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*Syndrome d’Ehlers Danlos Vasculaire



e 1yndsome dEhdeta Danbos vaaculacte (sev,)

Maladie vasculaire rare

Le Syndrome d’Ehlers Danlos vasculaire (SEDv) est une maladie vasculaire rare.

En effet, son évolution est marquée par une importante fragilité tissulaire, se
manifestant dans I'enfance par des hématomes spontanés, et a I'age adulte par
des ruptures d'organes, pouvant mettre en jeu le pronostic vital. Il est
secondaire a une mutation du géne collagéene lll, déterminant essentiel de la
solidité des organes.

Uhcstocte famcliale est thEs impottante atnac aue fa. phésence inconstante
dea acqnes physcaues evocateuts de ba matadce.

La sévérité des complications potentielles du SED vasculaire souligne toute
I'importance d'étre repéré le plus to6t possible (adolescence). Les précautions
permettent de limiter les complications. Le suivi regulier simpose et la qualite
de vie en est améliorée. Seule la prévention est efficace.

Il semblerait qu'une personne sur 50 000 a 150 000 soit porteuse de la mutation
responsable. Cette maladie est autosomique dominante, c'est a dire qu'il a 50 %
de risque de se transmettre dans un couple ou l'un des deux parents est atteint.
Il concerne aussi bien les filles que les garcons. Une fois sur deux, aucun des
parents du patient n'est atteint.
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