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Patientenname: Geburtsdatum: Untersuchungsdatum: Untersucher:

Die klinische Diagnose eines hypermobilen EDS erfordert das gleichzeitige Vorliegen aller Kriterien 1 und 2 und 3.

Kriterium 1 - Generalisierte Gelenkshypermobilitat
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Wenn der Beighton-Score einen Punkt unter dem alters- und geschlechtsspezifischen Cutoff liegt, miissen zusatzlich zwei oder mehr der folgenden
Punkte vorliegen, um das Kriterium zu erfillen:
D Kénnen Sie aktuell (oder konnten Sie jemals) lhre Hande flach auf den Boden legen, ohne dabei lhre Knie zu beugen?
D Kénnen Sie aktuell (oder konnten Sie jemals) lhren Daumen so beugen, dass er den Unterarm berthrt?
|:| Waren Sie als Kind besonders beweglich, haben Sie z. B. andere mit Verrenkungen beeindruckt, oder konnten Sie einen Spagat?
|:| Haben Sie sich Ihre Schulter oder Kniescheibe als Kind oder Jugendlicher mehr als einmal ausgekugelt/luxiert?
D Halten Sie sich fur ,,sehr gelenkig“?

Kriterium 2 — Zwei oder mehr der folgenden Merkmale (A, B oder C) miissen vorhanden sein

Merkmal A (fiinf miissen vorhanden sein)

D Ungewohnlich weiche, samtige Haut

|:| Milde Hautdehnbarkeit

D Nicht erklarliche Dehnungsstreifen der Haut an Ricken, Leisten, Oberschenkeln, Bristen und/oder Bauch bei Jugendlichen, Mannern oder
vorpubertaren Madchen ohne eine signifikante Gewichtszunahme oder -abnahme in der Vorgeschichte

D Beidseitige ,piezogene Papeln” an der Ferse

D Rezidivierende oder multiple Bauchhernie(n)

|:| Atrophe Narbenbildung an mindestens zwei Stellen ohne Bildung von papyrusartigen und/oder hiamosiderosen Narben wie beim klassischen
EDS.

D Beckenboden-, Rektal- und/oder Uterusprolaps bei Kindern, Mannern oder nulliparen Frauen ohne krankhafte Adipositas in der Vorgeschichte

|:| oder andere bekannte pradisponierende Erkrankungen

D Engstehende Zdhne und / oder hoher, schmaler Gaumen

|:| Arachnodaktylie gemaR einer oder mehreren der folgenden Definitionen:
(i) positives Handgelenkszeichen (Walker-Zeichen) auf beiden Seiten, (ii) positives Daumenzeichen (Steinberg-Zeichen) auf beiden Seiten

D Verhaltnis Armspanne zu KorpergroRe 21,05

|:| Milder oder ausgepragter Mitralklappenprolaps (MVP), basierend auf strengen echokardiographischen Kriterien
Aortenwurzeldilatation mit Z-Score> +2

Merkmale A Gesamt: Q /12

Merkmal B
D Positive Familiengeschichte; ein oder mehrere Verwandte ersten Grades, die unabhangig voneinander die aktuellen Kriterien fiir hEDS erfillen.

Merkmal C (mindestens eines der Symptome muss vorliegen)

|:| Muskuloskelettale Schmerzen in zwei oder mehr GliedmaRen, die sich taglich iber die Dauer von mindestens 3 Monaten wiederholen.
|:| Chronische, Uber den Kérper verteilte Schmerzen seit 23 Monaten

D Rekurrierende Gelenkdislokationen oder deutliche Gelenkinstabilitdt ohne erklarendes Trauma.

Kriterium 3 - Alle der folgenden Bedingungen MUSSEN erfiillt sein

|:| 1. Fehlen einer ungewohnlichen Verletzlichkeit der Haut, die zur Beriicksichtigung anderer Arten von EDS fihren sollte.

|:| 2. Ausschluss anderer erblicher und erworbener Bindegewebserkrankungen, einschlieRlich autoimmuner rheumatologischer Erkrankungen.
Bei Patienten mit einer erworbenen Bindegewebserkrankung (z.B. Lupus, rheumatoide Arthritis, etc.) erfordert die zusatzliche Diagnose
von hEDS die Erfiillung der Merkmale A und B von Kriterium 2. Das Merkmal C von Kriterium 2 (chronischer Schmerz und/oder Instabilitat)
kann in dieser Situation nicht auf eine Diagnose von hEDS angerechnet werden.

D 3. Ausschluss von Alternativdiagnosen, die auch die Gelenkhypermobilitdt durch Hypotonie und/oder Bindegewebsnachgiebigkeit beinhalten
kénnen. Zu den alternativen Diagnosen und Diagnosekategorien gehéren unter anderem neuromuskuldre Erkrankungen (z.B. Bethlem-
Myopathie), andere erbliche Erkrankungen des Bindegewebes (z.B. andere Arten von EDS, Loeys-Dietz-Syndrom, Marfan-Syndrom) und
Skelettdysplasien (z.B. Osteogenesis imperfecta). Der Ausschluss dieser Differentialdiagnosen kann, wie angegeben, auf Anamnese, korper-
licher Untersuchung und/oder molekulargenetischen Tests beruhen.
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