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Introducéao

A sindrome de Ehlers-Danlos (SDE) compreende um grupo heterogéneo de
doencas hereditarias caracterizadas pela fragilidade do tecido conjuntivo. As
manifestacdes clinicas envolvem principalmente a pele, articulagdes, vaos
sanguineos e o6rgdos internos conjuntivo. O processo de diagnostico da SDE
hiperativa pode ser considerado um desafio devido aos critérios diagndsticos atuais
e a complexa condi¢cdo dos pacientes. Portanto, os pacientes com SDEh séo
classificados por um conjunto de diretrizes e critérios de diagnéstico clinico, que
visam diferenciar a SDHh de outras condicdes articulares hipermdéveis e outros
subtipos de SDE ( RILEY, 2020). A falta de padronizacéo de algumas caracteristicas
clinicas importantes (dor e relaxamento do tecido conjuntivo) e a falta de inclusdo
de outros sinais clinicos sao os problemas mais citados na pratica clinica. Além das
guestdes de diagnostico, a falta de consenso sobre o tratamento ou de diretrizes
gerais para adaptar o tratamento também €& problematica. Dentro da equipe
multidisciplinar, a fisioterapia desempenha um papel central no manejo de
individuos com distarbios relacionados a hipermobilidade. No entanto, muitos
fisioterapeutas ndo estao familiarizados com os critérios diagnosticos, prevaléncia,
apresentacdo clinica comum e manejo ( ENGELBERT et al, 2017). Criancas,
adolescentes e adultos que sofrem de JHS/hEDS frequentemente apresentam
sintomas complexos e, portanto, sdo um desafio para os fisioterapeutas lidarem de
forma eficaz. A terapia ocupacional € muito Gtil no caso de ser realizada por um
terapeuta com conhecimento sobre a hipermobilidade articular, ao contrario dos
resultados que ndo sédo bons. O logro principal é restabelecer a faixa de mobilidade
normal da articulacéo, corrigir a disfungdo do movimento, melhorar a estabilidade
articular e a condicéo fisica geral (BRAVO, 2010).
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Objetivo (No maximo 200 caracteres com espaco)
O presente estudo teve como objetivo relatar um caso clinico referente a Sindrome

de Enlers-Danlos e relatar como foi utilizada a fisioterapia no tratamento.

Método

Paciente, K.C.F., 4 anos e 7meses de idade, sexo feminino compareceu e foi
admitida no Servico de Fisioterapia com a mae da crian¢a relatando atraso no
desenvolvimento global e exame clinico observado com a presenca de qualidade
motora insatisfatoria. A responsavel da paciente relata ter percebido atrasos no
desenvolvimento da crianga, pois a mesma com 1 ano e 7 meses de idade ainda
nao se sentava sozinha, ndo engatinhou, ndo caminhou e possuia dificuldade para
abrir as méos. No primeiro atendimento com o fisioterapeuta, quando questionada
sobre a queixa principal, a mae da paciente apontou a pouca mobilidade ativa da
filha. Na inspecédo, observou-se pés equinos, presencga de sialorreia, auséncia de
sustentacdo cervical e de tronco. Durante a palpacdo manual, percebeu-se
hiperatividade de triceps sural bilateralmente, ADM passiva de articulacbes de
MMSS e MMII comprometidas por rigidez articular. Durante a andlise postural, a
gual foi realizada com a paciente na posicdo sentada com apoio, na vista frontal,
identificou-se os tornozelos em plantiflexdo constantes (pés em equino), as maos e
os cotovelos 81 adotam o padréo flexor, oscila¢cdes da posicao de tronco (déficit de
sustentacdo), MMII inicialmente em padrao flexor (hipertonia). Para a avaliacdo do
tbnus muscular, utilizou-se a escala de Ashworth (BOHANNON; SMITH, 1987). No
Exame Fisico a crianga aparentemente estavel com cognitivo normal, com acuidade
visual e auditiva normais, acianética com tosse produtiva e eficaz, pupilas Isocoricas
reativas; AR: MV+ presente com roncos difusos bilateralmente; Pele hidratada,
normocorada, com textura normal e boa elasticidade e sem manchas significativas;
Retracdes musculares: Isquiostibiais, Gastrocnémicos e Séleo = hipertonia;
Alinhamento das dobras da perna: simétricos com posicdo do calcaneo sendo
visualmente discreto verismo. No exame Fisico os Reflexos patelares, Aquileu e
Cutaneo Plantar estavam presentes, ressaltamos o aquileu bem discreto; e os
demais reflexos testados se apresentaram normais. Obtivemos como Hipéteses
Diagnosticas: Pé torto congénito; Artrogripose; Mielodisplasia; Moléstias
neuromusculares; Quadril Séptico; Fratura de Quadril; Osteomielite do fémur; e



Deficiéncia focal femoral proximal. Ficou entdo estabelecida a Programacéo
Fisioterapéutica com os seguintes Objetivos: Explicar sobre a sindrome; mobilizar
articulaces; alongar musculaturas posteriores; estimular a cognicdo; estimular
equilibrio e coordenacéo; e orientar a mae. Durante toda a Programacao

Fisioterapéutica nossos Procedimentos foram:

e Explicagédo da patologia a mae;

e Alongamentos passivos em membros inferires com mobilizacdes
suaves em tornozelos. Enfase em cadeia posterior;

e Treino de propriocepgao caminhando em colchonete;

e Utilizacdo de brinquedos ludicos;

® Percepcéo do tornozelo na maca,;

¢ QOrientagOes sobre a importancia da fisioterapia regularmente.

Resultados

Frente a suspeita de SED, é essencial o exame fisico completo, com avaliacdo de
hipermobilidade articular e hiperextensibilidade da pele (ESPOSITO, A. et al. 2016).
O diagnostico € favorecido pelo escore de mobilidade articular de Beinghton
(BEIGHTON, P. et al.1998). A dor é uma caracteristica comum associada as varias
formas de SED ( CASTORI, 2013). O ponto de vista clinico, a dor articular recorrente
€ a apresentacao mais comum da SED tipo hipermobilidade, refletida pela aplicacédo
dos critérios diagnésticos de Brighton (GRAHAME. et al, 2000) ou também
conhecido como critérios de Villefranche. A SED tipo hipermobilidade pode ser
diagnosticado na presenca de dois critérios maiores ou um critério maior e dois
menores, ou na presenca de quatro critérios menores. Com base nesta classificacdo
refinada, diz-se que uma em cada 5.000 pessoas € afetada pela sindrome de
Ehlers-Danlos ( PYERITZ, 2000). Os Critérios de Villefranche foram Uteis para a
classificacao dos subtipos da SED por muitos anos. No entanto, vale a pena notar
qgue, em alguns casos, foram substituidos por critérios genéticos mais especificos
com base na identificacdo de mutacdes genéticas associadas a subtipos especificos
de SED.



Concluséao

E importante que os pacientes com SED sejam acompanhados regularmente por
uma equipe médica que inclua reumatologistas, geneticistas clinicos e outros
especialistas, conforme necessério. Esses profissionais podem oferecer um plano
de tratamento personalizado para gerenciar os sintomas e complicacfes especificos
de cada paciente. Lembrando que a abordagem terapéutica pode variar
significativamente entre os diferentes subtipos da SED, portanto, € fundamental um
diagnostico preciso e um acompanhamento médico especializado. Além disso, a
pesquisa médica continua a avancgar no entendimento e tratamento da SED, e novas

opcOes terapéuticas podem estar disponiveis no futuro.
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