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¢, Condicion o enfermedad ?

Hipermovilidad Articular (HMA)

MA mas sintomas = Sindrome de
Ipermovilidad Articular o SHA

El SHA es una de las Alteraciones Hereditarias
de la Fibra Colagena




“Iceberg” de |la Hiperlaxitud Articular en

A) Hiperlaxitud articulde

(sin sintomas)

15 % de la poblacion

B) Sindrome de
Hiperlaxitud
Articular (SHA)

(con sintomas)

Todos ellos tienen:

Sc. Beighton ( +)
Cr. Brighton (-)

Sc. Beighton ( +)
en el 65%

40 % de la poblaciol

Cr. Brighton ( +)
en el 100 %

Sc. Beighton (%)
enel35%

orlaxos —




Explicacion del “iceberg” de la
Hiperlaxitud Articular en Chile

El 15% de la poblacion tiene Hipermovilidad Artiaul
(HMA) sin sintomas, pero el 40% tiene SHA, comparad
con el 15% en otros paises occidentales.

Las personas con HMA tienen score de Beightonp@ip
criterio de Brighton (-).

Los enfermos con SHA tienen criterio de Brightohy(€le
ellos sblo el 65% tiene score de Beighton (+). 430
tiene negativo, es decir, hay enfermos con SHAque
son laxos, pero si tienen sintomas y signos de compo
musculo-esquelético y de otros 6rganos, derivadda d
fragilidad de los tejidos conectivos.




El SHA no debiera pasar
sin diagnostico
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Alteraciones Hereditarias de
la Fibra Colagena (AHFC)

a) SINDROME DE EHLERS-DANLOS ( SED). Existen 6 tipos:

SED Clasico. Antiguamente llamado SED tipo I-11 .

SED Hipermovible. Antiguamente llamado SED tigg(plara
muchos lo mismo que el SHA).

SED vascular ( SEDV). Antiguamente llamado SED thso |

SED Cifoescoliotico (u Oculo-Escolidtico). Antiguante llamado
SED tipo VI.

SED tipo Artrocalasia (dislocacion congenita de casler
Antiguamente parte del SED tipo VII:

SED tipo Dermatoparaxis.Antiguamente parte del SE®VII.

b) SINDROME DE MARFAN ( SMF).

c) OSTEOGENESIS IMPERFECTA (Ol).




Herencla de las AHFC

La mayoria de las AHFC tienen herencia
Autosomica dominate (HAD).

Solo el SED o6culo-escolidtico tiene
herencia Autosémica recesiva.

El 50% de los SHA tienen HAD.y el resto
se deben a “mutaciones de novo”,(teoria
del Acido Folico en periodo periconcep-
cional).




SED Hipermovible (SHA)

Frecuencia:

Afecta al 40 % de la poblacion chilena y
probablemente de otros paises latinos.

Constituye el 50% de las consultas
reumatologicas.




SED Hipermovible (SHA). Cont.

Sintomas y signos musculo-esqueléticos:

Es pobablemente la causa mas comun de dolor eratelogia.

Artralgias y mialgias. Crujidos articulares.

Tendinitis, bursitis y sub-luxaciones recurrentes.

Lumbago (por laxitud de ligamentos o discopatias).

Habito marfanoide.

Signos: “Cara - Mano”; “Mano en forma de pajaroolando” y
“Pulgar horizontal”.

Artrosis prematura. Atrosis erosiva. Condrocalsiso
Osteoporosis precoz (ambos sexos).
Displacia de cadera. Alteracion de la parilla dosta
Alteraciones de la articulacion témporo-mandibular.




SED Hipermovible (SHA). Cont.

Sintomas y signos derivados de la fragilidad dedpdos:

Alteraciones de la piel: Palida, transparente,,lamave,
estrias, mala cicatrizacion, telangectasias, lsnare
lenticulares. “Piel tipica”.

Hernias, incluso en nifos.

Varices, incluso en asdolescentes.
Miopia (a veces desde temprana edad).
Quistes (Ganglion, Q. de Baker,etc).
Diverticulos.

Aneurismas arteriales.

Escleras celestes.

Facie tipica de SHA

Disautonomia.




Signos de Hiperlaxitud
en las manos

* Signo mano en forma
de pajaro volando”

* Signo pulgar
horizontal”

“Signo mano pseudo-LES”




Escleras celestes (mas notorias en
mujeres).

Orejas atipicas (aladas, dumbo,
puntiagudas, chicas, blandas,
asimétricas, sin I6bulo, [0bulo
pegado, arinonadas, operadas).

Nariz atipica (nodulo entre huesoy P
cartilago, desviacion del tabique,

nariz operada).

Cara triangular (mandibula aguzada).
Parpados caidos.

Ojos con inclinacion antimongalica.




Escleras celestes
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Marfanoides (Cont.)
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3.- Extension pasiva de los dedos o extension del
dedo mefique a 90 ° o0 mas.

4.- Hiper-extension de las rodillas de 10 ° o mas
(genu-recurvatum).

5.- Tocar el suelo con la palma de las manos al

agacharse sin doblar las rodillas™.

* Z e 0 2 o ,
Valido también si fué capaz de hacerlo en el

pasado.
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