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Kollagen:

• Kroppens vanligaste byggnadsmaterial – ca 1/3 av allt protein

• Olika typer av kollagen är drabbat vid de olika typerna av EDS

Var har vi kollagen?

• Hud och slemhinnor 

• Senor och ledband

• Muskler

• Brosk och ben     

• Stödjevävnad kring – muskler, nervsystem, blodkärl mm

• Stöd kring inre organ – tjocktarm, livmoder mm

• Tänder och tandkött

• Öga – hornhinna, glaskropp

• mm

Kollagen – en viktig del av vår bindväv

Sjukdomarna 
drabbar hela 

kroppen!



hypermobilitet 

= 

överrörlighet



Överrörlighet i befolkningen

0 9

Dansare, 
gymnaster, 
barn, vuxna

Hypermoblitet = överrörlighet

Gamla gubbar,
ostretchade
fotbollsspelare



Är överrörlighet en sjukdom?

Utan symtom Ca 10-15% är överrörliga utan att vara sjuka

Lokaliserad I en led eller några kroppsdelar

Perifer  I händer och/eller fötter

Tidigare  Överrörlighet som yngre

Generaliserad Överrörlig i de flesta av kroppens leder



Sjukdomar med överrörlighet och besvär:

• Hypermobilitetsspektrumstörning (HSD)

• Ehlers-Danlos syndrom av hypermobilitetstyp (hEDS)

Är man mer sjuk vid hEDS än vid HSD?

• Det är symtomen som avgör det – inte diagnosen
• Man kan vara mer sjuk pga HSD än hEDS
• Behandling och vård är samma vid båda tillstånden!

HSD är INTE en slaskdiagnos för de som inte får hEDS-diagnos!



Ehlers-Danlos syndrom (EDS)

EDS är ingen ny sjukdom:

• 400 f Kr – Hippokrates. Den förste som beskrev symtomen.

• 1892 – Chernogubov. Rysk läkare. Beskrev ett fall (17-årig pojke).

• 1901 – Edvard Ehlers. Dansk läkare. Beskrev ett fall (21-årig manlig student).

• 1908 – Henri-Alexandre Danlos. Fransk läkare. 

• 1936 – Sjukdomen fick namnet Ehlers-Danlos syndrom.

Steinmann, B.U. et al, The Ehlers-Danlos syndrome. In: Connective tissue and its heritable disorders : molecular, genetic, and medical aspects. 2nd ed. 2002, New York: Wiley-Liss. xvii, 1201 p 
Hakim, A.J. et al, Joint hypermobility and skin elasticity: the hereditary disorders of connective tissue. Clin Dermatol, 2006. 24(6): p. 521-33 



Förekomst:

• hEDS – ca 1/5 000  (2000 fall = sällsynt sjukdom)

• HSD + hEDS – ca 2-3% (250 000 fall = folksjukdom)

• Ungefär lika vanligt som demens!

Således bör HSD stå för ca 99% av överrörlighetssjukdomarna



Hypermobilitetsspektrumstörning (HSD)
Smärta/symtom

”Stel”
Generell 
hypermobilitet

HSD

hEDS

”Normal” befolkning



hEDS och HSD – skillnader och likheter

HSD hEDS

Hypermobilitet Generaliserad
Lokaliserad
Perifer
Historisk

Generaliserad

Muskeloskeletala besvär Ledinstabilitet
Mjukdelsskador

Ledinstabilitet
Mjukdelsskador

Smärta I lederna med hypermobilitet! Generaliserad
Fokal

Hudpåverkan --- Mild (mer vid övriga EDS-typer)

Vävnadsskörhet --- Tänder, bråck, prolapser mm

Marfanoid kroppsbyggnad --- ?

Samsjuklighet +++ +++



Hypermobilitetsspektrumstörning 
(HSD)

M35.7

Ca 2-3% av befolkningen – ca 250 000 personer



Kriterier för HSD (Internationella kriterier från 2017)

Kriterium 1 – överrörlighet: (minst 1)

• Generaliserad
• Lokaliserad
• Perifer
• Historisk

Kriterium 2 – andra symtom: (minst 1)

• Rörelseapparaten
• Luxation/subluxation, bindvävsskador, ev tidig artros

• Långvarig smärta (pga vävnadsskador, hyperalgesi) 

• Nedsatt proprioception

• Övrigt – plattfot, skolios, kurvad ryggrad (lordos/kyfos), minskad benmassa

• Symtom från övriga kroppen
• Ångest

• POTS (snabb hjärtrytm då man står upp), MCAS

• Magbesvär, bäcken- och urinblåsebesvär

Kriterium 3 – diff.diagnoser ska vara uteslutna (hEDS, reumatism mm)

Ca 2-3% av befolkningen – ca 250 000 personer



Ehlers-Danlos syndrom av 
överrörlighetstyp (hEDS)

Q79.62



Internationella kriterier för hEDS

Kriterium 1 – generell hypermobilitet:
❑ Beightonscore ≥ 5 poäng

❑ 5-PQ ≥ 2 poäng (om Beightonscore = 4 poäng)

Kriterium 3 – diff.diagnoser uteslutna:
❑ Frånvaro av ovanligt skör hud

❑ Uteslutit annan ärftlig/förvärvad bindvävssjukdom eller 
autoimmun reumatologisk sjukdom (RA, SLE mfl)

❑ Uteslutit annan diagnos som kan ge hypermobilitet, t.ex. 
muskulär hypotoni, neuromuskulära sjukdomar, andra 
bindvävssjukdomar och skelettdysplasier.

Kriterium 2:
❑ Delkriterium A – symtom på systemsjukdom:

o Ovanligt mjuk o/e len hud
o Mild hyperextensibilitet i hud
o Oförklarliga striae
o Bilaterala pietzogena noduli
o Recidiverande/multipla bukbråck
o Atrofiska ärr på ≥ 2 lokaler
o Bäckenbotten-, rektal- o/e uterusprolaps
o Tandträngsel SAMT smal och hög gom
o Arachnodaktyli
o Arm-längdkvot ≥ 1,05
o Mitralisklaffsprolaps
o Aortarotsdilatation

❑ Delkriterium B - hereditet:
o Hereditet hos ≥ 1 förstahandssläkting

❑ Delkriterium C:
o Muskeloskeletal smärta i ≥ 2 kroppsdelar i ≥ 3 månader
o Kronisk generell smärta i ≥ 3 månader
o Recidiverande luxationer eller ledinstabilitet utan känt 

trauma:
▪  ≥ 3 luxationer i samma led eller ≥ 2 i olika leder vid 

olika tillfällen
▪ Konfirmerad ledinstabilitet på ≥ 2 platser

Malfait, F., et al., The 2017 international classification of the Ehlers-Danlos syndromes. Am J Med Genet C Semin Med Genet, 2017. 175(1): p. 8-26. 

Krav för diagnos:
• Kriterium 1
• Kriterium 2

o delkriterium A
o delkriterium B
o delkriterium C

• Kriterium 3



UTREDNING
av HSD och hEDS



När kan man misstänka HSD/hEDS?

Barn
• Sen motorisk utveckling (gå, 

cykla mm)

• Mycket växtvärk o/e smärta i 
kroppen

• Leder som går ur led

• Stukar/vricka fotleder ofta

• Släktingar med känd hEDS/HSD

• Orkar inte gå – vill åka vagn

• Trötta – kan uppfattas som lata

Vuxna
• Led/ryggsmärta

• Upprepade lux/subluxationer utan 
trauma

• Upprepade mjukdelsinflammationer – 
senor, runt senor, muskelfästen

• Smärta – ökande/tilltagande

• Dysautonomi – hypotoni, ortostatism, 
yrsel, presyncopé

• Mag- och tarmbesvär – reflux, 
illamående, förstoppning/diarré, IBS

• Bråck, åderbråck, framfall mm

Ross, J. and R. Grahame, Joint hypermobility syndrome. BMJ, 2011. 342: p. c7167.



Steg 1: ÄR eller HAR patienten varit överrörlig?
• Beightonskalan ≥ 5 poäng – nuvarande hypermobilitet

• 5-point questionnaire for hypermobility (5-PQ) – tidigare 
hypermobilitet

Överrörlighet måste finnas/ha funnits!

Beighton, P. et al, Articular mobility in an African population. Ann Rheum Dis, 1973. 32(5): p. 413-8.
Smits-Engelsman, B et al, Beighton score: a valid measure for generalized hypermobility in children. J Pediatr, 2011. 158(1): p. 119-23, 123.e1-4.
Hakim, A.J. et al, A simple questionnaire to detect hypermobility: an adjunct to the assessment of patients with diffuse musculoskeletal pain. Int J Clin Pract, 2003. 57(3): p. 163-6.

Diagnostisera HSD/hEDS



Hud
Övertänjbar hud

Testas på underarm – positivt om ≥ 1,5-2 cm, ej distinkt stopp. OBS – det gör 
fortfarande ont!

Pietzogena noduli

Vita ”bubblor” pga fetthernieringar runt hälkudden. Ses i stående. Ibland ömmande.



Hud forts

Skör - något mer än vanligt hud

Mjuk – ”som en bulldeg”
Len – ”som en bebisrumpa”

Blåmärken – utan känt trauma eller större än väntat

Atrofiska ärr – ibland även hypertrofiska 

Känslig – urtikaria, eksem
Is the skin soft?
Oh my GOD, it’s so soft!





hEDS:
1. Aktuell generell överrörlighet
2a. Systemiska besvär (minst 5 av 12 p)
2b. Förstagradssläkting med hEDS-diagnos
2c. Muskeloskeletala besvär (smärtor, 
      luxationer mm)
3.  Andra sjukdomar uteslutna



HSD:
1. Hypermobilitet
2. Besvär FRÅN överrörligheten
3. Ingen annan sjukdom som 
    förklarar besvären



Besvär behandlas utifrån symtom, ingen botande eller specifik 
behandling. I princip samma behandling som andra med liknande besvär.

• Slemhinnor och mun – torra slemhinnor, tandskador, tandträngsel, 
käkproblem. Ta hand om tänderna, salivstimulerande medel, en bra tandläkare

• Symtom från nervsystemet– trötthet (75%), huvudvärk, dysautonomi, 
myrkrypningar i benen.

• Rörelseapparaten – luxationer, subluxationer, mjukdelsinflammationer 
(tendinit, tenosynoviter), fotproblem, benskörhet.

• GI-symtom – illamående, diarré/förstoppning, IBS-liknande besvär, inkontinens.

• Gynekologi – rikliga menstruationer, torra slemhinnor, handikappande 
foglossning.

• Psykiska symtom – ångest, depressioner, neuropyskiatriska sjukdomar (autism, 
ADHD, dyslexi etc).

Symtom från andra kroppsdelar



Samsjuklighet vid HSD/hEDS?

Tillstånd som kan vara vanligare vid hEDS/HSD

• POTS – snabb puls då man står upp

• IBS

• Fibromyalgi

• Dysautonomi – nervsystemet kan ej anpassa sig efter tex värme och 
kroppsläge

• Psykiatri och neuropsykiatri

• Trötthet 75%

• Mastcellsbesvär

















Aktuellt i Sverige

SKL i samråd med nationella specialistnätverket

•  Nationellt kunskapsstöd för Ehlers Danlos Syndrom (hEDS)

•    Nationellt kunskapsstöd för hypermobilitetsspektrumstörning (HSD)

nationelltklinisktkunskapsstod.se/dokument/Hypermobilitetsspektrumstörning
nationelltklinisktkunskapsstod.se/Dokument/Ehlers-Danlos_syndrom

Nationella specialistnätverket för Ehlers Danlos Syndrom
• Nationellt Vårdprogram Hypermobilitetsspektrumstörning (HSD) och
     Ehlers-Danlos syndrom av hypermobilitetstyp (hEDS)



Att hitta balansen – kanske det svåraste 
vid ohälsa?

www.pernillablomeds.se
lösenord: 20maj2024



Armband (storlek XS-XL):

o med berlock 60 kr
o utan berlock 50 kr

Zebraband: 40 kr

Pins: 40 kr

Beställning:
• Facebook (Pernilla Blom – EDS)

• Frakt 25 kr

Pengarna går till forskning om HSD/EDS via The Ehlers-Danlos Society.

Nu även för POTS och MCAS!

Lösenord för åhörarkopior av dagens föreläsning: 20maj2024
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