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Q79.6 - Ehlers-Danlosuv syndrom
M35.7 - syndrom hypermobility

Co jsou to Ehlers-Danlosovy syndromy a syndrom hypermobility?

Ehlers-Danlosovy syndromy jsou skupinou 13(+) vrozenych poruch pojivové tkané, které jsou spojovany s
mutacemi vice nez 20 riznych genu. Kazdy z typl EDS ma trochu jiné pfiznaky (a kazdy pacient i v ramci
jednoho typu a jedné rodiny muize mit trochu jinou kombinaci a intenzitu potizi), ale obecné tyto poruchy
charakterizuje kloubni hypermobilita v kombinaci s kiehkosti tkani.

Syndrom hypermobility je porucha pojivové tkané vyznaduijici se symptomatickou hypermobilitou (napfiklad
hypermobilitou v kombinaci s chronickou bolesti a dalSimi (nejen) muskuloskeletalnimi obtizemi).

Mezi podobné diagnézy se fadi o néco znamejsi Marfantv syndrom anebo tfeba Loeys-Dietzlv syndrom,
cutis laxa, Stickleriv syndrom, osteogenesis imperfecta - a dalSi vrozené poruchy pojivové tkané.

Co je pojivova tkan?

Pojivova tkan je material, ktery drzi vSe v téle pohromadé - slouzi jako mechanicka opora téla a oddéluje
rizné tkané a organy. Poruchy pojivové tkané tedy narusuji tyto zakladni struktury. Symptomy mohou byt
rozSifené razné po celém téle, s velmi Sirokou Skalou zavaznosti - a postihuji oblasti, které by se jinak mohly
zdat naprosto nesouvisejici.

Co je kloubni hypermobilita?

Jedna se o velkou kloubni pohyblivost. Rozsah pohybu hypermobilniho kloubu je tedy vétsi, nez je
obvyklé. To umozhuje lidem s hypermobilitou délat pohyby, které lidé bez hypermobility nedokazi. Déti
(a dospéli) s hypermobilitou tak nékdy predvadi rizné “triky”, aniz by stravili dlouhé roky trénovanim
gymnastiky (tyto “triky” v8ak mohou kloubdm skodit a neni doporuceno je provadét).

Mam mit obavy, pokud jsem ja anebo mé dité hypermobilni?

Velka ¢ast populace je hypermobilni (udava se, Zze hypermobilitu ma pfiblizné 10 - 25 % populace) a
kloubni hypermobilita je Casta pfedevsim mezi détmi a Zenami (a u €ernochu a asiatl) - a mnoha lidem
jejich hypermobilita Zadné problémy nedéla. Pokud se vSak u nékoho vyskytuje hypermobilita v kombinaci
s dalSimi komplexnimi potizemi, je vhodné se zamyslet nad tim, zda se nemUze jednat napfiklad pravé o
vrozenou poruchu pojivové tkané.

Nékteré z moznych symptomu EDS:

Hypermobilita, subluxace a/nebo dislokace kloubu, poranéni Slach a vazu, chronicka bolest, chronicka unava,
svalova hypotonie, hernie (kyly) a prolapsy (vyhfezy), deformity (pfedevsim patere - napf. skoliéza),
degenerativni onemocnéni kloub(l, gastrointestinalni potize, snadna tvorba modfin, pomalé hojeni, atrofické &i
jinak abnormalni jizvy, hyperextenzibilni a/nebo jemna, "téstovita" ¢i kfehka klize, aneurysmata - a dalsi...

Symptomy vSak silné zavisi na konkrétnim typu EDS a jejich intenzita se maze lisit i v ramci stejného typu EDS.

Pacienti s EDS a syndromem hypermobility také mohou mit rizné dalsi diagnézy, jedna se napfiklad o
dysautonomie (poruchy autonomniho nervového systému), poruchy aktivace zirnych bunék, gastrointestinalni
poruchy (napf. GERD, gastroparéza, IBS), neurovyvojové poruchy (napf. PAS, ADHD, poruchy uceni),
psychiatrické diagnézy (napf. uzkostné poruchy, deprese), syndromy vaskularni komprese, autoimunitni
onemocnéni - a dalsi... Vice informaci naleznete na ehlers-danlosuv-syndrom.org/komorbidity.



Diagnostika a management EDS a syndromu hypermobility:

EDS se diagnostikuje genetickym testovanim (kromé nejCastéjsiho typu - hEDS, jehoz genové mutace zatim
nejsou znamy), pfipadné dle klinickych znak( a symptomu. Syndrom hypermobility se diagnostikuje dle
klinickych znakl a symptomu a muze jej diagnostikovat ortoped, revmatolog, neurolog &i rehabilitacni Iékar.
Ve svété se diskutuje o tom, jaky je opravdovy rozdil mezi syndromem hypermobility a hypermobilnim typem
EDS (hEDS).

Tyto poruchy nejsou lécitelné, proto je IéEba symptomaticka. Vzhledem k rozsahu symptom0 a komorbidit
(pfidruzenych poruch) je vhodna interdisciplinarni péce a to nejen Iékart riznych specializaci, ale také
nelékarl zdravotniku jako je napf. fyzioterapeut, ergoterapeut, protetik-ortotik, logoped, nutri¢ni terapeut a dalsi.

Vice informaci o diagnostice naleznete na ehlers-danlosuv-syndrom.org/diagnostika a vice informaci o 1é¢bé
naleznete na ehlers-danlosuv-syndrom.org/lecba.

Co (ne)délat s EDS/syndromem hypermobility a na co si davat pozor:

Obecnych doporu€eni neni mnoho, protoze zavisi na konkrétnim typu syndromu a prezentaci potizi individualniho
pacienta, avSak existuje nékolik obecnych rad. Pacienti by se méli vyhybat hyperextenzi kloubu (ij. stav, kdy je kloub v
takové poloze, ktera by u jedince bez hypermobility nebyla mozna), ktera maze vést ke zvysené bolesti a/nebo Uraziim,
a také by si neméli umysiné zplsobovat subluxace a/nebo dislokace kloub(, protoze tim dochazi k opotfebeni a
poskozovani kloubu. V zavislosti na konkrétni diagnéze a stavu pacienta mize byt v nékterych pripadech potreba
vyhnout se urcitym sportovnim aktivitam (napf. kontaktni sporty, zvedani tézkych vah). Doporucuje se také nahle
nepretézovat své télo, ale spiSe se snazit o pravidelnost a postupné zvySovani zatéze, aby nahodou nedoslo k tzv.
“flare-upu” symptomu (do€asné zhorseni symptom(l) a neignorovat chronickou bolest, ale fesit, pro¢ nastava a hledat
strategie, jak ji vyfesit a/nebo zmirnit. DodrZujte doporuéeni svych Iékara a terapeutd, ktefi jsou obeznameni s vasi
konkrétni diagnézou a potizemi.

Dle WHO je hypermobilita (vrozena, generalizovana hypermobilita) jednou z kontraindikaci ke spinalni manipulaéni
terapii, kterou provadi chiropraktici. Obecné by se dle doporuceni nékterych Iékarft méli pacienti chiropraktikim pro
jistotu vyhybat a méli by byt opatrni pfi volbé masazi, protoze vice drastické a nesSetrné postupy mohou byt pro jedince
se zvySenou kfehkosti tkani problematické. Doporucuje se pacientim také to, aby si v idealnim pfipadé vybirali takové
fyzioterapeuty a rehabilitacni 1ékafe (a |ékafe obecng&), ktefi rozumi symptomatické hypermobilité a vi, jak s takovymi
pacienty pracovat.

Pacienti s generalizovanou kloubni hypermobilitou mozna mohou mit zvySené riziko long-covidu. Dle Jessicy Eccles et al.
se muze jednat o 30 % vy$si pravdépodobnost nelplného zotaveni z infekce COVID-19. Je potfeba vice studii, avSak
pravdépodobné je na misté implementovat zakladni opatieni pro snizeni rizika nakazy.

Pacientiim s EDS a s ostatnimi zavaznymi poruchami pojiva by (pokud to neni nezbytné nutné) nemély byt podavany
chinolony (ofloxacin, ciprofloxacin), nebof tyto Iéky zvySuiji riziko komplikaci. U pacientd s EDS, ktefi maji vyraznéjsi
problémy s kGzi, maze byt nékdy potfeba zvolit jiné Siti ran (napf. "podkozni stehy" a/nebo "horizontalni matracové
stehy", naplastové stehy, tkanové lepidlo a dalSi strategie). Pfedevsim u pacientll se vzacnym, vaskularnim typem EDS
(VEDS) by nemély byt ignorovany nahlé, znepokojujici symptomy. Pacienti s timto typem by také méli byt opatrni co se
ty&e invazivnich vySetfeni a operaci a jejich 1ékafi by méli byt sezndmeni s jejich diagn6zou.

O pacientském spolku Ehlers-Danlostiv syndrom a syndrom hypermobility:

Zabyvame se Sifenim povédomi o Ehlers-Danlosovych syndromech a syndromu hypermobility skrze nase
webové stranky, socialni sité a také rozdavanim letackd. Sdruzujeme pacienty na nasem diskuznim foru,
pofadame pravidelna online setkani a ob&asna prezenéni setkani. Snazime se také navazat kontakt s |ékafi
a terapeuty, ktefi se témito syndromy zabyvaiji anebo by méli zajem se o tyto pacienty zacit zajimat.

PiSeme o tématech souvisejicich jak s Ehlers-Danlosovymi syndromy a syndromem hypermobility, tak se
zdravotnimi postizenimi obecné. Na nasich webovych strankach naleznete razné ¢lanky, napfiklad o mytech
a mylnych pfedstavach, o tipech a tricich z pacientskych skupin, o adaptivnim oble€eni a napomocnych
technologiich, o ortézach, pomuckach pro mobilitu a tzv. “pacingu” - a 0 mnoha dalSich tématech.

Vedeme také druhy spolek Tarlovova cysta (tarlovovacysta.org). A¢ se totiz Tarlovovy cysty mohou
vyskytovat i u pacientd, ktefi nemaji tyto syndromy, studie naznaduiji, ze jsou Tarlovovy cysty ¢astéjsi u pacientd,
ktefi maiji zvySenou kiehkost tkani (mezi takové pacienty se fadi pravé napfiklad pacienti s Ehlers-Danlosovymi
syndromy, Marfanovym syndromem anebo tfeba Loeys-Dietzovym syndromem).



