Cartas al Editor / Reumatol Clin. 2015;11(4):260-265 263

en nuestra opinién, el uso de un electroestimulador muscular
mientras se realiza actividad fisica puede generar fuerzas de
tensién capaces de provocar la disrupcion de la integridad de la
fibra muscular con sus consabidas consecuencias. Debido a la falta
de mas casos no se puede establecer una recomendacién universal
de desaconsejar el uso de electroestimuladores, no obstante el
sentido comin sugiere que su uso no deberia hacerse mientras se
realizan ejercicios activos.
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«Hipermovilidad benigna»-sindrome de
Ehlers-Danlos hiperlaxo. Otras comorbilidades
asociadas

@ CrossMark

“Benign hypermobility”-hyperlax Ehlers-Danlos syndrome.
Other comorbidities

Sr. Editor:

Dentro del sindrome de Ehlers-Danlos se describen en la actua-
lidad hasta 11 tipos diferenciados. Los que se catalogan como
hiperlaxitud benigna son los tipos 1y 11 (Ehlers-Danlos clasico) y
fundamentalmente el tipo 1L

Al estudiar este sindrome nos llamé la atencién que la palabra
hiperlaxitud no exista en el diccionario de la Real Academia de la
Lengua. El concepto «hiperlaxitud» hace referencia a la hipermo-
vilidad articular observada en estos pacientes, la cual les produce
sintomatologia dolorosa. Como muy bien se expone en el reciente
articulo de Pantoja et al.!, una puntuacién superior a 4 en el test
de Beighton? es el criterio fundamental para el diagndstico de esta
patologia, junto con la presencia de dolor.

En el primer Simposio Internacional sobre el sindrome de
Ehlers-Danlos, que tuvo lugar en Gante, en septiembre de 2012,
se intentaron establecer nuevos criterios diagnésticos que aporta-
ran una mayor especificidad que los antiguos criterios de Brighton
y de Villefranche?. Estos nuevos criterios deben permitir incluir
formas realmente hiperlaxas y conseguir instrumentos universal-
mente aceptados para la mediciéon de la laxitud, no solo articular,
sino también de otros tejidos, evitando la subjetividad del profesio-
nal en la evaluacién de la afectacién fundamentalmente cutanea®
(mas o menos elastica, aterciopelada, etc.).

El primer criterio de inclusién para poder diagnosticar a un
paciente de esta patologia es que su edad sea mayor de 16 afios, ya
que fisiolégicamente la laxitud de los tejidos es mayor en la infan-
cia. Asimismo, es importante sefialar que de forma fisiolégica la
laxitud de los tejidos es mayor en mujeres que en hombres. Esta
patologia afecta con mayor frecuencia a las mujeres, como ocurre
en las principales enfermedades del tejido conectivo.

Los datos mas interesantes que hemos recogido en nuestra uni-
dad de hiperlaxitud/sindrome de Ehlers-Danlos durante los Gltimos
3 afios son los siguientes:

- De los 23 pacientes diagnosticados de laxitud articular, 3 son
varones y 20 mujeres. La edad media de nuestros pacientes es
33 afios. De los 23 pacientes, 18 (el 78%) fueron sometidos al
menos a una intervencién quirdrgica musculoesquelética o por
atrapamiento de nervio periférico. De los 18, 11 necesitaron
reintervencién del mismo proceso patolégico. La media de
intervenciones quirtrgicas fue de 3 por paciente, destacando un
caso que fue sometido a 13.

- En 14 pacientes (60%) se observé trastorno afectivo-emocional.
De ellos, 3 presentaron intento de suicidio.

- En 5 pacientes (22%) se observaron cifras tensionales bajas y/o
presentaron episodios de sincope vasovagal, en relacién con la
disautonomia. En 6 pacientes (26%) se observé un claro fenémeno
de Raynaud, con sus 3 fases. A todos ellos se les descartaron enfer-
medades autoinmunes. En 2 pacientes observamos livedo reticu-
laris. En 17 pacientes (74%) se identificé déficit de vitamina D3.
No hemos realizado estudio densitométrico a nuestros pacientes,
por lo que no podemos aportar datos sobre la posible mayor inci-
dencia de osteoporosis en los individuos con esta patologia, como
se apunta en estudios®®. Tampoco hemos estudiado cuantos pre-
sentaban criterios de fibromialgia o sindrome de fatiga crénica’.

Como muy bien se indica en la seccién «Reumatologia Clinica
en imagenes», es de interés para los reumatélogos y demas facul-
tativos que valoran la patologia musculoesquelética el conocer los
datos necesarios para diagnosticar el sindrome de «hipermovilidad
benigna»® y descartar la posible presencia de una forma vascu-
lar o tipo 1v, la cual se asocia a malformaciones aneurismaticas
viscerales*?, Esta forma vascular es rara y de dificil diagnéstico,
y requiere confirmacién con test genéticos. Igualmente, es impor-
tante conocer la presencia de comorbilidades y el alto indice de
intervenciones quirtargicas fallidas que se observan en los pacien-
tes con hipermovilidad benigna, aspectos que deben ser tomados
en cuenta en caso de requerir manejo en unidades quirtrgicas.
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Displasia fibromuscular y enfermedad coronaria @
CrossMark
Fibromuscular dysplasia and coronary heart disease
Sr. Editor:
Presentamos una mujer de 43 afios de edad, con
antecedentes de hipertensiéon arterial sistémica secundaria a

estenosis bilateral de las arterias renales (fig. 1A) y accidente
cerebral isquémico por diseccién de la arteria carétida izquierda

(fig. 1B) que es enviada para valoraciéon por angina de esfuerzo.
La coronariografia mostré la oclusién proximal de la descendente
anterior (fig. 1C) con flujo colateral desde la coronaria derecha
(fig. 1D). La aortografia de troncos supraadrticos fue normal. No se
evidenciaron datos de anemia, trombocitopenia, alteraciones en
los reactantes de fase aguda ni de la autoinmunidad.

La enfermedad coronaria en pacientes menores de 45 afios
puede clasificarse en ateromatosa, no ateromatosa, estados de
hipercoagulabilidad o por consumo de drogas. Aunque la ate-
romatosis constituye la causa mas frecuente, dentro de las no

Figura 1. A) Aortografia abdominal evidenciando estenosis proximal a nivel de ambas arterias renales (punta de flecha). B) Angiografia por tomografia computarizada donde
se observa diseccion de la arteria cardtida izquierda (punta de flecha). C) Coronariografia izquierda (oblicua anterior izquierda) donde Ginicamente se ve una arteria circunfleja
de escaso desarrollo (punta de la flecha). D) Coronariografia derecha (oblicua anterior derecha) donde se evidencia una coronaria derecha (CD) dominante que rellena por
circulacién colateral de la descendente anterior (DA), que se encuentra ocluida a nivel proximal.
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