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Syfte

Ge en sammanfattad information om Ehler-Danlos syndrom av hypermobilitetstyp (hEDS) och
hypermobilitetsspektrumstdrning (HSD) samt hur patienter med misstanke eller etablerad sjukdom
handlaggs via primarvard.

For utférligare bakgrund, symtom, diagnos och behandling var god se dokument nedan;

Ehlers-Danlos syndrom - 1177 for vardpersonal

Hypermobilitetsspektrumstdrning (HSD) och Ehlers-Danlos syndrom av hypermobilitetstyp (hEDS)
(sydostrasjukvardsregionen.se)

Bakgrund
Ehler Danlos syndrom (EDS) ar en grupp av idag 13 olika genetiska avvikelser som har paverkan pa
bindvavens uppbyggnad.

Den i sarklass vanligaste varianten hEDS férekommer med en prevalens av cirka 2/10 000. De 6vriga
varianterna ar mycket ovanliga och kommer inte att tas upp i det har dokumentet.

Kliniskt och behandlingsmassigt ar hEDS narbeslaktat med HSD. Vid hEDS féreligger emellertid aven
vissa kriterier for mer systemiska manifestationer. Vid bada tillstanden féreligger hypermobilitet,
ledinstabilitet och muskuloskeletal smarta och muskular uttréttbarhet. Tillsammans har tillstdnden en
prevalens pa cirka 3,5 % i befolkningen.

Att tanka pa vid hEDS
Det kan vara svart att uppna god lokalbeddvning vid kirurgi och tandbehandling. Storre doser kan
kravas och anslagstid kan vara langre.

Fordrojd sarlakning kan férekomma. Vid suturering, sy med forsiktighet och med fler suturer an
normalt samt lat suturerna sitta kvar langre an vanligt.

Samsjuklighet
Vid bade hEDS och HSD ar det vanligt med symtom fran andra organsystem, till exempel;
¢ Autonoma nervsystemet med paverkan av hjarta, till exempel POTS (postural ortostatiskt
takykardisyndrom)
e |IBS
e Gynekologiska besvar som menstruationsrubbningar, foglossning, prolaps
e Blasrubbningar
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https://vardpersonal.1177.se/varmland/kunskapsstod/kliniska-kunskapsstod/ehlers-danlos-syndrom/?selectionCode=profession_primarvard
https://sydostrasjukvardsregionen.se/wp-content/uploads/2022/12/HDS_EDS_nationellt_vardprogram.pdf
https://sydostrasjukvardsregionen.se/wp-content/uploads/2022/12/HDS_EDS_nationellt_vardprogram.pdf

e Huvudvark
e Psykiska besvar som angesttillstand, bipolar sjukdom och neuropsykiatriska tillstand

Diagnostik
Diagnostiken bygger pa kriterier géllande 6verrérlighet, arftlighet och muskulara komplikationer. For
hEDS finns aven kriterier gallande symtom fran hud och bindvav i inre organ.

For HDS galler att det ska foreligga en funktionsnedsattning pa grund av besvaren, vilket inte kravs for
hEDS.

Som differentialdiagnoser boér man beakta andra sjukdomar i rérelseapparaten sasom autoimmuna,
reumatiska sjukdomar eller nagon av de mycket ovanliga évriga EDS-varianterna, liksom andra
tillstand med kronisk smarta i muskulaturen.

Det ar ocksa viktigt att inte forbise andra tillstind som kan forklara eller maskeras av patientens
besvar.

Behandling pa primarvardsniva

Det finns ingen kausal behandling av hEDS eller HSD. Behandlingen inriktar sig pa symtomlindring
utifrdn de aktuella besvaren.

Pedagogiska insatser inklusive diagnostik och forklaringsmodeller ar en viktig hérnsten i
handlaggningen.

Teamarbete dver professionsgranserna ar ofta nédvandigt.

Remiss till arbetsterapeut kan erbjudas for att hjalpa den enskilde till balans géallande pafrestningar i
vardagen.

Remiss till fysioterapeut kan erbjudas. Vid fysioterapi ar kroppsmedvetenhet, stabiliseringstraning,
avspanning och konditionstraning i fokus.

Behandling av smarta och symtom fran évriga organsystem skiljer sig inte fran behandling av andra
patienter med sddana kroniska besvar.

Remittering

Efter basal utredning pa vardcentral kan patienter med komplex eller uttalad problematik remitteras fill
Mottagning rehabilitering komplexa tillstand (MRKT) for férdjupad kartlaggning och stallningstagande
till molekylargenetisk utredning. MRKT erbjuder vid behov en period med multimodal rehabilitering.
Remissmallen till MRKT ska anvandas.
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