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P4 Agrenska arrangeras vuxenvistelser ddr vuxna med funktionsned-
sattning bor, umgas och utbyter erfarenheter. Under tre dagar tréaffas
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 pa Agrenska 2009.

Vuxenverksamheten, som vénder sig till vuxna personer med séll-
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, samhéllsin-
satser samt information om aktuell lagstiftning. Faktainnehallet fran
forelasningarna utgor grund for nyhetsbreven som skrivs av Jan Eng-
strém, Agrenska. Innan informationen blir tillganglig for 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 dven p& Agrenskas hemsida,
www.agrenska.se.
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Ehlers Danlos syndrom, vuxen

Medicinska aspekter, de olika typerna av EDS

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

EDS &r en medfodd bindvévsdefekt som resulterar i férandringar i
leder, hud och kan ge 6kad blédningsbenégenhet.

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

Bindvéav finns i de flesta av kroppens organ, i hud, senor, ben, blod-
kérl, brosk mm. Bindvaven 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 moj-
ligt.

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

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

-Har man en arftlig bindvavsdefekt foreligger forandring 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 innebar att betongen hanger samman daligt. Pa liknande
satt forhaller det sig med kollagenet i bindvaven.

Indelningen av de olika EDS-typerna &ndrades 1997. Den tidigare
numreringen &r borttagen och man har gjort sammanslagningar till
storre grupper. Foljande symptom ar vanliga i nagra typer av EDS:
Klassisk typ (1 och I1): Den klassiska typen ar 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 séaledes olika grader av den klassiska formen.
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Ehlers Danlos syndrom, vuxen

a huden ar extremt tojbar, inte séllan kan man dra ut den flera centi-
meter, och skor. Den spricker litt 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 innebér att lederna latt kan ga ur led, sar-
skilt i fingrar, armbagar, axlar och knan. Vrickningar, dar ledkulorna
slapper ur sina lagen, ar vanliga.

a kronisk vark

a muskelsvaghet

a forsenad motorisk utveckling

a ortopediska forandringar

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

o aderbrack kan upptrada redan i tidig vuxenalder.

o pa grund av defekt bindvav i hjartklaffarna, kan dessa bli lite losare 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 (6verrdrlighetstypen) (111) innebér 6verrorlig-
het i sma och stora leder, luxationer, kronisk vark, mjuk sammetslik-
nande hud som ej &r lika skor och tdnjbar som vid den klassiska typen.
Blamarken forekommer, men kan variera mycket i svarighetsgrad.
-Kronisk trotthet ar vanligt hos de som har mycket besvar av sin EDS
p g a standig smarta och kronisk Overanstrangning av musklerna.
S6mnen blir stord. Trottheten kan ge koncentrationssvarigheter.

Arftligheten 4r autosomal dominant.

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

Ehlers Danlos syndrom, vuxen

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 innebar risk for bristningar

o aderbrack &r vanligt

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

a pneumothorax (luft i lungsécken)

| de allra flesta fall har man funnit en mutation i kollagen 3.
a arftligheten ar autosomal dominant

Kyfoskoliotisk typ (V1) ar en ovanlig typ av EDS med leddverrorlig-
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 blamarken uppstar
latt. Orsaken ar brist pd enzymet lysylhydroxylas vilket leder till
mindre stabila kollagenkedjor.

Arftligheten ar 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 @vervagd anvandning av genetiska laboratorieanalyser och tolkning
av resultatet.

a genetisk végledning

-En forutsattning for korrekt genetisk vagledning ar korrekt klinisk
och genetisk diagnos. Man gor en riskbedémning, mdjligheten for
testning (anlagsbérartest, fosterdiagnostik) diskuteras, fragor gallande
risk for andra familjemedlemmar kan stéallas, mm

| alla kroppens cellkarnor finns den s k DNA-molekylen som &r en
tva meter 1ang 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 &r 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 é&rftlighet férekommer vid EDS. Allra vanligast ar au-
tosomal dominant nedarvning. | den typen av &rftlighet racker det
att den ena foralderns ena anlag ar sjukt for att barnet ska riskera att fa
sjukdomen. Den foréaldern har da sjalv sjukdomen, men i en del fall sa
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 dggcellen eller sadescellen.

-Det &r 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 forédldrar inte behover ha lika mycket, eller
exakt samma symptom.

Mer ovanligt forekommande vid EDS ar 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 mdjligheten att fa ett barn som varken ar sjukt eller anlagsharare
ar darmed 25 % vid varje graviditet.

-Vid dominant nedarvning ar det ofta fraga om forandringar i aggvite-
amnen for uppbyggnad av strukturer som kréaver tva friska anlag. Vid
recessiv nedarvning ar det oftare fraga om enzymdefekter i &mnesom-
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 6ver” en generation?
-Nej det kan EDS inte géra. Man ar da béarare av genen, men man kan
ha sa lite symptom att man inte staller diagnosen.
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Kan man ta reda pa fran vilken foralder man arvt EDS?
-Ja, om foraldern ocksa ar sjuk. Men testning ar inte mojlig om inte
genen ar k&nd, 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 6verlappande 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 avgéra om det &r
fraga om den klassiska typen eller hypermobilitetstypen. De flesta av
de mera séllsynta varianterna har s pass specifika symptom att de
vanligen gar att sarskilja.

Ingar yrsel och &ksjuka 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
pgaEDS.

Kan trottheten vid EDS bero pa samre immunforsvar?
-Nej

Medicinska aspekter

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

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

-Den normala funktionen hos muskler, skelett, leder och senor, totalt
kallat for rorelse och stédjeorganen” &r beroende av en stram och val
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 Gverforas till skelettet pa ett riktigt
sétt ar att muskelmaskinen trottas ut.

-Eftersom bindvaven vid EDS blir elastisk och tojbar 6verfors 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
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uttréttning och smarta. Vanliga smartlindrande mediciner har ingen
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 Sdderlund, upphov till tidiga belastningssymptom och vév-
nadsforandringar av forslitningstyp.

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

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

-Det beror pa att smartproblemen som utgar fran Gveranstrangda
muskler &r desamma oavsett om patienterna har EDS eller ej.

-Personer med EDS har en arftlig 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 &r
belégna, sa Ingemar Soderlund.

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

-Med hjalp av det ifyllda protokollet och en undersokning av indivi-
den, dar 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 ér att individen har bristande
ledstabilitet, huden &r annorlunda och att liknande symtom finns i
slékten.
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-Jag tycker att man ska prata om bindvavsjukdomar i stort istéllet for
EDS, eftersom EDS é&r en del i den stora gruppen bindvévsjukdomar.
For att stalla diagnosen bindvévsjukdomar racker det inte med att gora
en hudbiopsi och en kromosomanalys, sa Ingemar Soderlund.

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

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

a neutralisera tyngdkraften (basséngtraning)

-Det enda praktiska séttet ar belastnings- och rérelsetréning i vatten.

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

-Yttre stodbandage ar mycket effektiva nar det géller att stabilisera
leder under rorelse och belastning.

a trana 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

Grundlaggande for mdjligheten att kunna skota ett jobb &r enligt
Ingemar Soderlund:

a kroppstyngden ska béras av skelettet

o koordination och balans tranas pa balansplatta

a om inte lederna &r centraliserade bér man trdna dem att bli det
-Eftersom ni ofta har problem med vinglig landrygg och vingligt
backen maste man gora nagot som ger stabilitet pa dessa stallen. Mitt
forslag ar att ni anvénder stodbélten och ortoser, sa Ingemar Soder-
lund och demonstrerade hur ett stodbalte fungerar, tills den funktions-
stodjande behandlingen och traningen bdrjar 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 kanns bra &ar
det Ok, om det inte kanns bra &r det fel vég.
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Vad ska man gora 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-
strangt muskelsystem. "Nervsmartor i benen” kan orsakas av manga
faktorer, inte minst felstallningar i fotter och knaleder.

Vad ska man gora ndr man kénner obehag av att en led inte ligger
ratt?
-Tréna centrering.

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

Vart ska jag vanda mig med all mina problem?
-Mitt "tank” bygger pa att patienten sjalv ska avgora vad man beho-
ver.

Ar det vanligt med hjartproblem vid EDS?

-Blodkérlssystemet, med alla olika blodkarlstyper, hjartmuskel och
klaffar, ar uppbyggt pa en stomme av bindvav. Det finns vissa typer
av EDS, dar blodkarlsystemet & mer drabbat &n andra organsystem.

Har man en 6kad risk att fa migran om man har EDS?
-Migrén ar en markdr for muskuldr 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 tarmstérningar. IBS (Irritable Bowel Syndrome) ér 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 majlig-
heten att koncentrera sig och l&ra 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 lungarterna)?

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

Vad kan man gora at skakningar i héanderna?

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

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

Kan vi fa hjélp av kiropraktor, naprapat eller akupunktor?
-Det ar mycket mojligt och vart att prova. Valj i sa fall en kiropraktor
med kannedom 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 géra 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 gora en bentathetsméatning?

-Mineraliseringen av skelettet styrs av fler olika mekanismer. Den
formen som EDS-patienter kan fa ar ”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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Vad kan gora at en tarm som inte fungerar?
-Man ska &ta bulkmedel och sa mycket som behdvs for att hava t ex
forstoppning.

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 underl&tta vid EDS.

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

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

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

-For att klara av vardagen kravs 6kad 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 Okad risk att
Overstracka 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 ¢kad trétthet kan bero pa att muskulaturen
stéandigt 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.

-Traningen 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
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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 tréning vid EDS é&r kontroll, bl a anpassning av ro-
relserna sa att overrorligheten begréansas.

-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

g neuromuskular tréning

g 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. Bassangtréning ar mycket bra.

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

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

Central stabilitet, stabilitet i centrala leder, beror pa bade den lednéra
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 avspanning.

Vilka anpassningar och tillrattalagganden bor gora i vardagen?

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

Flow-aktiviteter, som man blir sa uppfylld av att man glémmer/tranger
undan smarta, kan hjélpa en del.

-Man forsoker da tanka positivt, t ex pa fantasiresor eller pa annat som
man blir glad av.

Ledskydd innebar att man forsoker ta reda pa nar kroppen arbetar som
bast.
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-Det kan t ex handla om korta arbetspass med variationer i rérelser
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 ar bra att anvanda vid
vissa aktiviteter, men inte vid andra. Vissa aktiviteter kan vara sa
energikravande och orsaka s mycket smarta att man bor avsta fran att
utfora dem.

Gruppdiskussion om vardagsliv och samhallsinsatser

Under vistelsen pd Agrenska for 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 samhéllsinsatser:

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 stédundervisning. 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 utbildat sig for pa grund av tilltagande smarta och ihal-
lande trotthet.

o Manga &r arbetsldsa eller star utanfor arbetsmarknaden. Overlag vill
man mycket och har hdga ambitioner, men stoppas/hindras av smarta
och trotthet.

Boende, somn, aterhamtning

a Eget boende i hus eller lagenhet &r regel.

o Flera har fatt de anpassningar de behdver i boendet, men det finns
ocksa exempel dar man inte fatt ndgon enda anpassning.
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a De anpassningar man ofta behéver nar man ar rullstolsburen galler
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 ytterdorren, dor-
rar utan trosklar, 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 forekommande. Orsaken &r ofta smar-
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 Sémnproblemen innebér inte sillan att man vander pa dygnet.

o Ett vanligt problem &r att man inte far nagon langre sammanhéangan-
de sémn, eftersom man vaknar sa ofta pa grund av smaérta.

Socialt liv och vanner

o Smaérta och trotthet &r ofta ett hinder for ett mer socialt liv d&r man
traffar vanner och slékt.

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

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 &r stora variationer inom gruppen nér det géller kontakten med
sjukvarden och den hjalp man far.

a Flera i gruppen har en valdigt 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.

o Nagra har kontakt med sjukvarden men far inte sarskilt mycket hjalp
eller behandling

Caroline, 39 ar, har EDS. Hon é&r uthildad biolog och geolog och har
bl a arbetat som forskare och konsult inom miljoskydd och milj6-
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skyddsjuridik, men &r 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 dar 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 édmjuk och
kanner mer respekt fér 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;.

-De jobb jag haft har varit tidsbegrénsade 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 uppvéaxten, 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
véaxtvark 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 ar till stor hjalp idag.

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

-Vid milleniumskiftet 2000 hade jag vérk igen och nu var det bada
fotterna som gav mig smérta . Man tror att nerverna kan ha kommit i
klam, eftersom fotstrukturen fordndrades. Det kan vara tarsaltunnel-
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
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valdigt liten hjélp 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.

-Trottheten ar ett problem som kommit smygande mer och mer. Men
om jag gar tillbaka i min sjukdomshistoria sa kan jag se att tréttheten
stallt till en hel del problem. Men da fick jag alltid hora att det inte var
nagot problem, att alla ar trétta da och da. Idag finns det dagar da jag
inte kommer utanfor dorren for att jag ar sa trott.

-Problemen med fotterna 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 strdckor. ldag 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 férlorad sémn, 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 géra det du vill géra. Ar det sa?
-Ja, absolut. Och gar det anda inte att gora som jag tankt mig sa forso-
ker jag alltid hitta bra alternativ.

Vilken hjélp/insatser behdver du?

-Jag skulle behéva mer hjélp med min traning. Idag skoter jag den
sjalv hemma med hjalp av band och boll. Jag vill t ex aka sit-ski och
paddla kajak, men da maste jag ha med mig ndgon och det vill inte
kommunen bevilja. Men jag ger mig inte, jag ska "braka” 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.

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 kéanner att jag maste valja mellan att sitta still och deppa ihop
eller gora det basta av saken och jag har valt det senare.
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-Lite orolig ar jag darfor att jag upplever att jag forsamras 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 néjda 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 dr ocksa ytterst viktigt vad som star i lakarintyget.

-Det galler da inte bara diagnosen utan framst pa vilket satt den paver-
kar personens férmaga att arbeta, den sk funktionsformagan. | be-
skrivningen ska inga bade vad personen inte klarar och klarar. Pro-
gnosen i sjukdomsforloppet ska ocksa beskrivas, vad forvantas for
framtiden. For beslut om varaktig sjukerséttning 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 ar underlag for
bedomning av sjukskrivningen. Funktionsbeskrivningen ar 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 Forsakringskassan med att EDS ar i en grazon?

-Det ar oavsett diagnos viktigt att lakaren beskriver funktionsforma-
gan for individen med sjukdomen. Du kan be om ett mote med For-
sékringskassans handlaggare och din lakare.
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Jag behover ortoser som jag far betala sjalv och har hemtjanst.
Kan man fa hjalp av Forsakringskassan?

-Man kan anstka om handikappersattning for 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 kérkort och bil?

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

Vad hander efter forlangd sjukersattning?

-Lékarens prognos ar viktig. Funktionsformagan nar det galler 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 for 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 &r jamforbar med arbetstid.

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

Ki ar japanska och betyder kraft, livskraft. For tva ar sedan introduce-
rades Ki-jympa som traningsform pa Friskis och Svettis. Darefter har
Ki-familjen uttkats 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 tréaning dar man med
skona och naturliga rorelser tranar koncentration, balans, rorlighet,
avspanning, andning och kroppskannedom, séger Marianne Lind.

Funktioner i och kring munnen

Overtandlikare Birgitta Johansson-Cahlin, tandhygienist Mia Zellmer
och logoped Lotta Sjogreen, samtliga fran Mun-H-Center, Goteborg,
informerade om funktioner i och kring munnen.
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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 data. Bettavvikelser, dregling och
behov av sarskild munvard ar ocksa vanligt férekommande vid ovan-
liga medfédda sjukdomar och syndrom.

Mun-H-Center har ett nara samarbete med Agrenska sedan ménga 4r.
-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 sérskilda frageformular nar det galler eventuell
problematik kring munmotorik och munhalsa.

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

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

Bindvav finns pa flera stallen i munnen. Exempelvis finns bindvav i
tandkottet och i fibrerna som haller tandkottet pa plats mot tanderna.
Bindvav ingar ocksa i tandbenet, rothinnan och kékbenet.

-Aven i fastet mellan emalj och dentin finns bindvav. Bindvavsdefek-
ten kan leda till problem fran tandens hardvavnader och dess stodje-
vavnad vilket kan orsaka emaljavflagning och tandlossning. Skor
slemhinna och kansligt tandkott innebdr stérre risk for skador vid
trauma. Den Okade blddningsrisken innebar ocksa samre sarlakning
efter tandutdragning och tandstensskrapning.
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| kékleden kan den 6kade 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 tandkaottsinflammation.

-Permanenta kindtander kan ha djupare faror an normalt, vilket kan
innebara 6kad kariesrisk. Extramjuk tandborste eller mjuk elektrisk
tandborste rekommenderas 2ggr/dag, samt att reng6ra 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 kéakleden. Ett bitstod kan vara till hjalp vid gapning. Tandbe-
handling under narkos innebér en 6kad risk for att kékleden gar ur led.

Lokalbeddvning med injektionsspruta inneb&r ibland problem och
helst ska man undvika helt att ge rothinnebed6vning.

-Injektioner kan for vissa vara mycket smartsamma. Beddvningssalva
pa tandkottet kan vara till god hjalp. Beddvningsmedlet kan ocksa ha
kortare och sémre 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 utstdende delar i tandregleringsapparaten
som kan skada slemhinnan.

Representanterna fran Mun-H-Center framholl vikten av att den be-

handlande tandlédkaren satte sig val in i problematiken betraffande de
odontologiska aspekterna vid EDS.
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