Vaskularni (cévni) Ehlers-Danlostv

syndrom (VEDS) - praktické informace
ehlers-danlosuv-syndrom.org

Vaskularni (cévni) forma Ehlers-Danlosova syndromu (VEDS) je zavazna forma EDS spojena se
zvySenou krehkosti tkani (zejména tepen a dutych organu veetné délohy a travici trubice). U pacientu
trpicich VEDS je pak vysoké riziko vzniku vyduti téchto organu s naslednou rupturou (prasknutim),
proto je toto onemocnéni povazovano za zivot ohrozujici. S vy$Sim vékem toto riziko vzrista.

Mezi mozné komplikace VEDS patfi aneurysmata, disekce a ruptura tepen, zejména (avsak nejen)
aorty, ruptura stfev (pfedevsim esovité kli¢ky tlustého stfeva) anebo délohy (ve tfetim trimestru
téhotenstvi). Dale se mlze u pacientu vyskytnout spontanni prasknuti plice (pneumotorax) anebo
krvaceni do pohrudnic¢ni dutiny (hemotorax), vzacné také karotido-kavernézni pistél. Mize také dojit k
rupture i jinych dutych organu (jicnu, zaludku & mocového méchyre).

Spontanni ruptura velkych tepen je nejCastéjsi pri¢inou nahlé smrti u pacientl s touto diagnézou.
Zhruba polovina pacientl diagnostikovanych s disekci aorty umira béhem 48 hodin. Ruptura stfev
muze rychle vést k sepsi. Problémy téchto pacientll by mély byt brany vazné a pacienti s podezifenim
na disekci &i krvaceni by méli byt vy$etfeni pomoci CT. Zadny pacient by nemé&l byt poslan domd,
dokud se tyto zavazné a zivot ohrozujici komplikace nevylougi.

Kvli pfirozené kiehkosti tkani je pro jedince s VEDS doporucené se vyhybat koliznim sportim (napf.
fotbal, vybijena apod.), zvedani téZkych bfemen v¢. posilovani. AvSak vhodna rekreacni sportovni
aktivita je jako prevence civilizaCnich chorob doporucena.

Pacientim s EDS a s ostatnimi zavaznymi chorobami pojiva by (pokud to neni nezbytné nutné) nemély
byt podavany chinolony (ofloxacin, ciprofloxacin), nebot tyto Iéky zvysuji riziko vySe uvedenych
komplikaci.

Nékteré typy invazivnich zobrazovacich vySetfeni mohou rovnéz byt nebezpecné — pfi katetrizaCnich
vySetfenich srdce a cév hrozi jejich disekce a ruptura, pfi koloskopii muze byt poranéna stfevni sténa.
Pokud to konkrétni situace umozniuje, méla by byt upfednostnéna neinvazivni varianta vySetreni (CT,
magneticka rezonance nebo ultrazvukové vySetreni). V nékterych pfipadech je vSak zcela nezbytné
invazivni vySetfeni provést a v takové situaci by mél byt zvolen co nejSetrnéjsi postup (napfiklad pfi
koloskopii by mél byt pouzit pediatricky koloskop a nemél by se pouzivat velky tlak pfi insuflaci plynu i
pfi zavadéni pfistroje). Zavadéni centralnich Zilnich katetrd by mélo byt vzdy provadéno pod
ultrazvukovou kontrolou.

Vzhledem k tomu, Ze kifehkost tkané ma za nasledek vyssi riziko chirurgickych komplikaci, elektivni
operace u jedinct s VEDS se obecné nedoporucuje, pokud se neocekava vyznamny pfinos. Obecné
se doporucuje vyhnout se operaci ve prospéch konzervativnéjsi IeéCby, pfip. dostatec¢né informovat
prislusného operatéra o diagn6ze onemocnéni pojivove tkané.

Je proto dulezité, aby vsichni osetrujici Iékafi byli informovani o diagnéze pacienta a s ni
spojené kiehkosti tkani celého téla. Diagn6éza onemocnéni pojivové tkané vyzaduje
multidisciplinarni pristup a spolupraci mezi jednotlivymi odborniky.



