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Sindromes de Ehlers-Danlos
e Transtornos do espectro
Hipermobilidade
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HIPERMOBILIDADE ARTICULAR
Extremo do espectro normal da AMA OU condigao genética para um grupo de DHTC (SEDs, etc)

Tecidos menos robustos para as demandas diarias

Dentre as caracteristicas dos TEH

Ter HA nao significa ter SEDs ou TEHSs

Prevaléncia: 2% e 64,6% / varia com idade, sexo e etnia

Estudos no Brasil

Lamari et al,1990 ¢/ 1.120 criancas: 64,6%

Lamari et al, 2000 ¢/ 102 adolescentes: FAT

Lamari et al, 2016 ¢/ 1.740 criancas/adolesc: 41%

Lamari et al, 2020 c/ 482 todas faixas etarias: SEDh: 11,4% e TEH: 88,6%

Podera evoluir ¢/ variabilidade clinica, dominios fenotipicos e impactos desde a infancia: Previsiveis!
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Sindromes de Ehlers-Danlos (SEDs)

Grupo heterogéneo de DHTC com caracteristicas comuns:
- HA, pele macia e hiperextensivel

- Fragilidade tecidual

- Cicatrizacao anormal

- Contusoes faceis

- Aumento do risco de ruptura vascular

- AMPLA variacao fenotipica e genética (reconhecidas)

- Muitas outras caracteristicas clinicas
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Sindromes de Ehlers-Danlos

Ha 13 subtipos de SED (Malfait et al, 2017)

O subtipo SEDh representa 90% de todos e nao tem teste genético

Ha interpretacao subjetiva de sinais clinicos com ambiguidade e confuséo
diagnostica quanto ao subtipo

TRATAMENTOS se diferenciam em funcédo de CADA SUBTIPO
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Sindromes de Ehlers-Danlos hipermaével (SEDh)

Manifestagcdes musculoesqueléticas e extraesquelética

Acometimento de diferentes tecidos

A Hipermobilidade Articular € GENERALIZADA

NAO ha critérios diagndsticos para SEDh em criancas

Maioria esta com DIAGNOSTICO SECUNDARIO

Podera acometer atividades diarias, instrumentais, recreacionais, esportivas e profissionais
A guase totalidade nasce sem deformidades ou disfuncdes organicas

Frequéncia alta de relato de DESCASO por desconhecimento

Perdem o prazo para intervengdes precoces
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Transtornos do Espectro Hipermobilidade — TEH (Castori et al, 2017)

HA sintomatica e nao satisfaz critérios para as SEDs ou outras sindromes

Grupo clinicamente relevante de condicGes relacionadas com HA

Se destinam como descritivo e de exclusao de diagndésticos

Ha diferentes niveis de classificacdo de TEH

Distinguiveis da SEDh e de outras sindromes em funcdo dos dominios fenotipicos
Maioria anteriormente diagnosticado com SED-TH / SED Il / SHA se reanalisados nao
preencherao critérios para uma sindrome

Diferenciacdo néao se relaciona com maior gravidade para a SEDh
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Sindromes de Ehlers-Danlos hipermdvel e Transtornos do Espectro Hipermobilidade

SEDh representa 90% dos casos de SED

Considerada DHTC mais comum em humanos
Prevaléncia SEDh:

Reino Unido: 2 milhGes

EUA: 10 milhGes

Europa: 17 milhGes

Ao redor do mundo: 255 milhGes

Brasil: Em 21 estados e Distrito Federal (2012 a 2020): 11,4% (SEDh) e 88,6% (TEH)
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Sindromes de Ehlers-Danlos hipermovel e Transtornos do Espectro Hipermobilidade

Cenario atual:

Parte deles: trabalha, pratica esporte, atleta de elite, musico, contorcionista, etc

Maioria: incapacidades instaladas por doencas cronicas e com diagnostico secundario por
desconhecimento

Parte deles: deficiéncia (s)

Para alguns ESGOTARAM-SE os procedimentos

Afeta a QV de pacientes e familiares

Poderao evoluir para deficiéncia grave e / ou mortalidade precoce

Gera IMPACTO substancial para os COFRES PUBLICOS
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Sindromes de Ehlers-Danlos hipermovel e Transtornos do Espectro Hipermobilidade

Considerando que a maioria podera apresentar manifestagcdes graves ou nao
Imprescindivel: Detecc¢éo na infancia por médicos pediatras e dentistas na atencéo basica

Tornar contetido obrigatorio na GRADUACAO para profissdes afins
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