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Am Knie bildet sich
eine seltsame Narbe

Ein 15-jahriger Jugendlicher
stellte sich wegen einer atro-
phischen Narbenbildung am
rechten Knie nach einer Verlet-
zung in unserer Praxis vor. Die
Anomalie passte in eine ganze
Reihe von Auffalligkeiten, die
den Patienten schon sein
ganzes Leben begleiteten.
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Bei dem Jungen bestand seit Geburt eine verstarkte
Vulnerabilitit der Haut mit mangelhafter Heilungs-
tendenz der Gewebsdefekte sowie eine ausgeprigte
Neigung zur Himatombildung nach mechanischen
Reizen. Seine Haut wies auflerdem eine merkliche
Uberdehnbarkeit auf, die insbesondere die eng an-
liegenden Hautregionen und die Flachen iiber den
Gelenken betraf. Dariiber hinaus waren seine Gelen-
ke deutlich tiberstreckbar, v.a. jene an Ellenbogen
und Fingern, was auf eine Erschlaffung des Band-
apparats zuriickzufithren war. Weder bei den Eltern
noch bei Geschwistern des Patienten waren derar-
tige Symptome bekannt.

Der Patient litt am Ehlers-Danlos-Syndrom. Die Be-
zeichnung umfasst eine heterogene Gruppe heredi-
tarer Bindegewebserkrankungen mit mindestens
neun Subtypen, die sich durch den Erbgang und teil-
weise auch durch definierte molekulare Defekte von-
einander unterscheiden lassen. Als klinische Symp-
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tome finden sich bei den meisten Betroffenen eine

Uberdehnbarkeit der Haut (Cutis hyperelastica), eine
Uberstreckbarkeit der Gelenke sowie eine leichte
Vulnerabilitat von bindegewebsreichen Strukturen
wie Haut, Knochen und Blutgefiflen. Storungen der
Wundheilung und das Auftreten fischmaulartig aus-
gezogener, zigarettenpapierahnlicher Narben sind
die Folgen.

Die einzelnen Symptome kommen bei den verschie-
denen Subtypen in unterschiedlicher Auspragung
vor. Oftmals kénnen auch innere Organe betroffen
sein, sodass es v.a. zu Divertikeln, Hernien, Aneu-
rysmen kommt.

Die bislang erzielten Erfolge bei der Aufkldrung der
molekularen Ursachen des Ehlers-Danlos-Syndroms
sind bemerkenswert. Dennoch blieben viele Hoff-
nungen und Erwartungen der Patienten bis dato un-
erfullt. Das betriftt gerade auch eine effektive Thera-
pie der Krankheit. .
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