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La hiperlaxitud en Pediatria ¢es benigna? |

Servicio de Pediatria



Indice

Hiperlaxitud articular

Sindrome de hiperlaxitud articular

Casos clinicos

Sindrome de Ehlers-Danlos tipo hipermovil
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Hiperlaxitud articular

La hiperlaxitud articular se define como un rango de movilidad

articular superior al considerado como normal
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Criterios de Beighton (1973) : 2 4/9
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Sindrome de hipermovilidad articular

La hiperlaxitud acompanada de manifestaciones clinicas articulares y/o
extrarticulares

10-30%

- . .
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Manifestaciones clinicas
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Manifestaciones clinicas

Esguinces articulares, lesiones ligamentosas o
tendinosas

Luxaciones o subluxaciones recurrentes

Alteracion en la propiocepcion

Habito marfanoide

e

S
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Manifestaciones clinicas

Piel hiperextensible

Hematomas

Cicatrices atroficas

Estrias atroficas

n—*.
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Manifestaciones clinicas

Gastrointestinales

Debilidad del suelo pélvico

Dolor cronico y fatiga

Disfuncion autondmica cardiovascular
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Abordaje diagnostico

Criterios de Brighton (1998)

Tabla1
Criterios de Brighton para el diagndstico del sindrome de hipermovilidad articular
benigno (1998

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

Criterios menores: o | Diagnadstico:
e uno a 3 puntos de los criterios de Beighton . ; ; ]
Artralgias en una, 2 o 3 articulaciones o lumbalgias o raquialgias durante 2 Criterios princi pales
mads de 3 meses ; ; ; ;
Luxacidn o subluxacién de mas de una articulacidn, o de una articulacidn 1 Cr!ter!o prInCIpaI y 2 menores
ranEEsdE uénsal:e_z articulares (epicondilt e busi 4 Criterios menores
5 0 mds lesiones periarticulares (epicondilitis, tenosinovitis, bursitis, : i .
= - g 2 Criterios menores y familiar 1° grado afecto

Hébito marfanoide [(alto, delgado, aracnodactilia, .. .)

Anomalias cutdneas: estriaciones, hiperextensibilidad, piel fina, etc.
Signos oculares: miopia o tipo antimongoloide

Varicosidades o hernias o prolapso uterino o rectal

n—*.

NE

Servicio de Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD ALICANTE - HOSPITAL GENERAL



Caso clinico

Nino de 10 afnos

Manifestaciones clinicas

Exploracién fisica

SRR EIT
LI

Luxaciones y
subluxaciones

Esguinces

Piel
hiperextensible

Reflujo
gastroesofagico

Astenia cronica
Artralgias
Sincopes

Estiramiento de la piel del antebrazo:
Derecho (3cm) e izquierdo (2 cm)

Dorsiflexion pasiva 52

dedo

Aposicion pulgar

Hiperextensién rodillas

Hiperextension codos

Flexion tronco

1

1

e
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Criterios Brihgton:

Principales: Beighton 4/9
Menores: Artralgias, hiperextensibilidad de piel, luxaciones

Manifestaciones clinicas

Exploracién fisica

SRR EIT
LI

Luxaciones y
subluxaciones

Esguinces

Piel
hiperextensible

Reflujo
gastroesofagico

Astenia cronica
Artralgias
Sincopes

Estiramiento de la piel del antebrazo:
Derecho (3cm) e izquierdo (2 cm)

Dorsiflexion pasiva 52

dedo

Aposicion pulgar

Hiperextensién rodillas

Hiperextension codos

Flexion tronco

1

1

e

B
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Caso clinico

Nina de 13 anos

Manifestaciones clinicas Exploracién fisica
Piel laxa (<1cm)
= Dorsiflexion pasiva 52 1 1
dedo
Luxaciones y Piel fina y laxa Refluo Aposicion pulgar 1
subluxaciones gastroesofagico
Astenia crénica Hiperextensién rodillas - 1
- Hiperextension codos 1 -
Artalgias 5 X -
Sincopes Flexion tronco - >
vasovagales C
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Caso clinico

Criterios Brihgton:

Mayores: Beighton 5/9
Menores: Artralgias, piel laxa, luxaciones

Manifestaciones clinicas Exploracién fisica
Piel laxa (<1cm)
= Dorsiflexion pasiva 52 1 1
dedo
Luxaciones y Piel fina y laxa Refluo Aposicion pulgar 1
subluxaciones gastroesofagico
Astenia crénica Hiperextensién rodillas - 1
- Hiperextension codos 1 -
Artalgias 5 X -
Sincopes Flexion tronco - >
vasovagales C
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Caso clinico

Nina de 13 anos

Manifestaciones clinicas

Exploracién fisica

Luxaciones y
subluxaciones

Piel laxa

Astenia cronica
Artralgias

Sincopes
vasovagales

Prolapso mitral
leve

Piel laxa

Dorsiflexion pasiva 52 1 1
dedo

Aposicion pulgar 1 1
Hiperextensién rodillas Dudoso 0-2
Hiperextension codos 1 1

e

Flexion tronco 1
I:)
r
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Manifestaciones clinicas

Caso clinico

Criterios Brihgton:

Mayores: Beighton 7-9/9, artralgias durante 3 meses

Exploracién fisica

Luxaciones y
subluxaciones

Piel laxa

Astenia cronica
Artralgias

Sincopes
vasovagales

Prolapso mitral
leve

Piel laxa

Dorsiflexion pasiva 52 1 1
dedo

Aposicion pulgar 1 1
Hiperextensién rodillas Dudoso 0-2
Hiperextension codos 1 1

e

Flexion tronco 1
I:)
r
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Sindromes de Ehlers-Danlos

Trastornos genéticos relativamente raros del tejido conectivo

Clinica: hiperextensibilidad de la piel, hipermovilidad articular y fragilidad del tejido conectivo

Frecuencia: 1 en 5000

Nueva clasificacion internacional (2017): 13 tipos, siendo el tipo hipermovil > mas frecuente

Criterios diagnaosticos: clinicos y distintos

Alteraciones en los genes que afectan a la sintesis y procesamiento de fibras de colageno

e

Utilidad de las pruebas genéticas, excepto para el tipo hipermovil I:)(-
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Sindrome de Ehlers-Danlos de tipo hipermovil

Criterio 1: Score de Beighton positivo

Puntuacion Beighton

Prepuberes

Pubertad- 50 afos
> 50 anos

) 7 [ ¢ <
S 1’}_: +
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Sindrome de Ehlers-Danlos de tipo hipermovil

Criterio 2: deben estar presentes 2 o0 mas de las siguientes caracteristicas (A, By C)

235N

e

N

Servicio de Pediatria

DEPARTAMENTD DE SALUD ALICANTE - HOSPITAL GENERAL




50 mas de las siguientes manifestaciones sistémicas de un trastorno generalizado del tejido conectivo

Piel inusualmente suave o aterciopelada

Hiperextensibilidad leve de la piel

Estrias inexplicables

Papulas piezogénicas bilaterales del talon

Hernias abdominales recurrentes o multiples

Cicatrices atroficas que involucran al menos 2 sitios

Prolapso del suelo pélvico, rectal o uterino en ausencia de embarazo o morbilidad obesidad
Apinamiento dental y paladar alto o estrecho

Aracnodactilia

Relacion entre el brazo y la altura 21,05

Prolapso de la valvula mitral X @

Dilatacion de la raiz aoértica con Z- score > 2 desviaciones estandares I
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Antecedentes familiares

1 o mas familiares de primer grado

e

B
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Al menos 1 de las siguientes complicaciones musculoesqueléticas

Al menos 3 meses de dolor diario en 2 o0 mas extremidades

Dolor cronico generalizado durante al menos 3 meses

Luxaciones articulares recurrentes o inestabilidad articular franca, en ausencia de traumatismos

A. 23 luxaciones atraumaticas en la misma articulaciéon o = 2 luxaciones atraumaticas en 2 articulaciones diferentes que
ocurren en diferentes momentos

B. Confirmacion médica de inestabilidad articular atraumatica en 2 o mas sitios

e

B
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Sindrome de Ehlers-Danlos de tipo hipermovil

Criterio 3: se deben cumplir todos los requisitos siguientes

Ausencia de fragilidad de la piel

Exclusion de otros trastornos adquiridos del tejido conectivo, incluidos condiciones reumatologicas autoinmunes (
p.ej: Lupus sistémico, Artritis reumatoide ...)

Exclusion de diagnosticos alternativos que también pueden incluir hipermovilidad articular por medio de hipotonia
o laxitud del tejido conectivo

» Trastornos neuromusculares ( p.ej: Miopatia de Bethlem)

» Trastornos hereditarios del tejido conectivo ( p.ej: otros tipos del Sd. Ehlers-Danlos, Sd. Marfan, Cutis laxa, Sd.
Larsen ...)

 Displasias esqueléticas (( p.ej: Osteogenésis imperfecta)

x—*.
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Abordaje diagndstico

Historia clinica y

< Analisis de sangre
exploracion fisica

Hemograma y coagulacion
Metabolismo calcio-fésforo
Parametros reumatoldgicos

Pruebas genéticas

Prolapso de la valvula mitral
X [ )
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Patologia del cristalino

Dilatacion de la raiz aortica




Seguimiento multidisciplinar

Rehabilitacion/Traumatologi

Ejercicios de baja resistencia

Densitometria 6sea

0

t

A -

A 59Hz

o

CIC 2298136

Cardiologia

05/03/2010 14:35:36
$§5-1/CARDIO

Tis0.7 MI1.4

Oftalmologia

Mayor riesgo de osteoporosis

Ansiedad
Depresion
Limitaciones en la vida diaria
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28 de febrero
Dia Mundial de las Enfermedades Raras

o=

x—*.

-

Servicio de Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD ALICANTE - HOSPITAL GENERAL



Conclusiones

Hiperlaxitud articular-> frecuente

Criterios diagnosticos clinicos

Importancia del abordaje y seguimiento multidisciplicar del Sd. Ehlers-Danlos

Transicion adecuada a la unidad de adultos (Unidad de Enfermedades Minoritarias)
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