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Marfans syndrom (MFS) er en sjelden, alvorlig og
arvelig bindevevssykdom med patologi 1 pulsarene
(aorta og andre arterier). Den skyldes genetiske for-
andringer i bindevevsproteinet fibrillin'.

MFS pavirker flere organsystemer, slik som hjerte-
kar- og skjelettsystemet, @yet og lungene.”” Kar-
diovaskuleer affeksjon med risiko for utvidelse og
ruptur (sprekk) av hovedpulsaren, kan medtare plut-
selig dg@d.”>° P& grunn av en hjerte-karkirurgisk ut-
vikling og medisinsk behandling er levealderen gkt
betraktelig.’

Muskel- og skjelettplager, kronisk smerte,”® fa-
tigue”' og nedsatt fysisk utholdenhet' er beskre-
vet hos mange pasienter med syndromet. Personer
med tegn til arvelige sykdommer i arteriene frarades
maksimal fysisk belastning og tungt fysisk arbeid, for
a redusere trykkbelastningen pa karene. Anbefalte
restriksjoner og symptomer fra de ulike organene
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som kan veere pavirket ved MFS og andre genetiske
bindevevssykdommer med patologi | arteriene, kan
fare til utfordringer for deltakelsen i arbeidslivet.

Bakgrunn for prosjektet

TRS kompetansesenter for sjeldne diagnoser (TRS) er
en del av Sunnaas sykehus, og faglig organisert i den
nasjonale kompetansetjenesten for sjeldne diagnoser
| Norge (NKSD).

| 2010 startet TRS, | samarbeid med Marfanforenin-
gen I Norge, et prosjekt som skulle undersgke psyko-
sosiale forhold hos voksne med MFS. Hensikten med
prosjektet var a kartlegge og beskrive faktorene som
kan ha sammenheng med livskvaliteten og yrkesdel-
takelsen for personer med MFS, fordi det fantes lite
kunnskap om hvordan diagnosen pavirker livssitua-
sjionen.’ Mer kunnskap om gruppen er viktig for &
kunne beskrive gruppens behov, utvikle bedre og
mer effektive rehabiliteringstiltak og bidra til at flest




mulig kan veere aktive deltakere 1 daglig-, arbeids- og
samfunnslivet.

Materiale og metode

En tverrsnittstudie ved bruk av spgrreskjema ble
gjennomfgrt. Sparreskjemaet ble utarbeidet i samar-
beid med Marfanforeningen og inkluderte spagrsmal
vedrgrende demografiske faktorer, Marfanrelaterte
helseproblemer samt standardiserte validerte In-
strumenter som malte kronisk smerte (Standardized
Nordic Questionaire),'" fatigue (Fatique Severity
Scale)'*"” og forngydhet med livet (Satisfaction With
Life Scale).'®"

Far inklusjonen til studien ble de medisinske journa-
ene til personer fra 20 ar og eldre, som var reqistrert
med diagnosen MFS pa TRS (n=180), gjennomagatt.
Journalene til 117 av disse personene inneholdt opp-
lysninger slik at de oppfylte kriteriene til diagnosen
MFS (Ghent 1), og de ble invitert til a delta i studien.
73 personer svarte (62 prosent) ved a signere sam-
tykke og sende tilbake det utfylte sparreskjemaet.

Voksne med MFS har omfattende helseplager,
jobber fulltid og blir tidlig ufgretrygdet

Studien viste at bade unge (opptil 39 ar) og eldre
(over 40 ar) personer med MFS har omfattende hel-
seplager. Utvidelsen, disseksjonen og antallet opera-
sjoner av aortaen gker signifikant med alderen. Ut-
bredelsen av kronisk smerte var omtrent lik i begge
aldersgruppene, mens fatigue gkte noe i den eldste

gruppen.

Til tross for at det gjennomsnittlige utdanningsni-
vaet 1 studiegruppen var hgyt, viste resultatene at

gruppen hadde signifikant lavere yrkesdeltakelse enn
befolkningen generelt, men hgyere enn for gruppen
«funksjonshemmede generelt» 1 Norge. De fleste
unge (opptil 39 ar) hadde familie og barn. | hele
gruppen jobbet sveert fa deltid, de var enten 1 full
jobb til tross for omfattende helseplager, eller hadde
full ufaretrygd. Sveert fa hadde benyttet seg av til-
retteleggingstiltak og omstillingstiltak | arbeidslivet
for de ble uferetrygdet. Var antagelse er at sveert
mange unge med MFS med omfattende helsepro-
blemer strever hardt med a fungere i full jobb og
opprettholde normalt familieliv.

Noen pasienter med MFS er lange og tynne, noen
har skjelettforandringer slik som skolioser og bryst-
kassedeformiteter, mens andre ikke skiller seg ut fra
folk flest. MFS er ikke ngdvendigvis en synlig funk-
sjonsnedsettelse. | trad med egne resultater viser
0gsa studier av andre pasientgrupper'®"” at mange
med usynlige funksjonsnedsettelser presser seg
selv til det ytterste for a mestre full jobb og opp-
rettholde et normalt liv, og at personer med usyn-
ige funksjonsnedsettelser forsgker a «passere» som
kke-funksjonshemmede. Dermed ignoreres begrens-
ningene og funksjonsnedsettelsene, bade mentalt
og fysisk.""

Det ser ut til at mange finner det vanskelig a be om
tilpasning og tilrettelegging 1 arbeidssituasjonen, ikke
minst hvis man alltid har vaert vant til & fremsta som
en ressurssterk person. Dette kan vaere noe av for-
klaringen pa at mange gar direkte fra full stilling til
full utgretrygd. Dessverre finnes det fa norske vel-
ferdsordninger tilpasset de som har behov for litt re-
dusert arbeidsdeltakelse. Hovedregelen er at du ma
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vaere minst 50 prosent arbeidsufer for a bli innvilget
gradert uferetrygd eller arbeidsavklaringspenger.
Personer med arbeidsevne mer enn 50 prosent ma
dermed selv ta kostnadene av redusert arbeidsevne.

Var kliniske erfaring bekrefter forskningsfunnene. |
mgte med personer med MFS og andre diagnose-
grupper forteller mange at de ma sykemelde seq |
kortere eller lengre perioder, for a gjenvinne krefter
for a opprettholde full arbeidsdeltakelse. Mange be-
skriver dette som utilfredsstillende, ogsa av hensyn til
arbeidskollegaer og arbeidsgiver. Resultatet kan lett
bli full ufgretrygd. Mer fleksible velterdsordninger
tilpasset den enkeltes arbeidsevne ville sannsynligvis
kunne fgre til at flere med MFS kunne ha fortsatt |
arbeidslivet.

Sammenhengen mellom helseplagene

og arbeidsdeltakelsen

Vi forventet a finne en sammenheng mellom demo-
grafiske variabler, Marfanrelaterte helseplager, kro-
nisk smerte, fatigue og arbeidsdeltakelsen. Resulta-
tene av en logistisk regresjonsanalyse viste imidlertid
at kun lav utdanning, hgy alder og alvorlig fatigue
var signifikant assosiert med redusert arbeidsdelta-
kelse." | sveert mange studier av andre grupper finner
man at spesielt kronisk smerte har stor innvirkning
pa arbeidsdeltakelsen,”® og at smerteproblematik-
ken er vanskelig a handtere | arbeidslivet. 64 prosent
av vare deltakere rapporterte at de hadde kroniske
smerter (sammenhengende smerte | tre maneder
siste ar), noe som er signifikant hgyere enn befolk-
ningen generelt i Norge (45 prosent).**

Til tross for rapportert smerte, hadde ikke smerten
sammenheng med den reduserte arbeidsdeltagelsen
| materialet vart. Mange rapporterte at kroniske smer-
ter hadde oppstatt | barndommen eller ungdomsal-
deren,” og det kan ha bidratt til at mange har laert
seg a leve med og handtere smertene | dagliglivet,
under utdanning og I arbeidslivet. Vare kliniske erfa-
ringer bekrefter dette. Mange ser ut til a akseptere
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smertene som et symptom ved en sveert alvorlig til-
stand, og noen gir uttrykk for at smertene blir sekun-
daere nar du lever med en livstruende tilstand.

De fleste av deltakerne beskrev at de fikk regelmes-
sig medisinsk oppfalging og kontroll av bade aorta/
hjertet og gyet.”® Sannsynligvis medfarer dette at de
far mye informasjon og kunnskap om egen helse-
tilstand. Mange opplever derfor a bli tatt pa alvor,
sett og anerkjent, noe som er viktig for reduksjonen
av angst og frykt knyttet til kronisk smerte.””~° Stu-
dier av pasienter med MFS har vist at god tilgang
til iInformasjon og kunnskap om diagnosen, og det
a aktivt forholde seq til sin tilstand, er viktig for ut-
viklingen av gode mestringsstrategier.”'>> Hensikts-
messige mestringsstrategier for a handtere smertene
kan vaere noe av forklaringen pa at smertene ikke
pavirker arbeidsdeltakelsen for denne gruppen.

Alvorlig fatigue var den helseplagen som hadde
starst betydning for nedsatt arbeidsevne | var stu-
diegruppe, hvor 42 prosent rapporterte alvorlig fa-
tigue."” Det er signifikant hayere enn for den nor-
ske befolkning generelt (22 prosent).”* Fatigue er
et komplekst fenomen som involverer bade fysiske,
psykologiske 0g soslale aspekter, og arsaken til det |
forbindelse med MFS er ukjent.”'® Det finnes fa stu-
dier om fatigue og MFS, men enkelte indikerer at
ortostatisk intoleranse,” kronisk smerte’ og psyko-
logiske forhold®® er assosiert med det. Studier fra
andre pasientgrupper og av den generelle befolknin-
gen viser at alvorlig fatigue er potensielt funksjons-
nedsettende, og at det pavirker evnen til a utfere
arbeidsoppgaver og skaper konsentrasjonsproble-
mer.>”*® Studier viser ogsa at det er sveert vanskelig
a tilrettelegge og tilpasse arbeidssituasjonen for folk
med fatigue.””~”

Implikasjoner for klinisk praksis

Mer fokus pa tidlig yrkesveiledning, unnga tungt
fysisk arbeid, bruk av hensiktsmessige tilretteleg-
gingstiltak | arbeidssituasjonen, psykososial st@tte,



strategier for & handtere fatigue og smerter, samt KONKLUSJON
mer fleksible velferdsordninger kan bidra til a hjelpe
personer med MFS til & std lengre i arbeidslivet.*
Spesielle rehabiliteringstiltak for personer med alvor-
ilg medfgdte bindevevstilstander med aortaproble-
matikk bgr vurderes. Mer kunnskap om og aksept av
kronisk smerte og fatigue som del av sykdomsbildet
ved MFS er viktig for a kunne bista personer til 3
utvikle gode mestringsstrategier for smerte og fa-
tigue. C

~

Voksne med Marfans syndrom gar tidligere ut av
arbeidslivet enn befolkningen generelt, til tross for
et gjennomsnittlig hgyt utdanningsniva. Fa rap-
porterte a ha hatt noen form for yrkesveiledning
eller tilrettelegging f@r de gikk ut av arbeidslivet.
Fatigue ser ut til a vaere den helseplagen ved MFS
som har stgrst sammenheng med en redusert ar-
belidsevne.
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