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Los sindromes de Ehlers-Danlos (SED) son un grupo de enfermedades infradiagnosticadas
con implicaciones y riesgos asociados con la maternidad. Las personas con SED sugieren
que los profesionales de la salud carecen de conocimientos en este ambito y, en
consecuencia, describen las demoras en el acceso a los servicios de salud adecuados. Este
articulo se basa en la evidencia internacional existente disponible para presentar una serie
de consideraciones basadas en la evidencia sobre como atender a mujeres en edad fértil
con sindrome de Ehlers-Danlos hipermoévil (SEDh) durante el periodo prenatal, el parto y
el periodo postnatal. También se ofrecen una serie de puntos a considerar sobre cémo
atender al recién nacido. El manejo del SEDh en mujeres en edad fértil y en bebés puede
ser complejo. Los hallazgos apuntan hacia la necesidad de practicar un enfoque
multidisciplinario para formular planes de atencién individualizados con la colaboracién
de las mujeres afectadas. Al comprender la evidencia existente sobre este tema, las
comadronas estaran en mejores condiciones para practicar una atencién basada en la
evidencia y centrada en la mujer.

Los sindromes de Ehlers-Danlos. (SED) son un grupo de trastornos hereditarios
multisistémicos que afectan el tejido conectivo (Malfait et al, 2017). Los diversos subtipos
de SED pueden compartir sintomas tales como hipermovilidad articular y piel
hiperextensible y / o fragil (Bloom et al, 2017), aunque muchos subtipos de SED también
incluyen caracteristicas clinicas relacionadas con el dolor, la fatiga extrema, el intestino
irritable, la alteracion del suefio, la depresién, la ansiedad y otros aspectos
cardiovasculares, gastrointestinales, ortopédicos, oromandibulares, neurolégicos,
alérgicos / inmunoldgicos y psicoldgicos de la salud (Tinkle et al, 2017). Historicamente, la
prevalencia del SED se estim6 en 1 entre 5000 para todos los subtipos (Beighton et al,
1998), aunque otros trabajos sugieren una prevalencia de 0.75-2% (Hakim y Sahota,
2006). No se ha realizado ningtn estudio de prevalencia de alta calidad desde que el SED
fue objeto de una reclasificaciéon importante en 2017 (Tinkle et al, 2017).

A pesar de estas tasas de prevalencia estimadas, se considera que el SED sigue estando
ampliamente infradiagnosticado (Castori, 2012; Gazit et al, 2016). Esto es preocupante
para las personas que reciben cuidados vinculados a la maternidad, ya que también esta
asociado con una serie de complicaciones relacionadas con el embarazo y el parto. Tales
complicaciones pueden incluir parto precipitado, rotura prematura de membranas,
escoliosis (problemas con la anestesia), Gtero aténico, hemorragia, desgarros vaginales y /
o perineales durante el nacimiento, dehiscencia de heridas y fragilidad de los tejidos
(Lawrence, 2005; Castori et al, 2012). Todo esto presenta una oportunidad unica para que
las comadronas y otros miembros del equipo multidisciplinario comprendan mejor el SED,
asi como que contribuyan a aumentar la conciencia sobre su existencia y sus implicaciones
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y puedan atender de manera mas afectiva a mujeres embarazadas que no han sido
diagnosticadas, y de las que se sospecha que pueden tener SED.

Las personas diagnosticadas con SED perciben una falta de conocimiento de la
enfermedad entre los profesionales de la salud y describen las demoras en el acceso a los
servicios de salud apropiados (Terry et al, 2015). Si el SED sigue siendo poco conocido por
el equipo multidisciplinario, esto puede comprometer significativamente la atencién a la
maternidad (Ross y Grahame, 2011). Por esta razdn, este documento se basa en una
amplia literatura y en una serie de revisiones [reviews] contemporaneas clave para
proponer una serie de consideraciones basadas en la evidencia sobre como atender tanto
a la madre como al recién nacido durante los periodos prenatal, intraparto y postnatal. Sin
embargo, este campo de investigaciéon estd solo empezando a construir una base de
evidencia y hace falta mucha mas investigacién en esta area.

"El bienestar mental de aquellas personas con alguno de los subtipos de EDS
también puede deteriorarse ain mas cuando se dan fatiga y dolor
exacerbados. Por esta razén, las comadronas deberian derivar pronto a los
pacientes a los servicios locales adecuados.”

El Consorcio Internacional del SED reconoce 13 subtipos de SED. Aunque que el SED
vascular, poco comun, tiene los riesgos mas significativos para las mujeres en edad fértil -
incluida la diseccién / ruptura arterial, la ruptura uterina y la hemorragia (Murray et al,
2014)-, este articulo se centrara principalmente en el SED de hipermovilidad (SEDh), ya
que es la forma mas comun de SED (Volkov et al, 2007). El SEDh es uno de los subtipos de
la reclasificacion mas reciente (Tinkle et al, 2017). En sistemas de clasificacién anteriores
se lo conocia como sindrome de Ehlers-Danlos tipo Il o tipo de hipermovilidad del
sindrome de Ehlers-Danlos (Malfait et al, 2017; Smith, 2017). La nueva clasificacién
también introdujo un nuevo diagndstico basado en la hipermovilidad: el trastorno del
espectro hiperlaxo. El tratamiento para el trastorno del espectro hiperlaxo y para aquellos
pacientes con un antiguo diagnoéstico de sindrome de hipermovilidad articular sera el
mismo que para el SEDh. Si bien Chetty y Norton han proporcionado recientemente una
serie de orientaciones para la atencién obstétrica de mujeres con trastornos genéticos
(Chetty y Norton, 2017a), el presente trabajo, hasta donde sabemos sus autores, es el
primero que recurre a la evidencia existente para sugerir una serie de consideraciones
obstetricias para este subgrupo unico de mujeres en edad fértil.

Consideraciones sobre el cuidado prenatal

Entre aquellas pacientes que tienen alguna de las variedades de los subtipos del SED se
dan tasas significativamente mas altas de infertilidad que entre la poblaciéon general
(Hurst et al, 2014). Las familias con SED pueden desear acceder a servicios de
asesoramiento genético, donde los factores hereditarios individuales pueden explorarse
mas a fondo. Puede que algunas mujeres tomen medicamentos; en estos casos, seria
recomendable realizar una revisién antes del embarazo, ya que es posible que se deban
suspender la toma de dichos medicamentos recetados o cambiarlos por otros.

Dado que una de las caracteristicas clave del SED y sus muchos subtipos es una sintesis del
colageno desordenada, se considera razonable ofrecer un control adicional a las mujeres,
comenzando con una ecografia mas temprana para confirmar el embarazo y controlar la
longitud cervical a medida que avanza el embarazo (Hurst et al , 2014). También es
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prudente observar que las estrias atréficas (estrias) son comunes en las personas con
SEDh y pueden estar presentes antes de que ocurra un embarazo (Castori, 2012). Esto
también es importante cuando se evalda la cantidad de veces que una mujer ha pasado por
un embarazo, puesto que las estrias se pueden tomar como una indicacién de un embarazo
anterior.

Después de la concepcidn, el aumento de los niveles de la hormona relaxina durante el
embarazo puede exacerbar la elasticidad y el dolor de las articulaciones preexistentes en
los pacientes con SEDh (Atalla y Page 1988; Lind y Wallenburg, 2002; Volkov et al, 2007).
Como pacientes con SEDh, estas mujeres tienen tres veces mas probabilidades de requerir
ser derivadas debido al dolor y la inestabilidad de la cintura pélvica que la poblacién
general (Lind y Wallenburg 2002; Tinkle, 2010). En consecuencia, la identificacién del
exceso de movilidad articular, las luxaciones articulares, el dolor pélvico y / o la
inestabilidad pueden instar a una derivaciéon temprana tanto a servicios de fisioterapia
como a un médico de familia. La postura apropiada para la madre también debe ser
dirigido por la madre durante las exploraciones rutinarias con el objetivo de minimizar el
riesgo de luxaciones articulares o un dolor excesivo.

La elasticidad de los tejidos blandos significa que existe un mayor riesgo de varices
profundas en las piernas y la vulva durante el embarazo (Tinkle, 2010), y pueden resultar
aconsejables las medias de compresidn y / o la derivacién a un servicio vascular (Marsden
et al, 2013). Del mismo modo, aunque el reflujo gastroesofagico es una queja frecuente del
embarazo, las personas con este sindrome pueden experimentar estos sintomas con
mayor frecuencia (Castori et al, 2010a). Una vez mas, se cree que esto es debido a la
elasticidad de los tejidos blandos. Los sintomas se pueden controlar de manera rutinaria
con cambios en la dieta y el estilo de vida, como evitar los alimentos grasos o picantes,
permanecer en posicién vertical y tomar antiacidos y / o alginatos. Vale la pena tratar de
evitar los opioides, ya que los sintomas gastricos pueden verse exacerbados por su uso
(Levy 1993).

Las mujeres con SEDh a menudo también experimentan el sindrome de taquicardia
ortostatica postural (POTS) (Grigoriou et al, 2015), que podria afectar hasta al 78% de las
mujeres (Gazit et al, 2003). E1 POTS se define por un aumento de la frecuencia cardiaca
de> 30 latidos / min, o una frecuencia cardiaca de> 120 latidos / min alcanzada dentro de
los 10 minutos posteriores a pasar de una posicién supina a una posicioén erguida (Kanjwal
et al, 2003). Si bien esto es significativo para quienes padecen de SEDh en general, también
hay que tenerlo en cuenta en la atencién a la maternidad, ya que el POTS ocurre
predominantemente en mujeres en edad fértil (Kanjwal et al, 2003).

Durante el embarazo, cambios cardiovasculares como la acumulacién venosa periférica y
la obstruccién de la vena cava inferior pueden exacerbar los sintomas de POTS,
provocando episodios de mareo, nauseas, palpitaciones, fatiga y desmayos (Kanjwal et al,
2009). Identificar y predecir tales cambios durante los examenes prenatales rutinarios y la
atenciéon durante el parto podria evitar diagndsticos erréneos y / o intervenciones
innecesarias, ya que la atencién a la maternidad y postura debe adaptarse al individuo.
Ademas, es util seflalar que, aquellas personas con POTS, con frecuencia también
experimentan episodios de hipotension o de intolerancia ortostatica (Jones y Ng, 2008).
También pueden experimentar disautonomia, un término utilizado para describir un mal
funcionamiento del sistema nervioso auténomo mas amplio (Tinkle, 2010). Asi, la ingesta
adecuada de sal y liquidos se considera especialmente importante en los casos de POTS,
particularmente si el voémito ocurre al principio del embarazo. Sin embargo, se ha
documentado que algunos sintomas asociados al POTS mejoran o permanecen estables
durante y después del embarazo (Kimpinski et al, 2010; Blitshteyn et al, 2012).
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Al cuidar del bienestar psicolédgico de las mujeres que reciben atencién a la maternidad en
todas las etapas, es importante reconocer que las personas con SEDh tienen mas
probabilidades de experimentar depresién y ansiedad que la poblacién general (Castori et
al, 2010a; Baeza-Velasco et al, 2011). El bienestar mental de las personas con cualquiera
de los subtipos de SED también puede deteriorarse atin méas junto con la fatiga y el dolor
exacerbados (Voermans et al, 2010; Rombaut et al, 2011). Asi, es importante que el equipo
multidisciplinario aborde el dolor y la fatiga de manera efectiva en combinacién con otras
estrategias de abordaje de la salud mental. Por esta razdn, las comadronas deberian
derivar pronto a los pacientes a los servicios locales adecuados.

Consideraciones sobre el cuidado durante el parto

Si bien, de entrada, no debe desaconsejarse el parto vaginal a las personas con SEDh
(Sundelin et al, 2017), hay que tener en cuenta una serie de consideraciones especificas a
la hora de asistir a este subgrupo exclusivo de mujeres en edad fértil. Por ejemplo, debido
a la naturaleza hipermovil de las personas con SEDh, es razonable tener en cuenta cual es
la posicién mas adecuada para la madre durante todo el trabajo de parto y el nacimiento.
Extender demasiado las caderas a través de la litotomia o la maniobra de McRoberts
puede causar un exceso de dolor y / o lesiones y se pueden aflojar las articulaciones
inestables que se dislocan facilmente (Molloholli, 2011). Estos riesgos de lesiones pueden
aumentar con el uso de anestésico local o regional, ya que permite eliminar
temporalmente el dolor que generan algunas articulaciones al dislocarse. Por lo tanto, es
aconsejable llevar registros precisos y una planificacién prenatal colaborativa para reducir
laincidencia de tales complicaciones.

Debido a la variada y cambiante estructura molecular de las fibras de colageno, la piel y los
tejidos de las personas con SEDh pueden tener una resistencia y una rigidez reducidas
(Kalund et al, 1990). Esto pone a las personas con hiperextensibilidad elevada en un
mayor riesgo de rotura prematura de membranas (RPM), lo que puede dar como
resultado un parto prematuro (Levy, 2004; Bird, 2007). Esto se debe a que la RPM esta
especificamente asociada con una reduccion en el contenido de colageno amniético, que se
cree que esta relacionado con una alteracién en el metabolismo del colageno (Hermanns-
Lé y Piérard, 2016). En consecuencia, las enfermedades como el SEDh pueden alterar las
membranas fetales coriénicas para inducir mas facilmente la RPM. Este factor de riesgo en
particular se puede documentar para respaldar una toma de decisiones clinicas informada.

Dicha laxitud en los tejidos blandos de los pacientes con SEDh también se ha asociado con
un mayor riesgo de que el feto esté mal colocado [fetal malpresentation], un parto vaginal
precipitado (<4 horas) con una frecuencia de 28-36% y prolapso uterino en la maternidad
(Roop y Brost, 1999; Golfier et al, 2001; Levy, 2004; Bird, 2007; Castori et al, 2010a; Ross y
Grahame, 2011; Castori et al, 2012). Sin embargo, si bien los factores de riesgo conocidos
pueden ayudar a la evaluacién clinica en casos confirmados de SEDh, no hay una clara
ventaja en el parto vaginal versus cesarea o evidencia clara para apoyar el uso rutinario de
intervenciones profilacticas (Levy 2004, Knoepp et al, 2013). Por lo tanto, los planes de
atencion individual deben disefiarse en colaboracién con la madre y los equipos
multidisciplinarios hasta que haya mas pruebas disponibles.

La aparicién de hematomas y sangrado es comun en todos los tipos de SED (Paepe y
Malfait, 2004) y pueden manifestarse con fragilidad de la mucosa (Coster et al, 2005).
Ademas, una vez que se aplica una cierta carga a la piel de aquellas personas con una
rigidez reducida y una fragilidad aumentada, se puede producir una mayor deformacién y
lesién (Kaalund et al, 1990). Si una mujer en edad fértil considera que tiene este riesgo, es
prudente trabajar con ella para optimizar las posiciones de nacimiento y las técnicas que
estimulan el coldgeno de la piel y los musculos rectos del abdomen para adaptarse
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lentamente al exceso de presién y al estiramiento durante el parto. Como la episiotomia
en los pacientes con SEDh se asocia con un mayor riesgo de prolapso pélvico, el parto por
cesarea puede ser preferible en los casos en que la episiotomia estaria clinicamente
indicada (Wiesmann et al, 2014).

En los casos en los que se requiere anestesia local, es importante tener en cuenta que la
analgesia local puede ser menos efectiva o requerir dosis mas altas en los pacientes con
este sindrome (Arendt-Nielsen et al, 1990; Hakim et al, 2005). Sin embargo, en general, se
considera que la analgesia espinal es segura y efectiva para las pacientes con SEDh
(Wiesmann et al, 2014), ademas de los bloqueos subaracnoideos, que también se han
documentado como una opcién adecuada para las personas con POTS (Motiaa et al, 2016).
Para considerar los factores de riesgo individuales, puede ser aconsejable el acceso a una
revision anestésica temprana durante el embarazo.

Para las personas que experimentan POTS, el trabajo de parto presenta una serie de
problemas. El dolor y el estrés pueden empeorar cualquier episodio de taquicardia
(Motiaa et al, 2016); y la analgesia epidural puede empeorar la inestabilidad
hemodindmica a través de la vasodilatacion periférica y la hipotensién (McEvoy et al,
2007). Ademas, durante la segunda etapa del trabajo de parto, las personas con POTS
pueden responder anormalmente a la realizacién de la maniobra de Valsalva [Valsalva
manoeuvre (specifically, ‘purple’ pushing], en la que se mantiene la respiracién y se usa
para empujar directamente) (Stewart et al, 2005). Durante las primeras fases de una
maniobra de Valsalva, se puede observar una disminucién de la presion arterial, seguida
de un mayor sobreimpulso de la presiéon sanguinea y un aumento del ritmo cardiaco en las
ultimas fases, lo que revela una mayor inestabilidad hemodindmica en las personas con
POTS. En un caso (McEvoy et al, 2007), para contrarrestar esto, se usaron dosis bajas de
monitorizacién epidural, invasiva de la presion arteria [low dose epidural, invasive blood
pressure monitoring] y se recorrié a un parto asistido con férceps para disminuir, con
éxito, las maniobras de Valsalva hechas por la madre. Cuando corresponda, las
comadronas también podrian optimizar las estrategias que promueven el impulso
espontaneo a favor del empuje dirigido.

En otros casos graves de POTS, se ha recomendado el nacimiento por cesarea (Glatter et al,
2005), aunque parece que la mayoria de los pacientes con POTS pueden tener un parto
vaginal (Kanjwal et al, 2009). En los casos en que el exceso de dolor articular asociado con
la SEDh se vuelve intolerable, se puede indicar nuevamente el parto por cesarea (Dutta et
al, 2011); sin embargo, en todos los casos, seria tutil que las comadronas promovieran el
manejo eficaz del dolor y el uso de entornos terapéuticos de parto para promover la
reduccion del estrés. En los casos en que sea indicado, es importante senalar que el
nacimiento por cesarea también tiene sus factores de riesgo individuales para las mujeres
con SED en el periodo postnatal.

Consideraciones sobre el cuidado postnatal

Las complicaciones posparto mayores para las mujeres que tienen SEDh y otros subtipos
de SED pueden incluir la formacién anormal de cicatrices después de la cesarea o la
episiotomia (46.1%); hemorragia (19.4%); prolapsos pélvicos, que pueden estar asociados
con la episiotomia (15,3%); trombosis venosa profunda (4,2%); heridas perineales
complicadas (8%) y dislocacion del coccix (1,4%) (Lind y Wallenburg 2002, Jones y Ng;
2008, Castori et al, 2012). Si bien la mayoria de dichas complicaciones se manejarian de
acuerdo con las recomendaciones estdndar, hay algunas consideraciones especificas que
se deben tener en cuenta para las personas con SEDh. Por ejemplo, las lesiones en el parto
y los efectos de otros procedimientos obstétricos pueden verse agravados por una
cicatrizacion inadecuada y un mayor riesgo de dehiscencia de la sutura durante el periodo
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postnatal (Hakim y Graham, 2003; Hakim y cols., 2005; Castori 2012). Asi, es aconsejable
el uso de suturas dobles profundas no tensas, no solubles, que se dejan durante al menos
14 dias (Chetty y Norton, 2017). Ademas, dado que la anestesia local puede ser menos
efectiva para las personas con SEDh (Arendt-Nielsen y col., 1990; Hakim et al, 2005), es
prudente evaluar el dolor de manera individual antes de comenzar cualquier tipo de
reparacion quirurgica. Es posible que las comadronas deban esperar mas tiempo para que
los anestésicos locales empiecen a hacer efecto en las pacientes con este sindrome y / o
deban administrar dosis mas elevadas de acuerdo con los protocolos.

La incontinencia urinaria de esfuerzo se ha encontrado en el 40% -70% de las mujeres con
SEDh (Arunkalaivanan et al, 2009; Castori et al, 2010b). Se cree que esto esta asociado a
un suelo pélvico debilitado, cistocele, distension de la vejiga y prolapso pélvico causado
por anormalidades del tejido conectivo (Castori et al, 2010a; Tinkle, 2010; Tinkle et al,
2017). Tales tensiones solo pueden ser exacerbadas por la resistencia fisica adicional del
embarazo y el nacimiento. Las intervenciones basadas en fisioterapia a lo largo de los
periodos prenatal y postnatal pueden, por lo tanto, ser utiles para prevenir la
incontinencia urinaria de esfuerzo, convivir con ella y tratarla (Sangsawang, 2014); sin
embargo, en otros casos, una derivaciéon médica o quirurgica puede ser mas adecuada. Una
dieta y un estilo de vida saludables, consideraciones de cuidado de la movilidad y
ejercicios del suelo pélvico pueden ayudar a mejorar o reducir el riesgo de sintomas
maternos (Sangsawang, 2014, Instituto Nacional de Excelencia en Salud y Cuidado (NICE),
2017).

Consideraciones sobre el cuidado neonatal

Dado que el embarazo y el parto pueden ser momentos peligrosos para las personas con
SEDH, también puede haber riesgos importantes para el recién nacido, por lo que seria
prudente prepararse para la reanimacion y el soporte respiratorio debido a la
prematuridad y / o hipotonia si se predice que el recién nacido heredara algin tipo de SED
(Lawrence, 2005). Aunque el riesgo de parto prematuro ya se ha establecido aqui, es
interesante observar que se encontré que esto estaba mas relacionado con el SEDh en el
bebé (40%), y que era menos prevalente cuando quien tiene SEDh es la madre (21%)
(Lind y Wallenburg, 2002).

También se presentan otras oportunidades durante el Examen Fisico Infantil del Recién
Nacido para que las comadrones inicien mas intervenciones multidisciplinarias en
aquellos casos en que alguno de los padres tiene SEDh. En primer lugar, existe la
oportunidad de comparar el tono y la apariencia general del bebé con las expectativas
apropiadas para la edad gestacional, teniendo en cuenta que la hiperlaxitud articular y la
dislocabilidad es una caracteristica comin de los SEDh (Lawrence, 2005). Como era de
esperar, en un grupo de nifios diagnosticados con hipermovilidad articular / EDS (ahora
clasificada como SEDh y trastorno de espectro hiperlaxo), el 12% tenian caderas 'clicky’ al
nacer y el 4% tenian una cadera dislocable congénita real (Adib et al, 2005). Esto puede
ser un punto importante a tener en cuenta cuando se interpretan los hallazgos de las
maniobras de cadera de Barlow y Ortolani (Kishta et al, 2017). Asi, cuando se sospecha
que el nifio puede tener SEDh, aquellos que identifiquen "caderas clicky” podrian registrar
esto como clinicamente significativo.

También es util examinar la piel del bebé en este momento, ya que algunos bebés con SED
tendran una piel suave, aterciopelada o "pastosa” (Beighton et al, 1998). También es util
inspeccionar la frente, el mentdn, los codos o las rodillas en busca de piel hiperextensible
en el lado de la palma del antebrazo y observar si la piel se divide facilmente (Lawrence,
2005, Beighton et al, 1998). Si bien los hallazgos pueden ser significativos para la atencién
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continua, es importante tener en cuenta que la grasa subcutdnea del recién nacido puede
dificultar algunas evaluaciones tempranas.

Los bebés de los que se sospecha que pueden tener SEDh pueden requerir un apoyo
articular adicional durante el cuidado general y los procedimientos clinicos (Lawrence,
2005). Al promover la proteccion de los niflos, también es importante tener en cuenta que
los moretones y las dislocaciones faciles pueden confundirse con el maltrato (Bird, 2007).
En tales casos, un registro preciso de las marcas corporales identificadas, junto con los
sintomas propios del SEDh, es de suma importancia.

El papel de la obstetricia [midwifery]

Las comadronas trabajan en colaboracién con las mujeres y las familias para promover y
optimizar las experiencias y los resultados de la maternidad. El SED sigue siendo
infradiagnosticado (Castori 2012; Gazit et al, 2016), por lo que las comadronas tienen una
oportunidad tnica de identificar cualquier signo y sintoma potencial del SEDh que pueda
requerir una atencién clinica especializada. Dado que el papel de la comadrona enfatiza la
planificacién centrada en la mujer, las comadronas también tienen la oportunidad de
reconocer, identificar y respetar las necesidades, ideas, pensamientos, emociones y
expectativas distintivas de las mujeres en edad fértil (Borrelli, 2014), incluidas las que
presentan sindromes de SED.

Si bien no es necesariamente competencia de una comadrona diagnosticar el SEDh, la
comadrona esta obligada a evaluar con precisiéon a cualquier persona que reciba su
atencion y derivarla a especialistas cuando esté indicado (Nursing and Midwifery Council
(NMC), 2015). Aquellas mujeres con SEDh que reciben atencién a la maternidad pueden o
no estar en posesion de un diagndstico firme. A pesar de esto, el conocimiento de la
comadrona sobre el SEDh y su efecto sobre el embarazo puede no solo instar a
derivaciones mas oportunas y apropiadas, sino también mejorar la calidad de cualquier
consejo profesional.

Las comadronas deben trabajar de acuerdo con la mejor evidencia disponible (NMC,
2015); sin embargo, no existen pautas de tratamiento uniformes para las mujeres en edad
fértil con SEDh, y la evidencia disponible en relacién con su prevalencia a veces es muy
contradictoria (Tinkle et al, 2017). Por ejemplo, a diferencia de la mayor parte de la
evidencia presentada en este documento, algunos estudios reportaron que la incidencia de
resultados adversos en las personas con alguno de los subtipos de SED no fue diferente de
los obtenidos entre la poblacién obstétrica general (Castori et al, 2012; Khalil et al. al,
2013; Hermanns-Lé y otros, 2014; Sundelin et al, 2017). Esto presenta desafios adicionales
para educar y tomar las mejores decisiones basadas en la evidencia en colaboracién con
las mujeres. Ademas, para algunas mujeres con SED, los sintomas pueden empeorar
(especialmente molestias gastrointestinales, fatiga y dolor), mientras que para otras
pueden mejorar o permanecer sin cambios (Castori et al, 2012; Tinkle et al, 2017).
También es importante sefialar que aunque muchas mujeres y bebés pueden presentar
hipermovilidad articular, no todos tendran una condicién sindréomica demostrada
molecularmente o experimentaran sintomas que afectan negativamente sus vidas (Castori
etal, 2017).

Conclusion

El manejo del SED en mujeres embarazadas y bebés es complejo. Sin embargo, dado que el
SEDh permanece infradiagnosticado (Castori, 2012; Gazit et al, 2016), hay oportunidades
para que las comadronas, las mujeres en edad fértil y los equipos multidisciplinarios
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aborden esta cuestion en busca de una atencion a la maternidad 6ptima y basada en la
evidencia. Este articulo se ha basado en la evidencia existente para explorar los puntos que
la comadrona debe tener en cuenta para atender a mujeres en edad fértil con SEDh.

La evidencia presentada aqui demuestra cémo las complicaciones asociadas con el SEDh y
la maternidad pueden ser significativas; por lo tanto, en ausencia de pautas de manejo
obstétrico para los embarazos de mujeres con SEDh, los planes de atenci6on a la
maternidad deben hacerse y acordarse en colaboracién con las mujeres y sus familias de
manera individual. Trabajar en colaboracion con los miembros del equipo
multidisciplinario también serd crucial para garantizar que las personas con SED logren
unos planes de atencidén a la maternidad mdas apropiados y una mejor gestiéon de los
sintomas.

A la luz de la escasez de pruebas en esta area, se requiere mas investigacion de calidad
para abordar las lagunas en los conocimientos existentes, facilitar la practica basada en la
evidencia y formular sélidas directrices sobre cémo abordar los casos de SEDh en el
embarazo, el parto y mas alla. Las comadronas desempefan un papel importante en el
enfoque del equipo multidisciplinario para atender a mujeres con SEDh al brindar la
atencion rutinaria, identificar y reducir riesgos, hacer derivaciones rapidas cuando
corresponda, apoyar la atencion individualizada y brindar una educacién informada a
colegas, mujeres en edad fértil y al publico en general.

Puntos clave

e Los embarazos asociados con el sindrome hipermdvil de Ehlers-Danlos (SEDh) se
consideran complejos, con mas riesgos maternos y neonatales.

e Aquellas personas con alguno de los tipos de SED consideran que existe una falta de
conciencia entre los profesionales de la salud y, por lo tanto, retrasan el acceso a la
atencion adecuada.

e Los riesgos asociados con el SEDh en la maternidad incluyen tasas mas altas de
infertilidad, parto prematuro, rotura prematura de membranas, problemas con la
anestesia, utero atonico, sangrado, desgarros durante el nacimiento, dehiscencia de la
herida, hiperextensibilidad de la piel, mala cicatrizacién, mala colocacién del feto,
hematomas, anomalias cardiacas, problemas de salud mental, prolapso pélvico, anomalias
del tejido cervical, articulaciones inestables y fragilidad tisular.

e Se deberian disefar enfoques individualizados para la planificacién de la atencién de
la maternidad en colaboracion con la mujer y los equipos multidisciplinarios.
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Traductora: Mar Rosas Tosas (socia de ANSEDH)

Date:20180613

Aclaraciones:

Se ha traducido "hipermobility spectrum disorder" como "trastorno del espectro hiperlaxo".

El texto habla continuamente de "midwifes". Se ha traducido al femenino ("comadronas").

Se ha hecho uso de los paréntesis para reflejar el término original en inglés con el fin de evitar potenciales
confusiones.
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