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Un syndrome encore mal connu voire 
rejeté et « suspec t »

� Le syndrome d’Ehlers-Danlos reste, depuis sa 
description le 15 décembre 1900 par le 
dermatologue danois Edvard Ehlers à propos 
d’un cas observé chez un étudiant en Droit à
la peau peau éétirable et fragiletirable et fragile et aux articulations articulations 
trtr èès mobiless mobiles reste , aujourd’hui encore,  dans 
la très grande majorité des cas, ignoré ou 
négligé au profit d’autres diagnostics mieux 
connus des médecins ou plus médiatisés.



Errances diagnostiques et dérives 
thérapeutiques

Cette ignorance est à l’origine de 
diagnostics erronés et de thérapeutiques  
inappropriées et parfois dangereuses 
(ostéopathie, chirurgie…) mais aussi de 
frustrations mal vécues par l’intéressé(e).



Enquête : Pourquoi un syndrome facile 
à reconnaître est-il passé inaperçu ?

Les origines, brève histoire 
médicale du syndrome

15 décembre 1900 
communication à la Société
danoise de dermatologie par 
Edvard Ehlers d’un cas, 
présentation en allemand.





« Cutis Laxa, tendance aux hémorragies cutanées, laxité de 
plusieurs articulations. (Case for Diagnosis). »

Texte original de la communication d’Edvard Ehlers à la 
société danoise de dermatologie, le 15 décembre 1900.

� Le patient est un jeune é tudiant en droit de 21 ans. 
Son père est toujours en vie et en bonne santé , 

malgré de fortes crises de goutte. On constate une 
prédisposition excessive à la formation 

d’hématomes . Autre symptôme majeur, la peau … ,il 
est possible de la plisser . Les doigts sont le siè ge 

de subluxations externes presque à angle droit. Le 
patient souffre souvent de luxations spontané es du 

genou … une sensation de froid cutané , aux 
extrémités. La sudation est augmenté e. 

La marche est quelque peu ataxique , hésitante.  .



Hypermobilité et étirabilité
cutanée

� Ces deux critères ont été repris par Henri 
Danlos en 1908 à la Société française de 
Dermatologie sur un autre cas. Il a insisté sur 
l’extrême étirabilité de la peau du patient qu’il 
a présenté . 

� Ces deux signes sont restés attachés à cette 
maladie génétique du tissu conjonctif , 
assortis d’une fausse réputation de bénignité , 
voire de curiosité « amusante ».



Les deux noms sont associés dès 1933



Une réalité mise en doute du fait de 
l’absence de preuve biologique génétique, 
histologique ou hématologique)

� Les causes de ces difficultés ne sont pas 
seulement l’état de la peau et l’hyperlaxité
ligamentaire, mais des manifestations 
méconnues de la quasi-totalités des 
cliniciens qui ont une trop grande propension 
à les rattacher à une origine 
psychopathologique, ce qui accroit la 
détresse de ces patients qui se sentent 
incompris et rejetés par le corps médical 



Le SED un facteur de situations de 
handicap mal connu des MDPH

� La réalité est toute autre. Certes, il existe 
des formes mineures , surtout dans le 
sexe masculin , qui n’entravent guère 
l’autonomie, mais, à l’inverse, on 
rencontre des formes très sévèrement 
handicapantes, à l’origine d’exclusions de 
la vie sociale et de très grandes 
souffrances. 



Contribution à La description clinique 
du Syndrome d’Ehlers-Danlos

Notre expér ience s’appuie sur l’écoute et 
l’observation de plus de 700 personnes dont 

465, au 11 fev 2011, étaient intégrées dans une 
base de données comportant 373 femmes et 
92 hommes, grâce à la collaboration de Jean 
Mohler. 



La clé du diagnostic la clinique

Le diagnostic ne s’appuie que sur l’examen clinique, 
c’est-à-dire sur un échange entre le patient  (« qui 
fait son diagnostic ») et le médecin. Il n’y a pas de 
test histologique, génétique ou hématologique.

Diverses formes (ou types) sont isolées au sein du 
syndrome (essentiellement « classique », 
hypermobile » et « vasculaire »). Elles ont des 
éléments communs. Il faut savoir aussi que d’autres 
pathologies peuvent donner des symptomatologies 
proches. Il était important d’identifier les signes les 
plus évocateurs pour conduire au diagnostic.

Nous en les avons classés en trois groupes :  
principaux (10), « accessoires » (25) et « autres »



Grille de recueil des données 
cliniques.



Les 10 signes principaux

� 1 – les douleurs diffuses (98%) péri articulaires, musculaires, 
abdominales, génitales, variables et volontiers rebelles aux 
antalgiques, même puissants. 

� 2 – la fatigue et les troubles de la vigilance (95%) avec accès de 
somnolence et sensations d’épuisement, même au réveil

� 3 – l’hypermobilité des articulations (96%) qui n’est pas toujours 
spectaculaire et diminue avec l’âge

� 4 – la fragilité de la peau (97%) qui peut prendre divers aspects : 
excoriations fréquentes, retard et troubles de cicatrisation, 
vergetures

� 5 – Le syndrome hémorragique (90%) dominé par la survenue 
quasi spontanée d’ecchymoses et hématomes, les 
gingivorragies , les épistaxis, les règles très abondantes, les 
saignements bronchiques ou digestifs. 



Les 10 signes principaux II

� 6 – les troubles proprioceptifs (98%) avec difficultés de perception du 
corps et de contrôle des mouvements qui s’expriment par des 
subluxations, confondues parfois avec des entorses, des dérobements 
du pas, des heurts d’objet ou de personnes (les encadrements de 
porte, en particulier : « signe de la porte »), des chutes, des 
maladresses (chute d’objets), des tableaux pseudo paralytiques et/ou 
d’ignorance d’une partie du corps.

� 7 – la constipation (70%) qui peut être opiniâtre et aboutir à des états 
occlusifs.

� 8 – les reflux gastro oesophagiens (73%) avec leur cortège de 
conséquences sur les voies aériennes

� 9 – la dyspnée (82%) survenant pour des efforts peu importants 
perturbant la voix.

� 10 – des sensations de blocage respiratoire (56%) survenant 
inopinément.

� Un autre élément diagnostique de poids est la constatation de cas 
identiques ou proches dans la famille .



Les signes accessoires

1 – les migraines , 2-Les troubles du sommeil . 3 – la scoliose, 4 –
l’hyperétirabilité de la peau, 5 – l’hyperesthésie cutanée, 6 – la 
frilosité, 7 – les crises sudorales, 8 – les fièvres inexpliquées, 9 
– les troubles vasomoteurs et de la circulation de retour 
(Syndrome de Raynaud, lourdeur des jambes, œdèmes, 
bouffées de chaleur), 10 – les palpitations et accélération 
inopinées du rythme cardiaque , 11 – l’hypotension artérielle , 12 
– le ballonnement abdominal, 13 – La dysurie , 14 – les douleurs 
et/ou subluxations des ATM , 15 – les altérations des gencives
(rétraction, douleurs), 16 – les hypoacousies habituelle ment 
transitoires, 17 – l’ hyperacousie , 18 – les acouphènes , 19 – les 
vertiges positionnels, 20 – la myopie, 21 – la fatigue visuelle , 22 
– les bronchites à répétitions, 23 – les fausses couches, 24 – les 
accouchements difficiles, 25 – les difficultés 
neuropsychologiques ( mémoire de travail, attention , 
concentration, fonctions exécutives, orientation).



Acouphènes dans le SED 
Quotidien du médecin AV. 2011

59,20%

27,50%

12,45%

0,37%

12,80%

Indice 0 et 1 Indice 2 Indice 3 Indice 4 Indice 3 et 4

Manifestations O.R.L. : Acouphénes



Les autres constatations cliniques

Un affaissement plantaire souvent associé à une rétraction 
plantaire et des ischio-jambiers , les troubles de déglutition , les 
fausses routes, La dysphonie, les otites à répétition dans 
l’enfance , la sécheresse conjonctivale, les modifications 
morphologiques cardiovasculaires (modifications valvulaires, 
di latations aortiques ou des gros vaisseaux) ce qui implique 
une surveillance tous les deux ans par échographies,
généralement sans conséquence, à l’inverse de formes rare s 
dites « vasculaires », les crises de tachycardie sinusale, les 
hernies de la paroi abdominale, les  altérations vésiculaires
(calculs, syndromes pseudo-inflammatoires) les altératio ns 
dentaires (caries, fragilité, implantations anarchiques, 
déchaussement), des kystes endocriniens (thyroïdiens, 
ovariens), la dyspareunie,



Hypermobilité



Hypermobilité









Hypermobilité spectaculaire













Luxation des péroniers latéraux opérée





Hypertrophie de la glande 
sous-maxillaire



Etirabilité cutanée 
augmentée



Association d’hyperétirabilité, cicatrice 
et hématome.



Vergetures et peau fine



Acrogeria



Peau fine, douce, veloutée



Les dégâts de la chirurgie du 
genou



Cicatrices post ecchymoses traumatiques



Très grande fragilité de la peau avec 
hémorragies « spontanées »









Fragilité et pigmentations post 
hémorragiques



Ecchymose après un voyage prolongé
en voiture pare la seule traction 
(MIGET)



Ecchymose après perfusion



Fibroscopie du cardia SED



Les diagnostics les plus souvent évoqués ou portés 
avant celui de Syndrome d’Ehlers-Danlos (Résultats 
d’une enquête, effectuée avec 135 personnes avec un 
syndrome d’Ehlers-Danlos .)

� -Troubles « psychiques » (« c’est dans la tête », 
« hystérie » c’est psychosomatique » : 88 fois (65%)

� -Maladie rhumatismale (sauf fibromyalgie): 59 fois
(44%)

� -Fibromyalgie : 47 fois (35%)
� -Maladie neurologique : 42 fois (31%), dont 17 fois

(13%) : Sclérose en plaque
� -Maladie de Marfan : 24 fois (18%)
� -Syndrome des enfants battus : 20 fois (15%)
� -Maladie de Crohn ou caeliaque : 19 fois (14%)
� -Souvent, aussi, Asthme que nous n’avons pas 

comptabilisé



Comprendre le SED : Conséquences 
physiopathologiques de l’atteinte du 
tissu élastique

� 1-La moindre résistance aux agressions physiques
du fait de la  structure des tissus conjonctifs, plus 
fins et moins élastiques. 

� Elle explique Les effractions cutanées fréquentes, les 
douleurs  par écrasement ou étirement brutal 
traumatisants pour les nerfs sensitifs, les 
souffrances des nerfs périphériques par 
compression ( nerf cubital au coude, médian au 
carpe, syndrome du défilé des scalènes ), les 
saignements quasi spontanés et parfois abondants: 
ecchymoses surtout, épistaxis, gingivorragies, 
ménorragies, anorectorragies, les difficultés de 
cicatrisation , les vergetures.



Comprendre le SED : 
Physiopathologie II

2- La structure du tissu conjonctif dans le 
syndrome d’Ehlers-Danlos amortit moins bien 
les ondes de choc du fait de la diminution ou 
de la perte de son élasticité . 

D’où le rôle d’un traumatisme violent (choc arrière, 
latéral ou frontal en voiture, chute au sport, 
sollicitations violentes du corps, dans les attractions 
d’Eurodisney, « Space Mountain » en particulier, 
chute sur un sol très glissant ou dans un escalier 
après une dispute…)



3- La déformation des signaux 
issus des capteurs proprioceptifs

� C’est là un point essentiel pour comprendre la 
physiopathologie dans ce syndrome. En effet, 
l’observation clinique nous enseigne que ces 
patients ont un corps « ne leur obéit pas ». S’ils sont 
devant un obstacle (marche, poteau, embrasure de 
porte, personne…) qu’ils identifient visuellement très 
bien, ils ne peuvent éviter la collision ou 
l’accrochage. Il en est de même pour la préhension et 
la manipulation d’objets. Le geste manque le but 



La sensibilité superficielle est 
concernée

� La sensibilité superficielle, elle aussi, est 
perturbée. On sait son rôle dans le contrôle 
du mouvement , souvent dans le sens de 
l’exacerbation (les personnes avec un 
syndrome d’Ehlers-Danlos supportent mal 
d’être touchés par les autres ou d’être en 
contact du froid ou avec certaines texture 
de vêtements) mais aussi dans celui de la 
diminution soit ponctuelle (les extrémités 
des doigts par exemple) ou plus diffuse (un 
membre supérieur, un hémicorps, la face…).



Les modifications des perceptions 
sensorielles .

� Le même mécanisme de la déformation des 
sensations issues des capteurs permet de 
proposer une explication à des perturbations 
sensorielles qui peuvent être handicapantes. 
C’est le cas de l’hyperacousie. Elle est 
fréquente (75%). 



Désordres neurovégétatifs et 
syndrome d’Ehlers-Danlos.

� Les modifications de la pression artérielle 
vers le bas allant jusqu‘au malaise, son 
instabilité, les crises de tachycardie ou, au 
contraire, la bradycardie, la mauvaise 
adaptation du rythme cardiaque à l’effort , les 
crises de sueurs, la frilosité , les poussées 
thermiques sans cause infectieuse, les 
variations thermiques des extrémités , les 
bouffées de chaleur, les œdèmes, expriment 
une dérégulation du système neurovégétatif



TRAITEMENT Ce qui est le plus 
efficace I

1-Pour la proprioception
Les orthèses plantaires, 
les vêtements compressifs en cicatrex nature 

(Thuasne) spéciaux pour les personnes avec un 
SED : mitaines, gilets, pantys, chevillères

Les orthèses  de contention souples (dos, genoux, 
chevilles, cou, poignet…)

2-Pour les douleurs : le TENS, le versatis, les 
orthèses, les massages, la chaleur, coussins, 
matelas, oreillers à mémoire de formes, patchs 
de versatis ou de Flector Tissugel.



TRAITEMENT Ce qui est le plus 
efficace II

2- Pour la fatigue : le lévocarnil, l’oxygène +++
3- Pour la dyspnée : le percussionnaire, l’Oxygène.
Mais aussi : corsets rigides (scoliose), coques, 

orthèses de marche, fauteuil électrique, kiné
balnéothérapie, autosondages, cures thermales, 
orthoptie, orthophonie, neuropsychologie, 
psychothérapie de soutien…

Et encore les aspects médicosociaux : vie familiale, 
vie de loisir, études (ils ou elles sont doués), 
travail : MDPH



Orthèses de repos



Orthèses plantaires ARC pour avant pied 
plat, voûte, appui sous-cuboïdien



Vêtements compressifs



Vêtements compressifs cicatrex



Panty en cicatrex



Pantys en cicatrex sous un jean



Orthèse dorsale de maintien 
thoracique utilisée dans le SED



Utilisation du fauteuil roulant avec un 
chien d’assistance



Utilisation du fauteuil roulant avec un 
chien d’assistance.



Conclusions

� Il y beaucoup à faire encore…
� Mieux comprendre (études de la veille et 

sommeil avec le centre national de référence 
de l’Hôtel-Dieu (Pr. Damien Léger) IRM (Pr. 
Fredy), neuropsychologie 

� Faire connaître 
� Convaincre  
� Inventer : rééducation par informatique,  

autorééducation.


