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Vasculaire EDS (VEDS) is een autosomaal dominante aandoening veroorzaakt door een mutatie in COL3A1. vEDS wordt
gekarakteriseerd door gevoeligheid voor blauwe plekken, kwetsbaarheid van weefsels, dunne doorschijnende huid en
een toegenomen risico op plotselinge dood veroorzaakt door vasculaire rupturen. De psychosociale impact van vEDS
wordt te vaak verwaarloosd (Byers et al. 2017). Veel van de gepubliceerde literatuur focust op de psychosociale impact
van leven met andere vormen van EDS en andere aandoeningen dan vEDS.

Dr. Leanne Barrett heeft literatuuronderzoek gedaan naar de psychosociale impact van leven met vEDS. Het doel van
haar onderzoek is gericht op het verkennen van ervaringen in het dagelijks leven van de patiénten. Waarbij de impact
op werk en studie, de impact van het leven met een levensbeperkende conditie, mentale gezondheid, sociaal leven en
de behoefte aan sociaal contact, relatie met familie en vrienden, de zorgen van patiénten met kinderen met veDS, en
familieplanning een rol spelen.

Er zijn niet eerder onderzoeken uitgevoerd die zich specifiek op deze thema's gericht hebben in combinatie met vEDS.
Zij heeft daarom gekeken naar onderzoeken waarin vEDS gecombineerd werd met het syndroom van Marfan en het
Loeys-Dietz Syndroom, onderzoek naar andere types EDS, en andere aandoeningen, zoals het Lange QT-syndroom en
hypertrofische cardiomyopathie. Daarnaast heeft zij telefonisch interviews afgenomen met 21 vEDS patiénten (18
vrouwen en 3 mannen in de leeftijd 19 tot 61 jaar).

Na analyse van de interviews kwamen 6 belangrijke thema's naar voren:

— Lichamelijke beperkingen in het dagelijks leven: vermoeidheid en pijn blijken een belangrijke indicator voor de
mentale en emotionele staat van patiénten te zijn. Deze pijn en vermoeidheid leiden tot het moeten plannen
om tijd en energie te verdelen. Het meedoen aan sociale activiteiten bracht veel van de deelnemers meer
stress dan plezier, o.a. risicomanagement speelt hierbij een grote rol. In het interview werd niet gevraagd naar
intimiteit, maar dit kwam wel een aantal keer naar voren, deelnemers waren bang voor de risico's die
intimiteit met zich mee zou kunnen brengen. Ook bleek uit de interviews dat de deelnemers zich vaak
vergelijken met collega's en kennissen, en kijken naar hoe hun leven eruit had kunnen zien zonder vEDS.

— Risicoperceptie en existentiéle gedachtes: veel deelnemers hadden in hun leven minimaal één ernstig vEDS
event (gedefinieerd als een gebeurtenis met een operatie met langdurige opname in het ziekenhuis als
gevolg). Dit brengt voorzichtigheid en angst met zich mee. Deelnemers reageerden erg verschillend op hun
diagnose, bijvoorbeeld met angst omdat de diagnose (en eventueel een potentiéle diagnose voor hun kind)
een grote schok is, met opluchting omdat ze jaren gezocht hebben naar een diagnose en eindelijk begrijpen
wat er aan de hand is, of spijt omdat ze het gevoel hebben dat hun leven een stuk makkelijker was voor de
diagnose. Een aantal van de deelnemers hadden geen zichtbare kenmerken van vEDS, waardoor het moeilijk
was om begrip te ontvangen vanuit hun omgeving voor bijvoorbeeld vermoeidheid en pijn.
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— Communicatie en ondersteuning was een erg belangrijk thema voor veel van de deelnemers. Op het gebied
van het bespreken van de diagnose met de familie gaven de deelnemers erg verschillende antwoorden.
Sommige vonden het fijn om dit met de familie te bespreken, terwijl andere er helemaal niet met de familie
over spraken. Ook over het bespreken van de diagnose met vrienden werd erg verschillend gedacht.
Aangegeven werd dat het voor vrienden vaak moeilijk te begrijpen is. Bijna alle deelnemers hadden een
gebrek aan vertrouwen in zorgverleners, o.a. door het gebrek aan kennis bij deze zorgverleners, en de late
diagnose die dit vaak tot gevolg heeft. In supportgroepen moeten veel van de deelnemers zoeken naar een
balans, enerzijds brengt het ze veel, maar soms ervaren ze ook negatieve gevoelens daar.

— Verantwoordelijkheid: veel deelnemers voelen veel verantwoordelijkheid. Alle deelnemers met kinderen
spraken over een schuldgevoel naar hun kinderen. Omdat de deelnemers het gevoel hebben dat er een
gebrek aan kennis bij zorgverleners is hebben ze het gevoel dat ze zelf meer moeten doen op het gebied van
het beheren van hun persoonlijke gezondheid. De deelnemers spraken veel over hun carriere, door hun
gezondheid konden ze zich niet focussen op de carriére die ze hadden willen hebben. Ook financiéle
onzekerheid en de twijfel over het wel of niet sparen voor het pensioen, terwijl de pensioenleeftijd misschien
niet bereikt wordt, kwamen aan bod. Daarnaast voelden de deelnemers zich verantwoordelijk om bewustzijn
over VEDS te creéren in hun omgeving. Vooral oudere deelnemers voelden een verantwoordelijkheid om
jongere VEDS patiénten te begeleiden en positiviteit te brengen.

— \Verlies kwam bij alle deelnemers voor maar op verschillende manieren. Ze spraken allen over een verlies van
identiteit. Andere subthema's die veel genoemd werden waren het verlies van sociale vrijheid en
onafhankelijkheid, de behoefte aan sociaal contact, keuzes op het gebied zwangerschap en familieplanning
waaronder het weten dat ze geen kinderen zullen krijgen, of dat daarbij extra medische procedures komen
kijken, en de impact van het verliezen van een familielid aan vEDS.

— Veerkracht en coping mechanismes vindt Leanne Barrett erg belangrijk om te noemen in haar dissertatie: de
groep mensen die zij gesproken heeft was erg positief. Ondanks hun omstandigheden hadden ze een
positieve kijk op het leven en zijn erg dankbaar, en deelden graag hun coping mechanismen in de hoop dat
het onderzoek ook anderen zal helpen. Coping mechanismes die genoemd werden waren low impact vormen
van bewegen, zoals yoga, wat een grote invloed had op hun mentale gezondheid. Zorgen dat hun diagnose
geen groot onderdeel van henzelf wordt maar hun leven er omheen bouwen, en waardering voor het leven.
Het onderzoek gaf de deelnemers de mogelijkheid om over hun onbekende aandoening te spreken en
bewustzijn te creéren.

Daarnaast kwam uit het onderzoek dat meer dan de helft van de deelnemers problemen met hun mentale gezondheid
ondervond door de aandoening. Veel van hen krijgen hulp hierbij in de vorm van cognitieve gedragstherapie of
medicatie. Ondersteuning en bewustzijn vanuit zorgverleners was het belangrijkste dat iedere deelnemers noemde als
iets dat hun patiéntervaring zou verbeteren. De zorg voor vEDS-patiénten kan verbeterd worden als zorgverleners
leren om deze psychosociale aspecten aan te kaarten, en er een psychotherapeutische benadering gebruikt wordt
zodat deze patiénten, niet alleen hulp krijgen bij hun lichamelijke gezondheid, maar ook bij hun mentale welzijn.

Tot slot benoemt Barrett de mogelijkheden voor toekomstig onderzoek op het gebied van psychosociaal welzijn bij
VEDS-patiénten zoals: het includeren van een grotere groep deelnemers, de invloed van de leeftijd op het moment van
diagnose en onderzoek specifiek naar mannen met veDS (de meeste deelnemers in dit onderzoek waren vrouw).
Verder benoemt ze onderzoek naar intimiteit en relaties op dit gebied en onderzoek naar levenskwaliteit als
belangrijke onderzoeksgebieden.
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