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Forord

AfiLandsforeningen for Marfan Syndromo bl
at udbrede kendskabet til Marfan Syndrom. Der findes ca. 550 danskere med Marfar
Syndrom,dvs. der erher tale om en sjaelden sygdom, som mange leeger aldrig nar at
stifte bekendtskab med i deres praksis. Siden Landsforeningens start har vi arbejdet fo
oplysning om Marfan Syndrom og dens konsekvenser, hvilket bl.a. har medfart, at dette
haefte nu udkommerd. udgave farste gang i 1993.

Heeftet henvender sig til personer med Marfan Syndrom og deres familier, men ogsa til
relevante specialleeger. Marfan Syndrom er en sjeelden, arvelig bindeveaevssygdom, sor
kan pavirke skelettet, gjnene og hjektesystemet. Makommer derfor i bergring med
mange specialleeger, hvorfor det er meget vigtigt, at der er en god koordinering mellem
de forskellige specialer.

| forbindelse med udarbejdelsen af dette heefte skal der lyde en stor tak til
iLandsforeningens® of a pmiéibgscente@iyorezye, dmed.

Jens Halkjeer Kristensen, Rgsspitalet, overleege, dmed. Lars Sgndergaard,
Rigshospitalet og overleege Josefine Fuchs, Glostrup sygehus samt tidligere overlaeg
Thomas Rosenberg, Statens Jjemkli for dees grundje kommentarer samt deres
store stgtte i vort daglige arbejde.

Vi haber, at vi med dette haefte er med til at opfylde éilLahdsforeningen for Marfan
Sy n d r form3: &t udbrede kendskabet til Marfan Syndrom til gavn for personer med
Marfan Syndrom.

Maj 2009
Bodil Davidsen, sekretariatsleder
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Indledning

Dette heaefte henvender sig til alle, der er interesserede i at vide mere om Marfan
Syndrom. Indhold og format er udvalgt af personer, der selv har M@yfatirom og

afspejler deres vigtigste spgrgsmal 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 fglgende.

Sproget er valgt sdledes at medicinskguidtryk sa vidt muligt er undladt, men ord og
vendinger, som man ofte mgder under séentaed leeger, i journaler eller i den
medicinske litteratur, er anfart i parentes. Erfaringer fra en stor gruppe personer med
Marfan Syndrom, deres pargrende samelabgr dannet grundlag for denne pjece. Alle
anstrengelser dlevet gjort for at undga forimttagethedg spekulation. Ikke desto

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

f B1 g e nldardsforemiggenifor MarfaByndrond o pf ordrer t il i n
har andre daringer end de, der er viddmagt her. P4 den made kan den naeste udgave af
denne pjece maske blive endnu bedre!

En gruppe unge pa kursus februar 2008



Kapitel 1

Hvad er Marfan Syndrom?

Marfan Syndrom er en medicinsk diagnose, klassificeret som en arvelig bindeveevs
sygdom, der hovedsagelig rammer knogler og led (skgktemet), gjne (det okuleere
system) hjerte og blodkar (hjertkarsystemet) og lunger.

Marfan Syndrom er opkaldt efter en fransk bgrneleege, Antoine Marfan, der i 1896
beskrev en &rig pige hvis lemmer, fingre og teeer var lange og tynde, hvis
muskeludvikling var darlig og hvis rygsgjle havde en unormal krumning.

Senere beskrev andre laeger patientier udover at have de samme forandringer af
skelettet ogsa havde uregelmaessigheder i andre af kroppens dele. Som det er normal
den medicinske verden, blev Marfans navn herefter brugt om personer, som man ment
havde disse sammenfaldende kendetegn. ©t fisyndromd betyder
tilstande eller eendringer fdtemmer sammen ofte nok til, at leeger kan genkende et

saml et AmBnster o, ell er sagt p- en ande
tilsammen karakteriserer en vis sygdommSaet vil blive diskuteret i dette haefte, er det
dette AmBnstero, der er meget vigtigt,

arsayer, samt forudsige sygdomsforlgbet hos pavirkede personer og planleegge egned
behandlingsformer.

Der er over 100 fiskellige arvelige bindevaevssygdomme, biamdt nogle fa, der ligner
Mar fan Syndrom en del .gd®d&, bfearedginede adl le
genetisk forandring (mutation); da sleegtninge har delvis feelles gener, kan disse forholc
ramme mee end én person i en familie. Bindevaevet kan beskrives som det vaev, der
stgtter og binder kroppens organer og kroppen sammen. Visse af bindevaevets bestandd
l e fungerer som Al i mo, andre som stRBtte
sammentraaking.

1.01. Diagnosekriterierne ved Marfan Syndrom.

Inden for Marfan diagnostikken arbejdes med 7 forskelliggeriegrupper, hvorafie

farste 6 er organgrupper og den sidste en genetisk gruppe.

Grupperne er fglgende: 1. skelet, 2. gjne, 3. hjerte ogtkAmger, 5. hud, 6. hjerneg
rygmarvshinde og 7. genetik.

For at stille diagnosen Marfan Syndrom kraeves det, at der er karakteristiske symptome
fra mindst 3 af de 7 kriteriegrupper. Af disse skal der foreligge et hovedkriterium fra to
organgrupper +nvolvering af en tredje organgruppe. Hvis der er pavist en kendt
Marfan-mutation hos den pageeldende, eller hvis der er tale om en slaegtning til en persol
med Marfan Syndrom, er diagnosen sikker blot ved pavisning af et hovedkriteriem fra
organgruppe volvering afenanden organgruppe. Der henvises til kapitel 8, hvor de
konkrete symptomer er beskrevet.



1.02. Kan Marfan Syndrom helbredes?

| dag kan man ikke blive helbredt for Marfan Syndrom, uanset hvor tidligt i livet
diagnosen bliver stillet, elldrvor milde symptomerne er.

Selvom den grundleeggende arsag til Marfan Syndrom ikke kan behandles, bliver det
stadig bedre og bedre muligheder for at behandle de enkelte symptomer. For 25 &r side
var gennemsnitslevealderen i USA for en person med Marfadr8wy ca. 4650 ar. |

dag er den neesten som for befolkningsgennemsnittet. Det skyldes hovedsagelig d
hjertekirurgiske fremskridt. Det er derfor af afggrende betydning, at personer med
Marfan Syndrom regelmaessigt kontrolleres, bade hvad angar hjertey sialet.

| det fglgende vil de enkelte symptomer blive beskrevet, samt mulighederne for at
helbrede / aflaste disse.

1.03. Hvad er de karakteristiske treek ved skelettet?

Knogler og led kan veere pavirkede pa mange forskellige mader. En person med Marfar
Syndrom vil ofte veere hgj, slank eller spinkel samt have lgse eller meget bgjelige led
(hypermobile), men sidstevnte kan omvendt ogsa veere stramme og stive.

Arme, benfingre og taer kan veere uforholdsmeessigt lange saniigeat med kroppen
(truncus). Bgeligheden udstraekker sig ofte til fadderne, hvor svangen ofte er flad. En
krummet rygsgijle (scoliosis) er almindelig og kan blive ret alvorlig safremt behandling

i kke p-begyndes. Brystbenet kan enlryeant o
den meitinske betegnelse er pectus catinam) el l er indadvend
pectus egavatum) pa grund af en for kraftig vaekst af ribbenene. Ganen i munden er
normalt relativ hgj og teenderne teetsiddende. Ansigtet kan forekomme langt og smalt i
forhold il den almindelige krogsygning.

Fig 1. Et eksempel pa tragtbryst A Fig 2. Scoliose



1.04. Behandling af skelettet.

Rygskeevhed og brystets deformitet er oftest arsag til de merdigdvprdolemer.
Begge kanveere kosmetisk skeemmende, niem ogsa sveekke hjertets og lungernes
funktion. Med hensyn til ryggen bgr iseer bgrn gennemgd en arlig, matssig
undersggelse hos en specialist, der kender de polemieblemer, der kan opsta. Hvis
rygskeevhed forekommer, kan man pa genbillede méale ryggens krumningsvinkel,

dvs hvor skeev rygsgijlen er. Rygskeevheden synes ofte at blive forveerret under vaekster
specielt i puberteten. Hvis der opstar en rygskeevhed p& mere end 10 grader, er de
vigtigt, at en ortpeedkirurg, der er specialist i iIjggdomme, undersgger ryggen og
forestar den videre behandling. Der bar forsgges fysiurgisk behandling, og safremt dette
ikke hjeelper, kan et aftageligt korset ofte stgtte og stadi rygsajlen effektivt, indtil
veeksten er slut. Hvis et saddant korséteikhar den gnskede virkning, og skeevheden
bliver mere udtalt, op mod 35 til 40 grader, kan en operation, der ikke er forbundet med
vaesentlig risiko, give et tilfredsillende resultat. Ved operationen indseettes to stave, de
sakaldte Harrington stave. Hyige kontrolbesgg med grundige og omhyggelige
tilpasninger af korsettet, samt konstant brug af dette mindsker sandsynligheden for er
operdion. P& grund af de hyppige rygproblemer er det vigtigt, at man allerede i skole
alderen er opmeerksom pa rigtitpassede borde miole.

Fig. 3 Scoliose fgr operation Fig. 4 Scoliose efter en operation
medHarrington stave



Det er vigtigt atfglge veeksten op gennem barndommen og petssr. | dag er det
muligt ved hormonbehandling at fremskynde puberteten og derved mindske sluthgjden
For at starte pa denne behandling pa det rette tidspunkt, er det vigtigt at drafte dette
spgrgsmal med bgrreeberne omkring-érs alderen. Man skal dog veere opmaerksom pa,
at en fremskyndelse af puberteten kan give fysiske og psykiske problemer. Man bgar
derfor ngje vurdere om barnet rent psykisk er parat til at komme i puberteten, maske son
den fgrste i sin klassehvorfor dette spgrgsmal skal drgftes ngje igennem med de
relevante personer.

Bade et indadvendt og et udstaende brystben kan rettes ved en operation i de fa tilfaeld
hvor hjertet eller lungerne er sammenpresset og derfor ndidigar en operation.

De andre problemer, der kan opsta ved skelettet og kropsbygningen, behgver sjzelden
omfattende behandling. En flad svang og lange smalle fadder betyder, at man skal vaer
specielt opmaerksom pa at f sko, der passer godt (ogsa selv om man synes, at de <
storeud, og de kan veere sveere at fa fat pa ). Lgse led kan medfare, at barnet leerer at
senere end gennemsnittet eller far forvridninger i leddene, specielt knaeskallen (patella)
Normalt vil leddene efterhanden som barnet vokser blive mere stabile og de
omkringliggende muskler steerkergiledes at disse problemer ikke spiller nogen
vaesentlig rolle.

Mange med Marfan Syndrom klager over ledsmerter. Disse begynder ofte-i barn
dommen. | akutte situationer er hvile den bedste form for behandling, evt. kombineret
med smertestillende medicin (evt. gigtpreeparater) og at undgd aktiviteter, som frem
kalder smerterne. Det er imidlertid meget vigtigt at styrke muskler og sener omkring de
svage led. Et treeningsprogram bgr tilretteleegges i samarbejde med en fysioterapeu
hvorefter man kan treene pa egen hand. Man bgr afholde sig fra aktiviteter som f.eks
trampolinhop og langdistancelgb, der belaster leddene.

En del personer med Marfan Syndrom er meget tynde, hvilket skyldes, at musklerne el
spinkle og at de mangler et lagdemhudsfedt. Forsigtig traening kan gge muskelmassen,
men f.eks. tung styrketraening frarades.

Mange klager endvidere over, at de lettere udmattes eras jdevnaldrende, hvilket
skyldes den svage muskulatur samtidig med en fglelse af udmattelse pa grund a
overstreekning af nervebaner i ledband, sener og muskler. Denne overbelastning ske
selv ved normale aktiviteter og kan give smerter, som kan tolkes som udmattelse. De
bedste er at tilrettelaegge traeningen pa en made, s& man undgar udmattelsen.

En norsk undrsggelse har vist, at 9 ud af 11 personer over 45 ar havde skader i det
perifere nervesystem (polgoropati). Dette kan skyldes, at udposninger pa
rygmarvshinden ( dural ectasi) skiveprolaps kan pavirke stofskiftet i nerverne pa det
sted, hvor nerverngar ud fra rygmarven og rygmarvskanalen. Det kan ogsa skyldes den
ggede benleengde eller hypermobiliteten. Hvis der findes neuropatiske smerter bar
antiepileptika foretraekkes frem for saedvanlig smertestillende medicin.



1.05. Tandproblemer.

Den hgje, smadl gane og den relativ smalle keebe medfgrer ofte teetsiddende teender
Alle bgrn med Marfan Syndrom skal derfor undersgges tidligt af en tandlaege, og safrem!
der opstar fejlstillinger af teenderne, bgr der henvises til reguleringstandktigeevt.

til tandaegeskolerne i Kgbenhavn eller Arhus.

Den overbeveegelighed (hypermobilitet) af kroppens led, der kan findes i forbindelse
med Marfan Syndrom, geelder ogsa keebeleddet. Den ggede bevaegelighed kan resulter
overbelastning af keebeled og tyggemuskler med bebesyeser, smertejag fra leddet og
gmhed af tyggemuskulaturen til fglge. Hvis der optreeder besveer og gener af der
karakter, er det vigtigt at henvise til tandlaegeskolerne for naermere udredning.

Personer med Marfan Syndrom, som ofte vil veere i risikogruppat fd beteendelse ved
hjerteklapperne (endokardit) bgr have profylaktisk antibiotikabehandling ved tand
behandlinger, som kan medfgre blgdninger f.eks. ved tandudtreekning, operationer
mundhulen, rodbehandling, kraftig tandrensning og maske pasaetnimgodbntiske

band pa kindteenderne. Dette bgr draftes med lazegen eller tandlaegen.

Forebyggende engangsbehandling med antibiotika, som Hjerteforeningen og
Rigshospitalets hjerteafdeling anbefaler:

Voksne og bgrn over 10 ar eller over 40 kilo: Amoxicillin 2rgr

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

Ved overfalsomhed for penicillin spgrges egen leege til rdds angaende andet preeparat.

1.06. Hvordan er gjnene pavirkede?

Jijets linse er lgsnatvs forskudt ellerkippet hos mere end halvdelen af alle med
Marfan Syndrom. Linsen kan veere forskudt i varierende grad, og undersggelse for
linselgsning kreever udvidelse af gjets pupiller med gjendrdber. En sddan lgsning af gjet
linse findes kun ved ganske fa andrediymstilstande og er derfor et vigtigt kendetegn

for Marfan Syndrom. Den hyppigste indvirkning pa gjet er dog nzetsytemyopa).

Ud over dette kan en omhyggelig gjenundersggelse undertiden vise forandring af
hornhinden, som er fladere end normalt og utiden ogsa starre. | regnbuehinden kan
der ogsa ses forandringer ved Marfan Syndrom. De fleste mennesker med Marfar
Syndrom har et godt syn, meetkan veere forringet, dels pa grund af lifesskydning,

dels pa grund af andre nf@lgende gjensygdomme sagré eller grgn steer. Huller og

rifter i gjets inderste hinde, nethinden, kan ogsa forekomme og meufiniaddgsning
(amotio retinae)isaer hos personer med linselgsning diespersoner, der tidligere har

faet fiernet linsen ved opdian.



G it e e
Fig 5. Eksempel pa Idise. P4 billedet til venstre reflekteres lyset fra nethinden ud
gennem gjenlinsen, som er forskudt mod hgjre. P& billedet til hgjre er linsen markest
bortset fra lysreflekserne fra fotolampen. Det kan ikitdra billedet afggres, om synet
er bedst nar vedkommende ser gennem linsen eller uden om denne. Pupillen er kunstigt
udvidet med gjendrabefFoto: Statens @jenklinik)

1.07. Behandling af gjnene.

@jnene skal undersgges regelmaessigt fra den tidlige barfatoat afslgre eventuelle
brydningsfejl (naersynethed, langsynethed, bygningsfejl), der kan behandles med briller
eller kontaklinser. Hvis en sadan brydningsfejl ikke opdages i tide, kan det medfgre
varig synsnedseettelse pd det pageeldende gje. Hosesle fér linselgsning og
forskydning kun et mindre problem. Untiden kan linsen dog direkte virke
forstyrrende pa synet, og specielle briller kan derfor vaere ngdvendige. | nfagldetier

det ngdvendigt at fijerne den lgsnede linse. Denne tpenea tidligere behaeftet med
mange komplikationer, men moderne operationsmetoder har gjort operationen langt
mindre risikabel i dag. Den fiernede gjenlinse kan evt. erstattes af en plastlinse, der sy
fast bag pupillen. Spgrgsmalet om indoperation af en spdatlinse afgares savel af
gjets brydning inden operationen, som af operatieksiske forhold. Der er intet, der
tyder pd, at fysisk aktitét pavirker forskydningen af gjenlinserne, og sportsudgeglse
s-l edes i kke 0 Detred\iggt & beginomed syfsprablerser bliver
placeret rigtigt i klassen. Neersynede bgrn bgr sidde sa langt fremme i klassen son
muligt og med lyset i ryggen. Der bgr sikres en god belysning p& savel bordet som pé
tavlen

1.08. Karakteristiske traek i hjerte-kar sysemet

Hjerteklapper og blodkarrene er pdvirkede hos mange, unge savel som aeldre mel
Marfan Syndrom. Hjerteklappernee st - r af tynde drfurgdrdrade
som ventiler, der far blodet til at stramme i den rigtige retning. | mange tilfasderfer
hjerteklapperne ved Marfan Syndrom unormalt. Specielt er det mitralklappen (klappen
mellem venstre ferog pumpekammer), der har for lange flige. Dette kan resduiltete
klappen baglger tilbage (prolabeyer hjertets venstre forkammer, nar hjéstevenstre
pumpekammer treekker sig sammen for at pumpe blod ud i hovedpulsaren (aorta).



Dette unormale forhold kaldes mitgadolaps og optreeder hos -85 % af alle med
Marfan Syndrom.

Hos de fleste, der har mitmlr ol aps, gi ver nmartdendukKer sig;em e n
lyd der normalt kan hgres gennem et stetoskop. Hos de fleste personer med Marfal
Syndrom med mitralprolaps fungerer klappen normalt (fig. 6) Hos ca. 1/3 lgber blodet
dog tilbage gennem mitralklappen og giver en speciel hjertemislgd,kan hgres
gennem stetoskopet. Mange, der har en sadan uteet mijiralda beskrevet ovenfor
(mitralinsufficiens fig. 7) far dog ikke symptomer herpd, idet hjertet kompenserer
udmaerket for dette. Undertiden kan denne tilstand kun opda&gesrvekkokardgrafi
(ultralydscanning). Ved undersggelsen sendes hgijfrekvente lydbglger (ultralyd) mod
hjertet, og deres tilbagekaing giver et akustisk billedsdledesat man pa en skaerm

kan se, hvordan hjertet og klapperne fungerer. Undersggelsen er hverkerléonmed
smerte, ubehag eller risici. Hvis uteetheden forbliver forholdsvis lille, er det som regel
ikke ngdvendigt med behandling, eller der kan evt. blive tale om medicinsk behandling.
Hos omkring 10 % af alle med Marfan Syndrom giver uteetheden af riajppkn
imidlertid anledning til &ndengd ved fysisk aktivitet, eller ved udtalt uteethed maske
endda i hvile, en hurtig eller uregelmeessig puls (patipher) eller ekstrem traethed. |
disse tilfaelde kan operation komme pa tale.

/’J - Mild mitralpro-
'( laps
A
_"\'\
=

Mitralinsufficiens

p,

Fig 6 Fig.7

Hjertemusklen og hjertets kransarer, der fgrer blod til hjertemusklen, er sjeeldent udsa
for problemer som en direkte fglge af Marfan Syndrom, selv om hjertemusklen kan tage
skade som fglge af det ekstra arbejde en uteet hjerteklajxdre\®a den anden side har
personer med Marfan Syndrom den samme risiko som andre for at udvikle
areforkalkning og forhgjet blodtryk

Blodkarrene omfatter sével arterierne som venerne og kapilleererne. Hos personer me
Marfan Syndrom er det speti den steste arterie, aortder er bergrt.
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Fig 8 Aorta med den opadgédende og nedadgaende gren

Aorta afgar direkte fra venstre pumpekammer: Alt blod, der pumpes fra hjertet og ud i
kroppen, ma farst passere denne arterie. Efter at have forladt hjertetaaitdesig 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 Klaf
fungerer ligeledes som en ventil, som skal sikre at blodet kan strgmmeethirad
venstre pumpekammer til aorta, men at det ikke strgmmer tilbage nar pumpekammere
fyldes fra forkammeret.

Vaeggen i aorta bestar af 3 dele: et tyndt indre lag (intima), et tykkere, elastisk mellemlag
(media) og et ydre lag (advetid)). Hospersoner med Marfan Syndrom er det elastiske
mellemlag svagere og mere skrgbeligt end normalt. Da aortaveeggen gennem arene
udsat for et konstant skiftende blodtryk fra det pumpende hjerte, kan denne vaeg, specie
de fgrste 510 cm. efter aortaklappentagivist udvide sig. Hos en normal voksen person

er diaméeren pa aorta 235 mm. Hos personer med Marfan Syndrom kan aorta veere
udvidet ud over denne graenseveerdi, og man taler s om en aortadilatation.

Hos nogle sker der en vaesentlig udvidelse af aortapgpéil 60 mm eller mere, og
leegerne bengevner da tilstanden som et aortaaneurisme.

Ved en markant udvidelse (dilatation) af aorta kan dertskeng. For det fagrste kan
aortaklappen blive strakt s& meget, at den ikke kan lukke sig helt.



Dette betyder, atlappen bliver utet og blodet kan strgmme tilbage til venstre
pumpekammer mellem hjerteslagene, hvilket igen betyder, at det venstre pumpekamme
ma arbejde hardere. Venstre pumpekammer skal i disse tilfeelde bade pumpe de
maengde blod ud, som skal brugegappen, og den maengde blod, der Igber tilbage.
Hvis denne tilstand ikke behandles, kan hjeltiive alvorligt overbelastesaledesat

man risikerer at fa hjertesvaekkelse eller hjertesvigt. Har man naet det stadie, hvor der e
betydelig uteethed gennemrtaklappen, er symptomerne de samme som ved erliglvor
uteethed af mitralklapperdvs andengd, treethed og uregelmaessig puls. Desuden kan
man fa smerter i brystet eller besvime.

Ved en markant aortaudvidelse kan der endvidere opsta en rift i aortadaigdemm
hurtigt gar ind i det blede mellemlag. Nar en sadan rift er opstaet, kan kraften fra det
pumpende blod f& mellemlaget til at skille sig, saledes at der bliver skabt en unormal
kanal mellem karvaeggens lag, igennem hvilken blodet kan flyde. Ddstaamdi kaldes

en aortadissektion og medfgrer som regel steerke smerter i brystet og/eller ryggen ev!
besvimelse. Efterhanden vil der i enden af denne kanal som regel opsta endnu en rift
hvor blodet strammer tilbage i aortasjeldnere- udadgaende, hvoed der opstar en

brist pa aorta med efterfglgende blgdning ud i brystkassen.

Den forste del af aorta udvider sig i starre eller mindre grad hos mange med Marfan
Syndrom. Et ekkokardiogram er den letteste metode til at observere og male aorta p:
dette stedUdvidelsen kan observeres selv hos mindre bgrn. Det er derfor vigtigt at ga
jeevnligt til kontrol for at falge en eventuel udvidelse, idet der i dag er gode behandlings
muligheder, hvis den opdages i tide.

1.09. Behandlirg af hjerte-kar systemet.

Kontrol og behandling ahjertekarsystemeer natuligvis af stor vigtighed ved Marfan
Syndrom, idet de alvorligste komplikationer kan opsta her. Ogsa her er fgrste trin en
rutineundersggelse gennem en henvisning fra den alment praktiserende laege til e
hjertespeialist. Kun gennem regelmeessige usdgelser, herunder ekkokargrafi,

kan hjertets funktion og stgrrelse samt aortageds® vurderes fgr alvorlige problemer
eventuelt opstar. Safremt man ikke gér til resmissige undersggelser, men farst
henvenler sig ved eventuelle hjertesymptomer -pgoblemer, Igber man en alvorlig
risiko. For de fleste med Marfan Syndrom er dedtridekkeligt med en undersggelse af
hjertet én gang om aret. Safremt der kaieses hjertemislyde eller en udvidelse af aorta,
kan dette betyde hyppigere unsiegelser. Safremt der ved ekkokardiografi undersggelse
slet ikke er konstaret hjertéorandringer, kan man ngjes med at blive undersggt hvert
andet ar. Uregelmaessige hjerteslag kan i nogle tilfeeldéamegcht medicirls behand

ling er ngdvendig.

Safremt en af hjerteklapperne ikke fungerer ordentligt, hvilket normalt vil sige, at den er
uteet, vil man fgrst behated med medicin, som aflaster venstre pumpekammer. Hvis
klappens funktion bliver meget darlig, kan det blivadaendigt at udfere en operation,
hvor hjerteklappen dskiftes. Hvis aortaklappen er uteet, vil det neesten altid betyde, at
aorta er markant udvidet. | sidanne tilfeelde vil man i dag ved en operation udskifte bade
hjerteklappen og det fgrste stykke af aoetd en operation.






