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Summary Résumé

The gastrointestinal symptoms are almost constant in all forms of
Ehlers-Danlos syndrome strongly impairing the quality of life. The
gastroesophageal reflux concerns two third of patients with epigastric
pains and nausea. Proton pump inhibitors in high doses are indica-
ted. Bloating and constipation are difficult to treat. The incisional
hernias pose difficult problems of surgery. Coloscopies (risk of
perforation and bleeding) are excluded.

© 2015 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.

Keywords: Ehlers-Danlos syndrome, Digestive disorders, Gastroeso-
phageal reflux, Abdominal pain, Bowel dysfunction, Incisional
hernias

Introduction

Les manifestations digestives au cours des syndromes
d’Ehlers-Danlos (SED) sont connues de longue date mais
suivent deux courants historiques correspondant a des méca-
nismes et probablement des nosologies différentes. La
majorité des publications, qui sont aussi en moyenne les
plus anciennes, concernent des manifestations graves. Ces
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Les manifestations digestives sont quasiment constantes dans toutes
les formes du syndrome d’Ehlers-Danlos altérant fortement la qualité
de vie. Les reflux gastro-cesophagiens concernent deux tiers des
patients avec douleurs épigastriques et nausées. Les inhibiteurs de la
pompe a protons a fortes doses sont indiqués. Ballonnements et
constipation sont difficiles a traiter. Les éventrations posent des
probléemes difficiles de chirurgie. Les coloscopies (risques de per-
forations et d’hémorragies) sont contre-indiquées.
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événements sont principalement des hémorragies ou des
perforations de I'estomac, de I'intestin gréle et du célon [1].
Ces complications ont été essentiellement décrites dans des
formes vasculaires graves de SED. Elles ont dominé la litté-
rature pendant longtemps, si bien que I'impression qui a
longtemps prévalu était que les manifestations digestives
au cours des SED ne pouvaient étre que graves. Un deuxiéme
courant plus récent de publications concerne les manifesta-
tions digestives — sans doute plus fréquentes mais clairement
plus bénignes bien qu’invalidantes — associées aux formes
non vasculaires de SED.
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Ces manifestations ne menacant pas le pronostic vital mais
altérant la qualité de vie sont variées et peuvent concerner
pratiquement chaque étage du tube digestif.

Elles sont particulierement fréquentes au cours des SED
hypermobiles. Schématiquement, on peut distinguer les
manifestations du tractus digestif supérieur (signes de reflux
gastro-cesophagien et syndrome dyspeptique) et celles
affectant le gréle et le c6lon-rectum (douleurs abdominales,
ballonnements, troubles du transit). La prévalence sympto-
matique varie fortement d’une étude a I'autre mais pourrait
concerner de I'ordre de 30 % a 70 % des patients selon la
cohorte sélectionnée et le spectre symptomatique inclus.
Les symptomes du tractus digestif supérieur semblent plus
fréquents. Dans notre expérience, les signes de reflux gastro-
cesophagien concernent deux tiers des patients [2]. Des
symptomes associés ou isolés de syndrome dyspeptique sont
également fréquents. Il peut s’agir de douleurs épigastriques,
de géne épigastrique postprandiale, de nausées. Il a été
montré qu’une proportion substantielle de patients avait
une vidange gastrique altérée, ce qui corrobore fréquemment
la symptomatologie observée. Le traitement des symptomes
évoquant une hypersécrétion acide (ou une hypersensibilité a
I'acide) peut étre traité par inhibiteurs de la pompe a protons
a fortes doses avec des résultats corrects dans notre expé-
rience. En cas de besoin, un pansement gastrique peut étre
associé. Les troubles pseudo-moteurs semblent plus difficiles
a controler, les nausées pouvant étre invalidantes et répon-
dant mal aux prokinétiques habituels. Une endoscopie diges-
tive haute peut étre effectuée si elle est indiquée selon les
critéres habituels. Elle est souvent normale mais peut montrer
une gastrite non spécifique. Elle n’est pas associée a un sur-
risque avéré de complications iatrogénes.

Les symptomes du gréle et du cblon sont également fré-
quents. Ils miment trés volontiers un syndrome de I'intestin
irritable (SIl), si bien que de nombreux patients restent éti-
quetés comme « colopathes » et restent non diagnostiqués de
leur SED pendant longtemps. Environ la moitié des patients
auraient les critéres de Rome Ill du Sll selon nos données mais
d’autres équipes ont mis en évidence des chiffres similaires.
Les douleurs abdominales et les ballonnements sont fré-
quents et souvent difficiles a traiter, les antispasmodiques
conventionnels étant rarement efficaces. Les troubles du
transit sont également souvent présents, la constipation
étant plus fréquente. Le traitement reste aligné sur ce qui
est recommandé dans le SIl mais il est banal d’avoir recours a
des doses de laxatifs supérieures aux standards habituels. Les
données concernant les explorations fonctionnelles font état

d’un transit colique objectivement ralenti ou accéléré, ainsi
que de troubles de I’évacuation rectale [3]. Il semble raison-
nable d’éviter dans la mesure du possible la vidéo-coloscopie
pour lui préférer ses alternatives (coloscopie virtuelle). En
effet, le risque de perforation semble substantiel méme s’il
existe peu de données fiables permettant de le quantifier.
D’autres pathologies abdominales ont également été décri-
tes. Le risque de prolapsus rectal et de hernie inguinale ou
d’éventration serait augmenté. Le foie, la rate et le pancréas
semblent rarement touchés, ce qui s’expliquerait par
I’absence de collagéne dans ces organes. En revanche, les
complications pariétales notamment les éventrations sont
fréquentes et récidivent facilement. La place de la laparosco-
pie est majeure afin de prévenir au maximum le traumatisme
pariétal. Les indications chirurgicales des manifestations
digestives (liées ou non au SED) ne doivent pas, en I'absence
de données spécifiques, étre modifiées. En revanche, la prise
en charge doit se faire dans un centre spécialisé. En effet,
I’anesthésie est plus risquée, 'installation sur la table opéra-
toire a risque de luxation, le geste expose a des complications
hémorragiques liées a la fragilité des tissus.

Les manifestations digestives tiennent une place importante
dans la symptomatologie du SED. Les accidents graves,
hémorragies ou des perforations de I'estomac, de l'intestin
gréle et du colon sont rares. Par contre une symptomatologie
concernant aussi bien le tractus digestif supérieur ainsi que le
gréle et le colon sont habituelles altérant de facon perma-
nente la qualité de vie et favorisant les intolérances aux
thérapeutiques orales.
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