EHLERS-DANLOS SYNDROME
-ADAAFBRIGDI-

Samantekt fyrir heilbrigdisstarfsfolk



Almennar upplysingar

Heilkennid Ehlers Danlos Syndrome (EDS) er samheiti yfir
hép arfgengra bandvefssjukdoma. Heilkenni petta er flokkad i
sex mismunandi sjukdoma eda undirflokka eftir einkennum
og sérkennum hvers flokks. Hér er fjallad um undirflokk IV
eda edaafbrigdio.

Adaafbrigdi er sjaldgaefur sjukdomsflokkur af EDS og
jafnframt s4 alvarlegasti, stundum nefndur ,,illkynja
flokkurinn” og visar pa til hversu alvarleg einkenni geta
komid fram . Stokkbreyting 4 geninu COL3;A1 er valdur af
&0aafbrigdi EDS. Proteinid sem genid COL; Al framleidir er
notad til ad setja saman staerri sameindir sem nefnast
,»Kollagen III”. Kollagen finnst adallega i bandvef og veitir
studning, sveigjanleika og styrk i vefjum og lifferum.
Kollagen III er adallega ad finna i hud, 0um og innri
lifferum. Alvarlegustu fylgikvillar sjikdomsins eru rof & innri
lifferum en pau eru vidkvamari en lifferi heilbrigdra.

Medal ®vilengd einstaklinga med @daafbrigdi EDS er 48-50
ar.

beir sem hafa fengid greininguna EDS hafa lagan proskuld
fyrir pvi ad leita sér leknis.

Adaatbrigdi EDS er hins vegar sjaldgef, en adeins 3-5 %
EDS sjuklinga eru med petta afbrigdi.



Aoar

Adaveggir einstaklinga med EDS eru veikbyggoari en hja
heilbrigdum og pa sérstaklega midlagio. Vegna galla i
uppbyggingu kollagens i bandvef skerdist teygjanleiki og
styrkleiki @daveggsins sem leidir til 6edlilegrar vefjagerdar.
betta 4 sér oftast stad 1 slagedaveggjum sem eru viokvaemir
og pvi heettara vid utvikkun eda myndun slagedagulpa.
Slagadarof getur po att sér stad i hvada slaged sem er, en po
er pad algengast i midlungs- og storum a&dum.

Einkenni svo sem skyndilegur, skarpur og ¢baerilegur verkur
geta veri0 fyrstu merki um &darof. Verkurinn breytist ekkert
og er alveg stodugur.

Meofero: Mikilvaegt er ad halda blodprystingi innan edlilegra
marka og minnka pannig 4lag 4 ®0aveggina t.d med
blodprystingslekkandi lyfjum. Midla ber upplysingum um
areynslu og rétta likamsbeitingu. Pannig ber ad fordast atok
sem valda skyndilegri bl6dprystingshaekkun eins og
kraftlyftingar eda kofun.

Varnadaroro: Slagedamyndataka er varhugaverd og
mikilveegt ad upplysa lekni sem framkvama 4 rannsoknina
um sjukdomsgreininguna.

Erfitt er ad gera vid slagadar pessara sjuklinga med saumum
eda &dagroftum par sem @darnar eru sérstaklega stokkar og
vidkvaemar. Sjaldgeft er ad adgerdir par sem &dagroft eru sett
utan um @darnar takist, @daveggirnir rofna meira og meira
eftir pvi sem meira er att vid pa



Meltingafeeri

Hja einstaklingum med EDS a0aafbrigdi hefur komid i 1j6s
ad garnaveggurinn er veikbyggdari en hjé heilbrigdum
einstaklingi, sem getur leitt til alvarlegra veikinda.

Meofero: Haettulegasta vandamalid sem tengist
meltingarferum er garnarof. Til ad minnka likur 4 ad slikt
gerist er radlagt ad fordast hardar haegdir sem veldur auknu
alagi 4 ristilinn. Heegdatregda getur verid lifshaettuleg
sjuklingum med EDS adaafbrigdid og er pekkt af pvi ad vera
vold ad dauda 2% barna med sjikdominn*. Hegt er ad koma i
veg fyrir haegdatregdu med pvi ad borda trefjarikt fadi, stunda
hreyfingu vid hefi og nota haegdalosandi lyf fyrirbyggjandi.

Varnarord: Fjoroungur einstaklinga med a&daafbrigdi EDS fa
vandamal fra meltingarfarum adur en peir na 20 ara aldri*.
Algengast er ad gat komi 4 bugaristilinn frekar en adra hluta
ristils, endaparms eda smaparma. bar eru hagdirnar ordnar
motadar eda jafnvel hardar og reynir mest &4 vidnamshaefni
vodvanna. Pad er pvi mikilvegt ad medhondla haegdartregdu.
Rannsoknir syna ad allt ad 50% barna med sjikdominn hafa
vidvarandi haegdatregdu og purfa reglulega adstod med
hagdalosandi lyfjum*.



Skurdvandamal

Sjuklingar med EDS @daafbrigdi eru i miklum dhaettuhdpi
pegar ad kemur ad skurdadgerdum en par geta verid peim
lifsheettulegar. Adgerdir skulu ekki gerdar nema ad bryna
naudsyn beri til og pa er mikilvaegt ad skurdleknir pekki til
sjukdomsins.

Varnarord: Sjuklingar med EDS adaafbrigdi f4 marbletti af
minnsta tilefni. Oft er um ad rada all stéra marbletti sem
koma skyndilega og af litlu tilefni. Pessir marblettir og
bledingar inn i vodva og undirliggjandi vefi geta leitt til pess
a0 einstaklingar purfi ad leita 4 spitala, jafnvel til pess ad fa
bl6dgjof.

Taka parf tillit til pess ad htid pessara einstaklinga er
vidkvaem og veikburda. bad getur verid astaeda til ad hafa
sauma lengur en venjan er, einnig verdur 6oramyndun oft
toluverd.



Verkir

Algengt er ad einstaklingar sem haldnir eru EDS pjaist af
verkjum. Verkirnir byrja ad koma fram 4 unga aldri og versna
med timanum. Rannséknir hafa synt ad 6lj6sir langvinnir
stoOkerfisverkir hrja sterstan hluta sjuklinga sem haldnir eru
sjukdémnum. Verkir af pessu tagi hafa mikil 4hrif 4 daglegt
lif pessara einstaklinga og virkni peirra i samfélaginu.
Félagslegir peettir truflast vegna verkjanna, sjuklingar fordast
a0 fara 4 mannamot, hraedast ad mynda ny sambond,
erfidleikar vid kynlif og hraedsla vid getnad er medal pess sem
hefur komid fram.

Tvennskonar verkir geta hrjad einstaklinga med EDS
®0aafbrigdi. Annarsvegar er um ad reda verk sem kemur
00ru hvoru en ferist til, p.e. getur verid i 6x1 einn daginn en i
fot pann naesta. bessir verkir geta haft mikil ahrif & daglegt
einstaklingsins. Annan daginn gat hann hoppad um en pann
nasta verid alveg fra af verkjum og litid gert. Hins vegar pjast
po flestir af langvinnum verkjum, verkjum sem aldrei hverfa
sama hvad gert er til pess ad reyna ad lina hann, verkirnir eru
pa alltaf til stadar og versna med timanum.

Meoferd: Hun getur badi verid hefdbundin verkjamedferod
med lyfjum i samradi vid lekni og 6hefdbundin eins og hita
og kuldamedferdir med bokstrum. Nudd er g6d adferd til
verkjastillingar, en pad dreifir m.a. huganum.



Medganga og fading

Medganga og feding getur verid dhattusom fyrir konur med
®0aafbrigdi EDS. bekktir fylgikvillar sem geta komid upp &
medgongutimanum eru ristilrof, lifrarrof, legrof, rof 4
kransedum, rof 4 ytri mjadmaslaged, holedarof og truflun
eda rof & Os=0.

Meofero: Radlagt er ad konum med @daaftbrigdi EDS, sem
hyggja & barneignir sé bodid upp 4 radgjof og freedslu um
sjukdominn og dhaettu sem fylgir medgdngu og fedingu.
Pungudum konum @tti ad standa til boda ad leggjast inn til
eftirlits & sidasta pridjungi medgongunnar, auk pess sem peim
&tti ad vera radlogo takmorkun 4 likamlegri athafhasemi 4 pvi
timaskeidi. Vidhafa ber stoduga arvekni gagnvart mogulegum
alvarlegum fylgikvillum.

Varnaroro: Konur med @daafbrigdi EDS eru i mikilli haettu &
rofi 4 legi og slagaedum fyrir, 1 og fyrst 4 eftir fedingu.
Danartidnin i pessum hop er um 12% ***. Miklar
legbladingar eru algengar fyrst eftir fadinguna og oft er ekki
vid per r40id nema med legnami.

Fyrirburafedingar eru algengar vegna veikleika i
fosturbelgjum og leghalsi .

Nidurstodur tilfellarannsokna benda flestar til pess ad
skynsamlegt sé ad hugleida snemmbtinn keisaraskurd & 32.-
34. viku medgongu til ad draga ur likum 4 mogulegum
pekktum fylgikvillum**.



Ad lifa medo EDS

Einstaklingar med EDS hafa sagt ad peir upplifi gjarnan ad
leeknar og annad heilbrigdisstarfsfolk syni sjukdémsastandi
peirra litinn skilning og séu vanbunir til ad veita pa adstod
sem peir leita eftir. betta leidir oft til kvida sjuklinganna og
hindrunar i samskiptum peirra vid heilbrigdisstarfsfolks

Hafa ber 1 huga ad EDS er langvinnur sjukdomur sem hefur
ahrif 4 lifsgaedi einstaklinga, baedi andlega og likamlega. Lif
einstaklinga med EDS a&daafbrigdid er oft litad af verkjum og
hredslu vegna yfirvofandi skyndidauda.
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