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Un vistazo al sindrome de Ehlers-Danlos (EDS)

El sindrome de Ehlers-Danlos (EDS) es un grupo de trastornos
hereditarios del tejido conectivo que afectan principalmente la piel y
las articulaciones. El tejido conectivo proporciona soporte a muchas
partes del cuerpo como la piel, los musculos y los ligamentos. Las
personas con EDS pueden tener piel fragil o articulaciones inestables.

e El sindrome de Marfan es otro trastorno del tejido conectivo.
Conozca a Bayla en la pagina 10

Cerca de 1 de cada 20,000 bebés nace con EDS. Se puede heredar de manera
autosomica dominante, autosdmica recesiva o recesiva ligada al cromosoma X.

NOTA: En marzo de 2017, se revisaron los tipos de EDS, y se publicaron nuevas clasificaciones y
criterios. Estas pdginas reflejan esos cambios.

Existen 13 tipos reconocidos de EDS segln la nueva clasificacidn. Los nuevos nombres incluyen
la sigla del sindrome de Ehlers-Danlos (EDS) seguido por un nombre descriptivo:
e el tipo mas comun es el EDS hipermovil (hEDS), anteriormente conocido como Tipo llI;

e losigue el EDS clasico (cEDS), anteriormente conocido como Tipo |y
e el EDS vascular (VEDS), anteriormente conocido como Tipo IV.

Cada tipo tiene caracteristicas propias no solo respecto de sus causas genéticas, sino
también en lo que refiere a los sintomas. Es importante saber qué tipo se diagnostico al
nifio. Ese tipo se repetira en la familia. Esto significa que, si un miembro de la familia tiene
EDS hipermovil, los otros miembros con la enfermedad también tendran ese tipo, y no otro.
Dentro de cada tipo, la gravedad de los sintomas puede variar segun cada persona, incluso
dentro de la misma familia.

Datos a tener en cuenta

1. Necesidades médicas y alimentarias
Lo que necesitas saber
Las personas con EDS no necesitan seguir una dieta especial, aunque alimentarse de forma
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equilibrada es importante.

La lista de problemas médicos posibles en cada tipo de EDS puede ser amplia. Sin embargo,
cada persona suele tener solo algunos de estos inconvenientes. Ademas, la gravedad de
cualquiera de estos problemas médicos varia ampliamente segln cada persona. Por lo tanto,
es importante preguntar a los padres sobre los problemas médicos de su hijo.

Es posible que los ninos en edad escolar con EDS deban consultar a distintos médicos y
especialistas durante el afio para controlar sus afecciones.

Caracteristicas fisicas o sintomas:

EDS hipermavil, el tipo mas comun:

e LA HIPERMOVILIDAD GENERALIZADA DE LAS ARTICULACIONES ES UNA
CARACTERISTICA ESENCIAL
o La hipermovilidad articular es comun en los nifios con EDS.
e Otros problemas en las articulaciones
o Dislocaciones/subluxaciones recurrentes (posicién anormal o dislocacién
parcial)
o Doloren las articulaciones
o Laxitud y dolor en la articulacion temporomandibular (TMJ)
e Problemas en la piel
o Piel suave (como de terciopelo)
o Estrias no relacionadas con el aumento de peso
o Hematomas frecuentes
o NO asociados con la piel fragil
e Otros hallazgos
o Dolor crénico: articular o de tipo ardor
o Trastornos intestinales a nivel funcional
» Sindrome de colon irritable
Taquicardia ortostatica postural (POTS) o disautonomia
o Se caracteriza por taquicardia excesiva (frecuencia cardiaca mas rapida que
lo normal) y otros sintomas al ponerse de pie.
e Sidesea obtener informacién adicional sobre la POTS/disautonomia,
consulte: http://www.dinet.org/content/information-
resources/pots/pots-symptoms-r96/

o

o Paladar (techo de la boca) estrecho vy alto
Apifamiento de los dientes
o NO asociado con una mayor frecuencia de fracturas en los nifios.

o

EDS clasico

e Problemas en la piel
o Piel suave (como de terciopelo)
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Piel fragil muy fina y en la que se forman hematomas con facilidad
Piel hiperelastica
Predisposicidon a la formacién de hematomas; pueden ser graves
Cicatrizacién deficiente y lenta
o Pequenas protuberancias benignas (no cancerosas) debajo de la piel
e Problemas en las articulaciones
o Las articulaciones flojas e inestables causan dislocaciones
o Articulaciones hiperextensibles
o Doloren las articulaciones (debido a dislocaciones)
o Laxitud y dolor en la articulacion temporomandibular (TMJ)
e Problemas en los ojos
o Miopia
e Taquicardia ortostatica postural (POTS) o disautonomia
o Se caracteriza por taquicardia excesiva (frecuencia cardiaca mas rapida que lo
normal) y muchos otros sintomas al ponerse de pie.
o Sidesea obtener informacion adicional sobre la POTS/disautonomia, consulte:
http://www.dinet.org/content/information-resources/pots/pots-symptoms-

ro6/.

O O O O

EDS vascular, mucho menos comin

e Rasgos faciales caracteristicos (presentes solo en algunas personas)
o Labios delgados, mentdn pequefio, nariz delgada, ojos grandes
e Problemas en la piel
o Piel traslicida; se pueden ver las venas facilmente
o Hematomas frecuentes
o Aparicion de varices temprana
o Aspecto avejentado, especialmente en las manos
e Problemas en las articulaciones
o Hipermovilidad de las articulaciones pequefiias
o Subluxaciones/dislocaciones crénicas
o Displasia de cadera congénita
e Ruptura de los vasos sanguineos
o Ruptura arterial
o Ruptura intestinal
o Ruptura uterina durante el embarazo
o Conexiones anormales entre las arterias y las venas

Lo que puedes hacer

e En el hogar médico del nifio se deberan realizar un chequeo anual y los estudios
necesarios.
e Converse sobre el plan de manejo del dolor con los padres.
o Utilice antiinflamatorios segun corresponda.
o Cuente con compresas frias/paquetes de gel en la escuela.
o Evite las aspirinas.
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e Las personas pueden experimentar dolor de estémago frecuente debido al reflujo,

trastornos en el vaciamiento géstrico, colon irritable, etc.
o Se debe contar con un plan vigente para tratar estos sintomas.

e Esimportante tratar las lesiones rapidamente. Es posible que los nifios con
disautonomia no informen dolor.

e Exdmenes de la vision regulares

e Esté atento a todo cambio en el comportamiento o el estado de dnimo que parezca
fuera de lo normal dada la situacién y notifiquelo a los padres.

e Esimportante prestar atencion a cambios en el desempefio académico.
Comuniquese con los padres si nota diferencias.

2. Apoyos a la educacion

Lo que necesitas saber

Es importante tener EXPECTATIVAS DE APRENDIZAJE ALTAS para los nifios que tienen
sindrome de Ehlers-Danlos. Aliente el uso del plan de estudios educativo basico y
modifiquelo para satisfacer las necesidades individuales del nifio.

No existen pruebas de que el EDS por si mismo cause complicaciones en el aprendizaje.
Sin embargo, el nacimiento prematuro es una complicacion asociada con este sindrome
y esto puede provocar diferencias en el aprendizaje.

Las personas pueden tener problemas de habla, visuales o de audicién. También pueden
presentarse dificultades motrices debido a la hipermovilidad articular.

Lo que puedes hacer

e Las pruebas de coeficiente intelectual (1Q) y de desempeiio pueden resultar Utiles.
e Sjexisten discrepancias en cuanto al desempefio verbal, asegurese de que no se deban
a dificultades motrices.
o Las dificultades motrices debido a la hipermovilidad de la mano pueden afectar
las calificaciones en las pruebas escritas.
o Tal vez se requieran maneras alternativas para evaluar el desempefio o se deba
proporcionar tiempo adicional.
e Asigne al alumno en pareja con otro alumno que tome notas.
e Utilice adaptadores para lapiz
e Algunas personas con EDS hipermovil también se benefician del uso de férulas en
forma de anillo para los dedos.
e Utilice computadoras.

e Proporcione dos juegos de libros de texto: uno para el hogar y otro para la escuela.

e Permita el uso de un ascensor o brinde tiempo adicional para trasladarse de un salén
de clases a otro.
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e Proporcione un casillero a la altura de la vista con un candado digital.
e Ofrezca prioridad a la hora de elegir asientos.
e Proporcione un cojin para sentarse en el piso y para la silla.
e La musica puede ser de ayuda.
o Seleccione instrumentos que minimicen la tensién en las articulaciones.
e Sielalumno tiene taquicardia ortostatica postural (POTS):
o Haga que beba mas liquido antes de levantarse luego de un periodo de
descanso.
o Permita que tome descansos frecuentes ya que le resulta dificil sentarse en la
misma posicién durante mucho tiempo.

3. Apoyo sensorial y al comportamiento

Las personas con EDS pueden tener:
e Dificultades psicoldgicas y psicosociales
o Lafatigay el dolor pueden empeorar los problemas psicoldgicos.
o El estrés psicolégico puede aumentar el dolor.
o Pueden presentar depresion, ansiedad, trastorno afectivo, baja
confianza en si mismos, pensamientos negativos, sentimientos de
desesperanza y desesperacion.

* La depresidon a menudo se asocia con el dolor crénico y las
discapacidades.

o Las personas pueden sentirse incomprendidas, solitarias o que el resto duda de
ellos.
o Los nifios pueden cohibirse debido a las diferencias fisicas.

o Eldolor es un factor determinante del EDS.
o Eltemor al dolory a la inestabilidad articular puede generar una conducta
evasiva, y empeorar la disfuncion y discapacidad

Lo que puedes hacer

e El asesoramiento y apoyo para el dolor pueden ser de ayuda.
e La meditacion vy el yoga pueden ser beneficiosos.
e Los antidepresivos pueden ser de utilidad.

e Brinde ayuda con la adaptacion y la aceptacidn de los problemas y posibles
limitaciones.

4. Actividad fisica, excursiones, eventos
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Lo que necesitas saber

El EDS es diferente para cada persona. Una persona con EDS puede requerir muchas
adaptaciones, o ninguna. Es posible que los nifios necesiten un plan 504.

Se debe proporcionar un crédito alternativo por atencién de la salud si no se pueden facilitar
las adaptaciones para los programas de educacion fisica (PE). Los nifios con disautonomia
pueden tener dificultades en el caso de temperaturas extremas; pueden requerir el uso de
aire acondicionado en dias muy calurosos, y tal vez necesiten evitar las temperaturas muy

bajas.

Con EDS hipermovil:

Aprender a proteger las articulaciones ayudara a evitar lesiones adicionales y a que el
nino se mantenga activo.

Los nifios deben participar de actividades que no causen dolor en las articulaciones
y encontrar maneras de moverse y realizar ciertas tareas que les resulten menos
dolorosas.

Evitar las actividades que estiren demasiado o traben las articulaciones

El frecuente estiramiento de las articulaciones puede causar artritis traumatica.

La estabilidad de las articulaciones puede mejorar a través de programas de ejercicios
gue fortalezcan los musculos.

Los ejercicios de baja resistencia pueden aumentar el tono muscular.

Es importante incrementar la fuerza del tronco y de las extremidades.

Es posible que algunas personas presenten trastornos en la propiocepcién (capacidad
de sentir la posicion de las partes del cuerpo).

Si hay distencidn de los dedos y la mano, es posible que necesite adaptaciones para
escribir.

Los ejercicios en los que no se soporta el propio peso promueven la fuerzay la
coordinacion.

Lo que puedes hacer

Ejercicios en los que no se soporta el propio peso

Natacion/actividades en el agua
Caminar

Andar en bicicleta

Ejercicio aerdbico de bajo impacto
Ejercicios para tonificar el tronco

Terapia fisica
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e La liberacién miofascial proporciona un alivio a corto plazo del dolor.
e Elcalor, el frio, los masajes, el ultrasonido, la estimulacion eléctrica, la
acupuntura, la biorretroalimentacion y la relajacion también pueden ayudar.

e Los ejercicios de baja resistencia para tonificar los musculos pueden mejorar la
estabilidad de las articulaciones.

e Los ejercicios que promueven la propiocepcion o el equilibrio son importantes.

Dispositivos de asistencia

e Soportes para mejorar la estabilidad de las articulaciones
e Elusode unasilla de ruedas/escuter puede ayudar a aliviar el estrés.
e Colchon adecuado para mejorar el suefio

e Pueden utilizar canilleras o calcetines de esqui para proteger la piel contra los
hematomas durante las actividades

Medicamentos para el dolor

e Leve a moderado:

o Segln sea necesario, el uso de medicamentos puede ser suficiente.
e Dolor mas agudo:

o Puede requerir de dosis mas altas y varios medicamentos.
e La prevenciény el control del dolor son importantes.

Terapia ocupacional

e Ensefie estrategias para proteger las articulaciones
e Ajuste lasilla/el escritorio
e Férulas en forma de anillo para los dedos para estabilizar las articulaciones

e Mufiequera u ortesis para la mufieca/el pulgar para la inestabilidad de las
articulaciones pequefias

e Cuello ortopédico
o Puede ayudar con el dolor de cuello y los dolores de cabeza
e Silla de ruedas/escuter
e Puede requerir adaptaciones en la escuela
» Uso del ascensor
» Tiempo adicional en los pasillos

Evite lo siguiente:

e Estiramiento excesivo de las articulaciones
e Ejercicios de resistencia que pueden causar inestabilidad en las articulaciones y
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empeorar el dolor
o Las bandas de resistencia tal vez no sean efectivas

e Los ejercicios isométricos pueden ser problematicos ya que implican demasiada
resistencia.

e La actividad de alto impacto aumenta el riesgo de:
o Subluxacién/dislocacion
o Dolor crénico
o Osteoartritis

e El ajuste quiropractico se debe realizar con cuidado.

e Las muletas y los bastones pueden aplicar mayor tension en las extremidades
superiores.

e C(Ciertas actividades
o Levantamiento de peso
o Correr
o Deportes de contacto/lucha
= Futbol americano

Es posible que no pueda levantar libros/mochilas pesadas.

Nota: En el EDS clasico se deberan controlar con mas atencion las lesiones debido a la
fragilidad de la piel.

5. Ausencias de la escuela y cansancio

Lo que necesitas saber

e Las ausencias cronicas pueden ser un problema.
e Eldolory lainestabilidad en las articulaciones pueden causar cansancio.
e Comuniquese con los padres si nota cambios

Lo que puedes hacer

e Proporcione asignaciones y notas
e Los dispositivos de asistencia pueden ser de ayuda
e Los descansos frecuentes son importantes

6. Planificacion de emergencia

Lo que necesitas saber
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e De ser necesario, desarrolle un plan de emergencia segun las necesidades individuales
de cada nifo.

e Tal vez se requieran planes de emergencia especificos en caso de cortes,
subluxaciones, dislocaciones o problemas internos, especialmente en las personas
con EDS vascular.

o Consulte www.ednf.org para encontrar informacion de urgencia sobre
complicaciones vasculares

7. Recursos

GeneReviews — EDS vascular

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK1494/
GeneReviews: Ehlers-Danlos, tipo vascular

GeneReviews — EDS hipermavil

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK1279/
GeneReviews: Ehlers-Danlos, tipo hipermovil

GeneReviews — EDS clasico

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK1244/
GeneReviews: Ehlers-Danlos, tipo clasico

Clasificacion internacional del sindrome de Ehlers-Danlos de 2017

http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/ajmg.c.31552/epdf

https://www.ehlers-danlos.com/2017-eds-international-classification/

Medline Plus Reference

https://medlineplus.gov/genetics/condition/ehlers-danlos-syndrome/

Informacién accesible para el consumidor sobre la genética humana de la U.S. National Library
of Medicine (Biblioteca Nacional de Medicina de los Estados Unidos)

Ehlers-Danlos Society

www.ehlers-danlos.com
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Nuestros voluntarios y nuestras familias son el alma de nuestra mision.

http://ednf.org/sites/default/files/EDNF ParentsGuideForEduca
tors.pdf

Educator’s Guide: Meeting the Needs of the Ehlers Danlos Child
/ Parent’s Guide: Helping Your Child Succeed at School (Guia
para el educador: cdmo satisfacer las necesidades de los nifios
con Ehlers Danlos/Guia para los padres: como ayudar a su hijo a
tener éxito en la escuela)

Problemas escolares en ninos con sindrome de Ehlers-Danlos

http://www.ehlersdanlosnetwork.org/School-Issues.html
Cinco preguntas frecuentes sobre el EDS y la escuela por Peggy Rocha Snuggs

8. Conozca a una nina con sindrome de Ehlers-Danlos

La vida de Bayla

GEMSS quiere agradecer a Bayla y a su madre por su
generosidad al compartir esta historia con nosotros. Han
llenado de vida el sitio gracias a sus pensamientos y
sentimientos. Muchas gracias!

Las piezas del rompecabezas comenzaron a encajar para
Bayla y su familia luego de que la pequefia Bayla se tropezara
y cayera al suelo en un viaje de campamento familiar. Esta
caida causd una gran lesion que probablemente no hubiera
sido tan grave para la mayoria de los nifios. Se necesité a un
cirujano plastico para reparar la lesidon, quien recomendd un
seguimiento con el médico de Bayla debido a la extension de
la lesién y la gran elasticidad de la piel. El cirujano plastico

recordo lo aprendido sobre el sindrome de Ehlers-Danlos
cuando era un estudiante pero nunca habia visto a una persona que lo tuviera. El cirujano
pensd que los sintomas correspondian al diagndstico del sindrome de Ehlers-Danlos. Una
investigacidn adicional con un equipo de genética confirmd la sospecha y tras realizar una
prueba de sangre, se comprobd que tenia el "tipo clasico" del sindrome (existen otros 5
tipos). De pronto, todos los hematomas que aparecian luego de eventos sin importancia, las
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cicatrices pronunciadas al sufrir un corte, y la piel sumamente delicada tuvieron sentido con
este nuevo diagndstico.

Bayla es una nifa dindamica de cuatro afios a la que le gusta divertirse; su madre la describe
como “extrovertida, picara y llena de vida”. Pronto comenzara a asistir al kindergarten. La
familia desea asegurarse de que el personal conozca bien las necesidades de Bayla, sus
sintomas y sus habilidades antes del primer dia de escuela. Bayla asistio a preescolar durante
un breve periodo. Sin embargo, su madre, Kate, creyd que las necesidades de comunicacion
entre el hogar y la escuela eran muy importantes; y su propia ansiedad se incrementé con
este nuevo diagnostico, por lo que Bayla dejo de ir a la escuela. Kate menciona lo importante
que fue escuchar cada queja fisica de Bayla de manera oportuna para poder abordar sus
necesidades médicas. Esta experiencia hace que Kate esté un poco nerviosa al pensar en el
kindergarten pero se esfuerza para asegurarse de que todos estén sincronizados.

A Bayla le encantan los deportes y, con su diagndstico, los deportes de contacto presentan
un mayor riesgo de lesiones. Si bien Bayla debe elegir deportes que tengan menos contacto
directo, como la natacidn, su familia la anima a que explore todo lo que le interesa. Bayla y
su familia toman las precauciones necesarias para evitar las lesiones sin limitar la
exploracion de nuevas actividades. La familia de Bayla quiere asegurarse de que pueda tener
una vida plena vy activa. El diagndstico de Bayla también le da una ventaja en algunas areas.
Es mucho mas agil y flexible que una persona promedio. Bayla experimenta esguinces,
dislocaciones, hematomas y desgarros en la piel a menudo. Para la mayoria de los padres,
esto podria causar mucha ansiedad, pero los padres de Bayla reconocen que esta es su
“nueva vida normal” con Bayla y no entran en panico con cada lesion. Aprendieron a
sentirse cdbmodos al manejar las lesiones y el cuidado que necesita.

Cuando Bayla juega y queda al cuidado de otra persona, esto les provoca ansiedad pero
Kate se asegura de que todos conozcan la afeccidon de Bayla. Se preocupa por no limitar la
capacidad de Bayla de “desplegar las alas y volar”. Bayla tiene dos hermanos que saben que
la deben tratar con un poco mds de cuidado. Los padres han ayudado a la hermana mayor a
comprender que Bayla es mas sensible y, de esta forma, su hermana ha desarrollado un
gran sentido de lo que puede ser peligroso.

Kate es administradora de enfermeria y tiene algunos consejos y estrategias Utiles para
padres y maestros.

Para los padres:
e jConfien en su instinto de padres! Kate sentia que algo no andaba bien 2 afios antes
del

diagnéstico. Preguntaba sobre los hematomas frecuentes, la piel delgada y el
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prolapso del recto en las visitas de control médico pero no se realizaron estudios
hasta un tiempo después.

e Permitan que su hijo determine sus propios limites. Sepan que, a medida que
crezca, conocera mejor su cuerpo y sera consciente de los posibles desafios y
restricciones.

e Conéctense con otros que tengan EDS. El mejor recurso que Kate ha encontrado son
las personas de mayor edad (incluso adultos) que viven con este sindrome. Le han
ofrecido consejos importantes sobre cdmo preservar y proteger a Bayla y evitar las
lesiones.

e Creen conciencia, con los médicos, amigos y la familia. Los padres de Bayla
descubrieron que muchas personas, incluidos los médicos, no conocen este
sindrome.

Para los maestros:

e Mantengan las lineas de comunicacion abiertas con el nifio y los padres, de modo
gue todos sepan qué sucede. Busquen pistas y escuchen las quejas de los nifios con
atencion.

e Informen incluso las quejas menores a los padres, ya que ellos las controlan con
atencion.

e Los niflos con EDS presentan trastornos con el colageno en el cuerpo. Tienen mas
hematomas que otros nifios y se lastiman con mas frecuencia. Algo tan simple como
agarrar el brazo del nifio mientras corre puede resultar en un hematoma
significativo. Preste atencion a esto y asegurese de que los nifios que jueguen con un
nifilo con EDS también lo sepan. Los companeros de clase necesitan saber que el
juego debe ser suave.

e Trabajar con un nifio con EDS requiere de un enfoque colaborativo en el entorno
escolar. Los
maestros en el patio de juegos, el maestro de educacion fisica, la enfermera
escolar y los compaiieros del nifio deben conocer su afeccién.
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