
Klinische Checkliste für die Diagnos5k des 
hypermobilen Ehlers-Danlos-Syndromes (hEDS) 

Pa#entenname:   Geburtsdatum: 

Die diagnos+schen Kriterien hängen von drei klinischen Hauptmerkmalen ab:  

Kriterium 1 - Generalisierte Gelenkhypermobilität 

1. Passive Anlegung des rechten Daumens an die Beugeseite des Unterarms

2. Passive Anlegung des linken Daumens an die Beugeseite des Unterarms

3. Passive Rückbeugung des rechten kleinen Fingers über 90 Grad hinaus

4. Passive Rückbeugung des linken kleinen Fingers über 90 Grad hinaus

5. Überstreckung des rechten Ellenbogens über 10 Grad hinaus

6. Überstreckung des linken Ellenbogens über 10 Grad hinaus

7. Überstreckung des rechten Knies über 10 Grad hinaus

8. Überstreckung des linken Knies über 10 Grad hinaus

9. Vorwärtsbeugung des Rumpfes mit gestreckten Knien und flach auf dem Boden aufliegenden Handflächen

Beighton Score: / 9 

Eine der folgenden Auswahlmöglichkeiten: 

Kinder von der Vorpubertät bis zum Alter von 19 Jahren, mit einem Score ≥ 6 

Personen von 20 bis 50 Jahren, mit einem Score ≥ 5 

Personen über 50 Jahre, mit einem Score ≥ 4 

Es gibt Kriterien, die sich auf die Berechnung des Beighton-Score auswirken, z. B. Benutzung eines Rollstuhls, chirurgische 
Eingriffe an den Gelenken, Amputa#on, trauma#sche Gelenkverletzungen. In diesen Fällen kann der Fünf-Punkte-Fragebogen 
verwendet werden. 

Wenn der Beighton-Score für die Altersgruppen nur um 1 Punkt unterschriKen wird: 
Prüfen Sie den nachstehenden Fünf-Punkte-Fragebogen, wenn mindestens 2 der 5 Fragen posi#v beantwortet werden, dann 
liegt eine generalisierte Gelenkhypermobilität vor. 

1. Können Sie (oder konnten Sie jemals) Ihre Hände flach auf den Boden legen, ohne dabei Ihre Knie zu beugen?

2. Können Sie (oder konnten Sie jemals) Ihren Daumen an die Beugeseite des Unterarms anlegen.

3. Haben Sie als Kind Ihre Freunde belus#gt, indem Sie Ihren Körper in seltsame Posi#onen gebracht haben oder
konnten Sie einen Spagat machen?

4. Haben Sie sich Ihre Schulter oder Kniescheibe als Kind oder Jugendlicher mehr als einmal (sub-)luxiert?

5. Betrachten Sie sich als „sehr gelenkig“?
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Kriterium 2 – Zwei oder mehr der folgenden Merkmale (A bis C) müssen vorhanden sein:  
 

Merkmal A (fünf müssen vorhanden sein)  
 

Weiche und/oder sam#ge Haut 

Milde Hautdehnbarkeit 
Unerklärliche Dehnungsstreifen oder rote Streifen an Rücken, Leisten, Oberschenkeln, Brüsten und/oder Bauch bei 
Jugendlichen, Männern oder vorpubertären Mädchen ohne signifikante zu- oder Abnahme von Körperfek oder 
Gewicht in der Vorgeschichte 
Bilaterale piezogene Papeln an der Ferse bei Belastung 

Rezidivierende oder mul#ple ventrale (abdominale) Hernien 

Atrophische Narbenbildung an mindestens zwei Stellen 

Beckenboden-, Rektal- und/oder Uterusprolaps bei Kindern, Männern oder Frauen die noch kein Kind geboren haben 

Engstehende Zähne und hochgewölbter oder schmaler Gaumen 

Arachnodaktylie, wie in einem oder mehreren der folgenden Punkte definiert: (i) posi#ves Handgelenkzeichen 
(Walker-Zeichen) auf beiden Seiten, ii) posi#ves Daumenzeichen (Steinberg-Zeichen) auf beiden Seiten 

Verhältnis zwischen Armspanne zu Körpergröße ≥ 1,05 

Echokardiographischer Befund: Mitralklappenprolaps 

Echokardiographischer Befund: Aortenwurzeldilata#on mit einem Z-Score > +2 
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Merkmal B:  
 

Posi#ve Familienanamnese für hEDS bei einem oder mehreren Verwandten ersten Grades 
 

Merkmal C (mindestens eines muss vorhanden sein) 
 

Tägliche muskuloskelekale Schmerzen in zwei oder mehreren Extremitäten, die seit mindestens 3 Monaten bestehen. 

Chronische Schmerzen im Bewegungsapparat seit mindestens 3 Monaten 

Rezidivierende Gelenkluxa#onen oder Gelenkinstabilität ohne Trauma 
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KRITERIUM 3 (Alle der folgenden Merkmale müssen erfüllt sein) 
 

1.  Bei Fehlen einer ungewöhnlichen Fragilität der Haut, sollten andere EDS-Typen in Betracht gezogen werden. 

2.  

Der Ausschluss anderer erblicher und erworbener Bindegewebserkrankungen, einschließlich autoimmuner 
rheumatologischer Erkrankungen. Bei Personen mit einer erworbenen CTD (z.B. Lupus, rheumatoide Arthritis, 
etc.) erfordert die zusätzliche Diagnose von hEDS die Erfüllung der Merkmale A und B von Kriterium 2. Das 
Merkmal C von Kriterium 2 (chronischer Schmerz und/oder Gelenkinstabilität) kann in dieser Situation nicht auf 
eine Diagnose von hEDS angerechnet werden. 

3.  

Ausschluss von Differentialdiagnosen, die auch die Gelenkhypermobilität durch Hypotonie und/oder 
Bindegewebsschwäche beinhalten können. Zu den Differentialdiagnosen und Diagnosekategorien gehören unter 
anderem neuromuskuläre Erkrankungen (z.B. Bethlem-Myopathie), andere erbliche Bindegewebserkrankungen 
(z.B. andere EDS-Typen, Loeys-Dietz-Syndrom, Marfan-Syndrom) und Skelettdysplasien (z.B. Osteogenesis 
imperfecta). Der Ausschluss dieser Faktoren kann auf Anamnese, körperlicher Untersuchung und/oder 
molekulargenetischen Tests beruhen. 
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 Datum  Ärztin / Arzt / Stempel 
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