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Hipermovilidad
articular y sindrome
de Ehlers-Danlos

La senal clasica de hipermovilidad articular: un pulgar que puede doblarse hacia atras, en

direccion al antebrazo.
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Esta pagina se tradujo automaticamente y todavia no la ha revisado un médico. La version en inglés es la version oficial.

Qué esta sintiendo

Es posible que siempre haya sido la persona “con articulaciones elasticas”, capaz de doblar el pulgar hacia el
antebrazo, de hiperextender los codos o de adoptar posturas que hacen estremecer a los demas. Para muchas

personas, esa flexibilidad es simplemente una peculiaridad inofensiva que no genera ningin problema.

Sin embargo, para otras, conlleva ciertas consecuencias. Las articulaciones que se mueven mds alld del rango
normal pueden doler, especialmente después de hacer ejercicio o al final del dia. Es posible que note que algunas
articulaciones hacen “clic”, emitan ruidos extrafios o se sientan inestables, como si pudieran salirse de su sitio; a
veces, efectivamente lo hacen. En las extremidades superiores, los lugares mas afectados suelen ser el hombro,
las articulaciones de los dedos y la base del pulgar: un hombro que se desplaza parcialmente (subluxacién) o se
disloca por completo, dedos que se doblan en direccién incorrecta, o una articulacién del pulgar que cede al
intentar pellizcar o agarrar algo. Las lesiones parecen tardar mas en curarse de lo esperado, y la misma

articulacién puede seguir fallando una y otra vez.

La hipermovilidad suele ir acompafiada de otros sintomas. Algunas personas tienen la piel blanda o elastica y se
magullan con facilidad. Muchos describen una fatiga desproporcionada respecto a la actividad realizada, mareos
o taquicardia al ponerse de pie, asi como sintomas digestivos como hinchazén o reflujo. No todo el mundo
presenta todos estos signos, pero si varios de ellos coinciden con la laxitud articular que usted experimenta, es

posible que estén relacionados.
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:Qué estd ocurriendo realmente?

Las articulaciones se mantienen unidas y estabilizadas gracias al tejido conectivo (ligamentos, tendones y la

capsula que rodea cada articulacién); un componente clave de dicho tejido es una proteina llamada colageno.
En personas con hipermovilidad, el colageno y el tejido conectivo son un poco mas elasticos y flexibles de lo
habitual. Como resultado, las estructuras de soporte ceden un poco mas, permitiendo que las articulaciones se

muevan mas alld del rango normal.

Esto se enmarca dentro de un espectro. En un extremo se encuentra la simple hipermovilidad articular que
nunca genera problemas. Cuando las articulaciones inestables comienzan a causar dolor, inestabilidad o lesiones
recurrentes, los médicos lo denominan trastorno del espectro de hipermovilidad. En el otro extremo estd el
sindrome de Ehlers-Danlos hipermdvil (hEDS), en el cual el tejido conectivo elastico es aun mas
pronunciado y suele ir acompaiiado de multiples manifestaciones en todo el cuerpo (problemas cutaneos,
hematomas, fatiga, trastornos gastrointestinales y sintomas autonémicos como mareos). Los limites entre estos
estados no son nitidos, y la posicién de cada persona dentro del espectro puede variar con el tiempo. Para
evaluar esto, los médicos suelen emplear una serie de pruebas de flexién llamadas puntuaciéon de Beighton,

junto con el historial clinico completo del paciente.

Todo esto es importante para sus articulaciones por una razén fundamental: si los soportes pasivos (ligamentos
y capsula) sujetan la articulacién con menos firmeza, esta depende mucho mds de los musculos circundantes
para mantenerse estable. Cuando esos musculos son fuertes y estan bien coordinados, la articulacién permanece
en su lugar; en cambio, si se cansan o no estan entrenados para esa funcidn, la articulacién puede desplazarse,

doler, y con el paso de los afios desgastarse un poco mas de lo normal.

Existe un patrén especifico que vale la pena conocer respecto al hombro: mientras que una lesién aislada puede
desplazar un hombro normal en una sola direccién, un hombro hipermévil suele sentirse inestable en varias
direcciones a la vez, deslizandose hacia adelante, atras o hacia abajo. Los médicos denominan esto inestabilidad
multidireccional. Esto implica también que estos hombros tienden a desplazarse parcialmente y volver a su
posicion por si solos (subluxarse) con mayor frecuencia que a dislocarse por completo. Este hecho es
relevante, pues es precisamente este tipo de inestabilidad el que responde mejor al fortalecimiento del control

muscular, y el que menos beneficia de una intervencién quirtrgica por si sola.

Qué podemos hacer al respecto

El mensaje mds importante es este: la hipermovilidad y el SEDh no tienen cura, pero se pueden controlar
muy bien, y la base del tratamiento no es un comprimido ni una operacién. Consiste en fortalecer los

musculos que estabilizan las articulaciones.

La fisioterapia y el fortalecimiento especifico son el pilar del tratamiento. Un fisioterapeuta que conozca la
hipermovilidad trabajard con usted para mejorar el control y la fuerza alrededor de las articulaciones que mas le
causan problemas. En el caso de la extremidad superior, esto suele implicar los musculos de la escapula y el
manguito rotador, asi como los pequefios musculos que controlan el pulgar y los dedos. El objetivo es entrenar a

los musculos para que realicen la funcién estabilizadora que los ligamentos ya no pueden cumplir con eficacia.
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Se trata de un programa gradual y continuo, no de una solucién rdpida; sin embargo, es lo que marca la

diferencia para la mayoria de las personas.
Ademas de esto, hay varias medidas complementarias que resultan utiles:

» Modulacién de la actividad y proteccion articular: distribuir la actividad a lo largo del dia, evitar
posiciones extremas que sobrecarguen articulaciones inestables, y adaptar la forma en que se realizan tareas

exigentes o repetitivas.

« Ortesis y cintas adhesivas: se utilizan de forma selectiva para apoyar una articulacién mientras se gana

fuerza o durante un brote de sintomas, pero no como soporte permanente.

« Control del dolor: estrategias sencillas, a veces medicacidn, ademas de cuidar el suefio, combatir la fatiga 'y
atender otros sintomas generales, pues todos ellos influyen directamente en la sensacién de las

articulaciones.

La cirugia se aborda con mucha precaucidon. Para un cirujano de extremidad superior, este es un punto
verdaderamente importante. Cuando una articulacién (muy a menudo el hombro) se disloca repetidamente a
pesar de una buena rehabilitacidn, puede considerarse una operacién para estabilizarla. No obstante, el mismo
tejido eldstico que provocd la inestabilidad articular también hace que las reparaciones quirtirgicas sean menos
fiables y que la cicatrizacidn sea distinta; por eso, las intervenciones estandar de estabilizacién presentan mayor
riesgo de perder eficacia con el tiempo. Por esta razén, la cirugia se reserva para casos muy seleccionados,
planificados teniendo en cuenta la hipermovilidad, y siempre acompafiados de un programa de fortalecimiento

previo y posterior. La rehabilitacion es lo que garantiza el éxito del resultado.

Qué esperar

La hipermovilidad forma parte de la estructura corporal, por lo que no desaparece; sin embargo, su impacto
puede variar enormemente con un manejo adecuado. Muchas personas que se comprometen con un programa
de fortalecimiento observan que sus articulaciones se vuelven mucho mas estables, el dolor disminuye y los
deslizamientos y dislocaciones son mucho menos frecuentes. El progreso suele ser gradual, no repentino, y se
mide a lo largo de meses; para mantener los beneficios, lo ideal es seguir entrenando los musculos a largo plazo,

en lugar de interrumpir el programa una vez que se observan mejoras.

Es ttil considerar esto como una colaboracién a largo plazo con el propio cuerpo, en lugar de un problema que
se soluciona de una sola vez. Aun pueden producirse episodios agudos, especialmente tras una enfermedad, un
pico de crecimiento o un periodo de menor actividad; con el tiempo, se aprende a reconocer los primeros signos
y a prevenirlos. Cuando coexisten otros sintomas (fatiga, mareos, molestias gastrointestinales), cuidar también
de ellos, ademas de de las articulaciones, suele facilitar el control general de la situacién. Con un plan razonable,

la mayoria de las personas mantienen su actividad y realizan las cosas que les importan.
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:Cuando consultar a un especialista?

« Una articulacién que se disloca o se sale parcialmente en repetidas ocasiones, especialmente el hombro,

o una primera dislocacién que no se corrige.

« Dolor incapacitante o que empeora progresivamente a pesar del reposo y de las medidas habituales que

usted toma.

« Inestabilidad que interfiere con la vida diaria: dificultad para agarrar, levantar objetos, trabajar o dormir

debido a que la articulacién no mantiene su posicion.

« Un problema articular nuevo o que empeora rapidamente, o entumecimiento, hormigueo o debilidad en

el brazo o la mano.

« Si sospecha que padece un trastorno del espectro de hipermovilidad o hEDS y desea que se le evaltie
adecuadamente (sobre todo cuando la laxitud articular se acomparia de problemas cutdneos, hematomas,
fatiga, mareos o sintomas gastrointestinales), merece la pena solicitar una evaluacién minuciosa para

establecer el plan de tratamiento adecuado.

En profundidad

Esta seccién va mas alla de lo que necesita saber para tomar decisiones sobre su propio tratamiento. Vale la pena
leer mas sobre la hipermovilidad, pues la narrativa que afirma que las articulaciones sueltas se deben a un
problema genético relacionado con el colageno, y que una articulacién laxa puede simplemente corregirse

mediante cirugfa, no resiste el contraste con la evidencia cientifica en ninguno de los dos aspectos.

EL TIPO MAS COMUN NO TIENE CAUSA GENETICA CONOCIDA

La clasificacién internacional de 2017 reconoce 13 tipos de sindrome de Ehlers-Danlos. Doce de ellos son
causados por variantes en 20 genes identificados; para estos doce tipos, un diagndstico definitivo requiere

confirmacién molecular [1].

El decimotercer tipo es el SED hipermévil, de lejos el mas frecuente; sin embargo, su base molecular
permanece desconocida [1]. No existe ninguna prueba genética para este tipo. Es el tinico tipo que se
diagnostica Unicamente mediante criterios clinicos, motivo por el cual el diagndstico puede resultar subjetivo y

frustrante en comparacién con otras enfermedades que si cuentan con resultados de laboratorio.

Esto es relevante a la hora de explicar la enfermedad. Afirmar que la hipermovilidad “se debe a diferencias
hereditarias en los genes del coldgeno” es correcto para el SED clésico y vascular, donde se conocen las variantes
causantes. En el caso del SED hipermévil, se trata de una suposicién razonable mas que de un hecho
demostrado. La postura honesta es que podemos describir fielmente el comportamiento de los tejidos, pero ain

no podemos identificar la causa molecular.

LA PUNTUACION DE BEIGHTON ES MAS FIABLE DE LO QUE SE CREE

La puntuacién de Beighton, que consta de nueve puntos, suele considerarse un método rudimentario y

dependiente del evaluador. Sin embargo, esta critica carece de fundamento. Una revision sistematica realizada
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con 1,333 participantes demostré que dicha puntuacion presenta una fiabilidad substancial a excelente tanto
entre distintos evaluadores como para un mismo evaluador, y esto se mantuvo independientemente del nivel de

formacién y experiencia de los evaluadores [2].

Por lo tanto, este método de medicién es valido. La verdadera limitacién radica en otro aspecto: la puntuacién
evalda los mefiiques, pulgares, codos, rodillas y columna vertebral; un buen resultado indica una laxitud
generalizada del sistema musculoesquelético, pero nunca fue concebida para valorar la estabilidad de un

hombro concreto.

‘:QUE PREDICE REALMENTE LA HIPERMOVILIDAD EN EL MIEMBRO SUPERIOR?

Esta es la cifra que realmente importa en una clinica de hombro. Una revisidn sistematica y metaanalisis de
2,335 atletas reveld que la hipermovilidad articular se asociaba con una probabilidad tres veces mayor de
sufrir lesiones en el hombro [3]. Los autores muestran la debida cautela respecto a la calidad de las evidencias

en las que se basan, pero la tendencia y magnitud del efecto son dificiles de pasar por alto.

Ese riesgo no se limita al miembro superior. La laxitud articular generalizada se relaciona con un mayor indice
de fallo del injerto y peores resultados tras la reconstruccién del ligamento cruzado anterior [4]; el mismo

tejido se comporta de manera similar en otra articulacion.

LA CIRUGIA TIENE MENOS EFECTIVIDAD, Y LAS CIFRAS LO DEMUESTRAN

Esta es la parte de la literatura cientifica menos cémoda de abordar, pero también la mas util.

Una revisidn sistemdtica y metaanalisis realizada con 1,769 pacientes revelé que las personas con sindrome de
Ehlers-Danlos sometidas a artroplastia total presentaban un riesgo significativamente mayor de
reintervencion por cualquier causa, inestabilidad, aflojamiento aséptico y complicaciones de la herida
[5]. Otra revisién independiente sobre los resultados quirtrgicos ortopédicos en pacientes con sindromes de
Ehlers-Danlos llegé a la misma conclusién: los resultados son peores que en la poblacién general, y las

complicaciones se producen con mayor frecuencia [6].

Nada de esto implica que la cirugia sea inadecuada. Simplemente indica que el beneficio esperado es menory la
tasa de complicaciones superior a las cifras reportadas para la poblacién general; por ello, el umbral para indicar
una intervencién quirdrgica deberia ajustarse en consecuencia. Si usted padece tejidos hipermdviles, los indices

de éxito publicados para ciertas operaciones en realidad no se midieron en personas como usted.

EN EL CASO DE UN HOMBRO INESTABLE, LA REHABILITACION NO ES UNA SOLUCION SECUNDARIA

La inestabilidad multidireccional —es decir, un hombro que se mueve con exceso en varias direcciones, en lugar
de dislocarse unicamente en una— constituye el problema clasico de hipermovilidad del hombro, y es el ejemplo

mas claro de lo mencionado anteriormente.

Cuando la cirugifa resulta necesaria tras un fracaso real de la rehabilitacién, tanto la plicatura capsular
artroscépica como el desplazamiento capsular abierto arrojan tasas comparables de inestabilidad recurrente,
retorno a la practica deportiva y complicaciones [7][8]; ademads, el abordaje artroscépico genera menos rigidez
postoperatoria [9]. Por su parte, una técnica histérica denominada contraccién térmica de la capsula tuvo

resultados tan deficientes que el metaanalisis desaconseja su uso [9].
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El orden de los pasos es fundamental. Todos esos estudios presentan la cirugfa como una medida posterior al
fracaso de la rehabilitacién, y no como una alternativa a ella; esto se debe a que el estrechamiento de la capsula
no modifica el tejido que la compone, y los musculos siguen siendo la tnica parte del sistema que puede

fortalecerse.
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