Informacion sobre hiperlaxitud articular (Ehlers-Danlos) y
Disautonomia, para profesores, educadores de parvulos, padres y
apoderados.

La Hiperlaxitud Articular sin sintomas, es una buena condicién y no una
enfermedad. Cuando ademas hay sintomas, pasa a constituir la enfermedad
llamada Sindrome de Hiperlaxitud Articular, ahora llamado Sindrome de Ehlers-
Danlos Hipermovible (SEDh) o SED tipo IIl. Este es muy frecuente y afecta al 40% de
la poblacidn. Estas personas pueden tener mucha, poca o no tener hiperlaxitud
articular. Da problemas articulares y extra-articulares importantes, que afectan la
calidad de vida de los enfermos. No es una artritis (no hay inflamacién) y no es un
problema inmunoldgico. Es una enfermedad hereditaria y como tal, se puede
manifestar desde la nifiez.

Como tiene herencia dominante, la padeceran la mitad de los hermanos, la mitad
de los hijos y uno o los dos padres. A pesar de su alta frecuencia, esta enfermedad
no es bien conocida por los médicos, tanto en Chile como en el extranjero.

En este articulo queremos enfatizar la importancia del diagnéstico y tratamiento
precoz, desde la nifiez, por lo que creemos que para lograr este cometido
necesitamos informar a los padres de familia, apoderados y profesores.

Un nifio con SED puede nacer con Displasia de la cadera, la que de no ser tratada
puede dar dolor y cojera durante toda la vida. Durante la infancia estos nifios
pueden tener hernias (inguinal o umbilical), rinitis alérgica o asma bronquial o
bronquitis recurrentes. Son por lo general alérgicos, en especial a la picadura de
insectos. Es frecuente encontrar pie plano y escoliosis. Suelen comenzar a caminar
tarde, después de los 12 meses y por lo general no gatean. Pueden tener debilidad
muscular, requiriendo kinesiterapia. En la adolescencia suelen tener “dolores de
crecimiento”, especialmente en las extremidades inferiores.

Como sospechar el diagndstico .

Un apoderado o un profesor, buen observador, puede darse cuenta que estos nifios
tienen caracteristicas especiales. Pueden ser evidentemente hiperlaxos,
hiperactivos o tranquilos. A veces debido a que tienen presidon arterial baja
(Disautonomia) son somnolientos, ausentes o parecer flojos, sin energia. Algunos
tienen fatiga crdnica con bostezos. Pueden estar “echados” en la silla o con la mano
sujetdndose la cabeza, como si ésta les pesara. Tienen dificultad para escribir, ya
gue toman mal el lapiz, por la hiperlaxitud (signo de la mano del escribiente



hiperlaxo). Esto a veces es causa incluso de bulling. Parecen ser poco sociables, ya
gue no tienen energia y pocos deseos de participar con los demas. Se sienten mejor
cuando estdn activos y peor con la inactividad (les baja la presién arterial). Por esta
misma razén son friolentos. EIl médico piensa en hipoglicemia, hipotiroidismo o
anemia, pero no hay tal y los exdmenes de laboratorio salen normales. Estos nifios
tratan de no ir a clases y quedarse en casa, sin hacer nada, con lo que se sienten
peor. Llegan tarde a clases o faltan con frecuencia. Las nifias adolescentes se sienten
mal durante el periodo menstrual.

Estos enfermos toleran mal el calor excesivo y los bafios muy calientes vy
prolongados. Suelen tener mala memoria y poca concentracién. Sufren de cefaleas,
mareos y algunos pueden tener desmayos o casi desmayos, con lo que son vistos
por neurdlogos, para descartar la epilepsia. Todos estos sintomas se deben a que
tienen Disautonomia (presién arterial baja). La causa de la presién baja en el SED,
es por insuficiencia venosa de las piernas, por falla coldgena de las paredes de las
venas. Al pararse rapidamente la sangre se aposenta alli, disminuyendo la irrigacién
y la oxigenacién cerebral. Pueden ser algo torpes, debido a la alteracién de la
propiocepcion (chocan con las puertas y camas o botan copas de la mesa). Esta
consiste en no apreciar bien la posiciéon del cuerpo en relacién al espacio que lo
rodea. Como ser el no saber la posicién exacta de la mano en el espacio y pasa a
botar los vasos de la mesa. También chocan con los marcos de las puertas o se
golpean la cabeza. La piel suele ser palida y delgada transparentandose las venas,
en especial en los antebrazos. Por esta misma razon las escleras (lo blanco del ojo)
pueden ser celestes. Debido a fragilidad capilar hay tendencia a moretones, a veces
sin causa aparente, lo que se puede confundir con maltrato infantil. Hay mala
cicatrizacidn, lunares y estrias, aunque no haya obesidad. Algunos nifios son muy
agiles, como si fueran de goma y otros son capaces de jugar haciendo movimientos
exagerados de los dedos y vanagloriarse de sus capacidades frente a otros nifios.
Son frecuentes las torceduras de tobillos y los esguinces y otras lesiones deportivas,
como tendinitis y subluxaciones (como que se quisiera luxar la articulacién
témporo-mandibular, la rodilla (se luxa la rétula), la base de los pulgares, etc.). Los
crujidos articulares son caracteristicos del SED, no son daiinos y es mas, suelen
disminuir el dolor y la tensién de la articulacion (“sacarse mentiras”). Algunos hacen
contorsiones, para aliviar el dolor de espalda.

Es frecuente tener dolor articular, pero sin artritis, es decir, no hay inflamacién
articular (no hay rubor, ni calor). El dolor es parecido al de la Fibromialgia (FM). En
adultos, mi impresién es que la FM es parte del SED tipo Ill.

Es necesario saber que el SED tipo Ill es el mas frecuente y que el tipo IV, llamado
también SED Vascular, es el mas grave, ya que suele presentar aneurismas o



rupturas arteriales y de algunos érganos (ruptura del intestino, del Utero en el parto
o ruptura espontanea del pulmon). Conviene recordar que no se pasa de un tipo a
otro. En el SED suele haber Miopia o/y Estrabismo. Algunos nifios tienen la cara
tipica de SED-III: cara triangular, piel pdlida, orejas prominentes, nédulo éseo del
dorso de la nariz y a veces escleras celestes. En el SED Vascular (SED-1V) son
ojerosos, con poco tejido adiposo de la cara y labio superior fino. Suelen tener
moretones muy extensos.

En alrededor del 15% los nifios pueden ser altos, con extremidades largas y manos
y pies grandes. A veces tienen el pecho hundido (pectus excavatum) o prominente
(pectus carinatum o en quilla). Este tipo constitucional se lama Habito Marfanoide,
por su parecido al Sindrome de Marfan. Esta enfermedad, también presenta
hiperlaxitud articular, pero es mds grave, por presentar problemas arteriales. Por su
alta estatura, los Marfanoides, se destacan en los deportes, en especial en natacion,
pero por tener tejidos débiles se suelen lesionar con frecuencia. De aqui la
necesidad de que los nifios hiperlaxos tengan un seguro escolar.

Si un nifo hiperlaxo tiene Déficit de Atencidn y se confirma que tiene presion
arterial baja (Disautonomia), seria mejor tratar la hipotension aumentando la sal,
que darles Ritalin u otros farmacos. Por lo general, los pediatras no le toman la
presion a los nifios.

Entre los sintomas extra-articulares estan:

o Piel fragil, con moretones y mala cicatrizacién. A veces con lunares lenticulares
(como lentejas) y estrias.

e Hernias umbilicales o inguinales en nifios.

e Alergias, Asma y Rinitis alérgica.

e Molestias digestivas: Reflujo, nduseas, vomitos, diarrea, constipacién y colon
irritable, pueden tener Hernia del Hiatus o diverticulos del colon.

e Depresioén, Ansiedad, Crisis de panico y Fobias.

e Disautonomia (Alteracién vaso-vagal).

e Alteracidn de la propiocepcidn (torpeza).

e Arritmias, con taquicardias o bradicardias.

e Osteopenia u Osteoporosis en adolescentes. No sirve la Densitometria
convencional, hay que hacer Densitometria Volumétrica, en menores de 18
afos.



Necesidad de dar facilidades en la escuela a estos niios.

- No deben permanecer sentados, sin moverse, por periodos prolongados. Es
necesario permitirles ponerse de pie y mover las extremidades, entre una y otra
clase. Permitirles que sean algo inquietos.

- Algunos tienen necesidades especiales, como el tomar agua e ir al bano durante
las clases, ya que el tratamiento de la Disautonomia requiere tomar abundantes
liquidos y aumentar la actividad. A los alumnos que tienen dificultad para escribir,
se les podria autorizar usar tablets o teléfonos celulares para grabar las clases en
audio.

- Muchos son friolentos, por lo que se les debe permitir estar mas abrigados y
mantener una adecuada temperatura en la sala de clases.

- Recordar de que a algunos les cuesta mds aprender, debido a mala memoria y falla
de la concentracion, por lo que hay que darles mds tiempo y comprension. Les rinde
menos el estudio y a veces a pesar de saber la leccidon, se confunden y les va mal en
pruebas y exdmenes, a pesar de que muchos son esforzados. A los adolescentes con
Disautonomia no tratada les va mal en exdmenes, como la PSU.

- Algunos llegan tarde o faltan a clases debido a su enfermedad. Otros faltan a clases
por dolor o fatiga cronica y pierden de hacer pruebas o dar examenes, por lo que es
necesario darles facilidades para solucionar esto.

- Los profesores de Educacion Fisica no les deben exigir a estos enfermos mas de lo
gue pueden dar y deben evitar que hagan ejercicios o deportes que los puedan
lesionar. Si esto no es posible, es necesario que el médico les dé un certificado que
los exima de estas clases. El ideal es que sean activos y potencien su musculatura,
pero sin lesionarse. Recomendamos Pilates, Yoga, Natacion y Bicicleta.

- Ojald que a los nifios no se les dieran tareas para la casa, ya que necesitan jugar,
correr y no seguir sentados por mas horas, ya que esto agrava sus problemas.

- Supervisar de que en los recreos los nifios estén activos y no sentados o jugando
con sus celulares. En casa también es necesario fomentar la actividad y evitar el
exceso de tiempo en el celular y la televisién. Deben pararse y moverse con
frecuencia, por lo menos cada media hora.

- Estos nifios sufren dolores (hay que creerles), ansiedad, depresidn, y a veces bulin,
por lo que hay que estar alerta para detectar estos problemas y apoyarlos con carifio
y comprensién. Notificar a padres y apoderados.



Sugerimos que si un profesor sospecha que un alumno pudiera tener SED o
Disautonomia, notifique a su apoderado y le indique que vea la Pagina Web
www.reumatologia-dr-bravo.cl para informarse al respecto. De corroborarse la
primera impresidn, es necesario consultar a un médico especializado en el tema.
Como la enfermedad tiene herencia dominante, es probable que la mitad de los
hermanos y uno de los padres, a lo menos, tenga la enfermedad y no lo sepan.

Recordar que esta enfermedad es muy frecuente y de que algunos nifios pueden
ser poco laxos o no tener hiperlaxitud articular, por lo que la condicidn pasa
desapercibida.

En resumen. Con un diagnéstico precoz se puede iniciar un tratamiento efectivo y
evitar malas notas, bulin, ansiedad y depresidn. El saber la causa de los males de su
hijo, da tranquilidad a sus padres. Se puede evitar el dolor articular y las lesiones
musculo-esqueléticas recurrentes. Al mejorar la circulacidon cerebral mejora el
rendimiento escolar, la autoestima y en general, la calidad de vida. Se evita el
peregrinaje de ir de médico en médico, visitando distintos especialistas (pediatras,
traumatdlogos, hematdlogos, neurdlogos y psiquiatras), entre otros y haciéndoles
multiples exdmenes de laboratorio, con resultados generalmente normales.

Permite tranquilizar a los padres al entender los multiples sintomas de sus hijos y
poder ayudarlos efectivamente.

Para mayor informacién ver www.reumatologia-dr-bravo.cl
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