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Zusammenfassung

Einleitung

Das Ehlers- Danlos- Syndrom ist eine Gruppe von Bindegewebsstérungen, welche die
mechanischen Eigenschaften der Haut, Gelenke, Bénder und Blutgefalie beeinflussen. Bisher
gibt es flr dieses Diagnose keine genauen Therapiemethoden. Trotz mangelnder Studienlage
ist es wichtig, eine gezielte und auf den Patienten abgestimmte Therapie durchfihren zu
kénnen, sich den Krankheitsbildern mit Hypermobilitaten mehr zu 6ffnen und auf diese
einzugehen. Ziel dieser Arbeit ist es, die aktuelle Studienlage darzustellen und daraus einen

Therapieplan zu erstellen.

Methodik

Es wird eine S2k- Leitlinie fur die Befundung und Behandlung des Ehlers- Danlos-
Syndroms erstellt. Hierfir wird in verschiedenen Datenbanken nach aktuellen Studien
gesucht. Diese werden miteinander verglichen, ausgewertet und die Hauptaussage wird
dargestellt. Im Anschluss werden alle relevanten Ergebnisse zusammengetragen und ein

Behandlungsansatz aufgestellt.

Ergebnisse/ Diskussion
Die aktuelle Studienlage zeigt, dass ein grofRer Forschungsbedarf zur Behandlung und
Diagnostik des Ehlers- Danlos- Syndroms besteht. Die ausgewerteten Studien zeigen Ansétze

zum Umgang mit den Patienten, stellen aber keine genauen Therapiemethoden dar.

Schlussfolgerung

Festzuhalten ist, dass regelmaBiges Training und physiotherapeutische Ubungen fiir Muskeln
und das Gleichgewicht die Beschwerden der Patienten lindern und ihnen dadurch mehr
Lebensqualitdt ermdglichen. Deshalb ist es von groRter Bedeutung, eine S2k Leitlinie
aufzustellen, um den Therapeuten die Arbeit mit den Patienten zu erleichtern, angepasste

Therapieziele aufzustellen und eine patientenorientierte Behandlung durchfiihren zu kénnen.

Schlusselworter

Ehlers- Danlos- Syndrom — Physiotherapie — Propriozeption — Gelenkhypermobilitét



Abstract

Introduction

Ehlers-Danlos- Syndrome (EDS) is a group of disorders that affect the skin, joints, ligaments,
and blood vessels. Currently, there are no standardized therapeutic methods for EDS. Despite
the limited availability of research, it is essential to create treatments that are tailored to each
patient and focus on problems caused by joint hypermobility. The aim of this work is to
present the current state of research and create a treatment plan based on the findings.

Methodology

An S2k guideline for the diagnosis and treatment of Ehlers-Danlos- Syndrome is being
developed. To achieve this, a systematic search of various databases for recent studies was
conducted. These studies were analyzed, compared, and their key findings summarized.

Based on this, a treatment approach was created.

Results/Discussion
The research shows that there is still a big need for more studies about diagnosing and
treating Ehlers-Danlos-Syndrome. The studies that were reviewed give helpful ideas for

working with patients but don’t provide clear treatment methods.

Conclusion

Training and physiotherapy exercises, especially those that strengthen muscles and improve
balance, can help reduce patient symptoms and improve their quality of life. Therefore, it is
important to establish an S2k guideline to assist therapists in their work with EDS patients,

set clear treatment goals, and provide better care.

Keywords
Ehlers-Danlos- Syndrome — Physiotherapy — Proprioception — Joint Hypermobility
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1 Einleitung

Das Ehlers- Danlos- Syndrom ist kaum bekannt und Physiotherapeuten sind mit der
Behandlung auf sich allein gestellt. Doch bisher gibt es fiir diese Diagnose keine genauen
Therapiemethoden und Behandlungsansétze. Trotz mangelnder Studienlage ist es fur die
Therapeuten wichtig, eine gezielte und auf den Patienten abgestimmte Therapie
durchfihren zu konnen. Die nachfolgende Bachelorarbeit beschaftigt sich mit der
Erstellung einer S2k- Leitlinie fur das Ehlers- Danlos- Syndrom in Bezug auf die
physiotherapeutische Behandlung. In den VVordergrund werden hierbei die Symptome der
propriozeptiven Stérungen und der Gelenkhypermobilitat gestellt. Ziel ist es, die aktuelle
Studienlage darzustellen und erstmalig eine Leitlinie fur die physiotherapeutische
Behandlung des Ehlers- Danlos- Syndroms zu erstellen. Bei diesem Krankheitsbild
handelt es sich um eine Gruppe mit derzeit 13 verschiedenen Subtypen, diesen liegt allen
eine Fehlverlagerung des Bindegewebes zugrunde, welche vererbt werden kann. Am
starksten ausgepragte Symptome bei Patienten sind Gelenkhypermobilitdten und eine
Uberdehnbarkeit der Haut und des Bindegewebes. AuRerdem sind Patienten haufig von
einer starken Erschépfung betroffen, die sich zu jeder Tageszeit verdndern kann (EDS,
2024). Physiotherapeuten arbeiten oft mit Patienten, die von einer eingeschrankten
Gelenkbeweglichkeit (Range of Motion) betroffen sind. Deshalb ist es fur die
Physiotherapie umso wichtiger, sich den Krankheitsbildern mit Hypermobilitdten mehr
zu 6ffnen und auf diese einzugehen. Wie zum Beispiel bei dem Ehlers- Danlos- Syndrom
oder auch beim Lipodem. Somit ist ein schnellerer Erfolg sichtbar und die Therapie kann
gezielter auf die einzelnen Patienten abgestimmt werden. Im Folgenden wird das

Krankheitsbild dargestellt und die Studienlage wird analysiert und diskutiert.



1.1 Theorieteil:

1.1.1 Hintergrund

Die Erstellung einer S2k-Leitinie fur das Ehlers- Danlos- Syndrom ist schon seit 2020 in
Planung, da es bisher keine eindeutigen Richtlinien zur Behandlung und Therapie dieses
Krankheitshildes gibt. In Kooperation mit der Arzteschaft wird nun gemeinsam an diesem
Projekt gearbeitet (Ehlers-Danlos Organisation e.V., 2024). Das Ziel der Leitlinie ist es, dass
Betroffenen zeitnah die richtige Diagnose gestellt bekommen, sodass sie nicht mehr 10-12
Jahre (Ehlers-Danlos Organisation e.V., 2024) darauf warten missen. AuRerdem ist es von
hochster Prioritét, dass die Patienten die richtige Behandlung, Therapie und Unterstiitzung
erhalten. Mit dieser Leitlinie wird eine Verbesserung der Diagnostik, Behandlung und
Aufklarung angestrebt. Diese soll auch Physiotherapeuten dabei helfen, eine gezielte und auf
den Patienten abgestimmt Therapie planen und durchfihren zu kénnen, da es bisher keine
festgelegten Therapieansétze gibt (Ehlers-Danlos Organisation e.V., 2024). Das Team der
Leitlinie besteht aus Arzten, Physiotherapeuten und Wissenschaftlern. Durch dieses
interprofessionelle Handeln konnen somit eine optimale Diagnostik, Behandlung und
Therapie fur Patienten und Therapeuten festgelegt werden. Fir die Leitlinie werden sechs
Achsen mit unterschiedlichen Schwerpunkten bestimmt (Hamonet, 2018). Zu jeder Achse
werden Studien gesucht und ausgewertet, um dann Richtlinien zur Diagnostik, Befundung
und Therapie des Ehlers- Danlos- Syndroms festzulegen.

Im Folgenden werden die Begriffe ,,Ehlers- Danlos- Syndrom®, ,,Gelenkhypermobilitét*
und ,,Propriozeption” der Achse drei definiert. Danach wird auf die weiteren Achsen eins bis

sechs eingegangen.

1.1.1.1 Definition Ehlers- Danlos- Syndrom (EDS)

Das Ehlers- Danlos- Syndrom (EDS) ist eine Gruppe von Bindegewebsstérungen, die
vererbt werden kdnnen und sich hinsichtlich ihrer Auswirkungen auf den Korper als auch in
ihren genetischen Ursachen unterscheiden (EDS, 2024). Verantwortlich sind genetisch

bedingte Verénderungen in der Struktur des Bindegewebes (Kollagen).



Das Kollagen ist eine Gruppe von Proteinen, das 30% des menschlichen Korpers
ausmacht. Kollagene sorgen fur Reil3- und Zugfestigkeit. Es dient im Korper als Stitz-,
Trenn-, und Verbindungsgerust im Bewegungsappart und liegt in der Haut, um innere
Organe, Nerven und Blutgefale. Bei EDS wird das Bindegewebe zu elastisch und
verletzlich. Daher wird das EDS auch als eine multisystemische Erkrankung betrachtet.
Diese Defekte fiihren dann zu Symptomen wie zum Beispiel Gelenkhypermobilitat, einer
Uberdehnbarkeit der Haut und einer Briichigkeit des Gewebes. Allerdings kénnen auch
BlutgefaBe und innere Organe betroffen sein (Hamonet, 2019). Das verdnderte Gen
beeinflusst also die mechanischen Eigenschaften von Haut, Gelenken, Béndern und
BlutgefalRen (Lawrence, 2005). Die Villefranche Klassifikation von 1998 umfasst sechs
genetische Haupttypen. Alle weisen Genmutationen auf, die die Modifikation der Proteine
beeinflusst. Dank next-generation sequencing konnte 2017 eine Uberarbeitete Klassifikation
veroffentlicht werden (Wiesmann, 2019). Hierbei werden 13 Subtypen des EDS Klassifiziert.
Seitdem wird nach der neuen Klassifikation Ehlers- Danlos- Konsortium gearbeitet.
Besonders h&ufig treten die Typen klassisches EDS, Cardiovaskulares EDS, vaskulares EDS
und hypermobiles EDS auf (Weirich, 2022). Tabelle 1 verdeutlicht diese Typen und ihre
dazugehorigen Symptome. Die weiteren Subtypen werden in Abbildung 1 aufgezeigt.
Allerdings wird kein weiterer Bezug darauf genommen, da diese Typen nicht sehr haufig
auftreten. Auf jeden Subtyp treffen eine Reihe Klinischer Kriterien zu, welche die
Diagnosestellung erleichtern. Es besteht auRerdem eine Variabilitat bezlglich der Art und
Auspragung der klinischen Symptome der jeweiligen Subtypen. Diese jeweiligen Symptome
des Patienten werden in Haupt- und Nebenkriterien eingeordnet (EDS,2024). Die Tabellen
2-5 stellen diese fur alle Subtypen des EDS-Syndroms dar. Hauptsymptome sind zum
Beispiel chronische und akute Schmerzen am ganzen Korper, die durch Bewegung
beeinflusst werden. AuBerdem sind die Patienten von starker Erschdpfung, welche morgens
beginnt und sich zu jeder Tageszeit verstarken kann, betroffen. Das am stérksten ausgepragte
Symptom ist eine Instabilitat der Gelenke mit Subluxationen und Verstauchungen (Hamonet,
2019).



Auch der Alltag der Patienten kann stark eingeschrankt sein. Das Auslben von
Aktivitaten des taglichen Lebens, sowie korperliche Aktivitdten in der Freizeit sind Folgen
des Ehlers- Danlos- Syndroms. Dies kann auch mit einer schlechten gesundheitsbezogenen
Lebensqualitdt und einer Zunahme an Depressionen und Angstzustanden einhergehen (Higo,
2024). Bei Kindern im Alter von acht bis 16 Jahren werden bei 40% Schwierigkeiten beim
Handschreiben in der Schule und 48% bei Nichtteilnahme am Sportunterricht aufgrund ihrer
Erkrankung und Angst vor erneuten Verletzungen, festgestellt (Engelbert, 2017). 65% der
Kinder berichten auch Gber Schmerzen nach dem Training (Engelbert, 2017). Es zeigt sich
auch eine verringerte Teilnahme bei der Hausarbeit, beim Fahrradfahren und beim Spielen
im Freien. Grund dafur sind Muskel- und Skelett- Schmerzen, die zu Inaktivitdt und
Dekonditionierung fuhren (Engelbert, 2017). In &hnlicher Weise haben die Patienten
Schwierigkeiten in ihrem Berufsleben. 53% konnen oftmals keine Vollzeitstelle annehmen
und die Arbeitsumgebung muss an sie angepasst werden. Veranderungen des gewiinschten
Karrierewegs und des Arbeitsumfelds kdnnen zu einer geringeren Arbeitszufriedenheit und

einem Gefuhl mangelnder finanzieller Unabhéangigkeit beitragen (Clark, 2023).

Tabelle 1
Darstellung der einzelnen Subtypen und ihre Symptome

Subtyp Symptome

- Uberdehnbare, weiche,
samtartige Haut

- Uberstreckbare Gelenke

- Erhohte Verletzlichkeit der
Haut

Klassisches EDS

- Herzklappenprobleme
- Uberdehnbarkeit der Haut
Kardiovaskulidres EDS - Gelenkhypermobilitit

- Thorax Anomalien

- Diinne, durchscheinende Haut

Vaskuldres EDS . . .
- Ausgeprégte Verletzlichkeit



der Gefalle
- Charakteristische Fazies
(prominente Augen, schmale

Lippen und Nase)

- Generalisierte
Hypermobilitit der Gelenke
Hypermobiles EDS - Leichte Atrophe
Narbenbildung
- Milde Hautbeteiligung

Bemerkung. Eigene Darstellung. (Physiolink, Kurzlehrbuch Dermatologie, 2018)



Abbildung 1

Darstellung aller dreizehn Subtypen des EDS

Tabelle der EDS-Typen

Name der EDS-
Typen

Klassisches

Ver-

erbungs-
muster

Genetische Grundlage

Hauptsachlich: COL5A1,

Beteiligies
Protein

Kollagen Typ V

EDS (ceDS) COL5A2
Selten: COL1A1 Kollagen Typ |
€.934C>T, p.(Arg312Cys)
Classical-like AR TNXB Tenascin-XB
EDS (clEDS)
Kardio- AR COL1A2 (Biallelische Kollagen Typ |
valvulares EDS Mutationen, die zu
(cvEDS) COL1A2-NMD flihren,
und Abwesenheit von
Pro-a2(l)-Kollagenket-
ten)
Vaskulares EDS AD Hauptsachlich: COL3A1  Kollagen Typ I
(VEDS) Selten: COL1A1 Kollagen Typ |
c.934C>T, p.(Arg312Cys)
c.1720C>T, p.(Arg-
574Cys)
€.3227C>T, p.(Arg-
1093Cys)
Hypermobiles AD Unbekannt Unbekannt
EDS (hEDS)
Arthrochalasie AD COL1A1, COL1A2 Kollagen Typ |
EDS (aEDS)
Dermatospara- AR ADAMTS2 ADAMTS-2
xis EDS (dEDS)
Kyphoskolio- AR PLOD1 LH1
tisches EDS FKBP14
(KEDS)
Brittle Cornea AR ZNF469 ZNF469
Syndrom (BCS) PRDM5 FKBP22
Spondylody- AR B4GALT7 B4GalT7
splastisches B3GALT6 GalTe
EDS (spEDS) SLC39A13 ZIP13
Musculokon- AR CHST14 D4ST1
traktuelles EDS DSE DSE
(mcEDS)
Myopathisches  AD oder COL12A1 Kollagen Typ XlI
EDS (mEDS) AR
Periodontales AD CiIR Cir
EDS (pEDS) C1S CiE

AD = autosomal dominant; AR = autosomal rezessiv

Bemerkung. (Ehlers- Danlos Society, 2025)



Tabelle 2
Darstellung der Haupt- und Nebenkriterien des klassischen EDS

Hauptkriterium Nebenkriterium

- Weiche, teigige Haut

. . - Hautverletzlichkeit
- Uberdehnbarkeit der Haut
- Hernien
- Generalisierte o
- Komplikationen durch
Gelenkhypermobilitit

Hypermobilititen

- Atrophische Narbenbildung (2.B. Luxationen)

- Héamatomneigung

Bemerkung. Eigene Darstellung (Bundesverband Ehlers- Danlos, 2024)

Tabelle 3

Darstellung der Haupt- und Nebenkriterien des kardiovaskuldrem EDS

Hauptkriterium Nebenkriterium

- schwere progressive
Herzklappenprobleme

(Aortenklappe, - FuBdeformititen
Mitralklappe) - Leistenhernie

- Hautbeteiligung: ) .
Uberdehnbarkeit der Haut - Gelenkdislokalisation

- Gelenkhypermobilititen

Bemerkung. Eigene Darstellung (Bundesverband Ehlers- Danlos, 2024)

Tabelle 4

Darstellung der Haupt- und Nebenkriterien des vaskuldren EDS.

Hauptkriterium Nebenkriterium

- Gen-Variante in COL3A1
- Arterienruptur in jungem
Alter - KlumpfuB3

- Himatomneigung



- spontane Sigma-
Dickdarmperforation

Diinne,
durchscheinende Haut
Rupturen von Sehnen

Zahnfleischschwund

Bemerkung. Eigene Darstellung (Bundesverband Ehlers- Danlos, 2024)

Tabelle 5

Darstellung der Haupt- und Nebenkriterien des hypermobilen EDS

Hauptkriterium

Nebenkriterium

- generalisierte
Gelenkhypermobilitit,
Verifizierung durch den
Beighton Score, Generalisierte

Gelenkhypermobilitit

ungewdhnlich weiche,
seidige Haut

leichte Haut-
Uberdehnbarkeit
unerklarbare Striae
distensae am Rucken
atrophische

Narbenbildung
Beckenboden-, Rektal-
, und/oder
Gebarmuttervorfall

(Prolaps) bei Kindern

Bemerkung. Eigene Darstellung (Bundesverband Ehlers- Danlos, 2024)

Die Diagnose beginnt mit einer Anamnese, einer grindlichen Familienanamnese und
einer korperlichen Untersuchung sowie im Bedarfsfall mit einer genetischen Blutanalyse.
Gegenwartig sind 12 der EDS-Subtypen per Genanalyse und das hEDS mit Hilfe einer
klinischen Diagnosecheckliste diagnostizierbar. Die gesicherte Diagnose kann langwierig
sein und ist schwer zu stellen. Grinde hierfur sind die ph&notypische Variabilitdt und
uberlappende Symptome aber auch ein begrenztes Wissen des medizinischen Fachpersonals,
da das Ehlers- Danlos- Syndrom mit unterschiedlichen Hé&ufigkeiten auftreten. Je nach

Subtyp unterscheiden sie sich. Abbildung 1 stellt dies dar.



Ein weiterer Grund ist die Ungenauigkeit diagnostischer Kriterien. Dies fiihrt zu
Fehldiagnosen, Fehlbehandlungen und zu einer verminderten Lebensqualitat bei Patienten
(Leganger, 2016).

Abbildung 2

Darstellung der wichtigsten Subtypen und ihre Haufigkeit

- Hypermobiles EDS: 1: 3.100-5.000
- Klassisches EDS: 1: 20.000-40.000
- Vaskulares EDS: 1: 100.000-200.000

- Kardiovaskuldres EDS: 1 von 1.000.000

Bemerkung. Eigene Darstellung (Ehlers- Danlos Society, 2025)

Das hypermobile Ehlers- Danlos- Syndrom und die Hypermobilitats- Spektrum-
Erkrankung (HSD) sind die haufigsten symptomatischen
Gelenkhypermobilitatserkrankungen, welche in der Klinik beobachtet werden. 2017 ersetzte
die internationale Kilassifikation bisherige Bezeichnungen fur symptomatische
Gelenkhypermobilitat durch hypermobile EDS (hEDS). AuRerdem fiihrte sie den Begriff
Hypermobilitats- Spektrum- Erkrankungen fur Patienten ein, die die diagnostischen Kriterien
fur hypermobile EDS nicht erfillen (Kenneth, 2021).

1.1.1.2 Achse 3: Propriozeptive Stérungen - Gelenke und Motorik

Definition Propriozeption:

Die Propriozeption ist notwendig, um die Stabilitdt der Gelenke zu erhalten und
vermittelt die Qualitaten Position, Bewegung und Kraft des eigenen Korpers. Aullerdem ist
es eine komplexe Sinneswahrnehmung, mit welcher der Korper das Gehirn Gber die

Position der Gelenke, Muskeln und Sehnen informiert (Gliler,2024).


https://flexikon.doccheck.com/de/Sinneswahrnehmung
https://flexikon.doccheck.com/de/Gehirn
https://flexikon.doccheck.com/de/Gelenk
https://flexikon.doccheck.com/de/Muskel
https://flexikon.doccheck.com/de/Sehne

Auch mit geschlossenen Augen wissen wir, in welcher Position sich unser Korper
befindet, und wir konnen die Kraft, mit der wir einen Gegenstand bewegen, dosieren
(Willecke, 2022). Propriozeptive Informationen gehdren zu einem Regelkreis. Sie sind
Kontrollsignale der Peripherie und melden den Erfolg bzw. den Misserfolg einer
beabsichtigten Bewegung (G6tz-Neumann, 2015).

Die Propriozeption beruht hauptséchlich auf der Leistung der Muskelspindel, welche die
Lange des Muskels misst und Uber Golgi- Sehnenorgane, welche die Muskelkraft
uberprifen. Muskelspindeln befinden sich im Innern der meisten Skelettmuskeln. Verandert
sich die Lange eines Muskels, werden die afferenten Nervenfasern verformt und leiten somit
die Signale weiter. Das Golgi- Sehnenorgan befindet sich am Muskel- Sehnen Ubergang.
Kontrahiert der Muskel, so werden afferente Neurone gequetscht und lonenkanéle 6ffnen
sich. AuRerdem gibt es auch propriozeptive Afferenzen in den Gelenkkapseln und Bandern.
Sie reagieren auf Veranderungen des Winkels, der Richtung und der Geschwindigkeit einer
Bewegung (Willecke, 2022).

Es ist wichtig zu erwéhnen, dass propriozeptive Storungen beim Ehlers- Danlos-
Syndrom sehr verbreitet sind und mit einer Haufigkeit zwischen 1: 5.000 und 1:20.000, je
nach Typ, auftreten. Allerdings ist die genaue Ursache noch unbekannt. Es zeigt sich eine
propriozeptive Beeintrachtigung in Bezug auf die Prazision von Bewegungen.
Propriozeptive Storungen gehen mit hypermobilen Gelenken und einem unphysiologischen
Gangbild mit einer verminderten Schrittlange und Ganggeschwindigkeit einher (Engelbert,
2017). Auch das Gleichgewicht zeigt eine erhohte Schwankungsauslenkung. Diese Probleme
lassen sich auf kein oder ein fehlerhaftes Feedback Uber die Kdrperstellung und Position der
Extremitaten im Raum zurlickfihren (GOtz-Neumann, 2015). Somit steigt die Gefahr von
Stiirzen der Patienten und die Angst vor Verletzungen erhoht sich dadurch deutlich
(Gensemer, 2021).

Wahrnehmungsstorungen stellen eine grolle Herausforderung fur Patienten dar. Dies
beschreibt Achse 5. Zu den Wahrnehmungsstérungen gehdren Schwerhorigkeit, Tinnitus,
Schwindel, visuelle Probleme wie z.B. Kurzsichtigkeit und eine Sehschwdache. Durch
gezielte MaBBnahmen koénnen die Auswirkungen dieser Probleme minimiert und die
Lebensqualitit gesteigert werden. Jedoch ist die Studienlage hierzu noch sehr gering und es
gibt keine randomisierten Studien dazu, die diese Aussagen bestatigen.
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1.1.1.3 Achse 3: Definition Gelenkhypermobilitat:

Gelenkhypermobilitat ist eine Gbermé&Rige Flexibilitat der Gelenke. Dies lasst sich
auf eine angeborene Bindegewebsschwache zurlckfuhren. Die Erkrankung
kennzeichnet sich durch eine Uberstreckbarkeit der Gelenke und tritt haufig in
Kombination mit dem Ehlers- Danlos- Syndrom auf. Die Ursachen sind allerdings
wenig bekannt. Definiert wird das Syndrom nach dem sogenannten Beighton Score.
Der Beighton Score ist ein Punktesystem, welches das AusmaR der Uberstreckung
beschreibt. Hierbei muss der Patient flnf Tests durchfihren. Diese bestehen aus:
1. Passive Dorsalflexion der Finger uber 90 Grad
2. Passive Retropositionierung der Daumen bis zum Kontakt mit dem Unterarm
3. Uberstreckung des Ellenbogens uber 10° hinaus
4. Uberstreckung des Knies uber 10° hinaus
5. Vorwartsbeugung des Rumpfes mit vollstandig gestreckten Knien und den
Handflachen auf dem Boden ruhend (Corrado, 2018).

Erhélt der Patient bei der Auswertung vier oder mehr Punkte, liegt ein

Hypermobilitatsspektrum Syndrom vor (Nonnenmacher, 2024). Hierzu missen
allerdings mindestens zwei Hauptkriterien oder ein Haupt- und zwei Nebenkriterien
erflllt sein [siehe Tabelle 2: Darstellung der Haupt- Nebenkriterien des klassischen
EDS (Corrado, 2018)]. Anlange 1 zeigt die klinische Checkliste fur die Diagnostik
des EDS. Hierbei wird der Beighton Score bildlich dargestellt und in einem
Bewertungsschema ausgewertet. In einer weiteren Liste wird die Haut und der
Gesundheitszustand der Patienten analysiert und am Ende mit einer Anamnese das
Gelenkhypermobilitatssyndrom festgestellt.
Dieses Bewertungsschema und die Aussage des Beighton Scores bleiben allerdings
umstritten, da hauptsachlich die Gelenke der oberen Extremitat untersucht werden.
Viele der groRRen Gelenke werden hierbei auBer Acht gelassen und ein Ergebnis
aullerhalb des Bewertungssystems wird als nicht relevant angesehen. Auch die
Bewertung des Zustandes des Patienten gibt nur einen groben Uberblick. Daher sollte
der Beighton Score nicht als Hauptinstrument zur Feststellung einer
Gelenkhypermobilitat genutzt werden (Malek, 2021).
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1.1.1.4 Achse 1: Fragilitat des Bindegewebes — Haut, Schleimh&ute und Zahne

Die Haut als groBtes Organ des Menschen spielt eine wesentliche Rolle.
Hautverdnderungen kénnen dabei wertvolle Hinweise auf genetische Erkrankungen
geben (Schaaf, 2018). Das Ehlers- Danlos- Syndrom charakterisiert sich durch eine
Uberdehnbarkeit der Haut und einer Briichigkeit des Gewebes (Hamonet, 2019) und
damit verbunden eine Uberstreckbarkeit der Gelenke (siehe Achse 3). Durch diese
Symptome kommt es zu einer verminderten Wahrnehmung durch die Haut mit
daraus resultierenden Sensibilitatseinschrankungen und Gelenkhypermobilitaten. Im
Kinder- und Jugendalter flhrt es bei den Patienten von einem peridontalen EDS zu
vorzeitigem Zahnverlust und Parodontitis, welches auf eine rasche Zerstérung des
parodontalen Gewebes zuriickzufiihren ist. Weitere Symptome sind Blutergiisse und
chronische Heiserkeit. Deshalb ist die Mundhygiene ein wesentlicher Bestandteil der

prophylaktischen Therapie (Kapferer-Seebacher, 2023).

1.1.1.5 Achse 2: Fragilitat des Bindegewebes — Hamorrhagisches Syndrom

Bei dem Hamorrhagischen Syndrom zeigen Patienten oft Nasenbluten, dermale
Blutungen, Zahnfleischbluten, aber auch starke Menstruationsblutungen. Dies l&sst
sich zuruckzufiihren auf eine Dinnheit der Schleimhaut und einer erhohten Fragilitat
des Bindegewebes (Kapferer-Seebacher, 2016). Die Studienlage ist hier rar und es

gibt keine aussagekraftigen Studien, die diese Symptome belegen.

1.1.1.6 Achse 4: Propriozeptive Stérungen — Dysautonomie

Bei der Dysautonomie kommt es zu einer Schadigung der Nerven des autonomen
Nervensystems. Dieser Teil des Nervensystems steuert unwillkirliche
Korperfunktionen wie Herzschlag, Atmung und Verdauung. Bei Patienten dominiert
dieses Symptom mit nicht- muskuloskelettalen Beschwerden das Symptomprofil
meist mehr als muskuloskelettalen Symptome (De Wandele, 2014). Es beeintréchtigt

die Funktion von Blutdruck, Atmung, Verdauung, Puls und die Nierenfunktion.
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Ein Anzeichen zur Verschlimmerung der Dysautonomie zeigt die Erschlaffung
des Bindegewebes und die Einnahme vasoaktiver Medikamente. Muskel- Skelett-
Schmerzen flihren zu Inaktivitat und Dekonditionierung (Engelbert, 2017). Patienten
kdénnen nur noch kurze Zeit stehen, haben Gleichgewichtsprobleme und Probleme
mit der orthostatischen Regulation. Dies wirkt sich wiederum negativ auf das
Sozialleben und die Freizeit der Patienten aus. Sie ziehen sich somit immer mehr
zurick und die Lebensqualitdt nimmt dadurch stark ab. Durch das labile
Gleichgewicht und die verkurzte Stehzeit ist auch die Propriozeption beeintrachtigt.
Den Patienten fehlt somit das Feedback ber die Position, in der ihr Korper sich
gerade befindet. Dies wiederum kann zu vermehrten Stlrzen und Unsicherheiten

beim Gehen fihren.

1.1.1.7 Achse 5: Propriozeptive Storungen — Wahrnehmungsstérungen

Siehe Achse 3: Propriozeption

1.1.1.8 Achse 6: Veranderungen der kognitiven Funktionen

Héaufig vorkommende kognitive Stérungen sind zum Beispiel Stoérungen der
Aufmerksamkeit und  Konzentration. Auferdem  kodnnen  Veranderungen und
Einschrankungen der raumlichen und zeitlichen Orientierung bei Patienten auftreten. Somit
sind auch préazise Bewegungen, das Gleichgewicht und das Gangbild eingeschrankt, da die
Patienten ein fehlerhaftes Feedback Uber die Stellung im Raum und damit verbundene
eingeschrankte Propriozeption haben (Go6tz-Neumann, 2015). Patienten berichten oft tber
Konzentrations- und  Merkfahigkeitsstorungen.  Auch  durch ~ Schmerzen  und
Funktionsstorungen kommt es zu einer Verdanderung kognitiver Funktionen. All diese
Storungen und Probleme kdnnen die Patienten in ihrem téglichen Leben deutlich schmélern
und sie ziehen sich dadurch immer mehr zurick und dies vermindern somit ihre

Lebensqualitét.
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1.1.1.9 physiotherapeutische Interventionen

Obwohl es bisher keine festgeschriebene Therapie fur das Ehlers- Danlos- Syndrom
gibt, konnen die Symptome durch Physiotherapie, Bewegung, Anderung des Lebensstils und
Medikamente behandelt werden (Gensemer, 2021). Physiotherapie spielt hierbei eine
wichtige Rolle. Der Schwerpunkt liegt bisher auf manueller Therapie, Patientenmanagement
und einem Training zur Stabilitdt von Rumpf und Korperhaltung (Gensemer, 2021). Auch
die Gelenkinstabilitat, Propriozeption, Taping, Hydro- und Entspannungstherapie sind Teil
der Behandlung, genauso wie tégliche Bewegung mit leichtem Krafttraining und einem
Herz- Kreislauftraining sind von Vorteil (Higo, 2024; Gensemer, 2021; Engelbert, 2017;
Scheper, 2017; Bathen, 2013). Deshalb ist es firr Patienten wichtig, einen Therapieplan zu
erstellen. Dieser gliedert sich nach Corrado (2018) in drei Phasen (friih, mittel- und
langfristige Phase): In der frihen Phase beschaftigt sich der Patient und Therapeut mit der
Propriozeption und dem Gleichgewicht (Corrado, 2018). Sie wird auch
Hypermobilitatsphase oder frihreife Phase genannt und tritt zu Beginn auf. Die Therapie
zielt hierbei auf die Verbesserung der Gelenkstabilitat und der Reduktion von Schmerzen ab
(Castori, 2012). Die zweite Phase, auch Schmerzphase oder mittlere Erwachsenenphase,
beschreibt eine zunehmende Hypermobilitat mit Muskel- und Gelenkschmerzen (Celletti,
2021). In Phase zwei wird der Fokus auf konzentrische und exzentrische Muskelkraftigung
gelegt und der Erhalt der Funktionalitat steht im Vordergrund (Celletti, 2021; Corrado,
2018). Die Steifigkeitsphase beschreibt die langfristige Phase und zeigt eine weitere
Abnahme der Gelenkbeweglichkeit, verbunden mit einer Steifigkeit und degenerativen
Erkrankungen (Engelbert, 2017). Es wird ein Ausdauertraining, Schmerzmanagement und
physiotherapeutische Haustibungen miteinbezogen (Corrado, 2018). Wichtig ist hierbei, dass
eine auf den Patienten angepasste Therapie stattfindet, in der die jeweiligen Phasen
berucksichtigt werden.

Es wurden verschiedene Studien nach physiotherapeutischen Methoden durchsucht, um
festzustellen, welche Therapien bisher durchgefiihrt wurden. Am Ende wurden 20 Studien
einbezogen. Tabelle 6 zeigt diese Behandlungsmethoden mit den entsprechenden Quellen.
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Tabelle 6

Darstellung der Behandlungsmethoden in der Physiotherapie

Methode Quelle Art der Studie Signifik
anz
Funktionell - Garreth-Brittain: - Ubersichtsarbei Keine
es https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/372315 t, 28 Arti Angabe
Training/ 92/ n=36
Muskeltrai - Marie Coussens:
ning https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/352341 _ Studie, n=20 p=0,001
54/
- Mark Scheper:
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/273392 - Studie; n=24 p= 0,001
64/
- Trigon Bathen: - Pilotstudie;
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/23913726/ n=12
93%
) - Studie; n=100
- Behnam Liaghat:
https://bjsm.bmj.com/content/56/22/12
69 93%
- Lies Rombaut: ‘ - Querschnittstu
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/216360 .
74/ die; n=79 Keine
Angabe
- Anna Higo: ..
. . - Ubersichtsarbei
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/39372240/
t; 4 Artikel 63,5%
- Raoul Engelbert:
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1 Studie, n=57  keine
002/ajmg.c.31545 Angabe
Manuelle - Garreth-Brittain - Ubersichtsarbei Keine
Therapie https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/372315 t, 28 Artikel, Angabe
92/ n=36
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https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/37231592/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/37231592/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35234154/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35234154/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Bathen+T&cauthor_id=23913726
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/23913726/
https://bjsm.bmj.com/content/56/22/1269
https://bjsm.bmj.com/content/56/22/1269
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Rombaut+L&cauthor_id=21636074
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21636074/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21636074/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/39372240/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/37231592/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/37231592/

Geritetraini

ng

Hausiibung

cn

Garreth-Brittain
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/372315

92/

Trigon Bathen:
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/23913726/

Valentien Spanhove:

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/356092

04/

Bruno Corrado:

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/299507

77/

Ubersichtsarbei
t, 28 Artikel,
n=36

Pilotstudie;
n=12

Studie; n=21

Ubersichtsarbei
t; 11 Artikel

Keine

Angabe

93%

P=0,02;
p=10,001

Keine

Angabe

Bemerkung. Eigene Darstellung

Die Tabelle verdeutlicht, dass es zu funktionellem Training und Muskelkréftigung,

sowie physiotherapeutische Haustibungen bei der Behandlung des Ehlers- Danlos- Syndroms

Studien gibt. AuBerdem finden sich Studien zur allgemeinen Physiotherapie. Hierbei werden

aber keine genauen Behandlungsmethoden genannt und diskutiert. Deshalb sind diese

Studien nur bedingt auswertbar, da keine genaueren Angaben und Therapieformen zur

Physiotherapie und Signifikanz erlautert werden.

16


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/37231592/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/37231592/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Bathen+T&cauthor_id=23913726
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/23913726/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Spanhove+V&cauthor_id=35609204
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35609204/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35609204/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29950777/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29950777/

2  Methodik

2.1 Forschungsstand:

Anhand der Literaturrecherche bei PubMed, Research Gate und Research rabbit konnte
festgestellt werden, dass es trotz wenig Forschung Studien fiir das Krankheitsbild des Ehlers-
Danlos- Syndroms gibt. Die Eingabe bei Pubmed mit dem Begriff ,,Ehlers- Danlos-
Syndrom* ergab 5290 Ergebnisse, unter dem Begriff ,,Hypermobiles Ehlers- Danlos-
Syndrom* ergab die Suche 1125 Ergebnisse. Bei Research Gate ergab die Suche 100
Ergebnisse. Unter dem Begriff ,,Ehlers- Danlos- Syndrom und Physiotherapie® konnten bei
Google Scholar 2000 Ergebnisse gefunden werden. Alle Studien und Artikel sind aktuell und
nicht alter als fiinf bis sieben Jahre. Sie beschaftigen sich mit allgemeinen und spezifischen
Symptomen, teilen das Krankheitsbild in Subtypen auf und untersuchen die Diagnostik und
beschéftigen sich mit dem Thema chronische Schmerzen. AuRerdem finden sich Studien zur
Behandlung und Symptomlinderung. Auch auf der Homepage der Ehlers- Danlos
Organisation e.V. finden sich Informationen fir Patienten, Angehdrige und Interessenten.
Die Physiotherapie spielt bei der Behandlung von Menschen mit diesem Krankheitsbild eine
zentrale Rolle. Bisher beziehen sich jedoch wenige Forschungsarbeiten auf die
physiotherapeutische Behandlung und das PT- Management des Ehlers- Danlos- Syndroms
(Brittain, 2024). Es wird héufig von allgemeiner Therapie wie zum Beispiel
Krankengymnastik und Muskelkraftigung gesprochen. Allerdings fehlen spezifische
Therapieformen fir bestimmte Symptome wie Gelenkhypermobilitdten und propriozeptive
Storungen. Aus diesem Grund ist es von hdchster Prioritat eine Leitlinie mit aktuellem
Forschungsstand und Therapieformen zu erstellen. Zu beachten sei hierbei, dass das Ehlers-
Danlos- Syndrom keine einheitliche Diagnose und Erkrankung bei Patienten ist und somit

eine Kombination verschiedener Therapien erforderlich ist (Song, 2020).
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2.2 Vorgehen:

Es wird eine S2k- Leitlinie zur Diagnostik und Behandlung des Ehlers- Danlos-
Syndroms erstellt. Hierbei handelt es sich um eine konsensbasierte Leitlinie, welche einen
strukturierten Prozess durchlaufen hat. Die Mitglieder der Leitliniengruppe diskutieren tber
Handlungsempfehlungen fiir Arzte und Therapeuten und stimmen uber diese ab. Am Ende
wird die Leitlinie von den Mandatstragern der beteiligten Fachgesellschaften verabschiedet
(AWMF, 2024). Um die S2k- Leitlinie zu erstellen, wird nach aktuellen Studien gesucht.
Diese werden verglichen, ausgewertet und die Hauptaussage wird dargestellt. In
regelméaRigen Treffen werden im interdisziplindren Austausch mit Arzten, Physiotherapeuten
und Wissenschaftlern die neuesten Erkenntnisse offengelegt und diskutiert. Hierzu werden
die Datenbanken ,PubMed®”, ,Research Gate* und ,Research rabbit“ einbezogen.
Suchbegriffe sind ,,Physiotherapie und Ehlers- Danlos- Syndrom*, Hypermobilitdt und/oder
Ehlers- Danlos®, ,klassisches Ehlers- Danlos- Syndrom und Subtypen®. Einschlusskriterien
bei der Suche sind, dass die Studien nicht alter als 10 Jahre sind, um den aktuellen Stand der
Forschung darstellen zu kénnen. AuRerdem soll die physiotherapeutische Behandlung von
propriozeptiven Stérungen und Gelenkhypermobilitdten im Vordergrund stehen und es
sollen klare Behandlungsmethoden dargestellt werden. Weitere Kriterien sind Signifikanz,
Teilnehmeranzahl und Ergebnis der Studien. Zudem werden die 180 bereits recherchierte
Studien des Leitlinien- Teams in den Datenbanken nochmals uberprift und aussortiert.
Ausschlusskriterien sind hingegen Studien, die das Krankheitsbild im Allgemeinen
erwéhnen, keine eindeutigen physiotherapeutischen MaRnahmen untersuchen, eine zu
geringe Teilnehmeranzahl aufweisen oder keine signifikanten Ergebnisse liefern. Auch
Artikel und Fallberichte werden fur die Bachelorarbeit ausgeschlossen. Am Ende werden die
aussagekraftigsten Studien ausgewertet, diskutiert und daraufhin ein Behandlungsansatz
aufgestellt. Dieser wird nach den Kriterien kann (was kann gemacht werden), soll (was soll
gemacht werden) und sollte (was sollte gemacht werden) unterteilt. Alle Quellen werden bei

Zotero aufgelistet, um daraus eine Ubersicht zu erstellen.

Keywords: Ehlers- Danlos- Syndrom, Physiotherapie, Propriozeption, Gelenkhypermobilitét,
S2k Leitlinie
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Folgende Hypothesen werden aufgestellt:
HO: Physiotherapeutische Malinahmen helfen nicht bei propriozeptiven Stérungen
H1: Physiotherapeutische Malinahmen helfen bei propriozeptiven Stérungen

HI0: Physiotherapie kann das Symptom der Gelenkhypermobilitaten nicht lindern
HI1: Physiotherapie kann das Symptom der Gelenkhypermobilitaten lindern
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3 Ergebnisse

Im Folgenden werden die Ergebnisse der Literaturrecherche dargestellt. Es wurden die

10 relevantesten Studien gefiltert und im Folgenden erldutert.

Bathen (2013) untersucht in seiner Pilotstudie, ob ein multidisziplinares Rehaprogramm
fur Frauen mit EDS durchfuhrbar, sicher und effektiv sei. Es wurde kombiniert mit
physikalischer und kognitiver Verhaltenstherapie. An der Intervention nahmen 12 Frauen
teil, welche als Gruppentherapie angeboten wurde und aus drei Teilen bestand:

1. Zweieinhalb Wochen Reha mit Tests, korperlichem Training, Gruppendiskussionen
und Vortrdgen

2. Individuelle Heimlbungen fur drei Monate unter wdéchentlicher Anleitung durch
einen lokalen Physiotherapeuten

3. Vier Tage Wiederholung und Weiterbildungsberatung

Es wurden signifikante Veranderungen in der wahrgenommenen Leistung der téglichen

Aktivitat und eine signifikante Steigerung der Muskelkraft und Ausdauer festgestellt.

Genauere Angaben und Zahlen nennt der Autor jedoch nicht.

Buryk-Iggers (2020) hat eine Ubersichtsarbeit durchgefiinrt, welche die Wirkung von
Bewegung und Rehabilitation bei Menschen mit EDS untersucht. Die Berichterstattung
orientiert sich an der Checkliste "Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and
Meta-Analysis“. In Frage kamen Erwachsene ab 18 Jahren mit EDS und Hypermobilitats-
Spektrum- Stérungen. Es wurden verschiedene Datenbanken durchsucht und die Daten
wurden von zwei unabhangigen Gutachtern extrahiert. Die Suche ergab 10 geeignete Studien
mit 330 Teilnehmern. Alle Studien zeigten eine gewisse Verbesserung des physikalischen
und psychischen Ergebnisses nach der Interventionsphase. Die Ergebnisse deuten darauf hin,
dass Bewegung und Rehabilitation fur verschiedene physische und psychische Ergebnisse

von Vorteil sein konnen.

Reychler (2021) hat die Wirkung der verschiedenen physiotherapeutischen Techniken in
Bezug auf Patienten mit EDS untersucht. Fir seine Ubersichtsarbeit wurden die
Datenbanken PEDro, Embase und PubMed durchsucht. Von 1045 gefundenen Referenzen
wurden sechs randomisierte kontrollierte Studien mit einer Stichprobengrof3e von 20-57

Patienten eingeschlossen. Die Daten wurden mit der Dropout-Rate extrahiert.
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Die Dauer des Programms betrug vier bis acht Wochen. Schmerzen oder Propriozeption
zeigten in der Interventionsgruppe signifikante VVerbesserungen, unabhangig von der Art der
Intervention. Genauere Angaben werden vom Autor nicht genannt. Ein Vorteil wurde bei
dem Muskeltraining fur die funktionelle Trainingskapazitat beobachtet. Auch die
Lebensqualitdat verbesserte sich deutlich. Somit wirkt sich Physiotherapie positiv auf
Propriozeption und Schmerzen bei Patienten mit EDS aus, auch wenn robuste randomisierte

Kontrollstudien fehlen.

Scherper (2017) untersuchte den Zusammenhang zwischen Muskelkraft und
Aktivitatseinschrankungen und den Einfluss der Propriozeption auf diesen. 24 Patienten
wurden mit 24 Kontrollen verglichen. Die Aktivitdtseinschrankungen wurden durch den
Health Assessment Questionnaire (HAQ), den Sechs-Minuten-Gehtest (6MWT) und den 30-
s-Stuhlaufstehtest (30CRT) quantifiziert. Die Muskelkraft war assoziiert mit 30CRT, die
Propriozeption war assoziiert mit 30CRT. Somit ist Muskelkraft bei EDS-Patienten mit
Aktivitatseinschrankungen verbunden. Die Gelenkpropriozeption hat einen Einfluss auf

diese Assoziation und sollte bei Behandlungen berucksichtigt werden.

Spanhove  (2020)  untersuchte, ob  bei  Patienten mit EDS  oder
Hypermobilitatsspektrumstorung mit multidirektionale Schulterinstabilitat (MDI) eine
erhdhte Humeruskopftranslation aufgewiesen wird. Diese wurden mit gesunden
Kontrollpatienten verglichen. 27 weibliche Patienten mittleren Alters (13-35 Jahre) und 20
weibliche gesunde Kontrollpersonen nahmen an der Studie teil. Wahrend fiinf Ubungen
wurde der Schulterhdhenabstand (AHD) und der Humeralglenoidabstand (HGD) mittels
Ultraschalls gemessen.  SchulterauBenrotation, Schulterstreckung, Schulterbeugung,
Ellbogenstreckung und Halten einer zwei Kilogramm Hantel. Die isometrische
Aulenrotation und das Halten einer zwei Kilogramm Hantel fiihrten bei Patienten mit
hEDS/HSD und MDI zu einer inferioren Translation, wahrend die isometrische
Schulterbeugung bzw. die Schulter- Ellenbogenstreckung zu einer anterior-superioren bzw.

superioren Translation flhrte.
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In einer weiteren Studie von Spanhove (2023) wurde die Wirksamkeit von zwei
hauslichen Ubungsprogrammen zur Behandlung von multidirektionaler Schulterinstabilitit
(MDI) bei Patienten mit EDS untersucht. 21 Patienten wurden aus dem Zentrum fir
Medizinische Genetik des Universitatsklinikums Gent rekrutiert. Die Patienten wurden nach
dem Zufallsprinzip entweder der Versuchs- oder der Kontrollgruppe zugeteilt. Beide
Gruppen erhielten ein sechsmonatiges Trainingsprogramm zu Hause. Zur Bewertung dienten
der Western Ontario Shoulder Index (WQOSI), die Tampa-Skala fur Kinesiophobie (TSK),
die patientenspezifische Funktionsskala (PSFS), das Global Rating of Change (GROC) und
die Schmerzdruckschwellen. Die Ergebnisse wurden zu Studienbeginn, nach sechs Wochen,
12 Wochen und 24 Wochen bewertet. Die Patienten verbesserten sich nach 12 (p = 0,02)
bzw. 24 Wochen (p = 0,001) um 240 bzw. 325 Punkte. Generell wurde kein signifikanter
Unterschied zwischen Gruppe A und B festgestellt. Beide Trainingsprogramme flhrten zu
einer signifikanten Verbesserung der Schulterfunktion. Training zu Hause ist vorteilhaft fiir
die Verbesserung der Schulterfunktion, aber ein multidisziplindrer, Uberwachter Ansatz

konnte effektiver sein, um die Kinesiophobie in dieser Patientenpopulation zu verandern.

Celletti (2021) stellte in ihrer Forschung einen neurokognitiven Rehabilitationsansatz auf,
der nicht nur auf die Wiederherstellung von Bewegung und Funktion, sondern auch auf der
Schmerztherapie basiert. Es wurden 18 Patienten (vier Manner und 14 Frauen) mit einem
Durchschnittsalter von 21 Jahren (Bereich 13-55) rekrutiert. Nach einem dreimonatigem
Rehabilitationsprogramm wurde ausgewertet. Die Endpunkte zeigten signifikante Ergebnisse
nach  der  Behandlung  bei  der  Verringerung  der  Schmerzsymptome
(numerische Bewertungsskala, P = 0,003), Mudigkeit (Skala fir den Schweregrad der
Midigkeit, P = 0,03) und Angst vor Bewegung (Tampa-Skala, P = 0,003). Somit scheinen
die Ergebnisse, die Rolle eines spezifischen neurokognitiven Rehabilitationsprogrammes zu
bestatigen. Die Reha sollte auf die Probleme des Patienten zugeschnitten sein und sich nicht
nur auf die Wiederherstellung der Bewegung, sondern auch auf die Schmerzwahrnehmung

konzentrieren.
Benistan (2023) untersuchte in einer vierwochigen Studie die Auswirkungen von

Kompressionsstrimpfen auf das Gleichgewicht unter Verwendung einer Kraftplattform. 36

Teilnehmer wurden nach dem Zufallsprinzip in einer Gruppe zugeteilt:
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Gruppe A bekam Physiotherapie allein (n=19), Gruppe B erhielt Physiotherapie und
tagliches Tragen der Kopmpressionsstrimpfe (n=17). Beide nahmen vier Wochen lang an 12
physiotherapeutischen Sitzungen teil. Die Kleidungsstiicke sollten die Patienten langer als
acht Stunden am Tag zu tragen, und zwar bei Aktivitaten des taglichen Lebens und bei der
Physiotherapie. Es wurden Kréftigungs- Haltungs- und Gleichgewichtsiibungen angeleitet
und die Propriozeption wurde trainiert. Fir das primdre Ergebnis wurde die
Schwankgeschwindigkeit des Druckzentrums (COP) vor, unmittelbar mit dem Schwerpunkt
und nach vier Wochen gemessen. Die sekundédren Endpunkte waren die Ellipsenflache,
Romberg-Quotient und Schmerz. Es wurden demografische Daten (Geschlecht, Alter,
Gewicht und GroRe), die Hypermobilitdat der Gelenke, die anhand der Beighton- und
Bulbena-Scores bewertet wurden, gesammelt. Nach vier Wochen verbesserte sich die
Schwankgeschwindigkeit (Effektstarke: 0,93) und die Flache (Effektstarke: 0,45) auf der
Plattform mit geschlossenen Augen in Gruppe B starker als in Gruppe A. Die Schmerzen
nahmen in beiden Gruppen nach vier Wochen ab, ohne Unterschied zwischen beiden
Gruppen. Gruppe B (Physiotherapie und Kompressionsstrimpfe) verbesserte das
dynamische Gleichgewicht, gemessen mit COP-Variablen, signifikant starker als bei Gruppe
A (Physiotherapie allein). Die Ergebnisse scheinen den Einsatz von Kompressionsstrimpfen
in Kombination mit einem Physiotherapieprogramm zur Verbesserung des dynamischen
Gleichgewichts bei Menschen mit EDS zu unterstutzen. Jedoch sind zukinftige Studien
notwendig, um die funktionelle Wirkung von Kompressionsstrimpfen und ihre Vorteile bei

Gelenkkomplikationen zu bestétigen.

Der Fallbericht von Pennetti (2018) stellt eine 35-jahrige Frau mit einer zweijéhrigen
Vorgeschichte von sich verschlimmernden Lenden- und Gebarmutterhalsschmerzen, vor. Bei
der Physiotherapie sollten muskuloskelettale Probleme und mit diagnostischen Tests auf
EDS behandelt werden. Es wurde ein multimodaler Ansatz verwendet, der manuelle
Therapie, therapeutische Ubungen, Haltungs- und Korpermechaniktraining sowie ein
Heimubungsprogramm  umfasste. Eine 10-monatige Behandlung, die auf die
Wiederherstellung der Funktion abzielte, war mit chronischen Schmerzen in der
Vorgeschichte und der EDS-Behandlung erfolgreich. Die patientenspezifische
Funktionsskala (PSFS) wurde verwendet, um die von den Patienten wahrgenommenen
Verbesserungen zu messen. Es hat sich gezeigt, dass die Rolle der Aufklarung und der

Befahigung des Patienten von grof3ter Bedeutung ist.
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Die langfristige = Optimierung der therapeutischen  Ergebnisse flir  diese
Patientenpopulation erfordert die Beibehaltung eines Heimtrainingsprogramms, sowie die
Anpassung und Anderung von Arbeits- und Lebensstilaktivitaten.

Die aktuelle Studienlage zeigt, dass ein grof3er Forschungsbedarf zur Behandlung und
Diagnostik des Ehlers- Danlos- Syndroms besteht. Die gefundenen Studien zeigen Ansétze
zum Umgang mit den Patienten, stellen aber keine genauen Therapiemethoden dar. Deshalb
ist es von grofter Bedeutung, eine S2k Leitlinie aufzustellen, um den Therapeuten die Arbeit
mit den Patienten zu erleichtern, angepasste Therapieziele aufzustellen und eine
patientenorientierte Behandlung durchfiihren zu konnen. Tabelle 8 beschreibt einen
Trainingsplan fir die Behandlung von EDS- Patienten, unterteilt in die nach Corrado (2018)

genannte Frih-, Mittelphase und langfristige Phase.

Die oben genannten Studien verdeutlichen, dass Physiotherapie und eine Reha die
Schmerzen der Patienten verringert, die Propriozeption verbessert und die Muskelkraft
fordert. Ebenso wird das physische und psychische Wohlbefinden gesteigert und somit zeigt
sich eine Steigerung der Lebensqualitdit. Auch bei Heimibungen stellt sich eine
Verbesserung der Muskelkraft und Ausdauer, sowie der Gelenkfunktion, z.B. der Schulter,
dar. Durch propriozeptive Ubungen und das Tragen von Kompressionsstriimpfen kann das
dynamische Gleichgewicht geférdert werden. Auch manuelle Therapie hilft Funktionen
wieder herzustellen. Ebenso sind die Patientenaufklarung und Anpassung des Lebensstils
von grofler Bedeutung. Dadurch kann die Lebensqualitat gesteigert werden. Es ist jedoch
wichtig zu erwéhnen, dass die Therapie auf den Patienten und seine Probleme abgestimmt
werden soll.

Um genaue Therapiemethoden aufzustellen, bedarf es an weiterer Forschung. Tabelle 7
unterteilt die genannten Behandlungsansatze in drei Kategorien: kann, soll und sollte

therapiert werden.
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Tabelle 7

Darstellung der Therapieansatze

Kann gemacht werden Soll gemacht werden Sollte gemacht werden
Kompressionsstrimpfe Heimubungen Manuelle Therapie (Pennetti,
tragen (Benistan, 2023) (Spanhove,2023; Spanhove 2018)
2020)
Propriozeptive Ubungen Rehabilitation (Buryk-
(Reychler, 2021) Iggers, 2020, Celletti, 2021;
Bathen 2013)
Gleichgewichtstibungen Allgemeine Kréaftigung
(Benistan, 2023) (Spanhove, 2020)

Bemerkung. Eigene Darstellung

Tabelle 8

Trainingsplan fir die Frih-, Mittel- und langfristige Phase
Frihphase Mittelphase Langfristige Phase

Therapieziel: Forderung Management Erhalt der Mobilitét,
Gelenkstabilitéat, chronischer Schmerzen, Schmerzmanagement,
Verbesserung Erhalt Gelenkmobilitdt ~ Prévention

Propriozeption
Warm Up: Gehen auf Laufband, Leichtes Fahrradfahren Sitzendes

Fahrradfahren (Ergometer) Fahrradfahren,
(Ergometer) Wassergymnastik
Hauptteil Propriozeption: Konzentrische Ausdauertraining:
- Stand auf Airex Muskelkraftigung: - Ergometer/
Kissen  (Augen - Hanteltraining Laufband
offen und - Unterarmstiitz - Schwimmen
geschlossen) - Bridging - Joggen/
- Standwaage Nordic
- Unterarmstitz Walking

- BarfuRlaufen auf
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verschiedenen

Untergriinden
Gleichgewichtstibungen:
- EBST
offen und

geschlossen)

- EBST: Ball
werfen und
fangen

- Ubungen auf
Airex Kissen

- Balancieren auf

einem Seil

Exzentrische

(Augen Muskelkraftigung:

Hanteltraining
Beinpresse/
Geratetraining

Heimubungen:

Mattenprogra
mm
Gleichgewicht
stibungen
Spazieren
gehen
Theraband
Ubungen
Beinheben im

Sitzen

Bemerkung. Eigene Darstellung. (The Ehlers Danlos Society, 2025), (Rheumaliga Schweiz,

2025)
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4  Diskussion

In diesem Abschnitt werden die Hypothesen und die Ergebnisse diskutiert.

Folgende Hypothesen werden diskutiert:
HO: Physiotherapeutische Malinahmen helfen nicht bei propriozeptiven Stérungen

H1: Physiotherapeutische Malinahmen helfen bei propriozeptiven Stérungen

HI0: Physiotherapie kann das Symptom der Gelenkhypermobilitaten nicht lindern.
HI1: Physiotherapie kann das Symptom der Gelenkhypermobilitdten lindern

Die Hypothese H1 Physiotherapeutische MalRnahmen helfen bei propriozeptiven
Storungen, zeigt aufgrund der aktuellen Studienlage eine positive Tendenz auf. Durch
Muskeltraining fur die funktionelle Trainingskapazitdt (Reychler, 2021) und
Gleichgewichts- und Kdérpermechaniktraining (Adelina, 2018) zeigt sich eine deutliche
Verbesserung der Propriozeption. Auch das Tragen von Kompressionsstrimpfen in
Kombination mit Physiotherapie flhrt zu einer Verbesserung des Gleichgewichtes und des

Gehens und somit verbessert sich die Propriozeption (Benistan, 2023).

Die Hypothese HI1: Physiotherapie kann das Symptom der Gelenkhypermobilitaten
lindern, zeigt ebenfalls positive Tendenzen aufgrund der aktuellen Studienlage. Durch
manuelle Therapie, therapeutische Ubungen und ein Heimiibungsprogramm kann die
Gelenkfunktion verbessert werden (Adelina, 2018). Eine Verbesserung der Schulterfunktion

kann ebenfalls durch ein Training zu Hause erreicht werden (Spanhove, 2023).

Die Durchfiihrung eines Rehabilitationsprogrammes zeigt signifikante Ergebnisse nach
der Behandlung bei der Verringerung der Schmerzsymptome, Miudigkeit und Angst vor
Bewegung (Celletti et al.,, 2021). Auch eine Verbesserung des physikalischen und
psychischen Ergebnisses zeigt sich nach der Interventionsphase. Somit deuten die
Ergebnisse darauf hin, dass Bewegung und Rehabilitation fiir verschiedene physische und
psychische Komponenten von Vorteil sind (Buryk-lggers, 2020). Die Verbesserung taglicher
Aktivitaten und eine signifikante Steigerung der Muskelkraft und Ausdauer wurden ebenfalls

nach einem Rehabilitationsprogramm festgestellt (Bathen, 2013).
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Wichtig zu erwahnen ist, dass die Aufklarung und Beratung der Patienten eine
entscheidende Rolle spielen. Hierzu gibt es verschiedene Selbsthilfegruppen und
Organisationen, die Patienten beraten, informieren und weiterhelfen. Die groten in
Deutschland sind die Ehlers- Danlos Organisation e.V., die Deutsche Ehlers- Danlos-
Initiative e.V., der Bundesverband Selsthilfe e.VV. und in der Schweiz das EDS Netz
Schweiz. Zu den Inhalten der Aufklarung gehort das Wissen der Patienten Uber eine
sorgféltige Haut- und Zahnpflege, das Meiden von schwerem Heben und das Ausweichen
von starken Kollisionsaktionen, welche sich negativ auf ihre Symptome und Erkrankung

auswirken konnen (Kevorkian, 2022).

Im Folgenden werden die in den Studien genannten Assessments erlautert, verglichen
und diskutiert.

Das PRISMA Schema (,,Preferred- Reporting Items fiir Systemic Reviews®) ist ein
Leitfaden, um die Berichterstattung von Ubersichtsarbeiten zu verbessern. AuRerdem wird
dadurch sichergestellt, dass alle Aspekte dieser Arbeiten vollstdndig berichtet werden.
Dieses Schema wird in der Studie von Buryk- Iggers (2020) angewendet, immer wieder
verwendet und stellt somit einen guten Leitfaden dar.

Der ,,Health Assessment Questionaire” wurde 1980 entwickelt und beschéftigt sich mit
den Einschrankungen der Lebensqualitat durch Krankheiten. Dieser Fragebogen wird von
den Patienten selbst ausgefllt und dient als zuverlassiges Messinstrument zur Feststellung
der Auswirkungen einer Krankheit. Dieses Assessment tritt in der Studie von Scherper
(2017) auf.

Die Studie von Scherper (2017) verwendet auBerdem noch den sechs- Minuten- Gehtest.
Hierbei wird die kardiovaskulare und pulmonale Leistungsfahigkeit abgeschatzt. Sinnvoll ist
dieser Test bei starken Einschrankungen. Jedoch ist zu beachten, dass die Werte nur
abgeschatzt und nicht genau gemessen werden koénnen und somit nur eine grobe
Einschatzung abgeben.

Scherper (2017) verwendet zusétzlich noch den 30- Sekunden- Stuhlaufstehtest. Dieser
wird auch ,,Sit-to-stand-Test* genannt. Ziel ist es, die Kraft der unteren Extremitdten zu

bewerten und somit eine Verschlechterung der korperlichen Beeintrdchtigung festzustellen.
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Der Test beruht auf einer konvergenten Validitat zur Beurteilung der Muskelkraft der
unteren Extremitéten.

Die Tampa- Skala wird sowohl bei Spanhove (2020), als auch bei (Celletti et al., 2021)
angewandt. Sie ist eine Selbstauskunftscheckliste flir Patienten und ermittelt die Angst vor
Bewegung, ebenso wie die Angst vor erneuten Stiirzen und Verletzungen.

Spanhove (2020) nutzt zusatzlich das ,,Global Rating of Change — Schema®. Dieses
erfasst, ob sich der Zustand des Patienten nach der Therapie verbessert oder verschlechtert
hat. Das Schema hat eine Signifikanz von p=0,095 und ist somit wenig signifikant.

Die patientenspezifische Funktionsskala (PSFS) findet sich in der Studie von Spanhove
(2020) und bei Pennetti (2018). Hier wird der Funktionsstatus des Patienten in Form eines
Fragebogens ermittelt. Er bezieht sich auf chronische und mechanische Riickenschmerzen
und wird vom Patienten selbst ausgefullt. Dieser Fragebogen hat eine Signifikanz von
p=0,91.

Celletti et al., 2021 beschreibt in ihrer Studie die numerische Bewertungsskala (NRS).
Diese gibt das Ausmal3 und die Intensitat von Schmerzen des Patienten an. Der Patient kann
Zahlen von null bis 10 angeben, um somit die Intensitit zu bewerten. Allerdings ist hier die
Signifikanz umstritten, da die Einschatzung subjektiv ist und nur schwer gemessen werden

kann.
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5 Schlussfolgerung

Nach der Auswertung der Studien l&sst sich feststellen, dass Physiotherapie eine
bedeutende Rolle in der Behandlung von Patienten mit EDS spielt. Es zeigt sich, dass
Bewegung, regelmaRige physiotherapeutische Ubungen, zum Beispiel
Gleichgewichtstraining und Ubungen fiir die Propriozeption, aber auch die
Patientenaufklarung einen positiven Einfluss auf die Symptome der Patienten haben. Auch
manuelle Therapie zeigt positive Auswirkungen in Bezug auf die Schmerzlinderung. Dies
wurde aber noch nicht genauer untersucht und die Studienlage hierzu ist rar. AuRerdem
werden bisher noch keine genauen physiotherapeutische MaRnahmen und explizite Ubungen
genannt, an denen sich Physiotherapeuten orientieren kdnnen. Alle 10 ausgewahlten Studien
geben eine Behandlungsrichtung vor, nennen aber keine genauen Malnahmen. Dennoch ist
die Studienlage gering und es bedarf an weiterer Forschung. Es ist festzuhalten, dass die
Erstellung einer S2k- Leitlinie von hochster Prioritédt ist, um den Physiotherapeuten eine

Hilfestellung bei der Therapie von Patienten mit EDS zu geben.

6 Ausblick

Diese Bachelorarbeit wird als Teilbereich fir die Erstellung der S2k- Leitlinie
verwendet. Sie bezieht sich auf den Schwerpunkt der Achse 3 ,,propriozeptive Stérungen —
Gelenke und Motorik* und erldutert die Diagnostik und Therapieansatze des Ehlers- Danlos-
Syndroms. Durch die Aufstellung von Therapiemethoden und eines Trainingsplans, kann
diese Bachelorarbeit als Grundlage fur Therapievorschldge an Therapeuten genutzt werden.
Die Ergebnisse werden in die Leitlinie aufgenommen. Des Weiteren werden die oben
genannten Ergebnisse der Recherche von mir am 13.06.2025 auf einem Kongress in
Karlsruhe vorgestellt, um meine Arbeit und die Wichtigkeit der Erstellung einer Leitlinie zu

verdeutlichen.
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8 Anhang

Anlage 1: Checkliste fir die Diagnostik des EDS:

Ehlers-Danlos
Organisation e.V.

Wir kiaren auf!

Klinische Checkliste fiir die Diagnostik des
hypermobilen Ehlers-Danlos-Syndromes (hEDS)

Kriterium 2 — Zwei oder mehr der folgenden Merkmale (A bis C) miissen vorhanden sein:
Merkmal A (fiinf miissen vorhanden sein)

Weiche und/oder samtige Haut

Milde Hautdehnbarkeit

Unerklarliche Dehnungsstreifen oder rote Streifen an Riicken, Leisten, Oberschenkeln, Briisten und/oder Bauch bei
Jugendlichen, Mannern oder vorpubertdaren Madchen ohne signifikante zu- oder Abnahme von Kérperfett oder
Gewicht in der Vorgeschichte

Bilaterale piezogene Papeln an der Ferse bei Belastung

Rezidivierende oder multiple ventrale (abdominale) Hernien

Atrophische Narbenbildung an mindestens zwei Stellen

Beckenboden-, Rektal- und/oder Uterusprolaps bei Kindern, Mannern oder Frauen die noch kein Kind geboren haben

Engstehende Zdhne und hochgewdlbter oder schmaler Gaumen

Arachnodaktylie, wie in einem oder mehreren der folgenden Punkte definiert: (i) positives Handgelenkzeichen
(Walker-Zeichen) auf beiden Seiten, ii) positives Daumenzeichen (Steinberg-Zeichen) auf beiden Seiten

Verhéltnis zwischen Armspanne zu KérpergroRe 2 1,05

Echokardiographischer Befund: Mitralklappenprolaps

Echokardiographischer Befund: Aortenwurzeldilatation mit einem Z-Score > +2

Merkmal B:

] }\ OOod O OOodoo d od

Positive Familienanamnese fiir hEDS bei einem oder mehreren Verwandten ersten Grades

Merkmal C (mindestens eines muss vorhanden sein)

Tagliche muskuloskelettale Schmerzen in zwei oder mehreren Extremitéten, die seit mindestens 3 Monaten bestehen. l:l

Chronische Schmerzen im Bewegungsapparat seit mindestens 3 Monaten D
Rezidivierende Gelenkluxationen oder Gelenkinstabilitat ohne Trauma I:l
I3

KRITERIUM 3 (Alle der folgenden Merkmale miissen erfillt sein)

1. Bei Fehlen einer ungewdhnlichen Fragilitat der Haut, sollten andere EDS-Typen in Betracht gezogen werden. D

Der Ausschluss anderer erblicher und erworbener Bindegewebserkrankungen, einschlieRlich autoimmuner
rheumatologischer Erkrankungen. Bei Personen mit einer erworbenen CTD (z.B. Lupus, rheumatoide Arthritis,

2. etc.) erfordert die zusétzliche Diagnose von hEDS die Erfiillung der Merkmale A und B von Kriterium 2. Das
Merkmal C von Kriterium 2 (chronischer Schmerz und/oder Gelenkinstabilitdt) kann in dieser Situation nicht auf
eine Diagnose von hEDS angerechnet werden.

Ausschluss von Differentialdiagnosen, die auch die Gelenkhypermobilitdt durch Hypotonie und/oder
Bindegewebsschwache beinhalten kénnen. Zu den Differentialdiagnosen und Diagnosekategorien gehoren unter
anderem neuromuskuldre Erkrankungen (z.B. Bethlem-Myopathie), andere erbliche Bindegewebserkrankungen I:l
(z.B. andere EDS-Typen, Loeys-Dietz-Syndrom, Marfan-Syndrom) und Skelettdysplasien (z.B. Osteogenesis

imperfecta). Der Ausschluss dieser Faktoren kann auf Anamnese, korperlicher Untersuchung und/oder
molekulargenetischen Tests beruhen.
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