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Ordforanden har ordet

S4 har jag upplevt min forsta Olands-storm. Gorm
vrikte in 6ver 6n 1 sondags eftermiddag och gjorde
ménga 6ldnningar stromldsa. Jag bor pa véstra sidan
och dér var vi inte sa utsatta men pa dstra och sddra
Oland, var det minga som blev sittande i kyla och
morker hela mandagen ocksa. En del skolor och
forskolor fick stdnga nér barnen borjade frysa och
man inte heller kunde vdrma mat. Men det verkar
som om Oldnningarna dr vana. Det uppstod inte
ndgon storre panik.

Har vi tur och Sunnerdahls fond tycker vi dr virda
det s kanske négra av er kan komma hit nésta
sommar och se lite av det som gjorde att jag flyttade
hit. Det &r ju 1 augusti s& da ska vi kunna hoppas pa
fint vider. Lds mer om det pa annan plats i tidningen
och mer detaljer om det kommer i ndsta nummer.

Nytt &r stundar med nya utmaningar for vér forening.
Under éret ska vi forhoppningsvis fardigstilla var
nya Marfanbroschyr. Styrelsen héller, med véara
kontaktldkare som stdd, pé att skriva nya texter,

som sen ska sammanstillas och tryckas till en liten
broschyr om Marfans syndrom, som du kan 1dmna
till intresserade doktorer, larare, sjukgymnaster,
anhoriga med flera.

Till sist vill jag passa pé och tacka for i ar, tack till
alla 1 styrelsen som gjort ett jéttejobb och tack till
er medlemmar som hort av er med fragor och tips.
Hoppas vi hors och ses ndgonstans i Sverige nista
ar!

Och naturligtvis God Jul och Gott Nytt ar!

Carina O



Antibiotikaprofylax

- "nya” rekommendationer

Lakemedelsverket publicerade i oktober 2012 nya
rekommendationer avseende antibiotikaprofylax in-
for tandbehandling, rekommendationer som i princip
innebar att de flesta patienter med hjartfel relaterat
till Marfans syndrom inte langre rekommenderas
nagon rutinmassig antibiotikaprofylax. Har foljer lite
bakgrund till varfér det har kommit nya rekommen-
dationer.

Antibiotikaprofylax

Under flera r har det varit regel att infér behand-
lingar hos tandldkare, ge forebyggande behandling
med antibiotika (antibiotikaprofylax) till patienter
med olika typer av hjértfel, frimst hjértfel dér hjart-
klaffarna &r involverade.

Fram till 2007 rekommenderas profylax till alla
patienter med medelhdg och hog risk for endokar-
dit. Sedan 2007 rekommenderades profylax bara

till hogriskpatienter (hjartklaffsopererade patienter,
patienter med tidigare genomgangen endokardit,
patienter med mycket allvarliga hjartklaffsfel). Soci-
alstyrelsen rekommenderade en engédngsdos antibio-
tika ca 1 timme fore behandlingen. Detta forfarande
saknar vetenskaplig grund, d.v.s. det finns inga stu-
dier som visar nagon nytta med denna profylax, men
eftersom man inte heller kan visa motsatsen sa gav
man denna profylax dnda, ”for sdkerhets skull”.

Socialstyrelsens rekommendation om antibiotikapro-
fylax dr nu borttagen och man hénvisar till Lakeme-
delsverkets rekommendationer fran 2012 dér hjart-
klaffsjukdom eller férekomst av hjartklaffsprotes
inte langre dr indikation for antibiotikaprofylax.
Man skulle kunna séga att man forut sa att antibio-
tika skulle skrivas ut tills det var visat att det var
skadligt. Med nya rekommendationer frdn Lakeme-
delsverket ska antibiotika bara forskrivas om det har
en visad effekt.

Antibiotikaresistens

Under senare ar har antibiotikaresistens blivit ett allt
storre hot mot ménskligheten och &nnu mer mot mo-
dern sjukvard. WHO har klassat antibiotikaresistens
som det ndst storsta hotet mot manskligheten (kli-

matfordndringar ar det storsta hotet). Om inte nagot
gors kommer vi 1 en relativt nira framtid inte ldngre
kunna utfora viss avancerad sjukvard, behandlingar
som vi idag anser vara sjdlvklara. Hit hor t.ex. alla
typer av organtransplantation, cellgiftsbehandlingar
av cancer och stora kirurgiska ingrepp i t.ex. hjirta
och andra organ. Det kommer att bli mycket svért
att ta hand om for tidigt fodda barn, och alla riskerar
vi att do 1 en betydligt yngre élder dn idag, och da
vanligtvis av lunginflammation.

Vi vet att den mest effektiva metoden mot en
snabbt 0kande resistensproblematik dr en minsk-
ning av antibiotikaanvéndningen. Det innebér att
forskrivande ldkare / tandldkare alltid ska ha en
tydlig och motiverad indikation for sin antibiotika-
forskrivning och att patienten ska ta ansvar for att
inte 1 onddan medicinera med antibiotika.

Alla ménniskor har ca 1-2 kg bakterier i sin kropp,
det mesta i tarmen. Vi kallar dessa bakterier for var
”normalflora”. Dessa bakterier har vi skaffat oss i ti-
dig alder. Normalfloran fyller flera viktiga funktioner
1 tarmen, som t.ex. tillverkning av vissa vitaminer,
men de "goda” bakterierna héller ocksa undan andra
sjukdomsframkallande mikroorganismer.

Vi anvénder antibiotika for att sl& mot bakterier som
orsakar infektion. Tyvarr sa slar vi da samtidigt mot
normalfloran och sammansittningen av denna paver-
kas. Kénsliga bakterier dukar under samtidigt som
de bakterier, vilka redan ar resistenta mot det aktu-
ella preparatet, inte paverkas alls. Tvart om far dessa
bakterier 6kat livsrum och véxer till 1 antal. Detta
kallas selektion. Efter varje antibiotikabehandling
okar bade antalet och andelen av mikroorganismer
som &r resistenta mot den aktuella behandlingen.
Denna péaverkan pa var normalflora &r inte bra, och
kan 1 vissa fall vara direkt skadlig.

Liange ansag man att en engangsdos antibiotika inte
paverkade normalfloran men idag vet vi genom
studier att all antibiotikabehandling, oavsett tid eller
dos, paverkar. Vid behandling av tandinfektioner
anviands oftast ett snéllt antibiotikum som inte har



sarskilt kraftig paverkan pa normalfloran i jAimfo-
relse med andra antibiotika, men dnda kan skadorna
pa normalfloran efter en normal behandling pa ca. en
vecka, ta 3-6 manader att reparera. Det dr dven visat
att engdngsdoser kan paverka normalfloran, och da i
flera dygn.

Ingen antibiotikaprofylax

Mot bakgrund av den allt mer utbredda antibiotika-
resistensen och det faktum att &ven engangsdoser
antibiotika paverkar normalfloran, har man blivit
mer restriktiv med antibiotika, bdde som profylax
och for behandling. Lakemedelsverket har kommit
med rekommendationer avseende antibiotikaanvind-
ning inom flera olika omraden, inklusive tandvérden.
Att ge antibiotika ”for sikerhets skull” ar inte
niagot man lingre rekommenderar.

I Storbritannien togs rekommendationen att ge anti-
biotikaprofylax i tandvarden till patienter med 6kad
risk for hjartklaffsinfektioner (endokardit) bort 2008.
En uppf6ljning tva ar senare visade en minskning av
profylaxen till 20% mot tidigare. Trots detta intréf-
fade det inte ndgra fler endokarditer.

Detta och liknande data fran andra hall, samt det fak-
tum att vi i Sverige sett ett antal endokarditer efter
tandbehandling, trots att antibiotikaprofylax i dessa
fall har getts, savél som att det inte har blivit endo-
kardit, trots att man i vissa fall glomt ge profylax,
gjorde att Likemedelsverket i oktober 2012 publice-
rade en rekommendation att patienter med 6kad risk
for endokardit inte langre skulle ges profylax vid
tandbehandling. Rekommendationen var framtagen
1 konsensus av experter pad Lakemedelsverket och
Smittskyddsinstitutet och representanter for aktuella
medicinska och odontologiska specialister.

Rekommendationen har i nagra delar av Sverige
kritiserats och denna kritik tog fart hosten 2014. Da
kom en rapport fran Storbritannien dér man tittat pa
antalet endokarditer under en lang f6ljd av ar och da
tyckte sig se en omotiverad 6kning av antalet och
detta speciellt mycket efter 2008. Myndigheterna i
Storbritannien gick av denna anledning igenom alla
patientfallen bakom rapporten, och kunde da kon-
statera att 0kningen av antalet endokarditfall stimde
men att 6kningen mest berodde pa infektioner,
orsakade av andra bakterier &n de vi har i munhélan.
Saledes beddmdes det inte finnas ett samband mellan
okningstakten av endokardit och rekommendationen
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om ingen antibiotikaprofylax i tandvarden. Efter
beslut i september 2015 kvarstar rekommendationen
att inte ge antibiotikaprofylax.

Aven i andra linder noteras en dkning av antalet
endokarditer, dven i ldnder ddr man rutinméssigt ger
antibiotikaprofylax. Likemedelsverket i Sverige ser
ocksé en 0kning av antalet endokarditer. En genom-
gang av dessa fall pagar. I december 2015 arrangeras
en konferens med inblandade medicinska specialite-
ter och nuvarande rekommendation kommer att dis-
kuteras. Tills vidare géller den ar 2012 publicerade
rekommendationen.

Tandlakarens ansvar

I den nuvarande rekommendationen fran Likeme-
delsverket finns ocksa krav pé att patientens hela
medicinska situation ska ligga till grund for beslutet
om att ge eller inte ge antibiotikaprofylax. Det kan
finnas andra medicinska faktorer, dér t.ex. infek-
tionsfOrsvaret dr nedsatt, etc, som gor att patient med
dessa riskfaktorer i kombination med olika hjirt-
klaffsfel &ndé bedoms ska ha antibiotikaprofylax.

I slutindan ar det behandlande tandlikare som
ansvarar for beslut om att ge eller inte ge anti-



biotikaprofylax. Behandlande tandldkare har ocksa
ansvaret for uppfoljning av sina patienter efter olika
ingrepp, och ndr patienter med olika riskfaktorer
behandlas utan att antibiotikaprofylax ges, ar det
viktigt med kontroll av tecken pé infektion (t.ex. fe-
ber) dagarna efter behandlingen. Skulle en patient da
utveckla infektion dr det viktigt att behandling med
antibiotika (inte engangsdos) omgéende paborjas.

Bakterier i blodet

Naér vi ger antibiotikaprofylax sa dr det for att
forhindra att de bakterier som kommit in 1 blodet vid
sjdlva ingreppet ska kunna foroka sig i blodet, fésta
pa hjartklaffar eller andra kénsliga stillen, och dér
orsaka infektion. Forekomst av bakterier i blodet
kallar vi for ’bakteriemi”. Detta tillstdnd uppstar
varje gang slemhinnor och hud gar sonder och en
ingangsport 6ppnar sig. Det dr vanligt med mun-
héilebakterier 1 blodet efter det att man har borstat
tdnderna, anvéant tandtrad, tandstickor eller andra
hjilpmedel f6r munhygien. Aven efter méltid kan
man pavisa munhalebakterier i blodet. Samma sak
giller efter bett 1 tunga eller kind. Under normala
omstandigheter avldgsnar vart infektionsforsvar
dessa bakterier pa ca 20 minuter. Bakteriemierna ar
séledes kortvariga och det dr i denna situation som
det ar osékert om antibiotikaprofylax goér nagon
nytta. Saledes intriffar bakteriemier ofta, vanligtvis
flera ganger varje dygn och utan att det ges nagon
antibiotikaprofylax vid dessa tillfallen.

Forskare har pa senare ar borjat intressera sig for
om det mojligen dr antalet bakteriemier och kan-
ske dven den sammanlagda méangden bakterier fran
flera bakteriemier under en ldngre tid, som skulle
kunna vara en 0kad riskfaktor for att f4 endokardit.
Tiden for bakterier 1 blodet efter en tandutdragning

ar ca 20 minuter samtidigt som den totala tiden med
bakterier 1 blodet av andra aktiviteter kan vara si
hog som 5000 minuter under en ménad. Mycket talar
for ”mingden” bakteriemi har betydelse. Man har
da som patient en viktig och ansvarsfull uppgift,
och det ir att genom goda munhygienvanor se till
att munnen, d.v.s. tinder och tandkott, halls sa
frisk som mojligt. Da blir varje bakteriemi mindre
vad giller antalet bakterier och kortvarigare i tiden,
och ddrmed foreligger troligtvis en minskad risk for
endokardit.

Allas ansvar

Patienten har ett ansvar for sin munhélsa men sjalv-
klart har ocksa tandlékare och tandhygienister ett
ansvar for att munnen dr sa frisk som mojligt. Detta
ansvar dr dnnu storre ndr vi talar om patienter med
olika hjartklaffsfel, etc. En bristande munhygien och
daliga tinder kan absolut inte kompenseras med en
engangsdos antibiotikaprofylax infor besok i tand-
varden.

Budskap

Vi ska alla vara rddda om var egen normalflora (bak-
terier) och samtidigt uppratthalla en god munhélsa.
Detta ansvar dr extra tydligt om man har riskfaktorer
for att lattare fa sjukdomar som t.ex. endokardit.
Tandvardspersonal triffar varje patient vid hogst
nagra tillfdllen per ar men har da ansvar for att tidigt
hitta och behandla sjukdomar i mun och tdnder, men
det finns ocksé ett ansvar for att motivera och hjilpa
patienterna att upprétthédlla en god munhilsa. Den
viktigaste riskforebyggande atgiarden ar dock patien-
tens egna dagliga munvardsinsats.

JOHAN BLOMGREN
OVERTANDLAKARE
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Natverksmote | Kalmar
1 — 4 oktober 2015

Som ni sikert vet sd dr Svenska Marfanféreningen
med i ett europeiskt nitverk for patientforeningen
for Marfans syndrom. Natverket heter numera
Marfan Europé Network och forkortas MEN. Nit-
verkets syfte &r att jobba tillsammans, parallellt med
de nationella foreningarna och de stora patientorga-
nisationerna i Europa — frimst Eurordis (som ocksa
Svenska Marfanforeningen dr medlem i). Tanken

ar att motas runt Marfan och stétta foreningarna i
nétverket i deras arbete.

MEN dér inte en forening i vanlig mening med en
styrelse utan nitverkets medlemmar utser en Coordi-
nating Committee, internt kallad CC. Danmark stéar
for ”ordforandeskapet”. Karin Olsson fran var sty-
relse representerar Sverige. CC “triffas” regelbundet
via Skype och ndtverket har mote vartannat &r och
virdskapet for det motet gar runt mellan medlems-
landerna.

Det finns Marfanforeningar i flera europeiska lan-
der men de ekonomiska forhallandena dr mycket
varierande och av samma skl &r det svart for alla
lander att delta i moten utanfor sitt eget lands grén-
ser. I Svenska Marfanféreningen har vi 4nda valt att
vara med. Vi inser att vi behover denna input fran
andra foreningar som har lite béttre resurser an vi.
Pé sa sitt far vi ocksd vara med och hora intressanta
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foredrag inom Marfanforskningen ute i Europa. Och
framfor allt far vi se hur man jobbar i andra lander.

Intrycken fran en sadan har helg dr ménga och pa
annan plats i tidningen kan ni l4sa Anneli Jonsson
artikel om sina tankar om hur det var att delta for
forsta gangen.

Varfor Kalmar?

I &r var alltsd vi i den svenska foreningen vérdar for
motet som holls 1 Kalmar. Att vi var 1 Kalmar beror
delvis pa att Karin, som var arrangér och samord-
nare, bor pa Oland (ni vet 6n pa andra sidan Olands-
bron) och dels pé att Kalmar lans landsting stillde
upp med ett ekonomiska bidrag for att genomfora
traffen. Stort tack for det!

Normalt har vi bara rad att skicka en deltagare. Men
eftersom vi i ar var pa "hemmaplan” sa kdnde vi att
vi kunde ha rad att skicka tre deltagare, sa Karin,
Anneli och jag sjélv var med om ett par fantastiska
dagar i Marfan’s anda.

Det blev tre dagar med forst och framst mycket
skratt, lite tarar av kdnslosamhet och massor, massor
med nya intryck och nya kunskaper. Dessa kunska-
per kommer vi att formedla till er andra medlemmar
i detta nummer av var tidning och i nummer som



kommer.

Visst knakar och stramar det i lederna, visst gor det
ont i fotterna och ibland 6mmar ryggen s& man tror
att man ska ga av pa mitten. Och visst slar hjartat
dubbelslag da och da, och visst funderar man ibland
pa framtiden, men efter att ha triffat alla dessa fan-
tastiska manniskor s tinker — i alla fall jag — ”Asch,
va fan, lite Marfan’s ndr man far triaffa sa mycket
samlad Marfankunskap och erfarenhet och all denna
gliadje trots allt!”

Jag vill dock papeka att man ska vara noga och radd
om sig, triffa sina doktorer och lyssna pa dem och
gora som de sdger. Men forutom det....

Deltagare och inledning

Foljande linder deltog: Osterrike, Belgien, Dan-
mark, Frankrike, Tyskland, Nederldnderna, Norge,
Slovakien, Schweiz, Sverige och som sérskild inbju-
den @nnu inte medlem — Polen.

Vi hade 1 forvig, fran Karin, fatt tre fragor som vi
skulle besvara, for att beskriva vad vi gor 1 varje
respektive forening.

Vilka atgérder &r ni speciellt stolta 6ver och hur
gjorde ni?

Vilka ér era styrkor och vad kan andra organisationer
lara av er?

Var ar ni just nu och vilka dr de stérsta utmaningar ni
star infor just nu?

Det 61l pa min lott att berdtta om Svenska Marfan-
foreningen och jag kan inte nog fortsdtta prata om
vart Friskvardsprojekt. Det ér det bésta och for vara
medlemmar det storsta vi gjort 1 forenings historia.
Under de totalt tre ar som projektet pagick fick vi
kontakt med ndstan alla medlemmar, pa ett eller
annat sitt. Och den kontakten ar jatteviktig for oss i
styrelsen men ju ocksd for medlemmarna.

Svaren pa fragorna 2 och 3 sammanfaller. Var styrka
ar var entusiasm. Eftersom var storta utmatning ar
att kunna finansiera verksamhet av olika slag sa
maste vi 1 allt vi gor hoppas pa att det finns ideella
krafter som dr beredda att stidlla upp med bara sin en-
tusiasm som resurs. Vi lyckas ganska bra, tycker jag!

Och egentligen svarade alla féreningar samma sak —
med nagra sma olikheter.

Ortopedic aspects and foot problems

in Marfans syndrome

DR BERTIL ROMANUS

Foreningarna har jattemycket att 14ra av varandra.
Under de hér tre dagarna fick vi massor med tips pa
sadant som vi kan gora pd hemmaplan men vi kom
ocksé overens om en del saker som vi ska forsoka
driva med hjélp av MEN. Vi kommer sékert att ater-
komma om det langre fram.

Lakarforelasningar

Vi fick dessutom lyssna pa tre mycket intressanta
foreldsningar fran “’professionen”.

Cecilia Gunnarsson frdn Klinisk Genetik vid Univer-
sitetssjukhuset 1 LinkOping

Bertil Romanus, professor vi Sahlgrenska Universi-
tetssjukhuset 1 Goteborg

Hani Hattar, smirtspecialist fran Vasterviks sjukhus

Sammandrag fran dessa foreldsningar kan du ldsa i
detta nummer och i kommande nummer av vér tid-
ning.

Mitt samlade intryck fran foreldsningarna ar &nda

att det finns massor med kunskap dérute pé landets
sjukhus om Marfan’s och allt det ddr som vi kan
drabbas av i form av besvir och sjukdomar. Proble-
met dr ju som vi alla vet, att samla kunskapen och
att sprida den och att koppla ihop det och stilla ratt
diagnos och sen ge ritt vard.

Det hér dr en stor utmaning for oss som patientforen-
ing 1 samarbete med var paraplyorganisation Riks-



forbundet Séllsynta Diagnoser.

MEN-mote som social funktion

Mellan intressanta foreldsningar och tips fran for-
eningarna finns det 4ndé en hel del tid till trevligt
umgénge. Vi holl till pad Frimurarhotellet som ligger
centralt 1 Kalmar och som samarbetar med en fantas-
tik restaurang som specialiserat sig pa bra och rejéla
kottratter. For mig som forsoker dta mer och mer
vegetarisk sa uppfyllde jag min kottkonsumtion for
flera veckor men ska man nu &ta kott sa giller det att
det ar bra kott fran lokala producenter och att det &r
bra tillagat. Dessa kriterier uppfylldes! (Kan tillag-
gas att dven vara franska vénner imponerades.)

Som pa alla konferenser sa hiander det mycket i pau-
serna — sd dven har. Man pratar lite med en person
hdr och en person dir. Huvudet blir fullt med nya
intryck. Och ni vet vél vad man tycker om de dér
som varit pa kurs.....nu blir det massa nytt jobb. Jo,
Karin, Anneli och jag kommer att sétta igdng massor
med nya projekt for styrelsen, sa vill du vara med
och jobba sd hor av dig, vi har ett par vakanta platser
1 styrelsen.

Ungdomsverksamheten
Som jag skrev tidigare sa var det en del térar av

sinnesrorelse och mest nir vara ungdomar visade
resultatet av sin egen konferens. De hade gjort en
film om hur det ar att vara sillsynt. Men med vilja
och ambition att vara vanlig. En helt fantastisk film
med musik och dans ute pa gatorna i hostsolen i
Kalmar. Och den filmen fér ni bara se om ni &r med 1
en styrelse 1 ndgot av MEN-ldnderna.

Jag dr inte ett dugg orolig for atervixten efter att ha
sett vilka idéer som finns i nésta generations Marfa-
nare. Sa kom igen nu alla ungdomar och unga vuxna
1 Sverige — hor av er, for till ndsta MEN-mdéte 1 Bel-
gien om tva ar, vill vi gdrna ha en ung deltagare.

Nir jag akte hem (6ver Olandsbron, for jag bor
ocksa dér sedan i varas), sa var jag alldeles varm in-
ombords. Jag tror jag har sagt det forut och jag sdger
det igen: Det klart att det inte &r kul att ha Marfans
syndrom, men hade jag inte haft det s hade jag inte
fatt vara med om den hir helgen.

Det kommer mera.....
CARINA O
ORDFORANDE

Marfan Europe Network

Kalmar oktober 2015

Fran det lilla till det stora, som sedan fingas in och
tas tillbaka till det lilla for att forhoppningsvis bli till
ndgot stort, for er.

Vad dr det hon yrar om och forsoker sdga undrar ni.
Jo, det &r ett forsok att ssmmanfatta mina intryck
och tankar om mitt allra forsta deltagande i Marfan
Europe Network konferensen i Kalmar 1-4 oktober
2015. Intensiva, vélfyllda och inspirerande dagar
som nu har sorteras och ska formedlas vidare till alla
er medlemmar.

Jag, en hyfsat ny styrelsemedlem som precis bor-
jat ana vad Svenska Marfanforeningen egentligen
ar och vad vi tillsammans kan vara for varandra,
satte mig pd taget frdn Boras till Kalmar och hade
ingen aning vad som skulle drabba mig inom nagra
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timmar. Later kanske lite dramatiskt och aningen
overdrivet. Men, som tillhérandes en grupp med en
speciell och for minga helt okidnd sjukdom blev mitt
mote med de andra deltagarna frin elva europeiska
lander fyllt av glddje och kraftfull insikt om att vi
inte dr ensamma! Jag befann mig plotsligt bland
sddana som jag. Ja, nu talar jag inte om personlighet,
utan om annat. Jag tror ni kan ana och forsta. Bland
ljuvliga, hdrliga, kunniga méinniskor som delade
erfarenheter och utmaningar med Marfans syndrom
1 fokus. Vi dr fortfarande séllsynta och négra kdmpar
for att existera som forening bland alla andra ovan-
liga grupperingar medan andra har en mer framtré-
dande och given position. Men som Marfan Europe
Network slogan lyder: Together we can! Tillsam-
mans kan vi mer, tillsammans kan vi stodja varandra,



tillsammans blir det séllsynta synligt, tillsammans
ser vi framat och vagar ténka stort, tillsammans hade
vi enormt roligt och tillsammans kom vi éverens om
att vi ater ses om tva ar igen.

Dagarna var fullspidckade med varierande inslag som

Karin Olsson fran var férening och Martin J Skov
ordforande 1 danska Marfanforeningen satt ihop pa
ett alldeles utmarkt sitt. Lakarforelasningar, rap-
porter fran respektive lands forening, diskussion
om Marfan Europé Networks framtida utmaningar
varvades med luncher och middagar innehallandes
kottrétter av diverse olika slag. En stilla undran vax-
te inom mig om hur nyttigt kott egentligen ar samt
att anledning finns att tdnka kring kost och Marfans
syndrom, kanske ett framtida foreldsningsamne? Ett
yogapass med Karin hanns ocksa med, da vi med
meditativ musik och Karins lugna stimma “yogade
in”” oss 1 ett mer avslappnat tillstand samtidigt som
vara informationsfyllda hjarnor fick mdjlighet till
vila och eftertanke. Vill man veta mer om yoga och
Marfans syndrom finns det mycket bra att ldsa i var
alldeles egna Friskvardsbok!

Under I6rdagseftermiddagen var det dags for kul-
turella upplevelser i Kalmar. En egen guide delade
med sig av historiska kunskaper och trots att ndgra

av oss forvandlades till nedkylda, stela pinnar, var
det en enormt spannande och berikande tur, namngi-
vet “Kalmar’s royal latrines and round apartments”.
Jag dr otroligt tacksam Over att jag fick styrelsens
och medlemmarnas fortroende att fa vara med 1 Kal-
mar. Jag hoppas att ni genom artiklarna i tidningen
och vart framtida gemensamma arbete ska fa till er
nagot av det som gjorde att jag hade svart att sluta
le pa taget hem, fran det stora 1 Kalmar till det lilla i

Boras.
ANNELI JONSSON

Referat fran forelasning av smartlakare
Hani Hattar, smartteamet | Vastervik

(Kalmar Okt. 2015)

Hani Hattar gav nog konferensens mest uppskattade
foreldsning, med ett innehall som méanga kunde kén-
na igen sig 1 men som allt for séllan belysts utifrdn
Marfans syndrom. Hani och hans team utreder och
behandlar méanniskor med langvarig smérta.

Personerna i teamet dr specialister pa smérta och re-
habilitering; ldkare, sjukskoterskor, fysioterapeuter,
kuratorer och psykologer. Hani beréttade att han haft
nagra patienter med Ehlers Danlos syndrom men
endast ett par patienter med Marfans syndrom. Han
kénner dock vl till Marfans syndrom.

Hani borjade sin foreldsning med en bild pa vio-

linisten Paganini som det visat sig hade Marfans
syndrom. Han var kind {or att kunna greppa violinen
pa ett ovanligt sdtt med sina ldnga smala hdnder och
fingrar.

Hani borjade med att visa en uppdelning av tva olika
typer av smirta, nociceptiv smirta och neuropatisk
smarta. Den nociceptiva smartan kommer frdn nagon
vavnad 1 kroppen, orsakad av benbrott, brannskador,
skdrsdr mm. Den kan dven uppstd genom inflam-
mation som artrit, fran infektioner eller exempelvis
tandvérk. Den neuropatiska smartan kommer fran
det centrala nervsystemet orsakad av exempelvis
stroke eller ryggmairgsskada. Den kan dven komma
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DR HANI HATTAR

fran det perifera nervsystemet och da handla om
exempelvis biltros, diskbrack, amputation.

Vad géller Marfans syndrom och nociceptiv sméirta
kommer den fran muskler, leder, mjukvdvnad och
forslitningar i skelett. Den neuropatiska smértan
kommer fran centrala och perifera nervsystemet.

Hani Hattar fortsatte med att berdtta om vilken typ
av smartlindring man arbetar med 1 hans team. De
delar upp smaértlindringen 1 icke-farmakologisk och
farmakologisk och det dr ungetér 50 procent av pa-
tienterna som blir hjilpta med icke- farmakologiska
metoder och resterande 50 procent behover medici-
nering av nagot slag.

De icke-farmakologiska alternativen ér fysioterapi,
arbetsterapi, akupunktur, TENS-apparat ( TENS ar
en apparat som kan minska och lindra smérta. Man
faster elektroder fran Tens-apparaten pa musklerna.
Apparaten skickar ut en svag stimulerande strom
genom muskeln.), vila eller att trina sig pa att ta
mikro-pauser, fysisk aktivitet av nagot slag.

Hani beréttade att man 1 samtal med patienten bland
annat talar om hur man styr kroppen med hjirnan,
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hur man kan léra sig att hantera sin smérta. En
reflektion som Hani delade med sig var att patienter
med Marfans syndrom ibland dr mycket aktiva, i
standig rorelse eller aktivitet, kan det vara ett sétt att
hantera smérta pa?

I forsta hand forsoker man tillsammans med patien-
ten komma fram till icke-farmakologiska alternativ.
Vad giller medicinsk smirtbehandling kan det hand-
la om antiinflammatoriska receptfria likemedel. Det
ar inte alltid ett sé bra alternativ dd manga anvinder
det hela tiden. Om man anvénder det ska man ta
medicinen 1 tvd veckor och sedan gora ett uppehall.
Ett 1dngvarigt intag dr inte bra for bland annat njurar
och hjirtat.

Ett annat alternativ dr paracetamol, hogst fyra gram
per dag. Antidepressiv medicin ska tas 1 samrdd med
likare, exempelvis vid neuropatisk smirta. Aven
antiepileptisk medicin kan anvéndas 1 vissa fall. To-
piska lakemedel som voltaren gel eller chilipeppar-
krdm (!) anvinds ocksé, pé stéllet dar smértan upp-
kommer och kan 1 vissa fall lindra. Lokal beddvning,
sa kallade blockader &r ytterligare ett alternativ.

Hani avslutar sin foreldsning med att berétta hur
man kan arbeta med ACT, Acceptence Comitment
Therapy for att ma béttre som smaértpatient. Det tar
lang tid att uppna resultat med det &r ett alternativ is-
tillet for medicinering. Kan man komma sé langt att
man accepterar smirtan och samtidigt far mdjlighet
att tillsammans med lékare och rehabilitering arbeta
sig fram till funktionsforbattringar sd resulterar det 1
aterhdmtning och 1 vissa fall forbéttring med mindre
smirta. Har man didremot svért att acceptera smér-
tan och antingen forsoker undvika den eller blir mer
orolig, kan det leda till ytterligare symtom, 6kad oro
och ibland depression, som bidrar till ytterligare psy-
kologiska aspekter som 1 sin tur orsakar mer smérta.

Hani tyckte att det var spidnnande och roligt att fa
delta pa konferensen och vi var otroligt glada 6ver
att fa lyfta detta tema med en sddan kunnig och
inspirerande foreldsare. Detta finns anledning att
aterkomma till for vér férening.




Referat fran forelasning av lakare Cecilia
Gunnarsson, klinisk genetiker fran Linkopings

Universitetssjukhus

Cecilia forskar inom dmnet genetik och har ldnge
intresserat sig for just patienter med Marfans syn-
drom. Marfans syndrom far man oavsett harkomst
och etnicitet. Marfans syndrom har manga symtom,
till det yttre dr det 1 forsta hand langa smala kroppar
som man tanker pa. Det dr dock svart att veta vilka
fler symtom en person kan ha. Férutom langa extre-
miteter dr det hjirt-, 6gon- och skelettfunktionerna
som dr de vanligaste symtomen. Andra symtom &r
overrorlighet och forkortade muskler.

Under foreldsningen gick Cecilia igenom hur sjuk-
domen kan uppsta genetiskt, om drftlighet samt lite
mer ingdende beskrivning av fibrillinets betydelse.
Fibrillin &r ett protein och en viktig komponent 1
bindvidven. Vad giller symtom pé hjartat, berédt-

tade Cecilia att man efter alla ar har skaffat sig god
kunskap om nir man behdver géra en aortaoperation
vilket gor att ménga fler Gverlever.

Cecilia nimnde dven liknande sjukdomar som
Marfans syndrom; Loeys Dietz syndrom, EDS
(Ehlers Danlos syndrom), Familial thoracal aor-
tic aneurysm/dissektion och Shprintzen Goldberg
syndrom. (Jag tinker inte ge mig in pa att nirmare
beskriva dessa sjukdomar pa grund av risken att
ge felaktig information. For den som é&r intresserad
finns bra sidor pa nétet. )

Vidare gick Cecilia in pd hur gentesterna genomfors
och berittade att alla gentester pd svenska patienter
gors 1 Sverige 1 dag. Det dr dock olika hur landsting-
en bestimt angdende utforandet av gentester dé det
kostar en hel del att genomféra dem. Hos 90 procent
av patienterna med Marfan har Cecilia hittat genetis-
ka fordndringar som talar f6r Marfans syndrom, hos
10 procent finns de inte. Dessa 10 procent behandlas
dnda av Cecilia och hennes kollegor som om de hade
Martfans syndrom, det vill sdga med kontroller pa
exempelvis hjirtat.

Cecilia avslutade sitt referat med att beritta att man i
EU ar 2009 skrivit att:

(Kalmar Okt. 2015)

KARIN TACKAR CECILIA EFTER FORELASNINGEN

Sdllsynta sjukdomar dr ett hot mot EU-medborgar-
nas hdlsa i den mdn de dr livshotande eller kroniskt
funktionsnedsdttande sjukdomar med ldg prevalens
och en hog grad av komplexitet. Trots deras sdll-
synthet, finns det sa manga olika typer av sdllsynta
sjukdomar att miljoner mdnniskor drabbas.

Vidare har EU skrivit en rekommendation till 1an-
derna:

"Uppriitta och genomfora planer eller strategier for
sdllsynta sjukdomar pd ldmplig niva, eller underso-
ka lampliga dtgdrder for sdllsynta sjukdomar inom
andra folkhdlsostrategier, i syfte att stréiva efter att
se till att patienter med sdllsynta sjukdomar far till-
gang till vard av hog kvalitet, inbegripet diagnostik,
behandling, habilitering for de som lever med sjuk-
domen och, om mdojligt effektiva sdrlikemedel ”

Bland annat pa grund av detta finns det 1 dag sju
regionala centra for sillsynta sjukdomar i Sverige;
I Ume4, Uppsala, Orebro, Stockholm, Linkdping,
Goteborg och Lund.
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Center for sallsynta diagnoser

CSD

Det har under flera ars tid pratats om center for
séllsynta diagnoser, for att f4 en samlad kompetens.
Nu har vi faktisk flera sidana center i landet och fler
ar pa viag! Tyvérr finns det dnnu inget expertteam for
Marfans syndrom, men CSD Karolinska har anord-
nat en temadag for oss (oktober 2014).

CSD Karolinska sjukhuset

e Har 11 expertteam

* Ansvarar for den svenska delen av Orphanet

» Utvecklar kvalitetsregister for sillsynta diagno-
ser

*  Ordnar temadagar, kurser och traffar for olika
diagnoser

CSD Vastra Gétalandsregionen (Drottning Sil-

vias barn- och ungdomssjukhus)

* Har 16 expertteam, 3 riktade mot vuxna och 13
mot barn

CSD Uppsala Orebro (Akademiska sjukhuset

Uppsala och Universitetssjukhuset Orebro)

* Har 12 expertteam

* (CSDs syfte dr att bidra till en forbéttrad situation
for barn och vuxna med séllsynta diagnoser, och
for deras nétverk. Vi kan hjilpa dig med vigled-
ning och information om séllsynta diagnoser.

CSD —syd (Lund)

Centrum for séllsynta diagnoser (CSD) ér en
verksamhet for hela Sodra sjukvérdsregionen
och har till uppgift att forbattra kunskapen om
utredning och omhéndertagande av patienter i
alla dldrar med séllsynta diagnoser.

* Uppdraget for CSD-syd omfattar hela S6dra
sjukvérdsregionen, d.v.s. Blekinge, Kronoberg,
Skéne och delar av Halland (Halmstad, Laholm,
och Hylte kommuner).

CSD Sydost (Linkoping)
Planerar 2 expertteam till hosten 2015 och déaref-
ter 6ka med 2-3 team per ar

* CSD Sydost startade 2015-01-01 och finansieras
som ett regionalt samarbete mellan Region Ost-
ergdtland, Region Jonkoping och Kalmar Léns
Landsting.

Norra sjukvardsregionen, Umea
» Fortfarande i planeringsstadiet

Runt om i varlden halls eng-
elsksprakiga seminarier och
forelasningar om Marfans
syndrom.

Pa var Facebook-sida finns
lankar till flera av dem.
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Facebook-gruppen Marfanfamilj har bytt namn till
”Marfangruppen” och dr inte ldngre hemlig, utan
en sluten grupp. Skillnaden med en hemlig och en
sluten grupp, ér att om man soker efter en grupp,
sa far man aldrig fram namnet pa en hemlig grupp,
utan man mdste veta om att den finns och bli in-
bjuden av en administrator for att g med.

En sluten grupp kan man hitta ndr man soéker grup-
pen, men man maste fortfarande ansdka om med-
lemskap och det dr bara medlemmarna i gruppen
som kan ldsa det som skrivs.



Gentest, en resa i tid och kropp!

10 juni 2014 satte jag mig pa tdget till Umed for att
utredas med gentest om Marfans syndrom.

Jag var 37 ar dé jag sjélv fick min diagnos 1997.
Jag dr 14ng, aortan har borjat vidga sig och jag har
linsluxation.

Anledningen till gentestet var att i var familj pa
mammas sida fanns Benita, min mammas systers
dotter som ocksa foddes med Marfans syndrom. P4
60- och 70-talet var det inte lika kdnt som nu och
behandlingar och undersdkningar var det vil lite
samre med.

Min kusin Benita dog endast 14 ar av ett aneurysm
och det var en stor forlust och sorg for familjen.
Ingen kopplade ihop att det fanns likheter mellan oss
tva.

Jag tyckte att det var lite markligt att 2 systrar fatt ett
barn var med marfan. Samtidigt som jag fatt en tid
for detta vart min mor sjuk och det gjordes ett ultra-
ljud pa henne. De upptickte att hon hade ndgot som
kallas for bikuspid aortaklaff. Hon har alltsd levt ett
helt liv och inte forrdns hon ar 75 &r upptécks detta.
En unik mor med en séllsynt dotter.

Navil, framme i Umed fick jag triffa Dr Carlgren.
Vi pratade en stund och han berittade att han fitt var
bok Ma bra med Marfans syndrom. Han tyckte den
var toppen.

Nu fick jag gora en massa tester, tumtecknet m.m.
Jag fick poéng béade hir och dir.

Fick kld av mig 1 trosor och bh och méttes bade hér
och dir. Sen vart det fotografering 1 alla mojliga
vinklar. Kéndes ndstan som att jag var med 1 uttag-
ningen till Miss world.

Jag for hem darifrén for att vanta 1 drygt ett ar pa
mitt svar.

Svaret kom bade per post och telefon. De hade hittat
dnnu en ny variant hos mig.

Nu borjar snart nésta steg i utredningen dd dom som
vill 1 familjen kommer att kallas till ett méte for
information och blodprovstagning.

Aterkommer senare med mer information.

MARLENE SVALBERG

Marfans syndrom,motion och antidepressival

2008 vart jag sjukskriven for smértor i1 hela kroppen.
I samma veva var jag pa Agrenska pa en vuxenvis-
telse for oss med Marfan.

Ett foredrag handlade om smaérta och smértlindring.
hon pratade bland annat om antidepressiva mot just
smarta.

Jag bestdmde mig for att prova detta och fick ett re-
cept utskrivet av min lékare. Jag madde efter ett par
manader mycket béttre i min kropp men rérde mig
alldeles for lite och gick upp 13 kilo.

Jag slutade efter 2 &r med dem och gick ner 1 vikt
igen, men smértorna kom tillbaka.

Min man blev sjuk och 14g pé sjukhus i 2 veckor och
han hade ingen kondition alls nér han kom hem.

Vi bestdmde oss for att gé lite varje dag och utokade
promenaderna allt eftersom.

Jag tréffade min ldkare dter och bad att fa borja med
mina antidepressiva igen.

Min kropp svarade snabbt denna ging och jag mad-
de kanon.

Vi utékade promenaderna mer och mer.
Kopte ett par stabila 16parskor med ddmpning fram
och bak och skona kldder for powerwalk.

Nu gér vi minst 5-6 km minst fyra ganger i veckan.
Vi anviénder runkeeper for att sporra oss till traning.
Min lédngsta promenad var en mil lang. Denna gang
haller jag vikten. Jag stretchar lagom och héller mig
mjuk. Jag tror att rérelse dr viktigt och bra skor ett
maste. For mig fungerar detta och jag dr tacksam for

det.
MARLENE SVALBERG
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Nya nationella riktlinjer for hjartsjukvard

I &r har Socialstyrelsen gett ut nya nationella rikt-
linjer for hjértsjukvarden och i dem ndmns faktiskt
Marfans syndrom!

I rekommendationen ségs att det idag rader en
underdiagnostik av genetiska hjirt-kérlsjukdomar.
Manga av dem som har dessa sjukdomar dr unga och
1 6vrigt friska personer dér ett akut hjértproblem kan
vara forsta symptomet pa nagon sjukdom. Darfor bor
nu hélso- och sjukvarden erbjuda sa kallad kaskad-
testning.

Det innebir att man gor en slidktutredning pa for-
dldrar, syskon och barn, utifran en person med kidnd
genetisk hjért-kérlsjukdom. Socialstyrelsen rdknar

med att man med denna rekommendation ska kunna
hitta upp till 80% av de hittills oupptéckta fallen.

Rekommendation
Hiilso- och sjukvarden bor

* erbjuda kaskadtestning med klinisk eller genetisk
undersékning for att identifiera genetisk hjdrt-
kdrlsjukdom hos forstagradssliktingar till perso-
ner med familjdr kardiomyopati, familjdr jonka-
nalsjukdom, familjdra thorakala aortaaneurys-
mer och aortadissektioner (inklusive Marfans
syndrom) eller familjdr hyperkolesterolemi.

svarade pa vara fragor.

Pé sidan 4 i forra tidningen fanns fragestéllningar om 6gon, som kommit fram i var face-
book-grupp Marfanfamilj. Tyvarr hade texten om vem som svarat pa frigorna fallit bort.

Det var dgonlikare Tiina Rysi Konradsen, fran S:t Eriks Ogonsjukhus i Stockholm, som

Fotundersokning

Tidigare 1 ar fick alla medlemmar en enkdt om fotbe-
svir vid marfan. Det dr ortoped Bertil Romanus frén
Goteborg som vill gora en kartldggning. Sa hér skrev
han 1 sitt foljebrev:

“Jag har varit intresserad av olika aspekter av
Marfanpersoners ortopediska problem och speciellt
fotbesviren. En del av er har jag kanske trdffat och
ndgra opererat. Det finns mycket litet skrivet i ldro-
bocker och vetenskapliga artiklar om vilka problem
ni har och hur de kan minskas med operationer och/
eller olika fotinldgg, skodndringar osv. Det vore
ddrfor av stort intresse att kartldgga era besvir vad
giller fotterna och era erfarenheter. ”
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Bertil vill gérna ha in en enkét dven fran dig med
marfan som INTE har fotbesvér just for att fa en bild
dven av detta. For dig som missade att skicka in en-
kiten da finns det nu en fornyad mojlighet att delta.
Enkéten kan bestdllas och fas pé e-post via
marfan.sverige@gmail.com




Reservera den 4-7 augusti 2016
for Marfanhelg pa Oland

Svenska Marfanforeningen har blivit foreslagna som Vi aterkommer i ndsta nummer av tidningen med
formanstagare av fondmedel fran Sunnerdahls fond mer detaljer samt hur man anméler sig.
for att genomfora en familjetriff pa Oland i augusti

2016. Det ar annu inte helt klart exakt hur mycket

pengar vi far och omfattningen och kostnaden

kommer att bestimmas nér vi vet det.

CARINAO
ORDFORANDE

Vi vénder oss till familjer med barn och ungdomar
upp till 15 &r som vill komma till Oland under en
helg for trevlig samvaro med andra familjer som
berdrs av Marfans syndrom.

Allégérdens hemsida: www.kastlosa.se

Vi har bokat in oss pa Allégérden som ligger i
Kastlosa pa sodra Oland, nigra mil séder om
Férjestaden. Vi bor i familjerum och/eller sma
stugor. Pa Allégarden finns uppviarmd pool och
mojlighet till massor med aktiviteter.

Mojlighet kommer att finnas for vuxna att samtala 1
grupp under professionell ledning, om hur det ar att
vara fordlder eller mor- och farforilder, 1 en familj
dir Marfans syndrom &r en del av livet.

God Jul och
Gott Nytt Ar

6mﬁmﬂ vi all véra medlemmar

Hor gérna av er till oss 1 styrelsen om ni har frdgor, dnskemal om vad ni vill ldsa om
1 tidningen, etc. vi finns hér for er!
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PORTO BETALT

MIN STORA DAG

GOR SJUKA BARNS DROMMAR TILL VERKLIGHET

Min Stora Dag — forverkligar 6nskedrommar
Min Stora Dag ér organisationen som uppfyller
onskedrommar at barn med svara sjukdomar och
diagnoser. Kanske du nagon gang hort talas om
den?

Varje ar far omkring 2500 barn runt om 1 Sverige
vara med om nagot extra roligt som avkoppling
frén sin tuffa vardag genom Min Stora Dag.

Det kan vara allt ifran att flyga helikopter, se

en raketuppskjutning pa néra hall till att ga pa
fotbollsmatch eller kura ihop sig i en biosalong
med en jéttestor popcorn.

En Stor dag

Sedan 2000 ar det barnavdelningar och sjukhus
runt om 1 landet som utser de barn som behdver
och far vara med om en aktivitet genom Min
Stora Dag.

Framforallt Stora dagar dir barns egna 6nske-
drommar forverkligas och de ldger som varje ar
genomfors: ridldger, dventyrsldager och kockla-
ger.

Under 2016 breddar Min Stora Dag sin verk-
samhet for att nd dnnu fler. Bland annat blir
neuropsykiatriska diagnoser en del av Min Stora
Dags fokus.

AnsoOk sjalv till en gruppaktivitet

Min Stora Dag erbjuder ocksa gruppaktiviteter
som ofta handlar om entré eller biljetter till olika
evenemang. Det kan dven handla om ett speciellt
arrangemang bara for barn och unga genom Min
Stora Dag.

Nu under hosten blev det mojligt att ansoka
gruppaktiviteterna. Och redan nu ar det mojligt
att ansoka till de som planeras under 2016.
Ansok via www.minstoradag.org/ansok

Insamlade pengar gar till barnens drommar
For att forverkliga s manga drommar som moj-
ligt &r Min Stora Dag helt beroende av bidrag
och gavor fran foretag och privatpersoner.
Verksamhetens ekonomi dr hart kontrollerad

da Min Stora Dag béade har 90-konto och ar
medlemmar av FRII, frivilligorganisationernas
insamlingsrad.

Bara 13 procent av Min Stora Dags kostnader

ar administration, vilket betyder att pengarna
faktiskt gér direkt till barnen. Hos manga organi-
sationer dr 20-25 procent administrationskostna-
der, ndgot som kan vara bra att kinna till.

Min Stora Dag finns sé klart pa Facebook och
Instagram. S& vill du veta mer &r det bara att
haka pa och folja.




