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EDS allgemein




Die Ehlers-Danlos-Syndrome

* Eine Gruppe angeborener, genetischer
Bindegewebserkrankungen mit Gelenks-, Organ-
und GetféaBbeteiligung

* Mit komorbiden Erkrankungen einhergehend




» New York 2016: Uberarbeitung der Klassifikation
erstmalig seit 20 Jahren

e Eintellung in 13 EDS-Typen (im Vergleich zu sechs
Haupttypen nach Villefranche)

* Neu: Patienten, die die strikteren Kriterien fr das
hypermobile Ehlers-Danlos-Syndrom nicht mehr
erfullen, aber dennoch einen groB3en Teil der
Symptome aufweisen, werden nun als ,Hypermobility

Spectrum Disorders* klassifiziert. (Friher: JHS)

The 2017 International Classification of the
Ehlers-Danlos Syndromes
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EDS Typ
Klassisches EDS

Classical-like EDS

Cardiac-valvular EDS
Vaskulires EDS
Hypermobiles EDS
Arthrochalasia EDS
Dermatosparaxis EDS
Kyphoskoliotisches EDS
Brittle Cornea Syndrom

Spondylodysplastisches EDS

Musculocontractural EDS

Myopathisches EDS

Periodontales EDS

Neue Klassifikation

Abkiirzung
cEDS
clEDS
cvEDS
vEDS
hEDS
aEDS
dEDS
kEDS

BCS

spEDS
mcEDS
mEDS

pEDS

Frbgang
AD

AR
AR
AD
AD
AD
AR

AR
AR

AR

AR

AD oder AR

AD

(Gen

COL5AL; COLbAZ;
COLIAI

TNXB
COITA2
COL3A1; COL1Al
?
COLI1Al, COL1A2
ADAMTS2
PLODI; FKBP14
ZNF469; PRDM5

B4GALT7; BAGALTE6;
SLC39A13

CHST14; DSE Wu
COLI12A1 =L

CIR, CIS




Gemeinsamkeiten

Hypermobilitat der Gelenke (positiver Beighton
Score)

Organbeteiligung
Komorbiditaten
Hautbeteiligung / Gefal3beteiligung

Schmerzen / Fatigue




* 9 Punkte gesamt; ein Punkt pro Seite
* Ellbogen Uiber 10 Grad Uberstreckbar?
* Knie Uber 10 Grad Uberstreckbar?
* Kleine Finger Uber 90 Grad Uberstreckbar?
 Daumen an Handgelenk anlegbar?

 Kbnnen die Handflachen flach auf den Boden
gelegt werden ohne dabei die Knie zu beugen”
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Hypermobilitat
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HEDS-Kriterien

* Drei Kriterien mussen erfullt sein

o Kriterium Il wird weiter unterteilt in Feature A-C




Kriterium |

- Positiver Beighton Score
e Kinder: > 6/9
» U50: > 4/9

« U3d0:>5/9




Kriterium li

Feature A Feature B

Weiche, samtige Haut Positive Familiengeschichte

Milde Hautdehnbarkeit”

Nicht erklarliche Dehnungsstreifen

Piezogene Papeln an Fersen Muskuloskeletaler Schmerz in zwei oder mehr
Extremitaten fur |langer als drei Monate

Hernien Chronischer, weitverbreiteter Schmerz

Atrophische, aber nicht hauchdiinne Narben Wiederauftretende Gelenksdislokationen oder

Instabilitat ohne Trauma
Uterus- oder Rektum-Prolaps

Engstehende Zéhne und/ oder hoher, schmaler Gaumen Um Feature C zu erflllen muss mindestens eines
der oben erwahnten Symptome zutreffen

i

Arachnodaktylie

Verhaltnis zwischen Armspanne zu Korpergrof3e > 1,05

Mitralklappenprolaps

EDS

(
Um Feature A zu erflllen mussen funf der oben erwahnten =N Eriars Dontas-

Aortenwurzelerweiterung

initiative eV,

Zeichen vorliegen




* Ausschluss anderer Bindegewebserkrankungen

* Keine abnormale Hautrissigkeit

* Keilne anderen Diagnosen, die mit Hypermobilitat

und Muskelhypotonie einhergehen kdnnten (z. B.
Myopathien)




Striktere Diagnostik-Kriterien und
Management-Richtlinien

VOLUME 175C NUMBER 1 MARCH 2017

AMERICAN JOURNAL OF

medical genetics

Seminars in Medical Genetics
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Review-Artikel zu EDS-
Komorbiditaten
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Halswirbelsiulen- « Mudigkeit / Erschdpfung /
instabilitaten, vor allem im Chronische Schmerzen

|0-cervicalen Bereich -
cranio-cervicalen bereicn - o, - i Outlet

(CCl und AAI)

| * Gelenkinstabilitat / Subluxation /
Dysautonomie Dislokation
Mastzellaktivierung * Migrane

Cranio-mandibulare * Dystonie

Dystunktion (TMD)  Gastrointestinale Probleme

Tethered Cord . o
NUAEDS
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Probleme bel der
zahnmedizinischen
Behandlung




Probleme bei der zahnmedizinischen
Behandlung

American Jourrdl of Madical Genetis Part € Sern nars n Mecical Genetics) “735C:220-225 (2017

ARTICLE

Oral and Mandibular Manifestations in the
Ehlers-Danlos Syndromes

JOHN MITAKIDES* ano BRAD T. TINKLE

The Eh ers-Dz~los syndromes (EDS) are heredita-y dso-dars that 37fect the connectve tissuz arag ccllagsr
structunes in the booy. Several types of EDS havz ocen igentified. C@ ard mzneibula- structurzs, which
include oral soft tissue, denttan, facial and head pain, 2ne t7e furctioning o7 the semparomandibular cint
(M), are varian'y affectoa in the varinus typ2s of EDS These var aus manifestations nf FRS have been ratoe
far many years, but newsr fiagnostic techniques and studies are sheddirg additinnz light on the challenges
facac by LD: patients in the area of o7zl and mandibulzr oisorders. Iurther, tn2 impact of
temporomand tular discrder (IMU) on muscu oskeletal dysfunct cn and vice versa, mzke this én important
fealure Lo recoynize, Qral and miandibuler ypermob ity of Lhe TM. wilh asscaizlze consequzrwes ol EDS zie
noted. These teatures, ciagnostic pazreters and treatment procacurss ate presented.

© 20°7 Wiley Perioditdl, Irc

KEY WORDS: Ehlzrs-Danlus syndrome, zimporcmaendibular dysfunclion, lemooromazrdibulz poinl, ord! manileslalions, hypermobilily

How to cite this article: Mitakides J, Tinkle BT. 2017. Oral and mandibular manifestations in the
Ehlers-Danlos syndromes. Am J Med Genet Part C Semin Med Genet 175C:220-225.
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Probleme bel der zahnmedizinischen
Behandlung

EDS kann groB3e Teile der Mundhohle betreffen: Gefalle,
Knochen, Zahn, Zahnfleisch, Nerven, als auch die Bander und
Sehnen des Kiefers

Dinne Schleimhaute fUhren zu Blutungen
Schlechte Wundheilung, Wundverschluss halt schlecht

Parodontitis (vor allem beim periodontalen EDS),
Zahnfleischentziindungen

Lokalanasthesie kann unwirksam sein

Vermehrt Karies m
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Probleme bel der zahnmedizinischen
Behandlung

Starke Zahnbeweglichkeit

Zahnabnormitaten: posteriore Zahne mit hohen Hockern und
tiefen Fissuren; Wurzeln kbnnen abnormal geformt, verwachsen
oder sehr lang sein; Pulpasteine; angeborenes Fehlen oder eine
Uberzahl von Zahnen, Microodontie; Z&éhne sind manchmal
lichtdurchlassig, Zahnschmelz kann hypoplastisch sein

Temporomandibulare Dysfunktion (TMD) -> Sub- oder
Dislokationen

Haufigeres Auftreten von Zahnfrakturen

- Halswirbelsauleninstabilitat




Dr. Mitakides

CMPS: Zervikales myofasziales
Schmerzsyndrom

The CMPS is in direct association
and correlation to
emporomandibular Joint
dysfunction and Cervico-Cranial Pain
Instability syndromes. All syndromes
are usually always correlated.




Andere mogliche Auffalligkeiten

e Positives Gorlin-Zeichen in 50 Prozent der
Patienten

e Hoher und schmaler Gaumen

» Haufig Abwesenheit des Frenulum linguae und/
oder der labialen Frenula




Andere Auffalligkeiten

 Zahnschmelz: niedriger Kohlenstoff-Gehalt,
hdhere Ca/P Ratio -> pordser Zahnschmelz

* Dentin: niedriger C-Gehalt, hdherer Gehalt von Ca,
P und O. Ca/C und Ca/O Ratio erhoht.

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.
C )
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Auffalligkeiten speziell bel
periodontalem EDS

 Schwere Parodontose und Gingivitis schon in
jungen Jahren

o Zahnverlust schon vor dem 30. Lebensjahr

REINSTEIN, Eyal, et al. Ehlers—Danlos syndrome type VIl 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. Thel

American Journal of Human Genetics, 2016, 99. Jg., Nr. 5, S. 1005-1014\.\’?”??
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Fallbeispiele




Fallbeispiel 1 - Carolyn
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Carolyn eine Stunde nach
einer Zahnbehandlung.

Die verwendete
Anasthesie wirkt bel ihr nur
sehr schwach, weshalb sie
groBe Mengen benstigt.

Die Folge: Taubheit bis
zum Auge und den Ohren,
die auch noch Stunden
nach dem Termin anhalt.
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Fallbeispiel 2 -
12-jahriger Junge

V. a. EDS

* = fehlender Zahn
Buchstaben = Milchzahne \
Zahlen = Milchzahne und bleibende Zahne SAZT s




e \Verstarkte Wirkung oder
Unvertraglichkeit von
Lokalanasthesie und vielen
anderen Medikamenten durch |
Mastzellaktivierung

» Kreislaufdysregulation durch
langes Liegen wegen
Dysautonomie; und/oder

Verstarkung der Symptome
durch Adrenalin




o Kieferprobleme durch TMD

* Neurologische Austalle durch
cranio-cervicale Instabilitat

e Blutgerinnungsstorung -> starkere
Blutungen




Management




Behandlungszeit so kurz wie moglich halten
Pausen einplanen, mindestens alle 10 Minuten

Vorsicht bel Injektionen; Hamatombildung
vermeiden

Biss-Block hilft TMD-Probleme zu vermindern
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* Die parodontalen Ligamente sind sehr empfindlich,
weshalb die Krafteinwirkung durch die Spange

geringer als bei Nicht-EDS-Patienten sein sollte

* Die Zahne verschieben sich schnell in die
gewulnschte Position, aber ebentalls wieder zuruck
In die Fehlstellung -> langere Fixierung der Zahne

nach der Behandlung
gy
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Operationen sind bei EDS generell zu vermeiden,
doch sind sie haufig zwingend notig.

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

Vorsichtig nahen, um Rei3en des Gewebes zu
vermeiden

Bei Patienten mit Mitralklappenprolaps
porophylaktische Antibiotikagabe +/-7?




o EDS-Spezialisten gehen davon aus, dass TMD
durch die Hypermobilitat der Kiefergelenke und
die daraus resultierenden Traumata ausgelost wird

 Prophylaxe dieser Verletzungen ist wahrend der
Behandlung am Wichtigsten

* (Generelle Haltung und Halswirbelsaulenprobleme
sollten behandelt werden




Management - TMD

* Umstellung der
Lebensumstande: MENISCUS

‘. OSTEOARTHRITIS
Anderung des Kaumusters A

L : SPORTS
und der Ernar_lrung, - INJURIES
Stressreduktion PAIN

CHRONIC
‘. MUSCLE

e TMD-Schmerz: Warme, LTA&R,QASL SPASMS
Low-Level-Lasertherapie,

BONE
Massagen, i | SPUR
Aufbissschienen, SWELLING AN

~DISC

Prolotherapie, TENDINOSIS DEGENERATION

Schmerzmedikation,

Botulinumtoxin, \Wy m
Physiotherapie \UL/ EDS
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e 5 welbliche Patienten zwischen 19 und 68 Jahren
mit cEDS oder hEDS erhielten 16 Implantate

* Alle tolerierten lokale Anasthesie und bendtigten
keinen Knochenaufbau

e 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 well3 meist selbst am Besten was gut
far ihn ist -> Zuhoren, sich Zeit nehmen und
geduldig sein, helfen eine Behandlung fur den
Betrottenen ertraglich zu gestalten

* Vorsichtiger Umgang & Unerwartetes erwarten!
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Vielen Dank fur die Aufmerksamkeit!

e http://www.ehlers-danlos-initiative.de

e 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

