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EDS och hypermobilitetssyndromet

Vanlig orsak till nedsatt arbetsformaga

EDS—HT/HMS maste bli
kand som en vedertagen
och vanlig orsak till ned-
satt arbetsférméaga.

Ehlers—Danlos’ syndrom
(EDS) omfattar en grupp arft-
liga bindvévssjukdomar som
kannetecknas av olika defek-
ter i stodjevavnaden. De gene-
tiska och biokemiska meka-
nismerna har till stor del kart-
lagts. EDS omfattar sex typer,
enligt senaste nosologin [1].
Overrorlighetstypen eller hy-
permobilitetstypen (har for-
kortad EDS-HT) ar vanli-
gast. Den saknar till skillnad
fran de 6vriga etiologisk kart-
laggning, utom i ett mycket
fatal fall. Specifika diagnos-
tiska metoder saknas, varfor
man tvingas forlita sig pa kli-
niska fynd och anamnes.
Overrérlighet med minst 5
av 9 poang enligt Beighton-
skalan samt mjuk, sammets-
len, eventuellt nagot tojbar,
hud utgdr huvudkriterier [2].
Bland bikriterier som stéder
men inte krévs for diagnos
namns luxationer, positiv
hereditet, kronisk smarta,
benagenhet for blamarken,
tarmstorning och cirkulato-
riska besvar. Dominant auto-
somal &rftlighet brukar
framga av familjeanamnesen.
Ej sallan traffar man da pa
individer med misstankt
EDS-HT som aldrig blivit
diagnostiserades. Patienter
med EDS-HT &r en mycket
heterogen grupp med skif-
tande symtomyttringar och
svarighetsgrad. Overlapp-
ning mot évriga EDS-typer
férekommer. Kvinnor drab-
bas i regel hardare &n man.

Hypermobilitetssyndromet
HMS (synonymt med JHS
och BJHS) beskrevs 1967 av
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reumatologer [3] som en kli-
nisk diagnos for patienter
med dverrorliga leder och
smartproblematik dar inga
andradiagnoser kunde stal-
las. Manville markera att
overrorlighet ibland orsakar
svarasmartor, medandeni
de flesta dvrigafall ar bade
vanligoch harmlos.
Diagnosen HMS stalls med
hjalp av de s k Brightonkrite-
rierna[4], dar huvudkriterier
ar éverrorlighet med minst4
av 9 Breghtonpodng samt
smartor i minstfyralederi3
manader. Bikriterier som lik-
nar devid EDS-HT ingar, lik-
som alternativa kombinatio-
ner. Det har foreslagits att
HMS hér hemma bland de
arftliga bindvavssjukdomar-
natillsammans med bl a
Ehlers-Danlos’ syndrom,
Marfans syndrom, osteoge-
nesis imperfecta, Sticklers
syndrom m fl [5]. Dessutom
foreslas att HMS och EDS—
HT ska betraktas som samma
tillstand. Denna uppfattning
har debatterats i manga ar
men har nu blivit sanktione-
rad av internationellt ledande
genetiker och kliniker [6].

Det finns stor anledning att
lyftafram diagnosen, oavsett
bendmning. Det &r en relativt
stor grupp patienter somidag
ofta upplever misstro, férned-
ring och anklagelser i kontak-
ten med sjukvarden [7, 8].
Ménga forblir odiagnostise-
rade lange pd grund av att
manga lakare som traffar
patienter med svartolkade
smartor inte kdnner till EDS—
HT/HMS-begreppet [9].
Symtom kan uppsta i prin-
cip dverallt dar bindvav fore-
kommer, vilket gor tillstan-
det till en utpraglad multi-
system sjukdom [10]. Det ar
inte ovanligt att patienterna
hamnar hos olika specialis-
ter, som missar att se sokor-
saken som del i ett stérre
sammanhang [11, 12].
Kliniken domineras av be-
lastningsbetingade ledsmér-

tor som kan debuteraredan
vid unga ar, men oftare upp-
star senarei livet med in-
skrankt arbetsformagasom
foljd [L3, 14]. Ledinstabilitet
och subluxationer forekom-
mer ofta i bade storaoch sma
leder som tex fingerleder och
kéakleder. Av smartornafoljer
sémnproblem, svar trétthet
och forsémrad livskvalitet
[15]. Ofta lider patienterna
aven av funktionellamag- och
tarmstorningar och har kar-
diovaskuléra problem [16].

Listan dver associerade
symtom som &r éverrepre-
senterade ar lang [17]: exem-
pelvis huvudvark, migran,
svéljningssvarigheter, blas-
rubbning, yrsel, tinnitus,
minnesproblem, neuropati,
muskelsvaghet. Dessa sym-
tom avféardas ofta som enbart
psykosomatik. Situationen
for patienterna ar dock ofta
sadan att psykologiska pro-
blem ocksa latt tillstoter och
grumlar bilden.

Lakare som moter dessa pa-
tienter maste forst dverviaga
andrabakomliggande orsa-
ker [18], men med ingdende
kunskap om EDS-HT/HMS
kan manga ganger ett tydligt
monster urskiljas och dia-
gnosen stallas. FOr patienten
innebdr det en stor lattnad
att till slut fa kdnnasig be-
trodd och faen forklaring pa
sinasymtom, &ven om inget
enkelt botemedel kan erbju-
das. Med insikt om mekanis-
merna bakom symtomen
finns det &nda effektiva be-
handlingsmetoder. Helst bor
omhéndertagandet ske hos
ett team med forankring i
fleradiscipliner [19].
Behandlingen stravar till
att starka muskulaturen och
dérmed ledstabilitet, tranain
optimalaarbetsstallningar
och hanterasmartan paett
adekvat satt. Ortoser och
hjalpmedel underléttar var-
dagen och férebygger artros-
utveckling. Anpassning av
arbetsmiljon med majlighet
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Mojlighet till regelb er-
hé&mtningspauser dkar arbets-
formégan vid EDS—HT/HMS.

till regelbundna aterhamt-
ningspauser 6kar arbetsfor-
magan. Medicinering har ofta
begransad effekt. Svéara
smartor pagrund av artros
bor atgardas kirurgiskt [20].
All behandling maste foljas
upp under lang tid, vilket
stéller krav pavardgivaren.
EDS-HT/HMS maste bli
kand som en vedertagen och
vanlig orsak till nedsattar-
betsformaga. Rehabiliterings-
potentialen &r stor om kvali-
ficerat omhéndertagande er-
bjudsi tid. Storre kunskap och
medvetenhet kan ledartill be-
sparingar for samhallet, men
framfor allt till uppréttelse
och bekréftelse for en mycket
férsummad patientgrupp.

H Potentiella bindningar eller
javsforhallanden: Inga uppgivna.
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