Vak A

Wat Zijn hypermobiel Ehlers-Danlos- -syndroom
en hypermobiliteitsspectrumstoornis?

De Ehlers-Danlos-syndromen zijn een groep van 14 types
erfelike bindweefselaandoeningen die variéren, zowel in
hoe ze het lichaam beinvioeden, als in hun genetische
O0rzaken. Ze ontstaan door veranderingen in het meest
voorkomende structurele eiwit van het lichaam: het
collageen. In tegenstelling tot de zeldzamere types zoals
klassieke of vasculaire EDS, wordt nu gedacht dat het
hypermobiele type Ehlers-Danlos-syndroom (hEDS) veel
voorkomt en de prevalentie van

hypermobiliteitsspectrumstoornis (HSD) is nog hoger.

hEDS wordt in het algemeen gekenmerkt door
hypermobiliteit en vaak instabiliteit (subluxatie/dislocatie)
van de gewrichten, gewrichtspijn en weke-
delenbeschadiging; abnormale huid (zachte, gladde huid
die enigszins overrekbaar kan zijn, 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 van
blaas, baarmoeder en endeldarm; rekbare capillairen en
Spataderen. Comorbiditeiten 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 stemmingsstoornisen 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.

Wanneer symptomatische hypermobiliteit van gewrichten
wordt ervaren, maar individuen niet voldoen aan de
criteria voor hEDS (of een andere erfelijke aandoening
van het bindweefsel), kan een patiént een diagnose
krijgen uit een groep van vier verschillende categorieén
hypermobiliteitsspectrum stoornissen (HSD). HSD kan,
net als hEDS, aanzienlijke en vergelijkbare effecten op de
gezondheid hebben en deel uitmaken van een
diagnostisch continutim. Beide kunnen dezelfde
symptomen en comorbiditeiten vertonen.

(Al het bovenstaande: Tinkle BT et al 2017)
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hEDS & HSD

De informatie in deze brochure is bedoeld om chirurgen
en anesthesisten te helpen om de meest voorkomende
problemen in overweging te nemen die zich voordoen
bij patiénten met hypermaobiel Ehlers-Danlos-syndroom
(hEDS) of hypermobiliteitsspectrum stoornis (HSD).

De ernst van de symptomen en manifestaties van hEDS
en HSD varieert van mild tot ernstig. Een aantal
comorbide stoornissen doen zich voor bij deze
aandoeningen. Ze kunnen implicaties hebben voor de
keuzes die gemaakt worden bij de behandeling/
operatie en hun perioperatieve en postoperatieve zorg.

Er is geen absolute contra-indicatie voor chirurgie bij
deze stoornissen bekend. Vertrouwdheid met hEDS/
HSD (zie vakken A en B) en mogelijke complicaties,
samen met de bereidheid om de nodige wijzigingen in
de operatietechniek aan te brengen, zijn van cruciaal
belang. Met deze aangepaste aanpak kunnen patiénten
met hEDS/HSD veiliger geopereerd worden.




Bij het plannen van een operatie wordt
aanbevolen om de volgende specifieke

aspecten in overweging te nemen:

Ongevoeligheid en intolerantie (zowel gastro-
ntestinaal als systemisch) voor analgetica en
andere medicijnen.

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
moet worden overwogen bij intubatie enz.

+ Sommige patiénten hebben cardiovasculaire
dysautonomie, met een neiging om spontaan
tachycardisch en/of hypotensief te worden.

*  Sommige patiénten met hREDS/HSD ervaren
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).

Het wordt aanbevolen om het sluiten van de
huid uit te voeren in twee lagen met minimale
spanning, een voldoende hoeveelheid
hechtingen, diepe hechtingen en de
ondersteuning met wondsluitstrips, met de
juiste afstand tot de incisie om te voorkomen
dat hechtingen door het fragiele weefsel
snijden, en zonder het gebruik van huidclips
(Weinberg J. et al 1999 / Tinkle BT et al 2017).

Het is raadzaam de hechtingen langer te laten
zitten dan normaal om heropening van de wond
te voorkomen en in etappes om en om te
verwijderen (Burcharth J. en Rosenberg J. 2012/
Tinkle BT et al 2017).

Veel mensen met hEDS/HSD hebben 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.

De effecten van spierzwakte en
deconditionering en chronische
musculoskeletale pijn en chronische moeheid
kunnen de herstelduur en de revalidatie
beinvioeden. Postoperatieve oefeningen die
zijn bedoeld om de beweeglijkheid van de
gewrichten te herstellen, moeten worden
aangepast in plaats van het toepassen van
standaardprotocollen.

Bij een chirurgische ingreep bij 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).

Perineaal trauma veroorzaakt door
episiotomie (of scheuren) kan langzamer
genezen dan 'normaal’ of de genezing kan
gecompliceerd verlopen met
littekenproblemen. Er is geen absolute
indicatie voor een keizersnede; de voordelen
en risico's (niet in het minst de slechte
wondgenezing en het risico op bloedingen en
litteken- en buikwandproblemen) zijn een
kwestie van klinisch oordeel.

Anesthesie en perioperatief beheer

verdienen ook speciale zorg bij
hEDS:

+ Lokale verdovingstechnieken zijn mogelijk niet
effectief. Er wordt vaak resistentie tegen
topische EMLA-créme en intradermale
lidocaine-injecties gemeld. Een dubbele dosis
verdovingsmiddel door intradermale injectie
kan een effectieve eerste optie zijn (Castori M.
2012).

+ Verdovingsresistentie is ook gemeld bij
patiénten met hEDS/HSD met betrekking tot
epidurale analgesie.

* 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
ki hypermobiliteitsspectrumstoornis (vrjgegeven 17 maart 2017)
NN te bekijken. Dit meest recente literatuuroverzicht op dit gebied
. Van de geneeskunde beschrijft het huidige begrip van de
-‘va_ssociaties met hypermobiliteit-gerelateerde aandoeningen

: c;iéz‘e' 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 diagnoses 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.

Eris alles aan gedaan om deze brochure zo volledig en
nauwkeurig mogelijk te maken, maar er wordt geen garantie
of geschiktheid 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 geholpen bij het beoordelen van de inhoud van deze
brochure, en in het bijzonder Dr. Alan Hakim voor zijn redactie
en algehele evaluatie (Engelse versie 1.1) en Emile P.F.
Janssen, Revalidatiearts (Nederlandse vertaling, versie 1.3)

Belangrijk: de professionele referentiebrochures in deze serie
Zijn in de eerste plaats bedoeld voor gebruik door
gezondheidswerkers. 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 patient
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