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bei vaskularer Beteiligung
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Sehr geehrte EDS-Betroffene und Angehérige, liebe Kolleginnen und Kollegen,

die europaische Organisation fir seltene Erkrankungen (EURORDIS) z&hlt mehr als
6.000 verschiedene Erkrankungen, die bei weniger als 1 von 2.000 Menschen auf-
treten. Betroffen sind demnach 6-8% der Bevolkerung. Diese Zahlenverhaltnisse
beschreiben eindriicklich die Schwierigkeit fur Arzte, die richtige Behandlung zu
finden, bei gleichzeitig hoher Chance, mit mindestens einem dieser besonderen
Falle konfrontiert zu werden.

Das Ehlers-Danlos-Syndrom ist eine erbliche Bindegewebserkrankung, welche je
nach Typ bei 1 von 5.000 bis 1 von 200.000 Menschen auftritt. In Deutschland leben
ca. 5.000 Betroffene. Neben alltdglichen Problemen wie die Behandlung chronischer
Schmerzen und dilozierter Gelenke, entstehen bei diesen Patienten haufig Notfallsi-
tuationen, wie spontane Hohlorgan- oder GefaRrupturen, welche schnelles und rich-
tiges chirurgisches Handeln erforderlich machen.

Der Fall eines Patienten mit EDS vom kyphoskoliotischen Typ mit rezidivierenden
GefaRrupturen und konsekutiver achtwéchiger Behandlung auf der Intensivstation
war aktueller Anlass, die wenige Evidenz aus der Fachliteratur zu chirurgischen und
intensivmedizinischen Implikationen und Therapiemdglichkeiten des Ehlers-Dan-
los-Syndroms zusammenzufassen.

In Zusammenarbeit mit der Hochschule Wirzburg, Fakultat Gestaltung, ist diese In-
formation und Ubersicht entstanden, welche neben Ansprechpartnern, Literatur und
weiterfihrenden Hilfsmdglichkeiten, dem behandelnden Arzt illustrativ 15 wichtige
Handlungsempfehlungen vermittelt und anschaulich zeigt.
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I Die wichtigsten Besonderheiten des EDS liegen in einer veréanderten

Bindegewebsbeschaffenheit aufgrund definieter Genmutationen.
Veréanderungen im Kollagen Il (vaskulérer Typ) oder Kollagen-pro-
zessierender Enzyme wie der Lysyl-Hydroxylase (kyphoskoliotischer
Typ) fuhren zu strukturellen Wandschéadigungen, insbesondere mit-
telgroRer Arterien. Ein aufgelockertes Kollagengeriist mit Stérung
der elastischen Faserarchitektur bedingt spontane Rupturen, hohe
Kontaktvulnerabilitdt und ungunstige chirurgische Versorgbarkeit.




Gefalchirurgische
Handlungsempfehlungen
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« Zirkumferentielle Wand- « Gefalverschluss mittels

verstarkung bei Gefal-/ distalem Clip anstelle
Hautnahten (z.B. Teflon) einer Ligatur
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 Coil-Embolisation mit ge-
ringer Morbiditat moéglich
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« Tourniquet oder Ballonokklusion anstatt Gefaklemmen
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* Gefalverschluss oder
Patchplastik anstatt
aufwandiger Gefalre-
kronstruktion

« Varizenchirurgie nur in Ausnahmefallen

Allgemeinchirurgische
Handlungsempfehlungen
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* Bevorzugte Verwendung von
Einzelknopf- Matratzennahten

» Mesh-Augmentation parallel
auch an Entnahmestelle

« Empfehlung endsténdiger Stomata anstatt Darmanastomosen

« Vermeidung von Koloskopien und Einldufen

Allgemeine Handlungsempfehlungen

» Bevorzugung eines primar konservativen Vorgehens

* Frihzeitige Mobilisierung zur Vermeidung von Bettlagerigkeit
» Minimierung des Blutungsrisikos durch Desmopressin

* Celiprolol zur Hypertonie-Einstellung

» Spezielles Augenmerk bei Antikoagulation und Gerinnung




EDS Typen

VASKULARER TYP

« diinne durchscheinende Haut mit schlechter Wundheilung

- Uberbeweglichkeit der kleinen Gelenke

« Herzklappenschaden mit arteriellen Embolien
 spontane Ruptur von groRen und kleinen GefaRen sowie Hohlorganen

» ausgepragte Hamatomneigung
» Parodontose und Zahnverlust

KLASSISCHER TYP

« stark Uberdehnbare und leicht verletzbare
Haut

* Neigung zu Ekchymosen und
Hamatomen

- starke Uberbeweglichkeit aller Gelenke
mit rezidivierenden Luxationen

« spontane Hohlorganperforationen

HYPERMOBILER TYP

« geringe Beteiligung der Haut

- ausgepragte Uberbeweglichkeit der
grolRen Gelenke mit haufigen Luxationen

» Deformationen der Wirbels&ule und FuRe

« Gelenkentziindungen

« Darmmotilitatsstérungen

KYPHOSKOLIOTISCHER TYP

« Uberdehnbarkeit der Haut, mittel bis
stark

- starke Uberbeweglichkeit der Gelenke

» Wirbelsaulenverkrimmung
(Skoliose)

» Hohlorganperforation und Sklerafragilitat

* Ruptur der mittelgroRen Arterien

ARTHROCHALASISCHER TYP

« elastische, dinne Haut mit geringer
Uberdehnbahrkeit

» haufige Huftluxation

DERMATOSPARAXIS TYP

« sehr schlaffe Haut

» deutliche Uberbeweglichkeit der Gelenke
« Blasen- und Zwerchfellruptur

ZUSATZLICHE ZEICHEN BEI EINZELNEN TYPEN

* hohe Schmerzempfindlichkeit/ chronische Schmerzpatienten

» Skelettdeformationen (Wirbelsaule, FiRe etc.)

* Bei allen Typen erhéhte Blutungsneigung und abnorme
Wundheilung mit Bildung von breiten und atrophen Narben

« schnelle kérperliche Ermidbarkeit
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