Nékteré z moznych komorbidit Ehlers-Danlosovych
syndromu (Q79.6) a syndromu hypermobility (M35.7)

Vite, Ze komorbidité EDS (Ehlers-Danlostiv syndrom), POTS (syndrom posturalni ortostatické
tachykardie) a MCAS (syndrom aktivace Zirnych bunék) se nékdy prezdiva “the EDS trifecta”?

Dysautonomie - skupina poruch autonomniho nervového systému (ANS). U Ehlers-Danlosova
syndromu je nej¢astéji pozorovano POTS (syndrom posturalni ortostatické tachykardie), Ol
(ortostaticka intolerance), OH (ortostaticka hypotenze) a NMH (neuralné mediovana hypotenze).

U dysautonomie dochazi k dysregulaci ANS a tim padem naru$eni funkci, za které je zodpovédny.
Mezi nékteré z Castych symptom( patfi tachykardie (zrychleny tep), palpitace (buSeni srdce),
presynkopa (pocit na omdleni), synkopa (omdlévani), hypotenze (nizky krevni tlak), intolerance
cvi¢eni, dysregulace télesné teploty a poceni, tfes, vy€erpani, tzv. “brain fog” (mozkova miha),
zavraté, rozmazané vidéni, bolesti hlavy, bolesti na hrudi, duSnost, nauzea (nevolnost) a
gastrointestinalni dysmotilita, naruseni funkce moc¢ového méchyie a spankové problémy.

Pfi diagnostice mlze byt pouzit predevsim tzv. “tilt-table” test nebo pak tfeba také monitorovani
tepu a tlaku, EKG, ECHO a dalSi (napf. k vylou&eni jinych diagn6z). Dysautonomie nejsou lécitelné,
jde tedy o management symptomd. Mezi Casté strategie patfi tzv. “pacing”, vyhybani se
spoustécim, zvyseny prijem tekutin a elektrolytd (napf. soli), kompresni podkolenky,
betablokatory, lvabradin, Mestinon, dalSi off-label medikace, pomticky pro mobilitu...

Poruchy aktivace zirnych bunék - u pacientd s Ehlers-Danlosovym syndromem je nejCastgji
pozorovan syndrom aktivace zirnych bunék (MCAS). Zirné buiky (neboli mastocyty) jsou
soucasti imunitniho systému a hraji roli pfi alergickych reakcich a zanétlivych procesech.

U syndromu aktivace zirnych bunék uvolnuji zirné bunky prili§ ¢asto a pfiliS mnoho mediatora,
které zpusobuji priznaky alergické reakce. Symptomy se tedy mohou tykat nékolika organovych
systému (napf. nervovy, respiracni, kardiovaskularni a gastrointestinalni) a mohou se pohybovat od
mirnych az po zivot ohrozujici. Mize se mezi né radit napfiklad svédéni, otok, zacervenani,
vyrazky, navaly horka, ucpany nos, potize s dychanim, sipani, nizky tlak, zrychleny tep, krece,
nevolnost, prijem ¢i zacpa, bolesti bricha, slabost, omdlévani, tzv. “brain fog” (mozkova miha),
ztrata citu Ci brnéni...

Pfi diagnostice MCAS se pouzivaji komplexni diagnostické metody v zavislosti na typu MCAS
(krevni testy, testy z moci, biopsie z endoskopie a kolonoskopie, nékdy i biopsie kostni diené).
Syndrom aktivace zirnych bunék neni IéCitelny, jde tedy o management symptomud. Mezi Casté
strategie patfi vyhybani se spoustécim, nizkohistaminova dieta, pouziti antihistaminik Cci
stabilizatoru zirnych bunék a pacienti s sebou mohou potfebovat nosit Epi-pen.

Syndromy_vaskularni komprese - skupina syndromu, u kterych jsou pacientovy cévy utlatovany
okolnimi strukturami, coz vede k jejich ztizeni, limitaci objemu krve, ktery jimi protéka, a mnoha
riznym symptomum. Mezi tyto syndromy se fadi napf. May-Thurnertiv syndrom (MTS), Dunbartv
syndrom (MALS), Wilkieho syndrom (SMAS), syndrom panevni kongesce (PCS), renalni
louskackovy syndrom (Nutcracker syndrome - NCS), syndrom horni hrudni apertury (TOS) a
entrapment syndrom podkolenni tepny (PAES).

Symptomy se odvijeji od konkrétni diagnézy a mista atlaku cévy. U MTS jde o utlak cévy pobliz
panve, coz muze vést napf. k bolestem, otoku anebo i k hluboké Zilni trombo6ze. U MALS jde o utlak
cévy, ktera dodava krev do zaludku, jater a dalSich organd, projevuje se zazivacimi obtizemi (napfr.
bolesti, pocit pfesyceni, tlak, pichani, kifeCe). U SMAS dvé cévy utlaCuji tenké stfevo v misté, kde se
napojuje na zaludek, coz také Usti v zazivaci potize (napf. bolesti, pocit pfesyceni, nauzea, zvraceni).
U PCS dochazi k rozsifeni panevnich cév a hromadéni krve, coz vede napf. k bolestem, kfeCovym
zilam, stresové inkontinenci a drazdivému tra¢niku. U NCS utlaCuji dvé cévy levou renalni cévu, coz
muze zpUsobovat napf. krev v moci, bolesti bficha, zad, hlavy, otoky anebo problémy s mocenim. U
TOS dochazi k utlaku cévy mezi kli¢ni kosti a prvnim zebrem, coz zpusobuje potize s horni konéetinou,
a u PAES dochazi k utlaku podkolenni cévy a projevuje se bolesti nohy (pfi chlzi a cviceni).
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Pfi diagnostice syndrom( vaskularni komprese jsou pouzivany zobrazovaci metody a
specializované testy. ReSenim byvaji procedury a operace snazici se napravit Utlak dané cévy,
avSak mnoho pacientl ma urcité potize i po operaci.

Autoimunitni onemocnéni - nemoci, u kterych imunitni systém likviduje vlastni zdravé bunky. S
EDS byvaiji nékdy spojovana autoimunitni onemocnéni, pfedevsim revmatické nemoci (revmatoidni
artritida, Bechtérevova nemoc), autoimunitni onemocnéni tykajici se Stitné zlazy Ci
gastrointestinalniho traktu (celiakie, idiopatické stfevni zanéty).

poruchy uceni, poruchy senzorického zpracovani (SPD) ¢i Tourettiiv syndrom. O spojeni EDS s
neurovyvojovymi poruchami se zajimaji doktorky Jessica Eccles a Emily L. Casanova.

Kraniocervikalni a atlantoaxialni nestabilita (CCl a AAl) - poruchy vznikajici laxitou vazu v horni
Casti patere, které u téchto stavl nelimituji pohyb tak, jak by mély, aby byl bezpecny, coz muze
vést k poranéni nervového systému, Utlaku mozkového kmene, poranéni michy, problémim s
vertebralni tepnou a/nebo zménami v toku mozkomisniho moku. Mezi symptomy se fadi bolesti hlavy
a kréni patere, migrény, necitlivost a brnéni, ovlivnén mlze byt také zrak, sluch, balanc, polykani,
reflexy, koncetiny a chiize, sexualni a urologické funkce, pamét a kognitivni funkce... Soucasti
diagnostiky byva tzv. “dynamicka magneticka rezonance”, je potfeba vidét, jak je na tom pacientova
patef v sedé Ci ve stoje. Pacienti maji uzitek z ortéz, fyzioterapie a v extrémnich pfipadech operaci.

Chiariho malformace |. typu (a syringomyelie) - vrozena anomalie centralni nervové soustavy,
zjednodusené se jedna o posun struktur v oblasti spojeni lebky a kréni patere. Pacienti mohou
zazivat bolesti hlavy a kréni patere, svalovou slabost, necitlivost a brnéni v koncetinach,
problémy s balancem, jemnou motorikou a koordinaci, polykanim, zrakem, sluchem...
Diagnostikuje se magnetickou rezonanci (MRI) a pacienti nékdy podstupuji operace.

Syndrom fixované michy - porucha zplsobena “prichycenim” tkané, coz limituje pohyb michy
v patefi, symptomy jsou neurologického razu. Pacienti s EDS trpi timto syndromem v dasledku
abnormalit filum terminale. Pfi diagnostice je pouzito zobrazovacich metod a feSenim je operace.

Tarlovovy cysty (perineuralni cysty) - onemocnéni charakterizované pritomnosti cyst nervovych
korenl, které jsou naplnéné mozkomisnim mokem. U pacientll s EDS pravdépodobné vznikaji v
disledku zvysené krehkosti tkani. Symptomy jsou zavislé na lokaci cysty a jsou
neurologického razu. Diagnostikuji se magnetickou rezonanci (MRI) a pacienti nékdy podstupuiji
operace s rliznymi vysledky.

Unik mozkomi$niho moku (CSF leak) - ¢ast&jsi u osob s EDS kv(ili zvy$ené kiehkosti tkani. Mezi
symptomy se fadi bolesti hlavy, které jsou horsi ve stoje a lepsi v leze, motani hlavy, nauzea,
zvraceni, mUze byt ovlivnén i zrak a sluch.

Gastroparéza - (Easteéné) ochrnuti zaludku, ktery nepracuje tak, jak ma, vyprazdnuje se pomaleji.

Intersticialni__cystitida - chronické neinfekéni onemocnéni mo€. méchyre, které je
charakterizovano bolestmi a €astym nucenim na moceni.

Mezi dalsi komorbidity se mlze fadit astma, alergie, opakujici se zanéty a infekce (napr.
pneumonie), chronicky unavovy syndrom |/ myalgickd encefalomyelitida (CFS/ME),
degenerativni onemocnéni patefre a kloubl, temporomandibularni dysfunkce (TMD),
kostochondritida a Tietziv syndrom, neuralgie, migrény, idiopaticka intrakranialni hypertenze
(IIH), arachnoiditida, komplexni regionalni bolestivy syndrom (CRPS), osteopenie, osteoporéza,
funkéni dysfagie (poruchy polykani), GERD (reflux), syndrom epigastrické bolesti, dumping
syndrom, dysmotilita stfev, funkéni dyspepsie (poruchy traveni), divertikuléza / divertikulitida,
IBS (syndrom drazdivého tra¢niku), epilepsie a zachvatovitd onemocnéni, poruchy spanku,
syndrom neklidnych nohou, Raynaudtliv syndrom, endometriéza,... a mnoho dalSich.

EDS a syndrom hypermobility jsou poruchy pojivové tkané - a ta je po celém téle.
Komorbidit mize byt v pripadé téchto syndromu mnoho - nelze vypsat kompletni seznam.
Komorbidity se odvijeji také od toho, jaky typ EDS pacient ma (min. 13 typu).
Kazdy pacient muze mit jiny pocet, kombinaci a zavaznost komorbidit.



