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Vad tar vi upp?

* Hypermobilitets EDS (hEDS) och Hypermobilitetsspektrumstorning (HSD) —
vad ar det?

* Hur satter vi diagnosen?

 Nar misstanker vi hLEDS/HSD?

 Hur behandlar vi?
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HYPERMOBILITETSSPEKTRUMET




Hypermobilitetsspektrum
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» Hypermobilitet ar normalt och i de flesta fall asymtomatiskt ("en vig person”) ‘\ <
\ Z
»Ca 10 -15 % av befolkningen ar overrorliga \ g

» Vanligare hos kvinnor och barn

» Symtomatisk hypermobilitet (HSD och hEDS) utgor sannolikt cirka 3,4 % av befolkningen

» Prevalensen ar dock osaker da fa prevalensstudier genomforts

» Hypermobilitets EDS (hEDS) ca 200 /100 000
» Klassisk EDS (cEDS) ca 0,5 - 5/100 000
» Vaskular EDS (VEDS) ca 1 /100 000

» ovriga mycket ovanliga EDS-typerna <0,1/100 000
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Vad ar Ehlers-Danlos Syndrom (EDS)?

* Ingen sjukdom, ett syndrom, en samling av symptom

e Edvard Ehlers och Henri-Alexandre Danlos beskrev syndromet forsta
gangen 1905 (”"Cuta laxa”)

* Medfodd och oftast arftlig bindvavsvariation med symptomgivande
overrorlighet dar kollagenet ar mer elastiskt, sarskilt synligt i huden

e Stor variation i svarighetsgrad

* 14 subtyper av EDS

* hypermobilitets EDS (hEDS) ar ingen sallsynt diagnoser till skillnad fran
ovriga former
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Vad ar Hypermobilitetsspektrumstorning (HSD)?

« Symtomatisk hypermobilitet som inte uppfyller alla kriterier for hEDS

« Symtomatisk = ledsymtom ska finnas fran dverrorlig led

« G-HSD generell

« L-HSD lokal

 P-HSD perifer

* H-HSD historisk Castori et al 2017.

 Vid HSD foreligger samsjuklighet av samma karaktar som vid hEDS
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Diagnostik hEDS

Kriterium 1: generell overrorlighet enligt Beighton obligatoriskt
Barn fore pubertet 26/9

Vuxna under 50 ar =25/9
Vuxna over 50 ar 24/9

Kriterium 2: 2 av 3 delkriterier maste finnas obligatoriskt

2a) Uttryck for genetiskt avvikande bindvavsegenskaper tex tojbar hud;
atrofiska arr, bukbrack, framfall, marfanoid habitus

2b) hereditet for hEDS
2c) Vark eller aterkommande dislokationer

Kriterium 3: uteslutande av annan EDS, andra arftliga eller forvarvade
) _bindvavssjukdomar inkl reumatoid sjukdom, andra sjd som ger
overrorliga leder. obligatoriskt

Castori 2017. A Framework for the Classification of Joint Hypermobility and Related Conditions



Delkriterium 2a

systemiska manifestationer (minst 5 av 12 kravs):

1. Ovanligt mjuk eller len hud Steinberg Sign
2.Latt 6kad tojbarhet i huden (21,5 cm pa volara underarmen, 2 3cm armbage, hals) a T

3. Oférklarliga hudbristningar (striae)

4. Piezogena papler pa bada halarna

5. Recidiverande och/eller multipla bukbrack

6. Atrofiska arr pa = 2 platser

7.Prolaps av uterus och/eller rektum (utan féregaende graviditet)
8. Tandtrangsel samt hog eller smal gom

9. Armspann/langd-kvot 2 1,05 Walker Sign

10.Arachnodaktyli — "spindelfingrar”. Positivt handledstecken (Walker sign) bilateralt eller tumtecken
(Steinberg sign) bilateralt. Se bild.

11.Mitralisklaffsprolaps — utfor ekokardiografi vid klinisk misstanke

12.Aortarotsdilatation — utfér ekokardiografi vid klinisk misstanke
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Piezogena papulae pa hal
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Likheter och skillnader hEDS och HSD

* Likheter:

- Vardtyngden kan vara lika for hEDS och HSD
- Vanligaste sokorsaken ar smarta

- Besvarande trotthet hos majoriteten

- Finns ofta flera i samma familj (hereditet)

- Samma behandling

« Skillnader:
- hEDS har alltid generell overrorlighet -
- HSD har lokal till generell overrorlighet

- hEDS oftast nagot mer tand-, hud- och bindvavssymtom
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Vanliga kannetecken i kliniken

Utover diagnoskriterier och associerade symtom...
 Oftast en kvinna

 Vanligaste sokorsaken ar smarta

» Lednara smarta och/eller ett generaliserad smartbild
« Smartdebut i puberteten

« Hallningsmonster (ytterlagesbelastning i lederna)

* Ibland manga ortopediska operationer
 Lokalbed6vning "fungerar inte”

« Soker ofta aterkommande for olika typer av besvar
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Samsjuklighet / Symptom

» Smarta — Smarta ar ett av huvudsymptomen vid HSD/hEDS
» Trotthet- forekommer i cirka 75 % av fallen

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

» Autonom dysfunktion — oklar takykardi, POTS (postural ortostatisk takykardisyndrom), ortostatisk intolerans, yrsel, svimningskansla
» Gastrointestinala — kronisk forstoppning, IBS-liknande symtom, gastroesofageal reflux, dysfagi

» Psykiska — det finns en 6kad férekomst av depression och angest.

» Neuropsykiatriska— okad forekomst av ADHD och autismspektrumstorning

> Okad blédningsbendgenhet p g a skér vavnad, hematom

» Mun och kakar — tand-, tandkdtts- och kakproblem (lasningar, diskdegenerationer, subluxationer/luxationer)

» Ospecifik overkanslighet for lakemedel och vissa fdédoamnen

» Gynekologi-obstetrik— oregelbunden mens, riklig mens, inkontinens, prolaps, graviditetskomplikationer (graviditetsrelaterad backensmarta,

snabb forlossning, 6kad blédningstendens vid férlossning).
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Behandling

« Huvudprincipen for all behandling ar att hjalpa patienten att bl
sa sjalvstandig som maijligt nar det galler forebyggande och
omhandertagande av symtomen

» Pedagogiska och psykologiska insatser ar av stort varde for
patienten

« Utifran patientens symtombild kan olika professioner behdvas
* Multiprofessionellt team (kan idag ofta inte erbjudas)

* Det ar viktigt med ett val bemotande och att patientens
primara vardgivare har intresse av hypermobilitetsrelaterade
akommor
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Icke-farmakologisk behandling

» Arbetsterapi

* Dietist for bedomning och hjalp infor kostforandringar

 Fysioterapi for barn och vuxna

* Ortopedteknik och hjalpmedel

» Psykolog eller kurator

» Sjukskoterska

* Multimodal smartrehabilitering

* vid ortostatisk intolerans — kompressionsbehandling till exempel stodstrumpor
* Icke-farmakologisk smartlindring — TENS, akupunktur, laser

» Tandlakare, bettfysiolog och ev kakkirurg

Region
Ostergotland




16

Farmakologisk behandling

» Analgetika: Grundbehandling — Paracetamol och eventuellt NSAID.
»Langvarig smarta— Amitriptylin, Duloxetin, Gabapentin med flera

» Opioider — bor undvikas. Forvarrar manga andra symtom vid hEDS
och HSD. Kan behdva ges enstaka dagar vid akut trauma, till
exempel en luxation
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Uppfoljning, Arbetsformaga, Vardniva

»+ En fast vardgivare — det tillkommer ofta nya svartolkade symtom, dar kannedom om patienten och
bakomliggande tillstand ar en forutsattning for en adekvat bedomning.

>+ Viktigt att vara uppmarksamma pa onda cirklar for att féorebygga en ev férsamring.

>+ Det kan forekomma nedsatt arbetsformaga — framst till foljd av smarta och trotthet
>+ Individuella anpassningar kan forbattra arbetsformagan (pacing!)

»* Rehabilitering bygger pa kdannedom om patienten och kunskap kring HSD/hEDS

» Primarvard — utredning, diagnostisering och handlaggning av HSD och hEDS, garna i ett samarbete
mellan lakare, dietist, fysioterapeut/sjukgymnast, psykolog, arbetsterapeut och/eller socionom

» Andra specialister — utifran symtombild och patientens aktuella besvar (exempelvis
smartrehabilitering, psykiatri, bettfysiolog, ortoped, kardiolog). Remitteras dit fran primarvarden
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Tack!

LANKAR

Nationellt vardprogram HSD och hEDS https://sydostrasjukvardsregionen.se/wp-
content/uploads/2023/03/HDS_EDS _nationellt_vardprogram.pdf

Nationellt kliniskt kunskapsstod
https://www.nationelltklinisktkunskapsstod.se/kunskapsstod/kliniskakunskapsstod/?uuid=5367
d8ae-b2a5-44ca-804d-505e032f9f3f&selectionCode=profession_primarvard

EDS Riksforbundet https://ehlers-danlos.se/

The Ehlers-Danlos Society https://www.ehlers-danlos.com/

Pernilla Blom EDS https://pernillablomeds.se/

Eric Ronge Blog om EDS https://ericronge.se/
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BESKRIVNING

“The Ehlers—Danlos syndromes (EDS) are a clinically and genetically
heterogeneous group of heritable connective tissue disorders (HCTDs)
characterized by joint hypermobility, skin hyperextensibility, and tissue fragility.”

F Malfait et al 2017
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Hypermobile EDS

Classical EDS
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