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Forord  

ñLandsforeningen for Marfan Syndromò blev stiftet d. 2. juni 1991 bl.a. med det form¬l 

at udbrede kendskabet til Marfan Syndrom. Der findes ca. 550 danskere med Marfan 

Syndrom, dvs. der er her tale om en sjælden sygdom, som mange læger aldrig når at 

stifte bekendtskab med i deres praksis. Siden Landsforeningens start har vi arbejdet for 

oplysning om Marfan Syndrom og dens konsekvenser, hvilket bl.a. har medført, at dette 

hæfte nu udkommer i 4. udgave ï første gang i 1993. 

Hæftet henvender sig til personer med Marfan Syndrom og deres familier, men også til 

relevante speciallæger. Marfan Syndrom er en sjælden, arvelig bindevævssygdom, som 

kan påvirke skelettet, øjnene og hjerte-karsystemet. Man kommer derfor i berøring med 

mange speciallæger, hvorfor det er meget vigtigt, at der er en god koordinering mellem 

de forskellige specialer.  

I forbindelse med udarbejdelsen af dette hæfte skal der lyde en stor tak til 

ñLandsforeningen for Marfan Syndromsò faglige komité bestående af overlæge, dr.med. 

Jens Halkjær Kristensen, Rigshospitalet, overlæge, dr.med. Lars Søndergaard, 

Rigshospitalet og overlæge Josefine Fuchs, Glostrup sygehus samt tidligere overlæge 

Thomas Rosenberg, Statens Øjenklinik, for deres grundige kommentarer samt deres 

store støtte i vort daglige arbejde.  

 

Vi håber, at vi med dette hæfte er med til at opfylde et af ñLandsforeningen for Marfan 

Syndromsò formål: At udbrede kendskabet til Marfan Syndrom til gavn for personer med 

Marfan Syndrom. 

 

Maj 2009  

Bodil Davidsen, sekretariatsleder 
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Indledning 

 

Dette hæfte henvender sig til alle, der er interesserede i at vide mere om Marfan 

Syndrom. Indhold og format er udvalgt af personer, der selv har Marfan Syndrom og 

afspejler deres vigtigste spørgsmål og overvejelser. 

Det er vigtigt at understrege, at ingen personer med Marfan Syndrom har eller kan have 

alle de symptomer og tilstande, der er beskrevet i det følgende. 

Sproget er valgt således at medicinske fagudtryk så vidt muligt er undladt, men ord og 

vendinger, som man ofte møder under samtaler med læger, i journaler eller i den 

medicinske litteratur, er anført i parentes. Erfaringer fra en stor gruppe personer med 

Marfan Syndrom, deres pårørende samt læger har dannet grundlag for denne pjece. Alle 

anstrengelser er blevet gjort for at undgå forudindtagethed og spekulation. Ikke desto 

mindre er der forskellige meninger om mange af de aspekter, som er behandlet i det 

fßlgende, og ñLandsforeningen for Marfan Syndromò opfordrer til indlÞg fra alle, der 

har andre erfaringer end de, der er viderebragt her. På den måde kan den næste udgave af 

denne pjece måske blive endnu bedre! 

 

 

 

 

 

                                  En gruppe unge på kursus februar 2008 



 

Kapitel  1 

Hvad er Marfan Syndrom? 

Marfan Syndrom er en medicinsk diagnose, klassificeret som en arvelig bindevævs-

sygdom, der hovedsagelig rammer knogler og led (skelet-systemet), øjne (det okulære 

system), hjerte og blodkar (hjerte-karsystemet) og lunger. 

Marfan Syndrom er opkaldt efter en fransk børnelæge, Antoine Marfan, der i 1896 

beskrev en 5-årig pige hvis lemmer, fingre og tæer var lange og tynde, hvis 

muskeludvikling var dårlig og hvis rygsøjle havde en unormal krumning. 

Senere beskrev andre læger patienter, der udover at have de samme forandringer af 

skelettet også havde uregelmæssigheder i andre af kroppens dele. Som det er normalt i 

den medicinske verden, blev Marfans navn herefter brugt om personer, som man mente 

havde disse sammenfaldende kendetegn. Ordet ñsyndromò betyder, at et antal fysiske 

tilstande eller ændringer forekommer sammen ofte nok til, at læger kan genkende et 

samlet ñmßnsterò, eller sagt p¬ en anden m¬de; et antal kendetegn eller symptomer, der 

tilsammen karakteriserer en vis sygdom. Som det vil blive diskuteret i dette hæfte, er det 

dette ñmßnsterò, der er meget vigtigt, n¬r man skal forst¬ Marfan syndromets natur og 

årsager, samt forudsige sygdomsforløbet hos påvirkede personer og planlægge egnede 

behandlingsformer. 

Der er over 100 forskellige arvelige bindevævssygdomme, heriblandt nogle få, der ligner 

Marfan Syndrom en del. De betegnes alle som ñarveligeò, fordi de alle udspringer af en 

genetisk forandring (mutation); da slægtninge har delvis fælles gener, kan disse forhold 

ramme mere end én person i en familie. Bindevævet kan beskrives som det væv, der 

støtter og binder kroppens organer og kroppen sammen. Visse af bindevævets bestandde-

le fungerer som ñlimò, andre som stßtte, mens andre igen tillader elastisk udvidelse og 

sammentrækning. 

1.01. Diagnosekriterierne ved Marfan Syndrom. 

Inden for Marfan diagnostikken arbejdes med 7 forskellige kriteriegrupper, hvoraf de 

første 6 er organgrupper og den sidste en genetisk gruppe. 

Grupperne er følgende: 1. skelet, 2. øjne, 3. hjerte og kar, 4. lunger, 5. hud, 6. hjerne- og 

rygmarvshinde og 7. genetik. 

For at stille diagnosen Marfan Syndrom kræves det, at der er karakteristiske symptomer 

fra mindst 3 af de 7 kriteriegrupper. Af disse skal der foreligge et hovedkriterium fra to 

organgrupper + involvering af en tredje organgruppe. Hvis der er påvist en kendt 

Marfan-mutation hos den pågældende, eller hvis der er tale om en slægtning til en person 

med Marfan Syndrom, er diagnosen sikker blot ved påvisning af et hovedkriterium fra en 

organgruppe + involvering af en anden organgruppe. Der henvises til kapitel 8, hvor de 

konkrete symptomer er beskrevet. 

 



 

1.02. Kan Marfan Syndrom helbredes? 

I dag kan man ikke blive helbredt for Marfan Syndrom, uanset hvor tidligt i livet 

diagnosen bliver stillet, eller hvor milde symptomerne er. 

Selvom den grundlæggende årsag til Marfan Syndrom ikke kan behandles, bliver der 

stadig bedre og bedre muligheder for at behandle de enkelte symptomer. For 25 år siden 

var gennemsnitslevealderen i USA for en person med Marfan Syndrom ca. 40-50 år. I 

dag er den næsten som for befolkningsgennemsnittet. Det skyldes hovedsagelig de 

hjertekirurgiske fremskridt. Det er derfor af afgørende betydning, at personer med 

Marfan Syndrom regelmæssigt kontrolleres, både hvad angår hjerte, syn og skelet. 

I det følgende vil de enkelte symptomer blive beskrevet, samt mulighederne for at 

helbrede / aflaste disse.   

1.03. Hvad er de karakteristiske træk ved skelettet? 

Knogler og led kan være påvirkede på mange forskellige måder. En person med Marfan 

Syndrom vil ofte være høj, slank eller spinkel samt have løse eller meget bøjelige led 

(hypermobile), men sidstnævnte kan omvendt også være stramme og stive. 

Arme, ben, fingre og tæer kan være uforholdsmæssigt lange sammenlignet med kroppen 

(truncus). Bøjeligheden udstrækker sig ofte til fødderne, hvor svangen ofte er flad. En 

krummet rygsøjle (scoliosis) er almindelig og kan blive ret alvorlig såfremt behandling 

ikke p¬begyndes. Brystbenet kan enten vÞre udst¬ende (normalt kaldt et ñfugle-brystò; 

den medicinske betegnelse er pectus carinatum) eller indadvendt (ñtragtbrystò eller 

pectus excavatum) på grund af en for kraftig vækst af ribbenene. Ganen i munden er 

normalt relativ høj og tænderne tætsiddende. Ansigtet kan forekomme langt og smalt i 

forhold til den almindelige kropsbygning. 

 

      
     Fig 1. Et eksempel på tragtbryst  Fig 2. Scoliose 

 

 



 

1.04. Behandling af skelettet. 

Rygskævhed og brystets deformitet er oftest årsag til de mere alvorlige problemer. 

Begge kan være kosmetisk skæmmende, men kan også svække hjertets og lungernes 

funktion. Med hensyn til ryggen bør især børn gennemgå en årlig, rutinemæssig 

undersøgelse hos en specialist, der kender de potentielle problemer, der kan opstå. Hvis 

rygskævhed forekommer, kan man på røntgenbilleder måle ryggens krumningsvinkel, 

dvs. hvor skæv rygsøjlen er. Rygskævheden synes ofte at blive forværret under væksten, 

specielt i puberteten. Hvis der opstår en rygskævhed på mere end 10 grader, er det 

vigtigt, at en ortopædkirurg, der er specialist i rygsygdomme, undersøger ryggen og 

forestår den videre behandling. Der bør forsøges fysiurgisk behandling, og såfremt dette 

ikke hjælper, kan et aftageligt korset ofte støtte og stabilisere rygsøjlen effektivt, indtil 

væksten er slut. Hvis et sådant korset ikke har den ønskede virkning, og skævheden 

bliver mere udtalt, op mod 35 til 40 grader, kan en operation, der ikke er forbundet med 

væsentlig risiko, give et tilfredsstillende resultat. Ved operationen indsættes to stave, de 

såkaldte Harrington stave. Hyppige kontrolbesøg med grundige og omhyggelige 

tilpasninger af korsettet, samt konstant brug af dette mindsker sandsynligheden for en 

operation. På grund af de hyppige rygproblemer er det vigtigt, at man allerede i skole-

alderen er opmærksom på rigtigt tilpassede borde og stole. 

 

 

         
         Fig. 3 Scoliose før operation                   Fig. 4 Scoliose efter en operation 

                                                                                    med Harrington stave 



 

Det er vigtigt at følge væksten op gennem barndommen og puberteten. I dag er det 

muligt ved hormonbehandling at fremskynde puberteten og derved mindske sluthøjden. 

For at starte på denne behandling på det rette tidspunkt, er det vigtigt at drøfte dette 

spørgsmål med børnelægerne omkring 8-års alderen. Man skal dog være opmærksom på, 

at en fremskyndelse af puberteten kan give fysiske og psykiske problemer. Man bør 

derfor nøje vurdere om barnet rent psykisk er parat til at komme i puberteten, måske som 

den første i sin klasse, hvorfor dette spørgsmål skal drøftes nøje igennem med de 

relevante personer. 

Både et indadvendt og et udstående brystben kan rettes ved en operation i de få tilfælde, 

hvor hjertet eller lungerne er sammenpresset og derfor nødvendiggør en operation. 

De andre problemer, der kan opstå ved skelettet og kropsbygningen, behøver sjældent 

omfattende behandling. En flad svang og lange smalle fødder betyder, at man skal være 

specielt opmærksom på at få sko, der passer godt (også selv om man synes, at de ser 

store ud, og de kan være svære at få fat på ). Løse led kan medføre, at barnet lærer at gå 

senere end gennemsnittet eller får forvridninger i leddene, specielt knæskallen (patella). 

Normalt vil leddene efterhånden som barnet vokser blive mere stabile og de 

omkringliggende muskler stærkere således, at disse problemer ikke spiller nogen 

væsentlig rolle. 

Mange med Marfan Syndrom klager over ledsmerter. Disse begynder ofte i barn-

dommen. I akutte situationer er hvile den bedste form for behandling, evt. kombineret 

med smertestillende medicin (evt. gigtpræparater) og at undgå aktiviteter, som frem-

kalder smerterne. Det er imidlertid meget vigtigt at styrke muskler og sener omkring de 

svage led. Et træningsprogram bør tilrettelægges i samarbejde med en fysioterapeut, 

hvorefter man kan træne på egen hånd. Man bør afholde sig fra aktiviteter som f.eks. 

trampolinhop og langdistanceløb, der belaster leddene. 

En del personer med Marfan Syndrom er meget tynde, hvilket skyldes, at musklerne er 

spinkle og at de mangler et lag underhudsfedt. Forsigtig træning kan øge muskelmassen, 

men f.eks. tung styrketræning frarådes. 

Mange klager endvidere over, at de lettere udmattes end deres jævnaldrende, hvilket 

skyldes den svage muskulatur samtidig med en følelse af udmattelse på grund af 

overstrækning af nervebaner i ledbånd, sener og muskler. Denne overbelastning sker 

selv ved normale aktiviteter og kan give smerter, som kan tolkes som udmattelse. Det 

bedste er at tilrettelægge træningen på en måde, så man undgår udmattelsen. 

En norsk undersøgelse har vist, at 9 ud af 11 personer over 45 år havde skader i det 

perifere nervesystem (polyneuropati). Dette kan skyldes, at udposninger på 

rygmarvshinden ( dural ectasi) og skiveprolaps kan påvirke stofskiftet i nerverne på det 

sted, hvor nerverne går ud fra rygmarven og rygmarvskanalen. Det kan også skyldes den 

øgede benlængde eller hypermobiliteten. Hvis der findes neuropatiske smerter bør 

antiepileptika foretrækkes frem for sædvanlig smertestillende medicin. 



 

1.05. Tandproblemer. 

Den høje, smalle gane og den relativ smalle kæbe medfører ofte tætsiddende tænder. 

Alle børn med Marfan Syndrom skal derfor undersøges tidligt af en tandlæge, og såfremt 

der opstår fejlstillinger af tænderne, bør der henvises til reguleringstandlæge - eller evt. 

til tandlægeskolerne i København eller Århus. 

Den overbevægelighed (hypermobilitet) af kroppens led, der kan findes i forbindelse 

med Marfan Syndrom, gælder også kæbeleddet. Den øgede bevægelighed kan resultere i 

overbelastning af kæbeled og tyggemuskler med bevægebesvær, smertejag fra leddet og 

ømhed af tyggemuskulaturen til følge. Hvis der optræder besvær og gener af den 

karakter, er det vigtigt at henvise til tandlægeskolerne for nærmere udredning. 

Personer med Marfan Syndrom, som ofte vil være i risikogruppe for at få betændelse ved 

hjerteklapperne (endokardit) bør have profylaktisk antibiotikabehandling ved tand-

behandlinger, som kan medføre blødninger f.eks. ved tandudtrækning, operationer i 

mundhulen, rodbehandling, kraftig tandrensning og måske påsætning af ortodontiske 

bånd på kindtænderne. Dette bør drøftes med lægen eller tandlægen. 

Forebyggende engangsbehandling med antibiotika, som Hjerteforeningen og 

Rigshospitalets hjerteafdeling anbefaler: 

Voksne og børn over 10 år eller over 40 kilo: Amoxicillin 2 gram. 

Børn indtil 10 år eller under 40 kilo: Amoxicillin 1,5 gram eller 50 milligram/kilo. 

Ved overfølsomhed for penicillin spørges egen læge til råds angående andet præparat. 

1.06. Hvordan er øjnene påvirkede? 

Øjets linse er løsnet dvs. forskudt eller kippet hos mere end halvdelen af alle med 

Marfan Syndrom. Linsen kan være forskudt i varierende grad, og undersøgelse for 

linseløsning kræver udvidelse af øjets pupiller med øjendråber. En sådan løsning af øjets 

linse findes kun ved ganske få andre sygdomstilstande og er derfor et vigtigt kendetegn 

for Marfan Syndrom. Den hyppigste indvirkning på øjet er dog nærsynethed (myopia). 

Ud over dette kan en omhyggelig øjenundersøgelse undertiden vise forandring af 

hornhinden, som er fladere end normalt og undertiden også større. I regnbuehinden kan 

der også ses forandringer ved Marfan Syndrom. De fleste mennesker med Marfan 

Syndrom har et godt syn, men det kan være forringet, dels på grund af linseforskydning, 

dels på grund af andre medfølgende øjensygdomme som grå eller grøn stær. Huller og 

rifter i øjets inderste hinde, nethinden, kan også forekomme og medføre nethindeløsning 

(amotio retinae), især hos personer med linseløsning eller hos personer, der tidligere har 

fået fjernet linsen ved operation. 

 



 

 

 
 Fig 5. Eksempel på løs linse. På billedet til venstre reflekteres lyset fra nethinden ud 

gennem øjenlinsen, som er forskudt mod højre. På billedet til højre er linsen mørkest 

bortset fra lysreflekserne fra fotolampen. Det kan ikke ud fra billedet afgøres, om synet 

er bedst når vedkommende ser gennem linsen eller uden om denne. Pupillen er kunstigt 

udvidet med øjendråber. (Foto: Statens Øjenklinik) 

1.07. Behandling af øjnene. 

Øjnene skal undersøges regelmæssigt fra den tidlige barndom for at afsløre eventuelle 

brydningsfejl (nærsynethed, langsynethed, bygningsfejl), der kan behandles med briller 

eller kontaktlinser. Hvis en sådan brydningsfejl ikke opdages i tide, kan det medføre 

varig synsnedsættelse på det pågældende øje. Hos de fleste er linseløsning og 

forskydning kun et mindre problem. Undertiden kan linsen dog direkte virke 

forstyrrende på synet, og specielle briller kan derfor være nødvendige. I nogle tilfælde er 

det nødvendigt at fjerne den løsnede linse. Denne operation var tidligere behæftet med 

mange komplikationer, men moderne operationsmetoder har gjort operationen langt 

mindre risikabel i dag. Den fjernede øjenlinse kan evt. erstattes af en plastlinse, der sys 

fast bag pupillen. Spørgsmålet om indoperation af en sådan plastlinse afgøres såvel af 

øjets brydning inden operationen, som af operations-tekniske forhold. Der er intet, der 

tyder på, at fysisk aktivitet påvirker forskydningen af øjenlinserne, og sportsudøvelse er 

s¬ledes ikke ñfarligtò for ßjnene. Det er vigtigt, at børn med synsproblemer bliver 

placeret rigtigt i klassen. Nærsynede børn bør sidde så langt fremme i klassen som 

muligt og med lyset i ryggen. Der bør sikres en god belysning på såvel bordet som på 

tavlen. 

1.08. Karakteristiske træk i hjerte-karsystemet.  

Hjerteklapper og blodkarrene er påvirkede hos mange, unge såvel som ældre med 

Marfan Syndrom. Hjerteklapperne best¬r af tynde vÞvsblade eller ñfligeò, der fungerer 

som ventiler, der får blodet til at strømme i den rigtige retning. I mange tilfælde fungerer 

hjerteklapperne ved Marfan Syndrom unormalt. Specielt er det mitralklappen (klappen 

mellem venstre for- og pumpekammer), der har for lange flige. Dette kan resultere i, at 

klappen bølger tilbage (prolaberer) i hjertets venstre forkammer, når hjertets venstre 

pumpekammer trækker sig sammen for at pumpe blod ud i hovedpulsåren (aorta).  



 

Dette unormale forhold kaldes mitralprolaps og optræder hos 75-85 % af alle med 

Marfan Syndrom.  

Hos de fleste, der har mitralprolaps, giver mitralklappen et ñklikò, når den lukker sig; en 

lyd der normalt kan høres gennem et stetoskop. Hos de fleste personer med Marfan 

Syndrom med mitralprolaps fungerer klappen normalt (fig. 6) Hos ca. 1/3 løber blodet 

dog tilbage gennem mitralklappen og giver en speciel hjertemislyd, der kan høres 

gennem stetoskopet. Mange, der har en sådan utæt mitralklap som beskrevet ovenfor 

(mitralinsufficiens fig. 7) får dog ikke symptomer herpå, idet hjertet kompenserer 

udmærket for dette. Undertiden kan denne tilstand kun opdages ved en ekkokardiografi 

(ultralydscanning). Ved undersøgelsen sendes højfrekvente lydbølger (ultralyd) mod 

hjertet, og deres tilbagekastning giver et akustisk billede således, at man på en skærm 

kan se, hvordan hjertet og klapperne fungerer. Undersøgelsen er hverken forbundet med 

smerte, ubehag eller risici. Hvis utætheden forbliver forholdsvis lille, er det som regel 

ikke nødvendigt med behandling, eller der kan evt. blive tale om medicinsk behandling. 

Hos omkring 10 % af alle med Marfan Syndrom giver utætheden af mitralklappen 

imidlertid anledning til åndenød ved fysisk aktivitet, eller ved udtalt utæthed måske 

endda i hvile, en hurtig eller uregelmæssig puls (palpitationer) eller ekstrem træthed. I 

disse tilfælde kan operation komme på tale. 

 

              

Fig 6                  Fig.7 

Hjertemusklen og hjertets kransårer, der fører blod til hjertemusklen, er sjældent udsat 

for problemer som en direkte følge af Marfan Syndrom, selv om hjertemusklen kan tage 

skade som følge af det ekstra arbejde en utæt hjerteklap bevirker. På den anden side har 

personer med Marfan Syndrom den samme risiko som andre for at udvikle 

åreforkalkning og forhøjet blodtryk. 

Blodkarrene omfatter såvel arterierne som venerne og kapillærerne. Hos personer med 

Marfan Syndrom er det specielt den største arterie, aorta der er berørt. 

 



 

 

Fig 8 Aorta med den opadgående og nedadgående gren 

 

Aorta afgår direkte fra venstre pumpekammer: Alt blod, der pumpes fra hjertet og ud i 

kroppen, må først passere denne arterie. Efter at have forladt hjertet, deler aorta sig i 

flere store blodkar, som fordeler det iltede blod rundt i hele kroppen. Mellem venstre 

pumpekammer og aorta ligger en anden hjerteklap, nemlig aortaklappen. Denne klap 

fungerer ligeledes som en ventil, som skal sikre at blodet kan strømme uhindret fra 

venstre pumpekammer til aorta, men at det ikke strømmer tilbage når pumpekammeret 

fyldes fra forkammeret. 

Væggen i aorta består af 3 dele: et tyndt indre lag (intima), et tykkere, elastisk mellemlag 

(media) og et ydre lag (adventitia). Hos personer med Marfan Syndrom er det elastiske 

mellemlag svagere og mere skrøbeligt end normalt. Da aortavæggen gennem årene er 

udsat for et konstant skiftende blodtryk fra det pumpende hjerte, kan denne væg, specielt 

de første 5-10 cm. efter aortaklappen, gradvist udvide sig. Hos en normal voksen person 

er diameteren på aorta 25-35 mm. Hos personer med Marfan Syndrom kan aorta være 

udvidet ud over denne grænseværdi, og man taler så om en aortadilatation. 

Hos nogle sker der en væsentlig udvidelse af aorta på op til 60 mm eller mere, og 

lægerne benævner da tilstanden som et aortaaneurisme. 

Ved en markant udvidelse (dilatation) af aorta kan der ske to ting. For det første kan 

aortaklappen blive strakt så meget, at den ikke kan lukke sig helt. 



 

Dette betyder, at klappen bliver utæt og blodet kan strømme tilbage til venstre 

pumpekammer mellem hjerteslagene, hvilket igen betyder, at det venstre pumpekammer 

må arbejde hårdere. Venstre pumpekammer skal i disse tilfælde både pumpe den 

mængde blod ud, som skal bruges i kroppen, og den mængde blod, der løber tilbage. 

Hvis denne tilstand ikke behandles, kan hjertet blive alvorligt overbelastet således, at 

man risikerer at få hjertesvækkelse eller hjertesvigt. Har man nået det stadie, hvor der en 

betydelig utæthed gennem aortaklappen, er symptomerne de samme som ved en alvorlig 

utæthed af mitralklappen, dvs. åndenød, træthed og uregelmæssig puls. Desuden kan 

man få smerter i brystet eller besvime. 

Ved en markant aortaudvidelse kan der endvidere opstå en rift i aortas indre lag, som 

hurtigt går ind i det bløde mellemlag. Når en sådan rift er opstået, kan kraften fra det 

pumpende blod få mellemlaget til at skille sig, således at der bliver skabt en unormal 

kanal mellem karvæggens lag, igennem hvilken blodet kan flyde. Denne tilstand kaldes 

en aortadissektion og medfører som regel stærke smerter i brystet og/eller ryggen evt. 

besvimelse. Efterhånden vil der i enden af denne kanal som regel opstå endnu en rift, 

hvor blodet strømmer tilbage i aorta, - sjældnere - udadgående, hvorved der opstår en 

brist på aorta med efterfølgende blødning ud i brystkassen. 

Den første del af aorta udvider sig i større eller mindre grad hos mange med Marfan 

Syndrom. Et ekkokardiogram er den letteste metode til at observere og måle aorta på 

dette sted. Udvidelsen kan observeres selv hos mindre børn. Det er derfor vigtigt at gå 

jævnligt til kontrol for at følge en eventuel udvidelse, idet der i dag er gode behandlings- 

muligheder, hvis den opdages i tide. 

1.09. Behandling af hjerte-karsystemet. 

Kontrol og behandling af hjerte-karsystemet er naturligvis af stor vigtighed ved Marfan 

Syndrom, idet de alvorligste komplikationer kan opstå her. Også her er første trin en 

rutineundersøgelse gennem en henvisning fra den alment praktiserende læge til en 

hjertespecialist. Kun gennem regelmæssige undersøgelser, herunder ekkokardiografi, 

kan hjertets funktion og størrelse samt aortas størrelse vurderes før alvorlige problemer 

eventuelt opstår. Såfremt man ikke går til regelmæssige undersøgelser, men først 

henvender sig ved eventuelle hjertesymptomer og -problemer, løber man en alvorlig 

risiko. For de fleste med Marfan Syndrom er det tilstrækkeligt med en undersøgelse af 

hjertet én gang om året. Såfremt der konstateres hjertemislyde eller en udvidelse af aorta, 

kan dette betyde hyppigere undersøgelser. Såfremt der ved ekkokardiografi undersøgelse 

slet ikke er konstateret hjerteforandringer, kan man nøjes med at blive undersøgt hvert 

andet år. Uregelmæssige hjerteslag kan i nogle tilfælde medføre, at medicinsk behand-

ling er nødvendig. 

Såfremt en af hjerteklapperne ikke fungerer ordentligt, hvilket normalt vil sige, at den er 

utæt, vil man først behandle med medicin, som aflaster venstre pumpekammer. Hvis 

klappens funktion bliver meget dårlig, kan det blive nødvendigt at udføre en operation, 

hvor hjerteklappen udskiftes. Hvis aortaklappen er utæt, vil det næsten altid betyde, at 

aorta er markant udvidet. I sådanne tilfælde vil man i dag ved en operation udskifte både 

hjerteklappen og det første stykke af aorta ved en operation.  




