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Resumen

Estudios sobre hipermovilidad han despertado gran interés
en las Gltimas décadas por su relacién con disfunciones
musculoesqueléticas, asi como con anormalidades en varios
sistemas organicos - por ejemplo, el prolapso de la valvula
mitral. Se buscé agrupar y actualizar, en ese contexto, los
conocimientos de la relacién entre la hipermovilidad articular
y el prolapso de la valvula mitral. De acuerdo con la literatura,
estudios indican que alteraciones genéticas en la composicion
del colageno parecen ser la principal causa de esta relacion.

Introduccion

Relacion entre la hipermovilidad articular y el prolapso de
la valvula mitral

La hipermovilidad articular (HA) fue citada, de forma
aislada, primero por Hipécrates, al describir la incapacidad
de los celtas para jalar la cuerda de un arco o lanzar un dardo,
pues tendrian “miembros flojos”'. Conocida como “enigma
de la fisiologia humana”, la HA ha despertado gran interés
en las Gltimas décadas, por su asociacion con las disfunciones
musculoesqueléticas, asi como a anormalidades en varios
sistemas organicos, entre los cuales se destaca el prolapso de
la vélvula mitral (PVM)?.

El PVM es un desorden cardiovascular comdn, con fuerte
componente hereditario, diagnosticado generalmente en
los jévenes®. Se caracteriza por la proyeccién de las aletas
mitrales en el atrio izquierdo, acompafada frecuentemente
de regurgitacién mitral*, deficiencia organica de mdsculos
papilares y alargamiento o ruptura de cuerdas tendinosas®.

El PVM se puede manifestar también en arritmias cardiacas
sintomaticas y proseguir en forma asintomdtica. La muerte
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stbita es una consecuencia posible para esos pacientes. De
esa forma, la identificacion de caracteristicas que puedan
revelar individuos con mayor probabilidad de presentar
PVM es clinicamente oportuna. Se considera todavia que la
alteracién del colageno que define la HA y el PVM hace muy
plausible especular que individuos con PVM serfan también
més comUnmente hipermoviles®.

Esta investigacién tiene como objetivo actualizar los
conocimientos relacionados a la asociacién entre la
hipermovilidad articular y el prolapso de la vélvula mitral en la
poblacién comin. Busca también contribuir para el diagnéstico
y la prevencion de alteraciones cardiovasculares.

Prolapso de la valvula mitral (PVM)

El prolapso de la valvula mitral es una entidad clinica
comin, con prevalencia del 2% al 22%7 en la poblacién en
general. Segln el Estudio de Framingham, el 7,6% de las
mujeres y el 2,5% de los hombres en los Estados Unidos
sufren de PVM?. Las diferencias entre los resultados de
estudios epidemiolégicos reflejan los diferentes criterios
empleados en los diagnésticos y la diversidad de las
poblaciones estudiadas’.

Otros datos relacionados a la prevalencia de PVM sugieren
ser poco comdn que surja antes de la adolescencia, pero que
su incidencia aumenta después del tirén de crecimiento®. Los
sintomas no empiezan antes de esa fase (aproximadamente a
los 14 afos para las nifas y 15 para los nifios), pero los adultos
pueden ser afectados a cualquier edad. Es comdn que los
pacientes presenten dolor en el térax, fatiga, arritmias y baja
tolerancia a ejercicios. A pesar de ello, la mayor parte de esos
factores es asintomatica®.

Aratjo y Chaves® han verificado la presencia de arritmias
durante el reposo y/o el ejercicio, el comportamiento del
componente parasimpdtico cardiaco, la fuerza de prensién
manual asi como el desempeno fisico propiamente dicho,
evaluado a través del consumo de oxigeno en el umbral
anaerodbico y el esfuerzo maximo. Los resultados fueron
semejantes en mujeres con y sin PVM.

Durante la dltima década se han establecido nuevos
criterios ecocardiogréficos, basados en la comprension de la
estructura 3D de la valvula mitral. Se ha definido entonces
el prolapso como el desplazamiento de una o ambas aletas
mitrales en mas de 2mm sobre los puntos altos del anillo
mitral. El prolapso se subdivide en clasico y no clasico, con
formas basadas en el espesor de las aletas - clasico > 5mm
y no cldsico < 5 mm. Complicaciones como endocarditis o
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regurgitacion mitral severa se pueden dar en pacientes con
prolapso clasico®. Estudios longitudinales han identificado el
aumento del espesor de las aletas como el principal factor
para un pronéstico insatisfactorio, y con alto riesgo de muerte
stbita, endocarditis bacteriana, arritmias y regurgitacién mitral
para los pacientes con prolapso clasico*'".

Se considera el PYM como anormalidad valvular
multifactorial por darse en funcién de anormalidades
histolégicas del tejido valvular, disparidades geométricas
entre el ventriculo izquierdo y la valvula mitral, o de varios
desérdenes del tejido conjuntivo. El aumento del espesor
y la redundancia de la aleta - conocida por degeneracién
mixomatosa - son las anormalidades mas comunes, ademas
de las alteraciones estructurales del coldgeno en todos
los componentes de las aletas y estructura anormal de las
cuerdas tendinosas".

Se sabe que hay aumento del tenor de glicosaminoglicanas,
alteraciones en la relacion del colageno tipos | y Il y desarreglo
en la organizacion de las fibras colagenas y eldsticas'.
Recientemente, anormalidades genéticas en loci especificos
de los cromosomas 11, 13 y 16 han sido también relacionados
a la etiologfa de los prolapsos®*'3.

Aunque se haya descrito la herencia autosémica para
el PVM en los desérdenes del tejido conjuntivo, como en
el Sindrome de Marfan, estudios anteriores han fallado en
establecer la relacion entre el PVM y los genes del colageno.
Esos resultados negativos pueden haberse dado por falta de
analisis sistemdtico del genoma humano y la inseguridad del
diagnéstico fenotipico.

Una investigacién reciente incluy6é a 43 individuos
que vivian como miembros de tres generaciones, con
ndmero significativo de portadores de PVM y ausencia de
las caracteristicas del Sindrome de Marfan. Se realizé una
evaluacion clinica, ecocardiogréfica y el analisis del genoma,
empleando para ello un programa denominado SLINK. Aradjo
y Chaves®demostraran un nuevo locus autosémico dominante
en el PVM presente en el brazo largo del cromosoma 13.
Esos encuentros confirmaron la heterogeneidad del PVM,
previamente encontrado en los cromosomas 11y 16 y en el
cromosoma XX,

Algunos estudios reportan, ademas, elevada prevalencia
del prolapso de la vélvula mitral en poblaciones especificas,
como en el Sindrome de Marfan y Ehlers-Danlos, sugiriendo
de algiin modo relaciones biolégicas entre ellas' .

Ademds de la asociacion con la HA, portadores de PVYM
tienen mayor probabilidad de desarrollar endocarditis
infecciosa. Eso se debe al flujo turbulento causado por la
regurgitacién mitral y al aumento del espesor del tejido valvar.
Pacientes jovenes'', en particular, pueden presentar también
eventos isquémicos cerebrovasculares, tales como sindrome
de panico, ansiedad, agorafobia'® e hipotiroidismo'’.

Hipermovilidad articular (HA)

Se define la hipermovilidad articular como la capacidad
para desempefiar movimientos articulares con amplitud mayor
que la normal'®'°. Su prevalencia depende de las caracteristicas
del grupo estudiado, determinadas por elementos como edad,
sexo, etnia y factores genéticos que acttian en el proceso de

evolucién del movimiento. Estudios afirman que individuos
del sexo femenino tienen mayor movilidad articular que los
del sexo masculino - movilidad misma que disminuye ademas
con la edad®?'. Se considera portadores de HA a cerca de
30% de los adultos?.

Hay que diferenciar los cuadros de HA, que se manifiestan
en algunas enfermedades hereditarias - como el Sindrome
de Marfan, Osteogénesis Imperfecta, Sindrome de Achard,
Homocistinuria e Hiperlisinemia - de aquellos presentes en
la poblacién general'.

En todos los casos existe relacién con alteraciones de la
estructura del colageno, més especificamente el de tipo 1lI,
y alteraciones de los genes involucrados en la produccién
de fibrilina'**. Hay relacién también con la flojedad de los
ligamentos, la piel, los vasos sanguineos y tejidos musculares
adyacentes'?.

En la poblacién general la hipermovilidad articular es una
condicién comtiny genéticamente determinada?2. Hay un nuevo
consenso de que el Sindrome de la Hipermovilidad Articular
Benigna es un desorden multisistémico, cuyas caracteristicas
coinciden con las caracteristicas de los desérdenes hereditarios
del tejido conjuntivo, entre ellas el Sindrome de Marfan, Ehlers-
Danlos y la Osteogénesis Imperfecta®.

Hasta ahora la base genética de la hipermovilidad comin
sigue desconocida. Sin embargo, estudios de los desérdenes
hereditarios del tejido conjuntivo fornecen importantes
descubiertas sobre los mecanismos subyacentes de la HA.

Han sido encontradas mutaciones en el gen COL3AT,
codificandose el coldgeno tipo lll. Recientemente, mutaciones
en la molécula no coldgena tenacin-X, una gran matriz
extracelular glicoproteica, han sido identificadas en un
subconjunto de enfermedades como el Sindrome de Ehlers-
Danlosy el Sindrome de Hipermovilidad Articular. Mutaciones
del gen del coldgeno tipo | (COLTAT y COL1A2) desempenan
también papel importante en la patogénesis de la HA™.

Enfocando el diagnéstico, Aratjo** traté de correlacionar
diferentes métodos lineales y adimensionales de evaluacién
de la movilidad articular. Participaron 30 individuos
asintomaticos, 16 de ellos del sexo masculino. Se emplearon
los tests de Sentarse y Alcanzar (TSA), toe-touch (TT),
Beighton-Horan (BH), Rosembloom y Flextest, siendo el
altimo el Gnico método que se correlaciona significativamente
con los demés (p<0,005) e incorpora aspectos relevantes de
cada uno de ellos. La mejor asociacion se observé entre el
flexindice y el Beighton-Horan, por indicar mayor similitud.
Los autores enfatizan que se sigue empleando rutineramente
tests desarrollados hace varias décadas, a pesar de sus
conocidas limitaciones.

El Flextest es un método de evaluacion pasiva de 20
movimientos articulares (tabla 1), empleando una escala de
némeros enteros entre 0y 4 para cada movimiento (figuras 1
y 2). Se evaltan las articulaciones del tobillo, rodilla, cadera,
tronco, mufeca, codo y hombro?, mientras el método de
Beighton-Horan consiste en la evaluacién de la movilidad
articular del dedo menique, la mufeca, el codo, la rodilla y
el tronco. La obtencién de los valores angulares y los andlisis
bilaterales, exceptuando las variables columna vertebral y
muneca, se realizan empleando un goniémetro®® ?'.
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Prolapso de la valvula mitral e hipermovilidad articular

Aratjo y Chaves® evaluaron a través del Flextest a 125
mujeres con edad media de 50 afios, 31 de ellas portadoras

Descripcion cinesioldgica del Flextest

Movimiento Descripcion del movimiento

| Flexion dorsal del tobillo

I Flexion plantar del tobillo

1l Flexion de la rodilla

% Extension de la rodilla

\% Flexion de la cadera

Y Extension de la cadera

Vil Aduccion de la cadera

Vil Abduccion de la cadera

IX Flexion del tronco

X Extension del tronco

X Flexion lateral del tronco

Xl Flexion de la mufieca

Xl Extension de la mufieca

XIv Flexion del codo

XV Extension del codo

XV Aduccion posterior a partir de la abduccion de 180° en el

hombro

XVl Extension o aduccion posterior del hombro

XV Extension posterior del hombro

XIX Rotacién lateral del hombro con aduccién de 90° y flexion de
codo a 90°

XX Rotacion medial del hombro con aduccion de 90° y flexion de
codo a 90°

de prolapso de la vélvula mitral. Se verificé que las portadoras
de PVM son aproximadamente 15% mas flexibles. En 13 de
las 20 articulaciones evaluadas, el escore del Flextest fue
significativamente mayor en mujeres con prolapso.

En estudio semejante, los autores analizaron
retrospectivamente 124 laudos de evaluaciones consecutivas
de mujeres adultas y no atletas, realizadas en clinica
especializada. De ese total, 34 mujeres tenian el diagnéstico
de PVM,; las otras 90 no presentaban diagnéstico o evidencia
clinica de la caracteristica. Se verificaron indices de masa
corporal, electrocardiograma convencional, fuerza de prensién
manual con uso de dinamémetro, test de Sentarse y Levantar
(TSA) y Flextest para evaluacién de la flexibilidad.

El test de Sentarse y Levantar es sencillo, fidedigno y de
rapida ejecucion. Su finalidad es evaluar la destreza de las
acciones de sentarse y levantarse del piso. Se interpreta cada
accion, atribuyéndoles notas de cero a cinco.

Las variables cineantropométricas - especialmente peso
corporal, flexibilidad, presencia de senales de hiperlaxitud
ligamentaria y destreza para sentarse y levantarse del suelo
- fueron aquellas que mejor diferenciaron portadores y no
portadores de PVM. Esa condicién sugiere la inclusion del
analisis de variables cineantropométricas en la evaluacién de
mujeres adultas con sospecha o diagndstico de PYM®.

Yazici et al* investigaron la prevalencia del Sindrome de
Hipermovilidad Comtn Benigna (Benign Joint Hypermobility
Syndrome - BJHMS) en portadores de prolapso de la valvula
mitral (PVM) y la correlacion existente entre las caracteristicas
ecocardiogréficas de la valvula mitral, las propiedades elasticas
de la pared adrtica y los indices de hipermovilidad de
Beighton-Horan. Los autores analizaron a 46 pacientes con
prolapso, con edad media de 26,1 anos, siendo 39 mujeres
y 25 individuos saludables (3 hombres y 22 mujeres con
edad promedio de 25,4 afios). La presencia del Sindrome de
Hipermovilidad Comin Benigna se evalué segtn los criterios
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Fig. 1 - Flextest: movimiento nimero XX (ARA UJO; CHAVES, 2005)
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Fig. 2 - Flextest: movimiento nimero XV (ARAUJO; CHAVES, 2005)
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de Beighton-Horan. La prevalencia de BJHMS en pacientes
con PVM se mostré significativamente mas alta que en los
individuos saludables, del 45,6% contra el 12% (p< 0,001).
Yazici et al* concluyeron que la prevalencia de la BJHMS en
los portadores de PVM fue més frecuente que en la poblacion
normal: el porcentaje de esa prevalencia alcanzo el 45%.

Martin-Santos et al'® buscaron evaluar si el Sindrome de
Hipermovilidad es mas frecuente en pacientes con desorden
de panico, agorafobia o ambos, y determinar si el prolapso
de la valvula mitral modifica o colabora, en parte, con la
asociacion. Participaron de la investigacion 99 pacientes,
recientemente diagnosticados y sin tratar el desorden
de pénico y la agorafobia, y 64 pacientes que no habfan
nunca sufrido cualquier desorden de ansiedad. EI método
consisti6é en una entrevista clinica, el empleo de los criterios
de Beighton-Horan y un ecocardiograma. El Sindrome de
Hipermovilidad se hallé en el 67,7% de los pacientes con
desorden de ansiedad - presentando estos 16 veces mas
posibilidades de tener hipermovilidad. EI PVM se encontré
presente en el 5,4% de los pacientes con desérdenes del
panico y en el 17,7% de los pacientes control.

La HA prevalece significativamente en pacientes con
desorden de pdnico, agorafobia o ambos y puede causar
predisposicion para la ansiedad. Sin embargo, el prolapso
de la vélvula mitral desempefa un papel secundario en la
asociacion entre hipermovilidad y ansiedad'®, resultados
de eventuales alteraciones en el escaso coldgeno del tejido
nervioso central™.

Gulpek et al** analizaron con la misma finalidad a 115
individuos, divididos en 3 grupos - Grupo 1 (n=42): pacientes
con desorden de panico con PVM; Grupo 2 (n=35): pacientes
con desorden de panico sin PYM; Grupo 3 (n=38) control:
individuos que tuvieron prolapso de la valvula mitral sin
cualquier enfermedad psiquidtrica. Se emplearon los
criterios de Beighton-Horan para evaluar el Sindrome de
Hipermovilidad, y el ecocardiograma bidimensional para
detectar el PVM. Se identificé el Sindrome de Hipermovilidad
en el 59,5% de los casos de desorden del panico y PVM; el
42,9% de los pacientes sin prolapso de la valvula mitral; y el
52,6% del grupo de control. Gulpek et al** no han detectado
asociacién significativa entre el desorden del panico y el
Sindrome de Hipermovilidad.

Enfermedad cardiovascular con mayor riesgo de muerte
es comun en el Sindrome de Marfan y estos son portadores
de HA. Es una enfermedad hereditaria del tejido conjuntivo,
de origen genético, autosémica dominante y de expresividad
variable. Ataca principalmente los sistemas esqueléticos,
oculares y cardiovasculares. La prevalencia estimada es de
1/10.000 individuos. El origen de la enfermedad estd en la
mutacién en el gen de la fibrilina (FBN-1), localizado en el
cromosoma 15. Las principales alteraciones cardiovasculares
son la ectasia anuloadrtica y el prolapso valvar mitral®'>.
Lopez et al™* evaluaron a 21 niflos portadores del Sindrome
de Marfan, con edades entre 9 meses y 16 afos, de ellos 62%
del sexo masculino. Después del examen ecocardiogréfico,

se verificé una incidencia del 52% de los pacientes con
prolapso valvar.

Consideraciones finales

La hipermovilidad articular ha sido tema de diversas
discusiones, por alcanzar a la poblacién comin,
predisponiéndola a alteraciones organicas diversas de etiologia
todavia discutible. Su caracteristica se relaciona al desorden
genético del tejido conjuntivo, lo que puede causar dolores
y alteraciones musculoesqueléticas. El prolapso de la valvula
mitral es también un desorden genético del tejido conjuntivo,
con posibles alteraciones cromosémicas. Esta diagnosticado
en el 2,4% de la poblacion general.

La inclusién de tests de mensuracion de movilidad
articular en la evaluacion clinica puede ser relevante, ya
que, constatada la presencia de HA, se debe poner atencién
a las diversas alteraciones provenientes de esta caracteristica
genética - incluso el PVM. Tal actitud proporciona, de esta
forma, diagnéstico y tratamiento precoz, puesto que en
muchos casos hay una evolucién de forma asintomética. Sin
embargo, faltan estudios que comprueben la relacion de la
HA con la evolucién y gravedad del PVM.

Las alteraciones genéticas en la composicién del colageno
parecen ser la principal causa de la HA y del PVM. Pero no
hay estudios que comprueben totalmente esta relacion,
aunque muchos sefalen hacia altas prevalencias entre
ellos. Investigaciones relacionan también el PVYM y el HA a
disturbios de ansiedad y panico, que probablemente poseen
asociaciones decurrentes de las alteraciones del colageno,
resultantes de eventuales cambios en el escaso colageno del
tejido nervioso central.

Pocos son los estudios que correlacionan prolapso de la
valvula mitral e hipermovilidad articular, cuando se comparan
diversos métodos de evaluacién. Ademas, los métodos
empleados para evaluar la movilidad articular en diversas
condiciones de salud estdn considerados ultrapasados
y limitados. Se necesita también desarrollar estudios
histopatolégicos vinculados a tests fisicos que comprueben la
efectividad de los mismos, relacionandolos a las alteraciones
estructurales de los componentes articulares.
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