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INTRODUCCION

Enfoque MIR

Hay que tener muy claras las caracteristicas del liquido sinovial y
sacar una idea basica sobre los anticuerpos que te ayude en los temas
siguientes. Por lo demas, éste es sdlo un tema de introduccion.

En reumatologia la anamnesis y la exploracion fisica articular
son fundamentales.

Anamnesis reumatologica

- Antecedentes familiares de enfermedades reumaticas.

- Antecedentes personales.
Es importante recoger habito tabaquico y antecedentes obs-
tétricos

- Enfermedad actual.
El dolor es uno de los sintomas principales y es crucial dife-
renciar si es un dolor inflamatorio o mecanico. El dolor in-
flamatorio es el que empeora con el reposo y mejora con la
actividad fisica. El dolor mecanico es el que aumenta con la
actividad fisica y mejora con el reposo. También es importante
reflejar los siguientes datos: tiempo de evolucion, localizacion
del dolor, impotencia funcional y limitacién de la movilidad,
manifestaciones extraarticulares, infecciones previas y clinica
infecciosa.

Exploracion fisica

Se exploraran todas las articulaciones y se completara con una
exploracion sistematica de las estructuras no articulares. La
inspeccion, la palpacion y el examen de la movilidad articular
se efectuaran comparando siempre las articulaciones de
ambos lados del cuerpo para detectar asimetrias. Se debe
investigar la presencia de crepitacion, tumefaccion, rubor, calor
y derrame articular; existencia de deformidades congénitas o
adquiridas (la deformidad aparece en enfermedades de larga
duracion); palpacion de crujidos articulares; limitacion de la
movilidad, que puede ser parcial o total (anquilosis) o, por el
contrario, movilidad excesiva (laxitud articular). La afectacién
articular puede ser monoarticular, oligoarticular (dos o tres ar-
ticulaciones afectas) o poliarticular (mas de tres articulaciones
afectas).

Pruebas complementarias

Métodos de imagen

- Exploracion radiografica.
Es preciso tener en cuenta que en muchos procesos el periodo
de latencia radiolégica es largo, de meses e incluso anos (sa-
croileitis de la espondilitis anquilosante, espondilitis tubercu-
losa, erosiones de la artritis reumatoide). Lo habitual es que
una imagen sitle el proceso dentro de un grupo de enferme-
dades, pero sin especificar una entidad.

ENARMEL]¢:1 9

' ' W\ - =i B “Nunca es lupus”. Pese a que el Dr. House reniegue de esta enfer-

R M REU MATO Lo G iA medad, su prevalencia no es tan rara (4 casos por cada 10.000 perso-
. | nas). El término lupus fue empleado por primera vez en el siglo XIl

para describir el eritema malar tipico de la enfermedad (el resto de

manifestaciones tuvieron que esperar al siglo XX a ser descritas por
Méric Kaposi —el del sarcoma homénimo-). El origen etimolégico del
término se desconoce; hay teorias que indican que procede del latin
“lupus” (lobo), por el dudoso parecido del eritema malar con la cara
de un lobo, y otras que lo atribuyen al francés “loup” (un tipo de
mascara de carnaval francés).

Las artritis erosivas son

e Artritis reumatoide.

e Espondilitis anquilosante (forma axial).
e Enfermedad de Reiter.

Artritis psoriasica.

Artritis septicas.

Artritis microcristalinas (gota).

- Ecografia.

Es Util en el diagnoéstico de afecciones tendinosas, musculares
y del tejido subcutaneo. Técnica de eleccién en la patologia
del manguito de los rotadores, quistes sinoviales y en la dis-
plasia de cadera en niilos menores de 3 meses. En general,
por su accesibilidad y bajo coste, suele ser la primera prueba
a realizar ante lesiones de partes blandas (la RN aporta mas
informacion de partes blandas pero es menos disponible y
mas costosa).

- Tomografia computerizada (TC).

Es muy util en el estudio del raquis, tanto de las estructuras
6seas como de los tejidos radiotransparentes (para evaluar
hernias lumbares tiene un rendimiento similar a la RN pero
no en el caso de hernias cervicales donde la RN es claramente
superior). Indicada, en especial, para el estudio de las articu-
laciones occipitoatloaxoideas, temporomaxilares, esternoclavi-
culares y costovertebrales. Supera a la RN en la evaluacion de
las estenosis del canal medular.

- Resonancia magnética.

Permite delimitar los tejidos blandos y el hueso (sobre todo
la médula 6sea), poniendo de manifiesto las alteraciones no
visibles con las técnicas de imagen citadas anteriormente. Es
una excelente técnica de exploracion para el raquis, la cadera
(en especial para el diagnéstico temprano de la necrosis avas-
cular de la cabeza femoral), para los problemas mecanicos de
la rodilla y para el diagnéstico de la osteomielitis.

- Examen gammagrafico.

El is6topo que se emplea es el polifosfato de tecnecio (permite
identificar cualquier tipo de afeccion osteoarticular); el galio
es mas especifico de infeccion osteoarticular. En los trastornos
0seos, la gammagrafia es sumamente (til en la deteccién de
metastasis, por ejemplo, que se manifiestan por este medio
antes de que se evidencie la imagen radiografica; lo mismo
sucede en las osteomielitis.

Pruebas de laboratorio

Hemograma completo, VSG y proteina C reactiva (PCR), pa-
rametros bioguimicos incluyendo complemento, sedimento
de orina y proteinuria. En los casos seleccionados se realizaran
pruebas mas especificas para el diagnostico, como la determi-
nacion de la tasa de antiestreptolisina (ASLO), anticuerpos anti-
nucleares (ANA) y anticuerpos anti-DNA, estudio de antigenos
HLA, etc.

Introduccion
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ARTRITIS POR MICROCRISTALES

Enfoque MIR

Debes diferenciar correctamente la artritis gotosa y la condrocalcino-
sis. Son las mas importantes (ver tabla 3); en la gota fijate en el
tratamiento y en la condrocalcinosis en las enfermedades sistémicas
asociadas. El deposito de cristales en la articulacion puede dar cli-
nica similar a la artritis reumatoide, espondilitis anquilosante, sin ser
especifico de cada cristal (MIR 08, 82).

Clasificacion de artritis microcristalinas
- Gota (cristales de urato monosodico).
- Condrocalcinosis (cristales de pirofosfato calcico dihidratado).

- Otras.
e Artropatia por cristales de hidroxiapatita.
e Artropatia por cristales de oxalato calcico.

2.1. Hiperuricemia y gota

Con el término gota se designan las manifestaciones clinicas
producidas por el depésito de cristales de urato monosédico
(UMS) sobre todo en la cavidad articular, pero también en otros
tejidos.

El acido Urico es el resultado final del catabolismo de las puri-
nas, que se realiza en tejidos que contienen xantina oxidasa,
fundamentalmente en el higado y en el intestino delgado. La

mayor parte del urato se elimina por los rifiones (60-70%); el
resto por el intestino.

La hiperuricemia se define como la concentracion plasmatica de
urato mayor de 7 mg/dl. A pesar de que la precipitacion de cris-
tales de urato monosoédico requiere niveles de acido urico por
encima del de saturacion, sélo un porcentaje reducido de indivi-
aduos con hiperuricemia padecen gota, porcentaje que aumenta
a medida que los niveles de acido Urico sérico suben, acercan-
dose al 50% en aquellos cuyo acido urico sérico es superior a
9 mg/dl. De ello se infiere que, aunque los niveles elevados de
acido urico sérico son necesarios para la formacioén de cristales,
se requieren de otros factores por ahora desconocidos.

Los niveles de acido urico se mantienen muy bajos antes de la
pubertad, aumentando progresivamente con la edad. En las
mujeres ascienden después de la menopausia

El UMS se produce a partir de la sintesis endégena de purinas,
de la dieta y de |a degradacion de los acidos nucleicos. Existen
dos puntos clave en esta via de sintesis:

Los niveles de fosforribosil-pirofosfato (PRPP): se relacionan di-
rectamente con los niveles de UMS.

La enzima hipoxantina-guanina-fosforribosil transferasa
(HGPR1): es una via de eliminacion de UMS.

2.2. Clasificacion de las hiperuricemias

Los niveles séricos de acido Urico aumentan por dos posibles
mecanismos: aumento de la sintesis y disminucion de la excre-
cion renal, que es el mecanismo mas comun.

ENARMED] &1 P

Hiperuricemia por aumento de sintesis de acido urico
Defectos enzimaticos hereditarios

Los dos defectos enzimaticos relacionados con el aumento
acusado de la sintesis de acido urico se trasmiten ligados al
cromosoma X: el aumento de la actividad de la 5-fosforribosil-
1-pirofosfato-sintetasa (PRPPs) y la ausencia total o parcial de
hipoxantina-guanina-fosforribosiltransferasa (HGPRt).

- Aumento de la PRPP sintetasa.
Se caracteriza por la sobreproduccion de purinas e hiperurice-
mia, con aparicion de calculos de acido Urico y gota antes de
los 20 anos de edad.

- Déficit de HGPRt.

Existiendo variantes en funcién de si el déficit es completo o

parcial:

e Completo.
Sindrome de Lesch-Nyhan, ninos con gota vy litiasis renal,
que presentan también retraso mental, tendencia a la auto-
mutilacion, coreoatetosis y espasticidad.

e Parcial.
Sindrome de Kelley-Seegmiller, presentan gota y calculos
renales.

Hiperuricemia por aumento del catabolismo de purinas

En la mayoria de los pacientes con hiperuricemia por aumento
de sintesis del acido urico, la anomalia subyacente es un au-
mento del catabolismo de purinas. Este se produce en enferme-
dades mieloproliferativas y linfoproliferativas, mieloma maltiple
u otros tumores, anemias hemoliticas, anemia perniciosa, he-
moglobinopatias y policitemia vera, asi como la destruccion de
gran cantidad de células durante el tratamiento de neoplasias
mediante quimioterapicos. Otras situaciones como la psoriasis
extensa, la enfermedad de Paget e incluso un ejercicio fisico
intenso, también resultan en un aumento de produccién y ex-
crecion de acido Urico.

Hiperuricemia por defecto de excrecion renal de acido
urico

Este mecanismo causa el 90% de las hiperuricemias. La excre-
cion renal de acido drico es compleja, ya que, tras filtrarse en
el glomérulo, el acido urico es en gran parte reabsorbido por el
tubulo, secretandose de nuevo distalmente; el acido urico que
llega a las vias excretoras resulta por tanto del equilibrio entre
la filtracién glomerular, la reabsorcion tubular y la secrecion
posreabsortiva. No esta bien definido en cual o cuales de estos
pasos se encuentra el defecto que ocasiona la disminucion de
la excrecion renal y, con ella, la hiperuricemia. Se plantean tres
posibilidades:

- Disminucion de la filtracion glomerular de urato.
Contribuye a la hiperuricemia de la insuficiencia renal (30%);
es curioso que, salvo en la poliquistosis renal, la insuficiencia
renal raras veces se acompana de gota o tofos; sin embargo,
los pacientes con insuficiencia renal crénica en hemodialisis
si pueden sufrir ataques recurrentes de artritis o periartritis
aguda tanto por cristales de urato como de calcio u oxalato
calcico.

Artritis por microcristales




VASCULITIS

Enfoque MIR

Constituye el capitulo al que debéis dedicar mas tiempo pues
aglutina el mayor porcentaje de preguntas de la asignatura. Las
preguntas suelen ser tipo caso clinico; una buena tabla con las ca-
racteristicas particulares de cada una de ellas simplifica el estudio.
Los criterios diagnosticos y el tratamiento de las mas importantes no
deben dejar de estudiarse.

Bajo el término de vasculitis se engloban un grupo heterogéneo
de procesos que reconocen como sustrato patolégico la presen-
cia de inflamacién en los vasos sanguineos, pudiendo asociar
necrosis de la pared vascular.

La afectacion inflamatoria difusa vascular determina la apari-
cion de sintomatologia general (fiebre, astenia, afectacion
del estado general, etc.) y el desarrollo de manifestaciones
organicas locales (sintomas neurolégicos, dolor abdominal,
compromiso renal, etc.) como consecuencia de la isquemia o el
infarto visceral por oclusion de los vasos. La localizacion de los
vasos, su diferente tamano y la distinta histopatologia, en la que
predominara la lesion necrosante o la granulomatosa, consti-
tuyen las caracteristicas que definen los diferentes sindromes
vasculiticos y permiten su individualizacion.

Pueden ser la Unica manifestacion de enfermedad y constituir
el grupo de vasculitis primarias (poliarteritis nodosa o granu-
lomatosis de Wegener) o asociarse a otra entidad nosologica y
considerarse vasculitis secundarias (artritis reumatoide, lupus
eritematoso sistémico...).

Clasificacion

La heterogeneidad de los sindromes vasculiticos, su solapa-
miento clinicopatolégico y la ausencia de datos patognomoni-
cos y de agente etioldgico reconocido para la mayoria de ellos

han dificultado sobremanera su clasificacion. A continuaciéon
incluimos dos clasificaciones (FAUCI 1978)

Etiopatogenia

Aunque hay casos aislados con agregacion familiar no hay rela-
cién con ningun patron HLA, excepto en el Behcet (B5), arteritis
de la temporal (DR4 y DRB1) y arteritis de Takayasu (DR2 y 4/
MB1y 3).

- Para la mayoria de los sindromes vasculiticos la etiologia es
desconocida, aunque parecen mediadas por mecanismos in-
munolégicos.

- El depdsito de inmunocomplejos con activacion del comple-
mento parece ser el mecanismo fundamental.

- La presencia de granulomas en algunos tipos de vasculitis (gra-
nulomatosis de Wegener, vasculitis granulomatosa y alergica
de Churg-Strauss, etc.) confiere protagonismo a la lesion in-
munolégica mediada por células, aunque este patron histolo-
gico puede ser inducido también por inmunocomplejos.

- La citotoxicidad celular dependiente de anticuerpos se ha de-
mostrado en la enfermedad de Kawasaki, en la que se des-
cribieron anticuerpos dirigidos contra antigenos de las células
endoteliales durante la fase activa de la enfermedad.

- Se ha concedido importancia patogénica a otros anticuerpos
dirigidos contra constituyentes enzimaticos (proteinasa 3,
elastasa, mieloperoxidasa, etc.) del citoplasma de los neutro-
filos (ANCA).
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Vasculitis Necrotizantes Sistémicas
- Poliarteritis nodosa clasica (PAN)
- Vasculitis granulomatosa de Churg-Strauss
- Sindrome poliangitico de superposicién
Granulomatosis de Wegener
Arteritis de Células Gigantes
- Arteritis de la temporal
- Enfermedad de Takayasu
Vasculitis de Hipersensibilidad
- Antigenos exogenos:
* Plrpura de Schénlein-Henoch
e Enfermedad del suero
e Vasculitis por farmacos
¢ Vasculitis asociadas a infecciones
- Antigenos enddgenos:
e Vasculitis asociadas a neoplasias
e Vasculitis asociadas a enfermedades del colageno
e Vasculitis asociadas a deficiencias del complemento
* Vasculitis asociadas a otras entidades
- Otras entidades; entre ellas:
¢ Enfermedad de Kawasaki
e Vasculitis aislada del SNC
e Enfermedad de Buerger

Vasculitis de Grandes Vasos

- Arteritis de células gigantes o de la temporal
- Arteritis de Takayasu

Vasculitis de Mediano Calibre

- Poliarteritis nodosa clasica (PAN)

- Enfermedad de Kawasaki

- Enfermedad de Buerger

Vasculitis de Pequeno Vaso

- Granulomatosis de Wegener

- Poliarteritis microscopica

- Vasculitis granulomatosa de Churg-Strauss

- Plrpura de Schonlein-Henoch

- Vasculitis de la crioglobulinemia mixta esencial
- Vasculitis leucocitoclastica cutanea

- Enfermedad de Behcet

% >

Tabla 1. Clasificacion de la vasculitis.

Diagnostico

Las vasculitis se presentan como cuadros de dificil diagnéstico
con sintomas inespecificos referidos a diferentes oérganos.

Sospecha diagnostica

- Sindrome constitucional.
Fiebre, astenia, malestar, artromialgias. ..

- Cutaneas.
Purpura palpable —es la manifestacién mas caracteristica—,
que suele comenzar en zonas declives, nédulos subcutaneos,
urticaria cronica, livedo reticularis, Ulceras, telangiectasias del
lecho ungueal, infarto o gangrena digital...

- Renales.
La afectacion renal es lo mas caracteristico y frecuente de la
PAN. Puede cursar con glomerulonefritis, proteinuria, hema-
turia, insuficiencia renal, HTA.. ..

Vasculitis
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ARTRITIS REUMATOIDE

Enfoque MIR

La clinica y localizacién articular nos dan los criterios diagnésticos
junto a los signos radiograficos, esto junto a la clinica sistémica ayu-
dara a resolver los casos clinicos. Recordad también las complicacio-
nes y los criterios de uso de uno u otro farmaco.

La artritis reumatoide es una enfermedad crénica sistémica,
predominantemente articular, cuyo signo caracteristico es la si-
novitis persistente, generalmente en articulaciones periféricas
y de forma simétrica, capaz de producir la destruccion del
cartilago articular y deformidades éseas, aunque su evolu-
cién puede ser muy variable.

Epidemiologia

La artritis reumatoide afecta alrededor del 1% de la pobla-
cion. Puede presentarse a cualquier edad, aunque su maxima
incidencia se situa entre los 40 y 60 anos. Predomina en la
mujer en una proporcién de 3:1 en relacién con el varén.

Etiologia

Se considera que la enfermedad reumatoide es el resultado de
la accion de un antigeno en un Individuo que tiene una base
genética predisponente. La naturaleza del factor desencade-

nante es desconocida; podria tratarse de un antigeno exdégeno
o de un autoantigeno.

- Base genética.
Existe una predisposicion genética a padecer la enfermedad.
Asi lo indica la tendencia a la agregacion familiar y la asocia-
cion significativa con el HLA-DR4 (70%) . Los
subtipos DRB1*0401 (DW4) y DRB1*0404 (DW14) parecen
asociarse a una enfermedad mas agresiva, mientras que con
el DRB1*0101 (DR1) se relaciona una progresion mas lenta.
Otros genes del sistema HLA aparecen, sin embargo, con
menor frecuencia como el DR5, DR2, DR3 (que se asocia a
una mayor toxicidad renal por sales de oro y D-penicilamina;
y a toxicidad cutanea y hematologica por sales de oro) y DR7Y.

- Respuesta inmunoldgica.
El antigeno provoca una respuesta inmune en el huésped, de
la cual se deriva una reaccion inflamatoria. La sinovitis reuma-
toidea se caracteriza por una actividad inmunoldgica persis-
tente.
La célula infiltrante predominante es el linfocito T (con mar-
cadores de actividad en la superficie CD4 y CD8); también
infiltran linfocitos B que se diferencian en células plasmaticas
productoras de anticuerpos (policlonales y FR) y macréfagos
activados . Las manifestaciones sistémicas
de la AR se explican por la liberacion de moléculas efectoras
inflamatorias del tejido sinovial (interleucina 1, IL-6, TNF-alfa,
interferbn gamma, factor inhibidor de la migracion de los
macréfagos, factor quimiotactico de los monocitos y factor
inhibidor de la migracion de los leucocitos)

- Reaccion inflamatoria.
Los polimorfonucleares atraviesan el endotelio y migran hacia
el tejido sinovial, donde fagocitan los complejos inmunes y
iberan enzimas lisosémicas que perpetlan la respuesta in-
flamatoria . En la inflamacién desencadenada por la
respuesta inmune en el medio sinovial se activan numerosos
procesos que perpetuan la inflamacién: sistemas del comple-
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mento, de cininas, de coagulacion y de fibrindlisis. La mayor
parte de la destruccion del cartilago se produce en yuxtapo-
sicion a la sinovial inflamada o pannus (tejido de granulacion

vascular que produce gran cantidad de enzimas de degrada-
cion).

Anatomia de la articulacion sinovial

En las articulaciones sinoviales los huesos articulan a través del
cartilago articular que recubre sus superficies articulares. Para
evitar una friccion excesiva, el liquido sinovial ejerce una labor
lubrificante. Dicho liquido esta contenido por una capsula ar-
ticular que recubre la articulaciéon, y que esta tapizada inter-
namente por la membrana sinovial (salvo el cartilago articular,
que no esta recubierto por membrana sinovial), encargada de
secretar el liquido sinovial. Los sinoviocitos tipo A son células
fagociticas, mientras que los sinoviocitos tipo B son los que
secretan el liquido sinovial.

El cartilago articular esta formado por agua (80%) y un ar-
mazon estructural formado por una red de fibras colagenas
(principalmente tipo Il) en el cual se albergan proteoglicanos
(macromoléculas sintetizadas por los condrocitos, constituidas
por un eje central proteico al que estan conectadas cadenas
laterales de glucosaminoglicanos).

Los condrocitos estan adaptados al bajo consumo de oxigeno,
dadas las condiciones del cartilago, donde la presion de oxigeno
es baja (hasta del 1%). Debido a ello, |a energia necesaria para
su actividad de sintesis proviene de la metabolizacion de glu-
cosa por glicolisis anaerobia.

Anatomia patologica

La lesién microvascular y el aumento de las células del reves-
timiento sinovial parecen ser las lesiones mas precoces. La si-
novial reumatoide va engrosandose y forma vellosidades que
hacen relieve en la cavidad articular (hipertrofia vellosa de la
sinovial ). El tejido sinovial se adhiere a los bordes del
cartilago hialino y se transforma en un tejido de granulacién o
pannus, que progresivamente destruye y reemplaza al cartilago.
Los cambios anatdmicos de destruccion mas precoces empie-
zan, por tanto, en las intersecciones capsulares.

Las superficies opuestas quedan conectadas por masas de fi-
brina que pueden organizarse y provocar anquilosis fibrosa u
Osea. Si hay grandes destrucciones epifisarias, los segmentos
Oseos pierden su alineacién normal y se producen desviaciones
y luxaciones; estas formas destructivas y deformantes pueden
afectar a cualquier articulacién, pero son mas frecuentes en las
pequenas articulaciones de manos y pies.

Otras veces el cartilago se destruye, el hueso subcondral se
esclerosa y se desarrollan osteofitos en sus bordes (artrosis
secundaria). La sinovial de las vainas tendinosas se comporta
de manera similar a la de las articulaciones (tenosinovitis). Los
tendones se deterioran por la propagacion de |a sinovitis, y esta
alteracion puede causar necrosis y rotura.

La alteracion histolégica del nédulo reumatoide se compone
de tres zonas: una central, necrética, con material fibrinoide

, una intermedia constituida por histiocitos dis-
puestos en empalizada; a su alrededor, una zona de limites
imprecisos, con gran infiltracion de células redondas, tejido fi-
broso y vasos sanguineos.

Artritis reumatoide
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ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL
Y ENFERMEDAD DE STILL DEL ADULTO

Enfoque MIR

Este tema es de minima importancia para el MIR, puesto que la
artritis idiopatica juvenil nunca ha sido preguntado, y sobre la enfer-
medad de Still del adulto sélo ha aparecido una pregunta.

5.1. Artritis idiopatica juvenil (AlJ)

Introduccion

El término artritis idiopatica juvenil (AlJ) agrupa un grupo hete-
rogéneo de artritis de etiologia desconocida y de comienzo en
la infancia. Para diagnosticar una All es necesario que la artritis
persista al menos 6 semanas, comience antes de los 16 anos
y se hayan descartado otras causas.

Epidemiologia y etiopatogenia

La incidencia estimada es de 2-20 casos por cada 100.000
ninos por ano.

La etiopatogenia es desconocida, pero se han relacionado

diferentes factores genéticos (HLA-A2, HLA-DRB1, HLA-B27),
ambientales, infecciones e inmunolégicos (FR, ANA).

Formas clinicas

La forma oligoarticular es la mas frecuente (40-60%), y la
segunda en frecuencia es la poliartrititis FR negativo (20-25%).

All sistémica

Es mas frecuente en ninos <10 anos. Las principales caracteris-
ticas clinicas engloban:

- Fiebre con 1-2 picos diarios.

- Exantema macular rosa-asalmonado en tronco y zonas proxi-
males de las extremidades, que suele aparecer o acentuarse
con la fiebre.

- Serositis.

La pleuritis y pericarditis puede preceder al comienzo de la
artritis. Es excepcional que produzcan taponamiento cardiaco
o insuficiencia cardiaca congestiva. También pueden presentar
dolor abdominal secundario a liquido libre en peritoneo.

- Articulares.

La presentacion clinica articular es variable y va desde artro-
mialgias, oligoartritis, poliartritis e incluso tenosinovitis. Puede
afectarse cualquier articulacion pero las mas frecuentes son:
rodillas, tobillos y carpos.

- Otros.

Hepatomegalia, adenopatias, esplenomegalia.

En el laboratorio encontraremos anemia (Hb 8-10 g/dl) y au-
mento de reactantes de fase aguda: leucocitosis, trombocitosis,
1 VSG, 1 PCR.

En la actualidad la mortalidad es baja dada la disminucion de
la aparicion de amiloidosis secundaria gracias al tratamiento,
siendo el sindrome de activacion macrofagica la principal causa
de muerte.

idiopatica juvenil y enfermedad de Still del adulto

All oligoarticular

Se considera oligoartritis cuando existen =4 articulaciones afec-
tas durante los primeros 6 meses de la enfermedad. Predomina
en el sexo femenino y aparece habitualmente antes de los 6
anos. Este grupo se subdivide en:

- Oligoartritis persistente.
Después de 6 meses se siguen manteniendo =4 articulaciones
afectas.

- Oligoartritis extendida.
Se afectan =5 articulaciones después de los 6 meses del inicio
del cuadro.

Las principales caracteristicas clinicas son:

- Oligoartritis asimétrica.
Principalmente de miembros inferiores (rodillas > tobillos),
aunque también puede tener afectacion de MCF e IFP. En
el 30-50% de los casos comienza con una sola articulacion
afecta.

- Uveitis.
Es la manifestacion extraarticular mas frecuente. El curso cli-
nico es insidioso y a menudo asintomatico. Los pacientes ANA
positivos tienen mas riesgo de desarrollarla.

En la analitica podemos encontrar aumento de reactantes de
fase aguda, y en el 75% de los casos presenta ANA positivos

con patron homogéneo.

Este grupo de artritis es el de mejor pronédstico dentro de las
AlJ. A los 10 anos del debut de la enfermedad el nivel de remi-

sion oscila entre el 50-60% de los casos.

All poliarticular

Esta forma de Al se caracteriza por tener = 5 articulaciones
afectas en los primeros 6 meses de enfermedad. A su vez este
tipo de Al lo podemos subdividir en dos grupos dependiendo
de las caracteristicas inmunolégicas: poliartritis FR positivo y po-
liartritis FR negativo.
Caracteristicas clinicas articulares:
- FR positivo.
Es la forma equivalente a la artritis reumatoide del adulto, con
poliartritis simétrica persistente que afecta principalmente a
pequenas articulaciones de manos y pies.
- FR negativo.
El patrén de afectacion articular en este grupo es mas variable;

puede ser asimétrico o simétrico, y puede afectar a grandes y
pequenas articulaciones.

Caracteristicas clinicas extraarticulares:

- FR positivo.
Nodulos reumatoides, localizados en antebrazos y codos.
Otras caracteristicas clinicas son: hiporexia, pérdida de peso,
detencion del crecimiento y febricula.

- FR negativo.

Uveitis anterior, con las mismas caracteristicas que en las oli-
goartritis.

En el laboratorio encontraremos anemia y aumento de reactan-
tes de fase aguda. En la forma FR positivo también podemos
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

Enfoque MIR

Volvemos a insistir en los criterios diagndsticos (hay que saberlos al
detalle); fijaos también en las manifestaciones cutaneas y renales.
El subtipo de anticuerpo que se asocia a una enfermedad concreta
puede orientar el diagnéstico. Las manifestaciones renales del LES
estan completadas con lo que es suficiente para contestar las pre-
guntas del LES que aparecen dentro del bloque de Nefrologia y las
preguntas de Anatomia Patologica. Asi que haciendo un esfuerzo
anadido ahora se rentabilizara mucho el estudio.

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad infla-
matoria multisistémica, de caracter cronico, de causa desco-
nocida en la que se produce una lesion tisular citolégica por
deposito de autoanticuerpos e inmunocomplejos.

Tiene predileccién por el sexo femenino (aunque en la infan-
Cia y en pacientes mayores de 65 anos la diferencia de sexos
se reduce) y por la raza negra (es 3 veces mas frecuente y mas
agresivo). Los hispanos y asiaticos también son mas suscepti-
bles. La prevalencia varia entre 15-50 casos/10.0000 hab

Puede afectar la piel, las articulaciones, los rifiones, los pul-
mones, el sistema nervioso, las serosas, el tubo digestivo y el
aparato cardiocirculatorio. Es, posiblemente, el paradigma de
las enfermedades autoinmunes: los enfermos lUpicos desarro-
lan un sinndmero de alteraciones inmunoldgicas, entre las que
destaca la formacion de anticuerpos antinucleares (ANA). Aun-
que el pronéstico ha mejorado, no se dispone de tratamiento
curativo.

Etiologia y patogenia

La propuesta etiopatogénica mas aceptada es la que considera
que un estimulo o varios estimulos etiologicos (agente infec-
Cioso, radiacion u otros) actuarian sobre una serie de variables
de un huésped genéticamente susceptible, como la inmunidad
celular, la inmunidad humoral, el sistema mononuclear fago-
citico y/o el sistema del complemento. La interaccion de éstos
originaria la aparicion de mediadores (inmunocomplejos circu-
lantes, anticuerpos citotoxicos, células citotdxicas y/o mediado-
res quimicos) que, como sistemas efectores, serian responsables
de las distintas manifestaciones de la enfermedad.

- Factores genéticos.
El LES tiene mayor prevalencia (0,4-5%) entre los familiares
de pacientes que en la poblacion normal. Parece existir una
asociacion con el HLA-B8, HLADR3 y HLA-DR2. El factor ge-
nético mas relacionado con el LES es un alelo defectuoso de
clase lll, el C4AQO. En la raza negra, el LES es tres veces mas
frecuente, y algunos déficits de factores del complemento
(C2 y C4) se pueden relacionar con él.

- Influencia hormonal.
Mayor frecuencia del LES en mujeres en edad fértil y en indi-
viduos con sindrome de Klinefelter.

- Factores ambientales.
Como luz UVB, virus, farmacos (procainamida, hidrala-
zina...)

- Trastorno en la regulacion de la inmunidad.
Se pueden detectar alteraciones de casi todos los componen-
tes del sistema inmune (humoral y celular). Existe una hiperac-
tividad de los linfocitos B, que se traduce en gran produccion
de anticuerpos, y una supresion de algunas funciones regu-
ladoras de los linfocitos T y de los macréfagos. Algunos de
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estos anticuerpos tienen una accion directa antigenoespeci-
fica, como pueden ser los antihematie, antiplaqueta o anti-
fosfolipido; otros, como los antilinfocito, podrian representar
un papel en el propio trastorno de la inmunorregulacion; la
mayoria de ellos formarian complejos inmunes, cuyo depdsito
tisular se sequirfa de una respuesta inflamatoria.

Cuadro clinico

En el 65% de los casos, la enfermedad comienza entre los 20
y 40 anos.

Manifestaciones generales (95%)

Astenia, anorexia, fiebre, pérdida de peso y malestar general.
Las artromialgias son practicamente constantes.

Manifestaciones musculoesqueléticas (95%)

Son la manifestacion clinica mas frecuente. Se trata funda-
mentalmente de artralgias y mialgias ; también puede
aparecer una poliartritis no erosiva , ho deformante
y simétrica (diagnoéstico diferencial con AR), mas frecuente en
las manos. En el 10% de los enfermos se observan deformida-
des reducibles en flexion, desviacion cubital, laxitud articular y
dedos en cuello de cisne (artropatia de Jaccoud), debidas a la
inestabilidad articular por la laxitud de los tendones, ligamentos
y capsula articular. La necrosis avascular de la cabeza femo-
ral y humeral puede estar presente en el 30% de los casos, re-
lacionada, en la mayoria de las ocasiones, con la administracion
de glucocorticoides.

La afectacion muscular se manifiesta en el 20-30% de los en-
fermos en forma de mialgias y debilidad muscular y, raras veces,
como una verdadera miositis. Los pacientes pueden presentar
una miopatia medicamentosa (por glucocorticoides o antipa-
lidicos).

Manifestaciones cutaneas (70-80%)

Casi el 60% de los enfermos con LES tienen fotosensibilidad, y
su expresion clinica es en forma de lesiones agudas, subagudas,
discoides y, en ocasiones, ampollares y urticariformes. La alo-
pecia se observa en el 40-60% de los enfermos. La afectacion
cutanea se divide en tres formas clinicas:

- Lupus cutaneo agudo (50%).

Su manifestacion mas caracteristica es el eritema malar, en
alas de mariposa, relacionado con la exposicion solar y con las
exacerbaciones de la enfermedad; no deja cicatrices. Puede
aparecer también un rash eritematoso en otras areas, funda-
mentalmente cara, cuero cabelludo, cuello, regiéon del escote,
hombros, superficies de extension de los brazos y dorso de las
mManos.

- Lupus cutaneo subagudo (10%)

Lesiones en forma de papulas eritematosas, de distribucion
simétrica, con tendencia a confluir, con regresion central, que
no dejan cicatriz pero pueden dejar una zona de hipo o hiper-
pigmentacion; afectan los hombros y las superficies de exten-
sion de los brazos, la region del escote y la region dorsal del
torax. Se distinguen dos tipos morfoldgicos: el psoriasiforme
y el anular policiclico.

A menudo tienen manifestaciones articulares y fotosensibili-
dad (es la manifestaciéon cutanea mas frecuente), aunque no

Lupus eritematoso sistémico
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ESPONDILOARTROPATIAS SERONEGATIVAS

Enfoque MIR

Tema importante de Reumatologia para el MIR, sobre todo centrado
en la espondilitis anquilosante (criterios diagndsticos), comparan-
dola con el resto de artritis. Mira la tabla comparativa, haciendo
énfasis en los aspectos diferenciadores entre ellas.

En este grupo se incluyen artropatias de etiologia desconocida
que tienen en comun:

- Artritis periférica mono u oligoarticular, asimétrica (salvo en Ell),
de predominio en miembros inferiores

- Seronegativa (factor reumatoide negativo), ausencia de nédulos
reumatoides

- Sacroileitis radioldgica con espondilitis anquilosante (afectacion
axial) osin ella

- Manifestaciones mucocutaneas, oculares, intestinales o
genitourinarias (MIR 08, 79)

- Tendencia a la agregacion familiar

- Elevada prevalencia del antigeno HLA-B27

- Presencia de entesitis (inflamacion de inserciones ligamentosas)

e -

Tabla 1. Caracteristicas de las espondiloartropatias seronegativas.

- Espondilitis anquilosante (MIR)

- Artritis reactiva (enfermedad o sindrome de Reiter)

- Artritis psoriasica

- Artritis de la colitis ulcerosa y de la enteritis regional
(enfermedad de Crohn)

- Artritis de la enfermedad de Whipple

- Espondiloartritis axiales no radioldgicas

- Sindrome SAPHO: Sinovitis, Acné, Pustulosis, Hiperostosis, Osteitis

- Artritis asociada a entesitis

Tabla 2. Entidades clinicas.

7.1. Espondilitis anquilosante

Es una enfermedad inflamatoria crénica del raquis, que afecta
en todos los casos a las articulaciones sacroiliacas y, con menor
frecuencia, a las articulaciones periféricas, y que evoluciona con
una acusada tendencia a la anquilosis.

Etiologia
Se desconoce su etiologia. Se presuponen factores genéticos
(HLA B27 y agregacion familiar) y ambientales (reactividad cru-
zada con Klebsiella pneumoniae, bacterias entéricas...). Los
portadores de HLA DR4, parecen tener mayor frecuencia de
afectacion periférica. ;Relacién con HLA-B27?: Mas del 90%
de los pacientes con espondilitis anquilosante presentan el an-
tigeno de histocompatibilidad HLA-B27, mientras que en la po-
blacion general los individuos B27 positivos constituyen el 6-8%
). El nimero de individuos HLA-B27-positivos que desa-
rrolla una espondilitis anquilosante es del 2%. La prevalencia
estimada de la enfermedad es del 0,2% en poblaciones general
y del 20% en los familiares de primer grado de los pacientes
afectos. Teniendo en cuenta que la enfermedad se manifiesta
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también en individuos HLA-B27 negativos, es evidente que han
de intervenir otros factores genéticos todavia no determinados.

El HLA B27 no se incluye en los criterios diagnésticos de
espondilitis y es independiente de la gravedad del proceso.
En las restantes enfermedades del grupo, existe también una
clara correlacion entre la afeccion del raquis y positividad del
HLA-B27, aunque dicha correlacion no es tan alta como en la
espondilitis anquilosante.

Anatomia patologica

La espondilitis anquilosante es una afeccion de las entesis, que
son las zonas de insercion 6sea de ligamentos, tendones y cap-
sulas articulares, acompanada de lesiones reactivas en el hueso
adyacente. El infiltrado inflamatorio esta integrado por linfoci-
tos y macréfagos, lo que sugiere que la alteracion esta mediada
inmunolégicamente. La lesion inflamatoria inicial va seguida de
una reaccion fibroblastica inmediata, la cual reemplaza progre-
sivamente al infiltrado inflamatorio; el tejido fibroblastico se or-
ganiza y origina cicatrices fibrosas densas, con gran tendencia
a calcificarse y a osificarse. En las articulaciones periféricas hay
una sinovitis y, si la evolucion es cronica, se forma un pannus
parecido al de la artritis reumatoide, aunque no idéntico: hay
menos necrosis del tejido sinovial y raras veces se observan fo-
liculos linfoides.

Figura 1. Entesitis tipica en la insercion del tendon de Aquiles en el calcaneo.

Cuadro clinico

La enfermedad es mas frecuente en varones. Suele comenzar
entre los 15 y 30 anos. En mas del 80% de los pacientes, el
comienzo es insidioso, con sintomas discretos, de manera que
transcurren de 1 a 3 afos hasta que se establece el diagnostico
correcto.

Manifestaciones articulares

- El dolor lumbar es el sintoma inicial en 3/4 partes de pacien-
tes, acompafado de sensacion de rigidez en nalgas y cara
posterior de los muslos, que corresponden a la inflamacion de
la region lumbar y de las articulaciones sacroiliacas (1Vi17). Es
un dolor de caracter inflamatorio que empeora con el reposo.
Con frecuencia, las algias se manifiestan con mayor intensidad
entre las 3 y las 5 de la madrugada, de modo que el enfermo
tiene que levantarse de la cama y caminar por la habitacion
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ENFERMEDADES METABOLICAS OSEAS

Enfoque MIR

Destacar la osteoporosis (tipo | y Il) y la enfermedad de Paget. El
raquitismo esta completado con los aspectos pediatricos de la en-
fermedad. Con lo que aqui se expone es mas que suficiente en lo
referente al raquitismo de cara al MIR (para ambas asignaturas).

8.1. Osteoporosis

Enfermedad caracterizada por pérdida de masa 6sea (tanto mi-
neral como matriz colagena) debido a una tasa de resorcion
Osea superior a la de sintesis. Da lugar al desarrollo de fractu-
ras espontaneas y ante traumatismos desproporcionadamente

pequenos, como consecuencia de una disminucion de la masa
osea.

Epidemiologia

Se trata de la enfermedad metabdlica 6sea mas frecuente (30-
40% de todas las mujeres posmenopausicas y casi la mitad de
los mayores de 75 afnos). La osteoporosis es un trastorno ge-
neralizado del esqueleto, pero sus secuelas clinicas principales

dependen de las fracturas de vértebras, munecas, cadera, hu-
mero y tibia.

Clasificacion
Diferenciamos dos grandes grupos etiologicos:

Primaria
- Involutiva o senil:

 Tipo | 0 posmenopausica: mujeres (51-75 afnos). Se caracteriza
por una pérdida acelerada de hueso trabecular; clinicamente
son mas frecuentes las fracturas de cuerpos vertebrales y distal
de brazo (fractura de Colles)

e Tipo Il o senil: mujeres y varones > 70 anos. Es debida a la pér-
dida no tan acelerada de hueso trabecular y cortical proximal
de himero, cuello femoral, tibia y pelvis (MIR)

- Idiopatica juvenil o del adulto joven

Secundaria

- Alimentaria: Ingesta baja de calcio, malabsorcion, exceso de
proteinas, déficit de vitamina D...

- Endocrinopatias. Hiperparatiroidismo, hipertiroidismo, hipercorti-
solismo, hipogonadismo, déficit de GH, hiperprolactinemia. ..

- Metabolicas. Diabetes, acidosis, hemocromatosis, intolerancia a
la lactosa...

- Genéticas. Osteogénesis imperfecta, homocistinuria, sindrome de
Ehlers-Danlos, sindrome de Marfan

- Farmacoldgicas. Corticoides, heparina, antiestrégenos...

- Tumores. Tumores primarios o metastasicos, mieloma...

- Otros. Inmovilizacion, artritis reumatoide, ingravidez,
alcoholismo...

1

Tabla 1. Clasificacion de la osteoporosis.

Se consideran factores de riesgo para el desarrollo de osteopo-
rosis: edad avanzada, sexo femenino, raza blanca, antecedentes
familiares de osteoporosis, déficit de estrégenos (anovulacion en
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la anorexia, menopausia precoz, ejercicio excesivo...), peso cor-
poral bajo para su estatura (pero no obesidad), alcohol, tabaco
(disminuye los estrégenos) o cafeina, consumo de sal...

Cuadro clinico

Es asintomatica hasta que aparecen las fracturas. Se considera
caracteristico del hueso osteoporotico una densidad metabo-
lica 6sea <2,5 desviaciones estandar respecto a la de un adulto
joven del mismo sexo (t-score).

- Fractura vertebral.
Produce un dolor de inicio agudo irradiado a abdomen, tras
flexiones 6seas o sin factor desencadenante claro. Se acom-
pana de cifosis progresiva con acunamiento vertebral y dismi-
nucion de talla. La localizacion mas frecuente es en vértebras
dorsales (medias y bajas) y en columna lumbar .
La presencia de fracturas vertebrales por encima de D4 debe
hacer pensar en otros factores etioldgicos (p. ej., fracturas pa-
tolégicas por metastasis)

- Fractura de huesos largos.
Las de cadera son las que causan complicaciones mas graves.
Habitualmente, son consecuencia de una caida y se acompa-
fan de dolor agudo y deformidad importante.

Diagnostico

- Clinica.
Cuando los signos clinicos despiertan la sospecha de osteopo-
rosis, esta suele estar muy evolucionada.

- Analitica.
No existe ningun parametro analitico patognomaonico. Los mar-
cadores de recambio (turn-over) son normales. Aunque en un
20% de los casos de la tipo | se encuentra hipercalciuria

- Radiografia.
Se aprecian cambios cuando la pérdida ésea es >30%. A nivel
vertebral, reproduce una pérdida de la estriacion horizontal,
resalte de los platillos vertebrales y aplastamiento vertebral.
En los huesos largos se produce un ensanchamiento medular
y un adelgazamiento cortical.

- Densitometria.

Esta prueba esta indicada en:

e Mujeres posmenopausicas <65 anos con uno o mas factores
de riesgo.

e Todas las mujeres >65 afos.

e Mujeres con déficit de estrégenos y riesgo de densidad ésea
baja.

e Pacientes con anormalidades vertebrales u osteopenia
segun hallazgos radiolégicos.

e Pacientes con tratamiento con corticoides de forma prolon-
gada.

e Hiperparatiroidismo primario o secundario asintomatico.

La densitometria ¢sea es la técnica que permite realizar el

diagnostico de osteoporosis, midiendo cuantas desvia-

ciones estandar (DE) se separa la densidad mineral ¢sea del

paciente del T-score, que es la densidad media de controles

jovenes y sanos)

e >-1DE.
Normal.

e -1a-2,5DE.
Osteopenia.

e <-25DE.
Osteoporosis.

Enfermedades metabolicas oseas




ESCLEROSIS SISTEMICA

Enfoque MIR

Debemos tener clara la clasificacion y las complicaciones, sobre todo
renales. No olvidéis prestar atencion a cual es la principal causa de
muerte. Suelen preguntarla en forma de caso clinico.

Trastorno multisistémico de etiologia desconocida caracterizado
por una fibrosis tisular y alteraciones estructurales del lecho vas-
cular. Afecta, fundamentalmente, la piel y ciertos érganos inter-
nos, como tubo digestivo, pulmon, corazén y rindn.

Etiopatogenia
Desconocida. Se plantean tres alteraciones basicas:

- Alteraciones vasculares (dafio en el endotelio).
- Trastorno en la sintesis de colageno.
- Anomalias inmunoldgicas (alteracion fundamentalmente celular).

Podrian intervenir factores genéticos (asociacion familiar, HLA
DR1, DR2, DR3 y DR5), y ambientales. La sospecha mas fuerte
ha podido establecerse entre el contacto con diversas sustancias
y la aparicién de manifestaciones clinicas parecidas a la escle-
rodermia: cloruro de polivinilo (polimerizacién), silice (mineros),
algunos disolventes organicos (tricloroetileno, hidrocarburos
aromaticos), silicona (protesis mamarias), tratamientos con
bleomicina y pentazocina o ingestion de aceite toxico.

Clasificacion
Esclerosis sistéemica

- Esclerosis sistémica cutanea difusa.

- Esclerosis sistémica cutanea limitada o sindrome de Crest (cal-
cinosis, Raynaud, alteracion de la motilidad esofagica, escle-
rodactilia y telangiectasias).

- Esclerosis sistémica sin afectacion dérmica o forma sin escle-
rodermia (Raynaud, ANA positivo, no afeccion de la piel pero
si afeccion visceral: pulmonar, cardiaca, renal y/o digestiva).

- Preesclerodermia (Raynaud, alteraciones capilaroscopicas y
anticuerpos positivos).

Esclerodermia localizada

- Morfea.

- Morfea generalizada.
- Esclerodermia localizada lineal.

Sindromes esclerodermiformes

- Inducidos por toxicos.
- Metabdlicos.
Diabetes mellitus, porfiria cutanea tarda.
- Inmunolégicos.
Enfermedad injerto contra huésped (EICH).

Cuadro clinico

La esclerodermia predomina en mujeres, con una edad media
de comienzo a los 40 anos. El comienzo suele ser insidioso con
dolores generalizados, rigidez, fatiga y/o pérdida de peso.
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DIFUSA LIMITADA
ENGROSA- Generalizado en Progresion gradual,
MIENTO asHamidatas dedos region distal
CUTANEO Sara trnncn' de extremidades o
SIMETRICO y cara
FENOMENO DE Reciente (<1 afno De afos de evolu-
RAYNAUD inicio con clinica) cion, previo a clinica
Temprana y extensa: | - Tardia (es rara la
- Fibrosis pulmonar afectacion cardiaca
intersticial o renal <1%)
- Crisis HTA - Eséfago, HTP
AFECTACION e (Sf S
VISCERAL renovasculares afeccion pulmonar
- Gastrointestinales mas frecuente),
- Cardiaca: ICC (MIR 04, 15)
- Cirrosis hiliar
primaria

Antitopoisomerasa |
ANA (anti Scl-70: 40%)
Anticentromero: 10%

Anticentromero:
70-80%

CAPILAROS- Megacapilares y Asas dilatadas, sin
COPIA pérdida capilar pérdida capilar
et .00 | e
PRONOSTICO P HTP o cirrosis biliar de

cion renal, cardiaca o

oulionar anos de evolucion)

Tabla 1. Diferencia entre la ESP difusa y localizada.

Fenomeno de Raynaud (90-100%)

El fenémeno de Raynaud se define por cambios en la colora-
cién cutanea de zonas distales desencadenados por el frio o el
estrés. Las crisis habitualmente presentan tres fases: palidez
(por vasoespasmo), cianosis (sangre desoxigenada) y rubor (hi-
peremia reactiva). En algunos pacientes puede no producirse la
secuencia completa (aungue la palidez no suele faltar).

Se habla de "enfermedad” de Raynaud cuando el fendmeno
no se asocia a otra patologia subyacente (idiopatico o primario:
50%, mas frecuente en mujeres) y de “sindrome” de Raynaud
(secundario) cuando si existe tal asociacion. La esclerodermia es
la enfermedad sistémica que mas comunmente se asocia al Ray-
naud, siendo éste una manifestacion muy frecuente (>90% de
los pacientes) y habitualmente inicial de la enfermedad,
precediendo en varios anos (en la forma limitada) o meses (en
las formas difusas) al resto de manifestaciones clinicas.

El diagnostico se realiza con test de provocacion (exposicion
a agua fria y observacion de la respuesta tipica de palidez, cia-
nosis y rubor). La capilaroscopia contribuye a diferenciar la
enfermedad de Raynaud (el resultado capilaroscopico no ofre-
cera alteraciones) del sindrome de Raynaud (que cursa con ca-
pilaroscopia alterada, con presencia de dilataciones o pérdida
de capilares)

Para el tratamiento, en la mayoria de los casos es suficiente
con evitar la exposicion al frio y a factores estresantes. En casos
severos, son de eleccion los calcioantagonistas, en especial los
dihidropiridinicos, aunque pueden usarse otros vasodilatadores.

Los betablogueantes estan contraindicados , pues

Esclerosis sistémica
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ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONECTIVO

Enfoque MIR

Enfermedad a tener en cuenta en el diagnéstico diferencial de otros
procesos. Memoriza cual es el anticuerpo tipico e intenta relacionar
los sintomas con enfermedades que ya conoces.

Combinaciéon de signos clinicos semejantes a AR, lupus, escle-
rodermia (con manifestaciones cutaneas similares a la forma
localizada) y polimiositis junto con titulos elevados de antiRNP
(antiribonucleoproteina U1). Afecta sobre todo a las mujeres
(80%), por lo general al final de la cuarta década de la vida, y
se han descrito casos de asociacion familiar.

Cuadro clinico

El fenomeno de Raynaud es el sintoma mas precoz. Puede ser
grave, con gangrena de las puntas de los dedos. Otras mani-
festaciones precoces son artralgias, esclerodactilia, con tume-
faccion de los dedos, en forma de salchicha, e hinchazéon del
dorso de las manos, fiebre y neuralgia del trigémino. También
es muy frecuente la artritis erosiva y deformante (80-90%), que
suele ser simétrica y afecta sobre todo las articulaciones inter-
falangicas proximales y las metacarpofalangicas. Los pulmones
se afectan, aproximadamente, en el 80% de los pacientes (al-
teracion de la capacidad de difusion del CO, pleuritis, fibrosis
pulmonar difusa, o hipertensién pulmonar, que es la manifes-
tacion mas grave). En un 20% de los pacientes se desarrolla
pericarditis y alteraciones de la conduccion cardiaca, miocarditis
e insuficiencia cardiaca congestiva. Puede aparecer afectacion
gastrointestinal y renal en el transcurso de la enfermedad. La
neuropatia periférica y la meningitis aséptica son las manifesta-
ciones neurolégicas mas frecuentes.

Pruebas de laboratorio

Los marcadores serolégicos caracteristicos son los anticuerpos
antiRNP, que se detectan a titulos elevados. Se observan tam-
bién anticuerpos antinucleares (ANA) con patron moteado. El
factor reumatoide esta presente en el 25% de los casos.

Enfermedad mixta del tejido conectivo

Diagnostico
Se establece con el criterio serolégico y tres criterios clinicos.

CRITERIOS SEROLOGICOS CRITERIOS CLINICOS

Edema de manos
Miositis
Fenémeno de Raynaud
Esclerodactilia
Sinovitis

Anticuerpos anti RNP
imprescindible

Tabla 1. Criterios diagnosticos de la EMTC.

Evolucion

En muchos pacientes, evoluciona hacia el desarrollo de esclero-
sis sistémica o, mas raras veces, a lupus eritematoso sistémico
(LES), con reduccion gradual de la hipergammaglobulinemia, asi
como la desaparicion de los anticuerpos antiU1-RNP. El pronos-
tico depende de la naturaleza y la gravedad de la afectacion de
los 6rganos principales.

Tratamiento

No existe un tratamiento especifico. El control de cada sintoma
se realiza igual que en el resto de conectivopatias.
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ARTRITIS SEPTICAS

Enfoque MIR

Con las dos tablas que te ofrecemos queda muy bien resumido de
cara al MIR.

La artritis séptica (AS) es una reaccion inflamatoria de la sinovial
secundaria a la colonizacion de la cavidad articular por un ger-
men, con tendencia a la supuracion y a la destruccion articular.
La via de contaminacion mas frecuente es la hematdgena a
partir de un foco primario. Menos frecuentes son la inoculacién
directa y la extension local a partir de un foco vecino (osteomie-
litis o bursitis) . En los ninos, la diseminacion hematégena
suele afectar a la metafisis de los huesos largos, por ser ésta
una zona ricamente vascularizada. En los adultos es mas fre-
cuente la afectacion vertebral. La respuesta inflamatoria que se
produce depende tanto de factores del huésped (estado de los
mecanismos de defensa), como del microorganismo (virulencia
y tamano del inoculo).

11.1. Artritis no gonococicas

La mayoria de las artritis bacterianas se manifiestan en forma
de monoartritis aguda que, por orden de frecuencia, afectan
a rodilla , cadera, hombro, muneca, tobillo y
otras articulaciones; en el grupo de adictos a drogas por via
parenteral, se afectan sobre todo las articulaciones axiales: sa-
croiliacas, esternoclaviculares y condrosternales. En el 10% de
los enfermos pueden afectarse dos o mas articulaciones. La via
principal de infeccion es la hematégena y, menos frecuente-
mente, por extension desde tejidos vecinos infectados o ino-
culacion directa.

Etiologia

Reumatologia

Clinica

Se caracteriza por la presencia de sintomas generales (fiebre,
malestar...) y clinica articular. Se trata, en la mayoria de los
casos, de una sinovitis monoarticular con predileccion por ar-
ticulaciones de carga (rodilla y cadera) . La articulacion

aparece caliente, eritematosa, dolorosa y edematosa. Las prin-
cipales complicaciones asociadas a una artritis séptica seran:

- Degeneracion del cartilago, que comienza en las 48 horas si-
guientes a la infeccion.

- Distension capsular, puede producir una luxacion patologica.

- Empiema articular.

- Flemon pericapsular.

A grandes rasgos, podemos afirmar que:

- Cocos grampositivos.
Provocan un proceso agudo asociado a sintomas generales,
con hinchazoén, dolor, aumento de la temperatura y limitacion
de la movilidad.

- Bacilos gramnegativos.
Curso mas indolente, con moderados sintomas generales y
molestias menos importantes, con lo cual, el diagnoéstico se
demora y existe mayor frecuencia de osteomielitis simultaneas
al hacer el diagnostico.

Analitica y diagnostico
- Laboratorio.
La artrocentesis permite obtener un liquido articular (dato
clave) , de caracteristicas inflamatorias/sépticas y per-
mite también el diagnéstico definitivo con identificacion del
agente etiologico:
e Frotis del liquido sinovial.
Positivo en el 75% de infecciones por S. aureus y estrepto-
COCos (con menor porcentaje si son otros gérmenes).

GERMENES MAS FRECUENTES

EN GENERAL SEGUN EDADES SEGUN SITUACION DE BASE
<2 meses: . )
€ aurpls - Artritis reumatoide: S. aureus
- ADVP: S. Aureus (MIR) y estreptococos de
.24 meses: su propia flora, Pseudomonasy otros gram-
H influenzae negativos de los instrumentos de inyeccion.
(desde la vacuna contra Haemophilus han | - Inmunudeprim_idm:‘hacilus gramnegativos
predominado S, aureusy S. pyogenes) - Protesis posquirtrgicas: S. epidermidis (es
el mas frecuente), S. aureus. Pueden cursar
S. aureus 2-15 afios: de forma aguda o con dolor crénico sin sin-
(75% de pioartrosis no gonocécicas) S aureus tomas generales (tratamiento: erradicar la

Adulto joven y adolescente:
S. aureus
Considerar también gonococo (MIR)

protesis + ATB).
- Inoculacion directa: S. aureus, S. epidermidis
- Arafazo o mordedura de gato: Pasteurella
multocida.

=40 anos:
S. aureus

- Alcohélicos, hemoglobinopatias: neumococo
- Fracturas abiertas: polimicrobiana
- Ulceras, abscesos abdomen: anaerobios

-

Nota: En ADVP y en pacientes con SIDA, el germen mas frecuente causal de espondilodiscitis piégena y de la afectacion esternoclavicular, es la
Pseudomona aeruginosa, sequida de S. aureus. La afectacion del cartilago esternocostal es tipica de infeccion por Candida.

Tabla 1. Etiologia de las artritis.
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OTRAS ARTROPATIAS

Enfoque MIR

Idea general de todas.

12.1. Policondritis recidivante

Se trata de una enfermedad poco frecuente y de caracter in-
flamatorio, que afecta las estructuras cartilaginosas de todo el
organismo, asi como los érganos auditivo y visual, el rindn vy el
sistema cardiovascular.

Etiologia
Desconocida. La deteccién en algunos pacientes de anticuerpos
contra el colageno tipo Il sugiere una base inmunologica. En un

30%, se asocia a otra enfermedad reumatoldgica autoinmune
(AR, EA, sindrome de Reiter, LES y sindrome de Sjogren).

Anatomia patologica

El cartilago es invadido por un infiltrado inflamatorio en el que
primero predominan los neutréfilos y, mas tarde, las células
redondas. Como consecuencia de ello, el cartilago pierde su
basofilia, degenera y finalmente es sustituido por tejido fibroso,
que puede calcificarse.

Afectacién del cartilago
respiratorio (ronquera, estridor) |

Cuadro clinico

Predomina entre los 40 y los 60 anos, cursando de forma epi-
sodica y recidivante

La condritis de los pabellones auriculares es |a manifesta-
cion clinica mas frecuente y la forma de inicio de la mitad de los
casos. El comienzo de la condritis es sUbito, con dolor intenso
y un enrojecimiento violaceo de la parte cartilaginosa del pa-
bellén auricular, respetando el l6bulo. La afectacion del oido
interno produce un sindrome vestibular.

La artritis es la sequnda manifestacion mas frecuente de inicio,
con oligoartritis o poliartritis asimétrica no erosiva que afecta
a cualquier articulacién, pero, en especial, las paraesternales.

La condritis nasal se traduce en episodios subitos de dolor y
tumefaccion con sensacion de obstruccion nasal, rinorrea e in-
cluso epistaxis. La inflamacién reiterada produce una deformi-
dad tipica de la nariz en silla de montar.

En los ojos la episcleritis, la conjuntivitis y la uveitis son las
lesiones mas frecuentes.

La afectacion del cartilago del tracto respiratorio produce ron-
quera, tos, disnea, estridor y dolor a la palpacion del cartilago
tiroides y de la traquea.

La cuarta parte de los pacientes presentan lesiones cutaneas,
sobre todo vasculiticas.

En el sistema cardiovascular, puede producir insuficiencia

aortica por dilatacion del anillo valvular, insuficiencia mitral y
aneurisma aortico.

-

%

i
-

Condritis auricular
Lo mas caracteristico y frecuente

_—-'_".ll___

Artritie de articulaciones
paraesiernalas

Figura 1. Policondritis recidivante.

ENARMEL]¢:1 9

Vasculitis cutanea

Otras artropatias
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ENFERMEDADES AUTOINFLAMATORIAS

Enfoque MIR

Tema en auge en los Gltimos anos del MIR. De la amiloidosis, re-
cuerda la forma primaria y las formas secundarias. Fijate en las ma-
nifestaciones cutaneas tipicas.

13.1. Fiebre mediterranea familiar

También llamada poliserositis paroxistica, es una enferme-
dad hereditaria (Autosémica Recesiva) de etiologia desconocida,
caracterizada por episodios recurrentes de fiebre, peritonitis y/o
pleuritis

Aparece entre los 5-15 afios, como episodios recurrentes de
fiebre elevada (24-48 horas) acompanada de dolor abdominal
(959%), dolor toracico, dolor articular (en grandes articulacio-
nes) o manifestaciones cutaneas del tipo eritema erisipeloide en
miembros inferiores (areas eritematosas dolorosas en la porcion
inferior de la pierna, maléolo interno...). El dolor abdominal
puede llegar a ser tan intenso que algunos de estos pacientes
son sometidos a laparotomias exploradoras antes de llegar al
diagnostico.

La amiloidosis sistémica (tipo AA) es la complicaciéon mas grave

y se manifiesta en forma de nefropatia de apariciéon precoz y
evolucion rapida a la insuficiencia renal.

El diagnostico es clinico. Se recomienda ademas realizar estu-
dio genético del gen MEFV, cuyas mutaciones estan presentes
hasta en el 70% de los pacientes . Para el diag-
nostico se han utilizado también pruebas de provocacion con
metaraminol.

El tratamiento se basa en el uso de colchicina para prevenir
la amiloidosis y disminuir el nimero de brotes

13.2 Amiloidosis

La amiloidosis engloba un grupo de entidades clinicas de etio-
logia desconocida producidas por el depdsito extracelular de
proteinas de estructura fibrilar (proteina principal), que provoca
alteraciones diversas, segun la cuantia del deposito y el érgano
afecto.

Podemos clasificarlas en:
- Amiloidosis primaria.
O asociada a mieloma multiple (tipo AL). Se produce por de-

posito de una fraccion de la cadena ligera de la inmunoglobu-
ina, que es rojo Congo positiva.

- Amiloidosis secundaria (tipo AA).
Asociadas a enfermedades infecciosas crénicas (TBC, lepra...)
o inflamatorias cronicas (AR)

- Amiloidosis heredofamiliar.
Donde se incluye la fiebre mediterranea familiar (tipo AA), y
sindromes polineuropaticos como la polineuropatia amiloide
familiar.
La mutacion en el gen de la transtirretina es la forma mas
frecuente de polineuropatia amiloidética

- Amiloidosis focal (lesion ocupante de espacio) en érganos ais-
lados, sobre todo endocrinos (carcinoma medular de tiroides
con depd6sitos intracitoplasmaticos) (tipo AE).
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- Amiloidosis asociada a envejecimiento.

- Amiloidosis secundaria a hemodialisis cronica y dialisis pe-
ritoneal.
Depdsito de B2-microglobulina

- Amiloidosis cutanea, que puede ser localizada o sistémica.

Dentro de las localizadas distinguimos:

e Amiloidosis macular.
Macula gris en espalda muy pruriginosa.

e Liguen amiloide.
Tipo mas frecuente, consistente en papulas verrucosas o
céreas agrupadas en cara anterior de las piernas, muy pru-
riginosas.

e Amiloidosis nodular.
Es la Unica forma localizada que puede evolucionar a sisté-
mica.

En todos los casos de amiloidosis con afectacion visceral, el
rindn es el rgano mas frecuentemente afectado, siendo la pri-
mera causa de muerte en las formas secundarias (AA), mientras
que en las primarias (AL) lo es la afectacion cardiaca

La clinica es, en cualquier caso, multisistémica y se debera sos-
pechar especialmente en caso de hepatoesplenomegalia (con
poca afectacion de la funcién hepatica) y proteinuria (sindrome
nefrotico, insuficiencia renal), asi como elevacion moderada de
la fosfatasa alcalina y la GGT . A veces puede producir un
sindrome de Fanconi.

Amiloidosis sistémica primaria

Se asocia a discrasias sanguineas, entre ellas al mieloma mul-
tiple. Se caracteriza por la triada de macroglosia (aumento de
tamano de la lengua, que puede condicionar mordeduras fre-
cuentes de la misma) sindrome del tunel del
carpo .y lesiones cutaneas, entre las que destacan la
aparicion de petequias, purpura, papulas cutaneas de aspecto
céreo muy pruriginosas (liquen amiloideo) y equimosis pe-
riorbitarias “en mapache” (sindrome del ojo negro) y en plie-
gues producidas por fragilidad capilar. También puede producir
sindrome de Sjogren.

Otras manifestaciones incluyen ronquera y disfagia por infiltra-
cion de la laringe , ¥ miocardiopatia restrictiva por infil-
tracion cardiaca, visualizable en la ecocardiografia como una
ecorrefringencia aumentada del miocardio con un tipico cen-
telleo 0 moteado granular. La afectacion del sistema nervioso
auténomo provoca hipotension ortostatica. A nivel pulmonar
puede ocasionar enfermedad intersticial y nédulos pulmo-
nares. A nivel hepatico y esplénico puede observarse depésito
del mismo material amiloide. También se lesiona el factor X de
la coagulacion.

Diagnostico
Ante la sospecha de amiloidosis sistémica se debe obtener una

muestra tisular, generalmente de grasa subcutanea abdomi-
nal o de mucosa gingival, biopsia renal o rectal

La presencia de sustancia amiloide en muestras tefiidas con
rojo Congo tiene una birrefringencia verde
al microscopio de luz polarizada. Si tratamos el material con
permanganato potasico, las formas primarias son resistentes,
mientras que las secundarias son sensibles al mismo.

Enfermedades autoinflamatorias
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Enfoque MIR
No muy importante. Recuerda qué autoanticuerpos se relacionan

con este sindrome. Con la tabla es mas que suficiente para el MIR.
Recuerda el linfoma de parotida.

Trastorno inmunitario crénico, de etiologia desconocida que se
define por la asociacion de xeroftalmia (queratoconjuntivitis
seca) y xerostomia (manifestacion mas frecuente). Afecta con
mas frecuencia a mujeres de edad media y puede ser prima-
rio o asociado a otras enfermedades autoinmunes, sobre todo
reumatologicas: el 30% de pacientes con patologia reumatica
presentan un sindrome seco, fundamentalmente la AR que es la
causa mas frecuente de sindrome de Sjégren secundario, pero
también el LES, la esclerodermia o las miopatias inflamatorias,
asi como enfermedades hepaticas (cirrosis biliar primaria y he-
patitis cronica activa).

Etiopatogenia

A partir de estimulos antigénicos internos o externos, se pro-
duce un infiltrado de glandulas exocrinas por linfocitos T con
fenotipo CD4+. Segun evoluciona el proceso inflamatorio se
produce una destruccién acinar junto a una hipofuncién glan-
dular.

Figura 1. Xerostomia, que es la manifestacion mas frecuente.

Cuadro clinico (V117)

Los sintomas mas frecuentes son la sequedad ocular y bucal
(casi en el 100%). Las manifestaciones iniciales pueden no ser
especificas y pasan anos hasta el desarrollo total de la enfer-
medad.

- Afectacion ocular.
Se caracteriza por una gueratoconjuntivitis seca (sensacion de
arenilla y cuerpo extrano, enrojecimiento ocular), ulceras cor-
neales, hipertrofia lagrimal. ..

- Oral.
Xerostomia, aumento de pardtidas o de otras glandulas sali-
vales mayores.

- Respiratorio.
Tos, disfonia.

- Digestivo.
Atrofia de mucosa esofagica, gastritis atrofica, pancreatitis
subclinica.

- Genital.
Dispareunia, prurito.

- Sequedad de piel.

Las manifestaciones extraglandulares son propias del Sjogren
primario y no suelen aparecer en las formas secundarias. Son las
que marcaran el pronéstico del paciente. Por orden de frecuen-
Cia, aparecen: artralgias/artritis (60%), Raynaud (40%), ade-
nopatias, afectacion pulmonar (neumonitis intersticial), renal
(nefritis intersticial), vasculitis y polineuropatias.

En los pacientes con sindrome de Sjogren, hay una mayor in-
cidencia de linfomas no Hodgkin y macroglobulinemia de
Waldenstrom. El linfoma se sospecha ante tumefaccion pa-
rotidea prolongada, reduccion de FR, linfadenopatias y nodulos

pulmonares (IViI1), aumento de la B, microglobulina, 1 LDH,
banda monoclonal, negativizacion de los anticuerpos, negativi-
zacion del FR, presencia de crioglobulinemia. Figura 2. Sj6gren primario. Linfoma de parotida.

E NARM TOta l .com Sindrome de Sjogren
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ARTROSIS

Enfoque MIR

Recordad cuadros especificos por artrosis segun cada articulacion, la
sucesion de cambios radioldgicos y las indicaciones de tratamiento
médico o quirdrgico.

La artrosis es la sequnda causa de incapacidad permanente,
después de las enfermedades cardiovasculares. Se trata de un
sindrome que engloba un grupo heterogéneo de procesos con
variados mecanismos etiopatogenicos, que terminan condicio-
nando el fracaso de la articulacion debilitando el cartilago, que
no puede soportar las fuerzas normales o claudica ante fuerzas
anormalmente intensas. También llamada osteoartritis o artro-
patia degenerativa (progresiva pérdida de cartilago articular,
junto con proliferacion de hueso nuevo y de tejidos blandos
intra y periarticular).

Epidemiologia

Se trata de la forma mas frecuente de enfermedad articular y
la principal causa de incapacidad en el anciano. La incidencia
aumenta con la edad (es el factor de riesgo mas importante).
Hasta los 55 anos, es igual de frecuente en ambos sexos pero,
por encima de los 55 anos, predomina en mujeres, donde ade-
mas suele ser mas sintomatica . La artrosis de manos y
rodillas es mas frecuente en mujeres, la artrosis de cadera es
mas frecuente en el hombre

Etiologia
Segun el American College of Reumatology (1986), se clasifican
|as artrosis en:

Idiopatica
Es aquella en la que no se conoce la causa, aunque se han iden-
tificado una serie de factores que pueden influir en la génesis

de la enfermedad (edad, factores genéticos, sexo, obesidad,
estrégenos, microtraumatismos).

- Localizada.

e Manos.
Nodulos de Heberden y Bouchard, rizartrosis del pulgar, ar-
trosis erosiva interfalangica.

e Pies.
Hallus valgus, hallus rigidus, artrosis talonavicular.

e Rodilla.
Compartimento femorotibial y femoropatelar.

 Cadera.
Excéntrica (superior), concéntrica (medial), difusa.

* Raquis.
Interapofisaria, discovertebral, ligamentaria (hiperostosis
anquilosante vertebral), espondilosis.

e Otras localizaciones.
Hombro, acromioclavicular. ..

- Generalizada.
Pequenas articulaciones periféricas y del raquis; grandes arti-
culaciones centrales y raquis; mixta.

Secundaria

Se incluyen en este grupo las relacionadas con:
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- Traumatismos.

- Patologia congénita o del desarrollo (enfermedad de Perthes
y otras displasias, dismetrias...).

- Alteraciones metabdlicas.
Hemocromatosis, Wilson, enfermedad de Gaucher.

- Alteraciones endocrinas.
Acromegalia, hiperparatiroidismo, DM, obesidad, hipotiroi-
dismo...

- Alteraciones neuropaticas.
Artropatia de Charcot.

- Enfermedad articular inflamatoria.
Por depdsito de microcristales, infecciones, artritis reuma-
toide, artropatias seronegativas.

- Otras.
Necrosis avascular, enfermedad de Paget. ..

Anatomia patologica

Inicialmente se produce un reblandecimiento focal en un area
de la superficie cartilaginosa sometida a cargas; aumenta el
contenido en agua y disminuye el de proteoglicanos, los con-
drocitos proliferan y forman grupos localizados de gran activi-
dad. Seguidamente, aparecen fisuras superficiales, tangenciales
o perpendiculares, que dan un aspecto fibrilar al cartilago. El
grado de destruccion del cartilago es variable y puede progresar
desde lesiones superficiales y moderadas a francas ulceraciones
gue exponen el hueso subcondral; ello depende de las fuerzas
que actuen sobre la articulacion y de la eficacia del proceso
reparador del condrocito.

El hueso subcondral responde activamente a la agresion con
aumento de la remodelacion y una neta ganancia de hueso,
aumentando el grosor y la densidad de la placa dsea (osteoscle-
rosis) y formando excrecencias 6seas en los margenes de la ar-
ticulacion (osteofitos), en las inserciones capsuloligamentarias.

En la cadera, y mas raras veces en otras articulaciones, se for-
man quistes (geodas) intradseos, yuxtaarticulares que se origi-
nan como consecuencia de la hiperpresién articular que escapa
a través de fallas de la cortical.

Clinica

Se caracteriza por un comienzo insidioso. En los primeros esta-
dios es indolora, posteriormente comienza a aparecer un dolor
de caracteristicas mecanicas (se agrava con el ejercicio y mejora
en reposo), que suele ser la primera y principal manifestacion;
la rigidez de la articulacién después del reposo es de breve du-
racion (matutina, de <15-30 minutos). Hay limitacion de la mo-
vilidad articular, crepitacion 6sea, tumefaccion de consistencia
Osea, deformidad en estadios avanzados. No aparecen signos
clinicos ni analiticos de afectacion sistémica. Destacan como
formas clinicas:

- IFD (nédulos de Heberden).
Forma mas frecuente de osteoartritis idiopatica. Mas frecuente
en mujeres y >45 anos. Se trata de un problema estético mas
que funcional, aunque puede causar desviaciones laterales de
los dedos. Se habla de una tendencia familiar heredada de
forma AD en la mujer y AR en el varon. Las dos artropatias
que afectan con mas frecuencia las IFD son la artrosis y la
artritis psoriasica. Otras enfermedades que afectan la IFD son
el Reiter y la artritis crénica juvenil

- IFP (n6dulos de Bouchard)

Artrosis
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POLIMIOSITIS Y DERMATOMIOSITIS

Enfoque MIR

A tener en cuenta en relacion al diagnéstico diferencial, y en pregun-
tas tipo caso clinico. Recuerda el eritema heliotropo y las papulas
de Gottron.

Trastornos de etiologia desconocida, en los que el sistema mus-
culoesquelético resulta danado por un proceso inflamatorio de
predominio linfocitico. La polimiositis respeta la piel, mientras
que la dermatomiositis presentara alteraciones cutaneas ca-
racteristicas acompanando a la afectaciéon muscular. Ambos
procesos pueden aparecer en el 20% de los casos asociados a
distintas enfermedades (A R, LES, conectivopatias...) y, en un
10%, a neoplasias.

Etiologia
Se han planteado diferentes hipotesis:

- Infecciosa.
En relacion con virus (no el VHB).

- Inmune.
Por la presencia de autoanticuerpos circulantes (antiJo, anti-
Mi, antiPM1, antiPM/Scl) y de linfocitos CD8+ y macrofagos
que invaden fibras musculares.

- Genética.
Predisposicion genética, con HLA DR3 y DRW52.

Cuadro clinico

- Alteraciones musculares.
Vienen marcadas por la presencia de debilidad muscular
aguda o subaguda (generalmente de inicio insidioso), simé-
trica y difusa, con preferencia por musculatura proximal de
extremidades (cintura pélvica y escapular), tronco y cuello. En
la mayoria de los casos es indoloro. Con el tiempo, desarrollan
atrofia, contracturas y disminucion de los reflejos.
- Alteraciones cutaneas.
La afectacion cutanea se presenta en el 40% de los adultos
y el 90% de los ninos. En general se asocia con la presencia
de polimiositis. La manifestacion cutanea mas frecuente es
una erupcién eritematoviolacea en "V"” que afecta al area del
escote (cuello, cara y térax) pero que puede extenderse a otras
zonas fotoexpuestas. También son |esiones caracteristicas:
* Eritema heliotropo.
Coloracion rojo purpura asintomatica alrededor de los 0jos,
a veces con edema.
e Papulas de Gottron (| | .
Papulas violaceas planas, a veces con atrofia, localizadas en
los nudillos y encima de las articulaciones interfalangicas (a
diferencia de las del lupus sistémico que se localizan en la
piel suprayacente a la falange, dejando la articulacion inter-
falangica libre de lesiones).
¢ Telangiectasias periungueales.
e Ulceracion dérmica.
e Calcinosis.
Calcificaciones del tejido subcutaneo, fundamentalmente
en la DM infantil, que en ocasiones se manifiesta con la
salida de un material pastoso de color blanco por la piel.
- Articulares.
Artralgias, artritis transitorias, no erosivas, con tendencia a la
simetria.
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- Otras.
Afectacion cardiaca variable (alteracion ECG, arritmia, mio-
carditis), pulmonar (fibrosis intersticial asociada con antilo-1),
renal (muy rara), fenémeno de Raynaud.

Figura 1. Dermatomiositis. Eritema heliotropo.

Figura 2. Dermatomiositis. Papulas de Gottron.

Diagnéstico

Los criterios diagndsticos para dermatomiositis (propuestos
por Bohan y Peter) son los siguientes. Recordad que también
existe la polimiositis sin afectaciéon dermatologica.

- Lesiones cutaneas caracteristicas (Unico criterio imprescindible).

- Debilidad muscular proximal y simétrica de cintura escapular y
pelviana.

- Elevacion sérica de enzimas musculares (CK, aldolasa) |

La CPK es la mas sensible y la que guarda una mejor correla-

cion clinica con la actividad de la enfermedad vy la valoracion
de recaidas.

Polimiositis y dermatomiositis
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CONCEPTO VALORES NORMALES
Leucocitos liguido articular <200 lewcos/mm’

PPN liguido articular

Glucosa liquido articular

Proteinas totales liquide articular | 1-2 gid
Factor Reumatoide =15 Uliml
Anticuerpos anti-CCP =25 Uliml
190G =20 GPL UWimid
lghd <20 MPL Uiml
Anti-betal-glicoproteina EEH ﬂg 'llllllffiﬂﬁlll
Anti-mpo <d Ul
Vitamina-D | =20 ng/ml
Espondiloartritis HLA-B27
Enfermedad de Behcet . HLA-BS
Artritis reumatoide I HLA-OR4A
Acido drico <7 my/d
Fosfatasa alcalina ' <120 Ui

Tabla 1. Valores normales en Reumatologia.

E NARM TOta l. com Valores normales en Reumatologia
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