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Vi haller ihop nir bindviven sviker.

RIKSFORBUNDET
EHLERS-DANLOS SYNDROM

Ehlers-Danlos syndrom (EDS)

Hypermobilitetsspektrumstorning
(HSD)

Vad ir Ehlers-Danlos syndrom?
Ehlers-Danlos Syndrom (EDS) ir ett
samlingsnamn for en grupp érftliga tillstand
som karaktiriseras av att bindvdven har en
forindrad funktion. Bindvav bestir av
kollagen, ett slags dggviteimne och dr det lim
som haller ihop kroppens bestandsdelar.
Beroende pa vilken typ av kollagen som ir
drabbat och hur det har skett, kan det fa
olika konsekvenser f6r kroppen. Inte bara i
form av férsimrad hallfasthet och 6kad
tjbarhet i senor, ligament och hud, utan i
vissa fall 4ven avvikelser i skelett, blodkarl
och inre organ. Ehlers-Danlos syndrom
betraktas som en multisystemdkomma dir
yttringar kan uppsta pa manga olika stillen i
kroppen. Omfattning och svarighetsgrad
varierar fran fall till fall.

14 olika typer av EDS

Det finns 14 olika typer av EDS. Den
vanligaste typen dr hEDS (hypermobil EDS).
Nist vanligast dr den klassiska typen, cEDS.
Viktigt dr ocksa att uppmarksamma den
allvarliga vaskuldra typen, vEDS, som ir
mycket sillsynt, men kan ge upphov till
livshotande komplikationer. Vid befogad
misstanke om vEDS skall genetisk utredning
alltid ske. Samtliga typer utom hEDS, ir
genetiskt kartlagda och kan typbestimmas
genom genetisk kartliggning (provtagning).

Vad ir Hypermobilitets-
spektrumstérning?
Hypermobilitetsspektrumstérning (HSD), ér
ett nytt begrepp att bekanta sig med. Nir
diagnoskoderna forindrades 2017, togs den
tidigare diagnosen Hypermobilitetssyndrom
(HMS) bort. Tanken ir att de som inte nar
upp till kriterierna f6r hEDS istallet kan
utredas fér HSD dir diagnoskriterierna inte
ar lika sndva och specifika. HSD ir en bred
diagnos som innefattar 6verrorlighet i en
eller flera leder. Det tas dven hinsyn till
historisk 6verrorlighet, det vill siga
overrorlighet som barn men inte 1 vuxen
alder. Andra symtom som hor till diagnosen
ar kronisk smarta, nedsatt
kroppsuppfattning, muskeltrotthet,
upprepade sma skador och dislokationer
(urledvridning). HSD kan kridva samma form
av behandling som hEDS och ir inte pa
néagot sitt ett lindrigare tillstind. Diremot
anses HSD vara betydligt mer vanligt
torekommande. HSD och hEDS ir
kriteriediagnoser. Det innebar att vissa
kriterier maste vara uppfyllda f6r att en
diagnos ska kunna stillas.

Symtom

Symtomen vid EDS och HSD kan vara
manga och skiftande och beror pa vilken typ
en har. Ett gemensamt drag dr dock
hypermobilitet, det vill siga overrorliga leder.
Det innebir att en led kan réra sig utanfor




det normala rérelsespannet. Overrorlighet dr
vanligt férekommande i allméinhet, framst
hos barn och tonaringar. Overrorlighet kan
torekomma i endast en led eller vara
generell. Overrorlighet behover inte ge nigra
besvir, men det finns en stor grupp som har
besvir av sin overrorlighet, det vill siga
symptomatisk 6verrorlighet. Tillstandet ar
vanligt och underdiagnostiserat. Alla med
symptomatisk 6verrorlighet har inte EDS
eller HSD, utan det finns en rad andra
tillstand som ocksa kan innebira
overrorlighet.

Pa grund av de 6verrorliga och instabila
lederna férekommer luxationer och
subluxationer. Detta innebdr att en led gar
helt eller delvis ur led. De instabila lederna
gor att musklerna runtomkring leden far
arbeta mer 4n normalt, nagot som ofta ger
6kad uttrottbarhet och virk. Smirta ér
vanligt férekommande hos personer med
EDS och HSD. Svir trétthet eller
utmattning ar ett annat vanligt symtom.
Huden ir ofta skor och extra mjuk, den kan
dven vara mer elastisk 4n normalt.
Blamirken uppkommer litt. Sar kan lidka
samre och drrvivnad kan bli fortjockad eller
utt6jd och tunn. Symtom fran mag- och
tarmsystemet, gynekologiska besvir och
besvir fran mun och kike ar vanligt.

Arftlighet

Arftlighetsgangen ir autosomalt dominant
vid cEDS, hEDS och vEDS. Detta innebir
att risken for att barnet ska drabbas dr 50%
om en forilder bir pa anlaget.
Svarighetsgraden kan dock variera starkt hos
de som har drvt anlaget. Det forekommer
dven spontant uppkomna genférindringar
(mutationer). Trots att genetiken vid hEDS
ar okind, ér forskningen enig om att det
handlar om en starkt drftlig dkomma.
Arftligheten skiljer inte pA min och kvinnor,
men uttrycken f6r onormal bindviv dr ofta
lindrigare hos min. Detta beror férmodligen
péa hormonella faktorer.

Samsjuklighet

Utmirkande vid EDS och HSD ir hog
torekomst av samsjuklighet. Det édr vanligt
med storningar i det autonoma (icke-
viljestyrda) nervsystemet som bland annat
ger upphov till symtom som hjirtrusning,
yrsel, hjarntrétthet, mag- och tarmbesvir,
synstorningar och svar utmattning. Den
vanligaste formen av dysautonomi ar POTS.
Det kan férekomma koncentrationsproblem
vilket kan férsvara skolging/utbildning. Det
finns dven ett 6kat samband mellan
EDS/HSD och mastcellsaktivering. Flera
faktorer kan paverka arbetsférmagan och
livskvaliteten vid EDS/HSD. Med ritt
diagnos, behandling och hjilp fran sambhillet
kan detta f6rbittras.

Behandling

EDS/HSD kan inte botas. Daremot kan en
anpassad livsstil, priglad av mattliga fysiska
aktiviteter och aterhdmtningspauser forbittra
situationen. Fysioterapeuter kan uppritta
individuella triningsprogram i syfte att stirka
musklerna och 6ka stabiliteten. Den
6verelastiska bindviven innebir att en stor
del av musklernas dragkraft inte 6verfors till
skelettet. Muskelanstringningen vid en
rorelse dr darfor kraftigt 6kad jamfort med
den normala. EDS/HSD patienter blir
snabbt uttréttade redan vid mattlig
anstringning. Olika former av
ganghjilpmedel kan beh6vas som t.ex.
Elscooter eller rullstol. I hemmet kan
anpassningar behova goras. Hjilpmedel som
duschstol och arbetsstol kan underlitta
vardagen. Smirta ir ett vanligt symtom vid
EDS/HSD och kan vara svir, ar ofta
utbredd och av flera olika typer. Adekvat
smartlindring ér viktigt. Vid samsjuklighet
som dysautonomi och POTS, kan
medicinering beh6vas.

www.ehlers-danlos.se

Facebook
https://www.facebook.com/RiksforbundetEhlersDa
nlossyndromSverige

Instagram @edstiksforbund

Youtube EDS Riksforbund

©Edstiksforbund 2022-09-05




