CAPITULO 9
Enfermedades autoinmunes

Valeria Arturi

Las enfermedades autoinmunes sistémicas (EAS) han adquirido una gran importancia en
las ciencias médicas en los ultimos afios. Cualquier érgano o sistema puede ser asiento de
dichas afecciones. Estas enfermedades tienen la caracteristica de tener alteraciones en los
mecanismos de tolerancia inmunoldgica mediante la cual se producen una respuesta inmune
anormal, con la formacidn de anticuerpos que se dirigen contra estructuras celulares y tejidos
propios del mismo organismo, provocando diversas manifestaciones clinicas de acuerdo al
6érgano comprometido. Los antigenos suelen ser generalmente complejos macromoleculares

formados por proteinas y acidos nucleicos.

Factores etiologicos
La etiologia de estas patologias es habitualmente desconocida, pero hay factores implicados
como iniciadores o desencadenantes, que son los factores genéticos y epigenéticos (hormona-

les, ambientales tales como infecciones, farmaco, nutricionales, téxicos y estrés.

Mecanismos de lesiéon por autoinmunidad

La lesion mas frecuente en érganos o tejidos es provocada por la formacion y /o depdsito
de complejos inmunes en forma directa. El dafio mediado por anticuerpos en forma directa
es otro mecanismo bien demostrado. Dentro de los tipos de dafio en las enfermedades au-
toinmunes son importantes el Tipo 2 (citotéxico), el Tipo 3 (por complejos inmunes), y el Tipo

4 (mediado por células).

Motivos de Consulta

Las enfermedades autoinmunes pueden manifestarse de diversas maneras, por citar algunas:
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Articulares Monoartritis, Poliatritis, Oligoartritis
Cutaneo mucosas Fotosencibilidad,vasculitis, ulceras alopecia,
Muscular Debilidad, Miositis

Pulmonar Compromiso Intersticial

Serosas Serositis, Derrame pleural, ascitis

Afeccion vascular Pulmonar  Hipertension pulmonar

Digital Fenémeno de Reynaud

Lumbar Lumbalgia inflamatoria

Oculares Ojo seco, Uveitis, escleritis, retinitis
Gastrointestinales Diarrea, hemorragia

Sindromes conastitucionales Astenia, Fiebre prolongada decaimiento

Los sintomas antes mencionados pueden manifestarse en forma aislada, individual o secuen-

cial, de alli la importancia de la historia clinica minuciosa.

Enfoque del paciente con artritis

Las artralgias (dolor articular) y /o artritis (inflamacién articular) son manifestaciones muy co-
munes en las EAS y frecuentemente pueden ser la forma de presentacion de la enfermedad, de
alli la importancia de prolija evaluacion para detectar sintomas acompanantes para llegar a un
diagndstico precoz.

El patron de afectacion articular puede ser de ayuda en la orientacion diagnostica; por ejemplo
una poliartritis crénica simétrica en la Artritis Reumatoidea.

Se denomina poliartritis a la presencia de sinovitis en 4 0 mas articulaciones, y oligoartritis a
la afectacion de 2 o 3. Igualmente hay que considerar que pueden comenzar en forma gradual y
modificar su patrén.

Se debe considerar si el inicio es agudo o insidioso, la evoluciéon del mismo (aditivo, migratorio,
intermitente), la duracién (autolimitado o persistente) y la distribucion (simétrica o asimétrica), lo que
nos permitira una orientacion diagnostica de acuerdo a los diversos patrones. Sin embargo, hay que
tener en cuenta que estos patrones se pueden modificar con el tiempo, pueden coincidir mas de uno

y que varias enfermedades se pueden presentar con el mismo patron.

Poliartritis aguda

Puede ser la forma de presentacion de distintas EAS, como la artritis reumatoidea (AR) y el
lupus eritematoso sistémico (LES), las vasculitis, las Polimiositis (PM/DM), y la esclerosis sisté-
mica (ES). La artritis aguda de la sarcoidosis es muy infrecuente, se asocia ocasionalmente a

eritema nodoso y es frecuentemente oligoarticular y simétrica.
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Poliartritis cronica simétrica

Es el patron caracteristico de la AR. Esta suele presentarse de manera aguda o insidiosa, con
compromiso de pequefias articulaciones de las manos, mufiecas y pies, de forma bilateral y simé-
trica. La artritis de la AR puede ser erosiva. Otras enfermedades que pueden presentar este patrén
son LES, el sindrome se Sjogren primario (SSp), y la esclerosis sistémica, pero aqui la artritis es
no erosiva, como también sucede en las miopatias inflamatorias. La enfermedad mixta del tejido
conectivo, presenta patron simil AR y puede ser erosivo. La enfermedad de Still del Adulto puede
cursar con poliartritis y evolucionar a destruccién articular o remitir sin secuelas. Otras enfermeda-
des que pueden presentarse con poliartritis son: la poliarteritis nodosa (PAN), la granulomatosis

con poliangeitis, la amiloidosis, la sarcoidosis y la fiebre mediterranea familiar(FMF).

Afectacion articular intermitente

Es la forma de presentacion con artritis de aparicion brusca, curso breve y recidivante e inter-
valos variables libres de sintomas.

Se presentan de esta manera la enfermedad de Behget, la FMM y otras enfermedades auto-
inflamatorias.

La AR, LES, el SSp también pueden presentar este patrén, como asi también la policondritis
recidivante. La PAN, granulomatosis con poliangeitis, sarcoidosis y la enfermedad de Still del

adulto pueden presentar asimismo un curso agudo y policiclico.

Patrén polimialgico
Se pueden presentar de esta manera la dermatomiositis, la polimiositis, o ser una manifesta-
cion de la polimialgia reumatica asociada o no a una arteritis de células gigantes. La ARy el LES

en el anciano pueden manifestarse de esta manera.

Compromiso de partes blandas
La tenosinovitis y tendinitis pueden ser la forma de presentacién de la AR, el LES, la EMTC,
las espondiloartritis y otras enfermedades autoinmunes. En la esclerosis sistémica en sus fases

precoces suele haber ademas edema de partes blandas.

Monoartritis/Oligoartritis

Las espondiloartritis se caracterizan por un patron de oligoartritis asimétrica, lumbalgia de tipo
inflamatoria, sacroileitis, entesopatia y presencia del antigeno de histocompatibilidad HLA B27.
Es comun, sobre todo en la artritis psoriasica el compromiso de articulaciones interfalangicas
distales y dactilitis de manos y pies.

El patrén mono/oligoarticular también pueden presentarlo algunas vasculitis, pero es fre-
cuente en artropatias microcristalinas como la gota o la inducida por pirofosfato de calcio que

pueden presentarse de esta manera.
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Diagnéstico diferencial de la artritis segtin el patron de afectacion articular

Autolimitada (<6 semanas)
Artritis viricas, Chlamydia, TBC, artritis reactivas, debut de EAS

Intermitente
Artritis Reumatismo palindrémico, Behget, policondritis recidivante,
enfermedad de Still, FMF

Crénica (>6 semanas)
Mono/oligoartritis: espondiloartritis, vasculitis, sar-
coidosis, ACG/PMR, amiloidosis

Poliartritis: AR, LES, SSp, Esclerodermia, EMTC,
PM/DM, Vasculitis

Aproximacion diagnodstica

Se basa en la anamnesis y en la exploracion fisica detalla.

En la anamnesis es importante consignar la edad, el sexo, las caracteristicas de los sintomas
al inicio del cuadro, calor, rubor, dolor, edema articular, tiempo de evolucién. Hay que interrogar
sobre las posibles manifestaciones extraarticulares en busqueda de afectacion sistémica.

El examen fisico confirma la inflamacién articular, y ayuda a determinar el tipo de compromiso
articular. Se manifiesta con dolor en la interlinea articular, disminucion de la movilidad y tumefac-
cion de partes blandes.

Las articulaciones individuales se evaluan con la palpacién de cada una de ellas, la “regla del
pulgar” consiste en hacer presion entre el indice y el pulgar generando la presion necesaria para
palidecer el lecho ungueal del evaluador. Un area de pequefas articulaciones puede ser eva-
luado mediante la compresion lateral (test de squeeze).

La piel y mucosas pueden presentar manifestaciones patognoménicas, como el rash malar
del LES o el eritema en Heliotropo de la dermatomiositis.

Continuando con la semiologia, se debe realizar la evaluacion cardiovascular, pulmonar e
intestinal, como también la evaluacién de la fuerza muscular.

Los estudios complementarios de utilidad son un hemograma basico y los reactantes de fase
aguda. La eritrosedimentacion (ERS) por lo general esta aumentada.

Estudio inmunoldégico. Se debe solicitar el factor reumatoideo (FR), que si bien es positivo en

el 70 % de los pacientes con AR, puede detectarse en otras enfermedades autoinmunes y en la
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poblacion general. Los anticuerpos anti péptido citrulinado (ACPA) tiene similar sensibilidad pero
son mas especificos (95%). Los anticuerpos antinucleares (ANA) pueden ayudar para clasificar

un paciente, si bien a titulo bajo y en forma aislada no tiene significado clinico.
Como métodos de imagen podemos citar a la radiologia convencional, pero la ecografia ha de-

mostrado mayor sensibilidad en la deteccién de sinovitis precoz, con la técnica de doppler color.
La resonancia magnética es un método sensible para detectar sinovitis, erosiones y edema

6seo, siendo este un marcador predictivo de progresion radiografica. La capilaroscopia es de

utilidad para un diagnéstico precoz de esclerosis sistémica.

Algoritmo diagnéstico

Oligo/poliartritis con afectacion sistémica
Sintomas < 6 semanas I Sintamas
Hemograma Hemograma
PFR. PFH 56, P

Serologias de virus

Persistencia
de los sintomas

| Artritis Debut
EAS

virales
'

¥

Estudio de anticuerpos
segun sospecha clinica StilL, sarcoidosis..
Mectacion cuténes Xerostomia ~ Raynaud
Afectacion cutdnea xeroftalmia Es ctilia
. . \fe on pulmaonar
hli-jNJln anti-RO/SS-A
anti-RO/SS-A anti-La/S5-B
S v ¢
P Anti-tRNA sintetasa
Anti-UT RNP lanti-Jo-1, etc.)

ANA. Anticuerpos antinucleares. ACPA. Anticuerpos anti péptido citrulinado. ANCA. Anticuerpos antici-
toplasma de neutrofilos. AR. Artritis reumatoidea. DM. Dermatomioitis. Ell. Enfermedad inflamatoria intes-
tinal. EAS. Enfermedad autoinmune sistémica. EMTC. Enfermedad mixta del tejido conectivo. FMF. Fiebre
mediterranea familiar. FR. Factor reumatoideo. LES. Lupus eritematoso sistémico. PCR. Proteina C reac-

tiva. PHH. Pruebas de funcion hepatica. PFR. Pruebas de funcién renal. PM. Polimiositis. Rx Radiografia.

SPA. Espondiloartritis. VSG. Velocidad de sedimentacién globular .
Modificado de Sociedad Espanola de Reumatologia (2014). Manual SER de Enfermedades Reumati-

cas, 6ta ediciéon, Elsevier.
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