Ehlers-Danlosiv syndrom a

syndrom hypermobility

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

Ehlers-Danlosovy syndromy jsou skupina 13 vrozenych poruch pojivové tkané.

Kazdy podtyp md trochu jiné ptiznaky, ale obecné tyto poruchy
charakterizuje kloubni hypermobilita a kiehkost tkant.

Syndrom hypermobility je porucha pojivové tkané vyznadujici se
hypermobilitou v kombinaci s chronickou bolesti a dal$imi
muskuloskeletalnimi obtizemi.

Typy EDS:

Classical (cEDS)
Classical-like (clEDS)
Cardiac-valvular (cvEDS)
Vascular (VEDS)

Hypermobile (hEDS)
Arthrochalasia (aEDS)
Dermatosparaxis (dEDS)
Kyphoscoliotic (kEDS)

Brittle Cornea Syndrome (BCS)
Spondylodysplastic (spEDS)
Musculocontractural (mcEDS)
Myopathic (mEDS)
Periodontal (pEDS)

Nékteré ze symptomd:

Hypermobilita, bolest, dislokace
a subluxace kloubu, chronicka
Gnava, gastrointestindlni potize,
skolidza a kyféza, svalova
hypotonie, hyperextenzibilni
a/nebo jemng, "t&stovitd" &i
ktehka koze, pomalé hojeni,
snadnd tvorba modfin, atrofické
&i jinak abnormalni jizvy,
aneurysma, hernie, prolapsy,
degenerativni onemocnén{
patefe a kloubd a dalii...

Kazdy typ se vyznaduje jinymi symptomy
a kazdy pacient mize mit trochu jinou
kombinaci a intenzitu potizi.

Diagndzy &asto se vyskytujici u
pacientd s EDS a syndromem
hypermobility: dysautonomie
(napt. POTS), poruchy aktivace
zirnych bunék (napt. MCAS),
autoimunitni onemocnéni, PAS,
ADHD a jiné neurovyvojové
poruchy a dalsi...



Co je vlastné pojivova tkan?

Pojivovd tkan je materidl, ktery drzi vie v t&le pohromadé - slouzi
jako mechanickd opora téla a oddéluje rozné tkdné a organy.
Poruchy pojivové tkané tedy naruduji tyto zakladni struktury.
Symptomy tedy mohou byt roziitené rizné po celém téle, s velmi
Sirokou gkalou zavaznosti - a postihuji oblasti, které by se jinak mohly
zddt naprosto nesouvisejici.

Diagnostika EDS a syndromu hypermobility

EDS se diagnostikuje genetickym testovanim, ptipadné dle klinickych
znakd a symptom{. Syndrom hypermobility se diagnostikuje dle
ptiznakd a mize jej diagnostikovat ortoped, revmatolog, neurolog &i
rehabilita&ni |ékat.

Kazdy typ EDS zplsobuje jind genetickd mutace. Genetické mutace
nejéast&jétho typu - hEDS - zatim nejsou zndmy.

A& tyto poruchy nejsou légitelné a |é&i se jednotlivé symptomy,
spravnd diagnéza pomdhd - prevence, pochopeni pacienta atd.

Ve svété se diskutuje o tom, jaky je opravdovy rozdil mezi syndromem
hypermobility a hypermobilnim typem EDS.

Prog& pravé zebra?

Zebra se &asto pouzivd jako symbol pro vzédcnd onemocnéni obecné:
Kdyz sly$ite dusot kopyt, oéekavate koné, ale mize to byt zebra.

To ndm md pfipominat, ze ne vzdy jsou ta nejjednoduséi a
nejpravdépodobné&jii vysvétleni symptoml ta spravnd.

Kazd& zebra md& unikatni pruhy, stejné jako kazdy pacient se
vzacnym onemocnénim je jiny. Nejvic se viak se zebrami spojuje EDS
(viz treba Ehlers-Danlos Society a Ehlers-Danlos Support UK).
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