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Forord


Dette er den ottende i en række af i alt 
 tretten kortlægninger, der indgår i det kort-
 lægningsprojekt, som Center for Små Han-
 dicapgrupper (CSH) igangsatte i 2000. Kort-
 lægningsprojektet har til formål at beskrive 
 levevilkårene for mennesker med sjældne 
 diagnoser, og denne publikation omhandler 
 diagnosen Ehlers-Danlos syndrom. Børn og 
 voksne med denne diagnose har en arvelig 
 lidelse i kroppens bindevæv. Bindevævets 
 funktion er at binde hud, muskler og orga-
 ner sammen og støtte blodårernes vægge. 


Ehlers-Danlos syndrom er således karakteri-
 seret ved en række symptomer, som skyldes 
 forandringer i fortrinsvis hud, led og blod-
 årer.


Udgivelsen er desuden et led i CSH’s 
 almene arbejde med at opsamle erfaring og 
 information på området sjældne handicap 
 og sygdomme.


Målgruppen er især fagpersonale i sund-
 heds-, social- og undervisningssektoren, som 
 gennem deres arbejde kommer i kontakt 
 med mennesker med Ehlers-Danlos syndrom. 


Samtidig er den rettet mod de beslutnings-
 tagere, som har indflydelse på dansk handi-
 cappolitik. Det er tanken, at kortlægningen 
 skal give målgruppen indblik i hverdagens 
 små og store udfordringer for de berørte 


familier. Det sker bl.a. ved at beskrive, hvor-
 dan hverdagen bliver påvirket, når man har 
 Ehlers-Danlos syndrom. Målgruppen får også 
 indblik i, hvordan familierne oplever samspil-
 let med fagpersonalet. 


Ehlers-Danlos Foreningen i Danmark har 
 været en vigtig samarbejdspartner under 
 udarbejdelsen, og uden deres input var 
 denne publikation ikke blevet en realitet. En 
 stor tak til foreningens medlemmer og sær-
 ligt til Lykke Rehder, Betina Boserup og Tom 
 Callesen, som har været følgegruppe under-
 vejs i forløbet. 


Ligeledes en stor tak til Jachsa Fonden og 
 Grosserer A.V. Lykfeldt og Hustrus legat, som 
 har ydet et væsentligt fondsbidrag. 



Læsevejledning


De læsere, som ikke har behov for en nøjere 
 redegørelse for diagnosen, kan undlade at 
 læse s. 4-7. Og for de af læserne, hvis inte-
 resse først og fremmest samler sig om de 
 konkrete resultater og konklusioner, er det 
 muligt at springe s. 8-10 over, hvor der gøres 
 rede for metodeovervejelser, herunder frem-
 gangsmåde og diskussion af data-validitet.


Sidste afsnit i Kapitel 1 om baggrundsdata  
 samt resten af publikationen rummer den 
 egentlige analyse og de konkrete resultater 
 af undersøgelsen.



KAPITEL 1: 



Om undersøgelsen
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Indledning 


Ehlers-Danlos syndrom er en kompliceret 
 diagnose, fordi den består af flere typer med 
 forskellige karakteristika. Den hypermobile 
 type er den klart mest udbredte blandt 
 de medvirkende i denne undersøgelse, og 
 denne type er bl.a. kompliceret, fordi den 
 kan være svær at skelne fra især hyper-
 mobilitetssyndrom. Mistro er desværre en 
 konsekvens af disse problemer med diagno-
 sticeringen ifølge flere af de medvirkende. 


Det er især en mistro, som skaber problemer 
 i forhold til socialforvaltningerne, og denne 
 kortlægning vil bl.a. belyse problemstillin-
 gen. Kortlægningen vil bl.a. også belyse og 
 dokumentere en række problemstillinger 
 omkring kontakten til sundhedsvæsenet og 
 skolen samt angående at være voksen med 
 diagnosen.


Til slut er der en opsamling, der både kon-
 staterer nogle positive tendenser og kigger 
 på områder, hvor der er plads til forbedrin-
 ger. Det er fx på områder som information, 
 rådgivning og diagnostik samt samarbejdet 
 med socialforvaltningerne.



Led i en overordnet kortlægning

 Kortlægningen af Ehlers-Danlos syndrom 
 indgår i et større kortlægningsprojekt, hvor 
 levevilkårene for personer med en række 
 sjældne diagnoser bliver undersøgt. Det er 
 målsætningen at bruge resultaterne og kon-
 klusionerne fra denne og de andre kortlæg-
 ninger til på et senere tidspunkt at lave en 
 samlet opsamling om levevilkårene for per-
 soner med sjældne handicap byggende på 
 konklusionerne fra samtlige kortlægninger.

Kortlægningerne er opbygget omkring 
 en række overordnede temaer, som sætter 
 fokus på forskellige perioder og aspekter af 


livet med et sjældent handikap. De fleste af 
 temaerne går igen i de forskellige kortlæg-
 ninger, så det bliver muligt at drage sam-
 menligninger imellem diagnoserne. Enkelte 
 temaer er dog specifikke for den enkelte 
 eller for nogle af diagnoserne. 



Temaer i denne kortlægning

 – at få diagnosen

–  kontakt til sociale myndigheder og  
 pædagogiske institutioner


– behovet for information


– påvirkning af hverdagen og familien
 – det sociale liv  


– skolegang og uddannelse
 – fritidsaktiviteter 


– voksen med Ehlers-Danlos syndrom 



Diagnosen 


Ehlers-Danlos syndrom har været kendt i 
 århundreder, men navnet skyldes den dan-
 ske læge E. Ehlers, som i 1901 beskrev den 
 karakteristiske kombination af symptomer. 


Beskrivelsen af syndromet blev i 1908 sup-
 pleret af den franske læge H. Danlos. Der-
 udover refererer man i nogle dele af verden 
 til en russisk læge ved navn Tschernogobow, 
 som i 1892 omtalte et par tilfælde af syn-
 dromet. 


Diagnosen stilles først og fremmest på 
 baggrund af en række kriterier, som er opstil-
 let af læger og som karakteriserer forskellige 
 typer af syndromet. Tre centrale kriterier er 
 hypermobilitet (øget ledbevægelighed, øget 
 vævsfraglitet (vævsskrøbelighed) og øget 
 hudextensibilitet (eftergivelighed i huden). 


Desuden bruges fysiske undersøgelser samt 
 den medicinske og familiemæssige historie. 


Læger, som kan diagnosticere Ehlers-Danlos 
syndrom, omfatter bl.a. kliniske genetikere, 
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 børnelæger, reumatologer og hudlæger. Ofte 
 er det vanskeligt at stille diagnosen samt at 
 udrede, hvilken specifik type af syndromet, 
 der er tale om. Dette medfører, at diagnosen 
 ofte stilles sent, slet ikke eller bliver stillet men 
 senere betvivlet. Det skyldes bl.a., at kriteri-
 erne ikke har ligget fast igennem tiderne og 
 at mindst en type af Ehlers-Danlos syndrom 
 ligger tæt op ad hypermobilitetssyndrom. 


Udover en almindelig klinisk lægeundersøgel-
 se kan der i nogle tilfælde blive tale om yder-
 ligere specialundersøgelser, som fx ultralyd-
 undersøgelse og scanning af hjertet og den 
 store legemspulsåre, øjenlægeundersøgelse, 
 ørelægeundersøgelse og specialistundersø-
 gelse af led og øvrige bevægeapparat. 


Sundhedsstyrelsen har desuden i 2001 
 udarbejdet nogle anbefalinger omkring 
 diagnostisering, efterfølgende kontrol og 
 behandling af diagnosen Ehlers-Danlos syn-
 drom (læs mere kapitel 2, s. 15). 


Ehlers-Danlos syndrom kan opdeles i seks 
 typer. Disse seks typer har ikke alle samme 
 arvegang. I nedenstående skema kan man se 
 typerne og arvegangen.



Generelle problemer


Personer med Ehlers-Danlos syndrom har 
 som regel problemer med overbevægelige 
 led i en eller anden udstrækning. Ikke alene 
 kan leddene bevæges mere end normalt, 
 de kan også meget nemmere gå ud af led. 


Leddene forskubbes især nemt i fx ryg, hæn-
 der og fødder, men også de ellers stabile 
 kugleled kan forskubbes, fordi ledkapslen 
 er slap. Slidgigt optræder i varierende grad 
 hos mennesker med Ehlers-Danlos syndrom. 


Den vaskulære type skiller sig som nævnt 
 lidt ud fra de øvrige bl.a. ved ikke i samme 
 grad at give problemer med overbevægelige 
 led. De primære symptomer ved denne type 
 er, at huden kan være tynd med synlige 
 blodårer. Der kan ligeledes forekomme spon-


Typer * Arvegang Tidligere betegnelse **


klassisk dominant *** type I, II og VIII


Hypermobil dominant  type III


vaskulær dominant  type IV


Kyphoscoliotisk recessiv **** type VI


Arthrocalatisk dominant  type VII


Dermatosparaxsisk recessiv  type VII


* Der er desuden flere former for blandingstyper, fx med vaskulære symptomer, samt visse yderst sjældne typer (fx tidli-
 gere type V), som er udeladt her. I denne kortlægning arbejdes der kun med ovenstående seks typebestegnelser


** Tidligere havde Ehlers-Danlos syndrom en anden typeinddeling. Mange bruger stadig denne opdeling.


*** dominant arvegang betyder, at ens børn har 50% risiko for at arve anlægget for sygdommen. Børn, der arver 
 anlægget, udvikler med sikkerhed sygdommen. De 50%, som ikke bærer anlægget, forbliver raske.


**** recessiv arvegang betyder, at hvis begge forældre er anlægsbærerer vil der være en risiko på 25% for, at ens børn 
 arver og udvikler sygdommen. Derudover vil 50% være raske anlægsbærere, mens de resterende 25% vil være raske og 
 ikke vil være anlægsbærere.



Typer og arvegang
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 tane brister, delinger og/eller udposninger 
 på blodårerne. Gennemsnitslevealderen for 
 personer med den vaskulære type er nedsat. 


Den væsentligste årsag hertil er risikoen for 
 livstruende blødninger i forbindelse med at 
 pulsårer brister. 


Mange med Ehlers-Danlos syndrom har fra 
 fødslen svagere muskler end gennemsnittet. 


På grund af de overbevægelige led kan det 
 være vanskeligt at optræne musklerne. De 
 overbevægelige led forårsager bevægelser 
 uden for leddenes normale stabilitetsområde. 


Dette kan betyde både akutte og kroniske 
 overbelastninger af leddets forskellige struk-
 turer. Smerterne opstår af forskellige årsager. 


Dels på grund af udtrættede og spændte 
 muskler samt led, der forsøger at opretholde 
 en stabilitet, dels fordi områderne omkring 
 leddene, som fx sener og ledbånd, er over-
 belastede. Smertelindrende præparater virker 
 ikke altid smertedæmpende på personer 
 med Ehlers-Danlos syndrom i samme grad 
 som hos andre (årsagen kendes ikke). 


En vigtig bestanddel af bindevævet er 
 kollagen-fibrillerne, som ligger i bundter og 
 giver vævet styrke. Ved Ehlers-Danlos syn-
 drom sker der fejl i dannelsen af disse kol-
 lagen-fibriller. Huden er blød, fløjlsagtig og 
 kan være elastisk. Den kan hos nogle stræk-
 kes ud over det normale, men vender efter 
 strækning tilbage til den oprindelige tilstand. 


På hænder og fødder kan huden være løs 
 og rynket. Det gælder især ved den klas-
 siske type. Der er tendens til, at huden bliver 
 mere slap og rynket end svarende til alderen. 


Huden beskadiges lettere end normalt. Der 
 skal næsten ingenting til, før der opstår blå 
 mærker, og der kan komme sår og blødnin-
 ger ved den mindste overlast (fx hvis man 
 slår sig). Sår og blødninger kan forårsages af 


tryk eller egentlige læsioner. Førstnævnte er 
 p.g.a. de skøre kar årsag til mange og store 
 blå mærker, mens læsioner på huden bliver 
 årsag til kraftig ardannelse. Udsatte steder er 
 især pande, skinneben, knæ og albuer, hvor 
 huden i forvejen er stram og tynd. Sårhelin-
 gen, især ved den klassiske type, er langsom 
 og resulterer ofte i tynde, misfarvede ar, 
 såkaldte cigaretpapir-ar. Blodkarrene består 
 også af bindevæv og er derfor skrøbelige. 


Det løse bindevæv kan også forårsage, at 
 selve hjerteklapperne er mere løse i struk-
 turen og derved ikke lukker helt tæt til. Det 
 sker hyppigst i hjerteklapperne mellem ven-
 stre for- og hjertekammer. 


Åreknuder, der er udposninger på blod-
 årerne, ses også hyppigt, specielt på benene. 


Der ses også  åreknuder med nogle edder-
 koppelignende blodudtrædninger, der kaldes 
 flekbektasier. De ses også nogle gange, uden 
 at der er åreknuder. Flekbektasier viser sig 
 allerede fra puberteten. Specielt hos piger 
 kan de vise sig i en ung alder. Strækmærker 
 på arme, ben, hofter og ryg er også alminde-
 lige i puberteten.


I de fleste tilfælde ser mundens slimhinder 
 helt normale ud. Der er dog en forøget ten-
 dens til blodudtrækninger, slimhinden brister 
 let, og der opstår let blødninger, når man fx 
 børster tænder. 



Sex og gynækologi


Kvinder med Ehlers-Danlos syndrom ople-
 ver mange gynækologiske komplikationer. 


Menstruationerne kan være kraftigere og 
vare længere, fordi vævet er skrøbeligt, og 
blodkarrene er lang tid om at lukke efter 
afstødningen af slimhinden. Da slimhinden 
og huden har lettere ved at briste, opstår 
der også lettere infektioner hos kvinder med 
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 Ehlers-Danlos syndrom end hos kvinder med 
 normalt bindevæv. Kvinder kan også opleve, 
 at endetarmen prolapser. Vandladningskon-
 trollen kan svækkes (inkontinens) ved diskus-
 prolaps og skæv ryg. Blære-nedsynkning og 
 nedfalden livmoder (prolaps) ses pga. det 
 slappe bindevæv. Og i sjældne tilfælde  kan 
 udvoksning af livmoderslimhinden (endome-
 triose) give mavesmerter, der varierer i forbin-
 delse med kvindens cyklus. 


I forbindelse med samleje eller onani kan 
 der opstå problemer både for mænd og 
 kvinder med Ehlers-Danlos syndrom: Nogle 
 kvinder har problemer med smerter i under-
 livet (dyspareuni), blødninger fra slimhinden 
 i skeden og at mellemkødet brister med 
 infektioner til følge. Smerterne i underlivet 
 kan være en følge af en udvokset livmoder-
 slimhinde eller arvæv. Hos drenge og mænd 
 med Ehlers-Danlos syndrom kan der opstå 
 blødninger ved båndet på bagsiden af penis, 
 og der opstår også lettere infektioner ved 
 glans. 



Graviditeten og fødsel


En del kvinder med Ehlers-Danlos syndrom 
 får rygsmerter i forbindelse med graviditet 
 p.g.a. overbevægeligheden i leddene og hor-
 monpåvirkning. Ofte er der også problemer 
 med, at livmoderhalsen bliver mindre eller alt 
 for tidligt udslettes helt i graviditeten. Nogle 
 gange åbner den sig også flere måneder før 
 termin. Dette kan forklares ved, at livmode-
 ren for en stor del også består af kollagent 
 bindevæv. Desuden kan der opstå kompli-
 kationer i forbindelse med graviditet i form 
 af moderkageløsning og bækkenløsning i 
 en svær grad. Da fosterhinden også er bin-
 devæv, kan den være svag, hvis barnet man 
 venter har Ehlers-Danlos syndrom. 


Der kan opstå komplikationer i form af styrt-
 fødsel, sædefødsel og øget blødning under 
 fødslen. I forbindelse med naturlig fødsel 
 kan flere kvinder med Ehlers-Danlos syndrom 
 berette om inkontinens, svag bækkenbund, 
 nedsynkning af livmoderen, forstuvede bæk-
 kenled, symphyseløsning (symphysen er selve 
 samlingen af bækkenet fortil) og brist af 
 endetarmsmuskulaturen. 



Forekomst 


Man regner med, at der fødes ét barn, 
 der udvikler Ehlers-Danlos syndrom, ud af 
 10.000-20.000 fødsler. Det svarer til 4-6 
 børn om året i Danmark, og der skønnes 
 at leve mellem 400 og 500 personer med 
 Ehlers-Danlos syndrom i Danmark. Syndro-
 met forekommer hos både mænd og kvin-
 der. Der er dog diagnostiseret langt færre 
 voksne mænd end kvinder. Det skyldes bl.a., 
 at kvinder i højere grad har tendens til hyper-
 mobilitet, og at der kan være forskel på den 
 måde mænd og kvinder oplever smerter. 


Hormonpåvirkning kan spille ind i denne 
 sammenhæng.



Forløb og prognose


Der er stor variation med hensyn til svær-
 hedsgraden af symptomerne. Nogle med 
 Ehlers-Danlos syndrom har kun få sympto-
 mer. Ofte er der tale om problemer, som ikke 
 umiddelbart er synlige og målbare. Dette 
 kan både give problemer i dagligdagen og 
 i relationen til behandlingssystemet, fordi 
 omgivelserne (ofte) mangler forståelse for 
 de særlige behov for behandling og hensyn, 
 personer med Ehlers-Danlos syndrom har. 


Læs eventuelt mere om Ehlers-Danlos syn-
drom på www.csh.dk – herunder et mere 
uddybende afsnit om den vaskulære type.  
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Metodeovervejelser 



Kortlægningsdata 


Der er brugt to dataindsamlingsmetoder 
 i kortlægningen: Først spørgeskemaer og 
 dernæst fokusgruppeinterview. Det skal 
 bemærkes, at spørgeskemaundersøgelsen og 
 gruppeinterviewene er gennemført i 2003, 
 mens denne publikation er udgivet i 2006. 


Der kan derfor være enkelte ting, som har 
 forrykket sig.



Spørgeskemaer


Der blev udsendt to spørgeskemaer. Et til 
 forældrene til børn og unge med Ehlers-
 Danlos syndrom (børn og unge under 18 år), 
 hvor forældrene er blevet bedt om at udfylde 
 skemaet på egne og børnenes vegne, og et 
 til voksne med Ehlers-Danlos syndrom (fra 18 
 år). Ehlers-Danlos Foreningen i Danmark har 
 været inddraget på flere niveauer i arbejdet 
 med at indsamle data. For det første har de 
 været involveret i processen omkring formu-
 leringen af spørgsmålene. Herved blev det 
 muligt at opnå en præcis og relevant fokuse-
 ring på de særlige problemer, som er knyttet 
 til Ehlers-Danlos syndrom, og samtidig akti-
 verede selve processen nogle af de ressourcer 
 og den viden, som er samlet i foreningen. 


For det andet fungerede foreningen som 
 bindeled til de enkelte respondenter, dels ved 
 at sikre, at alle medlemmer på deres med-
 lemsliste fik tilsendt et spørgeskema, dels ved 
 at anbefale kortlægningen over for medlem-
 merne. Dette har uden tvivl haft en positiv 
 effekt på svarprocenten. 



Fokusgrupper


Den anden form for data blev indsamlet gen-
 nem to fokusgruppeinterview med henholds-


vis fire voksne med Ehlers-Danlos syndrom 
 plus en ægtemand til en af de fire og seks 
 forældre til børn med Ehlers-Danlos syndrom. 


I fokusgruppeinterviewene var der mulighed 
 for at få uddybet problematikkerne, som var 
 blevet belyst i spørgeskemaerne. 


Interviewmetoden blev baseret på en friere 
 struktur end traditionelle interview, idet inter-
 aktionen ikke kun foregik mellem interviewer 
 og deltagere, men også mellem deltagerne 
 indbyrdes. Intervieweren forsøger hermed at 
 igangsætte en gruppeproces, som fører til 
 en mere alsidig belysning af emnerne. Gen-
 nem den dynamik, der skabes i gruppen, når 
 deltagerne udveksler erfaringer, opnår inter-
 vieweren en mere alsidig (og levende) belys-
 ning af emnerne. Denne interviewform har 
 især sin styrke i forbindelse med interview 
 om emner, hvor interviewpersonerne har et 
 fællesskab omkring et emne/erfaringer, som 
 intervieweren ikke har de samme forudsæt-
 ninger for at sætte sig ind i. Herudover kan 
 man også opnå at få de mere nuancerede 
 følelsesmæssige aspekter frem i forhold til, 
 hvad der er muligt i spørgeskemaerne. Grup-
 peinterview giver mulighed for, at forældrene 
 eller de voksne kan præge billedet og gen-
 skaber noget af den sociale verden, de har til 
 fælles i dagligdagen, og det kan give et unikt 
 billede af komplekse og ofte følelsesladede 
 sammenhænge.


Desuden gav metoden intervieweren lejlig-
 hed til at møde de mennesker, hvis levevilkår 
 skulle beskrives. Intervieweren får (alt andet 
 lige) en større indsigt, forståelse og bedre 
 forudsætninger for at nuancere den endelige 
 rapport, end hvis han/hun kun havde haft 
 spørgeskemaerne at gå ud fra. 


Fokusgruppeinterviewene blev gennemført 
i august 2003. Begge interview med hen-
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 holdsvis forældrene og de voksne udviklede 
 sig i høj grad til samtaler, hvor de deltagende 
 kommenterede hinandens udsagn og sam-
 menlignede med egen situation. Interviewe-
 ne varede henholdsvis 1 time og 20 minutter 
 med forældrene og 1 time og 50 minutter 
 med de voksne med diagnosen. De to inter-
 view gav en solid baggrund for at kunne give 
 et billede af hverdagen med Ehlers-Danlos 
 syndrom og dermed forstå baggrunden for 
 deltagernes besvarelser af spørgeskemaerne.



Konkret fremgangsmåde


I kortlægningens indledende fase skulle det 
 besluttes, om der skulle udsendes et eller to 
 skemaer. Det blev besluttet at udsende to. 


Èt til voksne med diagnosen og ét til foræl-
 dre til børn og unge under 18 år. Der skulle 
 udfyldes et særskilt skema for hver person 
 med Ehlers-Danlos syndrom i familien. En 
 del familier har således afleveret skemaer 
 for flere personer. De unge under 18 år blev 
 opfordret til at deltage i besvarelsen. I den 
 forbindelse er det væsentligt at bemærke, 
 at mange af de følgende analyser af levevil-
 kårene for børn og unge med Ehlers-Danlos 
 syndrom som udgangspunkt bygger på for-
 ældrenes oplevelse af forholdene. Det vil ikke 
 være muligt inden for rammerne af denne 
 kortlægning at vurdere, om deres børn har 
 de samme oplevelser.


Det var ikke muligt at komme i kontakt 
 med alle de 400 til 500 med Ehlers-Danlos 
 syndrom, der skønsmæssigt findes i Dan-
 mark. Det er langt fra alle, som er organi-
 seret i patientforeningen, og der sker ingen 
 officiel registrering af mennesker med Ehlers-
 Danlos syndrom i Danmark. Den gruppe, hvis 
 livsvilkår undersøges her, udgør således kun 
 en del af den samlede population af perso-


ner med Ehlers-Danlos syndrom. Kortlægnin-
 gen af denne gruppe måtte således metodisk 
 indrette sig efter disse vilkår, hvilket gjorde, 
 at det var relevant at bruge en kvalitativ 
 metodetilgang, hvor der fokuseres mere på 
 at beskrive de forekommende problemstillin-
 ger end på at dokumentere udbredelsen. 



Kontaktmulighedernes betydning for  metodevalg


Kontakten til de mennesker, som medvirker 
 i kortlægningen, skete som udgangspunkt 
 gennem foreningen, hvilket som sagt ude-
 lukker dem, som ikke er medlem. Denne 
 måde at kontakte personer med Ehlers-Dan-
 los syndrom ville afstedkomme en væsentlig 
 usikkerhed i kortlægningen, såfremt besva-
 relserne udelukkende blev behandlet efter 
 rent kvantitative metoder. Det vil ikke være 
 muligt at godtgøre, at resultaterne er repræ-
 sentative for alle med Ehlers-Danlos syndrom 
 – bl.a. de mange mænd, som forventeligt 
 har Ehlers-Danlos syndrom, men måske slet 
 ikke er diagnostiseret. Når det så er sagt, er 
 det samtidig vigtigt at bemærke, at der har 
 været kontakt til en ret stor del af alle med 
 Ehlers-Danlos syndrom i Danmark. Forment-
 lig har op imod hver anden af alle, som har 
 symptomer pga. Ehlers-Danlos syndrom, 
 svaret på et spørgeskema. Når man tager 
 den begrænsede mængde mennesker med 
 Ehlers-Danlos syndrom i betragtning, får man 
 med dette design et ganske godt billede af 
 levevilkårene for denne gruppe. Et beskri-
 vende billede. 



Formål med spørgeskemaerne


Der var især grund til metodeovervejelser i 
forhold til spørgeskemaundersøgelserne. I 
kortlægninger med meget få respondenter 
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 er der grund til at være skeptisk over for 
 validiteten af resultaterne, hvis man ønsker 
 at bruge dem til beregninger af forekomsten 
 af en bestemt problemstilling. Intentionen 
 med spørgeskemaundersøgelsen er således 
 ikke at beregne valide procentfordelinger, 
 men derimod at lave en sondering blandt de 
 medvirkende, som ville give mulighed for at 
 identificere væsentlige problemstillinger.



Baggrundsdata


På baggrund af medlemslisten fra Ehlers-
 Danlos foreningen i Danmark blev der 
 udsendt 245 spørgeskemaer i begyndelsen af 
 august 2003. Knap 14 dage senere fik med-
 lemmerne en påmindelse. I oktober 2003 var 
 der kommet 208 skemaer retur, hvilket giver 
 en svarprocent på 85%. Ni voksenskemaer 


kom fra personer, som ikke var medlem-
 mer. Der er tale om tidligere medlemmer og 
 personer med Ehlers-Danlos syndrom, som 
 kontaktede foreningen i efteråret 2003, men 
 som ikke var medlemmer.


Der er følgende alders- og kønsfordeling 
 (i 2003) for de deltagende (n (population) = 
 208):


Den ældste, som deltager i kortlægningen, 
 er født i 1918. Den yngste er født i 2001. 


De deltagende svarer følgende om deres 
 boligform (i 2003):


Familierne blev spurgt, om der var andre 
 med Ehlers-Danlos syndrom i den nære fami-
 lie (tilbage til barnets bedsteforældre eller de 
 voksnes forældre). Svarene giver følgende 
 fordeling (n = 208):



Antal Drenge/Mænd Piger/Kvinder


Børn og unge under 18 år 38 17 21


Voksne (18- år) 170 6 164



Under 18 år Over 18 år


Bor stadig hjemme hos deres forældre  37 5


Bor med deres samlever/ægtefælle 119


Bor alene 32


Bor på en institution  1


Anden boligform  13



Alder



Boligform
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Kun barnet eller 



den voksne Flere i den  



nære familie Ved ikke


Børn og unge under 18 år 13 23* 1


Voksne (18- år) 38 62** 29


* I samtlige tilfælde har moderen også Ehlers-Danlos syndrom. Ingen markerer, at faderen har det. I henholdsvis 10 og 7 
 tilfælde markeres det, at søskende og bedsteforældre har syndromet.


** I 33 tilfælde har moderen også Ehlers-Danlos syndrom. 12 markerer, at faderen har det. I 39 tilfælde hos de voksne 
 markeres, at deres egne børn også har diagnosen



Andre i familien men Ehlers-Danlos syndrom
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KAPITEL 2:



At få diagnosen


”Jeg bliver meget tit sammenlignet med 
 en, som bare er lidt ekstremt hypermobil”


Fra gruppeinterview med voksne med 
 Ehlers-Danlos syndrom


Ekstremt hypermobil eller Ehlers-Danlos 
 syndrom? En del af de medvirkende i denne 
 kortlægning af Ehlers-Danlos syndrom 
 opfatter, at flere i deres omgivelser sår tvivl 
 om, hvad de reelt fejler.  Hvorfor? Jo, man 
 kan langt fra se på alle med Ehlers-Danlos 
 syndrom, at de ”fejler noget”. Det kan i 
 mange tilfælde være kompliceret at påvise 
 diagnosen, og syndromet medfører smerter, 
 som i sagens natur kun kan opleves af den, 
 som har diagnosen. Den mest udbredte type, 
 den hypermobile type, blander sig med øvre 
 normal spektrum af ledmobilitet og hyper-
 mobilitets syndrom. Der kan derfor konkret 
 være tvivl, om der er tale om hypermobi-
 litetssyndrom eller Ehlers-Danlos syndrom. 


Personer med Ehlers-Danlos syndrom oplever 
 også denne tvivl. En kvinde med Ehlers-
  Danlos syndrom fortæller om betydningen af 
 diagnosen: 


”Når man får sat navn på diagnosen, er 
 det en utrolig lettelse, fordi man så fejlede et 
 eller andet alligevel. Så var det altså ikke kun 
 noget, man bildte sig ind” 


Som det fremgik af kapitel 1, er der en 
 meget skæv kønsfordeling blandt de voksne 
 i denne kortlægning. Ehlers-Danlos syndrom 


burde ramme lige mange kvinder og mænd, 
 hvilket da også gør sig gældende blandt de 
 unge under 18 år, mens de voksne fordeler 
 sig på 164 kvinder og 6 mænd. Spørgeske-
 maundersøgelsen er baseret på medlemmer 
 af Ehlers-Danlos foreningen i Danmark, 
 og fordelingen afspejler ikke nødvendigvis 
 den faktiske kønsfordeling af personer med 
 Ehlers-Danlos syndrom i Danmark. I grup-
 peinterviewet med de voksne tyder kom-
 mentarer på, at mændene ikke i samme grad 
 har eller vil få diagnosen, fordi de ikke bliver 
 undersøgt. Måske spiller det bl.a. ind, at flere 
 mænd, sammenlignet med kvinder, ikke bry-
 der sig om at se mulige skavanker i øjnene 
 og derfor ikke bliver undersøgt. I hvert fald 
 fortæller en kvinde under interviewet:  


”Jeg kan se på min far, at han skranter 
 meget med ryg og nakke. Han har altid 
 ondt et eller andet sted, men han siger selv, 
 at han fejler ikke noget. Derfor har jeg en 
 fornemmelse af, at det måske er fra ham, 
 jeg har arvet syndromet”. Og videre ”Jeg har 
 den erfaring, at det er den belastning, det 
 har været at være gravid, der har gjort mig 
 opmærksom på diagnosen. Jeg tror måske, 
 det er derfor, der er mange mænd, der kan 
 gå rundt med en lettere udgave af Ehlers-
 Danlos syndrom. Jeg havde jo heller ikke lagt 
 mærke til det, før jeg blev gravid”


Når der ikke er samme skæve kønsforde-
ling blandt de unge, skyldes det formentlig, 
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 at forældrene er opmærksomme på, at deres 
 børn kan have arvet handicappet. 



Ventetid før diagnosen stilles


Der er stor forskel på, hvornår forældrene 
 oplevede deres børns første symptomer som 
 følge af Ehlers-Danlos syndrom. Således går 
 der alt mellem 0 dage og seks år, før symp-
 tomerne opleves ifølge spørgeskemabesvarel-
 serne. Dog oplever halvdelen af forældrene 
 med børn under 18 år symptomer inden for 
 14 dage efter fødsel. Den anden halvdel er 
 jævnt fordelt mellem en måned og seks år. 


Når halvdelen oplever symptomer så tidligt, 
 er det dog langt fra ensbetydende med, at 
 de undersøges for Ehlers-Danlos syndrom 
 kort efter fødslen. Kun én er undersøgt for 
 Ehlers-Danlos syndrom inden for 14 dage 
 efter fødslen. For resten af de adspurgte er 
 der gået mellem 3 måneder og 14 år. 


Halvdelen af børnene og de unge har ikke 
 oplevet nogen indlæggelser i deres første 
 leveår. Den anden halvdel har været indlagt 
 fra en og helt op til 15 gange i deres første 
 leveår. Det er dog kun en enkelt, der har 
 været igennem 15 indlæggelser. De fleste 
 har kun været indlagt få gange i det første 
 leveår. Halvdelen oplevede, at deres første 
 leveår var præget af hyppige sygdomsperio-
 der. 


De voksne med Ehlers-Danlos syndrom har 
 ofte ventet længe på at få en diagnose. De 
 voksne fik i gennemsnit diagnosen, da de var 
 37 ½ år gamle. Spørgeskemaundersøgelsen 
 viser dog, at der blandt de voksne over 18 år 
 er en tendens til, at jo ældre man er, jo læn-
 gere har man ventet på diagnosen. I neden-
 stående skema ses fordelingen på alder for 
 de voksne, før de fik diagnosen. 



Alder før diagnose hos de voksne (over 18 år) Antal


0-1 år 3 krydser


2-5 år 1 -


6-10 år 2 -


11-20 14 -


21-30  31 - 


31-40 47 -


41-50 44 -


51-60 20 -


61-70 3-


71- 3 -
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 Især de fysiske undersøgelser er ekstra bela-
 stende for mennesker med Ehlers-Danlos 
 syndrom, fordi deres led lettere slides og 
 går af led. Langt de fleste af de voksnes fik 
 foretaget den første undersøgelse for Ehlers-
 Danlos syndrom på et sygehus uden for eget 
 amt. Billedet er ikke helt det samme for dem 
 under 18 år. Her er flest undersøgt på det 
 lokale sygehus. I skemaet ses fordelingen 
 (n=208).


Mange voksne er undersøgt på Bispebjerg 
 hospital, som har en hudafdeling, der tidli-
 gere undersøgte mange med Ehlers-Danlos 
 syndrom. 


Lidt over halvdelen (96 af 168 besvarelser) 
 fik diagnosen efter første undersøgelse (en 
 undersøgelse kan bestå af flere delunder-
 søgelser, men her tænkes på den første 
 samlede undersøgelse). Lidt under halvdelen 
 fik til gengæld først deres diagnose senere. 


Hos dem under 18 år fik to tredjedele ikke 
 diagnosen ved første undersøgelse, og de 
 fleste har været til mindst to undersøgelser. 


To har skullet til hele fem undersøgelser. 


Gruppen under 18 år har været til lidt over 
 to undersøgelser i gennemsnit. At der ikke er 


flere undersøgelser er positivt, fordi de kan 
 være hårde for børnene, fortæller forældrene 
 i gruppeinterviewet. En fortæller: 


”Han var også træt, han sad og snorksov 
 på vej hjem i bilen, han var fuldstændig øde-
 lagt. Det er hårdt for ham at blive udsat for 
 alle de undersøgelser”. 


En anden forælder fortæller om sin søn: 


”Han var ved at gå op i limningen over alle 
 dem, der skulle alt muligt med ham, og så til 
 sidst efter et stykke tid så udviklede han en 
 måde at være til stede og fjern på samme 
 tid. Han var ikke til stede/han valgte at lukke 
 af, fordi han syntes, det var et overgreb, som 
 han var nødt til at finde sig i”.


De voksne har fået foretaget lige over tre 
 undersøgelser i gennemsnit. Lidt over en 
 tredjedel har dog kun fået en enkelt under-
 søgelse, syv har fået mere end ti, mens en 
 har fået foretaget 30 undersøgelser. Kvinden, 
 som har været igennem 30 undersøgelser, 
 har hypermobile led. Blandt de voksne har 
 ingen mænd været igennem mere end 3 
 undersøgelser. Det er svært at udlede noget 
 af det forhold p.g.a. det lave antal mand-
 lige deltagere. I gruppeinterviewet med de 



Under 18 år



(n=38) Over 18 år (n=170)


Et sygehus uden for eget amt  6 32


Et sygehus inden for eget amt  16 26


Hos speciallæge 17


Et af de to landsdelscentre på 


Rigshospitalet eller Skejby  6 13


Praktiserende læge  8 16


Andre steder * 2 63


* Andre steder kan f.eks. være Bispebjerg Hospital, Panuminstituttet og Gigthospitalet i Gråsten
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 voksne blev endnu en vinkel på de mange 


undersøgelser diskuteret. Selv om man får 
 stillet diagnosen, er det ikke altid ensbe-
 tydende med, at man beholder den. Især 
 problemerne med at adskille mennesker med 
 den hypermobile type fra hypermobilitets-
 syndrom betyder, at der kan være behov for 
 nye undersøgelser, og det kan betyde, at 
 man fratages diagnosen igen. Samtidig har 
 kriterierne for alle typer af Ehlers-Danlos syn-
 drom ikke været konstante gennem årene. 


En kvinde fortæller, at der er erfaringer med 
 dette fra foreningen:


”Det er meget problematisk, at folk, der 
 får diagnosen, kommer hen til en anden 
 læge og får frataget diagnosen. De er dybt 
 frustrerede, fordi de stadigvæk har ondt, 
 fordi de stadigvæk har stramme sener, men 
 nu er de tabt på gulvet igen. Så kan de gå 
 til en tredje læge, og så får de måske diag-
 nosen igen, hvis de er heldige, og så kan 
 man prøve en fjerde, så får man den frataget 
 igen. På den måde er der nogle, der cykler 
 rundt i systemet, og det er dybt frustre-
 rende”


De voksne er også blevet spurgt om årsa-
 gen til, at de fik foretaget en undersøgelse. 


I over halvdelen af tilfældene skyldes det 
 symptomer på sygdom. Andre (en tredjedel) 
 nævner andre grunde; fx at der er en syg 
 søster med Ehlers-Danlos syndrom, at man 
 er blevet opmærksom på symptomerne i 
 forbindelse med genoptræning af en piske-
 smældsskade, eller som en skriver: Jeg er en 
 typisk Ehlers-Danlos syndrombaby [Det til 
 trods har vedkommende skullet igennem 25 
 undersøgelser, red.]. Lige under hver tiende 
 har ønsket en undersøgelse, fordi de er 
 ophørt med at arbejde eller er ophørt på en 
 uddannelse pga. nedslidning. 


Tre af fem af de voksne og tre af fire af 
 dem under 18 år har også haft en anden, 
 men forkert, diagnose. Det er ikke alle, som 
 skriver hvilken, men det er ofte  hypermo-
 bilitet og slidgigt, som nævnes. Derudover 
 nævner nogle af de voksne noget, som ikke 
 er en sygdom eller handicap, men nok nær-
 mere er udtryk for omgivelsernes reaktioner 
 – nemlig ’hypokonder’. Det er selvfølgelig 
 en egen opfattelse, da hypokondri ikke er 
 en diagnose, og det er derfor ikke til at sige 
 hvad betegnelsen dækker over. 


Det er ikke kun de medvirkende med den 
 hypermobile type, som har haft forkerte 
 diagnoser, selvom det generelt er ved denne 
 type, at diagnostisering giver problemer. 


Lidt under halvdelen af dem under 18 
 år og knap tre fjerdedele af de voksne har, 
 ifølge deres egne skemabesvarelser, også en 
 anden diagnose end Ehlers-Danlos syndrom. 


Af forklaringerne kan man læse, at der for 
 dem under 18 år bl.a. er tale om astma, 
 allergi, migræne, scoliose og psoriasis. Blandt 
 de voksne er der tale om fx allergi, epilepsi, 
 fibromyalgi, spiserørsbrok, osteoporose og 
 Sjøgrens syndrom. 



Kontakt til sundhedssektoren


Der er udfærdiget en behandlingsprotokol 
 for Ehlers-Danlos syndrom af en arbejdsgrup-
 pe under Sundhedsstyrelsen. Et referencepro-
 gram eller behandlingsprotokol er kort fortalt 
 en række anbefalinger til sundhedssektoren 
 om, hvordan man sikrer den bedst koordine-
 rede og kvalitetsmæssigt bedste diagnostise-
 ring og efterfølgende kontrol og behandling 
 for mennesker med Ehlers-Danlos syndrom1. 
 Anbefalingerne i behandlingsprotokollen 
 for Ehlers-Danlos syndrom er selvfølgelig 
 primært målrettet til sundhedssektoren, men 


1    Læs mere i Sundhedsstyrelsens redegørelse ”Sjældne handicap - Den fremtidige tilrettelæggelse af indsatsen i syge-
husvæsenet”, 2001.
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 kortlægningens spørgeskema havde  alligevel 
 et spørgsmål med om, hvorvidt responden-
 terne kender til behandlingsprotokollen. Det 
 skal bemærkes, at protokollen er fra 2001, 
 og at mange med Ehlers-Danlos syndrom har 
 fået diagnosen før protokollen udkom. Knap 
 halvdelen af forældrene til dem under 18 år 
 kender godt til protokollen. Omvendt er det 
 kun lidt over hver femte voksne med Ehlers-
 Danlos syndrom, der kender til protokollen. 


Der kan være tale om højere tal i dag (2006), 
 idet spørgeskemaerne er fra 2003, altså kun 
 to år efter at Sundhedsstyrelsens redegørelse 
 udkom.


I kortlægningen er der spurgt lidt nærmere 
 ind til kontakten med de to landsdelscentre 
 for sjældne sygdomme og handicap på hen-
 holdsvis Rigshospitalet og Skejby sygehus. 


De to centre er landsdelsfunktion for Ehlers-
 Danlos syndrom. Omkring to tredjedele 
 af dem under 18 år har været forbi et af 
 centrene. De voksne kommer ikke i samme 
 grad på landsdelscentrene. Det skyldes bl.a., 
 at mange er diagnosticeret før centrene fik 
 landsdelsfunktion for Ehlers-Danlos syndrom 
 i 2001. Desuden sendes mange voksne til 
 reumatologer (som ikke er tilknyttet cen-
 trene). Hos de voksne er der derfor også en 
 lille tendens til, at de yngre bliver henvist 
 oftere end de ældste. I de fleste tilfælde var 
 det Ehlers-Danlos foreningen, som infor-
 merede om centrene - i omkring halvdelen 
 af tilfældene både hos dem over og under 
 18 år. Meget få voksne fik information fra 
 sygehus eller egen læge. Det er svært at give 
 nogen konkret forklaring på, hvorfor så få 
 modtager information herom fra det lokale 
 sygehus.


Blandt de voksne har fire af fem ventet 
 under et år fra den første henvendelse til 


egen læge til de fik en henvisning til et 
 af landsdelscentrene. Enkelte har ventet 
 væsentligt længere. En angav at have ventet 
 i 15 år, men det skyldes formentlig, at cen-
 trene ikke eksisterede dengang, hvor ved-
 kommende henvendte sig til egen læge, jf. 


forrige afsnit. Af besvarelserne kan man se, 
 at de fleste kom for at få stillet eller bekræf-
 tet diagnosen. Der var også mange, som 
 kom til efterfølgende kontrolbesøg. Nogle få 
 kom for at få rådgivning om livet med syn-
 dromet eller genetisk rådgivning i forbindelse 
 med graviditet eller graviditetsønske. Knap 
 halvdelen af de henviste har jævnlig kontakt 
 med et af landsdelscentrene. 


Blandt de unge under 18 år er der gået 
 mellem en måned og op til 5 år fra de første 
 symptomer, til de er blevet henvist til et af 
 landdelscentrene. Knap halvdelen er henvist 
 inden for seks måneder, og kun i to tilfælde 
 er der gået mere end et år. De fleste har 
 været til kontrolbesøg eller fået diagnosen 
 stillet eller bekræftet. Enkelte har modtaget 
 rådgivning og information om diagnosen. 


Lidt mere end halvdelen har jævnlig kontakt 
 med et af landsdelscentrene.


Når man spørger om deltagernes kontakt 
 til sundhedsvæsenet gennem de seneste tre 
 år, viser tallene, at der er flest børn og unge 
 (tre af fire), som har jævnlig kontakt til det 
 lokale sygehus, for de flestes vedkommende 
 én gang årligt. Det samme gør sig kun gæl-
 dende for to ud af fem voksne. Omkring 
 halvdelen af både børn, unge og voksne har 
 jævnlig kontakt (mindst en gang om året) 
 med en speciallæge. 



Typer af Ehlers-Danlos syndrom


Som omtalt i første kapitel er der flere typer 
af Ehlers-Danlos syndrom. I spørgeskemaet 
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 er de medvirkende blevet bedt om at angive 
 den type, de selv har. Bemærk, at der ikke er 
 spurgt om, hvordan de ved, hvilken type, de 
 har. Om de kender deres type/mener at have 
 en bestemt type af syndromet fra en læge, 
 en undersøgelse eller fx fordi de har samme 
 symptomer, som en anden med den type. 


Det skal ligeledes bemærkes, at knap halv-
 delen af forældrene til børn og unge og en 
 tredjedel af de voksne ikke har kendskab til, 
 hvilken type deres børn/de selv har.


Som det tydeligt fremgår af nedenstående 
 skema er den hypermobile type den mest 
 udbredte. En forklaring på, at så mange ikke 
 kender deres type, kan være, at personer 
 med Ehlers-Danlos syndrom ikke altid har 
 fået typebetegnelsen. Man kan bl.a. finde 
 en kommentar i gruppeinterviewet med de 
 voksne. En kvinde fortæller: 


”På Bispebjerg [Bispebjerg Hospital har et 
 dermatologisk team, red.] sagde de til os, 
 at de ikke gjorde så meget ud af at typebe-
 stemme syndromet”.


En anden kvinde supplerer: ”Det gør jo 
 ingen forskel [hvilken type man har, red.], 


fordi mange af generne jo er de samme. 


Der er da nogle af vores medlemmer, som 
 hænger sig frygtelig meget i, hvilken type 
 de har, men det er i princippet ligegyldigt, 
 fordi de skal kontrolleres for hjertet, uanset 
 hvilken type de har. Det anbefaler man. De 
 bør også få kontrolleret deres syn en gang 
 imellem. Det er jo ikke noget, man sådan 
 kan bruge til særlig meget, selv om der også 
 er mange medlemmer, der tror, at bare vi får 
 taget den biopsi, så får de svar på alt. Sådan 
 er det altså ikke” (Der er enten tale om en 
 hudbiopsi eller biopsi, hvor man dyrker hud-
 celler. Kun sidstnævnte biopsi kan bruges 
 til diagnosticering og kun af den vaskulære 
 type, red.).


Kvinden bag det sidste citat bemærker, 
 sammen med flere i interviewene, at det 
 selvfølgelig ikke er ligegyldigt at kende typen 
 for de personer, som har den vaskulære type. 


Som omtalt i det første kapitel har personer 
 med den type risiko for livstruende blødnin-
 ger i forbindelse med bristninger af deres 
 skrøbelige pulsårer.



Typer  Procentandel ifølge 



kortlægningen  – børn og unge under 18 år



Procentandel ifølge  kortlægningen  – voksne over 18 år


Klassisk 15,8%  11,2% 


Hypermobil 68,4%  84,2% 


Vaskulær 10,5%  4,5% 


Kyphoscoliotisk 5,3%  0% 


Arthrocalatisk 0% har hverken den 
 arthrocalatiske eller 
 dermatosparaxsiske type 


0% har hverken den 
arthrocalatiske eller den 
dermatosparaxsiske type 
Dermatosparaxsisk
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Arvegang


Kortlægningens spørgeskemaundersøgelse 
 viser, at det langt fra er alle, som har kend-
 skab til arvegangen ved den type af Ehlers-
 Danlos syndrom, som de har.


Ved den klassiske, den hypermobile og 
 den vaskulære type er omkring halvdelen 
 enten ikke klar over arvegangen, eller også 
 svarer de forkert om arvegangen. Sammen 
 med dem, som ikke er sikre på deres type, 


giver det et billede af meget stor usikkerhed 
 omkring arvegang. Her er en åbenlys mang-
 lende indsigt, som bl.a. må skyldes mang-
 lende rådgivning omkring arvegang. Nogle 
 har måske engang fået rådgivning, men 
 har måske så brug for opfølgning. Skemaet 
 nedenfor viser også, at det ikke er et pro-
 blem, som er isoleret til én type, og derfor 
 ikke kun til problemerne med give sikre  
 diagnoser til dem med den hypermobile type.



Typer  Arvegang ifølge 



litteraturen Arvegang ifølge  kortlægningen*


Klassisk Dominant 3 skriver recessiv


7 skriver dominant
 2 kender ikke arvegangen


Hypermobil Dominant


1 skriver recessiv
 43 skriver dominant
 42 kender ikke arvegangen


Vaskulær Dominant 1 skriver recessiv


3 skriver dominant
 2 kender ikke arvegangen


Kyphoscoliotisk Recessiv  1 kender ikke arvegangen


Anden type ?  3 skriver dominant


Kender ikke deres type 1 skriver recessiv


11 skriver dominant
 58 kender ikke arvegangen


* Sammentælling af både børn, unge og voksne



Symptomer på Ehlers-Danlos syndrom

 I spørgeskemaet er nævnt en række typiske 
 symptomer, der kan være en følge af Ehlers-
 Danlos syndrom. I skemaet s. 19 kan man 
 se hyppigheden af symptomerne blandt de 

adspurgte. Bemærk at besvarelserne går på, 
 om de adspurgtes børn eller de voksne har 
 eller har haft et eller flere af følgende symp-
 tomer (n = 208 – 38 børn og 170 voksne):


At smerter er et problem for mennesker 
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Typiske Symptomer Børn og unge Voksne Ialt


Overbevægelige led 36 krydser 167 krydser 203 krydser


Forandringer i huden, fx ar, 


gigtknuder, åreknuder, flebektasier 21 - 128 - 149 -


Lider af hovedpine 18 - 119 - 137 -


Problemer med tænder og tandkød 20 - 112 - 132 -


Blød, dejagtig hud  27 - 102 -  129 - 


Problemer med lokalbedøvelse 17 - 109 - 126 -


Dårlig sårheling 21 - 105 - 126 -


Forandringer i leddene  


fx misdannelser og slid 12 - 108 - 120 -


Elastisk hud 19 - 100 - 119 -


Problemer med øjnene og synet 13 - 99 - 112 -


Problemer med fordøjelsen  


(der ikke skyldes medicinindtagelse) 8 - 103 - 111 -


Slidgigt 2 - 100 - 102 -


Forandringer i hud, led og blodårer 8 - 88 - 96 -


En diagnosticeret scoliose (skæv ryg) 17 - 68 - 85 -


Blødninger 10 - 68 - 78 -


Problemer med hørelsen 10 - 68 - 78 -


Problemer med at synke 6 - 71 - 77 -


Andre problemer * 11 - 51 - 62 -


Problemer med at tale 9 - 47 - 56 -


Problemer med blodkar 3 - 51 - 54 -


Problemer med hjertet 7 - 39 - 46 -


* Andre problemer er ifølge spørgeskemaerne en lang række af forskellige problemer, som fx epilepsi, anurismer, dårligt 
immunforsvar, blødninger på begge øjnes nethinder, ledskred, spiserørsbrok, allergier, Raynauds Syndrom, konstante 
mavesmerter og ledsmerter, inkontinens, blå mærker, blodansamlinger. Nogle beskriver også problemer med pludselig 
træthed, brændende fornemmelse, når man sidder, på den del der berører siddefladen. Det er ikke muligt inden for 
denne kortlægnings rammer at vurdere, om alle disse problemer har direkte relation til Ehlers-Danlos syndrom.  
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 med Ehlers-Danlos syndrom, er der ifølge 
 kortlægningen ikke tvivl om. Blandt de voks-
 ne er der kun seks af 170 medvirkende, som 
 ikke har oplevet kroniske smerter. Andelen er 
 lidt større hos børnene med 14 ud af 38. En 
 forklaring på, at forholdsmæssigt færre børn 
 har kroniske smerter er, at smerter i leddene 
 bliver mere udtalt med årene p.g.a. slitage.


Blandt de voksne oplever 28 ud af 164 
 smerter, når de er fysisk aktive, 15 når de er 
 inaktive og 108 har smerter, både når de er 
 aktive og inaktive. Derudover noterer ni, at 
 de oplever smerter, men skriver ikke i hvilke 
 situationer. Hos børnene og de unge oplever 
 11 smerter, når de er aktive, to når de er 
 inaktive og 11 har smerter, både når de er 
 aktive og inaktive. Samlet set er det tydeligt, 
 at det for langt de fleste ikke er afgørende, 


om de er aktive eller ej. 


I det følgende skema kan man se, hvor i 
 kroppen respondenterne har smerter (n = 
 208):


Hos børn og unge under 18 år er der, når 
 det gælder smerter, en nogenlunde ligelig 
 fordeling mellem kønnene i forhold til, hvem 
 der oplever smerter eller ej. Det er til gen-
 gæld ikke tilfældet blandt de voksne. Som 
 tidligere nævnt er tallene lidt usikre pga. de 
 få voksne mænd, men spørgeskemaunder-
 søgelsen viser, at to ud af seks mænd har 
 kroniske smerter. Fire har ingen kroniske 
 smerter. Det er kun fire kvinder ud af 164, 
 som ikke har kroniske smerter. I tal har 33% 


mænd ingen smerter, mens det kun gælder 
 2,4% af kvinderne.



Kroniske smerter Børn og unge Voksne I alt


Smerter i leddene 21 krydser 152 krydser 173 krydser


Knæ 18 - 147 - 165 -


Nedre ryg 18 - 143 -  161 - 


Nakke 15 - 137 - 152 -


Hofter 11 - 139 - 150 -


Muskulære smerter 16 - 132 - 148 -


Hænder 10 - 143 - 153 -


Skuldre 11 - 132 - 143 -


Fødder 18 - 124 - 142 -


Ankler 17 - 122 - 139 -


Øvre ryg 14 - 120 - 134 -


Bækken 6 - 108 - 114 -


Albuer 7 - 85 - 92 -


Kæbe * 4 - 53 - 57 -


* En fejl i skemaet gør resultatet omkring smerter i kæben lidt usikkert
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Medicin med begrænset effekt


Brugen af smertestillende medicin er udbredt 
 blandt de medvirkende voksne med Ehlers-
 Danlos syndrom. Mere end fire af fem bruger 
 jævnligt smertestillende medicin. Spørgeske-
 maundersøgelsen viser dog, at medicinen 
 langtfra altid har den ønskede virkning. 


Næsten alle oplever (mere end ni af 10), at 
 den smertestillende medicin har begrænset 
 virkning på smerterne. Mere end halvdelen 
 supplerer derfor medicinen med alternative 
 metoder til smertelindring. De nævner fx 
 healing, massage og naturmedicin.



Information om diagnosen


Generelt er behovet for information i starten 
 stort, men den er ikke altid nem at skaffe.


Med sjældne diagnoser er det ofte svært 
 for forældrene at finde den information, 
 de har brug for. Lidt mere end en tredje-
 del af forældrene til børn og unge med 
 Ehlers-Danlos syndrom føler ikke, at de har 
 haft tilstrækkelig adgang til den fornødne 
 information. 12 svarer, at de blev delvist 
 informeret, og 10 svarer, at de fik den infor-
 mation, de havde behov for. En væsentlig 
 del af informationen kom ikke overraskende 
 fra hospitalerne. 33 (af 38) markerer, at de 


fik information fra hospitalet. Resten har 
 fået information om diagnosen fra bl.a. 


praktiserende læge, men især Ehlers-Danlos 
 foreningen.  



Informationsbehov om mange forhold

Familierne har efterspurgt information 
om stort set alt tænkeligt med relation til 
diagnosen. I spørgeskemaet er der listet 
10 emner: Viden om prognosen for Ehlers-
Danlos syndrom – Information om, hvordan 
handicappet håndteres i dagligdagen – Fami-
liens sociale rettigheder – Mulighederne for 
behandling – Praktiske hjælpemuligheder 
– Viden om arvegangen – Information om 
krisehjælp – og ikke mindst om en patient-
forening. Fire emner skiller sig i besvarelserne 
lidt ud fra de andre ved, at der er flertal for 
stort behov. Størst flertal er der ved viden 
om prognosen (26 angiver, at de har et stort 
behov). Derefter kommer familiens sociale 
rettigheder (20 angiver et stort behov), 
mulighederne for behandling (19 har stort 
behov) og hvordan man håndterer Ehlers-
Danlos syndrom i dagligdagen (17 angiver 
stort behov). Omvendt er der flest med af 
udsagnet ”intet behov”, når det gælder for-
eningen og krisehjælp. 
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Kapitel 3:



Kontakt til sociale myndigheder  og pædagogiske institutioner


”Man skal have livskvalitet, og man skal 
 være glad. Man skal ikke bruge hverdagen 
 på at slås, fordi det er nedbrydende, det 
 er ikke opbyggende, og man  


kommer jo ikke til at klare sig selv og 
 være en del af samfundet, når man bliver 
 nedbrudt”


Fra gruppeinterview med forældre


Citatet er fra en af de forældre, som deltog i 
 gruppeinterviewet, og er en reference til pro-
 blemer i  samarbejdet med socialforvaltningen 
 i kommunen. Når man læser i kommenta-
 rerne om kontakten til de sociale myndighe-
 der, er der mange af de medvirkende i denne 
 kortlægning, som virker frustrerede, og det 
 er bl.a. disse frustrationer, som det følgende 
 kapitel vil beskæftige sig nærmere med. 



Information om sociale rettigheder

 Ifølge Lov om social service2 er det kom-
 munernes opgave at rådgive forældre med 
 handicappede børn og voksne med Ehlers-
 Danlos syndrom. Det kan man læse i lovens 

§ 5 om rådgivning, som siger: ”Kommunen 
 er forpligtet til ved opsøgende arbejde at 
 tilbyde denne rådgivning til enhver, som på 
 grund af særlige forhold må antages at have 
 behov for det”. En vigtig forudsætning er, at 
 kommunerne bliver informeret om, at der er 
 tale om en person, der har fået en diagnose 
 som Ehlers-Danlos syndrom.


På spørgsmålet om, hvem der gav for-
 ældrene til børn under 18 år den første 
 information om retten til at få dækket evt. 


merudgifter fra det offentlige, nævner hver 
 tredje foreningen, kun fire har fået besked 
 fra deres egen sagsbehandler. Forældrene 
 nævner også socialrådgivere på hospitalet, 
 lægerne, pædagoger, Center for Små Handi-
 capgrupper og bekendte. Endelig er der en 
 familie, som fik den første information om 
 retten til støtte fra det offentlige gennem at 
 deltage i denne kortlægning: ”Nu (fra dette 
 skema)”, skriver de. 


Det er bemærkelsesværdigt at flest først 
 får denne information fra foreningen. I alle 
 syv tidligere gennemførte kortlægninger af 
 forskellige sjældne diagnoser nævnes fagper-
 soner som den første kilde til denne viden 
 – før foreningerne. 


 Hvornår informationen om ret til hjælp 
 til merudgifter gives er et andet væsentligt 
 emne. Når man spørger familierne, viser det 
 sig, at knap halvdelen af de 25, som svarer, 
 har modtaget informationen inden for de 
 første 12 måneder, efter at de selv var over-
 bevist om, at deres barn var handicappet. 14 
 andre familier måtte vente mindst 1½ år eller 
 mere, inden de fik informationen om mer-
 udgifter. Af disse 14 har seks familier ventet 
 mere end tre år. I ét tilfælde er der gået 14 
 år. Det forekommer at være lang tid at vente 
 på så vigtig information. I nogle tilfælde kan 


2    Oprindelig fra 1997 – paragraffer fik nye numre, da loven blev revideret i forbindelse med kommunalreformen 2005. 


I denne publikation henvises til paragrafferne i den gamle lov.



(25)
 det skyldes, at der ikke har været behov for 
 støtte til merudgifter, men stadig er det en 
 meget fundamental information for forældre 
 til et handicappet barn. Det leder til spørgs-
 målet, om forældrene selv mener, at de er 
 blevet tilstrækkeligt informeret om sociale 
 rettigheder og offentlige tilbud. 



Ikke tilstrækkelig information


Der er ikke særlig mange af forældrene, som 
 føler sig godt informeret om deres sociale 
 rettigheder. Mere end ni af 10 forældre, der 
 svarer, mener ikke, at de blev informeret 
 godt nok. En familie skriver, at de ”selv har 
 måttet finde ud af det. Senest ved kursus 
 hos EDS foreningen”. Når man spørger 
 blandt de voksne, ser det ikke anderledes ud. 


Her er det lige knap ni af 10, som ikke føler 
 sig godt nok informeret af kommunen om 
 deres sociale rettigheder. På samme måde 
 mener knap ni af 10 af forældre og de voks-
 ne heller ikke, at de er informeret godt nok 
 om øvrige offentlige tilbud og muligheder. 


En familie skriver i denne forbindelse, at de 


”er blevet misinformeret flere gange, og har 
 selv skullet fortælle, hvad vi vidste vi ifølge 
 Serviceloven havde krav på”. De voksne 
 kommenterer også dette punkt. En skriver: 


”Jeg har endnu ikke hørt noget om nogen 
 tilbud overhovedet”. En anden er inde på 
 det samme: ”Man skal selv være om sig, da 
 man sjældent bliver oplyst om noget, som 
 man ikke selv har fremlagt som en mulig-
 hed”. En voksen skriver, at den manglende 
 information kan lede til, at man ikke kan 
 blive sat i gang med et flexjob: ”Man ser 
 helst, at jeg er passiv kontanthjælpsmodta-
 ger, og det forstår jeg ikke, da jeg gerne vil 
 arbejde, det jeg kan fx gennem et flexjob”. 


Dette emne blev også diskuteret i gruppein-


terviewene. Her sagde en kvinde fx:


”Man skal spørge ledende. Man skal sige, 
 jeg har hørt, kan det være rigtigt, eller vil du 
 være sød at finde ud af det. Og det til trods 
 for at man godt selv ved, at det godt kan 
 lade sig gøre”


Et stort flertal på 32 forældre ud af 37, 
 som svarer (næsten ni af 10), har desuden 
 valgt at indhente information fra andre end 
 deres sagsbehandler. Det samme har 126 
 voksne ud af de 157, som svarer. Et stort 
 flertal af både forældre og voksne markerer, 
 at de gjorde det for selv at kunne være med 
 til at finde løsninger. De fleste både foræl-
 dre og voksne mener også, at de fik for lidt 
 information af deres sagsbehandler. 


Det mest foretrukne sted at hente infor-
 mation er gennem foreningen og internettet. 


Internettet er gennem de senere år tydeligvis 
 blevet en værdifuld kilde til information for 
 familier med handicappede børn. I mindre 
 grad hentes information gennem videnscen-
 tre, amtslige rådgivninger, bøger og andet 
 skriftligt materiale. Det er ofte nødvendigt 
 for mennesker med sjældne handicap, at 
 familierne hjælper hinanden enten gennem 
 foreningen eller via andre kanaler, Kom-
 munerne har ikke har mange erfaringer, og 
 forældrene kan derfor med fordel trække på 
 hinandens erfaringer. I den forbindelse er det 
 også naturligt i foreningen at diskutere erfa-
 ringerne med kontakten med kommunen. En 
 voksen med Ehlers-Danlos syndrom skriver 
 følgende kommentar: ”Da kommunen stadig 
 nægter at anerkende diagnosen, kan infor-
 mation kun erhverves ved egen hjælp”


Selvom der er forskel på paragraffer for 
 de ydelser, som ydes til voksne og børn/unge 
 under 18 år, så ligner ydelserne hinanden. 


I skemaet kan man se, hvilke ydelser de 
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 adspurgte har modtaget eller stadig modta-
 ger.


Hjælpemidler er altså klart den mest almin-
 delige ydelse. Støtte til merudgifter er også 
 rimeligt almindelig blandt familierne med 
 børn under 18 år. 


I forbindelse med tildelingen af sociale 
 ydelser har lidt mere end halvdelen af fami-
 lierne og de voksne oplevet problemer med 
 at afklare berettigelsen. Det kan fx være 
 problemer med at afgøre, hvor stor en ydelse 
 bør være, eller om familien overhovedet 
 er berettiget til en ydelse. Eksempler som 
 nævnes i skemaerne er typisk hjælpemidler, 
 handicapbil, psykologhjælp og tilskud til for-
 eningens kurser. Et stort flertal (ca. to tredje-
 dele) blandt både forældre og voksne mener, 
 at det faktum, at Ehlers-Danlos syndrom er 
 en sjælden diagnose, har haft betydning for 
 disse afklaringsproblemer. Oplevelsen af pro-
 blemer med at afklare berettigelsen er ikke 


isoleret til den hypermobile type, hvor der er 
 de største diagnostiske problemer. Det kunne 
 eventuelt forklare afklaringsproblemerne, 
 hvis der var tvivl om diagnosen, men kort-
 lægningen viser, at afklaringsproblemerne 
 gælder alle typer.  



Kamp, men også løsninger


Både forældrene og de voksne er meget 
 enige om, at kontakten med kommunens 
 socialforvaltning er præget af mange kampe. 


Begge grupper blev bedt om at vælge 
 det eller de udsagn blandt fire, som bedst 
 beskriver samarbejdet med deres socialråd-
 giver. Der er heldigvis kun tre forældre som 
 har følt, at de skulle markere ved udsagnet 


”du/I har overhovedet ikke fået de løsninger 
 igennem, som du/I har ønsket”. Det er der 
 til gengæld 28 voksne, eller lidt under hver 
 femte af disse, som oplever. I kommentarer 
 til nogle af de 28 besvarelser gives udtryk 



Sociale ydelser Børn og unge 



(n=38)  Voksne



(n=170) i alt (n=208)

 Økonomisk støtte (merudgifter)  24 krydser 19 krydser 43 krydser

Rådgivning fra kommunen 2 - 6 - 8 -


Kompensation for tabt 


arbejdsfortjeneste (kun til forældre) 14 - 14 - 


Hjælpemidler * 21 - 115 - 136 -


Handicapbil (kun voksne) 32 - 32 -


Praktisk personlig hjælp 5 - 31 - 36 -


Støtteperson (kun familier med børn) 4 - 4 -


Aflastningsordning  


(kun familier med børn) 4 - 4 -


Andet ** 2 - 29 - 31 -


* Det er fx stol, madras, halskrave og håndledsskinner


** Det kan fx være hjemmehjælp, psykologhjælp og vederlagsfri fysioterapi
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 for frustrationer over samarbejdet med kom-
 munen. En skriver: ”Den evige mistro”. En 
 anden mener, at ”Jeg er blevet modarbej-
 det hele vejen igennem. Der er ikke taget 
 udgangspunktet i mig”. En tredje skriver: 


”Kontakten er under al kritik og vi har ikke 
 selv kræfter til kampene”. I gruppeintervie-
 wet med de voksne udtrykte en kvinde det 
 således:


”Jeg tror det gælder generelt for os alle 
 sammen, at det er svært, når vi møder den 
 der ’uh, hvor ser du godt ud’, og så faktisk 
 kan have en af de værste dage, og at man 
 simpelt hen har det så dårligt” En forælder 
 udtrykker det således: ”Man føler ligesom, 
 man står med hatten i hånden. Man tænker 
 også, man vil så gerne klare det hele selv, 
 men de hjælpemidler er simpelthen så svinsk 
 dyre, så man kan simpelthen ikke med en 
 almindelig hyre betale en stol til at sidde 
 på til 5.000 kroner. Også fodtøj er vanvittig 
 dyrt, så man er nødt til ind imellem at få den 
 hjælp, selv om man gerne vil klare sig selv”.


Flest forældre og voksne har sat kryds 
 ved udsagnet ”I har selv måttet finde frem 
 til de fleste af de løsninger, som I har fået 
 igennem”.  Halvdelen af både forældrene og 
 de voksne har markeret ”det har været en 
 kamp mod systemet at få gennemført de 
 løsninger, I har ønsket”. Kun omkring hver 
 fjerde mener, at udsagnet om at ”sagsbe-
 handlerne har samarbejdet med jer om at 
 løse problemerne” passer på kontakten med 
 socialforvaltningen. Der opleves altså mere 
 kamp end samarbejde, og ofte kræves der 
 en væsentlig indsats fra forældrene eller fra 
 de voksne med diagnosen. En af forældrene 
 skriver: ”Vi har altid selv skullet være to 
 skridt foran med alt”.  En af de voksne skriver 
 således: ”I den kommune, jeg bor i, har det 


været en kamp at få noget gennemført, fordi 
 sagsbehandlerne ikke har noget materiale 
 eller lign. om sygdommen og nærmest ikke 
 tror, den eksisterer”


Uden at pege fingre af en skyldig part 
 synes denne opgørelse noget trist.



Lovens ord om koordinering


Et andet centralt element i kommunernes 
 tilbud til familier med handicappede børn 
 (under 18 år), er kommunernes forpligtelse 
 til at sikre en koordination mellem de forskel-
 lige fagpersoner, som er involveret i forløbet. 


Omkring koordinering står der i Lov om 
 Social Service §37a, at ”for at tilgodese børn 
 og unge med behov for særlig støtte opret-
 ter kommunen en tværfaglig gruppe, der 
 skal sikre, at støtten ydes tidligt og sammen-
 hængende, og at der i tilstrækkeligt omfang 
 formidles kontakt til lægelig, social, pæda-
 gogisk, psykologisk og anden sagkundskab”. 


Det skal bemærkes, at der ikke eksisterer en 
 paragraf, som giver samme forpligtelse over 
 for voksne.


Det er således for at tilgodese børnenes 
 behov og dermed støtte og aflaste famili-
 erne, at kommunen skal overtage koordi-
 neringen, og det kan være en omfattende 
 opgave, når mange instanser er involveret. 


Det behøver ikke være sagsbehandleren, der 
 selv står for koordineringen, men det er sags-
 behandlerens opgave, at den foregår. 



Tre fjerdedele savner koordinering

 Langt de fleste forældre og voksne føler såle-
 des selv, at de skal koordinere, fordi der ikke 
 er andre, som tager ansvar. Nogle overtager 
 dog selv styringen, fordi de synes, at de kan 
 gøre det bedre end fx deres sagsbehandler. 

Bl.a. fordi de mener, at deres viden er større. 



(28)
 Knap tre fjerdedele af forældrene og lige 
 over tre fjerdedele af de voksne mener ikke, 
 at de offentlige myndigheder har koordineret 
 i deres tilfælde. Nogle mener, det er sket i 
 nogen grad, men ingen forældre og kun 
 syv voksne kan svare ja til, at de offentlige 
 myndigheder koordinerer. Det virker foruro-
 ligende, at så få har en oplevelse af, at det 
 offentlige aflaster dem og står for koordine-
 ringen. Især er det en byrde for de forældre, 
 som også selv har diagnosen.


Stormøder, hvor alle involverede fagper-
 soner mødes og koordinerer deres indsats, 
 har ret få oplevet. Lidt under en tredjedel af 
 familierne med børn under 18 år har ople-
 vet, at der blev afholdt sådanne møder med 
 alle relevante fagpersoner. Kun hver tiende 
 voksen har oplevet det.


Over halvdelen af forældrene føler selv, at 
 de ofte har måttet tage initiativ til en bedre 
 koordination. Hver femte mener, at de til 
 tider må tage initiativet. Det samme billede 
 ser man hos de voksne. Halvdelen føler, at 
 de ofte må tage initiativ, mens en tredjedel 
 føler, de til tider må gøre det. En skriver 
 følgende forklaring: ”Min viden om sygdom-
 men var størst”. 


Næst efter forældrene selv er det oftest 
 personalet på hospitalerne og dernæst per-
 sonalet i daginstitutionerne og på skolerne, 
 der har taget initiativet til koordinering. 


Nogen få tilkendegiver, at deres sagsbehand-
 ler, sundhedsplejersken eller deres praktise-
 rende læge har taget initiativet. Blandt de 
 voksne er der klart flest, som peger på deres 
 praktiserende læge som initiativtager. Efter 
 den praktiserende læge er det ægtefællerne, 
 personalet på hospitalerne og sagsbehand-
 lerne. Nogle nævner også en speciallæge, 
 familien eller deres fysioterapeut 



Skift af sagsbehandler


Der er mange, som har oplevet problemer 
 i forbindelse med skift af sagsbehandler. 


Problemet med at skifte sagsbehandler kan 
 være, at man på ny skal dokumentere sin 
 sygdom. Det er der lidt mere end tre fjer-
 dele af de 23 forældrene og lidt under tre 
 fjerdele af de 99 voksne, som svarer. Kigger 
 man i kommentarerne, kan man bl.a. læse 
 følgende fra en af de voksne: ”Jeg følte, at 
 hver gang jeg fik en ny sagsbehandler mente 
 de, at jeg var hypokonder. Jeg skulle bruge 
 en masse kræfter på at overbevise dem om, 
 at jeg var syg. Meget nedværdigende”. To 
 af forældrene skriver: ”Ny sagsbehandler = 
 starte forfra på forklaringer, problemformu-
 lering, dokumentation og aftaler laves om”, 
 og ”Man skal starte forfra med at oplyse om 
 alle relevante ting”.



Hvor uvidenhed mærkes mest


Omkring ni af 10 hos såvel forældrene som 
 de voksne har oplevet, at manglende kend-
 skab til Ehlers-Danlos syndrom er et problem. 


Familierne med børn under 18 år og de 
 voksne blev således bedt om at vurdere, i 
 hvilke sammenhænge manglende kendskab 
 til Ehlers-Danlos syndrom har været et pro-
 blem. På listen var forskellige behandlings-
 sammenhænge nævnt, fx hospitalet, fysio-
 /ergoterapi, talepædagog, tandlæge og de 
 sociale myndigheder. 


Hos forældrene opleves problemerne mest 
 på hospitalerne tæt efterfulgt af de sociale 
 myndigheder. Det er lige omvendt hos de 
 voksne. Andre steder, hvor nogle af de med-
 virkende oplever problemer med manglende 
 kendskab til diagnosen, er hos fysio- og 
 ergoterapeuterne og hos talepædagogerne. 


Derudover noterer nogle få selv andre steder, 
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