LES DOULEURS

*Douleurs polymorphes :

* * Nociceptives/Neuropathiques/Hyperalgésie généralisée

* Articulaires et périarticulaires

* Rachidiennes *

Posturales

*consultation d’algologie systématiquement
indiquée si douleurs (articulaires, para-
articulaires, abdominales).

*relaxation, hypnose..
*Antalgiques de Paliers |, I, lll,

*TENS

*Réévaluation réguliére

* Abdominales, pelviennes, céphalées (3 fois plus fréquentes)
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Use of prescription opioid and other drugs among a cohort of
persons with Ehlers-Danlos syndrome: A retrospective study
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TABLE1 Generic names used 1o define cach drug class
Drug class. Generic name
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MGURE 1 Trends in oplonds and antidepressants by age for pedatric and a0t pasents. Proportonm of EDS patients (solid bees) and matched
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Dazepam. Estazolam Flurarepan. Lorazepan. Mdazolam.
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LES LUXATIONS ET L'INSTABILITE ARTICULAIRE y N

are Baisse/ Abandon de " . -
Anxiété, peur, etc. e _ Détérioration . ) ) :
_ Factivité physique progressive de I'état Exemples d’activités physiques recommandées, a adapter en

physique fonction de vos limitations fonctionnelles :

O Marche en terrain stable
activité

O Vélo d'appartement

vicieux vicieux
psychologique , physique Stretching doux
.=~ E Qi gong
Q Pilate
: J Yoga
fﬁf;f,fﬁ';’{}:j‘ U D'autres activités, si elles sont adaptées, sont possibles
luxations, des N en fonction des possibilités et disponibilités de chacun

douleurs

Maintenir le plus possible une activité physique douce, ne pas sédentariser (cercle vicieux
du déconditionnement a l'effort)

renforcement musculaire, kinésithérapie

éviction des sports traumatisants, éviter les sports de compétition

éviter les interventions orthopédiques +++ (butée pour I'épaule..) qui peuvent aggraver
semelles, attelles, contention,

éviter de « jouer » avec les articulations instables



13. Annexe 4. Exemple d’ordonnance de kinésithérapie

La kinésithérapie a un effet proprioceptif et un effet antalgique. Il est recommandé de suivre le
programme suivant :

Massages (39)
Travail postural

Renforcement musculaire en isométrique au niveau des muscles stabilisateurs des
articulations proximales de la course interne a (progressivement) la course externe
musculaire, sans dépasser la fin de la course moyenne, pour gagner petit a petit en secteur
angulaire. Le travail concentrique péut ensuite étre initié trés progressivement en évitant le
travail excentrique.

Application de chaleur avant les exercices, massage musculaire en fin de séance.
Rééducation proprioceptive : prudente (pour éviter les chutes), avec résistances manuelles.

Réadaptation trés progressive a l'effort, endurance en aérobie, pour lutter contre la fatigue
musculaire en évitant tous les mouvements balistiques rapides.

Balnéothérapie en eau chaude : Les exercices a base d'eau sont souvent un bon choix
pour certaines personnes, car l'eau réduit le poids corporel effectif et protége contre les
chocs (2).

Mise en place d’un auto-programme d'exercices a réaliser a domicile au long cours a
adapter et moduler en fonction de la qualité de réalisation des exercices et des difficultés
du patient : mise en place de programme d’'éducation thérapeutique pour le patient.

Apprentissage de la ventilation dirigée pour maitriser la dyspnée et les blocages
respiratoires. Les patients disposent, pour la plupart, d'un appareil de TENS qui peut étre
utilisé durant les séances pour atténuer les douleurs et accroitre la proprioception. lls sont
souvent équipés d'orthéses a visée proprioceptive : semelles, vétements compressifs,
ceinture lombaire, orthéses de genoux, chevilliéres, ... qui peuvent étre conservés durant
les séances d'exercices (38,203). Les mouvements répétés et les contraintes importantes
(soulévement de poids, par exemple) accentuent les phénomeénes douloureux et sont donc
contre-indiqués. Les techniques classiques de rééducation qui ont fait leurs preuves dans
les entorses peuvent étre reprises et adaptées (en faisant toujours attention au
déclenchement de douleurs et a linstabilité de ces patients). Les manipulations sont
contre-indiquées. En revanche, il peut étre intéressant d’apprendre a un patient a réduire
une luxation d'épaule ou de rotule.

PNDS
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PALLIER LE HANDICAP
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*Adaptations scolaires/professionnelles si difficultés d’écriture,
psychométricien, ergothérapeute..

sconserver une vie sociale +++

*ALD si SED, pas si HSD

*Dossier MDPH

*QOrientation vers une assistante sociale



2/ Suivi cardiovasculaire orienté :

Echographie cardiaque et des gros vaisseaux

Mne l SYSTEMATIC REVIEW

Vascular phenotypes in nonvascular subtypes of the
Ehlers-Danlos syndrome: a systematic review

Sanne D'hondt, MSc', Tim Van Damme, MD' and Fransiska Malfait, MD, PhD'

Purpose: Within the spectrum of the Fhlers Danlos synde

Methods: We querid throe datibmses for English-lanpuage
studis from ception untl May 2017, documwenting both

with noevasuler EDS
number and nature of vascular

phenctypes and genotypes of
subtypes. The outcome incloded
complications.

Results: A totald of 112 papers were incladed and data were
collected from 467 patients, of whom 77 prosented with & vascular
" < ~ A

Saded

review will help famisanse with the #p
complications in EDS and guide follow-up and management.
Gemet Mok advance volime publicaton 5 October 2017

Key Words: conacctive timue dsorder, Ehlars-Dundos syndrome;

¥ w P

evew, vanular comphcaton

ey sebtype. 1y
a
. =
—— o
cevs e | [+~ >
VEDS-COLIAZ _—40%?5)_
seos-aoavrs2 | [N 33% (§/15)
CEDS-COL1AT 25% (¥12)
KEDS-FKBP14 r 20% (2/10)
KEDS-PLODT - 15% (8/54)
SpEDS-SLCI0AI3 - 13% (18)
cEDS-COL5A1/2 11% (12/110)
aEDS-COLIA12 r 6% (117)
pEDS-CIRS 5% (355)
spEDS-BIGALTS ' 4% (125)
o P 50 75 100

Prevalence of vascular complications (%)

Ot pnsmat of e Aivan o Cohage o Vet Garenc and Corome

Open

Table 3 Vascul plicat in 1. beypes of the Eherls Danlos syndrome

EDS wbtype Affected Multiple Average/ Mematoma Intracranial
patent (range)

DS ICasare) AN VNN 125 0-4) 3 1

08 (CQr 1AY) ingasws - 1.00 0-1) -

D5 (Tl W9 SN - 1.00 (1-1) "0 -

oADS (COLIAD U5 (0% 1.00 (1-1) - -

DS KO AND w7 N - 1.00 0-1) - -

DS ADAMTLY NS %) NSO 157 040) 2 4

DS moon S8A405%) 1454 0% 122 0-9) - 4

DSy e N0 Q0N) - 100 (v-1) -

SL0S (IGA ) Vs uw - 100 (-1) - 1

ol RO S (N 180N 200 @) - 1

A0S (0TI 43 BN B3 (VW) 18 0-6) » 4

ek 05 (056 NN - 100 0-1) 2 =

PE0S (CIAD) ¥55 5% 45 0% 125 0-2) - )

Tots n “ 19 “ "

(04 D Oavion sndrane 5o e Sefntons of P wroun wnees of TO5. we Tatie 1] G4 geeronieing

Figure 2 Vascular complications in nonvascular EDS. (a) The number of patients with vascular comphications s presented for each nonvascular
EDS subtype in terms of percentage. The ratios relate 1o the total number of patients with vascular compliation(s), to the total number per subtype
(b) The number of each type of complication is presented in terms of percentage. EDS, Ehlers-Danlos syndrome (for the definitions of the vanous

subtypes of EDS, see Table 1); G, gastromtestinal
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Natural history of aortic root dilation through young
adulthood in a hypermobile Ehlers-Danlos syndrome cohort
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3/ Avis spécialisés orientés en fonction des types d’EDS

- Afteinte osseuse avec ostéopénie, risque fracturaire, scoliose...
= ostéodensitométrie, rhumatologue, orthopédiste

- Dermatologue, chirurgien plasticien
-  Ophtalmologiste
- ORL

- Dentiste, stomatologue, orthodontiste

- Gastro-entérologue

- Pneumologue

gynécologue

Le diagnostic moléculaire permet d’orienter I’examen clinique et la prise en
charge

- Informer I'ensemble des médecins prenant en charge le patient sur les spécificités et les
risques +++ inhérents & la pathologie. Cartes d’urgences, PNDS

- Coordonner la prise en charge




CONCLUSION : L'HYPERLAXITE

*Un symptome fréquent... des maladies rares
*Des scores diagnostiques utiles

*Tout patient hyperlaxe n'a pas un syndrome d’Ehlers Danlos hypermobile (SEDh) mais
tout patient ayant un SEDh est hyperlaxe

(N
*Tout patient suspect de fibromyalgie ne doit pas étre suspect de SEDh
*‘Examen général, extra-articulaire, indispensable

*Prendre en charge les symptéomes => ¢s d’algologie, MPR, kinésithérapie, réadaptation
a 'effort

*SED => prise en charge multidisciplinaire spécifique

*Ne pas méconnaitre un diagnostic différentiel



