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El sindrome de hipermovilidad es descrito
como tal por primera vez en 1967 por Kirk y cols.,
en un grupo de menores y adolescentes con arti-
culaciones extraordinariamente flexibles, que pre-
sentaban alteraciones musculoesqueléticas pato-
I6gicas generadas por la existencia de esta ductili-
dad. Sin embargo, desde la época de Hipdécrates,
en el siglo IV a.C., se describen casos de
hipermovilidad en los escitas, antigua tribu de Ru-
sia famosa por sus destrezas ecuestres (1, 2, 24).

Epidemiologia

Su prevalencia en la poblacion en diversos
estudios es de 5% a 15%, variacion que se explica
porgue es mas frecuente en el sexo femenino, en
asiaticos mas que en africanos negros, siendo es-
tos ultimos mas laxos que los caucasicos. Clara-
mente su prevalencia disminuye con la edad y au-
menta con la actividad fisica (3, 16, 17, 23, 24).

Etiopatogenia

La etiopatogenia se desconoce. Hay una li-
nea de investigacion en curso con interés en estu-
dios de biopsia de piel de mujeres hiperlaxas que
han revelado alteracion en la relacion del colageno
tipo llI/IlI+l. Por otra parte, en la microscopia elec-
tronica hay disminucion de las fibras colagenas
gruesas y aumento de las colagenas finas, de las
fibras elasticas y de la capa reticular. Existe evi-
dencia de algunos cuadros genéticos de herencia
dominante en los cuales lo comun es la alteracion
de la sintesis del colageno |, como son la
osteogénesis imperfecta y el sindrome Ehlers-
Danlos tipo VII. Derivado de esto se podria plan-
tear que son expresiones benignas de mutaciones
genéticas.
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Manifestaciones clinicas

Los pacientes con sindrome de hipermovilidad
presentan una variada gama de problemas
musculoesqueléticos. Anivel articular, las artralgias
espontaneas son lo mas frecuente, especialmente
en miembros inferiores, molestias que se acentian
con las variaciones climaticas o al comienzo del
llamado sindrome premenstrual. Las rodillas de
estos pacientes tienen una mayor predisposicion a
cursar artrosis y condromalasia. Las luxaciones de
rétula, tobillos y hombros son recidivantes, y la
inestabilidad de las articulaciones puede llevar in-
cluso a desarrollar un pie plano. Las articulaciones
metacarpofalangicas y temporomandibular también
son afectadas. A nivel de columna, lumbago,
escoliosis y espondilolistesis son los hallazgos mas
frecuentes. La fragilidad 6sea aumenta la suscep-
tibilidad a fracturas por estrés (1, 4-7, 11, 15, 24).

A nivel extraarticular se encuentra fragilidad
cutanea, equimosis subcutaneas espontaneas,
desarrollo de estrias y varices. La debilidad de la
pared abdominal facilita la presentacion de hernias
en cualquier localizacion. Se ha descrito prolapso
uterino, rectal, y a nivel cardiovascular, prolapso
de la valvula mitral (9, 24). Los tejidos blandos se
comprometen con regularidad, siendo frecuentes
los diagnésticos de: tendinitis, epicondilitis,
capsulitis y fascitis. Con menor frecuencia, a nivel
ocular se confirma miopia y la presencia del plie-
gue mongoloide oblicuo, en un contexto
marfanoide. Curiosamente, a nivel emocional se
ha observado una mayor frecuencia de trastornos
de ansiedad (7-9, 10, 12-14, 17, 24).

Diagnostico

Los estudios radiograficos y los examenes de
laboratorio clinico son normales.

Se han aceptado universalmente los criterios
clinicos de Brighton (10, 12, 24), cuya sensibilidad



y especificidad son del 93%. Se propone una pun-
tuacién que va de cero a nueve puntos, conside-
rando hiperlaxo a aquel que tenga cuatro o mas
puntos (Tabla 1).

Otros criterios considerados son:

Los propuestos por el espafiol Collantes
(1995), que evaluan la movilidad articular en el lado
no dominante mediante las maniobras que se se-
falan en la Tabla 2.

La Sociedad Britanica de Reumatologia, a tra-
vés del grupo GIE (Grupo de Interés Especial en
la Hipermovilidad), en abril de 1998 acordé modifi-
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car los criterios de Brighton, ampliando la evalua-
cion al compromiso extraarticular, como se obser-
va en la Tabla 3.

Se acordd como diagnostico definitivo:

—La existencia de dos criterios mayores
—Uno mayor y dos menores
— Cuatro menores.

Como diagnéstico probable se requieren dos
criterios menores.

Se debe excluir la presencia de Marfan o
Ehlers-Danlos

Tabla 1. CRITERIOS DE BRIGHTON PARA LA HIPERMOVILIDAD ARTICULAR
lzdo. Derecho
1. Dorsiflexion pasiva del 5° metacarpiano a un angulo mayor de 90° 1 1
2. Aposicion pasiva del pulgar hasta contactar con la cara flexora del antebrazo 1 1
3. Hiperextension activa del codo mayor de 10° 1 1
4. Hiperextension pasiva de la rodilla mayor de 10° 1 1
5. Flexién de la columna lumbar con rodillas extendidas hasta tocar con la palma
el suelo 1
Total 9 puntos

Tabla 2. CRITERIOS DE COLLANTES PARA LA HIPERMOVILIDAD ARTICULAR

Aposicion del pulgar al antebrazo

Hiperextension activa del codo mayor de 10°

o~ N PRE

Hiperextension del segundo dedo a un angulo mayor de 90°

Hiperextension pasiva de la rodilla mayor de 10°

Flexion del tronco hasta tocar el suelo con las palmas

S Y S =

Total
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Tabla 3

Criterios mayores

1. Criterio de Brighton puntaje de 4/9 o mayor (antecedente o en curso)

2. Artralgia mayor de tres meses en 4 o mas articulaciones

Criterios menores

1. Criterio de Brighton de 1, 2 0 3/9 (0, 1, 2 o 3 para mayores de 50 afos)

2. Artralgia mayor de tres meses en 1 a 3 articulaciones, dolor lumbar mayor de tres meses,
espondilosis, espondilolisis y/o espondilolistesis

3. Luxacioén/subluxacion en mas de una articulaciéon o en una articulacién en mas de una ocasion

4. Reumatismo de partes blandas en mas de tres localizaciones

5. Aspecto marfanoide (talla, delgadez, relacién altura/talla mayor a 1,03, relacion segmento supe-
rior inferior menor de 0,89, aracnodactilia (+ Steinberg/compromiso de mureca)

6. Piel anormal, estrias, hiperlaxitud, piel delgada y papiracea

7. Signos oculares, miopia, lagrimeo, pliegue mongoloide oblicuo

8. Venas varicosas o hernia o prolapso uterino/rectal

Diagnoéstico diferencial

Debe efectuarse con formas benignas de
enfermedades hereditarias del tejido conectivo que
comparten en comun la hipermovilidad articular.

Tratamiento

Es necesario precisar que no existe un trata-
miento especifico. Por esta razén es fundamental
precisar claramente el diagnoéstico e informar al
paciente que se trata de un cuadro benigno no
invalidante y poner énfasis en la normalidad de los
examenes y radiografias; porque habitualmente el
paciente esta angustiado, ha visto varios medicos
previamente y puede estar utilizando un tratamiento
inadecuado que no alivia su sintomatologia.

Recomendaciones

— Modificar el estilo de vida, indicando una dieta
acorde a las necesidades del paciente, con ac-
tividad fisica suficiente para permitir el fortale-
cimiento de la musculatura y proteccion de las
articulaciones, evitando la sobrecarga de las
mismas.
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— Lesion de tejidos blandos: se trata con férulas,
corticoides de depésito en las minimas dosis,
con la minima frecuencia y apoyo
fisioterapéutico prolongado.

— EIl manejo del dolor requiere antiinflamatorios
no esteroidales en las dosis habituales, por pe-
riodos breves y ocasionalmente asociado al uso
de relajantes musculares.

— ElI compromiso emocional se maneja con
ansioliticos y antidepresivos a dosis habituales.

— No se debe olvidar la profilaxis antibiética en
los pacientes que cursan con prolapso de la
valvula mitral.

Otras enfermedades asociadas con laxitud articu-
lar son:

Acromegalia

Fiebre reumatica aguda
Sindrome Ehlers-Danlos
Deformidad articular familiar
Homocistinuria
Pseudoxantoma elastico
Tabes dorsal



Sindrome de Marfan
Miotonia congénita
Osteogénesis imperfecta
Dislocacion hombro-cadera
Poliomielitis

Artritis reumatoidea
Deformidad de pies

Osteogénesis imperfecta (Ol)

Es la mas frecuente de las enfermedades
6seas congeénitas. Uno de los dos genes del
procolageno tipo | sufre una mutacién genética,
gue afecta a 1/20.000-60.000 recién nacidos vi-
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VOsS, segun registros de poblaciones escocesas,
australianas y norteamericanas. La prevalencia y
gravedad no son influenciadas por el origen étnico.

La clasificacion mas usada es la de Sillence,
gue considera elementos genéticos clinicos y
radiograficos (Tabla 4).

El cuadro clinico se caracteriza por osteopenia
acompafada de escleras intensamente azules; es
el adelgazamiento de la conjuntiva, lo que permite
a la coroides subyacente que se trasluzca. Ya en
los primeros afios de vida traumas minimos o con-
tracciones musculares vigorosas pueden producir
fracturas 6seas que se asocian a alteraciones den-
tarias, caracteristicamente, dientes color ambar o
amarillos por déficit de dentina y del soporte de
esmalte, que sin llegar a las caries se consumen

Tabla 4.

Tipo Herencia genética

Aspectos clinicos

| Autosdmica dominante

[l Autosémica dominante o recesiva

1l Autosémica dominante o recesiva

IV Autosdmica dominante

Compromiso leve

Fragilidad 6sea leve a moderada

Esclerdticas azules, talla baja, delgados

Tipo 1A, ausencia de dentinogénesis imperfecta
Tipo 2B, presencia de dentinogénesis imperfecta

Muerte perinatal, salvo recesivo

Tejido conectivo muy fragil, fracturas en utero
multiples, retardo del crecimiento intrauterino,
craneo largo, huesos largos blandos y curvados

Deformidades graves, severa osteoporosis y
fragilidad désea, fracturas intrauterinas, que
sanan con deformidad y pérdida del eje,
macrocefalia, facies triangular, escleras
grises o azules, baja estatura, escoliosis,
con frecuencia no puede caminar

Gravedad moderada

Fragilidad esquelética y osteoporosis mas grave
gue latipo I, pérdida de los ejes, escleras nor-
males o grisaceas, estatura media, hiperlaxitud
articular moderada tipo IVA, dentinogénesis im-
perfecta ausente,

tipo IVB, dentinogénesis imperfecta presente
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hasta el reborde alveolar con cierre del conducto
alveolar en ausencia de dolor, afectando de prefe-
rencia a los incisivos inferiores. También puede
sospecharse en pacientes con fragilidad ésea y
sordera, que repiten esta dupla sintomatica en otros
miembros de la familia. La sordera es frecuente
en la segunda década de la vida. Se atribuye al
componente cartilaginoso de futuras areas 6seas
del oido medio que son afectadas durante el em-
barazo. Los adultos tienen extremidades inferio-
res cortas por pérdida de los ejes, secuela de las
frecuentes fracturas diafisiarias que sufren. La
xifoescoliosis en sus grados mas severos puede
complicarse con cor pulmonar que puede
sobreinfectarse. A nivel facial el aspecto triangular
puede explicarse por un craneo prominente, fren-
te abombada, orejas por fuera y de implante bajo.
La laxitud articular puede acompanarse de prolap-
so mitral e insuficiencia aértica (18, 19, 23).

Los elementos radiograficos que orientan al
diagnostico se resumen en el aspecto de callampa
moteada del craneo en laimagen lateral, dado por
los huesos wornianos. En los huesos largos, las
corticales estan adelgazadas, las epifisis son an-
chas y el fémur se ve como cayado de pastor, en
las vértebras el aspecto de reloj de arena se debe
ala compresion del nucleo pulposo sobre los cuer-
pos blandos vertebrales.

El diagnostico se efectia por ecografia pre-
natal desde la 16 semanas de gestacion. También,
por biopsia de las vellosidades coridnicas entre las
8 a 12 semanas de gestacion, a través del estudio
de ADN de éstas. O de la evidencia de cadenas
proalfa anormales.

Tratamiento: no hay un manejo especifico. La
gran preocupacion es el manejo precoz de las frac-
turas. Hay estudios que han probado hormona de
crecimiento en nifos, para evitar la pérdida 6sea
acelerada.

Sindrome de Marfan

El defecto esta localizado en el cromosoma
15, afectando al gen FBN 1 para la fibrillina, que
cumple funciones de ensamblaje en la matriz
extracelular asociado a elastinay como componen-
te de las microfibrillas. Afecta a todas las razas,
sin distincion de sexo, con una frecuencia de 1/
10.000.

El cuadro clinico caracteristico compromete
el esqueleto, el sistema cardiovascular, el ocular,
la piel y al saco dural con una dilatacion
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asintomatica. Los pacientes son muy altos, con una
relacion mayor al doble de lo normal entre el seg-
mento superior y el inferior (cabeza-sinfisis
pubiana-suelo), lo que explica que la braza sea
superior a la talla. Otros signos son: aranodactilia
(dedos muy largos) y dolicostenomelia (extremi-
dades largas y delgadas). Los signos de
Walkermurdoch (sobreposicién del pulgar con el
mefique al tomar la mufieca con la otra mano) y el
de Steinberg (el pulgar apoyado a traveés de la pal-
ma de la mano sobrepasa el borde cubital de ésta)
son caracteristicos. La hiperlaxitud articular,
escoliosis mayor de 20°, xifosisy pie plano, péctum
carinatum o excavatum por crecimiento costal,
paladar ojival con apifianamiento dental, deterio-
ran la calidad de vida. La causa de muerte son las
complicaciones cardiovasculares (90%), tales
como diseccion, rotura e insuficiencia crénica de
la aorta con falla cardiaca congestiva. La lesion del
ligamento suspensorio del cristalino produce luxa-
cion; en el 50% de los casos es superior y bilateral.
Otros dafos oculares son miopia, glaucomay des-
prendimiento de retina. A nivel respiratorio puede
encontrarse neumotérax espontaneo por ruptura
de bulas. A nivel cutaneo las estrias estan presen-
tes en dos de cada tres pacientes; la piel es
hiperextensible, pero no es fragil.

Al evaluar a estos pacientes no se debe olvi-
dar solicitar estudio oftalmolégico con lampara de
hendidura y ecocardiografia.

No existe un tratamiento especifico. Se debe
recomendar evitar toda actividad fisica violenta,
especialmente los deportes de contacto. Evalua-
cion dos veces por afio por ortopedista. La
escoliosis se maneja con corseé y fisioterapia hasta
los 50°; sobre este grado de escoliosis, la indica-
ciodn es quirurgica (19-21, 23).

Homocistinuria

Es una enfermedad hereditaria del meta-
bolismo de los aminoacidos, que afecta a 1/
60.000-300.000 nacidos vivos. De las siete alte-
raciones enzimaticas que la pueden producir,
la mas frecuente es por hipoactividad de la
cistationina beta sintetasa, que transforma la
metionina a cisteina.

El cuadro clinico se caracteriza por alteracio-
nes del aparato locomotor: talla alta con extremi-
dades largas, xifoescoliosis, péctum excavatum,
hamero en varo, grandes nucleos de osificacion
del carpo, calcificaciones focales multiples de tipo
espicular, osteopenia presente en mas de la mitad



de los pacientes. El dafio ocular es la luxacion
inferointerna del cristalino (80%), glaucoma y dis-
minucién de la agudeza visual. Las canas apare-
cen con precocidad, la facies es rubicunda. Mas
del 50% de los pacientes tiene retraso mental, con-
ductas obsesivas 0 esquizoides y un porcentaje
mucho menor puede hacer convulsiones.

La causa de muerte son las complicaciones
vasculares: trombosis coronarias, renales, cerebra-

Sindrome de Hipermovilidad Articular

El diagndstico se confirma con niveles de
metioninay homocisteina en plasmay orina. El tra-
tamiento esta dirigido a la dieta. Ella debe tener un
aporte escaso de metioninay deben agregarse 100
a 500 mg de piridoxina y aspirina en dosis
profilactica (23).

Ehlers-Danlos

les. Uno de cada cuatro enfermos

de los 30 anos.

fallece antes

En esta patologia hereditaria del tejido
conectivo se han descrito once formas de presen-

Tabla 5
Tipo Herencia Clinica
| Gravis Autosémica Piel suave, aterciopelada, hiperextensible, equimosis
dominante Laxitud articular
Il Mitis Autosémica Similar al tipo I, pero menos grave
dominante
Il Laxitud Autosémica Piel suave, sin cicatrices, gran laxitud de grandes
familiar dominante y pequefas articulaciones.
IV Arterial Autosémica Piel delgada y traslucida con venas visibles, equimosis
dominante Rotura arterial y uterina
V Ligadoa X Ligada a X Similar al tipo Il
recesiva
VI Ocular Piel suave, aterciopelada, hiperextensible
Articulaciones laxas, escoliosis
Fragilidad ocular y queratocono
Vil AyB Autosémica Luxacion congénita de cadera, laxitud articular, piel suave
Artrocalasia dominante Cicatrizacion normal
Multiple congénito
Vil C Autosémica Piel muy suave y fragil,
Dermatoparaxis  recesiva equimosis, laxitud articular
VIl Periodontal Autosémica Periodontitis generalizada,
dominante piel similar al tipo Il
IX Ligada a X Piel suave, laxa, extensible
recesiva Diverticulos y rotura vesical
Brazos cortos, limitacion de la pronosupinacion, astas
occipitales
X Defecto de Autosémica Similar al tipo Il
fibronectina recesiva
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tacion que comprometen al colageno tipo |y I,
fibronectina, déficit enzimaticos o anormalidades
del metabolismo del cobre. Todas ellas caracteri-
zadas clinicamente por laxitud articular y compro-
miso cutaneo (Tabla 5). Por el compromiso de
hiperlaxitud ligamentosa nos concentraremos en
la forma de presentacion de herencia dominante
tipo VII, la cual puede sospecharse en el recién
nacido por la laxitud ligamentosa exagerada, que
puede evidenciarse a través de una luxacion con-
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