Tl

Asociacion Sindromes de
Ehlers-Danlos e Hiperlaxitud

E-mail: asedh@asedh.org

Extraido del web de la Fundaciéon EEUU del Sindrome de Ehlers-Danlos, http://www.ednf.org

El dolor crénico es una manifestacion del Sindrome de Ehlers-Danlos

Resumen

El Sindrome de Ehlers-Danlos (SED) es un grupo de enfermedades sistémicas hereditarias
del tejido conectivo caracterizadas por hiperlaxitud articular, extensibilidad de la piel y
fragilidad de los tejidos. Aunque la presencia de dolor ha sido documentado en los diferentes
tipos del SED, su historia, distribucién y tratamiento ain no han sido definidos. Hemos
realizado una entrevista semiestructurada a 51 personas afectadas por diversos tipos de SED.
Una abrumadora mayoria dicen sufrir dolor crénico de inicio temprano, generalmente en la
infancia, que incluye varias articulaciones y que es refractario a una amplia variedad de
intervenciones tanto farmacoldgicas como fisicas. Nuestros datos muestran que el dolor
cronico es una manifestacion comdn del SED.

Palabras clave: Sindrome de Ehlers-Danlos, dolor crénico, enfermedades hereditarias del
tejido conectivo, su historia natural, analgésicos.

Introduccion

El Sindrome de Ehlers-Danlos (SED) es un grupo de enfermedades hereditarias del tejido
conectivo caracterizadas por diferentes grados de hiperlaxitud articular, extensibilidad de la
piel y fragilidad de los tejidos (Beighton, 1993). Se han descrito 9 tipos diferentes del SED;
cada tipo se distingue clinicamente de los demas segun el sistema del organismo al que afecta
de manera mas importante. La mayor parte de los SED se heredan de manera autosémica
dominante aunque se han descrito formas autosémicas recesivas y con herencia ligada al sexo.
El diagndstico del SED es clinico. Aunque se han promulgado otros criterios diagndésticos para
cada tipo de SED, es imposible determinar, en una amplia mayoria de personas afectadas, el
tipo exacto de SED que padecen (Beighton et al., 1998). Este grado variable de expresion
clinica probablemente justifica el infradiagndéstico del SED y de ahi la falta de datos apropiados
sobre la prevalencia de los diversos tipos del SED. El SED tipo Il es la forma mas comun de la
enfermedad presentandose con hiperlaxitud generalizada complicada frecuentemente con
dislocaciones recurrentes (Beighton, 1993). Las personas afectadas, a menudo son incapaces
de andar debido a la inestabilidad de sus articulaciones. El SED tipos | y Il cuya manifestacion
principal son la extensibilidad de la piel y la hiperlaxitud generalizada son las formas mejor
reconocidas de la enfermedad (Beighton, 1993). El SED tipo IV es poco comun, pero también
es el que esta asociado a una mayor morbilidad y reducida esperanza de vida (Beighton,1993).
El SED tipo IV esta asociado con rotura espontanea de los 6rganos internos, por ej. las
arterias, el intestino, el Gtero y a un grado menor de manifestaciones en la piel y las
articulaciones.

Aunque se ha constatado la presencia de dolor, su contribucién a la totalidad de la
morbilidad asociada con la enfermedad no se ha apreciado nunca, ni tampoco su intensidad, ni
su alcance se han investigado formalmente. La motivacion para el presente estudio ha sido
proporcionada por los hallazgos de Lumley et al. (1994) quienes sefialaron que el dolor afecta
significativamente el funcionamiento psicosocial de las personas con SED. El presente estudio
indica que el dolor crénico, frecuentemente invalidante, de inicio en la infancia y de
distribucion diversa es un hecho constante en la vida de la mayoria de las personas afectadas
con los diferentes tipos del SED. La presencia de dolor en asociacién con la ausencia de un
enfoque sistematico para el dolor crénico impacta draméaticamente en el bienestar de estas
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personas y, como sugieren previos estudios, influencian sus interacciones sociales.

Los métodos para la recogida de datos han sido recogidos en forma de entrevistas
semiestructuradas en una muestra de personas que padecen SED en la Clinica de las
enfermedades hereditarias del tejido conectivo de la Universidad de Connecticut y entre los
asistentes a la reunion anual de la Fundacién Nacional de Ehlers-Danlos (Ehlers-Danlos
National Foundation) que tuvo lugar del 15 al 18 de Agosto de 1995 en Cincinnati. Las
entrevistas fueron dirigidas por uno de nosotros (AS en el Centro Clinico General de
Investigacion de la Universidad de Connecticut en Farmington y JS en Cincinnati). La duraciéon
de las entrevistas fue de entre 20 y 60 minutos y ademas del sexo, la edad y el tipo de SED,
se investigaron tres temas principales:

1. La experiencia de dolor crénico, que fue descrita a través de una serie de preguntas
concernientes a la intensidad, el tiempo de inicio y la progresion general para cada
localizacion identificada (segin el cuestionario McGill-Melzac, Melzak, 1975). La
intensidad fue valorada segun la escala analogica de 10 puntos con 0= sin dolor y 10=
el peor dolor imaginable. A los entrevistados se les asesoré para que describieran la
cualidad del dolor con adjetivos. Se les dio una lista de adjetivos tales como pulsatil,
quemante, hormigueo, etc...

2. El impacto funcional del dolor crénico, que se obtuvo a través de una lista de 5 items
(suefio, funcionamiento sexual, relaciones sociales, actividad fisica, escuela o trabajo).

3. Estrategias utilizadas para controlar el dolor, que se obtuvieron a través de una lista de
8 items (medicacidon, narcdéticos, rehabilitacién, calor/frio, masaje, férulas/vendajes,
ejercicios, otros).

La estrategia para codificar los datos con el fin de hacer un analisis descriptivo incluyé la
categorizacion de las localizaciones del dolor, la cualidad del dolor, las estrategias para hacerle
frente y el periodo de inicio (infancia, adolescencia, vida adulta).

Resultados

Caracteristicas de la muestra

La demografia de la muestra se puede ver en la tabla 1. La mayoria (42/51) de los
entrevistados eran mujeres. La edad de los participantes oscilaba entre los 9 y los 70 afios con
una media de 34, pero solamente 6 tenian menos de 20 afios.

Para el propdsito del estudio confiamos en las personas afectadas sobre su diagndstico.

Quince de los participantes fueron entrevistados en Conneticut y el resto en Cincinnati. Los
pacientes entrevistados en Conneticut habian sido evaluados previamente por uno de nosotros
(PT). Veintiocho (55%) de los entrevistados padecian SED tipo IlIl. Aunque no existe una
estadistica adecuada sobre la frecuencia relativa de cada tipo de SED, este niamero refleja la
distribucion observada por nosotros en la clinica. El resto (23) estaban distribuidos entre los
tipos I, I, IV y el Sindrome de Hiperlaxitud Articular, una enfermedad fenotipicamente similar
al SED. Dos personas estaban afectadas por un tipo de SED que no pudo ser clasificado.

Caracteristicas del dolor

Cuarenta y seis de las 51 personas entrevistadas indicaron que tenian dolor crénico durante
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los ultimos seis mes 0 mas (Tabla 1). De los adultos solamente dos (2/45) se sentian libres de
dolor croénico.

Las respuestas individuales a las localizaciones del dolor, la intensidad, y su curso estan
resumidas en la Tabla 2. Las personas con SED tipo IV parecen tener un ndmero
sustancialmente menor de localizaciones dolorosas comparadas con las personas con SED tipo
I y tipo IlI; el pequefio tamafio de la muestra imposibilita un andlisis estadistico significativo.
La media de la intensidad del dolor calculado para cada persona fue de 5.3 para el total de la
muestra y similar para todos los tipos. Cuarenta y tres (48%) de las personas indicaron que su
dolor habia empeorado en el curso de sus vidas. (Tabla 2). Los entrevistados identificaron un
total de 13 localizaciones principales de su dolor, oscilando desde las 22 personas (43%) que
observaron dolor en el codo hasta 42 (80%) que dijeron tener dolor en los hombros en un
momento u otro. Un ndmero parecido de personas dijeron tener dolor en las manos (38,5%),
rodillas (36,71 %) y espalda (34,67%). Interesante fue el hecho de que casi la mitad de los
entrevistados dijeron tener frecuentes dolores de cabeza y un tercio, dolor de estémago.

Aproximadamente el 70% de los enfermos dijeron tener dolor continuo en las extremidades
inferiores, tobillos, pies, dedos de los pies y caderas. La descripcién de la cualidad del dolor
sugiere un patron de distress importante, descrito como punzante, pulsatil o quemante...

Las localizaciones y el tiempo de inicio del dolor en el ciclo de la vida de los 45 adultos se
muestran en la Figura 1. Aproximadamente el 50% de las personas entrevistadas sefialan que
el inicio del dolor, en la mayor parte de las localizaciones, ha sido en la vida adulta, aunque el
dolor en los hombros, rodillas, tobillos, pies y dedos de los pies comenzé antes. De todas
maneras, 40 personas de los cuarenta y cinco (89%) adultos recuerdan que el dolor crénico
empezé en, al menos, una localizacién en la infancia o en la adolescencia.

El porcentaje de personas que experimentan disfuncidon en varias areas se presenta en la
Figura 2. El suefio y la actividad fisica fueron las actividades en las que se noté mas disfuncion
y la actividad sexual la que menos, aunque de todas formas fue sustancial (45%). Solamente
6 entrevistados (11,8%) dijeron no tener ninguna disfuncién con relacion al dolor.

Estrategias utilizadas

Los entrevistados identificaron mas de 20 estrategias principales para hacer frente al dolor.
La Figura 3 muestra la utilizacion (nimero de los que lo usan o que lo han probado) de las 7
estrategias mas frecuentes y su eficacia para el total de la muestra.

Las estrategias adicionales menos frecuentes incluyen la distraccion, la dieta, TENS, reposo,
cama y almohada de agua, terapia craneosacral, shiatsu, trabajo energético, fumar y el uso de
la técnica Alexandre. Estas fueron usadas en menos del 5 % de los casos. Ochenta y ocho %
de los entrevistados toman medicacion para el dolor y el 51% toman narcaéticos.

Discusion

Un ndmero de puntos que emerge claramente de las entrevistas a estas personas con SED.
Primero, y lo mas sorprendente, es el hecho de que el dolor de moderado a severo es una
constante diaria para todos ellos. Ademas, el dolor asociado al SED comienza pronto en la vida
y no desaparece a lo largo de ella.

Una amplia mayoria de las personas afectadas sienten que su dolor ha ido a peor en el curso

de sus vidas. A pesar de estas observaciones, hemos sido incapaces de encontrar ningln
articulo revisando el tratamiento del dolor asociado al SED.
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Los problemas de dolor asociados con el SED son complejos y, ademas no son uniformes. La
mayoria de las personas afectadas por el SED tienen dolor en varias zonas de su cuerpo. El
origen de esos dolores es también variable.

Algunos dolores son probablemente secundarios a las frecuentes
dislocaciones/subluxaciones, algunos provienen de lesiones repetidas de los tejidos blandos o
de las multiples operaciones y de las lesiones resultante en los nervios.

El limitado tamafio de nuestra muestra imposibilita un analisis estadistico de los diferentes
patrones del dolor asociados al SED. Parece que el numero de las localizaciones del dolor y su
intensidad son similares en los diferentes tipos del SED con la excepcion de las personas
afectadas por el SED tipo IV quienes parecen identificar menos localizaciones de dolor. Esto
podria reflejar la menor hiperlaxitud articular en este tipo del SED.

Esta historia de una larga vida con dolor y disconfort ha obligado a estas personas a
investigar numerosas estrategias para hacer frente a su dolor continuo. La mayor parte de los
enfermos toman algun tipo de medicaciéon y mas de la mitad de la muestra toman opioides.
Estos pacientes han probado y utilizado multitud de intervenciones fisicas (como la
rehabilitacién...). También han intentado la terapia fisica sobre todo para el dolor de hombros,
espalda, rodillas y caderas. El masaje, el uso de calor y frio, y la manipulacion quiropractica se
usan con frecuencia para hacer frente al dolor diario asociado a esta condicidon. La necesidad
de utilizar multiples estrategias sugiere que ninguna es uniformemente exitosa.

Claramente se necesita mucha mas investigacion sobre el estudio del origen del dolor y de la
eficacia de intervenciones especificas en estas personas. Entretanto se pueden extrapolar
algunos principios basicos del tratamiento del dolor crénico en otras enfermedades cronicas.
Ciertamente una lista de los dolores padecidos deberia formar parte de su historia clinica
(Portenoy, 1988). Los diferentes tipos de dolor que las personas con SED experimentan
pueden tener diferentes origenes, diferentes intensidades y una diferente forma de evolucionar
segun el curso clinico. Una lista detallada de los dolores nos permitird un mejor entendimiento
y tratamiento de cada tipo de dolor y facilitara una intervencién para el mismo. Se deberia
ensefiar a cada personas afectada una técnica de tratamiento del dolor que deberia usarse de
manera constante y rutinaria (Paige y Cioffi, 1993).

Desde el punto de vista farmacoldgico, los antiinflamatorios no esteroideos (AINES)
parecerian tener el rol mas importante, especialmente si el dolor es de origen inflamatorio.
Deberia tenerse en cuenta que el uso crénico de estas sustancias estd frecuentemente
asociado con consecuencias hematolégicas, renales y hepéaticas; por lo tanto deberia ser
monitorizados si se usan de forma crénica. Se deberian usar con mayor precaucion en el caso
de los enfermos afectados por el SED tipo 1V, quienes son mas propensos al sangrado facil y a
las magulladuras. Para el dolor moderado o severo, se utiliza a menudo un AINE en
combinacion con un opioide débil (Acute Pain Menagement Guideline Panel, 1992). Este
enfoque, en el dolor crénico no maligno se considera controvertido (Turk, et al. 1994). De
todas formas, si se usa, deberian tomarse medidas de precaucién para que no alcancen los
niveles téxicos en personas que toman un gran numero de comprimidos cada dia. En este
caso, un AINE o acetaminofeno puede administrarse junto con codeina o oxycodon. Opioides,
tanto de larga como de corta duraciéon, deben tenerse en cuenta para el dolor severo. Deben
controlarse y monitorizarse los efectos secundarios como el estrefiimiento que suele causar un
enorme malestar. Se deben administrar laxantes profilacticos. Un nuevo medicamento,
Tramadol, que es un analgésico opioide, debe evaluarse como alternativa de los opioides para
algunas de las personas con SED y dolor crénico ya que carecen de alguno de los efectos
secundarios tradicionalmente asociados con los opioides (Sunshine, 1992). Finalmente, los
antidepresivos triciclicos pueden ser beneficiosos. Estos medicamentos pueden ayudar al
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enfermo a dormir mejor y tener un efecto analgésico en particular en el dolor neuropéatico. El
dolor neuropatico proviene de las lesiones de los nervios y es, a menudo, resistente a los
opioides.

Los métodos no farmacolégicos, tales como rehabilitacion y ejercicio se suelen aconsejar
pero pueden ser trauméticos y estresantes (someter las articulaciones a mas tension de la
debida) para este grupo de enfermos. De todas maneras, la rehabilitacién o el ejercicio fisico
que tiene lugar en el agua (hidroterapia), puede ser menos dafiina para las articulaciones y
mas divertida. Técnicas de terapia cognitivo-conductual pueden ser también extremadamente
valiosas. Estas incluyen hipnosis, respiracién, meditacion, imagen visual, y otras formas de
distraccion.

Obviamente las limitaciones de nuestro estudio son el tamafio de la muestra y la amplia
representacion de mujeres en la misma, el sesgo en la seleccién y la falta de un grupo de
control. No obstante estas limitaciones, nuestros hallazgos son congruentes con nuestra
practica clinica.

Resumiendo, nuestros datos revelan que las personas con SED experimentan dolor severo y
frecuente durante la mayor parte de sus vidas. Estos problemas no han sido reconocidos
previamente en la literatura publicada hasta el momento presente. Puesto que los SED son
relativamente raros, no se ha realizado ninglin estudio sistematico sobre el dolor en esta
poblacion o sobre su alivio.

Extrapolar tratamientos de la literatura en otras enfermedades nos ha permitido un punto de
partida desde el cual se puede desarrollar un algoritmo de tratamiento clinico del dolor. Se
debe tener en cuenta el SED en el diagnéstico diferencial de cualquier dolor
musculoesquelético crénico. Claramente se necesita mas investigacion para identificar maneras
mas humanas de tratar los devastadores efectos de este sintoma en las personas que padecen
SED.
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