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LA CLINIQUE

e Hyper-étirablilite de la peau
e Hyper-laxite articulaire

e Douleurs chroniques

e Hematomes spontanes

e Atteinte viscerale (type IV)




Hyper-etirabilite.de.Japeau
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""LES SIGNES D’HYPER-LAXITE DANS LES SYNDROMES
_ D'EHLERS-DANLOS

HYPETIaXIIE==
articulaire

si le score de Beighton égal ou supérieur a 3 :

1-Extension des doigts supérieure a 90 degres

(1 point de chaque céte).

2-Mise au contact du pouce et de 'avant-bras.
3-Hyperextension des coudes supérieure a 10°.
4-Hyperextension des genoux supérieure a 10°
5-Flexion du tronc, genoux raides, permettant de toucher
facilement le sol avec la paume des mains.
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6 TYPES de SED.

| et Il, forme “CLASSIQUE” (80%)
Ill : HYPER-MOBILE
IV VASCULAIRE

Arthrochalasis
dermatosparaxis




SED de type classique, AD

e Signes Majeurs :

m Hyper-étirabilité cutanéee
m Cicatrices atrophiques
m Hyperlaxité articulaire







Cicatrices-atrophiques
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SED de type hypermobile, AD

e Signes Majeurs :
m Hypermobilité articulaire géneraliséee
m Peau hyperextensible, veloutee, fine

o LUXATIONS ARTICULAIRES
m fréquentes
m multiples
m toutes les articulations : proximales, distales
m membre supérieur et inférieur
m Douleurs ++

e Geéne inconnu




Hypermobilité. articulaire.generalisee
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SED de type vasculaire, AD

e Signes Majeurs : :
m peau mince translucide (thorax & abdomen)
m rupture ou fragilite artérielle, intestinale, utéerine
m ecchymoses extensives
m facies parfois caractéristique

e Mutation du gene COL 3
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e SED de type cyphoscolioti€ --:

e SED de type arthrochalasis, AD

e SED de type dermatosparaxis, AD




-frequentes —

LES DOULEURS it

- diffuses, parfois tres Intenses

- conditionnent la tolérance du syndrome et-ses
retentissements fonctionnels et situationnels (handicaps)

- approche therapeutique polymorphe (antalgiques, kine, pysio,
ortheses, TENS...)

- mécanisme incertain.

L'ASTHENIE

LES APNEES DU SOMMEIL
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DIAGNOSTIC. DIFFERENTIE L

1-Le syndrome d'hypermobilité articulaire benin ou simple:
( frequent chez les personnes originaires de |'Afrique noire, du

Maghreb ou de I'Océan indien.)
2-Le syndrome de Marfan et les ostéogéneses imparfaites,

3- « le Syndrome des enfants battus » pourrait étre evoque, a tort,
devant un jeune enfant avec luxations articulaires ou des

hématomes multiples diffus.
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CONSEQUENCES EVENTUEEEES
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e FONCTIONNELLES :

m Articulations non fonctionnelles

m perte progressive d’autonomie

m necessité d'aides techniques

m parfois recours au fauteuil roulant électrique
m DOULEURS +++

m FATIGABILITE+++
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CONSEQUENCES VITALES

e specifiques au type IV
m nécessité de prevenir chirurgien et anesthesistes
m risque de complications digestives, vasculaires
B grossesse a risque
m suivi médical regulier imperatif

m ATTITUDE PREVENTIVE +++ (voir fiche conseils
de prevention sur le stand)
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TRAITEMENT ==

e Actuellement AUCUN traitementice -l"

o Attitude PREVENTIVE et SYMPTOMATIQUE (fonction
des complications)

e Essai thérapeutique (Oct 2003) d’un béta-bloquant
pour limiter les complications vasculaires du type IV
(étude BBEST, Ho6pital Européen Georges Pompidou
Paris, Dr BOUTOUYRIE) 60 patients inclus




« LA MEDECINE PHYSIQUEE e

READAPATATIOR =
PRISE EN CHARGE GLEOBASE
ROLE DE COORDINATION=

‘Kinésithérapie
‘Ergotherapie

‘Dimension psychique

‘Insertion sociale

‘Dimension familiale

Lien avec centre de la douleur,
‘Liens avec les centres de réeferences
service de genetique, ...
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LA MEDECINE PHYSIQUE-BA \J?v/
LE TRAITEMENT DES, DOUIEESS

‘> prise en charge globale : kine,.ergo;PEC
psychique, sociale, environnementale...

‘> batterie de moyens qu’il faut utiliser a la
demande

» balnéO, » TENS (stimulation trans cutanée)
‘> centre de la douleur




LA REEDUCATION PROPRIO f—fﬁw:ﬁ

sensibilité du positionnement et de 'equiliore*articulaire.

Résistances manuelles, changements d'appui;-fentes,
stabilisations rythmées, utilisation de plateaux instables
mecaniques ou electroniques sous controle du
Kinesitherapeute.

v’ permet un meilleur contrdle articulaire
v facilitée en balnéothérapie.







LA BALNEOTHERARI

* soulage les douleurs grace ala‘chaletr

* minimise le risque de luxation puisque-la*pression-ee l'eau
s’'exerce uniformément sur toutes les zones des articulations

fragilisees

* sans risque de traumatismes cutanés

* traite plusieurs articulations de fagcon simultanee

* utilise la force de resistance de I'eau > augmenter la force
musculaire

* ressentir le plaisir du contact de I'eau, la satisfaction de se
sentir capable de se mouvoir plus aisement et une sensation
globale de bien-étre.

* reéducation globale et proprioceptive







Les manipulations vertébrales sont formellement

contre-indiquées du fait de la laxité des tissus de

maintien vertébral +++




- ERGOTHERAPIE i

<> BILAN D’AUTONOM
> BILAN FONCTIONNEL
<> BILAN ARTICULAIRE

> REPERAGE DES POSITIONS
LUXANTES
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READAPTATION

> Autonomie vie quotidienne

> Aldes techniques

> Amenagement environnement
> Adaptation poste de travalil
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PARTICIPATION AU TRAIREVI=NG
DEA-A-DOUI=ETR

LES ORTHESES

> ortheses de repos
> |Iimitation amplitudes articulaires

> contention, effet antalgique




@ Ortheses de
contention

(cicatrex)

Thuashne
















ADAPTATIONELE
POSITION COUC

utilisation d'un matelas anti-escarres-a;plos s

mousse (cliniplot ou tempur)

Original

~
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NOUVELLES
FILIERES DES SOJN 5=
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2 CENTRES DE REFERENGI=S;
NATIONAUX =2
Hopital EuropeensGEorges
PompidoU - Pars

,-//

Dr J. PERDU : type vasculaire
Dr D. GERMAIN : types classique et hypermobile




LES MISSIONS DES C

- faciliter le diagnostic et définir une stratégie de prise en.charge
thérapeutique, psychologique et d’accompagnement soCig

- définir et diffuser des protocoles de prise en charge endien avecia Haute
Autorité de Santé ;

- coordonner les travaux de recherche et participer a la surveillance
épidémiologique ;

- participer a des actions de formation et d’information pour les professionnels
de santé, les malades et leurs familles ;

< animer et coordonner des réseaux de correspondants
sanitaires et médico-sociaux

- étre des interlocuteurs privilégiés pour les tutelles et les associations de
malades.




Centre National de Referencesae
Vasculaires Rares -

Centre de Référence des Maladies Vasculaires
Rares

7° étage Pole B
Hopital Européen Georges Pompidou \ @

20-40, rue Leblanc -
75908 Paris Cedex 15 Centre de référence des

maladies vasculaires rares
Téléphone : 01 56 09 37 15

Fax : 01 56 09 20 40

Email : contact@ maladiesvasculairesrares.com

Site Web: www.maladiesvasculairesrares.com

Monographie : http://www.maladiesvasculairesrares.com/IMG/pdf/MAPPerdu_VL_18p_reduced.pdf
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EN COURS : = —

lnformation des-semces—d’jg 2rca

En lien avec
la Haute Autorité de la Santé
Et TAFSED

LA CARTE DE SOINS ET
D'URGENCE
Pour le S.E.D vasculaire




PROJETS DE RECH -F{CFK

Mengs. parle CRVAsSCHIE /

- Recherches fondamentales

- Etude anxiete / dépression et evénements
vasculaires

- Les perspectives diagnostiques : le Soutien aux
Techniques Innovantes et Colteuses (STIC)

- complications gyneco-obstetricales

- [/ genotype/phenotype, epidemiologie
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o Autre etude en"cours=

Coordinatiom s U CI U= o)
Etude multicentrigue=20035=C
conclusions en Juin

LES BIOPSIES CUTANEES
criteres diagnostiques
dans les Types
hypermobile et vasculaire




ANNONCE DU HANDJGA¥
DANS LE SEL

Etude coordonnee parie’ Pr Gl aionet
Service de MPR de Creteil 2006-20038

Subvention de la Fondation de France
Mme MENZEL psychologue




SYNDROME D’APNEES DU SOMMEI

DE LA QUALITE DE VIE CHEZ LES:PAS
AYANT UN SE }A

> Fatigue
<> Trouble du sommeil

Coordination : Dr Gormand,
Enregistrement du sommeil,
Centre Hospitalier Lyon Sud,
Pavillon 5F, chemin Grand Revoyet 69310 Tel 04-78-86-15-14
E-mail : frederic.gormand@chu-lyon.fr
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« CREATION D’UNE CONSULTATION s
FAMILIALE PLURIDISCIPLINAIRE==—==

(adultes et enfants) =LY ON
o Coordination : Centre des Massues

* Medecins MPR adultes et pediatriques

 Médecins médecine interne ou centre de la douleur
* Medecin psychiatre

* Evaluation kiné

» Evaluation ergo

* Consells hygiene de vie, infirmiers
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L’AFSED ET L’INFORMATIO! J
MALADES

® &crite
m fiches techniques
m |vret
m journal

e orale
m télephonique
m journee d’'information medicale
m orientation vers consultations médicales

e INTERNET




L’AFSED et les SOI




- Envol de |a vellle medicalensisliegi2igues
sSur demante*

- Mise a disposition des fiches techniqueESTdESIINEES aux. pPAtIERIS

- Site de TAESED : www.afsed.com

- Accuell et orientation telephoniques des patients 24h/24
- Soutien telephonique : cellule d’ecoute

- participation aux projets de recherche en coordination avec le
conseil scientifique (President Pr H. Plauchu)
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CONCLUSIE S —

> Une meilleure conna1'

>> Un diagnostic précoce
>>> Attitude de prevention ++

>>>> recherches en cours




Articles a votre disposition sur demande

Syndrome d'Ehlers-Danlos vasculaire
J. Perdu - P. Boutouyrie - K. Lahlou-Laforét and coll =
Presse medicale, dec 2006, 35,

The vascular Ehlers-Danlos syndromes
Germain DP.
Curr Treat Options Cardiovasc Med. 2006 Apr;8(2):121-/.

Apport de la médecine physique et de readaptatien*chez*lEes
personnes atteintes d'un syndrome d'Ehlers. Danlos

Chaléat-Valayer E.- Siani F - Delafay C, - Guttin D - Pujol A - Hamonet Cl.
Boucand M.H,

kiné scientifique 2005, février, N° 452, 35 - 42

Les douleurs dans le syndrome d'Ehlers Danlos du sujet jeune
Franco I - Plauchu H
Douleurs 2004, 5, 4, 189 - 192

Apport de la médecine physique et de réadaptation chez les
personnes atteintes d'un syndrome d'Ehlers Danlos

Hamonet Cl - Boucand M.H - Dassouli A and coll
EMC..2003
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