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1. AUTOR

Dra. Ericka Batista, Médico especialista en Medicina Fisica y Rehabilitacion.

2. REVISORES
Dr. Carlos Rios, Jefe de Departamento de Medicina, Oficina de Calidad vy
Seguridad del Paciente.

3. DECLARACION DE CONFLICTO DE INTERESES

El autor y los revisores que contribuyeron en la elaboracion y revisidon de este
documento declaran que no existen conflictos de intereses que puedan influir en el
contenido.

4. JUSTIFICACION

El Sindrome de Hipermovilidad Articular es la afeccibn mas comun entre los
trastornos hereditarios del Sistema Conectivo, un grupo de afecciones que
incluyen Sindrome de Hipermovilidad Articular, Sindrome de Ehler Danlos,
Sindrome de Marfan, Osteogénesis Imperfecta y Sindrome de Sticker entre otros.
La Hipermovilidad Articular puede no tener consecuencias clinicas y mas bien
puede ser de ventaja para bailarines, musicos y atletas; sin embargo también
puede estar asociado con un numero de comorbilidades que constituyen las
caracteristicas cardinales de los Desérdenes Hereditarios del Tejido Conectivo.

Las personas no tratadas con sindrome de hipermovilidad articular (SHH) pueden
desarrollar lesiones recurrentes de los tejidos blandos, fatiga, dolor crénico
regional o generalizado, disminucion de la condicion fisica, estados de ansiedad y
trastornos cardiovasculares e intestinales autobnomos, pero la frecuencia de cada
uno de estos problemas entre los pacientes con JHS es incierto. Cuando estan
presentes, estas condiciones pueden tener un gran impacto en las actividades de
la vida diaria y la calidad de vida si no se solucionan.

Un buen programa de rehabilitacion fisica es necesario en estos pacientes tanto
para disminuir el riesgo de lesiones musculoesqueléticas, disminuir el riesgo de
dolor crénico y de ansiedad o limitacion fisica. También se hacen intervenciones
de rehabilitacién en caso de lesiones o complicaciones.
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5. ALCANCE

La poblacibn de este protocolo son todos los pacientes pediatricos con
Hipermovilidad Articularque se encuentran en la consulta externa del Hospital del
Nifio “Dr. José Renan Esquivel”’, que son atendidos por otros colegas pediatras o
especialistas.

6. PROPOSITO

Elaborar una guia de manejo del Sindrome de Hipermovilidad Articular que
permita hacer una evaluacién detallada y objetiva de los pacientes pediatricos que
presenten este diagndstico en el Hospital del Nifio “Dr. José Renan Esquivel”.

7. OBJETIVO GENERAL

Estandarizar el manejo del Sindrome de Hipermovilidad Articular para aclarar
conceptos, conocer los sintomas y saber diferenciarlo del resto de los Trastornos
Hereditarios del Tejido Conectivo.

8. OBJETIVOS ESPECIFICOS
e Reducir el desarrollo de complicaciones del sindrome.
Mejorar la condicion fisica de estos pacientes.
Reducir las lesiones de tejidos blandos
Senfalar los criterios diagndésticos del Sindrome de Hipermovilidad Articular.
Establecer las guias de manejo delSindrome de Hipermovilidad Articular.

9. ANTECEDENTES LOCALES DEL COMPORTAMIENTO DE LA
ENFERMEDAD

Hasta el momento se desconoce porque se pasa por alto el diagnostico o se

confunde con otros Trastornos Hereditarios del tejido conectivo como Ehler Danlos

y en ocasiones con Sindrome de Marfan.

10.NOMBRE DE LA ENFERMEDAD

Cddigo CIE-10:
e M35.7
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11.EPIDEMIOLOGIA

El Sindrome de Hipermovilidad Articular es muy comun en las clinicas de
enfermedades musculoesqueléticas, pero con frecuencia el diagndstico se omite o
no se hace, por lo que la prevalencia actual se desconoce.

El Sindrome de Hipermovilidad Articular es considerado por muchos expertos en
Reumatologia y Genética, indistinguible a la variante mas comun del Sindrome de
Ehler Danlos, tipo Hipermovilidad.

El Sindrome de Hipermovilidad Articular es muy comun en la poblacion general y
afecta aproximadamente un 10 a 20 porciento de los individuos con algun grado ,
y puede estar presente en una sola articulacion o estar generalizada a través del
cuerpo. Es mas comun en nifios y adolescentes, en mujeres, y en asiaticos y
africanos occidentales. Tiende a disminuir con el envejecimiento y tiene fuerte
herencia.

12.DEFINICION:

El Sindrome de Hipermovilidad Articular es uno de los trastornos mas comunes
dentro de los desdrdenes hereditarios del tejido conectivo caracterizado por
Hipermovilidad articular y fragilidad de la piel y tejido conectivo y algunas
caracteristicas comun a otros trastornos hereditarios del tejido conectivo.

Las caracteristicas sistémicas, que incluyen dolor crénico generalizado, fatiga,
disfuncién autonémica y dismotilidad gastrointestinal, a menudo estan presentes
en pacientes con SHH, que exhibe un espectro complejo de signos de sintomas
de diversos grados y combinaciones.

Los pacientes pueden presentar cualquier combinacion de lo siguiente:

A. Las manifestaciones musculoesqueléticas, que estan presentes en
pacientes con SHH, pueden incluir:

a. Dolor agudo recurrente por esguinces articulares y lesiones de
ligamentos y tendones (universalmente presente en JHS).

b. Subluxaciones articulares recurrentes (dislocacion incompleta) o
dislocaciones (comunes en JHS). Las dislocaciones a menudo
surgen de traumas menores. Las articulaciones mas comunmente
afectadas incluyen la articulacion carpo metacarpiana en el pulgar y
el hombro, la cadera y el tobillo. El ligamento rotuliano puede ser tan
flojo como para permitir que la rotula se desplace lateralmente o
medialmente. Con menos frecuencia, algunas personas se dislocan
las articulaciones mediante una pequefia manipulacion.

Aprobado: : Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de Revisado: Dra. Ericka Batista, servicio de
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c. Lesiones debidas a una pobre propiocepcion, que conduce a la
torpeza y la pérdida del equilibrio (presente en la mayoria de los
pacientes con SHH).

d. Caracteristicas del habitus del cuerpo marfanoide (una gama de
desproporciones esqueléticas asociadas con un aumento de la
longitud y una disminucién de la longitud de los huesos largos) , que
son comunes en el SHH, y se observa en el 60 por ciento de los
hombres adultos y el 31 por ciento de las mujeres adultas con JHS,
basado en los datos no publicados del autor.

B. Manifestaciones cutaneas, que generalmente son leves pero estan
presentes en todos los pacientes con SHH y pueden incluir:

a. Piel hiperextensible, cuya textura suele ser suave y sedosa; la piel a
menudo es perceptiblemente delgada y puede ser semitransparente,
con venas y tendones en el dorso de la mano que aparecen como si
se vieran a través del vidrio esmerilado

b. Hematomas faciles

Cicatrices anchas, finas como el papel y a menudo hundidas.
Multiples estrias (estrias atréficas), que generalmente surgen
durante el crecimiento acelerado del adolescente.

oo

C. Manifestaciones  gastrointestinales y  genitourinarias  (incluyendo
ginecologicas) de laxitud del tejido conectivo (50 por ciento de los
pacientes):

a. Hernias, incluida la hernia de hiato con reflujo gastroesofagico.

b. Sintomas intestinales sugestivos de sindrome del intestino irritable
(estrefimiento que se alterna con diarrea, hinchazén, nauseas y
dolor) y saciedad temprana

D. Debilidad del piso pélvico con disfuncién de la vejiga (disuria, urgencia,
frecuencia, urgencia e incontinencia de esfuerzo)

E. Dolor cronico (aproximadamente 60 por ciento), disfuncion autondmica
cardiovascular (aproximadamente 30 por ciento) y otros sintomas:

a. Dolor crénico prolongado y localizado sostenido debido a lesiones y
dolor neuropatico (la mayoria de los pacientes)

b. Fatiga crénica (aproximadamente 90 por ciento)

c. Ansiedad, depresion y fobia (p. Ej., Miedo al movimiento) (15 a 30
por ciento)

d. Palpitaciones, dolor toracico y casi sincope o sincope debido a
taquicardia postural (30 por ciento)
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e. Sintomas ortostaticos, incluidos apagones (cercanos) debido a
hipotensidén postural (30 por ciento)

f. Venas varicosas, que son poco comunes.

g. Anormalidades oculares, como parpados caidos, miopia y una
inclinacién hacia abajo de la fisura palpebral por la cual el canto
lateral es mas bajo que el canto medial.

13. CRITERIOS DIAGNOSTICOS:

El diagnostico del sindrome de hipermovilidad articular (SHH) se realiza
clinicamente, segun el historial médico y el examen fisico, utilizando los criterios
de Brighton 1998 para SHH, que incluye el uso del puntaje de hipermovilidad de
Beighton. Entonces se necesita de los dos criterios mayores, uno mayor y dos
menores, o0 cuatro criterios menores para hacer el diagndéstico.

Ademas de la determinacion de la puntuacion de Beighton basada en el examen,
también se puede sospechar la presencia de JHM generalizada, incluida su
presencia historicamente, en pacientes que responden 'si' a dos 0 mas preguntas
en un simple cuestionario de cinco partes:
¢ Puede ahora (o0 podria) colocar sus manos en el piso sin doblar las rodillas?
«; Puedes ahora (o podrias) doblar tu pulgar para tocar tu antebrazo?
«Cuando era nino, ;divirti6 a sus amigos al deformar su cuerpo en formas
extrafas O podria hacer divisiones?
«Cuando era nifio o adolescente, ¢ se le dislocé el hombro o la rétula en mas
de una ocasion?
« ; Te consideras de doble articulacion?

14. TRATAMIENTOS:

Eltratamiento de los pacientes con SHH debe individualizarse segun los sintomas
del paciente, los hallazgos clinicos y la respuesta a las intervenciones de
tratamiento. Los pacientes deben recibir educacion sobre la naturaleza de la
afeccion, y el manejo del dolor debe emplear un enfoque multidisciplinario.

De manera temprana, es importante educar al paciente sobre su enfermedad y
hacer recomendaciones sobre actividad fisica y deportes adecuados para él, con
el objetivo de disminuir el riesgo de lesiones musculoesqueléticas sobretodo.

Aprobado: : Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de Revisado: Dra. Ericka Batista, servicio de
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Manifestaciones musculoesqueléticas y dolor:

El paciente debe ser evaluado por un médico Fisiatra para realizar los programas
de Fisioterapia y Terapia Ocupacional, ademas de ortésis y otros dispositivos
adaptativos.

El tratamiento del dolor es variado y va a depender de las caracteristicas del dolor
y la edad del paciente. Los tratamientos farmacoldgicos pueden incluir:

e Acetaminofén

e Antiinflamatorios no esteroides

e Relajantes musculares

e Antidepresivos

e Anticonvulsivantes

Manifestaciones asociadas: el paciente debera ser referido al especialista
correspondiente de acuerdo a sus sintomas: Cardiovasculares, Metabdlicas,
Hematoldgicas, disfuncion autonémica, gastrointestinales, disfuncion vesical,

16. CRITERIOS DE REFERENCIA
e Todos los pacientes con Hipermovilidad articular que se encuentran en la
consulta externa del Hospital del Nifio Dr. José Renan Esquivel’, que no
han sido evaluados anteriormente por Medicina Fisica y Rehabilitacién.
e Pacientes con Hipermovilidad Articular referidos por colegas de otras
instituciones donde no tienen al especialista de Medicina Fisica vy
Rehabilitacion.

17. EVOLUCION Y PRONOSTICO:

El prondstico a largo plazo del sindrome de hipermovilidad articular (SHH) no se
ha examinado sistematicamente, pero varias caracteristicas se han asociado con
un prondstico adverso en nuestra experiencia clinica. Estos incluyen dolor en los
movimientos de la columna cervical, particularmente la extension; sintomas
neurologicos, especialmente parestesias graves en las cuatro extremidades
inducidas por el movimiento cervical; y sintomas de disfuncién autonémica, como
mareos, desmayos, pre-sincope o0 sincope, taquicardia o problemas con la
regulacion de la temperatura.

La hipermovilidad articular disminuye con la edad. Esto puede resultar en menos
lesiones. No se han realizado estudios longitudinales que exploren la asociacion
con la osteoartritis de inicio temprano o progresiva.

Aprobado: : Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de Revisado: Dra. Ericka Batista, servicio de




HOSPITAL DEL Nig

HOSPITAL DEL NINO DOCTOR JOSE RENAN ESQUIVEL
Servicio de Fisiatria

Titulo Protocolo de Manejo de la Hipermovilidad articular Edicion: Junio 2020

Elaborado: Dra. Julieta Pérez de Mayo, Especialista en medicina

fisica y rehabilitacion Revision N*: 0

Aprobado: : Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de Revisado: Dra. Ericka Batista, servicio de

Docencia Fisiatria

18. RECOMENDACIONES PARA EL PACIENTE/FAMILIA:

Hay cosas que puede hacer para ayudar con los sintomas y prevenir
lesiones. Usted puede:

eHaga ejercicio, pero tenga cuidado, y deténgase si le duelen las
articulaciones o los musculos.

eEvite los deportes de contacto y otras actividades que puedan danar sus
articulaciones (como correr). Pruebe actividades suaves como nadar en su
lugar.

eTome bafios calientes para ayudar con el dolor en las articulaciones.

eProteja su piel con vendas o almohadillas, especialmente si a menudo se
corta en ciertas areas (como las rodillas o las espinillas).

eEvite masticar chicle y morder alimentos duros, ya que esto puede causar
dolor en la mandibula.

19. MEDIDAS PREVENTIVAS Y DE CONTROL.:
La hipermovilidad articular no puede prevenirse y es una condicion con la que se
nace y que puede mejorar con el envejecimiento en algunos casos.

Es importante educar al paciente y familiar sobre su enfermedad y las posibles
manifestaciones clinicas que pueda tener.

Debemos iculcar la actividad fisca en estos pacientes desde temprana edad y
orientar sobre los deportes que puede o no practicar para disminuir los riesgos de
lesiones musculoesqueléticas, la fatiga y la ansiedad y la depresion.

20. SEGUIMIENTO/CONTROLES:

Debe acudir cada 6 meses a consulta de Medicina Fisica y Rehabilitacion.

En caso de que estemos tratando una lesion musculoesquelética se citara
dependiendo del grado de lesion.

En caso de manejo de dolor crénico sera manejado por Medicina Fisica y
Rehabilitacion y citado para seguimiento cada mes hasta controlarlo. En casos
mas severos sera referido a medicina del dolor para su tratamiento.

CODIGO: PR-19-18 Pdgina 8 de 13
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Puntuacion de Beighton para hipermovilidad articular

HABILIDAD PARA IZQUIERDA DERECHA
Dorsiflexion pasiva de la quinta articulacion | 1 1
metacarpofalangica al menos 90 grados

Oponer el pulgar a la cara volar del antebrazo | 1 1

ipsilateral

Hiperextender el codo al menos 10 grados 1 1
Hiperextender la rodilla al menos 10 grados 1 1

Coloque las manos planas en el piso sin doblar las 1

rodillas

*Se puntua un punto por cada una de las maniobras anteriores. Se puede lograr
un total de nueve puntos, y cuatro o mas puntos se consideran una indicacion de
hipermovilidad articular generalizada,




