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Ledare

Host igen! Men vilket ar vi har haft sa hir langt.
Friskvardsaret!

Tva traffar har vi genomfort, pa Ekerd och i
Kungilv. Jag har haft férménen att vara med vid
bada och kommit dirifran helt starkt i tron att det hér
var ett enastdende bra grepp. Alla deltagare har varit
mycket positiva och forhoppningsvis dkt hem med
nya idéer och kunskaper kring Marfans syndrom.
Jag vill hdr passa pa att tacka Annett Andersson i
styrelsen, som for ett par ar sedan kom med idén om
att vi skulle gora en friskvardssatsning, och Karin
Olsson, var projektledare, som gor ett jittejobb for
att fa det hela att funka rent praktiskt. Ni tva som
ocksa utgor styrelsen arbetsgrupp for friskvardsaret
ska ha ett stort tack!

Tva traffar aterstar och det finns fortfarande platser
kvar till bada — 1 Malmo den 27-28 oktober och i
Stockholm den 24-25 november. Hor av er till Karin
Olsson med anmélan — jag lovar att ni gar miste om
nagot om ni inte anmaéler er! Det kostar bara 100
kronor och ni far resan betald, sa det finns egentligen

ingen anledning att inte anméla sig.

Nista ar kommer ocksé delvis att préglas av
friskvardssatsningen. Friksvardsnétverk ska bildas
och vi ska utforma den Friskvardsbok fran arets traf-
far, som sedan ska kunna anvindas av alla Marfa-
nare i Sverige men som vi ocksa forhoppningsvis
ska kunna sprida 1 Norden eller varfor inte — 1
virlden?

Naésta ar ar det dags for 20-arsjubileum. Det var

1993 som foreningen bildades och vi tinkte att vi

pa nagot sitt ska fira det, forslagsvis i samband med
arsmotet i mars. Finns det ndgon dérute, gdrna nagon
som varit med fran bdrjan, och har roliga, speciella
eller andra beréttelser att delge, som kanske kan
utmynna i ndgon form av jubileumstidning? Hor av
er till mig i sa fall!

Till dess....
Ha en trevlig host!

Carina O
ordférande



FOreningens andra friskvardstraff
22-23 september | Kungalv

Det ér en lite regnig helg i september ndr foreningen
har sin andra friskvardshelg. Den hér gangen ér vi i
Kungiélv, och vi héller till p4 Nordiska Folkhogsko-
lan.

Nordiska folkhogskolan ligger 20 minuters bil- el-
ler bussfard fran Goteborg. Med ldget hogt upp pa
Fontinberget, omgiven av harlig natur, med storsla-
gen utsikt over Gotadlvdalen och Bohus Fastning,
kdnner man sig "friskare” redan ndr man anldnder.
1947 grundades Nordiska folkhogskolan i sparen av
kriget. Grundtanken var att skapa en skola och sam-
lingsplats med stark kdnsla for det nordiska. Oavsett
om man kom fran Norge, Danmark eller Sverige sa
var hela Norden den plats ddr man horde hemma.
Idag, mer dn femtio ar efter starten sa ar just denna
tanke som man lyfter fram. Idag har skolan mer &n
200 elever som studerar med olika inriktningar.
Totalt &r vi elva deltagare samlade for att av och
med véra fyra ledare fa taktil massage, prova pa
medicinsk yoga, fa traningstips och kostrad och inte
minst — for att fa prata Marfan. Néagra av oss har
syndromet sjdlva och andra dr med som anhoriga till
marfanare.

Som ordférande i1 foreningen har jag forménen att
fa vara med pa alla traffar. Det ger mig massor rent
personligt, men jag far ocksa en mdjlighet att ldra
kénna vdra medlemmar och hora om vilka olika
fragestdllningar som finns hos dem som nyligen fétt
diagnosen eller bara inte tidigare varit 1 kontakt med

andra marfanare. Ibland har man bara traffat en enda

lakare och inte fatt svar pa en brakdel av sina fragor.

Till styrelsen far vi ofta fragan om vart man ska
vinda sig och om det finns nagra bra ”"Marfan-
lakare”. Det gor det ju tyvérr inte. Inte heller har vi
nagonstans inom varden dit vi kan g& med hela var
kropp (och sjdl ocksa for den delen). Darfor ar de
hér tréffarna sd viktiga. Vi har inte haft mojlighet
att engagera nagon ldkare, men tillsammans har vi
massor med erfarenheter. Inte heller dr vi helt renons
pa kunskaper om Marfan. Har man rort sig 1 vardap-
paraten, som flera av oss, 1 nédstan hela vara liv, sa
ar det oundvikligt att man sjalv maste bli sitt eget
medicinska uppslagsverk. Den kunskapen delar vi
girna med oss av till andra. Inte minst far man dela
med sig till varden allt som oftast?!

Syftet med vart friskvardsprojekt har inte heller varit
det medicinska utan tonvikten skulle verkligen ligga
pa det friska och hur vi bevarar det friska genom
livet. For med rétt trdning, bra kost och mgjligheter
till avslappning och rétt tankesétt kring sina svéarig-
heter, sd kan man bevara sin kropp och sin ”friskhet”
mycket ldngre.

Anpassad traning

Vi startar tidigt pa lordagsmorgonen med macka och
kaffe, och en kort presentation av oss sjdlva. Sen ar
det full fart! Forsta foreldsningen star “var egen”
sjukgymnast — Britt-Marie Rydh Berner for. Britt-
Marie ar god vén sedan barnsben med tva av vara
medlemmar, vilka ocksa en gang i tiden inspirerade
henne till att utbilda sig till sjukgymnast. Hon kan
jattemycket om traning 1 allménhet och for var del,
har Britt-Marie massor med kunskaper och erfaren-
heter.

Trots att jag dven hade formanen att vara med pa
Rastaholm, pa den forsta friskvardstraffen och
lyssnade pa Britt-Marie dven da, sa lar jag mig nya
saker nu. Vi pratar om trdning som kroppens egen
smartlindring — frigérandet av endorfiner. Men det
giller att vara ithdrdig. Man maste hélla ut 1 minst 20
minuter och fa upp lite flas. Sjalv har jag problem
med just det hdr att hdlla ut och vara tillrdckligt ihar-
dig. Jag ger upp for fort — gidrna innan det tar emot.
Efter triffen ger jag mig sjélv ett 16fte om att forsoka
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bli lite mer talmodig och ta mig 6ver den dér sd hoga
mentala troskeln.

Yoga for lindring och avspanning

Karin Olsson haller 1 yoga-pass bade pa 16rdagen
och sondagen. Den hiar medicinska yoga-metoden ar
speciellt anpassad for personer som har svart att rora
sig eller har problem med hjérta och lungor. Alla kan
delta eftersom rorelserna dr mjuka och att det inte

ar fraga om att boja sig 1 omojliga stillningar. Man
gor allt s mycket man kan och orkar sittande pa en
vanlig stol eller sittande pé golvet.

Kost och Marfan

Efter lunch ar det dags for kostrdd med Barbro Tu-
resson som ar nutritionist och biolog. Barbro berét-
tar lite om kostradens historia och vad som allmént
betraktas som bra mat. Det dr vil inte helt oként att
“hidrom tvistar de larde”.

Barbro ger oss en intressant reflektion.
Med mat finns det riskfaktorer:

. for lite mat

. for mycket mat

. fel mat

. mat som innehdller giftiga &mnen
. stress vid maltider...

Men givetvis finns det friskfaktorer med mat:

. lagom mycket mat
. skyddande mat

. bra tillagad mat

. gemenskap

. matgladje

Till mellanmaél bjuder Barbro pa lite nyttiga gryn. Vi
far prova kokt matkorn och kokt mathavre, bra alter-
nativ till ris och pasta och bovetepuffar som funkar
bra till egen miisli-blandning.

Nagra deltagare pa helgtraffen.

Innan arbetsdagen ar 6ver far vi ytterligare négra tré-
ningstips frdn Britt-Marie. Mer kommer ni att kunna
lasa om trianingstipsen 1 de kommande Nyhetsbreven
och den kommande boken om friskvard, men sam-
manfattningsvis ger jag er ndgot ni kan ta med er
redan nu.

Utga frén dina egna intressen

Se dina mojligheter och inte dina svérigheter

Ta till hjdlpmedel vid behov (ga-stavar, redskap,
ortopediska hjdlpmedel)

Sen blir det ett kort traningspass med bra, anpassade
rorelser — tdnk att det dr s jobbigt bara att sta pa ett
ben!!

Efter middag och trevlig samvaro och prat om allt
mojligt, bland annat trafikeldndet 1 Goteborg och
Stockholm, kdnns det oerhdrt skont att l1dgga huvu-
det pé kudden och kanske ldsa ett kapitel 1 sin med-
tagna roman. Trodde jag...vaknade till nir boken
slog mig 1 ansiktet.

Andra dagen

Sondag morgon har inte heller nagot vidare vider
att bjuda pa, men efter en rejil frukost kénner vi oss
klara att starta igen. Vi borjar med trdningspass, sa
vi blir snabbt varma. Sma, sma rorelser som man
knappt blir svettig av men som kénns 1 varje liten
muskel. Vi dr alla 6verens om att det hdr borde man
vil 1 alla fall kunna ta sig tid till varje dag.

Britt-Marie berittar ocksa lite om smérta, olika typer
av smérta och var den kommer ifrdn 1 kroppen, samt
vad man kan gora sjilv och ndr man behdver ta hjélp
for att lindra den. Ett viktigt rdd som vi far med oss
ar att vi maste lyssna pd kroppens signaler, hélla koll
pa fordandringar och prata med var doktor eller sjuk-
gymnast om nagot kdnns konstigt eller annorlunda.

Bra mat

Under Barbros ledning far vi gruppvis sammanfatta
nagra egna kostrdd. Vi har en bra diskussion och
kostrdden redovisas i kommande Nyhetsbrev, men
sammanfattningsvis var vi 1 alla grupper éverens om
att det dr viktigt att dta nyttigt men att maten ar god
ar ocksa viktigt. Det ska ocksé vara lattlagat.

Marfanare har generellt inte problem med 6vervikt,
men alla fir vi 4ndrad forbranning med aren och gott
liv lagger sig girna som extrakilon runt magen. Det



ar den sortens extrakilon som inte dr bra for hjirtat
och véra hjértan ska vi vara rdidda om.

Barbro ger oss smakprov pa ndgra rotsaksréror som
vi dr 6verens om gott och vil kan ersétta feta ostar
vid fredagsmyset. Av resterna fran gardagens mat-
korn och mathavre har Barbro gjort jittegoda kex
som passar utmarkt till rororna.

Var kostradgivare Barbro

Taktil massage

Den hér gangen hade jag sjdlv formanen att fa taktil
massage av Nina Dahlin. Cirka en gédng i ménaden
ser jag till att fa ’vanlig” massage. Jag har berét-

tat for min massor om Marfan och att mina leder 1
axlar och nacke ibland knakar och bér sig t. Jag har
sdrskilt bett henne att ta hinsyn till det och vara lite
extra forsiktig dar. Men hon knédar muskler i rygg
och nacke och dverarmarna ritt rejélt och efter en
halvtimme av den massagen ar jag litt morbultat,
fast pa ett skont sitt.

Men det hér var ndgot helt annat. Ingen knddning,
bara helt litt berdring. Jag minns inte ndr jag var sé
avslappnad senast. Néstan lite yr. Det var helt fantas-
tiskt att bara gd in 1 mig sjdlv och glomma allt utan-
for mitt eget huvud. Kénslan nér det hela var ver
var mycket speciell. Overvilldigande skulle jag nog
sdga, pa ett mycket positivt sétt.

Sammanfattning av helgen

Vi gar laget runt och alla far berétta om sin upplevel-
se av helgen. Alla ér positiva och har fétt nya tankar
och idéer om vad man vill gé vidare med. Vi i styrel-
sen kdnner oss ater helt sdkra pa att var satsning pa
friskvard var ett riktigt lyckat grepp.

Vad vi ocksa dr overens om &r att vi vill géra om en
sddan hér helg. Hur det ska kunna I6sas far vi fun-
dera pa, for visst vore det alldeles underbart.

CARINA O

Vanliga fragor och svar om duraektasi

Vad éar duraektasi?

Det centrala nervsystemet, hjdrnan och ryggraden,
ar omgivna av vitska innesluten i ett membran som
kallas dura, som primért bestér av bindvév. En ut-
vidgning av detta membran kallas duraektasi.

Vilka ar symptomen pa duraektasi?

Forskning tyder pa att forekomsten av duraektasi
inte alltid orsakar problem, d&ven om det ibland orsa-
kar rygg-, buk- och bensmarta och huvudvirk hos en
del personer. Backensmarta (sa lagt som svanskotan)
och domningar kan ocksa forekomma. Ibland &r det
svart att skilja duraektasi fran landryggssmaérta som
uppstar hos den generella befolkningen.

Forekommer duraektasi endast i landryggen?
Nej, duraektasi kan ocksa forekomma i nacken eller
1 0vre delen av bédlen, men det dr mycket sillsynt.

Hos 99 % av personerna med duraektasi, sker det i
den ldgsta delen av ryggraden, eftersom det ar dér
vitsketrycket dr storst ndr man star.

Hur diagnosticeras duraektasi?
Duraektasi identifieras bist genom MRI (magnetka-
meraundersokning), eller CT (datortomografi).

Hur behandlas duraektasi?

For nérvarande dr smértlindring den huvudsakliga
behandlingen. Tyvirr, dr det inte mojligt att ersétta
duran pa samma sétt som med aortan. Viss kirurgisk
behandling av ’pésar” av duraektasi i extrema fall
kan utforas, men det méste avgoras fran fall till fall.
Specialister som kan bidra till att ge rad i denna
fraga, dr neurokirurg, ortoped eller smértspecialist.

SAXAT UR CONNECTIVE ISSUES SPRING 2012
JENNY A
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Hjartkirurgi 1 Sudan

Vi ar flera Marfanare 1 alla fall i Stockholmstrakten
som kénner till Dan Lindblom och som kanske har
varit hans patient. Dan var tidigare 6verlidkare pa
thoraxkliniken péd Karolinska universitetssjukhuset
1 Solna. Nu dr han sedan februari 1 ar chefsliakare pa
Danderyds sjukhus, men har ddremellan varit verk-
sam kirurg 1 Afrika.

Egentligen har inte hans arbete ddr med Marfans
syndrom att gora men eftersom Dan har varit och
sakerligen dr en doktor som intresserat sig for och
har stora kunskaper om Marfans syndrom, och for
att nagra kinner till honom, &r det roligt att fa beritta
om hans arbete 1 Afrika, i Sudan ndrmare bestimt.

Tidigt Afrikaintresse

Nér Dan blev ny chefslédkare pd Danderyd berédttade
han 1 det pressmeddelande som kom i samband med
hans tilltrdde s& hir om sitt Afrikaengagemang:- Jag
blev tidigt inspirerad av mina fordldrars missions-
intresse for Afrika. For mig borjade det 2006 da

jag arbetade som géstprofessor forst i Uganda och
darefter Rwanda. Efter det engagerade jag mig i den
italienska bistdndsorganisationen Emergency som
2007 startade en hjartkirurgisk klinik utanfor Khar-
toum, Sudan, dir barn, ungdomar och yngre vuxna
med medfodda och forvarvade hjartfel opereras helt
kostnadsfritt. Jag dr dven engagerad i ett liknande
projekt i Kamerun och ska éka dit nu 1 mars, for-
modligen for sista gdngen.

I Sudan arbetade Dan for den italienska bistdndsor-
ganisationen Emergency som sedan 2007 driver ett
hjartkirurgiskt sjukhus, Salam Centre for Cardiac
Surgery, 1 utkanten av Khartoum. Till skillnad fran
manga andra hjartkirurgiska projekt i utvecklings-
lander bygger detta pa en kontinuerlig verksamhet
med stor volym och helt kostnadsfri vard {for bade
barn och vuxna patienter. Vi har hir saxat lite ur den
artikel som Dan sjilv hade publicerad 1 Lakartid-
ningen 2009.

Sudan

Sudan dr Afrikas till ytan storsta land med en befolk-
ning pa ca 40 miljoner. Det dr ocksd ett av virldens
fattigaste ldnder trots exploatering av stora oljefyn-
digheter under senare ar. Landet &r 1 véistvirlden
mest ként for sina ldngvariga interna konflikter.
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Efter 20 &rs inbordeskrig 1 sodra Sudan skrevs 2005
ett fredsfordrag som lett till att oroligheterna dér
minskat betydligt, men 2003 brot konflikten 1 Darfur
ut. Den har skdrdat hundratusentals liv, och ett par
miljoner ménniskor har flytt fran sina hem. Hundra-
tusentals interna flyktingar lever nu i olika flykting-
lager, oftast utan tillgang till vatten och avlopp.

Hjartsjukdomar i utvecklingslander

Den kardiovaskulédra dodligheten i1 Afrika utgor ca
12 procent av den totala dodssiffran. Tillgéngen till
hjértkirurgi &r minimal pa den afrikanska kontinen-
ten. I Europa och USA utfors ca 1000 hjirtopera-
tioner per miljon invénare; 1 Afrika dr motsvarande
siffra 18.

Om man bortser fran Sydafrika och de nordafrikan-
ska landerna (framfor allt Egypten) bedrivs regel-
bunden hjértkirurgi i dag vid enstaka centra i Kenya,
Sudan och Ghana.

Emergency

Bistdndsorganisation Emergency ér timligen okédnda
1 Sverige men vilkdnda i Italien. Organisationen
startades 1994 1 syfte att vara ett komplement till
Roda Korset och Likare utan grinser.

Emergency finansieras sa gott som helt av donations-
medel, i forsta hand fran privata italienska donatorer.
Daremot stods det hjartkirurgiska projektet 1 Sudan
delvis av det sudanesiska hilsovardsministeriet och
av Khartoum.

Hoga ambitioner

For ndgra ar sedan borjade man diskutera mojlighe-
ten att bygga ett sjukhus for hogspecialiserad vérd
inom ndgon medicinsk disciplin och som skulle
kunna fungera som ett regionalt center 1 Afrika.
Med den hoga forekomsten av svéra hjirtsjukdomar



1 regionen, den sa gott som totala avsaknaden av
hjartkirurgi 1 dessa delar av Afrika och organisatio-
nens tidigare erfarenheter inom hjartkirurgin blev
det naturligt att satsa pa uppbyggnaden av ett stort
afrikanskt center for 6ppen hjartkirurgi.

Salam Centre

The Salam Centre for Cardiac Surgery fardig-
stilldes 2007. Man har sedan dess genomfort mer
an 1500 hjartoperationer. Centret dr helt inriktad
pa elektiv hjértkirurgi for bdde vuxna och barn.
Vérden ér kostnadsfri och inkluderar &ven upp-
foljning, lakemedelsbehandling och vistelse for
ndrmast anhoriga i det pa sjukhusomradet beldgna
giasthemmet. Sjukhuset dr byggt pa ett omrade som
donerats av Khartoums guvernor, och hela sjuk-
husomradet dr vdlordnat med prydliga grdsmattor,
mangotrdd och ett dverflod av bougainvillea.

Varden

P& sjukhuset finns en 6ppenvardsmottagning dit
patienter kommer med eller utan remiss for be-
doémning av om deras problem ar av hjartkirurgisk
natur. De som bedéms ha en behandlingsbar hjart-
sjukdom genomgar ekokardiografi och fordjupad
utredning, vid behov inkluderande kranskérlsront-
gen.

Vid mottagningen ordnas ocksa aterbesok for ope-
rerade och nddvéndiga ldkemedel delas ut gratis.
Vérdavdelningen har 48 vardplatser i tva- och
fyrbadds-rum. Avdelningen bemannas av nigra
kardiologer och en handfull sudanesiska unga kol-
leger, ett par internationella och ett relativt stort
antal lokala sjukskoterskor.
Operationsavdelningen har tre hjartkirurgiska
operationssalar fullt utrustade med moderna hjart—
lungmaskiner, 6vervakningsutrustning och ventila-
torer. Det finns ocksd den stora intensivvérdsavdel-
ningen med totalt 15 platser.

Patienter

Merparten av patienterna opererades pa grund av
reumatiska vitier ofta i kombination med trikuspi-
dalis- och aortavitier. Medeldldern var lag, och de
flesta var under 30 ar. Manga barn och ungdomar
kom med maximaltédta mitralisstenoser, system-
tryck i lungartéren och héggradig trikuspidalis-
insufficiens. Klaffplastiker foredras naturligtvis
framfor proteskirurgi, men det var oftast omojligt
att reparera mitralisstenoserna, varfor merparten
av patienterna dnda blev protesbérare. I denna

aldersgrupp har bioproteser mycket kort héllbarhet,
varfor mekaniska klaffar med kontinuerlig warfa-
rinbehandling var det vanligaste behandlingsalter-
nativet. Khartoum har ca 10 miljoner invnare med
relativt goda mojligheter till PK-INR-kontroller

pa flera sjukhus, inklusive pa Salam Centre, varfor
antikoagulationsbehandlingen trots allt var genom-
forbar. For patienter fran sodra Sudan eller Darfur
blev valet svérare, och relativt ofta tvingades vi
anvénda bioproteser dven pa yngre, dir bade vi
och patienten var vdl medvetna om att en omopera-
tion inom en femarsperiod var sannolik.

Under mina tre ménader gjorde vi sammanlagt

220 hjartoperationer, och av dessa var bara sex
kranskérlsoperationer, som utgor merparten av den
hjartkirurgiska verksamheten i Europa och USA.
De kirurgiska resultaten var goda.

Det som var sldende var den totala franvaron av
postoperativa sarinfektioner. Om franvaron av den-
na komplikation berodde pa delvis véldigt strikta
hygienrutiner eller om det mojligen fanns klima-
tologiska orsaker (hog temperatur men véldigt lag
luftfuktighet) undandrar sig min bedomning.

Kontroversiell verksamhet?

Verksamheten vicker en hel del fragor. Man kan
naturligtvis ifrdgasétta om hjartkirurgi behdvs 1
Afrika. Kanske borde Emergency dgna sig ét att
griva brunnar och driva vaccinationsprojekt? Ar
det rimligt att operera reumatiska vitier nér barn
dor 1 diarré 1 flyktingldger mindre dn en timmes
bilresa darifrdn? Kan man garantera kvalitet i anti-
koagulationsbehandlingen for de patienter som er-
haller mekaniska klaffproteser? Pa ett organisato-
riskt plan dr det imponerande att se hur Emergency
gor allt detta, och hjartkirurgiprojektet &r bara det
senaste tillskottet i deras aktiviteter. I Khartoum
finns utover hjartsjukhuset en barnmottagning som
ligger i anslutning till ett stort flyktinglédger och
som &r den enda sjukvardsinstansen for barnen i
detta lager med sammanlagt 300000 invanare.

En av mina bésta erfarenheter

Sammanfattningsvis dr vistelsen i Sudan en av
mina bésta professionella, sociala och humanitira
erfarenheter, och jag dr glad dver att ha fatt denna
mojlighet. Pa ett personligt plan kindes det bra att
arbeta med det man behérskar, och for de ménga
svart hjartinvalidiserade unga patienterna var insat-

serna av stort varde.
SAMMANSTALLT AV KARIN OLSSON
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Karin Olsson
Elbevagen 44
141 32 Huddinge

Svend Rand-Hendriksen &r ldkare pa4 Sunnaas sjuk-
hus 1 Oslo dér den sé kallade TRS-enheten finns.
Det ar ett kompetenscenter for ett antal sdllsynta
diagnoser dit ménniskor med Marfan fran hela
Norge kan komma for att bland annat fa en behand-
lingsplan att ta med hem till sin lakare.

Norsk studie av Marfans syndrom

Svend har gjort en studie i Norge 6ver manniskor
med Marfans syndrom; en beskrivande tvarsnitts-
studie.

Man undersokte de organsystemen som tas upp i
de sa kallade Ghentkriterierna. Det gjordes rontgen
med magnetkamera av 14nd- och korsrygg for att

se den harda hjarnhinnan (dura mater) och dirmed
se vilka som hade duraektasi (en utvidgning av de
bindvavshinnor som omger ryggmérgen och rygg-
vatskan).

Man tog ocksa reda pa familjehistoriken och tog del
av och gjorde gentester.

Ogonen undersoktes ocksé; synskirpa, dgats lingd
och bredd (med ultraljud) och man gjorde mitning-
ar av hornhinnan.

De kardiovaskuldra undersdkningar som gjordes
var ekokardiografi och magnetrontgen av aorta.
Man tittade ocksa pa skelettet genom klinisk under-
sokning, gjorde mitningar av kroppsmatt, kontrol-
lerade krokning av ryggraden (skolios) och under-
sokte hoftledsskalarna.

Det gjordes rontgen av lungorna och man tog reda
pa undersokningspersonernas historia nar det gillde
eventuella lungproblem.

Huden och skinnet undersoktes for se brack och
hudbristningar fran puberteten.

De som undersoktes

Personerna som var med 1 studien av vuxna over 18
ar. Det var totalt 105 personer,

67 kvinnor med en medelalder pa 42 ar och 38 mén

Marfans syndrom pa 56 olika satt

med en medelalder pa 33 ar.

90 hade fatt diagnosen Marfans syndrom och 15
hade misstinkt Marfans syndrom.

Man gjorde alltsd noggranna undersékningar
utifrdn Ghentkriterierna och man kom fram till hur
manga procent av personerna i gruppen som hade
vilka tecken/symptom.

Slutsatser

Det var nir man sammanstéllde alla data som man

hittade 56 olika kombinationer och det bara pa

dessa 105 personer. Alltsa 56 kombinationer av

Ghentkriterierna - 56 olika varianter av Marfans

syndrom, kan man siga.

Det som studien slutligen kom fram till var att

* de flesta midnniskor med Marfans syndrom fyl-
ler flera kriterier an nodvéndigt

* ndgon med Loeys-Dietz syndrom fyller Ghent-
1-kriterierna

» duraektasi dr de vanligaste priméra kriteriet -
fylldes av 91%

* huvudkriteriet for hjart-karlsystemet fylldes av
53 %

Man kunde ocksa konstatera att

* inte allt som ser ut som Marfan dr Marfan

* nér diagnosen ar stdlld bor de narmaste slak-
tingarna ocksa undersokas

e nir en mutation i FBN1 hittas, bor ocksa de
ndrmaste slédktingarna testas for denna mutation

* de personer som uppfyller Ghentkriterierna bor
alltid undersoka 6gon, hjérta, bindvavshinnorna
som omger ryggmargen och skelettet, och
naturligtvis utifran vad undersokningarna ger
fa den lindring och behandling som var och en

behover.
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