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ABSTRACT

En las ultimas tres décadas se ha incrementado el nimero
de publicaciones que apuntan a una elevada prevalencia
de psicopatologia entre las personas con el sindrome
de hiperlaxitud articular (SHA). Aunque los trastornos
de ansiedad son los mas frecuentes, otros como la
depresion y los trastornos de alimentacion, asi como el
abuso de alcohol y tabaco también se han relacionado
con el SHA. No cabe establecer un efecto causal directo
pero en cambio, hay indicios de mecanismos comunes
como la disfuncién vegetativa, los déficits propioceptivos,
las coincidencias genéticas y las hipersensibilidades
exteroceptiva e interoceptiva.

Para ftratar adecuadamente a los pacientes que
sufren SHA, es necesario combinar diversos enfoques
psiquiatricos y psicoldgicos, ya que no se trata solamente

Increasing number of papers pointing to a high prevalence
of psychiatric conditions among individuals suffering
from the Joint Hypermobility Syndrome or Ehlers
Danlos Il Hypermobility type, (JHS/EDS-HT) have been
published for the past 3 decades. Anxiety disorders are
the most common psychiatric disorders related to JHS,
although other conditions such as depression, eating
disorders, alcohol and tobacco misuse have also been
found. Albeit a simple causal effect can not be found,
genetic, autonomic, proprioceptive, exteroceptive and
interoceptive mechanisms may underlie such strong
association. In order to properly treat patients suffering
from JHS/EDS-HT, psychiatric and psychological
approaches must be considered, not only to relieve
clinical conditions but also to improve abilities to cope
through proper drug treatment, psychotherapy and

Nas dultimas trés décadas aumentou o numero de
publicagbes que apontam uma elevada prevaléncia
de psicopatologia entre as pessoas com o sindrome
de articulagdes hiperméveis (SHA). Mesmo que os
transtornos de ansiedade sejam os mais frequentes,
outroscomoadepressaoeostranstornosdealimentagéo,
assim como o abuso de alcool e tabaco também se
estdo relacionados com a SHA. Nao cabe estabelecer
um efeito casual direto, mas em troca, existem indicios
de mecanismos comuns como a disfungéo vegetativa,
os déficits proprioceptivos, as coincidéncias genéticas
e as hipersensibilidades exteroceptiva e interoceptiva.

Para tratar adequadamente os pacientes que sofrem
SHA, é necessario combinar diversos enfoques
psiquiatricos e psicoldgicos, ja que ndo se trata somente
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de aliviar manifestaciones clinicas sino también de mejorar la
capacidad de afrontamiento, de adaptacién y de decisién. Para
ello, como parte del tratamiento a veces es preciso combinar
psicofarmacologia, psicoterapia, rehabilitacion vy fisioterapia
moderna una vez que sabemos que la ansiedad y otras
psicopatologias asientan frecuentemente en personas con SHA,
cuya estructura neurobioldgica les otorga unas caracteristicas
corporales importantes de tener en cuenta.

Palabras clave: Sindrome de hiperlaxitud articular, Ehlers-Dan-
los hipermovil, psicopatologia, ansiedad.

psychological rehabilitation adequately coupled with modern
physiotherapy interventions.

Keywords: Joint hypermobility syndrome, Ehlers-Danlos
hypermobility type, psychopathology, anxiety.

de aliviar manifestagdes clinicas, mas também de melhorar a
capacidade de enfrentamento, de adaptacéo e de decis&o. Para
isso frequentemente é preciso combinar psicofarmacologia,
psicoterapia e reabilitagdo, neste caso acompanhado por
fisioterapia moderna, uma vez que sabemos que a ansiedade
e outras psicopatologias estabelecem frequentemente em
pessoas com SHA, cuja estrutura neurobioldgica lhes outorga
umas caracteristicas corporais importantes de se ter em conta.

Palavras-chave: Sindrome de articulagbes hipermoveis,
Ehlers-Danlos hypermobile, psicopatologia, ansiedade.
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Una de la primeras descripciones completas del
sindrome de hiperlaxitud articular (SHA) fue realizada por
el reumatoélogo espanol Dr. Rotés (Rotes-Querol, 1957) y
lo describié como un cuadro caracterizado por una mayor
extension de movimiento de las articulaciones con un
aumento de la distensibilidad en los movimientos pasivos
e hiperlaxitud en los movimiento activos de la articulacion,
todo ello en ausencia de otra enfermedad reumatolégica
que lo explicara. Tiene una prevalencia estimada entre el
10-20% en la poblacién general y es mas frecuente en
mujeres con un ratio de 3:1 y es mas frecuente en nifios,
tendiendo a disminuir con la edad.

Es una enfermedad hereditaria del colageno y de
hecho hay un solapamiento con la enfermedad de Ehlers
Danlos tipo 3, que es el nombre que se aplica en muchas
ocasiones.

Las caracteristicas clinicas del SHA pueden ser
articulares o extra-articulares y practicamente siempre
estan relacionadas con el tejido conectivo. Las principales
sintomas articulares incluye artralgias, lumbalgias,
reumatismos de los tejidos blandos (epicondilitis,
tenosinovitis y bursitis), luxaciones recurrentes, o
escoliosis infantil entre otros. Por otra parte aparecen
también mas varices, hernias, tendencia a sufrir
moratones, cicatrices hipertréficas, prolapsos viscerales,
neumotdrax, fibromialgia, disautonomia y otras trastornos
también relacionadas con los trastornos de panico como
asma, prolapso de la valvula mitral, disfuncion tiroidea y
el sindrome del intestino irritable.

En la relacion entre los trastornos psiquiatricos y la
hiperlaxitud articular (SHA) se han producido importantes
avances. Si bien el reumatdlogo Rotes-Querol (1957)
describié un grado importante de nerviosismo en los
pacientes con SHA, no fue hasta 1988 cuando se publico
la primera observacién en la revista Lancet (Bulbena,
Duro, Mateo, Porta, & Vallejo, 1988). Otros autores
habian hecho referencias indirectas como Flanders-
Dunbar en su influyente libro de medicina psicosomatica
a mitades del siglo XX, al describir que los pacientes
con visceroptosis tenian una mayor tendencia a sufrir
trastornos de ansiedad y fobias (Flanders-Dunbar, 1955).
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Psicopatologia
Trastornos de Ansiedad

Aunque como veremos hay otros diagnédsticos
psiquiatricos asociados al SHA, en el area de los
trastornos de ansiedad es donde esta relacion parece
mas significativa y se ha estudiado mejor. En 1993,
Bulbena et al. publicaron un estudio de casos control en
una muestra de pacientes reumatolégicos afectados por
la HLA, y encontraron que un 43% de los pacientes con
HLA tenian algun tipo de trastorno de ansiedad, mientras
que solo el 22% de los controles tenian ansiedad.

Un segundo estudio del mismo grupo (Martin-
Santos et al., 1998) que evaluo pacientes diagnosticados
con ftrastorno de panico y/o agorafobia, mostré que
aproximadamente el 70% de los pacientes con ansiedad
tenian HLA comparado con sélo el 10% de los controles.
Garcia Campayo et al. (2010) también encontraron una
alta prevalencia de HLA en pacientes con trastornos de
panico (61.8%) comparado con el 10.9% de los controles.

A lo largo de todos estos afios, solo ha habido un
estudio de cohortes que haya evaluado la incidencia,
es decir casos nuevos, de trastornos de ansiedad en
poblaciones de riesgo, en este caso portadores del
SHA, en comparacion con controles. La incidencia
acumulativa de trastornos de panico y agorafobia, fue
significantemente mayor en el grupo del SHA (41.4%)
comparado con los controles (1.9%), con un riesgo
relativo de 22.3 [intervalo de confianza del 95% (IC) 4.6-
108.7, P<0.001]. La incidencia de la fobia social y de la
fobia simple fue a su vez significativamente mayor en
el grupo del SHA [Riesgo Relativo (RR)= 6.52, 95% IC
1.7-24.2, P<0.001 y un RR=3.31, 95% IC 1.1-9.6, P=0.02
respectivamente.

Otros estudios en poblaciones no clinicas han
comprobado que los sujetos con HLA puntdan
significativamente mas en cuestionarios de ansiedad
rasgo y ansiedad estado y también en escalas de
ansiedad social (Bulbena et al., 2004). Un meta-analisis
recientemente publicado demostré que las personas con
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SHA tienden a sufrir mas ansiedad y temores y tienen
una mayor probabilidad de sufrir agorafobia y trastorno de
panico comparado con los controles (Smith et al., 2014).

Trastornos afectivos

La literatura con respecto a la relacion entre
los trastornos del humor y el SHA es mas escasa y
controvertida. Pasquini (Pasquini, 2014) observé un grado
mayor de depresién en pacientes con SHA comparado
con los controles. Dos estudios que evaluaron la distimia
y depresion mayor en sujetos con hiperlaxitud articular
aplicando entrevistas estructuradas, no encontraron
diferencias significativas cuando se control6 por la
presencia de ansiedad (Bulbena et al., 1988; Gurer,
Sendur, Gultekin, & Ozcan, 2010). Otros estudios que
usaron cuestionarios de sintomas depresivos encontraron
mayores puntuaciones en los sujetos con SHA (Baeza-
Velasco, 2011). Por otra parte, el metanalisis de Smith
(Smith et al., 2014) concluy6 que los pacientes con SHA
exhibian también mas sintomas depresivos y ansiosos.
Mas recientemente, se ha encontrado que los pacientes
con SHAtienenuna prevalenciade trastornos psiquiatricos
del 42.5% comparado con los controles, siendo depresién
y ansiedad los mas comunes (Hershenfeld et al., 2016).

Adicciones

Los primeros autores que sugirieron un mayor
consumo de sustancias en pacientes con SHA fueron
Carlsson y Rundgren (Carlsson & Rundgren, 1980) que
encontraron que las pacientes con alcoholismo tenian
mas SHA comparadas con un grupo control. Desde
entonces, se han publicado pocos estudios al respecto. En
1992 en una estudio llevado a cabo en poblacion general
en Catalufia y en el que se incluyeron 1303 sujetos,
se encontré6 que los fumadores tenian puntuaciones
mas altas de SHA comparado con los controles (Gago,
1992). Por otra parte, Baeza-Velasco encontré que el
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porcentaje de alcohdlicos y fumadores en riesgo era
significativamente mayor entre las mujeres jovenes con
SHA (Baeza-Velasco et al., 2015).

Trastornos de Alimentacion

La literatura al respecto es todavia incipiente pero
se han descrito casos de neumotdérax espontaneo en
pacientes con anorexia lo cual sugiere que estos pacientes
tenian algun tipo de anomalia del tejido conectivo (Al-
Mufty & Bevan, 1977; Miles, Robinson, & Miles, 2007).
Asimismo, teniendo en cuenta que tanto el SHA como
la anorexia estan relacionados con sintomas digestivos
como sensacion de pesadez plenitud gastrica asi como
hipotensionortostaticapostural, Gohetal. (2013)disefiaron
un estudioé en el que hipotetizd que el SHA podria ser un
rasgo de la anorexia. Comparando 30 pacientes con 29
familiares y 16 controles, y encontré que el SHA era mas
prevalente en el grupo de los pacientes comparado con
los familiares y los controles. Los autores concluyeron que
el SHA podria jugar un papel importante en el desarrollo
de os trastornos de alimentacion. Recientemente Baeza-
Velasco y cols. (2016) han propuesto un modelo que
facilita la comprension de los puntos coincidentes entre
el SHA, la restriccion alimentaria y la pérdida de peso.
(Figura 1)

Otros

e Trastornos del desarrollo: Se ha descrito elevada
prevalencia de SHA y de disfuncion del sistema
nervioso vegetativo en pacientes con trastornos del
desarrollo (Eccles et al., 2014). Concretamente se ha
encontrado un mayor grado de hiperlaxitud en pacientes
con Trastorno de déficit de atencion e hiperactividad
(Hollertz, 2012; Shiari, Saeidifard, & Zahed, 2013),
en pacientes con Autismo (Shetreat-Klein, Shinnar,
& Rapin, 2014) y en el trastorno del desarrollo de la
coordinacion (Kirby & Davies, 2007).
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Figura 1. Caracteristicas del SHA o SED-H que pueden
contribuir a la alimentacion restrictiva (Baeza-Velasco et al.
2016).

e Trastornos de personalidad: el estudio mencionado
con anterioridad de Pasquini (2014) encontré que los
sujetos con SHA tenian un Riesgo Relativo de 5.8 de
sufrir un trastorno de personalidad, especialmente el
perfil obsesivo compulsivo y ansioso.

Tratamiento

No hay ningun estudio sobre los farmacos mas
efectivos en este tipo de pacientes, pero se sabe que los
pacientes con SHA tienden a tomar mas ansioliticos y
antidepresivos (Bulbena et al., 2011). También se conoce
que estos pacientes tienden a sufrir hiperalgesia (Castori
et al., 2013), un aumento de la interocepcion (es decir,
una mayor capacidad para percibir los cambios en el
estado fisiologico del cuerpo (Bulbena, Pailhez, Bulbena-
Cabre, Mallorqui-Bague, & Baeza-Velasco, 2015)
(Mallorqui-Bague et al., 2014), una tendencia a percibir
mas intensamente los sintomas fisicos (“amplificacion
somato-sensorial”).
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Por otra parte se ha observado mayor presencia
de pensamientos catastrofistas (Baeza-Velasco et al.,
2011), los cuales suelen vincularse con una percepcion
del dolor mas severa y con mayor grado de discapacidad
(Sullivan, Lynch, & Clark, 2005). En esa misma linea, cabe
pensar que las quejas de dolor, mas frecuentes en estos
pacientes vienen potenciadas por una menor tolerancia al
dolor (Pollatos, Fustos, & Critchley, 2012).

El desarrollo de tratamientos psicoterapéuticos
esta cobrando una importancia creciente ya que se ha
constatado que las estrategias de afrontamiento (coping
skills) especialmente aquellas centradas en las emociones
son a menudo disfuncionales en los pacientes con SHA
(Baeza-Velasco, Pailhez, Bulbena, & Baghdadli, 2015).

Ya se dispone de algunos estudios que han evaluado
la eficacia de la Terapia Cognitivo Conductual (TCC)
en estos pacientes, y se ha visto que en general los
tratamientos fueron mas exitosos cuando la TCC se
combind con terapia fisica (Bathen, Hangmann, Hoff,
Andersen, & Rand-Hendriksen, 2013). Por otra parte,
Rahman et al. (2014) hizo un estudio sobre la TCC en
pacientes con dolor con SHA y los resultados mostraron
mejoras significativas en autoeficacia, catastrofismo,
depresion, ansiedad, frustracion, impacto del dolor e
intensidad media del dolor.

Mecanismos Fisiopatologicos

Aunque el vinculo entre la laxitud articular y los
trastorno de ansiedad esta bien establecido en términos
clinicos y epidemiolégicos, los mecanismos etiolégicos y
fisiopatologicos todavia no se conocen con precision.

Respecto a la etiologia, es plausible plantear una
vinculacién genética ya que ambos trastornos son
altamente heredables y ademas tienen prevalencias muy
similares (10-20%) en la poblacién general. Sin embargo,
s6lo hay un estudio genético (Gratacos et al., 2001) en
el que se encontré una duplicaciéon en el cromosoma
15 (15924-926 denominado ‘DUP25’) comun en ambas
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trastornos aunque los resultados moleculares no han
podido ser replicados hasta la fecha.

En un estudio de neuroimagen estructural (Eccles
et al., 2012) se observaron pequefias diferencias a nivel
cerebral en las areas implicadas en la regulacion de las
emociones. En un estudio de neuroimagen funcional,
se encontré6 que las puntuaciones de hiperlaxitud
articular se asociaron con ansiedad-rasgo y también
con respuestas cerebrales mas intensas a las visién de
caras emocionales en las areas cerebrales responsables
del procesamiento emocional (incluyendo el hipocampo)
(Mallorqui-Bague et al., 2014).

Es conocido que tanto la percepcién como la
interpretacion de la excitacion (“arousal”) fisiologicos
juegan un papel importante en los trastornos de ansiedad
(Craig, 2003). Pues esas mismas caracteristicas también
aparecen en las personas con SHA, que presentan una
mayor capacidad que los controles para percibir los
cambios en el estado fisiolégico del cuerpo (interocepcion)
(Mallorqui-Bague et al, 2014); ademas son mas
propensos a experimentar sensaciones somaticas mas
intensas y perturbadoras (Baeza-Velasco, Gely-Nargeot,
Bulbena Vilarrasa, & Bravo, 2011).

En el capitulo de coincidencias hay que afadir también
que en ambos trastornos se encuentran frecuentemente
manifestaciones de disfuncion del sistema nervioso
vegetativo, a veces llamado “disautonomia”. Otro posible
mecanismo fisiolégico comun es la mayor intensidad de
sefales aferentes viscerales que llegan al cerebro, lo cual
ha sido extensamente estudiado por Critchley en Brighton
(Critchley, Eccles, & Garfinkel, 2013). Probablemente ese
exceso de informacion o una mayor conciencia corporal
se asocia a sefiales de alarma lo que conduce a un mayor
sufrimiento mental y a trastornos psiquiatricos.

El Fenotipo Neuroconectivo
Apesarqueexisteunaclaraevidenciadecomorbilidades

somaticas en las principales enfermedades psiquiatricas,
las clasificaciones psiquiatricas actuales lo ignoran vy

Psicopatologia de la hiperlaxitud articular /
Bulbena-Cabré; Baeza-Velasco; Pailhez; Martin-Lopez;
Mallorqui-Bagué; Bulbena

por ello no se dispone de una propuesta nosoldgica
clara para los cuadros psicopatoldgicos que se asocian
clinicamente con trastornos somaticos y por tanto parece
oportuno desarrollar un fenotipo que contenga tanto los
rasgos psicopatolégicos como los somaticos .

Nuestro equipo de investigacion clinica ha
desarrollado el fenotipo Neuroconectivo (figura 2)
con el fin de definir un modelo de enfermedad mas
comprensivo para mejorar el tratamiento y el prondstico
de estos pacientes (Bulbena et al., 2015). Este fenotipo
se ha descrito a partir de la relacion entre el SHA y
los trastorno de ansiedad y comprende diferentes
dimensiones incluyendo la conductual, la psicopatologia,
los sintomas somaticos, los sintomas somatosensoriales
y las enfermedades somaticas, todas ellas con bases
genéticas, neurofisiolégicas, de neuroimagen y por
supuesto clinicas.

Figura 2. Modelo Neuroconectivo (Bulbena et al., 2015).

En el nucleo aparecen dos componentes, por un
lado los trastornos de ansiedad y por otro el SHA.
Las dimensiones conductuales son patrones de
mecanismos de defensa como lucha vs. huida, el
control excesivo, las adicciones, las restricciones y
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las dependencias. Los sintomas somaticos incluyen
disautonomia, el somatotipo asténico, escleras azules,
tener moratones con facilidad, eczemas, disquinesias
esofagueales, luxaciones y esguinces, visceropoptosis,
prolapsos, alergias, dispareunias y cicatrices hipertroficas
o queloides. Los sintomas somatosensoriales
comprenden el aumento de la sensibilidad olfativa,
dificultades visuales con los estimulos luminosos, mareos,
disnea, disfagia, palpitaciones, dolor vaginal y urolégicos,
dolor articular e intolerancia o mayor sensibilidad a los
cambios de tiempo, mayor sensibilidad a sustancias o
quimicos. Por otra parte, dentro de la psicopatologia
encontramos mayor exterocepcion e interocepcion,
propiocepcién alterada, ansiedad anticipatoria, alta
confrontacion positiva, miedo a la impotencia, miedo
al rechazo, abandonamiento, amplificacion, negacion
y evitacion. Esta dimensién incluye también los
miedos y las fobias asi como los trastornos del humor
y de alimentacién. Por ultimo, la dimension de las
enfermedades somaticas incluye el sindrome del
intestino irritable, el eséfago disfuncional, sensibilidad
quimica multiple, inestabilidad vestibular, fatiga crénica,
fibromialgia, glosodinia, vulvodinia, hipotiroidismo, asma,
migrafas, disfuncion temporo-mandibular e intolerancia
a farmacos.

Conclusiones

En primer lugar se puede afirmar que la vinculacion
de la psicopatologia y el SHA o Sindrome Ehlers Danlos
tipo 3, ha sido confirmada de manera consistente. Mientas
que la ansiedad y sus trastornos parecen hegemaonicos en
esta asociacion, estan apareciendo algunos trabajos que
involucran otros trastornos como la depresion, el abuso
de alcohol y de tabaco, los trastornos de alimentacion,
los trastornos del desarrollo y algunos trastornos de
personalidad. Queda por demostrar si en esos casos con
SHA y otros trastornos psiquiatricos, también esta (o ha
estado) presente algun trastorno de ansiedad (presente
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0 pasada) lo que en algun caso como la esquizofrenia ya
se ha confirmado .

En segundo lugar, ademas de la alta heredabilidad
concurrente entre la psicopatologia ansiosa y el SHA,
se conocen varios mecanismos coincidentes, como
la disfuncion vegetativa, los déficits propioceptivos,
la anticipacién ansiosa y las hipersensibilidades
exteroceptiva e interoceptiva.

En tercer lugar, hay que desarrollar modelos como
el fenotipo neuroconectivo que tengan la capacidad de
considerar las diferentes dimensiones de este cuadro
clinico emergente derivado de la conjuncién de aspectos
mentales y somaticos.

Cuarto, para tratar adecuadamente estos cuadros
se requiere un enfoque multidisciplinar que considere
la dimension sistémica del trastorno. Es imprescindible
comunicar eficientemente al paciente que su trastorno
trasciende al reduccionismo somatico o psicolégico, para
disenar con él el tratamiento mas idéneo de acuerdo con
las prioridades clinicas.

Quinto, en las dimensiones psicopatologicas
del trastorno sera necesario contar con enfoques
expertos psicologicos y psiquiatricos, asi como con una
rehabilitacion moderna enfocada mas alla de la fisica del
movimiento. Q
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