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Lars Mogensen, 6verlakare vid Karolinska
Sjukhuset i Stockholm, har i samarbete
med Svenska Marfanféreningen varit
redaktor for detta informationshafte.
Haftet utgavs 1997.

Forord

Marfans syndrom ar ett arftligt tillstand
som gor att kroppens bindvéav forsvagas. |
manga fall ar foljderna sa obetydliga att de
inte ger besvér. | andra fall ses tydliga
forandringar, pa ett eller flera satt. De
upptrader framst i 6gon, hjérta, blodkérl,
skelett och leder. For barn och ungdom &r
problemet manga ganger att de véxer sa
fort. Det kan aven bli besvar fran lederna -
alltifran plattfot till krokig rygg. Eller
ocksa ar det storsta besvaret for
ungdomarna att foréaldrar och lakare har sa
mycket synpunkter pa vad de haller pa med
- och vad de inte borde gor! | den hér
skriften ges en beskrivning av vad Marfans
syndrom &r, beror pa, och hur unga
manniskor kan leva med det.

Svenska Marfanforeningen bildades 1993
av patienter, deras familjer och lakare.
Foreningen sprider kinnedom om
syndromet, stoder och skapar kontakt
mellan personer som har det, och soker
framja forskning kring syndromet. Sedan
starten har manga fragor stallts rérande de
problem som moter unga som har fatt
diagnosen Marfans syndrom.

Skriften avser hjélpa unga personer med
syndromet tillratta i en tillvaro som
innehaller manga speciella problem. Ett ar
att vardpersonal sa séallan méter personer

med detta ovanliga syndrom. Det &r darfor
viktigt for den som har syndromet att sjalv
vara vél informerad.

Manga anvandbara synpunkter har hamtats
fran de amerikanska skrifterna The Marfan
Syndrome av l&karen Reed E. Pyeritz och
sjukskoterskan Cheryll Gasner (National
Marfan Foundation, New York, USA,
1994), liksom The Marfan Syndrome: A
Booklet for Teenagers, sammanstélld av
Barbara A. Bernhardt, Peter Haul, Janet
Weiner och Joan O. Weiss (National
Marfan Foundation, New York, USA,
1988)). Dessa kallor har vi fatt anlita utan
inskréankningar.

Anette Ax har 6versatt "A booklet for
Teenagers™ och omarbetat den till svenska
forhallanden. Susan Campbell, Katarina
Lindahl och Johan Ricker har bidraget
med vardefulla synpunkter. Medel fran
Socialstyrelsen, som stallts till Karolinska
Sjukhusets férfogande, har gjort det
mojligt att sammanstélla, trycka och
distribuera denna skrift, liksom ytterligare
tre som ror Marfans syndrom - Allman
information, Information for léarare,
Information for tandlakare.

Jag tackar for fortroendet att ha fatt
samordna detta arbete, och tackar varmt
alla som hjalpt till. Karolinska sjukhuset i
januari 1997.

Lars Mogensen, Docent vid Karolinska
institutet, Overlakare vid kardiologiska
kliniken, Karolinska sjukhuset

Inledning

Du har sakert massor av fragor om din
hélsa, utbildning, fritid, relationer och sex
om du har Marfans syndrom. Den har
skriften forsoker ge svar och goda rad.

Vi tar bl a upp de symtom Marfans
syndrom kan ge, hur de behandlas, vad du
kan vanta dig av kontakten med din lékare,
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hur det ar att ligga pa sjukhus, och annat
du bor tanka pa.

Lakare och foraldrar har latt att
overbeskydda sjuka barn och ungdomar. Ju
mer du vet sjalv desto lattare ar det att
forsta och ta vara pa det som &r positivt sa
att du kan leva ett rikt liv. Darfor &r det
viktigt att du tar reda pa hur Marfans
syndrom kan paverka din situation.

Fraga lakarna om allt du vill veta. Var
aven med nér de traffar dina foréldrar - det
ar ju din halsa och dig det géller! Vi
hoppas att den har skriften ska ge dig stod.
Var radd om dig!

Vad ar Marfans syndrom?

Marfans syndrom innebdr att bindvéaven
som kroppen &r uppbyggd av ar svag, och
problem uppstar vid belastning. Marfan var
en fransk barnldkare som upptackte en
arftlig bindvévssjukdom redan 1896 hos en
5-arig flicka. Syndrom innebér bl a att flera
organ &r paverkade. Man tror att narmare
800 svenskar har Marfans syndrom.

Symtom och tecken

Ogon, hjarta och skelett ger ofta problem -
men det &r olika for alla. En del far inga
besvér alls.

Nérsynthet &r vanligt, och ibland kan dgats
lins &ndra l&ge. En eller flera av
hjartklaffarna kan lacka, och stora
kroppspulsadern, aorta, borja vidgas. Ofta
kan en lékare hora ett biljud 6ver hjértat.

Att bli lang och smal ar inte ovanligt, och
inte heller att rygg-raden blir krokig. Aven
kortvéaxta kan fa problem med skelettet.
Vanligt ar ocksa langa fingrar och tar,
overrorliga leder, tendens att fa stukningar,
plattfot, framskjutande eller indraget
bréstben. Du kan ha trangstallda tander,
kanske tandstallning. Kanhénda ljusa

strimmor i huden, liknande s&dana som
gravida kvinnor far éver magen.

Vad orsakar Marfans syndrom?

Marfans syndrom beror pa en forandring i
en av de gener som finns i varje
kroppscell, i kromosom 15. Endera kan
genen komma fran nagon av foraldrarna
som da ocksa har syndromet. Eller ocksa
har en férandring intréffat hos genen i
agget eller spermien, nymutation.
Foraldrarna ar da helt friska och barnet blir
den forsta i slakten som far Marfans
syndrom. Ungefér 3 av 4 har arvt
syndromet fran en forélder, och 1 av 4 har
fatt det genom nymutation. Det ar 50% risk
att en person med Marfans syndrom for
den avvikande genen vidare med varje
barn han eller hon skaffar.

Alla drabbas olika. Nagra har inga problem
alls medan andra har det svart. Ett barn
med Marfans syndrom brukar fa ungefar
de besvar som den forélder som har
syndromet. Pojkar och flickor far Marfans
syndrom lika ofta.

Hur behandlas Marfans syndrom?

De medicinska problemen vid Marfans
syndrom behandlas i princip pa samma satt
som vid en rad andra sjukdomar.

Basta hjélpen far du av en specialistlakare
for hjarta, 6gon osv eftersom det inte finns
speciella 'Marfanlakare'. SOk vard sa tidigt
som mojligt - da ar det lattare att behandla.
Huslakare har i allménhet inte s mycket
kunskap om Marfans syndrom eftersom det
ar sa ovanligt. Men det ar husléakaren som
skriver remisser till specialistvard. Det ar
da viktigt att du sjalv vet vad det handlar
om. Visa broschyren "Allman
patientinformation” fran Svenska
Marfanféreningen.

Ogonen



Marfans syndrom - Information fér ungdomar

Din 6gonldkare behdver kanske undersdka
dig nagon gang om aret. Inte alla, men
manga med Marfans syndrom behéver
glasdgon eller kontaktlinser pa grund av
narsynthet. Diskutera med en 6gonlékare
om glasdgon eller linser ar bast. Manga
anvander kontaktlinser. Ogats lins kan sitta
I6st - ibland behdver det opereras.

Skelettet

Du bor regelbundet ga till din huslakare
eller ortoped for att kontrollera skelettet.
Om du &r lang i forpuberteten finns det
mojlighet att bromsa véxten med
hormoner. Krokt ryggrad - skolios - kan
forvarras nar du vaxer, da kanske du
behover en stodkorsett. Ar din skolios svar,
eller om ditt brostben &r mycket
framskjutande eller indraget, kan det
opereras.

Hjartat

En hjartspecialist behdver kontrollera dig
eftersom kroppspulsadern kan vidgas, och
hjartklaffarna lacka. Men det &r ovanligt
att unga manniskor med Marfans syndrom
far hjartproblem. Med ultraljud méts
kroppspulsaderns storlek och da ser man
aven hjartklaffarnas funktion.
Undersokningen ar enkel och smartfri.
Om kroppspulsadern &r vidgad minskar
man risken att den brister med
betablockerare - en medicin som lugnar
hjartverksamheten. En bristning ger
plotslig brostsmarta. Far du plétsligt ont i
brostet, ring 112 och sok akut! Det ar den
allvarligaste komplikationen vid Marfans
syndrom, och kan vara livshotande. Om
kroppspulsadern ar kraftigt vidgad gar det
att operera och byta ut den del som ar
forstorad, och tillhérande Klaff.

Vid Marfans syndrom &r det inte bra om
hjartat maste arbeta mycket hart, under en
langre period, som inom elitidrott eller vid
extremt anstrangande arbete.

Lungorna

Rokning ar extra farligt for personer med
Marfans syndrom som redan har forsvagad
elastisk vavnad i lungorna. Om
lungvéavnaden forstors uppstar emfysem,
med andfaddhet som undan for undan
forvérras. Det innebar farre och storre
lungblasor vilket 6kar risken for att de ska
brista. Bristning av lungblasor gor att luft
lacker ut i lungsacken, lungkollaps, med
plotslig andfaddhet, och ibland
brostsmarta.

Tanderna

Hogt gomvalv, trangstallda tander och
tandstéllning &r vanligt. Felstallda tander
kan behova dras ut. Nar du gar till
tandlakaren, berétta att du har Marfans
syndrom! Om hjéartklaffarna lacker kan
bakterier som kommer in i blodet fastna pa
klaffarna, och en besvarlig infektion
uppkomma. Darfor ger man timmarna fore
viss tandbehandling penicillin i
engangsdos for att forebygga infektion.

Kontakt med lakare

Bade ungdomar och vuxna tycker i
allmanhet att det ar jobbigt att ga till
lakare. Forvantar man sig daliga nyheter,
eller maste genomga kravande
undersokningar och provtagningar, har
man kanske inte lust att ga alls. Det ar
lattare om man vet vad som ska goras, och
varfor. Fraga ldkaren om allt du undrar
over eller &r orolig for.

Kéanns det lattare att traffa din lakare utan
att dina foraldrar ar med, sa gor det!

Att bli inlagd pa sjukhus

Ibland behdver man laggas in pa sjukhus.
Du kanske behéver genomga en operation.
Ta reda pa sa mycket som mojligt i forvag.
De flesta sjukhus har broschyrer med
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information om hur det &r att bli inlagd.
Dar far du ocksa veta vad du behover ta
med dig och nér det &r besokstider.

Du far traffa manga lakare, sjukskoterskor
och annan vardpersonal. Nar nagon
anvander krangliga ord, fraga tills du
forstar vad de menar! Av de lakare du
traffar &r det en som &r ansvarig for just
dig - ta reda pa vem! Eftersom
vardpersonal arbetar i skift finns det alltid
nagon till hands, dygnet runt, men det kan
vara olika personer vid olika tillfallen.

Innan du skrivs ut fran sjukhuset kommer
du att f& instruktioner och rad. Aven om
dina foraldrar har fatt information, ar det
viktigt att du sjalv har den. Ta reda pa vem
du kan ringa om du undrar dver nagot, och
tid for aterbesok!

Vanliga reaktioner nar ungdomar far
veta att de har Marfans syndrom

Manga som véxer upp med Marfans
syndrom vet inte vad det egentligen
innebér. Ofta tycker foraldrarna sjalva att
det &r jobbigt, och ndmner det bara ytligt.
Det kan gora att ungdomarna kanner sig
svikna. Det dr bra om du laser och lar dig
sa mycket som mojligt sjalv.

Aven innan ungdomar fatt diagnosen
Marfans syndrom, har manga kant sig vara
lite annorlunda - exempelvis att de &ar
langre och smalare &n sina kompisar, har
glaségon med tjockt glas, eller anvéander
specialskor. Nar de far diagnosen Marfans
syndrom kan de reagera pa manga olika
satt, fran fortvivlan, radsla och ilska dver
till lattnad att fa en forklaring till sina
besvér.

Manga vill inte garna prata om Marfans
syndrom. Men istallet for att fortranga det
kan man léra sig att acceptera situationen
och ta fram det positiva. Det kan ge nya
krafter och ett rikare liv. Se dina
mojligheter istéllet for dina begrénsningar!

Familjens reaktioner

Aven om bara en i familjen har Marfans
syndrom kommer det att paverka alla, och
varje familjemedlem reagerar olika.

Ofta har bade ett barn och en foralder
syndromet. Da kan barnet skylla pa den
foraldern. Det kan ge daligt samvete hos
bada. Tank pa att den foraldern kan ha
viktiga erfarenheter och kan ge stod. Ar du
arg pa din foralder med Marfans syndrom,
ta upp det! Genom att prata om olika
upplevelser kommer du att upptécka allt
det som ni har gemensamt.

Det dr ocksa vanligt att vara avundsjuk pa
friska syskon. Men det kan ocksa vara sa
att dina syskon &r avundsjuka pa dig for att
du far sa mycket uppmarksambhet fran
foraldrarna. Dina syskon &r sékert oroliga
over din hélsa - prata ut och visa vad du
kanner och hur du mar.

Att leva med Marfans syndrom

Marfans syndrom kan paverka dig socialt, i
forhallandet till din familj, dina véanner,
och inte minst ditt k&nsloliv. Det ar alltid
jobbigt nar kroppen protesterar och nér
man inte kan gora det man skulle vilja
gora. Det galler allt fran sport till att foda
barn. Visst kan man ké&nna sig arg, bitter,
ledsen eller deprimerad da.

Att ga till lakare for kontroller, att beh6va
opereras, eller nar ndgon sager negativa
saker - det ar da du blir pamind om att du
har Marfans syndrom. Gl6m aldrig vem du
ar som person, och var stolt 6ver dig sjalv!
En bra sjalvkansla &r viktig i de flesta
situationer.

Sjukdomar som kan bli livshotande far en
att tanka pa liv och déd. Vand dig till
nagon om du behover stod! Forsok att
berétta for dina foraldrar och l&kare hur det
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verkligen kanns att ha Marfans syndrom.
N&r man pratar om sina tankar och kénslor
sa brukar det vara lattare att hantera dem.

Lamplig livsstil

Det &r viktigt att halla sig i bra fysisk form
och att vara aktiv. | stort sett kan du leva
samma liv som dina kompisar, men
eftersom din bindvav ar skor sa undvik
kroppsligt anstrangande aktiviteter som
kan Overbelasta lederna. Fraga din lakare
hur mycket du kan utsatta dig for. Det
finns alltid sadant du kan delta i!

Med hansyn till hjérta och lungor - borja
inte roka! GoOr annars vad du tycker ar
roligt och vad du ar duktig pa, sadant som
du mar bra av fysiskt och psykiskt. Det ar
viktigt att varda bade kropp och sjal - att
hitta sin egen balans. Varfor inte satsa pa
nagot nytt? Utveckla dina intressen!
Kanske spela nagot instrument. Har man
langa fingrar kan piano vara ett alternativ.
Eller teckna och mala - anvand din kraft
till ndgot positivt!

Da och da ser vi personer med svara
handikapp som inte ger upp utan klarar sig
bra - de &r foredomen for alla.

Aktiviteter

I allménhet vill ungdomar med Marfans
syndrom delta i alla aktiviteter med sina
Klasskamrater.

Undvik idrotter med tacklingar som i
kampsporter, eller dar vald mot huvudet
kan férekomma - det kan orsaka
nathinneavlossning. Sporter som ger
extrem belastning pa bindvaven ar mindre
lampliga.

Nedan ser du en lista med lampliga och
oldampliga aktiviteter som kan hjélpa dig att
hitta nagot som passar just dig.

Lampligt Olampligt

Simning Boxning

Cykling Langdistanslpning

Badminton Utforsakning i brant
backe

Volleyboll Trampolinhopp

Tennis Squash

Bagskytte Karate/judo

Kanot Fallsk&rmshoppning

Segling Héngglidning

Ridning Dykning

Bordtennis Bergsbestigning pa
hog hojd

Skidakning Studsmatta

Skridskoakning Brottning

Golf Tyngdlyftning

Fotboll (inga nickningar?)

Slalom och snow-board kan skada din rygg
och leder. Om du undviker branter och
aker mjukt och forsiktigt ar utforsakning
ett alternativ till slalom. Dykning och
fallskdrmshoppning kan orsaka
lungkollaps sa undvik detta. Om du inte
har speciellt svara problem kan du gora det
mesta, men med viss forsiktighet.

Foralskelse, sex och graviditet

Nér du blir foralskad och har lust att inleda
en sexuell relation sa har du sékert bade
fragor och funderingar. Det finns inga
medicinska skal for den som har
syndromet att avsta fran sex. Att njuta av
sin sexualitet &r bara positivt, med langtan,
lust, pirr i magen och blyghet.

Om du planerar att skaffa barn tank da pa
att risken ar 50% att barnet ocksa far
Marfans syndrom. Fundera extra innan du
bestammer dig! Prata igenom det har med
din lakare. Tycker du sjalv att det gar bra
att leva med Marfans syndrom véljer du
kanske att skaffa barn, har du det svart
kanske du avstar.

Ar du tjej med Marfans syndrom behéver
du kolla upp vilket preventivmedel som &r
bast for just dig. Du maste vara medveten
om att en graviditet innebar en risk for dig
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eftersom den belastar ditt hjarta och dina
blodkaérl. Det ar viktigt att du da genomgar
vissa hjartundersokningar. Prata med din
lakare dven om detta.

Manga kvinnor med Marfans syndrom,
som har valt att skaffa barn, mar bra och
Klarar sig utmérkt. Vill man inte riskera sin
egen halsa eller att barnet ska fa syndromet
behover det inte betyda ett liv utan barn -
man kan forsoka att adoptera istéllet.

Skulle du bli gravid vill du kanske veta om
fostret har syndromet for att ta stéllning till
ev abort. Metoder borjar nu komma,
genom prov fran livmodern, som gor detta
mojligt. Vand dig till din lakare, eller
ungdomsmottagningen pa din ort. Kanner
de inte till Marfans syndrom sa visa
broschyren "Allméan information" fran
Svenska Marfanfdéreningen.

Ska jag beratta for andra?

Att vara Oppen dr viktigt, men du kanske
bara vill att dina narmaste ska veta att du
har Marfans syndrom. Nar du k&nner dig
trygg med din sjukdom, s kommer aven
andra att ta det naturligt nar du beréattar. Da
slipper du antagligen bade medlidande och
sérbehandling.

Om dina féraldrar brukar beratta att du har
Marfans syndrom och du inte vill det - s&g
da till dem.

Studier och yrke

Du kommer att behova fatta beslut nér det
géller studier och yrke. Ska du fortsatta
plugga efter grundskolan, eller borja arbeta
direkt?

Det &r alltid en fordel att skaffa bra
utbildning, det 6kar mojligheterna att valja.
Manga vuxna med Marfans syndrom ar
advokater, sjukskoterskor, larare,
forfattare, sekreterare, lakare, eller det yrke

de dnskat. Satsa pa det du vill, men undvik
kroppsligt anstrangande arbeten och tunga
lyft. Darfor ar sjukvardsbitrade, staderska,
byggnadsarbetare eller elitidrottare
olampligt.

Du har samma utmaningar som alla andra -
att komma fram till vad dina starka sidor
ar, och utveckla dessa maximalt! Med
beslutsamhet och motivation kan du
forverkliga de flesta av dina drdmmar och
férhoppningar.

Utseende

Utseendemassigt skiljer sig en del med
Marfans syndrom fran sina kompisar, om
de t ex &r langa och gangliga. Under
tondren vill de flesta se ut som alla andra,
men det kan vara en fordel att nd hogt, se
over folksamlingar, och att ha en kropp
som bar upp klader. Ar glasogonen
besvarande kan de ibland bytas till linser,
brostkorgen kan kanske opereras - men
manga har vant sig nar de vaxt fardigt och
accepterar da sin kropp.

Ingen &r val egentligen helt n6jd med sitt
utseende eller sin kropp, men vi kan alla
utveckla var egen stil - den man ar som
person, med sina talanger, vérderingar och
intressen. Det &r ju faktiskt det som goér en
manniska attraktiv.

Vem kan jag vanda mig till nar det
kanns jobbigt

Ibland tycker man att ingen forstar en och
man blir 1ag, da behdver man nagon att
prata med. Det kanske finns nagon kurator
pa vardcentralen eller sjukhuset. Du kan
annars vanda dig till en larare eller ndgon
annan du litar pa, exempelvis nagon klok
slakting. Skolskoterskan eller
skolpsykologen &r en bra kontakt. Om de
sjalva inte kan tillrackligt har de sékert
vardefulla tips vart du kan vanda dig. Aven
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kyrkan brukar ha raddgivning, dar kan du
ocksa prata med en prést.

Genom Svenska Marfanféreningen
kommer du i kontakt med andra ungdomar
som har Marfans syndrom, nagon
kontaktperson eller stodgrupp.

Glom inte att Du kan fa hjélp att reda ut
Din situation!

Utgiven av:

Svenska Marfanféreningen
Cl/o Ulla Frick

St Eriksgatan 50 A

112 34 Stockholm

www.marfanforeningen.se

Forlag Svenska Marfan-
foreningen, 1997

ISBN 91-973100-2-6




	Marfans syndrom - Information för ungdomar
	Förord
	Inledning
	Vad är Marfans syndrom?
	Vad orsakar Marfans syndrom?
	Hur behandlas Marfans syndrom?
	Vanliga reaktioner när ungdomar får veta att de har Marfans syndrom
	Att leva med Marfans syndrom
	Lämpligt  Olämpligt
	Förälskelse, sex och graviditet
	Studier och yrke 
	Utseende
	Vem kan jag vända mig till när det känns jobbigt


