Pubmed

Diese Datenbank fiir medizinische Publikationen bietet eine
gute Ubersicht {iberenglischsprachige Publikationen aus welt-
weiten Fachmagazinen. Wie viel von diesen Publikationen
man zu sehen bekommt, ist unterschiedlich — manchmal nur
der Titel, meist das Abstract (also eine kurze Zusammenfas-
sung), und manchmal ist auch die ganze Publikation frei zu-
ganglich. Teilweise haben Universitatsbibliotheken Zugang zu
den ganzen Artikeln; es kann also eventuell lohnenswert sein,
sich einen Bibliotheksausweis zu beschaffen.

Die Suchfunktion ermdglicht es, sowohl nach Begriffen zu su-
chen (z.B. Ehlers-Danlos, hypermobility, hereditary connec-
tive tissue disorder, collagen) oder nach Autoren (Nachname
und Anfangsbuchstabe des Vornamens).

Einige Autoren mit interessanten Publikationen sind z.B. Fran-
comano CA, Castori M, Tinkle BT, Grahame R, Henderson FC,
Voermans NC, Milhorat TH, Bolognese P, Rowe PC, De Paepe
A, Rombaut L www.pubmed.com

hiari Syringomyelia Foundation
Diese Stiftung hat sich der Erforschung von Chiari Malforma-
tion und Syringomyelie gewidmet. In den letzten Jahren hau-
fen sich die Hinweise darauf, dass diese Erkrankungen auch
im Rahmen des Ehlers-Danlos-Syndroms auftreten kénnen,
zum Beispiel zusammen mit kraniozervikalen Instabilitaten.
Daher beschéftigt sich die Stiftung, die Arztekongresse und
Forschung fordert, zunehmend auch mit dem Ehlers-Danlos-
Syndrom.
Alle Arztevortrége werden per Video aufgenommen und sind
Uiber das Internet frei zuganglich.
www.csfinfo.org/research/csf-funded-research/csf-research-
colloquium/
Videos finden sich ebenso auf dem youtube-Channel “Chiari
& Syringomyelia Foundation”

Ehlers-Danlos National Foundation

Auch die amerikanische Ehlers-Danlos National Foundation
(www.ednf.org) betreibt einen youtoube-Channel mit Fach-
vortragen verschiedener Arzte und Fachleute rund um das
Thema EDS. Der Name des youtube-Channels ist “Ehlers-
Danlos National Foundation”

AuBerdem hat die EDNF viele Prasentationen der Vortrage
der jahrlichen Konferenzen auf ihre Homepage gestellt, so
zum Beispiel hier aus dem Jahr 2014:

ednf.org/2014-annual-conference

Dinet

Das Thema Dysautonomie, also Regulationsstérungen der
Korperfunktionen, die unwillkirlich reguliert werden (wie
Blutdruck, Organe, Ko&rpertemperatur) findet zunehmend
auch bei EDS Beachtung — es haufen sich die Hinweise, dass
bei EDS haufig Symptome von Dysautonomie auftreten.

Die Internetseite dinet.org beschaftigt sich mit verschie-
densten Arten und Ursachen von Dysautonomie (nicht nur
auf EDS bezogen) und bietet eine sehr umfassende Linkliste
zu Publikationen, die sich mit diesem Thema beschéftigen.
www.dinet.org/index.php/information-resources/dysautono-
mia-links

| holar un le Book
Auf viele Fachbulcher und Fachartikel 1&Bt sich auch tber Goo-
gle Funktionen zugreifen. Zum Beispiel findet man viele Aus-
ziige aus medizinischen Fachbilichern, wenn man im Such-
fenster von Google einen Fachbegriff eingibt und dann die
Option “books” oder “Blcher” wahlt.
Uber scholar.google.com ist es auBerdem ebenfalls méglich,
nach wissenschaftlichen Publikationen zu suchen.
Anke R.

Das Ehlers-Danlos Syndrom
vom hypermobilen Typ und
die schwere Komplikation der
cervicalen Instabilitaten.

Eine nahezu unbekannte Komplikation des EDS
vom hypermobilen Typ stellt die cervicale Insta-
bilitdt dar, insbesondere die cranio-cervicale In-
stabilitat.

Von einer Instabilitat spricht man, wenn sich Wir-
bel aufgrund von knéchernen oder ligamentaren
Verletzungen zu viel bewegen kénnen. Findet die-
se Uberbeweglichkeit an der Halswirbelséule statt,
sprechen wir von einer cervicalen Instabilitat.

Eine cranio-cervicale Instabilitat oder CCI betrifft
die obersten Wirbel der Halswirbelsaule. Hier un-
terscheidet man zwischen den oberen und unteren
Kopfgelenken. Die oberen Kopfgelenke befinden
sich zwischen Schadel und Atlas (1. Halswirbel),
die unteren zwischen Atlas und Axis (2. Halswir-
bel). Die Instabilitat zwischen C1 und C2 bezeich-
net man als Atlanto-axiale Instabilitat.

Ein besonderes Augenmerk muss auch auf die
Chiari Malformation gerichtet werden.

Laut neuesten Studien treten Chiari Malfor-
mation und Instabilitéten bei ca. 13 Prozent
der EDS Patienten auf. Eine Chiari Malformati-
on beschreibt eine Gruppe von Erkrankungen bei
der es zu einer Verschiebung von Kleinhirnantei-
len durch das Hinterhauptsloch in den Spinalkanal
kommt. Als Komplikation kann es zu einer Syrin-
gomyelie kommen. Die Symptome der Chiari Mal-
formation dhneln denen der CCI stark und muss
somit bei Verdacht immer mit abgeklart werden.

Ursachen fiir Instabilitdten in der Halswirbelsdu-
le gibt es sehr viele. Uber Unfille, schwere Stiir-
ze, dauerhafte Fehlhaltung, dem Down Syndrom
und der rheumatoiden Arthritis sind die Binde-
gewebserkrankungen mit als hdufige zu nennen.
Leider ist dieser Zusammenhang wenig bekannt
und somit leiden viele Betroffenen stark unter der
Hilflosigkeit.

Da es bei Bindegewebserkrankungen wie dem Eh-
lers-Danlos Syndrom oder auch dem Marfan Syn-
drom zu einer allgemeinen Bandlaxizitdt kommt,
reichen hier meist schon kleinere Stiirze aus um
groBen Schaden an der Halswirbelsaule anzurich-
ten.

Je nach Schwere des Schadens und Héhe der In-
stabilitdt konnen die Symptome von dauerhaftem
Knacken bis zu schweren neurologischen Aus-
féllen reichen. Es kommt zu Sehstérungen jegli-
cher Art, Taubheitsgefiihl in Armen und Beinen,
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psychischen Stérungen, Schwindel, drop attacks,
Lahmungserscheinungen, Muskelabbau, Schwa-
che im ganzen Kérper und in schlimmen Fallen zu
Schlaganfallen und Atemaussetzern. Nicht selten
treten lebensbedrohliche Situationen ein.

Die Diagnostik ist aufwandig und erfordert einen
sehr erfahrenen Arzt, der sich nicht nur mit dem
Ehlers-Danlos Syndrom auskennt, sondern auch
mit den ligamentaren Instabilitdten an der Hals-
wirbelsaule. Eine aussagekraftige Diagnostik ist
immer eine funktionelle Diagnostik, das heit der
Patient bringt seinen Nacken in verschiedene Po-
sitionen wie Flexion, Extension, Rotation und Seit-
neigung. Hier kann man zum Beispiel das funktio-
nelle Rontgen, das Funktions-MRT (Upright MRT)
und das Funktions-CT nennen. Beim Funktions-CT
und Rontgen ldsst sich nur indirekt auf die lber-
dehnten Bander schliessen. Das Funktions-MRT
lasst hingegen auch die Beurteilung der Bénder
selbst zu. Leider ist derzeit ein Funktions-MRT kei-
ne Kassenleistung und muss vom Patient selbst
getragen werden. Diese funktionellen Untersu-
chungen beherrschen nur sehr wenige Arzte.

Zusatzliche hilfreiche Untersuchungen um die
Schwere der Schadigung darzustellen sind:
Otoneurologie, Neurovegetative Diagnostik und
die Positronen Emissions Tomographie (PET).

Die Therapie einer Halswirbelsduleninstabilitat ist
individuell abhangig vom Zustand des Patienten.
Bei uns EDS Betroffenen wird viel ausprobiert um
die perfekte Therapieform zu finden. Hat man zu-
satzliche Instabiltdten an der Halswirbelsdule geht
es nur darum die Kernmuskulatur zu stabilisieren
um die Instabilitat muskuladr ausgleichen zu kén-
nen.

Konservative Therapien sind leider aufgrund des
schlechten muskuldren Zustands bei vielen von uns
nicht Erfolg versprechend. Zusétzlich erschwerend
kommen andere Co-Erkrankungen hinzu. Betrof-
fene leiden haufig unter Instabilitdten an anderen
Gelenken, Hernien, Mitralklappeninsuffizienz, Os-
teoarthritis, Blutungsneigung, Darmproblemen,
autonome Dysfunktionen (POTS), Osteoporose,
Autoimmunerkrankungen, Mastzellaktivierung und
vielem mehr. All diese Faktoren miissen in einer
Therapie individuell abgestimmt werden.

Hier wird deutlich, warum haufig alle konserva-
tiven Therapien ausgeschdpft sind und am Ende
nur eine Operation Ubrig bleibt. Und schon steht
man als Betroffener vor dem ndchsten Problem.
Wie wir alle wissen, ist es mit der Diagnose Eh-
lers-Danlos-Syndrom schon sehr schwer arztliche
Hilfe zu finden. Hat man auch noch eine CCI dazu

wird es noch sehr viel schwerer. Nichtbetroffene
kénnen sich das schwer vorstellen, doch bei re-
alistischer Betrachtung wird schnell klar, welche
Probleme entstehen.

Deutschland ist ein kleines Land mit relativ we-
nigen Betroffenen; bei EDS Patienten muss eine
andere OP Technik angewandt werden, die Ver-
sorgung vor und nach der OP ist anders, das kom-
plette medizinische Personal muss im Hinblick
auf Anasthesie, OP, Physiotherapie usw. geschult
sein. Bis zur Diagnose vergehen meist Jahre, da
der Patient mit einer Vielzahl an Symptomen zum
Arzt geht die sehr unspezifisch sind, die Diagnostik
schwierig, zeitaufwandig und teuer ist, nicht jeder
Arzt geschult ist Halswirbelsdulenverletzungen zu
erkennen und zu guter Letzt sind EDS Patienten
chronisch krank und kommen mit einer Vielzahl an
anderer Problemen.

Halswirbelsaulenverletzungen und deren Diagnos-
tik sind sowohl in der Literatur als auch bei Arzten
in Deutschland stark umstritten. Dies macht deut-
lich weshalb gerade die Kombination aus EDS und
CCI eine besonders schwierige ist.

Operationen an der oberen Halswirbelsaule sind
an gesunden Patienten schon riskant und poten-
tiell lebensbedrohlich. Es wird klar, weshalb man
hier ausschlieBlich zu einem Spezialisten mit EDS
Erfahrung gehen méchte und auch muss.

Da ich selbst betroffen bin, habe ich eine
Website aufgebaut. Ich mochte alle Men-
schen in Deutschland auf diese seltene
Kombination aus Erkrankungen aufmerk-
sam machen.

In erster Linie ging es hauptsachlich um die insta-
bile Halswirbelsaule, doch mittlerweile stelle ich
ein Bindeglied zwischen EDS und HWS Instabilen
dar. 4 Jahre lang habe ich keine Hilfe gefunden.
Erst in den USA wurde ich diagnostiziert.

Ich wiinsche mir, dass in Deutschland kein Mensch
mehr so leiden muss, dass die Arzte aufmerksam
auf diese Krankheiten werden und sich die Thera-
pieoptionen verbessern und auf den aktuellsten
Stand gebracht werden. Ich wiinsche mir und al-

len anderen Betroffenen eine Zukunft.
Karina Sturm

Webseite: www. instabile-halswirbelsaeule.de

Facebook Seite: www.facebook.com/instabilehalswirbelsaeule
YouTube: www.youtube.com/EDSandCCIlawareness

Quellen:

Syndrome of occipitoatlantoaxial hypermobility, cranial sett-
ling, and chiari malformation type I in patients with heredi-
tary disorders of connective tissue. Milhorat TH1, Bolognese
PA, Nishikawa M, McDonnell NB, Francomano CA.
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