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Vilka ar vi?

Kliniskt verksamma och/eller forskande
* Arbetsterapeuter

* Fysioterapeuter

* Kuratorer

e Lakare

* Ortopedingenjorer

* Psykologer

e Sjukskoterskor

* Tandlakare

Representanter

* Patientforeningen Riksforbundet Ehlers-Danlos syndrom
* Patientrepresentant

Sundsvall

Gavle

Uppsala

Stockholm

Link6ping

Vastervik




Varfér grundades vi?

Patienter upplever att varden ar ojamlik, att det

orister i bemaotande, tillganglighet och kompetens

nos professionen bade i primarvard och i specialistvard
men aven inom skolan



Historik

¢ |den om ett
nationellt

specialistnatverk

e Specialistnatverket
bildades

e Arbetet med det
nationella
vardprogrammet
for HSD/hEDS
pabodrjades

e Forsta fysiska traff




Syfte och mal

Syfte att sammanféra och hoja kunskap utifran radande evidens och
klinisk praxis om Hypermobilitetsspektrumstorning (HSD) och Ehlers-
Danlos syndrom av hypermobilitetstyp (hEDS)

Mal ar att bidra till att h6ja kunskapen om HSD/hEDS framst inom
halso- och sjukvarden.



Vad har vi astadkommit?

2018

Stod vid framtagande av SKRs kunskapsstod for primarvarden avseende
EDS/HSD

2019
Nationellt vardprogram for hEDS och HSD — 1:version

2021
Text hEDS/HSD till 1177
Nationellt vardprogram for hEDS och HSD — 2:version
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Varfor?

- For att minska skillnad i vard och behandling i landet
- Att 6ka kunskapsnivan och minska kunskapsskillnad
- Att minska lidande for patienter och anhdriga

- Okar patientperspektiv

- Ge mojlighet till effektivisering av varden
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Kunskapsstdd till alla professioner Hypermobilitstsspektrumstarming (HSD)

. o ) os och

Inom a”a va rdnlvaer som traffar Ehlers-Danlos syndrom av hypermobilitetstyp
individer med HSD/hEDS i sin yrkesroll (heDS)
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Version 2-2021 (ersdtter 1-2009)
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Information om sjalva diagnosen

* beskrivning av symtomen
* rekommenderade utredningar
* stod i diagnosticering av HSD och hEDS.

» flodesschema for att underlatta differentialdiagnostiken.

Yrkesspecifika rekommendationer
* Arbets- och fysioterapirekommendationer ar indelad i en vuxen och en barn del.
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Vanliga symptom vid HSD och hEDS

Smarta — Smarta ar ett av huvudsymptomen vid HSD/hEDS. Den kan vara langvarig och
belastningsrelaterad och yttra sig som ledvark i multipla leder och rygg/bécken,
huvudvark/migréan, svarigheter med att hitta bekvama vilopositioner och flyttar ofta runt i
kroppen. Det kan férekomma flera olika smarttyper, sdésom nociceptiv, neuropatisk och ofta
dven nociplastisk smarta, men den underliggande mekanismen ar oklar. Central sensitisering,
definierad som "6kad kénslighet hos nociceptiva nervceller i centrala nervsystemet fér
normala eller lagtroskliga afferenta input", har féreslagits som den bakomliggande
mekanismen som forklarar kliniska symtom som trotthet hos patienter med kronisk smarta.
Di Stefano et al. undersokte central sensitisering som mekanismen som ligger till grund for
smaérta hos vuxna med HSD/hEDS HSD/hEDS (7).

Trotthet — sa kallad “fatigue”, forekommer i cirka 75 % av fallen. Trotthet/utmattning dr efter smarta
det ndst mest rapporterade symtomet hos personer med HSD/hEDS och ar relaterad till rérelseradsla,
angest, somnstorning och nedsatt hilsorelaterad livskvalitet. Trotthetssymtom ar heterogent till sin
natur och kan variera fran mild till svar. Det arkliniskt observerat att personer med HSD/hEDS upplever
att de behover mer energi att utfora fysiska aktiviteter dn personer utan HSD/hEDS. Trotthet beskrivs
som ett symptom som paverkarvardagliga aktiviteter men ocksa livskvaliteten (8). Varierande behov av
aterhamtning kan finnasefter kraftig fysisk anstrangning.

Muskuloskeletala - subluxationer/luxationer, till exempel i axlar, kakleder, fotleder,
knaskalar Myofasciell smarta, tendinopatier, fasciiter och tenosynoviter.

Kardiovaskulara — oklar takykardi, POTS (postural ortostatisk takykardisyndrom), ortostatisk
intolerans, yrsel, svimningskansla (9)

Gastrointestinala — kronisk forstoppning, IBS-liknande symtom, gastroesofageal reflux,
dysfagi (10) Se "EDS och mag- och tarmbesvar”
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Kriterium 1 (Generaliserad hypermobilitet) - obligatoriskt:

Generaliserad hypermobilitet maste foreligga och det kan konstateras med hjélp av Beightonskalan och
ibland med stéd av formularet 5-PQ.

Barn &r naturligt mer rorliga i sina leder &n vuxna, varfor poanggransen fér Beightonskalan ar hogre for
barn. Med aldern minskar var rorlighet, vilket dven ses hos hypermobila patienter, varfér podnggransen
ar lagre hos personer éver 50 ar. Tidigare skador kan férsvara bedémningen enligt Beightonskalan och
man kan da anvanda 5-PQ som komplement. | fall dar patienten saknar ett poang for positiv Beightonskala
och har minst 2 poang i 5-PQ, sa bedéms detta somen generaliserad hypermobilitet.

Beightonskalan: (13-15)

Handflator helt ner pa golvet med strackta knan = 1 poang
Hyperextension i armbdgen med >10 grader = 1 podng/sida
Hyperextension i kndn >10 grader (i staende eller liggande) = 1 podng/sida

Opposition avtummen mot volara delen av underarmen = 1 podng/sida

Passiv dorsalflexion av MCP-led fem till >90 grader = 1 podng/sida
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BEHANDLING

Huvudprincipen for all behandling ar att hjalpa patienten att bli sa sjdlvstdndig som méjligt nardet galler

férebyggande och omhéndertagande av symtomen. Pedagogiska och psykologiska insatser kan vara av
stort varde for patienten. Utifran patientens symtombild kan olika professioner behévas. For patienten ar
det ofta viktigt att fa en diagnos som ger en férklaringsmodell f6r de besvar patienten har.

Viktigt att betona patientens eget ansvar att tillampa egenvard kontinuerligt for att minimera beroendet

av sjukvardsinsatser.

Multiprofessionellt teamsamarbete och omh&ndertagande &r att féredra, men kan idag oftainte erbjudas.

Det &r viktigt att patientens primara vardgivare har intresse av hypermobilitetsrelaterade akommor.

[cke-farmakologisk behandling:

Arbetsterapi

Dietist for bedomning och hjalp infér kostforandringar

Fysioterapi for barn och vuxna (20)

Kurator

Ortopedteknik och hjalpmedel

Psykolog

Sjukskoterska

Multimodal smartrehabilitering

Ortostatisk intolerans — kompressionsbehandling till exempel stédstrumpor
Icke-farmakologisk smartlindring — TENS, akupunktur, laser

Tandlakare, bettfysiolog och kakkirurg — kakledsbesvar, tander, tandkott (21)
16

Version 2-2021 (ersitter 1-2019)
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Nationellt vardprogram for HSD /hEDS - Arbetsterapi hos vuxna och barn

N at I O n e I |t Arbetsterapi for vuxna med HSD /hEDS

Malet med arbetsterapi dr att stodja personen att gora det hen dnskar och behéver pa ett satt som framjar

o hens mdjligheter och hinder i det sammanhang som hen befinner sig i. Arbetsterapi utgar fran ett
a r p rog ra I I I personcentrerat forhallningssdtt, som innebdr att insatserna formas och genomfdrs tillsammans med

personen eller i samrad med andra berérda parter (1).

Aktivitetsforutsattningar
For personer med HSD/hEDS varierar formagan att utfora aktiviteter fran lattare och svarare
aktivitetsbegransningar. Svarigheterna kan ocksa variera over tid eller paverkas av den miljo personen
befinner sig i. Det finns en begransad forskning inom arbetsterapi. Nedanstdende text bygger pa
forfattarnas gemensamma kliniska erfarenhet samt den evidens/forskning/studier som finns inom detta
omrade.

| en studie framkommer att vuxna personer som har EDS har aktivitetsbegransningar inom arbete,
rekreation, hobby, hushallsggromal samt sémn, vila och vakenhet (2). Kvinnorna rapporterade samre
status gédllande hushallsgoromal och arbete jamfort med mannen. Exempel pd begransningar i vardagen
ar att personen har behov av att dndra position frekvent, utféor mindre tunga uppgifter, tappar saker, gar
in i saker, gar mindre ut pa arrangemang samt sover samre (3).

En annan studie beskriver att smarta vid EDS bidrar till svarigheter att kunna utfora aktiviteter i dagliga
livet (4). Det &rvanligt med smérta vid EDS, framforallt vid hypermobilitetstypen. Aven fotsmarta paverkar
dagliga livet och gor att personer undviker att sta lange och tar buss eller bil mer ofta (3). De autonoma
symtomen, sarskilt ortostatiska och gastrointestinala besvar, &r vanligt forekommande och relaterade till
en Okad trotthet/fatigue och smarta. Ortostatisk intolerans kan visas som trotthet, nedsatt koncentration,
kdnsla av "franvaro", hjarndimma, bréstsmartor, andndd, hjartklappning, huvudvark och synstorningar.
Obehag kan upplevas i uppratt lage och vid fysiska aktiviteter, maltider, varm dusch och toalettbesdk (5).
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Nationellt vardprogram fér HSD/hEDS - Ortopedteknik vid HSD/hEDS

De ortopedtekniska atgarderna syftar till att géra patienten sa sjalvstandig som majligt. Detta sker genom
dkad kunskap, medvetenhet om kroppshallining och lindring av symptom. Avenvid lokala besvir bér hela
kroppen tas i beaktande.

En person med overrorlighet hamnar ofta passivt i ledernas ytterldgen. Erfarenheten visar att dverrdrliga
patienter som anvander ortoser som begransar ledernas rorelseomfang och inlagg upplever minskad
smérta, Okad stabilitet och dirmed orkar mer. Ortoser med [dtt stabiliserande och med
sammanhallningseffekt 6kar aven proprioceptionen och som en foljd av detta har manbattre koll pa var
kroppens delar befinner sigi rummet. Att ha kontroll pa sin kropp bidrar till att man kan undvika att hamna
i skadliga ytterldgen for leden och ddrmed minskar bade smartan ochskaderisken. Pa sa satt kan ortoserna
bidra till en 6kad aktivitetsniva och delaktighet for personen.

Beddmning

Bedomning gors utifrdn omgivningsfaktorer som arbete, familj och fritidsaktiviteter samt utifran
patientens dnskemal och fysiska/psykologiska och sociala fardigheter. Man tittar pa hur patienten ror sig
i bade sittande och staende samt hur leder belastas i olika situationer samt hur patientenanvander sina
hander.

En ortopedtekniker underséker vad som goér ont och noterar leder som overstriacks och eventuella
subluxationer i till exempel axelled, tumled, fingerleder. Eventuella felstillningar sdsom exempelvis
valgusstéllning i fotled, hyperextension i kndleder, éverdriven lordos i rygg eller gamnacke noteras.

Hudens kvalitet undersdks da vissa latt far skav, arrbildning och blamarken. Detta paverkar senareval av
ortopedteknisk |6sning.

Patienten far beskriva sina problem med dagliga aktiviteter samt eventuella problem nattetid ochfar dven
diskutera forvantningar och malsattning med det en ortopedtekniker kan bidra med, da det ar viktigt att
man har samma malbild.
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Lank till informationsfilmer for professionerna

https://m.youtube.com/playlist?list=PLhTXyTWgNdVVRxP5-N PIGBIdsULt7TS9

framtagna av Sydostra sjukvardsregionen

Lank till informationsfilmer for patienter

https://m.youtube.com/playlist?list=PLhTXyTWgNdVUGzvOyDZ4b8wr0X4 leKUS

framtagen av Smartenheten Vasterviks sjukhus, Region Kalmar lan, Sydostra sjukvardsregionen


https://m.youtube.com/playlist?list=PLhTXyTWqNdVVRxP5-N_PlGBldsULt7TS9
https://m.youtube.com/playlist?list=PLhTXyTWqNdVUGzv0yDZ4b8wr0X4_IeKUS

Kontakt -

Funktionsbrevlada specialistnatverk Nationellt Virdprogram

edsnationelltspecialistnatverk@gmail.com

Hypermobilitetsspektrumstorning (HSD)
och

Ehlers-Danlos syndrom av hypermobilitetstyp
(hEDS)

Lank till vardprogrammet:

Hypermobilitetsspektrumstorning (HSD) och Ehlers-Danlos
syndrom av hypermobilitetstyp (hEDS) (rjl.se)

Nationellt specialistnitverk EDS

Version 2-2021

22021 [ersitter 1-2013)
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Framtiden

* Onskemal om
e tillhorighet till ett nationellt programomrade (NPO)
* en nationell arbetsgrupp (NAG) med tydligt uppdrag

* FOr att:
 fa i uppdrag/ mandat att skapa nationella riktlinjer
e verka for likvardig och evidensbaserad vard, nationellt
» verka for utbildning och kompetenshojning, nationellt
 verka for en nivastruktur inom varden, baserad pa patientens behov
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