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Ledare

Sommaren ar till anda

Nu ér hosten hér och det dr dags att dra sig inomhus
och kanske krypa upp i soffan under en filt, eller vad
man nu foredrar att gora. Sjalv har jag 4gnat som-
maren at att flytta till ett nytt hus hir pa Oland. Férut
bodde vi ute pa landet dir inga bussar gar och i och
med att min syn blev sdmre for nagra ar sedan fick
jag inte behalla mitt korkort. Jag kunde alltsa inte ta
mig sjdlv ndgonstans ldngre. Nu bor vi mer centralt i
Férjestaden dér allt finns inom cykelavstand. Mycket
béttre for mig.

Hoppas att ni har klarat Corona-krisen hyfsat bra.
Jag vet, och kénner det sjélv, att det kan finnas oro
géllande om vi med marfan och liknande tillstdnd ut-
gor en riskgrupp eller inte. Som vi tidigt informerade
om pa var webb sd gor inte en person med en ”lugn”
och sa att siga behandlad marfan det. Den som har
besvdr med lungor och andning som kanske vintar
pa behandling bor kolla lite extra med sin ldkare vad
det dr som géller och dven den som véntar pa ope-

ration av hjirta/aorta eller som nyligen genomgétt
operation bor kolla upp vad doktorn séger, eller den
som pa annat sétt sjdlv kinner sig en skor.

Nu 6nskar jag er alla en skon och vilsam host och
kom ihdag att aldrig tveka att hora av er till ndgon av
oss 1 styrelsen med alla fragor och fundering, stort
som smatt.

Ni hittar vér kontaktuppgifter hér i tidningen eller
pa webbsidan http://marfan.se/category/om-oss/sty-
relsen/

KARIN OLSSON
ORDFORANDE



Aven vi far stalla in

Ja @ven vi 1 Marfanforeningen pdverkas forstds av si-
tuationen med covid-19. Alla aktiviteter som vi hade
planerat maste skjutas pa framtiden. Arsmétet kunde
inte genomforas i borjan av detta &r och sommartraf-
fen fick stillas in dven den.

Nu i1 oktober skulle styrelsen ha haft en plane-
rings- och arbetshelg men vi vagar oss inte pa att
sdtta oss pd tdg och resa till en sddan.

Vi far se om det kommer gé att genomfora ett
arsmote 2021. Om inte annat sa kan det ske 1 digital
form.

Vi har ldmnat in en ansdkan till Allménna Arvs-
fonden géllande ett tredrigt projekt som vi kallar Sjél
& Kropp - frén tudelning till helhetssyn av kroniskt
sallsynt halsotillstdnd. En stor satsning, om pengar
beviljas, med mig (Karin Olsson) som anstélld pa
deltid under dessa tre dr. Planen var att i sa fall starta
det hela 1 januari 2021. Mot bakgrund av den situa-
tion med covid-19 som vi har idag tror vi inte att det
later sig goras sé pass tidigt. Vi har darfor meddelat
Arvsfonden att vi vill skjuta upp starten till 1 januari
2022 istéllet, och hoppas pa att det kommer vara
genomforbart da.

Trots allt detta sa fortsétter styrelsen med sina
regelbundna styrelsemdten via digital teknik en géng
1 manaden hela hosten och vintern. Det finns saker
att avhandla trots allt; det &r inbjudningar till olika,
oftast digitala, informationsmdten och liknande.

Vi pratar ocksd om kontakterna med CSD och med
Riksforbundet Séllsynta Diagnoser och vi far hyfsat
ofta forfrdgningar fran enskilda personer som beho-
ver rdd och hjélp nér det géller marfan.

Vi ger forstds fortsatt ut var tidning som vanligt
med tvd nummer under andra halvéret 2020 och vi
arbetar kontinuerligt med att ldgga ut ny information
pa webbsidan och 1 sociala medier.

Vi jobbar pé — kort sagt.

KARIN OLSSON

ALLMANNA
ARVSFONDEN



Varl

Mikael Dellborg, professor, dverlakare och forskare
vid Sahlgrenska Universitetssjukhuset, deltog pa
ESC - European Society of Cardiology - varldens
storsta hjartmaote i augusti i ar. Har har han skrivit en
rapport fran motet.

En av de storre nyheterna var de nya riktlinjerna

for medfodda hjartfel (GUCH, eller ACHD som det
skall heta numera) och dér ingar ju ofta Marfan och
1 viss mén dven andra drftliga sjukdomar (HTAD,
heritable thoracic aortic disease) med paverkan pa
kroppspulsaldern, aortan. Riktlinjerna kan hittas pa
https://academic.oup.com/eurheartj/advance-article/
doi/10.1093/eurheartj/ehaa554/5898606

for den som vill ldsa pa lite mer

Recommendations for aortic surgery in aortopathies

Recommendations

Marfan syndrome and HTAD

Aortic valve repair, using the reimplantation
or remodelling with aortic annuloplasty tech-
nique, is recommended in young patients with
Marfan syndrome or related HT AD with
aortic root dilation and tricuspid aortic valves,
when performed by experienced surgeons.
Surgery is indicated in patients with Marfan
syndrome who have aortic root disease with a |
maximal aortic sinus diameter >50 mm."
Surgery should be considered in patients with
Marfan syndrome who have aortic root dis- la
ease with maximal aortic sinus diameter >45

mm® and additional risk factors.”

Surgery should be considered in patients with

a TGFBR1 or TGFBR2 mutation (including

Loeys —Dietz syndrome) who have aortic lla
root disease with maximal aortic sinus diame-

ter >45mm.

(Beklagar den daliga upplosningen.)

Class®

Ndyheter fran ESC

s storsta hjartmote - i ar helt digitalt

Det som var nytt framgar av tabellen nedan: For-
sta punkten dr rekommendationen att om man skall
operera sin aorta, d4 bor man samtidigt operera sin
aortaklaff, om den 4r tricuspid (trebladig) och om det
gors av en kirurg med stor erfarenhet av denna typ
av thoraxkirurgi. Detta giller alltsa framst de tillfal-
len nir klaffen har ett mycket litet och obetydligt
lackage. Men dr man @nda dir och opererar sa att
sdga, da bor man “snygga till” klaffen ocksa det vill
sdga gora en plastik pa klaffen.

Rekommendation ér av klassen 1C dér ”’1” be-
tyder att det reckommenderas, ”bor” goras, och ”C”
betyder att det inte finns nagra stora randomiserade
studier som ligger bakom utan framst dr ”consen-
sus” det vill sdga en allmén uppfattning som bygger
pa mindre studier, registerdata och annat. For hela
GUCH-ACHD omrédet géller att det
nistan alltid 4r ”C” som géller.

I 6vrigt s& kvarstar reckommendatio-
nen om profylaktisk kirurgi av aortan
vid en diameter som overstiger 50 mm,
samma som tidigare, om det saknas
riskfaktorer. Ddremot ar grinsen, som
tidigare, lagre det vill siga 45 mm om
det finns riskfaktorer. I det hir fallet
ar “riskfaktorer”: familjehistorik om
dissektion eller egen karldissektion,
graviditetsonskan, 6kande lickage i
aortaklaffen, okontrollerad hypertoni
c (hogt blodtryck) eller storleksokning

av aortan med mer dn 3 mm per ar

Level®

Sista punkten dr ockséd en nyhet. Om
= man har en pavisad mutation av typen
TGFBRI1 eller TGFBR2, b6r man
operera profylaktiskt redan vid 45 mm
och inte vinta till 50 mm. Detta beror
pa att man hos dessa individer sett en
c okad risk for dissektion si snart man
kommer 6ver 45 mm. Detta dr en Ila
C rekommendation. Ila innebdr att det



inte &r helt utan diskussion men att det finns mycket
som talar for att man bor gora det, "bor dvervigas”
och ”C” som tidigare att det 4r consensus, sma
studier, registerdata, som ligger bakom rekommen-
dationen.

Vad giller likemedelsbehandling vid Marfan séger
man att betablockerare (metoprolol, timolol, propra-
nolol, bisoprolol m fl) fortfarande 4r grundstenen, att
ARB (candesartan, irbesartan, losartan m fl) inte &r
battre men ett gott alternativ. Man poédngterar ocksa
att det inte riacker att ”bara” ta en betablockerare,
blodtrycket skall forstas heller inte vara hogt, under
130 1 genomsnitt respektive under 110 i snitt om
man haft en dissektion. Vi talar d& om 24-timmars
maétningar och inte enstaka blodtryck. S& tar man sin
betablockerare och dndé har 135 i snitt s& bor man
nog lagga till exempelvis en ARB eller nagot annat
blodtryckssénkande.

Man skriver ocksé att man dven efter kirurgi dvs
ndr man fatt sin aorta opererad, bor fortsitta med
betablockerare eller ARB i forebyggande syfte for
att skydda resten av aortan.

Sedan fanns det forstds en massa andra nyheter om
annat inom hela kardiologin och nagra fa rapporter

specifikt om Marfan; en studie visade positiva ef-
fekter av metotrexate, ett immunhdmmande ldkeme-
del med cytostatika effekt, pa vidgning av aorta hos
moss (det finns ju en etablerad mus-modell for att
studera Marfan). En norsk studie visade att mitralis-
klaffringen oftare sitter lite snett hos personer med
Martfan jimfort med kontroller och det kan bidra till
den ndgot 0kade risken for lackande mitralisklaff
som en del personer med Marfan har. Men de stora
nyheterna fir sdgas vara dessa guidelines enligt ovan

MIKAEL DELLBORG

TIPS

och annat bildmaterial.

eller Google play.

Undra - informationsmaterial for barn
Undra dr en liten superhjilte som tar reda pa saker som barn med funk-
tionsnedsattning undrar éver. Undra dr framtagen for barn i syfte att gora

dem mer delaktiga i sin habiliteringen. Undra finns som app, i bokform

Lis mer pa habilitering.se/undra eller ladda ner appen fran App Store




Traning | Coronatider

Tips: Hemmagympa med Sofia

Vi har under 2019 haft rorelsekampanjen 3 1 veckan
. Vi vill under 2020 fortséatta att inspirera till fysisk
aktivitet och vill darfor tipsa om programmet Hem-
magympa med Sofia som SVT startade 1 samband
med Coronapandemin. Detta program sénds varje
vardag kl. 09.10 -09.30 pa kanal 1 . Det gér dven att
titta pd programmen 1 efterhand p4 SVT Play .

Traningspasset dr under 20 minuter och 6vning-
arna visas pd olika nivder. Dessa dvningar dr for alla
eftersom Sofia visar hur du kan anpassa dem efter
din egen forméga.

Traningspassen har varje dag olika fokus, exem-
pelvis. styrka, kondition, rorlighet m.m. For oss med
Marfan syndrom é&r det bra att géra nagon fysisk
aktivitet i veckan och nu i dessa tider kan det finnas
svérigheter att trdna pd olika trdningscenter.

' 4 \

DAGS ATT RORA PA SIG!

NFSD har bytt namn

Heter nu CSD i samverkan

CSD i samverkan drivs vidare av Nationellt system
for kunskapsstyrning hélso- och sjukvard genom Na-
tionellt program omrade (NPO) sillsynta sjukdomar
1 samarbete med de regionala Centrum for sdllsynta
diagnoser (CSD) och Region Stockholm i egenskap
av vérdregion for NPO séllsynta sjukdomar.

Webbplatsen CSD i samverkan fungerar som ett
stod 1 det kliniska arbetet for verksamheter inom
sdllsynta hilsotillstand i landet..

Syftet med webbplatsen CSD i samverkan &r att
sprida information for att 6ka kunskapen inom om-
radet séllsynta hélsotillstand. Informationen kommer
bade fran hélso- och sjukvérden, andra samhéllsak-
torer och intresseorganisationer.

CSD Karolinska har fétt i uppdrag att forbéttra
forutsdttningarna for samverkan och gemensamma

insatser for landets CSD verksamheter genom att
koordinera arbetet i CSD i samverkan.
Ga garna in och |as mer pa csdsamverkan.se
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Ny animerad film for barn med sallsynt halsotillstand

Nu sldpper vi i Svenska Marfanféreningen en ny ani-
merad film for barn med det sillsynta halsotillstan-
det Marfans syndrom och andra liknande sillsynta
bindvévstillstand.

Filmen vénder sig till barn upp till cirka 10 ar och
handlar om ett ”lejonbarn” som é&r lite annorlunda
och om hur det kan vara en fordel ibland. Filmen
bygger pa den franska barnboken ”Bakoumba” som
Svenska Marfanforeningen gav ut 2019, med stod
av Lovis armbandsfond. Lovis var en flicka som
sjdlv hade Marfans syndrom och som tillverkade och
salde armband till forman for mer kunskapsspridning
om syn-
dromet.

Nu har
den hol-
landska
Marfan-
fanfor-
eningen
gjort bo-
ken till en
animation
och vii
Sverige
har lagt
pa svensk
berét-
tartext.
Berittare
ar 25-ari-
ge Jesper
Forsberg
som hdosten 2020 péborjade sin skadespelarutbild-
ning pa Stockholms konstnérliga hogskola. Jespers
lillasyster Wilma var kompis med Lovis.

— Jespers rost passar sa fint for denna unika lilla
historia och vi hoppas att manga barn kommer att ha
glddje av filmen, sdger Karin Olsson som dr ordfo-
rande for Svenska Marfanforeningen.

Lovis borjade pa forskolan nir hon var 3 ar och dir
bildades ett kompisgéng pd fem tjejer som de sjdlva

kallade Nallegénget, efter avdelningens namn, som
var just Nallen. I den gruppen ingick Lovis och
Wilma.

— Jag &r jatteglad och tacksam for fortroendet att
ha fatt vara en del av det hir projektet och jag hop-
pas att mdnga barn (och vuxna) kan {4 glddje av att
se filmen och kanske kdnna igen sig sjélva i den,
sdger, Jesper Forsberg.

Filmen kan man se hér https://www.youtube.com/
watch?v=ITZw4HREgps

Den finns
ocksa pa var
webb marfan.
se pé start-
sidan och i
menyn Infor-
mationsmate-
rial - Filmer

Barnboken
_ som filmen
| bygger pa kan
% Dbestillas via

. marfan.sve-
rige(@gmail.
com

Ytterligare
information
om filmen och
boken:

Karin Olsson, 070-538 55 19 eller marfan.sve-
rige@gmail.com



SVERIGE

PORTO BETALT

Lovis armbandsfond

I juli, 2020, var det tre &r sedan Lovis Strémsund, 10 ar, gick bort. Néar Lovis levde,
bestdmde hon sig, péa eget initiativ, for att borja tillverka armband till forséljning. Lovis
ville att pengarna skulle gé till forskning och utbildning inom Marfans Syndrom. Da
bildades Lovis armbandsfond.

Forra dret Oversattes en fransk barnbok, ”Bakoumba” till svenska tack vare pengar fran
Lovis armbandsfond. Boken har nu blivit animerad film och &r ljudsatt. Férhoppningsvis
kan det bli fler liknande projekt framover.

Lovis armband siljs fortfarande och finns i lager. Det gdr dven att tillverka fler. Hittills
har det sélts ca 450 armband. Ar du intresserad av att kopa ett armband?

Du bestiller enklast via mail: ida_olsson60@hotmail.com

Kostnaden ér 110 kr inklusive porto. Tack for ditt bidrag till Lovis armbandsfond!




