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P& Agrenska arrangeras vuxenvistelser dar vuxna med funktionsned-
sattning bor, umgas och utbyter erfarenheter. Under tre dagar traffas
ett antal vuxna med samma diagnos och/eller problematik, i det har
fallet Ehlers Danlos syndrom, vuxenperspektivet. En vistelse med
vuxna med den diagnosen har arrangerats pd Agrenska 2009. P4 en
utbildningsdag for personal, senare samma ar, informerade neurolog
UIf Frejvall, Universitetssjukhuset Lund om neurologi vid EDS, vux-
na och sjukgymnasterna Helena Schréder-Winter och Anna Hillered
Hultman, Akademiska sjukhuset Uppsala om 6verrérlighetsproblema-
tik vid EDS. Nyhetsbrevet fran vuxenvistelsen (nr 344) har uppdate-
rats med en sammanfattning av dessa bada forelasningar.

Vuxenverksamheten, som vander sig till vuxna personer med sall-
synta diagnoser, erbjuder en unik mojlighet att traffas, fa tillgang till
aktuell kunskap, utbyta erfarenheter och reflektera. Under dagarna
halls forelasningar och diskussioner om funktionsnedsattningens kon-
sekvenser i vardagen, psykologiska och sociala aspekter, samhallsin-
satser samt information om aktuell lagstiftning. Faktainnehallet fran
forelasningarna utgor grund foér nyhetsbreven som skrivs av Jan Eng-
strém, Agrenska. Innan informationen blir tillganglig fér allmanheten
har forelasarna majlighet att lasa och lamna synpunkter pa samman-
fattningarna.

For att illustrera hur problematiken kan se ut att vara vuxen med en
funktionsnedséttning, finns en kortare intervju med en av deltagarna
pa vistelsen.

Informationsskrifterna publiceras &ven pa Agrenskas hemsida,
www.agrenska.se.
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Ehlers Danlos syndrom, vuxenperspektivet

Medicinska aspekter, de olika typerna av EDS

Genetiker Eva Holmberg, SU/Sahlgrenska, Géteborg, informerade om
medicinska aspekter, de olika typerna av EDS samt genetik (&rftlig-
het).

EDS é&r en medfodd bindvévsdefekt som resulterar i forandringar i
leder, hud och kan ge dkad blédningsbendgenhet.

EDS beskrevs forsta gangen 1901 av den danske lakaren Edvard Eh-
lers och nagra ar senare ocksa av den franske lakaren Henri Danlos.
Sjukdomen har dock funnits langt tidigare.

Bindvav finns i de flesta av kroppens organ, i hud, senor, ben, blod-
karl, brosk mm. Bindvéven har olika strukturer och egenskaper, t ex
varierande grader av styrka, beroende pa var i kroppen bindvaven sit-
ter. Bindvav bestar framst av olika kollagenvarianter. Tre kollagentra-
dar tvinnas alltid ihop till en trippelspiral, for att bli sa stark som maj-
ligt.

-Biosyntesen av kollagen ar mycket komplex och involverar manga
enzym. En tredjedel av kroppens totala proteiner ar kollagen och man
kanner idag till 27 kollagenvarianter, var och en med tre kollagenked-
jor i olika kombinationer, sa Eva Holmberg.

I den slutliga biosyntesen av kollagenmolekylen, som &r mycket kom-
plex, ar minst 20 enzymer involverade.

-Har man en arftlig bindvavsdefekt foreligger fordndring i en av dessa
gener som kodar for antingen en kollagenkedja eller ett enzym som
ingar i biosyntesen (bildandet) av kollagenet.

Kollagenet har samma funktion som armeringsjarn i betong. For lite
armeringsjarn innebér att betongen hanger samman daligt. Pa liknande
satt forhaller det sig med kollagenet i bindvéaven.

Indelningen av de olika EDS-typerna dndrades 1997. Den tidigare
numreringen ar borttagen och man har gjort sammanslagningar till
storre grupper. Foljande symptom é&r vanliga i nagra typer av EDS:
Klassisk typ (1 och 11):  Den klassiska typen &r den vanligaste for-
men av EDS och star, tillsammans med hypermobilitetstypen, for
80 % av fallen. EDS typ | &r en svarare form och typ Il en mildare.
Det finns saledes olika grader av den klassiska formen.
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Ehlers Danlos syndrom, vuxenperspektivet

a huden ar extremt tojbar, inte séllan kan man dra ut den flera centi-
meter, och skor. Den spricker latt och har svart att laka. Arren blir ofta
breda och huden blir tunn och liknar cigarettpapper. Arren kan ocksa
vara missfargade av pigment efter blédningar.

o blamarken med blodningar i underhuden uppstar aven vid lattare
paverkan.

-1 huden 6ver armbagar, knan och halar kan latt svullnader uppsta,
som ibland inte gar tillbaka, sa Eva Holmberg.

a Qverstrackbarheten i lederna ar markant, eftersom bindvaven inte
fungerar som den ska. Detta innebar att lederna latt kan ga ur led, sar-
skilt i fingrar, armbagar, axlar och knan. Vrickningar, dar ledkulorna
slépper ur sina lagen, ar vanliga.

a kronisk vark

a muskelsvaghet

a forsenad motorisk utveckling

a ortopediska forandringar

a férandringar i mag-tarmkanalen kan innebéra analprolaps, d v s att
delar av andtarmen kan sléppa i sina fasten och komma ut. Trog mage,
navelbrack och ljumskbrack férekommer. Divertiklar, utbuktningar i
tjocktarmen, férekommer ocksa.

o aderbrack kan upptrada redan i tidig vuxenalder.

o pa grund av defekt bindvav i hjartklaffarna, kan dessa bli lite l6sare i
sin struktur och inte sluta helt tatt. Vanligast ar att klaffen mellan
vanster formak och vanster kammare, dar pafrestningarna ar stora,
lacker nagot.

a arftligheten &r autosomal dominant.

Hypermobilitetstypen (6verrorlighetstypen) (111) innebar 6verrorlig-
het i sma och stora leder, luxationer, kronisk vark, mjuk sammetslik-
nande hud som ej &r lika skor och tanjbar som vid den klassiska typen.
Blamarken forekommer, men kan variera mycket i svarighetsgrad.
-Kronisk trétthet ar vanligt hos de som har mycket besvar av sin EDS
p g a stdndig smarta och kronisk Overanstrangning av musklerna.
Sémnen blir stord. Trottheten kan ge koncentrationssvarigheter.

Arftligheten &r autosomal dominant.

Karltypen (1V): Ar en typ av EDS som inte liknar de tva féregaende
typerna och som férekommer i cirka 4 % av fallen.
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Genetik

Ehlers Danlos syndrom, vuxenperspektivet

o gverrorlighet i sma leder

o huden ar tunn och genomskinlig och kan tidigt se aldrad ut

o blamarken uppstar latt. Stor skorhet i artarer, mag/tarmsystem och
livmoder innebér risk for bristningar

o aderbrack ar vanligt

o skorhet i halorgan (tarm, livmoder, stora kérl)

a pneumothorax (luft i lungsécken)

I de allra flesta fall har man funnit en mutation i kollagen 3.
a arftligheten &r autosomal dominant

Kyfoskoliotisk typ (V1) ar en ovanlig typ av EDS med led6verrorlig-
het generellt, uttalad muskelsvaghet fran fodelsen och medfodd pro-
gressiv skolios. Ogonvitan &r skor och bristningar férekommer i
ogongloben. Huden ar skor och atrofiska arr och blaméarken uppstar
latt. Orsaken ar brist pa enzymet lysylhydroxylas vilket leder till
mindre stabila kollagenkedjor.

Arftligheten &r autosomal recessiv.

Eva Holmberg informerade ocksa om klinisk genetisk verksamhet och
genetik (arftlighet) vid EDS.

Klinisk genetik innebdr att kunskaperna inom genetiken tillampas for:
a utredning av och information till patienten

a gvervagd anvandning av genetiska laboratorieanalyser och tolkning
av resultatet.

a genetisk vagledning

-En forutsattning for korrekt genetisk vagledning ar korrekt klinisk
och genetisk diagnos. Man gor en riskbedomning, mojligheten for
testning (anlagsbarartest, fosterdiagnostik) diskuteras, fragor gallande
risk for andra familjemedlemmar kan stéllas, mm

| alla kroppens cellkérnor finns den s k DNA-molekylen som &r en
tva meter lang dubbelspiral med alla anlag/gener, cirka 23 000 gener
fordelade pa 23 par kromosomer. Alla gener har sina fasta platser pa
kromosomerna.

-Generna som styr uppbyggnaden av kollagenkedjorna ar mycket sto-
ra.
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Nar en cell ska dela sig 6ppnas dubbelspiralen upp till tva enkelspira-
ler, en till vardera cellen, och darefter byggs vardera enkelspiralen upp
till en ny dubbelspiral igen. | denna kopieringsprocess kan det uppsta
fel, antingen som bortfall, tillkomst eller utbyte av byggstenar i genen.
Proteinet som denna gen producerar blir da annorlunda och far en
samre funktion.

-Resultatet kan da bli en arftlig sjukdom. Ibland orsakas felet av att
barnet arver forandringen fran sina foraldrar eller sa uppstar forand-
ringen i samband med befruktningen, s k nymutation

Olika typer av éarftlighet férekommer vid EDS. Allra vanligast ar au-
tosomal dominant nedarvning. | den typen av é&rftlighet récker det
att den ena foralderns ena anlag ar sjukt for att barnet ska riskera att fa
sjukdomen. Den foraldern har da sjalv sjukdomen, men i en del fall s&
lindrigt att man inte stallt nagon diagnos. Risken att barnet arver anla-
get ar i sadana fall 50 % vid varje graviditet. Det beror pa att den sjuka
foraldern ocksa har ett friskt anlag och slumpen avgor vilket anlag
som hamnar i &ggcellen eller sédescellen.

-Det ar alltid samma gen och darmed samma typ av EDS som gar i arv
i familjen. Vilka symptom barnet far beror pa vilken kollagentyp som
ar skadad i den aktuella familjen. Allvarlighetsgraden kan variera,
vilket innebér att barn och foréldrar inte behdver ha lika mycket, eller
exakt samma symptom.

Mer ovanligt forekommande vid EDS &r autosomalt recessiv ned-
arvning. Detta innebér att bada foraldrarna, som sjalva ar friska, mas-
te ha ett sjukdomsanlag vardera for att det ska finnas en risk att barnet
far sjukdomen. Risken att fa ett sjukt barn vid denna typ av arftlighet
ar 25 % vid varje graviditet, risken att fa ett anlagsbarande barn 50 %
och mojligheten att fa ett barn som varken ar sjukt eller anlagsbéarare
ar darmed 25 % vid varje graviditet.

-Vid dominant nedarvning ar det ofta fraga om forandringar i dggvite-
amnen for uppbyggnad av strukturer som kréaver tva friska anlag. Vid
recessiv nedarvning &r det oftare fraga om enzymdefekter i amnesom-
sattningen. Ett sjukt anlag ger inte sa stor reducering av enzymet, men
tva gor det, sa Eva Holmberg

Fragor till Eva Holmberg som inte har besvarats i de tva kapitlen:

Kan EDS ”hoppa dver” en generation?
-Nej det kan EDS inte gora. Man ar da barare av genen, men man kan
ha sa lite symptom att man inte staller diagnosen.
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Medicinska aspekter

Ehlers Danlos syndrom, vuxenperspektivet

Kan man ta reda pa fran vilken forélder man arvt EDS?
-Ja, om foraldern ocksa ar sjuk. Men testning ar inte mojlig om inte
genen &r kand, och det &r den vanligen inte vid EDS.

Kan en person ha enbart en typ av EDS?

-Ja, men de kliniska symptomen kan vara nagot dverlappande mellan
de olika typerna och ibland kan det vara svart att saga bestamt vilken
typ det ar fraga om. Graden av hudsymptom kan t ex avgora om det ar
fraga om den klassiska typen eller hypermobilitetstypen. De flesta av
de mera séllsynta varianterna har sa pass specifika symptom att de
vanligen gar att sérskilja.

Ingar yrsel och aksjuka i EDS?
-1 sa fall orsakat av koordinationsproblem och spand nackmuskulatur.

Kan EDS underlatta utvecklingen av andra sjukdomar?
-Nej, det kan EDS inte gora, men man kan fa manga olika symptom
p gaEDS.

Kan tréttheten vid EDS bero pa samre immunférsvar?
-Nej

Doktor Ingemar Soderlund, Helsingborg, informerade om medicinska
aspekter pa Ehlers Danlos syndrom, i fortsattningen forkortat EDS.

Dr Soderlund beréttar att han har utbildning i ortopedisk medicin,
d v s funktionsstorningar i rorelse- och stodjeorganen.

-Den normala funktionen hos muskler, skelett, leder och senor, totalt
kallat for “rorelse och stodjeorganen” dr beroende av en stram och vil
fungerande bindvav, sa att musklernas dragkrafter kan fa leder och
skelett att rora sig. Bindvaven i rorelse- och stddjeorganen kan vara
mer eller mindre defekt pa grund av genetiska orsaker. Effekten av att
musklernas dragkrafter inte kan overforas till skelettet pa ett riktigt
sétt ar att muskelmaskinen trottas ut.

-Eftersom bindvaven vid EDS blir elastisk och tojbar dverfors endast
en del av musklernas dragkrafter till skelettdelarna. Musklerna maste
gora ytterligare forkortning (kontraktion) for att fa tillracklig effekt
och detta tommer snabbt ut musklernas energiforrad vilket leder till
uttroéttning och smérta. Vanliga smartlindrande mediciner har ingen
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effekt pa denna typ av smartsignaler. Inte heller ytterligare anstrang-
ning t ex genom sjukgymnastik ger lindring. Endast direkt avlastning
hjalper. Den stegrade smartan paverkar beteendet, sa Ingemar Soder-
lund.

Bristande stabilitet i kotpelarens och extremiteternas leder ger, enligt
Ingemar Soderlund, upphov till tidiga belastningssymptom och vév-
nadsforandringar av forslitningstyp.

| lakarutbildningen i Sverige idag ingar, enligt Ingemar Soderlund,
véldigt lite som handlar om de smértor och de problem, orsakade av
overanstrangd muskulatur, som patienter med EDS har.

-De muskulara smarttillstand som individen med EDS utvecklar &r en
overanstrangningseffekt. Smarttillstandet ar inte orsakat av nagon an-
nan sjukdom t.ex. kirurgiska skador, reumatism eller nervsjukdomar.

-Det beror pa att smartproblemen som utgar fran Overanstrangda
muskler dr desamma oavsett om patienterna har EDS eller ej.

-Personer med EDS har en drftlig bindvavssjukdom, ett “fabriksfel” i
bindvavbildningen och det ar enligt min mening onddigt att dela in
sjukdomen i olika grupper. Det finns idag 35 kanda kollagenvarianter
som sinsemellan har olika egenskaper beroende pa var i kroppen de ar
belagna, sa Ingemar Séderlund.

Ingemar Soderlund har utvecklat ett diagnosinstrument, ett slags “be-
siktningsprotokoll” dir EDS-tillstdndens vanligaste symptom och
funktionsproblem kan prickas av. En stabil klinisk bild och konse-
kvent sjukhistorik karakteriserar &ven dem som har bindvévsdefekter i
kroppens stodjevavnader.

-Med hjalp av det ifyllda protokollet och en undersékning av indivi-
den, dér jag undersoker alla organsystem som kan undersokas, blir det
en tydlig klinisk bild, som ar entydig.

Tre faktorer paverkar utvecklingen av 6verrorlighetsproblem i en led,
centrering, stabilitet och belastning.

-.Blir det minsta snedhet i leden séger kroppen ifran, ibland sa tydligt
och snabbt att de k&nns som en smértsignal

Det karakteristiska for diagnosen EDS &r att individen har bristande

ledstabilitet, huden &r annorlunda och att liknande symtom finns i
slakten.
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-Jag tycker att man ska prata om bindvéavsjukdomar i stort istéllet for
EDS, eftersom EDS &r en del i den stora gruppen bindvéavsjukdomar.
For att stdlla diagnosen bindvavsjukdomar racker det inte med att géra
en hudbiopsi och en kromosomanalys, sa Ingemar Soderlund.

Bindvavsproblemen kan ocksa orsaka funktionsstorningar i kroppens
slemhinnor, i andningsvégar, magtarmkanalen, urinvégar och konsor-
ganen.

Ingemar Soderlund har utarbetat forslag pa strategier for funktions-
stodjande behandling nér en patient har, som han uttrycker det, “ont
overallt”. De fyra grundprinciperna for funktionsstodjande behand-
lingar ar:

a neutralisera tyngdkraften (basséngtraning)

-Det enda praktiska sattet ar belastnings- och rorelsetraning i vatten.

a trana upp centreringen av lederna (PNF, Pilates, Qui-gong i bas-
séng)

-Yttre stodbandage ar mycket effektiva nédr det galler att stabilisera
leder under rorelse och belastning.

a trdna upp stabiliseringen av lederna under rorelse och belastning
(Feldenkrais, Pilates)

o langsiktig och uthallig funktionsstodjande behandling som optime-
rar muskulaturens metabola kapacitet och formaga till aterhamtning

Grundldaggande for mojligheten att kunna skota ett jobb &r enligt
Ingemar Soderlund:

a kroppstyngden ska baras av skelettet

o koordination och balans tranas pa balansplatta

a om inte lederna ar centraliserade bor man trdna dem att bli det
-Eftersom ni ofta har problem med vinglig landrygg och vingligt
backen maste man gdra nagot som ger stabilitet pa dessa stallen. Mitt
forslag ar att ni anvander stodbalten och ortoser, sa Ingemar Soder-
lund och demonstrerade hur ett stodbalte fungerar, tills den funktions-
stddjande behandlingen och traningen borjar ge effekt. Varje individ
kommer att finna sin egen speciella strategi for funktionstraning och
forebygga smartskov.

Fragor till Ingemar Soderlund som inte fatt svar i kapitlet

Ar styrketraning lampligt vid EDS?

-Man kan ju borja med kroppens egen belastning. Om det ké&nns bra &r
det Ok, om det inte k&nns bra ar det fel vag.
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Vad ska man géra at nervsmartor i benen?

- ”Nervsmartor” maste utredas, sa att man vet om det ar nervsystemet
som skapar smartan, eller om det ar smartsignaler fran ett dveran-
strdngt muskelsystem. “Nervsmaértor i benen” kan orsakas av manga
faktorer, inte minst felstallningar i fotter och knaleder.

Vad ska man gora nar man kanner obehag av att en led inte ligger
ratt?
-Trana centrering.

Kan traning motverka uppkomsten av benskorhet?
-Ja, muskelaktivitet stimulerar nybildningen av ben

Vart ska jag vanda mig med all mina problem?
-Mitt ’tank” bygger pa att patienten sjilv ska avgora vad man beho-
VEr.

Ar det vanligt med hjartproblem vid EDS?

-Blodkarlssystemet, med alla olika blodkérlstyper, hjartmuskel och
klaffar, ar uppbyggt pa en stomme av bindvév. Det finns vissa typer
av EDS, dar blodkérlsystemet ar mer drabbat &n andra organsystem.

Har man en okad risk att fa migran om man har EDS?
-Migréan ar en markdr for muskular spanning, darfor kan det mycket
val vara sa.

Hor problem i urinvdgarna samman med EDS?
-Det finns en Overrepresentation av njur- och urinblaseproblem vid
bindvavssjukdomar.

Kan astma- och lungbesvar inga i EDS?
-Ja, absolut, eftersom slemhinnorna har en dalig bindvavstruktur som
lacker kan det bidra till problemen.

Ingar antitrypsinbrist i EDS?
-Nej, det ar en egen sjukdom

Ar det vanligt med svullen och hard mage nar man har EDS?
-Bindvavsproblem i tarmarna paverkar tarmarnas funktion. Kontakter
med kollegor, som arbetar med tarmbesvar har visat, att EDS-patienter
kan ha olika tarmstorningar. IBS (Irritable Bowel Syndrome) ar inte
ovanligt och da blir magen svullen och hard.
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Ar det mer vanligt med kognitiva storningar vid EDS?

-Ja, det anser jag, eftersom kronisk muskular smarta paverkar mojlig-
heten att koncentrera sig och lara nya saker. Narminnet brukar vara
paverkat negativt vid EDS.

Om blod star still kan koagulationen da komma igang och oka
risken for lungemboli (blodpropp i lungérterna)?

-Koagulation (emboli) i blodkarlen har manga orsaker. Blodet cirkule-
rar hela tiden genom hjartmuskelns arbete. Stérningar av den vendsa
cirkulationen ses bl a vid aderbrack.

Vad kan man gora at skakningar i handerna?

-Om skakningarna beror pa uttréttning av muskulaturen maste man
sOka efter orsaken till detta.. Kramper i muskulaturen har samma or-
saker.

Kanselbortfall i sarskilda hudomraden, vad beror de pa?
-Muskulara smarttillstdnd ger inte bara upphov till smarta, de kan ock-
sa orsaka nedsatt kanslighet for varme, kyla, beror osv.

Kan vi fa hjalp av kiropraktor, naprapat eller akupunktor?
-Det ar mycket mojligt och vart att prova. Vélj i sa fall en kiropraktor
med kdannedom om naprapati.

Hur ser prognosen ut for oss som har EDS?

- Prognosen ser lite olika ut for individerna, beroende pa vilken form
av EDS man har. Det i sin tur paverkar ju organfunktionerna och da
kan man helt enkelt inte gora prognoser for individen.

Vilka mediciner finns det och vilken annan behandling ar att re-
kommendera?

-Det finns inga mediciner som botar grundproblemet, men val smart-
lindrande mediciner. Annan tankbar behandling ar halskrage, varme-
behandling och massage.

Overvikt och bindvavsjukdom, hanger det ihop?
-Nej, det gor det inte.

Hur ofta bor vi gbra en bentathetsmatning?

-Mineraliseringen av skelettet styrs av fler olika mekanismer. Den
formen som EDS-patienter kan fa dr ”osteomalaci” d v s skelettbenens
stomme av bindvav ar dalig, varfor mineralisering blir dalig. Det gar
att utreda vilken form av mineraliseringsstorning man har.
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Neurologi vid EDS

Ehlers Danlos syndrom, vuxenperspektivet

Vad kan géra at en tarm som inte fungerar?
-Man ska ata bulkmedel och s& mycket som behdvs for att hava t ex
forstoppning.

Neurolog UIf Frejvall, Universitetssjukhuset i Lund/Orupssjukhuset,
informerade om neurologi vid EDS hos vuxna.

-Vi ménniskor har tva hjarnor, den s k reptilhjarnan som skoter alla
basala funktioner sasom andning, flyktmekanismer, mat och sexuali-
tet, samt den “nya” hjirnan som handhar mer sensitiva funktioner sa-
som somn, tdnkande, analysering, empati, socialisering mm.

Om vi plotsligt far ont ndgonstans reagerar inledningsvis reptilhjar-
nan. Handlar det om mer upprepad smarta blir reptilhjarnan forvirrad
eftersom losningen inte handlar om flykt. Delar av den nya hjarnan
maste ta over.

-Upprepad smarta kan leda till en 6kad kanslighet pa hjarnniva, s k
central sensitisering, for alla sensoriska stimuli, t ex berdring, ljus,
ljud och smarta och da aven fran icke skadad vavnad, sa UIf Frejvall.

Pa fragan om neurologi och EDS har med varandra att gora svarade
UIf Frejvall jakande.

-Rent vetenskapligt har man inte kunnat beldgga ett samband, efter-
som det inte gjorts ndgon forskning pa omradet, men erfarenhetsmas-
sigt anser jag absolut att de har med varandra att gora i form av stick-
ningar, domningar, karpaltunnelproblem, ischias och huvudvark.

-Naér det galler speciella nervskador, utan trauma, finns det ett tydligt
samband med EDS, likasa vid domningar och stickningar, oftast ensi-
diga, i arm/hand och ibland i benet.

Yrsel, som inte ar sa valdigt vanligt, kan teoretiskt ha en koppling till
EDS, t ex i form av ”spanningsyrsel” som kan orsakas av att muskula-
turen i nacken &r uttrottad..

-Kénselkroppar i musklerna, viktiga for balansen, &r storda, vilket kan
medfora yrsel, eftersom det inte racker med enbart synen for att fa en
bra balans. Huvudvark ar mycket vanligt vid EDS och da ror det sig
oftast om migrén (vanligast hos kvinnor) eller spanningshuvudvark
(vanligast hos mén).
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Den behandling det kan bli fraga om inriktas pa att minska muskel-
spanningen och smartan.

-Det finns mediciner mot huvudvérk av olika slag, t ex sarskilda mi-
granmediciner. Manga med EDS har ocksa upplevt att de fatt smart-
lindring av antiinflammatoriska lakemedel. Massage och 0kad kropps-
kannedom kan ocksa innebara lindrad smarta.

Smadrta i nacke och bakhuvud kan uppfattas som huvudvark, men or-
sakas av en misshildning/uttojning i spindelvavshinnan mellan harda,
respektive mjuka hjarn-/ryggmargshinnan (Chiari missbildning).
-Resultatet blir att delar av hjarnan trycks nedat/bakat och detta med-
for smarta/huvudvark nar man ar vaken och star upp och minskar nar
man gar och lagger sig. Jag tror att det kan férekomma vid EDS men
att det ar véldigt sallsynt, sa UIf Frejvall.

Fragor

Ar det vanligare med autoimmuna sjukdomar vid EDS an hos
befolkningen i 6vrigt?

-Nej, det ar det inte, &ven om man ibland kan tro det.

Kéanner barn med EDS inte lika mycket sméarta som hos vuxna?
-Trots intensiv smarta tycks barn ha en férmaga att koppla bort smarta
emellanat.

Ar det vanligt med andra tillaggsdiagnoser vid EDS?
-Nej, men man &r heller inte skyddad mot andra sjukdomar om man
har EDS.

Vad kréavs egentligen for att fa diagnosen EDS?
-Mycket tydliga symptom och stora besvar i vardagen, bl a pa grund
av overrorligheten.

Ar det vanligt med kognitiva problem vid EDS?

-Det kan det vara, men da tror jag att det oftast har med den centrala
sensitiseringen att gora, d v s att hjarnan har s mycket att gora for att
hantera smartan och halla uppe kroppen att den prioriterar det vilket
paverkar mojligheten till inlarning.

Bor barn med EDS ha anpassad skolgang?
-Det &r inte min erfarenhet att de behdver det.
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Finns det en Overrepresentation av demens hos de som har EDS?
-Nej, inte vad jag sett, men det &r heller ingenting som jag tittat nar-
mare pa.

Ar epilepsi vanligare vid EDS an annars?
-Nej, men sémnbrist kan utlésa ett epileptiskt anfall, men den sortens
somnbrist &r inte densamma som trottheten vid EDS, sa UIf Frejvall.

Hur kan man forebygga och underlatta vid EDS

Sjukgymnast Liv @ines-Andersen och arbetsterapeut Trine Bathen,
bada fran TRS kompetanscenter for sjeldne diagnoser, Sunnaas syke-
hus, Nesoddtangen, Norge, informerade om hur man kan forebygga
och underlatta vid EDS.

Pa Sunnaas sykehus haller man pa med uppbyggnaden av kompetens
och végledning nar det galler sju séllsynta diagnoser, varav EDS é&r en
sadan diagnos. Arbetet ar till stor del inriktat pa radgivning.

Adressen till sjukhusets hemsida &r www.sunnaas.no/trs

Att leva med EDS upplevs valdigt olika och strategierna for att klara
vardagssysslorna varierar. Problemen varierar ocksa mycket aven nar
man har samma typ av EDS.

-For att klara av vardagen kravs ¢kad uthallighet och styrka som man
far genom fysisk traning och aktiviteter, men ocksa anpassning av
bostaden, nya aktivitetsmonster, tekniska hjalpmedel personlig hjélp
for enstaka aktiviteter.

Konsekvenserna av Overrorliga leder ar bl a en 6kad risk att dver-
stracka och skada lederna och utveckla artroser.

-Konsekvenserna av nedsatt ledstyrka ar en brist pa kontroll i den
overrorliga delen av rorelseomfanget, ett annorlunda rérelsemonster,
dalig balans och rytm samt klumpig gang.

Forsamrad uthallighet och okad trétthet kan bero pa att muskulaturen
standigt arbetar for att stabilisera 6verrorliga och instabila leder.

-Men detta kan inte vara den enda forklaringen till de problem ni har.
Jag tror att man maste titta narmare pa hur ni sitter och star, hur ni
haller och anvander redskap, hur utfor ni vissa rorelser.

Kontrollerad fysisk traning for personer med EDS har effekt, det visar
aktuella studier.
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-Tréningen ger Okad styrka i musklerna kring ledkapslar. Forsiktig
uppvarmning och avslutning ger farre muskelskador. Aktiv lagintensiv
traning minimerar risken for minskad bentathet. En 6kning av hjartka-
paciteten ar ocksa generellt bra for halsan. Fysisk traning blir man inte
frisk av.om man har en paverkad bindvav, men man mar bra av den
rent allmant och darfor ska den paga kontinuerligt.

Ett nyckelord for traning vid EDS é&r kontroll, bl a anpassning av ro-
relserna sa att Gverrorligheten begransas.

-Detta innebér t ex att man ska ha kontroll pa rorelserna nar man ska
lara sig nya fardigheter.

Det ar mojligt att 6ka sin kropps- och rumsuppfattning (propriosep-
tion) genom

a att inta kroppsstallningar som utvecklar balansen

@ neuromuskular tréaning

@ att anvanda balansbrada

a att anvénda ortoser eller tape for att starka den raka kroppslinjen
Styrketraning med latta vikter, ocksa i ytterstallning, flera ganger i
veckan, rekommenderas.

-Om det gar en vecka innan man vill trana igen, har man tagit i for
mycket, med for tunga vikter. Bassangtraning ar mycket bra.

Muskelstyrka ar en farskvara. Muskler tappar snabbt styrka vid inakti-
vitet.

-Svaga muskler har dalig blodgenomstromning, samre kontroll och
uthallighet.

Central stabilitet, stabilitet i centrala leder, beror pa bade den lednara
muskulatur och den stora och langa muskulaturen.

Vid traningen ar det viktigt att trana mot bestamda mal nar det galler
muskelstyrka och stabilitet, uthallighet, kondition och avspénning.

Vilka anpassningar och tillrattalagganden bor gora i vardagen?

-Om man har begransad energi och maste begransa anvandningen
(energiekonomisering) boér man goéra en kartlaggning av vardagsakti-
viteterna, valja och prioritera bland aktiviteterna och gora forenkling-
ar/tillrattalaggningar.

Flow-aktiviteter, som man blir sa uppfylld av att man glommer/tranger
undan smarta, kan hjélpa en del.
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-Man forsoker da tanka positivt, t ex pa fantasiresor eller pa annat som
man blir glad av.

Ledskydd innebér att man férsoker ta reda pa nar kroppen arbetar som
bast.

-Det kan t ex handla om korta arbetspass med variationer i rorelser
och arbetsstéllningar, att arbeta sa kroppsnara som majligt, att utnyttja
stora muskelgrupper istallet for sma eller att anvanda bada handerna
istallet for bara en hand. Det mest optimala kan vara att dela upp akti-
viteterna och varva med vilopass. Hur man gor det sa att det passar
bast for var och en kan man fa hjalp med av en arbetsterapeut eller
sjukgymnast. Tekniska hjalpmedel och ortoser &r bra att anvanda vid
vissa aktiviteter, men inte vid andra. Vissa aktiviteter kan vara sa
energikravande och orsaka sa mycket smarta att man bor avsta fran att
utféra dem.

Overrorlighetsproblematik vid EDS

Sjukgymnasterna Helena Schroder Winter och Anna Hillered Hult-
man, fran Akademiska sjukhuset, Uppsala, berattade om sina erfaren-
heter av 6verrorlighetsproblematik hos vuxna med EDS.

-Vi arbetar i ett diagnos- och utredningsteam for EDS, dér vi kontinu-
erligt samlar in kunskap om hur besvar har utvecklats ur dverrorlighe-
ten, via upprepade skadetillfallen med 6kad smarta och arbetsoférma-

ga.

Overrorlighet kan vara till gladje och nytta, men bara till en viss grans.
Nar leder for ofta hamnar och behalls i extrema ytterlagen frestas bade
senstrukturer och muskulatur.

-Man vet idag att overrorligheten vid EDS beror pa forandrade bind-
vavsstrukturer. Bindvaven vid EDS har forlorat sin elasticitet, vilket
gor att muskulaturen far arbeta extra hart for att kompensera de efter-
givliga senféstena.

-Bindvav finns i manga former 6verallt i kroppen. De for rérelseappa-
raten viktigaste ar dels den stramare typ som finns i senor och led-
band, dels en mer lucker, 16s bindvdav som haller samman muskelns
olika delar. Den lésare bindvaven finns dven runt blodkarl och nerver
och dar indlvorna faster i buken.
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Redan fran borjan kan upplevelsen av éverrorligheten vara ganska
varierande och innefatta :

- Kklumpighet

- vighet

- stort rorelsebehov

- att alltid vara i rorelse

- vara lealds och ostadig

- balanssvarigheter

- ofta ha vérk

- havaxtvark

- hadalig ork

- vara muskelsvag

- ha koncentrationssvarigheter

- vara latt uttrottad
-Nér en del har upplevt en ungdomstid som elitgymnaster sa har andra
haft en barndom med klumpighet och snubbel och darfor helst und-
vikit skolgymnastiken.

Sa olika kan den mycket ledrorliga kroppen kénnas, men gemensamt
ar att de flesta symtom kan harledas till den l6sa bindvaven.

-Alltmer eftergivliga senfasten gor att muskulaturen standigt star i
anspanning for att generera tillracklig kraft for dnskad aktivitet. Bara
det “omedvetna” arbetet att halla sig uppratt kraver anspanning och
koncentration som ocksa medfor mental uttrttning. Utan avspanning
blir muskulaturen uttrottad och skador som stukningar, urledvrick-
ningar uppkommer allt lattare. Upprepade skademoment runt olika
leder orsakar vuxenlivets stegrade véarkproblematik.

Upplevelsen av dalig balans

Forutsattning for balans och koordination ar ett fungerande kroppsligt
informationssystem.

-Det utgors av receptorer (proprioceptorer) i leder, muskler, senfésten
och hud. Tillsammans med synen och innerdrats labyrintsystem hjél-
per alla dessa informationssystem oss att halla balans och stadig
kroppshallning.

Vid EDS far sinnesreceptorerna i den lésa bindvaven mindre exakt
information, kanske glider ledytor for langt och fel signaler sands till
hjarnan.

-Upplevelsen blir da att man tycker sig ha dalig balans. Men sanning-
en ar den att man ej formar halla den stadiga muskelanspanning som
kravs for att vara stadigt staende, eller sittande uppratt, over en langre

Nyhetsbrev nr 361 © Agrenska 2009 |7



Ehlers Danlos syndrom, vuxenperspektivet

tid. Darfor forsoker man i stallet ta stod och luta sig mot nagot for att
hitta stadga.

Upplevelsen av fumlighet, klumpighet

Koordination &r detsamma som samordning av kroppsldage och
kroppsrorelser for ett bestamt mal eller aktivitet.

-Koordinationen kan vara fokuserad och viljestyrd eller automatiserad
efter en ofta utford rorelse.

Nar aterkopplingen, fran sinnesreceptorerna in till hjarnan och dar-
ifrdn ut till muskulaturen, ar nedsatt, maste aktiviteter alltmer utforas
med fokuserad koncentration, vilket &r extremt uttrgttande.

-Den forlorade formagan till automatiserade rorelser, d v s att inte
kunna gora tva saker samtidigt, kan av omgivningen uppfattas bade
som klumpighet och hagléshet.

Helena Schroder Winter och Anna Hillered Hultman visade ett bild-
spel som handlade om en kvinna med EDS.

-Kvinnan hade alltsedan ungdomen haft bade gladje och problem av
sin stora rorlighet. Fran att ha varit elitidrottare medférde en stegvis
okande varkproblematik och manga knaoperationer ett slut pa den
karridren. Vid 40 ar alder blev hon sjukskriven pa heltid och upplevde
bl a att hon hade mycket dalig balans. De sista 10-20 aren har hon
provat olika traningsmodeller i sina forsok att nd smartlindring, samti-
digt som hon haft stod fran kurator och psykolog for att acceptera och
kunna hantera sina 6kande besvér.

Kvinnan ar idag tydlig med att skilja pa sina manga fysiska oférmagor
i kroppen och den person hon dr. Hon har accepterat sina fysiska funk-
tionsnedséttningar och nédvandigheten att alltid anvanda knéortoser
och oftast ocksa korsett for brostryggen.

-Dagligen anvander hon rullstol for att minska den pafrestning det
innebar att ga sjalv. Hon har utvecklat en hel del smarta knep for att
klara sin vardag. Hon anvander t ex en “trgjsjal”, som hon kan vira in
armarna i och far pa sa satt bade stod och avlastning for nacke och
axlar. For att stadga talederna anvéander hon s k tastrumpor. Stadiga
skor kompletteras ibland med vristbandage for att forbattra stabiliteten
i fotlederna. Med hjalp av handledsstod och fingerortoser undviker
hon ytterldgena i sina Overrdrliga hand- och fingerleder. Hon kan
darmed fa ett bra grepp, utan att fingerlederna laser sig.
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Kvinnan upplever starkt att hon &r “regissor” over sin vardag. I sin
dagliga planering ingar korta aktivitetsperioder omvéaxlande med olika
former av aktiv vila.

-Aktiv vila ar att da och da under dagen vila nagon eller nagra delar
av kroppen, t ex att anvanda rullstol i stallet for att alltid ga eller hitta
avlastning for nacke/ armar nar man gar.

Passiv vila ar vanligen den langa nattens vila, med eller utan sémn.
-Nér den kvinna vi beréttar om har en anstrdngande dag och ar helt
slut, bade fysiskt och mentalt, maste hon ibland ta till passiv vila dven
under dagtid, i soffan eller sangen. Hennes stora mal ar att genom pe-
rioder av aktiv vila fa en sd god vardag som majligt, med familjen
och, om mdjligt, ocksa i nagon fungerande arbetsverksamhet. Hon har
insett att perioderna med aktiv vila innebar att hon kan fungera socialt
och kansloméssigt med barn och vénner.

Rehabilitering/traning vid EDS bor ha som mal att hitta hall-
ning/kroppslagen som kraver liten muskelkraft, med bibehallen kon-
troll 6ver alla leder i deras medellége.

-For att uppna detta ar det viktigt att stadga upp de svagaste/skoraste
lederna med nagon form av bandage. Genom att anvanda ortoser i
traningen forstarks ocksa sinnesinformationen till 6nskad samordning
och ytterlagen forhindras.

Med foton visade Helena och Anna exempel pa dvningar utifran tra-
ningens syfte.

-For att hitta en stadig hallning behdver man trana samordningen av
musklerna mellan bécken/ kotpelare. Man bor borja i det lage dar per-
sonen hittar dessa muskler bast, vilket ibland kan vara i liggande,
ibland i sittande stallning. Sittande pa en stol eller ett bordshorn, med
latt framattippat backen, kan man finna ratt tyngdpunkt i lodlinjen och
ett bra samarbete mellan musklerna runt kotpelaren.

Senare kan en stor boll eller rulle ocksa vara ett redskap som forstar-
ker kanslan for ratt hallning.

-Staende med ryggen mot en boll som trycks upp mot vaggen for-
starks muskelkontrollen mage-landrygg. Utifran den kontrollen kan
man trdna samordningen 6ver hoft-kna-fotleder exempelvis med en
liten kndbojning, naturligtvis med stadiga skor pa fotterna. Lutande
underlag med varierande gungning &r ocksa ett satt att forstarka sin-
nesinformationen fran/till leder och muskulatur.
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-Ar nacke-skuldror mycket svaga kan det vara lampligt att avlasta
armarnas tyngd pa en kudde for battre kunna koncentrera sig pa sam-
ordningen runt ryggraden.

Efter alla former av tréning och anspanning maste det folja avspan-
ning och tillracklig tid for aterhamtning for att effekten av traningen
ska bli positiv.

-Det &r en subtil balansgang att finna lamplig traningsdos med tillrack-
ligt mycket vilopauser och variation i trdningen. En sjukgymnast kan
hjalpa till sa att traningsupplagget blir bra.

Helena Schroder Winter och Anna Hillered Hultman hade féljande
rad att ge deltagarna:

o utforma basta vilolagen for natten och dagen, d v s bade i liggande
och sittande stéllning. Kanske kan stdd behdvas under dverstrackta
knéleder och kanske &ven en landortos (eller sidenlakan) for att lattare
kunna véanda sig i sdngen.

o Ovriga former av avspanning ska ovas in. Massage och varme kan
anvéndas for avspéanning och smartlindring.

a Bassangtraning kan ibland ge viss smértlindring, forutsatt att man
inte l&gger for stor kraft i yviga rorelser.

-Har ar det viktigt med noggranna rorelseinstruktioner som hindrar att
kroppen lyfts/flyter till extrema ytterldgen. Vattnet ska utnyttjas for
att forstarka upplevelsen av tryckriktning och medveten balstadighet.

a Styrketraning ska folja samma principer som namnts tidigare, d v s
med medvetenhet om rorelsebanans utseende, ledldge under rorelsen,
och lampliga start- /stopplagen. Latt belastning och med fokus pa
hallningskontrollen &r ocksa viktigt att tanka pa.

a Tojningar, dar det behdvs, ska goras specifikt muskel for muskel.
-Undvik att toja utover ledens ytterlage. Forsok ocksa ha en stadig
kroppsstallning, garna med armstod, sa att ni inte tojer 6ver flera leder
samtidigt.

Sammanfattande rad till personer som har besvar av sin 6verrérlighet:
o lyssna pa kroppens signaler, forsok kanna igen och atgarda olamp-
liga rorelser direkt, exempelvis genom att ofta variera kroppsstélining
och aktiviteter.

o ta ofta vilopauser
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a anvand stod, stol, kuddar, ledskydd, avpassat for vila och/eller arbe-
te

o tank ergonomiskt, d v s spara pa rorelseenergin

o forsok anvanda bekvama rorelser i lagom langa/ korta stunder flera
ganger dagligen

o ta den tid du behover for aterhamtning, bade fysiskt och psykiskt

Nagra rad for barn med besvar av éverrorlighet:

o se till att barnen far stadiga skor med snorning

o |at barnen vila nar de kanner att de behover det

o stimulera bibehallen rorelselust .

o satsa pa stabila aktiviteter som ej provocerar till ytterlagen.

a undvik kontaktidrotter med stora och hastiga vridmoment och risk
att leder hamnar i ytterlagen

o ledskydd och bandage anvands under dagen beroende pa behov och
aktiviteter.

Gruppdiskussion om vardagsliv och samhallsinsatser

Under vistelsen pa Agrenska fér vuxna med EDS deltog 17 kvinnor i
aldrarna 21-66 ar i en gruppdiskussion om vardagsliv och samhéllsin-
satser tillsammans med psykolog Gunilla Jaeger och specialpedagog
AnnCatrin Réjvik, bada Agrenska.

Slutsatser i urval utifran de synpunkter deltagarna haft under
gruppdiskussionen om vardagsliv och samhallsinsatser:

Utbildning och yrkesliv

o Deltagarnas utbildning i grundskolan varierade mycket alltifran de
som hade stora problem med engelsk och svensk grammatik, matte,
koncentrationssvarigheter och dyslexi till de som uppgav att de inte
hade haft nagra problem alls.

o | nagra fall har skolpersonalen informerats om EDS och man har
arrangerat stddundervisning. Men Overlag har informationen brustit
och inte séllan har personerna med EDS uppfattats som lata och oin-
tresserade.

o Trots problem har manga skaffat sig flera utbildningar, ocksa med
inriktning pa sadant som intresserat dem. Men fa klarar av att arbeta
med yrken de uthildat sig for pa grund av tilltagande smarta och ihal-
lande trotthet.
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o Ménga 4r arbetslosa eller star utanfor arbetsmarknaden. Overlag vill
man mycket och har htga ambitioner, men stoppas/hindras av smarta
och trotthet.

Boende, somn, aterhamtning

a Eget boende i hus eller lagenhet ar regel.

o Flera har fatt de anpassningar de behdver i boendet, men det finns
ocksa exempel dar man inte fatt ndgon enda anpassning.

a De anpassningar man ofta behdver nar man ar rullstolsburen géller
kok, badrum, tvattrum.

o De flesta undviker att begéra hjalp fran hemtjansten, utan véljer of-
tare att sambo eller foraldrar hjalper till med sadant man inte klarar
sjalv i boendet.

o Hjalpmedel av olika slag underlattar, t ex kodlas pa ytterddrren, dor-
rar utan trésklar, mm

o Nar det galler somn och aterhamtning berattar flera att de sover
mycket, bade pa natter och dagar, men &r lika trétta for det.

a Insomningsproblem &r vanligt férekommande. Orsaken ar ofta smér-
ta.

a Flera uppger att de bara kan somna framfor TVn eller nér de l&ser en
bok, inte nar de lagger sig for att sova.

o Somnproblemen innebar inte séllan att man vander pa dygnet.

o Ett vanligt problem &r att man inte far nagon langre sammanhangan-
de sémn, eftersom man vaknar s ofta pa grund av smarta.

Socialt liv och vanner

a Smaérta och trétthet ar ofta ett hinder for ett mer socialt liv dar man
traffar vanner och slékt.

a Flera har insett att deras sociala liv kan forbattras om de tar emot
hjalp fran hemtjansten och inte blir uttréttade av hushéllsgoromal.

o Nagon enstaka uppger att de har ett fantastiskt bra social liv med
slékt, familj och goda vanner.

o Nagon enstaka uppger ocksa att man inte har nagot som helst socialt
liv med varken slakt eller vanner, att man maste klara hemmet alldeles
sjalv i perioder, med bade barn med EDS och den egna sjukdomen.

Sjukvard, forsakringskassa, mm

a Det ar stora variationer inom gruppen nar det géller kontakten med
sjukvarden och den hjalp man far.

a Flera i gruppen har en véldigt bra kontakt med vuxenhabiliteringen
eller behandlande lakare, sjukgymnast och arbetsterapeut.

o Nagra uppger att de helt eller nastan helt saknar kontakt med be-
handlande l&kare.
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o Nagra har kontakt med sjukvarden men far inte sérskilt mycket hjalp
eller behandling

Caroline, 39 ar, har EDS. Hon ar utbildad biolog och geolog och har
bl a arbetat som forskare och konsult inom miljoskydd och miljo-
skyddsjuridik, men ar numera arbetslos 75 %. Resterande 25 % far
hon, sedan ett halvar, rehabiliteringsersattning for.

Hur &r det att vara vuxen och ha EDS?

-Det &r bara ett och ett halvt ar sedan jag fick diagnosen. Innan dess
kande jag inte till orsaken till mina problem och hade heller inget
namn pa sjukdomen. Det kandes valdigt bra att fa en diagnos.

-Jag ar den jag ar och skulle inte vara samma person utan min funk-
tionsnedséttning. Det dr ganska OK att vara vuxen och ha EDS. Ibland
blir jag trott och forbannad pa min sjukdom, men det medfor inte all-
tid nackdelar att ha sjukdomen. Jag tror att jag & mer ¢dmjuk och
kanner mer respekt for manniskor som har det svart.

-Att lyckas med olika utmaningar ger ocksa tillfredsstallelse. Jag har
t ex lart mig aka sit-ski och det kandes haftigt. Det ger mycket bade
fysiskt och psykiskt att klara en sadan gre;j.

-De jobb jag haft har varit tidsbegransade anstéllningar. Jag vill gérna
ha ett nytt jobb, t ex forelasa om sallsynta diagnoser, men det kan i s&
fall inte bli pa heltid som jag arbetat hittills. Tillsammans med arbets-
formedlingen forsoker jag fa en praktikplats inom miljoskyddsjuridi-
ken.

Hur var uppvaxten, nar fick du symptom?

-Jag hade symptom redan fran fodseln, men man visste inte vad det
berodde pa. Nar jag kom upp i tonaren trodde man att jag hade svar
vaxtvark och var ofta pa sjukhuset pa grund av hogerfoten som jag
hade problem med och som man opererade.

-Skolarbetet gick bra, jag hade t ex inga koncentrationssvarigheter.
Men jag hade en mild form av dyslexi, som innebar att jag laste hela
meningar mer som intryck och kunde darfor inte lasa hogt for klassen.
Jag markte heller inte nér jag kastade om bokstaver. Moderna datorer
med stavningshjalp &r till stor hjélp idag.

-Efter gymnasiet inleddes en tioarsperiod da jag trodde att jag nastan
var helt frisk.

-Vid milleniumskiftet 2000 hade jag vark igen och nu var det bada
fotterna som gav mig smarta . Man tror att nerverna kan ha kommit i
klam, eftersom fotstrukturen forandrades. Det kan vara tarsaltunnel-
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syndrom i fotterna (jamfor karpaltunnelsyndrom i handerna), vilket ar
vanligt. Det var pa grund av problemen i fotterna som jag hamnade i
rullstol och det var borjan pa EDS-diagnosen som jag fick 2008.

Vad ger dig mest problem pa grund av EDS?

-Det ar mycket hushallsarbete som jag kanner att jag inte orkar med.
Till och med att skala potatis kan kannas jobbigt. Jag far ingen, eller
valdigt liten hjalp fran slakten eftersom den finns utomlands, men har
hemtjanst en gang i veckan och forsoker fa mer. Jag har ingen egen
familj och skulle kanske ha hjalp och séllskap av en hund, men det
kraver nog att man kan fa hjalp med den da och da.

-Troéttheten ar ett problem som kommit smygande mer och mer. Men
om jag gar tillbaka i min sjukdomshistoria sa kan jag se att trottheten
stallt till en hel del problem. Men da fick jag alltid héra att det inte var
nagot problem, att alla &r trotta da och da. ldag finns det dagar da jag
inte kommer utanfor dorren for att jag r sa trott.

-Problemen med fétterna ar relativt stabila, det blir varken samre eller
battre sa lange som jag inte gar eller star for mycket, max 1-2 minuter
at gangen. Men jag kan ga langre i nodfall och vill tro att jag till och
med kan springa korta strackor. Idag har jag mer problem med de
andra lederna.

-Jag har traningsprogram som jag forsoker gora varje dag, bade i rull-
stolen och liggande/sittande pa golvet. Jag har aldrig ont i ryggen och
det tror jag beror pd mitt traningsprogram.

-Jag sover valdigt daligt pa grund av smartan. Det innebar problem
med att orka med dagen. Men ibland kan jag ta igen forlorad somn, sa
det gar an. Jag har nu fatt en specialmadrass och da har det blivit be-
tydligt mycket battre.

Du verkar vara den sortens manniska som inte later en funktions-
nedsattning hindra dig fran att gora det du vill gora. Ar det s&?
-Ja, absolut. Och gar det anda inte att gora som jag tankt mig sa forso-
ker jag alltid hitta bra alternativ.

Vilken hjalp/insatser behdver du?

-Jag skulle behtva mer hjalp med min tréning. Idag skoter jag den
sjalv hemma med hjélp av band och boll. Jag vill t ex aka sit-ski och
paddla kajak, men da maste jag ha med mig nagon och det vill inte
kommunen bevilja. Men jag ger mig inte, jag ska “bréka” tills jag far
hjalp.

Vad skulle du helst av allt vilja géra som EDS hindrar dig fran att
gora?
-Jag skulle vilja kunna klattra i berg eller pa klattervagg.
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Hur ser du pa framtiden?

-Pa kort sikt vill jag skaffa ett yrke och testa hur mycket jag orkar job-
ba. Jag tror att jag klarar att arbeta 50-75 % i nagot yrke jag brinner
for. Sedan kan man kanske fa nagot extra da och da.

-Jag kanner att jag maste vélja mellan att sitta still och deppa ihop
eller gora det basta av saken och jag har valt det senare.

-Lite orolig ar jag darfor att jag upplever att jag férsémras snabbare &n
vantat. Detta galler sarkilt det senaste 1,5 aret och drabbar hofter, ax-
lar och tummar.

Information fran Forsakringskassan

Utredare Agnetha Malmsten, Forsékringskassan, Goteborg informera-
de och svarade pa fragor.

Deltagarna uttryckte att de var mycket ngjda med sina kontakter med
Forsakringskassan. Manga upplevde att handldggarna tagit sig tid och
lyssnat pa de problem man haft.

- Det ar viktigt att ha en bestamd person pa forsakringskassan med
namn och ett direktnummer, tyckte en av deltagarna.

-Det &r en intention vi har att alla ska ha en personlig handlaggare, sa
Agnetha Malmsten

Det ar ocksa ytterst viktigt vad som star i lakarintyget.

-Det géller da inte bara diagnosen utan framst pa vilket satt den paver-
kar personens formaga att arbeta, den sk funktionsformagan. | be-
skrivningen ska inga bade vad personen inte klarar och klarar. Pro-
gnosen i sjukdomsforloppet ska ocksad beskrivas, vad forvantas for
framtiden. For beslut om varaktig sjukersattning behovs ett lakarintyg
som styrker att arbetsformagan ar nedsatt for éverskadlig framtid.

Hur ska jag forklara mina problem? Jag har jattesvart att fa ige-
nom en sjukskrivning. Det ar svart att fa en lakarkontakt och pa
vardcentralen ar det bara stafettlékare.

-Man maste ha en lakarkontakt for att lakarutlatandet &r underlag for
beddmning av sjukskrivningen. Funktionsbeskrivningen &r viktig.
Man kan fa partiell sjukersattning pa 75%, 50% eller 25%.

Man kan ocksa gora en ansokan om hogriskskydd for att ej fa karens
om man har manga korta sjukskrivningar.

Vad menar Forsékringskassan med att EDS ar i en grazon?
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-Det ar oavsett diagnos viktigt att lakaren beskriver funktions-
formagan for individen med sjukdomen. Du kan be om ett méte med
Forsakringskassans handlaggare och din lékare.

Jag behover ortoser som jag far betala sjalv och har hemtjanst.
Kan man fa hjalp av Forsakringskassan?

-Man kan anstka om handikappersattning fér merkostnader och hjalp-
behov som overstiger en sammanlagd kostnad for ca 12.000 kr per ar
(28,5% av prisbasbeloppet).Handikappersattningen ar skattefri

Kan man fa hjalp till kdrkort och bil?

-Man kan s6ka om bilstod — det ar kopplat till arbete. Man maste vara
forhindrad att ta allmanna kommunikationer. Det &r ofta svart att fa
igenom.

Vad hander efter forlangd sjukerséattning?

-Léakarens prognos ar viktig. Funktionsformagan nar det géller arbete
maste vara varaktigt nedsatt och i vilken omfattning. Man kan se pa
Socialstyrelsens hemsida www.socialstyrelsen.se /sjukskrivning/for-
sékringsmedicinskt beslutsstod hur ett lakarintyg ska formuleras.

Om man har vardbidrag fér sina barn paverkas den av.om man
far sjukersattning?

-Vardbidraget paverkas inte, daremot kan sjukersattningen paverka
vardbidraget. Om det anses att vardbidraget motsvarar en arbetsinsats
som ar jamforbar med arbetstid.

Instruktdr Marianne Lind, Friskis och Svettis, Goteborg, holl en kvéll
i ett pass Ki-balans med deltagarna pa vuxenvistelsen.

Ki dr japanska och betyder kraft, livskraft. For tva ar sedan introduce-
rades Ki-jympa som traningsform pa Friskis och Svettis. Darefter har
Ki-familjen utokats med bl a Kl-balans.

Ki-balans ar den lugnaste traningsformen med inspiration fran bl a
yoga, qi gong, pilates och olika avslappningstekniker.

-Ki-balans &r en frigérande och avstressande traning dar man med
skona och naturliga rorelser tranar koncentration, balans, rorlighet,
avspanning, andning och kroppskannedom, séger Marianne Lind.
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Funktioner i och kring munnen

Overtandlakare Birgitta Johansson-Cahlin, tandhygienist Mia Zellmer
och logoped Lotta Sjogreen, samtliga fran Mun-H-Center, Géteborg,
informerade om funktioner i och kring munnen.

Mun-H-Center &r ett nationellt orofacialt (mun och ansikte) kunskaps-
center for sallsynta diagnoser.

- | Mun-H-Centers uppgifter ingar bl a att samla in, bearbeta och spri-
da information med inriktning pa problem som har med munnen att
gora, exempelvis att prata och att ata. Bettavvikelser, dregling och
behov av sarskild munvard ar ocksa vanligt férekommande vid ovan-
liga medfddda sjukdomar och syndrom.

Mun-H-Center har ett ndra samarbete med Agrenska sedan manga ar.
-Under Agrenskas familjevistelser och vuxenvistelser delar vi med oss
av de kunskaper vi redan har om diagnosen. Vi samlar ocksa in ny
kunskap med hjalp av sarskilda frageformular nar det galler eventuell
problematik kring munmotorik och munhélsa.

Mun-H-Centers tandlakare och logoped gor ocksa under familjeveck-
an en oversiktlig undersokning av barnens eller de vuxnas munforhal-
landen. Saval observationerna vid undersokningen som uppgifterna i
frageformuldret dokumenteras i en databas pa Mun-H-Center. Detta
bidrar pa sa vis till 6kade kunskaper om munnen och dess funktioner
vid sallsynta tillstand och sjukdomar.

-Genom att vanda sig till Mun-H-Center kan tandvardspersonal, annan
vardpersonal och familjer fa information och rad kring fragor om
munhalsovard, munfunktion och tandbehandling vid exempelvis Eh-
lers-Danlos syndrom.

| Mun-H-Centers uppgifter ingar ocksa utbildning, handledning, kon-
sultation, viss behandling, forskning och metodutveckling. Informa-
tion finns pa www.mun-h-center.se Dér finns dven information om
hjalpmedel varav en del finns till forséljning.

Bindvav finns pa flera stéllen i munnen. Exempelvis finns bindvav i
tandkottet och i fibrerna som haller tandkottet pa plats mot tanderna.
Bindvav ingar ocksa i tandbenet, rothinnan och kakbenet.
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-Aven i fastet mellan emalj och dentin finns bindvav. Bindvavsdefek-
ten kan leda till problem fran tandens hardvavnader och dess stddje-
vavnad vilket kan orsaka emaljavflagning och tandlossning. Skor
slemhinna och kansligt tandkott innebdr storre risk for skador vid
trauma. Den Okade blodningsrisken innebar ocksa samre sarlakning
efter tandutdragning och tandstensskrapning.

| kakleden kan den Okade tanjbarheten leda till luxation (att den gar ur
led) vid maximal gapning. Det verkar ocksa vanligt med diskforskjut-
ning da kéaken kan lasa sig vid gapning. Tuggmusklerna kan ocksa bli
paverkade och smarttillstand kan uppsta.

Vid EDS bor patienten fa forstarkt forebyggande tandvard for att for-
hindra karies och tandkdéttsinflammation.

-Permanenta kindtander kan ha djupare faror an normalt, vilket kan
innebdra okad kariesrisk. Extramjuk tandborste eller mjuk elektrisk
tandborste rekommenderas 2ggr/dag, samt att rengéra mellan tanderna
med tandtrad, tandsticka eller mellanrumsborste 1 gang/dag. Det ar
aven viktigt med extra fluorprofylax, antingen NaF 0,2% for skolj-
ning, sugtabletter 0,25mg 4-6st/dag, fluortuggummi 0,25mg 4-6st/dag
eller Colgate Duraphat tandkram 2ggr/dag som innehaller mycket flu-
or (receptfri pa apoteket).

-Vid tandvard bor man iaktta stor forsiktighet sa att inte mekaniska
skador uppstar. Man bor ocksa undvika langa gapningsperioder med
tanke pa kakleden. Ett bitstod kan vara till hjalp vid gapning. Tandbe-
handling under narkos innebér en okad risk for att kakleden gar ur led.

Lokalbeddvning med injektionsspruta innebdr ibland problem och
helst ska man undvika helt att ge rothinnebeddvning.

-Injektioner kan for vissa vara mycket smartsamma. Beddvningssalva
pa tandkottet kan vara till god hjélp. Bedovningsmedlet kan ocksa ha
kortare och sdmre verkan i vavnaden.

Vid missbildning i hjartats klaffar bor antibiotikaprofylax ges i de fall
dar tandvardsingreppet kan fororsaka blédning.

Vid tandreglering flyttar sig tdnderna snabbt. Tandregleringsapparatur
maste sitta kvar lange for att tanderna ska sta kvar i sitt nya lage.
-Det bor inte finnas vassa utstaende delar i tandregleringsapparaten
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som kan skada slemhinnan.
Representanterna fran Mun-H-Center framholl vikten av att den be-

handlande tandldkaren satte sig vél in i problematiken betraffande de
odontologiska aspekterna vid EDS.
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