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Zusammenfassung 

Zielsetzung 

Gemeinsame Erarbeitung von Leitlinien für das Management von Schwangerschaft, Geburt und 
postpartaler Erholung im Zusammenhang mit dem hypermobilen Ehlers-Danlos-Syndrom (hEDS) 
und der Hypermobilitäts-Spektrum-Erkrankung (HSD). 

Design 

Scoping Review und Expertinnen-/Expertenangaben. 

Mitwirkende Länder 
Vereinigtes Königreich, Vereinigte Staaten von Amerika, Kanada, Frankreich, Schweden, Luxemburg, 
Deutschland, Italien und die Niederlande.
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Stichprobe 
Die Mitwirkenden (n = 15) schlossen die Expertise von Patientinnen und Klinikern des Internationa-
len Konsortiums für Ehlers-Danlos-Syndrome und Hypermobilitäts-Spektrum-Erkrankung ein, das 
von der Ehlers-Danlos Society unterstützt wird. 

Methoden 
Von Mai 2022 bis September 2023 wurde eine Übersichtsrecherche in Embase, Medline, dem 
Cochrane Central Register of Controlled Trials und CINHAL durchgeführt. Eingeschlossen wurden 
Artikel, die über primäre Forschungsergebnisse im Zusammenhang mit der Geburt von Kindern bei 
vorliegender hEDS/HSD - Erkrankung berichten, einschließlich Fallberichte. Unsere Suche war nicht 
auf eine bestimmte Sprache beschränkt, und unser Team war in der Lage, die in Englisch, Franzö-
sisch, Spanisch, Italienisch, Russisch, Schwedisch, Norwegisch, Niederländisch, Dänisch, Deutsch 
und Portugiesisch gefundenen Artikel zu übersetzen und zu überprüfen. Das Mixed Methods Ap-
praisal Tool wurde verwendet, um die Voreingenommenheit und Qualität der ausgewählten Artikel 
zu bewerten. Die gemeinsame Erstellung von Leitlinien basierte auf einer deskriptiven Evidenzsyn-
these sowie auf praktischen und klinischen Erfahrungen, die durch Aktivitäten zur Einbeziehung von 
Patientinnen und der Öffentlichkeit unterstützt wurden. 

Ergebnisse 
Primärforschungsstudien (n = 14) und Fallstudien (n = 21) mit insgesamt 1.260.317 Teilnehmern bil-
deten die Grundlage für die Mitgestaltung von Leitlinien in vier übergreifenden Kategorien: 1) 
Präkonzeptionell: Empfängnis und Screening, 2) Vor der Geburt: Risikobewertung, Umgang mit 
Fehlgeburten und Schwangerschaftsabbrüchen, gastrointestinale Probleme und Mobilität, 3) Geburts-
hilfe: Risikobewertung, Wahl der Geburtsart und des Geburtsortes, Mobilität während der Wehen 
und Anästhesie, und 4) Nach der Geburt: Wundheilung, Beckengesundheit, Pflege des Neugebore-
nen und Säuglingsernährung. Leitlinien wurden auch in Bezug auf Schmerztherapie, psychische Ge-
sundheit, Ernährung und die häufigen Komorbiditäten wie ein posturalen orthostatischen Tachykar-
diesyndrom, andere Formen der Dysautonomie und Mastzellenerkrankungen aufgenommen. 

Schlussfolgerungen 
Es sind nur wenige qualitativ hochwertige Belege verfügbar. Es werden individuelle Strategien für 
die Behandlung von Frauen im gebärfähigen Alter mit hEDS/HSD während der Schwangerschaft, 
der Geburt und des Wochenbetts vorgeschlagen. Es wird ein multidisziplinärer Ansatz empfohlen, 
um häufig auftretende Probleme in dieser Bevölkerungsgruppe wie Gewebefragilität, Gelenkhyper-
mobilität und Schmerzen sowie häufige Komorbiditäten, einschließlich Dysautonomie und Mastzel-
lerkrankungen, zu behandeln. 

 

Einführung 
Bei den Ehlers-Danlos-Syndromen (EDS) handelt es sich um eine Gruppe unterdiagnostizierter, ver-
erbbarer Bindegewebserkrankungen, die durch generalisierte Gelenkhypermobilität (GJH), Über-
dehnbarkeit der Haut und Gewebefragilität gekennzeichnet sind. Dreizehn EDS-Typen wurden 2017 
vom Internationalen Konsortium für die Ehlers-Danlos-Syndrome identifiziert [1], ein vierzehnter 
Subtyp wurde inzwischen entdeckt [2]. Hypermobiles EDS (hEDS) ist die häufigste Form von EDS 
und tritt hauptsächlich bei Menschen auf, die bei der Geburt als weiblich geboren wurden [3,4]. Die 
aktualisierten Diagnosekriterien für hEDS, die 2017 veröffentlicht wurden, definieren hEDS eng auf 
der Grundlage des Vorhandenseins von GJH, multiplen Merkmalen einer zugrundeliegenden Binde-
gewebsschwäche, mit oder ohne bestätigte Familienanamnese derselben Diagnose [1]. 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Tabelle 1. Anzeichen und Symptome von EDS (alle Subtypen) bei Frauen mit einer Häufigkeit von ≥ 70 % (34 von 
79 Anzeichen). 

 

Anzeichen und Symptome Häufigkeit 
Müdigkeit, Hypermobilität, Arthralgie, sensible/transparente Haut, Schlafprobleme 90–97% 

Meno-/Metrorrhagie, Myalgien/Muskelkrämpfe, gestörte Propriozeption, Hautblutungen, Migräne oder 
Kopfschmerzen, visuelle Ermüdung, Gelenksubluxationen, Kontraktionen der Plantarfaszie, Dyspnoe, 
Temperaturdysregulation 

80–89% 

Blutungen im Genitalbereich, Schmerzen im Genitalbereich, Verstauchungen oder Pseudoverstauchun-
gen, Pseudo-Raynaud-Phänomen, schlechte Wundheilung, Hyperästhesie der Haut, Bauchschmerzen, 
gastroösophagealer Reflux, Blähungen oder Völlegefühl, Hyperhidrose, Aufmerksamkeitsdefizite, ver-
minderte Arbeitsgedächtnisleistung, Infektionen der oberen Atemwege, Hypersomnie, Schwindel 

70–79% 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401.t001 
 

 
Menschen mit GJH, muskuloskelettalen Komplikationen und Schmerzen mit oder ohne begleitende 
Komorbiditäten, die die Kriterien für hEDS nicht erfüllen, können unter die diagnostische Kategorie 
der Hypermobilitäts-Spektrum-Erkrankung (HSD) fallen, für die dieselben Behandlungsansätze 
gelten [5,6]. Daher werden in diesem Artikel die Begriffe hEDS/HSD gemeinsam verwendet, ob-
wohl wir feststellen, dass mehr Menschen mit HSD als mit hEDS diagnostiziert werden. hEDS/HSD 
wird wahrscheinlich insgesamt unterdiagnostiziert, aber neuere Schätzungen gehen davon aus, dass 
die kombinierte Prävalenz von hEDS und HSD in der Größenordnung von 1:600 bis 1:900 liegt [4], 
wobei viele Schwangere betroffen sind [7]. Getrennte Prävalenzschätzungen für hEDS und HSD 
liegen derzeit nicht vor. Patientinnen mit hEDS/HSD weisen multisystemische Anzeichen, Symp-
tome und Komorbiditäten auf, von denen die häufigsten in Tabelle 1 aufgeführt sind, die mit Ge-
nehmigung von Hamonet und Kollegen übernommen wurde [8]. 

Was die in Tabelle 1 dargestellten Häufigkeiten betrifft, so traten in der Kontrollgruppe Symp-
tome mit einer Häufigkeit von <10 % auf, mit folgenden Ausnahmen: Schlafprobleme (26 %), In-
fektionen der oberen Atemwege (23 %), Blähungen oder Völlegefühl (19 %), gastroösophagealer 
Reflux (13 %) und Meno-/Metrorrhagie (11 %). 

Die Prävalenz von Problemen in der Geburtshilfe, im Beckenbereich und im Reproduktionssys-
tem ist bei Frauen im gebärfähigen Alter mit hEDS/HSD deutlich höher als in der allgemeinen Be-
völkerung im gebärfähigen Alter [9,10]. Die Symptome können stark beeinträchtigend sein; und 
sich während der Schwangerschaft und Geburt verschlimmern oder verbessern, wenn der Hormon-
spiegel erhöhrt ist [7,11–13]. Dennoch gibt es nur wenig Literatur zur perinatalen Versorgung im 
Zusammenhang mit hEDS/HSD, was zu möglichen Missverständnissen und mangelndem Wissen 
bei einigen Angehörigen der Gesundheitsberufe führt [7,14]. In Gesprächen mit Patientinnengrup-
pen und Mitgliedern des Internationalen Konsortiums für Ehlers-Danlos-Syndrome und Hypermobi-
litäts-Spektrum-Erkrankung wurde deutlich, wie wichtig und notwendig internationale Leitlinien 
sind, die sich auf die vorhandene Evidenz und Experteninnen-/Expertenmeinungen stützen, um 
Leistungserbringern und Menschen mit diesen Erkrankungen im gebärfähigen Alter, Orientierung 
zu bieten. Darüber hinaus wurden evidenzbasierte Leitlinien am häufigsten sowohl von Hebammen, 
Gynäkologinnen und Gynäkologen als auch von gebärenden Menschen mit hEDS/HSD in einer 
großen internationalen Umfrage nachgefragt, in der das Wissen und das Bewusstsein von perinata-
lem Personal für die Unterstützung von Menschen mit hEDS/HSD, sowie die Erfahrungen von 
Menschen mit hEDS/HSD in der perinatalen Versorgung untersucht wurden [14]. 

In Anbetracht der obigen Ausführungen bestand das übergeordnete Ziel dieser Forschungsarbeit, 
in der gemeinsamen Erstellung internationaler evidenzbasierte Leitlinien für das Management von 
Schwangerschaft, Geburt und postnataler Erholung, im Zusammenhang mit hEDS/HSD. Als Grund-
lage für die gemeinsame Erstellung dieser Leitlinien wurde eine Übersichtsrecherche durchgeführt, 
um die folgende Frage zu beantworten: Was ist in der Literatur über Schwangerschaft, Geburt und 
postnatale Genesung bei Menschen mit hEDS/HSD bekannt?  
Übersichtsarbeiten unterscheiden sich von systematischen Berichten und eignen sich für die Über-
prüfung eines Literaturbestands, wobei die Erfahrung und das Fachwissen der Autorinnen und Auto-
ren genutzt werden [15]. Sie sind auch eine Ergänzung zur gemeinsamen Erstellung von Leitlinien 
und Leitfäden wie dieser [16] und werden empfohlen, um mehrere Fragen aus einem vielfältigen 
Literaturkorpus zu einem breiten Thema zu behandeln. Daher wurde eine Übersichtsarbeit als der 
rigoroseste Ansatz für die Bewertung der Evidenz und die Erstellung dieser Leitlinien angesehen, 
im Gegensatz zu einem systematischen Bericht, der methodisch geeignet ist, nur eine Frage zu be-
handeln. Unsere Übersichtsarbeit folgte einem bevorzugten Rahmen [17], der aus den folgenden 
Schritten besteht: (1) Identifizierung der Forschungsfrage(n), (2) Identifizierung der relevanten 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401.t001
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Studien, (3) Auswahl der Studien, (4) Kartierung der Daten, (5) Zusammenstellen, Zusammenfassen 
und Berichten der Ergebnisse, und (6) optionale Konsultationen. Wir haben auch Patientinnenvertre-
tungen einbezogen und dafür gesorgt, dass alle Interessengruppen einbezogen wurden, um die 
Strenge unseres Prüfungsansatzes zu verbessern [18]. Dies entsprach auch unserem Ziel, die Ergeb-
nisse einer Übersichtsarbeit für die gemeinsame Erstellung von evidenzbasierten Leitlinien in die-
sem Kontext zu nutzen. 
 
Methoden 
Diese Forschung wurde mit Hilfe evidenzbasierter Ansätze durchgeführt [19]. Neben einer Über-
sichtsarbeit wurde der dreiteilige Co-Rahmen „Co-define“ (Untersuchung von Problemen und posi-
tiven Aspekten), „Co-design“ (Priorisierung von Problemen und Entwicklung von Lösungen) und 
„Co-refine“ (gemeinsame Produktion und Weiterentwicklung) verwendet, um den vorliegenden 
Leitfaden gemeinsam zu erstellen [20]. Diese Mitgestaltung wird durch partizipative Maßnahmen-
forschung [21–23] und konzeptionelles Denken [24,25] untermauert. Bei der Fertigstellung der 
vorliegenden Leitlinien wurden auch persönliche Konsenssitzungen sowie Aktivitäten zur Einbezie-
hung von Patientinnen- und Öffentlichkeitsbeteiligung (PPI) durchgeführt, an denen weitere Patien-
tinnen- und Öffentlichkeitsgruppen beteiligt waren und die von der Ehlers-Danlos Society einberu-
fen wurden. 

Die Rekrutierung von Mitverfassern begann nach der ethischen Genehmigung durch die Univer-
sität des Hauptautors im März 2022 (Projekt P135062). Unsere Stichprobenstrategie war zielgerich-
tet. Mitglieder des „International Consortium on the Ehlers-Danlos syndromes and Hypermobility 
Spectrum Disorders (www.ehlers-danlos.com/international-consortium )“, darunter Menschen mit 
eigener Erfahrung sowohl mit hEDS/HSD, als auch mit Geburten sowie Ärztinnen, Ärzte, Wissen-
schaftlerinnen und Wissenschaftler erhielten Informationen per E-Mail und wurden zur Teilnahme 
eingeladen. 

Sobald die Zustimmung vorlag, erhielt jede unterstützende Person Zugang zum Online-Koopera-
tionsraum des Projekts und wurde aufgefordert, die Projektwebsite „co-creating welfare“ 
(http://ccw.southdenmark.eu/) zu besuchen, um sich mit den Grundsätzen der Mitgestaltung ver-
traut zu machen. Diejenigen, die ihr Einverständnis zur Teilnahme gaben, wurden eingeladen, an 
einer Reihe von Online-Mitgestaltungs-Workshops teilzunehmen, die von der Ehlers-Danlos 
Society veranstaltet und von der Hauptautorin geleitet wurden. 

Während des ersten Mitgestaltungs-Workshops konzentrierten sich die Aktivitäten auf die „Co-
Definition“ der Themen, Probleme und positiven Aspekte der perinatalen Betreuung in diesem Kon-
text. Danach wurden die Mitwirkenden aufgefordert, die ermittelten Probleme zu priorisieren, Lö-
sungen zu finden und gemeinsam in Echtzeit eine fachliche Anleitung zu „entwerfen“. Diese wur-
den dann gemeinsam erarbeitet und verfeinert. Sowohl während als auch außerhalb der zweiwö-
chentlich stattfindenden „Co-Refining“-Workshops wurden die Mitwirkenden aufgefordert, die 
Leitlinien in einer iterativen Abfolge von Diskussionen und kommentierten Co-Refinements mitzu-
verfeinern. 

Die Mitgestaltung begann im März 2022 und endete im November 2023 nach einer persönlichen 
Konsenssitzung in Arizona (August 2022) und Aktivitäten zur Einbeziehung der Öffentlichkeit und 
der Patientinnen in Rom (September 2022), die von der Ehlers-Danlos Society ausgerichtet wurden. 
Im Laufe des Jahres 2023 wurden vier weitere „Co-Refining“-Workshops veranstaltet, um die ver-
bleibenden abweichenden Ansichten und Ideen zu diskutieren, bis Einstimmigkeit erzielt wurde. Im 
Einklang mit unserem evidenzbasierten Ansatz [19] wurden die Co-Creation-Aktivitäten durch un-
sere Übersichtsarbeit unterstützt, die zuletzt im September 2023 aktualisiert wurde. Die Expertinnen 
und Experten, die an der Erstellung der Leitlinien beteiligt waren, haben die Ergebnisse der einzel-
nen Artikel konsultiert und/oder diese zusammen mit ihrem praktischen Wissen und/oder ihren Er-
fahrungen, zur Unterstützung und Information der gemeinsam erstellten Leitlinien genutzt. 

Die Suchstrategie für unsere Übersichtsarbeit ist in Tabelle 2 dargestellt und wurde in Zusammenarbeit mit Bibliothekaren der Erasmus MC 
Medical Library in Rotterdam in den Niederlanden formuliert, einschließlich der bisherigen Nomenklatur. Die PRISMA-Erweiterung für Über-
sichtsarbeiten (PRISMA-ScR) wurde als Leitfaden für die Berichterstattung verwendet (siehe Checkliste in S1 File). 

Tabelle 2. Suchstrategie. 

Zwei Suchelemente: 
1. hypermobile Ehlers-Danlos-Krankheit (Typ 3; Hypermobilitäts-Spektrum-Erkrankung, ht) 
2. Schwangerschaft  
Embase (n = 171) 
((’Ehlers Danlos syndrome’/de AND (’hypermobility’/de OR ’joint mobility’/de OR ’hyperlaxity’/de)) OR ’ehlers danlos syndrome hypermobility type’/de OR 
’hypermobility syndrome’/de OR ’hypermobility spectrum disorder’/de OR ’hypermobile ehlers danlos syndrome’/de OR (((type-3 OR type3 OR type-III OR typeIII 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
http://www.ehlers-danlos.com/international-consortium
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OR hypermobil* OR ht OR h-t OR joint-mobil* OR joint-flexib* OR range-of-motion* OR hyperlaxit*) NEAR/9 (ehlers*) NEAR/9 (danlos*)) OR hEDS OR h-EDS 
OR EDS3 OR EDS-3 OR EDS-III OR EDSIII OR htEDS OR h-tEDS OR ((type-3 OR type3 OR type-III OR typeIII OR hypermobil* OR ht OR h-t OR joint-mobil* OR 
joint-flexib* OR range-of-motion* OR hyperlaxit*) NEAR/9 (EDS OR ehlers OR danlos)) OR ((hypermobilit*) NEAR/3 (disorder* OR syndrom*))):ab,ti,kw) AND 
(’pregnancy’/de OR ’pregnant woman’/de OR ’prenatal care’/de OR ’obstetric delivery’/exp OR ’birth’/exp OR ’pregnancy complication’/de OR ’gynecology’/de OR 
’uterus’/exp OR ’labor’/de OR ’prepregnancy care’/de OR ’breast feeding’/de OR ’infant feeding’/de OR ’cesarean section’/de OR ’expectant mother’/de OR (pregnan* 
OR gestation* OR antenatal* OR intrapartum* OR postnatal OR postpartum OR ((post OR ante OR intra) NEAR/3 (natal* OR partum* OR partum*)) OR delivery OR 
deliveries OR parturition* OR birth* OR childbirth* OR gynecolog* OR gynaecolog* OR obstetric* OR uter* OR labor OR labour OR pre-concept* OR preconcept* 
OR prepregnan* OR ((breast* OR infant*) NEAR/3 (feed*)) OR cesarean* OR caesarean* OR expectant-mother*):ab,ti,kw,jt) 
Medline (n = 110) 

 

((Ehlers-Danlos Syndrome/ AND Range of Motion, Articular/) OR Ehlers-Danlos syndrome type 3.rs. OR (((type-3 OR type3 OR type-III OR typeIII OR hypermobil* 
OR ht OR h-t OR joint-mobil* OR joint-flexib* OR range-of-motion* OR hyperlaxit*) ADJ9 (ehlers*) ADJ9 (danlos*)) OR hEDS OR h-EDS OR EDS3 OR EDS-3 OR 
EDS-III OR EDSIII OR htEDS OR h-tEDS OR ((type-3 OR type3 OR type-III OR typeIII OR hypermobil* OR ht OR h-t OR joint-mobil* OR joint-flexib* OR range- 
of-motion* OR hyperlaxit*) ADJ9 (EDS OR ehlers OR danlos)) OR ((hypermobilit*) ADJ3 (disorder* OR syndrom*))).ab,ti,kf.) AND (exp Pregnancy/ OR Pregnant 
Women/ OR Prenatal Care/ OR exp Delivery, Obstetric/ OR exp Parturition/ OR exp Pregnancy Complications/ OR Gynecology/ OR exp Uterus/ OR exp Labor, 
Obstetric/ OR exp Breast Feeding/ OR (pregnan* OR gestation* OR antenatal* OR intrapartum* OR postnatal OR postpartum OR ((post OR ante OR intra) ADJ3 
(natal* OR partum* OR partum*)) OR delivery OR deliveries OR parturition* OR birth* OR childbirth* OR gynecolog* OR gynaecolog* OR obstetric* OR uter* OR 
labor OR labour OR pre-concept* OR preconcept* OR prepregnan* OR ((breast* OR infant*) ADJ3 (feed*)) OR cesarean* OR caesarean* OR expectant-mother*).ab, 
ti,kf,jw.) 
Cochrane (n = 5) 

 

((((type NEXT 3 OR type3 OR type NEXT III OR typeIII OR hypermobil* OR ht OR h NEXT t OR joint NEXT mobil* OR joint NEXT flexib* OR range NEXT of 
NEXT motion* OR hyperlaxit*) NEAR/9 (ehlers*) NEAR/9 (danlos*)) OR hEDS OR h NEXT EDS OR EDS3 OR EDS NEXT 3 OR EDS NEXT III OR EDSIII OR 
htEDS OR h NEXT tEDS OR ((type NEXT 3 OR type3 OR type NEXT III OR typeIII OR hypermobil* OR ht OR h NEXT t OR joint NEXT mobil* OR joint NEXT 
flexib* OR range NEXT of NEXT motion* OR hyperlaxit*) NEAR/9 (EDS OR ehlers OR danlos)) OR ((hypermobilit*) NEAR/3 (disorder* OR syndrom*))):ab,ti,kw) 
AND ((pregnan* OR gestation* OR antenatal* OR intrapartum* OR postnatal OR postpartum OR ((post OR ante OR intra) NEAR/3 (natal* OR partum* OR par-
tum*)) OR delivery OR deliveries OR parturition* OR birth* OR childbirth* OR gynecolog* OR gynaecolog* OR obstetric* OR uter* OR labor OR labour OR pre 
NEXT concept* OR preconcept* OR prepregnan* OR ((breast* OR infant*) NEAR/3 (feed*)) OR cesarean* OR caesarean* OR expectant NEXT mother*):ab,ti,kw) 
Cinahl (n = 53) 

 

((MH Ehlers-Danlos Syndrome AND (MH Joint Instability OR MH Range of Motion)) OR TI(((type-3 OR type3 OR type-III OR typeIII OR hypermobil* OR ht OR h- 
t OR joint-mobil* OR joint-flexib* OR range-of-motion* OR hyperlaxit*) N9 (ehlers*) N9 (danlos*)) OR hEDS OR h-EDS OR EDS3 OR EDS-3 OR EDS-III OR 
EDSIII OR htEDS OR h-tEDS OR ((type-3 OR type3 OR type-III OR typeIII OR hypermobil* OR ht OR h-t OR joint-mobil* OR joint-flexib* OR range-of-motion* 
OR hyperlaxit*) N9 (EDS OR ehlers OR danlos))) OR AB(((type-3 OR type3 OR type-III OR typeIII OR hypermobil* OR ht OR h-t OR joint-mobil* OR joint-flexib* 
OR range-of-motion* OR hyperlaxit*) N9 (ehlers*) N9 (danlos*)) OR hEDS OR h-EDS OR EDS3 OR EDS-3 OR EDS-III OR EDSIII OR htEDS OR h-tEDS OR ((type- 
3 OR type3 OR type-III OR typeIII OR 
hypermobil* OR ht OR h-t OR joint-mobil* OR joint-flexib* OR range-of-motion* OR hyperlaxit*) N9 (EDS OR ehlers OR danlos)))) AND (MH Pregnancy+ OR MH 
Expectant Mothers OR MH Prenatal Care OR MH Delivery, Obstetric+ OR MH Pregnancy Complications+ OR Gynecology+ OR MH Uterus+ OR MH Labor+ OR 
MH Breast Feeding+ OR MH Obstetrics OR TI(pregnan* OR gestation* OR antenatal* OR intrapartum* OR postnatal OR postpartum OR ((post OR ante OR intra) 
N2 (natal* OR partum* OR partum*)) OR delivery OR deliveries OR parturition* OR birth* OR childbirth* OR gynecolog* OR gynaecolog* OR obstetric* OR uter* 
OR labor OR labour OR pre-concept* OR preconcept* OR prepregnan* OR ((breast* OR infant*) N2 (feed*)) OR cesarean* OR caesarean* OR expectant-mother*) 
OR AB(pregnan* OR gestation* OR antenatal* OR intrapartum* OR postnatal OR postpartum OR ((post OR ante OR intra) N2 (natal* OR partum* OR partum*)) OR 
delivery OR deliveries OR parturition* OR birth* OR childbirth* OR gynecolog* OR gynaecolog* OR obstetric* OR uter* OR labor OR labour OR pre-concept* OR 
preconcept* OR prepregnan* OR ((breast* OR infant*) N2 (feed*)) OR cesarean* OR caesarean* OR expectant-mother*) OR JT(pregnan* OR gestation* OR antena-
tal* OR intrapartum* OR postnatal OR postpartum OR ((post OR ante OR intra) N2 (natal* OR partum* OR partum*)) OR delivery OR deliveries OR parturition* OR 
birth* OR childbirth* OR gynecolog* OR gynaecolog* OR obstetric* OR uter* OR labor OR labour OR pre-concept* OR preconcept* OR prepregnan* OR ((breast* 
OR infant*) N2 (feed*)) OR cesarean* OR caesarean* OR expectant-mother*)) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401.t002 
 

Die Sichtung der Artikel wurde von zwei Teammitgliedern (SP und ILR) geleitet, die alle Mit-
wirkenden bei den zweiwöchentlichen Treffen in die Entscheidungsfindung einbanden.  
Die endgültigen Artikel wurden in die Leitlinien aufgenommen, wenn sie primäre Forschungsergeb-
nisse in Bezug auf die Geburt von Kindern bei hEDS/HSD enthielten. Auch Fallberichte wurden zur 
Erstellung der Leitlinien herangezogen. Hinsichtlich der Sprache der zu überprüfenden Artikel gab 
es keine Einschränkungen, und unser Team war in der Lage, Artikel in den folgenden Sprachen zu 
übersetzen und zu überprüfen: Englisch, Französisch, Spanisch, Italienisch, Russisch, Schwedisch, 
Norwegisch, Niederländisch, Dänisch, Deutsch und Portugiesisch. Artikel, die sich nicht auf das 
„Kinder bekommen“ im Zusammenhang mit hEDS/HSD bezogen, wurden ausgeschlossen.  

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401.t002
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Neben der Aufnahme neu veröffentlichter, begutachteter Artikel, die über berufliche Netzwerke 
weitergegeben wurden, wurden auch die Referenzlisten identifizierter Artikel und Literaturübersich-
ten auf weitere relevante Zitate überprüft. Literaturübersichten wurden ausgeschlossen, wenn sie 
nicht auch eine klinische Fallstudie enthielten. Die Autorinnen und Autoren aller ausgewählten 
Artikel wurden aufgefordert, weitere verfügbare Belege für die Aufnahme in die Studie anzubieten. 
Um die Strenge unseres Ansatzes weiter zu verbessern, wurden Primärforschungsartikel (ohne Fall-
studien), die die Einschlusskriterien erfüllten, anschließend mit dem Mixed Methods Appraisal Tool 
(MMAT) einer Qualitätsbewertung unterzogen, mit dem Forscher gleichzeitig die Validität und 
Zuverlässigkeit sowohl quantitativer als auch qualitativer empirischer Studien bewerten können 
[26]. Die Qualitätsbewertung reicht von *, wenn ein Kriterium erfüllt ist, bis *****, wenn alle fünf 
Kriterien erfüllt sind [27]. Die endgültigen Bewertungen wurden von drei Teammitgliedern (ILR, 
SD und SP) in Absprache vorgeschlagen und dann vom gesamten Co-Creation-Team vereinbart. 

Die Mitwirkenden berücksichtigten die identifizierte Evidenz und kontextualisierten sie im Rah-
men der Koproduktion von Leitlinien, wobei sie sich an den Grundsätzen des WHO-INTEGRATE-
Rahmens für evidenzbasierte Entscheidungen orientierten [28]. Die Mitwirkenden formulierten 
Leitlinien im Einklang mit bewährten Verfahren und bei fehlender Evidenz [19] auf der Grundlage 
praktischer und klinischer Erfahrungen und unter Einbeziehung von Menschen mit Lebenserfah-
rung. Nach Fertigstellung der Leitlinien wurden externe Mitglieder des internationalen Konsortiums 
mit einschlägigem Fachwissen, das sich von dem des Mitwirkenden-Teams unterschied, eingeladen, 
die endgültigen Leitlinien auf Klarheit und Relevanz zu prüfen. 

Diese Forschung fand in einem Kontext statt, in dem schwarze Minderheiten und andere ethni-
sche Gemeinschaften, die Lesben-, Schwulen-, Bisexuellen-, Transgender-, Queer- und/oder Questi-
oning-, Intersexuellen-, Asexuellen- und Two-Spirit-Gemeinschaft (LGTBQIA2S+) sowie Men-
schen mit niedrigem sozioökonomischem Status täglich mit Herausforderungen konfrontiert sind 
und Diskriminierung im Gesundheitswesen erfahren [29]. Daher wurde in der gesamten Berichter-
stattung eine geschlechtsspezifische Sprache verwendet, die die Person in den Mittelpunkt stellt. 
Alle Mitwirkenden billigten einstimmig die endgültigen Leitlinien, über die hier berichtet wird. 

 
Einbeziehung von Patientinnen und Öffentlichkeit 
Die Einbeziehung von Patientinnen und Interessenvertretungen in die Leitlinienentwicklung wird 
international befürwortet [30]. Wir berichten über die Aktivitäten der PPI, die gemäß der Kurzform-
Checkliste Guidance for Reporting Involvement of Patients and the Public (GRIPP2) [31] durchge-
führt wurden. Um das Potenzial für Voreingenommenheit zu verringern, waren die vorherigen Be-
ziehungen zu den an den PPI-Aktivitäten beteiligten Menschen und dem Mitwirkenden-Team mini-
mal, und die Aktivitäten entsprachen den bewährten Verfahren [30]. 

Zielsetzung. Ziel der PPI in dieser Studie war es, die Öffentlichkeit und Menschen mit Le-
benserfahrung mit hEDS/HSD und Kinderwunsch in die Mitgestaltung internationaler Leitlinien 
für das Management von Schwangerschaft, Geburt und postnataler Erholung im Kontext von 
hEDS/HSD einzubeziehen. Es war uns auch ein Anliegen, diese Publikation gemeinsam mit den-
jenigen zu verfassen und zu verbreiten, die Erfahrungen mit der Geburt eines Kindes, bei vorlie-
gender hEDS/HSD - Erkrankung, gemacht haben. 

Methoden. An diesem Projekt waren Patientinnen von Anfang an beteiligt, sowohl als Mitge-
staltende und Schreibende als auch als Beratende mit Lebenserfahrung mit hEDS/HSD und/oder 
der Geburt eines Kindes. Alle Patientinnen und die Öffentlichkeit, die an den von der Ehlers-Dan-
los Society veranstalteten Konferenzen in Arizona (August 2022) und Rom (September 2022) 
teilnahmen, wurden eingeladen, die Leitlinien gemeinsam mit dem Mitwirkenden-Team persön-
lich zu kommentieren und zu gestalten. Weitere Kommentare wurden auch über den Newsletter 
des Global Affiliation Programm der Ehlers-Danlos Society und über eine separate, von MB on-
line moderierte Fokusgruppe der EDS-Mitglieder eingeholt, an der 12 Teilnehmer aus den USA, 
Kanada, Schweden, Luxemburg und Deutschland teilnahmen. Alle Kommentare, die sich aus 
diesen Aktivitäten ergaben, wurden gesammelt und an das Mitwirkenden-Team weitergeleitet. Sie 
wurden dann gemeinsam untersucht, um gemeinsame Themen, Ideen und Bedeutungsmuster zu 
identifizieren, die dann zu Themen gruppiert wurden. 

 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Ergebnisse. Die Themen bezogen sich auf „Schlüsselthemen“ für die Aufnahme in die Leitli-

nien und betrafen den Umgang mit Fehlgeburten und Schwangerschaftsabbrüchen, Komorbiditä-
ten, Kausalzusammenhänge, Anästhesie, Inkontinenz und Risikobewertungen sowie den Umgang 
mit Symptomen wie erhöhter Gelenkhyperlaxität und Schmerzen. Diejenigen, die sich an der PPI 
beteiligten, forderten vom Mitwirkenden-Team Leitlinien für die präkonzeptionelle, vorgeburtli-
che, intrapartale und postpartale Phase. 

Diskussion und Schlussfolgerungen. Die PPI hat diese Studie insgesamt wesentlich beein-
flusst. Ein ausgesprochen positiver Aspekt der Beteiligung an der PPI von Anfang an bedeutete, 
dass wir uns auf das Wesentliche konzentrieren und den Fachleuten die Stimmen von Menschen mit 
Lebenserfahrung übermitteln konnten. Dennoch war es eine Herausforderung, das Wissen, die Stim-
men und die Bedenken von Expertinnen und Experten mit Lebenserfahrung und praktizierenden 
Klinikern in Einklang zu bringen. 

Überlegungen. Aufgrund früherer negativer Erfahrungen mit Klinikern im Gesundheitswesen 
zweifelten einige der an den PPI-Aktivitäten Beteiligten an der Fähigkeit von Ärztinnen und Ärzten, 
ihre Initiative zu nutzen oder eine grundlegende, kompetente und mitfühlende Pflege zu leisten, und 
forderten daher, dass die Leitlinien grundlegende Prinzipien der medizinischen Praxis enthalten. 
Dies war für die klinischen Fachkräfte frustrierend, da sie befürchteten, dass sich die Ärzteschaft 
von Leitlinien, die ihre Grundausbildung wiederholten, abwenden würden. Die Wiederherstellung 
des Vertrauens zwischen Ärztinnen und Ärzte und denjenigen, die über gelebte Erfahrungen in die-
sem Bereich verfügen, könnte dieses Hindernis für zukünftige PPI-Aktivitäten beseitigen. 

 
Ergebnisse 
Insgesamt 15 Mitwirkende aus dem Vereinigten Königreich, den Vereinigten Staaten von Amerika, 
Kanada, Frankreich und den Niederlanden trugen dazu bei, das Ziel dieser Untersuchung zu errei-
chen. Die Mitwirkenden repräsentierten eine Vielzahl von Berufen, darunter Hebammenwesen, 
Geburtshilfe, Mutter-Kind-Medizin, Rheumatologie, staatlich geprüfte Diätassistentin und Diätas-
sistenten, Ernährungswissenschaftlerinnen und Ernährungswissenschaftler, Physiotherapeutinnen 
und Physiotherapeuten, klinische Genetikerinnenen und Gentiker, Krankenpflegerinnen und Kran-
kenpfleger, klinische Forschung und Schmerztherapie. Zu den Mitwirkenden gehörten auch Patien-
tinnenvertretende, die sowohl mit hEDS/HSD als auch mit dem „Kinder bekommen“ Erfahrung 
haben. Alle Mitwirkenden waren an der Erstellung des Abschlussberichts und der Leitlinien betei-
ligt und werden daher in diesem Artikel als Mitverfasser aufgeführt. 

Abb. 1 zeigt, wie die endgültigen Artikel (n = 35), die aus unseren Literaturrecherchen hervor-
gingen, nach der Entfernung von Duplikaten für die Aufnahme identifiziert wurden. 

Bei den endgültigen Artikeln, die unsere Einschlusskriterien erfüllten, handelte es sich um Pri-
märforschungsstudien (n = 14) und Fallstudien (n = 21). Sie umfassten insgesamt 1.260.317 Teil-
nehmer. Unsere Zusammenstellung und Zusammenfassung der Ergebnisse ist in Tabelle 3 zu fin-
den, die Einzelheiten zu den Artikeln, den Ergebnissen und den Qualitätsbewertungen enthält. 

Die endgültigen Leitlinien wurden grob in die folgenden Kategorien eingeteilt, die in Tabelle 4 
dargestellt sind:  

Präkonzeptionell (Empfängnis und Screening), vorgeburtlich (Risikobewertung, Umgang mit 
Fehlgeburten und Schwangerschaftsabbrüchen sowie Mobilität), Geburtshilfe (Risikobewertung, 
Wahl des Geburtsortes, Art der Geburt/beabsichtigter Geburtsort, Mobilität während der Wehen und 
Anästhesie) und nach der Geburt (Wundheilung, Beckengesundheit, Versorgung des Neugeborenen 
und Säuglingsernährung). Unsere Beilage enthält auch Leitlinien für die Physiotherapie (siehe Ta-
belle in S2 File). Diese kann eher als Leitfaden und nicht als Richtlinie dienen, da die Fachkräfte bei 
der Pflege einen individuellen Ansatz verfolgen. 

 
Diskussion 
In diesem Artikel wird ein internationaler Konsens von Leitlinien für das Management von Kindern 
mit hEDS/HSD vorgestellt, der mit Hilfe von systematischen und Mitwirkenden-Ansätzen sowie 
einer Vielzahl von PPI-Aktivitäten zustande kam. Während wir auf früheren Überlegungen zur Ver-
sorgung aufbauen [11–13], stellen diese Leitlinien die ersten ihrer Art dar, die in internationaler 
multidisziplinärer Zusammenarbeit unter Einbeziehung der Patientinnenperspektive entstanden sind. 
Nach Ansicht unserer Expertinnen und Experten können viele der Leitlinien 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Abb. 1. PRISMA-Flussdiagramm der Ergebnisse der Datenbanksuche. 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401.g001 
 

 

 
auch auf andere Subtypen von EDS (mit Ausnahme des vaskulären EDS) angewendet werden, obwohl 
jeder Typ durch zukünftige Forschung individuell betrachtet werden sollte. Medizinisches Fachperso-
nal kann diese Richtlinien auch für Patientinnen mit generalisiertem HSD in Betracht ziehen, da die 
zugrundeliegenden Pflegeprinzipien weitgehend die gleichen sind. Da JHS nicht von hEDS/HSD 
unterschieden werden kann und wahrscheinlich allelisch ist, sollte dieser Leitfaden auch für Men-
schen gelten, die diagnostisch als JHS eingestuft werden. Wir bieten auch Strategien für den Umgang 
mit den mit hEDS/HSD assoziierten Komorbiditäten an, obwohl wir uns darüber im Klaren sind, dass 
in diesen Bereichen weitere Forschung erforderlich ist und ein detaillierterer Expertinnen- und Exper-
tenkonsens gerechtfertigt ist [73,74,123]. 

Die Leitlinien wurden gemeinsam in die folgenden Kategorien eingeteilt: Präkonzeptionell (Emp-
fängnis und Screening), vorgeburtlich (Risikobewertung, Umgang mit Fehlgeburten 
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Tabelle 3. Ausgewählte Artikeldetails und Bewertungsergebnisse. 

 

Artikel Herkunftsland Studientyp und Teilnehmer Zusammenstellung und Zusammenfassung der 
Ergebnisse 

MMAT Score  
(* wenn ein Krite-
rium erfüllt ist, 
***** wenn alle fünf 
Kriterien erfüllt 
sind) 

Empirische Artikel 
Kanjwal et al. 
(2010) [32] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Retrospektive Kohortenstudie von Patien-
tinnen mit POTS mit Merkmalen eines Ge-
lenkhypermobilitätssyndroms (JHS) (nach 
Beighton-Kriterien) (n = 26). 

• Migräne war eine häufige Komorbidität 
(73 vs. 29 %, p = 0,001). 

• Bei zwei Patientinnen wurde das POTS 
durch eine Schwangerschaft ausgelöst, bei 
drei durch eine Operation, eine Harnwegs-
infektion bzw. einer Viruserkrankung. 

• Die häufigsten klinischen Merkmale waren 
Müdigkeit (58 %), orthostatisches Palpitieren 
(54 %), Präsynkopen (58 %) und Synkopen (62 
%). 

• Patientinnen mit POTS und JHS scheinen im 
Vergleich zu POTS-Patientinnen ohne JHS 
in einem früheren Alter symptomatisch zu 
werden. Darüber hinaus traten bei Patientin-
nen mit JHS häufiger Migräne und Synkopen 
auf als bei Patientinnen ohne JHS. 

***** 

Pearce et al. 
(2023) [10] 

Großbritannien, 
USA, Australien, 
Kanada, Neusee-
land und Irland 

Eine große internationale Online-Umfrage 
wurde von Teilnehmerinnen mit Geburtener-
fahrung und einer Diagnose von hEDS/HSD 
ausgefüllt (n = 947, Gesamtzahl der Schwan-
gerschaften = 1338). 

• Von den Babys, die nach der 24. Woche ge-
boren wurden (N = 1230), waren 190 (15,45 
%) Frühgeburten (vor der 37. Woche), da-
runter 7 Totgeburten. 

• Von den 183 Frühgeburten waren 149 Ein-
lingsschwangerschaften (80 vaginale Gebur-
ten; 69 Kaiserschnittgeburten) und 34 Zwil-
linge (7 vaginale Geburten; 27 Kaiserschnitt-
geburten) 

• 44,80 % (N = 551; Vaginalgeburten = 358; 
Kaiserschnittgeburten = 193) waren termin-
gebundene Geburten vor dem Geburtstermin 
(zwischen ý37 Wochen und <40 Wochen) 
und 39,76 % (N = 489; Vaginalgeburten = 
402; Kaiserschnittgeburten = 87) Geburten 
nach dem Geburtstermin (ý40 Wochen) 

• Präeklampsie, Eklampsie, vorzeitiger Blasen-
sprung, Frühgeburt, präpartale Blutung, post-
partale Blutung, Hyperemesis gravidarum, 
Schulterdystokie, Infektion der Kaiserschnitt-
wunde, postpartale Psychose, posttraumati-
sche Belastungsstörung, vorzeitige Wehen 
und Geburten vor der Ankunft am Geburtsort 
traten bei Menschen mit hEDS/ HSD häufiger 
auf als in der Allgemeinbevölkerung 

***** 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Tabelle 3. (Fortsetzung) 
 

Artikel Herkunftsland Studientyp und Teilnehmer Zusammenstellung und Zusammenfassung der 
Ergebnisse 

MMAT Score  
(* wenn ein Krite-
rium erfüllt ist, 
***** wenn alle fünf 
Kriterien erfüllt 
sind) 

Wright et al. 
(2023) [33] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Retrospektive Kohortenstudie von Menschen 
mit EDS (alle Arten), die zwischen den Jahren 
2016 und 2020 entbunden haben (n = 7378) 

• Die Prävalenz von EDS in der Schwanger-
schaft lag bei 4,1 pro 10.000 Geburten, wo-
bei der Trend über den fünfjährigen Stu-
dienzeitraum von 2,7 auf 5,2 pro 10.000 ge-
burtsbedingte Krankenhausaufenthalte an-
stieg. 

• Diejenigen mit EDS lebten mit größerer 
Wahrscheinlichkeit im obersten Quartil des 
Medians der Postleitzahl. 

• Schwangerschaften bei Menschen mit EDS 
waren mit Frühgeburtlichkeit (aOR 1,43, 95% 
CI 1,23, 1,65), schwerer Morbidität des gebä-
renden Elternteils (aOR 1,79, 95% CI 1,34, 
2,38) und Zervixinsuffizienz (aOR 2,17, 95% 
CI 1,48, 3.18) verbunden. 

• Bei Frauen mit EDS war es wahrscheinlicher, 
dass sie per Kaiserschnitt entbanden (aOR 
1,29, 95% CI 1,19, 1,40) und eine Nachge-
burtsblutung hatten (aOR 1,31, 95% CI 1,10, 
1,57), sowohl in unbereinigten (OR 1,76, 95% 
CI 1,37, 2,25) als auch in bereinigten Model-
len (aOR 1,78, 95% CI 1,39, 2,29). 

• Von den 6117 mit EDS, die auf eine postpar-
tale Wiederaufnahme untersucht wurden, 
wurden 3 % wieder aufgenommen, 60 % da-
von innerhalb von 10 Tagen nach der geburts-
bedingten Krankenhauseinweisung, gegen-
über 1,7 % der Geburten ohne EDS (aOR 
1,78, 95 % CI 1,39, 2,29). 

***** 

Castori, et al. 
(2012) [34] 

Italien Eine Kohortenstudie mit 42 Menschen im ge-
bärfähigen Alter mit Gelenkhypermobilitätssyn-
drom, die eine oder mehrere Schwangerschaften 
hatten. Empfängnis insgesamt (n = 93). 

• Spontane Schwangerschaftsabbrüche (16,1%) 
• Freiwillige Abbrüche (6,5%) 
• Frühgeburten (10,7%) 
• Geburten bei >37 Schwangerschaftswochen 

(66,7%) 
• Nicht-operative vaginale Geburten (72,2%) 
• Zangen-/Vakuumgeburten (5,5%) Kai-

serschnittgeburten (22,3%) 
• Abnorme Narbenbildung nach Kaiserschnitt 

oder Episiotomie (46,1%) 
• Blutungen (19.4%) 
• Beckenbodenvorfall (15.3%) 
• Tiefe Venenthrombose (4,2%) 
• Steißbeinluxation (1,4%) 
• Prolapse waren die klinisch relevanteste Kom-

plikation, die mit einer Episiotomie einherging. 
• Insgesamt waren die Ergebnisse gut, es gab 

keine Totgeburten und keine fetalen/ neonatalen 
hypoxischen/ischämischen Ereignisse. 

• Die Lokal-/Totalanästhesie wurde bei 17 
Schwangerschaften erfolgreich und ohne 
Probleme durchgeführt. 

***** 

Hugon-Rodin 
et al. (2016) [35] 

Frankreich Kohortenstudie mit 386 konsekutiven Menschen 
mit der Diagnose hEDS/HSD. 

• Dyspareunie (43%). 
• Geburt per Kaiserschnitt (14,6%) Frühgeburten 

(6,2%) 
• Mehrfacher Spontanabort (13%) 
• Spontaner Schwangerschaftsabbruch (28%) 

***** 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Tabelle 3. (Fortsetzung) 
 

Artikel Herkunftsland Studientyp und Teilnehmer Zusammenstellung und Zusammenfassung der 
Ergebnisse 

MMAT Score  
(* wenn ein Krite-
rium erfüllt ist, 
***** wenn alle fünf 
Kriterien erfüllt 
sind) 

Spiegel et al. 
(2022) [36] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Bevölkerungsbasierte retrospektive Kohorten-
studie von Menschen mit EDS, die zwischen 
den Jahren 1999 und 2014 geboren haben (n = 
1042) 

• Die Prävalenz von EDS in der Schwanger-
schaft lag bei 7 pro 100.000 Geburten, mit 
steigender Tendenz über den 16-jährigen 
Studienzeitraum (p < .0001) 

• Diejenigen mit EDS waren mit größerer 
Wahrscheinlichkeit Kaukasier, gehörten zu ei-
nem höheren Einkommensquartil und rauch-
ten. 

• Schwangerschaften bei Frauen mit EDS waren 
mit Frühgeburtlichkeit, 1,47 aOR (1,18-1,82), 
Zervixinsuffizienz, 3,11 aOR (1,99-4,85), An-
tepartale-Blutung, 1,71 aOR (1,16-2,50), Pla-
zenta previa, 2,26 aOR (1,35-3,77) und mütter-
lichem Tod, 9,04 aOR (1,27-64,27) verbunden 

• Frauen mit EDS hatten eine höhere Wahr-
scheinlichkeit, per Kaiserschnitt zu entbin-
den, 1,55 aOR (1,36-1,76), längere postpar-
tale Aufenthalte (>7 Tage), 2,82 aOR (2,08-
3,85), und ein Neugeborenes mit intrauteriner 
Wachstumsrestriktion, 1,81 aOR (1,29-2,54) 

***** 

Pezaro et al. 
(2020) [7] 

Vereinigtes König-
reich, Vereinigte 
Staaten von Ame-
rika und Kanada 

Qualitative Interviewstudie mit Wöchnerinnen, 
bei denen unter einer früheren Nosologie 
hEDS/HSD oder eine gleichwertige Diagnose 
gestellt worden war (n = 40). 

 
• Verschlimmerung der Symptome wäh-

rend der Schwangerschaft und postnatale 
Komplikationen. 

• Die Anästhesie war Berichten zufolge häufig 
unwirksam. 

• Lange Latenzphasen der Wehen entwi-
ckelten sich schnell zu rasch fortschrei-
tenden aktiven Wehen und Geburten. 

• Es wurde beobachtet, dass das Personal der 
Geburtshilfe durch unerwartete Ergebnisse in 
Panik versetzt wurde und dass es ihm an 
Wissen und Verständnis mangelte. 

• Mangelhafte Pflege führte zu mangeln-
dem Engagement, Traumata, Stress, 
Ängsten und der Vermeidung künftiger 
Kinder. 

***** 

Knoepp et al. 
(2013) [37] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Teilnehmende einer Längsschnitt-Kohortenstudie 
über Beckenbodenstörungen nach der Geburt (n = 
587). 

 
• Hypermobilität wurde bei 46 (7,8 %) diag-

nostiziert und war mit einer geringeren 
Wahrscheinlichkeit einer Kaiserschnittge-
burt nach vollständiger zervikaler Dilata-
tion oder operativer vaginaler Entbindung 
verbunden, 0,51 aOR (0,27-0,95). 

• Ein Riss des Analsphinkters war bei den 
Frauen mit Hypermobilität unwahrschein-
lich, 0,19 aOR (0,04-0,80). 

**** 

Solak et al. 
(2009) [38] 

Türkei Fragebogenstudie mit schwangeren gleichge-
schlechtlichen Frauen (n = 70) und altersglei-
chen nicht schwangeren gleichgeschlechtlichen 
Frauen (n = 40). 

• Die Prävalenz von temporomandibulärer 
Dysfunktion (TMD) und systemischer 
Gelenkhypermobilität in der Schwanger-
schaft war im Vergleich zu altersgleichen 
nicht schwangeren Menschen nicht hoch. 

• 35 % der Patientinnen mit TMD wiesen 
eine allgemeine Gelenkhypermobilität 
auf. 

• Keine Korrelation zwischen systemi-
scher Gelenkhypermobilität und 
TMD. 

*** 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Tabelle 3. (Fortsetzung) 
 

Artikel Herkunftsland Studientyp und Teilnehmer Zusammenstellung und Zusammenfassung der 
Ergebnisse 

MMAT Score  
(* wenn ein Krite-
rium erfüllt ist, 
***** wenn alle fünf 
Kriterien erfüllt 
sind) 

Sundelin et al. 
(2017) [39] 

Schweden Kohortenstudie mit 314 Einzelgeburten von 
Frauen mit JHS/EDS vor der Entbindung im 
Vergleich zu 1 247 864 Einzelgeburten von 
Frauen ohne JHS/EDS-Diagnose. 

• Kein erhöhtes Risiko für Frühgeburt, vorzei-
tigen Blasensprung, Kaiserschnitt, Totgeburt, 
niedrige APGAR-Werte, kleine oder große 
Babys im Verhältnis zum Gestationsalter. 

• Bei Frauen mit Ehlers-Danlos-Syndromen (n 
= 62) war das Risiko einer Geburtseinleitung 
und einer Amniotomie höher. 

*** 

Sorokin et al, 
(1994) [40] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Querschnittserhebung bei 68 gleichge-
schlechtlichen Frauen der Ehlers-Danlos Nati-
onal Foundation (EDNF) 

• Die Totgeburtenrate betrug 3,15% (3/95). 
• Die Frühgeburtenrate lag bei 23,1 % (22/95). 
• Die Spontanabortrate lag bei 28,9 % 

(40/138). 
• Die Kaiserschnittrate lag bei 8,4 %. 
• 14,7% hatten perinatale Blutungsprobleme. 

* 

Hurst et al, 
(2014)[9] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Querschnittsstudie mit 1.769 Mitgliedern der 
Ehlers-Danlos National Foundation; 1.225 mit 
einer bestätigten Diagnose von EDS 

• Die Raten der geburtshilflichen Ergebnisse für 
diejenigen, die mindestens eine Schwanger-
schaft meldeten, umfassten eine Termin-
schwangerschaft in 69,7 % 

• Frühgeburt in 25,2% 
• Spontanabort in 57,2 % 
• Ektopische Schwangerschaft in 5,1% 
• Unfruchtbarkeit wurde von 44,1 % der 

Umfrageteilnehmerinnen angegeben. 
• Normale Menstruationszyklen wurden nur 

von 32,8 % angegeben. 
• Gynäkologische Schmerzen wie 

Dyspareunie wurden von 77,0 % 
angegeben. 

* 

Lind et al, (2002) 
[41] 

Niederlande Retrospektive Fragebogenstudie unter Mitglie-
dern der niederländischen Ehlers-Danlos-Vereini-
gung. 66 betroffene gleichgeschlechtliche Frauen 
(alle Arten von EDS) und 33 nicht betroffene. 

• Hohe Rate an Beckenschmerzen und Instabi-
lität (26 % gegenüber 7 %). 

• Bei den mütterlichen Komplikationen han-
delte es sich um Beckenschmerzen und In-
stabilität (26 % vs. 7 %). 

• Frühgeburten traten bei 21 % der Be-
troffenen auf, verglichen mit 40 % der 
Nicht-Betroffenen mit einem betroffe-
nen Säugling 

• Bei den Frauen mit EDS traten postpartale 
Blutungen (19 % gegenüber 7 %) und kompli-
zierte Dammwunden (8 % gegenüber 0 %) 
häufiger auf als bei den nicht betroffenen 
Frauen. 

• Das Floppy-Infant-Syndrom wurde bei 13 % 
der betroffenen Säuglinge diagnostiziert und 
trat bei den nicht betroffenen Neugeborenen 
nicht auf. 

* 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Artikel Herkunftsland Studientyp und Teilnehmer Zusammenstellung und Zusammenfassung der 
Ergebnisse 

MMAT Score  
(* wenn ein Krite-
rium erfüllt ist, 
***** wenn alle fünf 
Kriterien erfüllt 
sind) 

Karthikeyan, 
et al (2018) [42] 

Vereinigtes Kö-
nigreich 
 

Kohortenstudie über Gebärende mit hEDS/ HSD 
(n = 8). 

• Die Mehrheit hatte während der Schwan-
gerschaft Schmerzen im Beckengürtel. 

• Eine Patientin litt unter schweren gast-
rointestinalen Hypomotilitätssympto-
men und benötigte eine perkutane endo-
skopische Gastrostomie (PEG) zur Er-
nährung. 

• Symptome eines gastroösophagealen Re-
fluxes aufgrund einer Hiatushernie (n = 2). 

• Geburtshilflich indizierte Geburten per 
Kaiserschnitt (n = 5). 

• Ablehnung einer vaginalen Geburt aus 
Angst vor rezidivierenden Hüftgelenksver-
renkungen und geburtshilflicher Cholestase 
(n = 1). 

• Vaginale Frühgeburt in der 29/40 Schwanger-
schaftswoche (n = 1). 

• Vaginale Geburt in der 39/40 Schwanger-
schaftswoche (n = 1). 

• Plazentaablösung in der 31/40 Schwanger-
schaftswoche (n = 1). 

• Die Peridualanästhesie zur Schmerzlinderung 
bei Wehen/Kaiserschnitt erwies sich als wirk-
sam. 

* 

Fallstudien 
Atalla, et al. 
(1988) [43] 

Vereinigtes Kö-
nigreich 

Einzelfallstudie. • Zunehmende Gelenklaxität während der 
Schwangerschaft, die längere Bettruhe 
und Traktion erforderte. 

• Die Geburt per Kaiserschnitt wurde früh 
durchgeführt, um die Symptome zu lin-
dern. 

N/A 

Cesare et al. 
(2019) [44] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Einzelfallstudie einer 22-Jährigen mit einer Vor-
geschichte von morbider Adipositas, Krampfan-
fällen, Barrett-Ösophagus, Hypermobilität, das 
auf EDS untersucht wurde, und Anaphylaxie ge-
genüber einem unbekannten Lokalanästhetikum, 
die für eine Kaiserschnittgeburt vorgesehen war. 

• Nach einer schnell eingeleiteten Allge-
meinanästhesie wurde die endotracheale 
Intubation durch Videolaryngoskopie er-
leichtert. 

• Geburt und Aufwachphase verliefen ohne Zwi-
schenfälle. 

N/A 

De Vos et al. 
(1999) [45] 

Belgien Einzelfallstudie einer 33-jährigen Erstgebären-
den, die zur präkonzeptionellen genetischen Be-
ratung überwiesen wurde und über leichte Blut-
ergüsse, generalisierte Gelenkhypermobilität so-
wie chronische Arthralgien und Myalgien 
klagte. Die Diagnose hEDS wurde durch die 
klinische Untersuchung bestätigt. 

• In der 14. Schwangerschaftswoche wurde eine 
prophylaktische McDonald-Cerclage in situ 
gelegt. In der 23. Schwangerschaftswoche 
kam es zu einem vorzeitigen Blasensprung. 

• Ein weiblicher Säugling wurde in der 26. 
Woche nach Auftreten einer Chorioamnio-
nitis geboren und starb 3 Stunden nach der 
Geburt. 

• Die elektronenmikroskopische Untersu-
chung zeigte Kollagenfaseranomalien in der 
fetalen Haut, die auf EDS hinweisen. 

N/A 

Fedoruk et al. 
(2015) [46] 

Kanada Einzelfallstudie über eine 26-jährige Erstgebä-
rende, bei der vor der Schwangerschaft ein hEDS 
diagnostiziert wurde. 

• Genetische Tests während der Schwanger-
schaft ergaben eine heterozygote Variante un-
bekannter Signifikanz im COL3A1-Gen, die 
für EDS vom vaskulären Typ ursächlich ist. 

• Es wurde eine eingeleitete Geburt 
mit instrumenteller Vaginalgeburt 
geplant. 

• Ein Epiduralkatheter diente zur Analgesie 
während der Wehen und der Geburt. Die 
Ergebnisse waren ausgezeichnet. 

N/A 

Garcia-Aguado 
et al. (1997) [47] 

Frankreich Einzelfallstudie über eine Erstgebärenden mit 
hEDS. 

• Extradurale Analgesie bei der Geburt wurde 
ohne Komplikationen durchgeführt. 

N/A 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Artikel Herkunftsland Studientyp und Teilnehmer Zusammenstellung und Zusammenfassung der 
Ergebnisse 

MMAT Score  
(* wenn ein Krite-
rium erfüllt ist, 
***** wenn alle fünf 
Kriterien erfüllt 
sind) 

Golfier et al. 
(2001) [48] 

Frankreich Einzelfallstudie über zwei aufeinanderfolgende 
Schwangerschaften bei einer 21-jährigen 
Schwangeren. 

• Progressive Verschlimmerung der Ge-
lenkinstabilität und der Schmerzen wäh-
rend beider Schwangerschaften. Unauffäl-
liger prophylaktischer Kaiserschnitt im un-
teren Segment (n = 2) wegen (Sub-) Luxa-
tionen des Hüftgelenks, die bei jeder leich-
ten Abduktionsbewegung auftraten. 

• Die Wundheilung und der Einsatz der An-
ästhesie (Vollnarkose und Epiduralanäs-
thesie) waren unauffällig. 

N/A 

Jones et al. 
(2008) [49] 

Vereinigtes Kö-
nigreich 

Einzelfallstudie über eine Erstgebärenden mit 
hEDS/HSD in Verbindung mit POTS. 

• Nach fehlgeschlagener Epiduralanästhesie 
wurde eine Single-Shot-Spinalanästhesie 
durchgeführt. 

N/A 

Kanjwal et al. 
(2009) [50] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Eine Einzelfallstudie über eine 37-jährige Frau 
mit JHS, die in der Zeit nach der Geburt Symp-
tome einer wiederkehrenden Synkope entwi-
ckelte. 

• POTS, das 6 Monate nach der Geburt auftritt. N/A 

Morales-Rosello´ 
et al. (1997) [51] 

Spanien Eine Einzelfallstudie über eine Schwanger-
schaft mit hEDS/ HSD. 

• Unauffälliger und günstiger Ausgang. N/A 

Ogawa et al. 
(2022) [52] 

Japan Eine Einzelfallstudie über eine 20-jährige Erst-
gebärende mit einer zweieiigen Zwillings-
schwangerschaft, bei der das Ehlers-Danlos-
Syndrome erstmals in der 19. Schwanger-
schaftswoche festgestellt wurde. 

• Stationäre Bettruhe ab der 29. Schwanger-
schaftswoche, um eine Verschlimmerung der 
seit der Frühschwangerschaft bestehenden Hüft-
schmerzen zu behandeln. 

• Die Hüftschmerzen besserten sich durch die 
Bettruhe, aber die Rücken- und Becken-
schmerzen verschlimmerten sich zunehmend. 

• Die Geburt erfolgte in der 34. Schwanger-
schaftswoche durch einen elektiven Kaiser-
schnitt. 

• Beide Säuglinge waren bei der Geburt gesund 
(Verdacht auf Gelenkhypermobilität). 

• Postpartale Depression, Überweisung in 
die Psychiatrie. 

N/A 

Place et al. 
(2017) [53] 

Vereinigtes Kö-
nigreich 

Einzelfallstudie einer 24-jährigen Erstgebärenden 
mit POTS, systemischem Lupus erythematodes 
und hEDS/HSD 

• In der 36+5. Schwangerschaftswoche wurden die 
Wehen eingeleitet. Die Gebärmutter wurde hypersti-
muliert. 

• Geburt per Kaiserschnitt klinisch indiziert. 
• Das Risiko einer intrathekalen Blockade wurde ge-

mindert durch: (i) Verwendung der Seitenlage bei 
der Platzierung des Spinalanästhetikums, (ii) Verab-
reichung eines Flüssigkeitsbolus vor der Platzierung 
des Spinalanästhetikums, um für eine angemessene 
Vorlast zu sorgen, und (iii) Titrierung von Phe-
nylephrin in Abhängigkeit von Herzfrequenz und 
systolischem Blutdruck. 

N/A 

Quak et al. 
(2013) [54] 

Vereinigtes Kö-
nigreich 

Einzelfallstudie über eine 19-jährige Erstgebä-
renden mit einem T-Lymphoblasten-Lymphom 
am Zungengrund, JHS und einer Vorgeschichte 
von LA-Unempfindlichkeit. 

• Die Schwangerschaft verlief ereignislos, abge-
sehen von anhaltenden Stridor-Symptomen. 

• Ereignislose Geburt per Kaiserschnitt aus anäs-
thetischen Gründen. 

N/A 

Roop et al.(1999) 
[55] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Fallbericht über zwei von hEDS betroffenen 
Säuglingen. 

• Während der Schwangerschaft wurden Auffällig-
keiten festgestellt und ein geringeres Geburtsge-
wicht beobachtet. 

N/A 

Sakala et al. 
(1991) [56] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Einzelfallbericht über zwei Schwangerschaften 
bei ein und derselben Patientin mit hEDS/ 
HSD. 

• Beide Schwangerschaften endeten mit ereignis-
losen Vaginalgeburten in der 37>+ Schwanger-
schaftswoche. Die Ergebnisse waren gut. 

N/A 

Selcer et al. 
(2021) [57] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Einzelfallstudie über eine 22-jährige Schwangere mit 
hEDS/HSD und einer langen Vorgeschichte mit chro-
nischen Schmerzen, wiederkehrenden Gelenksubluxa-
tionen in mehreren Gelenken, Anzeichen einer auto-
nomen Dysfunktion, Reizdarm, Dysmenorrhoe und 
starker Menstruation in der Vorgeschichte, Osteopenie 
und Hypermobilität in der Familiengeschichte. 

• Bei der fetalen Ultraschalluntersuchung wurde 
eine vergrößerte fetale Aorta festgestellt. 

• Das fetale Echokardiogramm in der 27. Woche 
und 2 Tagen zeigte eine leichte Dilatation der 
Aortenwurzel und eine Dilatation der aufstei-
genden Aorta. 

N/A 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Tabelle 3. (Fortsetzung) 
 

Artikel Herkunftsland Studientyp und Teilnehmer Zusammenstellung und Zusammenfassung der 
Ergebnisse 

MMAT Score  
(* wenn ein Krite-
rium erfüllt ist, 
***** wenn alle fünf 
Kriterien erfüllt 
sind) 

Sizer, (2014) [58] Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Einzelfallstudie einer 21-Jährigen mit hEDS/ 
HSD, die während der Schwangerschaft mit ih-
rem ersten Kind eine fortschreitende Verschlech-
terung der Mobilität und der körperlichen Kondi-
tion entwickelte. 

• Chronische Schmerzen und wiederkehrende Sublu-
xationen sprachen mäßig auf Prolotherapie an. 

• Die Schmerzen und die Hypermobilität wurden mit 
Opioid-Schmerzmitteln, Therapie und Orthesen be-
handelt. 

• Die Häufigkeit von Hüftsubluxationen nahm im 
zweiten Trimester der Schwangerschaft zu. 

• Veränderungen der Körperform und des Körper-
schwerpunkts verhinderten das konsequente Tragen 
von Orthesen. 

• Die Mobilität wurde mit einem Rollstuhl erreicht. 
Eine intensive Wassertherapie mit Übergang zur 
Therapie an Land stoppte den Rückgang der Kondi-
tion und der freien Bewegung bis zur Geburt des 
Kindes. 

N/A 

Sood et al. 
(2009) [59] 

Vereinigtes Kö-
nigreich 

Einzelfallstudie über die Anwendung einer 
Vollnarkose bei einer schwangeren Patientin 
mit hEDS. 

• Eine Vollnarkose mit schneller Sequenzinduktion 
wurde für einen Kaiserschnitt aufgrund einer ver-
längerten zweiten Phase der Wehen durchgeführt. 
Die Intubation erwies sich jedoch als schwierig. 

• Patientin resistent gegen Lokalanästhesie. 

N/A 

Taylor et al. 
(1981) [60] 

England Einzelfallbericht über eine ereignislose Schwan-
gerschaft bei einer Patientin mit hEDS. 

• Die ereignislose Geburt erfolgte aufgrund der fi-
xierten Hüften per Kaiserschnitt. 

N/A 

Khalil et al. 
(2013) [61] 

Australien Einzelfallstudie über eine 34-jährige Erstgebä-
renden mit hEDS 

• Überweisung an einen Genetiker in der 20. 
Schwangerschaftswoche (hEDS/HSD 
bestätigt) 

• Sie wurde während der gesamten Schwangerschaft 
sowohl vom kardiologischen als auch vom geburts-
hilflichen Team betreut. 

• In der 28. Schwangerschaftswoche wurde eine 
kardiologische Untersuchung organisiert, und 
das 12-Kanal-Echokardiogramm (EKG) und 
die Aortenwurzel waren innerhalb normaler 
Grenzen. 

• Die Schwangerschaftsvorsorge verlief ereignislos, 
und die Wehen wurden in der 40. Woche nach spon-
tanem Blasensprung eingeleitet. 

• Ein gesundes Baby wurde durch einen Notkaiserschnitt 
entbunden, der aufgrund des langsamen Fortschreitens 
der Wehen durchgeführt wurde. 

• Der Kaiserschnitt wurde unter Spinalanalgesie durchge-
führt. 

• Keine Komplikationen und unauffällige Gene-
sung. 

• Entonox, Pethidin und intravenöses Paraceta-
mol wurden zur Schmerzlinderung eingesetzt, 
nachdem der Facharzt für Geburtshilfe und An-
ästhesie von einer Epiduralanalgesie abgeraten 
hatte. 

N/A 

Volkov et al 
(2006) [62] 

Israel Einzelfallstudie einer 32-Jährigen mit der Diag-
nose hEDS 

• Eine ereignislose vaginale Geburt zum Zeitpunkt der 
Geburt. 

N/A 

Leduc et al. 
(1992) [63] 

Vereinigte 
Staaten von 
Amerika 

Einzelfallstudie: Zervixinsuffizienz aufgrund 
von Bindegewebsschwäche wurde mit einem 
Smith-Hodge-Pessar behandelt 

• In der 33. Schwangerschaftswoche hatte sich 
der Gebärmutterhals auf 5 cm erweitert, die 
Membranen waren gerissen und die Wehen 
setzten ein. 

• Der 470 g männliche Säugling wurde vaginal über ei-
nen kleinen Dammschnitt geboren. 

• Die Gesamtdauer der Wehen betrug 4 Stunden. 
• Der Blutverlust betrug 250 ml. 
• Die Episiotomienarbe verheilte gut. 
• Der Säugling hatte APGAR-Werte von 7 und 9 so-

wie 1 und 5 Minuten und war normal. 

N/A 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401.t003 
 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401.t003
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Tabelle 4. Experten-Leitlinien. 

 
 

Präkonzeptionelle Leitlinien 
Kategorie Vorbehalte Aktionspunkte Unterstützende Literatur 
Genetische Beratung • HEDS/HSD ist durch genetische Heterogeni-

tät gekennzeichnet; molekulargenetische 
Tests sind derzeit nicht verfügbar 

• Ein Elternteil mit hEDS/HSD hat ein er-
höhtes Risiko, ein Kind mit hEDS/HSD zu 
bekommen. Eine Vorhersage der Symp-
tome ist aufgrund der innerfamiliären He-
terogenität nicht möglich. 

 [3,64–67] 

Schmerzbehandlung Schmerzen sind ein anerkanntes Merkmal bei al-
len EDS-Typen und HSD und sollten vor, wäh-
rend und nach der Schwangerschaft mit einem 
umfassenden integrativen Ansatz behandelt wer-
den, um die Lebensqualität und das psychische 
Wohlbefinden zu verbessern. Es ist wichtig, die 
Beeinträchtigung der Gesundheitsfürsorge und 
der Selbstpflege durch Schmerzen zu reduzieren, 
um eine Dekonditionierung und eine Verschlim-
merung der Müdigkeit zu verhindern. 

 
Die Schmerzkontrolle ist ein wichtiger Bestandteil 
der Lebensqualität von EDS-Patientinnen. Das Ab-
setzen und/oder Reduzieren von Schmerzmedika-
menten sowie Schlafmedikamenten und Interven-
tionen in der Schwangerschaft kann erhebliche 
Folgen haben - eine Verschlechterung der Gesamt-
symptome und möglicherweise langfristige Fol-
gen. 

• Es sollte eine gründliche Risiko-Nutzen-Be-
wertung auf individueller Basis vorgenom-
men werden. 

• Manuelle Therapie in Verbindung mit ande-
ren Maßnahmen (z. B. Funktionstraining) 
kann bei Beckengürtelschmerzen zu einer 
kurzfristigen Verbesserung der Schmerzen 
und Behinderungen führen. 

• Gegebenenfalls sollte eine Beurteilung 
durch einen Spezialisten für Beckenschmer-
zen und/oder Rehabilitation in Betracht ge-
zogen werden. 

• Komplementär- und Alternativmedizin sollten als 
Teil des multimodalen Ansatzes zur Schmerzbe-
handlung in Betracht gezogen werden (z. B. Aku-
punktur), obwohl die üblichen Kontraindikatio-
nen im Zusammenhang mit einer Schwanger-
schaft weiterhin gelten. 

[7,41,58,68,69] 

(Fortsetzung) 

Überblick Während der Schwangerschaft, der Geburt und danach sind multimodale, umfassende und integrative Behandlungsstrategien erforderlich, 
um sicherzustellen, dass jeder Ansatz zur Behandlung von hEDS/HSD individuell bleibt. Es ist wichtig, den persönlich Betroffenen zuzuhö-
ren und sie auf allen Ebenen in die Entscheidungsfindung einzubeziehen. Zu den Behandlungsmöglichkeiten gehören unter anderem Medi-
kamente, interventionelle Verfahren, Physiotherapie, Ernährung, psychologische Unterstützung und ergänzende Therapien. 

Es sind multidisziplinäre Teams erforderlich, die gegebenenfalls den fachlichen Beitrag einer Vielzahl qualifizierter Fachleute einbe-
ziehen können, die in der Behandlung von EDS geschult sind und sich damit auskennen, z. B.  
Gynäkologinnen und Gynäkologen 
Hebammen  
Ärztinnen und Ärzte 
Mitarbeiterinnen/Mitarbeiter/Assistentinnen/Assistenten von Ärztinnen und Ärzten  
Krankenschwestern und -pflegern 
Rehabilitationsmedizinerinnen und -mediziner (Physiotherapeutinnen/-therapeuten/Ergotherapeutinnen/-therapeuten/Chiroprakti-
kerinnen/-praktiker) 
Anästhesistinnen und Anästhesisten 
Rheumatologinnen und Rheumatologen  
Immunologinnen und Immunologen  
Genetikerinnen und Genetiker 
Endokrinologinnen und Endokrinologen 
Schmerzspezialistinnen und Schmerzspezialisten 
Klinische Ernährungsberaterinnen/-berater oder Diätassistentinnen/-assistenten  
Teams für psychische Gesundheit 
Schlafmedizinerinnen /-mediziner (einschließlich Neurologinnen/Neurologen, Pneumologinnen/Pneumologen)  
Klinische Forscherinnen und Forscher 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Tabelle 4. (Fortsetzung) 
 

Komorbiditäten • Es gibt eine Vielzahl von Komorbiditäten, 
die häufig gemeinsam mit hEDS/HSD auftre-
ten und die Beurteilung und Behandlung be-
einflussen können (z. B. Migräne). Dazu ge-
hören das posturales orthostatisches Ta-
chykardiesyndrom (POTS), das klonale und 
nichtklonale Mastzellaktivierungssyndrom 
(MCAS), das Reizdarmsyndrom (IBS) und 
endokrine Dysregulationen. 

Screening auf Symptome dieser Erkrankungen: 
• Klonales und nicht-klonales Mastzellaktivie-

rungssyndrom (MCAS). 
• Reizdarmsyndrom (IBS); siehe www. the-

romefoundation.org/rome-iv/rome-iv- crite-
ria/ 

 

• Da Schwangerschaft und Geburt die Körpersysteme 
stärker beanspruchen, kann ein Serum-Screening in 
Bezug auf den Hypothalamus/Hypophysenzugang, 
insbesondere das morgendliche Cortisol und das ad-
renocorticotrope Hormon (ACTH), in Betracht ge-
zogen werden. Bei einem Screening während der 
Schwangerschaft sollte das freie Cortisol (nicht das 
Gesamtcortisol) untersucht werden, um zu vermei-
den, dass es durch den steigenden Östrogeneffekt 
auf das cortisolbindende Globulin beeinflusst wird. 

• Orthostatisches Screening auf Dysautonomie; 
siehe http://www.dysautonomiainternational.org 
und https://www.nhs.uk/conditions/postural- ta-
chycardia-syndrome/ und http://www. dysautono-
miainternational.org/pdf/ RoweOIsummary.pdf 

[8,10–13,32,38,70–77] 

Geschlechtsverkehr Antizipieren: 
• Fälle von Subluxation und/oder Dislokation 

beim Geschlechtsverkehr. 
• Schmerzen, Schwellungen oder Mikro-

verletzungen beim Geschlechtsverkehr 

• Um vor der Schwangerschaft am Geschlechtsver-
kehr teilnehmen zu können, benötigen einige Men-
schen möglicherweise eine Behandlung, wie z. B.: 
Gleitmittel, Lidocain 2%, Clindamycin und/oder 
Östrogencremes zur inneren Anwendung, Cro-
molyn, H1-Blocker zur vaginalen Anwendung 
und/oder zusammengesetzte topische oder innere 
Muskelrelaxantien. Verbesserung der Propriozep-
tion auf den bestmöglichen Stand vor der Schwan-
gerschaft. 

• Nach der Schwangerschaft ist mit dem klinischen 
Team Rücksprache zu halten, da einige Medika-
mente kontraindiziert sein können. 

• Intimität (Lagerung, Unterstützung der wichtigsten 
Gelenke zur Gewährleistung des Komforts mit 
Hilfe von Kissen, Keilen und Handtuchrollen, 
Atemtechniken, Muskelentspannungstechniken) 
Alternative Lagerungsmöglichkeiten. Einsatz von 
Stabilisierungs-/Kräftigungsübungen, wo dies an-
gebracht ist. Berücksichtigen Sie den erhöhten Öst-
rogenspiegel, der die Muskeln weiter entspannt, 
und die mechanische Gewichtsverteilung, die sich 
während der Schwangerschaft ändert. 

[9,35,78] 

 
Empfängnis 

Wie immer ist die Entscheidung, ob man eine Fa-
milie gründen möchte, individuell und persön-
lich. 

  

Pränatale Leitlinien 
Kategorie Vorbehalte Aktionspunkte Unterstützende Literatur 
Risikobewertung Managementpläne sollten von Fall zu Fall nach ei-

ner umfassenden und individuellen Risikobewertung 
erstellt werden. Obwohl einige Schwangerschafts-
symptome verschlimmert sein können, ist es wichtig 
zu verstehen, dass Schwangerschaft und Geburt un-
auffällig verlaufen können. 

• Erörterung des Bewusstseins für mögliche Kom-
plikationen und Folgen im Zusammenhang mit 
hEDS/HSD in den anfänglichen Screening-Frage-
bögen, um eine angemessene Beratung und Über-
wachung zu einem frühen Zeitpunkt sicherzustel-
len. 

[7,9–13,33–37,40–43,61,63] 

Fehlgeburten 
und Schwanger-
schaftsabbrüche 

Das Gesamtrisiko einer Fehlgeburt ist bei Men-
schen mit hEDS/HSD nicht signifikant höher als in 
der Allgemeinbevölkerung. Es besteht jedoch ein 
erhöhtes Risiko für wiederholte Fehlgeburten (ý3 
mit demselben Partner) in einer Untergruppe mit 
hEDS/HSD. 
 

Rechnen Sie mit verstärkten und verlängerten Blu-
tungen, die häufig auf eine gestörte Thrombozyten-
funktion in dieser Bevölkerungsgruppe zurückzu-
führen sind. 

• Erwägen Sie die Anwendung von Desmopressin 
und/oder Tranexamsäure bei übermäßigen Blu-
tungen. 

[7,9,34–36,39–41,79,80] 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
http://www.theromefoundation.org/rome-iv/rome-iv-criteria/
http://www.theromefoundation.org/rome-iv/rome-iv-criteria/
http://www.theromefoundation.org/rome-iv/rome-iv-criteria/
http://www.theromefoundation.org/rome-iv/rome-iv-criteria/
http://www.theromefoundation.org/rome-iv/rome-iv-criteria/
http://www.dysautonomiainternational.org/
https://www.nhs.uk/conditions/postural-tachycardia-syndrome/
https://www.nhs.uk/conditions/postural-tachycardia-syndrome/
https://www.nhs.uk/conditions/postural-tachycardia-syndrome/
http://www.dysautonomiainternational.org/pdf/RoweOIsummary.pdf
http://www.dysautonomiainternational.org/pdf/RoweOIsummary.pdf
http://www.dysautonomiainternational.org/pdf/RoweOIsummary.pdf
http://www.dysautonomiainternational.org/pdf/RoweOIsummary.pdf
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Tabelle 4. (Fortsetzung) 
 

Pränatales Management Es gibt widersprüchliche Erkenntnisse über das Ri-
siko von vorzeitigen Wehen, Frühgeburten und 
Zervixinsuffizienz bei Frauen mit hEDS/HSD. 

• Bei der anatomischen Ultraschalluntersuchung 
im zweiten Trimenon sollte ein Zervixlängen-
Screening durchgeführt werden. 

[7,10,33– 
36,41,42,45,52,55,61,63,79,81–83] 

 
Antizipieren: 
• Vermehrte Blutungen während der Schwan-

gerschaft aufgrund erhöhter Gewebefragili-
tät und Thrombozytenfunktionsstörung. 

• Erhöhtes Risiko einer fetalen Wachstumsrestrik-
tion. 

• Bei übermäßigen Blutungen Desmopres-
sin und Tranexamsäure verwenden. 

• Ein einmaliges Echokardiogramm kann für 
Screening-Zwecke in Betracht gezogen wer-
den; eine Echokardiographie ist nicht erforder-
lich, wenn die Aortenwurzel vor der Schwan-
gerschaft als normal erkannt wurde. 

 

 
Es gibt kein bekanntes erhöhtes Risiko für: 
• Uterusruptur/Torsion. 

Bei Frauen mit bekannter Aortendilatation sollte 
in jedem Trimenon ein Echokardiogramm durch-
geführt werden; ein Kardiologe sollte in die Be-
treuung einbezogen werden. 

 

 • Präeklampsie. 
• Totgeburt. 
• Klinisch signifikanter Mitralklappenprolaps 

oder Aortenwurzelerweiterung bei Schwan-
geren mit hEDS/HSD. 

• Die Anästhesie für die Entbindung sollte im 
Voraus geplant werden, insbesondere bei Kie-
fergelenksdysfunktion (TMJ), Wirbelsäulen-
problemen, Dysautonomie und/oder Mastzel-
lenaktivierung (siehe www.tmsforacure.org). 

 

 Es gibt keine Belege zur Unterstützung: 
• Die Verwendung einer prophylaktischen 

Cerclage. 

  

 • Routinemäßige Anwendung von Progeste-
ron im 2./3. Trimenon. 

  

 • Bettruhe.   

Beweglichkeit Symptome im Zusammenhang mit dem Bindege-
webe können durch die schwangerschaftsbeglei-
tenden Hormone erheblich beeinflusst werden. 
Dies kann die Mobilität von Menschen mit 
hEDS/HSD während der Schwangerschaft auf ver-
schiedene Weise beeinträchtigen. 

 
Symptomverschlechterungen sind möglich: 
• Laxheit der Gelenke. 
• Beckengürtelschmerzen (PGP), insbesondere 

in der Frühschwangerschaft. 
• Schmerzen im unteren Rücken. 
• Hüftschmerzen. 
• Instabilität des Beckens und der Gelenke. 
• Muskelkrämpfe. 

• Überweisung an Physiotherapeuten 
und andere Rehabilitationsspezialis-
ten. 

• Tragen von Orthesen und Hilfsmittel für funk-
tionelle Aktivität und Gehfähigkeit während 
der Schwangerschaft, soweit dies angezeigt ist. 

• Verringerung von Schmerzen und Einschrän-
kungen bei Aktivitäten des täglichen Lebens 
durch: individualisierte Stabilitätsübungen, 
Schulung und manuelle Therapietechniken zur 
Behandlung von Schmerzen, Instabilität/Hyper-
mobilität, Schwäche, Muskelspasmen und Ein-
schränkungen von Muskeln, Faszien und 
Durchblutung. 

• Modifizierte Übungen zur Stärkung der Körper-
mitte. 

• Aufgrund der Laxheit des Bindegewebes bei 
EDS kann die Mobilisierung/Manipulation von 
Gelenken schädlich sein und sollte nur mit Vor-
sicht angewendet werden. Bei manuellen Thera-
pien sollten verschiedene direkte und indirekte 
Techniken eingesetzt werden (einschließlich, 
aber nicht beschränkt auf: Weichteilmobilisation, 
myofasziale Entspannung, positionelle Entspan-
nung/indirekte myofasziale Techniken). 

• Manuelle Therapien sollten nicht isoliert ange-
wendet werden. 

• Siehe Abschnitt „Zusätzliche Ressourcen“, 
siehe Ergänzung: Physiotherapie. 

[5–7,10,41,42,52,58,84–95] 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
http://www.tmsforacure.org/
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Magen-Darm-Probleme Rechnen Sie mit Folgendem: 
• Zunahme der bakteriellen Überwucherung 

des Dünndarms (SIBO) aufgrund von Ver-
änderungen der Darmbakterien und Zu-
nahme der Verstopfung während der 
Schwangerschaft. 

• Vermehrte Malabsorption und Verdauungs-
probleme, beeinflusst durch Gastro-
parese/Nährstoff-Kofaktor/Änderung der Me-
dikation/Kauen/Reflux. 

• Vermehrte intestinale Methanüber-
wucherung (IMO) 

 
Symptomverschlechterung von: 
• Gastroparese/verzögerte Magenentleerung. 
• Gastritis mit träger Darmmotilität. 
• Reizdarmsyndrom (IBS). 
• Durchfall (aufgrund der hormonellen Verän-

derungen in der Schwangerschaft und der ver-
änderten Häufigkeit/Portionsgröße der Nah-
rungsaufnahme). 

• Bei erheblichem Gewichtsverlust orale 
Nahrungsergänzung in Betracht ziehen, 
dann enterale oder parenterale Nahrungser-
gänzung als letztes Mittel. 

• Verstopfung, die nach den üblichen Richtlinien 
behandelt wird (z. B. mehr lösliche Ballast-
stoffe/Flüssigkeit, 2 Kiwis pro Tag, probioti-
sche Nahrungsergänzung und Physiotherapie 
nach Bedarf). Ballaststoffreiche Lebensmittel 
können püriert oder zerkleinert und besser ver-
tragen werden, um die Verstopfung zu lindern. 

• Übelkeit, Behandlung gemäß den üblichen 
Richtlinien (z. B. kleine, häufige Mahlzeiten, 
Ingwer, Pfefferminz, Elektrolytflüssigkeit). Bei 
anhaltenden Symptomen Zinkstatus überwa-
chen. Ballaststoffe reduzieren, Gewicht über-
wachen. 
• Bei signifikantem Gewichtsverlust orale 

Nahrungsergänzung in Betracht ziehen, 
dann enterale oder parenterale Nahrungser-
gänzung als letztes Mittel. 

• Gastroösophagealer Reflux und dyspep-
tische Symptome 
• Natriumalginatkapseln zur Behandlung 

von GERD/LPR 
• Nehmen Sie kleine, häufige Mahlzeiten zu sich 

und vermeiden Sie Nahrungsmittel, die GERD 
und andere Magen-Darm-Symptome ver-
schlimmern, falls dies angezeigt ist. 

• Erhöhen Sie das Kopfende des Bettes, indem 
sie eine Erhöhung unter die Bettfüße stellen, 
verwenden sie dazu kein Keilkissen. 

[5–7,11–13,42,96,97] 

Posturales orthostatisches 
Tachykardiesyndrom 
(POTS)/Dysautonomie 

Rechnen Sie mit Folgendem: 
• Verstärkte POTS-Symptome in der Früh-

schwangerschaft, wenn Hyperämie und 
Dehydratation vorliegen. 

• Besserung der POTS-Symptome, wenn später 
in der Schwangerschaft eine Hämodilution 
auftritt, die einige der mit dem niedrigen Blut-
volumen verbundenen Symptome ausgleicht. 

• Rechnen Sie mit einer erhöhten Herzfrequenz 
und anderen verstärkten Symptomen der Dys-
autonomie während des Geschlechtsverkehrs. 

• Bei einigen Menschen kann das POTS 
erstmals während der Schwangerschaft 
auftreten. 

• Übungen, die auf die Verbesserung der Fähig-
keit, aufrecht zu bleiben, zugeschnitten sind. 

• Verwendung von Kompressionsstrümp-
fen mit einem Druck von 30 mmHg bis 
40 mmHg. 

• Erwägung von α1-Rezeptor-Agonisten (Mi-
dodrin - obwohl Tierstudien eine verringerte 
Größe des Fötus und ein erhöhtes fötales Able-
ben belegen) oder Betablockern. 

• Bei Einnahme von Fludrocorti-
son-Medikamenten ist eine 
Stressdosis Steroide zu erwägen. 

• Achten Sie auf eine ausreichende Flüssigkeits-
zufuhr, mindestens 2,5 Liter (10,6 Tassen) täg-
lich, z. B. Wasser, zuckerarme Elektrolytersatz-
getränke, Brühe. 

• Die Salz-/Natriumzufuhr sollte auf die in-
dividuelle Krankengeschichte, den Gesund-
heitszustand und die Wechselwirkungen 
mit Medikamenten abgestimmt werden. 

• Allgemeines Ziel: Salz (5-7 g)/Natrium (2000-
2800 mg). 

Eine Reihe von Ernährungsdefiziten ist bei POTS-
Patientinnen häufig anzutreffen, insbesondere bei 
unterernährten Patientinnen und/oder Patientinnen 
mit schweren Magen-Darm-Erkrankungen. In Fäl-
len von vorgeburtlicher Unterernährung umfassen 
die Leitlinien: 
• Untersuchung auf einen Mangel an Vitamin A, 

D, E, K, Eisen, Folsäure, B12, Thiamin und es-
senziellen Fettsäuren  

• Anpassung der Ernährung oder Nahrungsergän-
zung auf der Grundlage der Testergebnisse und 
Symptome. 

• Wenn ein Mangel an Vitamin A festgestellt wird, 
ist eine Strategie zur sicheren Ergänzung durch 
Nahrungsmittel und/oder Nahrungsergänzungs-
mittel gemäß den WHO-Leitlinien erforderlich. 

[10,32,50,73,74,98] 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Mastzellaktivierungssyn-
drom (MCAS) 

Rechnen Sie mit Folgendem: 
• Verschlimmerung von MCAS-Symptomen wie 

Rhinitis, chronische spontane Urtikaria, 
Asthma und neuropsychiatrische Erkrankun-
gen, da Mastzellen durch physischen/psycholo-
gischen Stress getriggert werden. 

• Verstärkte Mastzellreaktionen (z. B.) durch 
Stillen oder Geschlechtsverkehr (z. B. Juck-
reiz (Pruritus), Nesselsucht (Urtikaria), 
Schwellungen (Angioödeme), Hautrötungen, 
Keuchen, Kurzatmigkeit und/oder Stridor mit 
Rachenschwellung. 

• Dysregulation der Anzahl/Funktion der Mast-
zellen aufgrund hormoneller Veränderungen. 

• ‘Hirnnebel’ bei MCAS. 
• Mögliche chronische spontane Urtikaria 

(CSU), pruriginöse urtikarielle Papeln (Nessel-
sucht) und Plaques in der Schwangerschaft 
(PUPPP). 

• Spezialisierte medizinische Bewertung und Un-
terstützung zur Verringerung des Risikos von 
Mastzellenaktivierungsereignissen, die sowohl 
auf natürliche Ursachen als auch auf Medika-
mente oder Verfahren zurückzuführen sind. 

• Aktionspläne zur Vorbeugung von Mastzel-
lenaktivierungsereignissen (z. B. Protokolle 
zur Prämedikation und Vorhydratation). 

• Individuelle Pläne zur Erkennung und Behand-
lung akuter Symptome, wie Anaphylaxie und 
Asthmaexazerbationen. 

• Längere und aktive medizinische Beobach-
tung nach der Entbindung. 

• Screening-Empfehlungen: 
• Komplettes Blutbild (CBC) mit Differenzial-

diagnose 
• Basis-Immunglobulinspiegel (IG) 
• Spirometrie-Test für Asthma 

[75–77] 

Intrapartale Leitlinien 
Kategorie Vorbehalte Aktionspunke Unterstützende Literatur 
Risikobewertung Geburten in hEDS/HSD-Populationen sind in der 

Mehrzahl der Fälle physiologisch unproblematisch. 
 

Es ist jedoch mit Folgendem zu rechnen: 
• Fetale Fehlgeburt 
• Instabile fetale Lage 
• Verlängerte latente Phase der Wehen/prodro-

male oder ‘falsche’ Wehen 
• Schnelle aktive Phase/vorzeitige vaginale Geburt 

(ý3 Stunden) mit einer Häufigkeit von 28-36 %. 
• Verstärkte Blutungen aufgrund erhöhter 

Gewebefragilität und Thrombozytenfunk-
tionsstörung. 

• Erhöhtes Risiko eines Harnverhalts. 

• Bei übermäßigen Blutungen ist die Anwendung 
von Desmopressin und/oder Tranexamsäure zu 
erwägen. 

• Bei Harnverhalt vorübergehende Katheterisierung 
der Blase in Betracht ziehen. 

[7,9–13,33–37,40–43,45,46,51–     
57,62,63,79,83,99,100] 

Wahl der Geburtsart: Art 
der Geburt 

In jedem Fall sollte eine beruhigende Umgebung 
geschaffen werden, um physiologische Prozesse zu 
optimieren und negative Folgen, Schmerzen und 
Ängste zu verringern. Ein schonender Umgang mit 
empfindlichem Gewebe ist in allen Fällen wichtig. 
Eine gemeinsame Entscheidungsfindung zwischen 
dem klinischen Team und den Eltern ist in allen 
Fällen unerlässlich. 

 

Eine physiologische vaginale Geburt ist klinisch 
vorzuziehen, wenn keine geburtshilflichen Kontrain-
dikationen vorliegen. 
• Stellen Sie sich auf eine langwierige latente 

Wehenphase/prodromale oder „falsche“ We-
hen ein, gefolgt von überstürzten (ý3 Stunden) 
aktiven Wehen mit einem erhöhten Risiko ei-
nes Dammtraumas (aufgrund erhöhter Gewe-
befragilität). 

• Eine assistierte vaginale Geburt ist nicht kontrain-
diziert. 

 

Eine Geburt per Kaiserschnitt sollte nur bei geburts-
hilflichen Indikationen durchgeführt werden. Ziehen 
Sie jedoch einen Kaiserschnitt in Betracht: 
• wenn ein ausgedehnter Vaginalriss zu erwarten 

ist und in der Vorgeschichte ein brüchiges Ge-
webe vorhanden ist, um das Risiko von Fissuren 
und möglicherweise des Beckenbodens zu ver-
ringern. 

• bei Gelenkproblemen, die eine Positionierung 
für eine vaginale Geburt ausschließen, z. B. fi-
xiert, schmerzhaft. 

Für die vaginale Geburt: 
• Verwenden Sie den manuellen Dammschutz 

(MPP), es sei denn, eine Intervention wird 
abgelehnt oder ist mit der Positionierung bei 
der Geburt nicht vereinbar. 

• Verwenden Sie eher spontane als gezielte 
Presstechniken. 

• Verwenden Sie die Instrumente mit Vorsicht, da 
das Gewebe empfindlicher ist und das Neugebo-
rene auch Symptome von hEDS/HSD wie Bluter-
güsse und Hypotonie aufweisen kann. 

 
Bei Kaiserschnittgeburten: 
• Langsam auflösendes Nahtmaterial und Kle-

ber (Bauchdecke) werden empfohlen. 

[7,10,33,34,46,48,51,53– 
56,60,62,73] 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Wahl des Geburtsortes: 
Gewünschter Geburtsort 

In allen Fällen, in denen die Wahl des Geburtsortes 
in Betracht gezogen wird, ist es wichtig, die loka-
len Gegebenheiten, das Dienstleistungsangebot 
und die individuellen Umstände zu verstehen. 

Im Einklang mit den Wünschen der Patientinnen 
und um überstürzte Geburten, die eintreten, bevor 
die Patientinnen den vorgesehenen Geburtsort er-
reichen, besser bewältigen zu können, kann es rat-
sam sein, eine Hausgeburt zu planen, entweder als 
Eventualfall oder wenn es angemessen ist. 

[7,10,33,34,46,51,52,54–56,62] 

Mobilität und Lage-
rung während der Ge-
burt 

Eine optimale Positionierung bei der Geburt kann 
optimale Ergebnisse fördern. Bei Menschen mit 
hEDS/ HSD kann die Beweglichkeit aufgrund 
von laxen Gelenken und Schwierigkeiten bei der 
Gewichtsverteilung eingeschränkt sein, was Be-
wegungen verhindert und hemmt. 
• Stellen Sie sich auf Gelenkschmerzen oder 

Funktionsstörungen ein; dies kann eine 
zusätzliche Unterstützung durch die Physi-
otherapie erforderlich machen. 

• Achten Sie auf eine sorgfältige Positionie-
rung von Kopf und Nacken, Schultern, Rü-
cken, Hüften, Knien und Knöcheln, da ein 
erhöhtes Risiko für Schmerzen und Verren-
kungen sowie für Wirbelsäuleninstabilitäten 
besteht. 

• Verwenden Sie bei Bedarf Lagerungshilfen (z. 
B. Keile, Gymnastikbälle, Kissen, Bettanpas-
sungen) zur Unterstützung. 

• Stellen Sie sicher, dass das klinische Team auf 
die einzelnen Gebärenden eingeht und ihnen zu-
hört, wenn es darum geht, wie sie ihren Körper 
zu einem bestimmten Zeitpunkt bewegen kön-
nen und wollen. 

[7,10,39,41,42,52,59,73,101–103] 

Anästhesie Gebärende mit hEDS/HSD benötigen möglicher-
weise eine Anästhesie, sei es zur allgemeinen 
Schmerzlinderung oder für eine Operation. Anäs-
thesiepläne sollten vor der Entbindung erstellt wer-
den. 
Rechnen Sie mit Folgendem: 
• Kiefergelenksdysfunktion und Instabilität der 

Halswirbelsäule können die Intubation und 
das Atemwegsmanagement erschweren. 

• Erhöhen Sie die Mobilisierung und erwä-
gen Sie die Verwendung einer sequentiel-
len Kompressionsvorrichtung (SCD)/von 
Kompressionsstrümpfen. 

• Ist eine Allgemeinanästhesie erforderlich, ist 
auf mögliche Komorbiditäten wie kraniozervi-
kale Instabilitäten und Chiari-I-Fehlbildungen 
zu achten. 
• Der Kopf sollte während der Intubation 

vorsichtig gelagert werden, wobei die ana-
tomischen Positionen zu beachten sind, 
auch in Notfällen. 

• Um ein Leck in der Hirn- und Rückenmarks-
flüssigkeit (Liquor) zu vermeiden, sollte die 
frühzeitige/prophylaktische Verabreichung ei-
nes Blutpflasters in Betracht gezogen werden, 
da das Gewebe bei dieser Patientinnengruppe 
brüchiger und die Heilung komplexer ist. Wenn 
in der postnatalen Phase Kopfschmerzen auftre-
ten, sollte ein Liquorleck in Betracht gezogen 
werden, unabhängig davon, ob eine Lumbal-
punktion durchgeführt wurde oder nicht. 

[7,10,38,42,44,46– 
49,53,54,59,61,73,74,100,104– 
107] 

 • Subluxation und/oder Dislokation eines beliebi-
gen Gelenks. 

 

 • Höhere Dosen der Lokalanästhesie 
können erforderlich sein. 

 

 • Möglichkeit des Austretens von Liquor ce-
rebrospinalis (Liquor) nach Spinalanästhe-
sie. 

 

 • POTS:  
 • Frühzeitige Analgesie und engma-

schige Überwachung des hämody-
namischen Status erwägen. 

 

 • Die Epiduralanästhesie ist der Spinalanästhe-
sie vorzuziehen (weniger wahrscheinlich, 
dass plötzliche Veränderungen des systemi-
schen Gefäßwiderstands und damit eine in-
stabile Hämodynamik auftreten). Phenyleph-
rin kann das Risiko einer reaktiven Ta-
chykardie verringern. 

 

Postnatale Leitlinien 
Kategorie Vorbehalte Aktionspunke Unterstützende Literatur 
Wundheilung Allgemein gilt, dass Menschen mit hEDS/HSD 

typischerweise eine schlechte Wundheilung und 
komplexe Narbenbildung (z. B. atrophische 
Narben oder Keloide) aufweisen. Da nach einer 
Geburt oft eine gesunde Wund- und Gewebe-
heilung erforderlich ist, ist es wichtig, das Hei-
lungsmanagement in diesen Bevölkerungsgrup-
pen gesondert zu betrachten. 

 

Rechnen Sie mit Folgendem: 
• Verzögerte Heilung aller Wunden (z. B. 

Dammwunden, Kaiserschnittwunden und an-
dere chirurgische Wunden). 

• Abnorme Narbenbildung (z. B. nach 
Dammschnitt oder Kaiserschnitt) 

• Beckenbodenvorfall. 
• Versagen von Nahtmaterial. 

• Verwenden Sie länger haltbares, resorbier-
bares Nahtmaterial. Verwenden Sie zusätz-
liche Klebstoffe, wenn die Haut besonders 
empfindlich ist. 

• Schließen Sie alle Wunden ohne Span-
nung mit unterbrochenen Nähten. 

• Überweisung an Spezialisten für physika-
lische Therapie zur Behandlung der 
Narbe. 

[7,10,34,37,62,108] 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Gesundheit des Beckens Bei Menschen mit hEDS/HSD, die sich von 
Schwangerschaft und Geburt erholen, kann es zu 
Verzögerungen bei der Wiederherstellung der Be-
ckengesundheit (Beckenboden, Bauch-, Hüft- und 
Rückenbereich) und zu verstärkten Beckenschmer-
zen kommen, da sich das Bindegewebe bei diesen 
Menschengruppen anders verhält. 

 

Rechnen Sie mit Folgendem: 
• Störungen der Beckenvenen, die mit chroni-

schen Beckenschmerzen einhergehen. 
• Verrenkungen und/oder Subluxationen aller 

Beckengelenke, einschließlich, aber nicht be-
schränkt auf das Steißbein, das Iliosakralge-
lenk und die Schambeinfuge. 

• Erhöhte Raten von Beckenorganprolaps 
und Fissuren. 

• Länger anhaltende/chronische Beckengürtel-
schmerzen (PGP). 

• Dysfunktion des Beckenbodens. 

• Bewerten Sie die Symptome von Venenstörun-
gen im Beckenbereich, z. B. venöse Kompres-
sion. 

• Beckengesundheitsfachkraft mit Erfahrung mit 
EDS, wenn Symptome festgestellt werden. 

• Rehabilitationsbeurteilung für Dislokation 
durch eine qualifizierte Fachkraft. 

• Zur Erstbehandlung gehören manuelle Techni-
ken, um die Beteiligung von Muskeln und Fas-
zien am Weichgewebe zu behandeln. 

• Bei chronischer/lang andauernder PGP sind 
wiederholte Injektionsbehandlungen mit Korti-
kosteroiden im Beckenbereich aufgrund des 
Gewebe-/Knochenabbaus mit Vorsicht anzu-
wenden. 

• In einigen Fällen kann eine Gelenkversteifung er-
forderlich sein. 

• Geeignete Verweise zu folgenden Themen: 
• Harninkontinenz, Harndrang, Häufigkeit und 

Dysfunktion. 
• Prolaps der Beckenorgane. 
• Verstopfung, Stuhlinkontinenz. 
• Dyspareunie 
• Schmerzen (Becken, Beckengürtel-

schmerzen, Schambeinfuge) 

[7,9,10,34,37,41,95,109–113] 

Pflege des Neugeborenen Bei der Betreuung der Neugeborenen von Men-
schen mit hEDS/HSD ist es wichtig zu berück-
sichtigen, dass auch bei ihnen Symptome und 
spätere Diagnosen im Zusammenhang mit Hyper-
mobilität auftreten können. Die Diagnose sollte 
in Übereinstimmung mit dem pädiatrischen Diag-
noserahmen für pädiatrische Gelenkhypermobili-
tät gestellt werden. 

 

Rechnen Sie mit einem Anstieg in folgenden Be-
reichen: 
• Blutungen 

• Dokumentation von frühen Blutergüssen und 
deren Ursachen, um falsche Anschuldigungen 
einer Misshandlung zu vermeiden. 

• Unterstützung der Eltern und des Säuglings 
bei Gelenkinstabilität. 

• Konsultation von Rehabilitationsfachleuten zur 
Unterstützung bei der Änderung der Körperme-
chanik, der Körperhaltung und der Umgebungsge-
staltung, ggf. Schienung, Orthesen oder Hilfsmit-
tel. 

[7,10,41,52,114–116] 

 • Hämatome   
 • Gelenksubluxation, insbesondere nach Manipu-

lationen bei der Geburt, einschließlich, aber 
nicht beschränkt auf: 

  

 • Schlüsselbein   
 • Hüfte   
 • Nacken   

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Säuglingsernährung Wenn die Ernährung mit Muttermilch bevorzugt 
wird, können zusätzliche Schulungen sowie lo-
gistische und physische Unterstützung für Patien-
tinnen mit hEDS/HSD erforderlich sein, um eine 
übermäßige Belastung der Gelenke oder des Bin-
degewebes zu vermeiden. Stillen kann der Di-
urese nach der Geburt entgegenwirken, was ins-
besondere bei Patientinnen mit POTS hilfreich 
ist. 

 
Beim Stillen ist Folgendes zu beachten: 
• Müdigkeit und Schmerzen können die Fä-

higkeit beeinträchtigen, eine optimale Still-
position einzunehmen. 

• Erhöhte Schmerzen, Kopf- und Nackenbe-
lastungen, wenn die Positionen nicht unter-
stützt werden. 

• Mastzellerkrankung: Verstärkte Mastzel-
lenreaktionen können durch das Stillen 
verursacht werden. 

• Achten Sie auf Schmerzen und auf Medika-
mente, die sie während der Stillzeit einneh-
men. 

• Achten Sie besonders auf ihren Säugling, 
wenn er auch Anzeichen von Hypermobi-
lität und/oder niedrigem Tonus zeigt. 

• Geeignete Positionen beim Stillen ermitteln, um 
plötzliche Bewegungen und mögliche Verletzun-
gen zu vermeiden. 

• Verwendung von Stützen, Orthesen, Hilfsmit-
teln und Kissen nach Bedarf. 

• Gemischte Säuglingsnahrung (künstli-
che/menschliche Milch) ist möglich. 

• Vermeiden Sie Positionen, in denen die Ge-
lenke der Arme/Hände überstreckt werden. 

• Experimentieren Sie mit Positionen im Liegen 
(vermeiden Sie das Einschlafen). 

• Überwachen und behandeln Sie rissige Brustwar-
zen. 

• Stillen Sie Ihr Kind an der Brust oder füttern 
Sie es mit der Flasche in einem bequemen 
Stuhl mit guter Rückenstütze, so dass die 
Füße bequem auf dem Boden stehen können. 

• Halten Sie das Baby gut gestützt auf Brust-
höhe. 

• Anlegeposition: Prüfen Sie die Position mit 
einem Spiegel, anstatt Kopf und Nacken zu 
belasten. 

• Prüfen Sie kontinuierlich die optimale Positio-
nierung, während Sie Rücken, Nacken, Kopf, 
Schultern, Becken und untere Extremitäten stüt-
zen. 

[7,73,74,117] 

Psychologisches Wohl-
befinden und psychische 
Gesundheit 

Psychologisches Wohlbefinden und psychische 
Gesundheit sind während der gesamten Perinatal-
periode und darüber hinaus von Bedeutung. Men-
schen mit hEDS/HSD wurden in der Vergangen-
heit als „Somatisierer“ eingestuft und können 
Feindseligkeit und Desinteresse seitens des Kli-
nikpersonals erleben, was die psychische Belas-
tung in dieser Bevölkerungsgruppe noch ver-
stärkt. Jede Erkrankung, die mit chronischen 
Schmerzen einhergeht, kann von Angstzuständen, 
Depressionen und Selbstmordgedanken begleitet 
sein. Bestehende psychische Erkrankungen kön-
nen durch eine Schwangerschaft ebenfalls ver-
schlimmert werden. Zwar wurden Assoziationen 
zwischen hEDS/HSD, Aufmerksamkeitsdefizit-
/Hyperaktivitätsstörung (ADHS) und Autismus-
Spektrum-Störung (ASS) beobachtet, doch sind 
solidere Erkenntnisse in diesem Bereich erforder-
lich, um diese eingehender zu untersuchen. 

 
Erwarten Sie Folgendes: 
• Verminderte gesundheitsbezogene Lebensquali-

tät. 
• Erhöhte psychische Belastung und Symptome 

von Angst und Depression. 
• Verzögerung bei der Suche nach Hilfe und/oder 

erhöhte Wachsamkeit. 
• Höhere Raten von postpartalen Psychosen und 

posttraumatischen Belastungsstörungen 
(PTBS). 

• Umfassende Risikobewertung, Screening und 
Planung der psychischen Gesundheit unter 
Anwendung eines multidisziplinären Ansatzes 
zur Bereitstellung einer individuellen Betreu-
ung. 

• Verständnisvolle Kommunikation, die hEDS/ 
HSD-Erfahrungen berücksichtigt. 

• Gemeinsame Entscheidungsfindung. 
• Gegebenenfalls Überweisung an lokale 

und/oder nationale psychosoziale Dienste. 

[10,118–122] 

(Fortsetzung) 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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Zusätzliche Ressourcen • www.hEDSTogether.com 
 

• Grundsätze der Physiotherapie - Dr. Leslie 
Russek. 

• Stellungnahme zum Einsatz von Opioiden bei 
der Schmerzbehandlung von Ehlers-Danlos-
Syndromen und Hypermobilitäts-Spektrum-
Erkrankung. 

• Grundlegende Leitlinien für die Behandlung 
von Schmerzen in der Schwangerschaft und 
im Wochenbett. 

• Umfassende Leitlinien für die Verabreichung 
von Analgesie und Anästhesie während des 
Stillens. 

• Website des Informationszentrums 
für genetische und seltene Krankhei-
ten (GARD). 

• Symptome und Auslöser der Mastzellaktivierung. 
• Perioperatives Management - TMS - The Mast 

Cell Disease Society, Inc: TMS-The Mast Cell 
Disease Society, Inc (tmsforacure.org). 

• TMS_ER-Protocol-2022.pdf (tmsforacure.org). 
• www.theromefoundation.org/rome-iv/rome- 

iv-criteria/ 
• http://www.dysautonomiainternational.org/ 

pdf/RoweOIsummary.pdf 
 

• http://www.dysautonomiainternational.org 
 

• Leitlinien für die klinische Praxis bei Becken-
gürtelschmerzen in der Postpartum-Popula-
tion. 

• ACOG-Komitee-Erklärung: Körperliche Aktivi-
tät und Bewegung während der Schwanger-
schaft und im Wochenbett. 

• Schmerzen des Beckengürtels in der Antepar-
tum-Population: Leitlinien für die klinische 
Praxis der Physiotherapie in Verbindung mit 
der Internationalen Klassifikation der Funkti-
onsfähigkeit, Behinderung und Gesundheit von 
der Sektion für Frauengesundheit und der or-
thopädischen Sektion des Amerikanischen Ver-
bandes für Physiotherapie. 

• Leitlinien der Weltgesundheitsorganisation 
2020 zu körperlicher Aktivität und sitzendem 
Verhalten. 

• Pelvic Pain.org 
• https://www.iahp.com/pages/search/index.php 

  

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401.t004 
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und Schwangerschaftsabbrüchen sowie Mobilität), Geburtshilfe (Risikobewertung, Geburtsent-
scheidungen, Geburtsart/beabsichtigter Geburtsort, Mobilität während der Wehen und Anästhesie) 
und nach der Geburt (Wundheilung, Beckengesundheit, Versorgung des Neugeborenen und Säug-
lingsernährung). Unsere Verwendung der breiteren Literatur im Rahmen der Zusammenarbeit Co-
Kreation ergänzt frühere Synthesen und Erkenntnisse in diesem Bereich [124,125]. Dennoch ist 
weitere Forschung im Hinblick auf die geburtshilflichen Ergebnisse in Abhängigkeit vom EDS-
Status der Schwangeren und des Ungeborenen erforderlich, insbesondere dort, wo die Ergebnisse 
in Bezug auf bestimmte Arten von EDS nicht separat aufgezeigt werden [82,126]. 

Aufgrund ihrer untrennbaren Verbindung haben uns die PPI und Mitwirkenden auch dazu 
veranlasst, Leitlinien für einige der Komorbiditäten von hEDS/HSD wie Mastzellenerkrankungen 
und Wirbelsäuleninstabilität zu erstellen [127]. Ebenso wurden diese Leitlinien weiterentwickelt, 
um Dysautonomie, orthostatische Intoleranz mit oder ohne orthostatische Hypotonie und POTS 
einzubeziehen, von denen zwischen 70 % und ≥80 % der Menschen mit hEDS/HSD auch Symp-
tome im Zusammenhang mit dem „Kinder bekommen“ haben können [127]. Leitlinien wurden auch 
in Bezug auf Schmerzbehandlung, psychische Gesundheit, Ernährung, Nahrungsergänzung, Aller-
gien mit Immunreaktionen und allgemeines Wohlbefinden aufgenommen. Es werden auch weitere 
Ressourcen und Zitate angegeben, auf die insbesondere in Bezug auf die Kinderheilkunde verwie-
sen werden sollte [116]. 

Bei der Risikobewertung für die Planung der Art und des Ortes der Geburt ist die Erwartung 
eines erhöhten Blutverlustes in jedem Fall entscheidend. Menschen mit hEDS/HSD haben 
typischerweise fragile Kapillaren und fragiles Gewebe, was sie für Blutergüsse und Hämatome 
prädisponiert. Darüber hinaus besteht bei einigen eine abnorme Interaktion zwischen Von-
Willebrand-Faktor, Blutplättchen und Kollagen, was zu einer suboptimalen Blutgerinnung führt, 
die wiederum zu stärkeren und längeren Blutungen führen kann [128]. Während der Schwanger-
schaft kann die erhöhte Fragilität der Schleimhäute zu spontanen Blutungen führen (z. B. Epista-
xis und Gingiva). Auch während der Entbindung kann es zu verstärkten Blutungen kommen 
[10,34,40,41]. Einige große retrospektive Studien haben jedoch kein erhöhtes Blutungsrisiko in 
solchen Fällen festgestellt [35,36]. Dennoch konnten wir neben anderen bekannteren Behandlun-
gen eine breitere Palette von Medikamenten wie Desmopressin und Tranexamsäure empfehlen, 
um Blutungen gegebenenfalls zu kontrollieren [99,100]. Da in dieser Bevölkerungsgruppe die 
Gefahr einer Sturzgeburt besteht [7,10], kann es ratsam sein, Geburten ortsnah zu planen und 
dabei die Entfernung zu etwaigen Entbindungseinrichtungen zu berücksichtigen. 

Es ist sinnvoll zu bedenken, dass die Dehnbarkeit aller Körpergewebe bei Gebärenden mit 
hEDS/HSD größer sein kann als in der allgemeinen gebärfähigen Bevölkerung. Während der 
Schwangerschaft muss der gesamte Körper berücksichtigt werden, da Schwangerschaftshormone 
wie Relaxin den Körper systemisch beeinflussen [128]. Menschen mit hEDS/HSD können auch 
eine geringere gesundheitsbezogene Lebensqualität und eine größere psychische Belastung auf-
weisen als die Allgemeinbevölkerung [118], was sich durch das Kinder gebären noch verschlim-
mern kann [10]. Einige Patientinnen erfahren eine Linderung ihrer Symptome, insbesondere der 
Dysautonomie und der Schmerzen. Aufgrund des vielschichtigen Charakters von hEDS/HSD ist 
in allen Fällen ein biopsychosozialer Ansatz am besten geeignet, bei dem Symptome wie Depres-
sionen und Ängste sollte immer gleichzeitig mit den körperlichen Symptomen bewertet und ent-
sprechend behandelt werden. Bei dieser Aufgabe kann eine Reihe gemeinsam entwickelter Tools 
sinnvoll eingesetzt werden, um Personal der Geburtshilfe bei der Unterstützung von Gebärenden 
mit hEDS/HSD zu unterstützen [14].  

Da sich das Bindegewebe bei Gebärenden mit hEDS/HSD anders verhält, könnte es sinnvoll 
sein, die Ergebnisse in Bezug auf alternative Formen der Analgesie (z. B. Wassergeburt) in diesen 
Bevölkerungsgruppen zu untersuchen. Darüber hinaus ist es möglich, dass einige als „typisch“ 
geltende Merkmale des Gebärens tatsächlich mit hEDS/HSD assoziiert sind (z. B. Sturzgeburt), die 
mit Gelenkhypermobilität, Überdehnbarkeit der Haut und anderen Anomalien des Bindegewebes 
korrespondieren [10]. Künftige Forschungsaktivitäten könnten diese potenziellen Verbindungen 
erforschen und eine Vermischung zwischen den verschiedenen Subtypen des EDS vermeiden. 
Mithilfe systematischer und gemeinschaftlicher Ansätze sowie einer Vielzahl von PPI ist diese 
Forschung die erste ihrer Art, die Konsensrichtlinien einer internationalen und  

  

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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multidisziplinären Gruppe von Expertinnen und Experten auf dem Gebiet der Geburt von Kindern 
bei vorliegendem hEDS/HSD bietet. Zu den Einschränkungen gehört der Mangel an relevanten, 
größeren, längsschnittlichen und qualitativ hochwertigen Studien in diesem Bereich. Bei Men-
schen mit hEDS/HSD wird die Diagnose möglicherweise erst nach der Geburt des Kindes gestellt, 
was die klinische Erfahrung in diesem Bereich einschränkt. Weitere Forschungsarbeiten sind er-
forderlich, um die Ergebnisse von Maßnahmen zu vergleichen, die auf alle in dieser gebärfähigen 
Bevölkerungsgruppe häufiger auftretenden Erkrankungen abzielen (z. B. PGP) [128]. 

Aufgrund der widersprüchlichen Ergebnisse und der begrenzten Forschung in diesem Bereich 
haben sich die vorgestellten Leitlinien auch an den Präferenzen der Patientinnen, der klinischen 
Erfahrung, den praktischen Möglichkeiten und den bekannten biologischen Mechanismen 
orientiert. Als evidenzbasierte Expertinnen und Experten haben einige Mitwirkende zwangsläufig 
auch auf andere veröffentlichte Belege verwiesen, z. B. in Fällen, in denen wir evidenzbasierte 
Leitlinien für die Verwendung von komplementären und alternativen Arzneimitteln wie 
Akupunktur erstellt haben [69], obwohl die üblichen Kontraindikationen im Zusammenhang mit 
einer Schwangerschaft weiterhin gelten [129]. Darüber hinaus wurden viele der bisher veröffent-
lichten Forschungsergebnisse und Leitlinien für alle Arten von EDS und nicht speziell für Men-
schen mit hEDS/HSD erstellt. Daher mussten wir diese im Lichte der breiteren Evidenz und des 
Fachwissens innerhalb des Co-Creation-Teams überprüfen und modifizieren. Die Qualität einiger 
Belege, wie z. B. klinische Fallstudien, war gering. Darüber hinaus ist unsere Übersichtsarbeit 
naturgemäß begrenzt, da ihr Schwerpunkt eher auf der Breite als auf der Tiefe der Informationen 
lag. Viele bestehende Leitlinien für Schwangere in der Allgemeinbevölkerung (z. B. in Bezug auf 
Bewegung und Beckengürtelschmerzen) sind nach wie vor relevant und werden mit Modifikatio-
nen als gleichermaßen nützlich angesehen (39). In anderen Bereichen wie Gebärmutterhalsinsuffi-
zienz und vorzeitige Wehen sind jedoch weitere Untersuchungen erforderlich, um umfassendere 
Leitlinien zu erstellen. 

Eine zentrale Herausforderung bei der Durchführung dieser Forschung besteht darin, dass die 
Vererbung von hEDS/HSD im Gegensatz zu den anderen Arten von EDS noch nicht geklärt ist. 
Außerdem können mehrere Familienmitglieder an hEDS/ HSD leiden, wobei die Befunde und 
Symptome zwischen ihnen erheblich variieren können. Durch die Sequenzierung ganzer Exome 
wurden kürzlich mehrere interessante Gene identifiziert [65], aber derzeit sind keine Gentests ver-
fügbar. Genetische Faktoren könnten ebenfalls eine Rolle spielen, da die Inzidenz von mehrfachen 
Fehlgeburten (≥3 mit demselben Partner) in dieser Population höher ist (30). Zu den Einschränkun-
gen in der Literatur gehört die Tatsache, dass die Diagnosen von hEDS/HSD häufig selbst angege-
ben werden und dass in den Studien häufig über alle Subtypen von EDS insgesamt berichtet wird, 
wobei einige der selteneren Typen (z. B. vaskuläres Ehlers-Danlos-Syndrom) wahrscheinlich mit 
mehr Komplikationen verbunden sind. Da hEDS/HSD die überwiegende Mehrheit der Fälle aus-
macht, ist es wahrscheinlich repräsentativ für die berichteten Komplikationen. Doch selbst eine 
Minderheit von Komplikationen bei einer der selteneren Arten von EDS in einer zusammengefass-
ten Kohortenstudie würde die Ergebnisse und damit die Interpretation des Risikos verfälschen. 
Künftige Forschungsarbeiten könnten sinnvollerweise prospektive Studien umfassen, in denen 
jeder Subtyp gesondert untersucht wird. Darüber hinaus ist es trotz der Risiken und Probleme, die 
in den hier vorgestellten Leitlinien erörtert werden, wichtig, die Schwangerschaft nicht übermäßig 
zu problematisieren, da viele Schwangerschaften bei hEDS/HSD ausgesprochen unauffällig sind. 

 
Schlussfolgerung 
Die gemeinsame Erstellung evidenzbasierter Leitlinien für den Umgang mit dem „Gebären“ bei 
hEDS/HSD ist angesichts des mangelnden Wissens und Bewusstseins der Angehörigen der Ge-
sundheitsberufe und der tiefgreifenden Auswirkungen, die hEDS/HSD auf die gebärfähigen Be-
völkerungsgruppen haben kann, gerechtfertigt. Die Evidenz in diesem Bereich ist spärlich und 
teilweise widersprüchlich. Dennoch bieten die hier von klinischen, akademischen und Patientin-
nen mit Expertise erstellten Leitlinien eine evidenzbasierte Grundlage dafür, wie die Versorgung 
und die Ergebnisse für diese Bevölkerungsgruppe im gebärfähigen Alter verbessert werden kön-
nen. Im Sinne einer evidenzbasierten Praxis könnten solche Leitlinien sinnvollerweise parallel zur 
künftigen Forschung in diesem Bereich entwickelt werden. 

https://doi.org/10.1371/journal.pone.0302401
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