Ehlers-Danlos’ syndrom og
hypermobilitet

Hypermobilitetssyndrom (HMS) og Ehlers-Danlos’ syndrom (EDS) kan veere
arsaker til langvarig smerte, som ofte blir oversett. Vi har alle hatt de pasientene
som kan ta en fot bak hodet, men kanskje likevel fgler seg stiv. Mange slenger ut
pastander om at de er hypermobile, og for noen kan dette vaere en fordel i ulike
idretter som dans og turn. | denne artikkelen skal vi gd neermere inn pa EDS og

noe inn pa hypermobilitet.

AV MATHILDE PILSKOG
FYSIOTERAPEUT

Hva er EDS?

EDS er en gruppe med arvelige
og sjeldne bindevevssykdommer
karakterisert av hypermobilitet i
ledd, skjgrhet i vev og gkt strekk-

barhet i huden [1]. En av 13 under-

typer er Ehlers-Danlos’ syndrom
hypermobil type (EDS-HT). Det kan
vaere vanskelig a skille EDS-HT og
hypermobilitetssyndrom (HMS).
Begge er bindevevstilstander med
overlappende symptomer og trekk,
med hypermobilitet og smerter fra
muskel- og skjelettsystemet.

Hva er HMS?
Hypermobilitet i ledd innebaerer at
leddutslaget er stgrre enn det som

sies & vaere normalt for det aktuelle
leddet nar ogsa individets alder,
kjgnn og etnisitet er tatt med i
betraktning [2]. Det kan forekomme
i ett eller fa ledd, men nar det fore-
kommer i mange ledd (ofte over 5
pa Beighton score), kalles det gene-
ralisert hypermobilitet. Selv om det
kalles generalisert hypermobilitet,
er det ikke ngdvendigvis tilstedevae-
relse av symptomer, sykdom eller
en diagnose. Hvis det derimot er
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symptomer fra muskel- og skjelet-
tapparatet hos en ellers frisk person,
vil personen mest sannsynlig ha

et hypermobilitetssyndrom. Pre-
valensen i Norden ligger pa rundt
10-20 %, hvor rundt 10 % har plager
relatert til dette [3]. Plager forbundet
med hypermobilitet oppstar ofte i
forbindelse med skade, immobili-
sering/tap av muskuler stgtte og
overvekt. For noen kan det ogsa
oppsta i forbindelse med at led-
dene blir stivere med gkende alder
[3]. Likevel er det mange som ikke
far gehgr for «stive» ledd, da de
kanskje har det vi vil kalle et normalt
leddutslag. Siden mange av symp-
tomene overlappes med andre syk-
dommer/tilstander, er det flere som
tidligere har fatt andre diagnoser,
som eksempelvis fibromyalgi.

Diagnostisering av EDS

Diagnosen EDS blir stilt ved bruk

av ulike diagnostiske kriterier, og

i 2017 kom en ny klassifikasjon
som inneholdt 13 ulike underty-

per av EDS [1]. Fgr dette ble ofte
Ville-franche klassifikasjonen fra
Beighton (1998) brukt, bestaende
av 6 undertyper. Noen bruker denne
fortsatt. Den nye klassifikasjonen vil
kunne gi en mer konkret diagnosti-
sering, og videre et mer individuelt
tilpasset behandlingsopplegg for
pasienten [1]. Klassifikasjonen er
omfattende, sa jeg har laget en liten
oppsummering med hovedkriterier
til de vanligste typene. Jeg anbefaler

5 points
questionaire

Can you now (or could you everl place your
hands flat on the flaor without banding your

knees?

a lese den fulle artikkelen for en mer
grundig gjennomgang.

EDS Hypermobil type

EDS-HT kan vaere vanskelig a skille
fra HMS. Det er i dag ingen gullstan-
dard pa testing eller test av gener
som kan gjgre det lettere 3 stille

en diagnose [1]. Farste kriteria er &
finne ut om pasienten har genera-

Klassifikasjon EDS

Hovedsymptomer/kriterier

EDS

HYPERMOBIL

Can you now l(or could you ever] bend your
thumb to touch your forearm?

As a child, did you amuse your lriends by
contorting your body Into strange shapes or
could you do the splits?

As a child or teenager. did your shoulder or
kneecap dislocate on more than one occasion?

Do you consider yourself “double-jointed™?

[Grahame and Hakim, 2003]

lisert leddmobilitet. Til det brukes
Beigthon score, hvor positiv test er
5 av 9 [4].

Beighton score (totalt 9 poeng)

bestdr av falgende:

® Rygg: Ventralfleksjon i rygg med
strake kneer, flate hender i gulvet
uten problemer (1 poeng)

e Knaer: Hyperekstensjon »10 grader
(1 poeng per side)

VASKULAER EDS

. *  Tenacin-x-mangel
g e . 2kt slrekkharhgl i : Anedy - Al
forelder + Hypermobilitetiledd o  skjarhet i bindevevet
5 Dkt sirekkbarhat i huden, atrofiske arr el ) : :
«  Hyparmobilitet | ledd * Siherer e 08 il A
huden, atrofiske arr -‘;ﬂ S skjelettsystemet alder
. . e dislokasjon av
HE:JF'B"[““E::TN ':Ed’” lodd (skuldre og ankler) +  Pavirkning av andre = @kt risiko for ruptur av
. ttalte merkear arganer tarm og livmor
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e Albuer: Hyperekstensjon » 10
grader (1 poeng per side)

e 1. finger: Passiv fleksjon av 1.
finger mot underarm, med strak
albue (1 poeng per side)

e 5. finger: Passiv dorsalfleksjon i
MCP-ledd »90 grader (1 poeng per
side)

Det er viktig a tenke pa at barn ofte
har hgy mobilitet i leddene, og at
ledd ofte stivner med alder. Derfor
er det en overdiagnostisering av
barn og en underdiagnostisering av
godt voksne. Barn ma derfor nd »6
av 9 og de over 50 >4 av 9. Det kan
ogsa veere lurt & bruke spgrreskjema
(brukes ogsa for test av hypermobi-
litet), da dette kan gi en indikasjon
ogsa ved diffuse og kroniske plager

[5].

Hvis man svarer «jan til to eller flere
av disse spgrsmalene, er det en
indikasjon for leddhypermobilitet
med 80-85 % sensitivitet og 80-90
% spesifisitet [5].

Ved diagnostisering av EDS-HT, ma
personen i tillegg til hypermobilitet
ha to av felgende;

e Pavirkning av andre organer (se
artikkelen til Malfait for liste over
alle [1])

e Andre i familien med EDS-HT

e Langvarige plager i muskel- og
skjelettsystemet, som flere dis-
lokasjoner eller kronisk, utbredt
smerte til muskel- og skjelettsys-
temet (over 3 maneder)

Smerter

Langvarige smerter er vanlig ved
bade HMS og EDS-HT [2]. S& mye
som 90 % av personer med EDS
rapporterer en eller annen form
for smerte [6]. Arsaken til smerte
ved EDS er multifaktoriell. Arsa-
ker inkluderer subluksasjoner og
luksasjoner av ledd, instabilitet i
ledd, svak muskulatur og redusert
proprioseptiv sans. Mange har ogsa
generaliserte kroppslige smerter,
fatigue, hodepine, smerter i kjeve-
ledd, dysmenoré og vulvodyni.

Behandling og oppfelging

Mange av de med hypermobilitet/
EDS viser ogsa symptomer pa depre-
sjon og angst [2], og siden mange er
helt eller delvis ute av arbeidslivet,
bgr det fokuseres pa en multimodal
tilneerming. Strategi for behand-

ling av smerter bgr fokusere pa a
behandle drsaken til smertene, som
a forebygge dislokasjon av ledd med
aktiv tilnarming [6]. Her bgr det
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inngd styrketrening, nevromuskulaer
trening og lignende. @velsene kan
med fordel vaere veiledet, for & sgrge
for korrekt utfgrelse og hele tiden

ha en gradvis progresjon. Det bgr
ogsa vaere fokus pa smerteforsta-
else. Noen kan ha bruk av ortope-
diske hjelpemidler og tilpasninger
pa arbeidsplassen. Dette bgr vaere

i tillegg til, og ikke i stedet for en
aktiv tilnaerming. Det anbefales ogsa
veiledning for & forebygge overvekt.

EDS, urologi og bekkenbunn

| en ny studie av kvinner med EDS,
kom det frem at 60 % har stressin-
kontinens, 54 % overaktiv blzere, 24
% analinkontinens og 21 % under-
livsprolaps (livmorprolaps, cystocele
og/eller rectocele) [7]. Livmorpro-
laps hadde mer a si med tanke pa
livskvalitet for de under 40 ar, enn

de som var senere i livet. Smerter i
bekkenet ble rapportert hos hele 71
%, i form av menstruasjonskramper,
muskel- og leddsmerter. Nesten
halvparten hadde seksuell dysfunk-
sjon og 36 % rapporterte smerter
ved samleie. Det vil si at det er et
hayere antall kvinner med EDS som
har bekkenbunnsdysfunksjoner, og
de er ofte mer alvorlige enn i den
generelle populasjonen.

Smerter ved samleie - dyspareuni
En annen ny studie rapporterte at
hele 50 % hadde vulvodyni og 63.7
% hadde dyspareuni [8]. Dette kan
veere pa grunn av generelle kroniske
smerter, skjgrt vev eller arrdannel-
ser i bekkenbunnen. Siden ledd-
bandene som skal holde bekkenet
stabilt ofte er slakke, ma muskula-
turen i bekkenbunnen ofte jobbe
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hardere for a stabilisere. Det kan
fgre til hypertonisk bekkenbunn,
som igjen kan forarsake vagnisme
og/eller vulvodyni. Det er komplisert
a ha bade EDS og vulvodyni, og det
finnes ingen klar behandlingsform
for dette. Farste steg er likevel for
pasienten & anerkjenne at det er

et problem, og videre legge opp et
individuelt opplegg.

| praksis

Det er viktig & vite noe om EDS for

a kunne se om det er noe mer enn
«bare» hypermobilitet hos pasien-
ten. | tillegg kan det veere lurt 3 stille
spgrsmal relatert til bekkenbunns-
dysfunksjon, og eventuelt henvise
videre til en fysioterapeut med kom-
petanse innen dette omradet.

Se referanser/kilder side 37.
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