Ehlers-Danlos-Syndrome

und Hypermobilitdtssyndrom
mit autonomen/vegetativen Stérungen

Informationsbroschire

EDS und autonome/ vegetative Stérungen

Insbesondere Menschen mit hypermobilem EDS und Hypermobilitdtssyndromen
leiden haufiger zusétzlich zu den eigentlichen Beschwerden unter Kreislaufstérungen,
Magen-Darm Beschwerden, vermehrtem Harndrang, Veranderungen des Schwitzens
oder Trockenheit von Haut und Schleimhauten. Diese Beschwerden werden durch das
sogenannte autonome/ vegetative Nervensystem vermittelt. Deshalb spricht man von
autonomen/ vegetativen Beschwerden (Autonome Dysfunktion). Insgesamt gibt es bis
heute wenige wissenschaftliche Studien, welche die autonome Dysfunktion und ihre
Ursachen bei Betroffenen mit EDS systematisch untersuchen.

Folgende Symptome kénnen Anzeichen einer Autonomen Dysfunktion sein und in
unterschiedlichem Ausmaf und H&aufigkeit bei hypermobilem EDS/ Hypermobili-
tatssyndromen vorkommen:

Beschwerden in aufrechter Kérperposition (Kreislaufstérung) und bei Lage-
wechsel ins Stehen: Schwindel, Schwarzwerden vor den Augen, gelegentlich auch
Bewusstseinsverlust, Kopfschmerzen, Nackenschmerzen, Herzrasen und/oder
Konzentrationsstérungen

Unspezifische Magen-Darm Beschwerden: Verstopfung und Durchfalle, vorzeit-
iges Sattigungsgefiinl, Vollegefihl, Ubelkeit nach dem Essen, Bldhungen, selten Er-
brechen, Krampfe

Allgemeinsymptome: Abgeschlagenheit, Tagesmudigkeit, verminderter Antrieb

Blasenfunktionsstérung: vermehrter Harndrang mit hdufigem Wasserlassen, selten
Blasenentleerungsstérung oder Inkontinenz

Trockene Schleimhaute: trockene Augen, trockener Mund, trockene Haut
Stérung des Schwitzens: vermindertes Schwitzen, vermehrtes Schwitzen
Stérung der Temperaturregulation

Hautverénderungen an Handen/FiRen: marmorierte Haut besonders im Stehen
mit vermehrter Venenzeichnung, kalte Hdnde und FlRe

Manche Betroffene beschreiben auch Taubheitsempfinden, Missempfindungen
oder Schmerzen an den Handen und FuRen. Dies kann auf eine Stdérung der klei-
nen Nervenfasern hindeuten.

Viele der genannten Stérungen kénnen durch gezielte Behandlungsmafinahmen ge-
lindert werden.
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Kreislaufstérungen

Kreislaufstérungen sind haufig beschriebene Beschwerden. Daher werden sie im Fol-
genden noch etwas genauer erlautert. Stérungen der Kreislauffunktion kommen bei
15-75% der Menschen mit hypermobilem EDS/ Hypermobilitdtssyndromen vor. Am
haufigsten tritt Herzrasen im Stehen auf, was als Posturales Tachykardiesyndrom
(POTS) bezeichnet wird. Seltener treten im Stehen Beschwerden aufgrund eines Blut-
druckabfalls oder kurzeitige Ohnmachtsanfélle (Synkopen) auf. Ob die Beschwerden
durch eine Stérung des autonomen Nervensystems, eine Schwéche der GefaRwéande
und/oder des Bindegewebes, verminderte kdrperliche Aktivitat, oder eine Kombination
dieser Faktoren verursacht wird, ist nicht geklart.

Kreislaufstérungen sind gekennzeichnet durch:

* Beschwerden in der aufrechten Kérperposition wie Herzrasen, Benommenheits-
gefiihle, Kopfschmerzen, Schwindel, Schwarzwerden vor den Augen und gele-
gentlich kurzen Bewusstseinsverlusten

Begleitende Beschwerden und Beobachtungen kommen héufig vor:
» Schwachegefiihl der Beine

» Mudigkeit

» Konzentrationsstérungen

» Kopfschmerzen

Schwindel und Kreislaufstérung nach den Mahlzeiten

* Geschwollene FuRe und Unterschenkel im Stehen, Hervortreten der Venen oder
Roétung

« Kurzatmigkeit bei kérperlicher Belastung

Diagnostik bei Kreislaufstérungen:

Die Diagnose kann haufig schon anhand eines Stehtests (Schellong-Test) gestellt
werden. Dafir folgt auf eine 10-minltige Phase im Liegen eine 3-10 minutige Stehpha-
se. Wahrend der ganzen Zeit werden in regelmaBigen Abstédnden Blutdruck und Herz-
frequenz gemessen und protokolliert. Die notwendige Diagnostik bei Kreislaufstérun-
gen hangt in erster Linie von lhren Beschwerden und Begleiterkrankungen ab. Zur wei-
teren Abklarung bei unklaren Befunden kann bei Bedarf weiterfihrende Diagnostik in
spezialisierten Zentren erfolgen.

Welche Untersuchungen bei Ihnen sinnvoll sind und ob eine weiterfihrende speziali-
sierte Abklarung nétig ist, besprechen Sie am besten mit lhrem Arzt.

Es lassen sich verschiedene Kreislaufstérungen unterscheiden:

Posturales Tachykardiesyndrom (POTS):

Bei Erwachsenen ist das POTS mit einem anhaltenden Anstieg der Herzfrequenz in-
nerhalb der ersten 10 Minuten nach dem Aufrichten um mehr als 30 Schlidge/min, bei
12-19-jahrigen mit einem Herzfrequenzanstieg um mehr als 40 Schlage/min verbun-
den. Der Blutdruck bleibt dabei stabil oder fallt nur gering ab. Darliber hinaus missen
Beschwerden im Stehen vorhanden sein und seit mindestens 6 Monaten bestehen.

Orthostatische Hypotonie

Die Beschwerden lassen sich auf einen systolischen Blutdruckabfall von mehr als
20mmHg bzw. einen diastolischer Blutdruckabfall von mehr als 10mmHg innerhalb
von 3min nach dem Aufrichten zurtickfuhren.

Vasovagale Synkopen

Bei manchen Menschen kommt es zu kurzen Phasen der Bewusstlosigkeit, sog.
vasovagalen Synkopen. Mégliche Vorboten sind Schwindel und schwarz werden vor
den Augen. Typischerweise tritt die Synkope im Stehen auf, kann aber auch reflekto-
risch, zum Beispiel durch Angst oder Blutabnahmen ausgelést sein.

Manchmal haben Patienten auch typische Beschwerden im Stehen, diese erfiillen
aber nicht oben genannte Kriterien fur POTS oder orthostatische Hypotonie.

Dieser Flyer ersetzt keine gezielte arztliche Diagnostik und Therapie. Wir empfehlen
daher, bei entsprechenden Beschwerden mit Inrem Hausarzt zu sprechen, ob eine
weiterfuhrende Abklarung bei einem Spezialisten sinnvoll ist. Die Diagnostik und
Therapie von autonomen/neurovegetativen Beschwerden erfordert haufig die Beteili-
gung verschiedener Fachdisziplinen.



Wenn es bei lhnen zu vasovagalen Synkopen kommt, kdnnen Sie einer drohenden
Bewusstlosigkeit mit folgenden MaRnahmen vorbeugen:

Wenn es bei Ihnen zu Beschwerden kommt, die durch Stehen ausgeldst werden, ver-
meiden Sie langes Stillstehen im Alltag. Vermeiden Sie gfs. andere, lhnen bekannte,
auslésende Situationen, wie zum Beispiel Hitze, erhdhte Luftfeuchte, heiles Du-
schen/Baden oder groRe, fettreiche Mahlzeiten. Vermeiden Sie Pressen und starkes
Husten, wenn dies die Beschwerden ausldst.

Kindigt sich ein Bewusstseinsverlust an, z.B. durch Benommenheit oder Orientie-
rungsverlust, sollten Sie sich nach Mdglichkeit hinlegen oder hinsetzen. Wenn még-
lich, trinken Sie in schnellen Schlucken mindestens 500ml Wasser. Bewegen Sie die
Beine oder wenden Sie Gegenmandver an (s. Abb.1).

Stufe 2

Erhohen Sie

Stufe 1 zusdtzlich die
Uberkreuzen Korperspannung
Sie die Beine dadurch, dass Sie
im Stehen und die verschrankten
spannen Sie die Arme an den
Muskeln an. Korper dricken.

Stufe 3
Beugen Sie
den Oberkdrper Stufe 4
zusdtzlich nach Gehen Sie in
vorne. die Hockstellung.

Abb 1.: Gegenmandver bei akuten Kreislaufbeschwerden. Quelle: Informationsflyer
ANS Ambulanz

Meiden Sie Orte, von denen eine besondere Gefahr ausgeht, zum Beispiel groRe
Hohen oder Abgriinde. Wenn Sie unter haufigen Synkopen leiden, sollten Sie auf
keinen Fall Auto fahren.

Bei Schwindelgefuhlen direkt nach dem Aufstehen kénnen Sie vorbeugen, indem Sie
aus dem Sitzen oder Liegen nach Méglichkeit langsam aufstehen und vor dem Aufste-
hen die Beine bewegen.

Therapie von Kreislaufstérungen:

Kreislaufstérungen kénnen durch gezielte BehandlungsmalRnahmen gelindert
werden. Diese unterscheiden sich je nach Kreislaufstérung voneinander. Nur selten
werden Medikamente zur Therapie gegeben. Welche Behandlungen fur lhre jeweilige
Kreislaufstérung in Frage kommen, sollten Sie mit ihnrem Arzt besprechen.

Kontaktdaten

DEUTSCHE EHLERS-DANLOS-INITIATIVE E.V.
Posfach 1619

90706 Furth

Tel.: 0911/ 97923810

Web: https://www.ehlers-danlos-initiative.de

E-Mail: info@ehlers-danlos-initiative.de
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Uber die Homepage der Arbeitsgemeinschaft Autonomes Nervensystem erhalten
Sie eine aktuelle Ubersicht zu Ansprechpartnern und eine aktuelle Liste der autono-
men Labore und Ambulanzen in Deutschland:

Arbeitsgemeinschaft Autonomes Nervensystem (German Autonomic Society):
https://www.dIr.de/me/desktopdefault.aspx/tabid-12021/
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