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RESUMEN

Introduccién: El Sindrome Ehlers-Danlos hipermévil (SEDh) es un trastorno
hereditario del tejido conectivo que se caracteriza por hipermovilidad articular
generalizada, complicaciones musculo esqueléticas, antecedentes familiares y
manifestaciones sistémicas. Por ello, las intervenciones con ejercicios
propioceptivos, de estabilidad articular y de fortalecimiento muscular aportan
métodos que favorecen al tratamiento. Objetivo: Describir las intervenciones
fisioterapéuticas efectivas para niflos y adolescentes con sindrome de
hipermovilidad articular o sindrome de Ehlers-Danlos hipermovil (tipo III).
Metodologia: Se realiz6 una revision narrativa, proveniente de las bases de datos
como: Pubmed y Google académico. Los articulos seleccionados en inglés y
espafiol fueron publicaciones del afio 2000 hasta el 2024. En la busqueda se
identificaron los estudios de dos maneras: Primero, registros a través de la base de
datos (Pubmed y Google académico) y segundo por medio de otra via (referencias
de articulos). Estos articulos, fueron tamizados por el titulo, posteriormente
revisados por elegibilidad de texto completo, para finalmente ser incluidos en el
estudio. Descripcion de hallazgos: De 85 documentos identificados, segun los
criterios metodologicos mencionados anteriormente, se incluyeron 20 articulos; que
evidenciaron las intervenciones fisioterapéuticas efectivas como: ejercicios
propioceptivos, ejercicios de estabilidad articular y ejercicios de fortalecimiento.
Las intervenciones indicaron efectos significativos (p=0,02) en la funcién articular
del hombro. Conclusion: Las intervenciones favorecieron significativamente las
funciones articulares del paciente con SEDh, observandose mayor dominio en las
funciones fisicas con un valor p=0,037.

Palabras claves: Nifios, adolescentes, Inestabilidad articular, Sindrome Ehlers-

Danlos, modalidades de fisioterapia.



ABSTRACT
Introduction: Ehlers-Danlos Hypermobile Syndrome (SEDH) is an inherited
disorder of connective tissue characterized by generalized joint hypermobility,
musculoskeletal complications, family history and systemic manifestations.
Therefore, interventions with proprioceptive exercises, joint stability and muscle
strengthening, provide methods that favor treatment. Objective: To describe the
effective physiotherapy interventions for children and adolescents with joint
hypermobility syndrome or Ehlers-Danlos Hypermobile syndrome (Type III).
Methodology: A narrative review was carried out from the databases such as:
PubMed and Google Academics. The selected articles in English and Spanish were
publications from 2000 to 2024. The search identified the studies in two ways: first,
records through the database (PubMed and Google Academic) and second through
another way (article references). These articles were sifted by the title, subsequently
reviewed by full-text eligibility, to finally be included in the study. Description of
the findings: Out of 85 documents identified, according to the methodological
criteria mentioned above, 20 articles were included; that evidenced effective
physiotherapy interventions such as: proprioceptive exercises, joint stability
exercises and strengthening exercises. The interventions indicated a significant
effect (p=0,02) on shoulder joint function. Conclusion: The interventions
significantly favored the joint functions of the patient with SEDH observing greater

control in physical functions with a value p=0,037.

Keywords: Children, adolescents, joint instability, Ehlers-Danlos syndrome (Type

IIT), physiotherapy modalities.



I. INTRODUCCION
El Sindrome Ehlers-Danlos hipermodvil (SEDh) es un trastorno hereditario del tejido
conectivo que se caracteriza principalmente por hipermovilidad articular
generalizada y complicaciones musculo esqueléticas, entre otros (1,2). E1 SEDh es
el mas comun de los 13 subtipos por su diagnoéstico clinico y se excluye de los otros
12 que necesitan identificar la variante genética causal para su diagnostico (2). A
nivel mundial, la prevalencia del Sindrome Ehlers-Danlos(SED) varia entre

1:5,000-1:20,000 y el SEDh representa el 80-90% de los casos SED (1,3).

El SEDh presenta una variedad de manifestaciones musculo esqueléticas que
afectan el movimiento fisico y actividad cotidiana del nifio (4). En vista de estas
manifestaciones clinicas, la intervencion fisioterapéutica resulta relevante y
justificada para un manejo clinico. En un estudio realizado en nifios, se evidencio
que los ejercicios en rango neutro de rodilla evidenciaron mayor dominio en las
funciones fisicas (p=0,037) (5). Del mismo modo, el entrenamiento muscular

inspiratorio evidencié que la presion inspiratoria nasal mejord en 20% (6).

En ese contexto, la fisioterapia contribuye al manejo adecuado de las deficiencias
que impactan en las funciones de vida diaria. Asi como también de prevenir lesiones
y complicaciones en la edad adulta, con intervenciones efectivas (7). Por esta razon,
se realiza una revision narrativa con el objetivo de describir las intervenciones
fisioterapéuticas efectivas para niflos y adolescentes con sindrome de

hipermovilidad articular o sindrome de Ehlers-Danlos hipermovil (tipo III).



II. OBJETIVOS

Objetivo general:

Describir las intervenciones fisioterapéuticas efectivas para nifios y adolescentes
con sindrome de hipermovilidad articular o sindrome de Ehlers-Danlos hipermoévil

(tipo III).

Objetivos especificos:

1. Describir las manifestaciones clinicas de los nifios y adolescentes con sindrome

de hipermovilidad articular o sindrome de Ehlers-Danlos hipermévil (tipo III).

2. Describir los criterios de diagndstico clinico para el nifio y adolescente con
sindrome de hipermovilidad articular o sindrome de Ehlers-Danlos hipermévil (tipo

IIT) que se benefician del tratamiento fisioterapéutico.



III. CUERPO

CAPITULO I: ESTRATEGIA DE BUSQUEDA

Tipo de estudio y bases de datos utilizadas

El presente trabajo realizO una revision narrativa de la literatura sobre las
intervenciones de fisioterapia en los nifios con sindrome de hipermovilidad articular
o sindrome de Ehlers-Danlos hipermévil (tipo III). Se recopilaron articulos
provenientes de dos bases de datos académicos confiables: PubMed y Google
académico. La busqueda se llevd a cabo el 10 de enero del 2025, donde se
evaluaron, interpretaron y resumieron las evidencias, dando a conocer los vacios

existentes en el campo.

Términos utilizados

La estrategia de busqueda utilizada fue con los términos DeCS: 1. Poblacion:
"Child" AND "Adolescent" 2. Concepto: "Physical Therapy Modalities" 3.
Contexto: (("Joint Instability") OR ("Type III Ehlers-Danlos Syndrome")) como se

muestra en el ANEXO 1.

Férmula de busqueda Todas las formulas de busqueda pueden verse en el

ANEXO 2.

Eleccion de articulos

Para este estudio seleccionamos estudios publicados desde el afio 2000 hasta el
2024, con la finalidad de recopilar informacion reciente de la Ultima década
realizados en nifios y adolescentes con sindrome de hipermovilidad articular o

sindrome de Ehlers-Danlos tipo III. Los idiomas elegidos fueron inglés y espanol.



Los estudios hallados fueron seleccionados a través del gestor de busquedas de

zotero.

Criterios de elegibilidad

Estos articulos se seleccionaron en base a criterios de inclusiéon como: articulos de
revision narrativa o de literatura, de revisiones sistematicas, articulos con ensayos
clinicos aleatorios, articulos de texto completo y de libre acceso, tanto en espafol
como en inglés. Los criterios de exclusion fueron articulos de tesis, cartas al editor,
y documentos que involucren a la poblacion adulta o adulto mayor, articulos con

diagnosticos del sindrome de Mérfan, sindrome de Loeys Dietz.



CAPITULO II. DESCRIPCION DE HALLAZGOS

En la bisqueda se identificaron los estudios de dos maneras: El primer estudio
registrd 73 articulos de la base de datos, de los cuales, 70 estudios fueron extraidos
por titulo, luego 13 estudios fueron elegidos para revision a texto completo y los 13
articulos fueron seleccionados para la extraccion de resultados. El segundo estudio
fueron registros identificados por otra via, identificados por referencia de estudios
incluidos, de los que se encontraron 12 estudios, de los cuales, 10 fueron extraidos
por titulo, luego 7 recuperados a texto completo y los 7 estudios fueron
seleccionados como elegibles para la extraccion de resultados. Finalmente, 20

articulos fueron seleccionados para este estudio. Figura 1

Figura 1. Flujograma del proceso de recopilaciéon de informacion y resultados
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2.1. SINDROME DE HIPERMOVILIDAD ARTICULAR (SHA) O
SINDROME EHLERS-DANLOS HIPERMOVIL (TIPO I1I)

2.1.1. Definicién del Sindrome Ehlers-Danlos hipermévil (SEDh)

La clasificacion internacional del Sindrome Ehlers-Danlos (SED) 2017, reconoce
13 subtipos. Entre ellos, el SEDh tipo III es un trastorno hereditario autosémico
dominante del tejido conectivo del que se desconoce su etiologia genética (1).
Asimismo, el SEDh tipo III es mas frecuente por la presencia de hipermovilidad
articular generalizada que es la superacion de los limites normales del rango de
movimiento articular y puede ser multifactorial con el género (predominio
femenino), la edad, el peso, el entrenamiento, entre otros que influyen en el fenotipo
(1,8).

2.1.2. Manifestaciones clinicas del sindrome Ehlers-Danlos hipermévil (SEDh)

Se han empleado dos sindromes indistinguibles (SHA/SEDh) para describir las
manifestaciones clinicas. El diagnéstico del 2017 del SED combina estas dos
afecciones en el sindrome de Ehlers-Danlos hipermovil (1,9). Ademas, el sindrome
de hipermovilidad articular es conocido también como sindrome de hipermovilidad

o sindrome de hipermovilidad articular benigna (10).

Las manifestaciones del SEDh a nivel sistémico son: piel aterciopelada,
hiperextensibilidad de la piel, estrias, papulas piezogénicas bilaterales del talon,
hernia abdominal o multiple, cicatrizacién atrdfica, prolapso del suelo pélvico,
rectal y /o uterino, apifiamiento dental y paladar alto, aracnodactilia, relacion entre
distancia del brazo y la altura >1,05, prolapso de la valvula mitral, dilatacion de la
raiz adrtica (2). Y las complicaciones musculo-esqueléticas: dolor en 2 o mas

extremidades, dolor cronico >3 meses y luxaciones articulares recurrentes (2).



Las manifestaciones del SHA benigno a nivel musculo-esquelético: alteracion
propioceptiva, esguinces articulares, luxaciones y subluxaciones de hombro y
rodilla, pobre coordinacion de las extremidades superiores como las inferiores,
alteracion de la postura, alteracion de la marcha, genu valgo y pie plano (11). A
largo plazo estas manifestaciones pueden generar restricciones o deficiencias en la
participacion del nifio. Un estudio evidencid limitaciones del 48% en la
participacion deportiva escolar , el 14% presentd dificultad de aprendizaje, 20%

presentaron esguinces articulares y el 10% marcha anormal (12).

2.1.3. Criterios de diagnostico clinico para el sindrome Ehlers-Danlos hipermovil

(SEDh)

En el afio 2017 se presentd la nomenclatura actualizada de la clasificacion
internacional de los sindromes Ehlers-Danlos. Para realizar el diagnostico clinico
del SEDh, se debe cumplir tres criterios: a) hipermovilidad articular generalizada
con un valor >6 puntos sobre 9 segun la escala de Beigthon para nifios y
adolescentes b) presencia minima de dos a mas de las siguientes caracteristicas a
nivel de manifestaciones sistémicas, antecedentes familiares y complicaciones
musculo esqueléticas ¢) Deben cumplirse 3 requisitos de exclusion (2).

Para observar mayor detalle de los criterios, revisar Tabla 1. Se muestra en el
Anexo3.

El primer criterio, es una caracteristica frecuente en el SED. Algunos estudios
cuestionan la validez de la Escala de Beigthon usada como herramienta diagndstica,
debido a su limitada eleccion de articulaciones. Por lo que consideran, que debe
utilizarse como un método de tamizaje inicial, del cual se podria evaluar otras

articulaciones fundamentales como los dedos, tobillos, las caderas y el hombro para



que posteriormente por medio del criterio clinico del evaluador fisico, se identifique
o descarte el diagnostico (13).

Sin embargo, hasta la fecha la escala de Beigthon sigue siendo la herramienta
estandar de evaluacion utilizada para el diagndstico clinico del sindrome de
hipermovilidad articular que benefician el tratamiento terapéutico (14).

El segundo criterio, presenta las manifestaciones sistémicas cuyas caracteristicas se
orientan hacia un abordaje de atencion médica especializado. Mientras que, las
complicaciones musculo esqueléticas del SEDh y las del SHA son manifestaciones
que influyen en las funciones articulares, de movimiento, habilidades fisicas y
desempeiio en la vida diaria del paciente siendo asi el principal enfoque para el
tratamiento fisioterapéutico (15).

Por esta razén, la intervencion fisioterapéutica resulta beneficiosa para el
tratamiento ya que estd orientado a tratar las deficiencias y necesidades fisicas e
individuales de cada paciente, asegurando asi la efectividad del tratamiento.

El tercer criterio, requiere la exclusion de 3 puntos: ausencia de fragilidad inusual
en la piel, otros trastornos hereditarios o adquiridos y otro tipo de diagnostico
alternativos (trastornos neuromusculares, de personalidad y displasias) que al igual
que las manifestaciones sistémicas requiere de la atencion médica por especialistas
como traumatologo, neuropediatra, entre otros (2).

Por lo tanto, de los tres criterios descritos segln la clasificacion internacional del
SED 2017, las manifestaciones musculo esqueléticas son aquellas que deben ser
atendidas por la fisioterapia ya que estd dirigido a mejorar el movimiento y la

condicion fisica del nifio y adolescente con SEDh.



2.2. INTERVENCIONES FISIOTERAPEUTICAS EN NINOS Y
ADOLESCENTES CON SINDROME EHLERS-DANLOS HIPERMOVIL
(SEDh)

Las intervenciones fisioterapéuticas (I.F) analizadas en esta revision narrativa estan
orientadas a describir los siguientes tratamientos terapéuticos: a) L.F. Ejercicios
propioceptivos b) LF. Ejercicios de estabilidad articular y c¢) Ejercicios de
fortalecimiento muscular; las cuales estan orientadas a tratar las deficiencias
musculo esquelética y prevenir complicaciones, con el propoésito de brindar mejores

condiciones fisicas y desempefio social de los nifios y adolescentes con SEDh (16).

A) Ejercicios Propioceptivos:

e Definicién

La propiocepcion es la capacidad que tiene el cuerpo para reconocer el sentido de
la posicion articular y la percepcion del movimiento (desplazamientos) en el
espacio (17). Estudios recientes demostraron que los nifios con SEDh presentan
déficits propioceptivos significativos (P<0,001) de la articulacion de la rodilla en

relacion a los ninos sanos (18).

e Beneficios de la fisioterapia en el movimiento articular
Por lo tanto, un estudio evidencid no haber diferencias en el tratamiento de
ejercicios propioceptivos desde un rango hipermdévil comparado al rango de flexion

temprana de la articulacion de rodilla (p=0.545) y que ambos enfoques demostraron



ser efectivos para un entrenamiento propioceptivo que favorece las tareas en

funciones fisicas del nifio con SEDh (19).

En otro estudio, se observo una disminucion del 36% en dolor medio de rodilla y
del 32% en el dolor maximo de rodilla tras la aplicacion de un programa de
ejercicios individualizados durante ocho semanas (20).

Otros resultados evidenciaron que los ejercicios en el rango hipermovil tienen
mayor efecto en los dominios psicosociales (p=0.009) tales como autoestima,

comportamiento y salud mental en comparacion con los ejercicios de rango neutro.

Por otro lado, los ejercicios en rango neutro evidenciaron mayor dominio en las
funciones fisicas (p=0,037) en comparacién al rango hipermdvil (20). Ademas, la
evidencia sugiere que la integracion de un aprendizaje motor activo (sensorio
motor) previo al entrenamiento propioceptivo optimiza la efectividad del proceso,

aumentando su impacto en un 11% (21).

Estos hallazgos, resaltan la importancia de los ejercicios propioceptivos para nifios

y/o adolescentes con SEDh para favorecer la capacidad propioceptiva en relacion a

la funcion del movimiento articular.

B) Ejercicios de Estabilidad articular

e  Definicion

10



Esta modalidad de tratamiento tiene el objetivo de manejar la estabilidad funcional
y el entrenamiento mediante el control cinético. El control articular se basa en la

activacion de los musculos involucrados y la propiocepcion (22).

e Beneficios de la fisioterapia en el movimiento articular

En una intervencién de 6 semanas, basadas en ejercicios que se centraron en 4 fases:
lera fase: Control de la posicion articular neutra, 2da fase: Entrenamiento del
control dindmico, 3era fase: Control del movimiento y 4ta fase: Elongacion del
musculo especifico. Se evidencié una reduccion del 40% del dolor en nifios segliin

la escala visual analogica (EVA) en relacion al valor inicial (23).

Otro estudio, que abordé ejercicios basados en la estabilidad multidireccional del
hombro, evidencid efectos significativos (p=0,02) en su funcion articular, mediante
el indice de hombro western Ontario (wosi) (24). La evidencia respalda la
importancia de estrategias terapéuticas dirigidas a mejorar el control articular para

optimizar la funcionalidad y el bienestar de los nifios con SEDh.

C) Ejercicios de fortalecimiento muscular

e  Definicién

La alteracion de la propiocepcion articular y la predisposicion a subluxaciones
agudas, llevé a memorizar un patrén motor con movimientos cortos y bruscos,
sustituyendo asi las contracciones musculares precisas y sostenidas necesarias para

la funcion muscular (25).

11



e Beneficios de la fisioterapia en el movimiento articular

Un estudio realizé un entrenamiento muscular de los miembros inferiores, con
duracion de 16 semanas. Evidenciando que no existe diferencia significativa del
ejercicio realizado desde un torque concéntrico o excéntrico (p>0,05) para
favorecer el fortalecimiento muscular. Observandose mejoras en la funcion

muscular y desempefio en actividades sociales (p<0,00) (26).

Un estudio complementario, se enfoc6 en el entrenamiento de musculos
inspiratorios (MIT), con intervalos de 6 por 10 repeticiones y aumento de
resistencia del 60-85% durante 6 semanas de tratamiento. Observandose mejoras
del 20% en la presion inspiratoria nasal. El entrenamiento mejor6d la fuerza
muscular inspiratoria y la capacidad de ejercicio fisico (p=0,036) (6). El hallazgo
evidencia la eficacia del entrenamiento muscular en relaciéon a la capacidad y

funcion fisica del paciente con SEDh.

12



IV. CONCLUSIONES

Esta revision indica que las intervenciones fisioterapéuticas favorecieron
significativamente las funciones articulares del paciente con SEDh, destacando
aquellos ejercicios propioceptivos que incrementaron el dominio de las funciones
de movimiento, los ejercicios de estabilidad mejoraron la funcién articular del
hombro y los ejercicios de fortalecimiento aumentaron la capacidad inspiratoria

nasal y la actividad de los miembros inferiores.

Asimismo, las manifestaciones clinicas del SEDh son: piel aterciopelada,
hiperextensibilidad de la piel, estrias, papulas piezogénicas bilaterales del talon,
hernia abdominal o multiple, cicatrizacién atréfica, prolapso del suelo pélvico,
rectal y /o uterino, apiflamiento dental y paladar alto, aracnodactilia, relacion entre
distancia del brazo y la altura >1,05, prolapso de la valvula mitral, dilatacion de la

raiz adrtica y las complicaciones musculo esqueléticas.

Es importante tomar en cuenta que los criterios de diagnoéstico clinico para el SEDh
propician la efectividad del tratamiento fisioterapéutico mediante un diagnostico
clinico asertivo que permita un enfoque de tratamiento personalizado y holistico
segun las necesidades del paciente. De tal manera, que el prondstico sea favorable
en la calidad de vida del nifio y adolescente con sindrome de Ehlers-Danlos

hipermovil (tipo III).

Por lo tanto, se concluye que estas intervenciones favorecen la condicion fisica de
los nifios y adolescentes que presentan el sindrome de Ehlers-Danlos hipermovil;
de igual forma, el tratamiento temprano ayuda a mejorar el desempeio en el ambito

fisico y social. Asi como minimizar el riesgo de complicaciones en la edad adulta.

13
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ANEXOS

Anexo 1. Términos utilizados

POBLACION CONCEPTO CONTEXTO
Nifios y adolescentes Intervenciones Sindrome de
fisioterapéuticas hipermovilidad articular

(SHA) o Sindrome de
Ehlers-Danlos
hipermovil (tipo I1I).

(Cudles son las intervenciones fisioterapéuticas efectivas para los nifios y
adolescentes con sindrome de hipermovilidad articular o sindrome de Ehlers-

Danlos hipermovil (tipo I11)?

PALABRAS CLAVES / DESCRIPTORES / OPERADOR BOOLEANOS

P: ("Child") AND ("Adolescent")

AND

C: ("Physical Therapy Modalities")

AND

C: (("Joint Instability") OR ("Type III Ehler-Danlos Syndrome"))



Anexo 2: Formula de busqueda utilizadas

1

NUMERO

BUSQUEDA PubMed

CANTIDAD

#1

("Child" AND
"Adolescent")

1,254,214

#2

"Physical Therapy
Modalities"

196,027

#3

("Joint Instability" OR
"Type III Ehler-Danlos
Syndrome ")

39,146

#1 AND #2 AND #3

(("child" AND
"Adolescent") AND
"Physical Therapy
Modalities" AND ("Joint
Instability" OR " Type III
Ehler — Danlos
Syndrome"))

61

NUMERO

BUSQUEDA Google
académico

CANTIDAD

#1

("Child" AND
"Adolescent")

3,570, 000

#2

"Physical Therapy
Modalities"

18,900

#3

("Joint Instability" OR
"Type III Ehler-Danlos
Syndrome ")

18,300

#1 AND #2 AND #3

(("child" AND
"Adolescent") AND
"Physical Therapy
Modalities" AND ("Joint
Instability" OR " Type III
Ehler—Danlos
Syndrome"))

12




Anexo 3:

Tabla 1. Criterios de diagndstico para el sindrome de Ehlers-Danlos

hipermavil.
Hipermovilidad Presencia > 2 caracteristicas Cumplir 3
articular requisitos
Generalizada
(HAG)

La herramienta mas
usada para la
evaluacion es la
escala de Beigthon y
posteriormente  se
afiadié la nosologia
de Villefranche para
el SEDh, el valor de
corte para detectar la
HAG es =5 puntos
sobre 0. Sin
embargo, el
consorcio
internacional sobre
los sindromes
Ehlers-Danlos
propone >6 para
nifios y
adolescentes, >5
para hombres 'y
mujeres hasta los
50afos, >4 para
mayores de 50aios.

A. Manifestaciones

sistémicas: piel
aterciopelada,
hiperextensibilidad
cutanea, estrias

inexplicables, péapulas
piezogénicas, hernia
abdominal,

cicatrizacion atrofica,
prolapso del suelo
pélvico, apifamiento
dental, aranodactilia,
prolapso de valvula
mitral, dilatacion de la
raiz adrtica.

. Antecedentes

familiares  positivos.
Familiares de primer
grado.

. Complicaciones

musculo esqueléticas:
dolor musculo
esquelético en 2 0 mas
extremidades, dolor
cronico > 3meses,

luxaciones articulares
recurrentes.

. Ausencia de

fragilidad inusual en
la piel.

. Exclusiéon de otros

trastornos
hereditarios y
adquiridos (p. ej.,
lupus, artritis
reumatoide)

. Exclusion de
diagnosticos
alternativos  como
trastornos
neuromusculares, de
personalidad y
displasias
esqueléticas.

*Tomado de Malfait (2).



