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1. DECUBITUS DORSAL
1.A. LES PIEDS

des pied

* Pseudo-Raynaud des pieds.

* Mobilité des chevilles en pro-supination (N: 15°/ 35°)
<

* Rechercher des kystes tendineux ou articulaires
(mucineux), ténosynovite, ...



1.B. JAMBES, CUISSES

recurvatum

* Instabilité lat
rotuliens =

* Rétraction fléchisseurs (Lasegue < 30-45°)

. * Pseudo-tumeurs molluscoides (genoux)

-
——————

/ Cicatrices atrohlue sl




1.C. FESSES ET HANCHES

® 1)OL

d’hyperlaxite), cc oyens fessiers et

Sl
(f tenseur du fascia lata, ...
O



2. ABDOMEN

* Cice
chéloides, opers

* Douleurs sous-costales (diaphragme)
Y ¢ Douleurs de I'appendice xiphoide, hypermobile




3. THORAX 3

Velr(

Subluxation s O
SAMA thorax

Subluxation acromio-claviculaire
o * Descente de la téte humérale
/3° Auscultation cardiovasculaire (souffles)



4. MEMBRES SUPERIEURS

o An a

* Angle doi’EsI 1V, V.

* Pouce sur la face antérieure du poignet (Beighton 2 x 1 points
* Hyperesthésie cutanée, peau seche, keratose pilaire

/J° Examen prudent et attentif (ne pas generer de douleurs)



* Cicatrices @

e Kératose pilaire racine des bras surtout

* « Hand Holding the head » sign
* TA couchée et debout ensuite + RC




Dents
Oreilles déformables, , « Mr. Spok
like ears », Lobe d’oreille absent ou collé

* Souffle carotidien, souffle caverneux (stéthoscope).

* Visage de type vasculaire?

%




6. DECUBITUS VENTRAL

ombaires

-



/. Examen debout face dorsale

* Pieds de Le

* Mains au sol, jambes tendues

. G ) RACA A . Affaissement antérieur
e oo ; ¥ 2 ol % e Y
|




EXAMEN DE L’EQUILIBRE ET DE LA PROPRIOCEPTION (SDP)

apres

® Test de Maddox (baguette de Maddox,
recherche des hétérophories verticales)




RAPPEL DU SCORE DE BEIGHTON




ISLAS POMMERET




grand écart

TOTAL: ,;

La présence de cinq de stic d'Ehlers-Danlos (spécificité : 97.1% -
sensibilité: 99.6%).L'absence d' . permobilité) ne peut I'éliminer. lls varient depuis la
naissance jusqu’d la fin de la vie. Certaines peuvent disparaitre, d’autres survenir, plus ou moins tardivement, a
'occasion d’événements traumatiques (accident de voie publique par exemple) ou hormonaux (puberté, grossesse,
ménopause).

« Ehlers Danlos clinical diagnosis 853 patients », International Symposium on the Ehlers Danlos Syndromes — Ghent 26+

9/09/2018.




\

NB: I + 1l + Il = OBLIGATOIRE

Enfants et pré-puberes : au moins 6/9 ou 5/9 si 5-part questionnaire positif (au moins 2/5)
12 ans - 50 ans : au moins 5/9 ou 4/9 si 5-part questionnaire positif (au moins 2/5)
> 50 ans : au moins 4/9 ou 3/9 si 5-part questionnaire positif (au moins 2/5)

Si perte de plus de 1 point de perdu du Beighton % &ge et si justifié: considérer ATM,
Epaules, Hanches, Pieds plats, Poignets, Chevilles, autres doigts de la main.

N .. s s sz

NB: au moins 2/3de A, B, C !

. Signes cliniques : au moins 5/12
Peau douce et veloutée

Extensibilité cutanée modérée /5

Stries atrophiques ou rougeéatres, vergetures

Papules piezogenique au talon

Hernie récurrente ou multiples (inguinale, crurale, hiatale, ombilicale)

Cicatrice atrophiques (au moins deux sites) (sans hémosidérine ou papyracée EDSc)
Prolapsus du plancher pelvien, rectal ou utérin sans antécédents majeurs

Dentition irréguliéres ET palais haut ou étroit.

. Arachnodactylie (2 index-poignet avec Walker sign ou 2 pouces avec Steinberg sign)
10. Rapport envergure sur taille au moins 1,05

11. Prolapsus mitral

12. Dilatation de la racine de l'aorte avec Z score supérieur a +2

A
1.
2.
3.
4.
5.
6.
7.
8.

©

B. Histoire familiale de EDSh au premier degré (1 ou davantage

C. Atteintes musculo-squelettiques (au moins 1 point sur 3

. Douleurs musculo-squelettiques d'au moins 2 membres, tous les jours et depuis plus
de 3 mois.
Douleurs diffuses depuis plus de 3 mois

. Dislocation ou instabilité articulaire (sans traumatisme) : au moins 1 point sur 2
1. Au moins 3 dislocations de la méme articulation OU au moins 2 dislocations pour 2

articulations différentes.

2. Instabilité d'au moins 2 sites sans traumatisme auparavant

PN Y 1

1. Peau hyper-extensible type EDS classique
2. Autres maladies acquise ou héréditaire des tissus conjonctifs, auto-immune..
3. Autres anomalies génétiques des tissus conjonctifs, chondro-dysplasies.




|. SCORE DE BEIGHTON (OBLIGATOIRE)

iez vous faire le grand écart ?

®* Enfant ou adolesce

Vous considérez vous « désarticu
) Sile score de Beighton est inférieur d’un point et que cela est justifié, il est recommandé de considérer ATM
gp aules, hanches, pieds plats, poignets, chevilles, autres doigts de la main.



CRITERES II: IL EN FAUT AU MOINS 2/3:

A+B, OU:
A+C, OU:
B+C, OU:
A+B+C




ll. A. CLINIQUE EN 12 POINTS

8-Dentition irré

9-Arachnodactylie (signe du poig

2 cotés U signe du pouce de Steinberg des 2 cotés)

10-Rapport envergure sur taille au moins 1,05

11-Prolapsus mitral

/3 * 12-Dilatation de la racine de I'aorte avec Z score supérieur a 2




11.B. ANTECEDENT FAMILIAL DE SEDH




II.C. INSTABILITES ARTICULAIRES ET DOULEURS
(AU MOINS 1/3)

1 point

J

yins 2 luxations pour deux

articulations ¢

(f * ° Instabilité d’au moins 2 sites sans traumatisme auparavant




lll. CRITERES D’EXCLUSION (3/3)




Syndrome d’Ehlers-Danlos hypermobile, SEDh (hEDS)



