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EDS allgemein



Die Ehlers-Danlos-Syndrome

• Eine Gruppe angeborener, genetischer 
Bindegewebserkrankungen mit Gelenks-, Organ- 
und Gefäßbeteiligung 

• Mit komorbiden Erkrankungen einhergehend



Die Ehlers-Danlos-Syndrome
• New York 2016: Überarbeitung der Klassifikation 

erstmalig seit 20 Jahren 

• Einteilung in 13 EDS-Typen (im Vergleich zu sechs 
Haupttypen nach Villefranche) 

• Neu: Patienten, die die strikteren Kriterien für das 
hypermobile Ehlers-Danlos-Syndrom nicht mehr 
erfüllen, aber dennoch einen großen Teil der 
Symptome aufweisen, werden nun als „Hypermobility 
Spectrum Disorders“ klassifiziert. (Früher: JHS)



Neue Klassifikation



Gemeinsamkeiten

• Hypermobilität der Gelenke (positiver Beighton 
Score) 

• Organbeteiligung 

• Komorbiditäten 

• Hautbeteiligung / Gefäßbeteiligung 

• Schmerzen / Fatigue



Beighton Score

• 9 Punkte gesamt; ein Punkt pro Seite 

• Ellbogen über 10 Grad überstreckbar?  

• Knie über 10 Grad überstreckbar? 

• Kleine Finger über 90 Grad überstreckbar? 

• Daumen an Handgelenk anlegbar? 

• Können die Handflächen flach auf den Boden 
gelegt werden ohne dabei die Knie zu beugen?



Hypermobilität



Hypermobilität





HEDS-Kriterien

• Drei Kriterien müssen erfüllt sein 

• Kriterium II wird weiter unterteilt in Feature A - C



Kriterium I

• Positiver Beighton Score

• Kinder: > 6/9 

• Ü 50: > 4/9 

• U 50: > 5/9



Kriterium II



Kriterium III

• Ausschluss anderer Bindegewebserkrankungen 

• Keine abnormale Hautrissigkeit 

• Keine anderen Diagnosen, die mit Hypermobilität 
und Muskelhypotonie einhergehen könnten (z. B. 
Myopathien)



Striktere Diagnostik-Kriterien und 
Management-Richtlinien



Review-Artikel zu EDS-
Komorbiditäten



Komorbiditäten 
• Halswirbelsäulen-

instabilitäten, vor allem im 
cranio-cervicalen Bereich 
(CCI und AAI) 

• Dysautonomie 

• Mastzellaktivierung 

• Cranio-mandibuläre 
Dysfunktion (TMD) 

• Tethered Cord 

• Müdigkeit / Erschöpfung / 
Chronische Schmerzen 

• Thoracic Outlet 

• Gelenkinstabilität / Subluxation / 
Dislokation 

• Migräne 

• Dystonie 

• Gastrointestinale Probleme 

• …



Probleme bei der 
zahnmedizinischen 

Behandlung



Probleme bei der zahnmedizinischen 
Behandlung



Probleme bei der zahnmedizinischen 
Behandlung

• EDS kann große Teile der Mundhöhle betreffen: Gefäße, 
Knochen, Zahn, Zahnfleisch, Nerven, als auch die Bänder und 
Sehnen des Kiefers 

• Dünne Schleimhäute führen zu Blutungen 

• Schlechte Wundheilung, Wundverschluss hält schlecht 

• Parodontitis (vor allem beim periodontalen EDS), 
Zahnfleischentzündungen 

• Lokalanästhesie kann unwirksam sein 

• Vermehrt Karies



Probleme bei der zahnmedizinischen 
Behandlung

• Starke Zahnbeweglichkeit 

• Zahnabnormitäten: posteriore Zähne mit hohen Höckern und 
tiefen Fissuren; Wurzeln können abnormal geformt, verwachsen 
oder sehr lang sein; Pulpasteine; angeborenes Fehlen oder eine 
Überzahl von Zähnen, Microodontie; Zähne sind manchmal 
lichtdurchlässig, Zahnschmelz kann hypoplastisch sein 

• Temporomandibuläre Dysfunktion (TMD) -> Sub- oder 
Dislokationen 

• Häufigeres Auftreten von Zahnfrakturen 

• Halswirbelsäuleninstabilität



Dr. Mitakides 

CMPS: Zervikales myofasziales 
Schmerzsyndrom 

The CMPS is in direct association 
and correlation to 

Temporomandibular Joint 
dysfunction and Cervico-Cranial Pain 
Instability syndromes. All syndromes 

are usually always correlated.



Andere mögliche Auffälligkeiten

• Positives Gorlin-Zeichen in 50 Prozent der 
Patienten 

• Hoher und schmaler Gaumen  

• Häufig Abwesenheit des Frenulum linguae und/
oder der labialen Frenula



Andere Auffälligkeiten

• Zahnschmelz: niedriger Kohlenstoff-Gehalt, 
höhere Ca/P Ratio -> poröser Zahnschmelz 

• Dentin: niedriger C-Gehalt, höherer Gehalt von Ca, 
P und O. Ca/C und Ca/O Ratio erhöht.

KLINGBERG, Gunilla, et al. Aspects on dental hard tissues in primary teeth from patients with Ehlers–Danlos syndrome. 
International journal of paediatric dentistry, 2009, 19. Jg., Nr. 4, S. 282-290.



Auffälligkeiten speziell bei 
periodontalem EDS

• Schwere Parodontose und Gingivitis schon in 
jungen Jahren 

• Zahnverlust schon vor dem 30. Lebensjahr

REINSTEIN, Eyal, et al. Ehlers–Danlos syndrome type VIII is clinically heterogeneous disorder 
associated primarily with periodontal disease, and variable connective tissue features. 
European Journal of Human Genetics, 2013, 21. Jg., Nr. 2, S. 233. 

KAPFERER-SEEBACHER, Ines, et al. Periodontal Ehlers-Danlos syndrome is caused by 
mutations in C1R and C1S, which encode subcomponents C1R and C1S of complement. The 
American Journal of Human Genetics, 2016, 99. Jg., Nr. 5, S. 1005-1014.



Fallbeispiele



Fallbeispiel 1 - Carolyn

Carolyn eine Stunde nach 
einer Zahnbehandlung.  
Die verwendete 
Anästhesie wirkt bei ihr nur 
sehr schwach, weshalb sie 
große Mengen benötigt.  

Die Folge: Taubheit bis 
zum Auge und den Ohren, 
die auch noch Stunden 
nach dem Termin anhält.



Fallbeispiel 2 - 
12-jähriger Junge

V. a. EDS

* = fehlender Zahn 
Buchstaben = Milchzähne 
Zahlen = Milchzähne und bleibende Zähne



Fallbeispiel 3 - Karina

• Verstärkte Wirkung oder 
Unverträglichkeit von 
Lokalanästhesie und vielen 
anderen Medikamenten durch 
Mastzellaktivierung 

• Kreislaufdysregulation durch 
langes Liegen wegen 
Dysautonomie; und/oder 
Verstärkung der Symptome 
durch Adrenalin



Fallbeispiel 3 - Karina

• Kieferprobleme durch TMD 

• Neurologische Ausfälle durch 
cranio-cervicale Instabilität  

• Blutgerinnungsstörung -> stärkere 
Blutungen



Management



Management 

• Behandlungszeit so kurz wie möglich halten 

• Pausen einplanen, mindestens alle 10 Minuten 

• Vorsicht bei Injektionen; Hämatombildung 
vermeiden 

• Biss-Block hilft TMD-Probleme zu vermindern



Management - Zahnspange 

• Die parodontalen Ligamente sind sehr empfindlich, 
weshalb die Krafteinwirkung durch die Spange 
geringer als bei Nicht-EDS-Patienten sein sollte 

• Die Zähne verschieben sich schnell in die 
gewünschte Position, aber ebenfalls wieder zurück 
in die Fehlstellung -> längere Fixierung der Zähne 
nach der Behandlung 



Management - Operationen

• Operationen sind bei EDS generell zu vermeiden, 
doch sind sie häufig zwingend nötig.  

• Im Falle einer Operation sollte vorher eine 
Blutgerinnungsanalyse stattfinden -> 
Desmopression evtl. hilfreich 

• Vorsichtig nähen, um Reißen des Gewebes zu 
vermeiden 

• Bei Patienten mit Mitralklappenprolaps 
prophylaktische Antibiotikagabe +/-?



Management - TMD

• EDS-Spezialisten gehen davon aus, dass TMD 
durch die Hypermobilität der Kiefergelenke und 
die daraus resultierenden Traumata ausgelöst wird 

• Prophylaxe dieser Verletzungen ist während der 
Behandlung am Wichtigsten 

• Generelle Haltung und Halswirbelsäulenprobleme 
sollten behandelt werden



Management - TMD
• Umstellung der 

Lebensumstände: 
Änderung des Kaumusters 
und der Ernährung; 
Stressreduktion 

• TMD-Schmerz: Wärme, 
Low-Level-Lasertherapie, 
Massagen, 
Aufbissschienen, 
Prolotherapie, 
Schmerzmedikation, 
Botulinumtoxin, 
Physiotherapie



Case Study - Zahnimplantate

• 5 weibliche Patienten zwischen 19 und 68 Jahren 
mit cEDS oder hEDS erhielten 16 Implantate 

• Alle tolerierten lokale Anästhesie und benötigten 
keinen Knochenaufbau 

• 2-12 Jahre Beobachtung zeigten: Keine verlorenen 
Implantate, Knochenverlust minimal.

JENSEN, Janicke Liaaen; STORHAUG, Kari. Dental implants in patients with Ehlers-Danlos syndrome: a case series study. 
International Journal of Prosthodontics, 2012, 25. Jg., Nr. 1.



Bottomline

• Der Patient weiß meist selbst am Besten was gut 
für ihn ist -> Zuhören, sich Zeit nehmen und 
geduldig sein, helfen eine Behandlung für den 
Betroffenen erträglich zu gestalten 

• Vorsichtiger Umgang & Unerwartetes erwarten! 



Bottomline - Dr. Mitakides
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• http://www.ehlers-danlos-initiative.de 

• http://www.instabile-halswirbelsaeule.de 

• http://www.holy-shit-i-am-sick.de

Fragen?

http://www.ehlers-danlos-initiative.de/home/
http://www.instabile-halswirbelsaeule.de/en/
http://www.holy-shit-i-am-sick.de

