hEDS diagnosmall enligt nya klassifikationen 2016

3 Kriterier som samtliga maste vara uppfyllda for diagnosen hEDS.

Kriterium 1 Forekomst av generell overrorlighet (GJH) enligt foljande:

alternativ 1 Beightons poingskala
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Aldersgrupp Kriteriekrav
Barn fore pubertet >6
Vuxna under 50 ar >5
Vuxna 6ver 50 ar >4

Alternativ 2: Om det for vuxna “saknas” en Beightonpodng for att uppfylla kriteriekravet kan i
stdllet foljande frdgemall* tillimpas dédr minst 2 ja-svar kvalificerar for GJH d v s kriteriet

uppfylls.

O 1. Kan du nu eller har du kunnat std med raka knén och ldgga handflatorna mot golvet ?

O 2. Kan du nu eller har du kunnat bdja tummen sé att den vidror underarmen ?

O 3. Brukade du som barn underhalla dina kamrater genom att vrida armar, ben eller kroppen pa
ett onaturligt sétt (typ “party tricks”), eller klarade du g ner i1 “split”? (jfr spagat dar dr benen
hos pekar rakt fram och rakt bak. I ett split ar ett ben rakt at hoger, och ett rakt &t vinster. )

[0 4. Hinde det i unga ar vid upprepade tillfallen att din axelled eller kniskal hoppade ur led (obs!
dislokation - ej bara subluxation d v s skall hoppat ur leden helt.)

O 5. Betraktar du dig sjdlv som dverrorlig (i originaltext star double jointed, men uttrycket
“dubbelledad” anvinds ej 1 vart land)

*/ Validerad fragemall konstruerad av A Hakim och R Grahame publicerad i International Journal
of Clinical Practice - May 2003

O  Kriterium 1 uppfyllt ? d v s foreligger 6verrorlighet enligt nagot av ovanstaende alternativ ?
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Kriterium 2 Uttryck for genetiskt avvikande egenskaper med
manifestationer i bindvav, hud, leder och kroppskonstitution.

Dessa ting indelas i 3 grupper A,B och C dir 2 av dessa grupper maste foreligga saledes antingen
A+B eller A+C eller B+C

Grupp A omfattar 12 egenskaper dir minst 5 méste foreligga for att A skall anses positivt.
De forsta 7 frigorna beskriver fynd som brukar vara mer uttalade och typiska vid klassisk
EDS (cEDS) men kan ocksa forekomma i viss utstrickning vid hEDS

O ovanligt mjuk och sammetslen hud

O Latt tojbar hud

O omotiverade striae (hudbristningar) pa ryggen, ljumskar, hofter, brost eller buken hos

ungdomar, mén eller icke konsmogna kvinnor utan kraftig viktokning. (vid cEDS snarare

ovanligt med striae )

O Piezogena papler pa bagge hilarna (googla pa “piezogena papules” for bilder)

O Bréack i bukviaggen som dterkommer eller intraffar pa fler stéillen.

O Atrofiska drr pa minst 2 stéllen utan de kannetecken som é&r typiska vid klassisk EDS
d v s de sk “cigarettpapperstunna” breda och ibland missfargade drren.
se fargbilder pa http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/ajmg.c.31556/epdf

O Framfall/prolaps av dndtarmen, backenbotten hos barn, mén och/eller livmodern hos kvinnor
som ej fott barn, eller ej uppvisar uttalad dvervikt eller annan uppenbar orsak.

Foljande 5 fragor beskriver fynd som é&r typiska vid Marfans syndrom d v s en annan icke EDS
relaterad genetisk bindvdvsakomma. Ibland kan man se vissa “Marfanliknande” egenskaper vid
hEDS och man pratar d& om marfanoida drag. Tandtringseln och hogt gomtak forekommer vid
ett flertal olika genetiska tillstdnd. Hjéartavvikelserna enl nedan kan forekomma vid hEDS men ar
1 regel ringa och utan betydelse.

O Tandtringsel (d v s behov av extraktion av tdnder som ¢j far plats) och hogt eller smalt
gomtak.

O Arachnodaktyli (langa smala spindelfingrar) med positivt utfall avseende Steinbergs tumtest
samt Walkers handleds test pd biagge sidor

y

Steinbergs tecken Walkers tecken
Hela yttre tumleden Tumme-lillfinger gd omlott
skall vara synligt minst lillfingernagelns ldngd

O Armspan (“vingbredd”)-kroppsldangd kvot > 1,05
O Mitralis klaff prolaps MVP enligt ultraljud av hjartat (UCG)
O Aortarot dilatation med Z-faktor> +2 enligt ultraljud (UCG)

O Villkoren for grupp A uppfyllda ? d v s foreligger minst 5 ja svar inom denna grupp A ?
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Grupp B beror endast érftligheten, nimligen om en eller flera forsta-grads medlemmar i familjen
(fordldrar, syskon eller egna barn) uppfyller kriterierna for hEDS diagnos ?
Diagnoser som EDS-ht, HMS eller HSD rédknas inte.

O Villkoret for grupp B uppfyllt ?
Grupp C rymmer 3 fragor dir det racker med att endast en fraga besvaras ja.

O 1. Vidrk i muskler/leder i 2 eller flera extremiteter dagligen i minst 3 manader

[0 2. Kronisk vérk i hela kroppen 1 6ver 3 manader

O 3. Minst 3 atraumatiska dislokationer i samma led alternativt minst 2 dislokationer i 2 olika
leder eller ledinstabilitet som &r konstaterad inom sjukvérden i minst 2 leder.

Dislokation innebér att ledhuvud helt 1dmnat ledhalan och begrinsar rorelse.
O Villkoret for grupp C uppfyllt ?

O Villkoren for Kriterium 2 uppfyllt ? dvs A+B eller A+C eller B+ C

Kriterium 3 uteslutningsdiagnoser - alla foljande villkor méste uppfyllas

O Uteslutande av andra drftliga eller forvirvade bindvavssjukdomar inklusive autoimmuna
reumatologiska tillstdnd.

O Vid forvarvade bindvavsdkommor (t ex SLE, RA) sa kréavs for att ev hEDS skall komma
ifraga, att bade grupp A och B under kriterium 2 uppfylls och grupp C (smaértor) ej rdknas
med (géller t ex patienter som bade har RA och hEDS).

O Uteslutande av alternativa diagnoser som ocksa innefattar overrorliga leder p g a
muskelsjukdom (myopati) och/eller tojbar bindvédv. Alternativa diagnoser och
diagnosgrupper inkluderar bl a neuromuskuléra rubbningar (ex Bethlem myopati) andra
arftliga bindvévsrubbningar t ex andra EDS typer, Loeys-Dietz syndrom, Marfans syndrom,
Larsens syndrom och skelett dysplasier (ex osteogenesis imperfekta). Uteslutande av dessa
tillstdnd méste grundas sig pé sjukhistoria, klinisk undersokning och/eller molekyldr genetisk
analys.

O Villkoret for kriterium 3 uppfyllt ?

Diagnosen hEDS hypermobil Ehlers-Danlos syndrom foreligger om samtliga kriterier 1, 2 och 3
ar uppfyllda.

DIAGNOS: oottt st

Kriteriemallen utgivits av Ehlers-Danlos society - kan hdmtas i sin ursprungliga form pé
https://www.ehlers-danlos.com/heds-diagnostic-checklist/

se dven uppdaterade anvisningar i foljande dokument fran aug 2017
https://www.ehlers-danlos.com/wp-content/uploads/Levy-hEDS-2017-Conference-.pdf

Efter Ehlers-Danlos society’s forslag, har fritt 6versatt och tolkat av Eric Ronge aug 2017 3


https://www.ehlers-danlos.com/wp-content/uploads/Levy-hEDS-2017-Conference-.pdf
https://www.ehlers-danlos.com/wp-content/uploads/Levy-hEDS-2017-Conference-.pdf
https://www.ehlers-danlos.com/wp-content/uploads/Levy-hEDS-2017-Conference-.pdf
https://www.ehlers-danlos.com/heds-diagnostic-checklist/
https://www.ehlers-danlos.com/heds-diagnostic-checklist/



