
Ehlers Danlos syndrom (EDS), både 
sällsynt och vanligt
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Klassifikation
(2017)

• 13 olika EDS subgrupper, 12 är sällsynta
• En  liten bokstav används för att klargöra vilken subgrupp 

det handlar om (hEDS, cEDS, vEDS etc.)
• hEDS inte lika sällsynt, men utan genetisk markör 
• HSD ingen ”light” variant till hEDS
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• Hypermobilitet och ledinstabilitet
• Blödningsbenägenhet
• Hud/organ-skörhet
• Hud övertöjbarhet
• Ärftlighet
• Smärta
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När misstänks EDS/HSD?



Time to diagnosis

The average time to diagnosis is more than 10 years

• The complex and often diffuse picture presented to 
sufferers and medical staff often leads to misdiagnosis 
and a long medical odyssey for EDS patients [31]. While 
pain is usually one of the first symptoms, the average 
time to diagnosis of the underlying disease is more than 
10 years [32].

https://link.springer.com/article/10.1007/s00482-023-00778-7#ref-CR31
https://link.springer.com/article/10.1007/s00482-023-00778-7#ref-CR32
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Diagnos HSD/hEDS

https://www.google.se/url?sa=i&url=https://onlinelibrary.wiley.com/doi/full/10.1002/ajmg.a.61175&psig=AOvVaw3Y3oCUyfBiGsmjZMTEoyDn&ust=1605193756747000&source=images&cd=vfe&ved=0CAIQjRxqFwoTCJiCvPji-uwCFQAAAAAdAAAAABAO


Ny klassifikation av hEDS och HSD
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Kriteria 1 Kriteria 2 A
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EDS/HSD

Marfan syndrom Osteogenesis Imperfekta

OstepeniMarfanoid     
utseende

Ledsmärta 

Reumatiska    
sjukdomar

Fibromyalgi

Arterial turtuosity syndrom
Loeys Dietz syndrom
Lateral meningocele syndrom
Bethlems myopati Koagulationsrubbningar

Koagulationsrubbningar

BlödningKriteria 3
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Diagnos HSD/hEDS

HSD hEDS

Ja

Under 5 poäng

nej
Ja

Ja

Ja

Ja
Ja

Ja

Över 5 poäng

https://www.google.se/url?sa=i&url=https://onlinelibrary.wiley.com/doi/full/10.1002/ajmg.a.61175&psig=AOvVaw3Y3oCUyfBiGsmjZMTEoyDn&ust=1605193756747000&source=images&cd=vfe&ved=0CAIQjRxqFwoTCJiCvPji-uwCFQAAAAAdAAAAABAO
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Smärta vid EDS/HSD

 Ledsmärta
Muskelsmärta
 Inflammation

oCentral
oPerifer

Nervinklämning
Nervskada
 Polyneuropati
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Nociceptiv Nociplastisk Upprepad Neuropatisk

Ledsmärta ”FM” Subluxation Central

Muskelsmärta Luxation Perifer

Inflammation • Polyneuropati

• Nervskada

• Nervinklämmning



EDS/HSD
EDS/HSD-specifika symtom

1.Hypermobilitet/ledinstabilitet
 Smärta
 ledsymtom
oLåsningar, subluxation, luxation

2. Hudsymtom
 Skörhet, läkningsproblem, breda ärr

3. Blödningsbenägenhet
 Förlängd blödning, blåmärken

Komorbiditet

• Trötthet
• Sömnproblem
• IBS-liknande symtom
• MCAS
• Autonom dysfunktion
• PMS
• Dysparuni
• (Infektions känslighet?)
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”Jag har blivit sämre i min HSD/EDS!”
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Behandling och rehabilitering
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Smärtbehandling vid EDS

• Framgångsrik behandling av långvarig smärta vid EDS ska 
vara multidisciplinär enligt så kallad ”bio-psyko-social” 
modellen

• Fysioterapi framförallt proprioceptiv träning ger långvarig 
symtomlindring [Palmera et al., 2014]. [Grahame, 2009; 
Rozen, 2014]. [Engelbert et al., 2017].
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https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/ajmg.c.31554#ajmgc31554-bib-0066
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/ajmg.c.31554#ajmgc31554-bib-0039
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/ajmg.c.31554#ajmgc31554-bib-0074
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/ajmg.c.31554#ajmgc31554-bib-0028


Behandling/rehabilitering

EDS/HSD
• Fysioterapi/arbetsterapi
 Proprioceptiv träning
 Enteroceptiv ”träning”
Hjälpmedel
• Läkemedel
Nociceptiv smärta
Neuropatisk smärta
• Kirurgi

Komorbiditet
• Egenvård
 Vatten, stödstrumpor, salta 

extra på maten, röra på sig
• H1, H2, H3-receptorblockad
• Antiarytmiska läkemedel
• Dropp
• Syrgas
• Botulinum toxin
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EDS/HSD smärt-orsaker och behandling

An official website of the United States government
View full-text article in PMC
. 2023 Mar 24;11(7):936. doi: 10.3390/healthcare11070936
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Smärta Defenition Debut orsak Behandling

Nociceptiv Vävnad skada Tidig ålder Led/muskel- 
skada

Fysioterapi, 
arbetsterapi, 
läkemedel

Neuropatisk Skada eller 
sjukdom i 
nervsystemet

Senare debut Ändring i 
nervsignal-
överföring

Läkemedel

Nedsatt 
proprioception

Nedsatt 
ledsinne

Tidig eller 
senare debut

Skada av 
proprioceptiva 
receptorerna

Fysioterapi, 
arbetsterapi

https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC10094213/
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC10094213/
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC10094213/
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC10094213/
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC10094213/
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC10094213/
https://doi.org/10.3390/healthcare11070936


Farmakologisk behandling av neuropatisk 
smärta (NeP), och nociceptiv smärta

1.NeP: 
• TCA,
• AEP, 
• SNRI, 
• lokal applikation av Lidokain eller Capsaicin kan ge symtomlindring 

[Hamonet and Brock, 2015].
• Botulinum Toxin, klonidin, LDN
2.Nociceptiv smärta: 
• Paracetamol, 
• lokalinfiltration med Lidokain eller Botulinum Toxin [Hamonet et 

al., 2014; Hamonet and Brock, 2015].
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https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/ajmg.c.31554#ajmgc31554-bib-0045
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/ajmg.c.31554#ajmgc31554-bib-0044
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/ajmg.c.31554#ajmgc31554-bib-0045


Anpassad aktivitet
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Tack
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