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RESOLUCION DIRECTORAL
Lima, 0 de Jum/d de 2021

Visto, el expediente con Registro DG-N°6030 - 2021, gue contiene el
Memorando N° 298-DEIDAEMNA-INSN-2021, con el cual se hace llegar la Guia
Técnica: “GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DF
HIPERMOVILIDAD ARTICULAR”, Elaborada por el Servicio de Reumatologia;

CONSIDERANDO:

Que, los numerales II y VI del Titulo Preliminar de la Ley N° 26842, Ley
General de Salud, establecen que la proteccion de la salud es de interés publico v
por tanto es responsabilidad del Estado regularla, vigilarla y promoverla;

Que, los literales ¢) y d) del Articulo 12° del Reglamento de Organizacion y
Funciones del Instituto Nacional de Salud del Nifo, aprobado por Resolucion
Ministerial N° 083-2010/MINSA, contemplan dentro de sus funciones el implementar
las normas, estrategias, metodologias e instrumentos de la calidad para la
implementacién del Sistema de Gestion de la Calidad, y asesorar en la formulacidn
de normas, gujas de atencion y procedimientos de atencidn al paciente;

Que, con Memorando N° 298-DEIDAEMNA-INSN-2021, el director Ejecutivo de
-Havestigacion, Docencia'y Atencion en Medicina del Nifio y del Adolescente remite a
la Oficinasde- Gestion de la Calidad la “GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y
TRATAMIENTO DE HIPERMOVILIDAD ARTICULAR”, elaborada por el Servicio de
Reumatologia del Instituto Nacional de Salud del Nifio;

Que, con Memorando N° 533-2021-DG/INSN, de fecha 21 de mayo de 2021,
la Direccion General aprueba la “GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y
- TRATAMIENTO DE HIPERMOVILIDAD ARTICULAR”, elaborada por el Servicio de
Reumatologia; y autoriza la elaboracion de la resolucion correspondiente;

Con la opinion favorable de la Direccion Ejecutiva de Investigacion, Docencia vy
Atencion en Medicina del Nino y del Adolescente, el Departamento de Investigacion,
Docencia y Atencion de Medicina Pediatrica y la Oficina de Gestion de la Calidad del
Instituto Nacional de Salud del Nifo, v;

6 De conformidad con lo dispuesto en la Ley N° 26842, Ley General de Salud, vy
el Reglamento de Organizacion y Funciones del Instituto Nacional de Salud del Nifo,
aprobado con Resoluciéon Ministerial N° 083-2010/MINSA;
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Articulo Primero. - Aprobar la "GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y

a% ‘ TRATAMIENTO DE HIPERMOVILIDAD ARTICULAR”, que consta de (19) folios,
%‘:‘g&&gb@: elaborada por el Servicio de Reumatologia del Instituto Nacional de Salud del Nino.
Cional &%

Articulo Segundo. - Encargar a la Oficina de Estadistica e Informatica, la
publicacion de la “GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE-
HIPERMOVILIDAD ARTICULAR"en la pagina web Institucional.

Registrese, Comuniquese y Publiquese.
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GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL SINDROME DE HIPERMOVILIDAD ARTICULAR

I. FINALIDAD
La finalidad de la presente guia es identificar, diagnosticar y dar tratamiento
oportuno a los pacientes con Sindrome de Hiperlaxitud articular o Hipermovilidad

Articular (SHA) en todas las areas del Instituto Nacional de Salud del Nifio —Brefia.

Il. OBJETIVO

Establecer los criterios para el diagndstico, y manejo adecuado de pacientes

pediatricos con SHA.

1. AMBITO DE APLICACION

El ambito de aplicacién de la presente guia es el Instituto Nacional de Salud del

Nifo-Brefia.

IV. NOMBRE DE PROCESO A ESTANDARIZAR

Sindrome de Hiperlaxitud Articular o Hipermovilidad Articular CIE 10 M35.7

V. Consideraciones Generales

5.1 DEFINICION

Hiperlaxitud articular consiste en la mayor amplitud del movimiento de las
articulaciones, debido a una mayor distensibilidad de los ligamentos y las cdpsulas
articulares. Cuando la hiperlaxitud se acompafia de manifestaciones articulares
y/o extrarticulares, constituye el sindrome de hiperlaxitud articular (SHLA) o
sindrome de hipermovilidad articular benigno.

Las articulaciones hiperlaxas son frecuentes en la poblacién general y muchos
individuos con articulaciones hiperlaxas no tienen ninguna dificultad seria.

Este trastorno fue descrito por vez primera en 1957 (Rotés-Querol), al relacionar
la hiperlaxitud con diversos trastornos del aparato locomotor. La frecuencia no
estd bien establecida, pero la mayoria de las personas hiperlaxas no tienen
sintomas por su mayor elasticidad, ya que sélo un 5-10 % sufren algln tipo de
problema. [1]

El conjunto de todas estas enfermedades puede englobarse con el término de

‘_§_i;%dromes de Hiperlaxitud (SHA).



Fan

Sein 48l

GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL SINDROME DE HIPERMOVILIDAD ARTICULAR

1

Tens

4

5.2 ETIOLOGIA

La causa del Sindrome de Hiperlaxitud (SHA) no es del todo conocida, aunque se
han encontrado anomalias de origen genético en las fibras de coldgeno tipo | (el
mas abundante en el cuerpo humano), incremento en la relacién de coldgeno tipo
lit/1, lo cual determinaria fibras de coldgeno mas delgadas con mayor proporcion
de elastina y menor rigidez, especialmente en ligamentos, tendones, misculos,
cartilagos, vasos sanguineos y piel. [2]

La alteracién de estas proteinas hace que esas estructuras sean mas eldsticas de
lo normal y mas frégiles, lo que facilita la aparicion de lesiones con mayor facilidad

tras traumatismos relativamente poco intensos.

5.3 FISIOPATOLOGIA

Debido a la variabilidad clinica de presentacion y a la falta de especificidad de
biomarcadores, los investigadores han sido incapaces de identificar un mecanismo
fisiopatoldgico Unico por el cual los pacientes desarrollan SHA.

El microtrauma repetido puede conducir a una cinética alterada, que, a su vez,
causan sobrecarga en otras articulaciones y mas lesion de tejidos blandos que se
manifiesta como artralgias y dolor musculoesquelético difuso. También han
demostrado efectos mds generalizados en la postura y marcha alteradas. En
estudios que compararon pacientes con SHA se encontré que los pacientes con
SHA tienden a tener disminucion de los movimientos articulares en las
extremidades inferiores, porque requieren una mayor fuerza para mantener el
equilibrio. Sin embargo, sus conclusiones han sido moderadas, otros estudios no
han podido demostrar de manera confiable tales cambios, y una revision

sistematica cuestiond la relevancia clinica de las diferencias en la marcha. [3]

5.4 ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS

La prevalencia del SHA se estima en alrededor del 3%, segiin una encuesta de
2013 de 12.853 participantes en el Reino Unido. Sin embargo, es probable que el
SHA este sub diagnosticado y su prevalencia sea mucho mayor. [3]

Los estudios epidemiologicos sugieren que pacientes de todas las razas y grupos
e edad se ven afectados, aunque es mas frecuente en nifios y adolescentes,

uienes tienden a tener mayor movilidad de las articulaciones, el hallazgo de

feutmatolonia

[
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hiperextensibilidad en multiples articulaciones acompafiando de dolor crénico
musculoesquelético, es mas prevalente.

Entre 10-20% de los individuos exhiben hipermovilidad articular, particularmente
nifios, adolescentes, mujeres, asidticos y africanos occidentales. Un estudio entre
gemelos monocigéticos y dicigéticos femeninos sugirié que se puede encontrar
SHA hasta en 20% de mujeres. Aunque faltan estudios epidemioldgicos a gran
escala, las tasas de SHA en los atletas competitivos pueden ser atin mas altas,
dado las ventajas inherentes de una mayor flexibilidad en deportes como

gimnasia, natacion y atletismo. [4,5]

5.5 Factores de riesgo Asociados

o La causa del Sindromes de Hiperlaxitud (SHA) no es del todo conocida, aunque se
han encontrado anomalias de origen genético en las fibras de coldgeno y otras
proteinas que forman el tejido conectivo, que es el encargado de proporcionar
resistencia y fortaleza a diferentes estructuras de nuestro organismo,
especialmente ligamentos, tendones, musculos, cartilagos, vasos sanguineos y

piel. [2]

Los factores genéticos: Son controvertidos pese a la réapida evolucién de pruebas
genéticas en investigacion y entornos clinicos. La mayoria de los casos no parecen
estar relacionados con ninguna mutacién identificable, aunque algunos estudios
han demostrado patron de herencia autosémico dominante débil con variable
penetrancia. En menos del 10% de los casos, ha sido identificada una mutacion
en el gen TNXB, que codifica la glicoproteina de la matriz extracelular la Tenascina
X. Estos pacientes tienden a tener signos dermatolégicos mds pronunciados, que
incluyen hiperextensibilidad de la piel, piel aterciopelada y fécil apariciéon de
moretones. También se han identificado mutaciones mds raras en algunos
pacientes con SHA, la importancia clinica de las pruebas genéticas hasta el

momento es desconocida. [6]

Medio Ambiente: Ademas de la predisposicion genética, .las teorias actuales
enfatizan los factores medioambientales, la importancia de la sobrecarga
biomecanica localizada y la lesién crénica de tejidos blandos debido a laxitud e

D .. . . . . .
inestabilidad articular. El microtrauma repetido puede conducir a una cinética
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tejidos blandos que se manifiesta como artralgias y dolor musculoesquelético

difuso. También han demostrado efectos mas generalizados en la postura y

marcha alteradas. [7]

VI.CONSIDERACIONES ESPECIFICAS
6.1 CUADRO CLINICO

Signos y Sintomas

Los sintomas frecuentes como los dolores musculares/articulares a menudo se
producen luego de la actividad o durante la noche; con mds frecuencia en las

extremidades inferiores que en las superiores.

La fatiga asociada con caminar distancias cortas y con una reduccién en la
tolerancia al ejercicio y/o dificultades, para asistir en forma continua a la escuela
debido al cansancio. Este sintoma usualmente se relaciona con el nivel de falta de
estado fisico del nifio. La mala calidad del suefio también tiene un impacto en los
niveles de fatiga. La inquietud, dificultades para estar sentados quietos, mala

organizacién del movimiento, etc. [7]

Los dolores de cabeza pueden relacionarse con espasmos musculares en el

musculo trapecio.

Se observa disminucién de la coordinacién, por la mala propiocepciéon que
ocasiona torpeza y una reduccién en el balance corporal. La mala estabilidad del
tronco lleva a dificultades como problemas con la escritura a mano y otros
problemas con el control motor fino. La motricidad fina se encuentra reducida,
especialmente en el funcionamiento del agarre de cosas pequefias. Es
recomendable realizar una evaluacion por un posible trastorno de la coordinacion
del desarrollo si estos sintomas no mejoran al mejorar la fuerza y las habilidades
motoras gruesas, si ademas tienen un impacto importante en las actividades de la
vida diaria y estén significativamente por debajo de lo esperado para la edad

cronoldgica y nivel de inteligencia, [8,9,10]

Sintomas en el tracto urinario y gastrointestinal: Los nifios y jévenes con SHA
pueden tener sintomas gastrointestinales inespecificos, como néuseas, dolor de

estdmago, diarrea y constipacion. La incontinencia fecal y urinaria también puede
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ser una caracteristica de la enfermedad. Sin embargo estos sintomas también son
muy comunes en los nifios en general y podrian no relacionarse con la
hiperlaxitud. El tratamiento de rutina para la constipacién pedidtrica es muy

efectivo con estos sintomas. [12]

Disfuncién autondmica cardiovascular: Los pacientes con SHA pueden describir
sintomas de disfuncién Autondmica cardiovascular, que afecta la frecuencia

cardiaca, la presion arterial y el flujo sanguineo.

Pueden presentar hipotensidon ortostatica, con disminucidon en la presion
sanguinea al ponerse de pie, vértigo y sincope o Intolerancia ortostatica donde los
sintomas aparecen luego de periodos largos de posicién de pie y pueden incluir
fatiga, mareos, hiperventilacién, sudoracion, palidez, ansiedad y acrocianosis.

[13,14]

6.2 DIAGNOSTICO

6.2.1. Criterios de Diagnostico

Se realiza un diagnéstico de SHA cuando un examen fisico muestra un rango de
movimiento excesivo de ciertas articulaciones. Por mas de 30 afios utilizamos el
score de Beighton, que consiste en un conjunto de exploraciones que se van
puntuando y se considera que un paciente tiene SHA si suma mas de 4 puntos en
una escala de 0 a 9. Este score era insuficiente ya que no consideraba las
complicaciones debidas a la fragilidad de los tejidos. Recientemente el diagndstico
se ha facilitado con la aparicion de los criterios de Brighton.
Estos criterios de Brigthon incluyen y amplian el score de Beighton, lo que hace
que el diagnostico sea mas preciso. El SHA puede presentar sintomas de
compromiso de otros tejidos no solo por hiperlaxitud de articulaciones.
Es fundamental conocer estos criterios para hacer un diagndstico adecuado,
primero determinar el score de Beighton y luego proseguir con los criterios de

# Brighton. Ver anexos 1y 2. [15,16]
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6.2.2. Diagndstico Diferencial
El diagnostico diferencial del SHA se hace con sindromes genéticos que presentan
complicaciones como dolor musculoesquelético generalizado y fatiga crénica,
este se basan en gran medida en criterios clinicos. [1] Ver Flujograma.
La hipermovilidad articular se puede encontrar en Sindrome de Ehlers-Danlos
(SED), algunos tipos de osteogénesis Imperfecta (Ol} incluidos los tipos 1y 1V,
sindrome de Marfan y trastornos relacionados, y desordenes hereditarios del
tejido conectivo (DHTC) poco comtin como pseudoxantoma eldstico y sindromes
de cutis laxa. La hipermovilidad también puede ser una caracteristica de una
amplia gama de sindromes de displasia esquelética, p. ej., pseudoacondroplasia y
displasia espondiloepifisaria congénita y del desarrollo sindromes de la infancia

— como el sindrome X frégil.

| Los criterios clinicos se utilizan actualmente para distinguir entre el sindrome de
Marfan, el sindrome de Ehlers-Danlos y las formas mds leves de osteogénesis
Imperfecta. La puntuacién de Beighton, que es la prueba de deteccién de
hipermovilidad articular, se incorpora en los criterios de diagndstico para SHA,
SED, Marfan y Ol. SED (tipo hipermdvil) a menudo se convierte en el diagndstico
"predeterminado” si un nifio hipermovil no cumple los criterios para el
diagnédstico de una de las otras DHTC y por tanto, este es probablemente un
grupo heterogéneo. Se necesita una forma confiable de identificar nifios con
hipermovilidad articular que tienen un alto riesgo de desarrollar complicaciones
musculoesqueléticas para que la educacidon y las intervenciones terapéuticas
pueden dirigirse a este grupo antes de que se vuelvan sintomdticos o sufran
lesiones. También es importante identificar con precisién a los nifios que estdn en
riesgo de sufrir una enfermedad cardiaca o vascular catastréfica como
complicaciones posteriores, por ejemplo, en nifios con SED tipo vascular con
trastornos vasculares como aneurismas y roturas de vasos, oculares (luxacién del

cristalino), piel muy extensible, etc. [15]

6.3 EXAMENES AUXILIARES:
Las pruebas genéticas de laboratorio estan disponibles para algunos de los tipos

mds graves de SED, Ol y sindrome de Marfan, estas generalmente son costosas.
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6.4 MANEIO

En cuanto al dolor y la fatiga, entendemos el dolor como una sefial de un dafio
en el cuerpo, cuando este es el caso, una respuesta razonable al dolor seria
abandonar o evitar la actividad. Sin embargo, en el SHA el dolor es una indicacién
de que el cuerpo no es lo suficientemente fuerte para realizar tareas y de que
necesita fortalecimiento. Esto significa que el joven necesitard involucrase en las
actividades diarias y en el ejercicio, y no participar menos. Similarmente, la fatiga
no necesariamente es una indicaciéon de que es necesario mas descanso. Por el
contrario, puede ser una sefial de que el cuerpo requiere mds entrenamiento,
regulacion de actividades y una mejor higiene del suefio. También es importante
reconocer que los patrones del suefio hormales cambian desde la infancia a la
adolescencia, y luego al entrar a la adultez. Es importante considerar esto al
evaluar los niveles de fatiga y los patrones anormales del suefio. Regular
gradualmente los niveles de actividad y ejercicio es la cura mas efectiva para la
fatiga durante el dia, y a menudo cuando hay un descenso de los niveles de
energia, un bocadillo y una caminata a paso ligero u otro tipo de ejercicio a

menudo vigoriza el cuerpo para continuar con las actividades diarias. [16,17]
6.4.1. Medidas generales y preventivas

El manejo por un equipo multidisciplinario: Dado que muchos pacientes
pedidtricos con SHA pueden presentar una gran variedad de dificultades, pueden
necesitar consultas con varios profesionales diferentes, que deben asegurarse de
estar comunicados entre si, para brindar un programa de tratamiento cohesivo. El
objetivo para los pacientes pedidtricos y sus familiares es que desarrollen las
habilidades y el conocimiento para manejar los sintomas y participar en todas las
actividades. Para tener mayores chances de éxito, los padres, los nifios y
adolescentes deberian involucrarse por completo en un plan de tratamiento. Con
los nifios debe utilizarse un lenguaje apropiado para su edad. Las personas con
SHA se benefician manteniendo una vida saludable de por vida. En esto tienen su
rol una dieta bien balanceada, el ejercicio regular, la participacién completa en la
escuela y las actividades, asi como una buena calidad de suefio. El tratamiento
para el SHA es personalizado, dependiendo de la gravedad de los sintomas y el

impacto en las actividades diarias del paciente. Si es leve con pocos sintomas, es



GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL SINDROME DE HIPERMOVILIDAD ARTICULAR

puede dar como resultado una espiral descendente de falta de condicidn fisica,
dolor y fatiga. Cada persona con SHA se ve afectada de manera diferente y por
ello tiene necesidades variables de tratamiento. También es Gtil establecer
expectativas realistas a lo largo del tratamiento. lLa actividad fisica deberia
fomentarse activamente en todos los jovenes con SHA. Sin embargo, es
extremadamente importante que el nifio esté lo suficientemente en forma para
poder participar en el deporte que desee practicar. Si este no es el caso, el joven
puede necesitar aumentar gradualmente su fortaleza y resistencia, antes de
participar en una nueva actividad. A menudo se puede utilizar un programa
fisioterapéutico para asegurarse de que cada musculo esté haciendo su “trabajo”
en forma eficiente. Hay algunos deportes que necesitardn mas preparacién que
' otros, como los deportes de contacto. Sin embargo, debe tenerse cuidado al
considerar actividades como el salto en cama eldstica y los castillos inflables, ya
que estas actividades producen mucho estrés en las Articulaciones y a menudo
participan de ellas varios nifios al mismo tiempo, lo que puede aumentar el riesgo
de lesiones. Con la preparacion correcta, puede considerarse la posibilidad de
practicar cualquier deporte, aunque durante la infancia a menudo es mejor poder
disfrutar de varios deportes a lo largo de la semana, que centrarse en solo uno.

[1,17]

Aunque carecemos de un tratamiento especifico y resolutivo, existen muchas

formas de ayudar a los pacientes con SHA.
o~ 6.4.2 Terapéutica:

Una vez establecido el diagndstico, se informa al paciente que padece de un
trastorno benigno y no invalidante. Muchos de ellos llevan afios con sus molestias
y tienen la sensacién de no ser “comprendidos” por su médico, e incluso por sus
familiares.
Es necesario confirmar al paciente que no esta afectado por ninguna enfermedad
reumatica grave, ni de reumatismo psicogeno condiciéon que es diagnosticada
frecuentemente. Esta aseveracion es parte fundamental del tratamiento puesto
que muchos pacientes experimentan alivio y aceptan de mejor grado sus
577 “‘E%‘%ﬁ&’g‘{%;@;leﬁias al conocer realmente la naturaleza de su enfermedad. La mayoria ha
\ estado en tratamiento con antiinflamatorios, analgésicos y, en ocasiones, con

asnn ; .
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Muchos de los trastornos que forman parte del SHA son lesiones que aumentan

su ansiedad y frustracion.

Es necesario un compromiso de por vida con el ejercicio para todos los pacientes
con SHA. La fisioterapia puede ayudar a promover esto desde edad temprana,
utilizando ejercicios especificos y alentando actividades que pueden incorporarse
en la vida diaria. Debera evitarse la sobrecarga de las articulaciones {obesidad,
cargar pesos, etc.) que pueda agravar los sintomas y modificar en lo posible el

estilo de vida si no es el idoneo.

Se recomiendan los ejercicios de fortalecimiento y estiramiento muscular, el
ejercicio debe ser muy suave, sin forzar las articulaciones. Los deportes que no
T requieran esfuerzos importantes, como la natacidn, son los mas recomendables,
asi como el yoga y otras técnicas de relajacién. Por ultimo, el tratamiento del
componente ansioso y/o depresivo que puede acompafiar a este sindrome,
mediante fdrmacos adecuados en la menor dosis posible, puede ser igualmente

una medida adecuada.

Las ortesis generalmente se evitan, debido al riesgo de pérdida de la condicion
fisica, pero en forma ocasional, una férula para la articulacién metacarpo faldngica
hiperlaxa de la mano con la que se escribe es Util para evitar la hiperextension, y

por ello ayuda con la escritura, reduciendo el dolor y la fatiga. [17,18]

6.4.3. Seguimiento y Prondstico

N

El establecimiento del diagndstico del SHA es importante porque, a diferencia de
muchas otras causas de dolor musculo esquelético cronico, es una condicién no

progresiva y no inflamatoria.

Debido a que la laxitud articular disminuye con la edad, algunos sintomas pueden
atenuarse mds adelante en la vida. Sin embargo, los pacientes con SHA deben
tener en cuenta que hay secuelas, ya que pueden estar predispuestos a
desarrollar una osteoartritis prematura, pero esta asociacion no ha sido

demostrada. En al menos un estudio, se descubrié que la hipermovilidad articular

0 DESALUD, ko €S protectora para la progresion de la osteoartritis radiogréfica de la mano. [19]
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6.5 COMPLICACIONES
Desde el punto de vista del aparato locomotor, en estas enfermedades pueden
aparecer luxaciones recurrentes (en hombros, rétulas y articulacién
temporomandibular), deformidades en columna (cifoescoliosis), disminucion de
la tension muscular (hipotonia muscular), y derrames periddicos en las
articulaciones en relacion con traumatismos gue pueden conducir al desarrolio de
artrosis.
Ademds, pacientes con SHA tienen falta de agudeza propioceptiva. la
propiocepcién es la capacidad de juzgar la posicién de las articulaciones, es
esencial para la estabilizacion articular; por lo tanto, pacientes con SHA puede
estar en mayor riesgo de lesiones articulares, sobretodo en ambas rodillas. Los

/“\ . . . . . s

» pacientes también tienden a tener disminucién de la masa muscular y la fuerza
muscular esto puede ser en parte debido al aumento de Ia laxitud de los
tendones, que no pueden transmitir la potencia producida por los musculos.
Ademds, comenzando en la infancia y la adolescencia temprana, el miedo a
provocar dolor y sufrir lesiones puede conducir a disminucién de los niveles de
actividad fisica, lo que en Uitima instancia conduce a desacondicionamiento e
intolerancia al ejercicio. Este efecto es encontrado incluso en atletas de alto nivel
con SHA. Ademas de estas perturbaciones biomecadnicas, los pacientes con SHA
también tienen alteraciones neuroldgicas que contribuyen a dolor
musculoesquelético difuso. La hiperalgesia generalizada es una queja comun, y se
cree que estd mediado por una sensibilizacién centralizada. No hay estudio

o longitudinal sobre el desarrollo de dolor musculoesquelético crénico de origen
neuroldgico, pero los estudios transversales sugieren que el trauma crénico
reduce el umbral del dolor. Algunos autores especulan que la hiperalgesia puede
servir como un mecanismo compensatorio, en ausencia de mecanismos
funcionales para prevenir la inestabilidad articular, como la propiocepcion.
Alternativamente, la alta prevalencia de dolor crénico en las articulaciones en el
SHA, puede atribuirse en parte al hecho que las personas con dolor crénico tienen
mas probabilidades de ver a los médicos y hacerse las pruebas que las que no
tienen dolor. Los aspectos psicosociales en el SHA estin poco explorados, se

encuentran altas tasas de ansiedad y depresién que se deben al miedo

MINISTERO DF saun  relacionado con dolor, pero no se han realizado estudios especificamente en
PETITUTC NAGIONN DE SALUD DEL D
pacientes con SHA menos aun se entiende la disfuncién autonémica vista en el
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(sindrome de taquicardia ortostatica postural), asi como disfuncién de intestino y
vejiga, debido a las anormalidades del tejido conectivo. Esta condicién hace que
los tejidos sean mas fragiles que lo normal, por lo que son frecuentes
complicaciones de otros érganos (alteraciones de Ia piel, hernias, varices,
hemorroides, prolapso uterino o rectal, prolapso de la vélvula mitral, miopia,

dolor de espalda, etc.). [8,11]

6.6 CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRAREFERENCIA

CRITERIOS DE REFERENCIA:
El SHA es una causa comin de dolor crénico en la poblacién general. El
diagndstico requiere un alto nivel de sospecha clinica y la realizacién de
4 maniobras especificas de exploracién fisica, a menudo pasadas por alto. El
establecimiento de salud al hacer el diagnéstico temprano permitird un manejo y
cuidado mas apropiado, ademds de proporcionar una explicacion a los pacientes
sobre su proceso de enfermedad, los pacientes con SHA también pueden ser
aconsejados sobre formas de proteger sus articulaciones y someterse a
modificacion del estilo de vida para evitar mayores dafios.

Si se requiere evaluacion especializada con el que no se cuente en el

establecimiento de salud se referird a un centro de mayor complejidad.

CONTRAREFERENCIA:
Una vez establecido el diagndstico y sus complicaciones, se deriva al

establecimiento de origen para seguimiento del paciente.
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S.MARFAN

S. EHLERS DANLOS

Evaluacion

Evaluacion
cardiologica
Ecocardiograma

Oftalmolégica

(Re) Considerar

OSTEOGENESIS
- IMPERFECTA

N

Evaluacion de la
salud ésea

o~ diagnéstico
‘ genético de fondo
N e
Revision de la
Y progresién clinica y
evolucién de fenotipo
NINO HIPERMOVIL g;;”ni'g;;rgﬁf
BEIGHTON >=4/9 ©
N
W
Revisar sintomas del
S. Hipermovilidad y
. formular Plan
Ansiedad g
Osteopenia
‘//“\
Incapacidad y \
Fatiga Enisodios d WV Dolor musculoesquelético
pisodios de !
inestabilidad Lesiones de generalizado
articular tejidos
blandos

NISTEFNO DE S
hd‘a*’labifi AACIOMAL D ‘BALUD D%L RO

W NUI? ’A\AL iy
520 RNE
RPN INE em Tein dis l(oun Mmogfa

k 2o ]



GUIA TECNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DEL SINDROME DE HIPERMOVILIDAD ARTICULAR

VII. ANEXOS

ANEXO 1: CRITERIOS DE BRIGHTON PARA EL DIAGNdSTICO DEL SINDROME DE
HIPERLAXITUD ARTICULAR (SHA)

CRITERIOS MAYORES (PRINCIPALES):

-CUATRO O MAS PUNTOS DE LOS CRITERIOS DE BEIGHTQN (SOBRE UN MAXIMO DE 9)
“ARTRALGIAS DURANTE MAS DE 3 MESES EN AL MENOS 4 ARTICULACIONES

CRITERIOS MENORES:

-DE UNO A 3 PUNTOS DE LOS CRITERIOS DE BEIGHTON.

-ARTRALGIAS EN UNA, 2 O 3 'ARTICULACIONES (DURANTE - MAS DE '3 MESES) O

DORSALGIA/LUMBALGIAS  (DURANTE MAS DE 3 MESES) O ESPONDILOSIS O

- ESPONDILOLISTESIS/ LISTESIS.

-LUXACION O SUBLUXACION DE MAS DE UNA ARTICULACION, O DE UNA ARTICULACION MAS
DE UNA VEZ. e e o S e
"TRES O MAS LESIONES PERIARTICULARES O DE TENDOS BLANDOS - (EPICONDILITIS,

TENOSINOVITIS; BURSITIS, ETC.)

-HABITO MARFANOIDE (ALTO, DELGADO, ?RELACIC’)N, ENVERGADURA/ ALTURA,MAYOR DE
1103, RELACION SEGMENTO SUPERIOR/INFERIOR MENOR DE 0.89, ARACNODACTILIA, SIGNO

DE STEINBERG/MURNECA POSITIVO) : : S :
-ANOMALIAS CUTANEAS: ESTRIACIONES, HIPEREXTENSIBILIDAD, PIEL DELGADA, CICATRICES *
PAPIRACEAS =~ el N S ‘
-SIGNOS OCULARES: MIOPIA O HENDIDURA PALPEBRAL ANTIMONGOLICA

-VENAS VARICOSAS O HERNIAS O PROLAPSO UTERING O RECTAL

-PROLAPSO DE LA VALVULA MITRAL (DIAGNOSTICO ECOCARDIOGRAFICO)

El SHA se diagnosticara si se cumplen 2 criterios mayores, o un criterio principal y 2 menores,
6 4 menores. Dos criterios menores serdn suficientes si un familiar de primer grado esta
afecto. El criterio principal 1 y el menor 1, asi como el principal 2 y el menor 2, son
excluyentes. SHA se excluye por la presencia del Sindrome de Marfan o del Sindrome de
Ehlers-Danlos, excepto el Sindrome de Ehlers-Danlos Hipermovilidad, llamado anteriormente
SED tipo I, para la mayoria de autores es lo mismo que SHA.
FUENTE: J Rheumatol 2000; 27: 1777-79.
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ANEXO 2: SCORE DE BEIGHTON

1) Hiperextension de los codos de mds de 109.

2) Tocar en forma pasiva, el antebrazo con el pulgar, teniendo la mufieca en flexién.

3) Extension pasiva de los dedos o extensién del dedo mefiique a més de 909. Este se usa
como prueba inicial o lo que es equivalente, la hiper extensién de los dedos a 902 o0 mas.

4) Hiperextension de las rodillas de 102 o més (genu recurvatum).

5) Tocar el suelo con la palma de las manos al agacharse sin doblar las rodillas. Esto es posible
gracias a la hipermovilidad de las caderas (no de la columna, como podria creerse).

FUENTE: Ann Rheum Dis. 1973; 32: 413-418.
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