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Ledare - redaktoren har ordet

Det dr med glddje och spiand forvédntan som jag tar
over redaktorspinnen for Marfanforeningen efter
Jenny Astrom.

Vem ir dé jag? Jag bor med man och tvd dottrar
(badda med marfans syndrom) i Lomma, mellan
Lund och Malmo. Trots att jag varit diagnostice-
rad 1 ca 10 &r blev jag medlem i féreningen sa sent
som pé vuxenvistelsen pa Agrenska i februari i ar.
Fraga mig inte varfor jag inte fatt tummen ur tidi-
gare! Det ér ju bade kul och viktigt att vara med-
lem i en patientférening, fOr att ta del av kunskap
och andras erfarenheter. Det dr ocksa betydelsefullt
att kunna kénna igen sig 1 andras beréttelser, sir-
skilt nér det ror sig om en sdllsynt diagnos. Efter-
som jag till vardags jobbar med texter pa olika sitt
kéndes det som ett kul uppdrag (och mycket he-
drande forstds!) nér jag fick fragan om att ta ver
som redaktor. Det kdnns ocksd som ett bra sitt att
komma in 1 féreningen.

Hittills har jag, forutom triiffen pa Agrenska, delta-
git pa arsmotet i Link&ping och tvé styrelsemdten
och haller som bést pa och forsoker komma in 1
allt.

Jag tackar for fortroendet att fa ingd 1 styrelsen
och jobba med medlemstidningen, det hir ska bli
jatteroligt! Forhoppningsvis ses vi pd medlemstréf-
fen 1 Finndker 1 augusti. Lds mer om den i det hir
numret. Har finns ocksé rapporter fran bade arsmo-
tet i Linkdping och Agrenskatriffen.

Trevlig lasning!

Emma Ahlén
redaktor




Valkommen pa medlemstraff!

Medlemstraff pa Finnékers kursgard nara Koping i
Vistmanland.

3-6 augusti 2017.

Vi startar torsdag eftermiddag och héller pa till lunch
pa sondagen.

For vem?

De som har Marfans syndrom och deras anhdriga.
Alla ar vialkomna savil barn som vuxna; bade famil-
jer och enskilda vuxna, eller vuxna med anhoriga
som dr intresserade.

Alla deltagare maste vara medlemmar i Marfan-
foreningen - bade vuxna och barn. Ni som dnnu inte
ar medlemmar 16ser forst medlemskap; 200 kr for
enskild vuxen eller den man vill ha som familjens
huvudmedlem, samt 50 kronor per ytterligare famil-
jemedlemmar som bor pd samma adress, for ett ars
medlemskap.

Vad vi ska gora

Avkopplande sommaraktiviteter t ex, lek och spel,
grillning, utflykt, yoga och samtalsgrupper for de
vuxna. Samtal och reflektioner om hur det &r att leva
med Marfans syndrom eller att vara anhorig.

Nagon av dagarna medverkar en ldkare som har
speciellt intresse for och kunskap om Marfans syn-
drom och det blir mojlighet att stilla fragor. Var plan
ar dven att bjuda in en fysioterapeut.

Vi haller till pa Finnakers kursgard

En lagergard 1 sodra Bergslagen, pa grinsen mellan
Vistmanland och Orebro lin. Rummen har tre bid-
dar och uppat sa du som kommer sjidlv méaste vara
beredd pa att dela rum.

Finnaker &r ett gammalt jirnbruk med anor fran
tidigt 1600- tal. Skogarna och vattnet var av storsta
betydelse for bruket.

Det har hela tiden anvénts for att tillverka kolen
som fungerade som brinsle i smedjorna. Det gamla
bruket lever vidare — nu som en modern och levande
konferensanldggning till stor gladje for savil beso-
kare som for Finnakersbygden. http://finnaker.se

Pris
250 kronor per vuxen och 200 kronor per barn under
15 ar. Resa betalar man sjélv. Resten star Svenska

Marfanféreningen for tack vare bidrag fran bl a Sun-
nerdahls fond.

Anmilan sker senast 15 juni till marfan.sverige(@
gmail.com eller per telefon till Paula Grandell, 070-
492 41 67. Har du fragor stélls de ocksa hit.

Ange:

* namn; pa alla som vill komma, dven barn eller
andra familjemedlemmar

* dlder pa barnet/barnen

* uppgift om man har Marfans syndrom eller inte

» sarskilda krav géllande mat (vegetarian, laktos- el-
ler glutenintolerant, allergier m.m.)

* andra uppgifter vi behover t ex behov géllande
funktionsnedséttning.

Sista anmélningsdag dr 15 juni 2017. Antalet platser
ar begrinsat.

Mycket vilkomna med er anmiilan!



Arsmotet i Linkoping

25 mars

For att upprepa en tidigare succé, bestamde vi att
arsmotet 2017 skulle hallas i Linkdping. Av nagon

anledning har vi en flitig” grupp medlemmar i trak-
terna runt Linkdping och Norrkoping.

Ett annat skl &r att vi ska forsoka “turnera” runt pa
de center for séllsynta diagnoser som nu langsamt
héller pa att vixa fram vid vara universitetssjukhus.
Vi vill knyta kontakt med dem for att skapa gemen-
samma kontaktytor och sa att vi kan beritta om vad
vi vill och de fér berétta vad de kan ge oss.

Lordagen motte oss med fint vader men lite svala
vérvindar, och vi var en skara pd 12 medlemmar och
en “annan anhorig”, som trdffades hos Centrum for
Sillsynta Diagnoser SydOst. Hit hor region Oster-
gotland, landstinget i Kalmar lin (med Oland) och
region Jonkoping. Kontoret ligger centralt 1 Linko-

ping.

Vi inledde med arsmotesforhandlingar dar ingen

av punkterna foranledde nigon storre diskussion.
Ekonomin gar bra. Vi har ett stadigt inflode av med-
lemsavgifter och da och da tycker ndgon att man vill
ge en extra slant till foreningens verksambhet. Alla
sddana bidrag dr vi naturligtvis tacksamma for.

Vi gick igenom styrelsens verksamhetsberittelse,
och bortsett fran att vi trots allt gjort vildigt mycket
under 2016, var det nagra saker jag sirskilt ville
poéngtera.

. Medelemstriffen pa Oland i augusti, dir sju
familjer och négra styrelsemedlemmar, samlades
for nagra fantastiska dagar. Trevliga utflykter varvat
med bad i1 poolen och marfansnack.

. Lovis armbandsfond. Denna fantastiska

tjej som tillverkar armband och séljer och dér
overskottet gdr till en sdrskilt inrdttad fond. Pengarna
ska anvindas till ndgot som styrelsen tillsammans
med Lovis och hennes familj bestimmer.

. Regionala center. Det borjar hinda saker ute
1 landet och vid flera av universitetssjukhuset har
man startat center for sillsynta diagnoser. Allt 4r 1
sin linda men vi far forhoppningsvis vara med och
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ha synpunkter pa verksamheten.

Styrelsen redovisade ocksé en budget och en plan
for 2017. Ambitionsnivan dr hog men mycket &r ju
beroende av pengar och hur mycket vi i styrelsen
orkar med. Ibland maste vi ta hjélp av er medlemmar
darute for att ro projekten 1 land.

Aven 2017 blir det en medlemstriff. Vi har ater
igen fatt pengar fran Sunnerdahls fond. Arbete med
detaljplanering pagar och pa annan plats i den hér
tidningen kan du ldsa mer om tréffen i augusti.

Sen kom vi till styrelsevalen. Jag sjdlv valdes om
som ordforande for ytterligare ett ar. Det kdnns vél-
digt roligt att ha fatt fornyat fortroende.

Tyvérr hade tva styrelseledamoter valt att hoppa av
— Marlene Svalberg och Jenny Astrom. Jenny har
varit redaktor for tidningen och vi fick lite latt panik
ndr Jenny efter manga ar nu valde att hoppa av. Men
oron blev inte ldngvarig. I samband med Olandstrif-
fen fick vi manga nya kontakter och nu har vi fatt

in tva helt nya ledamoter och en ”nygammal” som
aterkommer efter en paus.

. Johanna Warrer-Nilsson

. Emma Ahlén, som blir vér nya tidnings-
redaktor.

. Lise Murphy, tidigare ordférande i

foreningen och med stort kontaktnit inom Eurordis.

I nésta tidning kommer en ndrmare presentation av
de nya ledamoterna.

Kvar i styrelsen ar Karin Olsson, Kent Clasén,
Paula Grandell, Christina Kjellstrom och Anneli
Jonsson.

Vi, bade nya och gamla, tackar for fortroendet och
lovar gora vart allra bésta!

Jag avslutade dérefter den formella delen och nu
var det dags for macka och forfriskningar tillsam-
mans med personal fran Centrum for Séllsynta Diag-
noser SydOst. Vi fick ocksa en presentation av deras
verksamhet och vi hade ytterligare tid att fortsétta
prata med varandra.



Sd héir ser marfanforeningens nya styrelse ut. Frdan vinster: Emma Ahlén, Kent Clasén,
Carina Olsson, Christina Kjellstrom, Paula Grandell. Sittande: Karin Olsson.
Ej ndrvarande: Lise Murphy, Anneli Jonsson, Johanna Warrer Nilsson.

P& nytt slds jag av hur viktig var patientforening ér,
bade for oss som varit med ett tag och som ként till
vart syndrom nagra ar, men framfor allt for de som
ar nydiagnostiserade. For dem ar det guld virt att fa
traffa andra med liknande problem och som kan tipsa
om vart man vénder sig och vilka férvantningar man
kan ha. Tiden gick alldeles for fort!

Sa om du vill umgas lite langre och fa tid att
dryfta dina fragor sa kom till Finndkers kursgard i
augusti. D4 kan vi umgés och prata dygnet runt om
vi vill.

Jag vill avsluta med att sdrskilt tacka Marlene och
Jenny for ert jobb for styrelsen under de ér ni varit
med. Och ni vet vil att man alltid adr vilkommen
tillbaka!

Och som bonus till er som inte var med — héar
foljer receptet pa den matiga mackan som man létt
svianger ithop sjélv.

Matig macka Marfanspecial

Chiabatta eller annat liknande portionsbrod

Smor eller olivolja droppvis

Lagrad hardost typ Herrgérd eller Grevé (eller mild
om man foredrar det)

Brieost eller annan liknande ost

Soltorkade tomater, konserverade

Urkérnade svarta oliver

Ruccola

Dela broden. Bred pa smor eller droppa pa olivolja.
Lagg pa massor med paligg i lager pa lager.

Njut!

CARINA OLSSON



Vuxenvistelse Agrenska

8-10 februari

Jag och 9 andra personer med Marfan, deltog pa
denna traff i Goteborg. Det var dels ett ypperligt till-
falle att fa traffa olika specialister inom sjukvarden,
da det sallan ar enkelt eller ens majligt att traffa flera
samtidigt. Men framférallt vardet av att lara kdnna
andra som ocksa lever med Marfan syndrom.

Stort aldersspann

Alderspannet pa oss var fran 17 till 61 &r, si det var
ocksa harligt att fa traffa s& ménga personer i olika
aldrar. Och framforallt, hoppet vixte om att man kan
leva och aldras med Marfan idag, vilket man dére-
mot inte kunde forut.

Agrenska har fétt en ny byggnad pa 6n via en ge-
nerds donation, dér vi fick bo 1 stora rum med egna
badrum. Det kéndes lyxigt och vi blev ompysslade
och vil omhéndertagna, samt fick god mat flera
ganger om dagen.

Det var tva intensiva och kénslomaissiga heldagar,
varvade med samtal i grupp, dédr socionomen och
koordinator Cecilia Stocks var samtalsledare tillsam-
mans med AnnCatrin Rojvik, som &r verksamhetsan-
svarig pa Agrenska. Samt fick vi méjligheten att ena
dagen triffa Cecilia Gunnarsson, som &r genetiker pa
Linkopings Universitetssjukhus.

Vi fick dven tréffa sjukgymnasten Britt Marie
Ryd-Berner, fran Danderyds Sjukhus samt den nu-
mera pensionerade ortopeden Bertil Romanus, fran
Sahlgrenska Universitetssjukhuset.

Harlig sammanhallning

Den forsta kvillen fick vi iven njuta av Agrenskas

relativt nybyggda bastu med en liten picknick-korg.
Véra samtal i grupp och enskilt, samt kvillsakti-

viteter gjorde att vi blev mer och mer sammanhéllna

och kénslan av att tillhdra en speciell familj spred

sig fort mellan oss.

Vér andra och sista dag skulle egentligen overlédka-
ren Gunnar Svensson, besokt oss men da han blev
sjuk 16ste vi det genom att sdtta honom pa hogtalar-
telefon istillet, sa att vi kunde ta del av hans forelds-
ning om hjértat och behovet av klinisk uppfoljning.
Vi fick dven mgjlighet att besoka Mun H-Center, dér
tandldkare och tandhygienister tittade pa var mun-
hélsa och forde statistik.

Satsning med CSD

Vi avslutade vistelsen med en sista gruppdiskus-
sion samt utvdrdering av dagarna. Manga fragor
fick svar och nédgra kvarstar, men det sker mycket
inom det medicinska sa det kindes 6verlag positivt
bland deltagarna. Trots att nagot som blev extra
synligt dessa dagar var avsaknaden och behovet av
en samlad kompetens, ett sa kallat kunskapscentrum.
Det har gjorts en satsning i och med dessa Centrum
for séllsynta diagnoser (CSD), men det gar langsamt
och fungerar inte helt optimalt.

Viktigt med patientférening

Jag har personligen endast besokt Agrenska vid ett
tidigare tillfdlle, da pa ett sommarldger med min fa-
milj ndr jag var barn. Jag mindes 6n ganska vil och
hur otroligt vackert och avkopplande dar ar.

Men det ér forst for ca tva ar sedan som jag valde
att bli medlem i Marfanféreningen, da min mamma
tidigare var det nér jag var barn. Jag har borjat inse
vardet av att halla ihop och hélla sig uppdaterad, och
det gor vi enklast genom att gd med i ett forenings-
liv.

Framforallt ocksa for att jag nu befinner mig i ett
annat ldge 1 livet, med familjeplaner/tankar och da
var det extra viktigt for mig att delta pa denna vux-
envistelse. Just for att jag fick stilla alla de fragor
jag hade och fick ta del av andras historier och
upplevelser 1 livet eller med sjukvarden. Tillsam-
mans med att mina besvér tyvarr har 6kat, orsakade
av Marfan.



Och jag inser mer och mer, hur tufft det ar for oss
med sdllsynta diagnoser, att f& den hjalp vi behover
och fortjanar 1 samhallet.

Hoppas traffa fler marfanare

Jag trodde dock att det skulle vara betydligt fler pa
vuxenvistelsen i februari, men dagarna var placerade
pa vardagar, vilket kan forklara det lilla deltagar-
antalet. Vistelsen var tyvérr inte gratis for oss, utan
den kostade 1000 kr, exklusive tagresa upp och ned
frdn Malmo, samt att jag fick ta tjanstledigt fran

mitt jobb. Men det var ett rimligt pris och absolut
vart det &nda. Och jag har 1 efterhand fatt reda pa att
man kan soka ett stipendie for sadana vistelser, via

sin distriktsldkare (om man nu har nagon, vilket inte
ar sjalvklart heller), innan vistelsen intraffar. Sa det
tar jag med mig till nista gdng och jag hoppas att fa
trdffa fler av Marfan-familjen.

JOHANNA WARRER NILSSON

Deltagarna pd Agrenska: Bakre raden: Per Holmstrom, Tobias Borg, Mattias Dahl.
Frdmre raden: Olle Skogmyr, Emma Ahlén, Karin Olsson, Johanna Warrer Nilsson, Christina

Kjellstrom, Victoria Holmstrom.



"Flickan har fula plattfotter”

... star det i sjukhusjournalen. Aret var 1973 och jag
var fem ar gammal. Da skrev man sa och féraldrar
var langt ifran delaktiga i barnens vard om man jam-
for med i dag. Mina féraldrar fick bland annat aldrig
reda pa att tva lakare 1979 hade misstankar om
Marfans syndrom, vilket gar att lasa om i journalen.

De fula fotterna ledde till operation och mitt enda
femaringsminne fran de tio dagarna pa sjukhus var
den starka overgivenhetskinsla som jag kidnde utan
mina fordldrar. Att barn inte skulle klara av sepa-
rationen fran tryggheten i livet, var det ingen som
tankte pa da. Operationen resulterade i en bra fot och
en fortsatt ful plattfot.

Parallellt med fotterna fanns ocksé andra symtom,
som skulle komma att undersdkas och bedémas av
olika ldkare, med insatser och atgéirder av olika slag.
Allt pé grund av Marfans Syndrom, som forblev
outtalat for mig fram till 1997, d4 Eva Mattsson pa
Huddinge sjukhus i Stockholm hjilpte mig att forsta
att allt hdngde 1 hop.

Plattfoten har fatt hanga med hela livet. Liksom pa
snedden eller som en av alla ortopeder som jag trif-
fat sa nér jag tog av mig skon och strumpan; "Herre
gud kvinna, du gér ju pa filgen!”

Plattfot 4r inte bara sned fot, pa filgen, pekandes
at vanster. Plattfot dr ocksa att belasta hela kroppen
snett. Hoften och kniet blir sneda. Ryggen och sko-
liosen blir paverkad. Sned belastning ger virk. Virk
lite hér och lite dér, som kom och gick med olika
intensitet.

Vissa perioder gick det att uthirda for att livet be-
stod av s mycket annat. Annat som var roligt och
tringde undan vérk. En annan period var det jaklar
anamma som géllde. Jag stod ut och bet ihop. Det
fanns ju andra som hade det vérre och ldkare hade
ju under aren sagt att det inte gick att gdra nagot at
forrdn det 1 princip dr outhérdligt.
Till slut kom den stunden di jag insdg att JAG

inte kunde ga ldngre. Jag hade ont overallt. Det var
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dé jag lyfte luren till vardcentralen och bad att fa en
remiss till de som kan fotter bist.

Det tog mig fem besok till fem olika ortopeder pa
Sédra Alvsborgs sjukhus samt ytterligare ett till en
ortoped pa Mdlndals sjukhus innan jag fick tréiffa
min fantastiske fotkirurg Krister Angel. Krister arbe-
tade da pa Spenshults sjukhus och tillsammans med
honom beslutade vi att forsdka ’bygga om” min fot.

I mars 2012 stelopererade jag nagra av fotlederna
och foten riatades upp till ett normalt ldge. Mina
enorma forhoppningar infor operationen blev nigot
ddmpade nér jag forstod att Marfans syndrom skulle
innebdra att resultatet av operationen blev mer osa-
kert.

Det tog inte lang tid forrén jag fick ganska svara
smartor kring fotleden och Krister efter ett tag kon-
staterade att den stora leden var helt sliten efter alla
ar av grav plattfot. Alternativen som presenterades
for mig var en total steloperation i leden eller att
sdtta in en fotledsprotes. Fotledsproteser dr mycket
ovanligare dn kni- och hoftledsproteser och nagon
dokumenterad erfarenhet av fotledsprotes 1 kombi-
nation med Marfans syndrom kunde Krister dé inte
hitta internationellt.

Min i sammanhanget unga alder samt att jag inte
vager s mycket avgjorde att jag i september 2013
ater lade mig pa operationsbordet och lat Krister
tillsammans med en annan eminent kirurg, Urban
Rydholm for andra gangen 6ppna min fot for isétt-
ning av en konstgjord fotled.

Ny period foljde av idog rehabilitering varvat med
glddje och hoppfullhet infor att kunna promenera
utan allt for stora smértor. Det blev klart béttre dn
tidigare och jag var en stolt barare av min vén pro-
tesen samtidigt som jag ocksa gav fotkirurgin och
Marfans syndrom ny vetenskap och erfarenhet. Aven
om protesens vanliga hallbarhet i tio ar kanske inte
skulle gilla mig, var mitt mal att kunna fa ndgra ar
av storre rorlighet innan den totala steloperationen.
En fotledsprotes gar i dag inte att byta ut till en ny
efter slitage dé det finns sa lite skelett att fasta i jam-
fort med hofter och knén.



Samtidigt som jag stolt spatserade pa och talade om
min vén protesen borjade en svullnad och smérta
aterkomma pé insidan av fotleden. P4 mina aterbe-
sok till Krister Angel, som numera arbetar pa Capio
Movement i Halmstad, fick jag veta att protesen
delvis hamnat ur sitt ldge (kan inte dterge det korrekt
medicinskt) och han kom fram till att han och Urban
ville prova att rétta till det och byta ut en del 1 prote-
sen.

Krister forde en diskussion med mig kring att det
mdjligen kunde bero pa min diagnos, att foten inte
orkade halla allt pé plats, men som sd manga ginger
forut fick jag hora att sambandet mellan Marfans
syndrom och i detta fall problemet med protesen,
kunde han inte vara siker pa. For mig fanns ingen
tvekan att ge protesen och min fot en chans att hinga
med ytterligare nagra ar och i november 2016 var
det dags for den tredje operationen av foten. Jag
kan séga att jag ar lyckligt lottad med bra forméga
till sar-lakning, det ar svart att se att de varit in sa
manga ganger.

Bild frdan Pixabay

Nu har det gatt fem méanader sedan sista ingreppet
och foten har aldrig matt sa bra som den gor just

nu. Den kénns stark och svullnar sillan. Balansen ér
urusel pa grund av alla stelopererade leder och det
ar enbart triningsskor som géller, men jag ar sé glad
over att jag vagat gora dessa ingrepp. Min kropp
har fétt anpassa sig till en annan héllning och gang,
vilket tagit tid att vinta in, men jag har mindre av
slit-vark™ och kdnner mig sa mycket starkare.

Har du problem med dina fotter, se till att f4 komma
till en bra ortoped och hor gidrna av dig till mig om
du har fragor kring steloperationer och fotledsprotes.
Lis gdrna mer om mina erfarenheter bakét i tiden pa
bloggen; annelita.blogg.se.

ANNELI JONSSON




Marfankuriosa

Ett valbekant namn som figurerar i Marfankretsar
ar ju Abraham Lincoln som sags ha haft Marfan.
Nu kan vi meddela att det har funnits en medeltida
svensk som ocksa troligen hade Marfan.

I boken ’Svenskarna och deras fader de senaste
11000 aren” av forfattarna Karin Bojs och
Peter Sj6lund, nimns denna man. Boken beskriver
var minniskorna som invandrade till Skandinavien
efter senaste istiden kom fran, baserat pd DNA-
teknik. En bok val vérd att ldsa for var och en och
speciellt i dessa dagar nér invandring och flykt ar s
aktuella. Historiebockerna maste ocksa skrivas om.
Lis den!

Sjalvklart har vi forfattarnas medgivande till
nedan text.I boken beréttar de om hur denne man
passar in 1 historien.

http://www.adlibris.com/se/bok/svenskarna-och-de-
ras-fader---de-senaste-11-000-aren-9789100167547

http://www.bokus.com/bok/9789100167547/svensk-
arna-och-deras-fader-de-senaste-11-000-aren/

BIRGER JARL
Birger Magnusson foddes omkring 1210 som son till
Magnus Minneskold och Ingrid Ylva. De var aristo-
krater med stor makt i Ostergétland och mojligen
var deras sitesgard godset Bjdlbo utanfor nuvarande
Mjolby. I tjugofemarsdldern gifte sig Birger Mag-
nusson med kung Eriks syster Ingeborg Eriksdotter.
Atminstone frin 1248 hade Birger Magnusson ti-
teln jarl. Det innebar att han officiellt var kung Eriks
narmaste man.

Nar kung Erik dog 1250, sdg Birger till att hans egen
son Valdemar blev vald till kung. Valdemar var da
bara 12 ar. I realiteten fick Birger jarl monopol pé
makten 1 sin dubbla funktion som jarl och kungens
formyndare. Mest kénd ar han nog for de lagar, som
till skillnad fran de tidigare landskapslagarna skulle
gilla 1 hela landet. I dessa lagar ingick hemfrid, kyr-
kofrid, tingsfrid och kvinnofrid. Det blev alltsa mer
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uttalat forbjudet overallt i landet att sl ihjél ménn-
iskor i deras eget hem, i kyrkan och pa tinget, samt
att valdta kvinnor.

Birger jarl och Ingeborg hade fler barn férutom Val-
demar, déribland Magnus som senare skulle bli kung
(Ladulas). En annan son var Erik, som dog i tjugo-
femarsdldern och kallades “Erik alls inget”.

Nir Ingeborg hade dott, gifte Birger om sig med
den tio ar dldre Mechtild av Holstein.

Enligt Erikskronikan ska Birger, Mechtild och sonen
”Erik alls inget” vara begravda inne 1 klosterkyrkan

1 Varnhem. Kyrkan brann pa 1500 talet och gravste-
nen flyttades och glomdes bort. Pa4 1920 talet hit-
tades den igen, Oppnades och skeletten undersoktes.
En del forskare ifrdgasatte om det verkligen var ovan
nidmda personer. P4 2000-talet 6ppnades graven igen
och skeletten undersoktes med moderna metoder
inklusive DNA-analyser.

2014 publicerades de forsta resultaten. De stoder
uppgiften om att graven i Varnhem faktiskt innehal-
ler Birger jarl, Mechtild och hans son Erik.

Graven innehaller en man 1 femtiofemarsaldern,
en kvinna 1 sextiofemarsaldern och en man 1 tjugo-
feméarsaldern. Den yngre mannen har flera skador
pa skelettet, bland annat deformerad ryggrad och
brostben. Forskarna tror att mannen led av Marfans
syndrom, baserat pa hur hans skelett var format. Det
skulle kunna forklara hans tillnamn “alls inget”.

KENT CLASEN



Ny forskarupptackt

Hamning av ett specifikt protein férhindrar och mins-
kar aortaaneurysm i modeller av Marfans syndrom
och liknande sjukdomar.

Resultaten, som publicerats i tidskriften Nature
Medicine, visar en stor potential for NOS2-hdmmare
vid behandling av aortaaneurysm.

Forskare vid Carlos III Nationella Center for Kar-
diovaskulér Forskning (CNIC) och Hogsta Radet
for Vetenskaplig Forskning (CSIC) i Spanien, har
upptéckt att himning av ett protein i kiarlviaggen —
NOS2, kan minska aortaforstoring hos Marfanmass.

Resultaten, som publicerats i ldkartidskriften Nature
Medicine, visar stor potential for NOS2-hdmmare
vid behandling av aortaaneurysm.

Forskargruppen ska nu undersdka denna potential
med ldkemedelsindustrin, for att avgora effektivi-
teten av dessa ldkemedel i kliniska provningar med
méinniskor med Marfans syndrom.

Aneurysm ér svullnader eller onormala forstoringar
av en del av en artér, vilket resulterar i en sjuklig
svaghet i blodkérlsvaggen. Under langa perioder &r
aneurysm ett dolt tillstind som framkallar minimala
eller inga symptom alls. Dock &r det ett extremt
farligt tillstind som ar bendget att ge plotsliga, ka-
tastrofala och ofta dodliga komplikationer. Effektiv
behandling kriaver darfor tidig och korrekt diagnos,
kontinuerliga undersokningar och kirurgisk repara-
tion niar omstdndigheterna tillater.

Blodkirlets utvidgning 6kar risken for att artiren
ska brista och nuvarande farmakologisk behandling
bestéar darfor i att minska trycket pa karlviaggen.
Men dessa behandlingar dr av begrénsad nytta for att
forhindra bristning, eftersom de inte stoppar sjélva
utvidgningen av kérlet.

Den enda verkligt effektiva behandlingen for nérva-
rande &r kirurgi, men detta ingripande innebar ocksa
stora risker. Kirurgi botar inte heller den bakom-

liggande orsaken, som &r progressiv och inte be-
gransas till ett visst omrade. Det finns darfor behov
att identifiera mekanismerna bakom aortaviggens
forsamring och uppticka nya farmakologiska mal
for att bromsa den naturliga utvecklingen av denna
sjukdom.

Forskargruppen analyserade de molekyldra mekanis-
mer som &r involverade i bildandet och utvecklandet
av aortaaneurysm. Deras forskning identifierade

tva potentiella terapeutiska méal: metalloproteinaset
ADAMTSI och kvéveoxidsyntas NOS2.

Dr Miguel Campa pa CSIC forklarade att "’vi
upptickte forhdjda NOS2-viarden och minskade
ADAMTSI-virden i aortaviggen hos marfanmas-
sen.” Dr Redondo pa CNIC tillade att ”dven om
produktionen av kvédveoxid dr en normal del av
aortans funktion, visar var studie att hoga nivéer
av NOS2-héarledd kviveoxid i glatta muskelceller i
aortan framjar aneurysmbildning.”

Studien visar att moss som saknar ADAMTSI,
utvecklar en sjukdom som liknar Marfans syndrom
och att den genetiska inaktiveringen av NOS2 for-
hindrar aortasjukdom hos dessa moss. Studien gar
langre och visar att farmakologisk hiamning av pro-
duktionen av kvéiveoxid snabbt och effektivt vinder
utvecklingen av aortautvidgningen bade hos moss
som saknar ADAMTSI och marfanmdssen.

“Vért arbete visar att farmakologisk himning av
NOS2 forhindrar inte bara aortautvidgningen, utan
dven gor att den minskar i storlek” bekrédftade Dr
Redondo.

Forskarna bekriftade ocksé att den NOS2-hdmmare
de testat var lika effektiv pa unga som gamla mar-
fanmoss, vilket tyder pa att NOS2 dr viktig bade for
paborjan och for utveckling av vidgningen.
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Aven om forfattarna till studien varnar om
behovet av forsiktighet i att dra nagra slutsatser
frdn musmodeller till ménskliga sjukdomar sa
bekriftade Dr Campa att ’den starka och ex-
tremt snabba reaktionen av NOS2hdmningen for
att minska utvidgningen hos mdssen motiverar
till fullo att man inleder prekliniska och kliniska
provningar pa ménniskor, bade for Marfans syn-
drom och for andra aortasjukdomar.”

Dr Redondo tillade att “eftersom sdkerheten for
NOS2-hdmmare har visats i kliniska studier mot
andra sjukdomar, sdsom reumatoid artrit, migran
och endotexemi, tror vi att specifika NOS2-hdm-
mare kan tas i bruk for att behandla aortasjuk-
dom inom en mycket kort tid.”

Forfattarna drar darfor slutsatsen att resultatet av
studien dr mycket goda nyheter.

JENNY ASTROM
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