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RESUMEN

El sindrome Ehlers-Danlos forma parte de un grupo hereditario de enfermedades con
desorden del tejido conectivo, produciendo hiperextenisibilidad de la piel e
hipermovilidad articular. Las principales manifestaciones clinicas son el dolor articular,
pie equino varo congénito o pie plano laxo y alteraciones en la marcha.

Los objetivos del trabajo son analizar los tratamientos en la hiperlaxitud ligamentosa y
ajustar un tratamiento con repercusion en la marcha. Se realizd una busqueda
bibliografica en las bases de datos de PubMed y Recercador del CRAI de la
Universidad de Barcelona, para describir y comparar los diferentes tratamientos. Los
tratamientos descritos fueron entrenamientos de fuerza muscular y propioceptivos,
manipulaciones correctoras y quirdrgicas, administracion de AINE, acido fdlico,
vitamina C y soportes plantares.

El andlisis de los tratamientos muestra escasos estudios de la marcha y del pie
realizados por poddlogos. Ademas, se describen una gran cantidad de terapias, las
cuales son parcialmente efectivas para los pacientes afectados con el sindrome.

Para la realizacién de un tratamiento adecuado con repercusion en la marcha, sera
necesaria la combinacion de un soporte plantar, la utilizacion de un calzado apropiado y
programas fisioterapéuticos.

Palabras claves: Sindrome Ehlers-Danlos, tejido conectivo, dolor musculoesqulético,
pie equino varo, tratamientos.

Abreviaturas: Centre de Recursos per a I’Aprenentatge i la Investigacid (CRAI),

Antiinflamatorios no esteroideos (AINE).
ABSTRACT:

The Ehlers-Danlos syndrome is part of a hereditary group of diseases with connective
tissue disorder, producing hyperextenisibility of the skin and joint hypermobility. The
main clinical manifestations are joint pain, equine varus foot or loose flat foot and
alterations in gait.

The objectives of the study are to evaluate the treatments in ligamentous hypermobility
and to adjust a treatment with repercussion in gait. The bibliographic search was carried
out in PubMed and in databases of University of Barcelona’s CRAI to describe and
compare the different treatments. The treatments described were muscular and

proprioceptive strength training, corrective and surgical manipulations, administration



of NSAIDs, folic acid, vitamin C and plantar orthoses.

The analysis of the treatments shows few studies of gait and foot performed by
podiatrists. In addition, many therapies are described, which are partially effective for
the patients affected with the syndrome.

A combination of plantar support, the use of appropriate footwear and physiotherapeutic
programs will be necessary for adequate treatment with an impact on the gait.

Key words: Ehlers-Danlos syndrome, connective tissue, musculoskeletal pain, equine
varus foot, treatments.

Abbreviations: Center for Apprehension and Research Resources (CRAI), Nonsteroidal

anti-inflammatory drugs (NSAIDs).

INTRODUCCION

El sindrome Ehlers-Danlos fue descrito por dos dermatologos en la primera década de
1900. Edvars Ehlers en 1901 publico las principales manifestaciones de este sindrome
y, mas tarde, en 1908 Henri-Alexandre Danlos apoy6 mediante un estudio de un caso
las afirmaciones descritas por Ehlers.! Este sindrome forma parte de un grupo
hereditario y heterogéneo de enfermedades con desorden del tejido conectivo. Se
caracteriza por una sintesis anormal del colageno produciendo hiperextensibilidad de la
piel e hipermovilidad articular, afectando igualmente a ligamentos, vasos sanguineos y
otros Organos. La principal manifestacion clinica es el dolor articular producido por
luxaciones articulares, hipotonocidad muscular, esguinces, tendinitis, capsulitis,
escoliosis, lumbalgias y neuropatias periféricas por atrapamiento. En referencia a la
patologia podal, existen dos morfotipos: pie plano valgo por laxitud ligamentosa y/o la

deformidad congénita de pie equinovaro.l-234

La incidencia del sindrome es de 1 de cada 5.000 a 20.000 nacimientos y la frecuencia
varia dependiendo de la raza, edad y sexo. En la poblacién occidental hay una
prevalencia del 10 al 25%, siendo mayor en mujeres y edades tempranas.24>678 E|
diagnostico se basa en criterios clinicos®, el cual se establece mediante el criterio de
Villefranche® 10111213y |3 escala de Beighton?46141516.17.18 (Anexo 1y 2).

Este sindrome se clasifica en diferentes tipos (Tabla 1). Los considerados mas
frecuentes son el tipo clasico y el hipermdvil, representado el 90% del total. Ambos son

un trastorno musculoesquelético cronico severo que presentan laxitud articular y



complicaciones relacionadas con dolor crénico recurrente en las extremidades.®**?° En

la siguiente tabla se muestra la clasificacion actual descrita por Bravo®.

Defecto molecular Manifestaciones principales

Mutacion gen COLSA, Hiperextensibilidad de la piel, cicatrices atroficas

CLH COLBA? y alteracion ampliadas e hipermovilidad de las articulaciones.
colégeno V
Hipermovil Alteracion en TNX-B Hipermovilidad articular generalizada y pie equino

; varo. Piel hiperextensibl terciopelada.
Desconocido aro. Piel hiperextensible y aterciopelada

Piel fina, transldcida y equimosis con facilidad.
Vascular Mutacion gen COL3A1 Pie equino varo.

Hipermovilidad articular generalizada, hipotonia y
escoliosis congénita. Fragilididad escleral y habitos
marfanoides.

Cifoescoliético Mutaci6n gen LOD1

Artroachalasia Mutaciéon gen COL1Aly Hipermovilidad articular generalizada, luxacion
COL1A2 congeénita de cadera.
Dermatosparaxis ADAMTS-2 Piel fragil, laxa, suave y redundante.

Tabla 1. Tipos y manifestaciones principales del sindrome Ehlers-Danlos.58

Estos pacientes presentan una disminucién de la calidad de vida y un alto nivel de
incapacidad. Especialmente el tipo hipermdvil, al ser el mas debilitante con respecto a la
funcion musculoesquelética.??? Sufren dolor cronico ligado a trastornos del suefio?® y a
las frecuentes dislocaciones y traumatismos causados por el rango de movilidad
anormal.*>'® Ademas, muchos casos presentan apnea tipica e hipopnea agravando la

fatiga cronica de estos pacientes.??

La mayoria de estos presentan deformidades en hallux valgus y dedos en garra, junto a
inflamaciones del tejido blando como la fascitis plantar.?%2” En el patron de la marcha
se observa hipotonia muscular y reduccién de la propiocepcién, provocando una
disminucion de la velocidad de la marcha y de la longitud del paso. Se observa una
extension de rodilla aumentada y una reduccién de la dorsiflexion del tobillo en la fase
de carga y de oscilacion.!#1>161829 | 5 pérdida de propiocepcion es causada por la

fatiga®®y por la proyeccion del centro de masa fuera de la base de apoyo.3!

El diagnostico diferencial se realiza con diferentes trastornos del tejido conectivo, tales
como sindrome de Marfan?41617.2732 sindrome de Loeys-Dietz>!" sindrome de Prader-

Willi®83, osteogénesis imperfecta®!6?’, sindrome de Stickler'” y cutis laxo.3




Los métodos empleados en la actualidad para mejorar la sintomatologia de los
trastornos musculoesqueléticos son: programas de rehabilitacion adaptados a mejorar la
fuerza muscular y la propiocepcion, técnicas quirargicas, tratamiento ortopodologico y

la administracién de analgésicos.

El motivo de elaborar esta revision bibliografica es conocer de manera mas extensa el
sindrome y sus tratamientos mas actuales, con el propdsito de realizar una actuacion

podoldgica adecuada delante de estos pacientes.
OBJETIVOS

El propdsito de esta basqueda bibliografica es analizar los tratamientos mas actuales en
la hiperlaxitud ligamentosa y concretar el tratamiento adecuado con repercusion en la

marcha segun la clasificacion del sindrome Ehlers-Danlos.

MATERIAL Y METODOS

Fuentes de datos

La busqueda bibliografica se ha realizado entre los meses de octubre del 2016 y de
febrero del 2017. Las bases de datos empleadas han sido PubMed y Recercador del
CRAI de la Universidad de Barcelona, junto con la busqueda en otras fuentes como
Elseiver, Google Académico y Diposit de la Universidad de Barcelona. Las palabras
claves utilizadas en el sondeo fueron treatment of Ehlers-Danlos, foot Ehlers-Danlos,
Ehlers Danlos syndrome hypermobility, Loeys-Dietz syndrome review y tratamiento
Ehlers Danlos. La busqueda se delimit6 a articulos filtrados por texto completo,
especialidad de medicina fisica y rehabilitacion, realizado en humanos e idioma inglés y
castellano. Se acudi6 a la consulta privada de la Dra. Anna Ey, especialista en
traumatologia y localizada en Barcelona, donde tratan a pacientes con pie equino varo

congeénito.

Seleccidén de estudios

Los criterios de inclusion fueron estudios de pacientes con sindrome Ehlers-Danlos que
cursan con trastornos musculoesqueléticos, estudios experimentales y casos clinicos.
Los criterios de exclusion utilizados han sido los articulos de revision bibliografica que
no presentaban tratamiento o que este no se centraba en la afectacion del sistema

musculoesquelético.



Tras obtener un total de 165 resultados, se realizd un cribado inicial quedando un
namero de 161 articulos, descartando 4 por estar duplicados. De estos, se excluyeron
106 por no tratar la hipermovilidad y se obtuvieron 55 resultados tras leer el resumen.
Posteriormente, se excluyeron 37 por no especificar el tratamiento, por lo que 18
estudios fueron incluidos en el trabajo. Finalmente, se seleccionaron 13 para el analisis
final ya que segun sus caracteristicas eran los mas adecuados para el estudio.

La seleccion de estudios esta reflejada en la Figura 1.
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Figura 1. Diagrama de flujo que muestra el proceso de seleccion de los articulos relevantes para la

revision bibliogréfica, siguiendo la metodologia Prisma.®

Extraccion de datos
Con la intencién de analizar los datos, se confeccionaron tablas resumen para la gestion

de la informaciodn necesaria. La clasificacion de la primera tabla consta de: autor, afio,



especialidad del autor, tipo de estudio, nivel de evidencia, niUmero de casos, Sexo Yy
edad. Para determinar el nivel de evidencia se ha utilizado la metodologia SIGN®*. En la
segunda tabla resumen se muestran los datos mas significativos, ordenandola en: autor,

tipo de tratamiento, metodologia y conclusion.

RESULTADOS

A partir de la busqueda bibliografica sobre los tratamientos en el sindrome Ehlers-
Danlos, se observa que siete de los trece estudios utilizan una combinacion de
estrategias terapéuticas. EIl procedimiento mas comun es el entrenamiento de la fuerza
muscular y la propiocepcion,*1128293343 |e siguen las manipulaciones correctoras y la

cirugia,>*°4%42 y por Gltimo, el uso de medicamentos y ortesis. 3738394143

A continuacion, se muestra la Tabla 2 comparando el nivel de evidencia de los articulos
seleccionados para la sintesis cualitativa. Seguidamente, se observa la Tabla 3

mostrando la informacién mas relevante de estos.



Dorca® 1991 Podologia Estudio de casos 2+ 1 1/0 12
Céspedes= 1991 Podologia Estudio de casos 2+ 1 1/0 12
Hamada® 1992 Cirugia ortopédica Estudio de seguimiento 2+ 4 3/1 0al0
Cole* 1999 Traumatologia y ortopedia Estudio de casos 2+ 2 2/0 34y 38
Akpinar# 2002 Traumatologia y cirugia ortopédica Estudio de casos 2+ 5 5/0 11a13
Rahim* 2008 Fisiologia Estudio de casos 2+ 2 0/2 12y 27
Ponseti* 2009 Traumatologia ortopédica Estudio de casos 2+ 3 0/3 Oal
Rombaut!! 2010 Rehabilitacion y fisioterapia Estudio transversal 3 32 32/0 25a 67
Pont* 2010 Medicina fisica y rehabilitacion Estudio de casos 2+ 1 1/0 14
Galli® 2010 Medicina fisica y rehabilitacion Estudio de casos aleatorios 2++ 42 21/21 +40
Galli® 2011 Rehabilitacion ortopedica y analisis Estudio experimental 2++ 53 35/18 +30
postural de la marcha
- Rehabilitacién ortopédica y andlisis . .
28
Cimolin 2011 postural de la marcha Estudio experimental 2++ 59 36/23 +30
Rombaut* 2011 Medicina fisica y rehabilitacion Estudio transversal 3 79 71/8 Adultos

(no especifica edad)

Tabla 2. Estudios finalmente seleccionados siguiendo los criterios de inclusion.




AUTOR

Dorca®’

Céspedes®

Hamada?®

Cole®

Akpinar®

Rahim*

Ponseti*?

Rombaut!?
2010

TIPO DE TRATAMIENTO
- Soporte plantar propioceptivo.

- Soporte plantar.
- Ortesiologia digital.

- Manipulacion y yesos en serie.
- Cirugia con liberacion subtalar.
- Cirugia de triple artrodesis.

- Implantacidn de un injerto.
- Férula termoplastica y soporte
articulado.

- Se realiza cirugia mayor.

- Acido félico y vitamina C.
- Limitacion de actividad fisica.
- Ejercicios de fuerza muscular.

- Manipulaciones correctoras.

- Serie de yesos.

- Tenotomia percutanea del tenddn de
Aquiles.

- Férulas de Denis Browne 0 yesos.

- Transposicion del tendon tibial
anterior.

- Manejo del dolor cronico.

- Entrenamiento fisico propioceptivo.
- Terapia ocupacional y psicoldgica.

METODOLOGIA

- Maniobras de Wyne-Dauvis.
- Andlisis de la huella plantar y de la marcha.

- Maniobras de Wyne-Davis.
- Andlisis de la huella plantar y de la marcha.

- Método Carter y Wilkinson.
- Arnés de Pavlik.
- Caracteristicas hereditarias de McKusick.

- Método Osborne y Cotteril.

- Método de Cobb y RMN.

- Disectomia anterior y el test de despertar.

- Instrumental de Cotrel-Dubousset.

- Examen musculoesquelético y pruebas
complementarias: analisis sanguineos, radiografias,
ultrasonografia y ecocardiograma.

- Método de Scarpa y Adams.
- Sutura de Bunnell.

- Criterio de Villefranche y Beighton y el indicador
musculoesquelético HRQoL.

- Escalas de EVA, Likert, LTI e item RAND-36.

- Tests de SPSS, de Mam-Whitney V, de Fisher y
de Cramer V.

CONCLUSION

Existe un cambio en la marcha que pasa de ser
consciente a automatica.

La paciente refiere mejoria con el tratamiento
ortopodoldgico.

La manipulacién y los yesos en serie no dieron
los resultados esperados.

La inestabilidad articular fue abolida con el
tratamiento.

Se consigue una correccion satisfactoria en los
planos frontal y sagital con fusion espinal solida.

Los pacientes deben ser informados sobre el tipo
de actividad fisica recomendada para prevenir el
auto trauma.

Todos los pacientes llevaban a cabo una vida
activa sin dolor y participando en actividades
atléticas.

El estudio demuestra niveles disminuidos de
actividad fisica y un impacto en el bienestar
social y emaocional en la vida diaria.




Pont*

Galli*®
2010

Galli*
2011

Cimolin?

Rombaut*®
2011

- AINE y electroterapia. - Test de Beighton y Rotés Querol.
- Ortesis.

- Ejercicios musculares.

- Natacién o yoga.

- Ejercicios musculares. - Estimadores paramétricos del modelo auto-
regresivo.
- T-test.

- Programa de rehabilitacion - MMSE.

propioceptiva. - Test de Beighton.

- Ejercicios isométricos. - Andlisis postural.

- Smart analyser.
- Mann-Whitney U-test y MANOVA.

- Ejercicios de fuerza muscular y control - Criterio de Beighton y Villefranche.

durante la marcha centrados en el - LEFS.
tobillo. - Protocolo de Davis Marker-set y Bts Elite
CLinic.
- Test de Kolmogorov-Smirnov y Mann-Whitney.
- Administracién de analgésicos. - Criterio de Villefranche.
- Intervencion quirdrgica. - Escala de EVA 'y SIP.
- Ejercicios neuromusculares. - SPSS.

Tabla 3. Resumen de los articulos seleccionados para el estudio.
RMN: Resonancia Magnética Nuclear; EVA: Escala Visual Analdgica; LTI: indice de Lesion en Deporte; SPSS: Statistical Package for Social Sciencies;
AINE: Antilnflamatorios No Esteroideos; MMSE: Mini Examen de Estado Mental; MANOVA: Analisis Multivariado de las Variables; LEFS: Escala

Funcional de la Extremidad Inferior; SIP: Perfil de Impacto de la Enfermedad.

La paciente no muestra sintomas negativos
después de un mes de tratamiento.

Es necesario los ejercicios para disminuir la
debilidad muscular.

Es prioritario cuantificar la inestabilidad y el
equilibrio.

Es fundamental utilizar parametros clinicos para
medir la marcha y poder prevenir la aparicion de
estrategias compensatorias.

Es necesario cambiar y optimizar estrategias de
tratamiento.



En primer lugar, es conveniente puntualizar que los pacientes con este sindrome pueden
tener dos morfologias muy distintas de pie. Pueden presentar pie plano por laxitud de
las estructuras ligamentosas y articulares o pie equino varo congénito o zambo. Por este

motivo, los tratamientos estaran indicados en dependencia de estas dos posibilidades.

En cuanto al tratamiento ortopodologico, Céspedes indicG un soporte plantar y
ortesiologia, mientras que Dorca un soporte plantar propioceptivo. En el diagnostico
realizaron las maniobras de Wyne-Davis, analisis de la huella y de la marcha. Ambos
obtuvieron resultados satisfactorios produciendo una marcha automaética y estable,

proporcionando asi mayor sensacion de seguridad y equilibrio.3"3®

Hamada describe en su estudio una combinacién de terapias basadas en la correccion
del pie zambo. Al inicio se realizan manipulaciones y yesos en serie. Si no responde al
tratamiento se indica la cirugia de liberacion subtalar completa, causando gran
deformidad en valgo de esta articulacion. Algunos de los casos no manifestaron pie
plano y, por tanto, se decidio realizar cirugia de triple artrodesis. La metodologia
empleada para valorar la hipermovilidad fue el método de Carter y Wilkinson. En
algunos casos que presentaban luxacion congénita de cadera se trataron con arnés de
Pavlik y para el diagndstico diferencial se utiliz las caracteristicas hereditarias y
bioquimicas de McKusick. Con respecto al objetivo terapéutico de dejar un pie
plantigrado, Unicamente las cirugias podian conseguir la correccion completa de las

deformidades fijas y rigidas. *

Pocos afios después, Cole propuso la implantacion de un injerto procedente de la cresta
iliaca en la fosa olecraneana y, posteriormente, la colocacion de una férula
termoplastica. Obtuvo unos resultados muy favorables aboliendo la inestabilidad
articular y la ausencia de cambios degenerativos en la articulacion después de la

cirugia.®

En 2002, Akpinar realiz6 tratamiento quirdrgico para corregir la escoliosis idiopatica en
pacientes con este sindrome. En la valoracion de la escoliosis utilizé el método de Cobb
y una RMN para descartar la posible deformidad intramedular. Los resultados obtenidos
en este estudio mostraron que la correccién se conseguia en los planos frontal y sagital
mediante la fusion espinal solida. Aunque cabe destacar un alto riesgo de

complicaciones vasculares durante la cirugia. °



El fisiologo Rahim administr6 &cido folico y vitamina C para disminuir la aparicion de
hematomas, provocados por los repetidos traumatismos que sufren estos pacientes en la
realizacion de la actividad fisica. Ademas, propuso ejercicios isométricos para aumentar
la fuerza muscular y la estabilidad articular. Utilizo un examen clinico

musculoesquelético y pruebas complementarias para determinar el diagnostico.*!

Ponseti introdujo el tratamiento indicado para los nifios recién nacidos con pie equino
varo congénito. Consiste en manipulaciones de las articulaciones del tarso para la
correccion de la aduccion e inversion. Tras estas, se colocan yesos y se efectla una
tenotomia percutanea del tendon de Aquiles con el objetivo de corregir el equinismo.
Después de dicha intervencion se colocan de nuevo yesos durante 15 dias v,
posteriormente, férulas de Denis Browne. Si a los 6 afios no se obtiene un pie
plantigrado, se realiza una transposicion del tendon tibial anterior a la cufia lateral o a
cuboides para favorecer la eversion. Finalmente, se inmoviliza durante 4 semanas con
yesos. Todos los pacientes que se sometieron a este tratamiento mejoraron su calidad
de vida al no presentar dolor. Es necesario recalcar que Ponseti sugiere que la

transposicion es Util en casos de pie zambos severos y recidivantes.*?

En el afio 2010 y 2011, Rombaut publict dos estudios a través de cuestionarios utilizando
escalas y test valorando el tipo de dolor, el impacto social y la calidad de vida de estos
pacientes. Los tratamientos que propuso son varios: manejo del dolor crénico con la
ayuda de terapias ocupacionales y psicoldgicas, administracion de analgésicos e
intervenciones quirdrgicas, ejercicios neuromusculares y propioceptivos. Los resultados
de las encuestas demostraron gque existe un impacto importante en el bienestar social y
emocional de los pacientes afectados junto a una disminucion de la actividad fisica.
Afirmo la necesidad de cambiar las estrategias de tratamiento para los pacientes que no

refieren mejoria.tt*

Durante el 2010, Pont propuso diferentes terapias para acabar con los sintomas de una
paciente con hiperlaxitud ligamentosa. Dichas terapias son: administracion de AINE y
relajantes musculares, electroterapia y soporte plantar, ejercicios musculares y
propioceptivos, la realizacion de natacion y yoga. Al cabo de un mes, la Unica paciente

que habia tratado, se mostraba asintomatica.*

En el mismo afio, Galli plante6 ejercicios que mejoraran el sistema propioceptivo y

reforzaran los grupos musculares que acttan en la estabilidad podal. Para el analisis



postural utilizéd estimadores paramétricos basados en el modelo autorregresivo y los
resultados se compararon entre el grupo control y el de pacientes con el sindrome,
utilizando el T-test valorando el comportamiento postural. Concluy6 que era necesario
realizar ejercicios para disminuir la debilidad muscular, prevenir las caidas y las
estrategias compensatorias.?® Un afio después, Galli presentd un programa incorporando
nuevas técnicas de rehabilitacion propioceptiva, ejercicios isométricos y de
acondicionamiento cardiorrespiratorio. EI examen clinico lo realiz6 en un laboratorio de
analisis de movimiento con una plataforma postural y un sistema de video. Para la
recogida y valoracién de los datos utilizd diferentes programas informaticos y test
descritos en la Tabla 3. En cuanto a los resultados, afirmdé que es prioritario la
cuantificacion de la inestabilidad y el equilibrio para desarrollar mejores opciones de

tratamiento. 32

Finalmente, Cimolin expuso ejercicios de fuerza muscular centrados en el tobillo para el
control de la marcha. En la realizacién experimental utilizé la escala funcional de la
extremidad inferior, juntamente con marcadores para la plataforma de presiones vy el
sistema de video. En la recogida y valoracion de datos utiliz6 diferentes programas
informaticos y los test descritos en la Tabla 3. Los resultados del estudio demostraron la
importancia de utilizar pardmetros clinicos para la medicién de la marcha y la prevencion

de la aparicion de estrategias compensatorias.?®
DISCUSION

Los tratamientos utilizados para esta patologia son muy variados, ya que este sindrome
es complejo y tiene afectaciones en diferentes sistemas. Este trabajo se ha centrado en
analizar exclusivamente los problemas musculoesqueléticos derivados del sindrome

Elhers-Danlos.

El tratamiento para el pie equino varo congénito que propuso Hamada® fueron
manipulaciones correctoras y yesos en serie. Al no obtener resultados significativos,
decidi6 efectuar cirugias artrodesantes con el objetivo de obtener un pie plano valgo y
plantigrado. Los resultados de los tratamientos empleados en estos pacientes fueron
analizados mediante el estudio de seguimiento, los cuales no mejoraron su calidad de

vida.



Ponseti,*? especialista en el tratamiento del pie equino varo congénito, también utilizo
manipulaciones correctoras y yesos como Hamada.® En cambio, se decantdé por
intervenciones quirdrgicas menos traumaticas como la tenotomia percutanea del tendon
de Aquiles y la transposicion del tibial anterior. De esta manera se produce una mejora
en la calidad de vida de los pacientes al no presentar dolor. Ambos mantienen
limitaciones en cuanto a la funcion biomecanica de la extremidad después de la

intervencion, no presentan grupo control y el nimero de muestra es muy reducido.

Otros autores como Cole® y Akpinar* realizaron tratamiento quirdrgico en pacientes
con escoliosis idiopatica grave e inestabilidad en la articulacion glenohumeral. Cabe
destacar, que la correccion en cuanto al grado de movimiento y fusion no fue completa
en ninguno de los dos tratamientos. En ambos estudios existe ausencia de grupo control
y escaso nimero de muestra. Dicho lo anterior, los resultados no son significativos, por

lo que se necesitan mas estudios con mayor evidencia cientifica.

Autores como Perucho?, Rahim*, Malfait?> y Bravo® hablan de un tratamiento mas
conservador que los mencionados anteriormente. Todos ellos administran vitamina C,
magnesio, acido fdlico y AINE. Para la prevencién de las posibles complicaciones a
nivel musculoesqulético, Perucho y Bravo recomiendan actividades fisicas como yoga o
natacion.*® Por el contrario, Malfait y Rahim aconsejan una limitacion de la actividad
fisica.>** Estos estudios no demuestran la eficacia de las terapias planteadas al realizar
estudios bibliograficos®® y andlisis de casos clinicos**! con muestras muy reducidas.
Por lo que los resultados no se pueden extrapolar a la poblacion afectada con este

sindrome.

Durante el afio 2010 y 2011, Rombaut publicé dos estudios analizando la actividad
fisica, el impacto social y la eficacia de las terapias en estos pacientes. Los resultados
obtenidos fueron muy diversos, demostrando que ninguna terapia era significativamente
efectiva. De esta manera, se manifiesta la necesidad de modificar las estrategias de
tratamiento para este sindrome. Acerca de la metodologia de estos estudios, ambos se
realizaron mediante cuestionarios y diferentes escalas. Es por esto, que carecen de
evidencia cientifica y es necesaria la realizacion mas estudios comparando la eficacia de

dichos tratamientos.'43



En 2013 Shceper®®, Cimolin?® y Galli293® explican diferentes terapias rehabilitadoras.
Todos ellos presentan modelos de ejercicios isométricos para el control durante la
marcha. Explican la importancia de determinar la estrategia terapéutica adecuada
mediante la cuantificacion de los parametros clinicos de la inestabilidad y del equilibrio
de estos pacientes durante la marcha. Tanto Cimolin como Galli se basan en el analisis
postural para aconsejar dichas terapias, pero no verifican las mejoras producidas por los

tratamientos.2829.33

La utilizacién de un soporte plantar propioceptivo y una ortesis interdigital fue
propuesta en dos estudios de caso clinico. Dorca®” y Céspedes® analizan la marcha
antes y después del tratamiento ortopodolégico de la misma paciente. A pesar del buen
resultado del tratamiento, ambos estudios presentan limitaciones. En la exploracion
unicamente utilizaron las maniobras para la hiperlaxitud ligamentosa y el analisis de la
huella plantar. En cuanto al tratamiento, no especifican los materiales que emplean ni el
modo de realizarlo. El resultado positivo del tratamiento ortopodoldgico no demuestra

eficacia cientifica en basarse tan s6lo en un caso.

Durante la busqueda bibliografica se observa escasos articulos referentes a la marcha y al
pie de los pacientes con sindrome Ehlers-Danlos. La mayoria de los estudios
seleccionados para el analisis manifiestan una falta de grupo control y un numero de
muestras reducido. Por estos motivos, hay una disminucion de los niveles de evidencia y
de rigor cientifico. Debido a esto, es necesaria mas investigacion de las complicaciones
musculoesqueléticas, en la eficacia de los diferentes tratamientos propuestos, en el
analisis de la marcha y en el efecto terapéutico del soporte plantar en pacientes con

sindrome Ehler-Danlos.

CONCLUSION

- Los tratamientos mas actuales descritos para la hiperlaxitud ligamentosa y los
trastornos musculoesqueléticos presentes en el sindrome Ehlers-Danlos son: los
entrenamientos rehabilitadores de la fuerza muscular y propioceptiva, actividades
fisicas como natacion y yoga, manipulaciones correctoras con yesos y botas en serie
junto a intervenciones quirurgicas en la presentacion de pie equino varo congénito,
administracion de farmacos como é&cido fdlico, vitamina C, AINE y soportes

plantares segun la necesidad de cada caso.



- A cerca del tratamiento adecuado con repercusion en la marcha dependera del tipo
de pie y patron de esta. Sera conveniente una exploracion exhaustiva del aparato
locomotor y un analisis de la marcha. Posteriormente, se combinaran diferentes
terapias en dependencia de las necesidades del paciente. Segun la clasificacion del
sindrome, la mayoria de los tipos manifiestan complicaciones musculoesqueléticas.
Las cuales pueden ser tratadas mediante el uso de soportes plantares y la utilizacion
de un calzado apropiado proporcionando sujecién y estabilidad. Serd fundamental la
actuacion por parte del fisioterapeuta para la realizacion de un programa de

rehabilitacion personalizado para cada caso.
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ANEXOS
Anexo 1. Criterios de Villefranche para los seis tipos del sindrome de Ehlers-Danlos.®

Variante . Gen o L o .
p Herencia Criterios principales Criterios secundarios
Comun causante
o Piel suave y aterciopelada
. o e Pseudotumor de los moluscoides
¢ Hlperextfensmllldad e Esferoides subcutaneos
.de Ia_‘ piel L o Complicaciones de la hipermovilidad
o COL5AL ° CICEI'[I’I(-)GS atroficas articular
Clasico AD COL5A2 _amplladgs_ e Hipotonia muscular, retraso motor
¢ Hlpermc_)wllda}d de e Féaciles hematomas
las articulaciones o Manifestaciones de extensibilidad y
fragilidad tisular
e Complicaciones quirdrgicas
o Historial familiar positivo
e Piel hiperextensible,
. o Descono- |suave y aterciopelada o Alteraciones articulares recurrentes
Hipermovil AD . - ., . . :
cido e Hipermovilidad o Dolor crénico de las articulaciones
articular generalizada o Historial familia positivo
e Consitucion delgada
e Acrogeria
o Hipermovilidad de las pequefias articula-
e Piel fina y transldcida | ciones
e Fragilidad o ruptura | ® Ruptura del tendon de Aquiles y triceps
arterial/intestinal/uterina | sural
Vascular AD COL3A1l | e Hematomas extensos | ® Pie equino varo congénito
e Apariencia facial | ® Venas varicosas de inicio precoz
caracteristica o Fistula del seno arteriovenoso, carotideo-
cavernoso
o Neumotorax
o Recesiones gingivales
o Antecedentes familiares positivos
. . AR PLOD1 e Hipermovilidad arti- | e Fragilidad del tejido y cicatrices atroficas
Cifoescoli- . e )
cular generalizada o Habitos marfanoides




otico

¢ Hipotonia congénita e Microcornea

e Escoliosis congénita | e Osteopenia/porosis

o Fragilidad escleral o Antecedentes familiares positivos
e Ruptura del globo

ocular

e Hipermovilidad
articular  generalizada | e Hiperextensibilidad de la piel

Artlrozf\cha- AD CCZZ%LLll/:lz con subluxaciones recu- | o Fragilidad del tejido y cicatrices atroficas
asia rrentes. o Cifoescoliosis

e Dislocacion bilateral | e Osteopenia/osteoporosis

de cadera congénita
Dermatos- - e Textura de la piel suave y pastosa

paraxis AR ADAMTS oieIGrave fragilidad de la o Facilidad de hacer hematomas
2 P . - e Rotura prematura de las membranas
o Piel flacida y
fetales
redundante

e Grandes hernias (umbilical e inguinal)

Tabla 4. Criterios de Villefranche.®
AD: Autosémico Dominante; AR: Autosémico Recesivo.

Anexo 2. Maniobras exploratorias segun la escala de Beighton para la hiperlaxitud
ligamentosa.*’

MANIOBRAS EXPLORATORIAS

Dorsiflexién pasiva del quinto dedo > 90° (un punto por cada lado)

Aposicion pasiva del pulgar hasta contactar con la cara flexora del antebrazo (un punto por cada lado)

Hiperextension activa del codo > 10° (un punto por cada lado)

Hiperextension pasiva de la rodilla > 10° (un punto por cada lado)

Flexion de la columna lumbar, con las rodillas extendidas hasta tocar con las palmas el suelo. (un punto)

Tabla 5. Escala de Beighton.**”
En adultos es positivo si es igual o superior a 5. En nifios es positivo si es igual o superior a 6.



