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Ehlers-Danlos syndrom

EHLERS-DANLOS SYNDROM,

Agrenska &r ett nationellt kompetenscentrum for
sallsynta diagnoser och en unik motesplats for barn,
ungdomar och vuxna med funktionsnedsattningar,
deras familjer och professionella. Det ar belaget pa
Lilla Amundon soder om Goteborg.

Agrenska ar en idéburen organisation som bedriver flera olika
verksamheter, sasom familje- och vuxenvistelser, korttids- och
sommarverksamhet, personlig assistans samt kurser, utbildningar
och konferenser.

Varje ar arrangerar Agrenska drygt tjugo vistelser for familjer och
sex vistelser for vuxna med sallsynta diagnoser. Under tre dagar
far deltagarna ny kunskap, mdjlighet att utbyta erfarenheter och
traffa andra i liknande situation.

Programmet innehaller féreldsningar och diskussioner kring
aktuella medicinska rén, psykosociala aspekter samt det stdd
samhallet kan erbjuda.

Pa grund av covid-19-pandemin genomfoérdes vuxenvistelsen om
Ehlers-Danlos syndrom via livestreaming.

Faktainnehallet fran forelasningarna pa Agrenska ar grund for denna
dokumentation som skrivits av redaktér Sara Lesslie, Agrenska.
Innan informationen blir tillganglig for allmanheten har varje
forelasare faktagranskat texten. For att illustrera hur det kan vara att
leva med sjukdomen eller syndromet berattar en vuxen deltagare om
sina erfarenheter. Personen har i verkligheten ett annat namn.

Dokumentationerna publiceras &ven pa Agrenskas webbplats, dér de
kan laddas ner som pdf: agrenska.se
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Forelasare som har bidragit till innehallet i denna dokumentation

Har nar du oss

Maritta Hellstrom Pigg, overlakare i Klinisk genetik vid Karolinska
Universitetssjukhuset i Stockholm.

Pernilla Blom, specialist i allmdnmedicin och distriktslakare vid
Stenhagens vardcentral i Uppsala.

Elin Ek Malmer, specialistfysioterapeut pa Hogspecialiserad
smartrehabilitering vid Danderyds sjukhus i Stockholm.

Malin Einarsson, specialistarbetsterapeut pa Hégspecialiserad
smartrehabilitering vid Danderyds sjukhus i Stockholm.

Jenny Lindblom, kurator pa Hogspecialiserad smartrehabilitering vid
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Genetik vid Ehlers-Danlos syndrom

— Generna eller orsakerna bakom de flesta EDS-
typerna ar kanda. Dock inte nar det galler
hypermobilitets EDS. De olika typerna har en valdigt
varierad klinisk bild, men det som ar gemensamt ar
ledhypermobilitet, hudengagemang och
vavnadsskorhet.

Det sager Maritta Hellstrom Pigg som ar dverlakare pa
Klinisk genetik vid Karolinska Universitetssjukhuset i
Stockholm.

Hos personer med Ehlers Danlos syndrom, EDS, ar bindvaven i
kroppen forandrad, eftersom tillstdndet paverkar bildandet av
proteinet kollagen och andra bindvavskomponenter.

Bindvav

Det finns olika typer av bindvav med olika sammansattning.
Bindvaven har en sammanfogande, vidhaftande och stddjande
funktion, liksom att fylla ut halrum, lagra fett och producera blodceller.
Den skyddar aven mot infektioner och hjalper till att 1aka
vavnadsskador.

— Bindvav ar den mest forekommande och mest spridda vavnaden i
kroppen. Den finns precis 6verallt, sdger Maritta Hellstrom Pigg.

Bindvav bestar av olika celler, fibrer och grundsubstans. Fibrerna i
bindvaven ar olika hart packade. Det finns bindvav dar fibrerna ar
ganska I6st packade som till exempel lucker bindvav som haller
organ pa plats. Stram bindvav, som i senor, har tatare packade fibrer
och mer kollagen som gor den hallfast.

— Den ser alltsa olika ut beroende pa plats och funktion i kroppen,
sager Maritta Hellstrom Pigg.

Bindvaven ar en komplex vavnad som kan besta av olika typer av
celler bland annat fibroblaster, fettceller och benceller. Cellerna ar
inbaddade i en grundsubstans, extracellulart matrix, som bildas av
fibroblaster och specialiserade bindvavsceller.

— Matrixet ar en geléaktig vavnad. Den bestar av olika aggvitedmnen,
sockermolekyler, vatten och mineraler, sager Maritta Hellstréom Pigg.
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Tre typfibrer ar av betydelse vid EDS:
e Kollagena fibrer som ar starka och hallfasta och som haller
ihop bindvaven, som armeringsjarn.
e Elastiska fibrer som ar som gummiband, ihopdragna, som kan
tojas ut.
¢ Retikulara fibrer som bestar av en typ av kollagen och har en
vidhaftande funktion.

Kollagen ar en typ av protein eller aggvitedmne. Det bildas genom
aminosyrekedjor som tvinnar ihop sig, tre och tre, till en stark
repliknande struktur.

Gener och mutationer

Upphovet till EDS &r en genetisk forandring i arvsanlaget, DNA. Alla
manniskor har variationer i sina gener, men bara en del av dem ger

upphov till symtom. Férandringar som orsakar sjukdom brukar kallas
mutationer.

En gen bestar av en stracka nukleotider. Nukleotiderna kallas ocksa
"byggstenarna” i DNA. En mutation innebar att det sker en férandring
pa en eller flera nukleotider. Ordningsfoljden bestammer den
genetiska informationen, det vill sdga hur proteinet ska se ut.
Eftersom generna utgér mallar eller “ritningar” for olika proteiner i
kroppen kan mutationer medféra konsekvenser nar proteinerna ska
bildas. Det kan beskrivas som att det blir "fel i koden” for just det
proteinet, eller fér en aminosyra som ingar i ett protein. Ungefar tva
procent av det manskliga genomet (alla gener) ar kodande, det vill
saga utgor mallen for ett protein.

Mutationerna som ger upphov till EDS kan finnas i gener for
kollagener, i gener for enzymer, som ar engagerade i bildandet av
kollagenet eller i gener for andra proteiner som ingar i det
extracelluldra matrixet.

— Strukturen i kollagenet férandras, nar molekylerna sedan ska sla
ihop sig blir resultatet en skoérare struktur, sdger Maritta Hellstrom

Pigg.

Effekter

Manniskan har runt 20 000 olika gener/arvsanlag. Olika férandringar,
mutationer i dem, ger olika effekter pa proteinet. Mutationer kan ge
férandrade aminosyror (aminosyrautbyte), for manga aminosyror i
proteinet eller for fa. Mangden, strukturen och/eller funktionen av
proteinet forandras vid sddana mutationer.
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— Vilken diagnos man far beror pa vilken gen som ar férandrad,
forandringen i sig, och arftlighetsgangen, sager Maritta Hellstrém

Pigg.

Forutom att det kan finnas mutationer i kollagengener vid EDS, kan
det ocksa finnas mutationer i:

e Enzymer som ar involverade i kollagenbildningen.

e Komponenter som ingar i det extracellulara matrixet.

e Komplementfaktorer, del avimmunforsvaret.

e Intracellulara funktioner.

Arftlighet vid EDS

Varje individ har fatt halften av arvsmassan fran sin mamma och
halften fran sin pappa. Anlagen, alltsa generna, finns i cellkarnan i
kroppens celler. De utgdrs av hoptvinnade DNA-spiraler som formar
46 kromosomer, 23 kromosompar som kallas for autosomer. Det sista
paret ar kdnskromosomerna XX for flickor och XY for pojkar.

De olika typerna av EDS fdljer olika arftlighetsmonster. Autosomal
dominant arftlighet galler vid de vanligaste formerna. For ett
foraldrapar dar den ena personen sjalv har mutationen innebar det att
i genomsnitt halften av barnen blir friska, medan andra halften arver
anlaget och far sjukdomen.

Det finns aven typer av EDS som arvs autosomalt recessivt. Da ar
bada foraldrarna friska anlagsbarare, och sannolikheten for att varje
barn far EDS ar 25 procent. Halften av barnen blir liksom foéraldrarna
friska anlagsbarare, medan 25 procent inte alls arver anlaget.

— EDS kan ocksa uppsta som en konsekvens av en nymutation, en
ny genetisk forandring som inte funnits i familjen tidigare, sager
Maritta Hellstrom Pigg.

Manga EDS-typer arvs monogent, vilket betyder att en forandring pa
en enda gen orsakar sjukdomen. Men i vissa fall, framférallt vid
hypermobilitets typen, kan sannolikt forandringar pa flera olika gener
samverka och orsaka sjukdomsbilden. Det innebar bland annat att tva
foraldrar som inte sjalva har besvar av sina genférandringar kan fa ett
barn dar just dessa férandringar tillsammans leder till besvar. Ibland
har nagon av féraldrarna bara det sjukdomsorsakande anlaget i vissa
av sina celler i kroppen. Da kallas det mosaicism och om
forandringen ar i vissa av konscellerna, gonadal mosaicism.

— Vad galler hEDS tror vi att en stor andel har en komplex genetisk
bakgrund. Det ar inte bara ett arvsanlag som behdvs utan flera som
tilsammans ger bilden, sager Maritta Hellstrom Pigg.
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De vanligaste formerna av EDS:

EDS typ (2017) Gen Arvsgang

Klassisk, cEDS COL5A1 (>90%) Autosomalt dominant
COL1A1 (<1%)

Hypermobil, hEDS Okand Troligen autosomalt

dominant

Vaskular, vEDS COL3A1 Autosomalt dominant

Klassisk liknande, TNX-B Autosomalt recessivt

clEDS AEBP-1

Periodontal, pEDS C1R Autosomalt dominant
C1S

— De har typerna ar ocksa de som ar mdjliga att blanda ihop med
varandra. Ovriga typer &r i regel valdigt ovanliga och har mer
speciella karaktaristika, sager Maritta Hellstrom Pigg.

Diagnos

EDS ér idag i huvudsak en klinisk diagnos baserad pa kliniska
kriterier och familjeanamnes. Det betyder att man tittar pa symtomen
hos 6vriga familjen.

— Man tittar pa patientens egen sjukdomshistoria, och vad man ser
nar man undersoker personen. Det kan ocksa behdvas
specialundersdkningar, sager Maritta Hellstrém Pigg.

Beskrivningar av kriterier for de olika typerna av EDS som kom 2017
finns pé Ehlers-Danlos Society: ehlers-danlos.com

Flera olika typer av analyser anvands for att stélla diagnos. Det finns
genetiska analyser, biokemiska analyser och olika patologiska
analyser, det vill sdga att man tittar pa vavnad i mikroskop. Bland
annat kan man titta pa kollagen fran en bit hud i ett
elektronmikroskop, sa kallad hudbiopsi. Vid biokemisk analys tas ett
blodprov och man odlar fibroblaster, da kan man se hur prokollagenet
rér sig och om det finns ett avvikande monster.

— | regel gor vi inte genetiska analyser da patienten uppvisar tydliga
symtom pa hEDS eftersom vi inte kanner till den genetiska orsaken.
Men ibland det kan det vara angelaget att utesluta andra
bindvavssjukdomar, sager Maritta Hellstrom Pigg.

Just att utesluta andra tillstand som liknar EDS &r en viktig del av

diagnostiken, beroende av klinisk bild. Det finns &ven syndrom som
till exempel Marfans och Loeys-Dietz som har liknande besvar.
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— Det ar viktigt att fa ratt diagnos for vissa av dessa tillstdnd kan ha
karlproblematik vilket ar viktigt att behandla, sager Maritta Hellstrom

Pigg.

Fragor till Maritta Hellstrom Pigy

Behover jag traffa en genetiker for att fa veta vilken typ av EDS
jag har?

— Det beror lite pa hur den kliniska bilden ser ut. Internationellt
rekommenderar man att géra en genetisk analys. Det beror pa om
man behdver anpassa behandlingen till en sarskild typ och om det ar
svart att differentiera mellan de olika typerna. Sarskilt ar det viktigt ur
karlsynpunkt.

Hur viktigt ar det att veta om det ar ceDS?
— Klassisk EDS éar ofta tydligt kliniskt. En liten andel kan ha svarare
karlkomplikationer sa vi rekommenderar genetisk analys.

Vart kan man hitta mer information om mEDS?

— Myopatisk EDS &r en ganska ny typ. Man har en muskelsvaghet,
nedsatt muskeltonus, som ar medfodd. Eventuellt har man aven
muskelatrofi, alltsd minskad muskelmassa, som tycks forbattras med
aldern. Det kan aven ge ledkontrakturer. Framférallt har man
hypermobilitet i distala leder (fingrar, tar). Bilden varierar mycket
mellan individer. Fenotypen (de synliga symtomen) &verlappar
mycket med en annan ovanlig muskelsjukdom. Det finns former som
arvs bade autosomalt dominant och autosomalt recessivt. mEDS ar
mycket ovanlig.

Kan man ha flera typer av EDS i slakten?
— Ja, det forekommer. Bade hos individer och i familjer. | regel ar det
ovanligt men det kan finnas.

Ar det viktigt att kartligga hela familjen?

— Vi tycker det ar viktigt for individerna. Sarskilt om man behdver stod
for diagnosen och dar det kravs medicinsk behandling som vid
vaskular EDS. Da vill man garna identifiera alla familjemedlemmar.
Men det ar upp till varje individ om man vill veta och fa en diagnos
faststalld. Generellt rekommenderar vi genetiker utredning av hela
familjen.

Var finns kunskap om diagnosen? Vart kan lakaren remittera?

— Vi pa klinisk genetik finns tillgangliga for fragor. Det finns ocksa bra
information pa EDS society och pa riksférbundet.
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Far inte man EDS?

— 90 procent som soker vard ar kvinnor. Man kanske sjalvmedicinerar
oftare. Genetiskt sett borde 50 procent vara man. Pojkarna verkar
klara sig lindrigare eventuellt pa grund av hormoner.

— Nar diagnoskoderna forandrades gick Ehlers-Danlos
syndrom fran att vara ett ovanligt tillstand till att bli en
folksjukdom. Men kunskapen har inte hangt med och
det vill jag andra pa.

Det sager Pernilla Blom som ar distriktslakare vid
Stenhagens vardcentral i Uppsala. Hon har sedan
2012 bland annat arbetat med att utbilda vardpersonal
och patienter om overrorlighetssjukdomarna EDS och
HSD.

Av de fjorton olika typer som ingar i Ehlers-Danlos syndrom (EDS), ar
hypermobil EDS (hEDS) vanligast. Hypermobil betyder éverrdrlig.
HSD, eller hypermobilitetspektrumstérning, ar en sjukdom, som ar
mycket lik hEDS i de flesta fall. Det finns nagra skillnader i diagnosen,
som ror kroppens hud och inre vavnader. Men symtomen &r ofta
mycket lika, eller de samma.

— Smarta och 6verrorlighet som ger symtom innebar att man kan ha
en Overrdrlighetssjukdom, till exempel hEDS eller HSD. Personer
med HSD kan ha lika mycket eller mer besvar an nagon med hEDS,
sager Pernilla Blom.

Forekomst

Hypermobil EDS (hEDS) forekommer hos cirka 1 pa 5000 fédda.
Ungefar 90 procent av personer med EDS har den hypermobila
typen. De tva darefter vanligaste formerna ar klassisk typ (cEDS) och
vaskular typ (VEDS). De forekommer hos en pa 10 000 respektive en
pa 100 000 fédda. Ovriga tolv typer &r betydligt mer ovanliga.

Man uppskattar att s& manga som uppemot tva procent av
befolkningen eller 250 000 personer har HSD/hEDS.

— De tva tillstanden tillsammans ar ungefar lika vanliga som demens,
sager Pernilla Blom.

Bakgrund

Redan 400 f Kr beskrev Hippokrates en folkgrupp som var
overrorliga. Genom tiderna och fram till idag har manniskor
fascinerats av artister som kunnat ténja sin kropp i till synes omgjliga
riktningar. | bérjan av 1900-talet fick en dansk och en fransk lakare
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satta sina namn till de kombinationer av symtom som kannetecknar
syndromet. Sedan dess har tillstandet kallats for Ehlers-Danlos
syndrom.

Orsak

HSD/hEDS ar en medfédd bindvavssjukdom. Bindvav finns i hela var
kropp och ar livsnédvandig. Den ska vara uppbyggd i fina
regelbundna strukturer. Férandringen i bindvaven hos personer med
HSD/hEDS beror pa avvikande struktur hos kollagen. Det ar ett
protein som utgdr nara en tredjedel av kroppens totala proteinmangd
och ar ett av vara viktigaste byggmaterial.

Eftersom kollagen finns i hela kroppen, bland annat i hud och
slemhinnor, muskler, senor och ledband, drabbar ocksa symtomen
hela kroppen. Férandringarna i kollagenstrukturerna ger en stérd
bindvav som tappar flera av sina funktioner. Felen beror pa
mutationer som ger stérningar i kollagenet. Vid de olika formerna av
EDS éar olika typer av kollagen drabbat vilket ocksa ger olika symtom.
— Forestall er att i slutdndan ska det bli en lasagne. Men en av
pastaplattorna har blivit en makaron och istallet for platta fina
hallfasta lager blir det en avvikande struktur och hallfastheten blir inte
lika god, séger Pernilla Blom.

Overrdrlighet

Det ar manga som ar overrorliga. S&@ manga som tio till femton
procent av befolkningen ar det utan att vara sjuka. Barn ar mer
overrdrliga an vuxna och kvinnor ar generellt mer éverrérliga an man.
Det finns ocksa skillnader beroende pa etnicitet och arftliga faktorer.
Man kan se att i vissa familjer &r man rérligare an i andra.

— Det ar nar det borjar bli ett besvar pa grund av éverrorligheten som
man bdr fundera kring bakomliggande orsak, sager Pernilla Blom.

Overrdrligheten kan vara lokal, och alltsa gélla nagon eller nagra
leder. Besvaren fran lederna bestar ofta av smarta. Lederna kan ga
ur led ovanligt Iatt samt drabbas av inflammationer. Det ar stor risk for
stukning av fotter. Nedsatt ledkansla ar vanligt, det vill saga formagan
att kanna i vilken position till exempel foten befinner sig i. Det
forekommer plattfot, ryggbesvar samt icke ledrelaterade besvar som
nedsatt livskvalitet, angest, blodtrycksbesvar, funktionella magbesvar,
och inkontinens.

Med aldern minskar éverrorligheten, vilket ar naturligt. For personer

med HSD/hEDS 6kar istallet ofta smartan och évertanjbar hud, det
innebar att huden blir alltmer elastisk.
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Utredning

Ofta marks avvikelserna i bindvaven redan i tidig alder, men
konsekvenserna av symtomen blir tydligare lite senare under
uppvaxtaren och fér manga framst i vuxen alder.

— Hos barn uppfattas de ofta som lite klumpiga. De snubblar och slar
sig och kan vara sena i den motoriska utvecklingen. | tonaren
kommer oftast smartan som 6kar med aldern. Barn som inte har en
slakting med uttalad diagnos blir ofta inte uppmarksammade férran
nar de far smartproblematik, sédger Pernilla Blom.

Vid diagnostisering, tittar lakaren pa dverrorlighet och huden dar olika
symtom kan vara “glappande” leder, dmtalig och/eller 6vertanjbar
hud, blamarken och tunna arr.

Vid diagnostisering av 6verrorlighet anvands Beightonskalan (l&dkaren
kontrollerar armbagen, kna, tumme, pekfinger och om personen kan
satta hela handflatan i golvet med raka ben).

— Jag fragar om personen har haft problem med knaskal eller axel
som gar ur led och om personen kan ga ner i split. Efter att ha
uteslutit andra diagnoser som kan ge overrorlighet tittar jag pa
sjukdomsbilden hos patienten, undersdker kroppen och beskriver
patientens halsoproblem utefter personens egen berattelse, sager
Pernilla Blom.

Efter konstaterad overrorlighet tittar Iakaren pa andra vanliga symtom
vid HSD/hEDS som:
e Overtanjbar hud som &r ovanligt mjuk och len.
e Oforklarliga hudbristningar, som inte beror pa graviditet eller
viktandring sa kallade atrofiska arr, dar huden delar upp sig.
e Pietzogena noduli, som ar vita fettbubblor pa halarnas utsida
vid staende.
e Hud som ar kanslig, torr och har latt att fa eksem. Det kan
aven uppsta blamarken utan kant trauma.
e Torra slemhinnor och trangt mellan tanderna i munnen.
e Troétthet, huvudvark och myrkrypningar i benen.
e Problem med rérelseapparaten sasom leder som gar ur led,
fotproblem och benskoérhet.
e |BS-liknandebesvar som illamaende, diarré eller férstoppning.
¢ Rikliga menstruationer, torra slemhinnor och svar foglossning.
e Psykiska symtom som angest, depressioner och
neuropsykiatriska diagnoser (npf-diagnoser) som exempelvis
adhd eller autism.

En viktig skillnad mellan hEDS och HSD ar att vid den forsta maste
overrorligheten vara generaliserad, det vill saga galla hela kroppen
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och vara pagaende. Vid en HSD diagnos kan personen till exempel
ha varit 6verrorlig som barn men inte langre, eller vara 6verrorlig i
vissa leder. Vid hEDS ar det ocksa en mer uttalad hudpaverkan och
vavnadsskorhet.

Fér mer information om Pernilla Bloms diagnosguide och
beddémningsformulér till vardpersonal vid misstanke om HSD/hEDS
besok pernillablomeds.se

Samsjuklighet

Det finns en 6kad férekomst av neuropsykiatriska diagnoser, som
dyslexi, adhd, add och autismspektrumstérning. Andra diagnoser som
ar vanligt forekommande ar:

e Dysautonomi, en stdrning i det icke-viljestyrda nervsystemet.
Kroppen har svart att anpassa sig efter till exempel varme och
kroppslage.

e POTS (posturalt takykardisyndrom), en form av dysautonomi.
Pulsen stiger nar man star upp och man kanner sig
svimfardig, har hjartklappning och yrsel.

e IBS, en storning i hur tarmen arbetar som ofta leder till
magont, diarré eller férstoppning.

e Fibromyalgi, langvarig smarta och vark i musklerna och en
Okad smartkanslighet.

Som tonaring presterade Maria pa topp. Hon akte langdskidor,
tranade friidrott och orienterade. Samtidigt hade hon hogsta betyg i
skolan. Men nar Maria kom in i puberteten férandrades kroppen.
—Jag vet hur det ar att vara riktigt valtranad och kanna sig
obegransad. Sen boérjade jag ga sonder, jag vrickade fotterna och
knana gick ur led. Nar jag var 16 ar hade jag gips fran ljumsken till
fotleden i sex manader. | tva omgangar, sager Maria.

Sa lange hon kan minnas har hon varit dverrorlig, vilket pa flera satt
ar en férdel inom idrotten.

— Att tréna var ett ideal for min familj. Jag har tre yngre syskon och vi
har haft samma fritidsaktiviteter hela ganget under uppvaxten. Min
pappa och syster var valdigt muskulésa. Jag, min bror, mamma och
moster var mer rorliga. Ingen annan i min familj har nagon diagnos,
men det beror bara pa att ingen har sokt for sina problem, sager
Maria.
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Under sin gymnasietid genomgick Maria flera 6ppna operationer, med
lang rehabilitering. Hon fick dessutom stafylokocker vilket férdréjde
lakandet.

— Egentligen blev jag aldrig aterhamtad. Sen dess har jag kampat for
att komma tillbaka och fa starta om fran noll. Jag har aldrig natt dit,
sager Maria.

Hon fick varken stéttning eller samtalsstod fran skolan utan
forvantades prestera trots allvarliga operationer. Maria ville ta ett
sabbatsar men hade for bra betyg for att skolan skulle godkanna det.
Istallet klarade hon examen med ndd och nappe.

— Jag var hogpresterande men kroppen hangde inte med. Efter
gymnasiet flyttade jag hemifran. Da skadade jag mig igen i kndna och
hamnade i rullstol. Ett tag fick jag ha férsdrjningsstod for att klara
hyran. Det var jattetrassligt, sager Maria.

Idag ar Maria 54 ar. Hon har vetat att hon har EDS i 20 ar.

— Det forklarar sa mycket. Jag ar den enda i min familj som inte har
nagon examen och jag har aldrig haft en tillsvidareanstallning i hela
mitt liv. Jag har gatt pa 200 procent for att forsdka uppna nagot
normalt, sdger Maria.

— Att fa en diagnos och en foérklaringsmodell ar ett stort
och viktigt steg féor manga. Det ar ocksa en
forutsattning for en adekvat behandling.

Det sager Pernilla Blom nar hon berattar om medicinsk
behandling vid HSD/hEDS.

Smartan vid EDS &r ofta plagsam och den paverkar hela livet.
— Det ar jobbigt att ha ont. Vissa dagar hanterar man det battre, andra
dagar gar det inte alls. Smartan ar individuell, sager Pernilla Blom.

Allmant

En del av behandlingen ar ofta I1akemedel mot nervsmartor, dar vissa
tas till natten och kan forbattra somnen. Pernilla Blom poangterar att
den viktigaste behandlingen inte alltid ar medicinsk utan icke-
medicinsk. Det ar bra om omhandertagandet ar multiprofessionellit.

— Det kan vara aven i det lilla. Pa manga vardcentraler finns det
fysioterapeuter, dietister och psykologer. Det behdver inte vara sa
avancerat utan man kan bdérja i den anden och se vart man hamnar,
sager Pernilla Blom.

© Agrenska 2021, nr 623 14



Ehlers-Danlos syndrom

Huden ar ofta mjuk vid HSD/hEDS, som en "bebisrumpa”. Sar laker
inte alltid som de ska. Slemhinnorna kan vara paverkade och blasor i
munnen ar vanligt liksom besvar med 6gon och med slemhinnorna i
underlivet. Allmant kring behandling kan sagas att personer med
HSD/hEDS ofta upplever dalig effekt vid lokalbeddvning, vilket ar
viktigt att informera sjukvardspersonal om. Oka dosen och lat
beddvningen fa effekt ar Pernilla Bloms rad. Vid behov av suturering,
att huden behdver sys, ar riktmarket att det behdévs dubbelt s& manga
stygn, dubbelt sa lang tid och eventuellt dubbla lager.

Det ar mycket vanligt att man kanner av trétthet och huvudvark.
Troligast ar att det beror pa att musklerna hela tiden arbetar for att
stabilisera kroppen. Smartan gor ocksa att man sover samre och
orkar mindre. For att motverka detta rekommenderar Pernilla Blom
perioder av aterhamtning pa dagen och ibland mjuka ortoser som
stabiliserar kroppen.

— Da slipper kroppen arbeta sa mycket. Det ar bra att kunna vila och
ga undan lite pa jobbet kortare stunder under arbetsdagen. Kanske ta
en mikropaus for att sedan orka jobba igen, sager hon.

Manga som far diagnos har misstankt det Iange. Det finns en stor oro
kring arftlighet. Sannolikheten att ett barn till en foralder med
HSD/hEDS far sjukdomen ar 50 procent.

— Men man arver inte samma symtom eller svarighetsgrad. Det kan
vara valdigt varierande mellan generationer och aven mellan syskon
hur svara symtomen ar, sager Pernilla Blom.

Kost

En del i behandlingen ar att utvardera sin kost. | grunden ar en bra
och allsidig kost tillracklig, men ibland kan det behdvas dieter utifran
aktuella problem. Det viktigaste ar alltid att utvardera hur val en diet
fungerar. Vid tillstdnd som dysautonomi finns det en del val kring kost
som kan lindra symtomen.

— Det finns nagra studier som visar pa att man kan prova att fa i sig
mycket vatska, undvika mattade fetter och ata mat med lagt Gl
(glykemiskt index). Alltsa undvika kolhydrater som till exempel socker.
Om ovriga varden, till exempel blodtrycket, tillater ar det bra att vara
frikostig med salt, sager Pernilla Blom.

Vid immunstérning i tarmen och IBS-liknande besvar ar det viktigt att
identifiera eventuella allergier och annat som tarmen kan vara kanslig
emot. | vissa fall kan probiotika hjalpa.

— Det kan vara till hjalp att féra matdagbok och testa att utesluta olika
livsmedel. FODMAP innebar att man utesluter fddoamnen for att
sedan aterinsatta dem, detta for att se vad man reagerar pa och inte.
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Alla storre matférandringar bor diskuteras med dietist. Det viktigaste
ar att hela tiden utvardera, sager Pernilla Blom.

Fysioterapi

Kroppsmedvetenhet och fysioterapi som behandling ar nagot man bor
ha med sig genom hela livet. Kroppsmedvetenhet innebar kunskap
kring de egna ledernas anatomi och mekanik vid rorelse och
belastning.

— Da minskar man risken for felbelastning och sliter mindre pa
lederna. Det ar viktigt att forsoka undvika ytterldgesbelastning. En
langsiktig och uppehallande fysioterapi minskar riskerna for besvar
framdver, sager Pernilla Blom.

Det finns ocksa en del fysioterapeutiska hjalpmedel mot smarta som
TENS, varme, kyla, akupunktur, akupressur och ortoser som inte ar
harda.

L&s mer om fysioterapi pa sidan 23.

Arbetsterapi

Arbetsterapi handlar om att fa vardagen att fungera sa val som mojligt
utefter individens egna foérutsattningar. | vissa situationer kan det
handla om olika hjalpmedel for att klara av aktiviteter, som till
exempel ortoser for leder eller anpassade redskap. | andra delar av
livet handlar det om att ge tid for aterhamtning for att klara av olika
aktiviteter. Pacing ar en metod for att lara sig att anvanda kroppens
begransade kapacitet pa klokast maojliga satt.

— Grunden ar att lyssna pa kroppen och inte géra mer an den orkar
med. Tank arbete, aterhamtning, arbete, aterhamtning istallet for att
kora pa i veckan och krascha pa helgen, sager Pernilla Blom.

Léas mer om arbetsterapi och hjalpmedel pa sidan 25.

Psykologisk och psykosocial behandling

Behandlingen syftar till att fa stéd och information. Det kan till
exempel vara samtalsterapi med en psykolog eller kurator. Det kan
ocksa vara att fa kanna tillhérighet till en patientgrupp. Da kan en
forening vara en stor hjalp for att utbyta erfarenheter och fa ny
kunskap.

— Stdd kan behdvas vid diagnos for att bearbeta krisreaktionen.
Framforallt behdver manga fa rad och stdd kring acceptans att leva
med en kronisk sjukdom. Har kan KBT-terapi vara till stor nytta, sager
Pernilla Blom.
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Samsjuklighet och behandling

POTS (Postural Takykardisyndrom)

En form av dysautonomi som framst drabbar kvinnor. Vid POTS ar
blodtrycket okej men pulser stiger i staende position. 75 procent av
personer med HSD/hEDS har POTS.

Symtom vid POTS

e Yrsel, ostadighet, svimningar.

e Huvudvark.

e "Hjarndimma”.

e Trotthet.

e Oro, angest.

e Svart att reglera kroppstemperatur.

e Blardda, svullna ben och synliga vener (blood pooling) i
staende.

e Blodkarl dras samman eller vidgas som efter en dusch — kalla
hander och fotter.

Behandling vid POTS

e Information, undvika triggers.

o Vila/aktivitet balans.

e Anpassad traning.

o Kompressionsplagg, forskrivs sallan, men stédstrumpor kan
man enkelt kdpa sjalv och ger ofta god effekt.

e Hall vatske- och saltbalans. 2 liter vatska och 200 mg salt per
dygn. Observera att saltmangden bara boér hallas om
personen ar njurfrisk och inte har hégt blodtryck.

e | andra hand kan symtom vid POTS behandlas medicinskt
med till exempel betablockerare och antidepressiva
lakemedel.

Mastcellsaktivering

Mastceller bildas i benmargen och flyttar till blodkarl, slemhinnor och
hud. De spelar en aktiv roll vid allergiska reaktioner men ar samtidigt
en del i kroppens forsvar mot infektioner och sjukdomar. | vissa fall
kan mastcellerna bli for manga och for aktiva, bland annat nar de
aktiveras av allergener (&mnen som orsakar allergi). Nar mastcellen
aktiveras frisatter den stora mangder substanser som kan ge kraftiga
inflammatoriska reaktioner. Den mastcellssjukdom som i huvudsak
drabbar personer med HSD/hEDS ar MCAS
(mastcellsaktiveringssyndrom)
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Symtom vid MCAS

e Hud - rodnad, atopiska eksem, svullnad, utslag och klada.

e Luftvagar — kliande rinnande nasa, nastappa, hosta och
astma.

e Neurologiska besvar — trotthet, hjarndimma, huvudvark, yrsel
och allmant smarttillstand.

e Magbesvar — magsmarta, diarré, illamaende, krakningar och
IBS.

e Hjarta/karl — hjartklappning, svimningskansla och varierande
blodtryck.

e Angest och allergireaktioner.

Behandling vid MCAS

e Undvik férsamrande faktorer som till exempel allergier.

e Behandla eventuella infektioner som till exempel herpes och
hepatit.

o Justera kost utifran eventuell fddodmneskanslighet.

e Regelbunden fysisk aktivitet.

e Psykoterapi — minska risken for utbrott.

o Lakemedel — MCAS kan i forsta hand behandlas med
antihistaminer det vill sdga allergimedicin, men det finns aven
annan medicinsk behandling.

Psykiatri och neuropsykiatri

Manga personer med EDS har psykiska besvar. Det kan handla om
angest, depression och sdmnproblem som ar relaterade till smartan
som sjukdomen innebar. Det kan ocksa handla om att personen har
en npf-diagnos som adhd eller autism.

— Det ar svart att separera symtomen och det kan vara svart att sdga
vad som ar vad. Men om en person har adhd och far behandling mot
den kan det Oka livskvalitén avsevart, sager Pernilla Blom.

Fragor till Pernilla Blom

Hur ska jag uttrycka mig for att fa lakaren pa vardcentralen att
forsta vad jag behover hjalp med?

— Generellt sett ar det bra att tanka igenom vad man vill ha ut av
dagens besdk. Ett problem per besok kan vara bra att tdnka. Goér en
prioritering och bérja med det som ar viktigast just nu. Lagg upp en
struktur innan, jag har problem med det har, jag ar orolig for det har,
vad ska vi gora?
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Kan man séaga att EDS ar en progressiv sjukdom?

— Det kan man s&aga till viss del. Den ar medfédd, men som barn
handlar det mest om en éverrdrlighet. | tonaren minskar besvaren
ofta fér pojkar men for flickor innebar hormoner att de far en storre
smartproblematik och instabilitetsproblematik. Samma galler vid
graviditeter. Med alder blir man naturligt stelare vilket ger mindre
instabilitet i lederna. Sjukdomen andrar uttryck over tid.

Var kan jag fa mer information om kompressionsklader?

— L3s i nationella vardprogrammet. Aven SKR har nationella
kunskapsstod dar man kan lasa. Det finns ingen konsensus om
effekten av kompressionsklader men i vissa regioner kan man fa det
utskrivet genom ortopedtekniska foretag.

Om jag ater kollagenpreparat, kan jag ma battre da?

— Nej, EDS ar inte en brist pa kollagen utan det har en annan struktur
an det ar tankt. Skulle du ta kollagenpreparat bryts det ner och kan da
anda inte tillgodogdras som kollagen.

Kan C-vitamin gora att jag mar battre?

— 1-2 gram motsvarande 2—4 brustabletter om dagen kan ha en
effekt har vissa studier visat. Dock ar effekten mycket oklar. Det finns
ingen stor risk for éverdos for dverflodet kissar vi ut.

— Personer med HSD/hEDS har ofta flera olika
smarttyper. Det gar att kdnna smarta fast det inte ar
nagonting som gor ont langre. Sa ar det med en stor
del av de kroniska smartorna.

Pernilla Blom berattar om hur vi hanterar smarta.

Definitionen av smarta enligt Varldshalsoorganisationen, WHO, ar att
det ar en obehaglig sensorisk och emotionell upplevelse férenad med
akut eller potentiell vavnadsskada eller beskriven i sadana termer.
Det innebar att en lakare inte behdver kunna se nagot pa rontgen, for
att tillskriva en manniska upplevelsen av smartan. Det ar inget som
later sig rontgas eller utredas i laboratorium.

Smarttyper
Nociceptiv smérta ar den typiska smarta som vi upplever vid till

exempel vavnadsskada eller fraktur.

Neuropatisk smérta ar nervsmarta och utléses av att nerverna kan
vara skadade eller drabbade av en inflammation.
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Nociplastisk smérta ar en reaktion i vart smartcentrum, da den under
lang tid (mer a&n tre manader) utsatts for smartimpulser.
Smartcentrumet i hjarnan blir da éverkansligt for olika, aven normala,
stimuli. Det kan d& gdra ont av till exempel vanlig berdring.
Smartcentrum kan inte heller styra och reglera de smartimpulser som
kommer in.

Vilken typ av smarta personen upplever ar avgérande for
behandlingen.

— Vid langvariga smarttillstdnd boér icke-medicinsk behandling vara
det primara och lakemedel ett komplement, sdger Pernilla Blom.

Akut smarta

Vid nociceptiv smarta har man god effekt av medicinering som
paracetamol eller vid svarare tillstand morfinliknande preparat. Vid
alla andra smarttillstand har den typen av lakemedel dalig eller ingen
effekt. De ger istéllet en férsamring av magbesvar, POTS, MCAS
med mera.

— Vid neuropatisk smarta bér man istallet testa antidepressiva
preparat, sager Pernilla Blom.

Den lékemedelsbaserade behandlingen vid HSD/hEDS kan till
exempel besta av:

e Paracetamol - grunden

e NSAID - till exempel Voltaren, Naproxe, Ipren

e Antidepressiva — Amitriptylin (Saroten), fér sémn och smarta

e SNRI - till exempel Duloxetin, Venlafaxin

e Gamla epilepsimediciner — till exempel Gabapentin,

Pregabalin
e Versatisplaster — ett plaster med lokalbed&vning

Langvarig smarta

Morfinliknande preparat kan ha motsatt effekt, vid behandling av
langvarig smarta, da det kan ge angest och beroendeproblematik.
— Vid langvarig kronisk smarta ar smartfrihet ofta inte méjligt. Men
smartan ska bli sa hanterbar som mdjligt. Det kan handla om
acceptans men ocksa att behandla angest och sémnldshet
medicinskt sa att smartan gar att hantera, sager Pernilla Blom.

Trotthet

75 procent av personer med HSD/hEDS har en funktionspaverkande
trotthet. Hela orsaken bakom det ar inte kdnd men dalig somn,
kronisk smarta, dysautonomi, magbesvar, angest och huvudvark ar
symtom som alla i sig kan leda till en generell trotthet. Att vara trott
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hela tiden paverkar ens aktivitetsférmaga, arbetsformaga och
livskvalitet.

— De flesta kan relatera for alla har upplevt trétthet. Det finns ingen
enkel I6sning pa problemet. Det basta ar att géra méjligheten till
sOémn sa god som majligt, sager Pernilla Blom.

For att fa sa goda forutsattningar som mojligt for en battre sémn ar
det bra att behandla smarta nattetid sa att det inte stér sémnen for
mycket. Det ar bast att inte sova dagtid.

— D& tar man av djupsémnen fran natten vilket gor att somnkvaliteten
blir samre. Férsok ocksa att undvika langvarig behandling med
somnmediciner da det inte ger samma kvalitet pa somnen, sager
Pernilla Blom.

Radet ar istallet att se till att halla en god sémnhygien. Det innebar
att:
e Undvika koffein och nikotin pa kvallarna.
e Se till att halla lagom mangd aktivitet dagtid.
e Undvik alltfor stora maltider kvallstid.
e Undvik oro och grubblerier innan sanggaende.
e Lugn musik eller Iasa vid sémngaende.
e Undvik blatt ljus och skarmar tva timmar fére sanggaende, det
vill séga tv, dator, mobil. Ljuset stimulerar hjarnans sémn- och
vakenhetscenter.
e Ha en bekvam sang och svalt och moérkt i sovrummet.

o - -
Fragor till Pernilia Blom:
u

Om man star ut med smarta och inte tar smartlindring, finns det
storre risk att da fa langvarig kronisk smarta?
— Nar grundsmartan 6kar, 6kar ofta dven den nociplastiska smartan.
Ambitionen bor vara att halla smartan hanterbar.

Varfér ska man inte anvanda morfinpreparat?

— Det har dalig effekt pa de har typerna av smarta. Neurogen och
nociplastisk smarta fungerar inte morfin pa. Dessutom férsamras
manga av de 6vriga problemen, till exempel IBS, POTS,
dysautonomi, trotthet, psykiskt maende med mera.

Vad utloser skov?

— Vi vet inte riktigt det. Manga vet nog vad som brukar trigga det hos
en sjalv. Vaderomslag, fran kallt till fuktigt till exempel. Det kan handla
om infektion i kroppen men ocksa menstruationscykel eller perioder
av dalig somn till exempel. Manga med mycket smartor mar battre av
varme, men manga med dysautonomi mar tvart om samre i varme.
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Som ung vuxen valde Maria att byta stad. Dar traffade hon sina barns
pappa som hon var gift med i dver 20 ar. Nar Maria var i
trettioarsaldern foéddes hennes son och nar han inte foéljde den
motoriska utvecklingen som férvantat bérjade hennes egen resa mot
diagnos.

— Det var nagot som inte stamde. Min son var éver tva ar nar han
bdrjade ga och jag tyckte att det verkade som att han hade ont, att
han valde bort att ga av nagon anledning.

Pa BVC tyckte de att det sag ut som Marfans syndrom, vilket ar en
annan bindvavssjukdom, och ville skicka sonen pa fortsatt utredning
pa klinisk genetik. Dar blev férst sonen och sedan Maria undersokta
av en overlakare med ett helt band av intresserade lakarkandidater.
— Da var det bara uppenbart. Du har EDS, sa lakaren, och allt tyder
pa att ditt barn har det ocksa. Da kandes det fantastiskt att fa veta.
Det var en stor lattnad. Jag boérjade forsta varfor jag blev
dveranstrangd och hur det ockséa paverkade syn och hérsel. Antligen
fick jag svar, sager Maria.

Ett par ar senare foddes Marias dotter, som ocksa hon har EDS.

— Med henne var det solklart redan fran bérjan. Hon var som en mjuk
porslinsdocka. Jag fick vika ihop hennes sma armar och ben innan
jag kunde lyfta henne, sager Maria.

Marias man jobbade mycket och hon fick skota storsta delen av
markarbetet hemma. For hennes egen del foll mycket pa plats nar
hon fick sin diagnos men nu hade hon dessutom tva barn med
samma tillstand.

— Jag tog mig an uppgiften. Jag visste hur mina barn skulle fa det och
det viktigaste var; inga skador. Det maste vi undvika till varje pris.

Bada barnen har klarat sig fran den skadeproblematik som Maria
sjalv hade men de har bada brottats med kroppsliga och psykiska
problem. Att Maria alltid har satt sina barns valmaende forst har slitit
pa hennes kropp.

—Jag har burit mina barn till skolan, bokstavligen, nar min dotter hade
smarta i foten. Nu har min son flyttat hemifran och jag ar sa stolt éver
honom. Det var sa illa under skolan att det trodde jag aldrig. Han har
erdvrat sitt liv. Det ar badas var fortjanst och hans arbete, sager
Maria.

Sedan ett par ar har Maria och barnens pappa gatt isar. Dottern bor
kvar hemma.
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— Sa fort han lamnade sa boérjade saker fungera battre hemma. Men
det &r ingen som gar och plockar efter mig langre och ingen som kan
ta det dar foraldramotet.

Traning och vardagshalans

— Manga vi traffar med EDS bar pa en tung ryggsack.
De har varit lange inom varden och har inte fatt den
hjalp de kanner att de behover.

Det sager Elin Ek Malmer, fysioterapeut, som forelaser
tilsammans med Malin Einarsson, arbetsterapeut.
Bada arbetar pa Hogspecialiserad smartrehabilitering
vid Danderyds sjukhus i Stockholm.

Pa Hogspecialiserad smartrehabilitering arbetar man multimodalt. Det
innebar att fysioterapeut, arbetsterapeut, sjukskoterska, lakare,
kurator och psykolog deltar i rehabiliteringsprocessen. Mottagningen
har ett sarskilt team for dverrdrliga och tar emot patienter fran hela
Sverige.

De som kommer till mottagningen har en langvarig sméartproblematik.
Det innebar att personen har svart for att vara i stillhet och kanner en
rastloshet och trétthet. Skadefrekvensen ar hdg pa grund av
ledinstabilitet och vissa lever med yrsel, illamaende och minskad
aptit.

— Traning och vardag fungerar inte som man énskar. Manga undrar
hur man ska kunna trana nar kroppen inte fungerar som man vill. Det
ar viktigt att det ar en balans, sager Elin Ek Malmer.

Varfor ska jag trana?

Musklerna skyddar kroppens leder mot slitage och instabilitet. Darfor
ar det sarskilt viktigt fér en person som har EDS att trdna upp sin
muskelstyrka. Det tar ocksa langre tid att bygga upp musklerna,
darfor ar det sarskilt viktigt att trana lagintensivt, alltsa manga
repetitioner med lag belastning.

Muskelstyrkan paverkar ocksa proprioceptionen, ocksa kallat
ledsinnet, alltsa medvetenheten for hur kroppen kanns och ser ut i
olika positioner. Att 6ka proprioceptionen ar att fa en storre
kroppsmedvetenhet.

— Det ar bra att trana med en taggboll. Borja till exempel med att
vacka fotterna med bollen. Jag kanner mina fétter, jag star stadigt och
da kan jag bli mer narvarande i det jag gor, sager Elin Ek Malmer.
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Traning kan gora ont. Men den smartan ska ga Over. Istallet kan
traning vara en viktig faktor for att minska smarta.

— Genom att langsamt och skonsamt bygga upp muskelstyrkan far vi
en battre ledstabilitet och minskar skadefrekvensen, sager Elin Ek
Malmer.

Vilken traning fungerar bast?

2016 genomfordes en studie for att se vilken typ av traning som ar
mest hjalpsam for personer med EDS. Att kunna hitta ratt
traningsform ar valdigt individuellt och nagot man kan fa hjalp med av
sin fysioterapeut.

— | studien blev simning, promenader och pilates topp tre. Generellt
kan man saga att den traning som fungerar bast ar den som blir av,
sager Elin Ek Malmer.

10 tips pa hur man boérjar trana

1. Bodrja pa en lag niva, den kan vara riktigt 1ag.

2. Oka langsamt.

3. Anvand ledskydd under traning.

4. Se till att du har en avlastande kroppsposition. Gor évningar i
olika positioner (liggande, sittande).

5. Trygghet-variation, bérja med det som du ar bra pa, utmana
dig och variera dig lite fran det trygga.

6. Trana hela kroppen, i borjan ar det viktigt att fa med sig alla
muskler.

7. Ta hjalp av en fysioterapeut eller personlig tranare.

8. Anvand speglar eller filma nar du gor en évning for att fa en
bild av hur rérelsen ser ut/ska se ut.

9. Involvera hela familjen. Lat det vara naturligt med fysisk
aktivitet.

10. Gor det roligt! Lyssna pa en ljudbok eller lyssna pa musik.

En enkel och bra 6évning kan till exempel vara att varje gang du reser
dig upp géra en medveten rorelse. Vid varje tillfalle du ska resa dig
upp fran en stol, forsok att hitta den inre balstyrkan forst och sedan
gOra samma sak nar du satter dig ner. Upprepa garna rorelsen flera
ganger. Da tranas ben och magmuskler.

Sammanfattning
e Trana 5-7 dagar i veckan.
e Valj en lag niva med langsam stegring.
e Trana lagintensivt. Valj lag belastning och fler repetitioner
istallet for tvartom.
e Anvand fa évningar med fokus pa god teknik.
e Trana hela kroppen, och sarskilt balkontroll.
e Lagg in pauser for avspanning/andning.
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e Vaxla kroppsposition.
e Anvand ortoser.

Balans i vardagen

Ett forsta steg for att hitta balans i vardagen ar att oka sin
medvetenhet om vilka aktiviteter vi gor, hur ofta aktiviteterna utfors
och om det ar anstrangande eller aterhamtande. Eller kanske bade
och. Manga saker gor vi pa ren rutin. En del av de aktiviteter vi utfor
tar av var energi medan andra ger oss energi, gladje och livslust. Det
ar nar vi far for lite av de aktiviteter som ger oss gladje som vi hamnar
i obalans.

— Vi gor saker bade for att fa ett resultat men ocksa for att ma bra.
Var snall mot dig sjalv genom att ha goda levnadsvanor, bra rutiner
for somn och kost och genom att minska pa stressen, sager Malin
Einarsson.

For en person med EDS kan aktiviteter vara mer energikravande,
man blir trétt fortare an normalt. Det beror pa att kroppen/musklerna
jobbar hardare for att halla ihop kroppen.

— En vanlig promenad kan upplevas som att ga pa en sandstrand. En
aktivitet for en person som har en ledinstabilitet ar tre ganger sa
energikrdvande som for en annan, sager Malin Einarsson.

Sémn

Somnsvarigheter ar vanligt. Det ar svart att somna och svart att hitta
en skon avlastande stallning i liggande. Man kan ocksa vakna flera
ganger pa grund av smarta eller for att man behdver andra position.
Allt detta resulterar i en kansla av att aldrig vara utvilad.

Se till att ge kroppen ratt verktyg for aterhamtning. Och se till att hitta
en position dar kroppen far sd mycket avlastning som mojligt. Forsok
att hitta regelbundna stunder under dagen nar kroppen far slappna av
och dar det finns goda férutsattningar for vila, garna 10—15 minuter,
tva till tre ganger per dag. Att se dver sin sdmnergonomi ar viktigt.
Madrassen hardhet ar individuell, en del gillar hard andra mjuk.

— Men generellt ar min erfarenhet att personer med denna diagnos
brukar uppskatta en mjukare baddmadrass med stabil botten.
Tryckavlastande madrass gar att forskriva i nagra
regioner/kommuner, annars kan man prova att ligga pa ett
fiber/duntacke. Ett generellt rad ar att forsdka bibehalla ryggradens
normala kurvatur, sadger Malin Einarsson.
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Anpassningar av sovstallning
Liggande pa sidan:
e Kudde mellan knana for att avlasta Iandrygg och hoft.
e V-formad kudde, ger avlastning mellan héfter och dven bakom
ryggen sa att hoften inte faller bak.
e Vid smarta i brostrygg och nacke kan det hjalpa att ha en
kudde i famnen for att avlasta brostryggen.

Liggande pa rygg:
o Kudde under knana.

Andra anpassningar:
e Glid/satinlakan eller pyjamas.
e Tyngdtacke eller tyngdfilt, viktigt att prova ut sa att tacket inte
ar for tungt.
e Ortoser.

Hjalpmedel

Ett forsta steg till en mer fungerande vardag ar att kartlagga
vardagens aktiviteter.

— Skriv ner allt ni gér och notera éver och underbelastning. Vilka
aktiviteter ar anstrangande och vilka ar aterhamtande och har jag en
balans i det? Prioritera, planera och ta hjalp, sadger Malin Einarsson.

Hjalpmedel/anpassningar ska anvandas om det behdvs och i syfte att
Oka aktivitetsnivan, avlasta eller smartlindra. Har har
arbetsterapeuten en viktig roll att prova ut, férskriva och félja upp om
det finns behov. Enligt Malin Einarssons erfarenhet av vad som ar
hjalpsamt for personer med EDS handlar mycket om avlastning.

— Forsok undvik att hamna i ytterlagen och anvand ortoser nar det
behdvs. Hjalpmedel finns till for att avlasta eller for att orka mer,
sager Malin Einarsson.

Tips pa avlastning/hjalpmedel

o HOoj och sankbar pall/magstédsstol.

o Kilstdd, en kudde som ar kilformad.

e Vinklade samt tjockare arbetsredskap fér handerna.

e Duschpall/badkarsbrada, sitt ner nar du tvattar haret.

o Forflyttningshjalpmedel; rullator, rullstol.

e Kognitiva hjalpmedel. Nar det ar svart att halla fokus och
koncentrera sig och narminnet ar paverkat. Till exempel fidget
toys (andra fokus och fa stimulans for handerna), timer for att
avsluta i tid, spisvakt.

© Agrenska 2021, nr 623 26



Ehlers-Danlos syndrom

Sammanfattning
e Ge kropp och hjarna goda forutsattningar for avlastning
e Planera in pauser - "effektiv vila”
e Vaxla mellan anstrangande och aterhamtande aktiviteter
e Lat dina aktiviteter i vardagen vara zebrarandiga, det vill saga
ha balans mellan aktivitet och vila.
e Anvand hjalpmedel nar det behdvs.
e Sluta inte vara aktiv!

Tips!
Folj garna Elins och Malins arbete pa Smartrehabiliteringens
Instagram, smartrehab_danderyd.

Fragor till Elin Ek Malmer och Malin Einarsson

Tyngre och fa repetitioner ar det bra?

— Styrketraning ar bra. Man far kanna efter lite hur kroppen mar
efterat. Vi brukar tala om att lagintensiv tréning ar den basta
styrketraningen for personer med ledinstabilitet, det vill saga lag
belastning och fler repetitioner.

Ar stretching bra?

— Ja, det kan det vara. Man har sett i studier att det ar bra att forsoka
anvanda hela rérelseomfanget, men vara forsiktig och inte pressa sig
i ytterlagen. Det ar viktigt att rorelsen ar kontrollerad.

Kan man koépa en V-kudde?

— Den kan man kdpa eller sy sjalv. Googla pa v-kudde eller u-kudde
sa brukar den dyka upp. Det ar ocksa ganska okomplicerat att sy en
sjalv. Den gar tyvarr inte att fa forskriven som ett hjalpmedel.

Bor ortoser vara harda eller mjuka?

— Det ar viktigt att fa ortoserna utprovade av nagon som kan,
antingen pa ortopedtekniska eller i en butik. Generellt ar det battre
med mjuka an harda, men det beror lite hur mycket man behdver
stabilisera leden.

Har ni nagra tips mot nacksmartor nu i pandemitider och man
kanske inte ska ga och fa en massage?

— Syftet med massage ar att 6ka blodcirkulationen sa massera med
en taggboll, anvand varmekudde, vetekudde, varmt bad eller
spikmatta kan fungera for vissa.
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Maria laser en utbildning pa distans. Hon har valt en yrkesutbildning
med manga fysiska bitar som hon vet att hon kommer fa svart att
kunna utfora. Istallet ar det den teoretiska kompetensen som
intresserar henne. Utbildningen kopplar samman funktion, hallbarhet
och estetik och det marks att Maria brinner for yrket.

—Jag pluggar nu darfér att det ar maojligt. Jag har statt pa startlinjen
och gatt i mal pa varldens-basta-mamma-loppet. Samtidigt har jag
genomgatt en kris med mitt havererade aktenskap. Da var malet att
orka och klara av vardagen. Nu ar malet att géra nagot for mig sjalv.

Marias EDS paverkar henne hela tiden. For att kunna ta sig fram
behdver hon kryckor och orken tar slut valdigt fort. Hon har valt att
inte beratta for sina klasskamrater om sitt tillstand.

— Jag vill helst inte beratta for det blir sa mycket foljdfragor och jag
ser inte det som min roll att hela tiden utbilda andra. Jag ar i stunden
och fokuserar pa att vara lyhord fér mig sjalv och forsoker att alltid
vara nyfiken. Det driver mig. D& ar jag i balans. Jag trevar mig fram i
hur jag ska hantera mina fysiska férutsattningar gentemot omvariden,
sager Maria.

Samhaliets stod

— Stdd regleras av olika lagar och finns pa olika nivaer
i samhallet. Det kan ocksa se olika ut beroende pa vart
man bor i landet. Det sager Jenny Lindblom som ar
kurator och arbetar pa Hogspecialiserad
smartrehabilitering vid Danderyds sjukhus i Stockholm.

En kurator arbetar bland annat med psykosociala fragor och att ge
vagledning och information kring social lagstiftning, socialférsakringen
och hur man som individ kan tdnka nar man har kontakt med
myndigheter. Jenny Lindblom berattar om stod kring ekonomi, social
omsorg och hur man kan tanka kring arbete och sysselsattning.

Forsakringskassan

Forutom bidrag som sjukerséttning, aktivitetserséttning och
sjukpenning har Forsakringskassa, FK, nagra ersattningar som kan
vara bra att kanna till. En sadan ar séarskilt hégriskskydd. Det ar ett
bidrag som arbetsgivaren kan fa om man ar sjuk mer an tio ganger
per ar och som arbetstagare kan man slippa karensdagen.
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Férebyggande sjukpenning, gar att sdka for att delta i medicinsk
behandling eller rehabilitering.

— Det kan vara ett satt att undvika langtidssjukskrivning. De som
genomgar program pa smartrehabiliteringen anséker om
forebyggande sjukpenning hos Fdérsakringskassan, sager Jenny
Lindblom.

Kommun och region

Hos kommunen kan man ansdka om bostadsanpassning, ifall man
behdver géra om i sin bostad pa grund av sin funktionsnedsattning.
Kommunen beslutar ocksa om férsérjningsstéd, vilket ar det yttersta
skyddsnatet i samhallet om man saknar annan forsorjning.

Regionerna ansvarar for sjukvarden och darigenom for
tandvardsstdd. Det ar ett bidrag som ar till for personer som behéver
mycket tandvard.

— Det innebar att tandvarden kostar som sjukvard. Vissa specifika
diagnoser har ratt till det har stddet, men det kan vara svart att fa
bland annat eftersom det alltid gors en individuell bedémning, sager
Jenny Lindblom.

Det finns manga olika fonder och stiftelser dar man kan séka pengar
for olika merkostnader. Det finns till exempel sjukvardsfonder som
kan tacka kostnader som hanger ihop med diagnosen.

— Man ska vara behdvande for att soka, alltsa ha en lag inkomst. Till
exempel kan man séka pengar for hogkostnadsskyddet, sager Jenny
Lindblom.

Social omsorg - Stéd i vardagen

Kommunen har det yttersta ansvaret for att alla som bor i kommunen
ska fa det stod de behdver for att kunna leva ett sa sjalvstandigt liv
som mojligt och att de ska kunna vara en del av samhallets
gemenskap. Regionen och kommunen har delat ansvar for vissa
delar som ror halso- och sjukvard, till exempel habilitering,
rehabilitering och hjalpmedel.

Det ar viktigt att kanna till att en diagnos inte automatiskt ger ratt till
en insats utan allt ar behovs- och individprévat.

SoL, socialtjanstlagen och LSS, lagen om stéd och service for vissa
funktionshindrade, styr det kommunala stodet. For att fa stod genom
LSS kravs att man réknas in i en av de personkretsar som omfattas
av lagen, men aven om man inte har stod via LSS sa kan man fa
hjalp till insatser genom SoL.
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Exempel pa stod fran kommunen
e Fardtjanst.
e Parkeringstillstand.
e Bostadsanpassning.
e Avl6sning.
e Hemtjanst.
e Boendestdd, om man behdver hjalp med struktur i vardagen.
e Familjeradgivning.
e Budget och skuldradgivare.
e Personligt ombud.

For att fa ta del av kommunens stédinsatser borjar man med att
kontakta bistandshandlaggaren pa kommunen for att fa veta hur man
ska gora och vad man kan ansdka om. Ansdkan ska styrkas med
intyg fran lakare, fysioterapeut eller annan relevant profession.

— Beskriv hur din diagnos paverkar din férmaga att tillgodose dina
behov och varfér du behdver insatsen. Ta garna hjalp av en kurator
med anstkan och kom ihag att vid avslag har du ratt att éverklaga,
sager Jenny Lindblom.

Arbete och sysselsattning

Arbetsgivaren har ett valdigt stort ansvar for arbetsmiljon vilket
regleras i arbetsmiljélagen. Det innebar att arbetsgivaren ska arbeta
forebyggande for att forhindra att arbetstagaren blir sjuk. Om man blir
sjuk har arbetsgivaren ett rehabiliteringsansvar.

— Som sjukskriven ar det manga olika instanser som ar involverade.
Ditt ansvar ar att Iamna upplysningar, ta egna initiativ och vara sa
aktiv du kan i din rehabilitering, séager Jenny Lindblom.

Har kan du fa stod:

e Skyddsombudet kan foretrada dig i kontakt med
arbetsgivaren.

e Facket ar bra pa lagstiftning kring arbete och kan ge rad och
aven foretrada dig.

e Foretagshalsovarden kan utreda insatser som kan gora att det
fungerar battre pa jobbet.

¢ Rehabkoordinator pa vardcentralen kan hjalpa till med olika
kontakter och fungera som en spindel i natet.

e Handlaggare pa FK, har tillsynsansvar.

Arbetssokande

Som arbetss6kande kan man fa en hel del stéd ifran
Arbetsformedlingen, AF. Till exempel kan man fa anstallningsstod
som lénebidrag, ratt till arbetstraning eller vissa tekniska hjalpmedel.
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— Mitt basta tips ar att ga med i a-kassan. Det ar var viktigaste
inkomstforsakring, sager Jenny Lindblom.

Studier

Alla universitet och hégskolor erbjuder visst pedagogiskt stdd.
Exempel pa sadant ar anteckningsstod, anpassad litteratur eller en
samordnare for pedagogiskt stéd, som ar en person som kan hjalpa
till med att diskutera studieplaner och anpassningar av
studiesituationen. Personer med funktionsnedsattning kan i vissa fall
fa sankt studietakt men anda behalla samma studiemedel som
tidigare fran CSN.

— Blir du sjuk under studietiden ar det viktigt att anmala det till CSN
fran dag ett. Da kan du fa behalla dina bidrag och lan under tiden du
ar sjuk, sager Jenny Lindblom.

Sjukersattning

Kallades tidigare for fortidspension. Sjukersattning kan personer som
ar mellan 19 och 64 ar soka. Villkoret ar att sjukdomen eller
funktionsnedsattningen gor att man aldrig mer kommer kunna arbeta.
Det gar att sOka sjukersattning pa 25, 50, 75 eller 100 procent. Om
man far sjukersattning har man ocksa réatt till bostadstillagg.

Vid ansokan ar ett tydligt och detaljerat lakarutlatande det viktigaste.
Det ska finnas en tydlig koppling mellan diagnos,
funktionsnedsattning och aktivitetsbegransning. Komplettera med
intyg fran andra professioner till exempel arbetsterapeut eller
fysioterapeut.

— Det ar svart att fa sjukersattning beviljat. Man maste styrka att man
har uttdmt alla mdojligheter till rehabilitering. Darfér kan man ocksa
behdva ett intyg fran AF att man har genomgatt en arbetslivsinriktad
rehabilitering, séager Jenny Lindblom.

Tips vid kontakt med Forsakringskassan

e Nar du har fatt ett brev fran FK star oftast namn och
telefonnummer till nagon. Det ar handlaggaren som arbetar
med ditt arende. Vill du ha kontakt, ring da till just den
personen.

e Ha garna dina fragor nedskrivna. Da blir samtalet lattare.

e Tycker du att det ar svart med telefonsamtal? Vill du hellre
traffa nadgon personligen? Fraga da om du kan fa goéra det.

e Du kan be om mer tid. FK vill ofta ha kompletteringar inom ett
visst datum. Ofta gar de med pa att ge mer tid om man fragar i
tid.

e Kolla alltid med FK vad det finns for regler sa att du inte
riskerar att bli av med ditt bidrag.
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Fragor till Jenny Lindblom

Finns det nagot ekonomiskt stod att fa for att fa kopa ortoser?

— Det finns nagot som heter sjukvardsfondmedel som man kan séka
med hjalp av kuratorn pa sin vardcentral. Det finns ocksa nagot som
heter féreningen FVO, som bedriver hjalp och radgivningsverksamhet
till ekonomiskt behdvande privatpersoner.

Hur fungerar det med ersattning fran forebyggande
sjukersattning?

— Det ar viktigt att det &r medicinsk behandling eller rehab. Se till att
stamma av med FK innan vad det ar som galler sa att du inte star
utan ersattning.

Hur fungerar det med bilstod?

— Om man har en bestaende funktionsnedsattning som varar i minst
nio ar kan man soka stod for att bygga om bilen. Det behdvs
lakarunderlag som styrker funktionsnedsattningen.

Ar det viktigt att fokusera pa de behov man har eller sin diagnos
vid ans6kan om stod?

— Det ar viktigt att beskriva hur diagnosen paverkar din formaga att
tillgodose dina behov. Det behdver framga bade vad du behéver men
ocksa varfor du sjalv inte kan tillgodose de behoven.

Hur kan jag fa tag pa hjalpen att soka hjalp?
— Det kan skilja mycket. Att anvanda sig av personligt ombud kan
vara ett tips.

Kan man fa studiemedel om man ar sjukskriven och vill testa att
plugga?

— Pa hogskoleniva maste man anséka om CSN. Vid studier pa lagre
niva behdver man inte bryta sin sjukskrivning. Det basta ar att ringa
sin handlaggare pa FK och ta reda pa vilka regler som galler kring
ens sjukskrivning.

Vilket yrke brukar en rehabkoordinator ha?
— Ofta ar det en socionom eller kuratorn pa vardcentralen, men de
kan ha olika professioner.

Kan man so6ka bostadsanpassning bade fore och efter 65 ars

alder?
— Ja det kan man.
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Hur har det gatt for langtidssjukskrivna som du har traffat pa
smartrehab?

— Efter att ha genomgatt rehab kan man ofta hantera svarigheter pa
ett battre satt. Det ar tufft att vara langtidssjukskriven men manga
som har varit hos oss hittar strategier att hantera det.

Den hér texten ar hdmtad fran vuxenvistelsen fér EDS fran 2019

Vid tre vistelser for vuxna med EDS, deltar 44 kvinnor
och en man i aldrarna 21 till 67 ar. Under dessa
vistelser leder specialpedagog AnnCatrin Rojvik fran
Agrenska gruppdiskussionerna.

Foljande ar ett urval av de synpunkter som deltagarna
lamnar vid de tre tillfallena. Diskussionen har teman
som skola, idrott, yrke, fritid och egen tid, boende,
vardagsrutiner, sdmn och sémnsvarigheter, socialt liv
och vanner samt kontakter i varden.

Skola

Det varierade mycket hur deltagarna tillgodogjorde sig
undervisningen, alltifrdn de som hade stora problem med engelsk och
svensk grammatik, matte och dyslexi till de som uppgav att de inte
hade nagra problem alls. De flesta fick inte sin diagnos under
skoltiden, men de hade EDS-symtom. En hade svart att sitta still och
skolkade mycket. For en annan var det besvarligt med
koncentrationen.

— Men jag gick ocksa i en stokig klass och det gjorde det inte lattare
for mig. Ju langre dagen gick desto svarare hade jag att hanga med.

En tredje person hade standig vark och gick ofta till skollakaren.

En kvinna hade problem med att skriva. Hon hade ont i handen och
pennan ville inte fastna i greppet.

— Jag orkade inte skriva uppsatser utan det blev kortare texter eller sa
skrev jag inte alls. Férsokte byta mellan hdger och vanster hand, men
det gjorde ingen skillnad. Jag trodde att alla hade ont nar de skrev.
Fick du nagon hjalp?

— Nej, jag engagerade mig i elevradet istallet, sa jag var inte mycket
pa lektionerna. Min vark sa de var traningsvark eller vaxtvark.

En kvinna markte tidigt att hon inte orkade som andra.

— Istéllet gjorde jag allt sa snabbt det gick. Nar uppgiften ar éver kan
jag vila tankte jag och sa har jag gjort jamt. Jag sov efter skolan.
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Manga kande sig valdigt trétta och gick direkt hem i séngen efter
skolan. En person kunde inte halla 6gonen éppna och somnade nar
hon var stilla. En elev hade en forstaende larare som lat henne ga
nagonstans och vila pa eftermiddagen.

— Jag fick sova for att orka vara med resten av dagen. Om jag inte
sov fick jag migran. Den lararen forstod vad jag behovde.

Nagra hade migran, ibland med synbortfall.

— Lararen trodde att det var fel pa 6gonen och jag fick sitta langt fram
i klassen, men det hjalpte inte mot migranen.

| nagra fall informerades skolpersonalen om EDS och man
arrangerade stodundervisning. Men 6verlag har informationen brustit
och inte sallan har personerna med EDS uppfattats som lata och
ointresserade. Nagon gick en extra termin pa gymnasiet och
hdgskolan.

— Jag fick inte diagnos forran senare. Diagnos hade hjalpt mig, da
hade jag kunnat f& anpassad studiegang.

En del var sjukskrivna helt pa gymnasiet och fick istallet plugga med
distansstdd fran lararen.

Idrott

Idrotten var ett kapitel for sig. En person av alla hade inga problem
alls med gymnastiken, men de flesta andra hade det mer eller mindre
eller fick det s& smaningom. Alla ville delta men hade svarigheter. Det
kunde handla om handerna som inte lydde nar personen ville spela
handboll, eller om kullerbyttor som inte |at sig goras.

— Jag var duktig i gymnastik men fick blamarken som gjorde ont.

Nagra blev kallade lata for att de hade svarigheter eller helt enkelt
uteblev fran lektionerna. Men det fanns kreativa larare.

— Friluftsdagarna var en mardréom for mig, fér man skulle ga en mil
eller aka skidor lika langt och det kunde jag inte. Jag kunde heller inte
simma, cykla eller orientera eftersom jag hade svart med lokalsinnet.
Nar idrottslararen markte att jag skolkade for att jag inte klarade
gympan foéreslog hen att jag skulle ga till ett gym istallet. Det var en
lattnad for mig och jag fick bra betyg.

Overrdrligheten sags som nagot positivt och skolan ville absolut att
en av tjejerna skulle vara med pa gymnastiken.

— Det var i mellanstadiet. Men néar jag var med pa gympan hoppade ju
lederna ur led och det gjorde ont. Till slut bérjade jag skolka fran
gymnastiken. Men da boérjade lararen hamta mig fran lektionen jag
hade innan gympan for att jag absolut skulle vara med. D& slutade
jag ga till skolan.
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Var det nagon som hjalpte dig i skolan?

— Nej, de lade en kylklamp pa mina knan och sa att det gar over till
nasta gympa. Jag opererades nio ganger under min skoltid. | skolan
kunde jag inte vara med pa nagonting pa rasten, kunde inte hoppa
eller ga i trappor. Det slutade med att jag blev mobbad i skolan och
jag slutade i arskurs sju.

En av kvinnorna berattar att hon fick slippa gymnastiken pa
hogstadiet och ga pa gym istallet.

— Jag hade ont i kndna och gjorde det jag kunde gbra. Sen kunde jag
vara med pa en del i vanliga gympan, sa att jag fick betyg.

Nagra som hade fatt diagnos fick hjalpmedel i skolan genom
skolskoterskan eller arbetsterapeuten pa habiliteringen. Det kunde
handla om en specialstol eller en kilkudde sa att de kunde sitta battre.
— Jag madde bra till jag var 16 ar. Da vred jag knaet ur led och fick
problem med fétterna. Jag spelade hockey i division ett och karriaren
tog slut.

Yrke

De flesta har utbildat sig till det som intresserat dem, men fa har orkat
vara kvar i yrket. De arbetar deltid, 50 procent eller 25 procent. Nagra
har utbildat sig pa nytt efter besvaren kom eller bytt jobb. Ater andra
ar sjukskrivna och fortidspensionerade. En kvinna utbildade sig till
dataingenjor och visste inte att hon hade EDS.

— Jag kraschade helt efter ett tag. Hjarnan stdngde av sig och jag fick
diagnosen utbrand. Sedan blev jag uppsagd for att det inte gick att
rehabilitera mig. Om jag hade haft diagnosen EDS hade jag kunnat
jobba kvar, fatt rehabilitering och kunnat arbeta hemifran. Men det
hade jag inte och det var hart pa det stora teknikféretaget.

Det ar svart att anpassa arbetsuppgifterna om man arbetar inom
varden, menar en kvinna. Hon arbetade inom psykiatrin och sprang
pa larm. Armarna och kroppen hangde inte riktigt med. En ung kvinna
hade svart att ta sig igenom gymnasiet. Hon hade smarta och var
mycket sangliggande.

— Jag har arbetstranat nagra ganger, men det har inte gatt eftersom
jag ar superdalig och har paverkan pa synen. Nu har jag sjukpension.

En kvinna har tidigare kort truck pa ett stort livsmedelslager, men
pluggar nu till maklare.

— Jag arbetade pa ackord, jobbet var viktigt och det var roligt med
arbetskamraterna. Jag fick bra anpassningar, bland annat en lift som
gjorde att det gick att ta in en rullstol i trucken. Det visar att det gar att
anpassa om det ar en bra arbetsgivare.
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I ungdomen turnerade hon med ett cirkussallskap. Att hon var vig och
rorlig i lederna gjorde att hon tidigt &gnade sig at akrobatik.

—Jag var tvungen att sluta nar jag var 18 ar pa grund av EDS och
fortidspensionerades fran det att jag var 23 ar. Idag engagerar jag
mig ideellt i handikappvarden och arbetar som frilansfotograf.

En kvinna som nyligen fick sin diagnos arbetar som sjukskoterska.
— Jag ar pa akutmottagningen men har gatt ner i tid. Jag tror inte jag
kan vara kvar och vet inte vad jag ska gora istéllet.

En kvinna utbildade sig till tandlékare och har idag arbetat i 32 ar i
yrket.

— De flesta tandlakare sitter eller star i samma position hela dagen
och det fungerar daligt vid EDS. Det finns ocksa en piska dver
verksamheten, allt ska ga snabbt och kosta sa lite som mgjligt.

Hon forstod att hon inte skulle kunna fortsatta jobba om hon inte
startade eget.

— |dag kan jag paverka dagarna mer och jag ar hemma nagra dagar
per manad och vilar.

En av dem slutade skolan i 7:an och bdrjade jobba i en ndjespark.
Nar hon var 17 ar testades hon pa Samhall, bade medicinskt och
yrkesmassigt. 1997 fick hon géra en medicinsk utredning hos
Forsakringskassan, men ingen kunde foresla nagon lamplig
sysselsattning eller utbildning.

— |dag ar jag 53 ar och har aldrig kunnat arbeta heltid. Men jag har
sjungit i dansband i manga ar, varit bartender, servitris och ridlarare.
Sedan 2002 har hon sjukersattning.

En kvinna utbildade sig till kurator och har inte heller hon kunnat
arbeta heltid.

— Det var svart att acceptera att jag inte orkade mer. Innan diagnosen
tankte jag att det bara var viljan som saknades. Alla andra kan. Efter
diagnosen kunde jag acceptera mera. Det handlar inte om vilja. Det
svara ar att hitta balansen och veta hur mycket man ska arbeta. Det
ar bra att jag har hittat ett jobb dar jag kan réra mig da och da. Gar
jag ut pa lunchen en stund haller jag koncentrationen uppe och
smartan nere. Lagom rorelse i kombination med jobbet ar viktigt.

Fritid och egen tid

En kvinna har anpassat sitt liv efter EDS sager hon.

— Jag har varit sjukskriven lange och tagit hand om egna barn. Men
jag ar ingen lektant och det vet mina barn. Det finns andra satt. Man
kan lasa sagor och titta pa film med dem. De vet att soffan ar min
favoritmébel. For dvrigt ger kdrsdngen mig energi och gladje. Onskar
bara att det var lite tidigare pa dagen. Koren slutar nio pa kvallen och
da ar det svart for mig att varva ner infér natten.
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Flera av kvinnorna ar ute mycket i skog och mark och njuter av det.
Tradgardarbete ar nagot manga agnar sig at. Flera har hund eller
katt, rider eller har ridit. Narheten till djuren ar betydelsefull.

— Djur ger varme och de ar kravldsa, sager en av dem.

— Stickning och ridning fungerar bra fér mig. Jag kan rida i skritt med
I6sa tyglar i en mil ibland.

— Jag sitter i permobil och har tva hundar som jag tranar i agility och
lydnad. Det ar roligt och socialt och jag glommer allt annat.

Serier pa Netflix och ljudbocker. Manga agnar sig at hantverk bland
annat keramik.

—Jag gar inte in for att producera pa keramiken, det far bli vad det
blir. Jag bérjar med en klump lera och det blir alltid nagot helt annat
an vad jag tankt!

Boende

De flesta bor i eget boende i hus eller lagenhet. Manga bor opraktiskt,
flera vaningar upp utan hiss. Flera har fatt de anpassningar de
behdver i boendet, men det finns ocksa de som inte fatt nagon enda
anpasshning. De anpassningar de ofta behdver nar de sitter i rullstol
galler anpassningar i kok, badrum, tvattrum.

De flesta har undvikit att begara hjalp fran hemtjansten och valjer
oftare att sambo eller féraldrar hjalper till med sadant de inte klarar
sjalva i boendet.

Hjalpmedel av olika slag underlattar tycker de och det mesta har de
fatt genom arbetsterapeut. Det kan handla om kodlas pa ytterdorren
och dérrar utan trésklar. Sittplats for dusch och sitshdjare for
toaletten, hoj- och sankbara skap och bankar i koket, En kvinna bor i
villa och har en trapphiss sa att hon kommer ner i kallaren och en
ramp for rullstolen ute i tradgarden.

En kvinna vill inte ha nagon anpassning alls.

— Jag bor pa tre plan och ser det som traning att ta mig mellan de tre
planen.

Andra hjalpmedel ar en scooter som ar dubbelt sa bred sa att dottern
ocksa far plats.

— Den ar sa bra. Nu kor vi till forskolan och till affaren tillsammans.
Arbetsstol pa hjul, fotstdd, stastol och olika gripklor sa att det gar att
ta tag i saker ar bra hjalpmedel och infraréd bastu.

— Den har hjalpt mig mycket och gér under fér onda muskler.

En kvinna 6nskar sig en elmotor pa sin "dra-maten”. Da skulle det bli
lattare att handla, tycker hon.

Robotdammsugare och matleveranser hem ar annat som kan gora
stor nytta, sager de.
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Vardagsrutiner

De ar manga som har lang erfarenhet av att ha EDS aven om de fatt
diagnosen sent. De har lart sig hur de ska hantera tillvaron.

Det ar viktigt att tanka pa vad man klarar av, sager en av kvinnorna.
— Gora en kartlaggning. Hitta vilopauser. Vila en stund pa dagen men
ocksa vila nar man sitter och pratar i telefonen eller nar man ater. Bra
ar ocksa att dela upp det som ska goras och att inte gora allt pa en
gang.

Ett gott rad ar att forbereda morgondagen kvallen fore.

— Vi hjalps at i familjen och har en rullvagn dar vi lagger klader och
allt annat vi ska ha med oss till skolan och jobbet.

Pa morgonen gar det annars valdigt langsamt, sager de flesta.

—Jag ar inte manniska forran klockan ar tolv. Det hander att jag viker
tvatt i sdngen. Det tar en timma for mig att gora det.

En person lever ensam, men har skaffat en katt.

— Han far mig att stiga upp pa morgonen. Nar jag gett honom mat och
slappt ut honom lagger jag mig igen och vilar i kanske tre till fyra
timmar.

Nagra har hemtjanst som hjalper till att handla och stadhjalp som
stadar. En person far hemvardsbidrag fran kommunen, for slakt och
foraldrar nar de hjalper till. En av kvinnorna har fatt ett portéppnare av
kommunen. Hon har ocksa en sitshojare pa toaletten och fatt hojt upp
sangen. Pa sangen har hon en tryckavlastande baddmadrass och tva
kuddar, en bananformad och en som en halvmane att I1agga mellan
knan.

Somn och somnsvarigheter

Insomningsproblem ar vanligt forekommande. Nar det galler sdmn
och aterhamtning berattar flera att de sover mycket, bade pa natter
och dagar, men ar trétta anda. Orsaken till tréttheten ar ofta smarta.
Flera uppger att de bara kan somna framfér tv:n eller nar de laser en
bok, inte nar de lagger sig ner for att sova. SOmnproblemen innebar
inte sallan att de vander pa dygnet. Ett vanligt problem ar att de inte
far nagon langre sammanhangande somn, eftersom de vaknar ofta
pa grund av smarta.

De anvander sig av olika hjalpmedel for en battre sémn. Det kan
vara, insomningstabletter, sdmnmedel och melatonin. V-kuddar,
kedjetacken, bolltacken, glidlakan och olika madrasser. Varmeflaska,
ljudbok att somna till, avslappningsmusik pa youtube, appar med
regnskogsljud och éronproppar.
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Socialt liv och vanner

Smarta och trétthet ar ofta ett hinder for ett mer frekvent socialt liv dar
man traffar slakt och vanner. Flera har insett att deras sociala liv kan
forbattras om de tar emot hjalp fran hemtjansten och inte blir
uttréttade av hushallsgéromal. Nagon enstaka uppger att de har ett
fantastiskt bra socialt liv med slakt, familj och goda vanner. Nagon
enstaka uppger ocksa att hen inte har nagot som helst socialt liv, att
hen maste klara hemmet alldeles sjalv i perioder, med bade barn med
EDS och den egna sjukdomen.

Kontakter i varden

Det ar stora variationer inom gruppen nar det galler kontakten med
sjukvarden och den hjalp de far. Flera i gruppen har en valdigt bra
kontakt med vuxenhabiliteringen eller behandlande lakare,
sjukgymnast och arbetsterapeut.

Nagra uppger att de helt eller nastan helt saknar kontakt med
behandlande lakare. Nagra har kontakt med sjukvarden men far inte
sarskilt mycket hjalp eller behandling, tycker de.

Kontakter de kan ha ar med, huslakare, neurolog, hjartlakare,
kiropraktor, arbetsterapeut, fysioterapeut, kbt-terapeut,
samtalsterapeut, kurator, dietist, ortopedtekniker, sdmnforskare,
tandlakare, naprapat, Férsakringskassan, sjukhuskyrkan,
tandhygienist, smartcentrum och akupunktdr.
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Det har tagit manga ar for Maria att acceptera sin EDS och att hitta
satt att fa vardagen att fungera. Saker som att kunna styra éver sina
egna tider och att aldrig 6veranstranga sig later enkelt men kraver
ocksa stor sjalvinsikt.

—Jag har kunnat vaxla upp och 6verprestera vilket har gjort att
vaxelladan har slitits ut. Men idag ar jag medveten om nar jag
Overpresterar. Det finns ocksa en viss bearbetning i att jag forsoker
utmana mig sjalv, sdger Maria.

En strategi Maria anvander handlar om att gora sa lite som mgjligt.
Hon staller sig fragan; hur lite behdver jag gora for att vardagen ska
ga runt? Hur lite stddning? Hur lite engagemang kring rakningar och
andra ataganden? Sedan haller hon i det. En annan strategi gar ut pa
att Idsa problem.

— Om jag har ett problem, vi sdger att min lagenhet behoéver stadas,
sa skriver jag ner 40 saker som kan I6sa problemet. Sen valjer jag en
grej och gor den saken. Da har jag en stokig lagenhet men jag har
atminstone gatt ut med soporna. Jag backar ur allt som inte ar direkt
nddvandigt, sdger Maria.

Det hander till och fran att balansen rubbas. Da hjalper varken
strategier eller nagot annat.

— Da ar det bara att bryta ihop, ligga ner i nagra dagar, prata med
nagon jag har fortroende for och resa sig upp igen.

Maria har gjort en livsstilsanpassning.

— Nar jag ar trott ar allt suddigt men nar jag vaknar dagen efter och ar
utvilad ar allt skarpt igen. Allt handlar om min EDS. Pusslet laggs
med tiden. De senaste fem aren har jag borjat ateruppfinna mig sjalv
som individ, sager Maria.
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EDS Riksforbund ar en ideell organisation som arbetar
for att sprida kunskap om EDS och HSD och utgor en
samlad plattform for sina medlemmar.

— Vi har idag 1400 medlemmar. Vi valkomnar
diagnosbarare, men aven stodmedlemmar. Fler
medlemmar med olika bakgrund bidrar till en starkare
rost for var patientgrupp sa vi kan fa battre genomslag
i vart intressepolitiska arbete, sager Birgitta Larsson
Lindelof som ar ordforande.

Riksforbundet bildades 1992. Med malsattningen att arbeta for att 6ka
kunskapen om EDS och HSD i samhallet och sarskilt inom varden.

— Forutom paverkansarbete arbetar vi med stod till medlemmen. Vi
vill att var patientgrupp ska fa den rattvisa och jamlika vard de har ratt
till. Det ser valdigt olika ut i landet idag, sager Birgitta Larsson
Lindelof.

Sju lokalféreningar

Forbundet har sju stycken lokalféreningar. Skane, Smaland,
Stockholm, Véasternorrland, Vastra Gétaland, Varmland och Umeéa
med omnejd. Idag har féreningen cirka 30 kontaktpersoner i nastan
alla regioner. De har som uppgift att ge tips, rad och stéd till
medlemmarna och kan komma ut till skola, sjukvard med mera och
beratta kring hur det ar att leva med EDS.

— Lokalféreningarna ar strategiskt viktiga. De har lattare att paverka
den regionala halso- och sjukvarden, kommuner, skolor och andra
viktiga aktorer. Men ocksa pa grund av den nara kontakten med
medlemmarna, sager Birgitta Larsson Lindel6f.

2018 bildades ett specialistnatverk for EDS. De har tagit fram ett
nationellt vardprogram som finns pa Riksférbundets hemsida.

— Syftet for natverket ar att sammanstalla och sprida kunskap om var
patientgrupp. En hel del av foreldsarna som ni traffat har genom
Agrenska finns med i natverket, sager Birgitta Larsson Lindel&f.

Star pa tva ben

EDS Riksférbund ar med i Riksforbundet for sallsynta diagnoser
darfor att de flesta EDS-typerna rédknas som séllsynta. Majoriteten av
medlemmarna har hEDS/HSD.

— De ar absolut inte séllsynta men ar anda okanda i varden. Har finns
ett stort morkertal med personer som inte fatt en diagnos. Som
forbund star vi pa tva ben, bade i det sallsynta och i det vanligt
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forekommande men dar ar det fortsatt dalig kunskap, sager Birgitta
Larsson Lindeldf.

Pa forbundets webbplats finns information om hur man blir medlem.
Dar finns ocksa informationsbroschyrer att ladda ner eller skriva ut
och ta med till exempel till sin 1akare eller skolan. Riksforbundet
erbjuder ocksa forelasningar och webinarier med experter for att
starka och 6ka kunskapen hos sina medlemmar, samt ger ut
medlemstidningen EDS nytt tre ganger per ar.

— Jag vill ocksa tipsa om den internationella digitala
sommarkonferensen som halls den 26-27 juni 2021, sager Birgitta
Larsson Lindelof.

Las mer pa férbundets webbplats: ehlers-danlos.se och péa
ehlers-danlos.com

Riksforbundet Salisynta diagnoser

Riksforbundet Sallsynta diagnoser ar en paraplyorganisation dar en
mangd olika diagnosféreningar finns representerade. Férbundet
bildades for mer an 20 ar sedan av en grupp foraldrar till barn med
olika typer av syndrom.

Forbundets vision ar att alla som lever med en sallsynt diagnos och
deras narstaende ska kunna uppna basta mojliga livskvalitet under
hela livet. Férbundet driver framfor allt intressepolitiska fragor som rér
personer som lever med sallsynta halsotillstand, och patalar bland
annat att sallsynta diagnoser maste uppmarksammas mer inom vard,
omsorg och forskning.

Forbundet trycker pa att personer med sallsynta diagnoser har réatt till
samma insatser fran samhallet som alla andra, till exempel nar det
galler vard och behandling. De ska inte missgynnas pa grund av att
andra inte kanner till s& mycket om deras diagnos.

De 16 000 medlemmarna representerar dver 120 sallsynta
halsotillstand, ett 70-tal olika diagnosféreningar och ett hundratal
individer som inte har nagra féreningar. Sinsemellan ar alla valdigt
olika, men gemensamt ar att alla sjukdomar eller syndrom ar
livslanga, obotliga och nastan alltid har genetiska orsaker.

— Vara medlemmar har mycket gemensamt aven om de har olika
symtom och funktionsnedsattningar. Det som férenar ar bland annat
omgivningens laga kunskapsniva och tillgangen till effektiv
behandling, trots att tillstdnden ofta ar sa allvarliga. Detta kallar vi for
séllsynthetens dilemma, sager Maria Montefusco, ordférande for
Riksférbundet for sallsynta diagnoser.
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Haér hittar du Riksférbundet for séllsynta diagnoser:
sallsyntadiagnoser.se

Informationscentrum for silisynta hilsotillstind

Sedan mars 2020 har Agrenska uppdraget att ta fram
och kvalitetssakra diagnostexter till Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sallsynta halsotillstand och
sprida information om dessa.

Informationen ar till fér personer som arbetar inom vard, omsorg,
skola och socialtjanst. Den vander sig ocksa till de som lever med ett
sallsynt halsotillstand, deras narstaende och andra som de har
kontakt med. Kunskapsdatabasen kan aven vara anvandbar for
personer som arbetar pa en myndighet.

| databasen finns utforlig, kvalitetssakrad information om fler an 300
sallsynta halsotillstand. Nya diagnostexter tillkommer varje ar, och
befintliga texter uppdateras regelbundet. Underlagen till texterna
skrivs av medicinska specialister i Sverige. Informationen bearbetas
av redaktoérer vid Informationscentrum och faktagranskas av en
sarskild expertgrupp. Berorda intresseorganisationer ges ocksa
mojlighet att lAmna synpunkter pa innehallet.

Fragor, forslag eller synpunkter?
Kontakta Informationscentrum via e-post
sallsyntahalsotillstand@agrenska.se
eller telefon 031-750 92 00.

Socialstyrelsen kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstand
socialstyrelsen.se/stod-i-arbetet/sallsynta-halsotillstand/

Informationscentrum fér séllsynta hélsotillstand vid Agrenska
agrenska.se/informationscentrum
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En sammanfattning av dokumentation nr 623

Ehlers-Danlos syndrom, EDS, ar en medfodd
arftlig bindvavssjukdom, som leder till en defekt i
produktionen av proteinet kollagen. Kollagen utgor
normalt en tredjedel av kroppens protein och
behdvs for att bygga upp stddjevavnad som, hud,
senor, ben, brosk och blodkarl.

Symtomen vid EDS varierar, men det ar vanligt
med skor tojbar hud, benagenhet for svarlakta sar
och overrdrliga leder, som kan leda till att olika
leder som axel och knan, hoppar ur led.
Overrorlighet kallas ocksa fér HSD,
Hypermobilitetsspektrumstoérning. En del av de
som ar dverrodrliga har diagnosen hEDS, EDS med
hypermobilitetsspektrumstérning.
Behandlingen syftar till att lindra symtom och
forhindra skador.

| dokumentationen kan du bland annat |ldsa om
medicinska aspekter, smartproblematik,
fysioterapi och samhallets stdéd, samt fa en inblick
i hur det ar att leva med EDS.

FAMILIE- OCH VUKENVISTELSER

Kunskap och kompetens om sallsynta diagnoser
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