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Utdrattur

Tilgangurinn med gerd pessarar freedilegu samantektar var ad gera EDS synilegra i augum
almennings og heilbrigdisstarfsmanna. Vid leitudumst vid ad svara rannsdknarspurningunni:
Hvada ahrif hefur Ehlers-Danlos syndrome a barnshafandi konur og hver eru ahrif langvinnra
veikinda & fjolskyldur? Ehlers Danlos Syndrome (EDS) er samheiti & hdpi arfgengra
bandvefssjukdoma. bar sem &kvedinn galli verdur a framleidslu kollagens i likamanum.
Kollagen eru protein sem gefa bandvefjum &kvedinn teygjanleika og styrk. pessi galli i
kollagenframleidslu likamans veldur pvi ad vefir verda éedlilega veikir, gefa eftir og geta
audveldlega rifnad. EDS erfist i flestum tilfellum rikjandi, p.e. ef annad foreldri er med
sjukdéminn pa eru 50% likur & ad barnid erfi hann. Algengi & EDS er talid vera 1 & moti 5,000
— 10,000 a heimsvisu, pa er verid ad tala um 6ll afbrigdi af EDS. Vid gerd pessarar freedilegu
samantektar 6fludum vid okkur heimilda i erlendum gagnaséfnum padan notudum vid
fraedigreinar og rannséknir um EDS. Nidurstddur ur pessum greinum syndu ad einstaklingar
sem eru med EDS lifa vid mikla skerdingu & lifsgeedum. Alvarlegasta afbrigdid af EDS leidir
einstaklinginn til dauda langt fyrir aldur fram. Konur med EDS glima vid margvisleg
vandamal & medgongu. Ahrif vandamalanna sem tengjast EDS 4 medgongu eru allt fra
6paegindum yfir i lifsheettulega fylgikvilla. EDS hefur mikil ahrif & alla fjélskyldumedlimi
veika einstaklingsins, pad er mikilvaegt ad fjdlskyldan fai freedslu og studning, pvi margt getur
breyst innan fjélskyldunnar pegar einhver innan hennar feer greiningu a EDS. Okkar alyktun
er su ad ef heilbrigdisstarfsmenn og almenningur veeru medvitadri um tilvist pessa sjakdoms
veeri haegt ad greina hann fyrr og veita peim einstaklingum og fjolskyldum peirra pa adstod og

ummaénnun sem pau purfa.

Lykil hugtok i pessari samantekt eru: Ehlers — Danlos Syndrome, medganga, fading,

fjolskyldan og langvinn veikindi



Abstract

The purpose of this report was to familiarize the public and the health care specialists on the
subject of EDS. We will attempt to answer the questions: What influence does EDS have on
a pregnant woman, and what are the possible influences on the families involved in cronic
iliness. EDS is the name of a group of inherited connective tissue disorders. Where the
specific defect is in the production of collagen in the body. Collagens are the protiens that
give the connective tissues their elasticity and strength. This defect in the production of
collagen results in the connective tissues becoming weak stretching out and can easily tear
apart. EDS is most often inherited, for example, if one parent has the disease there is a 50%
chance of the child inheriting it. The instances of EDS is estimated at 1 in 5,000 — 10,000 and
this is including all of the different types. This report is a complimation of our research from
many sources or databases, where we found articles and research done on EDS. The results of
which show that the patients with EDS live with many compromises to their health and well
being. The worst types of EDS can even lead to an early death. Women with EDS are faced
with many problems during pregnancies. The influences from EDS during pregnancy range
from discomfort to life threatning symptoms. EDS has a large influence on the entire family
of the patient, which is why the family also needs support, because much can change within
the family when one is diagnosed with EDS. Our conclusion is that if the medical staff and
the public were aware of the existence of this disease. Then it could be identified earlier and

then the patients and thera families could get the help and support that they need.

The key issues in this report are: Ehlers-Danlos Syndrome, pregnancy, birth, family and

chronic illness.
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Kafli 1

Inngangur

[ pessari heimildarsamantekt er leitast vid ad svara spurningunni: Hvada ahrif hefur Ehlers-
Danlos syndrome a barnshafandi konur og hver eru ahrif langvinnra veikinda a fjolskyldur?
Tilgangurinn er ad vekja athygli & EDS og fylgikvillum & medgdngu, i faeedingu og eftir
feedingu, einnig reynum vid ad varpa ljosi a lidan og parfir fjélskyldna einstaklinga med EDS.
Medganga konu med EDS flokkast sem ahattumedganga og purfa peer konur reglulegra
eftirlit en adrar konur. Pad er mjog mikilvaegt ad hjukrunarfraedingar pekki einkenni EDS og
viti hvenar hatta er & ferd. Einnig er mikilvaegt ad hjukrunarfraedingar geti gert sér grein fyrir
freedsluporfinni hja einstaklingum med EDS, pungudum konum og fj6élskyldunni i heild med

tilliti til adsteedna hverju sinni.

EDS er frekar litid pekkt i heiminum i dag og sérstaklega & Islandi. bratt fyrir petta
bekkingarleysi pa hefur EDS mikil ahrif & lif folks. Ahrif EDS & medgéngu eru misjofn og
fara eftir pvi hvada typu af EDS konan er med, en sumar typur eru lifshaettulegar médur og
barni. Einstaklingar med EDS og fjolskyldur peirra purfa freedslu og studning til pess ad geta
lifad sem edlilegustu lifi pratt fyrir langvinn veikindi. bar sem greindar hafa verid margar

typur af EDS pa eru aherslur i freedslu og uménnun misjafnar eftir pvi hvada typu um radir.

Asteda pess ad umfjéllun um Ehlers — Danlos Syndrome (EDS) vard fyrir valinu er su
ad hofundar ritgerdarinnar pekkja konu sem hefur lengi pjadst af EDS. begar hun sagdi okkur
fyrst fra sinum veikindum pa vissum vid ekkert um EDS, hvad pad veeri, hver einkennin veru
eda hverjar afleidingarnar veeru a hennar daglega lif. Pegar vid forum ad verja meiri tima med
henni pa sdum vid hversu mikil ahrif EDS hefur & lif hennar, m.t.t. verkja, hreyfihdmlunar og

félagslegrar einangrunar.
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Hun sagdi okkur einnig ad ef ad EDS hefdi verid greint fyrr hja henni pa hefdi han fyrr fengid
sérhaefda og rétta medferd og pa veeri hin ekki ordin svona sleem i dag. Okkur fannst pad
varla forsvaranlegt ad vid sem verdandi heilbrigdisstarfsmenn vissum ekkert um EDS par sem
betta er alvarlegt astand sem hefur mikil ahrif & lif folks og &hrifin geta einnig verid

lifsdgnandi.

EDS hefur verid skipt nidur i mismunandi typur eda afbrigdi alls 11 og munum vid i
meginmali fjalla um helstu typurnar sem eru I, II, 111 og V. Ahrif EDS 4 medgongu og i
feedingu eru misalvarleg og fara pau eftir pvi hvada typu af EDS konan er med. Hverri typu af
EDS fylgja dkvedin einkenni p6 eru viss einkenni sem eru almenn og geta komid fram i 6llum
typum, pau eru teygjanleg hud, vidkveem had og yfirhreyfanleg lidGamoét. Hjartaloku vandamal
og vikkun & aortu geta komid fram i 6llum typum. Verkir um allan likamann og héfudverkur
geta einnig fylgt 6llum typunum. Typur | og Il eru svokdllud Klassisk afbrygdi af EDS, til
vidbotar vid sameiginleg einkenni fylgja klassiska afbrigdinu einkenni eins og laus lidamaét,
mjog teygjanleg og punn hid sem merst og rofnar audveldlega. Einnig er haeg saragraedsla
sem leidir til mikillar myndunar 6ra. Typu Ill af EDS sem er kollud yfirhreyfanlegt afbrygadi,
fylgja somu sameiginlegu einkennin, til vidbotar fylgja pessari typu einkenni eins og mjog
laus og 6stodug lidamat, einstaklingurinn fer endurtekid ar 1id vid litid alag eins og t.d. vid

pad ad kleeda sig (Mayo Clinic staff, 2010).

Typa IV ad EDS er kollud edaafbrigdi, pessi typa er sjaldgef en alvarlegust og
einkennin eru oft lifshattuleg, eins og mjog vidkvemt edakerfi og lifferi sem hafa
tilhneigingu til ad rofna. Pad er mikil hetta & samfalli @ lungum og pau hjartaloku vandamal
sem fylgja pessari typu geta verid mun alvarlegri en pau sem fylgja hinum typunum. HGdin er
bunn, half gegnsa og merst audveldlega. Blaedingartimi er lengdur og oft er mjog erfitt ad
stoppa blaedingu. Einkennandi andlitsdreettir fylgja pessu afbrigdi af EDS (Mayo Clinic staff,

2010).
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Gildi pessarar samantektar fyrir hjukrunarfraedi er ad upplysa hjukrunarfreedinga um
EDS og pau einkenni sem geta gefid visbendingar um ad EDS sé til stadar hja einstaklingi.
Pad er mjog mikilvaegt ad hjukrunarfreedingar séu vel vakandi fyrir einkennum svo ad haegt sé
ad gripa snemma i taumana og veita folki videigandi freedslu og studning sem getur studlad ad

betri lidan og baettum lifskjorum.

Helstu hugtok sem notud eru i heimildarsamantektinni eru: Ehlers — Danlos Syndrome,
medganga, faeding, fjdlskyldan og langvinn veikindi. Hugtakid Ehlers — Danlos Syndrome er
skilgreint sem arfgengt heilkenni sem erfist fra foreldrum til barna og er pad stokkbreyting &
geni sem veldur 6edlilegri byggingu og framleidslu a collageni (Mayo Clinic staff, 2010).
Hugtakid medganga er skilgreint sem pad ferli pegar kona er med einn eda fleiri lifandi
fésturvisa eda fostur i legi sinu. Medganga er oftast 38 vikur fra getnadi, p.e. um pad bil 40
vikum fra sidustu bleedingum, en henni lykur med faedingu barns, stundum med keisaraskurdi
(Wikipedia, e.d.). Hugtakid feeding er skilgreint sem sa timi pegar afkveemid kemur at ur kvid
maodurinnar og inni heiminn (Wikipedia, 2007). Hugtakid fjolskylda er skilgreint sem hopur
einstaklinga sem a sameiginlegt heimili par sem peir deila saman tomstundum, hvild,
tilfinningum, efnahag, abyrgd og verkefnum. Medlimirnir eru oftast fullordnar manneskjur af
badum kynjum eda einstaklingur, asamt barni eda bérnum peirra. Pau eru skuldbundin hvert
60ru i siaferdilegri og gagnkvaemri hollustu (Sigran Jaliusdéttir, 2004). Hugtakid langvinn
veikindi er skilgreint sem kroniskt astand, sem ekki er haegt ad leekna. (McDonald,

Zauszniewski og Bekhet, 2010).

Pessi heimildarsamantekt er byggd upp a fjorum megin pemum en pau eru, Ehlers —
Danlos syndrome, medganga, feding og parfir fjélskyldunnar. I byrjun pessarar samantektar
verdur fjallad almennt um EDS, helstu afbrigdi og einkenni hvers afbrigdis. Par & eftir er kafli
um EDS og medgongu par forum vid yfir helstu fylgikvilla og pad sem getur komid uppa a

medgdngunni og pad serteka eftirlit sem konur med EDS eru i & medgdngu.



I peim kafla fjéllum vid einnig um hjakrunarparfir pungadra kvenna med EDS. Naesti kafli
fjallar um pau vandamal sem geta komid upp i feedingunni og hvada sérteeku medferd pessar
konur purfa ad fa i feedingunni, einnig segjum vid fra pvi hverju parf ad fylgjast med eftir
feedingu hja konunni og hinu nyfaedda barni. | sidasta kaflanum verdur fjallad um parfir
fjolskyldunnar og peer breytingar sem verda & hdgum fjolskyldunnar pegar lanvinn veikindi
gera vart vid sig. Einnig fjollum vid um pau ahrif sem EDS hefur & einstaklinginn sjalfan og

peer hindranir sem verda a lifi hans. Vid fjoéllum einnig um ahrif EDS & fjolskylduna i heild.

Gagnasofnin sem notud voru vid heimildarleitina eru: Proquest, google scholar,
pupmed, google, mendeley og ScienceDirect. Helstu leitarord sem notud voru vid
heimildarleitina eru: Ehlers —Danlos Syndrome, EDS and woman, EDS and pregnancy, EDS
and symptoms, EDS complications, EDS definition, EDS and obstetricia, EDS and
gynecologic, EDS and maternity nurse care, EDS and birth, EDS and family, family care,

family nursing, illness in family, cronic illness og newborn with EDS.

Helstu takmarkanir vid gerd pessarar samantektar voru skortur a freedilegu efni a
islensku. Vid fundum engar freedigreinar um EDS 4 islensku og engar rannsoknir sem hafa
verid gerdar hér a landi. Vid vitum af rannsokn sem var gerd arid 2010, en han hefur ekki
verid birt, svo pad stdd okkur ekki til boda ad nota neitt Gr henni. Vid vorum itrekad bunar ad
reyna ad hafa samband vid adila sem gaetu hugsanlega gefid okkur upplysingar um tidnitélur
EDS 4 Islandi, en vid gatum bara fengid tidnitdlur um sdaafbrigdid. bad erlenda freedilega
efni sem vid fundum var nokkud einhaft og innihélt ekki mikid af nyjum uppgdtvunum i

sambandi vio EDS.



EDS er Iitid pekktur sjukdomur hér & landi, pvi er full porf & vakningu og aukinni
umraedu um einkenni og afleidingar EDS, badi & medal almennings og
heilbrigdisstarfsmanna. par sem vid fundum ekkert freedilegt efni & islensku um EDS péa
notudumst vid alfarid vid erlendar fraedigreinar i umfjollun okkar um EDS. Langvinn veikindi
eins og EDS hafa gridarleg ahrif & fjolskyldumedlimi pess veika. Vid notudumst einnig vid
erlendar greinar i umfjolluninni um langvinn veikindi og ahrif peirra & fjolskyldur. Vid
16gdum okkur fram vid ad finna nyjar heimildar og eru flestar heimildirnar fra arunum 2000 —

2011.



Kafli 2

Fraedileg samantekt

I kafla tvo i pessari freedilegu samantekt &tlum vid ad fjalla almennt um Ehlers —
Danlos Syndrome (EDS), greina fra mismunandi afbrigdum og hvada einkenni fylgja hverju
afbrigdi. bar & eftir munum vid fjalla um pad hvada ahrif EDS hefur & medgdngu og hvada
vandamal geta komid upp & medgdngunni med tilliti til médur og barns. Kaflinn par & eftir er
um faedingu barns hja konum med EDS, hvort sem um reedir keisaraskurd eda edlilega
faedingu um fedingarveg. | framhaldi af peim kafla kemur umfjéllun um pad sem er
mikilvaegt ad fylgjast med eftir feedingu barns hja konum med EDS, baedi med tilliti til modur
og barns. [ sidasta kaflanum munum vid fjalla um ahrif langvinnra veikinda & einstakling og
fjolskyldu hans. Einnig fjéllum vid um &hrifin & foreldra ef barn innan fjélskyldunnar er

langveikt. Ad lokum er samantekt ur efninu sem vid fjollum um i fyrri k6flum.
2.1 Ehlers-Danlos Syndrome

EDS er arfgengur bandvefssjukdomur, par sem akvedinn galli verdur & framleidslu kollagens i
likamanum. Kollagen eru prétein sem veita bandvefjum likamans dkvedinn teygjanleika og
styrk. begar talad er um bandvef likamans er att vid had, sinar, veggi liffeera, brjosk og adar.
pessi galli i kollagenframleidslu likamans verdur til pess ad vefir verda 6edlilega veikir, gefa
eftir og geta audveldlega rifnad. EDS erfist i lang flestum tilfellum rikjandi, p.e. ef annad
foreldri er med sjukddéminn pa eru 50% likur & ad barnid erfi sjukdéminn. Sjukdémurinn er
yfirleitt einkennandi innan fjolskyldunnar, sem pyadir ad foreldri med akvedid afbrigdi getur
ekki eignast barn med annad afbrigdi. Ekki er haegt ad vera arfberi og einkennalaus af

sjukdémnum.



En vegna pess hve litid sjakdomurinn er pekktur pa er talid ad i morgum tilfellum verdi
vidkomandi einstaklingur jafnvel ekki greindur, eda greinist i morgum tilfellum ekki, fyrr en
hann er kominn & fullordinsar (Whitelaw, 2004). Algengi EDS er talid vera 1 & moéti 5,000 —
10,000 manns & heimsvisu (Lind og Wallenburg, 2002). Arid 2010 héfdu verid greindir 10
einstaklingar med a&daafbrigdid & Islandi, af peim eru atta einn & lifi, pessir einstaklingar eru
allir innan sému fjolskyldunnar (Signy Asta Gudmundsdottir, 2010). Tolur vardandi EDS
almennt eru ekki til hér & landi og petta er vangreind vandamal. Almennt er Iitid vitad um
algengi erfdasjikdoma & Islandi, par 4 medal er EDS (Reynir Arngrimsson, munnleg heimild,

27. April 2012).

Fyrsta kliniska lysingin & EDS var sett fram arid 1892 af Dr. Tschernogobow (Dultta,
Wilson og Oteri, 2011). Hann greindi fra 6venjulegum lidleika og vidkvaemri hid i grein sem
birtist i Moskvu arid 1892 (Savasta, Merli, Ruggieri, Bianchi og Sparta, 2011). EDS dregur
nafn sitt fra donskum hadsjukdémalaekni ad nafni Edward Ehlers og fronskum leekni med
sérfredipekkingu i hudsjukdémum ad nafni Henry-Alexandre Danlos (Dutta, Wilson og
Oteri, 2011). Fyrstu skrif Edwards Ehlers birtust arid 1901 og fyrstu skrif Henri- Alexander
Danlos birtust arid 1908. peir birtu uppg6tvanir sinar sjalfstett og sameinudu sidar verk sin

(Savasta, Merli, Ruggieri, Bianchi og Sparta, 2011).

EDS er skipt nidur i nokkrar typur, byggt & tilteknum einkennum hverrar typu. Alls
hafa verid greind 11 mismunandi afbrigdi af EDS. pau afbrigdi sem vid atlum ad fjalla um
eru: typur I og Il sem eru yfirleitt flokkadar saman sem klassisk afbrygdi, typa 111 sem er
yfirhreyfanlegt afbrygdi og typa IV sem er &daafbrigdi. bott ad alvarleiki einkenna sé afar
mismunandi eftir pvi hvada typu um raedir, pa eru nokkur einkenni sem eru sameiginleg med
ollum afbrigdum. Algengustu sameiginlegu einkennin eru: teygjanleg og vidkveem hid sem
merst eda rofnar audveldlega og graer haegt. Einnig eru laus lidamot til stadar i 6llum

afbrigdunum (Mayo Clinic staff, 2010).



Pau einkenni fra taugakerfi sem virdast vera sameiginleg med 6llum afbrigdum af
EDS eru hofudverkir. Pad eru yfirleitt migreni hofduverkir med og &n aru og

spennuhofudverkir sem folk finnur fyrir (Savasta, Merli, Ruggieri, Bianchi og Sparta, 2011).
2.1.1 Klassiska afbrigdid

Klassiska afbrigdid er asamt yfirhreyfanlega afbrigdinu sem fjallad verdur um a eftir,
algengasta formid af EDS, pau eru samanlegt um 60% af greindum EDS sjuklingum (Dultta,
Wilson og Oteri, 2011). Adaleinkenni klassiska afbrigdisins eru fra hudinni, hun er slétt, mjuk
vidkomu og mjdg teygjanleg. Ef togad er i hidina pa teygist mikid a henni og han skreppur
snoggt til baka. HUdin er mjog vidkveem og rofnar audveldlega vid tiltélulega litinn averka,
sérstaklega yfir alagspunktum eins og hnjam og olnbogum. Pau svaedi sem eru Utsett fyrir
averkum eru skoflungar, enni og haka. Saragraedsla er mjog seinkud og sar eru gjorn & ad
opnast aftur eftir ad pau virdast gréin, mikil, breid og 1jot 6r myndast sem dofna yfirleitt ekki
mikid med timanum. Pegar sari hja EDS sjuklingi er lokad med saumum pa er mikilvaegt ad
bad sé ekki tog & hudinni. Einnig parf ad setja fleiri spor og saumarnir purfa ad vera i
helmingi lengur en hja heilbrigdum einstaklingi. Hadin merst einnig mjég audveldlega vid

litid hdgg (Wenstrup og Paepe, 2007).

Onnur einkenni klassiska afbrigdisins eru fra lidum, peir eru of lausir sem getur
valdid pvi ad folk getur hrokkid ar og i lid. beir lidir sem er vidkvemastir eru: Axlir,
hnéskeljar, fingur, mjadmir, GInlidur og vidbein. Ad 6llu jofnu geta einstaklingarnir sjalfir

komid sér i lidinn og purfa ekki alltaf ad leita sér leeknisadstodar.

Einkenni fra vddvum koma fram sem minnkadur vdvastyrkur, vodvapreyta og
vodvakrampar. Sjaldgeefustu einkennin i klassiska afbrigdinu eru fra hjarta - og s&edakerfinu.
Hjartalokur geta fallid saman, vikkun & aortu og fyrirvaralaust rof & storum &dum (Wenstrup

og Paepe, 2007).
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Vid greiningu a klassiska afbrigdinu af EDS er adallega studst vid kliniska skodun og
fjolskyldusdgu. Pad sem er athugad vid kliniska skodun er teygjanleiki hudar, alltaf & ad
athuga teygjanleika & heilli had. Almennt Gtlit hidar er skodad med tilliti til Gramyndunar &n
averka & hnjdm og olnbogum. Hreyfanleiki lida er meaeldur med pvi ad kanna lidleika
litlafingurs og pumalfingurs. Einnig er athugad hvort ad einstaklingurinn geti rétt ar
olnbogum og hnjdm umfram 10 gradur af edlilegri stédu og pad er athugad hvort ad
einstaklingurinn geti sett 16fa flata & goIfid med pvi ad beygja sig fram, an pess ad beygja

hnén (Malfait, Wenstrup og Paepe, 2010).
2.1.2 Yfirhreyfanlega afbrigdid

Eins og &dur var greint fra pa eru yfirhreyfanlega afbrigdid og klassiska afbrigdid
samanlagt um 60% allra greindra EDS tilfella (Dutta, Wilson og Oteri, 2011). Adaleinkenni
yfirsveigjanlega afbrigdisins eru fra lidum, peir eru mjog lausir og einstaklingar fara itrekad
ar lig, baedi vid litid alag eda alveg upp ur purru, pegar pad gerist pa fylgir pvi mikill sarsauki.
Otimabeer hrérnun i lidum t.d. lidagigt er algengt einkenni. Pessir miklu og langvarandi verkir
eru hamlandi fyrir einstaklinginn baedi likamlega og andlega. Einkenni fra hadinni eru minni i
bessu afbrigdi heldur en i klassiska afbrigdinu, pé er hudin teygjanleg og mjuk viokomu, en ef
pad er mikil dramyndun pa bendir pad til pess ad einstaklingurinn sé frekar med klassiska

afbrigdid (Malfait, Wenstrup og Paepe, 2010).

Onnur greiningarmerki yfirhreyfanlega afbrigdisins er starfraen truflun i ristli og
réttstoou hradtaktur (Dutta, Wilson og Oteri, 2011). Vid greiningu a yfirhreyfanlega
afbrigdinu er oftast eingdngu studst vid kliniska skodun og fjolskyldusdgu (Malfait, Wenstrup

og Paepe, 2010).
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2.1.3 AEdaafbrigoio

FAdaafbrigdid er frekar sjaldgeeft en jafnframt alvarlegasta afbrigdid af EDS, pad er um
10% af 6llum greindum tilfellum af EDS (Dutta, Wilson og Oteri, 2011). Af 6llum
afbrigdunum af EDS pé eru verstar horfur i edaafbrigdinu, par sem mikil hetta er &
fyrirvaralausu rofi & stdrum &dum og holum liffeerum, jafnvel snemma & &vinni (Paepe og
Malfait, 2012). pessu afbrigdi fylgja margbreytileg einkenni, mérg hver lifségnandi.
A daafbrigdid synir yfirleitt litil einkenni i barnaesku en um 20 &ra aldur eru 25%
einstaklinganna komnir med einhverskonar einkenni og um 40 &ra aldur eru 80%
einstaklinganna komnir med einkenni. Medal lifaldur einstaklinga med edaafbrigdid af EDS
er um 48 ar, og konur med &daafbrigdid eru i mjog svo aukinni hettu & ad fa alvarleg og

lifsgnandi einkenni @ medgongu (Johnston, Occhipinti, Baluch og Kaye, 2006).

Eitt af pvi sem einkennir petta afbrigdi eru sérstakir andlitsdreettir. Kinnbeinin eru
Gtsteed og kinnar eru innfallnar. Augun virdast sokkin eda bdlgin og oft er hadlitur i kringum
augun dekkri. Nefid er grannt og mjott og varir eru punnar og mjoar, pad sést betur & efri
vorinni. HAdin er 6edlilega punn, fol og gegnse. Adar sjast vel sérstaklega a brjostkassa,
6xlum og stundum a kvid. HGdin eldist hratt og illa sem kemur fram pannig ad margir ungir
einstaklingar eru med huo & vid eldri félk. Hadin merst mjég audveldlega og mikid en pad er
eitt af adal greiningarmerkjum pessa afbrigdis. Pad virdist ekki vera ad éedlilegur teygjanleiki

hadar fylgi pessu afbrigdi af EDS (Germain, 2007).

Einkennin fra hjarta — og &dakerfinu eru viokvaemar &dar sem geta audveldlega
rofnad og myndad gula. peer &dar sem oftast rofna eda mynda gula eru midlungs og stérar
&adar i kvidarholi og brjostholi. Alvarleg hjartaloku vandamal geta komid fram og péa eru pad
lokurnar sjalfar eda hjartad sem eru undir ahrifum fra EDS (Johnston, Occhipinti, Baluch og

Kaye, 2006).
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Adaafbrigdinu af EDS fylgir einnig aukin heetta & fyrirvaralausu rofi & liffeerum, oftast
eru pad lifferi i kvidarholi sem rofna. Pau liffaeri i kvidarholi sem eru helst i hattu & ad rofna
eru smagirni og ristill, par er Sigmoid hluti ristilsins i mestri haettu (Johnston, Occhipinti,
Baluch og Kaye, 2006). Danartioni af voldum rofs & smapormum eda ristli er tiltdlulega lag.
Pad er haegt ad tengja pessa lagu danartioni vio framfarir i leeknisfraedinni, par sem laeknar
geta med skurdadgerd oft gert vid rof & ristli eda smapormum. Einnig er aukin hatta &

fyrirvaralausu rofi a lifur og milta (Germain, 2007).

Vid greiningu & edaafbrigdinu er adallega studst vid kliniska skodun og
fjolskyldusogu. Vid kliniska skodun er hudin metin med tilliti til marbletta, einnig er
einstaklingurinn bedinn um ad halla sér fram og pé attu &darnar & bakinu ad koma vel i 1jos.
Einkenni i andlitinu eru ekki alltaf aberandi og pad getur gert greininguna erfidari. Ef
einstaklingurinn hefur haft einkenni fra hjarta — og edakerfinu eda meltingarfeerum péa gefur
pad visbendinu um adaafbrigdi EDS. bad eru skiptar skodanir um pad hvort ad senda eigi
folk i miklar rannsoknir vid greininguna eins og MRI, pvi pad valdi 6parflega miklum kvida
0g stressi, sem getur verid hettulegt EDS sjaklingum, sérstaklega peim sem eru med

&0daafbrigdid (Germain, 2007).

2.1.4 Daglegt lif med EDS

Rannsokn var gerd i Svipjod arid 1998, um ahrif EDS & daglegt lif folks. Nidurstodur
rannsoknarinnar voru birtar i timaritinu International Journal of Nursing Studies arid 2000.
petta var upphafleg leitandi rannsokn med eigindlegri nalgun. beir einstaklingar sem voru
oronir 18 ara og voru medlimir i studningshop fyrir EDS sjuklinga var bodid ad taka patt.
Allir patttakendurnir fengu skriflegt upplysingabréf i pésti, i pvi voru upplysingar um tilgang
ransoknarinnar og rétt patttakanda til pess ad draga sig ut ur rannsokninni hvenar sem peir

vildu.
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Viku eftir ad patttakendurnir fengu bréfid i posti var haft samband vid pa i gegnum sima og
rannsakandi og patttakandi komu sér saman um stad og stund fyrir vidtalid. Vidtolin foru fram
annadhvort & heimili patttakandans eda skrifstofu pess sem tok vidtalid. [ fyrsta vidtali var
péatttakandinn bedinn um ad lysa sjukdémi sinum og segja fra pvi hvada hindranir
sjukdomurinn hefdi & lif hans. Eftir ad fyrstu vidtolin hofdu farid fram pé voru hannadir
spurningarlistar Ut fra pvi helsta sem kom Ut ur viétélunum. Rannséknin syndi fram & marga
peetti sem héfou veruleg ahrif & lif folks, peir voru: Ad lifa i stddugum Otta, 6tti vid
skinnaverka sem endudu yfirleitt sem opin sar sem purfti ad sauma, konur éttudust ad verda
bungadar vegna hattunnar sem pungum hefur i for med sér fyrir peer sjalfar og 6feedda barnid.
Foreldrar barna med EDS 6ttudust ad verda deemd sem keerulausir eda ofbeldisfullir foreldrar
par sem bdrnin voru yfirleitt med stéra og marga marbletti og pau féru jafnvel oft ur lid.
Foreldrar voru & sama mali um pad ad peim leid mjog illa pegar pau purftu ad fara med bornin
a slysadeild vegna averka sem bornin fengu. Margir s6gdu ad starfsfolkio hefdi alveg eins
getad spurt pau beint ad pvi hvort ad pau vaeru ad beita barnid ofbeldi. Otti vid atvinnuleysi
var algengur par sem folk gat oft a tidum ekki maett peim kréfum sem vinnuveitendur gerdu
til starfsmanna sinna. Otti vid versnun & sjukdémnum var mikill og sagdist folk lifa i peim
6tta daglega. A0 lifa vid verki var stor pattur i lifi allra patttakendanna, verkirnir voru allt fra
bvi ad vera i tvo tima & dag i pad ad vera stanslaust allan daginn og yfir néttina. Verkir tengdir
minnihattar adgeroum og tannvidgerdum voru algengir par sem pad gengur oft mjog illa ad
deyfa EDS sjuklinga. Allir patttakendurnir lystu skilningsleysi hja almenningi og einnig hja
heilbrigdisstarfsfolki. patttakendurnir sogdu ad pad veeri oft & tidum nidurdrepandi ad fara til
leeknis eda ad leita sér annarskonar adstodar par sem heilbrigdisstarfsfolk tok oft & tioum ekki
mark a verkja kvortunum peirra par sem ekki veeri haldbaer asteeda fyrir verkjunum. EDS
hafdi ahrif & allt i lifi patttakendanna t.d. skdlagéngu og starfsferil (Berglund, Nordstrém og

Lutzén, 2000).
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2.2 EDS og medganga

Hvada vandamal geta komid upp & medgongu hja konum med EDS? | upphafi var talid ad
konum med EDS farnadist vel & medgdngu. Pad var svo arid 1950 sem tilfelli um vandamal &
medgongu og jafnvel andlat mdadur og /eda barns foru ad vekja athygli heilbrigdisstarfsmanna.
Birtingarmyndir pessara vandaméla voru misalvarlegar og misgreindar sem t.d. sykingar eda
leghalsbilun. T byrjun var talid ad klassiska afbrigdinu fylgdu alvarlegustu vandamalin af pvi
ad pau vandamal voru algengust eda um 80% allra tilfella (Silva, Pereira, Oliveira og

Carneiro, 2006).

Margvisleg vandamal geta komid upp & medgdngu, i feedingu og eftir feedingu hja
konum med EDS og pad fer eftir pvi hvada afbrigdi af EDS um raedir hversu alvarleg
vandamalin eru og hverjar afleidingarnar verda fyrir médur og barn (De Vos, Nuytinck,

Verellen og Paepe, 1999).
2.2.1 Klassiska/yfirhreyfanlega afbrigdid og medganga

Klassiska afbrigdinu af EDS fylgir dhaetta a medgongu badi fyrir médur og barn. Yfirleitt er
aheettan ekki lifsognandi modurinni. Heaettan & fylgikvillum & medgoéngu eykst eftir pvi sem
konan hefur haft alvarlegri einkenni tengd EDS fyrir medgodngu. Ef hid éfedda barn hefur erft
EDS frd modur eda fodur pa eru meiri likur a feedingu fyrir timann sékum rofs &
fosturhimnu/liknarbelg (Malfait, Wenstrup og Paepe, 2010). Mjadmagrindin verdur mjog

0stddug og getur pad valdid konunni 6paegindum og verkjum (Lind og Wallenburg, 2002).

Konum med yfirhreyfanlega afbrigdid af EDS er heett vid pvi ad einkenni verdi verri &
medgodngu, asamt pvi ad fylgikvillar medgdéngunnar geri vart vid sig. Alvarlegustu
vandamalin i pessu afbrigdi eru feding fyrir timann vegna pess ad leghalsinn er ekki ndgu

sterkur og opnast fyrir timann. Konur verda oft fyrir pvi ad missa itrekad fostur.
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Pad er stundum gerdur leghalssaumur til ad fyrirbyggja 6timabaera vikkun &
leghalsinum. bad er aukin heetta & rofi & fosturhimnu/liknarbelgnum sem getur leitt til
feedingar fyrir timann (De Vos, Nuytinck, Verellen og Paepe, 1999). Yfirleitt pola konur med
yfirhreyfanlega afbrigdid medgonguna nokkud vel. Algengasta vandamalid & medgdngu er
ostoduleiki i mjadmagrind sem getur valdid miklum épaegindum fyrir konuna (Lind og
Wallenburg, 2002). Vegna pess hve mjadmagrindin og nedstu hryggjarlidir verda éstddug &
medan & medgdngunni stendur, pa er mikilveegt ad konurnar séu i reglulegu eftirliti hja
sveefingarleekni sem metur stéou mjadmagrindar og hryggjalida med tilliti til veenlegasta
stungustadar vid deyfingu pegar kemur ad fedingu. Par sem faeding fyrir timann er nokkud
algeng i pessu afbrigdi pa er naudsynlegt ad konan hitti sveefingarleekni reglulega til pess ad

veenlegasti stungustadurinn hverju sinni sé alltaf kunnur (Sood, Robinson og Suri, 2009).

Dutta, Wilson og Oteri (2011) lysa i grein sinni Klinisku tilfelli af 29 &ra frumbyrju
sem greindist med yfirhreyfanlega afbrigdid af EDS 23 ara gdmul. Han byrjadi ad finna fyrir
einkennum 14 ara gémul, fyrstu einkennin voru verkir i nedri hluta baks, verkurinn for svo
lika ad gera vart vid sig i hnjanum, eftir pad for hin ad fara endurtekid Gr mjadmarlio beggja
megin. Han hafdi tilhneigingu til ad fa marbletti af litlu tilefni og han var med éramyndun &
alagssveedum. Han var einnig med irritable bowel syndrome eda idradlgu. Han hafdi fra
unglingsaldri verid hja sjukrapjélfara vegna 6utskyrdra lidverkja. A unga aldri hafdi hin farid
i nokkrar adgerdir t.d. botnlangatoku og halskirtlatoku par sem allt gekk vel og ekkert kom
uppa. Hun for svo i nefadgerd par sem vard mikil blaeding sem reyndist erfitt ad hemja, henni
voru pa gefnar fjorar einingar af bl6di. HUn hafdi einnig fundid fyrir hjartslattaronotum og
hradtakti, pa var han send til hjartaleeknis sem setti hana i sélarhrings hjartalinurit. Par komu i
1j6s endurtekin hradtaktarkdst ad degi til sem gerdu ekki vart vid sig & néttinni.
Fjolskyldusagan er pannig ad médir hennar greindist ung med lidagigt og einnig médur amma

hennar. Enginn i fjolskyldunni hafdi fengid formlega greiningu & EDS.
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Fra 13. viku medgongunnar var han undir miklu eftirliti hja medal annars sérfreedingi i
gigtarsjukdomum, sérfraeedingi i bl6dsjukdomum, hjartasérfreedingi og sveefingarlaekni.
Gigtarleeknirinn radlagdi keisarafedingu vegna mikilvaegis pess ad lidirnir getu verid i
edlilegri stddu vegna heettunar & pvi ad hun myndi fara ar mjadmarlid vid edlilega feedingu.
Blodmeinalaeknirinn rddlagdi blédrannsokn med tilliti til bledingartima og blodflogu
talningar og virkni, Gt fr4 nidurstédum ar blédprufunum var ekki talin aukin hztta & mikilli
blaedingu hja henni tengt keisaraskurdinum. Hjartaleknirinn radlagdi hjartadmskodun og
hjartalinurit sem gafu edlilegar nidurstodur. A 28. viku medgéngunnar voru henni gefnir
sterar sem hjalpa til vid ad styrkja lungu hins 6feedda barns, vegna pess hve hettan &
fyrirburafedingu er mikil. Pad var svo akvedid ad hun fari i keisara & 36. viku medgdngunnar
og ef hun feeri & stad i feedingu fyrir pann tima pa faeri hun i bradakeisara. | hennar tilfelli var
pad adallega vegna pess hve gjorn hun var & ad fara ar mjadmarlid sem keisaraskurdur vard
fyrir valinu. Svafingarlaeknirinn lagdi til ad teknar veeru blodprufur ar henni og peer sendar i
krossprof, til pess ad naegilega mikid blod veeri tilteekt i adgerdinni ef til pess keemi ad henni
feeri ad bleeda mikid. Hann lagdi einnig aherslu & mikilvaegi pess ad allir sem taekju patt i
adgerdinni gerdu sér grein fyrir bleedingarhaettunni. Konan vildi frekar vera vakandi i
adgerdinni og fa maenudeyfingu pratt fyrir bledingarhattu af voldum deyfingar stungunnar. A
24. viku var hun 16gd inn vegna hradslattar og madi, han for i rannsoknir og allt kom edlilega
Gt, han atskrifadist af spitalanum nokkrum dogum seinna. A 28. viku for adeins ad bleda hja
henni og samdrattir gerdu vart vid sig, hun var pa einnig 16gd inn & sjukrahus til eftirlits i
nokkra daga. Hun for i medgéngu sonar sem syndi edlilegan proska hja barninu. pad var svo &

35. viku sem han for & stad i faedingu, hun fér pa i bradakeisara eins og akvedid hafdi verid.
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Lidum var haldid i edlilegri stddu og engin vandamal tengd peim komu fram, pad voru
engin vandamal i sambandi vid deyfinguna og bl6dtap i adgerdinni var a&tlad 400 ml. pad
gekk vel ad loka skurdinum og greri hann &n vandamala. Barnid faeddist heilbrigt og var 1920
gromm ad pyngd med apgar uppa 9 (Dutta, Wilson og Oteri, 2011). Hofundar greinarinnar
vildu koma pvi & framfeeri hversu mikilvaegt pad sé ad fagfolk vinni saman til ad tryggja sem
besta Gtkomu fyrir m6dur med EDS og barnid hennar. bad parf ad meta hvert tilfelli

sérstaklega med tilliti til einkennana sem konan hefur (Dutta, Wilson og Oteri, 2011).

2.2.2 AEdaafbrigoid og medganga

FAdaafbrigdinu af EDS fylgja margvisleg og alvarleg vandamal & medgéngu. Konum med
a&daafbrigdid af EDS er oft radlagt ad verda ekki pungadar sokum peirra lifségnandi
vandamala sem koma fram a medgongu og i feedingu. Ef konur verda pungadar pa er meelt
med pvi ad enda medgonguna fyrir 16. viku. Pad er ad sjalfsogdu val konunnar hvort han vilji
halda medgongunni afram eda enda hana. Konurnar fa ytarlega fraeedslu um hverjar heatturnar
eru og hver ahrifin gaetu ordid fyrir peaer og hid 6feedda barn. bar konur sem velja ad halda
medgdngunni afram eru flokkadar sem ahattusjuklingar og medganga peirra er flokkud sem
aheaettumedganga, peer purfa ad vera undir miklu eftirliti hja leknum med sérfraedipekkingu &
pessu svidi (Hammond og Oligbo, 2012). Adaafbrigdinu af EDS fylgir einnig aukin heetta &
feedingu fyrir timann vegna pess hve leghalsinn er slappur og opnast of fljétt. Einnig er hatta
a ad leg konunnar rifni sérstaklega & sidasta pridjungi medgdngunnar (Johnston, Occhipinti,

Baluch og Kaye, 2006).

Blodmagn konunnar @ medgdngu eykst og naer hamarki i kringum 32. viku. bessi
aukning blodmagni eykur alagid & edakerfid og par sem pad er mjog vidkvemt fyrir pa
verdur meiri heetta a rofi a @dum og edagulamyndun. Flestar feedingar verda med fyrirfram

akvednum keisaraskurdi & milli 32. og 35. viku.
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Keisaraskurdur er framkveemdur petta snemma til pess ad draga ur prystingi i kvidarholinu en
of mikill prystingur eykur haettuna & rofi @ midlungs og storum &dum i kvidarholi og
brjostholi. Komid hefur fram ad med pvi ad framkvaema keisaraskurd petta snemma pa
minnka likurnar & lifsognandi fylgikvillum EDS og danartidni meedranna leekkar. Einnig
kemur keisaraskurdur i veg fyrir sleema averka & spangarsveaedinu sem konur med
aedaafbrigdid hljota yfirleitt i kjolfar feedinga um faeedingarveg. b6 ad keisaraskurdur sé ad 6llu
jofnu betri kostur en edlileg faeding pa er hann alls ekki ahattulaus fyrir konuna, par er margt
sem spilar inni en einn af peim pattum er ad pad getur verid mjog erfitt ad stoppa bledingu

eftir keisaraskurd hja konum med a&daafbrigdid af EDS (Hammond og Oligbo, 2012).

Lurie, Manor og Hagay (1998) lysa i sinni grein klinisku deemi af 33 &ra konu, sem var
pungud i annad sinn, i petta skiptid gekk hun med tvibura. Hun greindist & barnsaldri med
a&daafbrigoid af EDS. Fyrri medganga hennar endadi med fyrirburafeedingu a 32. viku vegna
rofs & fosturhimnu/liknarbelg, drengurinn sem han 6l var 2000 gromm ad pyngd en hann var
sidar greindur med aedaafbrigdid af EDS. Konan var 16gd inn nokkrum sinnum medan a sidari
medgdngunni stdd, fyrsta innlégnin var a sjoundu viku, pa var hin med lungnabdlgu og
pbvagfeaerasykingu, hin var medhdndlud med syklalyfjum i @3. A medan han var inniliggjandi
pa for hun ad finna fyrir miklum héfudverkjum, myndataka af hofdi an skuggaefnis syndi
ekkert ¢edlilegt. Laeknar radlogdu henni pa ad enda medgodnguna vegna pess hve hattan
fylgjandi medgongunni var mikil. Han dkvad ad halda medgdngunni &fram, adallega vegna
trdarlegra asteedna. A 12. viku var hin aftur 16gd inn, pa vegna bladingar fra leggéngum, hin
for i sénar og pa sast enginn hjartslattur hja 6drum tviburanum, en hinn dafnadi edlilega,
blaedingin stod i tvo daga. A 20. viku var hin 16gd inn vegna grunnlagrar segablaedabolgu
fyrir nedan hné. Bl6dtappi var utilokadur med émskodun. Hun fér a pessum tima i fjélda

rannsokna sem syndu ekkert 6edlilegt.
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Hjartabmskodun syndi hinsvegar skerta starfsemi i mitralloku vegna mitrallokuleka, litillega
skert fleedi var um 6s&d en pad var god virkni i baedi heaegri og vinstri sleglum. Fosturproski
var edlilegur fyrir utan klumpuf6t. Leknarnir komust ad peirri nidurstédu ad pad veeri
druggast ad hun veeri innl6go & sjukrahisinu fram ad feedingu barnsins. par sem blédmagn
konu & medgdngu naer hdmarki a 32. viku og hun hafdi adur feett fyrir tima vegna rofs &
fosturhimnu pé var akvedid ad barnid yrdi tekid med keisaraskurdi eins fljott og heegt veeri.
Henni voru & pessum tima gefnir sterar til ad styrkja lungu barnsins. pad var svo dkvedid ad
hin skyldi fara i keisaraskurd & 32. viku. A 30. viku fann hin skyndilega fyrir mikilli maedi,
ondunartioni var hrdd, blodprystingur var innan edlilegra marka og pulsinn var nokkud
hradur. petta astand stdd yfir i tvo klukkutima svo for hin ad jafna sig. Bl6dprufur og adrar
rannsoknir komu edlilega Gt. A milli 30. og 32. viku fékk hdn tvo skammta af sterum til ad
styrkja lungu barnsins. Keisaraskurdurinn var svo framkvemdur & 32. viku, m&dirin var
sveefd i adgerdinni. FOdrud verkfeaeri voru notud til pess ad halda vef fra i adgerdinni, til pess
ad minnka likur & rifum og sarum, klemmur voru settar & adar til ad minnka bledingu. Oll
vefjalog voru tekin saman med sérstakri varfaerni og hudin var tekin saman med plastrum og
heftum. M6dirin var med dren Ur skurdsari i fjora sélarhringa. Drengurinn var 1700 grémm ad
byngd med apgar uppa niu & fyrstu minatu og apgar uppa 10 eftir fimm minatur. Mddirin og
drengurinn voru utskrifud af sjukrahdsinu eftir tveggja vikna dvél an nokkurra vandamala

(Lurie, Manor og Hagay, 1998).
2.3 Hjukrunarparfir pungadra kvenna med EDS

Hverjar eru hjukrunarparfir pungadra kvenna med EDS? bad veltur mikid til & pvi hvada
afbrigoi af EDS konan er med. pad sem veldur konum med klassiska afbrigdid mestum
Opaegindum er grindarlos med miklum verkjum. bad eru til ymis hjalpartaeki sem geta dregid
ar 6pzegindum a medgodngu. Medgdngubelti sem konan er med a sér a daginn stydur vel vid

grindina og getur dregid ur verkjum.
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pad getur einnig verid gott ad hafa sndningslak & riminu, petta er ekki alltaf nég og purfa

konurnar oft ad stydjast vid hakjur (Lind og Wallenburg, 2002).

Grindarlos er einnig algengasti fylgikvillinn & medgdngu hja konum med
yfirhreyfanlega afbrigdid, peim konum er rédlagt ad nota somu hjélparteeki og konum med
klassiska afbrigdid (Lind og Wallenburg, 2002). I fjolda rannsokna kemur fram mikilveegi
einstaklingsmidadrar freedslu til kvenna sem eru med grindarverki & medgongu, freedslan parf
ad koma inn i madraverndina um leid og konan fer ad fa verki. Auk freedslu geta
medferdardrradi vid grindarlosi verid sjukrapjalfun, vatnsleikfimi atlud pungudum konum,
nalarstungur og oft er porf & salfraediadstod. I sjukrapjalfun felast margir peettir, en markmid
sjukrapjalfunarinnar er ad hafa ahrif & lifaflfreedilega peetti. Pad er gert med a&fingum sem
vinna ad pvi ad baeta likamsstéduna og stodugleika mjadmagrindar. I sjikrapjalfun er einnig
unnid ad verkjastillingu med nuddi og annarri mjukvefjamedferd. Sjukrapjalfarar radleggja
konum vid val & hjalparteekjum asamt pvi ad gefa konum hagnyt rad um hvernig best sé ad
bera sig ad vid vissa hluti (Erna Kristjansdottir, Bryndis Bjork Asgeirsdottir og Margrét Lilja
Gudmundsdottir, 2007). Konur med EDS geta ordid pad sleemar af grindarglionun og
6stodugleika i hnjam ad pad parf ad legga peer inn, oft er pad i kringum 35. viku (Dutta,
Wilson og Oteri, 2011). Konur med yfirhreyfanlega afbrigdid verda sérstaklega sleemar af
6stodugleika i mjadmagrind og nedstu hryggjarlioum. Eins og fram hefur komid pa verda
mjadmagrind og nedstu hryggjarlidir mjog 6stddug a medgoéngu hja konum med
yfirhreyfanlega afbrigdid. Eftirlit hja sveefingaleekni med tilliti til stungustadar til ad deyfa i
feedingunni er pvi mikilvaegt, sérstaklega hja konum med yfirhreyfanlega afbrigdid (Sood,

Robinson og Suri, 2009).
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Rannsokn sem Lind og Wallenburg (2002) gerdu i Hollandi syndi ad fésturhimnur
Ofeedds barns sem hefur erft EDS fra 6dru foreldri eru mun vidkveemari en hjé heilbrigdum
6feeddum bérnum og pvi mun meiri heetta & faedingu fyrir timann sékum rofs & fésturhimnum.
I rannsokninni kom pad einnig fram ad fading fyrir timann hja heilbrigdum konum sem
gengu med barn sem hafdi erft EDS fra fodurnum var algengari en hja konum med EDS en
gengu med heilbrigt barn. Konum med EDS er einnig heettara vid ad fa sykingu i
fésturhimnurnar. Pad er pvi mikilveegt ad fylgjast vel med pessum konum & medgongu og
reglulegt eftirlit med leghalsi, legi og pvagferum er mikilveegur pattur af maedraverndinni

(Lind og Wallenburg, 2002).

par sem vandamal @ medgdngu, i fedingu og stuttu eftir feedingu, baedi tengd modur
og barni eru algeng hja konum med EDS pé flokkast medganga pungadrar konu med EDS
undir dhaettumedgongu (Johnston, Occhipinti, Baluch og Kaye, 2006). Medganga er flokkud
sem ahaettumedganga pegar pad er fyrirséd ad hatta er & skada hja modur eda barni, eda ef lifi
modur eda barns er 6gnad a medgodngunni eda i feedingunni. Pad er mjog mikilvaegt ef um
ahaettumedgongu er ad reeda ad konan hafi gédan studning fra sinum nanustu, helst maka. par
sem ferlid getur verid mjog stressandi og erfitt fyrir verdandi médur (Depp, 2011). Konur sem
eru i dhaettumedgongu eru i ndkvaemu eftirliti @ medgongunni, par sem vel er fylgst med lidan
maodurinnar og barnsins. Pad er mikilvaegt ad konan viti af hverju hennar medganga er
skilgreind sem ahattumedganga, ef konan veit asteeduna pa getur hin tekid meiri patt i
medferd sinni og han er liklegri til pess ad fara eins vel med sig og hid 6feedda barn og hdn
getur. Hver medganga er mismunandi og pad er mikilveegt ad flokka ekki allar pungadar
konur sem eru greindar i ahaettumedgdngu undir sama hatt. Medganga getur verid flokkud
sem ahattumedganga strax fra byrjun, pa yfirleitt vegna heilsufars konunnar, undirliggjandi

sjukddéma eda fyrri sogu um vandamal & medgongu, i feedingu eda eftir feedingu.
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Einnig getur edlileg medganga prdast yfir i dhaettumedgdngu ef atand konunnar eda

barnsins breytist til hins verra medan a medgongu stendur (Mayo Clinic staff, 2011).

Medganga konu med edaafbrigdid af EDS er alltaf flokkud sem &haettumedganga par
sem mjog margt og lifségnandi getur komid uppa & medgdngunni. Pad er mikilveegt ad konur
med sedaafbrigdid séu undir reglulegu eftirliti hja leknum med pekkingu & EDS. Rof & storum
@dum i kvidarholi og brjéstholi eru medal fylgikvilla medgdngunnar og einnig rof & pérmum
og legi, pad & sérstaklega vid & sidasta priojungi medgdngu (Lind, Henk og Wallenburg,

2002).
2.4 Faeding og klassiska afbrigdid

Hvad getur komid uppa i fadingu hja konum med EDS? I klassiska afbrigdinu og
yfirhreyfanlega afbrigdinu er margt sem getur komid uppa i fedingunni. Haettan &
fylgikvillum og alvarleiki peirra er breytilegur og fer eftir pvi hversu slem konan er af EDS
fyrir medgonguna (Sikka og Bahadur, 2007). Pad getur verid aukin hetta & pvi ad konan rifni
illa & spangarsvaedinu vid fadingu um faedingarveg, pad getur verid mjdg erfitt ad na sarinu
saman og sar eftir spangarrifur greer yfirleitt mjog illa og & 16ngum tima. pad fylgir pvi einnig
mikil heetta ad klippa spongina i feedingum par sem bladingin verdur yfirleitt mikil og erfitt
getur verid ad né sarinu saman. Einnig getur konan rifnad meira utfra sarinu an pess ad neitt

fai vid pad radist (Jones og Ng, 2009).

pad atti helst ekki ad nota hjalparteaeki vid feedingar eins og sogklukku eda tangir, par
sem notkun slikra hjalparteekja geta valdid miklum skada & feedingarveginum og getur leitt til
mikilla blaedinga sem erfitt getur verid ad komast fyrir (Jones og Ng, 2009). Yfirleitt er
fyrirframakvedinn keisaraskurdur i tima betri kostur og attu paer konur sem hafa adur farid i

keisaraskurd avallt ad fara i fyrirframakvedinn keisaraskurd (Sikka og Bahadur, 2007).
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2.4.1 Fading og yfirhreyfanlega afbrigdid

Konur med yfirhreyfanlega afbrigdid eru i mestri hattu, peer hljéta pridju og fjérdu gradu rifu

i um 19% faedinga, @ medan svo slemar rifur eiga sér stad i um 8% faedinga hja heilbrigdum

konum (Lind og Wallenburg. 2002). Spangarrifur eru flokkadar i fjogur stig eda gradur eftir

hve djupar peer eru og na pridja og fjorda stigs rifur aftur i endaparmshringvodva og flokkast

sem endaparmsrifur. bad eru til alpjodlegar skilgreiningar sem notadar eru i pvi skyni ad

samraema greiningar a spangarrifum i fedingum. beim er &tlad ad koma i veg fyrir

vanskréningu a sannanlegum endaparmsrifum, draga Ur heettu a peim og audvelda fagryni i

framtidinni.

pessar skilgreiningar eru:

1.

Fyrsta gradu rifa: Einungis er rof i hid eda slimhaa.

Annarrar gradu rifa: Averki a spong sem neer nidur i vodvaldg grindarbotns en

ekki i hringvddva endaparms.

bridju gradu rifa: Averki & spong sem naer nidur i hringvédva endaparms.

a. Minna en helmingur af ytri hringvédvanum er rifinn.
b. Meira en helmingur af ytri hringvodvanum er rifinn.
C. Badi ytri og innri hringvodvar eru rifnir.

Fjordu gradu rifa: Averki a spong sem naer i gegnum béada

endaparmshringvédva og slimhad endaparms. (RCOG, 2007).

Ef hid 6feedda barn hefur erft EDS fra modur eda foédur eru meiri likur & pvi ad barnid

feedist i sitjandi stddu og pa er aukin heetta & pvi ad barnid fari ur axlarlid eda mjadmarlio

(Malfait, Wenstrup og Paepe, 2010).
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2.4.2 Fading og &daafbrigdid

Adaafbrigdinu af EDS fylgir mest heetta i faedingu og stuttu eftir feedingu baedi fyrir médur og
barn. Konur med edaafbrigdid af EDS &ttu alltaf ad fara i keisaraskurd par sem hann er ekki
eins ahaettusamur og edlileg feding. Keisaraskurdurinn etti ad fara fram & bilinu 32. viku til
35. viku par sem mun minni heatta fylgir pvi ad framkvaema hann svona snemma. Margt getur
komid uppa i keisaraskurdi hja konum med &daafbrigdid af EDS, p6 gengur yfirleitt betur ad
rdda vid adsteedur eins og blaedingu i keisaraskurdi heldur en vid edlilega feedingu (Germain,
2007). Sveefingarleeknirinn sem er vidstaddur keisaraskurdinn parf ad vera vel upplystur um
astand konunnar par sem sedaafbrigdid af EDS hefur margvisleg ahrif vid adgerdir. bad getur
verid erfitt ad koma upp a&dalegg og pad er mikilvaegt ad pad purfi ekki margar tilraunir par
sem blaeding eftir stungur getur ordid téluverd. bad parf sérstaka adgat vid deyfingu, badi
hvad vardar stungustadinn og nalarsteerd, pad a ad nota eins fina nal og hagt er til pess ad
draga Ur bleedingarhaettu. Alltaf etti frekar ad nota maenudeyfingu frekar en
meenurotardeyfingu par sem ekki er gott ad purfa ad skilja eftir legg i baki konunnar par sem
bad eykur hattuna & bleedingu (Jones og Ng, 2009). Adur en adgerdin hefst er konum oft
gefid lyfid 1-desamino-8-D-arginine vasopressin (DDAVP) til pess ad minnka heettuna &

mikilli bleedingu (Erez, Ezra og Rojansky, 2007).

Pad getur verid mjog hettulegt ef konan fer a stad i feedingu og pad atti helst ekki ad
gerast. bad er aukin hatta & legrofi i faedingunni, einnig er haetta & sleemum averkum &
spangarsvaedinu og endaparmi. bad er aukin hatta a skada a pvagras og pvagblodru einnig er
heetta & rofi & pérmum. Hja konum med adaafbrigdid af EDS verdur oft mikil blaeding i og
strax eftir faedingu sem erfitt getur verid ad hemja (Hammond og Oligbo, 2012). bad er pekkt
ad konur med EDS fari i blaedingarlost vid miklar blaedingar i faedingu (Yem, Lin, Chen og

Niu, 2006).
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2.5 Eftirlit eftir feedingu hja konunni og hinu nyfaedda barni

Med hverju parf ad fylgjast eftir feedingu baedi hja modur og hinu nyfedda barni?
&daafbrigdinu af EDS er danartioni madra um 20% tengt medgdngunni, fedingunni og
sengurlegunni. Mikill hluti andlatanna af véldum adaafbrigdisins eiga sér stad stuttu eftir eda
nokkrum doégum eftir faedingu barns um feedingarveg (Lurie, Manor og Hagay, 1998). bar
sem sar og skurdir hja einstaklingum med &daafbrigdid af EDS hafa tilhneigingu til ad opnast
aftur eftir ad peim hefur verid lokad. P4 er naudsynlegt ad fylgjast vel med konum eftir
feedingu barns, badi eftir keisaraskurd og eftir feedingu um feedingarveg. Pad er mikilveegt ad
skurdur eftir keisarfeedingu sé vel saumadur saman af leknum med pekkingu & sjukdémnum
og peim ahrifum sem hann hefur & hidina og adra vefi likamans. Vefjaldg og hud hja konum
med EDS eru oft tekin saman med 6drum heetti en hja heilbrigdum konum. par sem konur
med EDS hljota oftar en ekki slema averka & spangarsvadinu og endaparmi eftir feedingu pa
er mjog mikilveegt ad fylgjast vel med grdéanda i sdrunum. bau geta opnast aftur og valdid
mikilli bleedingu. Einnig er nokkud algengt ad konur med EDS fai sykingu i séar a
spangarsveaedinu (Erez, Ezra og Rojansky, 2007). bad er einnig hetta a legrofi, parmarofi og
rofi & storum a&dum stuttu eftir faedingu. Pad & adallega vid um adaafbrigdid af EDS. pad er
bvi mikilvaegt ad starfsfdlk, hjukrunarfreedingar, ljosmadur og leeknar séu vakandi fyrir
einkennum um blaedingu stuttu eftir faadinguna (Lind og Wallenburg, 2002). Konum er
stundum gefid lyfid DDAVP i feedingu eda eftir faedingu til ad draga ur hattunni & bleedingu

(Erez, Ezra og Rojansky, 2007).
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2.5.1 EDS og nyburinn

par sem EDS er arfgengt heilkenni pa er mikilvaegt ad fylgjast vel med nyburum og skoda pa
med tilliti til einkenna um EDS, ef annad foreldrid er med EDS. bad getur oft verid erfitt ad
greina EDS hja nyfeeddum bérnum. bad atti ad meta nybura par sem annad foreldrio er med

EDS sem nybura i ahattuhdpi (Lind og Wallenburg, 2002).

Pad er mikilvaegt ad meta nyburann med tilliti til EDS strax vid faedingu, og starfsfolk
parf ad vera vidbuid ad veita sérhafda adstod strax eins og t.d. 6ndunaradstod, oftast vegna
feedingar fyrir timann eda lagprystings hja barninu, pad er einkenni sem oft sést hja nybura
med EDS. Naudsynlegt er ad medhondla nybura sem er i heettu 4 ad vera med EDS mjog
mjuklega til pess ad koma i veg fyrir marbletti og adra averka, pad parf ekki mikid til pess ad
nyfatt barn hljéti averka. Pad atti einnig alltaf ad stydja vid axlir og mjadmir barnsins par

sem pessir lidir eru sérstaklega vidkveemir fyrir pvi ad fara ar lionum (Lawrence, 2005).

Born sem faedast med klassiska afbrigdid af EDS virdast vio fyrstu syn oft heilbrigd,
en pegar betur er ad gad pa eru pau yfirleitt vaxtarskert midad vio medgongulengd. Likami
peirra er allur ryr og slappur. HGdin hja bérnum med klassiska afbrigdid er mjog mjuk
vidkomu og aferdinni hefur verid lyst sem deigkennd. HUdin er einnig half gegnsa og a&dar
sjast vel, & hondum og fotum er hadin 6venju krumpud og virdist 6ldrud. Pad getur verid
oramyndun & akvednum sveedum eins og enni, hoku, olnbogum og hnjam. Ef myndadur er
prystingur & fotin eins og ef barnid steedi, pa eru preyfanlegir litlir mjakir hnadar til hlidar &
halnum sem hverfa pegar prystingnum er aflétt. A framhandleggjum og skoflungum er oft
heaegt ad preifa harda hreyfanlega fituhnida. bad er mikilvaegt ad skoda mjadmir og axlir strax,
par sem pad er algengt ad bérn med klassiska afbrigdid hafi farid ar 1id vid fedinguna

(Lawrence, 2005).
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Barn sem faedist med yfirhreyfanlega afbrigdid af EDS er med svipud hideinkenni og
barn med klassiska afbrigdid. Hudin er mjog mjuk viokomu og deigkennd, til vidbotar pa er
had barna med yfirhreyfanlega afbrigdid mjog teygjanleg, sérstaklega aftan & halsinum, a
olnbogum og hnjam. Bornin eru oft med 6r & somu sveedum og bdrn med klassiska afbrigdid
b.e. & enni, hoku, olnbogum og hnjdm. Hudin er mjog viokveem og rofnar audveldlega

(Lawrence, 2005).

Barn sem feedist med a&daafbrigdi af EDS er med einkenni fra hadinni, hin er punn og
gegnsee, &dar a brjostkassa, 6xlum og kvid sjast sérstaklega vel (Lawrence, 2005). Um 13%
af peim bornum sem faeedast med eedaafbrigdid eru med einkenni pess ad vera med floppy
infant syndrome, pé eru allir vodvar 6venju slakir og allur likaminn er slappur, pad er mjog
mikilvaegt ad floppy infant syndromid greinist sem fyrst par sem pau born purfa oft
ondunaradstod (Lind og Wallenburg, 2002). Nyfaeedd bérn med edaafbrigdid eru med sému
einkenni i andliti og fullordnir sem eru med edaafbrigdid. Pessi einkenni eru bélgin augu med
raudri rak yfir augnlokid, einnig er oft auka skinnfelling & augnlokinu, andlitsbein eru
aberandi Utstaed og innfallnar kinnar. Efri vorin er punn og fingerd med dgreinilegri varalinu.
Eyrnasnepplar eru oft évenjulega litlir eda eru ekki til stadar (Lawrence, 2005). Strax vid
feedingu parf ad fylgjast vel med barninu med tilliti til 6ndunarerfidleika, pau einkenni sem
koma fram vid 6ndunarerfidleika hja barninu eru: nasavaengjablakkt, stunur og inndrattir,
pbessi einkenni geta verid merki um samfallid lunga/loftbrjost. Bérn sem faedast med
a&daafbrigdid af EDS eru i mikilli haettu & ad fa loftbrjost. Hjartahlustun etti ad fara fram eins
fljott og heegt er og ef eitthvad Gedlilegt heyrist pa atti strax ad kalla til barnahjartaleekni, til
bess ad framkvaema hjartadmskodun og meta starfssemi hjartans. Virkni i hjartalokum er oft
ekki edlileg hja nyfaeddum bérnum med &daafbrigdid af EDS, einnig er vikkun & aortunni eda
lungnaslagaedinni einkenni sem geta sést strax vid fedingu. Einnig getur verid um

hjartabilunar einkenni hja nyfeedda barninu ad reeda (Lawrence, 2005).
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Pad er naudsynlegt ad skoda og preifa kvid vandlega med tilliti til kvidslits, stors naflaslits
eda néaraslits, pad parf einnig ad banka kvid og pvagblddru og fylgjast med merkjum um
sérsauka nedarlega & kvid & medan. Ef kostur er parf ad meta kraft pvagbununnar, séstaklega
hja drengjum, par sem pad er hatta & blédrumyndun i pvagblodru og pvagleidurum sem geta
valdid pvagteppu. Um 12% nyfeeddra barna med sedaafbrigdid af EDS eru med klumpufét og
um 3% barna med a&daafbrigdid eru ir mjadmarlid pegar pau fedast, svo pad er naudsynlegt

ad veita pvi eftirtekt og skoda barnid vel med tilliti til pessa (Lawrence, 2005).
2.6 Fjolskyldan

Hvada ahrif hefur pad & fjélskylduna pegar medlimur innan hennar veikist? I gegnum tidina
hefur patttaka fjolskyldunnar og studningur vid hana alltaf verid partur af hjukrun, en ekki
hefur alltaf verid talad um fjolskylduhjiakrun. A margra ara timabili for hjukrun veikra
adallega fram & sjukrahisum og pa vard su préun ad fjolskyldurnar urdu atundan i sambandi
vid umonnun og akvardanatoku sem snertu hinn veika einstakling. NU hefur sd breyting ordid
a ad hjukrun veikra einstaklinga hefur faerst meira yfir & heimilin og fjélskyldum er bodid ad
taka fullan patt i uménnun og akvardanatoku. Hjukrunarfraedingum ber skylda til ad studla ad
patttoku fjolskyldunnar pegar fjdlskyldumedlimur veikist. Kenningar, klinisk vinna og
rannsoknir tengdar hjakrunarfraeedinni hafa synt fram & géda Gtkomu fyrir pann veika pegar
fjolskyldan hefur verid patttakandi i medferd. Mikil préun hefur ordid i fjolskylduhjukrun og
patttoku fjolskyldunnar sidustu 35 arin, fjolskyldumedlimir hafa meira ad segja og meira mark

er tekid & peirra skodunum (Wright og Leahey, 2009).
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2.6.1 Veiki einstaklingurinn

Anrif langvinnra veikinda & veika einstaklinginn eru margvisleg, pad eru hindranir i daglegu
lifi, auknir verkir og aukin preyta sem hafa yfirleitt hvad mest ad segja i lifi einstaklingsins.
Veiki einstaklingurinn parf einnig ad takast a vid ny og jafnvel versnandi einkenni
sjukdémsins, sem koma til annadhvort vegna versnunar & sjukdémi eda sem aukaverkanir af
medferd. Einnig parf hinn veiki oft ad veita sér einhverskonar medferd sjalfur, en i pvi felst ad
hann parf ad leera adferdir til pess ad geta sinnt pvi. Hinn veiki parf einnig ad gera sitt i pvi ad
halda samskiptum vid heilbrigdisstarfsfolk sem sinnir honum i gédum farvegi og parf hann ad
vera vidbuinn pvi ad purfa jafnvel ad hitta og kynnast nyju starfsfolki. Ad halda sambandi vid
vini og ettingja getur verid erfitt og oft er pad of mikid &lag fyrir einstaklinginn ad bera sig
eftir sambandi vid vini sina og ettingja, pa skiptir studningur miklu mali og pad ad vinir og

@ttingja komi til hans ad fyrra bragdi skiptir skopum (,,New Psychological®, 2005).

Einstaklingar med langvinna sjukdoma eru liklegri en adrir til pess ad préa med sér
einkenni punglyndis, séstaklega peir sem upplifa mikla verki eda hreyfihomlun tengt sinum
sjukddmi, hvort sem pessi einkenni eru bein einkenni sjukdomsins eda aukaverkanir af
medferd. Synt hefur verid fram & ad sjukrapjalfun, endurhafing eda idjupjalfun geta verid
hjalp i barattu vid punglyndi en einnig hefur komid fram ad pad geti lika ytt undir punglyndi.
pad sem veldur einstaklingum med langvinna sjukdéma oft mestri andlegri vanlidan er pad
ad, verk sem einstaklingurinn gerdi sjalfur heima fyrir adur en hann veiktist hafa i
veikindunum fzerst yfir & maka eda adra fjolskyldumedlimi. Pessi breyting a heimilinu kallar
oft fram sektarkennd hja peim veika og honum finnst hann vera auka byrdi a fjélskylduna.
pegar hinn veiki einstaklingur er ad ganga i gegnum allar pessar breytingar a lifsmynstri og
alla pa likamlegu og andlegu vanlidna sem fylgir pvi ad vera veikur, pa skiptir studningu vina

og @ttingja 6llu mali (,,New Psychological®, 2005).
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2.6.2 Langvinn veikindi og fj6lskyldan

Ef fjolskyldumedlimur veikist pa leidir pad til margskonar breytinga hja 6llum i fjolskyldunni
0g heettan er ad upp komi tilfinning um stress, timaleysi og 66ryggi i sambandi vid
heimilishald og uménnun hins veika. Fjolskyldumedlimir pess veika eru oftar en ekki undir
miklu andlegu og tilfinningalega &lagi tengdu veikindunum og peirri 6vissu sem
Ohjékveemilega fylgir langvinnum veikindum. Konur sem makar pess veika eru i meiri heettu a
ad finna fyrir of miklu andlegu, tilfinningalegu og likamlegur &lagi, heldur en karlmenn sem
makar veiks einstaklings. Eldra folk sem makar eda adstandendur eru einnig i meiri haettu
heldur en peir sem yngri eru (Holmes og Deb, 2003). Ekki eru allar fjolskyldur eins pegar
kemur ad vidbrogdum vid pvi ad fjolskyldumedlimur veikist, par er margt sem hefur ahrif &
vidbrogd folks. Fjarmal fjolskyldunnar vega pungt pegar kemur ad vidbrégdum vid
langvinnum veikindum. Synt hefur verid fram & ad takmarkad fjarmagn fjélskyldu sé ein
helsta &steeda pess ad fjolskyldumedlimir sérstaklega makar finni fyrir andlegu og
tilfinningalega alagi og fari jafnvel ad syna punglyndiseinkenni. Félagsleg stada
fjolskyldunnar skiptir miklu mali og getur verid vendipunktur i pvi hvernig fjolskyldunni tekst
ad takast & vid langvinn veikindi. Engar rannséknir hafa synt ad fjolskyldustaerdin skipti mali
begar kemur ad langvinnum veikindum heldur skiptir mestu mali hvernig tengslin innan
fjolskyldunnar eru. Pad er mikilveegt ad fjolskyldumedlimir geri sér grein fyrir og vidurkenni
alagio sem fylgir pvi ad fjolskyldumedlimur veikist og leiti sér adstodar. Badi i sambandi vid
umdénnun pess veika og einnig vardandi andlega hlid hja fjélskyldumedlimum. Sé pad ekKi
gert er heettan su ad fjélskyldumedlimir brenni Ut og geti ekki & neinn hatt sinnt peim veika

(Holmes og Deb, 2003).
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Pad metti tala um dkvedna hringras sem fer af stad pegar upp koma langvinn veikindi
innan fjolskyldu. Lidan, skap og geta pess sem er veikur veltur mikid & adstod, vidbrogdum
og lidan annarra fjolskyldumedlima. Lidan fjolskyldumedlimanna fer svo eftir lidan, skapi og
getu pess sem er veikur. Pad er mikilveegt ad allir vinni saman og geri sitt besta til pess ad
hringurinn gangi upp. Pegar einstaklingur innan fjolskyldunnar veikist pa eru adrir
fjolskyldumedlimir settir i ymiskonar ny storf eins og ad vera umoénnunaradilar,
studningsadilar, salfredingar og fjarmalaradgjafar, allt an nokkurrar pjalfunar eda
undirbdnings. Hid mikla &lag sem er & fjolskyldumedlimum getur haft peer afleidingar ad folk
heettir ad hugsa um parfir sinar og langanir og einblinir einungis & parfir pess sem er veikur.
pvi flestir vilja gera eins vel og peir geta fyrir astvini sina, en hattan er s ad ef petta gerist pa
endist folk ekki lengi i pvi ad hugsa um pann veika og gefst upp sokum oféalags. pad er pvi
naudsynlegt ad fjolskyldumedlimir sem eru ad annast um langveikan einstakling fai gédan
studning, baedi likamlegan og andlegan, fra heilbrigdisstarfsfolki en einnig fra &ttingjum og

vinum (Goldberg og Rickler, 2011).

Maki veika einstaklingsins er oftast sa sem tekur mesta abyrgd a pvi ad annast um
hann. bad tekur mikid a makann tilfinningalega og andlega ad annast um pann veika og oft er
mjog efitt fyrir makann ad satta sig vid veikindin. Lif makans breytist mikid vid veikindin og
parf hann ad taka yfir verk sem veiki einstaklingurinn sinnti adur, i tengslum vid heimilishald
og abyrgd gagnvart fjdlskyldunni. P& verdur minni timi fyrir makann til pess ad sinna

tomstundum og eigin heilsu (Fekete, Stephens, Mickelson og Druley, 2007).
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2.6.3 Fjolskyldur langveikra barna

Ef barn innan fjélskyldunnar er langveikt pa verdur mjog aukid alag og stress & foreldrana og
systkin. Langveik born eru i helmingi meiri heettu & ad fa punglyndi heldur en heilbrigd born.
Velferd veika barnsins velltur adallega & pvi hvernig fjolskyldan tekst & vid veikindin og
hversu vel fjolskyldan vinnur saman. Par sem langvinn veikindi barns valda miklu alagi og
stressi hja foreldrum og systkinum veika barnsins, pa er hatta & pvi ad foreldrar drmagnist i
umoénnunarhlutverkinu. Salreen vandamal og reidi geta komid fram hjé foreldrum og
systkinum pegar alagid verdur of mikid. pad er pvi mjog mikilveegt ad heilbrigdisstarfsfolk
gefi fjolskyldunni tima og gefi foreldrum teekifaeri til ad tja sig um lidan sina. Systkini veika
barnsins purfa lika ad f& ad tja sig og pau purfa lika tima med foreldrunum pvi pad er heetta &
pbvi ad peim finnist pau vanrakt og Utundan ef foreldrarnir einblina eingdngu & veika barnid
(Isaacs og Sewell, 2003). Born med langvinna sjukdéma pjéast oft af svefnvandamalum, sem
koma fram sem minni virkni yfir daginn, hegdunarvandamalum og andlegri vanlidan.
Svefnvandamal hja langveiku barni hefur ahrif & alla i fjélskyldunni. Pess vegna er pad
aherslu atridi foreldra og annarra uménnunaradila ad koma netursvefninum i gédan farveg,
godur natursvefn eykur lifsgeedi allrar fjélskyldunnar (Sivertsen, Hysing, Elgen, Stormark og

Lundervold, 2009).

2.6.4 EDS, einstaklingurinn og fjolskyldan

par sem ekki er til nein leekning vid EDS pa felst medferd EDS sjuklinga adallega i
fyrirbyggingu, pad er fyrirbygging averka, meidsla og versnunar & einkennum. pessi
fyrirbygging getur haft mikil ahrif & lif folks, fullordinna jafnt sem barna. EDS sjuklingar eetti
ekki ad stunda ipréttir par sem hradi og snerting vid adra kemur vid sogu, vegna hattunar & ad
hljota sleema averka. EDS sjuklingum er einnig radlagt ad vera med varnir eins og puda eda

sarabindi & alagsstddum til pess ad draga Ur heettunni a averkum.
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Pessir peettir geta verid hamlandi fyrir Iif folks baedi likamlega og andlega. Komid
hefur fram ad um 36% EDS sjuklinga pjast af punglyndi eda syna einhver einkenni

pbunglyndis samfara sinum sjukdomi (Johnston, Occhipinti, Baluch og Kaye, 2006).

Eins og fram kom i rannsokn Berglund, Nordstrém og Lutzén (2000) pa hefur EDS
gridarleg ahrif & daglegt lif einstaklingsins og fjolskyldu hans, pad er pvi mikilveegt ad folk
finni fyrir studningi og skilningi fra folki og pa sérstaklega fré heilbrigdisstarfsfolki. Foreldrar
barna med EDS verda oft fyrir pvi ad vera deemd fyrirfram sem keerulausir foreldrar sem
fylgjast ekki naegjanlega vel med bérnum sinum par sem bornin eru yfirleitt med mikla
marbletti og adra &verka. pad er mikid alag & foreldra barna med EDS par sem pau purfa alltaf
ad hugsa fram i timann og gera radstafanir til pess ad reyna ad fyrirbyggja meidsli hja bérnum
sinum. Born og fullordnir einstaklingar med EDS finna oft fyrir forddomum fra samfélaginu,
baedi tengdum hlifdarbinadi sem folki er radlagt ad vera med og einnig vegna Utlits. P4 er pad
astand hudar sem oftast vekur upp fordéma hja folki par sem hudin er oft mjog Utsett 6rum.
Pessi vidbrogad fra pjodfélaginu hafa mikil ahrif 4 andlega lidan EDS sjuklinga og fjélskyldur

pbeirra (Berglund, Nordstrém og Lutzén, 2000).

pegar einstaklingur greinist med EDS pa fylgir greiningunni yfirleitt mikill kvidi og
oryggisleysi tengt framtidinni og hver ahrifin verdi & hid daglega lif. par sem EDS er arfgengt
heilkenni pa er liklegt ad einhver annar fjélskyldumedlimur sé einnig med EDS. bad er melt
med leknisfraedilegri skodun og genarannsokn fyrir adra fjolskyldumedlimi, pvi fylgir aukid
alag og kvidi i viobot vid alagid sem fylgdi greiningunni & einstaklingnum innan

fjolskyldunnar (Wenstrup og Paepe, 2007).
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pad hefur komid fram i mérgum rannséknum ad verkir eru algengasta sameiginlega
einkennid sem fylgir EDS. Verkirnir hafa mikil ahrif & allt Iif einstaklinganna. Adgerdir eins
og 6ll hreyfing, svefn, vinna, félagsleg samskipti og samlif geta reynst einstaklingum med
EDS erfidar og jafnvel 6gerlegar. Einstaklingar med EDS pjast samhlida einkennum fra EDS
oft af kvida og punglyndi sem er oft tengt verkjum og félagslegri einangrun. Einkenni
langvinnra sjukdoma eins og EDS geta breyst i akvedinn tima, ny einkenni gera vart vid sig &
medan onnur hverfa timabundid. Einstaklingar eru po yfirleitt aldrei einkennalausir
(Berglund, Mattiasson og Nordstrém 2003). Bowling (1995) gerdi rannsokn i Bretlandi & pvi
hvada peettir veeru oftast hindrandi i daglegu lifi einstaklinga med langvinna sjukdéma. Fjoldi
patttakanda i rannsokninni voru 2000 einstaklingar, svarhlutfallid var 77%. Gognum var
safnad a manadartimabili med spurningarlistum. bad sem einstaklingum fannst oftast hindra
sig i pvi ao eiga edlilegt lif voru peettir eins og hreyfing, ad geta ekki gengid, stadid og ad geta
ekki farid i badir. Hindranir i félagslifi eru einnig algengar og par vegur pungt ad geta ekki
stundad vinnu eda sinnt tomstundum. Folk einangrast mikid og getur ekki oft ekki tekid patt i

félagslegum athfnum med vinum eda fjolskyldu (Bowling (1995).

Eftirfarandi frasogn modur sem atti dottur med EDS synir glogglega fram & pad
bekkingarleysi @8 EDS sem virdist enn vera rikjandi medal heilbrigdisstarfsfolks. Einnig kemur
vel fram hraedslan, vonleysid og bjargarleysid sem sjuklingarnir og fjolskyldumedlimir peirra

upplifa vid greingu sjukdémsins.

Vid fedingu var Sara déttir min med mjog synilegar adar a hofdinu og likamanum.
Pegar hun fér ad hreyfa sig um pa mardist hin mjég illa ef hun datt. Laeknar s6gdu ad
bad veeri ekkert til ad hafa ahyggjur af, hun veeri bara med punna hid. begar Sara var
12 ara pa for ad bera & dvenjulegum stadbundnum Gtbrotum a hnjanum.

Hudsjukddmaleaknir sagdi ad hud veeri med perforating elastoma.
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Leeknar s6gdu ad hun vaeri mjog sérstakt tilfelli, en peir vissu ekki hver asteedan fyrir
Utbrotunum veeri. Pegar Sara var 23 ara for han ad finna fyrir verkjum i fotum. Laeknir
sagdi ad astedan veeri e&dahndtar, og pad veeri ekkert haegt ad gera nema pad ad hin
pbyrfti ad passa sig & pvi ad standa ekki kyrr of lengi og hun pyrfti ad vera i
studningssokkum. Verkurinn for versnandi og han for i skodun & sjakrahusi. bad var
tekid bléosyni og henni blaeddi i 13 minutur eftir stunguna. Hun for i sameiginlegt
vidtal hja bl6dmeinalaekni og hudsjukdémalakni, peir sogdu ad hdn atti ad hitta
sérfreding i Ehlers-Danlos syndrome. Vid vissum ekkert hvad var i gangi. Vid bidum
i tvo &r eftir pvi ad hitta sérfreedinginn. Hann setti Ut & andlitsdreettina hja henni og
athugadi med lidina, peir voru ekki ofhreyfanlegir. Hann sagdi okkur ad hin veeri med
&0aafbrigdid af heilkenninu. Enginn fjolskyldumedlimur var eins og hin, astand
hennar var af véldum stokkbreytingar & geni. Henni var sagt ad hun metti ekki eignast
born, meetti ekki taka patt i ipréttum sem hefou snertingu annarra i for med sér og ad
han atti ad fordast stress og andlegt alag. Okkur var bodid uppé ad spyrja spurninga,
en petta var allt of mikid afall til pess pa. Vid forum heim i pdgn, Sara var sérstaklega
leid yfir pvi ad mega ekki eignast born. begar ég las fraedsluefni fra studningshopi
EDS pa attadi ég mig a peim hryllingi ad étimaber og skyndilegur dauddagi veeri
moguleiki. Eg dofnadi upp. Sara var ung kona i godu formi, i fullri vinnu sem hafdi
gaman af lifinu. Eg skyldi freedsluefnid eftir par sem hin gzti lesid pad, ef hin vildi.
Sara akvad ad segja vinum sinum ekki fra veikindum sinum. Sara fékk
punglyndiskost, en i sameiningu pa akvadum vid ad halda afram lifinu eins og pad var.
Tveimur &rum seinna var Sara i vinnunni pegar ad feeturnir & henni dofnudu upp. Han
var pa flutt a naerliggjandi spitala. Leeknarnir par vissu ekkert um EDS. Peir fundu
ekkert ad og sogdu ad hun maetti fara heim. A peim timapunkti pa hneig Sara nidur.

Pegar leeknum hafdi tekist ad endurlifga hana pa attudu peir sig a pvi ad henni var ad
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bleeda innvortis. Nyrnaslagaed hafdi rofnad og préatt fyrir adgerd dé Sara &
skurdarbordinu. I dag vinn ég med studningshopi fyrir EDS, til pess ad auka
bekkinguna & pessu sjaldgeefa heilkenni og til pess ad stydja vid pa sem purfa ad takast

a vio petta heilkenni og pau vandamal sem eru samhlida pvi (Mould, 2007).
2.7 Samantekt

Eins og fram hefur komid hér & undan pa er EDS oft & tidum mjog vangreindur sjukdémur,
par sem einstaklingar greinast oft ekki, eda jafnvel ekki fyrr en & fullordinsarum. Alls hafa
verid greind 11 afbrigdi af EDS en algengustu afbrigdin eru: klassiska afbrigdid,
yfirhreyfanlega afbrigdid og edaafbrigdid. Einkennin eru mjog misalvarleg og fer pad eftir
bvi hvada afbrigdi af EDS um raedir hversu alvarleg einkennin eru. Alvarlegustu einkennin
fylgja eedaafbrigdinu, en pau eru moérg hver lifségnandi. Medallifaldur félks med
®daafbrigdid er um 48 ar. Ollum afbrigdunum fylgja einkenni sem draga Ur lifsgaedum folks
og eru hindrandi i mérgu sem félk tekur sér fyrir hendur t.d. atvinnu, nami, iprottum og

margskonar tdmstundum.

Medganga konu med EDS getur reynst erfid og jafnvel lifsognandi fyrir hana og
barnid. Medganga konu med a&daafbrigdid er alltaf flokkud sem &haettumedganga vegna
peirra morgu og lifségnandi vandamala sem geta komid upp a medgdngunni. Konum med
&0daafbrigdio er radlagt ad verda ekki pungadar og ef peer verda pad er peim bodid uppa ad
enda medgonguna fyrir 16. viku. Klassiska og yfirhreyfanlega afbrigdinu fylgja ekki eins
lifsognandi vandamal fyrir konuna. Pad sem adallega hrjair konuna er mikil grindarglidnum,
los i hnjam og nedstu hryggjarlidum. bad er einnig aukin hatta & fostulati og feedingu fyrir
timann, sokum rofs & fosturhimnum/liknarbelg eda sokum pess ad leghalsinn opnast of

snemma.
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Pad er ad morgu ad hyggja eftir feedingu barns hja konum med EDS og bérnum peirra,
einnig parf ad fylgjast sérstaklega med barninu ef ad fadirinn er med EDS. bar sem barnid
getur erft EDS fra badum foreldrum. Ef annad foreldrid er med EDS pa er naudsynlegt ad

skoda nyburann vel med tilliti til pess.

Pegar einstaklingur innan fjolskyldu er langveikur hafa veikindin yfirleitt gridarleg
ahrif & alla fjolskyldumedlimi. Ef einstaklingur innan fjélskyldu er med EDS péa hefur pad
ekki bara mikil &hrif & einstaklinginn sjalfan heldur einnig & fjolskyldu hans. bad er ad mérgu
ad hyggja i samandi vid EDS og oft eru fjolskyldumedlimir hreeddir og kvidnir yfir dvissunni
og peim takmérkunum sem fylgja sjakdémnum. Takmarkanirnar sem EDS setur & lif

einstaklingana eru miklar og hafa gifurleg ahrif 4 andlega lidan einstaklingana.
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Kafli 3

Umradur

Viofangsefni okkar i pessari freedilegu samantekt var ad leita svara vid
rannsoknarspurningunni: Hvada ahrif hefur Ehlers-Danlos syndrome & barnshafandi konur og

hver eru ahrif langvinnra veikinda & fjolskyldur?

Tilgangurinn med gerd pessarar freedilegu samantektar var ad gera EDS synilegra i
augum almennings og heilbrigdisstarfsmanna. Porfin fyrir freedslu er mikil og okkur langar til
bess ad leggja okkar af mérkum vid ad vekja athygli & EDS, vid litum a petta verkefni sem

askorun par sem ekki er til mikid efni um EDS hér & landi.

Gildi pessarar samantektar fyrir hjukrunarfraedi er ad upplysa hjukrunarfreedinga um
EDS og pau einkenni sem geta gefid visbendingar um ad EDS sé til stadar hja einstaklingi.
Pad er mjog mikilveegt ad hjukrunarfreedingar hafi gdoa pekkingu & einkennum EDS svo ad
heegt sé ad gripa snemma i taumana og veita félki videigandi freedslu og studning.
Hjukrunarfreedingar geta med pekkingu, faerni og umhyggju studlad ad betri lidan og baettum

lifskjorum, EDS sjuklinga.

Silva, Pereira, Oliveira og Carneiro, (2006) segja fra pvi i sinni grein ad tilfelli um
vandamal & medgdngu tengd EDS megi rekja aftur til arsins 1950. En & peim tima foru
tilkynningar um andlat madra og barna ad vekja athygli leekna. En vegna pekkingarskorts i pa
daga voru konurnar ekki greindar rétt eda meohodndladar a réttan hatt (Silva, Pereira, Oliveira
og Carneiro, 2006). Vid teljum liklegt ad margar konur med EDS séu ogreindar a medgongu.
pad er mikid um vandamal & medgongu eda i faedingu sem geetu jafnvel kallast visbendingar
um EDS. bad eru vandamal eins og sleem grindarglidnun & medgdngu, mikil blaeding i eda
eftir fedingu og slemar spangarrifur. Pad er pvi mjog mikilveegt ad heilbrigdisstarfsfolk sem

sinnir pungudum konum sé medvitad um EDS, einkenni og afleidingar.
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par sem EDS er arfgengur sjukdémur eda syndrome pé parf ad meta nyburann med
m.t.t. EDS strax vid fedingu, hvort sem pad er madir eda fadir sem er greint med EDS (Lind
og Wallenburg, 2002). Vid gerd verkefnisins vaknadi spurningin: Eru heilbrigdisstarfsmenn
hér & landi, leeknar, ljosmedur eda hjukrunarfreedingar med naegjanlega pekkingu & EDS til
bess ad meta nybura eins ytarlega og parf ad gera pegar grunur er um EDS? Midad vid pad
sem efni sem vid fundum & islensku pé er okkar svar, nei. Sem vid teljum syna fram a bréda

porf fyrir frekari freedslu & medal heilbrigdisstarfsmanna.

Pegar einstaklingur greinist med EDS p& hefur pad mikil &hrif & lif hans og
fjolskyldunnar i heild. Greiningunni fylgir oft mikill kvidi, hreedsla og uppgjof. bar sem EDS
er ettgengt pa er malt med leknisfraedilegri skodun og genarannsokn fyrir fjolskyldumedlimi
pbess veika. bad er naudsynlegt ad einstaklingurinn og fjolskylda hans fai géda freedslu og
studning fra heilbrigdisstarfsfolki med géda pekkingu & EDS (Wenstrup og Paepe, 2007). Hér
a landi er mjog erfitt fyrir greinda einstaklinga ad leita sér adstodar, par sem peir vita ekKi

hvert peir eigi ad leita.

Vid gerdum okkur grein fyrir pvi i upphafi ad EDS er mjog litid pekkt & medal
almennings. Pad kom okkur hinsvegar verulega a ovart hversu litil pekking & EDS er & medal
heilbrigdisstarfsmanna. Sem veldur pvi ad einstaklingar eru oft 6greindir stéran hluta af
avinni og eru ekki ad fa pa medferd og adstod sem peir pyrftu ad fa. Ad okkar mati er
mikilveegt ad vakning verdi a EDS og peim einkennum sem fylgja. bar sem einkenni EDS eru

pess edlis ad pau gefa ekki merki um ad eitthvad sé ad, fyrr en of seint.

Folk sem hefur aldrei heyrt um EDS, sér einkenni eins og lidleika og teygjanlega hud
frekar sem skemmtiefni sem spennandi er ad sja heldur en sjukdomseinkenni. Vid teljum ad
pad sé mikil porf a pvi ad freeda heilbrigdisstarfsfolk um EDS til pess ad pad geti veitt

einstaklingum sem greinast og fjolskyldum peirra videigandi freedslu og studning.
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pad er mikilveegt ad fjolskyldumedlimir gleymist ekki, par sem peir purfa einnig goda freedslu
til pess ad geta gert sér grein fyrir pvi sem koma skal. Einnig er mikilvaegt ad
heilbrigdisstarfsfolk med pekkingu & EDS sé adgengilegt fyrir einstaklinga med EDS og

fjolskyldur peirra, par sem nyjar spurningar geta vaknad hvenar sem er.

pad var ekki audvelt ad finna nothaefar freedilegar heimildir fyrir pessa samantekt og
vid fundum ekkert fraedilegt efni & islensku i gagnagrunnum. Sem synir aftur fram & porfina

fyrir freedslu og vakningu hér & landi. Badi medal almennings og heilbrigdisstarfsmanna.

Vid pekkjum til einstaklinga hér & landi sem eru greindir med EDS erlendis, vid vitum
ad peir eru i erfidleikum med ad leita sér leeknisadstodar hér a landi. Reynsla peirra kemur
heim og saman vid pad sem vid lasum i erlendum rannséknum a lidan EDS sjuklinga. par

segist folk ekki fa naegan studning og skilning fra heilbrigdisstarfsfolki.

Pegar vid litum til framtioar pa sjaum vid fyrir okkur aukna pekkingu hér & landi a
medal heilbrigdisstarfsmanna. Vid sjaum fyrir okkur ad hjukrunarfreedingar med sérpekkingu
a EDS verdi adgengilegir, t.d. & gongudeildum og heilsugaslustédvum. Einnig parf einhver
sem tengist madraeftirliti ad vera med pekkingu & EDS. bar sem samfella i medferd hja
einstaklingum med EDS er mjog mikilveeg pa veeri pverfagleg teymisvinna naudsynleg. Vid
sjaum fyrir okkur teymi af fagfdlki sem sérhefir sig i pvi ad sinna einstaklingum med EDS og
fjolskyldum peirra. Innan EDS teymis veeri laeknir, hjukrunarfraedingur, sjukrapjalfari,
idjupjalfi, salfreedingur og jafnvel félagsradgjafi par sem folk parf oft mikla adstod fra
mismunandi adilum. Pungudum konum veeri einnig komid i sambandi vid starfsmenn
teymisins sem fylgjast vel med konunni & medgdngunni, &samt Ijésmaodur, fedingarlekni og

svefingarlaekni.
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Kafli 4
Lokaord

Vid gerd pessa lokaverkefnis hofum vid ddlast pekkingu og skilning a
bandvefssjukdémnum EDS. Pessi sjukddémur getur dregid verulega Ur lifsgeedum folks og pad
fer eftir pvi hvada afbrigdi folk er med, hversu alvarleg einkennin eru, eitt heaettulegasta

afbrigdid leidir folk til dauda langt fyrir aldur fram.

Vid lasum margar freedigreinar um EDS, i tengslum vid medgdngu og fedingu. Allar
rannsoknarnidurstodur syndu fram & hversu mikilveegt er fyrir pungadar konur ad vera undir
reglulegu eftirliti hja heilbrigdisstarfsfolki med pekkingu @ EDS & medgongu, i feedingu og
eftir fedingu. Par sem EDS er arfgengur sjukdémur pa eru helmings likur & ad hann erfist til

barnsins og einkenni geta komid fram strax vid faedingu.

Langvinn veikindi hafa gridaleg ahrif & lif veiku einstaklinganna og fjolskyldur peirra
sem purfa ad glima vid andlega og likamlega fylgikvilla sem pessum sjukdémi fylgja. bvi er
naudsynlegt ad EDS sjuklingum og peirra nanustu adstandendum se veittur studningur og
freedsla til ad geta tekist & vid lifio. Med tilliti til hversu alvarlegur og lifségnandi sjakdomur
EDS er pa teljum vid ad auka purfi pekkingu heilbrigdisstarfsfélks & EDS svo hagt sé ad veita

pa hjukrun og eftirfylgni sem pessir einstaklingar purfa.

A islandi eru ekki til nein virk samtok fyrir EDS sjuklinga. Vid teljum ad aukin
umfjoéllum og freedsla um EDS mundi audvelda greindum einstaklingum ad koma fram i
dagsljosid og stydja hvort annad i barattunni vid sjukdéminn. Vid fundum ekki neinar greinar
a islensku um EDS sem synir hversu litil pekking um pennan sjukddm er til stadar hér & landi.
Vid teljum ad pad purfi ad vekja athygli a pessum sjukdomi i pjodfélaginu og pa sérstaklega
innan heilbrigdisgeirans. Vid teljum ad pad purfi ad vekja athygli & pessum sjukdomi i

pjodfelaginu og pa sérstaklega innan heilbrigdisgeirans.
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