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DODENS
KURVA

En EKG-kurva
med utseende
som ovan kan
vara en signal
for fara.

boerodde pa okint syndrom

r 1856 publicerades en atergivning av ett

dodsfall som intraffat vid den dldsta och

mest vilkidnda tyska dovskolan. Fried-

rich Ludwig Meissner, sedan 1830 enga-

gerad som ldkare vid den Kungliga d6v-
stumanstalten i Leipzig, beréttade i sitt verk »Taub-
stummbheit und Taubstummenbildung« att en flicka
begatt en mindre stold fran en annan elev. For att
statuera ett exempel hade skolans direktor kallat
fram henne inf6ér alla hennes skolkamrater, men
hann inte ens stélla fragan om hon ville erkdnna sitt
brott eller inte. Nir flickan sag sin larares missnéjda
ansikte, blev hon »sa gripen av anger och smérta, att
hon 6gonblickligen sjonk dod till golvet« [1].

Meissner forklarade att hennes foérdldrar dock
mottog dodsbudet med foga 6verraskning, eftersom
de redan forlorat tva barn pa detta vis. Slutsatsen,
som Meissner skot in, var att »det i detta fall troligen
forelag ett sjukligt anlag och att déden kan ha intraf-
fat till f6ljd av en 6verfyllning av hjartat med blod
och en apoplexi« [1]. Detta fall har i efterhand kom-
mit att tillskrivas diagnosen »Jervell-Lange-Niel-
sens syndrome« [2].

De norska likarna Anton Jervell och Fred Lange-
Nielsen beskrev 1957 en familj med fyra déva barn
varav tre dog plotsligt och den fjirde hade svimnings-
attacker som inte ledde till déden [3]. Jervell och
Lange-Nielsen hade mojlighet att observera och kli-
niskt utreda tre av syskonen. Det enda patologiska
fyndet var ett forlingt QT-intervall vid EKG-under-
sokning. Ett av barnen som dog genomgick obduk-
tion, men dir sags inget anméarkningsvart. Man drog
slutsatsen att dovheten och det férlingda QT-inter-
vallet pa nagot sitt hingde samman och vidare att en
fordandring i hjartats retledledningssystem orsakade
svimningarna och déden. Nagon forklaring till detta
samband hade inte Jervell och Lange-Nielsen.
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Under f6ljande artionden kom ytterligare rappor-
ter om déva barn som svimmat eller upplevts ha epi-
leptiska anfall och dir EKG visade samma slag av
forandring som de syskon Jervell och Lange-Nielsen
beskrev [4]. Redan i borjan av 1960-talet kom ocksa
tva avvarandra oberoende rapporter ivilka Romano
och Ward [5, 6] beskrev ett liknande symtom hos
normalhérande barn. Det stod da klart att det rérde
sig om ett sjukdomstillstdnd med olika varianter -
en med horselnedséttning och en utan. Tillstinden
fick namn efter de lakare som forst beskrivit dem;
Jervell-Lange-Nielsens syndrom och Romano-
Wards syndrom med den samlande beteckningen
»long QT syndrome« (LQTS). 1979 upprittade man
ett internationellt register for familjer och individer
med LQTS.

Under 1990-talet gjordes genetiska kartlaggning-
ar och man fann da att férdndringen orsakas av mu-
tationer i gener som kodar for jonkanaler i hjirtats
muskelceller. Sjukdomen ar genetiskt heterogen och
orsakas av mutationer i tio hittills funna gener av
vilka atta kodar for jonkanaler och tva gener kodar
for membranforankringsproteiner. Mutationer i ge-
nerna KCNQ1, KCNH2 samt SCN5A dr vanligast och
utgor ca 95 procent av all LQTS [7]. For varianten
med samtidig horselnedsittning finns mutationen i
generna KCNE 1 och KCQI, som styr tillverkningen
av proteiner vilka tillsammans bildar en kanal 6ver
cellmembranen [8].

Forflyttning av kaliumjoner genom cellmem-
branen dr avgérande for att upprétthalla de normala
funktionernaiinnerorat och hjirtmuskeln. Kalium-
kanalers funktion dndras genom mutationer, och
dessa forandringar stor flodet av kaliumjoner, vilket
leder till horselnedséttning och den oregelbundna
hjartrytm som &ar ké#nnetecknande for Jervell-
Lange-Nielsens syndrom. Omkring 90 procent av
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fallen av Jervell-Lange-Nielsens syndrom orsakas
av mutationer i KCNQI-genen, medan mutationer i
KCNE1 dr ansvariga for de aterstaende fallen.

Forlingningen av QT-intervallet finns stdndigt,
men en ytterligare forlingning kan upptrida i vissa
situationer, t ex vid fysisk anstringning eller vid
kraftiga emotioner. I samband med detta upptriader
svimningar och i vissa fall dod. Svimningarna har
ibland tolkats som epileptiska anfall och i tidigare
rapporter kring fall som kan ha rort Jervell-Lange-
Nielsens syndrom beskrivs att barnen haft epilepsi.
Utifran en kunskap om 6ronens, hérselns och nerv-
systemets embryologi dr det forstas mer logiskt att
tinka sig en hereditér eller annan medfédd rubb-
ning som ger symtom i form av dévhet och epilepsi.
Det finns ocksa andra tillstind med samtidig fore-
komst av horselnedséttning och epilepsi. Dit hor
resttillstand efter meningit men ocksa genetiska
sjukdomar som KCNJ10-mutationer, och under se-
nare ar har man aven skrivit varianter av LQTS som
ar kopplade till epilepsi och storningar av jonkana-
ler i hippocampus [9,10].

riedrich Ludwig Meissner hade givetvis inte

mojlighet att utfora EKG. Det dr osékert om

han ens sett flickan i fraga. Nir han aterbe-

rattade fallet, hade han inte en tanke pa
dévhetens orsaker eller att flickans dovhet kunde ha
ett samband med hennes hjiartfel. Sammanhanget
han fogade in denna anekdot i var inte medicinskt
utan psykologiskt. Kapitlet heter »Om dovas bild-
barhet och moraliska karaktir samt deras beteende
som sjuka«. Historien om flickan som dog av skriack
(och pa det viset, noterade Meissner, inpriaglade vik-
ten av lydnad i de andra barnen!) illustrerade och
forstiarkte hans tes att dova dr forbehallslost lydiga
och har en stor respekt for auktoriteter. Visst pape-
kade han att fall som detta hor till undantagen, och
att det kan ha funnits »sjuka anlag« i slikten, men
det var inte det han ville féra fram.

Arftlighet och genetiska sjukdomar som vi tinker
oss dem i dag fanns inte i Meissners begreppsvarld.
Enintuitivkéinslaavatt vissa drag kunde vara arftli-
ga forekom, men varken Darwins evolutionsteori el-
ler Mendels genetik hade hunnit sla igenom inom ve-
tenskapen.

Huruvida dévhet var arftligt eller inte var en kon-
troversiell fraga, och dven de som trodde péa arftlig
dovhet hade inte de teoretiska verktyg som krévdes
for att forsté hur det gick till [11].

Ungefir samtidigt med utgivningen av Meissners
verk genomfo6rde grannstaten Bayern statistiska un-
ders6kningar 6ver sina déva medborgare. Orsakerna
som angavs till deras dévhet inkluderade skrack, ett
for kallt bad, ett blixtnedslag i nirheten, och i ett fall
fodde en kvinna fem dova barn efter att ha sett en
dov person under sin forsta graviditet [12]. Detta var
alltsa inte enbart folktro, utan togs pa tillriackligt
stort allvar for att tas upp i statlig statistik.

Decennierna efter Meissners anekdot priglades
dock av ett tilltagande biologiskt och medicinskt in-
tresse for dova, vilket blev en del av ett helt nytt satt
attbetrakta dem som grupp. Nagon enskild orsak till
att detta skedde kan inte anges. Tidigare daliga erfa-
renheter av kirurgisk och medicinsk behandling av
dovhet avskrickte fran forsok att rent fysiskt bota
den. Istillet ignade man sig at beskrivning och klas-
sificering av horselnedsattningar. Medvetenheten
om att »dovhet«inte ar ett statiskt tillstand spred sig
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UPPTACKTE
SAMBANDET
Den norske
ldkaren Anton
Jervell, tillsam-
mans med
kollegan Fred
Lange-
Nielsen, var
forst med att
sdtta langt QT-
syndrom i sam-
band med
plotslig dod
bland dova
barn.

med hjilp av horselundersokningar och differentie-
ring mellan dévfédda och dévblivna [13].

Evolutionsteorins stora genomslag lyfte idén om
arftlighet fran folktro till vetenskap, och gjorde den
central for den politiska uttolkningen av Darwin. I
forgrunden nir det géller debatten om just arftlig
dovhet stod Alexander Graham Bell, mest kiand for
att ha uppfunnit telefonen. BAde hans mor och hans
hustruvar déva, och sjdlvhade han arvt ett intensivt
intresse for fonetik fran sin far. Telefonen var en bi-
produkt av detta intresse, som framst riktade in sig
pa teoribildning inom dévundervisning och dévas
sociala situation. Bell var 6vertygad om att dovhet
gickiarv, nagot han férsokte men inte kunde bevisa
da han inte kénde till Mendel. Slutsatsen han sjilv
drog av sina statistiska undersékningar var, att om
dova fortsatte gifta sig med varandra i den utstrick-
ning de gjorde, skulle en »d6v ras« inom ménsklig-
heten uppsta, vilket Bell sag som ett hot. Medlet for
att undvika detta var assimilering av de déva i den
horande sprakgemenskapen [14].

Pasavis foregrep viljan att utrota dévheten, moti-
verad av en réadsla for déva som spraklig subkultur,
kunskapen om hur den faktiskt skulle kunna »utro-
tas«. Detdr darforinte 6verraskande att registrering
av dova barn med uppgifter om huruvida deras dov-
het var medfodd eller forviarvad infordes i Tyskland
redan ar 1901 [15], &ven om man inte agerade pa den-
na kunskap férran Hitler hade kommit till makten.
Idén att forhindra dova att fora sina gener vidare
uppstod inte i en nationalsocialistisk kontext, utan
var ett viktigt motiv bakom kunskapstillvixten om
doévhet fran det sena 1800-talet.

Jervell och Lange-Nielsen var forsiktiga med att
uttala sig om eventuell drftlighet ndr de presentera-
de syndromet 1957 [3]. Det kréavdes en storre under-
sokning av over 1700 dova barn, genomford i Stor-
britannien av trion Fraser, Froggatt och James, for
att sla fast att det handlade om ett recessivt arftligt
syndrom [4]. Tillvigagangssittet var i grund och
botten detsamma som anvints hundra ar tidigare
for att forsta dévhet: att anvinda dévskolans elever
som studieobjekt. Jean Marc Gaspard Itard hade vid
1800-talets borjan blivit den férste likare som an-
vinde sig av mojligheten att bedriva medicinsk
forskning pa detta vis. [13]. Metoden, utékad med
arftlighetsldra och EKG, blev forutsidttningen for
upptidckten och beskrivningen av Jervells och
Lange-Nielsens syndrom.

Meissner hade haft en helt annan forstaelse av
dovhet dn den som slog igenom négra fa decennier
efterat. Om den senare priglades av eugenik och pa-
tologisering, motiverades Meissner av en vilvillig
paternalism, som fick honom att tolka och anvinda
historien om flickan i Leipzig pa ett helt annat sétt
an hans kolleger hundra ar senare. Meissner levde i
en tid da man kunde bli dov av skrack, och dar var det
inte orimligt att man helt enkelt dog av skrick ocksa.
P& 1960-talet kunde man varken do eller bli dév av
skrack, utan av genetiska sjukdomar.

Ylva Soderfeldt

Fil mag, doktorand,

Institut fiir Geschichte der Medizin
der Robert Bosch Stiftung,
Stuttgart, Tyskland
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Tva eldsjdlar i folkhalsans tjanst

DEN GRANSLOSA HALSAN
Signe och Axel Hojer, folkhdlsan och
expertisen

545 sidor.

Forfattare: Annika Berg.

Forlag: Uppsala University Library; 2009.
ISBN 978-91-554-7474-4-

»)ag villhabarn med Dig »séger barn-
likaren Axel Hojer (1890-1974) pléts-
ligt till sjukskoterskan Signe Dahl
(1896-1988). »Det vill jag ocksa», sdger
hon. De vari Paris under en veckaijuli
1919 for att studera barnhem, barnsjuk-
hus och hélsovardsinstitutioner. De
hade diskuterat krig och fred, politik
och religion. Nagra ar senare vigdes de i
radhuseti Malmo, Signes
fodelsestad. Personkemin '
fanns dér. De var bada in-
stéllda pa att fordndra varl-
den socialt, men dven poli-
tiskt. Vid sidan av Alva och
Gunnar Myrdal var paret
Hdjer det mest uppmark-
sammade »édkta paret« i
Sverige under flera decen-
nier i mitten av1900-talet.
Det ar verkligen fascine-
rande, larorikt och span-
nande och inte det minsta
langtrakigt att 14sa idé- och lardoms-
historikern, med kand och filosofie
doktorn Annika Bergs drygt 500 sidor
tjocka avhandling, som hon forsvarade i
Uppsalaimaj 2009. Excellent kill-
forskning och kritisk analys.

! .
E

Axel Hojer utbildade sig till likare i
Stockholm, disputerade pa en avhand-
ling om vitamin C, flyttade sedan till
Lund déar han blevdocent. Han siktade
paen professur men blevi stillet férste
stadsldkare i Malmo 1930 dir han fram
till 1935 gjorde uppméarksammade in-
satser, bland annat for att stoppa en
smittkoppsepidemi genom massvacci-
nation och radiopropaganda. Ar 1935
utndmndes han till generaldirektor for
Medicinalstyrelsen, ddr han verkade
fram till 1952.

Signe Hgjer var aktiviparets gemen-
samma livsprojekt men dessutom dri-
vande nér det gillde fragor om bland
annat kvinnors ritt till arbete, fredsro-
relsen och familjeplanering. Senare
blev hon dven bistandsexpert.

Bada makarna kom fran gediget bor-
gerliga miljoer men blev socialdemo-
krater, dock utan att deras livsverk
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préaglades av nagra partipolitis-
ka 6vertoner, i varje fall inte
Axels. De var noga med att age-
ra utifran sa vetenskapliga och
sakliga argument som mdjligt.
Framfor allt ville de framsta
som experter. Det kan forklara
deras framgang under hela deras langa
liv.

Redan pa 1920-talet startade de en
spadbarnsmottagning (inte utan mot-
stand) som kom att bli en experiment-
verkstad i kakstaden Hagalund i Stock-
holm. Det blev starten for landets BVC-
verksamhet. De anvinde en begavad
teknik for att lyckas i detta fattiga om-
rade: »Rankans arbete att smyga in en
liten rot i den fula viggens spricka ar
litet, men sedan kldder den hela vig-
gen.« Som generaldirektor ledde Axel
Hojer det stora folkhélsoprojektet »Den
Oppnalakarvarden i riket« (SOU 1948).
Gustav Moller (Socialsveriges skapare,
bordig fran ett fattigt hem i Malmo) var
da socialminister. Malet var hilsocen-
traler over hela landet, fokus pa preven-
tion, fler lakare med fast 16n, regionala
universitetssjukhus.

Axel Hojer utsattes for en del vald-
samma pahopp av kollegor: »Hojer vill
skapa en kommuniststat!« Han slogs
for att importera 25 judiska likare un-
der kriget men blev hart angripen av
Likartidningens redaktor, Gustav
Myhrman, och senare &ven av privat-
praktikern Oscar Andersson: »Risk for

Uppbyggnaden av det svenska folkhemmet, fattigdomen i Indien, Vietnamkriget
- paret Hojer deltog dver allt i utvecklingen av den moderna varlden.

rikets sikerhet. De kan ha kunskaper
om bakteriologisk krigféring.« Hgjer
tog initiativ till legitimation av sjuksko-
terskor och till starten avdet som kom
att bli Nordiska hdlsovardshogskolan i
Goteborg.

Sextiotva dr gammal avgick Axel
Hojer som generaldirektor, varefter
nésta stora del av parets livsverk pabor-
jades. Pa uppdrag av WHO byggde de
upp en medicinsk hégskolaisédra In-
dien som bas for hdlsocentraler, barna-
vard och médravard. Direfter ansvara-
de Axel Hojer for att planera hilso- och
sjukvarden i Ghana pa uppdrag av
WHO och president Nkrumah i Afrikas
forsta sjalvstindiga stat soder om Saha-
ra.

Attio &r gammal reste Axel Hojer
runtidetkrigshirjade Vietnam och
rapporterade om amerikanska krigs-
6vergrepp. Han blev 84 ar gammal. Sig-
ne levde ytterligare 14 ar men fortsatte
skriva bécker med of6rminskad energi
om bland annat fred och kirnvapen. Pa
alderns host blev hon hedersdoktor i
Lund, »en sérskild gladje for henne som
aldrig fatt ta studentexamenx.

Hur kan tva makar hinna utrétta sa
mycket som paret Hojer under ett liv?
Jag tror de trénats i att tinka stort och
fritt redan som barn. De skaffade sig ge-
digna kunskaper tidigt, bland annat ge-
nom manga resor till Frankrike och
Storbritannien (Signe utbildade sig pa
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London School of Economics and Politi-
cal Science). Makarna hade en ganska
klar vision tidigt av vad de skulle kunna
bidra med inom och utanfor Sverige. De
hade ocksa tillgang till unika nétverk,
larde kdnna Tage och Aina Erlander och
deras nitverk av politiskt intresserade i
Lund, och Ingegerd Henschen-Ingvar
och hennes nétverk inom det medicin-
ska etablissemanget. I och med att paret
1930 flyttade fran det akademiska Lund
till Malmo 6kade Axel Hojers mojlighe-
ter att agera mer fritt och av egen Gver-
tygelse. De var bada humanister och
overtygade om att en bra hilsa var en
funktion av bra féorebyggande insatser
och envard for allai ett samhélle som
ville eliminera sociala oréttvisor. Axel
Hojer definierade sig som socialmedici-
nare och blev sd smaningom professor i
socialmedicin i Indien.

Sa haribackspegeln: Hur mycket har
paret Hojer bidragit till det samhaille vi
haridag?

Den hilso- och sjukvardsstruktur vi
nu har med BVC, MVC, hilsoupplys-
ning, vardcentraler (Hojer kallade dem
hilsocentraler), specialistsjukhus, uni-
versitetssjukhus, 6kad likarutbildning,
offentliganstéllda likare och vard som
en medborgerlig rittighet stimmer vil
overens med Axel Hojers SOU-rapport
om den 6ppnavarden fran 1948. Han
var 6vertygad om den férebyggande
medicinen som bas for all hilso- och
sjukvérd inkluderande &ven regelbund-
na hilsokontroller och ett hdlsokort.
Hilsokontrollerna kom aldrig att for-
verkligas, vilket nog berodde pa bristan-
de vetenskapligt underlag, samhalls-
ekonomiska aspekter samt fragan om
individens integritet. Men i dagens
marknadsorienterade samhélle haller
regelbundna hélsokontroller pa att bli
en kassako for olika aktorer, och allt fler
vill frivilligt ha genetisk radgivning
(fosterkontroller, drftliga sjukdomar)

- en fraga som vickte manga kénslor
under eugenikens morka perioder, men
paandragrunder.

Las denna inspirerande avhandling om
du dr intresserad av vad tva personer
kan utritta under ett langt liv. Medicin-
historiskt intresserade, alla som ar in-
tresserade av hdlso- och sjukvarden
som system i dag och i gar, den svenska
vilfiardsstatens utveckling och en like-
konst baserad pa medicinsk vetenskap
och humaniora.
Sven-Olof Isacsson
professor,
institutionen for kliniska vetenskaper,
Lunds universitet,
Universitetssjukhuset MAS, Malmé
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En doendes reflexioner
under aterupplivningen

EGEN DOD

126 sidor.

Forfattare: Péter Nadas. Oversiitt-
ning: Ervin Rosenberg.

Forlag: Ramus forlag; 2009.

ISBN 978-91-9770-747-3.

De flesta av denna tidskrifts
ldasare har nog statt vid en
brits och tittat ned pa patien-
ten med hjartstillestand.
Nagra fa av oss har rentav le-
gat dér sjalva. Men for de flesta av oss ar
situationen liktydig med extrem foku-
sering och effektivitet. Den ldmnar ing-
et utrymme for identifikation med pa-
tientens upplevelse eller reflexioner
over livet och déden. Desto béttre att
det finns nagon som kan rapportera om
det som de flesta tar med sigi graven.
Den ungerske forfattaren Péter Na-
das var 1991 som 49-aring med om ett
hjartstillestand, med efterféljande
aterupplivning. I den lilla boken »Egen
dod« far vifoljamed pa denna resa.
Redan pa morgonen kinner han att
nagot ar fel, kroppen ér inte med pa no-
ternatrots det ljuvliga vidret. Nadas
registrerar hirefter med forfattarens
sakliga blick sina varseblivningar och
tankar. Kroppen sitter dagordningen
och intellektet forstar inte utan forso-
ker uppréitthalla en fasad avnormalitet
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Aven som déende hinner man kontemplera
fragor om varseblivning och medvetande.

och virdighet. Angest ansiit-

ter honom, och han noterar

att det inte 4r hans egen, an-

dens, utan kroppens fruktan.
Han séger sig ha arbetat for
mycket pé sistone, men luf-
ten racker inte till, kraften
ebbar ut. Med yttersta berik-
ning och mdda tar han sig till
vardcentralen innan han kol-
lapsar.

Direfter tar det vid som jag
uppfattar som det for oss vik-
tiga; ettpérlband avutsokt skildrade
situationer sett genom en déende min-
niskas 6gon, alltifran ambulanslika-
rens utriknade forsok att distrahera
honom till de beckettska scenerna pa
akutavdelningen.

Nadas lyckas mittidenna stilla drama-
tik kontemplera fragor om varsebliv-
ning och medvetande och om behovet
av kontroll och anstindighet (rena
svarta kalsonger).

De korta beskrivande styckena, in-
terfolierade med sidor med bara en-
samma rader, for ldsareniniett lugn,
om in ett tryckande och febrigt sadant.

Den med dodligt allvar skildrade ab-
surdistiska scenen nir den storvuxna
flegmatiska underskoterskan plagar
honom med fragor om avfoéringens
frekvens och konsistens och vem man
skaringa om det blir nédvéindigt, far ett
snabbt slut nir han tdnker »nu dor jag«.
Direfter befinner vi oss i nara-déden-
upplevelsens land.

Hur intressant detta &n ma vara, upp-
lever jag Anda den subjektiva skildring-
en av hjartinfarkten, hjartstoppet och
upplevelsen avomgivningen, daribland
motet med varden, som det sensationel-
lamed dennalillabok. Det har givits ut
andra bocker om déendet de senaste
aren, t ex Wijkmarks »Stundande nat-
ten« och Paulruds »Fjarilen i min hjar-
na«. Det ar dock framst den har som
fortjanar en plats i kurslitteraturen un-
der medicinterminen, forutom att den
girnakan ingé i personalens bibliotek
paallahjartavdelningar.

Lars Wahlstrom

overldkare,

konsultenheten, psykiatriska kliniken,
Karolinska universitetssjukhuset,
Huddinge
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