Ehlers-Danlos
syndrom,
klassisk form

Ehlers-Danlos syndrom (EDS) &r en grupp bind-
vavssyndrom som paverkar leder, hud och andra
vavnader.

Den klassiska formen av EDS (cEDS) karak-
tariseras av en patagligt dvertdjbar hud, breda arr
med fértunnad hud samt &verrérlighet i lederna.

I Sverige har uppskattningsvis ett 50-tal personer cEDS som
kan bekriftas med DNA-analys. Tidigare ansags syndromet
forekomma hos betydligt fler.

Symtom

De forsta symtomen vid cEDS brukar vara att barn mycket
latt far blaméarken och att huden spricker i samband med
mindre skador nir barnet borjar krypa och ga. Da kan ocksa
de karaktéristiska drren borja utvecklas.

Personer med cEDS har en patagligt mjuk och dvertdjbar
hud som har en degig konsistens. Det gar att ta tag i huden,
dra ut den och fa den att sldppa fran underliggande vévnad.
Huden atergér sedan snabbt nir den slépps.

Att huden &r skor och létt kan spricka vid skador ar ett
annat karaktéristiskt symtom. De efterfoljande drren blir
breda med tunn (atrofisk) hud. Arren uppstér sirskilt pa
underben, knén och armar.

En pataglig 6verrorlighet i lederna &r ett annat huvud-
symtom vid cEDS. Overrdrligheten kan leda till att axlar,
knén och fingrar spontant gar ur led. Manga med cEDS
upplever smirta fran leder och muskulatur.

Personer med cEDS kan ocksa ha latt att fa blamérken och
utveckla olika former av brack. Hudforandringar samt karl-
komplikationer kan forekomma. Vid graviditet och forloss-
ning finns risk fér komplikationer.

Orsak

cEDS orsakas i de flesta fall av en fordndring i en av tvé
gener med betydelse for bildningen av typ V-kollagen.
Kollagen ar ett protein som utgdr en viktig komponent i
huden, men som ocksa aterfinns i flera andra viavnader.

Behandling

Det finns ingen behandling som botar cEDS. Behandlingen
inriktas pa att lindra symtomen, forebygga medicinska
komplikationer och kompensera for de funktionsned-
sdttningar som syndromet leder till.

Personer med cEDS bor skydda huden mot olika skador.
Det dr vanligt att barn med cEDS behdver nagon form av
benskydd och andra skydd for att undvika sarskador.

Nér storre sar uppkommer sa ska dessa behandlas extra
noggrant och sys med sérskild teknik for att drret ska bli s&
litet som mojligt.

Regelbunden fysisk aktivitet dr viktigt for personer med
cEDS for att stabilisera lederna och minska smirta. En
fysioterapeut kan ge rdd om traningsprogram och fysiska
aktiviteter. Kontaktsporter och fysiska aktiviteter med stor
skaderisk bor undvikas, liksom idrotter som belastar lederna.

Stodjande ortoser anvénds vid behov som ett komplement
till stabiliserande muskeltrdning. De kan anvéndas till
exempel vid trdning och olika vardagsaktiviteter. En arbets-
terapeut kan ge rdd om arbetsstéllningar och anpassningar
som skyddar lederna.

Psykologiskt stod utifran alder och mognad &r viktigt.

Vid langvarig smérta kan det bli aktuellt med kontakt med
en smirtklinik for att hitta nya forhallningssétt och strategier
for att ldra sig att leva med smarta.

Resurser

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD). De kan ge vdgledning och information
om séllsynta hélsotillstdnd.

Samhallets stédinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstand,
under Sambhdllets stédinsatser.

Intresseorganisationer
* Riksforbundet Ehlers-Danlos syndrom

» Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér ar en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
halsotillstand. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand

vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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