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SINDROME DE EHLERS-DANLOS 

11. DE C.:\.RDEXAS y A. ÜLAS0. 

Ho::;pital dé la Cruz HoJ:l 
San So>bastian. 

Se presentan y se publican muy pocos casos 
de cutis hiperelástico o síndrome de Ehlt'rs­
Danlos. Quizá la enfermedad sea más in'C"U<'ntc 
de lo que parece; pero su sintomatología, aun 
siendo muy característica, puede fácilmente pa­
sar inadvertida. Uno de nuestros enfermos ha 
sido visto a los once años de edad, cuando por 
primera vez su madre se dió cuenta de que el 
niño formaba cicatrices extrañas en las rodillas 
cuando se caía; pero la verdad es que la misma 
madre confiesa que esto le ocurría al enfermi­
to desde que aprendió a andar. Y de la misma 
manera que este caso no fué visto por un médi­
co durante nueve años de existencia de la ano­
malía, puede haber muchos otros que hayan po­
dido pasar en semejantes circunstancias la v1da 
entera. 

Un pnmer caso fué presentado por uno de no::;otros 
en las sesiones clínicas del Hospital Civil de San Sebas­
tlán de diciembre de 1944; se trataba de una nu1a dt> 
doce años, que había ingresado para ser opet a da de una 
apendicitis aguda. En el postoperatorio se descubrieron 
unas cicatrices extensas, blandas, prominentes, liTe;:;-11-
lares y azuladas en ambas regiones rotulianas. Esta ma­
mfestación llevó a una mejot· exploración dando con 
resultado el hallazgo de una enorme laxttud de la jJtel :1 
de las a rticulac10nes; la piel se dejaba pellizear en todo 
el cuerpo sm producir dolor y en una gran extensión, re­
cordando al hacerlo la sensación que se tiene al pellizcar 
el pellejo de la nuca de un perro; las articulaciones de 
los miembros se podían llevar a posiciones forzadísimas 
de exten sión y de h iperextensión, destacando, por ejem­
plo, que por flexión dorsal de las muñecas se podían lle­
var las puntas de los dedos al contacto de la car a poste­
rior del antebrazo y que, manteniendo fijos los hombros 
de la enferma, se podía g irar pasivamente la cabeza has­
ta que la cara miraba plenamente hacia atrás. A pesar 
de que a los p adr es se les instruyó en la conveniencia de 
que ante cualquier accidente o complicación de la enfer­
medad acudieran a nosotros con la niña, la verdad es que 
no hemos vuelto a saber de ellos, lo que hace suponer 
que probablemente la afección no h a tenido hasta la fe­
cha consecuencia alguna desagradable. 

Desde el caso citado, hasta el nuevo que va­
mos a citar ahora, hemos recogido en la litera­
tura diversas aportaciones, entre las que desta­
can las de NAVARRO MAR'IÍN Y AGUlLERA, CONE­
JO MIR, PEYRÍ, MARAÑÓN y GDNZÁLEZ CALVO. 

El caso del presente trabajo corresponde a un niño 
de nueve años s in antecedentes patológicos, nacido y 
criado normalmente, y que hasta la fecha no ha padeci­
do otras enfermedades que las propias de la infancia. 
Acude a la consulta traído por su madre, que ha notado 
que se cae con frecuencia y con cualquier golpe insigni­
ficante se le forman hematomas en las rodillas que se 
inyectan a veces y que l e dejan cicatrices no dolo¡·osas, 
pero cada vez más deformes. E l niño no se queja de 
nada, come bien y todas sus funciones son aparentemen­
te normales. Su aspecto y desarrollo son normales, con 
tinte de piel más bien moreno que pálido. Presenta rrip­
torqu¡dia bilateral, pudiéndose notar a mbos te!llíeu lo!l 
hipotróficos en lo alto de los conductos inguinale!l. En 

ambas rod11las se. observan CICalnces ｾｭｯｲ｡ｬ｡､｡ｳＬ＠ br,. 
llantes y muy flexibles, que ocupan cas1 por ｣ｯｭ ｰｬ･ｴｯｾ＠

parte de piel correspondiente a la rótula. Pellizcadas d¡. 

e has cicatrices permiten, al tirar, fot·mar un rono de pi¡ 

leYantada que se despega hasta unos 5 ó 6 cm. de la su: 
perficie de la rótula. St en l'Stc momento del pellizco S! 

t·etuerce Ir.. piel estirada, l'S posibll' hacerlo en más dt 
:l60· sin ｰｲｯｶｯ｣｡ｾ ﾷ＠ molestia subjetiva. Esta misma flex

1
• 

bilid,ld. seguida dl' vuelta rápida a su situación normat 
i'e p11ede apree1ar t•n toda la supel'fic1e cutánea de ｾ＾ｊ＠

cuerpo. rhorando en Pspr<'ial <'n el (lorso de las mano, 
\'Odos, cuello y mejillas. ｾ＠

ｬ＼ｾｮ＠ las e:xt ren11<1ades sorpn•rHh' la gran hiperlax1tu 

a1t1cu lar .. '·;¡ que todas las arllc11 lae10nes se dejan drs. 
tl'nde1 en llt•xrón. ;•xt;•nstón ｾﾷ＠ rotaerón hasta extrenru 
ftancamentt> lll\'<'I'OsÍimh•s Lo mismo :H'ontere con los 
movimiento,; antt•ropo;.;tt•t·wn•s, latentles y rotatorios de 
la columna \'t'rtehral. Las partps earlllagmosa!l (nam 
pabellón de la on•Ja 1 también t•stán alcanzadas del nus. 
mo fenómeno t'S posthlt• rl'lolTl'rlt•, dando dos nreltas 
:<t'gurdas a la:- on•JaS t•st 11 a das lHl<'Ia afup¡·a. y se le pue­
dt• \'oh·et· la na¡·¡¡; hasta qur los orificios mu·en hada 
a1 nba. Todos l'.Stos clt'splazalllll'ntos anonlrall·s de pie 
a lllrulaewnl's y <'111 tílagos :<on tndnloros " m mediata. 
nwntr rt>versibll's. 

Ｑ＼ｾＱ＠ laboratorro no a••usn altenH'tón ｡ｬｾｵｮ｡＠ de llllpor. 
lan<'Ht, ya qlll' tórmula y rt <'llt'nto son normalt•s, la ca¡. 

ccmia es dt• í m;.:- po1· 100, 111 prot¡•uwmr11 normal y e 
metai>Oh:,4JliO hasal l'S dp :! pot' 100. 

La l'Xploral'rón 1 acho¡.;nrfH•a no ap1 eeta deformu.lades 
o trastornos <'slnwtlll'all'S. Sll'JHio sólo t'lll'iosas clt• \'er 
Jas frl{lll'IIS de lllllllOS \' Jllt'S ､ｴｾＨｉＧｊｈｨｲｬｯｓ＠ JHISI\'1\lllt'nle 

Los cuadros clínicos qu<· acabamos de descn· 
bir creemos qul' con·ps¡.<md{'n al llamado sin· 
drome d(· Eh!Prs-Danlm; o cutis hi¡wrplástico 
triada constituida ¡1or hi¡ en lasticidad de la 
¡;iel, htpLlcla!>llctdad. d.c las atliculactone::; ｾ＠ tro. 
gilidad cutánea con tendencia a la equimosis en 
las superficies expuestas a traumas con forma· 
ción subsiguiente de ulceraciones que al curar 
dejan cicatrices ext0nsas, deformes y ditensl· 
bles. Esto es lo esencial, aunque algunos auto· 
res como Cm-l'EJO MIR amplían el número de sig· 
nos característicos. 

En frincipio es }Jreciso llamar la atención so· 
bre un síndrome muy parecido, el Cutis Laxo, 
Dermatosis de Alibert, P iel de goma de Jadis· 
sohn o Chalazodermia, en el que la piel se deja 
distender de la misma manera que en el síndro· 
me de Ehlers-Danlos, pero no vuelve con rapi· 
dez elástica a su punto de partida, sino que que· 
da por algunos minutos deformada y péndula. 
cual si fuere de cera blanda o masa de ｰ｡ｮ｡､･ｾｯＮ＠
Histológicamente se ha demostrado en esta ul· 
t ima afección la ausencia de fibras elásticas en 
el tejido conjuntivo subcutáneo. 

Parece ser que el primer caso auténtico de 
Cutis Hiperelástico fué descrito por BELJ, en el 
año 1826 ; posteriormente, RDSSBACH, KOPP Y 
WILLIAMS describen casos parecidos. En 1899, 
EHLERS hace una descripción perfecta de la ･ｾﾷ＠
fermedad, y en 1908 DANLOS, según cita GoNZA· 

LEZ CALVO, rectificó un diagnóstico de HALLO· 
PEAU de "Xantoma juvenil seudodiabético" ｩ､ｾｮﾷ＠
tificándolo con la descripción de EHLERS, crean· 
dose así la definición del síndrome descrito por 
ambos. Posteriormente, y ya ac uñado el norn· 
bre de la afección, se siguen publicando casos 
von alguna frecuencia. 
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ANATOMÍA PATOLÓGICA. 

No existe uniformidad en las descripciones de 
la estructura histológica de la enfermedad que 
han dado a lgunos de los autores citados, aun­
que la mayor parte ､ｾ＠ ellos ｣ｯｩｮ｣ｩｾ･ｮ＠ en descri­
bir diferentes alteraciOnes del colageno, de las 
fibras elásticas y de la estructura de la red ca­
pilar. Por ejemplo, UNNA y WILLIAMS encuen­
tran el número de músculos aumentados; GAY 
PRIETO señala que en las observaciones de PAu­
TRIER se encuentra una exagerada dilatación ca-

y>ilar que hace parecerse el dermis o un angio­
ma. Nosotros hemos comprobado muchas veces 
en los casos de angiomas subcutáneos una gran 
distensibilidad y elasticidad de la piel a expen­
sas del tumor vascular subyacente. 

NAVARRO 1:1ARTÍN y AGUILERA, en SU caso, en­
cuentran alteraciones epidérmicas que no han 
sido halladas por otros autores, que consisten 
en un festoneado epidérmico en su superficie. 
Por otra parte, señalan una atrofia del cuerpo 
malpighiano con reducción de la capa a tres o 
cuatro hileras, aplanamiento de las células ba­
sales, desaparición del límite entre dermis y 
e;pidermis, hipertrofia de la red elástica y de los 
músculos arrectores y cutáneos más largos y 
gruesos de lo normal. Por otra parte, estos au­
tores han citado la existencia de nódulos fibro­
matosos. 

Para el estudio de nuestro caso reciente prac­
ticamos una biopsia, tomando un trocito de piel 
ne la zona de transición con cicatriz en una de 
las rodillas, enviándolo al profesor don AGUSTÍN 
BULLÓN, de la Universidad de Sevilla, quien nos 
envió el siguiente informe y las cuatro microfo­
tografías que publicamos (figs. 2 a 5) . 

Fig. 1. Manifes tac ion es en piel y a r ticulacionl:'s del sindro me d e E hlcrs-D nnlos. 
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"l. Técnica del carbonato de plata de R!O-HORTEGA: 
La capa epitelial muestra un grueso estrato córneo 

con un cuerpo mucoso bien desarrollado. El límite entre 
el conjunti,·o y el epitelio es claro, faltando las altern-

Fi¡;. 2. Hiperela.stosb del dermis l'apilnr. 

cwnes que descnben N\\ ARRO y A<a'lLERA en su caso. 
Las fibras colágenas <l<>l dermis superfiC'ial están en 
parte homogeneizadas. 

2. Técnica d<> C \J.J.t:(:o para fihras elaslicas: 

Fig. 3. - Hiperelastosis del dcrmi,; pr·ofundo. ｏ｢ｳｾｲｶ･ｾ･＠ la 
br·usca interrupción de los manojos de fibras elásticas en la 

proximidad de glomPnrlo smtoripar·o. 

b 
Fig. 1. Tumoración (SewJotumorJ en tejido dérmico profundo. Pequeiio y gran aumento. 
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El dato patológico m ás lla mativo, visible solamente en 
las tinciones ･ｳ ｰ ･｣ ￭ ｦ ｩ ｣｡ｾＬ＠ es ｬ ｾ＠ hiper trofia de la r ed de fi­
bras elásticas del clerm 1s pap1la r y p rofundo, mucho más 
marcada en este último, donde forman g ruesos manojos 
que a lgunas ｶ･｣･ｾ＠ son b ruscamente interr umpidos por la 
presencia de aneJOS ｣ｴｾ ｴ ￡ ｮ ･ｯｳ＠ (glándulas sudoríparas, fo­
lículos piloso::;). También se observan focos de hemon a­
gia, a cuyo n ivel se interrumpe la r ed elást ica. No se ha­
Han las a lter ac iones vascula res de otros aut or es. 

3. Técnica de hematoxilina-eosina: 
En el dermis profundo se ven nódulos seudotumorales 

con estructura m u:v semejante a la de un neurofibroma." 

}'ig. 5. Capa epitelial ｾﾷ＠ dermis. Obsér vese mo<.lemda hiper­
queratosiS. Cuerpo de Malpighio, normal. L imite entre epi­
dermis y drnnis, {'OlTN'to. H omogenización del conjuntivo. 

Como puede verse en conjunto, no es posible 
en el momento presente describir un cuadro 
anatomopatológico exacto y específico del sín­
drome de Ehlers-Danlos, aunque en su conjunto 
podemos afirmar la existencia de tres anoma­
lías constantes: las alteraciones cutáneas, la hi­
pertrofia de las fibras elásticas v la degenera-
ción del lecho vascular. · 

Todo lo relatado hasta el presente nos obliga 
a pensar que quizá las alteraciones descritas 
por NAVARRO y AGUILERA como pertenecientes a 
la acrodermitis crónica atrofiante o eritromie­
ｬｩｾ＠ de Pik no sean más que lesiones correspon­
dientes a las úlceras cicatrizadas del síndrome 
de ｾｾｬ･ｲｳｄ｡ｮｬｯｳＬ＠ es decir, que las lesiones his­
tologiCas descritas como pertenecientes a las 
dos raras afecciones serían las que correspon­
d_en al síndrome en cuestión: las de la piel prác­
hcamente sana y las correspondientes a úlceras 
atróficas. 

ETIOLOGÍA. 

La enfennedad es considerada como una al­
teración prenatal del mesoderno y es lástima 

que no existan observaciones histológicas de las 
alteraciones articulares correspondientes a par­
tes tan genuinamente mesodérmicas. GONZÁLEZ 
CALVO señala el carácter familiar y hereditario 
y PEYRI no niega la posibilidad del origen luéti­
co de la afección, basándose en un caso personal 
de dicho síndrome con serología positiva mejo­
rado con tratamiento específico. 

La frecuente asociación del síndrome con di­
versas malformaciones congénitas y con alte­
raciones somáticas diversas de la esfera endo­
crina, como por ejemplo, nuestro caso coinciden­
te con criptorquidia doble, nos obliga a pensar 
que la enfermedad puede t ener la misma cons­
titución patogénica y etiológica que las embrio­
patías múltiples descritas por M ａｒａ￑ ￓｾ ［＠ todas 
ellas serían consecuencia de la hipofunción del 
bloque hipotálamo-hipófisis. Esto se explica por 
la influencia que ejercen las infecciones o los 
traumas en las cinco primeras semanas del em­
i:;arazo, es decir, en el preciso momento en que 
los centros diencefálicos se hallan en pleno des­
arrolla y teniendo como consecuencia alteracio­
nes ulteriores en la arquitectura del embrión. 

Todas estas ideas sobre la etiología carecen 
verdaderamente de un fundamento sólido. Se­
ría acaso más acertado buscar el origen de la 
enfermedad en lo hondo de los problemas de la 
herencia. Ya hemos citado anteriormente cómo 
ai coger entre los dedos la r iel de estos niños en­
fermos se experimenta la misma sensación qut! 
cuando se pellizca suavemente la piel del cuerpo 
de un gato o la del cuello de un perro. La mayor 
parte de los animales luchadores, especialmente 
los cánidos y f elinos, gozan de una piel extraor­
dinariamente extensible y elástica que les per­
mite trasladar las crías con gran prisa, de un lu­
gar de peligro a otro más seguro, mordidas por 
la piel del cuello, o revolverse en la pelea ata­
cando a un agresor acaso de mayor tamaño y 
fortaleza, que les había hecho presa en la nuca 
o dorso. Algunos animales, como por ejemplo. el 
tejón, son capaces de darse la vuelta completa 
con la máxima facilidad dentro de su estuche cu­
táneo. Observando estos hechos, y meditando so­
bre ellos, es muy fácil pensar que acaso el síndro­
me de Ehlers-Danlos no sea otra cosa que la ma­
nifestación actual de un atavismo que tendería a 
reproducir en el presente condiciones para el 
ataque y la defensa que la especie humana ha 
podido perder por no necesitarlas a lo largo de 
las generaciones. 

Ni que decir tiene que en la mayoría de los 
casos los "hombres serpientes" y "hombres de 
goma" de los circos no son otro caso que afec­
tos de este síndrome que han aprendido a sacar 
partido de su desgracia. 
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