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Informatiefolder over het belang van oogzorg
bij de syndromen van Ehlers-Danlos en andere
erfelijke bindweefselaandoeningen.

De Ehlers-Danlos-syndromen zijn een groep van 14 types
erfelijke bindweefselaandoeningen die variéren, zowel in hoe
ze het lichaam beinvioeden, als in hun genetische oorzaken.
Ze ontstaan door veranderingen in het meest voorkomende
structurele eiwit van het lichaam: het collageen. Er zijn 14
subtypes bekend waarvan de genetische oorzaak varieert en
waarbij elk type weer zijn eigen kenmerken heeft. Het meest
voorkomende subtype is het hypermobiele Ehlers-Danlos
Syndroom (hEDS). hEDS wordt in het algemeen gekenmerkt
door hypermobiliteit en daardoor vaak instabiliteit met
subluxaties en dislocaties van de gewrichten, gewrichtspijn en
wekedelen beschadiging, abnormale huid (fluweelzachte,
kwetsbare huid, met neiging tot het ontstaan van atrofische
papyrusachtige littekens, trage en frequent gecompliceerde
wondgenezing en het bij gering of geen trauma ontstaan van
blauwe plekken) en andere zwakkere lichaamsweefsels, bijv.

een zwakke buikwand hetgeen leidt tot hernia's; verzakkingen
© 2020 EDS-Fonds | oog voor Eyes JRM&C



van blaas, baarmoeder en endeldarm; kwetsbare capillairen
en spataderen.

Co-morbiditeiten zoals cardiovasculaire autonome disfunctie
(tachycardie en/of lage bloeddruk); gastro-intestinale
stoornissen (reflux, maagverlamming, trage darm,
intoleranties voor voedingsmiddelen); urologische
problematiek (overactieve of slappe blaas), moeheid/lage
belastbaarheid, en psychische problematiek zoals angst- en
stemmingsstoornissen zijn ook geassocieerd met hEDS.
Belangrijk is dat hEDS niet wordt geassocieerd met zwakte of
ruptuur van de grote bloedvaten, de baarmoeder, de
darmwand of andere holle organen.

Het lichaam bestaat voor het grootste gedeelte uit
bindweefsel zoals: ligamenten, pezen en spieren van het
bewegingsstelsel, het hart en bloedvatenstelsel, organen van
bijv. het spijsverteringsstelsel, de huid, het tandvlees en je
zintuigen zoals het 00g.

Het oog bestaat voor ca. 80% uit bindweefsel, daarom
verbaast het niet dat mensen met EDS regelmatig problemen
met de ogen hebben, zoals visusklachten (moeite met scherp
zien), diplopie (dubbelzien) en droge ogen en dat de kans op
een oogziekte aanzienlijk groter is dan bij mensen zonder
EDS. Deze folder is bedoeld voor patiént, huisarts én
specialist: zo kan de patiént erop vertrouwen dat er een
goede en nauwkeurige screening uitgevoerd zal worden en
kan de desbetreffende oogzorgspecialist deze folder als
referentie gebruiken.
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Ik heb de diagnose Ehlers-Danlos Syndroom
(of HSD) gekregen waardoor mijn bindweefsel
extra kwetsbaar is. Wilt u alstublieft het
volgende zorgvuldig controleren?

Controle oogleden en traanapparaat

- Dry eye syndrome met traanfilminstabiliteit.

- Floppy eyelid syndroom, zowel unilateraal, maar meestal
bilateraal.

- Snel geirriteerde oogleden en slijmvliezen frequenter optredend bij
hEDS patiénten waarbij een geassocieerde mestcelactivatiestoornis
(MCAS) bestaat.

- Epicanthale plooien (vaak gezien bij kinderen en soms 00Kk bij
volwassenen, met ceDS).

Controle voorsegment (hoornvilies, iris en ooglens)

- Blauwe sclera (met name bij KEDS en Brittle Cornea Syndrome,
hetgeen overlap vertoont met osteogenesis imperfecta).

- Progresieve Keratoconus (met name bij KEDS en Brittle Cornea
Syndrome en vEDS,).

- Progressieve Keratoglobus (met name bij KEDS en Brittle Cornea
Syndrome).

- Fragiel hoornvlies (met name bij kKEDS en Brittle Cornea
Syndrome).

- Dun hoornvlies (< 400 um, met name bij KEDS en Brittle Cornea
Syndrome).

- Microcornea (m.n. bij KEDS).

- Cornea erosies, o.a. door uitdroging van de cornea.

- Geringe troebelingen van de lens.

- Lens (sub)luxatie.

Controle achtersegment
- Glasvochtafwijkingen.

- Angioide strepen.

- Netvliesloslating.
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- Verhoogde oogdruk/glaucoom.

- Retinal holes en tears.

- Zwakke plekken aan de randen van het netvlies.

- Maculadegeneratie.

- Spontane carotis-caverneuze sinusfistels (SCCF) komt vaker voor
bij vEDS.

Veelvoorkomende problemen met het zien en
de samenwerking van de ogen én regelmatig in
combinatie met dysautonomie, waaronder
orthostatische intolerantie als extra oorzaak.

Wat bespreek ik met de orthoptist, optometrist
of (medische) opticien-contactlensspecialist?

- Refractieafwijkingen: voornamelijk (pathologische) myopie en
astigmatisme.

- Ernstige hypermetropie of uitpuilende ogen (gezien bij spEDS en
zijn beide genspecifiek).

- Accommodatie insufficiéntie: 0.a. accommodatiespasme en
presbiopsie.

- Convergentie insufficiéntie.

- Motiliteitsstoornissen en diplopie.

- Strabisme en phorieén.

Veelvoorkomende klachten die een patiént met
EDS kan ervaren, waarbij dysautonomie,
waaronder orthostatische intolerantie een rol
kan spelen:

- Wazig zien en wisseling in visus.

- Dubbelzien en last van schaduw, bijv. bij lezen.
- Fotofobie.
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- Stipjes, draadjes, spinneragjes die meegaan met de
oogbeweging.

- Hoofdpijn: voornamelijk frontaal boven de ogen en
temporaal bij de slapen.

- Migraine met aura, migraine zonder aura,
spanningshoofdpijn, combinatie migraine en
spanningshoofdpijn.

- Algehele malaise.

- Droog of zanderig gevoel van de ogen.

- vermoeidheid van de ogen en algehele vermoeidheid.
- Stekend of tintelend gevoel in de ogen.

- Duizeligheid en misselijkheid.

- Licht gevoel in het hoofd/ het gevoel bijna flauw te vallen.

Belangrijke informatie om te weten bij keuze
anesthesie, chirurgische behandeling en
nazorg van iemand met het Ehlers-Danlos
Syndroom.

Ik ben geen geen geschikte kandidaat voor LASIK of radiale
keratomie. Ook ben ik gevoeliger voor keratectasia na de
behandeling.

Er is een grotere kans op complicaties na een oogheelkundig
chirurgische ingreep.

« Voorzichtigheid is nodig bij het verplaatsen of positioneren van
een patiént om letsel te voorkomen (beschadiging van weke
delen, inklemming van zenuwen, subluxaties of
ontwrichtingen, enz.).

Instabiliteit van de cervicale wervelkolom en/of het
kaakgewricht en/of dentale fragiliteit moeten in acht gehouden
worden bij 0.a. intubatie en positionering.
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Sommige hEDS/HSD patiénten hebben cardiovasculaire
dysautonomie, met een neiging om bij heftige pijn (bijv. bij
onvoldoende lokale verdoving, zie onder) of spontaan
tachycardisch en/of hypotensief te worden.

+ Bij patiénten met hEDS/HSD moet rekening gehouden worden
met een vertraagde wondgenezing en weefselherstel. Ook als
er geen aanwijzingen hiervoor zijn bij eerdere operaties/
littekens, wordt het aanbevolen hiermee rekening te houden bij
het hechten, het verwijderen van hechtingen en de
postoperatieve verplaatsing van de patiént. De meest recente
literatuur beveelt aan chirurgische procedures uit te voeren
met zachte dissectie en met gebruik van milde laterale kracht
tijdens incisies, retractie en hechten (Tinkle BT et al 2017).

Mensen met hEDS/HSD hebben doorgaans snel blauwe
plekken. Dit wordt verondersteld te worden veroorzaakt door
de fragiliteit van de haarvaten. Sommige patiénten hebben
langdurige bloedingen als gevolg van milde
bloedplaatjesdisfuncties. Subcutane en intramusculaire
hematomen worden ook frequent beschreven. Bij een
chirurgische ingreep tijdens een bevalling moet rekening
worden gehouden met de mogelijke effecten van hEDS/HSD
op de wondgenezing (Molloholli M. 2011). Toegenomen
frequentie van rupturen bij chirurgische incisies worden
gemeld (zie 'huidsluiting' hierboven).

Anesthesie en perioperatief zorg verdienen ook speciale
aandacht bij hEDS:

Ongevoeligheid en intolerantie (zowel gastro-intestinaal als
systemisch) voor analgetica en andere medicijnen. Uit
onderzoek is gebleken dat 88% van de hEDS patiénten
ongevoelig is voor lokale verdoving. Het middel van keuze
voor lokale verdoving is het kortwerkende articaine, gevolgd
door het langwerkende bupivacaine of het langwerkende
mepivacaine. Uiteraard dient bij onvoldoende of geen lokale
verdoving algehele anesthesie ingezet te worden. (Castori M.
2012).
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« Het rekening houden met een verhoogd risico op
hemodynamische problemen (zoals een verlaging van de
bloeddruk) tijdens anesthesie wordt aanbevolen als
cardiovasculaire dysautonomie aanwezig is (zie hierboven).

« Postoperatieve orthostatische hoofdpijn kan bij sommige
patiénten optreden als gevolg van spinale anesthesie en meer
uitgesproken hypovolemie met verhoogde expansie van het
vaatstelsel. Veel voorkomende comorbiditeiten, zoals (hoog
cervicale) gewrichtsinstabiliteit en cervicale spondylose,
kunnen ook een rol spelen.

De kennis en best practice op dit gebied veranderen voortdurend. Medici
worden geadviseerd om de meest actuele beschikbare informatie te
controleren. Ga naar ehlers-danlos.com/2017-eds-international-
classification, om de richtlijnen voor classificatie, behandeling en zorg voor
de Ehlers-Danlos-syndromen en hypermobiliteitsspectrumstoornis
(vrijgegeven 17 maart 2017) te bekijken. Dit meest recente
literatuuroverzicht beschrijft de huidige kennis over de associaties met
hypermobiliteit-gerelateerde aandoeningen en de beschikbare
behandelingsopties.

Lezers worden aangespoord om in alle gevallen gekwalificeerd medisch
advies in te winnen. De informatie in deze brochure mag niet worden
gebruikt als middel voor zelfdiagnose.

Het is de verantwoordelijkheid van artsen om klinische procedures te
controleren en altijd te vertrouwen op hun eigen ervaring en kennis van hun
patiénten om diagnosen te stellen, medicijnen voor te schrijven en tijdens
het evalueren en gebruiken van alle hierin beschreven informatie, methoden,
samenstellingen of experimenten, alle passende veiligheidsmaatregelen te
nemen.

Er is alles aan gedaan om deze brochure zo volledig en nauwkeurig
mogelijk te maken, maar er wordt geen garantie geimpliceerd. In de ruimste
zin van de wet aanvaarden noch de uitgever, noch de auteur of bijdragers of
redacteurs aansprakelijkheid of verantwoordelijkheid voor fouten of
weglatingen. Noch aanvaarden ze enige aansprakelijkheid of
verantwoordelijkheid voor enig letsel en/of verlies of schade aan personen,
entiteiten of eigendommen als een kwestie van nalatigheid,
productaansprakelijkheid of anderszins, of van enig gebruik of misbruik/
verkeerde toepassing of werking van methoden, producten, instructies of
ideeén in het hierin opgenomen materiaal.

Onze dank gaat uit naar de artsen en anesthesisten die hebben
meegeholpen bij het beoordelen van de inhoud van deze brochure en in het
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bijzonder Raymon Huisman voor zijn bewerking en algehele beoordeling,
het EDFS-fonds en dr. Alan Hakim.

Belangrijk: de professionele referentiebrochures in deze serie zijn in de eerste
plaats bedoeld voor gebruik door professionals in de zorg. Ze worden
beoordeeld door professionals in de gezondheidszorg en zijn gebaseerd op
wetenschappelijk onderzoek.

Het is de bedoeling dat deze brochure door de patiént meegenomen wordt naar
zijn/haar pre-operatieve beoordeling en aan de pre-operatieve verpleegkundige
wordt overhandigd. De brochure kan vervolgens worden bewaard ter informatie
van het chirurgische team en anderen die betrokken zijn bij de procedure, het
herstel en de revalidatie van de patiént.

Emile P.F. Janssen, revalidatiearts
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