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Svenska RP-foreningen

Soker bot mot ogonsjukdomen Retinitis Pigmentosa

juni-augusti

Att fa en genetisk diagnos

RP ar inte en enda sjukdom, utan det
bestar av ett spektrum av minst 200
olika genetiska diagnoser. Egentligen
borde vi inte ens kalla det RP, utan arft-
liga degenerativa nathinnesjukdomar,
men det ar sa langt, sa vi kallar det
for RP. Det ar dessutom ganska rorigt
nar man borjar leta bland alla namn pa
olika former av RP, ibland kan de avse
en enda sjukdom, men oftast ar de i sin
tur grupperingar av RP-sjukdomar. Man
kan till exempel ha Stargardts, olika
varianter av klassisk RP, det ar Ush-
ers, Botniadystrofi, Best, Choroideremi
eller LCA. Oavsett vilken typ man har
ar det viktigt att fa en genetisk diagnos.

Hur gar man da tillvaga for att fa en ge-
netisk diagnos? Enklast ar att borjamed
att ta kontakt med den ogonlakare man
brukar ha kontakt med, eller den 6gon-
lakare som finns pa narmaste sjukhus
om man inte haft nagon kontakt tidig-
are. Tala om att du vill fa en remiss till
nagot av de sjukhus i Sverige som kan
genomfdra en utredning pa vilken ge-
netisk variant av RP du har. Det blir fler

och fler sjukhus som kan gora detta, det
ar inte bara Lund och Umea som kan
det numera. Om din ldkare ar osdker pa
var narmsta ogonklinik ar som kan det
sa kan du be ldkaren att kontakta pro-
fessor Sten Andréasson i Lund sa kan
han guida till narmsta klinik.

Om din ogonlakare av nagon orsak
inte vill ga med pa att skriva remiss sa
finns det ytterligare en utvag, det kallas
for egenremiss. Du kontaktar da sjalv
den 6gonklinik som du vill bes6ka och
det kostar dig endast som ett vanligt
ogonlakarbesok inom ditt eget lands-
ting, men du maste da bekosta resa till
kliniken sjalv.

For sjukvardspersonal finns ocksa
sajten www.internetmedicin.se och dar
kan de soka efter "Arftliga nithinne-
sjukdomar” och fa svar pa vilka under-
sokningar som ar aktuella for oss.

Caisa Ramshage
Redaktor Retinanytt
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Informationen i Svenska RP-foreningens tidning
Retinanytt tillhandahalls som en service till lasar-
en utan nagon som helst garanti. Svenska RP-
foreningen har ingen majlighet att i detalj

bedoma riktigheten och relevansen i den
medicinska information vi publicerar och vi har
heller ingen mojlighet att ge medicinsk radgivning
i dessa fragor. Var och en maste sjaly, tillsammans
med sin ogonldkare, bedoma om informationen ar
korrekt och tillamplig pa den egna situationen.

Aktuellt inom nathinne-

forskningen

Denna artikel ar en 6versattning av ett referat fran den amerikanska 6gonlakar-
konferensen ARVO, skrivet av Ragnheidur Bragadottir, som deltagit i konfer-
ensen for Norska RP-foreningens rakning.

ARVO, som ar varldens storsta ogon-
forskningskonferens, agde i ar rum den
7-11 maj i Baltimore, Maryland i USA.
Temat for konferensen var “Global con-
nections in vision research” vilket tyd-
ligt talar om att forskningsframgangar
ar beroende av kommunikation mellan
forskare i olika lander. | samband med
konferensen holl ocksa Retina Interna-
tional ett arligt mote, dar alltsa Norska
RP-foreningen var representerad.

Under konferensen var det stort fokus
pa arftliga nathinnesjukdomar. Det
kommer fler och fler kliniska studier och
det nodvandiggor ocksa att det finns
tillgang till bra kliniska underéknin-
gar for att kunna folja upp effekterna i
studierna. Det galler elektrofysiologis-
ka undersokningar, synfaltsmatningar,
bilder, pupillometri m.m.

Barbara Wilhelm fran Tubingen i Tysk-
land visade en poster med uppfoljning
av nio patienter med akromatopsi (de-
fekt fargseende - en arftlig nathinne-
sjukdom oversattarens anm.) som fatt
behandling med genterapi dar hon tagit
fram ett sarskilt frageformular for upp-
foljning av effekter hos gravt synska-
dade.

Var kunskap om genetiska orsaker till
arftliga nathinnesjukdomar okar och sa
gor aven kunskapen om de biokemiska
mekanismer som ar involverade.

Det ger mojlighet att hitta nya lakeme-
del vars effekt kan paverka mekanis-
mer oberoende av vilket genetiskt fel
som ligger bakom. | projektet DRUGS-
FORD haller man pa med just detta,
man utvecklar ett lakemedel i form
av en cGMP-analog som kan bromsa
nathinnedegenerationen i djurmod-
eller. Detta lakemedel har erhallit s.k.
orphan drug status for att paskynda ut-
vecklingen, och det ar nu ett foretag vid
namn Mireca medicines som oOvertagit
ansvaret for studierna.

Hendrik Scholl presenterade TEASE-
studien dar patienter med Stargardts
sjukdom ska behandlas med ALK-001,
1 tablett dagligen. | djurstudier har man
kunnat visa reducerad mangd nedbryt-
ningsprodukter i nathinnan med denna
behandling. 50 patienter har i nulaget
inkluderats i studien men inga resultat
ar klara.

Koenekoop presenterade Novelion-
studien dar patienter med LCA (Leb-
ers medfodda blindhet) med mutation i
RPEG5 eller LRAT har behandlats med
zuretinol (tidigare kallat QLT091001).
Resultaten visar pa en minskad prog-
ress av sjukdomen, och man planerar
nu en fortsatt fas Il/lll-studie.

Man diskuterar ocksa om det ar mojligt
att paverka sjukdomsprocessen med
kost och kosttillskott som t.ex. retinoi-
der, karotenoider, antioxidanter och
fleromattade fettsyror.



Ysal Rotenstreich fran Israel har be-
handlat RP-patienter med 9-cis-beta-
karoten och funnit forbattrad funktion
hos en tredjedel av patienterna. Hon
har matt dels synfaltet, dels pupillreak-
tion nar blatt respektive rott ljus traffar
nathinnan pa olika stéallen. Detta ar en
ny metod, som kanske kan komma att
anvandas i fler studier framover.

Brian Mansfield berattade om NACA-
projektet som ar finansierat av den
amerikanska organisationen FFB,
Foundation Fighting Blindness. NACA
ar en kraftig antioxidant som eventuellt
kan bromsa forloppet av RP. En klinisk
studie, fas Il ar under planering.

For god forstaelse av sjukdomen kravs
register over patienter med arftliga
nathinnesjukdomar, med information
om sjukdomsbild och genetiska orsa-
ker och arbete med att bygga upp dy-
lika register pagar pa manga hall. | Is-
rael har man 6 genetiska centra och ett
tillhorande laboratorium och i registret
har man nu samlat over 2000 familjer
med retinala degenerationer dar den
genetiska orsaken ar kand hos 45%.

RETINA INTERNATIONAL (RI) MOTE
Pa Retina Internationals moéte i anslut-
ning till konferensen hade man bjudit
in framstaende forskare att komma och
beratta om sina projekt. Eftersom det
nu pagar sa mycket forskning ar det
svart att fa grepp om allt vid ett kort
mote, men det viktigaste togs upp.
Ordforande Christina Fasser inledde
motet med att tala om att det nu ar 20
ar sedan som Rl hade sitt forsta mote i
samband med ARVO och da satt nagra
fa representanter fran RP-foreningarna
och hoppades pa ett snart genombrott
i forskningen. Och sa blev det.
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Ansokan till FDA (den amerikanske
lakemedelsmyndigheten, for EU kom-
mer det att ta ytterligare ett ar innan
godkannande ar klart.) om godkan-
nande for den forsta genterapibehan-
dlingen for LCA orsakat av mutation
i RPE65-genen har precis skickats in
och svar vantas under sommaren.

Katherine High fran Spark therapeutics
pratade mer om just denna behandling
dar 29 patienter med RPE65-mutation
har behandlats i bada 6gon med injek-
tion av voretigene neparvovec under
nathinnan och de har foljts upp under
tva ar.

MacLaren fran Oxford pratade om en
genterapistudie vid choroideremi. De
har nu behandlat 15 av totalt 30 plane-
rade patienteri en fas ll-studie. Foretag-
et som finansierar studien heter Night-
starX, och man planlagger nu bade en
naturalforloppsstudie och en fas lll-
studie. MacLaren har ocksa behandlat
tva patienter med konsbunden RP och
planerar att inkludera ytterligare 28 i en
fas ll-studie.

Catherine Cukas fran National Eye In-
stitute berattade om en fas I-studie med
genterapi till konsbunden retinoschis
som precis har startat.

Robin Ali fran Moorfields 6gonsjukhus i
London berattade om flera projekt som
man har i gang eller kommer att starta
upp inom kort. Det galler patienter med
Lebers sjukdom med mutation i RPEG65-
genen, akromatopsi med CNGB3-muta-
tioner och konsbunden RP.

De flesta kliniska studier som ar igang
handlar alltsa om genterapi och samt-
liga innebar att man ger injektioner

under nathinnan, vilket begransar det
omrade som kan behandlas. John Flan-
nery fran Kalifornien berattade om
arbete som pagar att finna nya virus-
vektorer som kan injiceras i glas-
kroppen som ar en enklare metod som
ger mojlighet att behandla hela nat-
hinnan.

Ellot Sohn berattade om den nya
tekniken CRISPR/cas9 som mojliggor
att man kan klippa bort en mutation i
en sjuk gen. Tekniken har testats pa 35
patienter med arftlig nathinnesjukdom.

Eberhart Zrenner fran Tiibingen gav
en uppdatering inom omradet artificiell
syn eller konstgjorda nathinnor. Idag
finns runt 30 olika grupper som haller
pa och utvecklar konstgjorda nathin-
nor av olika slag. De som ar godkanda
i Europa ar Alpha IMS fran Tyskland
och Argus Il fran USA. Over 200 pati-
enter har fatt konstgjorda nathinnor
(retinala implantat) inopererade. Med
Argus Il har man nu fem ars erfarenhet.
Hittills har endast helt blinda patien-
ter fatt implantat, men i samband med
ARVO presenterades att fem patienter
med geografisk atrofi nu fatt implantat.
Geografisk atrofi ar ett slutstadium av
torr AMD (makuladegeneration) dar pa-
tienten har visst sidoseende kvar. Al-
pha IMS har tidigare haft problem med
hallbarheten hos implantatet, men nu-
varande version ska halla i minst fem
ar. 15 patienter har fatt Alpha IMS ino-
pererat. Zrenner tryckte pa att det bara
ar blinda personer som bor fa implantat
i nulaget. Konstgjord syn ar inte sam-
ma som naturlig syn och det tar lang
tid att lara sig tolka impulserna som nar
hjarnan fran implantatet.

David Birch berattade om ORSO1, den

forsta optogenetiska studien pa pa-
tienter som startade i mars 2016. Nar
fotoreceptorerna ar borta finns det an-
dra celler kvar som kan formedla im-
pulser till hjarnan och genom att tillfora
kanalrodopsin kan man gora dessa cel-
ler ljuskansliga. | en normal nathinna
finns ett kaskadsystem som tusenfalt
forstarker impulsen av en ljusstimuler-
ing. Detta system finns inte i andra cel-
ler i nathinnan sa for att stimulera des-
sa celler som tillforts kanalrodopsin
kravs mycket ljus. Det aterstar mycket
att gora inom denna forskning innan
den kan bli klinisk verklighet.

Nar det galler stamcellsforskning sa ar
ett av problemen att nar man implanter-
ar celler fran en annan manniska satts
en immunreaktion igang hos patienten
som maste behandlas med immuno-
suppression (medicin som hammar
immunforsvaret, oversattarens anm.)
for att de transplanterade cellerna inte
ska do. Japanska forskare har har va-
rit banbrytande, med nobelpristagar-
en Yamanaka i spetsen. Genom att ta
patientens egna celler och omvandla
till pluripotenta celler kan dessa vi-
dareutvecklas till pigmentepitelceller
och fotoreceptorceller som sedan kan
aterimplanteras i patientens nathinna.
Lattare i teorin an i praktiken dock,
och det ar ett tidskravande arbete. Ya-
manaki och hans grupp har byggt upp
en biobank med celler uppdelade efter
HLA-typ. Genom att implantera celler
av samma HLA-typ som patienten kan
man undvika en immunreaktion. Den
forsta transplantationen med pigment-
epitelceller ar genomford och nu plane-
rar man for transplantation av fotore-
ceptorer. Det ar viktigt att namna att
inom detta falt, stamceller, finns ocksa
manga oseriosa forskare, inte minst i
USA.



Slutligen delades Proctorpriset ut och
vinnare blev Gustavo Aguirre som har
tagit fram manga djurmodeller for arft-
liga nathinnesjukdomar. Den senaste
ar en hundmodell for Bests vitelliforma
makuladystrofi.

Sammanfattningsvis kan man saga att
under de senaste 20 aren sa har grund-
forskning och klinisk forskning nar-

mat sig varandra och ibland gar man
direkt fran grundforskningens resultat
till kliniska studier. Men man ska ocksa
vara lite forsiktig. Det ar latt att bli ex-
alterad infor allt som hander inom for-
skningen, men man maste ha i atanke
att det kostar mycket, bade i tid och
pengar, att sedan overfora forsknings-
resultaten in i klinisk behandling.

Ett forsta mote med

RP-foreningen

Jag heter Maria Lyngfelt och fick sommaren 2016 veta att jag har en arftlig nathin-
nesjukdom, tapp- och stavdystrofi. Jag har sett daligt och varit valdigt bland-
ningskadnslig sa lange jag kan minnas. Jag har dock inte satt detta i samband

med nagon égonsjukdom.

| januari 2016 remitterade min optiker
mig vidare till ogonlakare. Efter att ha
fatt olika diagnoser sa visste jag inte
vad jag skulle tro. Jag gick ut pa inter-
net och forsokte fa svar pa mina fragor.
Jag hittade da Ogonmottagningen i
Lund och sommaren 2016 fick jag min
diagnos.

Jag fick sedan kontakt med Syncen-
tralen i Goteborg dar jag har fatt olika
hjalpmedel som t.ex. filterglasogon. Jag
tog pa mig dem till arbetet och dar var
en arbetskollega som fragade mig: ”Har
du RP?”. Detta var Caisa i RP-forenin-
gens syster och hon upplyste mig da att
det finns en RP-forening. Jag gick med
som medlem under hosten och laste
att det skulle vara arsmoteshelg i april.
Jag tyckte det verkade vara intressanta
forelasningar och anmalde mig och min
man till helgen.

Nar vi kom dit blev vi val mottagna och
vi kdnde oss valkomna. Det har varit tva
valdigt bra dagar med larorika forelas-
ningar och intressanta foredragshal-
lare samt mycket god mat. Det vi upp-
levde som valdigt positivt var att mota
andra personer i samma situation. For
mig var det skont att fa traffa andra som
forstod mitt synfel och aven fa lite rad
och tips, bade nar det galler privatlivet
och arbetslivet. For min man var det
intressant att traffa andra anhoriga att
byta erfarenheter med.

Detta var var forsta resa med RP-
foreningen och det kommer sannolikt
att bli fler moten.

Vikten av DNA-undersokning

av Susanne Mirshahi

Professor Sten Andréasson holl ett foredrag pa arsmoteshelgen pa temat DNA-
undersokningar hos familjer med arftliga nathinnesjukdomar; en oversikt av
resultat fran familjer fran Svenska RP-registret, vilket sammanfattas i denna
artikel. Sten betonade starkt att det ar viktigt att fa gora en DNA-undersdkning
om man fatt diagnosen RP, dels med tanke pa att kunna forsta sin sjukdom
béttre, dels med tanke pa ev. kommande behandlingar.

For narvarande ar det just genterapi
som kommit langst bland de olika forsk-
ningssparen och det ar alltsa en av an-
ledningarna till att det ar viktigt att ta
reda pa exakt vilken genotyp man har.

Sten poangterade i sammanhanget att
det galler att ha tdlamod eftersom det
drojer innan behandlingar finns i van-
lig klinisk praxis. Han varnade ocksa
starkt for att lata sig lockas av oseriosa
kliniker och internetsajter som lockar
med olika behandlingar. Han har sjalv
stott pa patienter som akt utomlands
och genomgatt olika typer av behandlin-
gar, som inte bara varit verkningslosa
men som ocksa paverkat kvarvarande
syn negativt, nagon patient har helt for-
lorat sina synrester och nagon har fatt
stora problem med smarta i 6gonen
efter oseridos behandling.

En RP-utredning bor innehalla DNA-test
och elektrofysiologisk undersokning,
aven kallat ERG (elektroretinografi);
utover de mer vanliga testerna av syn-
skarpa, synfalt m.m. DNA-undersoknin-
gen ar viktig ur flera aspekter:

- diagnos; att fa en sa exakt
diaghos som majligt

- att forsta synproblematiken;
galler till stor del barn som
kanske sjalva har svarare att
forklara hur de ser

- prognos
- arftlighet

- kan aven vara av varde vid klinisk
behandlingsforskning

Genom en stor kartlaggning av RP-pati-
enter har man kunna fa en éversikt over
vilka gener som framst orsakar arftliga
nathinnesjukdomar i Sverige. Tekniken
att gora DNA-undersokningar har ut-
vecklats enormt under de senaste tiotal
aren och det ar inte langre sa extremt
kostsamt att gora dessa undersdknin-
gar som det tidigare varit. Kartlaggnin-
gen har medfort att vi har en gedigen
bas for att forsta RP-sjukdomen och
innebdr ocksa en unik mojlighet att ha
koll pa vilka patienter som finns med
olika gentyper, om behandling blir ak-
tuell.

Sten gick sedan igenom de huvudsak-
liga grupperna av RP-sjukdomar som
man hittat bland svenska familjer med
RP:

. ARRP - autosomal recessiv RP

. ADRP - autosomal dominant RP

. XLRP - konsbunden RP

. LCA — Lebers medfodda blindhet
(en mycket tidig form av RP)

. CORD - omvand RP



. ACHM - avsaknad av tappfunk-
tion (patienter som ser battre i
morker)

. USH - kombinerad syn- och
horselnedsattning

. VMD2 och STGD1 - initial pa-
verkan av makula (gula flacken)

. XLRS - skiktbildning i retina
(retinoschis)

Inom respektive grupp finns ett antal
olika gener som kan orsaka sjukdomen.
T.ex. sa kan inom gruppen ADRP finnas
fel pa generna RP1, RP4 etc. Och des-
sutom kan olika personer ha defekter
pa olika stéllen pa en och samma gen,
sa varianterna av sjukdomen ar otaliga.

Formen XLRP, dvs. konsbunden RP, har
hittats inom minst 27 olika familjer, och
med 27 olika genforandringar vid den-
na form av RP, totalt mellan 200 och 300
personer i Sverige.

ARRP, autosomal recessiv RP, ar den
storsta gruppen dar man identifierat
mellan 30 och 40 olika gener. LCA2, eller
RPEG65, ar en av de mer kanda generna
dar ocksa kliniska forsok gjorts. Olika
gener kan innebara olika arftlighets-
grad.

USH-gruppen bestar ocksa av ett antal
olika gener, USH1b, USH1c etc. En del
har bade syn- och horselnedsattning,
medan andra kan ha bara syn- eller
horselnedsattning.

Sammanfattningsvis har man alltsa
identifierat ett stort antal RP-gener,
men nya tillkommer hela tiden. Dessa
kan vara hittills oidentifierade gener,
men aven helt nya mutationer kan ock-
sa tillkomma. Man har idag identifierat
genforandringen hos alla familjer i

Sverige som man kanner till med ADRP
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(dominant form) och hos dem med
konsbunden RP har man identifierat
90%, vilket ar valdigt hoga siffror. For
den stora gruppen ARRP ar inte andel-
en identifierade genforandringar annu
lika hog.

Efter denna exposé over olika RP-for-
mer som finns i Sverige, gavs tillfallen
till fragor.

En fraga gallde huruvida man som
retinitiker kan gora nagot sjalv for att
skydda sin syn, t.ex. i form av kost, an-
vandande av solglasogon m.m. Enligt
Sten finns inget som ar vetenskapligt
bevisat gédllande kosthallning, men att
anvanda solglasogon i stark sol kan
givetvis rekommenderas utan att det
finns vetenskapligt bevisad skyddsef-
fekt, da det bade kanns bra och forbat-
trar synformagan i solsken for de flesta.

Den enda behandling i nulaget dar det
finns nagot vetenskapligt stod ar be-
handling med A-vitamin. Detta rekom-
menderas framfor allt vid klassiska for-
mer av RP. Daremot avrader man fran
det vid vissa specifika former av RP,
som t.ex. Stargardts sjukdom. Den dos
som rekommenderas finns inte som
kosttillskott, utan maste skrivas ut pa
recept av lakare, och finns endast som
s.k. licenspreparat. Sten talade ocksa
om vikten av att kontrollera leversta-
tus en gang per ar om man behandlas
med A-vitamin. Om man inte har full-
god leverfunktion bor man inte anvan-
da A-vitamin. (Mer information om A-
vitaminterapi finns pa RP-féreningens
hemsida.) Det ar ocksa viktigt att veta
att vitaminer i storsta allmanhet inte
hjalper vid RP, utan det ar just vitamin
A, vilket inte ar en slump. A-vitamin ar
ett substrat for synpigment, rhodopsin,
vilket ar nodvandigt for synfunktionen.

En annan fraga gallde hur man som ret-
initiker kan veta om en studie eller be-
handling utomlands ar serios eller inte.
Stens svar ar att det kan vara svart att
veta, men innan man hoppar pa nagot
sadant bor man diskutera med sin
ogonlakare, eller kontakta RP-forenin-
gen, for att fa hjalp att utrona om be-
handlingen eller studien man vill delta i
utfors av seriosa forskare. Det finns en
webbplats, www.clinicaltrials.com, dar
alla kliniska studier ska registreras. Si-
dan ar dock inte helt latt att soka pa for
en lekman.

En annan fraga handlade om ERG, elek-
troretinografi, och om det racker att
gora en gang eller om man boér géora om
det. Enligt Sten ar framsta orsaken till
att man gor ERG att man ska fa en sa
korrekt och precis diagnos som mojligt
och det ar inte alltid nodvandigt att gora
om, men om nagot kring diagnosen ar
oklart bor man gora om undersoknin-
gen. Nar det galler barn géor man alltid
om undersokningen for att vara helt
saker och aven for att kunna folja for-
loppet. ERG kan ocksa vara ett bra, ob-
jektivt satt att beskriva synen, och vara
en del av underlag till olika intyg man
kan behdva som synskadad.

Genterapi - hur langt har vi

kommit?

av Bengt Vilhelmson

Overlékare Sten Kjellstrom vid Skanes universitetssjukhus i Lund och Malmé
forelaste under arsmoteshelgen om sin genterapiforskning. 2003 fick Sten moj-
lighet att aka over till National Institute of Health i USA for att arbeta med gen-
terapi for arftlig retinoschis. Sten ar en av ganska fa som har varit med hela
vagen vid utveckling av en genterapibehandling.

Genterapi gar till sa att man byter ut
eller lagger till en eller flera nya gener
till cellerna. Det later valdigt enkelt men
ar mycket komplicerat sager han. Men
nu har vi gjort mycket av det nodvandi-
ga arbetet. Nu har vi genvagar! fortsat-
ter han och far bifall av oss pa motet.

35 genterapistudier pagar nu som galler
ogonsjukdomar. Studierna sker mest i
USA. Mest uppmarksammad ar genter-
apin for Lebers retinala degeneration
(LCA) med fel i genen RPEG65. X-bunden
retinoschis ar den sjukdom han arbetat
mest med. For tva ar sedan inleddes
genterapiforsok for den. Retinoschis
ar en ogonsjukdom dar nathinnelagren
separeras och nathinnan delar sig.

Oppna kliniska genterapistudier pagar
just nu for Akromatopsi, Choroideremi,
LCA, Stargardts sjukdom, Ushers syn-
drom, Konsbunden RP och Retinos-
chis.

Hur gor man da genterapi? Man maste
forst hitta orsaken till sjukdomen, den
muterade genen. Det ar en gen med "fel
recept” som han uttrycker det. Gen-
erna har "recept” for att tillverka pro-
teiner. Man maste sedan hitta en kopia
av genen med det ’ratta receptet”. Sen
maste vi hitta nagon som kan satta det
pa ratt plats, sager han. Denna nagon
ar ett virus. Vi har kvar infektionsbiten
hos viruset och plockar bort det som ar
skadligt.



Att beskriva det som syns men

inte sags

Sammanfattat av Bengt Vilhelmson

Jana Holstanova ar forskare vid avdelningen for kognitionsvetenskap, Lunds uni-
versitet. Hon ar ocksa ordforande i punktskriftsnamnden vid MTM (Myndigheten
for Tillganglia Medier) i Stockholm sedan fem ar tillbaka. Hon hade inbjudits till
arsmoteshelgen for att tala om sin forskning om syntolkning for personer med

synnedsattning och blindhet.

Forskning om syntolkning ar ett ungt
falt, berattar hon. For atta ar sedan bor-
jade hon och tva kollegor organisera
seminariedagar om syntolkning. For-
skare fran olika amnen, brukare och
intresseorganisationer var med och
diskuterat syntolkade filmer och teater-
forestadllningar. Detta har hjalpt oss pa
vagen att forska fram ett mer effektivt
satt att syntolka pa fortsatter hon.

Forra aret kom de ut med den forsta
boken om syntolkning ”Syntolkning
Forskning och praktik”. Den finns
som talbok via MTM-Legimus och som
punktskrift. Boken finns att ladda ned
som pdf pa: www.lucs.lu.se/LUCS/166/
LUCS166.pdf

Hon har studerat hur manniskor bear-
betar, forstar och minns information
som andra formedlar och hur samspe-
let mellan sprak och bild fungerar. Hon
har studerat hur personer med synned-
sattning och blinda tar till sig bilder med
hjalp av syntolkning och hur de skapar
mentala bilder och inre forestallningar
om vad som hander.

Vi fick lyssna pa ljudet till en tva mi-
nuter lang filmscen. | salen fanns bade
seende och synskadade som da hade
samma villkor. Vi skulle forsoka gissa

handelseforloppet i filmsekvensen som

inte hade nagon dialog. Det vi i publik-
en kom fram till var allt ifran ljud fran
ett sagverk eller ett tandlakarbesok
till att nagon skriver pa en maskin i en
agentfilm. Ingen kom i narheten av det
verkliga handelseforloppet: Nagra per-
soner sitter och dricker the och ater
smorgasar da ljud fran TV-spel hors i
bakgrunden. Vi insag att man missar
vasentliga saker, inte bara detaljer,
nar man inte far syntolkning till den
har scenen. | synnerhet nar det som
har inte finns nagon dialog som stod
i filmscenerna. Har blir syntolkens roll
mycket viktig och tydlig.

Jana har gjort manga intervjuer med
syntolkar. Hon lyfte fram nagra tillfallen
da det ar extra utmanande att tolka:

Att beskriva animerade fantasifigur-
er i en barnfilm ar svart. | filmer kan
det forekomma snabba skiften i bade
tid och rum. Vid snabba orienter-
ingsskiften ar det viktigt for syntolken
att markera var vi ar. "Nu lamnar vi
1945 och ar i 1993.” Det ar ocksa viktigt
att identifiera ledtradar som kan ha be-
tydelse langre fram i en film. Syntolken
maste ocksa vara kanslig for rumsliga
detaljer fortsatter hon. Att tva personer
satter sig mitt emot varandra kan ha
stor betydelse hur man ska kunna tolka
nastkommande scen.
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Syntolken maste vilja ut de relevanta
bitarna som ar viktiga for handlingen.
Det ar verkligen en myt att vi alla ser
samma sak, framholl Jana. Ett exem-
pel pa detta visade hon genom sin
forskning om bildbeskrivning och
bildperception. Genom en sa kallad
”eye-tracker” registrerades hur lange,
hur djupt och i vilken ordning forsoks-
personer fokuserar pa en visuell scen.

21 seendeforsokspersonertittade paen
bild fran eniillustrerad barnbok med kat-
ter, blommor och trad. Pa bilden kunde
sedan sparen av égonrorelser projicer-
ats genom ”eye-trackern”. Resultatet
visade att de forsta tio sekunderna ar
alla ganska eniga vad de tittar pa. Men
sedan paverkas vi av andra saker som
t.ex. var bakgrund, expertkunskap och
personliga intressen. Andra studier har
visat att nar vi styrs av filmtekniken
som nar man zoomar in pa detaljer och
ansikten ar alla eniga vad de tittar pa.
Men vid en filmscen dar man i lugn och
ro tittar in i ett barnrum ar manga pa
”visuell promenad” som hon uttryckte
det och viljer sjalva vad de vill titta pa.

Syntolken filtrerar alltsa sin visuella
perception genom sin bakgrund och
expertis. Brukaren har ocksa sin bak-
grund och sina preferenser. Man ska se-
dan astadkomma kommunikation och
utifran detta gora en bra syntolkning.
| hennes intervjuer har det kommit
fram att manga synskadade brukare
vill att ansiktsuttryck, blickar, gester,
kroppsrorelser och kanslor ska syntol-
kas. Exempel pa sadana citat fran syn-
tolkade filmer ar: ”Hon stirrar ilsket pa
honom”, ”han vande bort blicken” och
”Hon stryker omt en harslinga ur hans
panna”.

Nagra fragor fran motet gallde vilka
olika varianter av syntolkning som nu
finns att tillga. Dels finns det syntolkar
pa plats i biosalonger och teatrar. De
syntolkar simultant via mikrofon och
horlurar till brukargruppen. Det finns
spar pa DVD filmer som ar syntolkade
och forinspelade syntolkningar som TV
anvander. Appar kan ocksa laddas ned
med syntolkning till filmer.

RP-foreningens
forskningsfond

Plusgiro 24 75 19-2
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