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Marfan-heilkenni er lyst
| Bardar s6gu Snaefellsass

Vart er leidum ad likjast! Eda hvad? Talié er ad Abraham Lincoln Bandarikjaforseti, Titankamon farad, Osama Bin Laden
hrydjuverkamadur, Sergei Rachmaninoff tonskald og Michael Phelps sundkappi hafi verid eda séu med svokallad Marf-
an-heilkenni. bad & lika vid um marga korfuboltakappa NBA-deildarinnar i Bandarikjunum. Pérdur Hardarson, professor
emeritus, segir ad pétt Marfan-heilkenninu hafi fyrst veri® lyst af Antoine Marfan arié 1896 i laeknisfraedilegum tilgangi
bregdi lysingu a pessu heilkenni einnig fyrir i Bardar sdgu Sneefellsass, einni af islensku fornségunum, um 750 arum fyrr.

H B B Gunnhildur Arna Gunnarsdottir

Pott talio sé ad Bardar saga Sneefellsass sé
ekki sagnfraedirit ma snemma i sdgunni
finna mannlysingu par sem Marfan-
heilkenninu er lyst. Pad rann upp fyrir
Pérdi Hardarsyni par sem hann var med
utskriftarhdpi sinum ur Menntaskdlanum
i Reykjavik fra arinu 1960 1 bodi sendi-
herrans Auduns Atlasonar i Vinarborg
ario 2015 og flutti PAlmi R. Palmason
verkfreedingur pakkarraedu fyrir hond
hépsins. Hann vitnadi i soguna par segir
fra Porkatli skinnvefju:

Hann var manni firnari en systrungur
vid Bard ad freendsemi og hafdi verid
feeddur upp fyrir nordan Dumbshaf. Par
er illt til vadmala og var sveinninn vafinn
1 selaskinnum til skjols og hafdi pad fyrir
reifa og pvi var hann kalladur Porkell
skinnvefja. Hann var pa frumvaxta er hér
var komid sogunni. Hann var har madur
og mjor og langt upp klofinn, handsidur
og lidaljétur og hafdi mjova fingur og
langa, punnleitur og langleitur, lagu hatt
kinnarbeinin, tannber og tannljétur, ut-
eygdur og munnvidur, halslangur og hof-
udmikill, herdalitill og middigur, feeturnir
langir og mjévir. Frar var hann og fimur
vid hvadvetna ...
Bardar saga Sneefellsass.
Islendingasogur, Svart a hvitu,
Reykjavik 1985: 48.
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,Eg péttist sja strax pegar ég heyrdi og

svo sa pessa lysingu hvad veeri a seydi.
Raunar er pad svo pegar ég les pessa
lysingu fyrir kollega mina, leekna, koma
margir peirra, med greininguna eins og
ég gerdi parna,” segir Pérdur. Greiningin
verdi p6 adeins leidd af likum.

,En mér finnst vera sterkar likur til
pess ad sa madur sem er i huga héfundar-
ins og er fyrirmynd Porkels skinnvefju
hafi haft pennan sjukdém,” segir Pérdur
sem for skilmerkilega yfir malid eftir
adalfund Félags ahugamanna um ségu
leeknisfraedinnar. Hatt i 30 voru meettir og

Handritid AM 490 4to sem geymir einvird-
ungu Bdrdar sogu Sneefellsdss og er med hendi
Torfa Jonssonar (1617-1689), sennilega ritad

i Skdlholti um 1640. A myndinni er textinn
med ljsingu d sjiikdomseinkennum Marfan-
heilkennisins.

Muyndina tok Sigurdur Stefin Jonsson og hiin
er birt med leyfi Stofnunar Arna Magniisson-
ar d [slandi.

skemmtu sér vel yfir erindinu. En hvadan
kemur pessi ahugi Pordar a sjukddémsein-
kennum 1 fslendingasdgunum?

,Margir leeknar eru graskarar 4 ymsum
svidum. Vi hofum morg gaman af pvi ad
grauta i morgu. Vonandi kunnum vid ad
sokkva okkur i fagid okkar en ahugamal
leekna eru mjog vidfedm,” segir Pordur
par sem vid setjumst nidur a skrifstofum
Leeknafélagsins og reedum malin. Pérdur
er 4 leid 4 fund dldunga 1 hisakynnunum
pennan dag og kikir vio hja Laknabladinu.

,Nu a dogum gengur sjikddémsgrein-
ingin talsvert ut & erfdagreiningu, en
lysing sagnamannsins i Bardar sdgu Snee-
fellsass af pessum klinisku einkennum
stendur alveg fyrir sinu,” segir Pérdur. En
er til trafala ad greinast med Marfan- heil-
kenni?

»~Madur skyldi halda ad petta félk gyldi
fyrir ad hafa pennan sjukdém en pad
er ekki endilega svo. Margir af pessum
sjuklingum med heilkenni Marfan eru
ageetlega 4 sig komnir likamlega og jafnvel



Muyndir sem Pordur syndi d fyrirlestrinum og synir Marfan-heilkenni. Mynd/fra P6rdi

ipréttamenn. Freegir sundmenn og korfu-
boltamenn.”

Hvad er Marfan-heilkenni? Heilkennid
er arfgengur bandvefssjukdémur. Hann
leggst adallega a hjarta og aedakerfi, augun
og stodkerfid. Einstaklingar med Marf-
an hafa sérkennandi 1tlit, eru havaxnir,
grannir, utlimalangir og med langa fingur.
En stafar folki heetta af pessum sjukdomi?

,Alvarlegasti fylgikvilli sjukdémsins er
vikkun & 6saed (aorta), sem getur & endan-
um rifnad og valdid alvarlegu heilsutjéni
eda dauda,” segir Pérdur. ,Fylgjast parf
med prouninni arlega og gripa inn 1 ef
0in er hratt vikkandi eda komin upp fyr-
ir tiltekid bil.”

Poérdur segir adalmedferdina vid heil-
kenninu hafa falist 1 gjof betablokka sem
leekka bléoprysting og minnka spennu
i @0um likamans. ,,Menn hafa verid ad
profa sig afram med onnur lyf & sidari
arum. Angidtensin-blokka og floknari lyf
sem blokka tiltekna vaxtarpeetti { band-
vef.”

En 4 eftir ad gruska meira { {slendinga-
sogunum og finna fleiri heilkenni? ,Menn
eru alltaf ad pessu gruski. Besta deemid i
nttimanum er Ottar Gudmundsson sem

hefur peelt mikid og gleesilega i gedtrufl-
unum i fslendingaségunum.”

Poérdur samsinnir pvi ad lysingarnar i
sogunum séu nokkud nakveemar. ,J4, ja.
Nefna ma ad 1 [vars peetti Ingimundarson-
ar er ad finna einhverja fyrstu lysingu &
samtalsperapiu, par sem ad ungur madur i
astarsorg nytur samtalsmedferdar hja Nor-
egskonungi.”

Hvad er Marfan?

Pa er vert ad spyrja Poro hvernig svona
grusk gagnist? , Petta er alveg vita gagns-
laust,” segir Pordur glettinn. ,En vonandi
skemmtilegt fyrir suma.” ZAtlar hann pa
ad fara med nidurstodu sina vidar? , Atli
ég sleppi pvi ekki,” segir hann um leid og
hann utilokar pad ekki. , Pad er 6ra6id.”

,Heilkenni Marfans erfist med rikjandi heetti og stafar af stokkbreytingu i geninu
FBNT1 4 15. litningi. Pad gen skrair fyrir glyképroteininu fibrillin-1, sem er naudsynlegt
til myndunar og vidhalds teygjanlegra bandvefsfasa (elastic fibres). Afleiding pessarar
stokkbreytingar er pvi st ad bandvefur verdur 6edlilega teygjanlegur,” sagdi Pord-
ur Hardarson pegar hann lysti heilkenninu 1 fyrirlestri sinum { Pjédminjasafninu.
Bandvefsfasann ma finna i sérlega rikum meeli i dsaed, lidbondum og linsufestingum
augans.

,Pad skyrir medal annars 6sadarvikkun, aukinn hreyfanleika 1 lidum og los &
linsu, sem getur allt att sér stad 1 misrikum meeli hja Marfan-sjuklingum. Adrir geta
verid nanast einkennalausir. Medallifshorfur sjuklinga sem greinast ekki og fa ekki
videigandi leeknismedferd er um 45 ar, en margir peirra geta nad haum aldri ef peir
fa naudsynlega medferd.”

Talid er ad medal vestraenna pjoda sé algengi sjukdomsins um 1:5000.

Lysti Agli Skallagrimssyni med Pagets

Pérdur Hardarson hefur greint sjukdéma 1 fleiri {slendingasog-
um. Athygli vakti pegar Jesse L. Byock benti & pad i Scientific
American arid 1996 ad Egill Skallagrimsson hefdi liklega haft

hann bara en brytur ekki. Hausinn var allur baré6ttur,” segir
Pordur. ,Mér fannst einsynt ad parna veeri verid ad lysa beinsjuk-
doémi og liklega veeri um Pagets- sjukdéminn ad reda.”

beinasjukddm, pa helst Pagets-sjukdominn, hugmynd sem Pérdur

og Elisabet Snorradoéttir birtu i Skirni arid 1984.

,Pegar beinin (sem liklega eru Egils) voru grafin upp reynast

pau mikil og pung en sérstaklega er hausinn stér og pungur,
beinin pykk. Menn reyna ad hoggva i hausinn en pad deeldar

[ pessu tolubladi Leeknabladsins er einnig fjallad freedilega um
Pagets-sjukdominn og Egil.
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