
❙ ❙ Frédéric (egentligen Fredyryk) Cho-
pin föddes 1810 i byn Zelazowa-Wola
strax utanför Warszawa, men han dog
redan 1849 i Paris och blev således en-
dast 39 år gammal. Denne geniale piano-
virtuos och kompositör led redan i bar-
naåren av dålig hälsa, allmän klenhet,
upprepade luftvägsinfektioner, fettinto-
lerans/viktnedgång. Under hans vuxna
liv försämrades hans hälsa progressivt
med återkommande perioder med svår
purulent hosta, feberepisoder, hemopty-
ser, tilltagande dyspné, heshet och mus-
kelatrofi.

Läkare vid majoriteten av dåtidens
mest kända kliniker, främst i Paris, un-
dersökte honom och försäkrade honom
och hans släktingar att det inte var fråga
om den tidens dominerande farsot, tu-
berkulos (consumption). Ingen fann
nämligen någon evidens för lungkavite-
ter hos Frédéric Chopin. Trots detta blev
den officiella dödsorsaken enligt det
dödsbevis som utfärdades av en av dåti-
dens främsta medicinska profiler, pro-
fessorn i patologisk anatomi i Paris dr
Léon Jean Babtise Cruvelhier, tuberku-
los i lungor och larynx. 

Obduktionsprotokollet som försvann
Cruvelhier, som själv obducerade Cho-
pin, lät emellertid Chopins nära släkt och
vänner förstå att obduktionen inte hade
visat tecken på tbc utan på en för honom,
Cruvelhier, okänd sjukdom där bl a hö-
gerkammarhypertrofi av hjärtat varit do-
minerande.

I modern tid har emellertid ingen de
facto sett och läst Cruvelhiers obduk-
tionsprotokoll, som sägs ha förkommit.

Oklarheter kring de verkliga obduk-
tionsfynden har kvarstått och har – sam-
mantaget med Frédéric Chopins intres-
santa släkthistoria, varav bl a framgår att
yngsta systern Emilia avled redan vid 14
års ålder i massiv hematemes (portal hy-
pertension?) – lett till en omfattande, tid-
vis ganska spekulativ litteratur rörande
Chopins diagnos. 

I de flesta monografier där stora ton-
sättares verk diskuteras i relation till de-
ras sjukdomshistoria går författarna på
den officiella diagnosen, dvs tuberkulos
i Chopins fall. Under senare år har det
emellertid i ansedda medicinska tid-
skrifter hävdats att Chopin led av en ge-
netisk sjukdom, cystisk fibros [1, 2].
Även α1-antitrypsinbrist, ett tillstånd
som först beskrevs på 1960-talet från
Malmösjukhuset [5, 6], har nyligen häv-
dats [2-4] (Figur 1) och har därvid stått i
förgrunden. 

I denna artikel diskuteras den anam-
nes och de kliniska fynd som talar för el-
ler emot dessa 1900-talets sjukdomsen-
titeter som Cruvelhier saknade all kun-
skap om. Avsikten är inte i första hand
att bedriva källkritik, utan snarare att
skärskåda de slutsatser som nutida skri-
benter kommit till. Artikeln gör inte hel-
ler anspråk på någon ingående analys av
Chopins musik i relation till faserna i
hans sjukdomsutveckling, även om det
givetvis är hans storhet som tonsättare
och hans tidlösa musik som stimulerar
till studier av hans sjukdom och för tidi-
ga död.

Systern Emilias sjukdom och död
Chopins fader Nicolas (1770–1844),
fransman från Lorraine, arbetade som
bokhållare och lärare och fick senare en
mycket god anställning som lärare i
franska i en adlig familj. I äktenskapet
med den polskättade och under ett långt

liv väsentligen alltid friska hustrun, Jus-
tyna (1784–1861), föddes fyra barn, tre
döttrar och en son, Frédéric. Den yngre
systern Isabella (1811–81) levde till 70
års ålder (dödsorsak okänd). Den äldsta
systern Ludwika (1807–55) uppges ha
haft recidiverande luftvägsinfektioner
som möjligen bidrog till hennes död vid
47 års ålder. Även fadern, som var röka-
re, hade infrekventa men recidiverande
luftvägsinfektioner men levde till 74 års
ålder. Dödsorsaken uppges ha varit
»lungsjukdom och hjärtinsufficiens«. 

Det mest anmärkningsvärda i Cho-
pinfamiljens sjukdomspanorama är
emellertid den yngsta dottern Emilias
(1813–27) sjukdom och för tidiga död
vid 14 års ålder. Diagnosen i hennes fall
– den officiella dödsorsaken enligt kyrk-
böckerna var tuberkulos – är av central
betydelse i diskussionen om en eventu-
ell genetisk/metabol rubbning som orsak
till sjukdomsfallen i familjen (Figur 2). 

I skildringen av Emilias sjukhistoria
fokuserar olika författare på just de kli-
niska särdrag som bäst passar deras dia-
gnostiska hypotes. O’Shea [1] skriver
exempelvis att Emilia hade ständiga
luftvägsinfektioner, ofta med astma. Un-
der hennes sista år karakteriserades sjuk-
domen av uttalad viktförlust, recidive-
rande hemoptyser samt terminal pneu-
moni, en bild som är kompatibel med
cystisk fibros och därmed med O’Sheas
hypotes. Tidigare författare, menar
O’Shea, hade alltför summariskt avfär-
dat hennes diagnos som tuberkulos.
O’Shea nämner inte att Emilia slutade
sina dagar med massiva hematemeser,
sannolikt orsakade av en portal hyper-
tension på cirrosbasis. Andra författare,
som nyligen Reuben [4] med en gastro-
enterologisk bakgrund, inriktar sig på
denna aspekt och förenklar lungproble-
matiken i en plädering för α1-antitryp-
sinbrist.

Klent barn med luftvägsbesvär
Det synes klart att Frédéric Chopin var
ett klent barn med en redan tidigt etable-
rad benägenhet för recidiverande luft-
vägsinfektioner [7], som förhindrade en
normal skolgång och ledde till många lä-
karkontakter. Ända till 13 års ålder un-
dervisades han i hemmet. Som 16-åring
vistades han med familjen, modern och
den svårt lungsjuka yngre systern Emilia
på en polsk kuranstalt, varifrån han skri-
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Led Chopin av antitrypsinbrist?
Försvunnet obduktionsprotokoll har gäckat
sentida läkares försök att fastställa diagnosen

Frédéric Chopin, genial pianovirtuos och kompositör, var sjuklig un-
der hela sitt liv. Den officiella diagnosen tuberkulos har emellertid
aldrig kunnat fastställas, eftersom obduktionsprotokollet inte kunnat
återfinnas. Symtombilden av recidiverande luftvägsinfektioner,
hemoptyser, febrilia och allmän kronisk ohälsa med dyspné och av-
magring har sporrat sentida läkare till diagnosförslag såsom cystisk
fibros och alfa-1-antitrypsinbrist, där det senare stått i förgrunden.
Frågan är dock om den frågan någonsin får sin lösning.

STEN ERIKSSON
professor emeritus, Lunds universitet, 
avdelningen för medicin, Universitets-
sjukhuset MAS, Malmö
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ver beska och roliga brev, som bl a kom-
menterar den miserabla mässingsmusik
som där presenteras. 

Redan tidigt i tonåren föreligger dålig
allmän kondition och tendens till under-
vikt. Det har antytts i litteraturen att både
Frédéric och Emilia hade problem redan
i neonatalperioden (»failure to thrive«),
men säkra belägg saknas. Klart är emel-
lertid att lungsjukdomen är huvudpro-
blemet i Chopins sjukhistoria redan från
16 års ålder. Det rör sig om ett initialt re-
mitterande förlopp av en kronisk puru-
lent bronkit, som successivt antar en mer
progressiv karaktär där purulent hosta,
feber, hemoptyser och dyspné är domi-
nerande symtom. 

Av brevväxlingen framgår [8] emel-
lertid att det förekommer relativt be-
svärsfria perioder, där dyspné inte är sär-
deles framträdande, en omständighet
som talar emot en eventuell emfysem-
diagnos. I samband med bronkitexacer-
bationer förekommer suppurativa laryn-
giter med heshet och till och med afoni.
Sådana episoder förelåg dock redan ti-
digt i förloppet och är därmed knappast
förenliga med den i dödsbeviset nämnda
tuberkulösa larynxaffektionen.

Chopin var icke-rökare. Hans luft-
rörsproblem förvärrades inte bara av
fuktig väderlek utan också av ex-
ponering för tobaksrök. Många i hans
omgivning, exempelvis fadern och
George Sand, var däremot rökare. Huru-
vida Chopins exponering som passiv rö-
kare spelat någon roll i hans sjukdoms-
utveckling kan ej bedömas, men det är
osannolikt.

I Paris 1831, vid 21 års ålder, kompo-
nerade han »Revolutionsetyden« inspi-
rerad av Polens kamp för självständighet
från Ryssland. Detta år hade Frédéric

Chopin sin första hemoptysepisod i sam-
band med feber. Hemoptyser, ofta dra-
matiska och utlösta av luftvägsinfektio-
ner och hosta, är därefter det domineran-
de problemet i hans långa och växlande
sjukdomshistoria.

Fettintolerant, underviktig och infertil
Chopin förefaller ha varit fettintolerant
[1]. Fet föda gav redan i tonåren problem
med diarré. En kolhydratrik föda tycks
ha varit till nytta för att motverka even-
tuell steatorré, vilken givetvis kan ha bi-
dragit till Chopins svårigheter att hålla
vikten. Även senare, exempelvis under
Mallorcavistelsen, är fettintolerans ett
problem som George Sand kommenterar
i sin bok »En vinter på Mallorca« och
som hon försöker avhjälpa genom lämp-
lig kolhydratrik föda. Det har påpekats
att Chopin successivt utvecklade en kol-
hydratpolyfagi.

Anmärkningarna i litteraturen angå-
ende Chopins infertilitet är mångfaldiga.
Trots många förbindelser, speciellt i
ungdomsåren, och trots ett elva år långt
samliv med George Sand tycks han inte
ha blivit far. Sand hade två barn i sitt ti-
digare äktenskap och kan dock mycket
väl ha praktiserat någon form av kontra-
ception. Chopins påstådda infertilitet
har kopplats till klen skäggväxt, som på-
pekades av honom själv vid 22 års ålder.
Varken detta förhållande eller den even-
tuella infertiliteten behöver dock vara
uttryck för en endokrin eller någon an-
nan sjukdom.

Vintern på Mallorca – hälsan allt sämre
Få episoder i Chopins liv har appellerat
till allmänheten såsom Mallorcavistel-
sen 1838–1839, förknippad som den är
med kärlekshistorien med George Sand.

Den allvarliga vändning av Chopins
sjukdom som då synes ha ägt rum har
blivit betydligt mindre uppmärksam-
mad. En definitiv försämring med hosta
och andnöd ägde rum hösten 1838 i Pa-
ris och ledde efter kontakt med dr Gau-
bert till rekommendationen att tillbringa
vinterhalvåret på Mallorca. 

Tillsammans med George Sand och
hennes två barn, Maurice och Solange,
anlände Chopin till Mallorca i november
1838. Initialt synes vistelsen där ha varit
gynnsam för honom, men i samband
med försämrad väderlek i december för-
sämrades han raskt med hosta, stora
blodtingerade sputa, feber och dyspné. 

Tre av öns mest prominenta doktorer
undersökte honom. I motsats till de
nordeuropeiska läkare, främst franska
och polska, som tidigare undersökt Cho-
pin bedömde de honom som tuberkulös
(consumptive), anmälde enligt spansk
lag fallet till myndigheterna och före-
språkade isolering. De rekommenderade
behandling med olika plåster samt åder-
låtning. 

Den senare åtgärden avvisade Cho-
pin resolut på goda grunder. Hans yngre
syster Emilia hade utsatts för åderlåt-
ningar på grund av förmodad tuberkulos
och hade, som nämnts, avlidit redan
1827 endast 14 år gammal. 

Liksom läkarna ansåg lokalbefolk-
ningen på Mallorca att tuberkulos var en
smittsam sjukdom som bl a fordrade
speciella hygieniska åtgärder. Mycket
har skrivits om den osämja som blev
följden, bl a av George Sand i »En vin-
ter på Mallorca« som utkom i Paris
1855. Man kan väl förmoda att bakom
animositeten mellan lokalbefolkningen
och paret Sand–Chopin också låg ett
ogillande av en sekulär livsstil och av det

Delacroix’ skiss av Chopin som frisk och
kraftfull står i skarp kontrast (Chopin-
Institutets fotoarkiv, Warszawa [originalet
förkommet]) …

… till porträttet i olja som målats av
okänd konstnär sannolikt ett år senare
under Chopins Mallorcavistelse 1838–39
(Valldemossa-samlingen, Mallorca.)…

… tio år senare, hösten 1849 strax före
sin död, har Chopin genomlevt en lång
sjukdomstid (Ola Billgrens återgivning
[1993] efter en dagerrotypi av Bisson) …
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för tiden onekligen liberala samboför-
hållande som etablerats mellan de båda
konstnärerna. 

Paret fann slutligen en fristad i Vall-
demossaklostret, som hade övergått i
privat ägo sedan munkarna lämnat det
1835. Numera har man, bl a baserat på
en donation från Sands dotter Solange, i
de av paret bebodda cellerna byggt upp
miljöer, delvis med originalinventarier,
en brev- och manuskriptsamling samt en
porträttsamling. Åtminstone en oljemål-
ning antas vara ett samtida porträtt som
kan ge en fingervisning om sjukdomsut-
vecklingen (se bildsviten på föregående
sida). Chopin framstår på porträttet från
Mallorcavistelsen 1838–39 som sjuk-
domsmärkt, blek och avmagrad, en an-
märkningsvärd diskrepans vid jämförel-
se med Delacroix’ romantiska skiss cir-
ka ett år tidigare. Här framstår Chopin
som frisk och kraftfull. 

Trots alla svårigheter lyckades det
Chopin att här i Valldemossa fullborda
opus 28, de 24 preludierna – ett flertal av
Chopins autografer finns i Valldemossa
– och sända dem till förläggaren C Pley-
el i Paris. Hemresan, präglad av ytterli-
gare hemoptyser, via Barcelona till Mar-
seille anträddes medio februari 1839. I
Marseille stannade han i cirka tre måna-
der och förbättrades påtagligt. Efter att
ha tillbringat sommaren på Sands lant-
egendom Nohant kunde han återvända
till Paris och där återuppta sina normala
aktiviteter. 

I motsats till den spanska traditionen
att agera med smittförebyggande åtgär-
der vid misstänkt tuberkulos är det på-
tagligt hur ignorant den franska medi-
cinska professionen agerade i denna frå-
ga. Inga som helst sådana åtgärder re-
kommenderades, varken i Frankrike el-

ler senare i England, för att skydda om-
givningen mot eventuell tbc-smitta.
Denna anmärkningsvärda diskrepans
mellan Syd- och Nordeuropa berörs ut-
förligare längre fram i artikeln.

Invalidiserad, men musikaliskt kreativ
Efter återkomsten från Mallorca tycks
Chopin aldrig helt ha återfått fulla kraf-
ter. Hans lungsjukdom försämrades suc-
cessivt. Många doktorer undersökte ho-
nom men kunde inte finna några fokala
lungförändringar, förtätningar eller ka-
viteter och försäkrade honom vara icke-
tuberkulös. De sista fyra åren av sitt liv
var Chopin mer eller mindre invalidise-
rad; han fick bäras upp till andra våning-
en och hade svårigheter att orka med un-
dervisning och konserter. Hans musika-
liska kreativitet bestod dock i det längs-
ta. Så sent som 1847 publicerade han tre
mazurkor, tre valser samt opus 65, sona-
ten för cello och piano i g-moll [9]. 

Han plågades svårt av produktiv hos-
ta och återkommande hemoptyser. Han
förlorade ytterligare vikt och muskel-
massa. Stora doser opium mot hostan
kan ha utlöst nattlig desorientering. Ef-
ter brytningen med George Sand 1847
inträdde ytterligare försämring, men
trots detta företog han 1848 en bejublad
konsertturné till England och Skottland
där han ingick i en ny relation med Jane
Stirling, tidigare elev och förmögen arv-
tagerska, som senare också hjälpte ho-
nom ekonomiskt. En djup depression
adderades nu till hans bräckliga somatis-
ka tillstånd, och han återvände utmattad
till Paris i november 1848. Han hade nu
endast elva månader kvar att leva.

Den sista tiden
Chopins slutliga sjukdomstid i Paris

präglades av hans tilltagande nedgång i
allmäntillstånd samt kakexi. Under som-
maren 1849 tillstötte ödem i ansikte (se
porträttet till höger på föregående sida)
och underben. Rösten försvagades, san-
nolikt sekundärt till hans respiratoriska
insufficiens. Dr Frenkel, en av hans lä-
kare, förskrev stora doser emetika. I slut-
fasen kom dr Cruvelhier, en i Paris väl
ansedd expert på lungtuberkulos, in i bil-
den och stoppade denna plågsamma re-
gim. Han tycks ha varit den första läkare
som i klartext meddelade anhöriga, i
första hand systern Ludwika som anlänt
i augusti 1849, att Chopin de facto var
»consumptive«. 

På en berömd målning ser man Cho-
pin på dödsbädden (se ovan). Man får av
denna bild, sannolikt delvis romantise-
rad, inget intryck av en speciellt emfyse-
matöst uppdriven »fatformad« torax,
som vissa författare [3, 4] hävdat att han
hade. Möjligen föreligger en hypertrofi
av sternocleido-muskulaturen. Chopin
omges på bilden av bland andra, båda
sittande, systern Ludwika och greve
Wojiciech Grzymala. Bakom honom
vännen och konstnären Teofil Kwiat-
kowski. Denne, som själv besökt Chopin
i sjukrummet flera gånger under denna
period, har målat bilden efter Chopins
död, men den bygger på ett omfattande
skissmaterial [9] och har därför ett visst
dokumentärt värde. 

Grzymala har i ett långt brev [8], som
berörs nedan, gjort upprepade kommen-
tarer angående Chopins mentala till-
stånd under den finala sjukdomsfasen;
det är uppenbart att Chopin var helt lucid
och trots sin allmänna svaghet adekvat
kunnat kommunicera med omgivningen
in i det sista. Han avled den 11 oktober
1849 kl 2 på morgonen i sitt hem vid 

… hösten 1849, Chopin på dödsbädden. Oljemålning av vännen Teofil
Kwiatkowski. Konstnären själv längst till höger. Av denna bild får man inget in-
tryck av att Chopin hade en speciellt emfysematöst uppdriven »fatformad« to-
rax, som vissa författare [3, 4] hävdat. (Original: Chopin-Institutet, Warszawa.) 
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Place Vendôme 12 i Paris efter en svår
hostattack. Gipsavgjutning av ansikte
och händer togs senare samma dag. Hän-
derna visar inga tecken på hypertrofisk
osteoartropati. Obduktionen genomför-
des tre dagar senare. 

Begravningsakten ägde rum i Made-
leinekyrkan den 2 november. Chopin
jordfästes på Père Lachaise-kyrkogår-
den i Paris. Hans hjärta hade av Ludwi-
ka förts till Heliga Korsets kyrka i War-
szawa, efter hans egen önskan, där det
fortfarande uppges finnas i ett skrin in-
murat i en sidopelare i kyrkans mittkor.

Obduktion med förvirrande fynd
Dr Jean Cruvelhier (1791–1874) utförde
själv obduktionen. Den officiella döds-
orsaken var lung- och larynxtuberkulos.
Cruvelhier hade varit professor i de-
skriptiv anatomi och var från 1837 i mer
än 30 år professor i patologisk anatomi i
Paris. Han var känd och aktad som både
praktiserande läkare (bl a som Talley-
rands husläkare) och patolog. I sitt be-
römda huvudarbete »Traité d’anatomie
pathologique générale« presenterade
han patologin i delvis ny form med hu-
vudvikten lagd vid processernas natur
och mindre vid traditionell organindel-
ning. Han ansågs vara expert på tuberku-
lossjukdomen. 

Som inledningsvis påpekades råder
förvirring angående Cruvelhiers obduk-
tionsfynd. Protokollet har i modern tid
inte varit tillgängligt. Olika spekulatio-
ner angående dess öde har presenterats;
det kan ha förstörts vid en storbrand i Pa-
ris 1871 som omfattade även polishuset,
alternativt har det förkommit i ett av
världskrigen. Ingen av de författare som
här citeras har emellertid sett protokol-
let. De facto vet vi inte ens hur omfattan-
de obduktionen var. Sannolikt var den
endast partiell och fokuserad på toraxor-
ganen. Inget finns således belagt om för-
ändringar i lever och andra bukorgan. 

Oavsett om Cruvelhier officiellt an-
givit dödsorsaken som tuberkulos före-
faller det, att döma av den efterföljande
diskussionen bland släktingar och vän-
ner, som om han beredvilligt meddelat
dessa att denna diagnos saknade grund i
obduktionsfynden. 

Vad Cruvelhier i själva verket sagt till
berörda anhöriga och vänner är svårt att
fastställa. I första hand måste man lita till
utsagor från dem som närvarit vid döds-
bädden och bevittnat förloppet. Systern
Ludwika uppger i brev [2] »att Cruvel-
hier meddelat henne att obduktionen inte
avslöjat den egentliga dödsorsaken ---
Han kunde emellertid inte ha överlevt --
- olika fynd --- förstorat hjärta --- Visade
inte tuberkulos --- gamla lungföränd-
ringar --- en sjukdom han inte tidigare
stött på«. 

Chopins ungdomsvän greve Grzyma-
la som var närvarande vid dödsbädden
skriver bl a i ett långt brev (Paris, okto-
ber 1849) till Auguste Léo, en annan av
Chopins vänner [8]: »Chopin gav in-
struktioner om att hans kropp skulle
öppnas efter döden, övertygad som han
var, att den medicinska vetenskapen ald-
rig förstått hans sjukdom, och i själva
verket fann man att dödsorsaken var en
annan än den allmänt förmodade, men,
under alla omständigheter kunde han
inte ha överlevt.« 

Också Jane Stirling skriver i brev till
Franz Liszt angående dödsorsaken:
»Chopins lungor var mindre skadade än
hjärtat.« Denna formulering, sannolikt
baserad på Stirlings direkta information
från Cruvelhier, har av biografer ej säl-
lan tolkats som ett försök att dölja det
faktum att Chopin verkligen dog av tu-
berkulos. 

Man kan således inte utesluta att Cru-
velhier såg aktiv tbc vid obduktionen,
men att han kanske var övertygad om
sjukdomens »hereditära« natur (mer
därom nedan) och därför ville skona fa-

miljen från ett rakt besked. Han var ju
medveten om Emilias tidiga död och an-
nan lungmorbiditet inom familjen. Att
en så erfaren patolog som Cruvelhier
skulle ha förbisett aktiv tuberkulos före-
faller uteslutet.

Dåtidens dogm om tuberkulos
I detta sammanhang finns skäl att disku-
tera de diametralt motsatta synsätt på tu-
berkulossjukdomens smittsamhet som
fortfarande rådde i Europa vid mitten av
1800-talet. Den medicinska professio-
nen och även allmänheten i Sydeuropa,
Italien och Spanien, var sedan länge
övertygade om sjukdomens smittsamma
karaktär, vilket illustrerats av dramati-
ken på Mallorca. Lagstiftning och för-
ordningar var anpassade till detta syn-
sätt. En konträr uppfattning rådde i
Nordeuropa, ingående diskuterad av
Mullan [10]. 

Den engelska läkaren Benjamin Mar-
ten hade redan 1720, dvs 160 år före
Kochs upptäckt av tuberkelbacillen,
klart visat på sjukdomens smittsamhet
men inte vunnit något gehör. I både
Frankrike och England rådde intill slutet
av 1800-talet föreställningen att tuber-
kulos var ett icke-kontagiöst tillstånd.
Både Gaspard Bayle och Réné Laennec,
som så påtagligt bidragit till vår kunskap
om sjukdomen, saknade insikt om ris-
kerna som exponering för tbc-sjuka pa-
tienter innebar. De dog också båda i ung
ålder av tuberkulos. 

Man har uppskattat att nära hälften av
den engelska befolkningen mellan 1800
och 1850 hade någon form av aktiv tu-
berkulos. Man var dock väl medveten
om anhopningen av fall inom familjer
och hushåll men ansåg i det längsta att
denna orsakades av ett predisponerande,
hereditärt anlag. Detta koncept hade
upphöjts till dogm redan på 1600-talet
av Parisfakulteten och levde länge kvar,
liksom också uppfattningen att sjukdo-

Figur 1. α1-antitrypsinbrist av klassisk typ, såsom Laurell först observe-
rade tillståndet (papperselektrofores). Cirros vid α1-antitrypsinbrist
(agaroselektrofores). Utöver avsaknad av distinkt α1-band ses
hypoalbuminemi, lågt haptoglobin samt hypergammaglobulinemi.

Figur 2. α1-antitrypsinbrist i Chopin-
familjen. Figuren visar Z-allelens
presumtiva nedärvning [3].



men ofta var förenad med snille och spe-
ciell kreativitet – spes phthisica [11].

Är tuberkulos den riktiga diagnosen?
Givna den officiella orsaken till Chopins
och hans yngre syster Emilias död är det
svårt att bortse från denna diagnos, som
dock omges med många frågetecken.
Man har bl a påpekat frånvaron av någon
uppenbar exponering i Chopinfamiljens
fall. Systern Emilia kunde givetvis ha
haft diagnosen, som dock bara tveksamt
kan förklara de terminala hematemeser-
na. I Frédérics fall är sjukdomsförloppet
med recidiverande produktiv hosta, he-
moptyser, febrilia och allmän kronisk
ohälsa med nedsatt kondition, dyspné
och avmagring givetvis väl förenligt
med lungtuberkulos. Det är dock ytterst
tvivelaktigt om han kunnat överleva mer
än 20 år utan annan behandling än all-
mänt god omvårdnad. Det är också re-
markabelt att flertalet doktorer (dock
inte de på Mallorca) som undersökt Cho-
pin under hans livstid uppgett sig inte
finna tecken på tuberkulos. 

Detta förhållande behöver ej alls åter-
spegla en undermålig fysikalisk diagno-
stik. Stetoskopet var allmänt tillgängligt
vid denna tid, men som Abbott [11] på-
pekar: Även kvalificerade läkare var be-
nägna att i det längsta undanhålla tbc-
diagnosen. Som ovan sagts hade en på-
taglig hjärtförstoring noterats vid ob-
duktionen, sannolikt cor pulmonale,
som för sin uppkomst förutsätter en
mycket betydande undergång av lung-
parenkym, som således skulle ha förbli-
vit oupptäckt. 

Mot tuberkulos talar också Cruvel-
hiers uppgivna osäkerhet (informatio-

nen är förvisso byggd på andrahands-
uppgifter) beträffande dödsorsaken,
speciellt som denne var en auktoritet
inom patologisk anatomi, särskilt tuber-
kulosläran. Det är också anmärknings-
värt att ingen smitta överfördes till Cho-
pins närmaste omgivning, i första hand
till George Sand och hennes båda barn
under en mycket lång exponeringstid. 

Cystisk fibros ej helt osannolikt
Detta diagnostiska alternativ introduce-
rades 1987 i debatten av O’Shea [1],
som tagit intryck av osäkerheten kring
tuberkulosdiagnosen. Han menar att
man i tidig litteratur alltför enkelt avfär-
dat Emilias sjukdom som miliartuberku-
los och att hon i själva verket smittat Fré-
déric. Häremot kan anföras att miliartu-
berkulos dock sällan är smittsam och att
en postprimär, kavitetsbildande tbc är
ovanlig hos barn. Mycket talar för riktig-
heten i O’Sheas hypotes, framför allt de-
buten av kronisk luftvägssjukdom redan
i barnaåren, viktnedgång (speciellt i
samband med infektioner) och beståen-
de undervikt och dålig fysisk presta-
tionsförmåga hos både Frédéric och
Emilia. Dessa omständigheter och Fré-
dérics huvudsymtom med ständig hosta,
hemoptyser och stora, purulenta sputa
talar starkt för bronkiektasier. 

Vi kan också anamnestiskt spåra en
exokrin pankreasinsufficiens med fett-
intolerans och möjligen steatorré, som
liksom den presumtiva infertiliteten går
väl ihop med cystisk fibros. 

Två argument emot denna diagnos
kan emellertid anföras. Överlevnad till
39 års ålder med cystisk fibros i dess
klassiska form vore starkt osannolik i

den preantibiotiska eran. Vid detta till-
stånd liksom vid andra genetiska rubb-
ningar är emellertid den fenotypiska ex-
pressionen starkt variabel, till en del
knuten till en uttalad genetisk heteroge-
nitet. En mutation som ger en lättare
form av sjukdomen kan ha förelegat. 

Sjukdomen nedärvs autosomalt re-
cessivt. Av fyra barn till två anlagsbä-
rande föräldrar kan slumpmässigt två
(Frédéric och Emilia) bli homozygoter
(den statistiska chansen för homozygoti
är 25 procent). Men hade även Emilia
cystisk fibros? Hennes tidiga historia
med luftrörsaffektion och klenhet etc
kan passa. Men hur stämmer detta med
utvecklingen av svår portal hyperten-
sion? Risken att tidigt utveckla cirros – i
detta fall sekundär cirros av biliär typ
med ringa parenkymdysfunktion men
betydande portal hypertension – får
dock betraktas som liten, men möjlighe-
ten är inte utesluten.

Kartageners syndrom knappast troligt
Kartageners syndrom är en sällsynt
(1/20 000) autosomalt recessivt nedärvd
sjukdom som på grund av cilieorörlighet
också kan orsaka både bronkiektasier
och infertilitet. I 50 procent av dessa fall
noteras dextrokardi. Vi saknar uppgifter
om dextrokardi, sinuiter och otiter i Cho-
pins anamnes, och syndromet förklarar
knappast i övrigt Emilias sjukdomsbild.

Antitrypsinbrist – för och emot
Antitrypsinbrist nedärvs på samma sätt
som cystisk fibros och är kanske den ge-
netiska entitet som bäst förklarar Emi-
lias sjukdom – juvenil cirros med portal
hypertension och i slutstadiet blödande
varicer. Klassisk α1-antitrypsinbrist
(PiZZ) (Figur 1) är i Nordeuropa unge-
fär lika vanlig som cystisk fibros, cirka
1/1 500, vilket ger en hög heterozygot-
frekvens, PiMZ omkring 5 procent. Det
möjliga sambandet mellan α1-antitryp-
sinbrist och Chopinfamiljens sjukdomar
påpekades först 1994 av Kuzemko [3].
Figur 2 visar den hypotetiska distribu-
tionen av PiZ-allelen (Pi = proteasinhi-
bitor) hos familjemedlemmarna, varav
flera således är heterozygoter. 

Diskussionen här begränsas emeller-
tid till de båda presumtiva homozygoter-
na Frédéric och Emilia. Heterozygoters
eventuella sjukdomsdisposition är kon-
troversiell. Däremot är risken för neona-
tal leversjukdom och juvenil cirros hos
homozygoter väl belagd i Svegers pro-
spektiva svenska studie, 15 respektive
2–3 procent [12]. Juvenil cirros på den-
na bas, först beskriven av Harvey Sharp
[13], utgör idag den näst vanligaste indi-
kationen för levertransplantation hos
barn och ungdom. I barnaåren debute-
rande, recidiverande luftvägsinfektio-
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Figur 3. Lungsjukdomen vid α1-antitrypsinbrist [6]. Avancerat emfysem av bullös typ
hos 36-årig man (vänster). Bronkiektasier med tidig debut hos 43-årig man (höger).



ner, stark avmagring och hemoptyser
(som enligt O’Shea förelåg hos Emilia)
ses inte vid och är inte alls typisk för α1-
antitrypsinbrist. Inte heller exokrin
pankreasinsufficiens [4] hör till bilden
vid α1-antitrypsinbrist.

En eventuell cirrosutveckling även
hos Frédéric har diskuterats av flera för-
fattare [3, 4]. Man har anfört att han sent
i förloppet utvecklade ödem, kanske se-
kundära till hypoproteinemi och portal
hypertension – ödemen kunde dock ha
en annan och multifaktioriell genes, bl a
högersvikt – samt skulle ha företett en-
dokrina särdrag av feminiserande typ.
Det finns också dåligt belagda uppgifter
om hematemeser sent i förloppet, men
det har sannolikt rört sig om hemoptyser.
De endokrina stigman som skulle ha fö-
revarit är, som diskuterats tidigare,
knappast övertygande. 

Cirrosutveckling hos individer med
α1-antitrypsinbrist kan förvisso kliniskt
manifestera sig i alla åldrar. Åtminstone
i Sverige ses de flesta fall dels hos barn
och ungdom, dels hos äldre, icke-rökan-
de som undkommit ett svårt lungemfy-
sem [14]. Det mesta talar emot en cirros-
utveckling hos Chopin, men en osäker-
het består. Vi vet inte ens om bukorga-
nen inspekterades vid obduktionen.

Också lungproblemen atypiska
Lungsjukdomen var hos Chopin det helt
dominerande problemet. Var denna väl
förenlig med den bild man vanligen ser
vid α1-antitrypsinbrist? Svaret är nej.
Vid α1-antitrypsinbrist är tidigt debute-
rande emfysem av panacinär typ med
dominerande basal distribution utmär-
kande (Figur 3). Ansträngningsdyspné
är kardinalsymtomet och uppträder som
regel i åldersintervallet 30–40 år. Ob-
struktiva symtom är ovanliga före 25 års
ålder. Rökning påskyndar emfysempro-
gress och därmed tidig död. Icke-rökare
med α1-antitrypsinbrist har chans att helt
undkomma emfysemutveckling. 

Olika studier uppger en kronisk bron-
kitincidens på 8–40 procent hos vuxna
med α1-antitrypsinbrist, men kronisk
bronkit ses inte hos barn. Astmatiska
symtom uppges vara vanligare vid α1-
antitrypsinbristrelaterat emfysem än or-
dinär kronisk obstruktiv lungsjukdom
(s k KOL), men en ökad incidens av
bronkiell hyperreaktivitet tycks inte fö-
religga. Progressiv sjukdom är vanligen
förenad med en uppdriven bröstkorg
(»barrel-chest«), förlust av muskelmas-
sa, men förvånansvärt väl bibehållna
blodgaser. Cor pulmonale är ovanligt.
Bullös omvandling av lungbaserna är
vanlig (Figur 3). Det typiska fysikaliska
fyndet är sänkta lunggränser samt försva-
gat eller upphävt andningsljud basalt.

De tidigt, redan i barnaåren, debute-

rande lungproblemen hos Frédéric –
icke-rökare – och även hos Emilia är aty-
piska för α1-antitrypsinbrist. Hos 103
svenska barn med denna diagnos som
följts prospektivt sedan födelsen var
lungfunktionen normal vid 18 års ålder
[15]. I en dansk studie av vuxna »aldrig-
rökare« med α1-antitrypsinbrist kunde
normal lungfunktion påvisas, och passiv
rökning föreföll betydelselös för emfy-
semutveckling [16].

Kanske, kanske inte antitrypsinbrist
Anamnestiskt talar det mesta för att
Chopins huvudproblem var en tidig ut-
veckling av bronkiektasier, som slutli-
gen ledde till ett dekompenserat cor pul-
monale och finalt kanske lungembolise-
ring. Inte nödvändigtvis hade han också
ett emfysem med svår obstruktivitet (se
målningen från Chopins dödsbädd samt
Figur 3). Laennec hade beskrivit båda
dessa tillstånd redan 1819. Det vore där-
för anmärkningsvärt om inte någon av
alla de läkare som undersökte Chopin
bl a stetoskopiskt noterade ett uttalat ba-
salt emfysem och att Cruvelhier inte sett
det post mortem. 

Bronkiektasier, som kan vara svårare
att diagnostisera fysikaliskt, har emel-
lertid inte alls samma starka samband
med α1-antitrypsinbrist som emfysem.
Visserligen beskrevs fall redan på 1960-
talet (Figur 3), och enstaka liknande fall
med tidig debut har rapporterats [17].
Flera författare har angivit en ökad
bronkiektasifrekvens i större serier pati-
enter med α1-antitrypsinbrist, men om-
vänt har en ökad frekvens av bristalleler
inte påvisats hos bronkiektasipatienter.

Slutsatsen blir att Chopins sjukdoms-
utveckling inte är oförenlig med α1-anti-
trypsinbrist, men om sådan verkligen fö-
relåg företer den många atypiska drag.
Som inledningsvis påpekades är systern
Emilias sjukdomsbild av central bety-
delse för tolkningen av en eventuell ge-
netisk sjukdom i Chopinfamiljen. Hen-
nes sjukdomsbild stödjer misstanken om
α1-antitrypsinbrist, men den visar också
särdrag som möjligen kan vara uttryck
för ytterligare en defekt, exempelvis nå-
gon form av dysgammaglobulinemi el-
ler andra för oss okända faktorer som på-
verkat den kliniskt iakttagbara symtom-
bilden.

*
Birgitta Olin-Quelglas, Palma de Mal-
lorca, Pia Brandt, Malmö, och The Fre-
derick Chopin Society, Warszawa, har
bidragit med bildmaterial. Fundaćion
Federico Hecht och Malte Ljungdals
Minnesfond har givit ekonomiskt stöd.
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