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RESUMEN

El Sindrome de Ehlers-Danlos (SED) puede entenderse
como un grupo heterogéneo de trastornos hereditarios del
tejido conectivo, con una sintesis anormal del colageno,
asociado a una mutacion genética, conllevando a alteracio-
nes en tejidos como la piel, ligamentos, articulaciones, va-
sos sanguineos y otros organos. Entre las limitaciones para
el abordaje fisioterapéutico del SED, la literatura cientifica
hasta el momento es poca y limitada, desconociéndose con
exactitud el manejo clinico que se puede brindar. El obje-
tivo de la investigacion fue identificar las técnicas fisiote-
rapéuticas de examinacion, diagnostico y tratamiento en el
SED y la calidad de la evidencia, a través de una revision
sistematica 2010-2020. Se revisaron 33 articulos cientifi-
cos en los que se identificaron métodos y técnicas para la
examinacion, diagnodstico y tratamiento, evidenciando un
razonamiento clinico para cada fase del abordaje. Ademas,
se obtuvo que un 15,2% de los articulos, presentaron cali-
dad de 1++, un 6,0% con calidad de 1+, otro 6,0% con cali-
dad de 1-,un 12,1% con calidad 2++, un 21,2% con calidad
de 2+, un 3,0% con calidad 2-, un 27,3% con calidad 3 y un
9,1% con calidad 4 bajo los criterios de la Scottish Interco-
llegiate Guidelines Network. Como conclusion, en cuan-
to al nivel de evidencia de los articulos seleccionados, se
encuentran de manera general un nivel bajo y alto, pues la
mayoria se encuentran entre 2++y 3 segun dichos criterios.

PALABRAS CLAVE

Sindrome de Ehlers-Danlos, Revision sistematica, examinacion,
diagnostico, tratamiento, Terapia Fisica. Fuente: DeCS/MESH.
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ABSTRACT

Ehlers-Danlos syndrome (EDS) can be understood as a
heterogeneous group of hereditary disorders of the con-
nective tissue, with an abnormal synthesis of collagen,
associated with a genetic mutation, leading to alterations
in tissues such as skin, ligaments, joints, blood vessels.
and other organs. Among the limitations for the physio-
therapeutic approach to EDS, the scientific literature to
date is small and limited, and the exact clinical manage-
ment that can be provided is unknown. The objective for
this research was to identify the physiotherapeutic exa-
mination, diagnosis and treatment techniques in EDS and
the quality of the evidence, through a systematic review
2010-2020. Thirty-three scientific articles were reviewed
in which methods and techniques for examination, diag-
nosis and treatment were identified, evidencing clinical
reasoning for each phase of the approach. In addition, it
was found that 15.2% of the articles presented quality of
1++, 6.0% with quality of 1+, another 6.0% with quality
of 1-, 12.1% with quality 2++, 21.2% with quality 2+,
3.0% with quality 2-, 27.3% with quality 3 and 9.1% with
quality 4 under the criteria of the Scottish Intercollegiate
Guidelines Network. In conclusion, regarding the level of
evidence of the selected articles, there is a low and high
level, since the majority are between 2++ and 3 according
to these criteria.

KEY WORDS

Physical Therapy Specialty, Physical Therapy (Specialty), Syste-
matic Review, Ehlers-Danlos Syndrome, physical examination,

diagnosis, therapeutics. Source: DeCS/MESH.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Ehlers-Danlos (SED) es definido
como un “grupo heterogéneo de trastornos heredita-
rios del tejido conectivo caracterizado por la sintesis
de colageno anormal que afecta la piel, ligamentos,
articulaciones, vasos sanguineos y otros organos (...)
" (1). Entre la sintomatologia tipica se encuentra la
hiperlaxitud articular, la hiperelasticidad de la piel y
la hiperequimosis (2); y parte de las alteraciones os-
teomusculares, se asocia a luxaciones acompanadas
de dolor, junto a procesos ineficientes de cicatrizacion
(3). Los sintomas que presentan las personas con este
sindrome afectan la realizacion de actividades de la
vida diaria (AVD), aunado a la afectacion en la sa-
lud psicologica, donde las emociones negativas pue-
den empeorar la sensacion de dolor, acompafniado de
miedo por la realizacion de movimientos. A su vez,
se da una reduccion en la tolerancia al dolor, lo que
da a suponer que las personas diagnosticadas con este
sindrome en cualquiera de sus subtipos adaptan es-
trategias asociadas a la realizacion de pocos o nulos
movimientos para evitar la aparicion del dolor, lo que
puede implicar alteraciones en la funcionalidad (4).

Los Institutos Nacionales de la Salud estadounidenses
(5), indican que una de cada cinco mil personas en el
mundo es diagnosticada con SED. Asi mismo, diver-
sos autores estiman que alrededor de 1,5 millones de
personas en el mundo padecen de alguna variante de
este sindrome (6, 7). Los subtipos mas comunes son
el SED hipermovil (SEDh) y el SED clésico (SEDc),
en el caso del SEDh, se encuentra en una persona cada
cinco mil o veinte mil personas, mientras que el SEDc
se encuentra en una persona cada veinte mil o cua-
renta mil personas, se desconoce la incidencia y pre-
valencia de los otros subtipos de SED (5); y no hay
predominancia del SED sobre una raza en particular,
ocurriendo lo mismo para el sexo y la edad (8).

En el contexto costarricense, no hay estudios que
discutan sobre el SED ni informacion disponible
respecto a los datos epidemiologicos hasta la fecha,
considerandose a la poblacion portadora de SED prac-
ticamente invisibilizada. La ausencia del dato puede
relacionarse a una posible condicion de subdiagnés-
tico particular del SED, argumentando una falta de
claridad sobre criterios diagndsticos. Este sindrome
se considera una patologia rara en términos epidemio-
logicos, y actualmente no se cuenta con lineamientos
clinicos a seguir que posean una secuencia de atencion
basada en literatura cientifica.
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Se debe tomar en cuenta que, al presentarse una con-
dicion de subdiagndstico respecto a este sindrome, re-
sulta usual que no se brinde una adecuada atencion en
salud. Adicionalmente, en la literatura cientifica no se
presenta una estandarizacion de procedimientos para
la intervencion fisioterapéutica de este sindrome, pro-
vocando asi dificultades en las distintas fases del pro-
ceso fisioterapéutico. Cabe sefalar que, hasta la fecha,
no existen documentos que recopilen informaciéon que
permita orientar al profesional sobre acciones funda-
mentadas en la evidencia cientifica. En virtud de lo
anterior, surge el interés de identificar las técnicas fi-
sioterapéuticas de examinacion, diagnostico y trata-
miento en el sindrome de Ehlers-Danlos; y la calidad
de su evidencia cientifica segun la literatura.

METODOS Y MATERIALES

La investigacion consistié en una revision sistemati-
ca sobre el abordaje fisioterapéutico en el Sindrome
de Ehlers-Danlos (SED) desde el ano 2010 hasta el
ano 2020. Especificamente, se orientd a la descripcion
de los métodos de examinacion, diagnodstico, y trata-
mientos empleados en personas diagnosticadas con
este Sindrome.

Por su parte, las palabras clave utilizadas para llevar
a cabo la revision derivaron de los elementos PICOS,
a saber:

P (poblacion): cualquier persona diagnostica-
da con el Sindrome de Ehlers-Danlos que reciba
atencion fisioterapéutica.

I (intervencion): proceso de abordaje fisioterapéu-
tico, incluyendo la examinacion, diagnoéstico, pro-
nostico y tratamiento,

C (control): no aplica,

O (outcome=resultados): cualquier resultado que
considere la progresion o regresion de las altera-
ciones musculoesqueléticas de interés,

S (study design=disefio del estudio): Cualquier
estudio que implique la aplicacion de estudios de
caso, metaanalisis, estudios con disefo experi-
mental y estudios con disefio observacional (ca-
sos y controles, estudios de cohorte, estudios
transversales) o ensayos clinicos, como parte de
su diseno de investigacion.

La revision se construyo con base en las especifica-
ciones estipuladas en Preferred Reporting Items for
Systematic Reviews and Meta-Analyses (PRISMA,
por sus siglas en inglés) (9). Acompafiado de esto, se
empled el método para la identificacion de sesgos



Revista Médica de la Escuela de Medicina UCR

sugerido en el Manual Cochrane de Revisiones Siste-
maticas de Intervenciones, aplicandolo en su version
5.1.0, (10).

En lo que respecta a la busqueda e identificacion de los
articulos, dicho proceso se realizo a través de las bases
de datos: Annals of Human Biology, OVID, PEDRo
(Physiotherapy Evidence Database), Science Direct,
EBSCO Host, Journal of Applied Physiology, LI-
LACS (Latin American and Caribbean Health Scien-
ces Literature), SCiIELO (Scientific Electronic Library
Online), Cochrane Library y Clinical Key.

Ademas, el proceso de busqueda se realizd en tres
idiomas: espafiol, inglés y portugués, bajo los siguien-
tes términos segun los Descriptores en Ciencias de la
Salud (DeCS) y el Encabezado de Materias Médicas
(Medical Subject Headings; MeSH):

* En espafiol: Fisioterapia, Terapia Fisica (espe-
cialidad), Sindrome de Ehlers-Danlos, Examen
fisico, diagnostico, terapéutica.

* En inglés: Physical Therapy Specialty, Physical
Therapy (Specialty), Ehlers-Danlos Syndrome,
physical examination, diagnosis, therapeutics.

* En portugués: Fisioterapia, Sindrome de
Ehlers-Danlos, exame fisico, diagndstico, tera-
péutica.

Considerando los descriptores sefialados, la estrate-

gia de busqueda fue la siguiente: [ Fisioterapia " OR

“Terapia fisica” (especialidad) “AND ‘Sindrome de

Ehlers-Danlos"AND ‘Examen fisico"OR "Diagnosti-

co”OR Terapéutica’]. Cabe indicar que esta estrategia

de busqueda también se realizo en los otros idiomas
segun los descriptores correspondientes.

De igual manera, se establecieron criterios de elegi-
bilidad para los articulos. Como criterios de inclusion
se establecieron: Articulos cientificos escritos en espa-
fiol, inglés o portugués, disponibles en texto comple-
to y publicados desde el afio 2010 hasta el afio 2020,
cuyos contenidos discutiesen el abordaje fisioterapéu-
tico del SED o tematicas relacionadas. Ademas, arti-
culos cuya poblacion fuese alguno de los subtipos de
SED de interés para la revision; y finalmente, articulos
que emplearan metodologias tales como: estudios de
caso, metaanalisis, estudios con disefio experimental,
estudios con disefio observacional (casos y controles,
estudios de cohorte, estudios transversales) y ensayos
clinicos.

Por otra parte, como criterios de exclusion se estable-
cieron: articulos cientificos donde no se discutiera
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0 no se tomaran en cuenta los antecedentes patoldgi-
cos asociados al subtipo de SED estudiado en parti-
cular, aquellos que no contaban con el aval de algin
comité de bioética y articulos cientificos en los cuales
los procedimientos médicos o fisioterapéuticos impli-
caran el uso de medicina alternativa con poca o nula
evidencia.

El proceso de busqueda y seleccion de los articulos
se llevo a cabo a través de cinco fases: busqueda de
articulos en las bases de datos, lectura del titulo, re-
vision del nimero DOI, lectura del resumen y lectura
completa de cada uno de los articulos seleccionados.

Para considerar el nivel de evidencia y grado de re-
comendacion de los estudios seleccionados, se em-
plearon los criterios emitidos por el Scottish Interco-
llegiate Guidelines Network (SIGN, por sus siglas en
inglés), mostrados en la Tabla No 1. Una vez finaliza-
da la seleccion de los articulos, se procedid a analizar
los criterios presentes en cada uno de los materiales;
y a partir de ello asignarle la calificacion del nivel de
evidencia. A partir de dicha identificacion, se procedio

a clasificar los articulos (Ver Tabla No. 1 y Tabla No.

2).

)Tabla No. 1. Clasificacion de los niveles de la calidad de la
evidencia segiin método SIGN (15).

Niveles de la calidad de la evidencia segiin SIGN

1++. Metaanalisis de alta calidad, RS de EC o EC de alta
calidad con muy poco riesgo de sesgo.

1+. Metaanalisis bien realizados, RS de EC o EC bien
realizados con poco riesgo de sesgos.

2++, RS de alta calidad de estudios de cohortes o de
casos y controles. Estudios de cohortes o de casos y
controles con bajo riesgo de sesgo y con alta
probabilidad de establecer una relacion causal.

2+, Estudios de cohortes o de casos y controles bien
realizados con bajo riesgo de sesgo y con una moderada
probabilidad de establecer una relacién causal.

2-. Estudios de cohortes o de casos y controles con alto
riesgo de sesgo y riesgo significativo de que la relacion
no sea causal.

3. Estudios no analiticos, como informes de casos y
series de casos.

4. Opinion de expertos.

Fuente: Manterola et al., 2014, p. 712
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cluidos, segun SIGN.
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Identificador Grado
Bettini et al. (2018) 1-
Castori (2016) 2+
Celletti et al. (2012) 2+
Celletti et al. (2013) 2+
Clark y Knight (2017) 3
Engelbert et al. (2017) 4
Engelbert y Schepert (2011) 3
Fikree et al. (2013) 3
Hein (2019) 4
latridou et al. (2014) 2+
Kaux et al. (2010) 2-
Krahe et al. (2018) 2++
Liaghat et al. (2020) 1++
Martin (2019) 3
Palmer et al. (2014) 1+
Palmer et al. (2016) 3
Pennetti (2018) 3
Peterson et al. (2018) 1++
Remvig et al. (2010) 1++
Revivo et al. (2019) 2++
Reychler et al. (2019) 1++
Rombaut et al. (2010) 2+
Rombaut et al. (2010) 2+
Ross y Grahame (2011) 4

Scheper et al. (2013) 1+
Scheper et al. (2014) 1++
Simmonds et al. (2016) 3
Smith et al. (2014) 2++
Stern et al. (2017) 2++
Terry et al. (2015) 3
Tinkle y Levy (2019) 3
To y Alexander (2019) 1-
Voermans et al. (2011) 2+

Fuente: Elaboracion propia, 2024.

Con respecto a la validez interna de la revision sis-
tematica, se tomaron en consideracion medidas que
permitieran atenuar la aparicion de errores sistemati-
cos o sesgos, entre ellos el sesgo del idioma, el sesgo
del idioma inglés, el sesgo de publicacion multiple, el
sesgo de publicacion, el sesgo de seleccion, el sesgo
por datos ausentes o de mala calidad, el sesgo en la
definicion de los criterios de inclusion y el sesgo de
las bases de datos.

Por su parte, para la validez externa, esta se encuentra
relacionada con la rigurosidad del proceso metodo-
logico que se ejecutd, razon por la cual se describen
con detalle las acciones ejecutadas durante la inves-
tigacion, de manera que, si se realiza nuevamente la
busqueda bibliografica, podrian obtenerse los mismos
resultados.

Cabe indicar que en la presente investigacion no se
interactué directamente con personas con diagnosti-
co de SED, por lo tanto, no existieron implicaciones
bioéticas involucradas. No obstante, al tratarse de una
revision sistematica, se respetaron los derechos de
autoria y debida citacion para los articulos cientificos
correspondientes.

PRESENTACION DE RESULTADOS

En cuanto al proceso de busqueda y seleccion de los
articulos de interés, se llevaron a cabo cinco fases (Ver
Figura No. 1) y se obtuvieron finalmente un total de
33 articulos.
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1206 articulos identificados en las

bases de datos seleccionadas
=1

v

906 articulos luego de seleccién por lectura
de titulo

A 4

570 articulos seleccionados después
de eliminar duplicados

139 articulos
seleccionados
después de lectura
de resumen

41 articulos
excluidos

A 4

55 articulos
excluidos por no
cumplir criterios

de elegibilidad

33 articulos
seleccionados por
lectura completa

Figura No. 1. Diagrama con los resultados
obtenidos en las fases de seleccion de articulos.
Fuente: Elaboracion propia, 2021

GENERALIDADES DE LOS ESTUDIOS

A partir de lo anterior, y en consideracion con los
datos obtenidos de cada estudio, puede destacarse la
duracion promedio de las intervenciones fisioterapéu-
ticas empleadas segiin aquellos abordajes ofrecidos
(Ver Gréfico No. 1).
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Grifico No. 1 Duracion (en meses) de los estudios reportados
en los articulos cientificos seleccionados.

Fuente: Elaboracion propia, 2023.
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Debe considerarse que el grafico 1 sélo toma en cuen-
ta aquellos estudios donde se contd con la participa-
cion continua de la poblacion obtenida.

EXAMINACION

A lo largo de los articulos cientificos consultados,
destaca que las fases de examinacion, como parte del
abordaje fisioterapéutico que se le brinda a la pobla-
cion diagnosticada con SED, presentan una serie de
similitudes entre si, basado en el razonamiento cli-
nico y conocimientos acerca de la fisiopatologia del
SED (Ver Tabla No. 3).

Tabla No. 3. Semejanzas en la fase de examinacion fi-
sioterapéutica para personas diagnosticadas con SED
e instrumentos de recoleccion de datos comunmente

utilizados.

Semejanzas encontradas entre articulos
cientificos para la fase de examinacion
fisioterapéutica

Instrumentos de recoleccién de datos
cominmente utilizados

Se busca la extraccién de la informacion, no solo por
medio de la evaluacion clinica y las técnicas asociadas,
sino que se busca informacién también por medio del
didlogo, conociendo las vivencias, experiencias,
capacidades y limitaciones de la persona evaluada. Se
busca conocer las actividades de la vida diaria
realizadas por la persona y la manera en la que las
realiza. Hay un interés por conocer el contexto de la
persona.

Se realizan evaluaciones en torno a la fuerza muscular
de la persona, la fatiga, la presencia o no de dolor de
cualquier indole, evaluaciones neuroldgicas para el
componente motor y sensitivo y se evalian

potenciales lesiones de los tejidos blandos.

o Historia clinica.

o Antecedentes patologicos personales y

familiares.

o Escala de Daniels modificada.

o Escala Visual Analdgica del dolor.

o Escala de Borg.

o Pruebas de Brighton.

o Puntaje de Beighton.

o Evaluacion de reflejos osteotendinosos.

o Pruebas de diagndstico para la evaluacion

de tejidos blandos.

Se busca considerar las afectaciones a otros sistemas
del cuerpo humano, con un énfasis particular en el

sistema gastrointestinal y cardiovascular.

No aplica.

Se realizan evaluaciones en torno al equilibrio estatico
y dinimico de la persona, ademds de evaluar la
presencia de luxaciones o subluxaciones articulares,

asi como de la hipermovilidad articular.

o Pruebas de equilibrio estatico (como la

Prueba de Romberg).

o Pruebas de equilibrio dindmico (como la

Prueba de Marcha en Tandem).

o Evaluacion de rangos de movimiento

articular (por medio de instrumentos

como el gonidmetro).

Existe una consideracion especial por el ambito
psicoldgico de la persona, sobre todo en temas como
la kinesiofobia y la catastrofizacién del movimiento, la
ansiedad y depresion, y los potenciales retrasos en el

desarrollo que el SED puede suponer.

No aplica.

Fuente: Elaboracion propia, 2023.
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Se conoce también de otras alternativas de
tratamientos fisioterapéuticos, tales como el concepto
Maitland que permite identificar alteraciones muscu-
loesqueléticas en los pacientes (11, 12).

DIAGNOSTICO

En el caso particular del diagnostico en el ambito fi-
sioterapéutico para este sindrome, existen diferentes
planteamientos para el mismo, segun la literatura con-
sultada (Ver Grafico No. 2).
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Métodos diagndsticos

Grifico No. 2. Métodos de diagnéstico empleados para las personas con
Sindrome de Ehlers-Danlos segun los articulos cientificos seleccionados.
*LSED: La Sociedad de Ehlers-Danlos. Fuente: Elaboracion propia, 2023.

Los articulos también sefialan otras caracteristicas im-
portantes de considerar en la fase diagndstica, tales
como: dificultad en la propiocepcion, dificultad para
el equilibrio estatico y dindmico, cicatrizacion anor-
mal, artralgia, mialgia y la presencia de puntos gati-
llo miofasciales. Otros articulos también mencionan
la aplicacion de criterios diagnosticos mayores y me-
nores bajo lo que se denomina como la Clasificacién
Internacional del Sindrome de Ehlers-Danlos (13).

Es de destacar, también, los criterios de Brighton jun-
to con el puntaje de Beighton (Ver Tablas No. 4 y 5),
herramientas sugeridas por los articulos que comple-
mentan el diagndstico fisioterapéutico.
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Tabla No. 4. Criterios de Brighton, clasificados por mayores y
menores.

Criterios de Brighton, empleados para el
diagnéstico del SEDh y el Sindrome de
Hipermovilidad Articular (SHA)

Criterios mayores

Puntaje de Beighton 4/9 o mayor (actual o por
historia)

Artralgia en 1-3 articulaciones, o dolor de espalda, o
espondilosis, espondilolisis o espondilolistesis

Criterios menores

Dislocacién de mas de una articulaciéon o en una
articulacién en méas de una ocasién

Tres o més lesiones de tejidos blandos

Habito marfanoide

Estrias cutdneas, piel hiperextensible, delgada;
cicatrizacién anormal

Ptosis o miopia o pliegue palpebral antimongoloide

Prolapso valvular mitral demostrado por
ecocardiografia

Diagnéstico

Dos criterios mayores

Un criterio mayor + al menos dos criterios menores

Al menos 4 criterios menores

Al menos dos criterios menores en caso de pariente
consanguineo de primer grado con diagndstico
inequivoco

Fuente: Villarroel-Abrego, 2019, p. 4

Tabla No. 5. Criterios clinicos aplicados para el Puntaje

de Beighton.

Puntaje de Beighton Puntaje otorgado
Dorsiflexion pasiva del quinto dedo, mayor a 1 punto por mano
90 grados
Aposicion pasiva de los pulgares a la regién 1 punto por pulgar
flexora del antebrazo
Hiperextension del codo mayor a 10 grados 1 punto por codo
Hiperextension de la rodilla mayor a 10 1 punto por rodilla
grados
Con rodillas en extension, lograr una flexion 1 punto

de tronco, de modo que las palmas de las
manos se apoyen totalmente planas al suelo

Fuente: Vil]arroel-Abrego, 2019,p.5
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TRATAMIENTO
De manera similar a como se lograron identificar se-
mejanzas entre los métodos de examinacion y diag-
nostico fisioterapéutico para personas diagnosticadas
con SED, se identificaron semejanzas entre los articu-

los cientificos segin los tratamientos ofrecidos en los
articulos (Ver Tabla No. 6)

Tabla No. 6. Semejanzas en la fase de tratamiento fisioterapéuti-
co para personas diagnosticadas con SED.

Semejanzas encontradas entre articulos cientificos para la fase de tratamiento

fisioterapéutico

Se busca la realizacion de ejercicios de movilizacion articular, de estiramiento y
gjercicios de estabilidad para el niicleo abdomino-pélvico, enfatizando también la
realizacion de estos ejercicios en casa.

Hay un énfasis en la aplicacion de correcciones posturales y ejercicios afines, ademas
de adaptaciones ergondmicas en los ambientes de desarrollo de la persona.

Se busca la realizacidn de ejercicios de fortalecimiento muscular en aquellos grupos
musculares que se encuentren comprometidos, con cargas progresivas. Existe
también un interés en la aplicacion de ejercicios de propiocepcion y coordinacion.

La educacion se muestra como otro método que discurre paralelo al tratamiento,
considerando temdticas como el cuidado de las articulaciones y el manejo de su

seguridad, ademas de la prevencion de lesiones.

Fuente: Elaboracién propia, 2023

Se deben tomar consideraciones durante los tratamien-
tos, tales como los rangos de movimiento articular
empleados, los pesos, fuerzas y esfuerzos realizados,
la aparicion de molestias asociadas al movimiento y la
toma de signos vitales, asegurando asi la realizacion
adecuada de las tareas asignadas.

Considerando que algunos de los sintomas tipicos
desarrollados en el SED, son el déficit de la fuerza
muscular, el déficit del control motor y déficit propio-
ceptivo, se vuelve importante aclarar que el déficit de
la fuerza muscular hace referencia a una incapacidad
de lograr una contraccién muscular efectiva (13). Por
su parte, el déficit de control motor puede entender-
se como la capacidad de poder realizar movimientos
coordinados, precisos y voluntarios (18), lo cual con-
lleva procesos cognitivos y sensoriales de fondo. Asi
mismo, el déficit propioceptivo hace referencia a la
inhabilidad de la persona de ubicar la posicién de los
segmentos corporales en relacion con el espacio.

A pesar de que la debilidad muscular, el déficit de con-
trol motor y el déficit propioceptivo son sintomas
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importantes en el contexto del SED, no se pueden con-
siderar indicadores directos para su diagnostico dife-
rencial, considerando que dichos sintomas también
pueden cursar con otras patologias. Bajo estas consi-
deraciones, los mas comunes suelen ser la debilidad
muscular, un aumento de la flexibilidad y la genera-
cion de luxaciones o subluxaciones.

Las correcciones posturales que los articulos sugieren
realizar, surgen en respuesta a las estrategias que las
personas diagnosticadas con SED adaptan, tales como
las posturas antialgicas. Como consecuencia de dichas
posturas, se asocian alteraciones de la propiocepcion y
coordinacion, tipicas en el SED (13), lo cual se discute
posteriormente.

DISCUSION

Con respecto a la duracién de las intervenciones fisio-
terapéuticas, cabe destacar que la mayoria se realizan
en personas que cursan con los subtipos SEDh, SEDc,
SEDv (SED Vascular) y SEDk (SED Cifoescoliético)
particularmente, ademas de otras personas con diag-
noésticos del Sindrome de Ehlers Danlos y el espectro
hipermovil. En lo referente a las edades de las pobla-
ciones intervenidas, son altamente variadas, contan-
do con poblaciones adultas, adolescentes e infantiles.
Puede destacarse que la mayoria de los estudios com-
prendieron poblaciones con edades entre 18 a 65 afos,
y con un mayor énfasis en la poblacion adulta joven.

Como parte de la intervencion fisioterapéutica, consi-
derando los procesos de examinacion, diagndstico y
tratamiento, estos permiten denotar alteraciones mus-
culoesqueléticas y, con esto, facilitar el analisis bio-
mecanico que le acompaiia (11, 14).

Para la fase de examinacion fisioterapéutica en la po-
blacion diagnosticada con SED en particular, destaca
que la aplicacion de técnicas fisioterapéuticas varia-
das estd fundamentada en el razonamiento clinico (11,
15). De la mano con esto, destacan otras considera-
ciones tales como la toma del historial clinico de la
persona, y los antecedentes patologicos personales y
familiares, lo que facilita poder establecer una posible
correlacion entre la sintomatologia y el diagnostico
(16, 17).

Es de especial atencion la hipermovilidad articular y
la presentacion de luxaciones o subluxaciones articu-
lares como parte de las alteraciones musculoesqueléti-
cas con las que se puede cursar (18). A su vez, es im-
portante destacar que en el caso particular del SEDh,
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debido a que no se cuenta con un marcador genético
especifico, su diagndstico clinico se deriva de la pre-
sentacion fenotipica, sumado al estudio del historial
médico personal y familiar (14).

Para la etapa diagnostica, destacan varias estrategias
por emplear, tales como los criterios de Brighton y la
aplicacion del puntaje de Beighton, ademas de la apli-
cacion del cuestionario de 5 puntos.

En el caso particular de los criterios de Brighton, de la
mano con el puntaje de Beighton, se derivan algunas
consideraciones clinicas, en las cuales, si la persona
acumula 5 puntos o mas con dichos criterios, supone
que la persona padece de SED (Ver tablas No. 4 y No.
5) (24).

Otros articulos hacen uso de criterios mayores y me-
nores bajo lo propuesto en la Clasificacion Internacio-
nal del Sindrome de Ehlers-Danlos (13). Sin embargo,
es posible que la diferencia en la frecuencia del uso de
los criterios de Brighton y Beighton, en comparacién
con el de otros autores (13) puede deberse a que esta
ultima propuesta es relativamente reciente, mientras
que los otros criterios se encuentran mas establecidos,
lo que genera que sean mds comunmente utilizados.
No obstante lo anterior, los cuatro signos mas comu-
nes con los que cursa el SED de manera general son:
hiperextensibilidad de la piel y cambios en su consis-
tencia, cicatrizacion atrdfica y la formacion de hema-
tomas (15).

Pueden destacarse otros estudios relevantes en cuanto
al SED puesto que, en cooperacion con La Sociedad
de Ehlers-Danlos, se propone una nueva nomenclatu-
ra para los subtipos del sindrome, ademas de agregar
nuevos subtipos (13).

No se conoce sobre la aplicacién de maniobras diag-
nosticas estandarizadas, a pesar de que el empleo de
criterios, tales como los mencionados anteriormente,
se complementan con el andlisis de la movilidad ar-
ticular, la fuerza muscular y el analisis clinico y bio-
mecanico subsecuente. Aun asi, el proceso diagnéstico
puede complicarse si se considera que el SED se ca-
racteriza por ser heterogéneo, por lo que no todas las
personas cursan con una misma presentacion clinica
ni un mismo historial clinico (13).

Por ultimo, en cuanto al tratamiento fisioterapéutico,
en los articulos cientificos, se destaca que suelen em-
plear mas de una modalidad, principalmente el ejerci-
cio terapéutico, el cual se ha argumentado que permite
contrarrestar las alteraciones musculoesqueléticas en
la poblacién que cursa con SED (19, 20, 21).
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Puede destacarse el papel de las ortesis como parte
del abordaje multidisciplinario que se puede brindar.
Asi, se ha evidenciado, de manera empirica, que el
uso de ortesis, acompainado de masajes terapéuticos,
se muestran como eficaces para el tratamiento del do-
lor agudo y crénico (15). Asi, por ejemplo, se conoce
sobre su efectividad ante algunos escenarios especi-
ficos, tales como el escenario escolar y colocados en
mano y mufieca, evidenciando reducciones significa-
tivas del dolor posterior a su remocion (18). Ademas
de poseer un efecto antialgico, se ha sugerido que las
ortesis también pueden brindar un efecto de estabi-
lidad articular, sin embargo, esto debe solo aplicarse
en periodos cortos de tiempo, de modo tal que no se
favorezca la debilidad muscular (18). La literatura, al
momento de realizar la busqueda, no describe perio-
dos de tiempo especificos para las ortesis como parte
del tratamiento.

Entre otras modalidades de tratamiento terapéutico
sefialadas por la literatura, destaca: a) el ejercicio te-
rapéutico como tal, buscando un aumento de la fuer-
za muscular, aplicando ejercicios con contracciones
musculares excéntricas submaximas a bajas velocida-
des; b) educacion de rangos 6ptimos de movimiento
articular, de la mano con un favorecimiento de la ac-
tividad fisica en si; c) se recomienda iniciar el trata-
miento con el manejo del dolor, para poder progre-
sar al restablecimiento de la movilidad articular (19);
d) el ejercicio terapéutico puede complementarse con
la electroestimulacion de grupos musculares especifi-
cos; ¢) destacan también ejercicios de propiocepcion,
empleando el uso de superficies inestables, por ejem-
plo. A su vez, se recomienda que los ejercicios sean de
cadena cinética cerrada, acompafiado de estiramientos
musculares controlados y favoreciendo la activacion
de grupos musculares debilitados e inhibidos. En el
caso particular del déficit propioceptivo y de coordi-
nacion en la poblacion diagnosticada con SED, los
ejercicios deben combinarse con correcciones postu-
rales, particulares a cada persona atendida, evitando el
desarrollo de posturas antidlgicas a largo plazo.

Una de las caracteristicas en el abordaje general de la
poblacion con SED como parte del sistema de salud,
es que se suele pasar por un proceso extenso de diag-
nodstico y tratamiento, donde usualmente se conside-
ran Unicamente los sintomas individuales, mas que el
sindrome como una unidad (22).

En la literatura consultada, y para poder brindar una
evaluacion completa, se sugiere la conformacion
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de equipos multidisciplinarios para la atencion de per-
sonas diagnosticadas con SED.

El diagnostico del SED se realiza a partir de la identi-
ficacion de signos y sintomas de diferentes sistemas,
bajo los cuales la fisioterapia se enfoca principalmen-
te en la evaluacion del sistema musculoesquelético
(23,24). Es importante sehalar que la examinacion de
la persona que esta siendo atendida, idealmente, de-
bera complementarse con otras técnicas fisioterapéu-
ticas, tales como la goniometria, el examen manual
muscular, pruebas y maniobras diagnosticas, estudio
del equilibrio estatico y dinamico, andlisis de la mar-
cha, examen postural y el analisis biomecanico.

CONCLUSION

Entre los métodos de examinacion empleados en per-
sonas diagnosticadas con el sindrome de Ehlers-Dan-
los, se destaca la importancia del didlogo con la perso-
na atendida, con el fin de conocer sus caracteristicas,
necesidades y contexto de desarrollo; asi como la eva-
luacion de la fuerza muscular, la presencia de dolor y
fatiga, los déficits neuroldgicos, el equilibrio estatico
y dindmico y la presencia de kinesiofobia.

En el diagnostico no solo se deben considerar
aquellos procesos fundamentales para el abordaje ta-
les como la aplicacion de la anamnesis y la obtencion
de informacion bésica de la persona, evaluacion de la
hipermovilidad articular, sino que se debe profundizar
en la sintomatologia presentada por la persona y co-
rrelacionarla con la presentacion clinica segln sea el
caso, es decir, considerar las bases tedricas del SED y
las implicaciones que tiene en los diferentes sistemas
y 6rganos del cuerpo, tales como el musculoesqueléti-
co, para facilitar la adecuada evolucion de la persona,
o bien, impedir o minimizar sus molestias. De manera
complementaria se pueden usar los criterios de Brigh-
ton, el puntaje de Beighton, lo criterios de Villefran-
che; y los criterios de la Sociedad de Ehlers-Danlos,
asi como la realizacién de pruebas genéticas.

Entre los métodos de tratamiento empleados en la
poblacion en estudio se destacan ejercicios de movili-
zacion articular y de estiramiento, ejercicios de esta-
bilidad para el nucleo abdomino-pélvico, ademas de la
realizacion de correcciones posturales y adaptaciones
ergondmicas correspondientes, ejercicios de propio-
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cepcidn y coordinacion, ademds de la educacion por
parte del personal profesional discutiendo tematicas
como el cuidado de las articulaciones y la prevencion
de lesiones, y los beneficios del ejercicio. El desarro-
llo de la kinesiofobia debe tener una consideracion
especial, ya que es necesario brindarle seguridad a la
persona en la realizacion de actividades de la vida dia-
ria y ejercicio, disminuyendo asi la catastrofizacion de
lesiones musculoesqueléticas y la sensacion de vulne-
rabilidad percibida.

Las lesiones musculoesqueléticas deben ser conside-
radas como parte de la examinacion y abordaje fisio-
terapéutico que se le brinda a la persona, asi como los
cuidados pertinentes en fases posteriores como el tra-
tamiento, ademas de las adaptaciones requeridas para
las actividades de la vida diaria.

El nivel de evidencia de los articulos seleccionados en
esta revision sistematica de manera general se encuen-
tra entre el nivel bajo y alto, con un grado de recomen-
dacion medio, segun los criterios del Scottish Inter-
collegiate Guidelines Network (SIGN). Si bien no se
cumple con los mas altos estandares segun los grados
de recomendacion, la informacion obtenida puede ser
empleada para su estudio y ser aplicable en areas simi-
lares a la estudiada.
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