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Breves consideragoes sobre a Sindrome de Ehlers-Danlos
Brief considerations on Ehlers-Danlos Syndrome
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A Sindrome de Ehlers-Danlos (SED), possui enquanto
Classificagdo Internacional das Doencgas em sua décima edicao (CID-
10) o codigo “Q79.6”, também conhecida enquanto “cutis elastica”,
“cutis hiperelastica”, “sindrome do homem elastico”, ou ainda,
“doengca do contorcionista”, se constituindo enquanto uma
enfermidade, classificada enquanto heterogénea, autossdmica,
hereditaria, genética, dermatoldgica e ainda, incuravel. 123489 Esta
complexa enfermidade, estd relacionada diretamente a deficiéncia
junto a sintese, ou ainda, na estrutura constituinte do colageno
organico, proteina esta que é responsavel pelo processo de firmeza e
de elasticidade da pele.1/2:3:438:9

Historicamente, a descoberta e descricdo da SED, foi atribuida
ao dermatologista de origem dinamarquesa, Dr. Edvard Laurits Ehlers
(26/03/1863—07/05/1937), conjuntamente com o também
dermatologista de origem francesa, Dr. Henri-Alexandre Danlos
(26/03/1844—12/09/1912).1.2:342 14 para outros pesquisadores, essa
enfermidade possui a designacao de “Sindrome de Ehlers-Danlos-
Tschernogobow”, por defenderem que a mesma, foi descrita pela
primeira (12) vez no ano de 1892, pelo dermatologista, Dr. Alexandre
Nicolaiev Tschernogobov em Moscou, antiga “Unido das Republicas
Socialistas Soviéticas (URSS)”, na atualidade identificada enquanto
Russia.t’:?

Esse dermatologista russo, teve a oportunidade de apresentar
duas (02) pessoas a eminente “Sociedade de Dermatologia e
Venerologia de Moscou”, conseguindo realizar a descrigao, no que se
refere as dificuldades identificadas de cicatrizacdo, a fragilidade
visualizada na pele, a elasticidade e também, a hipermobilidade do
tipo articular.®’° Nesse contexto, a primeira descricdo completa do
que hoje é definido enquanto SED, é atribuida ao Dr. Edvard Laurits
Ehlers, quando ele, no dia 15/12/1900, apresentou na cidade de
Copenhague, capital da Dinamarca, aos médicos pesquisadores da
“Sociedade Dinamarquesa de Dermatologia e Sifiligrafia”, o caso de
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uma pessoa que possuia a época, vinte e um (21) anos de idade, que
era estudante do curso de direito, além de ser natural da Ilha de
Bohlon, localizada no Golfo da Bdsnia.l4:>:?

Nesse importante ensejo, o Dr. Ehlers teve a oportunidade de
solicitar auxilio especializado, aos seus colegas médicos e
pesquisadores renomados, membros desta importante sociedade
cientifica, para melhor interpretar e analisar uma imagem clinica, que
até aquele momento, se encontrava desconhecida.l4>° Analisando
de forma aprofundada a SED, enquanto enfermidade genética e
dermatoldgica, pode ser entendido que a mesma, é derivada por
conta de um “defeito” no processo de sintese de colageno do tipo I,
ITI ou ainda V, junto ao tecido conjuntivo, permitindo neste contexto,
o auxilio na resisténcia ao fenébmeno de deformacao das estruturas
tissulares do paciente.1/2:34:>

Desta forma, é entendido ainda que, o colageno se constitui
enquanto um importante elemento relacionado a forca fisica das
articulagdes, dos musculos, dos ligamentos, da pele, dos vasos
sanguineos, e ainda, dos 6rgdos do tipo viscerais.!?34> Dentre os
sinais e sintomas mais identificados junto a pessoa com diagndstico
da SED, podem ser citados a hipotonia muscular, a eversao das
palpebras superiores (Sinal de Meténier), o ato de conseguir tocar no
nariz com a lingua (Sinal de Gorlin), a possibilidade de dobrar o
punho e o polegar até ao antebraco (hipermobilidade articular) e a
frouxidao ligamentar.1,2:3:456,8

Também se constituem enquanto importantes sinais
identificados junto a pessoa com diagndstico positivado da SED, a
maior predisposicao para o desenvolvimento de equimoses, a maior
presenca de cicatrizes, em decorréncia da maior fragilidade cuténea,
podendo ser do tipo atréficas, e ainda, a resisténcia a presenca de
dor. 1234568 Para facilitar a melhor implementacado da identificacao
da SED, é fortemente indicada a realizacdo do sequenciamento do
acido desoxirribonucleico (DNA) da pessoa em tratamento,
permitindo desta forma, o fechamento do diagndstico do paciente,
bem como, a escolha mais assertiva, das terapias e procedimentos a
serem desenvolvidos.?:3:4:>:6

Por outro lado, também é fortemente indicado o processo de
monitorizagao atenta e cuidadosa, junto ao aparelho gastrointestinal
superior e inferior do paciente em tratamento, e ainda, em particular,
do seu sistema cardiovascular.?34>6 Nesse contexto, a SED na
atualidade. possui treze (13) variagoes, sendo elas a artrocalasia, a
classica, a classica-like, a cardiaca-valvular, a cifoescolidtica, a
dermatoparaxis, a espondilopldsica, a hipermdvel, a miopatica, a
musculocontratural, a periodontal, a Sindrome da cérnea fragil e a do
tipo vascular, conforme apontado junto a tabela de nimero 01.38
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Tabela 01 - Apresentacao dos diferentes tipos da SED e suas abreviacoes (n=13):

Abreviacao

Sindrome de Ehlers-Danlos classico SEDc
Sindrome de Ehlers-Danlos vascular SEDv
Sindrome de Ehlers-Danlos hipermovel SEDh
Sindrome de Ehlers-Danlos cifoescoliose SEDk
Sindrome de Ehlers-Danlos artocalasia SEDa
Sindrome de Ehlers-Danlos dermatosparaxia SEDd
Sindrome de Ehlers-Danlos sindrome da cornea fragil BCS
Sindrome de Ehlers-Danlos tipo classico-like SEDcl
Sindrome de Ehlers-Danlos espondilodisplasico SEDsp
Sindrome de Ehlers-Danlos musculocontratual SEDmc
Sindrome de Ehlers-Danlos miopatico SEDm
Sindrome de Ehlers-Danlos periondontal SEDp
Sindrome de Ehlers-Danlos valvular cardiaco SEDcv
Fonte: Adaptado pelos autores de Silva, 2022; Tibaes et al., 2019; Esposito et
al., 2016.

Atentos as questdes sociais e politicas, relacionadas
diretamente a SED, é de fundamental importancia citar, as iniciativas
implementadas pela Congresso Nacional (CN), por meio da Camara
dos Deputados Federais (CDF), a partir da Comissao dos Direitos das
Pessoas com Deficiéncia (CPD), realizando no dia 28 de junho de
2022 em suas dependéncias, o “Seminario sobre as SED e da
Sindrome da Hipermobilidade Articular (SHA)”.1! E também
importante destacar que, este debate foi solicitado pelo
Excelentissimo Sr. Deputado Federal Diego Garcia, filiado ao partido
Republicanos do Parana (REPUBLICANOS-PR), que foi o relator do
Projeto de Lei de numero 4817/2019, que criava a “Politica de
Atencao Integral as Pessoas, que tenham as referidas sindromes”.!!

Nesse contexto, também é importante lembrar que, o autor do
importante projeto, o Excelentissimo Sr. Deputado Federal, Roberto
de Lucena do partido politico “Podemos de Sdo Paulo” (PODE-SP),
afirmou que "“... as duas (02) doencas apresentadas, podem
comprometer a qualidade de vida (QV) dos pacientes, e também, que
elas ndo sado curaveis ...”.'! Atentos ainda, aos movimentos e
politicas relacionadas a salde, organizadas e implementadas junto a
capital federal do Brasil, também se constitui enquanto importante
apontamento, o que ficou conhecido enquanto “Politica Distrital de
Atencdao Integral a Pessoa com Sindrome Ehlers-Danlos (SED) ou
com Transtornos do Espectro de Hipermobilidade (TEH)".1?

Essa politica de saude brasilience, foi aprovada na forma de
substitutivo, tendo enquanto principal representante, a
Excelentissima Sra. Deputada Distrital Arlete Sampaio do Partido dos
Tabalhadores (PT), visando assegurar e também, promover, os
direitos inaliendveis, a protecao e ao tratamento, as pessoas que
foram acometidas e tiveram o diagnédstico da SED.'? O érgao maximo
da Saude no Brasil, o Ministério da Saude (MS), por meio da Portaria
do Gabinete do Ministro da Saude (GM/MS) de numero 199, proposta
em 30 de janeiro de 2014, langa as "Diretrizes para Atencgao Integral
as Pessoas com Doencas Raras no Sistema Unico de Saude (SUS)”,
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enquanto estratégia de combate e controle as enfermidades
consideradas “doencas 06rfas”, ou ainda, enfermidades que afetam
uma pequena parcela da sociedade.!3:14

Conforme exposto junto a Portaria GM/MS de numero
199/2014, em seu capitulo I, relacionada as disposicdoes gerais, em
seu artigo terceiro (3°), "... considera-se doenca rara, aquela que
afeta até 65 pessoas em cada 100.000 individuos, ou seja, 1,3
pessoas para cada 2.000 individuos”.'3>'% Ja& no que se refere ao
artigo quarto (4°) da Portaria GM/MS de numero 199/2014, a
"Politica Nacional de Atencao Integral as Pessoas com Doencas Raras,
tem como objetivo, de reduzir a mortalidade, contribuir para a
reducdo da morbimortalidade e das manifestacées secundarias e a
melhoria da qualidade de vida (QV) das pessoas, por meio de acoes
de promocgdo, prevencao, deteccao precoce, tratamento oportuno,
reducdo de incapacidade e cuidados paliativos”.13:14
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