Ehlers-Danlos
syndrom,
vaskular form

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

Den vaskuldara formen av EDS (VEDS) medfér en
hog risk fér olika kérlkomplikationer samt
bristningar i organ som tjocktarm och livmoder.

I Sverige har uppskattningsvis cirka 75 personer fatt
diagnosen vaskuldr form av Ehlers-Danlos syndrom. Det kan
finnas familjer med lindriga symtom dér diagnosen inte har
missténkts.

Symtom

Karaktiristiskt for vEDS ar en hog risk for karlkomplika-
tioner som ibland &r livshotande. Framfor allt paverkas
pulsadrorna (artérerna).

Den vanligaste kdrlkomplikationen &r artdrdissektion,
vilket innebér att artdrviggen delas langs med kérlet. En
dissektion forsvagar artdrviggen och okar risken for brist-
ning, nedsatt blodfléde och proppbildning. En mer ovanlig
komplikation vid VEDS &r aneurysm. Det innebdr att det

bildas utbuktningar i kérlet pa grund av svaghet i kirlviggen.

Karlforandringar som paverkar 6gat kan ocksa férekomma.

Aven vivnader i tjocktarm och livmoder kan vara skora
med risk for bristningar. En graviditet kan innebéra en risk
for allvarliga komplikationer.

Personer med VEDS har létt att f& blamérken. Tunn och
genomskinlig hud &r ocksa vanligt. Ledsymtom férekommer.

vEDS ér den allvarligaste formen av EDS. Syndromets
svérighetsgrad kan dock variera mellan olika personer. De
flesta med syndromet far symtom med tiden, men det finns
personer som inte utvecklar nagra allvarliga symtom.

Orsak

VEDS orsakas i de flesta fall av en fordndring i en gen med
betydelse for bildningen av typ III-kollagen. Det &r ett
protein som framst forekommer i huden, kirlviggarna och i
viggarna pd ihaliga organ som tarmarna och livmodern.

Behandling

Det finns ingen behandling som botar VEDS. Behandlingen
inriktas pa att forebygga komplikationer samt kompensera
for de funktionsnedséttningar som syndromet leder till.

I forsta hand rekommenderas langtidsbehandling med ett
sarskilt blodtryckssdnkande ldkemedel av typen
betablockerare.

For att tidigt upptacka kérlférandringar kan regelbunden
avbildning av pulsédersystemet dvervégas for en del
personer med VEDS. Avbildningen gors med magnetkamera
eller datortomografi.

Det &r viktigt for bade barn och vuxna med vEDS att
forebygga forstoppning dé detta tros kunna bidra till en 6kad
risk for bristning av tjocktarmen.

Alla operationer maste ifragasittas och andra behandlings-
alternativ 6vervagas. Fysiska aktiviteter med hog skaderisk
bor undvikas. Gravida kvinnor f6ljs av specialistmddra-
varden och bor forlosas med kejsarsnitt.

Personer med vEDS behdver livslang uppfoljning av ett
expertteam. Psykologiskt stod ar viktigt.

Vid plétslig ovintad smérta bor personer med vEDS soka
akutsjukvérd da detta kan vara ett tecken pa en allvarlig
komplikation. Personer med vEDS bér béra en bricka, ett
armband eller ett kort med information om syndromet.

Resurser
Sarskild kunskap om VEDS finns vid Akademiska sjukhuset
i Uppsala.

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

Samhallets stédinsatser

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

Intresseorganisationer
* Riksforbundet Ehlers-Danlos syndrom

» Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hir 4r en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hélsotillstdnd. 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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