
Kriterium 2 (minst 2 av A, B eller C)

A. Systematiska besvär: (≥ 5 av 12)

□ Ovanligt mjuk eller skör hud
□ Mild övertänjbarhet av huden (≥ 1,5 cm)
□ Oförklarliga striae
□ Bilaterala piezogena papler på hälar
□ Recidiverande o/e mul pla bukbråck
□ Atrofiska ärr på ≥ 2 platser (ej papyrusliknande)
□ Bäckenbo enprolaps - rektum o/e uterus
□ Tandträngsel OCH smal eller hög gom
□ Arachnodactyli - posi vt wristsign eller tumtest
□ Armspann/längdkvot ≥ 1,05
□ Mitralisklaffsprolaps - på ekokardiografi
□ Aortarotdilata on - på ekokardiografi

B. Hereditet för hEDS för hEDS hos förstagradssläkting 

C. Muskeloskeletala besvär: (minst 1 av 3)
□ Smärta i ≥ 2 extremiteter - dagligen i ≥ 3 månader
□ Kronisk, utbredd smärta i ≥ 3 månader
□ Recidiverande atrauma ska luxa oner (ej subluxa oner) eller ledinstabilitet

○ ≥ 3 luxa oner i samma led eller ≥ 2 luxa oner i olika leder vid olika llfällen
○ Medicinskt verifierad ledinstabilitet i minst 2 leder

EDS av hypermobilitetstyp (hEDS)

Internationella kriterier för EDS av hypermobilitetstyp (hEDS) från 2017

ej hEDS!
Annan diagnos?

ej hEDS!
Annan diagnos?

ej hEDS!
HSD?

ej hEDS!
cEDS? Annan EDS? Annan sjukdom?

Kriterium 1: Generaliserad överrörlighet
Beighton ≥5 p (Om över 50 år ≥ 4 p. Hos barn ≥6 p. Vid skada ≥4 p + 5-PQ ≥2 p)

Har ovanlig hudskörhet uteslutits? 
(del av kriterium 3)

Har annan bindvävssjukdom uteslutits? 
(del av kriterium 3)

Har annan annan sjukdom som ger hypermobilitet o/e ledlaxitet utslutits?
(del av kriterium 3)

ej hEDS!
HSD?

Tandträngsel OCH hög eller smal gom - patienten har haft tandställnng eller dragit ut tänder pga tandträngsel.

Ovanlig hudskörhet - större sårskador utan (eller med minimalt) trauma. Uteslut cEDS.
Milt övertänjbar hud - Huden mitt på volarsidan av underarmen kan lyftas ≥ 1,5 cm (överväg cEDS eller annan sjukdom om ≥ 2 cm).

Andra diagnoser med hypermobilietet pga hypotoni/vävnadslaxitet - Neuromuskulära sjukdomar (neuropatier, myotonier mm) och skelettdyslasier (osteogenesis imperfekta) m.fl.

Förklaring av begrepp
EDS = Ehlers-Danlos syndrom. hEDS = Ehlers-Danlos syndrom av hypermobilitetstyp. HSD = Hypermobilitetsspektrumstörning
Beighton - Generell hyprmobilitet om ≥ 5 p (Barn ≥ 6 p och ≥ 4 p hos över 50 år) 
5-part questionnaire (5-PQ) - Screeningformulär om Beighton ej kan bedömas pga tex skada (dvs Beighton = 4 p + 5-PQ ≥2 p).

Arachnodaktyli - Positivt wristsign bilateralt (tummen överlappar lillfingret, vid grepp runt handleden) eller positivt thumbtest bilateralt (spetsen på tummen sticker utanför handen ulnart 
då man knyter handen runt tummen).
Prolaps av mitralisklaffen - Vid ev blåsljud görs hjärtekokardiografi, görs ej rutinmässigt. Ofta ej kliniskt signifikant.
Dilatation av aortaroten - se ovan.
Förstagradssläkting - Föräldrar, helsyskon eller egna barn. Hit räknas inte far- eller morförälderar osv.
Ärftlig eller förvärvad bindvävssjukdom - Andra HCTD (Heritable Connective Tissue Disorder, t.ex. andra EDS-typer, Loeys-Dietz syndrom, Marfans syndrom) eller autoimmuna 
reumatologiska tillstånd (SLE, reumatoid artrit) mm.

Oförklarliga striae - hos barn, män och prepubertala kvinnor. Utan signifikant viktförändring.
Pitzogena papler - Herniering av subkutant fett på hälen i stående. Känns som små och mjuka "bubblor" i mjukdelarna.
Atrofiska ärr - ärr efter linjära traumatiska sår. Ovanligt tunt och insjunket (utifrån sårets ursprungliga utseende). Pga dermal hypotrofi.
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□ Generaliserad - Beighton ≥ 5 poäng
□ Lokaliserad - Beighton <5 poäng
□ Perifer - fingrar och tår

Kriterium 2 - hypermobilitetsrelaterade besvär
(minst 1 med tydlig korrelation till hypermobilitet)

□ Subluxa oner och/eller luxa oner
□ Ledsmärta och förlust av ledfunk on
□ Ledskador - tex broskskador
□ Tidig degenera on i leder - som kan ge dig artrosutveckling
□ Mjukdelsskador - senor och ligament
□ Återkommande, persisterande eller kroniska smärtor
□ Nedsa  propriocep on

Kriterium 3 - differentialdiagnoser uteslutna:
□ Ehlers-Danlos syndrom (hEDS mfl)
□ annan bindvävssjukdom - är lig eller förvärvad
□ annan hudpåverkan - vid ovanlig hudskörhet

EDS = Ehlers-Danlos syndrom. hEDS = Ehlers-Danlos syndrom av hypermobilitetstyp. HSD = Hypermobilitetsspektrumstörning.

Hypermobilitetsspektrumstörning (HSD)

Förklaring av begrepp

Internationella kriterier Hypermobilitetsspektrumstörning (HSD) från 2017

Kriterium 1 - Hypermobilitet (minst 1):

ej HSD!
Ej hypermobilitetsrelaterade besvär

ej HSD!
Ej hypermobilitetsrelaterade besvär

ej HSD!
annan diagnos?

Ärftlig eller förvärvad bindvävssjukdom - Andra HCTD (Heritable Connective Tissue Disorder, t.ex. andra EDS-typer, Loeys-Dietz syndrom, Marfans syndrom), 
autoimmuna reumatologiska tillstånd (SLE, reumatoid artrit) mm.
Andra diagnoser som kan ge hypermobilietet pga hypotoni o/e vävnadslaxitet - Neuromuskulära sjukdomar (neuropatier, myotonier, mEDS, Bethlem myopati 
mm), och skelettdyslasier (t.ex. osteogenesis imperfekta) m.fl.

Beighton - Generell hyprmobilitet om ≥ 5 p (Barn ≥ 6 p och ≥ 4 p hos över 50 år) 

5-part questionnaire (5-PQ) - positiv vid ≥ 2 p. Testas om Beighton ej kan utföras helt pga skada/operation (dvs Beighton = 4 p).

Ovanlig hudskörhet - större sårskador utan (eller med minimalt) trauma. Uteslut cEDS.

Milt övertänjbar hud - Huden mitt på volarsidan av underarmen kan lyftas ≥ 1,5 cm (överväg cEDS eller annan sjukdom om ≥ 2 cm).

Oförklarliga striae - hos barn, män och prepubertala kvinnor. Utan signifikant viktförändring.

Pitzogena papler - Herniering av subkutant fett på hälen i stående. Känns som små och mjuka "bubblor" i mjukdelarna.

Atrofiska ärr - ärr efter linjära traumatiska sår. Ovanligt tunt och insjunket (utifrån sårets ursprungliga utseende). Pga dermal hypotrofi.

Tandträngsel OCH hög eller smal gom - patienten har haft tandställnng eller dragit ut tänder pga tandträngsel.
Arachnodaktyli - Positivt wristsign bilateralt (tummen överlappar lillfingret, vid grepp runt handleden) eller positivt thumbtest bilateralt (spetsen på tummen 
sticker utanför handen ulnart då man knyter handen runt tummen).
Prolaps av mitralisklaffen - Vid ev blåsljud görs hjärtekokardiografi, görs ej rutinmässigt. Ofta ej kliniskt signifikant.

Dilatation av aortaroten - se ovan.

Förstagradssläkting - Föräldrar, helsyskon eller egna barn. Hit räknas inte far- eller morförälderar osv.
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