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Summary

At present there is a renew interest in delinating diagnostic criteria for the Ehlers-Danlos
Syndrome type IIl (EDS-111), condition than even though is not serious, can produce poor qua-
lity of life, due to alteration of various organs and the presence of dysautonomia.The fragility
of tissues, that causes the symptomatology, can frequently be reflected in some external signs.
In this study, some authors have been selected that present facial signs that are characteristic
of this syndrome and gives us the oportunity to look in their texts some tracts of this disease, by
looking in their autobiographic texts or in their fiction works.This exercise of free association
helps us to have a more complete view of their rich and complex personalities and helps us also
to appreciate the importance in detecting and preventing the consequences of this disease, that
with an adequate management can produce a notable improvement in the quality of life.
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Resumen

Hoy se esta produciendo un renovado interés por afinar los criterios diagnosticos del sindro-
me de hipermovilidad articular (similar al SED-III), condicion que, aunque no suele ser grave,
puede traducirse en una mala calidad de vida, por trastornos en diversos organos y la presencia
de disautonomia. La debilidad de los tejidos conectivos, causante de la sintomatologia, suele
reflejarse también en algunos signos externos. En este estudio se seleccionan algunos escritores
que presentan signos en el rostro caracteristicos de este sindrome y que nos dan la oportunidad
de buscar entre sus textos algunas pistas de esta enfermedad, ya sea en textos autobiogrdficos
o0 en sus obras de ficcion. Este ejercicio de libre asociacion nos ayuda a tener una mirada mas
completa de sus ricas y complejas personalidades, y nos ayuda también a tomar conciencia de
la importancia de detectar y prevenir las consecuencias de esta enfermedad, que con manejo
adecuado puede traducirse en una mejoria notable de la calidad de vida.

Palabras claves: Narrativa médica, hipermovilidad articular, SED IlI, disautonomia, prevencion.

INTRODUCCION

La Medicina recurre a herramientas muy diversas
para ampliar sus conocimientos. Las Humanidades M¢-
dicas son una fuente riquisima de observaciones clinicas,
que aportan nuevas perspectivas desde la Historia, Li-

teratura, Artes y Filosofia. En este estudio queremos ras-
trear el Sindrome de Hipermovilidad Articular (SHA),
también llamado Sindrome de Ehlers-Danlos tipo III, en
algunos escritores que nos dejaron testimonios literarios
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de sintomas compatibles con esta condicion. Y no so6lo
nos dejaron sus escritos: tenemos también sus fotogra-
fias. Signos externos en sus rostros nos invitan a buscar en
sus escritos testimonios de Disautonomia, una manifes-
tacion a nivel del animo frecuentemente asociada a esta
condicion.

Sintomas diversos, atribuciones y testimonios de
busqueda incesante de salud caracterizan a muchos de
ellos, catalogados como excéntricos, y no pocas veces,
hipocondriacos. Sus escritos son una cantera de conoci-
mientos para comprender como una condicion fisica no
muy conocida puede afectar la vida de una persona, sus
relaciones, sus decisiones y su obra. Aunque no existe
posibilidad de llegar a un diagndstico certero en estos au-
tores, este ejercicio nos abre la imaginacion para com-
prender mejor la posible relacion entre el autor, la obra y
esta dolencia.

Rostros delgados y triangulares en la juventud, piel
fina y manos de dedos alargados. Parpados caidos, gran-
des orejas, de formas curiosas. Sentados, se sujetan la ca-
beza con las manos, como si empefiaran en ello un gran
esfuerzo. Nos miran intensamente desde sus retratos. Si
recorremos sus textos autobiograficos nos encontramos
con muchos rasgos similares: niflos muy sensibles, re-
traidos del mundo social, nerviosos. Desde jovenes, con
una gran variabilidad del animo. Cambiantes, cambiantes.
Con frecuencia, sintomas asociados a esta condicion los
llevaron a refugiarse en el mundo de las artes, la imagina-
cion y la fantasia, donde desplegaron grandes capacida-
des. Otros incursionaron en el mundo de la espiritualidad
y llegaron a ser misticos. Aunque inestables emocional-
mente, se empefiaron no pocas veces en grandes obras,
incluso fisicas, que parecian querer compensar una sen-
sacion interna de inseguridad o incapacidad. Muchos
habrian sido hoy diagnosticados de déficit atencional.
Con frecuencia tachados de misantropos, huian de las
aglomeraciones y el contacto social. Se aislaban por un
exceso de sensibilidad. Buscaban el silencio para elabo-
rar las vivencias, para dedicarse a la creacion artistica o la
meditacion.

Revisaremos a continuacion algunas caracteristicas
del Sindrome de Hipermovilidad Articular-SED-III para
buscar signos de su presencia en algunos escritores. Esta
observacion no solo nos aporta curiosidades, sino ele-
mentos interesantes para conocer mejor una condicion
susceptible de ser detectada y tratada, y que sin ser ne-
cesariamente grave, puede afectar en forma importante la
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calidad de vida. Después de una breve descripcion, re-
lacionaremos algunos rasgos faciales con textos autobio-
graficos.

Sindrome de Hipermovilidad Articular, Ehlers-
Danlos Hipermovible o SED-III

La Hipermovilidad Articular o Hiperlaxitud Ar-
ticular es una condicion benigna que se manifiesta como
aumento exagerado de la movilidad de las articulaciones.
La HLA es un problema muy frecuente que puede pasar
asintomatica y como antecedente familiar. Suelen ser per-
sonas extremadamente agiles en la infancia, e incluso des-
tacan por sus ‘“trucos malabares”. Algunos con los afios
se convierten en grandes gimnastas, musicos o bailarines.

Sindrome de Hipermovilidad Articular (SHA). Se
habla de sindrome cuando la hiperlaxitud o hipermovili-
dad se acompana de sintomas. Pertenece al conjunto de
sindromes asociados a debilidad congénita de los tejidos
conectivos, condiciones muy frecuentes en poblacion ge-
neral y que suelen ser subdiagnosticadas. ® Esta debilidad
puede manifestarse en muchos cuadros diferentes: tras-
tornos del aparato locomotor (dolores articulares, trastor-
nos del desarrollo psicomotor, lentitud del crecimiento,
inflamaciones, luxaciones, hipotonia muscular) y de otros
tejidos y organos internos (prolapsos, hernias, varices,
fragilidad capilar, problemas de cicatrizacion, osteoporo-
sis precoz, etc.). Es interesante observar que no siempre
existe hiperlaxitud de articulaciones, ya que puede afec-
tar de forma tinica 6rganos de otros aparatos o sistemas.
La hiperlaxitud, ademas, puede ser localizada o aparecer
en cualquier etapa de la vida. Tampoco es una condicion
dicotoémica, sino que aparece con diversos grados de in-
tensidad.

Actualmente se piensa que este cuadro es el mismo
que el Sindrome de Ehlers-Danlos (SED) Hipermovible,
también llamado SED tipo III; muchos de estos pacientes
son poco laxos o no tienen hipermovilidad. Algunos de
estos jovenes son altos y desgarbados (habito marfanoi-
de). Algunas jovenes son altas y esbeltas, con cuello y
dedos alargados.

El SHA es muy frecuente, y se encuentran preva-
lencias de hasta 45% en paises donde se le ha buscado
con esmero, como en el Reino Unido. @ Se estima que en
cualquier clinica reumatologica chilena el SHA @ cons-
tituye el 50% de los enfermos, pero no se les diagnosti-
ca (Bravo, 20006). “El problema tiende a ser trivializado,
incluso por la clase médica”, dice el Profesor Grahame
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(reumatologo), quien es la autoridad maxima en el tema
de la hipermovilidad en Inglaterra y quien considera que
este sindrome podria ser la primera causa de dolor en la
comunidad.

Se piensa que la mitad de los casos se deben a he-
rencia Autosomica Dominante y los otros, a nuevas mu-
taciones genéticas (mutaciones “de novo”). Para muchos
enfermos el exceso de flexibilidad de las articulaciones y
debilidad de multiples tejidos es la causa de una vida llena
de dolor y de lesiones a repeticion. En ocasiones los sinto-
mas son variables, poco anatomicos, intensos, asociados
a fatiga cronica, falta de suefo y estrés, y con examenes
de laboratorio normales; se confunden con la Fibromial-
gia (FM). Como los sintomas de FM son similares a los
del SED-III, algunos autores piensan que la FM se aso-
cia muy frecuentemente al SED, pero las observaciones
realizadas por el Dr. Bravo en poblacion chilena sugieren
que la FM puede ser una manifestacion mas de la misma
enfermedad. @

Debido a la mala calidad del soporte venoso, muchos
de estos enfermos tienen Disautonomia, que suele ma-
nifestarse por hipotension, ortostatismo, intolerancia al
frio, déficits de atencidn, fatiga cronica y otras manifes-
taciones de disregulacion del sistema nervioso autonomo.
Los sintomas de esta afeccion hacen que la persona tenga
gran variabilidad del animo y mala calidad de vida. Esto
se agrava porque en la mayoria de los casos el diagnésti-
co no se hace y el enfermo es tildado de ser una persona
floja, poco sociable y algo depresiva.

Se ha descubierto que a veces la Depresion, Ansie-
dad, Fobias y Crisis de Panico se asocian al SHA, © ya
que la alteracion genética se hereda al mismo tiempo que
la hipermovilidad. Por otra parte, es frecuente que, debido
al dolor cronico, problemas musculoesqueléticos recu-
rrentes, problemas de otros tejidos y fatiga cronica, estos
enfermos puedan desarrollar depresion.

El desconocimiento de esta enfermedad por parte de
muchos médicos conduce a estos pacientes a peregrinar
de una consulta a otra y a hacerse multiples examenes, sin
que se llegue a un diagndstico correcto. Con frecuencia se
sienten incomprendidos al no poder objetivarse ninguna
anomalia importante. ® Esto hace que sean proclives a
desarrollar sentimientos de rabia, resentimiento, ansiedad
y depresion. Por otra parte, el hecho de saber que tienen
esta condicion, y el contar con un buen acompafiamiento
profesional, puede traducirse en un cambio significativo
en su nivel de bienestar. 7
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Facies tipica del SED-1Il o SHA

“Estos enfermos se caracterizan por tener cara trian-
gular, piel palida y transparente como piel porcelana, es-
cleras celestes, orejas prominentes y a veces un nodulo
6seo en el dorso de la nariz.” ®

SHA: buscando pistas en la literatura

Seleccionamos algunos escritores que presentan
rasgos faciales sugerentes de SED-III en el rostro en
fotografias de juventud. Al buscar en sus textos, nos
encontramos algunas pistas que sugieren sintomas de Di-
sautonomia, por ejemplo, una gran variabilidad del ani-
mo, periodos de gran introversion e incluso fatigabilidad
inexplicable. Podemos comprender mejor al escritor y su
obra al leer sus propias reflexiones sobre sus dolencias,
agregando nuevos elementos a sus ricas personalidades.

El rostro de Kafka

Su cara delgada y triangular, con orejas aguzadas y
prominentes, refleja exactamente las caracteristicas pro-
pias de la “facies de SED-III” (Bravo, 2006), ® lo que
sugiere que Kafka padecia esta dolencia.

Franz Kafka.

En sus cartas apreciamos que tenia clara conciencia
de su débil salud.

Callejas analizo su relacion epistolar (500 cartas en
cinco afios de noviazgo), destacando en sus “escritos
que se contradecia, pedian y quitaban”. En una de las
cartas intenta romper su noviazgo alegando problemas
de salud:

“Mi salud solo es suficientemente buena para mi, no
suficientemente buena para el matrimonio, menos aun
para la paternidad”.®)

Hoy se ha acumulado bastante evidencia sobre la
rica personalidad de Kafka. Aunque nos pesa en la imagi-
nacion la carga de negatividad de los protagonistas de La
metamorfosis o El proceso, hay testimonios de un Kafka
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que se reia de sus extravagancias, y que, lejos de ser una
persona débil, desplegd mas bien una gran energia vital.

La infancia y juventud de C.S. Lewis

En Sorprendido por la alegria Lewis nos deja pistas
que al menos nos hacen plantear la posibilidad de un SED-
III. Este autor, que se describe a si mismo como un nifio soli-
tario (de pequefio, consideraba que las invitaciones sociales
eran un insulto), se refiere también a su torpeza motora y a
periodos de fatiga inexplicable. Ambos tuvieron influencia
en el nacimiento del escritor.

“Lo que me llevo a escribir fue la extremada torpeza
manual de que siempre he sufiido. La atribuyo a un defecto
que mi hermano y yo heredamos de nuestro padre: tenemos
una sola articulacion en el pulgar. La articulacion superior
(la mas alejada de la uria) es visible, pero una mera parodia;
no podemos doblarla. Cualquiera sea la causa, la natura-
leza me impuso desde que naci una total incapacidad para
hacer cualquier cosa. Con lapiz y pluma era bastante dies-
tro, y todavia puedo hacer un buen nudo de corbata como
el mejor, pero con una herramienta o un bate o una pistola,
una collera o un sacacorchos, toda mi vida he sido un inca-
paz. Y fue esto lo que me obligo a escribir. Anhelaba hacer
cosas, barcos, casas, maquinas. Muchas hojas de cartulina
v pares de tijeras eché a perder, y solo para terminar lloran-
do mis irremediables fracasos. Como ultimo recurso, como
un pis-aller, me dediqué en cambio a escribir cuentos, sin
sofiar siquiera qué mundo de felicidad me estaba abriendo
sus puertas”.

Malformaciones congénitas son frecuentes en el SED-
Iy ésta podria ser una de ellas. Sobre la sensacion de abu-
rrimiento y cansancio desmedidos en su época en el colegio
de Wyvern, leemos su testimonio:

“Ningun verdadero partidario de los colegios priva-
dos me creerd si digo que estaba cansado. Pero lo estaba;
cansado como un perro, cansado como un caballo de tiro,
cansado (casi) como un nifio obrero de fabrica. Una serie
de cosas, ademas de los servicios, contribuian a ello. Yo era
grande, y posiblemente mi cuerpo habia crecido mas de lo
que lo habia hecho mi energia. Mis tareas escolares casi me
sobrepasaban. En ese tiempo estaba teniendo fuertes moles-
tias con mi dentadura, y pasaba muchas noches clamando
de dolor. En ningun lugar, excepto en las trincheras en el
frente (v ahi no siempre), recuerdo haber tenido tan doloro-
sa y continua fatiga como en Wyvern. jAh, el dia implaca-
ble; el horror de despertar, el interminable desierto de horas
que lo separaban a uno de la hora de ir a la cama!”

“A medida que me fui cansando mds y mas, de cuerpo y
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de alma, comencé a odiar Wyvern. No adverti el verdadero
danio que me estaba haciendo. Poco a poco, me enseriaba
a ser un pedante; quiero decir, un pedante intelectual o (en
el mal sentido de la palabra) un “sabitodo”. Debo terminar
esto repitiendo (porque es la impresion general que me dejo
Wyvern) que estaba cansado. (...) Acostarse, estar fuera del
alcance de las voces, no tener que simular ni sonreir fal-
samente ni evadirse ni escabullirse, era el objeto de todo
deseo...si tan solo no tuviera otra mariana por delante, si
pudiera dormir para siempre!” 19

No podriamos plantear que Lewis tenga el perfil de un
paciente depresivo. Con estas descripciones solo podemos
sostener que tuvo periodos de intenso cansancio. Estas enri-
quecen nuestra vision de su personalidad.

Personajes de Edgar A. Poe

Son muchos los estudios sobre las enfermedades de
Poe. Se supone que sufrio de alcoholismo y epilepsia, en-
tre otras enfermedades. Queremos destacar en este caso
observaciones que puso en boca de sus personajes, que
nos hacen sospechar su conocimiento del SED-III.

La descripcion de un personaje del cuento “La caida
de la casa Usher” nos hace pensar que Poe conocia este
sindrome:

“El serior Roderick y miembros de su familia pade-
cian un mal hereditario y presentaban una marcada pali-
dez (anemia), una especial sensibilidad a la luz, debilidad
de sus extremidades y cambios de cardcter”. 1V

Edgar A. Poe.
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Los males de Proust

Es posible que este autor, aparte de su asma tan bien
documentada, también sufriera de un grado importante
de hiperlaxitud y disautonomia. Su fotografia muestra
parpados caidos y manos que sujetan la cabeza: signos
muy sugerentes. Proust conocia bien el mundo de la
Medicina. Su padre era médico especialista, entre otras
cosas, en neurastenia (astenia nerviosa, término similar
al significado etimologico de Disautonomia, “cansancio
neuroldgico”). Sabemos hoy que esta condicion tiene
una herencia dominante, y es posible que el padre de
Proust la haya padecido igualmente.

Miranda (2008) (? cita algunos de los sintomas
descritos por Proust, sugerentes de SED-III y Disauto-
nomia, como la hipotermia, manifestada en testimonios
autobiograficos y en sus novelas. Entre otros sintomas,
Miranda refiere que Proust sufrio, ademas de dispepsia,
constipacion, insomnio, “espasmos cardiacos”, cefaleas,
mareos, desequilibrios, torpeza motora, lenguaje arras-
trado, fallas de memoria, lumbago y debilidad general.
Nunca se objetivo nada orgénico, salvo la presencia de
albuminuria. Esta constelacion de sintomas hizo que fue-
ra catalogado de neurasténico y enviado a multiples tra-
tamientos con neurdlogos y psiquiatras. 1? Todos estos
sintomas, que son claramente vasovagales, pueden ha-
ber estado relacionados a una hiperlaxitud o debilidad de
los tejidos conectivos; y varios de ellos (fatiga cronica,
mareos y desmayos) pueden haber sido manifestacion de
Disautonomia, que, como hemos dicho, es complicacion
muy frecuente del SED-III.

Marcel Proust.

La Hiperlaxitud hecha personaje: La amortaja-
da, de M. Luisa Bombal

No son muchos los testimonios de enfermedad entre
los textos autobiograficos de M. Luisa Bombal, aunque
existe una referencia a la variabilidad del animo, “dias
buenos y dias malos” en sus cartas. Queremos destacar
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su novela La amortajada como una viva y concentra-
da descripcion de lo que podriamos llamar la conciencia
subjetiva de la Hiperlaxitud. Esta novela trata de la histo-
ria de una mujer que en los primeros momentos después
de su muerte se nos revela como una conciencia que se
va haciendo pura recepcion del entorno, memoria vy, fi-
nalmente, descenso.

“El murmullo de la lluvia sobre los bosques y sobre
la casa la mueve muy pronto a entregarse cuerpo y alma
a esa sensacion de bienestar y melancolia en que siem-
pre la abismo el suspirar del agua en las interminables
noches de otono.(...) Con recogimiento siente vibrar en
su interior una nota sonora y grave que ignoraba hasta
ese dia guardar en si. Caer y resbalar como lagrimas
por los vidrios de las ventanas, caer y agrandar hasta
el horizonte las lagunas, caer. Caer sobre su corazon y
empaparlo, deshacerlo de languidez y de tristeza”. »

M. Luisa Bombal.

Oftros rostros de escritores

Observamos que el gesto caracteristico de sujetar
la cabeza con las manos esta presente en los rostros de
un sinnumero de escritores, como Virginia Woolf, Susan
Sontag y Milan Kundera, a manera de ejemplo. Muchos
de ellos experimentan grandes cambios fisicos en la ma-
durez, como es el caso del poeta chileno Pablo Neruda,
por lo que el estudio del rostro deberia centrarse en la
época de juventud. El gesto de sujetar la cabeza con las
manos ha sido descrito como una caracteristica frecuente
del SED-III (Bravo, 2006). @

¥

Pablo Neruda.

Virginia Woolf.
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COMENTARIO

El ejercicio de intentar asociar los textos narrati-
vos con el rostro nos pone en la pista del estudio de los
temperamentos, algo que estamos olvidando en nuestra
medicina cientifica. Y en este caso, mas alla de las curio-
sidades, nos puede ayudar a describir una condicion sub-
diagnosticada, la Disautonomia, facil de confundir con
muchas otras patologias, y que con tratamiento adecuado
-actividad fisica regular, mayor consumo de sal, hidra-
tacion adecuada y medicamentos para subir la presion
arterial- puede mejorar en forma importante la calidad
de vida.

Este trabajo no pretende establecer de forma cier-
ta un diagndstico en los autores escogidos, sino destacar
como el estudio de los rasgos faciales, junto a testimo-
nios autobiograficos de los autores, nos abren pistas para
comprender mejor la complejidad de sus personalidades
y, de paso, rastrear una posible dolencia.

En este estudio nos hemos referido especialmente
a los sintomas relacionados al animo. En este sentido,
podemos enfatizar que el SED-III (y la Disautonomia
asociada) es una condicidon que se caracteriza mas por
una variabilidad del animo que por una baja sostenida,
como el caso de la depresion. La caracteristica es la va-
riabilidad subita, o inexplicable. ;Condicion similar a la
antigua “neurastenia”? Como metafora, el cuerpo se ase-
meja en el SHA a un edificio con problemas en la presion
de agua: en ciertos momentos funciona bien, y a veces
no llega agua suficiente al piso superior.

Es muy comprensible que personas con este tempe-
ramento se dediquen a la escritura. Periodos de enlente-
cimiento vital pueden permitir ahondar en los recuerdos
y emociones y agudizar la observacion. Momentos de
gran intensidad animica, por el contrario, pueden permi-
tir la sensacion interna de exaltacion y euforia que im-
pulsa la expresion artistica.

Hoy se esta renovando el interés en el SED-III. Al
ser un factor predictor de burnout (Bulbena, 2012) ® -por
su asociacion con trastornos afectivos- es de maxima im-
portancia detectarlo tanto en poblacion general como en
profesionales sometidos a un alto estrés laboral, como
es el caso de los profesionales de la salud. Mejorando
nuestra capacidad diagnodstica, como hemos sefalado,
podemos lograr una educacion adecuada y una mejoria
importante de la calidad de vida de estos pacientes.
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