Marfans syndrom —
diagnos for manga specialiteter

Den vanligaste arftliga bind-
vavssjukdomen, Marfans
syndrom, har yttringar som

gi tilldampas akut, med allt battre resul
tat. Likasa anvandes operativa atgard
vid allvarliga ortopediska problem som
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langvuxenhet och andra skelett-
avvikelser, linsluxation, hjart-
klaffinsufficiens, aortadilatation
och aortaruptur. Manga komp-
likationer kan undvikas genom
tidig kirurgi. Syndromet maste
darfor inkluderas i differential-
diagnostiska 6vervaganden
inom manga specialiteter. Mar-
fans syndrom medfor ocksa ris-

grav skolios och spondylolistes. Under

1970-talet visades elektiv aortakirurgi

ge avsevart battre resultat an den akutaza RNA-inhibitorer har borjat disku-

P& 1980-talet borjade dgonkirurgin alltieras [4].

mer aktivt ta sig an de oftalmologiska

problemen. Utvecklingen har rapporte- Nya diagnostiska kriterier

rats i Lakartidningen 1994 [2]. Diagnosen kan vara svar. LAngsmala
Marfans syndrom &r pleiomorft,individer kan felaktigt fa diagnosen

med vitt skilda Kkliniska manifestatio-Marfans syndrom utan att bindvavs-

ner, av olika svarighetsgrad. Gemerskada foreligger. Férutom att skapa oro

samt for dessa ar okad eftergivlighet kan saddan éverdiagnostik ha betydande

bindvaven. negativa foljder, exempelvis nér det gal-
ler forsékringar, familjeplanering eller
Molekylarbiologiska framsteg  val av yrke och livsstil. | andra fall har
Under 1990-talet har bindvavsskadiagnosen inte misstankts. Sadan un-
dan lokaliserats till glykoproteinet fib- derdiagnostik kan resultera i att aorta-
rillin. Dess motsvarande gen (FBN-1)dilatation inte uppticks innan fatal
belagen i kromosom 15, &r mycket staaortaruptur intraffar.
| februari 1896 presenterade dewnch féga stabil [3-5]. Over 100 mutatio- McKusick och Pyeritz lanserade
franske lakaren Antonin Bernard-Jeaner har identifierats. | fraiga om mutad1979 ett underlag fér den kliniska dia-
Marfan ett egendomligt fall — en 5-arigtionsfrekvens kontrasterar genen magnostiken av Marfans syndrom, baserad
flicka med mycket langsmala extremiexempelvis den for arftig APC-resi-pa ett fatal kriterier, och en mer kom-
teter och ryggradsdeformitet. Darmedtens (ledande till trombossjukdom)plex diagnostik féreslogs 1988 [1]. Den
hade ett typfall av en arftlig bindvavs-som formodas ha uppkommit en endafterféljdes 1996 av annu en samling
sjukdom beskrivits for forsta gangengang for cirka 30 000 &r sedan. Hodiagnoskriterier [6], som presenteras i
och sedermera samlades liknande fdllarfanpatienter ar nymutationer vanTabell I. Den ar komplicerad, men utgér
under beteckningen Marfans syndrortiga, och genom aren har en glidningamtidigt en genomgang av alla vikti-
[1]. markts i publicerade material, sa att degare kliniska manifestationer, och kan
Under de foljande decennierna klarskattade andelen nymutationer Okawdarfor ge ledning i det diagnostiska ar-
lades de vanligaste skelettavvikelsernd;an cirka 15 till Gver 25 procent. betet. | tabellen ses de sju omraden som
l&ngvuxenhet, toraxdeformiteter och Manga fragor aterstar att l6sa innager underlag for diagnosen. Ett nytill-
skolios. Arftlighetsgangen visades varai far tillgang till billig och pélitlig la- kommet s&dant underlag &r lumbo-
autosomal dominant. Ogonmanifestaborativ genetisk diagnostik. Mutationssakral duraektasi. Vidare har en valbe-
tioner som grav narsynthet, nathinneanalys for att identifiera den specifikeh6vlig precisering av tidigare kliniskt
avlossning och linsluxation beskrevsmutationen &r dyr. Den &r inte helt sddiagnosunderlag genomforts. Anda
Pa 1940-talet borjade de allvarligastker, eftersom vissa mutationer i den stsaknas definitioner for atskilliga kli-
komplikationerna rapporteras, i form ava fibrillingenen kan undga upptackt elniska fynd — till exempel lAngvuxenhet,
uttéanjning och bristning av aorta. Undeler sakna relevans for fenotypen. Koppirattbrost och plattfot. Direkt besva-
1960-talet borjade reparativ aortakirurlingsanalys ar avsevart billigare, memande blir tredje delkriteriet for skelet-
maste baseras pa en kliniskt saker diget, med det vaga kravet pd minskad
gnostik av sjuka och friska individer ikvot dver-/underkroppen, utan att refe-
. atminstone tva och helst tre generatiaensvarden finns.
Forfattare ner i en familj [1]. Ett annat problem med kriterierna ar
LARS MOGENSEN Patogenesen férmodas vara domatt en individ utan séker diagnos mang-
docent, avliden den 26 septembeRant negativ, dér den negativa effekteen gang inte kan avskrivas forran samt-
1999 syns i bindvavens matrix. Normaltliga undersoékningar gjorts. De genetis-
skall nybildade fibrillinproteiner ka analyserna &ar dyra. Det géller ven
MARGARETA OLSSON s .aggregera till funktionella komplex.MR (magnetréntgen) liksom dator-
med dr, bitr Gverlakare; bada kardipg’hgteiner som kodats av den muteéemografi, for att pavisa lumbosakral
ologiska kliniken, Karolinska sjuk- r54e kromosomen forsvarar aggregeturaektasi. Detta tecken saknar dess-
huset ringen aven for proteiner fran den norutom klinisk betydelse och utreds dar-
CARL OTTO SCHELL mala kromosomen. De teoretiska mojfor sallan, trots att det pavisades hos 63
med stud; samtliga Stockholm. ligheterna for kausal terapi med selekprocent av 57 diagnostiserade Marfan-

ker vid graviditet och bor beak-
tas i familjeplanering. Bindvavs-
skadan har lokaliserats till
glykoproteinet fibrillin.
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patientey och inte forekm hos ndgon i ligt att tidigt upptacka aortadilatation,de patienter som tillfrégs om den ini
en lika stor kntrollgrupp [7]. och \dlja fall for aortaresektion ochtiala sméartans styrka, typ och lokalise
Atskilliga narliggande, menanli- graftoperation. Studiervavérdet hos ring. Utelamnades négorwv aessa tre
ga, tillstand fyller inte Mawdnkrite olika kliniska \ariabler for att predik komponenter i symtomanalysen miss
rierna, men uppvisar anda arftlighetstera aortaruptur talar for att tre har-klitanktes dissektion endast i halftem a
gadng & samma slag, och ar uppenbaniskt varde — hereditet for aortarupturfallen [12]. Resultatervaakut aortakir
uttryck for bindvévsskada [1, 5, 6]. Hit progredierande aortarotdilatation ochurgi vid dissektion/ruptur har forbatt
hor hereditar linsluxation, hereditaraortamétt Ger 50-55 mm. Det ar dockrats, men mortaliteten ar foatiande be
aortadissektion och hereditéar kroppsanmarkningsért att aortadimensioner itydande [13].
morfologi som vid Marins syndrom — dessa sammanhang inte alltid relateras Elektiv kirurgi arvands med allt vi
sa kallad Madinoid habitus. Wtig ar till faktorer som visatsava betydelse dare indikationer och med myeklag
differentialdiagnosti&n mot nagra sall fulla — kroppsstorlek, alder oclok [8, mortalitet [13]. Dessa resultat gor det
synta tillstand, bland andra honyste 9]. P4 1990-talet har referer@den viktigt att alla med Madns syndrom
inuri, och Ehlers-Danlos syndrom [1, 5med dessa hansyn framtagits i en st&ontrolleras fran hjart—karlsynpunkt
6]. undersokning [9], ochvén foreslagits (ekokardiograi, datortomograf MR),
for sarskilt lang barn [10] och vuxna liksom att foraldrar syslon och barn
Hjarta och kérl [11]. ocksa bedoms. il operationen ersatts
Syndromet ger oftadmplikationer Det ar viktigt att misstanka aortadisvanligen den skadade delem aorta
som klafinsufficiens och -prolaps, sektion vid momentant insattandedsv med ett graft, dar aortakfah ingar som
aortadilatation och -dissektion, och intérostsmarta. | en studie 83 patienter en protes, sd kalladokipositgraft. |
sdllan fital aortaruptutJpprepade ek med aortadissektiorahn man att ratt vissa &ll kan klafbevarande aortakir
kardiografska matningr goér det méj diagnos missténktes hos 91 procent airgi arvandas, och darmed undviks

Tabell I. De s& kallade Gent-kriterierna for Marfans syndrom [6] &r indelade i sju omraden. For diagnos kravs att ett huvudkriterium ar uppfylit,
inom tva olika omraden, och att ett tredje omréde &r inblandat. Definition av inblandning anges for respektive omrade.

Omrade Huvudkriterier Sidokriterier
Hjéart- och « Utvidgning av aorta ascendens inklude-  Mitralklaffprolaps, med eller utan mitralin-
kéarlsystemet rande sinus valsalva, med eller utan aor- sufficiens

Inblandat om ett huvudkriterium eller ett sido-
kriterium uppfylls

Ogonen
Inblandade om huvudkriteriet eller tva sido-
kriterier uppfylls

Skelettet
Inblandat om tv& delkriterier eller ett delkrite-
rium och tva sidokriterier uppfylls

Dura Mater
Inblandad om huvudkriteriet uppfylls

Lungorna
Inblandade om ett av sidokriterierna uppfylls

Hud och hinnor
Inblandade om ett av sidokriterierna uppfylls

Genetik
Inblandat om ett huvudkriterium uppfylls

tainsufficiens
« Dissektion av aorta ascendens

« Linsluxation — spaltlampa

« Huvudkriteriet ar uppfyllt om minst fyra av
dessa atta delkriterier fylls:

— Fagelbrést (pectus carinatum)

— Trattbrost (pectus excavatum) som kraver
operation

— Minskad kvot dver-/underkroppen eller
kvoten spannvidd/kroppslangd >1,05

— Handledstecken och tumtecken*

— Skolios >20 grader eller spondylolistes

— Strackférmaga i armbagen <170 grader

— Forskjutning av ben i fotleden som ger
plattfot

— Protrusio acetabuli — rontgen

¢ Lumbosakral duraektasi — vid datortomo-
grafi eller MR

« Forstagradsslékting (foraldrar, barn, sys-
kon) som har Marfans syndrom

» Pavisad mutation i gen som kodar for fibril-
lin, FBN-1 — mutationsanalys

« Samma haplotyp intill FBN-1 som slakting
med Marfans syndrom — kopplingsanalys

 Utvidgning av lungartaren fore 40 ars al-
der, utan annat skal

« Forkalkning av mitralklaffringen fére 40 ars
alder

» Aneurysm eller dissektion av aorta de-
scendens fore 50 ars alder

» Flat hornhinna — keratometri

+ Okad langd av 6gat — ultraljud

» Hypoplastisk iris eller ciliarmuskel som for-
samrar mios

Trattbrést av mattlig grad

Hypermobilitet av leder

Hog gom med trangstallda tander
Typiska ansiktsdrag (bl a Iang skalle, plat-
ta kindben, djupt liggande 6gon, liten
haka)

» Spontanpneumotorax
« Blasbildning i 6vre delen av lungorna —
rontgen

« Strimmor som inte beror pa viktandringar,
graviditet eller andra kénda orsaker
« Recidiverande brack eller arrbrack

* Handledstecken — vid grepp runt handled kan tummen tacka lillfingrets ytterfalang
Tumtecken — handen kan knytas runt tummen sa att hela tumnageln sticker ut ulnart.
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. . . troller a blodtryck, och med ek
Handlaggning vid Marfans syndrom kardiograf, under graiditeten och hela
Har sammardttas lontroller, undersokningr och atgrder att tervaga. De| @mningsperioden [15, 16]. Behandling
har modiferats, med utngspunkt fran referens [2]. Dessameknendationer Med betabloasrare kan fortséttas.aff
ar att betrakta som riktlinjemed méjlighet till storaariationer beroende pa e da aorta vidgs, och patienten vill full
aktuella forutsattninarna. folia_graviditeten, aktualiseras sjuk
hus\ard och elektit kejsarsnitt.
Kontroller av specialister:
Allméanlakare Kliniska kontroller och samordnande funktion, afli-  Muskler, skelett, leder
gen och vid beho De ortopediska beéven &r deanli-
Oftalmolog Vid sex m&naders aldgdarefter arligen, vid belio| gaste och i allmanhet myek efter
Ortoped Fran fodelsen till 20 ars aldefid beha. hangsna. e & fyra personer med Mar
Genetiler Radgining vid diagnos, sa smaningom med part- fans syndrom har mer eller mindre-gra
ner. va problem med ark fran lederna.
Kardiolog Fran fodelsenartannat ar till tolv ars aldedarefter Hypermobilitet och luxationer ar andra
arligen. vanliga ledlomplikationer [17]. Nar det
galler behandlingr finns konsenativa
Undersdkningar vid kontroller (Se &en Tabell | for diagnostik): och kirugiska atgrder
Allmanlakare Anamnes, ¥en forstagradsslaktiag Till de konsenativa hor den arsenal
Status. vi kdnner igen fran reumatologin, reha
Remiss for e&kardiograf — mitralklaffprolaps,| biliteringsmedicinen och ortopedin —
aortadilatation? stédbandage, dtsetter specialshr,
Samordning och vid belkaemisser till berdrda analgetika etc. Skna kan ara ett stort
specialister problem, inte minst hos personer med
Organspecialister Beddémning och undersokniagpa basernveorgan- |  extremt stora fotterManga har dess
engagemang. utom myclet smal last, och ibland be
hovs i tidig alder stod i bada faven.
Atgéarder att 6vervaga: Till de kirurgiska atgrderna hor
* Begransning a anstrangnde fysiska aktiteter, sarskilt isometriska och|  skolioskirurgin, liksom stabiliserande
kampsporter atgarder vid spondylolistes eller vid
< Endokarditprofylax. subluxationerLikasd genomforsdri-
* Betabloclerare. gerande kirugi vid pectusdeformiteter
« Elektiv aortakirugi vid aortarotdiameten&r 60 mm, eller 50-55 mm om dar vi i Swerige dock foredller ha sna
aortadissektionifins i familjen. vare indikationer an pa andra hall.
» Ogonkirugi — hjalpmedel. Tandproblem &r anliga, och
« Ortopedisk kirugi — hjalpmedel. trangstallda tander till foljd va hog,
« Tanchard. smal gom ses ofta. Nyligen har visats att
« Slaktutredning. 70 procenta 76 personer med syndro
met hade behoav ortodontisk atgrd

[18]. Hos halften forelag kakledsbe
svar. Ortodontister har goda mojlig
livslang antibagulansbehandling. Sirbelastning som bindvsuppluckring heter att bidra i det diagnostiska arbetet,
Magdi Yacoub har reddsat goda resul vid partus. da de hade settaut tredje &ll innan
tat med denna kvande teknik hos 81 | en fallbeskri/ning [15] gbrs en lit  diagnosen ar stalld.
patienter med Maains syndrom, och teratugenomgng, som reddsar stora .
enstakadll har opererats i ®vige. glidningar i synen pa graditetsrisler. | Ogon

Betablockad hanehédvd arvants for ett normgvande arbete fran borjava  Syns\arigheter ar ibland det domi
att bromsa aortadilatationen vid syn1980-talet summeradesallfapporter nerande problemet fér personer med
dromet, &en om ing prospektia kon-  for 32 kvinnor med aortadissektion hosMarfans syndrom. Héggradig nérsynt
trollerade studier har genomforts. DeRO, flertalet meddtal ruptur | samma het &r \anlig och beror p& okad axial
finns dock flera &lgjorda undersék Oversiktsartilel anges aortadissektionldngd hos globen [6]. Darigenom Okar
ningar som talar for att dilatationen karhos 2 & 21 médrar i den enda prospekéven rislen fér nathinnedossning, dar
bromsas &sentligt med ar@ndning & tiva undersokningervaravida kvinnor dock operationsresultaten ar goda [19].
betabloclerare [14]. med tidicare diagnostiserat Mafis Linsluxation kan upptrada redan i

Prolaps a klaffsegel eller klafickor syndrom, somiék fullfélja gravidite- barnaaren och kvér kirumgisk atgird.
arvanligt. Samtlig klafar kan drabbas. ten. | en retrospektigenomg@ng, dar Utmarkta resultat har uppnatts med
men i sarklassanligast &r enggemang fallen hamtades fran en daérad vitreolensektomi [20]. Personer med
av mitralis. Klafplastik avénds, sien population, sags aortadissektion i sanMarfans syndrom skall undersokas och
om resultaten p& lang sikt kan visa sigand med graditet hos 4 & 36 kvin  féljas av 6gonspecialist, d& syndromet
mindre gynnsamma &an for personemor, och ytterligire té fick betydande har méng oftalmologiska yttringr.
med frisk bindév. | enstaka dll ses dilatation [16]. Riskn for aortadissek Barn till forédlder med syndromet bor
vidgning & lungartaren eller andra sy tion ar 6kad @en vid mattlig dilatation, bedomas tidigt och vid benljas, ef

stemartérer an aorta. och ruptur har beskits vid aorta tersom obehandlade okplikationer
o dimensioner kring 40 millimeter kan ge bestaende synskador
Graviditet Konsekenserna ar betydande bade

Graviditet innebar en okad risk forvad betrdfar familjeplanering, &n- Patientféreningar
aortaruptur hos modrar med Mank trollbehos och sarskilda hansyn vid Inom mang \ardomraden har pati
syndrom. Mekanismerna ar sannoliktorlossningen. Modrar med Marfis enter bildat intresseforeniag Vad dgil-
multipla, med sél 6kad cirkulatorisk syndrom bor foljas med upprepadmk ler Marfans syndrom ifins speciella »
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skal. Antalet drabbade indiler &r litet, praktiska lonsekenser Den kliniska ;“e,”t of ”&e aort'cl\gogt n S’a&er&tslggg- 'Vg%
och de méter darfor ofta oaren rd-  betydelsenwagenetisk diagnostik kar 505 3570 0o T ENGES Ve e
personal. Syndromet ger praktiska-prdosterdiagnostik kan bli ett viktigt 14.Shores J, Berger KR, Murphy EA, Pyeritz
blem, ekempelvis ad giller att fitag i framtida amandningsomrdde. Fram  RE. Progression of aortic dilatation and the
passande kladeDet ibland sérpragladestegen nar det &ler non-ivasiv bild- benefit of long-term B-adrenergic blockade
utseendet kan innebdra risk for isoleringliagnostik — hjarta och karl, 6gonesk ?S%”.a{‘;,asf‘ﬁff’ ndrome. N Engl J Med 1994,

Vid de senaste internationellark lett — ar imponerande och kliniskt bety 15 Simpson LL, Athanassious AM, D'Alton
gresserna om syndromet har Mexf delsefulla. Krrektva och preentva ME. Marfan syndrome in pregnancy. Curr
foreningar varit representerade. Dar hakirurgiska atgrder &r allt vidare indi Opin Obstet Gynecol 1997; 9: 337-41.
funnits rika tillfallen till méten mellan kationey blir allt sakrare och ger allt 16-JPscomb X3, Smith JC. Clarke B, Donnal
patienteyforskare, kliniler och anhori - battre resultat. men with Marfan Syndroﬂqe‘j}’ Br JyObstet
ga. Ratienter har kunnatlyssnatillde se  Utomlands kntrolleras ofta perso  Gynaecol 1997; 104: 201-6.
naste rénen — forskare och klieikhar ner med Marins syndrom\aintresse 17.Grahame R, Pyeritz RE. The Marfan
kunnat ta delapatienters och anhéri rade specialister vid olika kliné sna Sy”drlc’m95 joint and fk'”dm%”'fesgﬁ'ons are
gas direkta uppleelser Kongresserna rare an vid ett sarskilt centrum. Goda er Jigaont 204 correlated. Br J Rheumato
har guvit goda &empel pa att detdy att farenheter har dock redeats fran ett 18 westiing L, Molin B, Bresin A. Craniofacial
halla ett forskningssymposium pa hogarskilt Marfincentrum i St Louis, manifestations in the Marfan syndrome:
nivd med patient- och anhérigmedy USA, med alla specialister samlade och Palatal dimensions and a comparative
kan. Modellen kan rimligen applicerassamréd ter specialitetsgranserna. Nor geer:lhgilgqu%tgg_ ?’é‘?"%’i'f_‘s‘] Craniofac Genet
pa mé_ng sjukdomsgrupperoch den ge har centraliserat ett visst omhandeig abboud BE. Retinal detachment surgery in
borde i framtiden kunna bli en sjalv tagande, framst nar detitler fysisk tra Marfan’s syndrome. Retina 1998; 18: 405-
klarhet i takt med att patienter kgt — ning. Ett centrum i Sarige kan ara \art 9. _ _
och har rétt till —agorande inflytande att Gvervéiga, framst da som en kun 20-Hubbard AD, Charterie DG, Cooling R).
over sin gen sjukird. skapsbank med radginde funktion. Eye 1998 12: 41yz_6_ y '
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pa interviuer med patientemed gen , 1996: 1047-63.

L . 2.Mogensen L, Nordenskjold M, Peltonen L.
forskare och k“';“Skt m_'ksamma laka Marfans syndrom. Gammalt syndrom i nytt
re. ideon kan lanas via nska Mar ljus. Lakartidningen 1994; 91:1065-70.
fanféreningen. 3.Aoyama T, Francke U, Gasner C, Furth
mayr H. Fibrillin abnormalities and progno

" : sis in Marfan syndrome and related -dis
Swvenska Marfanféreningen orders. Am J Med Genet 1995; 58: 169-76.

| Sverige bildades Snska Madn+ 4 Kilpatrick MW, Phylactou A. Towards an
foreningen 1993, och den har ett snabbt RNA-based therapy for Marfan syndrome.

okande medlemstal — for namande _ Mol Med Today 1998; 4: 376-81.

: : 5-Gray JR, Davies SJ. Marfan syndrome. J
cirka 200. Breningen ger ut ett med Med Genet 1996. 33: 403-8.

lemsblad fyra gnger &rligen, samman 6 pe Paepe A, Devereux RB, Dietz HC, Hen
stéller informationsmaterial, ordnar-pa nekam RCM, Pyeritz RE. Revised diag
tient- och anhorigtréfr och forelas nostic criteria for the Marfan syndrome. Am

: ; ; ; 3 J Med Genet 1996; 62: 417-26.
ningar Med »stimulansbidrag till sma 7.Pyeritz RE, Fishman EK, Bernhardt BA,

handikappgrupper» fran Socialstyrel "“sjegeiman 'SS. Dural ectasia is a common
sen har féreningen sokt ge battre infor  feature of the Marfan syndrome. Am J Hum
mation till personer med syndromet. Genet1998; 43: 726-32.

2 8.Roman MJ, Devereux RB, Kramer-Fox R,
Det har sktt genom att lata erxgert O’Loughlin J. Two-dimensional echoear

grupp _SammanSté‘”a "fyra informa, diographic aortic root dimensions in normal
tionsskrifter n'led bade Iakare_ och pati  children and adults. Am J Cardiol 1989; 64:
enter som malgrupp. En fyllig allméan 507-12. o
information som patienter kan ge till 9-\[/)aSEacr;]E;{r'a%fger;pmcG}eegpéﬂ?énvgfdeée}’gr
SJUk\.’.ardsperSQnal_oc.:h vicensa. aortic root size: The Framingham heart
Sarskilda informationsskrifter fOr  study. J Am Soc Echocardiogr 1995; 8: 793-
ungdomar larare och tandlakare be  800.
domdes ¥%en angelagna. dfeningen 10.Roozendaal L, Groenik M, Naeff MSJ, Hen
¥ ; . . nekam RCM, Hart AAM, van der Wall EE
har ! Jar_]ua” 1997. get;_ut. Allman |r!f-0r et al. Marfan syndrome in children and ado
mation; Information for ungdomar;4n  |escents; an adjusted nomogram for screen
formation for larare; Information for ing aortic root dilatation. Heart 1998; 79:
tandlakare. Skrifterna kan rekvireras 69-72.

i 2 & i 2 11.Reed CM, Richey PA, Pulliam DA, Somes
gratis fran iGreningen. Sand dubbel GW, Alpert BS. Aortic dimensions in tall

frankerat S\arSkU\ert"med onsémal till men and women. Am J Cardiol 1993; 71:
Swenska  Mardnféreningen, Box  608-10.
16242, 103 24 Stockholm. 12.Rosman HS, Patel S, Borzak S, Paone G,

Retter K. Quality of history taking in pa

: . tients with aortic dissection. Chest 1998;
Marfancentrum i Sverige? 114: 793-5.

_ Den snabba uecklingen inom be 13.Gott VL, Greene PS, Alejo DE, Cameron
rorda medicinska specialiteter hattf ~ DE, Naftel DC, Miller DC et al. Replaee

468 LAKARTIDNINGEN « VOLYM 97 « NR 5 « 2000



