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DESCRICAO DO CASO

Uma jovem de 22 anos recorreu a consulta com o Mé-
dico de Familia por queixas de deslocacdo frequente da
articulacao esternoclavicular esquerda quando levan-
tava pesos no ginasio, com 1 ano de evolucdo. Negava
traumatismos prévios.

N&o possuia antecedentes pessoais de relevo. Como
medicacao habitual fazia apenas um contracetivo oral
combinado. Apresentava antecedentes familiares de
hemocromatose (pai e irmao), sem outros antecedentes
familiares relevantes conhecidos.

O exame fisico revelou luxacao nao dolorosada articula-
cao esternoclavicular esquerda com a flexdo do ombro.
Adicionalmente, foram notados sinais de doenca do te-

cido conjuntivo: aracnodactilia (Fig. 1), sinal de Walker
(Fig. 2), joelho recurvatum, hipermobilidade de multiplas
articulacoes e hiperextensibilidade cutanea.

Apds exame fisico completo, procedeu-se a aplicacao
dos critérios de diagndstico de sindromes de Ehler-
s-Danlos, revistos em 2017.1 Neste caso, a clinica da
doente enquadrava-se no diagndstico de sindrome de
Ehlers-Danlos tipo hipermobilidade. Este diagndéstico é
feito quando sdo cumpridos 3 tipos de critérios:

» Critérios tipo 1: hipermobilidade articular generali-
zada, avaliada através da escala de hipermobilidade de
Beighton;

» Critérios tipo 2: presenca de outros sinais sistémicos
de doenca do tecido conjuntivo (hiperextensibilidade
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FIGURA 1. Aracnodactilia: dedos longos, finos e com hipermobili-
dade das articulagbes metacarpo-falangicas e inter-falangicas.

FIGURA 2. Sinal de Walker. Sobreposicao das falanges distais do
polegar e 5° dedo quando a mao rodeia o punho oposto.

cutdnea, pele suave, estrias, papulas piezogénicas) e/ou
histéria familiar positiva e/ou complicacdes musculoes-
queléticas (pelo menos 2);

» Critérios tipo 3: auséncia de fragilidade cutanea sig-
nificativa que leve & suspeita de outras sindromes de
Ehlers-Danlos e exclusdo de outras doencas do tecido
conjuntivo e exclusdo de outros diagndsticos que cur-
sam com hipermobilidade articular.

Foram realizados certos meios complementares de diag-
nostico para a exclusao de outras sindromes: velocidade
de sedimentacao, fator reumatoide, anticorpos antinu-
cleares e anticorpos anti ds-DNA (exclusdo de doencas
autoimunes como artrite reumatoide e lUpus eritema-
toso sistémico), ecocardiograma (exclusdo de sindrome
de Marfan) e radiografia da anca bilateral (exclusao de
sindrome de Loeys-Dietz). Todos se revelaram normais.

Assim, foi feito o diagnoéstico de sindrome de Ehlers-
-Danlos tipo hipermobilidade.

As sindromes de Ehler-Danlos sdo um grupo hetero-
géneo de doencas do tecido conjuntivo. Caracterizam-
-se por hipermobilidade articular, hiperextensibilidade
cutanea e fragilidade dos tecidos, sendo o subtipo de
hipermobilidade o mais frequente, com uma prevaléncia
de 1/5000-20 000 pessoas.? O diagnostico baseia-se na
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clinica, e estima-se que esteja largamente subdiagnos-
ticada, uma vez que a principal caracteristica clinica é a
hipermobilidade articular, muitas vezes desvalorizada
como uma variante do normal sem investigacao adicio-
nal.* O subtipo hipermobilidade é considerado o menos
severo de todo o espectro.!?

Nao ha tratamento especifico. O objetivo é prevenir e
tratar possiveis complicacoes, que derivam da instabili-
dade articular e laxidez dos tecidos, como osteoartroses
precoces e sindromes de dor cronica.®* Outras compli-
cacbes sdo a patologia disautonémica e obstétrica.>®

Neste caso, foi aconselhado tratamento fisidtrico para
fortalecimento muscular e ligamentar. Foi feito um
aconselhamento pré-concecao, pois quando engravidar,
deverd ser encaminhada para consulta de Obstetricia
pelo risco de abortamento por incompeténcia do canal
cervical.®

Na presenca de hiperlaxidez e hipermobilidade articu-
lar, apesar de serem habitualmente variacdes da nor-
malidade, deve haver a suspeita de doenca do tecido
conjuntivo. Deve ser feita uma anamnese e exame fisico
extensos que permitam diferenciar sindromes clinica-
mente significativas de variacées da normalidade, com
vista ao tratamento e prevencao eficazes.
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