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Hypermobile Ehlers—Danlos syndrom (hEDS) och Hypermobilitetsspektrumstérningar (HSD) ar
komplexa tillstdand med omfattande multisystemisk paverkan, inklusive kronisk smarta, ledinstabilitet
och en rad komorbiditeter. Trots att de uppskattas drabba cirka 1 av 500 personer ar diagnoserna ofta
forsenade och inkonsekventa. Denna globala studie baseras pa en anonym, tvarsnittsundersdkning
med 3906 deltagare (3360 med hEDS och 546 med HSD) och syftar till att kartldagga den kliniska
bordan, diagnostiska utmaningar och ouppfyllda behov hos denna patientgrupp.

Demografi och diagnostik

Deltagarna var framst unga till medeldlders vuxna, majoriteten vita och till stérsta delen tilldelade
kvinnligt kon vid fodseln, vilket reflekterar diagnostiska bias och underdiagnostisering i andra grupper.
Symtomdebut skedde i medeldldern 9,3 ar for hEDS och 12,3 ar fér HSD, men diagnos stalldes forst i
genomsnitt vid 31,4 ars alder, vilket ger en genomsnittlig diagnosfordréjning pa éver 20 ar for hEDS
och nastan 18 ar for HSD. Pubertet och infektioner var vanliga utlésande faktorer. Manga patienter
hade tidigare felaktiga diagnoser som fibromyalgi och angest

Multisystemisk paverkan och symtom

Patienterna rapporterade i genomsnitt 24 respektive 17 komorbiditeter (hEDS respektive HSD), med
hog forekomst av kronisk smarta, gastrointestinala besvér, autonom dysfunktion och neurologiska
symtom. Smartan var nastan universell, med nacke, landrygg och axlar som vanligaste smartstallen.
Behandling av smaérta var utmanande, dar medicinsk marijuana och ketamin upplevdes mest effektiva,
medan vanliga lakemedel ofta var otillrackliga. Alternativa terapier sdésom massage och meditation
anvandes ofta. Anestesi-relaterade komplikationer var ocksa vanliga, sarskilt hos hEDS-patienter

Ortopediska och neurologiska komplikationer

Muskel- och skelettproblem var vanliga, inklusive senrupturer, ledluxationer och anatomiska avvikelser
som extra eller saknade revben. Neurologiska diagnoser som migran, skolios, Raynauds fenomen och

smafiberneuropati var betydligt vanligare hos hEDS jamfort med HSD och allman befolkning. Symtom
som svaghet, muskelspasmer och domningar var ocksa utbredda

Autonom och gastrointestinal dysfunktion

Autonom dysfunktion rapporterades hos 71,4 % av hEDS och 40,3 % av HSD, med postural ortostatisk
takykardisyndrom (POTS) som den vanligaste diagnosen. Symtom som trétthet, yrsel och
hjartklappning var mycket frekventa. Gastrointestinala diagnoser, sdsom irritabel tarm (IBS),
gastroesofageal reflux och gastropares, var ocksd mycket vanliga, sarskilt hos hEDS. Svar Gl-dysfunktion
kravde ibland naringsstod via sond eller parenteral nutrition

Hjart- och lungsjukdomar samt endokrina stérningar

Mitralisklaffdefekt var den vanligaste hjartdiagnosen hos hEDS, med hdgre forekomst an i allmanheten.
Lung- och férmaksflimmerdiagnoser var ddremot mindre frekventa. Endokrina sjukdomar
rapporterades hos cirka en fjardedel av hEDS-patienterna, med forhojd forekomst av icke-autoimmun
hypertyreos, binjurebarksinsufficiens och pinealcystor

Hematologiska, reproduktiva och urologiska tillstand

Perniciés anemi och djup ventrombos var mer frekventa hos hEDS. Reproduktiva hdlsoproblem sasom
endometrios, polycystiskt ovariesyndrom och backenorganprolaps var betydligt vanligare hos hEDS an
hos HSD och allmanheten. Urologiska stérningar, inklusive aterkommande urinvagsinfektioner och
tdomningssvarigheter, var ocksd mycket utbredda, med dramatiskt hogre risk jamfért med befolkningen
i stort



Hud, allergier och immunologiska tillstand

Huddkommor som atopisk dermatit och hyperhidros var vanliga. Allergier, mastcellsaktiveringssyndrom
(MCAS) och kronisk urtikaria hade en mycket hog forekomst, séarskilt hos hEDS, med riskdkningar pa
hundratals till tusentals ganger jamfért med allmanheten. Autoimmuna sjukdomar rapporterades hos
nastan en tredjedel av hEDS-patienterna

Ogon- och tandproblem

Oftalmologiska diagnoser sdsom astigmatism, myopi och keratokonus var vanliga, liksom symtom som
ljuskanslighet och dubbelseende. Tandproblem, inklusive temporomandibular ledsjukdom (TMJ),
emaljdefekter och tidig parodontit, var ocksa utbredda och betydligt vanligare an i allmanheten 17 1s.

Psykisk halsa, sdmnstdrningar och neurodivergens

Hog forekomst av angest, depression, posttraumatiskt stressyndrom (PTSD) och sémnstdrningar som
insomnia och rastldsa ben rapporterades. Neurodivergenta diagnoser, som ADHD, autism och
tvangssyndrom, var ocksa vanliga och betydligt dverrepresenterade jamfort med allmanheten

Multimorbiditet och samsjuklighet

En analys av samsjuklighet visade starka kopplingar mellan allergier, migran, psykiatriska tillstand,
POTS, GERD och somnstorningar, vilket indikerar komplexa multimorbiditetskluster som paverkar
patienternas halsa

Diskussion och slutsatser

Studien understryker den omfattande multisystemiska bérdan och de langa diagnosférdrdjningarna
hos personer med hEDS och HSD. Resultaten ifrdgasatter den traditionella synen pa dessa tillstdnd som
enbart bindvavssjukdomar och pekar pa betydande immuna, neurologiska och autonoma
komponenter. Diagnostiska kriterier visar sig vara otillrdckliga och leder till férvirring och
felklassificering mellan hEDS och HSD. Miljofaktorer, sasom pubertet och infektioner, verkar ofta utlésa
eller férvarra symtomen. Begransningar i studien inkluderar sjalvrapporterad data, demografisk skevhet
och brist pa klinisk verifiering, men studien utgdér anda en viktig grund for framtida forskning och
forbattrad vard 22 23.

Denna globala undersékning belyser behovet av uppdaterade diagnostiska ramar, mekanistiska studier
och multidisciplindra vérdstrategier for att battre stédja denna ofta férbisedda patientgrupp. Okad
medvetenhet och samarbete inom medicinska specialiteter ar avgérande for att minska
diagnosfordrojningar och forbattra livskvaliteten fér personer med hEDS och HSD.
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