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Que significa la hiperlaxitud
articular

El serhiperlaxoes unacualidadbeneficiosapero
significa que el colagenode los tejidos es mas
elasticoy fragil, lo quepuederaerproblemas

El tenerHipermovilidad Articular sin sintomas,
esunacondicion Cuandohay sintomasse trata
deunaenfermedadel Sindrome de Hiperlaxitud
Articular (SHA), ahora llamado Sindrome de
Ehlers-Danlostipo Il (SED-III) .



Alteraciones hereditarias de la
fibra colagena

Sindrome de Ehlet®anlos (6 tipos).
Sindrome de Marfan.
Osteogéenesis Imperfecta.



Relacion entre los distintos tipos de AHFC

ieI elastica
Habito Cicatrices
papiraceas
Hematomas
Estrias

Marfanoide

Osteoporosis
Fracturas

Adapted from Grahame,




Tipos de Sindrome de
Ehlers-Danlos. (SED)

De los 6 tipos de SED existentes, nos interesan los siguientes:

SED Clasico(SEDC). Antiguamente llamadoSED tipo | - Il .
Sindrome de Hiperlaxitud Articular (SHA) o SED tipo lll.
SED Vascular. Antiguamente llamado SED tipo IV.

SED Oculoescolidtica Antiguamente llamadoSED tipo V.



Cuales son los criterios para diferenciar
éstos cuadros

Los Criterios de Brighton Para el SED Clasico
o del Hospital del Mar: y el SEDIII.

El Criterio de Villefrance: Parael SEDV y.el
SED Oculeescolidtico



El Score de Beighton

Es parte del Criterio de Brighton.
Se conoce hace mas de 30 anos.

Problemas:

Solo estudia ciertas articulaciones y no
toma en cuenta la fragilidad de otros tejidos.

Dependiendo de como se use, puede ser

iInsuficiente para el diagnostico del St

D



Score de Beighton

1.- Hiper-extension de los
codos de mas de 10°

2.- Tocar, en forma pasiva, el
antebrazo con el pulgar,
teniendo la munecaen

flexion™

3.- Extension pasiva de los d¢
del dedo meiique a 90° ¢

4.- Hiper-extension de las rod
mas (genu-recurvatum).

5.- Tocar el suelo con la palm

agacharse sin doblar las rcu—G—._

* Zna . - ,
Valido también si fué capaz de hacerlo en el
pasado.



Score de Beighton




Criterio de Brighton

Criterios mayores :

1.- Puntuacion de Beighton mayor de 4/9 (tanto sea en la
actualidad o en el pasado).

2.- Artralgias (dolores articulares) de mas de tres meses de
duracion en cuatro o mas articulaciones.

CriteriosS menores :

1.- Puntuacion de Beightonde 1,203/9 (0,1,20 3/9, en
mayores de 50 anos).

2.- Artralgias de 1 a 3 articulaciones (durante mas de 3
meses) o dolor de espalda ( mas de 3 meses), 0
espondilosis, o espondilolisis/listesis.



Criterio de Brighton (cont.)

3.- Dislocaciéon/subluxacion de mas de una articulacion, o en
una articulacion en mas de una ocasion.

4.- Tres o mas lesiones en tejidos blandos (por gj. epicondilitis,
tenosinovitis, o bursitis).

5.- Habito Marfanoide: alto, delgado, relacion
envergadura/altura mayor de 1.03; relacion segmento
superior/inferior menor de 0.89, Aracnodactilia (manos
como aranas).

6.- Piel anormal: estrias, hiperextensibilidad, piel delgada,
cicatrices papiraceas.

7.- Signos oculares: parpados caidos, miopia o hendidura
palpebral antimongadlica.

8.- Venas varicosas, hernias o prolapso uterino o rectal.

9.- Prolapso de la valvula mitral (diagndéstico por ECO).



SINDROME DE MARFAN
(SMF)

El SMF esunaAlteracion Hereditariade la Fibra
Colagena caracterizada ser altes..y con
extremidadeslargas (habito marfanoide, el que
tambien se ve en el SEDII). Su pronostieo
puedesergrave,ya quesuelenpresentadilatacion
0 ruptura de la arteria aorta Para hacer el
diagnosticode SMF se requierela presenciade
por al menos compromiso arterial u ocular
asociadal habitomarfanoide



Sindrome de Marfan

POSI Cl ON fi AFRRANA

PADRE e HIJOS



SINDRO DE MARFAN

Paciente junto a su madre E|l y sus dos hermanos conEs f4cil confundirlo con SHA
y hermano ruptura de la arteria aorta con habito marfanoide. Tiene

dilatacion aortica



OSTEOGENESIS IMPERFECTA
(O)

La Ol es una Alteracion Hereditariade la Fibra
Colagena caracterizadapor esclerascelestesy
marcada tendencia a fracturas debido a, la
osteoporosigjueaparecesn el 1002 de los casos
Estediagndsticoes masfrecuenteen ninosqueen
adultos También tiene herencia Autosomica
Dominante




Osteogéenesis Imperfecta

Ambos pacientes tienen deformidades de las extremidades y del torax debido a



SINDROME DE EHLERS-
DANLOS VASCULAR (SEDV)

El SEDV, que es un tipo de EhlersDanles, es una
Alteracion Hereditaria de la Fibra Colagena
caracterizadgpor un pronostico mas grave queel
SEDHII, ya que puedeproducir rupturasarteriales
(aneurismacerebral,rupturade la arteriaaorticao
llaca, etc) y rupturade organos( utero gravido).
Ocasionalmentese pueden producir arritmias e
iInclusomuertesubita Tantoenel SEDV comoen
el SEDIII puedenproducirserupturasespontaneas
delpulmoén




Criterio diagnostico del Sindrome
de Ehlers -Danlos Vascular
(SEDV ) o SED tipo IV (cont)

Signosmayores
i Pileldelgaday transparentésevenlasvenas)

i Aneurismas diseccionarterial o ruptura arterial,
Intestinalo uterina

i Hematomagspontaneodrecuentes

i Cara con caracteristicagipicas (cara triangular,
ojos hundidos(ojerosa), labio superiordelgado,
faltadetejido adiposadela cara)

Se requierendos signos mayorespara el diagnostico
clinico. Los signosmenoresayudanal diagndstico



FACIE TIPICA DE EHLERS -DANLOS

VASCULAR O SED tipo IV




Criterio diagnostico del Sindrome
de Ehlers -Danlos Vascular
(SEDV) 0 SED - -1V (cont)

Signosmenores
i Manosavejentadas

i Hipermovilidadsolode pequefiaarticulacionegslelos dedos
i Rupturadetendone® musculos

i Pieequinovaro.
I
I
I
I

i Varicesprecoces
' Fistulasarteriovenosas
" Neumotoraxespontane@Rupturaespontanedel pulmon)

' Historia familiar de muerte subita de algun familiar cercano
joven,sin causaaparente

Por lo generalestosenfermosson poco laxosy suelen presentar
solamentdacilidad parahiperextendetos dedos



EL SED OCULO-ESCOLIOTICO
o SED tipo VI

Es poco frecuente.

Se caracteriza por marcada escoliosis
asoclada a problemas oculares.

Tiene Osteoporosis en el 100% de los casos

‘lene herencia Autosomica Recesiva (Se
necesita que ambos padres tengan el gen
alterado).




SINDROME DE EHLERS . -DANLOS CLASICO
(SEDC)O SED TIRO I &Il

El SEDC es una Alteracion Hereditaria
de la Fibra Colagena,muy parecidaal
SED- Il pero caracterizadgor extrema
hiperlaxitud, subluxacionedrecuentesy
granfragilidad dela piel. Tieneherencia
AutosomicaDominante



m el SED Cléasico
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SED Clasico (SED tipo I 1)




SED Clasico (SED tipo It II)




Sindrome de Ehlers -Danlos tipo Il (SED -llI)

El SEDIlI esunaAlteracionHereditariade
la Fibra Colagenague paramuchosautores
eslo mismo que el SHA. Tiene herencia
AutosomicaDominante,por lo que el 50%
delos hijos lo padecenEs extremadamente
frecuentey pocodiagnosticado



¢cQue es el Sindrome de Ehlers -Danlos tipo [11?

Se caracterizgoor Hiperlaxitud Articular asociadca sintomasLas
articulacionesson hipermovibles,dolorosasmasflexibles o laxas
gue lo corrientey se acompanarde debilidad de los.tejidos que
contienencolageno Puedehaberhiperlaxixtudde pocas,eincluso
de ninguna articulacion Es la causamas comun de dolor,en
Reumatologia

Las lesionespuedenafectartanto al aparatolocomotor (dolores
articulares,bursitis, tendinitis, subluxacionesrticulares,dolor de
espalda,etc), como a otros tejidos prolapso uterino o rectal,
herniasabdominalesyenasvaricosas,piel delgada(transparente)
con estrias,fragilidad capilary mala cicatrizacion,prolapsode la

valvulamitral, miopia,parpadoxaidosetc



La Fibromialgia seria parte del SED IlI

( teoria del Dr. Bravo)



Qué signos puede dar la
fragilidad de los tejidos

Puedeaumentata transparencidel tejido:
Enla piel sevenlasvenadéaciimente
Lasesclerasevencelestesya quepor transparencia
sereflejanlasvenasdel fondodel ojo.

Puedenacerqueel tejido seamaselastico piel laxa

Puede hacerlo mas fragil; ruptura de tendones y
ligamentos, ruptura espontanealel pulmon, ruptura de|
uteroenel parto,etc



GRADOS DE ESCLERAS
CELESTES

Moderada (++) Marcada (+++)



SCLERAS CELESTES




FACIE TIPICA DEI SED-Ill (Descrita en la

literatura por el Dr. Bravo)

(Y DE SED CLASICO (SED Il )

A Escleras celestes (mas notorias en
mujeres).

A Orejas atipicas (aladas, dumbo,
puntiagudas, chicas, blandas,
asimétricas, sin lobulo, l0bulo
pegado, ariionadas, operadas).

* Nariz atipica (nédulo entre hueso y
cartilago, desviacion del tabique,
nariz operada).

* Cara triangular (mandibula aguzada).

* Parpados caidos.

* Qjos con inclinacién antimongdlica.

- e




Signo del SEDIIIy del SED Clasico

AiMano afirmando |

(Descrito por el Dr. Bra%




HIPERLAXITUD DE LAS MANOS
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HIPERLAXITUD DE LAS MANQOS (conr)




HIPERLA FTUD Signo de la

n MANO DE AVE VOL/
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Iperlaxitud de las manos
(DR. Bravo)

Huella de pata de

Mano del escribiente norm



AMANO DEL ESCRIBIENTE LAXO o

(DR. BRAVO)




~ —ALTERACION DE LA
PIEL EN EL SED-III




ALTERACION DE LA PIEL EN EL SED -III

Piel-oscura
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SED lll: Representan menor edad
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ALTERACION DEL CARTILAGO DE LAS OREJAS

EN EL SED-II




-TERACION DE LAS
OREJAS-EN EL SED-II




