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Resumen

Afios atras diferentes autores han realizado aportes sobre el Sindrome de Ehlers Danlos, los aportes iniciales
comenzaron en la antigua Grecia aproximadamente 400 a.C. durante ese periodo Hipocrates registréo que los nomadas
escitas presentaban articulaciones laxas y presentaban varias cicatrices. Luego en el afio 1682 el cirujano de Amsterdam Job
Von Meekeren realizé la primera descripcion sobre este sindrome. Se manifiesta que a través del tiempo, la definicion y la
clasificacion del sindrome han ido evolucionando hasta convertirse en una entidad diagnéstica. El presente articulo tiene
como objetivo hacer un resumen de los principales autores que cooperaron con brindar una detallada descripcion y
clasificacion del Sindrome de Ehlers Danlos.
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Abstract

Several authors have made contributions on Ehlers Danlos Syndrome, its beginnings in ancient Greece
approximately 400 b.C. During this period, Hippocrates recorded that the Scythian nomads had loose joints and had several
scars. Then in 1682 the Amsterdam surgeon Job Von Meekeren made the first description of this syndrome. I have seen that
over time the definition and classification of the syndrome has evolved to become a diagnostic entity. The present article aims
to summarize the main authors who cooperated with the description and classification of Ehlers Danlos Syndrome.
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Introduccion

La primera referencia que se hace de un paciente con
Sindrome de Ehlers Danlos (SED) fue en el afio 1657 cuando el
cirujano holandés, Janszoon van Meekeren, mostré a la
Academia de Leiden a un marinero de procedencia espafiola
que era capaz de estirar la piel de su pecho a una distancia antes
nuncaregistrada”.

La primera presentacion del (SED) lo realiz6 el cirujano
Job Von Meekeren de Amsterdam en el afio 1682, En Moscii
en 1891, el Dr. Alexandre Nicolaevich Chernogubov presentod
dos casos (una mujer de 50 y un jéven de 17 afios). El asocid las
variadas manifestaciones de estas personas, y dijo que eran
debidas a un trastorno generalizado del tejido conectivo. Y
obtuvo el mérito de la descripcion clasica del SED que en
realidad deberia conocerse por sunombre®.

Afos después en Paris (1899) Edward Ehlers presento otro
caso en una reuniéon de la Sociedad de Veneorologia y
Dermatologia. El enfermo tenia hiperlaxitud articular y
variados y multiples problemas ortopédicos®.

El danés Edvard Laurits Ehlers (1863-1937), en 1901
conjuntamente con Henri-Alexandre Danlos (1844-1912)
descubrieron la hiperelasticidad dérmica, hiperlaxitud
articular, fue éste tltimo quién en 1908 observo en un paciente
con cuadro clinico debia ser propio de un trastorno concreto".

Pocos después, en 1908, Henri Alexandre Danlos
describid otro caso. Afirm6 que las lesiones sobre las
prominencias 6seas eran postraumaticas y que el paciente tenia

. r s . 6
un defecto inherente, que él denominé “cutis laxa” .
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En el afio 1934 Pommeau-Delille y Soussie, sugirieron
el nombre del sindrome (SED) y posteriormente (1936)
ratificado por Frederick Parkes-Weber”. Anteriormente se
empleod términos como “hombre o mujer elastico/a”. En Rusia
se sigue conociendo como sindrome de Chernogubov'®.

En el afio 1937 el autor Scolari e G. Ital, publicaron el
primer y segundo articulo cientifico registrado, titulado: “La
sindrome di Ehlers-Danlos. Istologia dei cd pseudo tumori
molluscoidi”’y “La sindrome di Ehlers-Danlos”® .

Un afio después en 1938 A. Agostini publico el tercer
articulo cientifico titulado: “Su di un caso de sindrome di
Ehlers-Danlos. Studio clinico ed istologico” .

El sindrome de Ehlers-Danlos (SED) es un grupo de
enfermedades que afectan el tejido conectivo, donde esta
comprometida la piel, huesos, tendones, ligamentos, vasos
sanguineos y otros organos. Los signos y sintomas del
sindrome varian segn el tipo de sindrome de Ehlers-Danlos"".

El SED, es un trastorno muy heterogéneo con un
defecto del colageno a nivel genético, que afecta a la
produccion del tejido conjuntivo, el cual es el soporte y sostén
de lamayoria de 6rganos y sistemas de nuestro organismo'”.

En 1997 los cientificos propusieron una clasificacion
mas sencilla que reducia el nimero de tipos principales a seis,
asignandoles nombres descriptivos'”.

Existe trece tipos definidos del sindrome de Ehlers-
Danlos, asi con un cierto numero de mutaciones
identificadas"”. El Consorcio Internacional SED propone una

clasificacion SED revisada, que reconoce 13 subtipos. Para
cada uno de los subtipos, proponemos un conjunto de criterios
clinicos que son indicativos para el diagnéstico””.

ElSindrome de Ehles Danlos, CIE 10

El SED es una condicion hereditaria autosomico
dominante o en otros casos novo"®. Su diagnéstico es clinico y
genético””.

En 1853, se realizé el 1° Congreso Internacional de
Estadistica en Bruselas, dirigido por el inglés William Farr y el
italiano Marc D. Espine donde crearon una nomenclatura
uniforme de causas de mortalidad aplicables a todos los paises.
Mas adelante el francés Bertillon elabor6 la 1 clasificacion
internacional de causas de mortalidad que fue aceptada en el
Congreso Internacional de Estadistica en 1893. Desde ese
momento, la Clasificacion Internacional de Enfermedades se
revisacada 10 afios. Hablamos de CIE-10 cuando nos referimos
a la décima revision de la Clasificacion Internacional de las
Enfermedades y Trastornos relacionados con la Salud Mental
realizada por la OMS (Organizacion Mundial de la Salud) en
19927

En la clasificacion estadistica internacional de
Enfermedades y Problemas Relacionados con la Salud, Décima
Revision (CIE 10), en la pagina 788, en el grupo Q79 que
corresponde a las malformaciones congénitas del sistema
osteomuscular, en el subgrupo Q79.6 se encuentra el Sindrome
de Ehlers Danlos"”.
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