Asiantuntija

Hypermobiili EDS
ja moniulotteiset
terveyshaasteet

Ehlers-Danlos-
oireyhtyma (EDS)

on ryhma periytyvia
tuki- ja liikkuntaelimiston
sairauksia, joille on
ominaista puutteellisen
sidekudoksen rakenne,
Yleisin EDS-tyypeista
on hypermobiili eli
ylilikkuva muoto.

HYPERMOBIILI EDS (hEDS) on laaja-
alainen ja monisysteeminen hiirid, jo-
ta kuvastavat laajat oireet ja jolle on
ominaista krooninen tai toistuva kipu,
nivelten 18ysyys ja sijoiltaan meno, li-
haskrampit, visymys, pddnsarky ja iho-
muutokset. hEDS:n esiintyvyydeksi vi-
estdssd arvioidaan 1/10 000-15 000, 84 %
on naisia ja 16 % miehii. Suomessa diag-
nosoituja hEDS:44 sairastavia arvioidaan
olevan noin tuhat. Muista 12:sta EDS-ala-
tyypeistd on geneettinen tausta tiedos-
sa, sen sijaan hEDS:n geneettinen perus-
ta on edelleen episelvi, vaikka sitd on
suomalaisen geneetikon ja geenitutki-
jan mukaan yritetty selvittdd 1990-lu-
vun alusta asti.

Aikaisemmin hEDS:std kéytettiin ni-
mikettd EDS-II1. Sen diagnostisia kritee-
reitd on tarkennettu viime vuosina, ja
sitd on sittemmin médaritelty hypermo-
biliteettispektriin kuuluvaksi héiricksi.
Viimeaikaisten diagnostisten kriteerei-
den muutokset ja ehdotus hEDS:n mai-
rittelemiseksi toiminnalliseksi hiiricksi
on joidenkin potilaiden osalta koettu va-
heksyvédn sairauden asemaa ja vihittele-
vén potilaiden terveyshaasteita.
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Selka- ja niskakipu yleisia
hEDS-potilailla

Kipuoireet ovat yleisid ja haittaavia
hEDS:ssd. Nivelkipu on ilmoitettu ylei-
simmaéksi ja tavallisimmaksi kipuoireek-
si. Omissa tutkimuksissamme hEDS-poti-
lailla on ollut numeerisella NRS-skaalalla
0-10/10 (0 kuvastaa kivuttomuutta, 10
pahinta mahdollista kipua) keskiméaérin
eniten selkdkipua (NRS: 6/10) ja niskaki-
pua (NRS: 5,7/10). Kivuista voi aiheutua
keskivaikeaa tai vaikeaa tason heikkene-
mista paivittdisissd toiminnoissa.

hEDS:n yhteydessd kipua selittdvid syi-
td ja mekanismeja tunnetaan edelleen
huonosti, eiké yksittdistd kipua selitta-
védd mallia ole vield tunnistettu. Kipu-
jenilmaantumiseen ja kroonistumiseen
on useita taustatekijoitd niin nivelten,
lihas- ja sidekudoksen rakenteellisista
muutoksista kuin hermokivusta ja jopa
keskushermoston yleiseen herkistymi-
seen kipujen suhteen. Omissa tutkimuk-
sissamme kivun voimakkuus kytkeytyi
vahvasti kipuhaittaan, kipuahdistuk-
seen, liikkkumisen pelkoon, masennuk-
seen sekd ahdistukseen.

Kipu ja vasymys kulkevat
rinnakkain

Tutkimusten mukaan yli kolme neljis-
osaa hEDS-potilaista kérsii vakava-astei-
sesta visymyksestd, joka koetaan kipu-
jen jalkeen toiseksi invalidisoivimmaksi
oireeksi. Joskus koettu vasymys tdyttdd
kroonisen visymysoireyhtymin diag-
nostiset kriteeritkin. Vahvimmin visy-
neilld potilailla on myds eniten psyyk-
kistd oireilua. Lisdksi kipuoireet liittyvit
erityisesti ahdistukseen ja masennuk-
seen. Visymyksen ja liikkkumisen valtta-
misen vililld oleva yhteys viittaa kivun

ja vdsymyksen suoraan yhteyteen, joka
on tavallista pitkdaikaisissa selkékiputi-
loissakin. On laajalti tutkimustietoa, joka
osoittaa niin liikkkumisen pelon/viltte-
lyn ettd vasymyksen yhteyksid kroonis-
tuneisiin alaselkakipuihin.

Alaselkdkipupotilailla vdsymysoireis-
toa on tutkimuksissa pystytty ennusta-
maan neljdlld tekijalld: hermokipukom-
ponentti kipuoireistossa, naissukupuoli,
masennus ja muu psyykkinen ahdinko.
Sen sijaan hEDS-potilaista on vihem-
mén luotettavaa tutkimustietoa ndiden
yhteyksistd, vaikka omissakin tutkimus-
tuloksissamme erityisesti psyykkisen ah-
dingon ja kipujen vililld on vahvaa yh-
teyttd. Tulehdustekijéiden osuutta mo-
niulotteiseen oireiluun tutkitaan, koska
niiden tiedetdin olevan yhteydessd mo-
nen terveystekijddn, niin pitkittyneisiin
kiputiloihin, vdsymykseen kuin masen-
nustiloihinkin.

Terveyteen liittyva
elamanlaatu hEDS-
potilailla matalampaa
kuin perusterveilla

Sekd fyysinen ettd henkinen terveyteen
liittyvéd eldménlaatu on tutkimuksissa
todettu merkittdvisti matalammaksi
hEDS-potilailla kuin perusterveilld hen-
kiloilld. Tatd tukevat edelleen omatkin
tutkimustuloksemme. Vertailevassa tut-
kimuksessamme havaittiin eldméinlaa-
dun olevan hEDS-potilailla matalampaa
kaikilla kahdeksalla terveyteen liittyvilld
eliminlaadun osa-alueilla.

Varsinkin fyysisistd tekijoistd (fyysi-
nen toimintakyky, fyysisten oireiden
aiheuttamat roolitoiminnan rajoitukset,
elinvoimaisuus, fyysinen kipu) lasketulla
alamuuttujalla erot olivat huikeat.

"Kipuoireet
ovat yleisid ja
haittaavia
hEDS:ssd."
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Jénnittava uusi 16ydos oli, ettd psyyk-
kisen hyvinvoinnin ja sosiaalisen ela-
minlaadun vililld oli 16yhempi yhteys
hEDS-potilailla kuin perusterveilld ver-
rokeilla. Hoidettaessa ja kuntoutettaessa
hEDS-potilaita huomaakin ajoittain, ettd
vuorovaikutus ja keskustelukontakti toi-
mivat yllittdvan hyvin suhteessa fyysi-
seen ja psyykkiseen kuormitukseen. Té-
hin siséltyy riski potilaan voinnin vir-
hearvioinnistakin, koska saattaa syntyd
kokonaiskuva henkilon varsin hyvistd
pérjddmisestd, jolloin todellinen arjen
kuormitus ja ahdinko eivit hahmotu.

Luonteenrakennetta
kartoitettu ensimmaista
kertaa

Ortonin laajassa tutkimusprojektissa on
ensimmadist4 kertaa kartoitettu hEDS-po-
tilaiden luonteenrakennetta persoonalli-
suustestilld. Luonteenrakennetta on psy-
kologiassa perinteisesti médritelty vii-

delld luonteenpiirteen jatkumolla, jotka
ovat sosiaalisuus, ystévillisyys, tunnol-
lisuus, psyykkinen tasapaino seki avoi-
muus kokemuksille.

Verrattuna perusterveisiin hEDS-ryh-
missi oli merkitsevisti matalampia pis-
teitd ystavillisyydessd ja psyykkisessd
tasapainossa. Sen sijaan hEDs-potilaat
saivat tunnollisuudessa korkeammat pis-
teet kuin perusterveet. Ndiden uusien
tulosten yhteyksii sairauteen tai merki-
tystd kipuihin emme ole vield arvioineet.

Aikaisemmasta tutkimuksesta tiede-
tddn tunnollisuuden olevan yhteydessd
sekd yleiseen pdrjddmiseen eldmdssd ettd
yhti lailla kuormituksen ja uupumuksen
riskiin tyoeldmédssa. Luonnetekijoita tul-
kittaessa pitédd tuloksia suhteuttaa mui-
aikainen psyykkinen ahdinko saattaa la-
tistaa tai kérjistdd luonteenpiirteitd. Yhtd
lailla kivun ja vdsymyksen kautta voi tul-
la tarvetta reagoida jyrkemmin, esimer-
kiksi vihamielisemmin, toisiin ihmisiin.
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Ortonin EDS-seminaariin kevialld 2019

osallistui yli 50 terveydenhuollon am-
mattilaista, eniten ld4kireitd ja fysiote-
rapeutteja, ja palautteissa painotettiin
tiedon lisddmisen tdrkeyttd hEDS-poti-
laita hoidettaessa. Seminaarissa tarjot-
tiin kuulijoille laaja ja mahdollisimman
kattava kliininen kuva hEDS-oireistosta
sekd raportoitiin uusia, vield tulkitsemat-
tomiakin tutkimustuloksia.
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