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Ledare |

Arets sista tidning — ett spickat och intressant nummer!

Socialstyrelsen ska ta fram en nationell plan for sill-
synta diagnoser och i Vistra Gotaland har man pa forslag
att vid Drottning Silvias Barnsjukhus i Géteborg inritta
ett center for sillsynta diagnoser. Det bérjar hinda sill-
synta saker pd vért sillsynta omrade. Vi ser med spinning
framtiden an.

Aven pa Europaniva hiller vi oss framme genom att vi
ansokt om medlemskap i nitverket f6r marfanforeningar
i de europeiska linderna - European Marfan Support
Network, EMSN.

Nista ar, d4 vi ska gd i friskvardens tecken, kommer att
bli mycket spannande.

Med de hir orden vill jag 6nska alla medlemmar och
era anhdriga, vira kontaktlikare och andra intresserade
en riktigt God Jul och Gott Nyt Ar.

CARINA OLSSON
Ordférande

Marfans
syndrom
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Kontaktpersoner |

Aorta och klaffoperation Allman information

Anhérig till marfanpatient

Johnny Lehmann 08-732 6228 Mona-Lis Pettersson 08—500 370 91 Ingrid Henriksson 046—58 602

Kicki Andersson 031—45 76 10

Fredrik Alderin o11-16 34 45 Unga vuxna

Barn- och tonarsforaldrar
Annika Romare 08—710 37 61
Fredrik, Cathrin Alderin o11—16 34 45
Marie Sallnis 08—550 390 51 Traning

Lungor

Kerstin Andersson 090—18 15 38

Olle-Martin Gustafsson 018—54 98 87 Informationssdkning

Jenny Astrom jenast@glocalnet.net

Betty Asplund betty_asplund@tele2.se Leder och skelett

Mona-Lis Petersson 08—500 370 91

Ingrid Tonning-Olsson 04624 83 0o  Britt-Marie Berner 08—644 83 21



Vistelse for vuxna med Marfans
syndrom pa Agrenska

Agrenska pa Lilla Amundon i Goteborgs

sddra skargard planerar en tre dagars
vistelse for vuxna med Marfans syndrom
12-14 oktober 2011.

Vuxenvistelsen ir en unik mojlighet ate triffas, f3 dll-
ging till aktuell forskning, utbyta erfarenheter och re-
flektera. Syftet ir att deltagarna ska fi mer kunskap for
att bittre kunna hantera sin vardag.

Vistelsen riktar sig till vuxna som ir 6ver 18 4r och
har Marfans syndrom.

Egenavgiften 4r 1 ooo kronor. Resekostnader till-
kommer.

For mer information kontakta:

Agrenska, AnnCatrin Rgjvik, planeringsansvarig fa-
milj- och vuxenverksamheten, Box 2058, 436 02 Hovis,
telefon 031—750 91 70, 0704—83 40 48, fax 031—9119 79,
anncatrin.rojvik@agrenska.se, www.agrenska.se

eller

Mona-Lis Petersson i Marfanféreningens styrelse, tele-
fon 0733-386 741, mona_lisp@hotmail.com

Angiende Familjevecka pa Agrenska har Marfanforen-
ingens styrelse anmilt intresse for att dven en sidan
halls. Nu 4r dock hela 2011 fullbokat, men de &terkom-
mer till oss med f6rslag pd vecka nir det blir dags for

planering av deras verksamhet fér 2012.
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Marfanforeningen deltar ater i
det europeiska natverket

European Marfan Support Network,
EMSN, ar ett natverk f&r marfanféreningar
| de europeiska landerna.

Vi i den svenska foreningen har varit
medlemmar i detta tidigare men beslut-
ade for cirka 8 ar sedan att avsluta vart
medlemskap eftersom det kostade for
mycket att vara med (150 euro per ar i
medlemsavgift). Darutdver kommer resa

och konferensavgift for de arliga mdtena.

Till arets mote som hélls i Danmark i september bjod
organisationen 4nd4 in alla de europeiska foreningarna,
dven de som inte var medlemmar och vi beslét oss for
att delta. Jag som da blev utsedd att dka tyckte att trif-
fen var mycket intressant och givande. Vi fick ta del av
flera intressanta foredrag om frigor som ror Marfans
syndrom och jag fick tillfille att prata med och knyta

kontakt med foreningarna frin de andra linderna.

Vi gar med igen

EMSN har just genomfort en enkitundersskning gil-
lande nitverkets framtid och i det arbetet hade man
bland mycket annat férslag pa att EMSN:s styrelse ska
kunna fatta beslut om reducerad medlemsavgift for
foreningar som har lite pengar. Flera europeiska Mar-
fanféreningar har betydligt bittre ekonomi 4n vad vi
har hir i Sverige dirfor att de fir stadsbidrag. Vi och
den finska foreningen, till exempel, har inte den f6rma-
nen.

Efter triffen i Danmark beslét var frening att dteri-
gen ansoka om medlemskap i EMSN till reducerad
avgiften. Vi ska ar frin ar fatta beslut om huruvida vi
har rid att sinda representant pd métet eller inte Vi ska
utvirdera medlemskapet och nyttan av det om tv4 ar.

Styrelsen utsig mig att vara kontaktperson f6r EMSN
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och att det i s3 fall blir jag som nirvarar pi métet som
halls i Tyskland nista &r den 11-14 augusti, dd EMSN
dessutom firar 20-arsjubileum

De f6reningar som ir medlemmar i EMSN ir Bel-
gien, Danmark, Finland, Tyskland, Norge, Slovakien,
Schwtz och Holland, alla dessa var representerade pé
drets mote. Motet inleddes med att varje land berittade
om vad de sysslade med i sina respektive linder. Det var
mycket spinnande och lirorikt for vér forening att in-

spireras och ta efter.

Sponsorer och reklamkampanj

Bland annat berittade den tyska foéreningen om sitt
stora arbete med att soka sponsorpengar. Vi skulle kun-
na kontakt motsvarande organisationer hir i Sverige
och gora detsamma, till exempel Hjirt-lungfonden,
Reumatikerférbundet och de stérre forsikringsbolagen
olika fonder.

Detta har bidragit till att den tyska foreningen har
kunna finansiera en reklamkampanj pd tagstationerna
for att virva medlemmar. De tryckte upp stora affischer
dir man visade det s3 kallade tumgreppen (att Marfa-
nare kan greppa om sin egen handled och nd om lott
med lillfinger och tumme). Budskapet pé affischen var
"Kan du gora s hir s kanske du har Marfans syn-
drom”, Kontakta dd oss i Marfanféreningen!”. Tink
om vi hade méjlighet att géra nigot sidant dé skulle
vér forening kunna vixa och ge hjilp och stéd &t manga
fler med Marfans syndrom.

Vi ska dock halla i minnet att den tyska féreningen
ar mycket storre dn var. De har cirka 1 0oo medlemmar
och vi har 147 huvudmedlemmar (och 110 familjemed-

lemmar).

Norska lakarstudenter

En annan sak som inspirerade mig var att den finska
foreningen dr med pa likarutbildningen pa en av plat-
serna i Finland dir sidan ges, och pratar om hur det ir
att leva med Marfans syndrom. De har hittills triffat

hela 300 likarstudernade.
I EMSN:s enkidtundersgkning riktad till medlems-
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En av de stora behdllningarna med det europeiska natverket EMSN &r att den kunskap som finns i de andra Marfanforeningarna kan ge oss
i den svenska foreningen nya kunskaper som vi annars inte skulle ha fatt.

organsiationerna ville man ocksa vaska fram vad orga-
nisationen ska ha for syfte och hur man praktiskt ska
arbete. Huvudfrigan var om EMSN behovdes och i s&
fall till vad. Ett av svaren pa det var att vi blir starka
tillsammans och kan driva gemensamma frigor inom
hela Europa och ocksi att det ir virdefullt att dra nytta

av varandras erfarenheter i linderna.

Unga vuxna
Vid det drliga EMSN-métet inbjuds dven det man kal-
lar "unga vuxna” frin medlemslinderna att vara med
pa ett parallelt méte for just dem. Vir forening skulle
alltsd i framtiden kunna sinda representanter pa denna
triff men i s3 fall maste de som &ker sjilva soka fonder
och bidrag for att kunna &ka.

De 15-tal unga vuxna som deltog i dr var mycket
ndjda med triffen. De tyckte att det gav stdd &t var och
en om hur det ir att vara ung och leva med en sillsynt

diagnos. For ndgra ar sedan bildades dessutom en face-

bookgrupp just utifrin triffen pd EMSN-motet.

Det arliga EMSN-métet utgér dven ett ordinirt ars-
mdte dir man viljer ordférande och styrelse. Man ska
dock komma ihdg att EMSN inte ir en vanlig ideell
forening utan just ett nitverk s& som namnet siger.
Trots detta har man tycke att en styrelse behdvs for att
ta hand om kontakterna mellan linderna och fér att
arrangera det arliga motet.

Det ir angeliget att mdtena blir innehallsriks och att
de dven innefattar ett antal medicinska foreldsningar.

Styrelsen som valdes nu bestdr av fem personer och
den nyvalda ordféranden ir frin den norska férening-
en. De ovriga ir frin Tyskland, Frankrike, och Hol-
land.

Nu ser vi alltsd fram mot att knyta kontakter i Eu-
ropa och att férhoppningsvis ha rid att dka pi motena
varje eller vart annat ar framfor allt for att fa ta del av
nya medicinska ron.

KARIN OLSSON
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Sallsynt stor samling pa
EUROPLAN-konferensen

| forra numret av medlemstidningen
kunde du lasa om att regeringen tagit
beslut om att ge Socialstyrelsen i upp-
drag att inratta en nationell funktion fér
samordning, koordinering och informa-
tionsspridning inom omréadet sallsynta

sjukdomar.

Den 11 november samlades ett 8o-tal personer pd Ho-
tell Birger Jarl i Stockholm for att diskutera innehallet
i en framtida nationell plan for sillsynta diagnoser.
Konferensen ir ett initiativ frin Eurordis, den Europe-
iska samarbetsorganisationen for sillsynta diagnoser
och arrangeras i 15 EU-linder under 2010.

Det var stor uppslutning, med representanter bland
annat frin likemedelsindustrin, TLV (Tandvirds- och
likemedelsférmansverket), SKL (Sveriges kommuner
och landsting), politiker, Socialstyrelsen och patientor-
ganisationer. Svenska Marfanféreningen representera-
des av Carina Olsson och Lise Murphy.

Moderator var Anders Olausson frin Agrenska stif-
telsen som inledde dagen med att konstatera att i loka-
len fanns representanter frin i stort sett alla verksamhe-
ter som pé ndgot sitt arbetar med sillsynta diagnoser i

Sverige.

Regeringsbeslut
Ulrica Sundholm frin Socialdepartementet var forsta
talare och hon berittade om hela bakgrunden rorande
den nya nationella funktion som ska bildas for sillsyn-
ta diagnoser i enlighet med regeringens beslut i somras.
Hon informerade ocksd om att det finns planer for att
gora en dversyn av anvindandet av sirlikemedel och en
eventuell omvirdering av regelverket kring solidarisk
finansiering.

Elisabeth Wallenius poingterade i sitt anforande att

6

Elisabeth Wallenius &r ordférande i Sallsynta diagnoser.
FOTO: JONAS FORSBERG

det vi egentligen var hir for 4r att diskutera var ritten
till god vard for alla, oavsett var du bor, hur gammal du
ar eller vilken diagnos du har.

Jan-Inge Henter, professor pa Karolinska Institutet,
talade om vikten av klinisk forskning inom omridet
och att studier pd ovanliga genetiska diagnoser ofta ger
oss nycklarna till manga vanliga sjukdomar. Han pape-
kade ocksa vikten av internationella forskningssamar-
beten, eftersom patientunderlaget i enskilda linder 4r
vildigt begrinsat.



Fyra teman

Under eftermiddagen delades konferensdeltagarna upp

i diskussionsgrupper med fyra olika teman:

1. Definitioner, nationell strategi, inklusive register, in-
formation och utbildning,.

2. Forskning om sillsynta diagnoser.

3. Centres of Expertise (kunskaps- och konpetenscen-
ter) och likemedel.

4. Patient empowerment och stod. Med empowerment
avses individernas makt att 6ka bland annat den po-

litiska, sociala och ekonomiska styrkan.

Gruppdiskussionerna var, trots att tiden var lite for
kort, mycket givande men vi kunde konstatera att dis-
kussionerna genererat fler frgor dn svar och att konfe-
rensen far ses som en bérjan pd ett samtal mellan alla

intressentgrupper.

Stod for forskning

Dagen avslutades med ett par ord frin Finn Bengtsson,
moderat riksdagsledamot och likare. Finn Bengtsson
har vid ett par tillfillen motionerat om statligt stod for
forskning om sillsynta diagnoser. Han menade att i
takt med att virdens resurser i hogre grad koncentreras

pa en &ldrande befolkning finns det risk for att sill-

synta diagnosgrupper “gloms” bort. Effektiva vérdlss-
ningar for smd och kostnadskrivande patientgrupper
dr den enda mojligheten f6r att sikra tillgdngen till god

vard for alla.

Inget konkret

Tyvirr gick vi frin métet med konstaterandet om att
inget konkret blev bestimt. Socialstyrelsen funderar pa
vem som ska utreda saken, de sjilva eller nigon annan.
Det ir en lang vig kvar att vandra.

Vi hoppas att Marfanféreningen kan utnyttja de
kontakter vi har att lobba f6r att patienter 4r med un-
der hela den vandringen. Det som ind4 kiindes bra och
viktigast var intresset samt att landstingen Sppnar for
att slippa pd kontrollen att allt maste ske inom lands-
tingen. Vi foljer naturligtvis den fortsatta utvecklingen
med stort intresse och kommer att gora allt vi kan, frin
vér horisont, for att vi ska nd mélet med en firdig na-
tionell handlingsplan med stéd hos flertalet aktorer
innan slutet av 2013.

Vi kommer att dterkomma till den hir frigan igen
och det kommer att vara ett genomgéende tema under
flera ar framét. For dig som vill lisa mer gi in pd Sill-
synta diagnosers hemsida, www.sallsyntadiagnoser.se.

CARINA OLSSON

GUCH har blivit SWEDCON

Marfanféreningens styrelse frigade vir kontaktlikare
Ulf Thilén, pé kardiologmottagningen pd Universitets-
sjukhuset i Lund, om véra medlemmar borde tala med
sin likare om att bli ansluten till GUCH-registret (ett
nationellt register med patienter med medfédda hjirt-
fel som finns pd universitetssjukhusen). Ulf menar att
det inte dr nodvindigt och att registret har omformats
och heter nu SWEDCON.

Till det tidigare GUCH-registret har en barnkardio-
logisk och en barnhjirtkirurgisk del lagts till. I den
barnkardiologiska delen dr ambitionen att a/la svenska
barn med hyjirtfel skall registreras, det vill siga dven
sjukhus pa ligre vardnivéer skall delta.

For GUCH del har det hittills varit sa att endast de
sju universitetssjukhus som har GUCH-enheter har
registrerat patienter. Man har nu ambitionen att sprida

det nedit i “sjukvérdshierarkin”.

Ulf gér antagandet att flertalet vuxna Marfanpatien-
ter som kontrolleras vid ndgot GUCH-centra dr med i
registret. Ddremot kan vi anta att Marfanpatienter som
skots pa lagre vardnivder inte dr med.

UIf tycker att det vore virdefullt att ta reda pa hur
stor andel av vira medlemmar med Marfans syndrom
som kontrolleras vid universitetssjukhus och hur manga
vid GUCH-enheter. Samt 4ven ta reda pd hur minga
som kontrolleras vid linssjukhus och dven om vi har
medlemmar som inte alls kontrolleras pd ndgon hjirt-
enhet eller motsvarande.

Katarina Moberg i var styrelse, som dven dr AT-likare
vid Skédnes Universitetssjukhus i Malmé kommer att
sitta samman en enkit rorande just detta som vi sinder
ut till vira medlemmar i bérjan av 2011. Nir de svaren
kommit in kan vi ta stillning till eventuella atgirder for

att fler Marfanare ska bli anslutna.



Inspirerande ordforandekonferens

Vi var cirka 40 personer som var med pa
Sallsynta diagnosers ordférandekonfe-
rens, som holls pa Quality hotell i Haninge
9-10 oktober. Vi fick bland annat infor-
mation om den nationella europlankonfe-
rensen som skulle hallas den 11 novem-
ber. Rapport fran det motet finns pa an-
nan plats i den har tidningen.

Sedan fick vi héra om planeringen infér sillsynta dagen
29 februari 2012. Férberedelserna infor sillsynta dagen
ska borja med en golftivling ett halvar fore, i augusti
2011.

Under hésten kommer sedan en forelisningsturné
att dka runt pa universitetssjukhusen. Detta vill Sill-
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synta f8 finansierat av likemedelsforetag. En fotout-
stillning med temat sillsynt” ska goras och stillas ut.
En kampanjsite pad nitet ska ocksd goras. Denna ska
riktas mot allminheten.

Det hela avslutas med en galafest den 29 februari
2012, dir det blir stipendieutdelning och forhoppnings-
vis en massa kindisar som gor sillsynta diagnoser kint
for hela Sverige. Deltagarna pa ordférandekonferensen
hade manga tips och asikter om planeringen infér sill-
synta dagen och dessa togs tacksamt emort.

Nya tag med 90-konto

Vi fick information om Sillsynta diagnosers 9o-konto.
Ett konto som hittills kostat mer dn det smakat. Avgif-
ten for ett 9o-konto idr 5 ooo kronor per ar, och sd
mycket kommer inte in pd kontot. Sillsynta diagnoser
har inte marknadsfort kontot mer dn pa foérbundets
hemsida, men det ska férhoppningsvis bli 4ndring pa

det.



Ann Gabriels fran Tollare folkh6gskola kom och héll
foredrag och vi fick gora en del roliga évningar om
kommunikation.

Sista passet pd lordagen handlade om kursen Diag-
noser och Identitet som ges pd Stockholms universitet.

Georg Drakos berittade om kursen och dess innehall.

Spel om sarlakemedel

Sondagen bestod i tvd workshops. Det ena handlade
om "Play decide”, ett diskussionsspel om sirlikemedel*
som ir utvecklat av Eurordis. Det gick ut pd att man
skulle trina pd argumentering och beslutsfattande,
men verkade inte vara ndgot som vi praktiskt skulle ha
nytta av i vir forening.

Det andra handlade om kursen Diagnoser och Iden-
titer som ska ha ett seminarium som Elisabeth Walle-
nius (ordférande i Sillsynta diagnoser) ska hilla i.
Workshopen gick ut pd att ta fram dsikter och tips frin
patientféreningarna till detta seminarium. Det som

framkom var att ménga inte vill bli identifierade med

sin diagnos, s att den tar 6ver hela ens person. Vi har
en diagnos, men vi dr inte en diagnos.

Som alltid vid dessa méten bestod de tvd dagarna av
god mat och mycket inspirerande pratande med andra
foreningar.

JENNY ASTROM
CARINA OLSSON

* Ett sérlakemedel ar avsett for diagnos, prevention
eller behandling av ett livshotande, allvarligt funktions-
nedséattande sjukdomstillstand som forekommer hos
hogst 5/10 000 individer inom EU vid den tidpunkt da
ansbkan gors, eller ett allvarligt och kroniskt sjuk-
domstillstdnd som férekommer inom EU men dér det
utan stimulansatgarder ar osannolikt att forsaljningsin-
takterna skulle generera tillracklig aterbaring for att
motivera kostnaderna for de ndédvandiga investering-

arna i forskning.
Kalla: Lakemedelsverket

Sjukgymnast eller sjukgymnast-
studerande efterlyses

Marfanféreningen kommer under 2011 att ha ett frisk-
véirdsar som du kan lisa mer om pd annat hill i den hir
tidningen. Med anledning av vart friskvirdsar soker vi
efter en sjukgymnast som vill arbeta med ett friskvérds-
projeke f6r personer med diagnosen Marfans syndrom.

Det kan vara nigon som utbildar sig till sjukgymnast,

eller redan ir det och som vill ha en projektidé och
deltagare till detta.

Ar du intresserad eller vet nigon som kan tinkas
vara det?

Kontakta vir ordférande Carina Olsson pé telefon

070-975 05 21 eller e-post carina.olsson@telia.com.

Visste du att...

...du kan ha ritt tll Hogriskskydd om du 4r sjuk mer

4n 10 tillfillen under ett Ar.

...du kan ha ritt till Handikappersittning om du har

merkostnader pa grund av Marfans syndrom.

...du kan ha ritt dll Arbetshjilpmedel pa grund av

Marfans syndrom.

...du kan ha ritt till Bilstod pa grund av merkostnader
di du har Marfans syndrom.

...ni kan ha ritt till ersdttning och hjilp om ditt barn

har Marfans syndrom.

Det hir ir bara en del av vad som finns for dig. G4 in
pd forsakringskassan.se/privatpersoner/funktionsned-
sattning och lis mer om vilka rittigheter du har.

MONA-LIS PETERSSON
om du har frégor, ring garna



Smartor i rorelseorganen vid
Marfans syndrom

Allt for snabb langdtillvaxt kan bromsas med hormonbehandling

Lakare och annan vardpersonal associe-
rar garna Marfans syndrom med hjart-
och karlproblem, 6gon och langdtillvaxt.
Inte manga av dem kanner till att en del
personer med Marfans syndrom dagligen
kampar med smaértor fran leder, senor
och muskler och de far valdigt lite hjalp

och forstaelse.

Grunden till dessa smirtor 4r manga ginger for snabb
lingdtillvixt samt besvir med fibrillinet i bindviven
som ingdr i ledkapslar och ledband och senor. Det kan
uppstd dverbelastning i bindviven och en tendens till
felstillningar, brott och luxationer. Detta ger i sin tur
okad belastning pd muskler och senor och smirta upp-

star. I det linga loppet kan detta ge slitage i lederna.

Langdtillvaxten

Den viktigaste orsaken till smirta i rorelseorganen vid
Marfans syndrom ir okad lingdtillvixt som ger storre
belastning pd musklerna. Svaghet i muskler och mus-
kelfisten runt lederna medfér tendens till felstillningar
i ryggraden (skolios) och felvinkling av brostkorgen
(fagelbrost eller trattbrost). Fotdeformationer (oftast
plattfothet) forekommer ocksa ofta.

Hypermobilitet

50-60 procent av dem som har Marfans syndrom ir
hypermobila (6verrorliga) i ett eller flera ledomraden.
Det betyder att lederna ir for 16sa och instabila, att de
ldte overstricks eller gir ur led. Det ir vanligare med
16sa och instabila leder i unga 4r. Med éren stelnar le-
derna ndgot. Alla Marfanpatienter ir inte hypermobila,
men de kan 4nda ha smirtor i sina leder troligtvis pa

grund av den bindvivsdefekt som de ocksd har.
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I princip kan alla leder i kroppen bli hypermobila,
ocksé de i ryggen. Mest pafallande 4r nog de i knina.
Det syns mest nir man stdr upp och knina éverstricks
bakat.

Nir lederna dverbelastas ging pd ging blir bindvi-
ven skadad och det blir irriterat och inflammerat och
smirta uppstdr. I knina kan det bildas vitska i knile-
den. Nigot liknande kan iven ske i andra leder. I det
linga loppet kan det medfora slitage i lederna och dir-
for forekommer okad artros hos minniskor med
Marfans syndrom.

Nervkompressioner

Nir lederna i kroppen uppfér sig onormalt kan ner-
verna i nirheten av lederna utsittas for tryck och drag
och det kan med tiden ge nervskador. D4 kan det bli
“elektrisk” smirta i armar och ben och nedsatt kinsel
och muskelkraft i de omrdden som dessa nerver forsor-
jer med nervimpulser. Det 4r oftast runt armbégsleden,
handleden, knin och anklar som detta sker.

Vid tryck mot ulnarisnerven i armbégen kan det bli
stickningar och pirrningar ut i lillinger och ringfinger
samt kraftminskning i lillfingret.

Nir trycket drabbar undersidan av handleden blir
det "elektrisk” smirta, vanligast i tummen, pekfingret
och l&ngfingret och simre kraft i dessa fingrar. Mest
tydligt blir det i tummen och pincettgreppet. Nattligt
uppvaknande med domnade fingrar och kraftléshet i
fingrarna ir typiskt fér denna nervkompression.

P4 utsidan av kniet kan ocksd en nerv bli utsatt for
onormalt tryck och ge obehag ner mot foten, samt
kraftloshet i foten. P4 insidan av ankeln ir det ocksi en
nerv som kan bli skadad och da blir det domningar och
smirta under foten. Ocksi mellan tirna ir det nerver
som kan bli irriterade och di blir det stickande smirta

1 tdrna nidr man gar.

Kroniskt smartsyndrom

Minniskor som utsitts for ldngvarig smirta i leder, se-



nor och muskler kan komma in i en ond cirkel med
dilig somn, kronisk trotthet och dirmed 6kad smirta.
Med tiden kan dven huméret och livslusten paverkas
och en verklig depression kan bli resultatet. Har man
kommit in i en sddan ond cirkel kan det vara svart att
komma ur den. Ett kroniskt muskelsyndrom kan bli
resultatet. Manga Marfanpatienter har upplevt denna
utveckling.

Det viktigaste ir att erkidnna smirtorna och forsoka
att hitta orsaken hos den enskilde individen och det
kan vara svért. Likarnas och sjukgymnasternas kunska-
per om Marfanpatienternas muskel- och skellettpro-
blematik ir inte alltid tillrickligt goda. Hir behovs

mera pedagogiska och utbildningsmiissiga dtgirder.

Hindra langdtillvaxt

En &tgird for ate forebygga smirtor som hirrér dill
Marfans syndrom ir att hindra en allt f6r snabb lingd-
tillvixt och felstillningar i skelettet. Vissa barn med
Marfans syndrom kan fi hormonbehandling for att
bromsa lingdtillvixten. Vid upptickt av snedhet i ryg-
gen kan genomging av ryggen och trining hos sjuk-
gymnast vara bra. Hos ndgra kan det bli nédvindigt
med korsettbehandling och hos de svirast drabbade
kan operation bli nédvindig.

Trattbrost och figelbrost kan man som regel inte
gora ndgot it. I allvarliga fall kan operation bli aktuell
efter det att man har vuxit klart.

Fotdeformationer kan kriva specialsulor och special-
anpassade skor som ger tillrickligt med plats, samtidigt
som de ger god stabilitet &t hil och ankel.

Behandling av ledproblem

Hypermobila leder kan stabiliseras genom att stirka
musklerna runt de svaga lederna. Stéd med skenor och
stodbandage kan vara bra.

Smiirtor i lederna kan behandlas med svaga smiirt-
stillande mediciner innehéllande paracetamol, eventu-
ellt inflammationshammande mediciner som Naprox-
en och liknande om inte magproblem uppstir. (Reds.
anm. Detta ir en artikel versatt frin var norska syster-
forening och detta 4r de rekommendationer som ges i
Norge.)

[ sillsynta fall kan handleder och ankelleder vara si
utsatta och instabila att det kan bli aktuellt med stel-

operation.

Om nerver utsitts for tryck en lingre tid, kan ner-
verna skadas och resultatet kan bli nedsatt kinsel och
muskelkraft. Detta kan férhindras med relativt enkla
kirurgiska ingrepp som avlastar aktuella nerver. Nagra

fd Marfanpatienter har genomgitt en sidan operation.

Behandling av muskel- och sensmartor
Avlastning, indring av belastningsménster och stabili-
sering av slaka leder ir viktiga moment. Behandling
hos sjukgymnast med massage, elektroterapi och efter
hand rorelsetrining kan vara nyttigt. Det ir vikeigt att
finna en motionsform som passar den enskilde. Idrot-
ter som ger alltfér mycket hard kontake och alltfor
mycket stotar mot utsatta leder bor undvikas. Simning,
cykling, promenader och joggning ir bra trining.

Hos Marfanpatienter som har utvecklat en kronisk
muskelsmirta blir det ofta nédvindigt med smirtstil-
lande medicin i férnuftiga mingder och ibland ocksd
smé doser av antidepressiva mediciner som kan verka
smirtstillande och sévande vid ssmnproblem och mus-
kelavslappnande.

Barns smarta
Som tidigare nimnts ir hypermobiitet vanlig hos barn
med Marfans syndrom. De behover dock inte ha nigot
obehag av detta i form av smirta. Men tyvirr kan just
detta faktum gora att barnet dverbelastar leden dnnu
mer. Smirtan fungerar nimligen som ett skydd mot
overbelastningen.

Det dr da viktigt att forebygga dverbelastning av le-
derna pd annat sitt, dels med stddbandage och bra skor,
dels med stabiliserande évningar, men man ska skynda

laingsamt och férsiktigt fram.

Slutsatsen

Smiirtor i rygg, senor och muskler 4r ganska vanligt vid
Marfans syndrom. Dirfor skulle det vara 6nskvirt att
likare, sjukgymnaster och annan hilso- och sjukvérds-
personal blev mer kunniga och kinde till problemati-
ken bittre. De som sjidlva har Marfans syndrom och
anhoriga maste stilla krav pa att dessa smirtproblem
tas pd allvar av alla man méter inom varden.

VILLY JOHNSON
Reumatolog, 6verlakare pa Vest-Agder Centralsjukhus i
Norge och medlem i Norska Marfanforeningens fackrad

Overséttning fr&n norska: Mona-Lis Petersson

11



Smarta och behandling

Det viktigaste ar att se till att smértan aldrig uppstar

Referat fran foredrag med smartlakare
Christian Nielsen fran Give sjukhus i
Danmark, hallet pa European Marfan
Support Networks (EMSN:s) méte i
Ebeltoft i Danmark 1-5 september
2010.

Smirta innebir inte samma sak for alla minniskor, den
ir en hogst individuell upplevelse. Alla vet ju vad smir-
ta 4r men det ir mycket svirt att beskriva kinslan.
Smiirta dr det som man sjilv kinner oavsett om dok-
torn hittar ndgot fel pd en eller inte. Det 4r den en-
skilde patientens uppfattning som giller helt enkelt. Vi
vet ju till exempel att mianniskor som har fatt kropps-
delar amputerade kan ha smirta i den bortopererade
delen, s kallad fantomsmirta. Smirtan finns dir trots
att kroppsdelen inte lingre finns kvar.

Akut eller kronisk

Det ir stor skillnad pa akut och kronisk smirta. Akut
smirta har en bestimd funktion, nimligen att skydda
kroppen mot skada.

Alltsd att till exempel dra bort handen frin den var-
ma spisplattan f6r att inte brinna sig. Den reaktionen
i kroppen tar dd bort all uppmirksambhet frén allt annat
och det viktigaste som sker i kroppen just da ir just att
dra bort handel kvickt.

Akut smirtan kan ocksa uppstd pa grund av skadad
vivnad eller vid en inflammation, till exempel vid ett
insektsbett som blir rétt och svullet och gor ont. S3-
dana synliga reaktioner finns sillan vid den kroniska
smartan.

Kronisk smirta kan vara sddan som blir kvar efter att
en skada pa kroppen har likts. Den kan dven uppstd
vid nervskador, till exempel nir nerver i ryggraden
kommer i klim. Eller s& kan den kroniska smirtan bara
uppstd helt utan forklaring, utan nigon som helst an-

ledning. Denna smirta dr forstass lika “riktig” som akut
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smirta dven fast inget syns utanpd kroppen.

Man vet att 15-20 procent (den danska siffran) av
befolkningen lider av kronisk smirta. Detta innebir
stora utgifter for samhiillet i form av vird och det inne-
bir naturligtvis ett stort minskligt lidande. Detta ir
ganska onodigt menar Christian Nielsen. Minniskor
ska inte behéva ha smirta. Det dr viktigt att smirta
behandlas for om inte det ”stimuli” som sitter igéng
smirtan stoppas kommer den bara att bli virre och
virre. Smirta efter en operation till exempel bér man f3
bort i tid annars kan patienten fi dras med den hela

livet.

Smartbehandling idag

Idag har smirtbehandling och smirtforskning kommit
langt och man har till exempel mer sofistikerade meto-
der att bedéma den enskildes egen upplevelse av sin
smirta dn vad man hade tidigare. Hittills har man an-
vint sig av en skala frin o till 100 dir personen sjilv fact
uppskatta sin egen upplevelse av smirtan.

Nu gir man alltmer ver till ett system dir patienten
fir bedoma sin smirta utifrdn vissa kriterier; fysisk ak-
tivitet, hur det gér att arbeta, trotthet, higloshet, sva-
righeter i det sociala livet i vardagen och somnsvarig-
heter. Patienten foljs med viss regelbundenhet och fér
gora sin skattning. Utifrén resultatet bestims behand-
lingen.

Behandla akut smarta

Smiirtsignaler skickas genom kroppen via virt nervsys-
tem frin den del i kroppen upp till hjirnan och det ir
hjirnan som fornimmer smirtan. Nir vi tar smirtstil-
lande likemedel 4r det just dessa signaler som inte
lingre kan vidarebefordras via véra nervceller. Under
hypnos kan en minniska sjilv blockera smirtan och
gora sd att signalerna inte gir vidare till hjirnan.

Vi kan alltsd konstatera att bot och lindring av smir-
tan ir viktig. Nir det giller akut smirta sd finns fol-
jande mojligheter till behandling:

* Kirurgisk behandling av till exempel nigon skada

som ger smartan.



En av de allra viktigaste sakerna for att komma till ratta med smaérta ar att se till att sova. S6mn ar A och O, for ndr man sover kan kroppen
sjalv blockera smartan. Effekten forvinner dock om man tar sémntabletter.

. Andring av rorelsemonstret 1 det skadade omridet.
* Medicinsk behandling.
* Behandling av infektion.

Medicinsk behandling av akut smirta kan géras med
paracetamol (ex. Panodil och Pamol), anti-reumatiska
likemedel, morfin (eller morfinliknande preparat) eller
med smirtlindrande medel som injiceras direkt i den
kroppsdel dir smirtan sitter.

... och kronisk
Nir det giller den kroniska smirtan s3 4r det allra vik-

tigaste att se till att sddan aldrig uppstdr. Om man till
exempel fir smirta nir man gir linga anstringande
promenader s ska man helt enkelt undvika det och ta

sma korta och inte alls anstringande promenader.

Avslappning och sémn

Andra viktiga saker for att forebygga kronisk smirta dr
att behandla akut smirta pa ett rikeigt sitt sd att den
inte blir kronisk. Vid operationer ska ingreppen utforas
s att sd lite vivnad som mojligt skadas. Depressioner
och oro ska behandlas. Oro, till exempel ver sin soci-

ala situation kan bidra till att kronisk smirta uppstér.
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Icke medicinska behandlingar, som massage, annan
muskelterapi, hypnos, avslappning och kognitiv be-
handling kan hjilpa vid kronisk smirta. Utbildning,
radgivning och information om smirta dr ocksa viktig.
Men framfér allt — somn. Att sova ordentligt dr A och
O, for under somn kan kroppen sjilv blockera smirtan.
Effekten uteblir om man sover pd sémntabletter. Men
om smirtan ir for stark kan man heller inte sova.

Det ir dven bra att gora saker som distraherar. Det
kan dock vara littare sagt 4n gjort. Minga minniskor
med smirta méste dock f& behandling som lindrar

smartan.

Lakemedel

Den kroniska smirtan behdver alltsd ofta dven behand-
las med likemedel och det kan d& vara med paraceta-
mol, anti-depressiva likemedel (i sma doser), anti-epi-
leptiska likemedel, morfin och morfinliknande like-
medel eller anti-reumatiska likemedel (dessa ir dock
inte limpliga tillsammans med Waran).

Christian Nielsen hor ofta sigas att det inte dr bra att
ta massa tabletter som man blir beroende av. Hans
uppfattning ir dock att lingvarig smirta alltid 4r simre
dn det tablettberoende som eventuellt kan uppsta.

Detta foredrag holls alltsd av en likare som ir verk-

sam 1 Danmark och de rekommendationer som finns i

artikeln ir alltsd sidana som giller dir. Aven i Sverige
finns speciella smirtlikare och smirtmottagningar.
KARIN OLSSON

Karolinska universitetssjukhuset
skriver pa sin webbsida:

SMARTLAKARE N&r du kommer till Smartmottag-
ningen far du traffa en ldkare som &r utbildad anes-
tesiolog eller rehabiliteringslakare och som dessut-
om ar specialistutbildad smaértldkare. Smartldkaren
g6r den férsta bedémningen av patienten i syfte att
stélla en smartdiagnos, ge forslag till och ibland pa-
bérja behandling.

Smartavdelningens lakare bedriver konsultverk-
samhet bade inom offentlig och privat sektor. Pa-
tienten aterfors alltid till inremitterande lakare som
ocksa &r patientansvarig lakare (PAL), foretradesvis
inom primarvarden. Smartlakaren har aldrig PAL-an-
svar for patienten och utfér inga stérre utredningar.

Du som laser denna artikel och som &r intresserad
av att fa traffa en smartldkare ska alltsa tala med en
doktor inom priméarvarden dar du bor for att disku-
tera om remiss till smértlakare kan vara lamplig i just
ditt fall.

Center pa Drottning Silvias Barn-

sjukhus pa gang

| oktober 2009 lamnade Johnny Magnus-
son med flera in en motion om att inratta
ett center for sallsynta diagnoser pa
Drottning Silvias barn- och ungdomssjuk-
hus. Johnny Magnusson ar ledamot for
Moderaterna i Vastra Gotalandsregionen.
Den 21 september 2009 tog regionfullmiktige ett be-
slut att bifalla motionen (http://dok.vgregion.se/webb-

dok/view?doc=DDMM389S9Y7 ) med ett utrednings-

forslag som hilso- och sjukvirdsutskottet gav hilso-
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och sjukvérdsdirektoren att ordna senast 31 mars 2011.
I handlingarna till beslutet finns, for den som vill kika
pa det, utredningsforslaget pé sidan 234. Motionen lig-
ger pd sidan 242.

http://dok.vgregion.se/webbdok/
view?doc=DDMMS896EYH (irende 27)

Beslut om att inritta ett center for sillsynta diagno-
ser 4r alltsd fattat, men en utredning som bland annat
ska inventera vilka sillsynta sjukdomar som Drottning
Silvias barn- och ungdomssjukhus har medicinska for-
utsdttningar att ta hand om, ska goras senast sista mars
nista &r. Nir sjilva centret vil kan sitta igdng vet man
alltsd inget om i nuliget.

JENNY ASTROM



Friskvard for foreningen nasta ar

till hur man lagar god och nyttig mat till vardags — och

2011 blir ett friskvardsar for Marfanforen-
ingen. Vi kommer att bjuda in er medlem-
mar till aktiviteter — férhoppningsvis pa

olika hall i landet — som handlar om frisk-

vard.

Vivill pa detta sitt lyfta fram allt det friska och positiva
och ta upp frigor om hur just vi med Marfans syndrom
bor tinka nir det giller liv och hilsa.

Det ir lite extra viktigt att vi som Marfanare héller
vér kropp igdng. Om man besviras av virk och stelhet
s4 blir sddant ofta inte bittre med aren och da ir det bra
att ldra sig hur man kan gora for att forebygga besvir.

Maten ir en annan viktig bit. Alla bor dra ner pd sitt
kotedtande, bade ur ett hilso- och ett miljoperspektiv.
Vi 4r ménga som skulle behéva fi tips och inspiration

kanske till fest ocksa.
Tanken ir att det ska bli triffar dir vi till exempel
behandlar
* Matens betydelse for hilsan
Att hélla kroppen igang pa ett milt och bra sitt

Om att leva med och hantera kronisk smirta

Motionens betydelse for allas hilsa
* Massage och andra behandlingsformer som ir bra
for Marfanare

Planen 4r nu att vi ska s6ka pengar for ett antal aktivi-
teter frén olika fonder. Det hela bygger alltsd pa att vi
far dessa bidrag beviljade.

Har du idéer eller forslag pa amnen att ta upp, eller
ir du sjilv eller kiinner du nigon som kan medverka
som forelisare pd nigon friskvardsaktivitet. Hor av dig
till Carina Olsson i styrelsen mobil 070-975 o5 21,

e-post carina.olsson@telia.com
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:z;‘ 5 BEGRANSAD
EFTERSANDNING

Vid definitiv avflyttning eller felaktig adress
atersands forsandelsen med ny adress
angiven.

Karin Olsson
Roskildegatan 4
302 50 Halmstad

Antligen i Géteborg -
arsmote lérdag 19 mars 2011

Alla medlemmar hilsas vilkomna till Svenska Marfan-
foreningens drsméte pad Dalheimers hus, Slottsskogs-
gatan 12 1 Goteborg,.

Vira drsmoten har alltid varit i Stockholm men nu
vill vi flytta pd oss for att ge méjlighet till medlemmar,
frin sodra och vistra delen av landet att vara med ock-
sd.

Vi kommer att prata om den verksamhet vi har haft
och om den vi ska ha under 2011/2012. Vi ska vilja
styrelseledaméter, valberedning och revisorer men vi
ska framfor alle triffas, dryfta frigor som ror Marfans
syndrom och, nytt for i dr, vi ska ha aktivitet runt vart
friskvardstema.

Alla som vill ges méjlighet att vara med pd medi-
cinsk yoga och Oi Gong.

Logi
For dig som behover boka logi i Goteborg finns natur-
ligtvis massor med hotell, vandrarhem och annat. Vi

rekommenderar till exempel

* STF Vandrarhem Stigbergsliden,
Stigbergsliden 10, 031—24 16 2vo, vandrarhem.
stigbergsliden@telia.com

* Slottsskogens Vandrarhem & Hotell,
Vegagatan 21, 031—42 65 20, mail@sov.nu

* Goteborgs vandrarhem, Mélndalsvigen 23,
031—40 10 50, info@goteborgsvandrarhem.se

Mer information om program och tider kommer i nista
nummer av tidningen samt fortlépande pa var hemsida

www.marfanforeningen.se

Foresla garna till styrelsen

19 mars 2011 har Marfanf6reningen sitt rsméte i Go-
teborg denna géng.

Ar du sjilv sugen p3 att vara med och jobba i styrel-
sen eller vet du ndgon annan som skulle passa s nomi-
nera! Enligt véra stadgar ska styrelsen bestd av minst 6
ordinarie ledaméter och 2 suppleanter. Om &rsmotet

vill s8 kan vi alltsd vilja fler éin detta antal.

P4 drsmotet viljer vi dven valberedning och revisorer.
Till de uppdragen behover vi ocksé ha nomineringar.

Gor dina nomineringar direkt till valberedningens
sammankallande Annika de Belder tel 018-42 50 21 eller
e-post annika.de.belder@comhem.se

Tack for alla gavor!

Manga av er har under aret satt in en extra slant nér ni betalat

medlemsavgiften. Pengarna kommer val till pass i vart arbete.

Redaktionskommitté: Karin Olsson, Erik Cardfelt, karinolsson@me.com Redaktionskommittén 4r tacksam for

alla bidrag till tidningen Tryck: Fyris-Tryck AB, Uppsala, december 2010




