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RESUMO

Este trabalho teve por objetivo buscar na literatura cientifica as evidéncias
disponiveis acerca do tratamento fisioterapéutico na reabilitacdo dos portadores
da Sindrome de Ehlers-Danlos. Para este estudo, foram selecionados artigos
cientificos nos idiomas inglés e portugués indexados nas bases de dados:
SciELO, PubMed e PEdro no periodo estipulado de 2000 a 2021. Foram
selecionados 15 estudos para andlise, apresentacédo dos dados e discusséo. O
presente estudo demonstra que ha evidéncia limitada a respeito do tratamento
fisioterapéutico para individuos com sindrome de Ehlers Danlos. Entretanto os
autores afirmam que exercicios fisioterapéuticos em geral sdo benéficos para a
manutencao da qualidade de vida e alivio dos sintomas.

Palavras-chave: Sindrome de Ehlers-Danlos; Hipermobilidade Articular;

Fisioterapia.

ABSTRACT

This study aimed to search in the scientific literature for the evidence available
about physical therapy treatment in the rehabilitation of patients with Ehlers-
Danlos Syndrome. For this study, scientific articles were selected in English and
Portuguese and indexed in the following databases: SciELO, PubMed and PEdro
in the stipulated period from 2000 to 2021. 15 studies were selected for analysis,
data presentation and discussion. The present study demonstrates that there is
limited evidence regarding physical therapy treatment for individuals with Ehlers
Danlos syndrome. However, the authors state that physical therapy exercises in
general are beneficial for the maintenance of quality of life and symptom relief.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Ehlers-Danlos (SED) é uma doenca clinica e
geneticamente heterogénea do tecido conjuntivo e envolve multiplas estruturas
anatbmicas e sistemas organicos, incluindo sistemas tegumentar,
musculoesquelético, cardiovascular e gastrointestinal?.

A SED é considerada um disturbio do metabolismo do colageno fibrilar. O
colageno é a proteina que sustenta o tecido conjuntivo (pele, ligamentos,
tenddes, paredes dos 6rgaos, cartilagem) e defeitos na sua sintese resultam em
distintas formas de apresentagdo da SED?.

A Sindrome de Ehlers-Danlos Hipermdével (SEDH) € a forma mais comum
de apresentacao da doenca e caracteriza-se por pele macia e hiperextensivel,
comum ocorréncia de luxacdes e subluxacdes e dor cronica generalizada. A
hipermobilidade articular gera instabilidade articular, dor crénica e perda de forca
muscular, gerando desconfortos e sofrimentos motor e psicoldgico®.

O diagnéstico € eminentemente clinico com forte associacdo com
histérico familiar. Deve-se suspeitar de SED quando, na auséncia de outras
etiologias, ocorrer hipermobilidade articular, hematomas, sangramento anormal;
ruptura/disseccdo vascular, fragilidade cutanea, cicatrizes atroficas,
hiperextensibilidade cutanea, luxagbes articulares ou ruptura espontéanea de
orgaos ocos. O diagndstico é favorecido pelo escore de mobilidade articular de
Beighton®.

O reconhecimento clinico da SED néo é simples e, para um diagndstico
definitivo, o teste molecular se faz necessario, especialmente naqueles
pacientes com fen6tipo incerto®.

O diagnostico precoce associado a administracao de terapias preventivas,
a investigacao de comorbidades e o processo de tratamento geral é crucial para
0s pacientes®.

O tratamento quiropratico baseado em terapia de manipulacdo de
articulacdes de baixa forca e terapia dos tecidos moles combinado com o
tratamento médico convencional apresenta resultados significativos na reducéo
da dor e da incapacidade de individuos com SED".

A reabilitagdo deve se concentrar em estratégias de consciéncia,
propriocepcao e equilibrio, o plano de tratamento também deve incluir atividades

esportivas®.



Analgésicos como o paracetamol podem ser benéficos em crises de
exacerbacao da dor, no entanto, anti-inflamatérios ndo esteroides e opioides séo
frequentemente mal tolerados nesta populagdo devido a exacerbacdo dos
sintomas gastrointestinais ou fadiga. Existem algumas evidéncias de que o0 uso
de opioide de longo prazo pode piorar a dor cronica e causa dependéncia®.

De acordo com Peterson et al.'% o tratamento de reabilitacdo da SED
embora seja indicado por varios autores, ndo apresenta na literatura nenhum
protocolo de tratamento baseado em evidéncias atualmente. Os estudos séo
limitados, a prescricdo da fisioterapia é benéfica, no entanto, ndo ha nenhum
protocolo de fisioterapia nas pesquisas disponiveis.

Diante deste contexto, este trabalho teve por objetivo buscar na literatura
cientifica as evidéncias disponiveis acerca do tratamento fisioterapéutico na

reabilitacdo dos portadores da Sindrome de Ehlers-Danlos.

METODOLOGIA

Trata-se de uma revisao bibliografica sistematica. Para este estudo, foram
selecionados artigos cientificos nos idiomas inglés e portugués indexados nas
bases de dados: SciELO, PubMed e PEdro no periodo estipulado de 2000 a
2021. Como descritores foram utilizadas as palavras-chave "Sindrome de Ehlers-
Danlos"; "Hipermobilidade articular"; "Fisioterapia”. A pesquisa também foi
realizada por meio de consulta dos mesmos descritores em inglés "Ehlers-Danlos
Syndrome”, "Joint Hypermobility"; "Physiotherapy”. Foram removidos todos os
estudos que ndo abordaram o assunto de interesse. A selecao foi realizada a partir
de leitura criteriosa dos resumos dos artigos, teses e dissertacdes encontradas
nas bases de dados citadas, sendo selecionada apenas a literatura que atendia
aos critérios de inclusdo definidos neste estudo. Os estudos foram incluidos apo6s
a leitura do texto completo e todos os tipos de delineamentos metodoldgicos

foram aceitos.

RESULTADOS E DISCUSSAO
Devido a grande variedade de proteinas que podem ser afetadas, a
doenca pode se apresentar com varios fendtipos. Isso levou a muitas

subclassificagdes.O Consorcio Internacional EDS reconheceu 13 subtipos da



doenca, propondo critérios clinicos principais e secundarios para cada subtipo de

SED, dos quais os critérios principais envolvem caracteristicas que ocorrem na

maioria dos pacientes e sao bastante especificos para aquele subtipo, enquanto

0s critérios secundarios podem se sobrepor a outros subtipos de doencas

hereditarias do tecido conjuntivo (HCTDs) e podem apenas estar presente em

um pequeno subconjunto de pacientes?.

Pelo Quadro 1 pode-se ter um resumo dos principais subtipos.

Quadro 1. Subtipos mais comuns da Sindrome de Ehlers-Danlos e suas principais

caracteristicas clinicas e genéticas.

CLASSIFICACAO

Classica

Hipermobilidade

articular

Vascular

Cifoescoliose

Artrocalasia

Os 15

ALTERACAO GENETICA

Mutacdes no colageno tipo V;
genes: COL5A1 e COL5A2

Heranca parece ser autossémica
dominante, mas a base genética

permanece desconhecida

Condicéo autossémica dominante;
mutacéo no gene COL3A1, que
codifica o colageno tipo Il

Condicao autossémica recessiva com

deficiéncia na enzima lisil hidroxilase 1.

Mutacédo do gene PLOD1.

Condicao autossémica dominante.
Mutacdes em colageno tipo
I; genes COL1A1,
COL1A2.

artigos selecionados para o0 estudo

PRINCIPAIS CARACTERISTICAS

Hipermobilidade articular,
hiperextensibilidade e cicatrizes

atréficas alargadas.

Dor crbnica grave nas articulacdes.

Sintomas de disfuncdo autonémica.

Ruptura arterial, ruptura intestinal.
Complicacdes obstétricas: ruptura
uterina e arterial; graves hemorragias
pos-parto e lacera¢gdes no parto

vaginal.

Inicio precoce de cifoescoliose
progressiva, hipotonia e atraso motor

grave.

Luxacgéo congénita bilateral do
guadril, hipermobilidade articular
grave com deslocamentos

recorrentes.

foram analisados

criteriosamente para melhor ilustragéo e organizagéo, apresentados no Quadro



2, seguindo o critério de ano de publicacdo, 2000 a 2021. Pode-se notar que

houve lacunas de publicacfes na sequéncia de anos pesquisados.

Quadro 2. Artigos selecionados a partir dos critérios de incluséo e exclusao.

AUTOR/ANO

Levy
(2004)

Ferrell et al.
(2007)

Rombaut et
al.
(2012)

Syx et al.
(2015)

Malfait et al.
(2017)

TITULO

Sindrome de
Ehlers-Danlos

hipermovel

Funcéo reflexo
musculoesquelético
na sindrome de hipermobilidade

articular

Propriedades do tecido musculo-
tendé@o
no tipo hipermével da SED

A sindrome de Ehlers-Danlos,
tipo de hipermobilidade,
esté ligada ao cromossomo
8p22-8p21.1
em uma familia extensa da

Bélgica

A classificacao internacional
de 2017 das sindromes de

Ehlers-Danlos

TIPO DE
ESTUDO

Revisao
de

Literatura

Estudo
controlado

randomizado

Estudo
controlado

randomizado

Observacional

Revisao
de

Literatura

OBJETIVO

Propor uma viséo
amplificada dos aspectos
gerais da Sindrome
de Ehlers-Danlos.

Andlise neurofisiol6gica
da funcdo reflexa
em pacientes com

Ehlers-Danlos.

Investigar as propriedades
passivas do tecido musculo-
tendao dos flexores plantares
em pacientes com o tipo

hipermével da SED.

Identificar um novo locus
genético para SED em uma
familia belga de trés geracdes
por meio de analise de ligagéo

de todo o genoma.

Propor uma Classificacéo
Internacional de SED que
sirva como um novo padrao

para o diagndstico de SED.



Strunk
(2017)

Corrado
&
Ciardi
(2018)

Peterson et
al.
(2018)

Demmler et
al.
(2019)

Islam et al.
(2020)

Tratamento quiropratico
multimodal para dor e

incapacidade em um paciente

com diagnéstico de sindrome de

Ehlers-Danlos-tipo de

hipermobilidade: relato de caso

Sindrome de Ehlers-Danlos
hipermével e reabilitacéo:
fazendo um balanco da
medicina baseada em
evidéncias:
uma revisdo sistematica da
literatura
Terapias fisicas e mecéanicas
para sintomas de membros
inferiores
em criangas com Transtorno do
Espectro
de Hipermobilidade e Sindrome
de Ehlers-Danlos
Hipermovel:
uma revisao sistemética
Prevaléncia diagnosticada de
sindrome de Ehlers-Danlos e
transtorno do espectro de
hipermobilidade no Pais de
Gales, Reino Unido:
um estudo de coorte eletrénico
nacional e comparacéo caso-
controle

Sindrome de Ehlers-Danlos:
contrastes imunolégicos e

comparacdes do tecido
conjuntivo

Relato
de

caso

Revisao
sistematica
de
literatura

Revisdo
sistematica
de
literatura

Estudo de
Caso-Controle

Revisao
de

Literatura

Descrever a resposta clinica
ao tratamento quiroprético
multimodal de um paciente

com diagndstico
de sindrome de Ehlers-
Danlos,
tipo de hipermobilidade
(EDS-HT) e dor crbnica.

Realizar uma revisé@o sobre o
tratamento de reabilitagdo da
sindrome de Ehlers-Danlos
hipermével, de acordo com a
Medicina Baseada em
Evidéncias.

Avaliar as evidéncias de
tratamentos fisicos
€ mecanicos para problemas
de membros inferiores em
criangas com Transtorno do
Espectro de
Hipermobilidade e Sindrome
de Ehlers Danlos Hipermovel.

Descrever a epidemiologia do
transtorno do espectro de
hipermobilidade (HSD)

e sindromes de Ehlers-Danlos
(EDS).

Reconhecer e descobrir novos
aspectos da etiologia genética

e suas apresentacdes clinicas
variadas.



Ritelli
& Colombi
(2020)

Song et al.
(2020)

Carbonell et
al.
(2020)

Celletti et al.
(2021)

Santos et al.
(2021)

Song

Genética molecular e
patogénese
da sindrome de Ehlers-Danlos
e distarbios do tecido conjuntivo

relacionados

Manifestacfes sistémicas
da sindrome

de Ehlers-Danlos

Sindrome de hipermobilidade
articular

Tratamento da dor por meio de
exercicios terapéuticos
neurocognitivos em pacientes
com Sindrome de Ehlers-Danlos
hipermével com dor lombar

crbnica

Sindrome de Ehlers-Danlos em
paciente com dor cronica.

Revisao
de

Literatura

Revisao
de

Literatura

Revisdo de

Literatura

Ensaio clinico
nao

randomizado

Relato de Caso

et al.ll, investigaram as caracteristicas

Compreender as causas
genéticas da SED hipermével
e auxiliar a busca de
possiveis abordagens

terapéuticas.

Fornecer um melhor
entendimento da doenca para
promover diagndsticos mais
precoces e precisos para
orientar o tratamento e

prevenir complicacges.

Fornecer informacGes
atualizadas sobre a Sindrome
de Ehlers-Danlos.

Avaliar uma abordagem de
reabilitacdo neurocognitiva
baseada ndo apenas
na recuperag¢éo do movimento
e da funcéo, mas também no

manejo da dor.

Apresentar um caso raro
diagnosticado no Ambulatério
de Controle de Sintomas e
Cuidados Paliativos com
quadro doloroso importante.

demogréficas e as

manifestacdes sistémicas da SED. Analisando 98 pacientes com SED atendidos

em uma clinica de medicina fisica e reabilitacdo entre janeiro de 2015 e abril de

2019. Os graficos foram revisados para informa¢des demograficas, subtipo de

SDE, caracteristicas de dor musculoesquelética e presenca de certos

diagnésticos comorbidos sistémicos como: disfuncdo autondmica, dores de



cabeca/enxaquecas, condi¢cfes gastrointestinais, anomalias cardiovasculares,
sindrome de ativacdo de mastocitos, e disfuncdo da articulacdo
temporomandibular. De 98 pacientes, 75 foram diagnosticados com EDS-tipo
hipermoével (EDS-HT); 94 pacientes eram mulheres, e a média de idade foi de
36,7 anos. Em média, cada paciente relatou envolvimento de 5,4 articulagdes,
sendo 0 ombro, o joelho e a coluna lombar as mais comuns. O nUmero médio de
comorbidades sistémicas foi de 2,8, sendo a disfuncdo autondémica a mais
comum.

A hipermobilidade articular por vezes é comum na populacdo em geral,
dificultando a distingdo entre individuos com mobilidade articular aumentada
daqueles cuja mobilidade esta relacionada a presenca de um disturbio do tecido
conjuntivo. No caso SED o diagndstico nem sempre € oObvio devido a

variabilidade na apresentacéo clinica da doenca?3.

Ferrel et al.'?, sustentam que pacientes com hipermobilidade apresentam
a propriocepcao prejudicada. Por meio de exercicios de cadeia cinética fechada
e um programa cinesioterapéutico adaptado as suas necessidades possibilitam

melhoras sintomaticas e proprioceptivas.

Roumbaut et al.'3, analisaram as propriedades musculos tendinosas dos
flexores plantares de pacientes com SED do tipo hipermdével avaliando rigidez,
torque e alongamento e relataram um maior angulo articular e menor rigidez
comparado com o grupo controle saudavel, sugerindo mudancas estruturais

musculo tendinosas.

Celletti et al.'4, sugerem a reabilitacdo neurocognitva para o manejo da
dor lombar crénica através de um programa especifico de exercicios que seja
focado ndo apenas da recuperagdo do movimento, mas também na percepcéo
da dor para obter melhora, visto que abordagens que induzem a consciéncia do

movimento permitem reduzir o medo ligado ao préprio movimento.

Segundo Levy?'®, exercicios de baixa resisténcia para aumento do ténus
muscular podem ajudar a melhorar a estabilidade articular. Sendo indicados
exercicios de caminhada, ciclismo, exercicios aquaticos e exercicios que
trabalhem a amplitude de movimento sem resisténcia. Exercicios de equilibrio e

movimentos repetitivos com enfoque nos musculos abdominais, lombares e



interescapulares, também séo importantes. O nimero de repeticdes, frequéncia
e duracdo das atividades devem ser sempre aumentados gradualmente

respeitando os limites de cada individuo.

Segundo Peterson et al.19, a fisioterapia pode trazer beneficios em relacédo
a intensidade da dor, independentemente da amplitude articular ou do tipo de

exercicio aplicado.

No estudo de Celleti et al.14, apds avaliar uma abordagem de reabilitacdo
neurocognitiva focada em estratégias fisiolégicas e ndo dolorosas, observaram

eficacia na reducao da dor lombar e da incapacidade relacionada.

Em sintese, percebe-se a necessidade de uma assisténcia
fisioterapéutica integral ao paciente portador da Sindrome de Ehlers-Danlos,
uma vez que acomete diversos tecidos, 6rgdos e sistemas. Por sua vez,

multiplas técnicas e recursos podem ser empregados.

Observou-se neste estudo limitacdes referentes a escassa literatura
acerca do tema proposto, em especial no que tange a assisténcia fisioterapéutica

aos pacientes portadores de Sindrome de Ehlers-Danlos.

CONCLUSAO

O presente estudo demonstra que ha evidéncia limitada a respeito do
tratamento fisioterapéutico para individuos com sindrome de Ehlers Danlos.
Entretanto os autores afirmam que exercicios fisioterapéuticos em geral séo
benéficos para a manutencéo da qualidade de vida e alivio dos sintomas.

Tendo em vista o comprometimento multissistémico atribuido pela doenca,
€ de significativa importancia que haja um acompanhamento multiprofissional,
com cardiologista, oftalmologista, dermatologista, reumatologista e
fisioterapeuta, por exemplo.

A fisioterapia é fundamental no manejo da dor e na prevencao de traumas,
bem como na reabilitacdo em casos de rupturas ligamentares, luxacdes e
subluxacoes.

Deste modo, se faz necessario mais pesquisas que abordem e esclaregcam
0s aspectos clinicos pertinentes as manifestacdes sintomatoldgicas da sindrome

de Ehlers-Danlos, salientando também a importancia da realizacdo do



diagnéstico precoce para uma maior compreensao de quais intervencfes podem
ser mais eficazes para enderecar a prescricao de exercicios especificos para os
pacientes com SED ajudando a reduzir os sintomas e minimizar as complicacdes

desta sindrome.
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