Ehlers-Danlosin oireyhtymaa ja

yliliikkuvuuskirjon oireyhtymaa

(ent. hypermobiliteettioireyhtyma)
sairastavan HOITO JA KUNTOUTUS

hlers-Danlosin oireyhtymi (EDS) on joukko harvi-

naisia perinnollisid sidekudoksen sairauksia. EDS ala-

muotoineen kuuluu sidekudossairauksien perheeseen,
johon EDS:n lisiksi kuuluvat muun muassa yliliikkuvuus-
kirjon oireyhtymit (HSD), ent. hypermobiliteettioireyhty-
mi (HMS) ja Marfanin oireyhtymi (MES). Sidekudossai-
rauksien oireistossa on paillekkiisyyksid, mikd vaikeuttaa
diagnosointia. Vuonna 2017 julkaistiin uudet kansainviliset
kriteerit, joiden avulla voidaan aiempaa paremmin diagn-
osoida ja luokitella potilaat. Téssa artikkelissa kiytetddn k.o.
luokittelun mukaisesti termii HSD aiemmin kiytossd olleen
termin HMS sijaan.

Ratkaisevaa hoidon, tukipalveluiden ja kuntoutuksen tar-
peen arvioinnissa, suunnittelussa ja toteutuksessa on yksi-
I6llisen oirekuvan ja toimintakyvyn huomiointi, ei se onko
diagnoosina EDS vai HSD. Samoja periaatteita voidaan nou-

Tama artikkeli on tarkoitettu seka
EDS:3d ja HSD:da sairastaville etta
annettavaksi terveydenhuollon
ammattilaisille

dattaa yksildllisen tarpeen mukaan soveltaen sekd EDS:di
ettd HSD:44 sairastavan hoidossa ja kuntoutuksessa.

Sidekudoksen poikkeavuuden ja EDS:n
tai HSD:n tunnistaminen

Sidekudos sisiltdd kollageenia, elastiinia, retikulaarisyitd, glu-
kosamiineja, fibroblasteja, sydttosoluja, eosinofiilejd, makro-
fageja, monosyyttejd, lymfosyyttejd ja plasmasoluja. Sitd on
luustossa, rustossa, nivelkalvoilla, tukisiteiss, janteissd, luuli-
hasliitoksissa, lihaksistossa, kalvoissa, veri- ja imusuonistossa
sekd rasvakudoksessa.

EDS:ssd geenivirhe aiheuttaa sidekudoksen rakenne-
vitheen. Tdmin vuoksi sidekudos ei kesti rasitusta samoin
kuin normaali sidekudos, ei kiyttiydy normaalisti eikd pa-
rane normaalisti. Koska sidekudos tukee kaikkia kudoksia
ja elintoimintoja, vaikuttaa sidekudoksen poikkeavuus koko
elimiston toimintaan.

EDS:d4 ja HSD:44 sairastavan keho ei kestd arkielimin
rasitusta — kipu tai vamma syntyy normaalista arkielimisti,
esimerkiksi kahvikupin nostaminen voi aiheuttaa sijoiltaan-
menon ja tiskikoneen tyhjentiminen rasitusvamman. Lisik-
si rasituksesta toipuminen on normaalia hitaampaa. Tdmin
vuoksi uhkana on niin sanottu dominoefekti: yhden keho-
nosan ylirasitus, kipu tai sijoiltaanmeno johtaa yhd uuden
kehonosan ylirasitukseen, kipeytymiseen ja heikentymiseen.
Timin seurauksena aiheutuu tyypillisesti laaja-alaisia, pitkit-
tyneitd kipuja seki toimintakyvyn ja eliminlaadun voimakas
lasku, jopa tiydellinen romahdus. Tyypillistd on my®6s viivis-
tynyt kipuvaste ja se, ettd vaatimatonkin [6ydos esimerkiksi
rontgen- tai magneettikuvassa aiheuttaa suhteettoman suuret
oireet. Oirekuva vaihtelee huomattavasti niin eri kuntou-
tujien kuin saman kuntoutujan kohdalla piivittiin tai jopa
tunneittain.
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Kuntoutus

Sidekudoksen poikkeavuuden - erityisesti EDS:n tai HSD:n
- epdilyn tulisi herdtd, mikili oirekuvassa on useita seuraa-
vista 16ydoksisti: yleistynyt nivelten yliliikkuvuus, sijoiltaan-
menot, osittaiset sijoiltaanmenot tai nilkan nyrjihdykset,
pitkdaikainen raaja-, nivel- tai selkikipu, huono rasituksen-
sietokyky, rasitusvammat, poikkeava arvenmuodostus, veny-
vd, samettinen tai hauras iho, mustelma- ja verenvuototai-
pumus, leikkauskomplikaatiot, suonikohjut nuorella iill3,
uro- ja gynekologiset ongelmat, motorinen kémpelyys, mo-
torisen kehityksen viivdstymi, tasapainon, koordinaation ja
asentotunnon ongelmat, maha-suolikanavan ongelmat. Li-
siksi tyypillisid ovat seuraavat neurologiset oireet: padnsir-
kysairaudet, erityisesti migreeni, kognition ongelmat (mm.
muisti, keskittyminen, aivosumu), neuropatiat (mm. puutu-
minen, pistely, tunnottomuus, hermokipu) ja autonomisen
hermoston toiminnan hiiriét (mm. ruuansulatus, sydimen-
sykkeen ja verenpaineen sddtely, POTS, huimaus, limmon-
sadtely, pahoinvoint, fatiikki, unihdiridt).

Kipu ja paivittdisistd toimista
suoriutuminen

Kipu on EDS:n ja HSD:n keskeisin oire. Kivut ovat tyy-
pillisesti laaja-alaisia, vaikeahoitoisia ja pitkittyneitd. Kipu
on lihes jatkuvasti ldsnd ja kivun voimakkuus vaihtelee kes-
kinkertaisesta vaikeaan. Samaan aikaan on usein akuuttia ja
kroonista kipua ja lisnd on yhtaikaa useita kipumekanismeja.
Tuki- ja liikuntaelinkivun syntymekanismina pidetiin pai-
kallista biomekaanista ylirasitusta. Nivelen instabiliteetti ai-
heuttaa kudokselle jatkuvia mikrotraumoja, joiden hidas ja
epitdydellinen paraneminen johtaa kompensatorisiin liike-
malleihin ja ylikuormitukseen toisaalla tuki- ja liikuntaeli-
mistossd. Lisaksi litkemallit poikkeavat normaalista, koska

yliliikkuvuuden vuoksi joudutaan kiyttimiin epinormaa-
leja stabilaatiostrategioita. Myos normaalista poikkeava her-
molihasjirjestelmin toiminta, heikentynyt asentotunto ja
fatiikki (voimakas uupumus/ visyvyys) aiheuttavat kudok-
sen ylikuormitusta. Neurologisia syitd kivulle on esim. ki-
puherkistyminen. Keskushermoston siitelyjirjestelmin
hdiriintyminen lisdd kipua ja fatiikkia ja voi johtaa kivun
kroonistumiseen. Kipu ja autonomisen hermoston toimin-
nan hiiriintyminen liittyvit erityisesti EDS:n hypermobiiliin
alamuotoon, mutta ne ovat yleisii kaikilla sidekudossairautta
sairastavilla. Kivun hoidon tuleekin olla keskeinen osa hoi-
toa ja kuntoutusta. Kuitenkin valtaosa kokee, ettei heidin
kipuaan hoideta tarpeeksi hyvin.

Laajassa kyselytutkimuksessa tarkasteltiin EDS:n vaiku-
tusta paivittdistoimiin seki sitd, millaisia seurauksia arkitoi-
mien suorittamisesta on EDS:34 sairastaville. Tulosten mu-
kaan kodin kunnossapitoon ei pystynyt lainkaan puolet, yli
kahden tunnin istumiseen kolmasosa, yli 10 minuutin sei-
somiseen 15 %, yli 10 minuutin kivelyyn tai yli 2,3 kg:n
nostamiseen 10 % vastaajista. Kodin kunnossapito aiheutti
vakavia fyysisid seurauksia kolmasosalle, yli kahden tunnin
istuminen tai yli 10 minuutin seisominen neljisosalle ja yli
10 minuutin kévely viidesosalle niihin toimiin pystyville.

Tutkimuksessa korostui lihes kaikkien pdivittdistoimien
kohdalla vastausvaihtoehto "On a good day” eli valtaosa vas-
taajista pystyi tekemiin edelld mainittuja toimintoja pdi-
asiassa vain “hyvindi pdivind’. Lisiksi huomattavaa oli, ettd
valtaosa vastaajista koki vihintiin kohtalaisia fyysisid seu-
rauksia kaikista edelld mainituista toimista lukuun ottamatta
yli 2,3 kg:n nostamista, josta valtaosa koki vihintéin vihiisid
fyysisid seurauksia.

Kuntoutus on keskeisin hoitomuoto

EDS:44 ja HSD:44 sairastavan hoito ja kuntoutus vaatii mo-
niammatillista yhteisty6td ja kokonaisvaltaista lihestymista-
paa. Kliinisen kuvan ymmairtiminen ja soveltuvan hoidon
toteutus on haastavaa, koska kuntoutujat ovat hyvin hetero-
geeninen joukko heilld on hyvin yksiléllinen oirekuva ja tar-
peet. Ongelmana on, etti hoito on varsin pirstaloitunutta ei-
ki tilld hetkelld ole olemassa hoito- tai kuntoutussuosituksia.

Suuri osa tarvitsee kuntoutuspalveluja, liikkkumisen apu-
vilineitd, pienapuvilineitd, ortooseja, koulu-, opiskelu- tai
tyodtehtivien modifiointia, henkilokohtaista apua, asunnon-
muutostditd tai kuljetuspalveluita. Osa on tydkykyisid, osa
osittain tai tdysin tyokyvyttdmii. Toimiva yhteistyd kuntou-
tujan, terapeuttien, lddkirien, tyterveyden, koulu- ja opis-
kelijaterveydenhuollon, vammais- ja sosiaalipalveluiden sekd
tydnantajan ja opettajien kanssa onkin erittdin tirkedd. Kes-
keistd kuntoutuksessa on myés lausuntojen kirjoittaminen
mahdollisesti tarvittavien etuuksien tai palvelu- ja apuvili-
netarpeen arviota varten. Edelli mainittujen keinojen avulla
voidaan vihentid arjen kuormittavuutta. Tarvittava apu ja
etuudet tulisi myontdid oikea-aikaisesti yksilollisen tarpeen
mukaan.

Kuntoutus on keskeisin hoitomuoto. Fysio- ja toiminta-
terapiasta on suurelle osalle hy6tyd. Kuntoutuksen lihtokoh-
tana tulee olla kuntoutujan yksil6lliset tarpeet ja tavoitteena
mahdollisimman toimintakykyinen elimi. Kuntoutus tulee



suunnitella yhdessd kuntoutujan ja tarvittaessa myds omai-
sen/ liheisen kanssa. Kun EDS:ii tai HSD:i4 sairastava tu-
lee vastaanotolle, on hinelld yleensi jo pitkittyneitd kipuja,
merkittdvid toimintakyvyn ongelmia ja suuria vaikeuksia sel-
vitd arkieldimissi. T4lloin keskeistd on priorisointi: aloitetaan
ongelmasta, joka silld hetkelld kuntoutujan mielestd arkea
eniten haittaa.

Niin sanottu perinteinen kuntoutusajattelu ei useinkaan
toimi, vaan on oltava luova ja osattava soveltaa monen eri-
tyisalan osaamista. Mikili [6ydds ei vastaa kuntoutujan tun-
temusta, ratkaisevaa on kuntoutujan tuntemus. Ymmireadk-
seen kuntoutujaa terapeutin olisikin perehdyttivi paitsi k.o.
sairauteen, my®ds jokaisen kuntoutujan yksil6lliseen tilantee-
seen, uskottava kaikki "kummalliset oireet”, nihtivi koko-
naisuus, ymmirrettdvi EDS:n/ HSD:n vaikutukset arjessa
selviytymiseen ja 16ydettivi juuri kyseiselle kuntoutujalle so-
pivat terapiamenetelmit ja harjoitteet.

Sidekudossairautta sairastavan leikkauksissa on tavallis-
ta korkeampi riski komplikaatioihin. Timin vuoksi kon-
servatiivisen hoidon tulisi olla ensisijainen leikkaushoitoon
nihden. Optimaalisin tulos saavutetaan yhdistimailld kun-
toutujan ja terapeutin kokemustieto, ndyttdon perustuva ja
kliinisen tutkimisen avulla saatu tieto. Kuntoutujalta tulisi
kysyd: "Mistd on aiemmin ollut sinulle apua? Miki ei ole
auttanut? Miki on pahentanut oireitasi?”, silld niin toimien
yleensi loydetiin k.o. kuntoutujalle parhaiten sopivat terapi-
amenetelmit ja harjoitteet. Terapeutin kuntoutujan arkiym-
paristossd toteuttama kiynti on yleensi erittdin hyddyllinen,
silld niin terapeutti saa kuvan kuntoutujan arjesta ja terapian

Kuntoutus

tavoitteet voidaan paremmin suunnitella vastaamaan kun-
toutujan arjessa kokemia haasteita.

Avainasioita kuntoutuksessa

Avainasioita kuntoutuksessa ovat kuntoutujan kuuntelemi-
nen, riittdvi lepo, sddnnollisyys, pitkdjinteisyys ja harjoittei-
den integrointi arkitoimiin. Tuloksia tulee hitaasti ja tois-
tuviin takapakkeihin tulee varautua. Terapeutin tulee osata
hahmottaa kokonaisuus, priorisoida seki ajatella innovatii-
visesti. Kuntoutujalle tulee antaa tietoa EDS:std/ HSD:std
sekd opastaa levon ja aktiivisuuden mahdollisimman opti-
maaliseen rytmittimiseen siten, ettd arjen rasitustaso ei ylitéi
voimavaroja. Téssd voidaan hyodyntdd Pacing-menetelmai,
jossa pyritdin pitdimdin rasitustaso kuntoutujalle sopivan yk-
sil6llisen rasitusikkunan sisilld siten, ettd fyysinen, psyykki-
nen, kognitiivinen ja sosiaalinen aktiivisuus tauotetaan jo
ennen kuin akdivisuus aiheuttaa oireita. Ndin menettelemal-
14 toimintakyky siilyy mahdollisimman hyvini tai kohenee
pitkilld aikavililli. Kuntoutujilla, joilla esiintyy PEM-oire
(suhteeton voinnin huononeminen ja oireiden merkittivi
paheneminen vihiisenkin rasituksen jilkeen) on erityisen
tirkedd ettei sopivaa rasitustasoa ylitetd.

Kuntoutuksessa tulee huomioida autonomisen hermos-
ton toiminnan hiirid, herkistynyt kipujirjestelma, kudos-
ten huono rasituksensietokyky, yliliikkuvat nivelet ja mah-
dolliset liitinniissairaudet ja -oireet (mm. Chiari I, POTS,
krooninen visymysoireyhtyma ME/CFES, CRPS, kaularan-
gan instabiliteetti). On my®s otettava huomioon, ettd oireet
ilmaantuvat usein viiveelld ja rasitukseen nihden suhteetto-

Avainasioita kuntoutuksessa
ovat kuntoutujan
kuunteleminen, riittava lepo,
saannollisyys, pitkajanteisyys
ja harjoitteiden integrointi
arkitoimiin.




Kuntoutus

man voimakkaina. Esimerkiksi pelkistiin vastaanotolla teh-
ty tutkiminen saattaa romahduttaa joidenkin toimintakyvyn
pdivi- tai vitkkokausiksi. Terapeutin on oltava manuaalisesti
erittdin taitava, tarkka ja sensitiivinen sekd ymmirrettivi,
ettdi EDS/ HSD vaikuttaa koko elimist66n ja kyse on enem-
min rasitusintoleranssista ja liikekontrollin ongelmista kuin
yliliikkuvuudesta. Keskeisia menetelmii ovat manuaalinen
terapia; esim. nivelten, lihasten ja lihaskalvojen eli faskioiden
kisittely, harjoittelu- ja allasterapia, kinesioteippaus, apuvili-
ne-, ortoosi- ja painevaatetarpeen seki palvelutarpeen arvio.
Keskeisid harjoitettavia alueita ovat asentotunto, nivelten sta-
biliteetti, liikekontrolli, tasapaino, koordinaatio, keskivarta-
lon hallinta seki hengitys ja rentoutuminen.

Harjoittelun periaatteet

Harjoitteluterapia tulee toteuttaa erittdin maltillisesti kun-
toutujan yksil6llisen rasituksensietokyvyn mukaan. Harjoit-
teet tulee pyrkid integroimaan piivittdistoimiin, harjoittelun
on oltava kuntoutujalle mielekisti, mahdollisimman kivu-
tonta, siind on oltava tarpeeksi taukoja ja nivelet tulee suo-
jata. Tirkedd on myds feedback esimerkiksi manuaalisesti
ohjaten, videon, peilin tai kinesioteippauksen avulla. Voima-
harjoittelu ja aerobinen harjoittelu tulee toteuttaa erityisen
maltillisesti. Harjoittelu aloitetaan keskivartalon hallintahar-
joituksista painoa kantamattomassa alkuasennossa esimer-
kiksi selin makuulla. Harjoittelussa edetddn kehon keskiosis-
ta ddriosiin, pienistd litkelaajuuksista suurempiin ja pyritdin
aktivoimaan vartalon syvit lihakset samalla relaksoiden yliak-
tiiviset pinnalliset lihakset. Kehon rasituksensietokyvyn mu-
kaan edetdin matalatehoisista harjoitteista ja helpommista
litkkeistd ja alkuasennoista vaativampiin harjoitteisiin. Seu-
raavalle tasolle voidaan edetd vasta, kun edellinen taso on
tdysin hallinnassa.

Vaikeimmin sairaiden kohdalla aktiivisia harjoitteita ei
mahdollisesti voida toteuttaa lainkaan, koska voimavarat ei-
vt riitd edes arjen pakollisista toimista selviytymiseen. Tél-
16in kuntoutuksen tavoitteena on kivun hoito, palautuminen
ja arjen kuormituksen vihentymiseen tihtddvit toimet, ku-
ten energiaa sddstivien ja nivelid suojaavien toimintatapojen
sekd apuvilineiden ja ortoosien kidyton opastaminen kuntou-
tujalle ja omaiselle ja/ tai avustajille.
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Termistoa

EDS: Ehlers-Danlos Syndromes, Ehlers-Danlo-
sin oireyhtymét (Q79.6)
13 alamuotoa

HSD: Hypermobility Spectrum Disorders, Yli-
liikkuvuuskirjon oireyhtymét (diagnoosikoodia
ei vield ole)

4 alamuotoa

HMS: Hypermobility Syndrome, Hypermobili-
teettioireyhtymé& (M35.7)

POTS: Posturaalinen ortostaattinen takykardi-
asyndrooma, syd@men syketiheys nousee epén-
ormaalisti istumaan tai seisomaan noustessa,
aiheuttaa huimausta, pyértymistd, pdénsarkyd,
kipua ja heikotusta

PEM-oire: Post Exertional Malaise -oire,
suhteeton voinnin huononeminen ja oireiden
merkittdvé paheneminen vahaisenkin rasituksen
jalkeen

Chiarin malformaatio I:

Pikkuaivojen ja joskus my&s aivorungon alaosan
(ydinjatke) tydntyminen selkdydinkanavaan seka
kallon takakuopan ahtaus

CRPS: Complex Regional Pain Syndrome,
raajan pitkéaikainen monimuotoinen kipuoi-
reyhtymd, jolle ovat ominaisia tunnon ja moto-
rilkan muutokset sekd autonomisen hermoston
toiminnan poikkeavuus
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