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LAS ENFERMEDADES AUTOINMUNES SISTEMICAS DESTACAN
POR SER UN GRUPO DIVERSO DE ENFERMEDADES QUE TIENEN
ALGO EN COMUN: TIENEN COMO CONSECUENCIA LA
PRODUCCION DE ANTICUERPOS POR EL PROPIO ORGANISMO
QUE ACTUAN ERRONEAMENTE CONTRA TEJIDOS Y CELULAS
SANAS. POR LO TANTO, UNA ENFERMEDAD SISTEMICA SE
CONSIDERA COMO UN FALLO EN EL SISTEMA INMUNE QUE
AFECTA A TODO EL CUERPO.

PARA COMPRENDERLO MEJOR, PODEMOS RESUMIRLO DE LA
SIGUIENTE MANERA: UNA PERSONA GENERA ANTICUERPOS QUE
NO SON NECESARIOS Y QUE SE CENTRAN EN DANAR LAS
CELULAS Y TEJIDOS, MIENTRAS QUE NO PROTEGE LAS
AGRESIONES EXTERNAS. ASIMISMO, ES IMPORTANTE TENER EN
CUENTA QUE CUALQUIER TEJIDO U ORGANO PUEDE VERSE
AFECTADO POR LAS EAS, SIENDO PROBABLE QUE AFECTEN DE
FORMA MULTIPLE Y SIMULTANEA, DE AHi QUE SE DENOMINE
ENFERMEDAD SISTEMICA.



VASCULITIS.

e
e
CLASIFICACION.

« Vasos de gran calibre:
Arteritis de Takayasu,
arteritis de células

DEFINICION.

Grupo heterogéneo de
enfermedades que se

caracterizan por inflamacion y gigantes.
dafo en la pared de vasos « Vasos de mediano calibre
sanguineos provocando Poliartritis nodosa,
necrosis tisular. enfermedad de KAwasaki

 Vasos de pequeno calibre

CLASIFICACION. Vasculitis por IgA,

- Primaria: la vasculitis y sus criogobulinemia.
consecuencias son la manifestacion

unica de una enfermedad.

- Secundaria: secundario de otro cuadro

patoldgico.

ETIOPATOGENIA. |
GENETICA INFECCION

1.Haplotipos como DR2 se asocia a 1.Infecciones por virus de hepatitis B
GPA. y C en PAN o vasculitis
2.Vasculitis asociadas a PR3-ANCA se crioglobulinémica.

asocian con HLA-DP y genes
serpina-1.

FARMACOS T0XICOS

. 1.Polvo de silice,
3. Vasculitis MPO-ANCA positiva se 1‘Am't”,°',de°f°" | |
. 2. D-penicilamina. lonvey, Witk eE
asocia a HLA-DQ. 3. Sulfasalazina. soldadura, cobre,

4.Polimorfismo de PTPN22. hidrocarburos.
5.Haplotipo B52 sobreexpresado en
enfermedad de Takayasu. PATOLOGIA

Arte de células intes: ¢élulas gigantes en numero variable, en ocasiones se ubican en la
pronmldac de la Iarnlna eldstica interna, la cual se encuentra fragmentada. Infiltrado macrofdgico en
segmentos externos de la pared del vaso, linfocitario hacia el interior. Fibrosis.

Vasculitis de

vasos madiarno ;rlrduvnos

Arteritis de Takayasu: alteraciones en todas las capas del vaso, inflamacién granulomatosa, infiltrado
linfocitario y de células plasmaticas con destruccion en parches de la capa media y minima fibrosis.

‘oliarteritis nodosa: vasculitis necrosante que afecta asimétricamente la pared del vaso arterial. Se
asocia con ruptura de la Iamina elastica interna. Formacion de seudoaneurismas. El infiltrado esta dado
por linfocitos y macrofagos, etapas iniciales neutrofilos.

Vasculitis de

Granulomatosis con poliangeitis (GPA): 13 triada cldsica se da por afeccién de la via aérea, afeccion
pulmonar y glomerulonefritis necrosante segmentaria. Inflamacion granulomatosa es cuando se
observan las células gigantes multinucleadas. Inflamacion por polimorfonucleares en los capilares
pulmonares (capilaritis).

Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA): el infiltrado es por eosindfilos. Lesiones
extrapulmonares (tracto gastrointestinal, bazo y corazon, nervios periféricos).

Poliangeitis microscopica (MPA): lesiones agudas necrosantes con depdsito de fibrina y leucocitoclasia,
el cual es sustituido por linfocitos y macrofagos en su curso.

Vasculitis de paquefios vasos

litis por lgA: glomerulonefritis necrosante proliferativa, en piel vasculitis leucocitocldstica con
presencia de ueposrtos de IgA. La angeitis leucocitodastica ocurre en vénulas poscapilares, arteriolas y

TRATAMIENTO.

DIAGNOSTICO.

T rem—r" —y i 2 Todas | litis.
Orientacion clinica que justifica la determinacion de : Prednizona: i ——
'-'\F‘T"'«.l Glomerulonefritis. Hemorragia pulmonar, Metilprednisolona  Todas las vasculitis.
b= == = Vasculitis Futanea con afeccion sisteujnica. Ciclofosfamida AT, AASV, PAN
Nodulos pulmonares multiples. Enfermedad cronica i .
Metotrexato AT, AASV, arteritis celulas gigantes

destructiva de las vias aereas superiores. Sinusitis u otitis
cronica. Estenosis traqueal o subgldtica. Azatioprina Todas excepto Kawasaki y ACG.

- enomida ] <

- itica. EGU. OTOESPIa. Micofencistode mofetilo AT, poliangeitis microscopica
NCA: anticuerpos dirigidos en contra de componentes de

los granulos en monocitos y neutrdfilos. Se identifican por Plasmaferesis AASV con afeccion renal grave
inmunofiuorescencia indirecta. Hay uno citoplasmatico (C- Gammaglobulina iV Enfermedad de Kawasaki, AASV
ANCA) y otro perinuclear (P-ANCA). I

Radiologia Rituximab AASV

s S Infliximab Casos refractarios de AT, AASV

_ Arteritis de células gigantes
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DEFINICION. . R A 8 MILOIDOSIS PRIMARIASe da

Desorden multisistémico que se
caracteriza por un deposito
extracelular de material proteico
fibrilar que se conoce como
amiloide.

« AMILOIDOSIS HEREDITARIAS Estos
van a ser trastornos autosomicos
dominantes, se causan por una

mutacion de la proteina transtiretina.

AMILOIDOSIS ASOCADA A DIALISIS:
(AB2M) Afecta por lo general a huesos

P R I

CLASIFICACION.

por una discrasia de las
células plasmaticas y se
caracteriza por un aumento en
la produccion de las
inmunoglobulinas de la cadena
ligera.

« AMILOIDOSIS SECUNDARIA:

procesos de inflamacidn
cronica y de infeccion
prolongada, siendo las
enfermedades reumatoldgicas

y articulaciones que reciben
hemodialisis.

la causa principal.

PATOLOGIA.

« No se conoce exactamente el mecanismo por el cual se produce
el depdsito en los tejidos mediante la proteina sérica. se cree que
se da por clivaje enzimaticos .

o El precursor sérico del amiloide AA va a ser un componente
normal del suero humano, pero incrementara en las inflamaciones,
infecciones, traumatismo y otras condiciones patoldgicas.

« El precursor sérico del amiloide AA va a ser un componente
normal del suero humano, pero incrementara en las inflamaciones,
infecciones, traumatismo y otras condiciones patoldgicas

MANIFESTACIONES CLINICAS.

Alteraciones renales.
Alteraciones cardiacas.
Alteracion hepatica.

Alteracion neuroldgica.
Alteraciones respiratorias.
Hinchazon de tobillos y piernas

DIAGNOSTICO.
« Tincidn roja Congo.
o Biopsia de grasa
subcutanea.
« Inmunohistoquimica: esta
se utiliza para averiguar el
tipo de amiloide .

« Fatiga y debilidad intensa .
Entumecimiento, hormigueo y
sindrome del tanel carpiano.
Adelgazamiento involuntario.
Lengua agrandada.

Cambios en la piel.

TRATAMIENTO.

Suprimir la célula plasmatica clonal
que se origina en la cadena ligera.

La amiloidosis no tiene cura.
Trasplante autogeno de célula madre
de la sangre.

AA: medicamentos antiinflamatorios
para la artritis reumatoide.
Amiloidosis hereditaria: trasplante de
higado y que esta proteina produce el
amiloide en el higado.

Relacionada con dialisis: cambiar el
modo de dialisis o trasplante de rinon
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DEFINICION.

Es una enfermedad
caracterizada por el
crecimiento de pequenas
acumulaciones de células
inflamatorias, granulomas,
en cualquier parte del
cuerpo.

SACOIDOSIS.

S A\ CTORES DE RIESGO.

Antecedentes
familiares.
Sexo.

« Edad.

ETIOPATOGENIA.

1.No conocen la causa exacta de la sarcoidosis.
2. Predisposicion genética a desarrollar la enfermedad, que puede
ser desencadenada por una bacteria, un virus o por sustancias

quimicas.

3.Provoca una reaccion desmesurada del sistema inmunitario, y
las células inmunitarias comienzan a reunirse en un patron de
inflamacion denominado «granuloman.

MANIFESTACIONES CLINICAS.

Sintomas generales:
 Fatiga
« Ganglios linfaticos inflamados
« Pérdida de peso
« Dolor e inflamacion en las

articulaciones, como los tobillos.

Sintomas pulmonares.
Sintomas cutaneos.
Sintomas oculares.
Sintomas cardiacos

DIAGNOSTICO.

« Determinar en cada paciente
que presente sarcoidosis los
lugares y la severidad de la
afectacion granulomatosa
en los distintos drganosy
sistemas que pueden
comprometer la vida.

 Biopsia.

« Descartar otras
enfermedades que pueden
parecer similares pero que
requieren tratamientos
diferentes.

Ojos:

« Ojo seco

« Visidn borrosa
Ganglios linfaticos:
« Inflamados

Pulmones 4 18
» Tos seca §
+ Tos con sangre %

4 2 3

Corazon
« Dolor en el pecho
« Disnea
« Hinchazdn //

Higado y bazo:

« Agrandamiento
Piel
2 « E iones

Articulaciones f,f - E:ﬁ;wmamm

+ Dolor - « _Lesion en la pel de la

= Hinchazén de las rodillas espalda
:f‘ + Nodulos subcuténeos

TRATAMIENTO.

« Se basa fundamentalmente
en el uso de corticoides.

« Otras opciones de
tratamiento incluyen el
metotrexato y la
hidrocloroquina.




ESCLEROSIS

SISTEMICA.

DEFINICION.

Es una enfermedad del tejido
conectivo crdnica, generalizada y
progresiva, caracterizada por
disfuncidn vascular y alteraciones
microvasculares que conducen a
fendomenos de isquemia y fibrosis

CLASIFICACION.,

o |: Esclerosis sistémica
difusa (ESD).

o II: Esclerosis sistémica
limitada (ESL).

de diversos tejidos y drganos.

Etiologia

MANIFESTACIONES CLINICAS.

1.Fenémeno de Raynaud (90-
100%)

Factores genéticos

Sexo femenino

Asociacion a grupos etnicos concretos
Agregacion familiar

Asocilaciones débiles con HLA
Microquimerismo de células fetales ?

2. Alteraciones cutaneas.

3. Alteraciones
musculoesqueléticas (40-70%).

4. Alteraciones Gl (75-90%)

5.Alteraciones pulmonares

6. Alteraciones CV

7. Alteraciones renales

Factores ambientales

ES “tipica”

Polvo de silice

Silicona

Solventes organicos: tricloreetileno,
tricloroetano, benceno, xileno, cloruro
de metileno, tolueno, percloroetileno,
metafenilendiamina

ESCLEROSIS SISTEMICA

— Enf. Multisistemica/ engrosamiento cutineo « ESCLERODERMIA»

EPIDEMIOLOGIA CLASIFICACION ETIOPATOGENIA
[ e ¥ ¥
Edad Media 2 grande formas: DESCONOCIDA

Incidencia Mujeres 3:1
+ Agresiva—>R. Negra
1

#

Afectacién cuanea (ESCLERODERMIA L.)
Afectacion visceral J_

Intervencién factores

GENETICOS

ESCLEROSIS SISTEMICA LIMITADA

ESCLERQSIS SISTEMICA DIFUSA

Casos familiares/ HLA.

Parte distal de las Extremidades
F. Raynaud->100%/ precede en
afios.

Lentamente Progresivo

Clinica: CREST/ CBP/HTP

AC: Anticentromero

Pronostico: Afectacion Visceral

Parte distal y proximal de las Ext.
F. Raynaud->90%/ comienzo en
relacién con afectacién cutanea.
Rapidamente Progresivo

Clinica: Afectacion Visceral grave.
AC: Antitopoisomerasa (SCL-70)
Pronostico: Desfavorable

AMBIENTALES
Exposicion agentes
INMUNOLOGICOS

Alt. Inmunidad Celular
Alt. Inmunidad Humoral-

Agente lesivo frente a cel.
Endotelial

== Endotelio dafado
Vasoconstricién i

Isquemia <—|_

< prostaciclina

Produciendo colagenot

¥

Mantiene al Fibroblasto en

Activacion celular
J
€I Sintetizan factores que

activacion Permanente

exacerban el dafio endotelia

DIAGNOSTICO.
1.Lab ->Acs Anti Scl-70, anti-

centromero, anti-ARN
polimerasa lll.

+ Piel dura y rigida

* Caicimosn periarticulas
* Ulcetas e pemnan de dedon j wobre promenencun, e
* Acrombedlng, perdels de arepos ulineo

= Microdtomia y pérdida de exprediin facial

TRATAMIENTO.

Metotrexatn, micofenclato, ciclolostamida Cawos refrac
tarios. inmunoglobulinas v, rituomab. Calcingsly. meto
trewato, manodichng, infliemab, pamsdronato, colchena,
ritunamal

* Anticosgulacsn en Crios graves de nguemis daptlal y un
respuests  tratamiento previo

» Nitroglcening Wpaca, besentan, doprost. sikdenafiio (evte

uUlthmo como U0 COMmpaEG)

* Protector rigida, vendape oclutivg, lmpieza mechnica,

ATE (s s infecta)

+ Dpemcilamina. colchona, Sodo praminobenzosco y vi. E

CUTANEAS
2. Capilaroscopia
periungueal.
3.Técnica no invasiva. p—
RAYNAUD

4.Dilataciones capilares
(megacapilares) + EsavaEncss

* Mandestacion habatual (95%), que sudle ser imicial
& Palidez o dancsls o rubor (PCR)

* Poliartntn umétnca
& Sindrorme del tunsl Carpuang

* Antagonnitin del caloo (prmera elecodn) amiodiping/

nilediping sl nd hay tastomo esoligeco, ditlacem o ko hay

& JECAJARA-N

¢ Fluoeetng, doprost

* Profeccidn de frio, evitar etirés, no humar

* Sampuatectomia, blogueo del ganglo centinels
* Towing botulinkca

¢ Contrandcady: betabloqueantes

= AINE. comondes, metotresato
* Frsscterapia

desestructuracion y zonas o
avasculares (en difusa).

+ Esofagits por reflufo
& Malsbroruon (hipomotdidad ducdenal, sobrecrecmmnio

bactenano)

& Estrefimetnto (hipomotlsdad del codon)

* Insuficiencia renal
* HTA fcrisis renal]

+ Medidas chetéticas y poSturabes, proteciones Qasrdos.

procmbticns

» Antibdtaos (ks intermitentes) « supl nutriconales
o Ablandadores de heoes, Lanantes suavs

* IECA o didlivis R progresiva)
* Hpotensores: propeanalol, cloniding y muncodily

. REMNALES i[ﬂwumuninmhmd-hpom&wm
5.Preesclerodermia - ! e e e
, = Percardites (derrame peracardhon) y montis * Cortacoudes (no indicades & kargo plare}
>Fenomeno de Raynaud, = owwes iz ool i e
o a 7 a » Fitwoun pulmonar * Fane imicial (alweoltin) inmuncuupresorss (ccioloslamidy
capiloroscopia patoldgica S st e b
* Hipertersaln pulmianal * Ritunimaby o imatnd o pacended que nd responden &
PULMOMNARES cicholosfamida. En Lises de eniayo, trasplinte de (élulas

y ANA + sin clinica
asociadaFendmeno de
Raynaud (90-100%).

madre. Timsplante de pulmin

+ Hpertenuidn pulmonar: antagoanlis del calco, snta

gonintes de la endoteina (bosentan), mbsbedores de b
fostoditerana V (uidenafile), andlogon de prosiacicling
[epopeostencl, ioprost)



ARTROPATIAS

DEGENERATIVAS.

DEFINICION.

Es la enfermedad degenerativa
articular mas frecuente y se

ETIOPATOGENIA:

No esta claro si la artrosis es una
unica enfermedad o un espectro de

caracteriza por la destruccion del patologias con unas

cartilago que recubre las
superficies dseas.

CLASIFICACION.
1.Primaria, sin una causa
definida.
2.Secundaria, asociada a otras
patologias (hemocromatosis,
gota, diabetes mellitus,
displasias dseas...).

SINTOMAS.

manifestaciones clinicas y
radioldgicas similares.

FACTORES DE RISEGO.

1.Factores sistémicos: sexo, edad,
herencia, osteoporosis (estado
hormonal).

2.Factores locales: obesidad,
inestabilidad articular (laxitud,
deformidades), traumatismos
repetidos, sobrecarga articular

 El sintoma fundamental es el (ocupacional...).

dolor, de inicio insidioso,
profundo y mal localizado.

 Dolor articular.

« Deformidad articular.

e Inflamacion en las
articulaciones.

« Rigidez.

DIAGNOSTICO.

« Test genético.
« Exploracion fisica.
o Laradiologia.

3.Factores genéticos: existe una serie
de genes estrechamente asociados a
desarrollo de la artrosis que pueden
estudiarse mediante un simple test d¢
saliva.

TRATAMIENTO.

Tratamiento no farmacoldgico: la
fisioterapia, el ejercicio aerdbico (natacidn,
paseo).

Tratamiento farmacoldgico: como primera
opcion, el paracetamol. Como
antiinflamatorios no esteroideos se tiende a
emplear los inhibidores de la COX-2
(celecoxib y rofecoxib). En algunos
momentos pueden ser otros analgésicos
como el tramadol o la codeina.

El sulfato de glucosamina y el condroitin
sulfato estimulan la sintesis de matriz
extracelular del cartilago y parece que
ejercen un control moderado sobre el dolor
articular, si bien los estudios realizados no
muestran resultados totalmente definitivos.
Los corticoides intraarticulares pueden ser
eficaces en casos puntuales.

El acido hialurdnico y los factores de
crecimiento plaquetario intra-articulares
sirven para tratar aquellos pacientes con
una artrosis refractaria al tratamiento
médico al tener un efecto analgésico-
antiinflamatorio y protector del tejido.



PARA CONCLUIR ES MUY IMPORTANTE
CONCOCER Y APRENDER DE ESTAS
PATOLOGIAS YA QUE EN ALGUN MOMENTO DE
NUESTRAS VIDAS, ESTOS TIPOS DE
PATOLOGIAS ALGUN DIA NOS TOCARA PARA
DIAGNOSTICAR Y BRINDAR UN TRATAMIENTO
ADECUADO, CORRECTO CON EL MEJOR
MANEJO POSIBLE.

ROZMAN, C., & BORSTNAR, C.R.(2004). MEDICINA
INTERNA FARRERAS-ROZMAN (19 EDICION ED., VOL. 1,
ELSEVIER



