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Introduccion

La hiperlaxitud articular es la mayor amplitud del movimiento
normal de las articulaciones, debido a una mayor distensibilidad de
los ligamentos y las capsulas articulares'. Cuando la hiperlaxitud
se acompaifia de manifestaciones clinicas articulares y/o extrarti-
culares, constituye el sindrome de hiperlaxitud articular (SHLA)
o sindrome de hipermovilidad articular benigno, definido por los
criterios revisados de Brighton?> (tabla 1). Por otra parte, segiin
los criterios de clasificacién del sindrome de Ehlers-Danlos (SED)
actualmente empleados?, el antiguamente SED tipo 111 es el ahora
clasificado como SED hipermovible o hiperlaxo, y seria practica-
mente idéntico al sindrome de hipermovilidad articular benigno?.
Presentamos el caso de una mujer con un SED hiperlaxo.

Tabla 1
Criterios de Brighton para el diagnéstico del sindrome de hipermovilidad articular
benigno (1998)

Criterios principales:
Cuatro o mas puntos de los criterios de Beighton
Artralgias durante mas de 3 meses en al menos 4 articulaciones

Criterios menores:
De uno a 3 puntos de los criterios de Beighton
Artralgias en una, 2 o 3 articulaciones o lumbalgias o raquialgias durante
mas de 3 meses
Luxacién o subluxacién de mas de una articulacion, o de una articulacién
mas de una vez
Tres o mads lesiones periarticulares (epicondilitis, tenosinovitis, bursitis,
etc.)
Habito marfanoide (alto, delgado, aracnodactilia, . . .)
Anomalias cutaneas: estriaciones, hiperextensibilidad, piel fina, etc.
Signos oculares: miopia o tipo antimongoloide
Varicosidades o hernias o prolapso uterino o rectal

El sindrome de hipermovilidad articular benigno se diagnosticara si se cumplen 2
criterios principales, o un criterio principal y 2 menores, o 4 menores. Dos crite-
rios menores seran suficientes si un familiar de primer grado esta afecto. El criterio
principal 1y el menor 1, asi como el principal 2 y el menor 2, son excluyentes.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: Ipantojazarza@gmail.com (L. Pantoja Zarza).

Caso clinico

Mujer de 27 afios, disefiadora grafica que en sus antecedentes
familiares destaca el padre con hiperlaxitud articular fundamental-
mente en las manos, una hermana de 20 afios y una prima paterna
de primer grado con sintomas de hiperlaxitud familiar, no estudia-
dos. Dos gestaciones, un aborto y una hija sana de 7 afios, la cual
también presenta hiperlaxitud articular objetivada con un test de
Beighton 9/9. Desde el nacimiento la paciente mostraba una movi-
lidad «extrema» de las articulaciones, lo que retrasé el inicio de
la deambulacién y esguinces de repeticién desde la infancia. Rea-
lizaba con frecuencia las maniobras de hipermovilidad articular
(fig. 1). Tenia hematomas y epistaxis frecuentes. Se realizaron estu-
dio de coagulacién y funcionalidad de plaquetas antes del parto,
siendo todo normal. Desde hace 3 afios presenta subluxaciones
de repeticién en las rodillas y los hombros, por lo que suele tener
que desplazarse en silla de ruedas para trayectos prolongados. Pre-
senta tendinopatias de repeticién en las muifiecas tras cargar pesos
o posturas mantenidas como escribir o dibujar, por lo que no puede
desempefiar su profesion. La exploracién sistémica fue normal. No
se objetivé elasticidad ni transparencia cutanea, tampoco equi-
mosis; lesiones de dermatitis atépica en flexuras de codos; test
Beighton 9/9. Movilidad articular pasiva y activa, en todas las arti-
culaciones exploradas, superior al rango normal (fig. 2), pudiendo
llegar a provocar subluxacién. El ecocardiograma fue normal.

Discusion

La hipermovilidad articular en realidad deja de ser una habili-
dad para convertirse en un problema; ademas, existe una relativa
confusién en la terminologia como hemos manifestado en la intro-
duccién. E1 SED engloba un grupo de enfermedades hereditarias del
tejido conectivo bastante heterogéneas en cuanto a su clinica y su
transmisién genética, en las que el principal hallazgo es en mayor
o menor medida, la fragilidad vascular, cutanea, ligamentosa y de
los 6rganos internos. Los tipos mas frecuentes son el SED clasico
(por alteracién del colageno tipo v, encontrandose una mutacién
en los genes COL5A1 y COL5A2 en la mitad de los casos); el SED
vascular (por alteracién del colageno tipo 111, con anomalias en el
alelo COL3A1) y el SED hipermovible o hiperlaxo. Pero cada vez es
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Figura 1. Hipermovilidad articular de los miembros inferiores a los 10 afios de edad.

Figura 2. Hiperflexion de la muiieca.

mas evidente que la clasificacién actual es insuficiente y muchos
pacientes presentan formas solapadas de SED, por lo que no pue-
den ser clasificados de forma inequivoca en uno de los 6 subtipos
reconocidos’.

El SED hiperlaxo (equivalente al sindrome de hipermovilidad
articular benigno) se caracteriza por alteraciones de la piel (suave,
elastica, alteraciones en la cicatrizacién), artralgias, mialgias, sublu-
xaciones y tendinitis recurrentes. En la infancia es frecuente el
retardo en comenzar a caminar, las contorsiones del cuerpo («nifios
de goman») o los «actos malabares» con las manos®. No hay sig-
nos inflamatorios, exadmenes de laboratorio ni signos radiol6gicos
especificos. La alteracién bioquimica precisa y el defecto genético
no son bien conocidos; existe historia familiar y antes se consi-
deraba que la herencia era autosémica dominante, pero algunos
estudios recientes indican que en menos del 10% de los casos puede
haber un defecto del gen de tensacina-X, una glucoproteina de la
matriz extracelular que se manifestaria de forma recesiva?. Es con-
trovertida la asociacién con el prolapso de la valvula mitral, el cual
no parece ser mas prevalente en el SED hiperlaxo, aunque si se
ha encontrado mayor prevalencia en algin estudio de pacientes
con hiperlaxitud?. Esta descrita la correlacién con el sindrome de
fatiga cronica, la fibromialgia’, la ansiedad, la depresién, las crisis
de panico, la agorafobia®, los sintomas de disautonomia?5, asi como
con la osteoporosis en las mujeres premenopausicas®.

El diagnéstico de este sindrome es clinico y se confirma usando
los criterios de Brighton®. El tratamiento abarca las medidas

preventivas, el reposo, la fisioterapia y la analgesia en las fases
agudas y, posteriormente, un abordaje rehabilitador multidiscipli-
nar para restablecer el rango normal de la articulacién, corregir
la disfuncién del movimiento, mejorar la estabilidad articular, la
condicién fisica y la repercusién animica por esta hipermovilidad
benigna. Una vez mas los adjetivos calificativos demuestran lo rela-
tivos que pueden llegar a ser.
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