet Prevent 2001° Plus

ar en svensktillverkad madrass, som lampar
sig val for personer med Marfans syndrom
och aven andra, som har besvar av 6mma
och smartande leder. Madrassen bestar av
8 + 12 lager fibrer. Dessa tva extra lager av
fibrer bildar en forstarkning vid madrassens
mitt for att forhindra att man sjunker ner for
djupt. Tvatt upp till 70° . Brandsé&ker.

BERICON

194 82 UPPLANDS VASBY
Tel 08-590 948 90

Fax 08-594 125 99
E-post:bericon@telia.com
www.bericon.se

Utvandigt har den ett mjukt behagligt tyg

av kvalitén Trevira S. Lagren av special-

fibrer och det kroppsvanliga tyget gor att

den aven lampar sig val for smartbendgna
personer. Prevent 2001 Plus &r 17 cm tjock
och sydd utan genomgaende sommar.
Materialet ar atervinningsbart och helt utan
silikoner. Madrasskydd finns. Artikelnr P-2001+




Tillvaxthamning pa langa flickor

Sedan 1950-talet har man anvant 6strogenbe-
handling for att bromsa tillvaxten pa langa flickor.
Kortsiktiga bieffekter vid sddan behandling kan bl.a.
vara oregelbundna manadsblddningar, viktokning, il-
lamaende, mjoélkproduktion i brésten, blodpropp och
aggstockscystor. Men nu har det aven visat sig att
dessa flickor kan fa fertilitetsproblem senare i livet.

Ett forskarlag 1 Australien publicerade 1 hostas en
studie dér de undersokt de 1angsiktiga effekterna av
hogdosostrogen-behandling. Studien inneholl flickor
som fatt ostrogenbehandling med Dietylstilboestrol
eller Etinylestradiol mellan dren 1959 och 1993.
(Dietylstilboestrol slutade anvindas 1 borjan av
1970-talet.)

En grupp pd 371 kvinnor som fatt behandling jam-
fordes med en kontrollgrupp pa 409 kvinnor.

Studien visar att de kvinnor som blivit behandlade
med Ostrogen 1 storre utstrickning dn kontrollgrup-
pen, dven blivit behandlade mot barnldshet. Forskar-
na anser att dessa saker kan vara viktiga att ta med 1
berdkningen ndr man tanker borja behandla flickor
med Gstrogen for att bromsa deras tillvaxt.

Artikeln 1 sin helhet kan ldsas 1 The Lancet 2004;
364: 1513-18.

” QOestrogen treatment to reduce the adult height of
tall girls: long-term eftects on fertility”

Fréagor till endokrinolog Lars Hagenés:

Hur vanligt dr det med tillvixthdmning av langa
flickor 1 Sverige idag?

* Behandling mot extrem befarad langvuxenhet ér
inte speciellt vanligt. Det finns ingen systematisk
registrering av ldngvuxenhet eller behandling av
langvuxenhet i1 Sverige.

Hur ldng ska man vara for att behandling ska dver-
vagas?

* Kanske over 185 cm for flickor och 6ver 200 cm
for pojkar.

I vilken alder brukar man borja behandla?
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* Man startar oftast behandlingen da puberteten
kommit igdng ordentligt. Kan rora sig genomsnittligt
om c:a 12 &rs aldern for flickor och nigot eller nigra
ar senare for pojkar.

Finns det ndgon risk for att pojkar kan fa fertilitets-
problem, eller giller det bara flickor?

* Jag kdnner inte till ngra egentliga fertilitetsstudier
hos behandlade pojkar. Det skulle vara intressant att
genomfora en sddan.

Vilka lakemedel anvinder man idag? Samma som 1
studien?

* Man anvander for flickor etinyldstradiol (samma
som 1 studien) vilken dr den vanliga ingrediensen 1
P-piller, men 1 en dos som dr 3-4 ggr hogre.

Anser svenska ldkare att det dr ndgon risk for fer-
tilitetsproblem? Bor fordldrar bli rddda for denna
upptéackt?

* Ingen vet. Man bor ha stor respekt for hogdosbe-
handling med kénshormoner. Ostrogener i hogdos
kan hypotetiskt ocksd orsaka brostcancer hos dis-
ponerade individer (férutom en rad andra mojliga
biverkningar).

Hur fungerar behandlingen? Vad dr det som gor att
Ostrogen far skelettet att sluta vixa?

* Skelettet mognar snabbare och tillvixtzonerna for-
svinner varvid ldngdtillvixtmdojligheterna forsvinner.

Finns det andra sétt att bromsa tillvixten, dn Ostro-
gen?

* Man kan operera runt kndleden och ta bort tillvéixt-
zonerna 1 skelettet.

Egna 6vriga kommentarer?
* Risker maste balanseras mot potentiella vinster.
Manga langvuxna individer som soker sjukvarden

viljer hogdos hormonbehandling. .
J



Hogintressant nordiskt marfan-
mote 2005-11-28

Motet 1 Oslo bjod pa savil ny kunskap om diagnos-
kriterier och forskningsfynd som en bekriftelse pé
hur viktigt det dr for vara nordiska foreningar att
samarbeta.

Den alltid lika effektiva och driftiga norska for-
eningen stod for virdskapet 1 ar och sé fort som
incheckningen var avklarad satte diskussionerna
igang. Det kidndes som deltagarna bara tog vid dér
vi satte punkt 1 Goteborg for tva ar sedan. Alla var
ivriga att berdtta om hur arbetet fortlopte i respektive
forening och vi tyckte alla att vi fick manga tips om
hur vi kunde forbéttra verksamheten genom att ta till
oss beprdvade tips och lardomar. Det var roligt att
beritta om vad som hade hént i Sverige sedan sist
eftersom det blev en slags kvitto pé att nagot verkli-
gen hade hént.

Deltagarna fran Finland visade upp fantastiska
trycksaker och berdttade om hur man varje ar siktar
in sig pa en mediaaktivitet. I ar blev det alla 6gonkli-
niker som fick ett fint utskick med information om
Marfans syndrom. Man hade ocksa gjort en kom-
thaglista for ansokan om extra kostnader som handi-
kappet medfor.

Danska marfanféreningen har fétt en kandis till
att sponsra foreningen och dér har man ocksa inrét-
tat en gladjefond utifran vilken pengar tas till skicka
en present till sjukhuset till alla barn som genomgér
en operation. Nar barnet vaknar upp ligger det en
present och vintar pa sdngen! Mycket uppskattat av
bade barn och personal som blir pAminda om di-
agnosen och att foreningen finns. 1 bade Danmark
och Norge har man en omfattande kursverksam-
het for olika marfanare 1 olika skeden 1 livet; barn,
tondringar, unga vuxna, dldre och dven for mor-och
farfordldrar! Nir de norska och danska foreningarna
informerade om sina verksamheter hordes de svens-
ka och finska representanterna sucka djupt av avund
—1 Norge och Danmark fir féreningarna namligen
statsbidrag.

En kort béttur bort frin Oslo centrum ligger TRS,
ett centra for ndgra olika séllsynta diagnoser. Centrat

ligger pd Sunnaas sykehus men ar i huvudsak skiljt
frén verksamheten dér.

Sven Rand-Hendriksen, S.1dkare pad TRS héller pa
och kartlagger alla vuxna diagnostiserade Marfan-
patienter. Under kartldggningen har man upptickt
att ungefar % av personerna har s manga typiska
tecken pd Marfans syndrom att det dr relativt létt att
diagnostisera med hjilp av Gent-kriterierna. For den
sista “a-delen kan det vara svart att avgdra om per-
sonen verkligen har Marfans syndrom eller inte. Det
beror ocksa pé att métmetoderna inte ér tillrackligt
noggranna eller att miatmetoderna har blivit forfi-
nade.

Ett stort tack till vara nordiska Marfanforeningar
och speciellt da till den norska foreningen med Wen-
che Sneckevik och Linn Hustad som organiserade

det givande motet.
FRAN LISE OCH MONA-LIS SOM VAR DAR!

SVENSKA MARFANF@RENINGEN

0 0 avan,
Tack for den generosa g
som kommer att underlatta var.t arbete
¢6r information och forskning.

Styrelsen

Istéllet for blommor eller presenter pa bemirkel-
sedagar eller vid andra hogtidliga tillfdllen sénd
en penninggdva till

SVENSKA MARFANFORENINGEN

postgiro 37 51 94-8. Den kommer att gora stor
nytta 1 véart arbete med information och medlems-
vard.

Vi skickar alltid ett tackkort!

PS Paminn girna dven alla foretagare, som ni
har kontakt med att denna mojlighet finns.
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Kontaktpersoner

Hor gérna av dig till Lise Murphy om du vill vara med.
Det skulle vara bra om vi kunde fa namn pa dldre

: C e . . . . Returadress:
marfanpatienter, och vi vill gérna tacka in hela vért avlanga Ulla Frick
land. St:Eriksgatan 50 A

Aorta och klaffoperation

Johnny Lehmann 08 — 732 6228
Kicki Andersson 031 - 45 76 10
Fredrik Alderin 011-16 34 45
Siw Gronberg 0322 - 634760

Klaffoperation
Jeanette Ostmark 0920 — 983 83

Barn- och tonarsforaldrar

Annika Romare 08 - 710 37 61

Fredrik, Cathrin Alderin 011 — 16 34 45
Marie Sallnéds 08-550 390 51
Britt-Marie Jedmo 030-388 766

Ingrid Tonning-Olsson 046-24 83 00

Allman information
Mona-Lis Pettersson 08- 500 370 91

Unga vuxna
Olle-Martin Gustafsson 018 — 54 98 87
[a Sundberg 031- 24 28 49

Lungor
Betty Asplund betty.asplund@telia.com

Anhdrig till marfanpatient
Ingrid Henriksson 046 - 58 602
Kerstin Andersson 090 - 18 15 38

Traning
Britt-Marie Berner 08 - 644 83 21

Informationssokning
Jenny Astrom jenast@bredband.net

Leder och skelett
Mona-Lis Peterson 08-500 370 91

112 34 Stockholm

Styrelsen 2005

Lise Murphy, ordforande
Tel hem 08-771 77 09
Mobil 070-584 27 10

lise.murphy@comhem.se

Tony de Belder, kassor
Tel hem 018-42 50 21
Mobil 070-810 51 52

tony.de belder@comhem.se

Ulla Frick, sekreterare
Tel hem 08-651 36 09
Mobil 073-060 46 93
bertil.frick@swipnet.se

Carina Olsson, ordinarie ledamot
Tel hem 08-89 49 92
Mobil 073-628 74 36

carina.olsson@telia.com

Jenny Astréom, ordinarie ledamot
Tel hem 0920-22 80 86

Mobil 070-347 58 27
jenast@bredband.net

Anna Ulin, ordinarie ledamot
Tel hem 031-14 24 36
Mobil 070-924 01 68

anna.ulin@tele2.se

Kicki Andersson, suppleant
Tel hem 031-45 76 10
Mobil 070-767 02 21

kickiandersson@home.se

Karin Olsson, suppleant
Tel hem 0485-363 33
post@storafrogarden.se




