
بسمه تعالی

مادر اظهار می کند که فرزندش .ساله با شکایت تپش قلب و درد قفسه سینه به درمانگاه مراجعه کرده است6بیمار دختر 
.حتی یک بار در مدرسه  به خاطر آن زمین افتاده است.گهگاهی دچار تپش قلب وبی حالی هم می شود

یبوست دارد و زود .به گفته مادر کودک دچار بدن درد و درد  اندام هم می باشد ومفاصل مچ دست و پاها گاهی درد می کند
که به صورت اسکارهای نازک روی پوست .مشکل پوستی هم دارد که چند بار به پزشک مراجعه کرده است.خسته می شود

.همینطور کودک دچار فوبیا هم می باشد و تنها در اتاق خواب نمی ماند. می باشد

حتی از قابلیت های .اما پدر می گوید که کودکش به خاطر دیدن بیمارستان و پزشکان دچار تپش قلب شده و سالم است
درجه پاها و رساندن شست دست به ساعد  و رساندن کف 180فرزندش در انعطاف پذیری اندام به صورت باز کردن 

دست ها به زمین بدون خم کردن زانوها و خم کردن انگشت های دست هایش به پشت می گوید که در باشگاه ژیمناستیک 
.هم کودک را ثبت نام کرده است

.سابقه مصرف داروی خاصی هم نمی دهد.کودک سابقه دو بار جراحی به دلیل فتق شکمی دارد

عموی .مادر کم کاری تیرویید دارد. برادر بزرگتر وی دچار بیش فعالی می باشد و او هم انعطاف پذیری مفاصل دارد
.کودک هم سابقه اعتیاد و خودکشی دارد

Bp=80/50 , PR=146,RR=22,T=36.5

در معاینه .اسکار جراحی فتق روی شکم دارد.معاینه قلب  و ریه نرمال است.ساله ظاهر نرمال دارد6در معاینه کودک 
هنگام ایستادن زانوها  .اندامها به راحتی انگشت شست به ساعد می رسد و انگشتان دست به راحتی دورسی فلکس می شود

.چند پاپول اطراف پاشنه پا مشاهده می شود. هیپر اکستنت می باشند



:لیست مشکلات

تپش قلب و درد قفسه سینه-

بی حالی و ضعف-

بدن درد و درد اندامها و مفاصل مچ دست و پا-

یبوست-

مشکل پوستی-

فوبیا و اضطراب-

.بار جراحی فتق دارد2سابقه 

مادر کم کاری تیرویید .برادر بزرگتر بیش فعال می باشد و مانند خواهرش  انعطاف مفاصل زیاد دارد
.عمو سابقه اعتیاد و خودکشی دارد.دارد

در معاینه رساندن شست دست به ساعد و هیپر اکستنشن زانوها و هیپر دورسی فلکشن انگشتان دست 
.اسکارهای نازک روی پوست دارد.اسکارجراحی و پاپول اطراف پاشنه پا دارد. مشهود است









• Clinical manifestations and diagnosis of hypermobile Ehlers-Danlos 
syndrome and hypermobility spectrum Disorder

• استاد راهنما 

• (فوق تخصص بیماریهای قلب و عروق اطفال)دکتر دادخواه 

• ارایه دهنده

• (دستیار پزشکی خانواده)دکتر اسمی 



INTRODUCTION

The hypermobile subtype of Ehlers-Danlos syndrome (hEDS) and hypermobility spectrum disorder (HSD)

EPIDEMIOLOGY

1 in 500 of the general population

common in musculoskeletal disease clinics

10 to 20 percent of individuals to some degree

NATURAL HISTORY

• soft tissue injuries, fatigue, chronic regional or widespread pain,

• declining physical capacity, anxiety states, and a number of systemic concerns

• including autonomic cardiovascular and bowel dysfunction

• PATHOPHYSIOLOGY

dominant inheritance

• Highly variable among family members

• Poor proprioception- Pain – Fatigue Autonomic dysfunction and related conditions- Anxiety-



CLINICAL MANIFESTATIONS

Musculoskeletal manifestations:

-Recurrent joint sprains and ligament and tendon injuries

- Mechanical pain related to biomechanical differences

-Persistent chronic pain

-Complex widespread musculoskeletal pain

Skin and other tissue manifestations in hypermobile Ehlers-Danlos syndrome

-Hyperextensible skin

-Easy bruising

-Wide, paper-thin scars

-striae atrophicae

-Recurrent abdominal wall hernias

-Pelvic floor weakness with rectal and/or vaginal prolapse

Other conditions

Bowel symptoms -Bowel dysmotility - menstrual bleeding - persistent fatigue –

Anxiety, depression, and phobia-

Autonomic dysfunction:

















DIAGNOSIS

Indications for diagnostic evaluation

• Can you now (or could you ever) place your hands flat on the floor without ● bending your knees?

• ● Can you now (or could you ever) bend your thumb to touch your forearm?

• ● As a child did you amuse your friends by contorting your body into strange shapes or could you do splits?

• ● As a child or teenager did your shoulder or kneecap dislocate on more than one occasion?

• ● Do you consider yourself double-jointed?

The 2017 international criteria for the diagnosis of hEDS

• Criterion 1 – Presence of generalized joint hypermobility.

• Criterion 2 – At least two of sections A, B, and C in criterion 2

• (other tissue signs, family history, and joint pain or joint instability).

• Criterion 3 – The absence of another hereditary disorder of connective tissue (HDCT) 



Hypermobility spectrum disorder (table 6)

Beighton score for joint hypermobility(table 4)

• Passive apposition of the thumb to the volar aspect of the ipsilateral forearm

• Passive hyperextension of fingers, 

• Hyperextension of the elbow to at least 10 degrees

• Hyperextension of the knee to at least 10 degrees

• Flexion of the spine with placement of the palms flat on the floor without bending the knees

• DIFFERENTIAL DIAGNOSIS

-Joint hypermobility

-Marfan syndrome

-Loeys-Dietz syndrome

-Ehlers-Danlos syndromes



SUPPLEMENTAL AND POSTDIAGNOSTIC EVALUATION

-Joint symptoms and findings other than hypermobility

-Symptoms of developmental disability

-Suspected cardiac or aortic disease

-Suspected low bone mass

-Assessment of orthostatic hypotension and tachycardia

SUMMARY AND RECOMMENDATIONS

New definitions and international criteria 2017

Joint hypermobility alone is very common in the general population

findings related to the musculoskeletal system

diagnosis of HSD and hEDS is made clinically



• ساله6اقدامات انجام شده برای دختر 

• ارجاع به فوق تخصص بیماریهای قلب و عروق اطفال.1

• ارجاع به روانپزشک.2

ارجاع به متخصص ارتوپد.3

.توصیه به ترک ورزش ژیمناستیک و ورزش هایی که تروما وارد می شود.4

توصیه به مصرف مایعات فراوان.5

توصیه به مصرف مکمل های منیزیوم و کلسیم.6

ارجاع به متخصص پوست.7
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