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Introduccion:

Las enfermedades inmunoldgicas y neurolégicas representan un amplio espectro de
patologias que afectan a multiples érganos y sistemas, generando un impacto considerable
en la calidad de vida del paciente y, en casos graves, comprometiendo su vida. Dentro de
estas se encuentran entidades clinicas de origen diverso pero con un denominador comun:
una alteracion del sistema inmunolégico que puede actuar de forma descontrolada,

inadecuada o exagerada.

La urticaria es una enfermedad cutanea caracterizada por la apariciéon subita de habones
o ronchas rojizas, pruriginosas y transitorias. Puede ser aguda o crénica, y su etiologia
incluye reacciones alérgicas, infecciones, medicamentos o incluso causas idiopaticas.
Aunque generalmente benigna, en ocasiones puede ser la manifestacion inicial de

reacciones sistémicas mas graves como la anafilaxia.

La anafilaxia es una reaccion alérgica grave, multisistémica, potencialmente mortal, que
ocurre en cuestion de minutos tras la exposicion a un alérgeno como alimentos, picaduras
de insectos, farmacos o latex. Clinicamente se presenta con dificultad respiratoria,
hipotension, urticaria generalizada y puede progresar rapidamente al shock anafilactico. Es

una emergencia medica que requiere intervencion inmediata con adrenalina.

Por otro lado, la miastenia gravis es un trastorno autoinmune neuromuscular que afecta la
unidon neuromuscular, donde se generan anticuerpos contra los receptores de acetilcolina.
Se manifiesta clinicamente con debilidad muscular fluctuante, especialmente en musculos
oculomotores, faciales y bulbares, y puede comprometer la funcion respiratoria en crisis
graves. Su diagndstico se basa en pruebas inmunoldgicas, electromiografia y respuesta a

anticolinesterasicos, y su tratamiento incluye inmunosupresores y medidas sintomaticas.

La vasculitis, en cambio, comprende un grupo heterogéneo de enfermedades
inflamatorias que afectan los vasos sanguineos de distinto calibre (grandes, medianos o
pequefios). La inflamacion vascular puede comprometer el flujo sanguineo y causar dafo
isquémico en diversos organos. Las vasculitis pueden tener causas infecciosas,
autoinmunes o ser idiopaticas, y su presentacioén clinica varia ampliamente segun los vasos

y 6rganos involucrados.
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En el ambito del sistema nervioso periférico, el sindrome de Guillain-Barré es una
neuropatia autoinmune aguda caracterizada por debilidad progresiva ascendente y
arreflexia. A menudo precedida por infecciones virales o bacterianas, esta enfermedad
resulta del ataque inmune a la mielina de los nervios periféricos. Su evolucion puede
comprometer la funcion respiratoria y requiere hospitalizacién para vigilancia neuroldgica,

tratamiento inmunomodulador (inmunoglobulina IV o plasmaféresis) y soporte vital.

Finalmente, la esclerosis multiple (EM) es una enfermedad autoinmune crénica del
sistema nervioso central que implica desmielinizacion, neurodegeneracion y disfuncion
inmunoldgica. Afecta predominantemente a adultos jovenes, y sus manifestaciones clinicas
son variables, incluyendo alteraciones visuales, debilidad, trastornos del equilibrio, fatiga y
sintomas sensitivos. La EM evoluciona con brotes y remisiones o de forma progresiva, y su
diagnostico se realiza mediante resonancia magnética y estudios del LCR. El tratamiento

busca controlar los brotes y frenar la progresion con inmunomoduladores.

Estas patologias, aunque diferentes en su etiologia y presentacion, comparten una base
inmunolégica comun que resalta la importancia del equilibrio del sistema inmune en la
homeostasis del organismo. Su diagndstico temprano y manejo oportuno son cruciales para

evitar complicaciones y mejorar el prondstico a largo plazo.
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Urticaria

Definicién:
La urticaria, llamada también ronchas o erupcion de ortiga y el angioedema, conocido
ademas como urticaria gigante o enfermedad de Quincke, son reacciones vasculares de la
piel caracterizada por ronchas evanescentes de variado tamafo y de vida corta,
eritematosas, pruriginosas y, generalmente, sin manifestaciones sistémicas, salvo
ocasionalmente pueden progresar a anafilaxis, aunque la urticaria a menudo es un rasgo

en las reacciones anafilacticas y anafilactoides.

Epidemiologia:
La urticaria y el angioedema son problemas dermatolégicos comunes, con una prevalencia
aproximada de 20%, aunque no suele poner en riesgo la vida, pero, puede alterar la calidad
de vida de quien lo padece en un grado comparable con los que sufren una ftriple

enfermedad coronaria.
Distribucion por sexo:

o Las mujeres tienen una mayor incidencia de urticaria cronica, posiblemente por su

relacion con trastornos autoinmunes.
Distribucion por edad:

e La urticaria aguda es mas comun en nifios debido a infecciones virales o alergias
alimentarias.

o La urticaria cronica es mas frecuente en adultos, con un pico en la edad media.
Factores geograficos:

e No existen diferencias significativas en la prevalencia por region.

o Factores ambientales pueden influir en urticarias inducibles

UNIVERSIDAD DEL SURESTE 5



Etiologia:

Idiopatica
Inmunolégica:

— Autoinmune (autoanticuerpos contra FceRl o IgE)

— Alérgica (reaccion de hipersensibilidad mediada por IgE)

— Complejos inmunes (uriticaria vasculitica)

— Dependiente de complemento (deficiencia del inhibidor C1 esterasa)
No inmunolégica:

— Agentes que liberan a los mastocitos directamente

— Aspirina, AINE, pseudoalergenos dietarios.

— Inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensina

Otro tipo de clasificaciones:

1. Urticaria aguda

e Reacciones alérgicas (hipersensibilidad tipo | mediada por IgE):

o Alimentos: Mani, mariscos, lacteos, huevos, frutos secos.

o Medicamentos: Penicilinas, sulfas, AINEs, anticonvulsivantes.

o Picaduras de insectos: Abejas, avispas, hormigas.
e Infecciones (mas comun en nifios):
o Virales: Resfriado comun, mononucleosis, hepatitis.
o Bacterianas: Faringitis estreptocdcica, infecciones urinarias.
o Parasitarias: Giardia, helmintiasis.

¢ Otros desencadenantes:

o Vacunas: Inmunizacién reciente puede desencadenar urticaria.

o Transfusiones sanguineas: Reacciones inmunoldgicas.

o Estrés emocional.

2. Urticaria cronica espontanea

EUDS |
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o Idiopatica (40-50%): Sin causa identificable, aunque puede haber una base

autoinmune.
e Autoinmune (30-40%):
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o Autoanticuerpos dirigidos contra el receptor de IgE o contra IgE.
o Asociada a enfermedades autoinmunes como:
= Enfermedad tiroidea autoinmune (tiroiditis de Hashimoto).
= Lupus eritematoso sistémico.
= Sindrome de Sjogren.
¢ Infecciones crénicas:
o Helicobacter pylori.
o Hepatitis By C.
o VIH.
o Infecciones dentales o sinusales no tratadas.
¢ Medicamentos: AINEs pueden agravar sintomas en urticaria cronica preexistente.

e Urticarias inducibles (fisicas o especificas)

Fisiopatologia:

La urticaria es el resultado de la liberacion de histamina, bradicinina, leucotrieno 4,
prostaglandina D2 y otras sustancias vasoactivas derivadas de los mastocitos y basdfilos
de la dermis. Estas sustancias originan extravasacion del fluido plasmatico hacia la dermis,
lo que genera un edema que suele ser transitorio, y que constituye la lesion tipo roncha de
la urticaria. El intenso prurito de la urticaria también es producido por la liberacién de la
histamina hacia la dermis. La histamina se une a dos receptores situados sobre la
membrana del mastocito, denominados receptores H1 y H2, que estan presentes sobre
muchos tipos de células. La activacion por la histamina del receptor H1 sobre el musculo
liso y el endotelio del vaso sanguineo produce un aumento de la permeabilidad capilar,
mientras que la activacion del receptor H2 conduce a la vasodilatacién arteriolar y venular.
El proceso expuesto es originado por varios mecanismos.

Reaccion de hipersensibilidad tipo I, mediada por anticuerpo IgE y antigeno que forman un
complejo que se une al receptor Fc en la superficie del mastocito y de los basdfilos, lo que

origina la desgranulacion de estas células, con liberacion de histamina.

UNIVERSIDAD DEL SURESTE 7

Mi Universidad



EUDS |

Reaccidon de hipersensibilidad de tipo Il, mediada por células T citotéxicas, que causa
depdsito de inmunoglobulinas, complemento y fibrina alrededor de los vasos sanguineos,
lo que conduce a una urticaria vasculitica.

Reaccién de hipersensibilidad tipo Ill, caracterizada por complejos inmunes que se las
asocia con enfermedades autoinmunes que causan urticaria (lupus eritematosa sistémica).
Las urticarias en las que esta involucrado el complemento incluyen las causadas por
infecciones bacterianas o virales, la enfermedad del suero y las reacciones transfusionales;
asi como las generadas por ciertas drogas como los opioides, vecuronio, succinilcolina,
vancomicina y agentes de radiocontraste, que causan urticaria porque desgranulan al
mastocito directamente por un mecanismo no mediado por IgE. Algo similar se constata en
la urticaria desencadenada por medicamentos como los AINE, en la que puede intervenir

la IgE o se produce una desgranulacion directa.

Cuadro clinico:

1. Lesiones caracteristicas:
o Habones (ronchas): Elevaciones de la piel de bordes bien definidos, de color
rojo o palido en el centro.
o Angioedema: Hinchazén de capas mas profundas de la piel, frecuentemente
en parpados, labios, lengua y genitales.
2. Sintomas asociados:
o Prurito intenso (en la mayoria de los casos).
o Sensacion de ardor o calor en las areas afectadas.
o En casos severos, puede haber dificultad respiratoria o deglutoria si hay
afectacion de vias aéreas.
3. Duracion de las lesiones:
o Cada roncha desaparece en menos de 24 horas, pero pueden aparecer
nuevas lesiones en otras areas.
4. Factores desencadenantes:
o Alérgenos (alimentos, medicamentos, picaduras de insectos).
o Infecciones.
o Factores fisicos (frio, calor, presion, luz solar).

o Estrés emocional.

UNIVERSIDAD DEL SURESTE 8
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Clasificaciones

1. Segun duracién:

o Urticaria aguda: Menos de 6 semanas. Mas comun en nifios y esta asociada con
infecciones, alergias o medicamentos.
e Urticaria crénica: Mas de 6 semanas. Se subdivide en:
o Croénica espontanea: No hay un desencadenante evidente.

o Crénica inducible: Relacionada con estimulos especificos.
2. Segun mecanismo fisiopatolégico:

e Alérgica: Mediada por IgE.
e No alérgica: Asociada a otros mecanismos no inmunolégicos (medicamentos, frio,

presion, etc.).
3. Segun desencadenantes fisicos:

o Dermografismo: Lesiones lineales tras rascado o presion.

e Urticaria por frio: Exposicion al frio.

e Urticaria por calor: Exposicion a temperaturas elevadas.

e Urticaria solar: Exposicion a la luz solar.

e Urticaria por presion retardada: Lesiones tras presion prolongada en la piel.

e Urticaria colinérgica: Estimulo por calor, ejercicio o estrés emocional.
4. Con angioedema o sin él:

e Urticaria con angioedema: Presencia de hinchazon mas profunda, comunmente en
cara y extremidades.

e Urticaria sin angioedema: Solo se observan habones en la piel.
5. Urticarias especiales:

e Urticaria por contacto: Por sustancias que entran en contacto directo con la piel.

e Urticaria aquagénica: Provocada por contacto con agua.
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Diagnéstico:

El diagnéstico de urticaria se basa principalmente en una evaluacion clinica detallada y no
suele requerir pruebas complementarias en la mayoria de los casos. Sin embargo, en casos
cronicos o con sintomas atipicos, se pueden realizar estudios adicionales para identificar

posibles causas subyacentes.
Diagnéstico clinico

1. Historia clinica detallada:

o Inicio y duracion de las lesiones: Cada roncha desaparece en menos de 24
horas.

o Frecuencia: ; Aparecen a diario o esporadicamente?

o Sintomas asociados: Prurito, dolor, sensacion de ardor, angioedema.

o Factores desencadenantes: Alimentos, medicamentos, infecciones, estrés,
cambios de temperatura.

o Antecedentes personales: Enfermedades autoinmunes, alergias previas.

o Historia familiar: Predisposicion a alergias o enfermedades autoinmunes.

o Exposicion reciente: Picaduras de insectos, sustancias quimicas, viajes,

vacunas.

2. Exploracion fisica:
o Inspeccion de las lesiones: Habones y/o angioedema.
o Evaluacién de otras areas del cuerpo en busca de sintomas sistémicos.
o Provocacion con estimulos fisicos si se sospecha urticaria inducible (presion,

frio, calor).
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Criterios diagnoésticos

No hay criterios formales especificos, pero el diagndstico de urticaria se establece si

se cumplen los siguientes:

1. Presencia de habones pruriginosos (ronchas) con las siguientes caracteristicas:
o Aparicién repentina.
o Resolucion de cada roncha en menos de 24 horas.
Angioedema (opcional): Hinchazén en areas profundas de la piel.
Ausencia de sintomas sistémicos graves (como fiebre persistente, pérdida de peso
o artralgia) que sugieran otra patologia.
4. Exclusion de otros diagnosticos diferenciales:
o Vasculitis urticarial (las lesiones duran mas de 24-48 horas y pueden dejar
hiperpigmentacion).

o Erupciones medicamentosas fijas o toxicas.

Diagndstico complementario (si es necesario)

1. En urticaria crénica o recurrente:
o Hemograma completo: Identificar signos de infeccion o inflamacion.
o Proteina C reactiva (PCR) y VSG: Evaluar inflamacion sistémica.
o Pruebas de funcién hepatica y renal: Identificar causas subyacentes.
o Pruebas de autoinmunidad: Anticuerpos antinucleares (ANA), anti-TPO.
o Pruebas de alergia: Inmunoglobulina E especifica (IgE), pruebas cutaneas.
o Pruebas de provocacion fisica: Para urticarias inducibles.
2. En casos graves o con sintomas atipicos:
o Biopsia de piel: Si se sospecha vasculitis urticarial.
o Estudios de imagen: Si hay sospecha de enfermedades sistémicas

asociadas.

UNIVERSIDAD DEL SURESTE 11



o0 00
sUDS |
Mi Universidad °

Criterios especificos para urticaria inducida por factores fisicos:

Dermografismo: Provocar habones rascando suavemente la piel.
Urticaria por frio: Prueba del cubo de hielo sobre la piel.

Urticaria colinérgica: Inducir sudoracién con ejercicio ligero o calor.

L=

Urticaria por presion retardada: Aplicar un peso en la piel durante 10-15 minutos.

Tratamiento:

Tratamiento no farmacolégico

1. Evitar desencadenantes:
o Alimentos: Identificar y eliminar alérgenos dietéticos si se sospechan.
o [Farmacos: Suspender medicamentos potencialmente causantes.
o Factores fisicos: Protegerse del frio, calor, presion o luz solar, segun el tipo
de urticaria inducible.
2. Cuidados generales:
o Usar ropa suelta y de algodén para reducir irritacion.
o Mantener la piel hidratada con cremas emolientes.
o Evitar duchas muy calientes y jabones agresivos.
3. Control del estrés:
o Técnicas de relajacion (yoga, meditacion).
o Psicoterapia, si hay relacion clara con estrés emocional.
4. Dieta (si se sospechan desencadenantes alimentarios):
o Llevar un diario dietético para identificar alimentos sospechosos.

o Seguir dietas de exclusion supervisadas por un médico o nutricionista.

Tratamiento farmacolégico

1. Antihistaminicos H1 de segunda generacion (primera linea):
o Loratadina: 10 mg/dia, por la mafana.
o Cetirizina: 10 mg/dia, preferiblemente por la noche (efecto sedante leve).
o Fexofenadina: 180 mg/dia en una sola dosis.
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o Desloratadina: 5 mg/dia.

Nota: Si los sintomas persisten, se puede duplicar o cuadruplicar la dosis (segun

guias internacionales).

2. Antihistaminicos H2 (adicionales, si hay angioedema o sintomas
persistentes):
o Ranitidina: 150 mg cada 12 horas.
3. Corticoides sistémicos (uso limitado en exacerbaciones severas):
o Prednisona: 0.5-1 mg/kg/dia (maximo 60 mg/dia), por 5-7 dias.
4. Antileucotrienos (en urticarias crénicas refractarias):
o Montelukast: 10 mg/dia.
5. Omalizumab (en urticaria crénica espontanea refractaria):
o 150-300 mg por via subcutanea cada 4 semanas.
6. Adrenalina (en casos de anafilaxia asociada):
o Adrenalina intramuscular: 0.3-0.5 mg (adultos); 0.01 mg/kg (maximo 0.3

mg) en nifos.

- ________________________________________________________________________________________|
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ANAFILAXIA
Definicion:

Desgraciadamente no existe una definicion universalmente aceptada para esta entidad.
Comunmente se define la anafilaxia como un sindrome clinico de potencial riesgo vital
caracterizado por su rapida instauracion y sus manifestaciones multisistémicas. Este cuadro
clinico se produce como resultado de la accién de los mediadores quimicos liberados de
forma subita por mastocitos o basdfilos. Esta liberacion puede producirse como
consecuencia de un mecanismo inmunoldgico IgE mediado (reaccion anafilactica) o un

mecanismo no inmunolégico (reaccién anafilactoide).
Epidemiologia:

Se estima que la prevalencia a lo largo de la vida de la poblacion mundial es del 1% al 3%,
aunque esta prevalencia esta aumentando. Si bien las reacciones pueden presentarse en
cualquier grupo de edad, se observan con mayor frecuencia en la poblacién mas joveny en
los paises desarrollados. Desafortunadamente, la anafilaxia a menudo se diagnostica
erroneamente 0 no se diagnostica. Las consecuencias de un diagnéstico tardio o

incompleto resultan en un aumento de la morbilidad y la mortalidad.
Etiologia:

Las fuentes desencadenantes comunes pueden incluir la exposicidon a ciertos
medicamentos, alimentos o picaduras de insectos. Las inyecciones de inmunoterapia
dirigidas a mejorar la respuesta alérgica general pueden inducir una reaccion hiperaguda.
La hipersensibilidad al latex esta ocurriendo con una prevalencia creciente y, como con
cualquier hipersensibilidad, la anafilaxia es un riesgo inherente. Ocasionalmente, no se
identifica el agente causal; estas reacciones son anafilaxias idiopaticas. Las causas mas
comunes incluyen picaduras de abeja, picaduras de hormigas rojas, latex y alimentos
(cacahuetes, frutos secos, pescado, mariscos, leche, huevos, trigo, espelta, centeno,
cebada, soja, carne roja y sésamo). Anafilaxia alfa-gal: Implica una respuesta de

anticuerpos IgE a la galactosa alfa-1,3-galactosa de mamiferos.
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Fisiopatologia:

La anafilaxia es tipicamente una reaccién de hipersensibilidad mediada por IgE (tipo 1) que
implica la liberacion de numerosos mediadores quimicos a partir de la degranulacion de
basofilos y mastocitos tras la reexposicion a un antigeno especifico. La reticulacion de la
IgE y la consiguiente agregacion de receptores de alta afinidad inducen la rapida liberacion
de los mediadores quimicos almacenados. Estos mediadores quimicos incluyen histamina,
triptasa, carboxipeptidasa A y proteoglicanos. Mediante la activacion de la fosfolipasa A,
ciclooxigenasas y lipoxigenasas, forman metabolitos del acido araquidénico, incluyendo
leucotrienos, prostaglandinas y factores activadores de plaquetas. La respuesta
inflamatoria es mediada por el TNF-alfa (factor de necrosis tumoral) como reactante
preformado y de fase tardia. La fisiologia detallada de estos mediadores quimicos es la

siguiente:

e La histamina aumenta la permeabilidad vascular y la vasodilatacion, lo que provoca
hipoperfusion tisular. El organismo responde a estos cambios aumentando la

frecuencia cardiaca y la contraccién cardiaca.

o La prostaglandina D actua como broncoconstrictor, contrayendo simultdneamente
las arterias cardiaca y pulmonar. Ademas, potencia la vasodilatacion periférica,

contribuyendo a la hipoperfusion de érganos vitales.

e Los leucotrienos aumentan la broncoconstriccion y la permeabilidad vascular e

inducen la remodelacion de las vias respiratorias.

o El factor activador plaquetario también actua como broncoconstrictor y aumenta la

permeabilidad vascular.

e El TNF-alfa activa los neutréfilos (como parte de la leucocitosis en respuesta al

estrés) y aumenta la sintesis de quimiocinas.

Cuadro clinico:

1. Manifestaciones Cutaneas y Mucosas (90% de los casos)

o Urticaria: Ronchas pruriginosas, eritematosas y de tamafio variable.
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e Angioedema: Hinchazén en cara, labios, lengua, garganta y extremidades.
¢ Rubor: Piel roja o caliente al tacto.

e Prurito generalizado (con o sin lesiones visibles).
2. Manifestaciones Respiratorias (70% de los casos)

e Obstruccion de vias respiratorias superiores:
o Edema laringeo: Disnea, ronquera, estridor.
e« Broncoespasmo:
o Sibilancias, tos, sensacion de opresion toracica.

e Congestion nasal y rinorrea.
3. Manifestaciones Cardiovasculares (45% de los casos)

o Hipotensién: Mareo, sincope, palidez.
o Taquicardia: Como respuesta compensatoria inicial.

e Colapso cardiovascular: Puede progresar a paro cardiaco.
4. Manifestaciones Gastrointestinales (30-45% de los casos)

¢ Dolor abdominal tipo célico.
e Nauseas, vomitos y diarrea.

e Sensacion de distension abdominal.
5. Manifestaciones Neurolégicas

e Ansiedad, confusion.
¢ Mareo, cefalea.

¢ Pérdida de conocimiento en casos severos.

Criterios Clinicos de Sospecha
La anafilaxia se diagnostica si ocurre cualquiera de los siguientes:

1. Sintomas respiratorios o cardiovasculares tras exposicion a alérgeno conocido.
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2. Rapida progresion de sintomas cutaneos con compromiso respiratorio,
cardiovascular o gastrointestinal.

3. Hipotension severa o colapso cardiovascular tras exposicion a un alérgeno.

El cuadro clinico varia en gravedad, pero siempre debe considerarse una emergencia
médica.

Diagnéstico
La anafilaxia se diagnostica si se presenta uno o mas de los siguientes criterios:

1. Inicio agudo (minutos a horas) de una enfermedad con:

o Afectacion cutanea/mucosa (urticaria, angioedema) y al menos uno de los
siguientes:

Compromiso respiratorio (disnea, estridor, sibilancias, hipoxemia).

Hipotension o sintomas de disfuncion de érganos finales (colapso,
sincope).
2. Rapida exposicion a un alérgeno conocido o altamente probable y dos o
mas de los siguientes:
o Afectacion cutanea/mucosa (urticaria, prurito, angioedema).
o Sintomas respiratorios (sibilancias, estridor, disnea).
o Hipotension o colapso cardiovascular.
o Sintomas gastrointestinales (nauseas, vomitos, dolor abdominal).
3. Hipotension significativa tras la exposicién a un alérgeno conocido:

o En adultos: Presiéon arterial sistélica <90 mmHg o descenso de >30%
respecto al basal.

o En nifios: Hipotension definida segun la edad.

Asociaciones Diagnésticas Comunes

e Alérgenos alimentarios: Mani, mariscos, huevo, leche, frutos secos.
¢ Medicamentos: Penicilinas, AINEs, anestésicos, contrastes yodados.

e Picaduras de insectos: Abejas, avispas, hormigas.
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o Ejercicio (anafilaxia inducida por ejercicio): Puede requerir un cofactor como
alimentos o calor.

Pruebas Auxiliares (Posteriores al Evento)

1. Triptasa sérica: Elevada en las primeras 1-3 horas de un evento anafilactico, util
para confirmar el diagndstico retrospectivamente.
IgE especifica: Identificacion del alérgeno responsable.

Pruebas cutaneas: Para evaluar sensibilizacion tras la estabilizacion del paciente.
Dignéstico diferencial:

Reacciones de hipersensibilidad:
e Angioedema:

Un edema en las capas profundas de la piel o las mucosas, que puede afectar la

garganta y las vias respiratorias.
o Urticaria generalizada aguda:

Una erupcion cutanea con ronchas y picazén que puede extenderse rapidamente.
o Reacciones alérgicas no anafilacticas:

Reacciones alérgicas locales o sistémicas que no cumplen con los criterios de

anafilaxia.

e Reaccion vasovagal:
Un sincope o pérdida de conciencia provocada por una respuesta vagal, que puede

incluir palidez, diaforesis, y bradicardia.

Otros:

e Reacciones a medicamentos:

Pueden causar sintomas similares a la anafilaxia, como urticaria, angioedema, o

sibilancias, pero sin el riesgo de hipotensién y shock anafilactico.

o Infecciones:
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Algunas infecciones, como la sepsis, pueden causar sintomas similares a la anafilaxia,

como fiebre, hipotension, y pérdida de conciencia.

Tratamiento

Tratamiento No Farmacolégico

o Retirar el agente causante si es posible.

e Colocar al paciente en posicion supina con las piernas elevadas (salvo dificultad
respiratoria).

e Mantener la via aérea permeable y estar preparado para soporte avanzado
(intubacion si es necesario).

e Administrar oxigeno al 100%.

e Monitorizar signos vitales y estado clinico.

o Trasladar a un centro de emergencia o llamar al servicio de urgencias.
Tratamiento Farmacolégico

e Adrenalina (epinefrina) IM: 0.01 mg/kg (maximo 0.5 mg) por via intramuscular en
el muslo medio-anterior, repetir cada 5-15 minutos segun respuesta.

e Oxigeno: 6-10 L/min para mantener saturacion >94%.

e Fluidos IV: Solucién salina isotonica 20 mL/kg en bolo rapido para tratar hipotension
o shock.

e Antihistaminicos H1: Difhenhidramina 25-50 mg IV o IM.

e Antihistaminicos H2: Ranitidina 50 mg IV (opcional).

o Corticosteroides: Metilprednisolona 1-2 mg/kg IV cada 6 horas para prevenir
recaidas.

e Broncodilatadores: Salbutamol nebulizado 2.5 mg cada 20 minutos si hay

broncoespasmo persistente.

UNIVERSIDAD DEL SURESTE 19



Mi Universidad

EUDS |

Miastenia gravis (MG)

Definicion

La miastenia gravis es una enfermedad autoinmune de la unién neuromuscular, esto
significa que es nuestro propio organismo el que ataca a la célula muscular, en concreto a
los receptores de acetilcolina y estructuras relacionadas, por lo tanto, se dificulta la

activacion del musculo.
Epidemiologia

La MG es una enfermedad neurolégica rara, y la MG pediatrica es aun mas infrecuente.
Tanto la incidencia como la prevalencia presentan variaciones geograficas significativas,
pero se cree que la incidencia de MG ha aumentado a nivel mundial durante las ultimas
siete décadas. La prevalencia de MG se estim6 en 1 por 200.000 entre 1915 y 1934,
aumento a 1 por 20.000 tras la introduccion de los farmacos anticolinesterasicos en 1934 y
ascendié a 1 por 17.000 habitantes tras el descubrimiento de los anticuerpos AChR en
1969. Las tasas de prevalencia oscilan entre 150 y 200 casos por millén, y han aumentado
de forma constante durante los ultimos 50 afios, debido, al menos en parte, a las mejoras
en el reconocimiento, el diagndstico, el tratamiento y a un aumento general de la esperanza
de vida. Se han realizado estudios mas recientes que abordan las tasas de incidencia y

muestran un amplio rango de 4,1 a 30 casos por millon de personas al afo
Etiologia

La miastenia gravis es una enfermedad autoinmune causada por anticuerpos que atacan

componentes clave de la unidon neuromuscular, afectando la transmision neuromuscular:

1. Anticuerpos principales:
o Contra receptores de acetilcolina (AChR): Bloquean o destruyen los
receptores (~85% de los casos).
o Contra MuSK: Afectan la estabilidad de la union (~40% de los casos
seronegativos para AChR).
o Contra LRP4: Alteran la formaciéon neuromuscular (menos comun).

2. Factores asociados:
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o Alteraciones timicas (timoma o hiperplasia).

o Predisposicion genética (relacion con HLA).

Fisiopatologia

La unidon neuromuscular es el sitio de transmision de impulsos entre las terminales
nerviosas y las fibras musculares. Este proceso requiere la liberacién de acetilcolina
presinaptica (ACh) y su posterior unién a un receptor postsinaptico de ACh. Las vesiculas
sinapticas que contienen ACh se liberan de la membrana presinaptica después de que un
potencial de accion activa los canales de calcio dependientes del voltaje, lo que permite
una afluencia de calcio hacia la terminal nerviosa. El tiempo de difusion de la ACh a través
de la hendidura sinaptica es muy corto y esta modulado por la enzima ACh esterasa (AChE),
que promueve la degradacion de la ACh. La liberacion espontanea de vesiculas sinapticas
genera el llamado potencial de placa terminal en miniatura (MEPP), mientras que tras la
estimulacion/despolarizacién de la fibra nerviosa, una liberacion sincrénica de muchas
vesiculas sinapticas causa una gran despolarizacion de la membrana de la placa terminal,
generando un potencial de placa terminal evocado (EPP). Esto, a su vez, desencadena un
potencial de accion en la miofibra, que en ultima instancia conduce a su contraccion. La
cantidad de ACh liberada en la sinapsis suele ser mayor que la requerida para generar un
potencial de accion, lo que permite una transmisién confiable. La uniéon de la ACh a sus
receptores en la membrana postsinaptica abre el canal especifico del catién ACh, lo que
conduce a la despolarizacién localizada y la activacion de los canales de sodio
dependientes de voltaje adyacentes. Esto permite la traduccién de la reaccion quimica en
una sefial eléctrica, que es el potencial de accion de la fibra muscular. Por lo tanto, el papel
de la AChE en la hidrolizacién de la ACh es crucial, ya que evita que una sola molécula de
ACh active repetidamente los AChR. La efectividad de la transmision de la union
neuromuscular también esta determinada por la cantidad de ACh liberada por la terminal
nerviosa, la densidad de receptores de ACh en la membrana postsinaptica y la densidad de
canales de sodio dependientes de voltaje en la placa terminal. Esto ultimo depende de la
presencia de pliegues en la membrana postsinaptica. Estos pliegues determinan la
densidad de los canales de sodio dependientes del voltaje en la membrana postsinaptica y,
por lo tanto, aumentan el acoplamiento eficiente del EPP localizado al potencial de accion

de las miofibras.
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Fisiopatologia de la Miastenia Gravis (resumido paso a paso)

1. Ataque autoinmune:
o Produccion de anticuerpos contra:
» Receptores de acetilcolina (AChR).
» Otras proteinas (MuSK o LRP4, menos comunes).
2. Accion de los anticuerpos:
o Bloquean la union de la acetilcolina.
o Destruyen receptores mediante internalizacion.
o Activan el complemento, dafiando la membrana postsinaptica.
3. Alteracion de la transmision neuromuscular:
o Disminuyen los receptores AChR.
o Reduccién del potencial de accion muscular.
o Resultado: debilidad muscular fluctuante.
4. Rol del timo:
o Anomalias timicas (hiperplasia o timomas) en 75% de los casos.
o Contribuye a la produccion de linfocitos T autorreactivos.
5. Manifestaciones clinicas:
o Debilidad muscular (ocular, bulbar, respiratoria o generalizada).
o Fluctuacion de la fuerza, empeora con fatiga.
6. Crisis miasténica:
o Debilidad severa que compromete la respiracion.

o Desencadenada por infecciones, estrés o medicamentos.

Cuadro clinico:

La miastenia gravis se caracteriza por debilidad muscular fluctuante y fatigable, que
afecta de manera variable a diferentes grupos musculares. La progresion y gravedad

pueden variar ampliamente entre los pacientes.
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1. Sintomas iniciales (oculares)

Los primeros sintomas suelen ser oculares, presentes en el 50-70% de los casos al inicio,

y en casi todos los pacientes durante el curso de la enfermedad:

e Ptosis:
o Caida del parpado superior, que puede ser unilateral o bilateral.
o Aumenta con el tiempo o con la mirada prolongada.
o Diplopia:
o Vision doble causada por la debilidad de los musculos extraoculares.

o Puede fluctuar y empeorar con el esfuerzo visual.
2. Sintomas musculares generales
La debilidad puede extenderse a otros grupos musculares:
Debilidad bulbar

o Afectacion de los musculos inervados por nervios craneales.
o Sintomas asociados:
o Disartria: Dificultad para articular palabras; el habla puede sonar nasal o
arrastrada.
o Disfagia: Problemas para tragar alimentos solidos y liquidos.
o Fatiga mandibular: Incapacidad para masticar durante periodos

prolongados.
Debilidad facial

e Aspecto "hipomimico™:
o La expresion facial se ve apagada o inexpresiva.

o Dificultad para cerrar los ojos completamente o sonreir.
Debilidad cervical

o Dificultad para mantener la cabeza erguida.

e Sensacion de "cabeza caida" en casos severos.
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Debilidad en extremidades

e Mas notable en los musculos proximales:
o Hombros, brazos, muslos.
o Puede dificultar actividades como levantar los brazos, peinarse, subir
escaleras o levantarse de una silla.

e Rara vez afecta musculos distales (manos, pies).
3. Afectacion respiratoria

e La debilidad de los musculos respiratorios (diafragma, intercostales) puede
comprometer la ventilacion.
e Crisis miasténica:
o Insuficiencia respiratoria aguda que requiere intervencion urgente.

o Puede ser desencadenada por infecciones, estrés o medicamentos.
4. Fluctuacion y fatigabilidad

e La debilidad muscular empeora con el uso repetitivo y mejora con el reposo.
e Los sintomas tienden a ser mas intensos al final del dia o tras actividades

prolongadas.
5. Gravedad y extension variable

e La enfermedad puede permanecer limitada a los musculos oculares (miastenia
ocular) o progresar a una forma generalizada.

« La severidad fluctia entre dias, semanas o incluso dentro del mismo dia.
6. Ausencia de alteraciones sensitivas y autonémicas

e La miastenia gravis afecta exclusivamente la transmisién neuromuscular:
o Sin pérdida de sensibilidad.

o Sin alteraciones autonémicas (como sudoracion, pupilas, etc.).
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Diagnéstico:

El diagnostico de la miastenia gravis se basa en una combinacion de historia clinica,

examen fisico, pruebas funcionales, estudios seroldgicos y electrofisiologicos.
1. Historia Clinica y Examen Fisico

e |dentificacion de debilidad muscular fluctuante que empeora con el esfuerzo y
mejora con el descanso.

o Evaluacion de la ptosis, diplopia, y debilidad en otros grupos musculares.
2. Pruebas Funcionales

¢ Prueba del hielo:
o Colocar hielo sobre el parpado con ptosis durante 2-5 minutos.
o Mejora transitoria de la ptosis (positivo en miastenia gravis ocular).
e Prueba de la fatiga:
o Pedir al paciente que mantenga movimientos repetitivos, como mirar hacia

arriba o sostener los brazos, para evidenciar debilidad progresiva.
3. Estudios Serologicos

e Anticuerpos contra el receptor de acetilcolina (AChR):
o Positivos en ~80-90% de los pacientes con miastenia gravis generalizada.
o Menos comunes en formas oculares (~50%).
¢ Anticuerpos contra MuSK:
o Presentes en ~40% de los pacientes sin anticuerpos anti-AChR.
e Anticuerpos contra LRP4:
o Detectados en algunos casos seronegativos para AChR y MuSK.

4. Electrodiagnostico

o Estimulacion nerviosa repetitiva:
o Disminucion progresiva en la amplitud del potencial de accién muscular.

o Prueba positiva en casos moderados a severos.
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o Electromiografia de fibra unica (SFEMG):

o Evaluacion de la "jitter" (variabilidad en la transmisién neuromuscular).

o [Esla prueba mas sensible para miastenia gravis.
5. Imagenologia

o Tomografia computarizada (TC) o resonancia magnética (RM) de toérax:
o ldentificacion de anomalias timicas (hiperplasia o timomas), presentes en

~75% de los casos.
6. Prueba con inhibidores de la acetilcolinesterasa

o Edrofonio (prueba de Tensilon):
o Administracion de edrofonio mejora temporalmente la fuerza muscular.
o Actualmente poco utilizada debido a la disponibilidad de otras pruebas y

posibles efectos adversos.
Criterios Diagndsticos
No existe un conjunto estandarizado de criterios formales, pero el diagndstico se basa en:

1. Clinica tipica:
o Debilidad muscular fluctuante, empeoramiento con el esfuerzo y mejoria con
el reposo.
2. Serologia:
o Presencia de anticuerpos especificos (AChR, MuSK, LRP4).
3. Electrodiagnostico:
o Pruebas que demuestran alteracion en la transmision neuromuscular (jitter o
decremento).
4. Respuesta a tratamiento:
o Mejoria clinica con inhibidores de la acetilcolinesterasa o inmunoterapia.
5. Imagenologia:

o Evidencia de timoma o hiperplasia timica.
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Diagnostico Diferencial Resumido de la Miastenia Gravis

1. Sindrome de Lambert-Eaton (LEMS):
o Mejora con el uso repetitivo (facilitacion).
o Asociado a cancer de pulmoén.
2. Miopatias:
o Inflamatorias (polimiositis, dermatomiositis): Constante, proximal, con CK
elevada.
o Hereditarias (distrofias musculares): Progresiva, no fluctua.
3. Esclerosis lateral amiotréfica (ELA):
o Fasciculaciones, atrofia, afecta motoneuronas superiores e inferiores.
4. Hipertiroidismo/hipotiroidismo:
o Debilidad proximal con alteraciones tiroideas.

o

Tratamiento:

Tratamiento No Farmacolégico

a. Educacion del paciente

e Reconocimiento de signos de crisis miasténica (disnea, debilidad severa).
o Evitar factores desencadenantes:
o Medicamentos como aminoglucésidos, quinolonas, betabloqueantes.

o Estrés fisico o emocional, infecciones, calor extremo.
b. Modificaciones en el estilo de vida

o Descansos frecuentes: Evitar actividades que exacerben la fatiga muscular.
e Alimentacion: Dietas adaptadas para disfagia, alimentos suaves o licuados si es

necesario.
c. Terapias complementarias

o Fisioterapia: Mantener fuerza muscular, prevenir contracturas.

o Terapia del habla: Rehabilitacion en caso de disartria o disfagia.
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d. Timectomia (quirdrgico)

¢ Indicada en pacientes contimoma o en casos de miastenia seropositiva para
AChR, especialmente en menores de 60 afos.

e Mejora a largo plazo o induce remision en muchos casos.

2. Tratamiento Farmacoloégico (Con Dosis)

a. Tratamiento sintomatico

e Piridostigmina (inhibidor de la acetilcolinesterasa):
o Dosis inicial: 30-60 mg cada 4-6 horas.
o Maxima dosis diaria: 120 mg cada 3 horas si es necesario.

o Efectos adversos: Diarrea, nauseas, calambres abdominales, sialorrea.
b. Inmunosupresores (en enfermedad moderada a severa)

e Corticoides (Prednisona):
o Dosis inicial: 5-20 mg/dia, aumentando hasta 50-60 mg/dia.
o Mantenimiento: Reducir gradualmente a 5-10 mg/dia segun respuesta.
o Efectos adversos: Hiperglucemia, osteoporosis, aumento de peso.
e Azatioprina:
o Dosis inicial: 50 mg/dia, incrementando a 2-3 mg/kg/dia segun tolerancia.
o Inicio del efecto: 3-12 meses.
o [Efectos adversos: Mielosupresion, hepatotoxicidad.
e Micofenolato mofetilo:
o Dosis: 1,000 mg dos veces al dia.
o Inicio del efecto: 6-12 meses.

o Efectos adversos: Diarrea, leucopenia, riesgo de infecciones.
c. Terapias de rescate (en crisis miasténica o exacerbaciones graves)

o Plasmaféresis:
o 3-5 sesiones en dias alternos.

o Rapido efecto, util en insuficiencia respiratoria.
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e Inmunoglobulina intravenosa (IVIG):
o Dosis: 0.4 g/kg/dia durante 5 dias.

o Inicio del efecto: 1-2 semanas.
d. Terapias biolégicas (en casos refractarios)

o Eculizumab:
o Dosis inicial: 900 mg semanal durante 4 semanas, seguido de 1,200 mg
cada 2 semanas.
o Efectos adversos: Riesgo de infecciones por meningococo (vacunacion

previa requerida).

- ________________________________________________________________________________________|
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Vasculitis
Definicion:

La vasculitis es una inflamacion de los vasos sanguineos que puede afectar arterias, venas
y capilares. Esta inflamaciéon puede causar que los vasos se estrechen, se cierren o se
debiliten, lo que dificulta el flujo sanguineo y puede dafar los 6érganos y tejidos. La vasculitis
puede ser causada por infecciones, medicamentos, o puede ser una enfermedad
autoinmune, donde el sistema inmunitario ataca por error los vasos sanguineos.

Tipos de vasculitis:

1. Vasculitis de Grandes Vasos
Estas afectan principalmente a arterias grandes como la aorta y sus ramas principales.

o Arteritis de células gigantes (temporal):
o Afecta a personas mayores de 50 afios.
o Sintomas: cefalea, dolor en la mandibula, claudicacién mandibular, y
alteraciones visuales.
o Diagnéstico: biopsia de arteria temporal.
e Arteritis de Takayasu:
o Afecta a mujeres jovenes, principalmente en Asia.
o Sintomas: claudicacion de extremidades, ausencia de pulsos en

extremidades superiores, hipertension arterial renovascular.

2. Vasculitis de Medianos Vasos
Comprometen arterias de tamafio mediano que irrigan érganos.

e Poliarteritis nodosa (PAN):
o Asociada a infecciones como hepatitis B.
o Afecta piel, rifiones, sistema nervioso periférico y digestivo.
o Caracteristicas: noédulos subcutaneos dolorosos, hipertension, dolor
abdominal.

o Enfermedad de Kawasaki:
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o Principalmente en nifios menores de 5 anos.
o Sintomas: fiebre prolongada, exantema, conjuntivitis, lengua en fresa,
adenopatias cervicales.

o Complicacién: aneurismas coronarios.

3. Vasculitis de Pequefios Vasos

Afectan arteriolas, capilares y vénulas. Muchas estan asociadas a anticuerpos

anticitoplasma de neutrofilos (ANCA).
ANCA-Positivas

e Granulomatosis con poliangitis (Wegener):
o Afecta vias respiratorias superiores e inferiores y rifiones.
o Sintomas: sinusitis cronica, hemoptisis, glomerulonefritis.
e Poliangitis microscopica:
o Compromiso renal y pulmonar sin granulomas.
o Manifestaciones: hemorragia alveolar, glomerulonefritis.
e Granulomatosis eosinofilica con poliangitis (Churg-Strauss):
o Asociada a asma y eosinofilia periférica.

o Afecta pulmones, corazon, piel.
ANCA-Negativas

e Purpura de Schonlein-Henoch:

o Comun en nifios.

o Triada: purpura palpable, artralgias, dolor abdominal.
e Crioglobulinemia:

o Asociada a infecciones crénicas como hepatitis C.

o Sintomas: purpura palpable, glomerulonefritis, polineuropatia.

- ________________________________________________________________________________________|
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4. Vasculitis de Vasos de Cualquier Tamafio

Enfermedad de Behget:

o Asociada a ulceras orales y genitales, y uveitis.

o Puede afectar venas y arterias de cualquier tamafo.
Sindrome de Cogan:

o Compromete ojos y oidos, con queratitis intersticial y sordera neurosensorial.

Clasificacion segun la causa:

Primarias: Idiopaticas (sin causa conocida).
Secundarias:

o Infecciosas (hepatitis B/C, VIH).

o Autoinmunes (LES, AR).

o Medicamentosas o inducidas por drogas.

Etiologia:

1. Vasculitis Primarias (Idiopaticas)

La causa exacta es desconocida, pero se han identificado mecanismos inmunoldgicos

implicados, como:

Autoinmunidad: Formacion de autoanticuerpos, como los ANCA (anticuerpos
anticitoplasma de neutrdfilos), que desempefan un papel en vasculitis como:

o Granulomatosis con poliangitis (Wegener).

o Poliangitis microscopica.

o Granulomatosis eosinofilica con poliangitis (Churg-Strauss).
Factores genéticos: Susceptibilidad genética que influye en la activacion anormal
del sistema inmune.
Factores ambientales: Infecciones o agentes externos que pueden desencadenar

la inflamacion.
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2. Vasculitis Secundarias

Asociadas a enfermedades o condiciones subyacentes:

a) Infecciones:

e Virus:
o Hepatitis B: relacionada con poliarteritis nodosa (PAN).
o Hepatitis C: asociada a crioglobulinemia.
o VIH: puede causar diversos tipos de vasculitis.
o Bacterias:
o Infecciones estreptocdcicas: desencadenan purpura de Schonlein-Henoch.
o Endocarditis bacteriana subaguda: puede causar vasculitis inmunologica.

¢ Micobacterias: Tuberculosis.

b) Enfermedades Autoinmunes:

e Lupus eritematoso sistémico (LES).
o Artritis reumatoide.
e Sindrome de Sjogren.

o Esclerosis sistémica.

c) Farmacos:

¢ Reacciones de hipersensibilidad inducidas por medicamentos como:
o Hidralazina.
o Propiltiouracilo.
o Alopurinol.

e Estos pueden inducir vasculitis por mecanismos inmunoldgicos o toxicos.
d) Cancer:
o Neoplasias hematologicas: Linfoma, leucemia.

e Tumores soélidos: Pueden causar vasculitis paraneoplasica.

- ________________________________________________________________________________________|
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e) Factores Exégenos:

e Vacunas: En raros casos, algunas vacunas pueden desencadenar vasculitis.

o Exposicion a téxicos: Hidrocarburos aromaticos, silice.

3. Vasculitis Asociadas a Dep0ésitos Inmunes

e Purpura de Schoénlein-Henoch: Depdsitos de inmunoglobulina A (IgA) en las
paredes vasculares.
e Crioglobulinemia: Depdsitos de crioglobulinas (complejos inmunes).

e Vasculitis por lupus: Depésitos de complejos inmunes en vasos sanguineos.

4. Factores Desencadenantes y Predisponentes

o Edad: Algunas vasculitis son mas comunes en edades especificas:
o Nifos: Purpura de Schonlein-Henoch, enfermedad de Kawasaki.
o Adultos mayores: Arteritis de células gigantes.
e Sexo: Algunas vasculitis tienen mayor prevalencia en un sexo:
o Arteritis de Takayasu: mas comun en mujeres jovenes.
o PAN: mayor prevalencia en hombres.
o Genética: Variantes genéticas (por ejemplo, HLA-B51 en la enfermedad de Behget).

Epidemiologia:

1. Vasculitis de Grandes Vasos

o Arteritis de células gigantes (temporal):
o Incidencia: 15-25 casos por 100,000 personas mayores de 50 afios.

UNIVERSIDAD DEL SURESTE 34



EUDS |

Mi Universidad

o [Edad: Frecuente en mayores de 50 afios; el riesgo aumenta con la edad.
o Sexo: Predomina en mujeres (relacion 2:1).
o Regiéon: Mas comun en paises del norte de Europa y poblaciones
caucasicas.
e Arteritis de Takayasu:
o Incidencia: 1-3 casos por millén de habitantes.
o Edad: Mas comun en mujeres joévenes (15-40 afios).
o Sexo: Predominio femenino (relacion 8:1).
o Regién: Alta prevalencia en Asia, especialmente en Japon, India y América

Latina.

2. Vasculitis de Medianos Vasos

o Poliarteritis nodosa (PAN):
o Incidencia: 2-9 casos por millén de habitantes.
o Edad: Afecta principalmente a adultos de mediana edad (40-60 afos).
o Sexo: Predominio masculino.
o Asociaciones: Relacionada con hepatitis B en el 30% de los casos en areas
endémicas.
o Enfermedad de Kawasaki:
o Incidencia: Varia segun la region:
= Japdn: 300 casos por 100,000 nifios menores de 5 afos.
= EE. UU.: 20 casos por 100,000 nifios menores de 5 afos.
o [Edad: Mayoria en nifios menores de 5 afios.
o Sexo: Ligeramente mas frecuente en varones.

o Estacionalidad: Picos en invierno y primavera.

3. Vasculitis de Pequefios Vasos

ANCA-Positivas

e Granulomatosis con poliangitis (Wegener):
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Incidencia: 10-20 casos por millén de habitantes.
Edad: Frecuente entre los 40-60 afios.
Sexo: Igual distribucién en hombres y mujeres.

Regidén: Predominio en poblaciones caucasicas.

e Poliangitis microscopica:

o

o

o

Incidencia: 2-9 casos por millén de habitantes.
Edad: Generalmente afecta a personas mayores de 50 afos.

Sexo: Igual distribucién entre hombres y mujeres.

e Granulomatosis eosinofilica con poliangitis (Churg-Strauss):

o

o

o

Incidencia: 1-3 casos por millén de habitantes.
Edad: Pico entre los 40-60 afios.

Sexo: Igual en hombres y mujeres.

ANCA-Negativas

e Purpura de Schonlein-Henoch:

o

o

o

o

Incidencia: 10-20 casos por 100,000 nifios.
Edad: Mas comun en nifios de 3-15 afios.
Sexo: Ligeramente mas frecuente en varones.

Estacionalidad: Picos en otofio e invierno.

e Crioglobulinemia:

o

o

Incidencia: Variable segun la prevalencia de infecciones como hepatitis C.

Asociaciones: Frecuente en regiones endémicas de hepatitis C.

4. Vasculitis de Vasos de Cualquier Tamano

o Enfermedad de Behget:

o

Incidencia: Alta en la region del "Cinturon de la seda" (desde el
Mediterraneo hasta Japon).

Edad: Afecta a adultos jovenes entre los 20-40 afos.

Sexo: Mas comun en hombres en Medio Oriente; en mujeres en Europa.

Regién: Predomina en Turquia (80-420 casos por 100,000 habitantes).
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Factores de Riesgo Generales

o Genéticos: Algunas vasculitis tienen predisposicion genética (HLA-B51 en Behget,
HLA-DR4 en arteritis de células gigantes).

o« Ambientales: Infecciones (hepatits B y C, estreptococos), exposicion a
medicamentos o toxinas.

o Geografia: Alta prevalencia de ciertos tipos en regiones especificas.

Fisiopatologia:

1. Mecanismos Inmunoldgicos
La mayoria de las vasculitis tiene un origen autoinmune o inmunomediado.

o Deposito de complejos inmunes:
o Los complejos antigeno-anticuerpo se forman en la circulacién y se
depositan en la pared de los vasos sanguineos.
o Activan el sistema del complemento, generando inflamacion y dafo tisular.
o Ejemplo: vasculitis por crioglobulinemia.
e Anticuerpos dirigidos contra componentes especificos:
o ANCA (anticuerpos anticitoplasma de neutroéfilos):
= Activan neutrdéfilos, que liberan enzimas proteoliticas y radicales
libres, causando dafio endotelial.
= Ejemplo: granulomatosis con poliangitis (Wegener), poliangitis
microscopica.
o Autoanticuerpos especificos:
o Ejemplo: anticuerpos contra receptores especificos en la arteritis de

Takayasu.
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2. Activacion del Endotelio Vascular

e El endotelio de los vasos afectados se activa debido a citocinas proinflamatorias
como IL-1, IL-6, TNF-a, e interferon gamma.
e Se producen moléculas de adhesion (ICAM-1, VCAM-1), que favorecen la

adherencia de leucocitos al endotelio.
3. Migracion y Activacion de Leucocitos

e Los leucocitos, especialmente neutréfilos, macréfagos y linfocitos, migran hacia la

pared del vaso.
e Liberan mediadores inflamatorios (proteasas, radicales libres, citoquinas) que:
o Danan la lamina elastica interna y otras capas del vaso.
o Provocan apoptosis de las células endoteliales.

o Generan oclusién o debilitamiento de la pared del vaso.
4. Dafio Vascular

e Daiio directo:
o Lainflamacién produce necrosis fibrinoide en las paredes vasculares.
o Puede ocurrir formacion de aneurismas, rupturas o trombosis.

e Remodelacion vascular:
o La proliferaciéon de células musculares lisas y el depdsito de colageno

producen estenosis y pérdida del lumen vascular.
5. Alteracion del Flujo Sanguineo
El dano vascular lleva a:

e Isquemia: Falta de oxigeno en los tejidos irrigados por los vasos afectados.
e Hemorragias: Debido a ruptura de vasos debilitados.

e Trombosis: Por hipercoagulabilidad secundaria a la inflamacion.
6. Causas Desencadenantes

o Infecciones:
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o Patdégenos como hepatitis B, hepatitis C, y bacterias estreptocdcicas pueden
desencadenar reacciones inmunes.
o Factores genéticos:
o Predisposicion genética en ciertas vasculitis (HLA-B51 en enfermedad de
Behget).
o Factores ambientales:

o Exposicion a medicamentos o toxinas.

Cuadro clinico:

Manifestaciones Sistémicas (Comunes a todas las vasculitis)

e Fiebre: Frecuente y generalmente de bajo grado.

e Cansancio y fatiga: Relacionados con inflamacion crénica.

o Pérdida de peso: Asociada al estado inflamatorio sistémico.

o Dolor articular o mialgias: Poliartralgias o miositis sin patrén inflamatorio evidente.

e Anemia: De origen inflamatorio o hemorragia.

Manifestaciones Especificas por Tamafo de Vaso

1. Vasculitis de Grandes Vasos

o Arteritis de células gigantes (temporal):
o Cefalea localizada en la region temporal.
o Claudicacion mandibular (dolor al masticar).
o Alteraciones visuales (amaurosis fugaz, pérdida de vision).
o Dolory sensibilidad en las arterias temporales.
o Fiebre de origen desconocido en mayores de 50 afios.
e Arteritis de Takayasu:
o Claudicacion en extremidades.
o Pulso débil o ausente en brazos (enfermedad sin pulso).

o Hipertensién arterial renovascular.
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o Soplos vasculares en cuello o abdomen.

o Sintomas sistémicos iniciales: fiebre, fatiga.
2. Vasculitis de Medianos Vasos

o Poliarteritis nodosa (PAN):
o Dolor abdominal postprandial por isquemia mesentérica.
o Lesiones cutaneas (nédulos subcutaneos dolorosos, livedo reticularis).
o Hipertensién arterial renovascular.
o Mononeuritis multiple (neuropatia periférica).
o Dolor testicular en hombres.
e Enfermedad de Kawasaki:
o Fiebre prolongada (>5 dias).
o Conjuntivitis bilateral no purulenta.
o Lengua en fresa, labios secos y fisurados.
o Eritema en palmas y plantas, descamacion.

o Adenopatias cervicales no supurativas.
3. Vasculitis de Pequenos Vasos

e Granulomatosis con poliangitis (Wegener):
o Sinusitis cronica o recurrente.
o Hemoptisis y disnea (hemorragia alveolar).
o Glomerulonefritis rapidamente progresiva.
o Ulceras nasales, perforacion del tabique nasal.
e Poliangitis microscopica:
o Hemorragia alveolar (hemoptisis).
o Glomerulonefritis (hematuria, proteinuria).
o Mononeuritis multiple.
e Granulomatosis eosinofilica con poliangitis (Churg-Strauss):
o Asma de inicio tardio.
o Eosindfilia periférica.
o Afectacion cardiaca (miocarditis).

o Neuropatia periférica.
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e Purpura de Schonlein-Henoch:

o

o

o

o

Purpura palpable en extremidades inferiores.
Dolor abdominal célico.
Artralgias o artritis.

Hematuria por glomerulonefritis.

e Crioglobulinemia:

o

o

o

o

Purpura palpable.
Fenomeno de Raynaud.
Glomerulonefritis.

Polineuropatia.

4. Vasculitis de Vasos de Cualquier Tamano

o Enfermedad de Behget:

o

o

o

o

Ulceras orales y genitales dolorosas.
Uveitis (puede causar ceguera).
Trombosis venosa profunda.

Pseudofoliculitis (lesiones cutaneas pustulosas).

Complicaciones

e Isquemia: Insuficiencia arterial en 6rganos.

e Hemorragias: Por dafio vascular.

e Trombosis: Formacion de coagulos en los vasos inflamados.

o Insuficiencia de 6rganos: Por dafio isquémico prolongado.

Diagnéstico:

1. Diagndstico General

Evaluacioén Inicial:

1. Historia clinica y examen fisico:

o

Sintomas sistémicos: fiebre, pérdida de peso, fatiga.
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o Manifestaciones localizadas: purpura palpable, mononeuritis multiple,
claudicacion.
2. Pruebas de laboratorio:
o Inflamacién: aumento de VSG (velocidad de sedimentacién globular) y PCR
(proteina C reactiva).
o Hemograma: anemia, leucocitosis, eosinofilia.
o Funcion renal: creatinina elevada, hematuria, proteinuria.
o Pruebas inmunoldégicas:
= ANCA: para granulomatosis con poliangitis, poliangitis microscopica.
= Crioglobulinas: en crioglobulinemia.
= Complemento bajo: en vasculitis por complejos inmunes.
o Serologia: hepatitis By C, VIH.
3. Estudios de imagen:
o Angiografia: para detectar estenosis, aneurismas o oclusiones.
o Ecografia Doppler: en arteritis de grandes vasos.
4. Biopsia: Prueba confirmatoria en muchos casos:

o Piel, rifdn, nervio, arteria temporal.

2. Criterios Diagnosticos por Tipo de Vasculitis

Vasculitis de Grandes Vasos

o Arteritis de células gigantes (temporal):
Criterios del American College of Rheumatology (ACR) (1990):
o Edad =50 afios.

o Cefalea localizada nueva.
o Anomalias en la arteria temporal (dolor a la palpacion, disminucion de
pulsos).
o VSG >50 mm/h.
o Biopsia arterial con inflamacion granulomatosa (células gigantes).
o Diagnéstico: = 3 criterios (sensibilidad 93%, especificidad 91%).
e Arteritis de Takayasu:
Criterios del ACR (1990):
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o Edad <40 afos.
o Claudicacion en extremidades.
o Disminucién de pulsos braquiales.
o Discrepancia de presion arterial (>10 mmHg entre brazos).
o Soplos arteriales.
o Anormalidades arteriograficas.

o Diagnéstico: = 3 criterios.

Vasculitis de Medianos Vasos

e Poliarteritis nodosa (PAN):
Criterios del ACR (1990):

o Pérdida de peso >4 kg.

o Livedo reticularis.

o Dolor testicular o sensibilidad.

o Mialgias o debilidad.

o Neuropatia periférica.

o Elevacion de urea o creatinina.

o Anormalidades arteriograficas.

o Biopsia positiva.

o Diagnéstico: = 3 criterios.

e Enfermedad de Kawasaki:
Criterios clinicos:

o Fiebre 2 5 dias mas 2 4 de los siguientes:
= Conjuntivitis bilateral no exudativa.
= Cambios en labios y cavidad oral.
= Adenopatia cervical > 1.5 cm.
= Cambios en extremidades (eritema, edema, descamacion).
= Exantema polimorfo.

o Diagnéstico: Confirmacion con ecocardiograma (aneurismas coronarios).
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Vasculitis de Pequenos Vasos

e Granulomatosis con poliangitis (Wegener):
Criterios del ACR (1990):
o Inflamacién nasal u oral (Ulceras, secrecion purulenta).
o Anormalidades pulmonares en imagen (nédulos, infiltrados cavitados).
o Sedimento urinario anormal (hematuria, cilindros eritrocitarios).
o Biopsia con granulomas.
o Diagnéstico: = 2 criterios (sensibilidad 88%, especificidad 92%).
e Purpura de Schonlein-Henoch:
Criterios del EULAR/PRINTO/PRES (2010):
o Purpura palpable no trombocitopénica (obligatorio).
o Dolor abdominal.
o Artritis o artralgias.
o Glomerulonefritis.
o Biopsia con depdsitos de IgA.
o Diagnéstico: = 2 criterios.
e Crioglobulinemia:
o Presencia de crioglobulinas en suero.

o Sintomas: purpura palpable, glomerulonefritis, neuropatia periférica.

3. Diagnéstico Diferencial

Debe considerarse en pacientes con sintomas similares:

e Infecciones (endocarditis, tuberculosis).
o Enfermedades autoinmunes (lupus, artritis reumatoide).
e Neoplasias (linfoma, leucemia).

e Fendmenos tromboembdlicos.
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Tratamiento:

Tratamiento No Farmacolégico

1. Educacion del Paciente:
o Explicarla naturaleza de la enfermedad, posibles recaidas y complicaciones.
o Importancia de la adherencia al tratamiento.
2. Control de Factores de Riesgo:
o Suspender el tabaquismo.
o Controlar la hipertension, hiperlipidemia y obesidad.
o Dieta balanceada para reducir el riesgo cardiovascular.
3. Terapia Fisica:
o Rehabilitacién para mejorar la movilidad y reducir el dolor articular o
muscular.
o Ejercicios de bajo impacto (como natacion) en casos de dafio
neuromuscular.
4. Soporte Psicologico:
o Terapia psicoldgica o grupos de apoyo para manejar el estrés y la ansiedad.
5. Prevencion de Complicaciones:
o Vacunacion contra infecciones oportunistas (neumococo, influenza).

o Uso de medidas de proteccién 6sea (calcio, vitamina D, ejercicio).

Tratamiento Farmacolégico

1. Induccién de Remisién (Control de la Inflamacién Activa)
Se utilizan medicamentos inmunosupresores de alta potencia para controlar la inflamacion.

o Corticosteroides (Dosis altas iniciales):
o Prednisona o metilprednisolona intravenosa.
o Dosis tipica: 0.5-1 mg/kg/dia de prednisona, ajustada segun la respuesta
clinica.
o En casos graves: pulsos de metilprednisolona (500-1000 mg IV/dia por 3

dias).
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e Agentes Inmunosupresores:
o Ciclofosfamida:
= Uso en vasculitis graves (glomerulonefritis, hemorragia alveolar).
* Dosis: 1-2 mg/kg/dia VO o pulsos intravenosos (500-750 mg/m? cada
3-4 semanas).
o Rituximab:
= Indicado en vasculitis asociadas a ANCA.
= Dosis: 375 mg/m? semanal por 4 semanas.
o Metotrexato:
= En casos moderados.
= Dosis: 15-25 mg/semana VO o subcutaneo.
e Plasmaféresis:

o Indicada en casos con hemorragia alveolar o insuficiencia renal grave.

2. Mantenimiento de Remision

Se busca reducir el riesgo de recaidas y minimizar los efectos secundarios a largo plazo.

e Azatioprina:
o Primera linea para el mantenimiento.
o Dosis: 1-2 mg/kg/dia.
¢ Metotrexato:
o Alternativa en mantenimiento.
o Dosis: 15-25 mg/semana.
e Micofenolato mofetilo:
o Uso en pacientes que no toleran azatioprina o metotrexato.

o Dosis: 2-3 g/dia dividida en 2 tomas.

3. Terapia Adicional segun Tipo de Vasculitis

o Arteritis de Takayasu y arteritis de células gigantes:

- ________________________________________________________________________________________|
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o Tocilizumab (anti-IL-6): util en casos refractarios.
o Aspirina en dosis bajas para prevenir eventos isquémicos.
e Enfermedad de Kawasaki:
o Inmunoglobulina intravenosa (IVIG): 2 g/kg en una sola infusion.
o Aspirina: dosis antiinflamatoria inicial (30-50 mg/kg/dia), seguida de dosis
antiplaquetaria.
e Vasculitis crioglobulinémica:
o Tratamiento de la causa subyacente (como hepatitis C).

o Rituximab en casos graves.

Seguimiento

1. Monitorizacion Clinica:
o Evaluaciones regulares para detectar recaidas o progresion.
o Seguimiento de sintomas como fiebre, fatiga, dolor, y signos de dafio
organico.
2. Pruebas de Laboratorio:
o PCRy VSG para evaluar inflamacion residual.
o Creatinina, hemograma, y analisis de orina en casos con compromiso renal.
o Niveles de ANCA en enfermedades asociadas.
3. Estudios de Imagen:
o Angiografia o ecografia Doppler para controlar estenosis 0 aneurismas en
vasculitis de grandes vasos.
4. Evaluacion de Efectos Secundarios:
o Control de toxicidad por farmacos: hemograma, funciéon hepatica, y perfil
0seo.
o Vigilancia de infecciones por inmunosupresion.
5. Duracioén del Tratamiento:
o El tratamiento de mantenimiento puede prolongarse 12-24 meses o mas,

dependiendo del tipo de vasculitis y el riesgo de recaida.
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Sindrome de Guillain-Barré
Definicion

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una neuropatia inmunitaria postinfecciosa, poco
frecuente pero grave. Se produce por la destruccion autoinmune de nervios del sistema
nervioso periférico, causando sintomas como entumecimiento, hormigueo y debilidad que
pueden progresar a paralisis. Esta actividad ilustra la evaluacion y el manejo del sindrome
de Guillain-Barré y explica el papel del equipo interprofesional para mejorar la atencion de

los pacientes con esta afeccion.

Epidemiologia

Incidencia

General:
o 1-2 casos por cada 100,000 personas/aio en la poblacion general.
Variaciones geograficas:
o Puede ser ligeramente mayor en regiones donde ciertas infecciones
(e.g., Campylobacter jejuni) son endémicas.

e Edad:
o Puede afectar a cualquier edad, pero la incidencia aumenta con la edad.
o Mayor frecuencia en adultos mayores de 50 afos.

Género:
o Es mas comun en hombres que en mujeres (relacion 1.5:1).

2. Factores de riesgo

o Infecciones previas: (70% de los casos tienen antecedente infeccioso 1-4
semanas antes)
o Bacterianas:
= Campylobacter jejuni: Asociado con SGB axonal severo.
o Virales:
= Virus de Epstein-Barr (VEB).
» Virus de la influenza.
= Virus Zika.
=  SARS-CoV-2 (en menor proporcion).
e Factores inmunolégicos:
o Estados postquirurgicos, trasplantes o enfermedades autoinmunes.

Etiologia
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El sindrome de Guillain-Barré (SGB) y sus variantes se consideran neuropatias
postinfecciosas inmunomediadas. La evidencia obtenida en modelos animales sugiere un
papel clave del mimetismo molecular. En las infecciones gastrointestinales por
Campylobacter jejuni , un lipooligosacarido presente en la membrana externa de la bacteria
es similar a los gangliésidos, componentes de los nervios periféricos. Por lo tanto, una
respuesta inmunitaria desencadenada para combatir la infeccion puede provocar una
reaccion cruzada en los nervios del huésped. Muchas infecciones se han relacionado con
el SGB. Las mas comunes son las enfermedades gastrointestinales o respiratorias. Hasta
el 70 % de los pacientes han reportado antecedentes de enfermedad entre 1 y 6 semanas
antes de la presentacion del SGB. Durante el brote del virus del Zika, se describieron
numerosos casos de SGB. Los informes de casos detallan muchas otras posibles etiologias

relacionadas con el SGB, incluyendo medicamentos y cirugias.
Fisiopatologia

Se han reportado infecciones previas en hasta el 70% de los pacientes con sindrome de
Guillain-Barré (SGB). Por lo tanto, el mimetismo molecular juega un papel sustancial en
nuestra comprension del SGB, particularmente la variante axonal. El lipooligosacarido de
Campylobacter jejuni es similar a los gangliésidos de las membranas de los nervios
periféricos. La inmunizacién pasiva de conejos con estos lipooligosacaridos similares a los
gangliésidos ha llevado a sindromes clinicos similares de tetraplejia flacida, similar a la
variante de neuropatia axonal motora aguda del SGB. Se ha demostrado que los
anticuerpos anti-gangliésidos tienen diferentes dianas nerviosas periféricas. Los
anticuerpos anti-GD1a se unen a la mielina paranodal, los nédulos de Ranvier y la union
neuromuscular. Los anticuerpos GM1 y GQ1B se unen a un nervio periférico o a la union

neuromuscular.

Estos diferentes objetivos nerviosos periféricos podrian influir en la heterogeneidad de la
presentacion clinica del SGB. Ademas, la cascada del complemento se activa y desempefa
un papel clave en la patogénesis de la enfermedad. Es mas probable que ciertos
gangliésidos se asocien con presentaciones especificas. Por ejemplo, el sindrome de Miller-
Fisher se asocia con el anticuerpo anti-GQ1B. La forma de neuropatia motora axonal puede
asociarse con anticuerpos anti-GM1. La variante faringeo-cervical-braquial del SGB puede

asociarse con anticuerpos anti-GT1A. Sin embargo, ademas de la asociacion del sindrome
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de Miller-Fisher con anticuerpos anti-GQ1B, la sensibilidad y especificidad de todos los
anticuerpos para subtipos especificos son rendimientos bajos a moderados para la utilidad
clinica. Dado que no todos los pacientes dan positivo en las pruebas de anticuerpos
antiganglidsidos, se necesita mas investigacion para dilucidar los roles de los anticuerpos
antigangliésidos en el SGB como causales o epifenédmeno. Se sabe menos sobre la
fisiopatologia detras de la variante de polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda

(AIDP) del SGB, aunque se considera la variante mas comun en los Estados Unidos.
Cuadro clinico:

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polineuropatia aguda de origen
autoinmunitario que afecta los nervios periféricos. Su cuadro clinico puede variar, pero
generalmente se caracteriza por las siguientes manifestaciones:

1. Debilidad muscular progresiva

e Inicia tipicamente en las extremidades inferiores y asciende hacia las superiores
(paralisis ascendente).

o Puede afectar musculos respiratorios, causando insuficiencia respiratoria en casos
graves.

e La debilidad suele ser simétrica.

2. Parestesias
e Sensaciones anormales como hormigueo, entumecimiento o ardor, generalmente
en manos y pies.
e Estas suelen preceder o acompanar la debilidad.

3. Arreflexia o hiporreflexia

e Disminucion o ausencia de reflejos osteotendinosos.
e Este es un hallazgo clave en la exploracién neurolégica.

4. Dolor

e Dolor muscular o radicular (similar al dolor de ciatica).
e Puede estar presente en espalda, hombros y extremidades.

5. Alteraciones autonémicas (en casos graves)
o Disfuncion del sistema nervioso autdbnomo, que puede incluir:
o Hipotensién o hipertension.
o Arritmias cardiacas.

o Retencion urinaria o incontinencia.
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o Constipacion o diarrea.
6. Afectacion de pares craneales

o Paralisis facial (bilateral en algunos casos).
o Dificultad para tragar (disfagia).
o Disfonia (cambios en la voz).

7. Evolucion

e Los sintomas suelen progresar durante dias o semanas (generalmente hasta 4
semanas).

o Posteriormente, se estabilizan y luego se inicia la fase de recuperacién, que puede
durar meses.

Diagnéstico:
Diagndstico

1. Criterios clinicos:

¢ Inicio agudo de debilidad muscular progresiva, generalmente simétrica.

e Parestesias o alteraciones sensoriales leves.

o Hiporreflexia o arreflexia.

e Evolucién progresiva de los sintomas hasta 4 semanas, seguido por una fase de
meseta.

e Antecedente de infeccidn respiratoria o gastrointestinal reciente (en el 70% de los
casos).

2. Estudios complementarios:

o Electromiografia (EMG) y estudios de conduccién nerviosa:
o Demuestran desmielinizacién o dafio axonal:
» Latencias prolongadas.
= Conduccion nerviosa lenta.
= Bloqueo de la conduccién nerviosa.
o Es el estandar para confirmar la fisiopatologia.
e Puncién lumbar:
o Disociacion albumino-citolégica: Aumento de proteinas en el liquido
cefalorraquideo (LCR) sin pleocitosis significativa (<10 células/pL).
o Aparece después de la primera semana de sintomas.
e Pruebas serolégicas o microbiolégicas:
o Para identificar infecciones asociadas, como Campylobacter jejuni,
citomegalovirus, o virus de Epstein-Barr.
e Imagen por resonancia magnética (IRM):
o En casos especificos, puede mostrar realce de raices nerviosas o plexos
nerviosos.
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Criterios diagnosticos de Brighton para el SGB

Estos criterios clasifican el diagnéstico en niveles de certeza segun los hallazgos clinicos
y de laboratorio:

Criterios principales:

1. Debilidad muscular progresiva

o Generalmente simétrica.

o Afecta mas de una extremidad.

o Puede progresar hasta incluir musculos respiratorios y craneales.
2. Arreflexia o hiporreflexia

o En extremidades afectadas.

Criterios de apoyo (no obligatorios pero utiles):

1. Disociacion albumino-citolégica en el liquido cefalorraquideo (LCR):
o Aumento de proteinas (>0.4 g/L) sin aumento significativo de células
(<10/uL).
2. Estudios neurofisiolégicos compatibles con polineuropatia desmielinizante o
axonal.
o Alteraciones como bloqueos de conduccioén, latencias prolongadas o
disminucion de amplitud de potenciales.

Exclusion de otros diagnosticos:

e Ausencia de otros trastornos que expliquen los hallazgos (e.g., miastenia gravis,
botulismo, etc.).

Diagnéstico Diferencial:

- Polineuropatias agudas
- Trastornos neurolégicos autoinmunes
- Trastornos de la uniéon neuromuscular (Botulismo)

- Enfermedades infecciosas (difteria)
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Tratamiento:

Tratamiento no farmacolégico

El tratamiento no farmacoldgico es fundamental para apoyar la recuperacién y prevenir
complicaciones.

1. Cuidados en unidad de terapia intensiva (UTI):

¢ Monitorizacién de la funcién respiratoria:
o Capacidad vital forzada (CVF): Si <20 mL/kg o disminuye rapidamente,
considerar ventilacion mecanica.
o Oxigenoterapia y soporte ventilatorio si hay insuficiencia respiratoria.
e Prevencion de infecciones: Cuidados meticulosos de vias respiratorias y urinarias.

2. Prevencion de complicaciones:

e Tromboprofilaxis:
o Uso de heparina de bajo peso molecular (HBPM) o medias de compresion
para prevenir tromboembolismo venoso.
e Cambios posturales frecuentes para evitar ulceras por presion.
o Fisioterapia temprana para prevenir contracturas y favorecer la recuperacion
muscular.

3. Nutricion adecuada:

e Alimentacion enteral o parenteral en pacientes con disfagia o intubados.
e Apoyo de un nutricionista para mantener un balance cal6rico adecuado.

4. Rehabilitacion:

o Terapia fisica y ocupacional a largo plazo para recuperar la funcion motora.
o Terapia del lenguaje en caso de disfagia o afectacion de nervios craneales.

Tratamiento farmacolégico

El objetivo del tratamiento farmacoldgico es modular la respuesta inmune y acelerar la
recuperacion.

1. Inmunoglobulina intravenosa (IVIG):

e Dosis:

o 0.4 g/kg/dia durante 5 dias consecutivos.
e Indicaciones:

o Pacientes con sintomas progresivos.

o Afectacion respiratoria o paralisis severa.
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e Mecanismo de accion:
o Bloquea los anticuerpos dafinos y regula la respuesta inmunitaria.
e Consideraciones:
o Evitar en pacientes con insuficiencia renal o riesgo de hipercoagulabilidad.

2. Plasmaféresis:

e Esquema:
o 4 a6 sesiones (40-50 mL/kg por sesion) repartidas en 7-14 dias.
e Indicaciones:
o Alternativa a IVIG en pacientes graves.
e Mecanismo de accion:
o Remueve anticuerpos y mediadores inmunitarios circulantes.
e Consideraciones:
o Requiere infraestructura especializada y supervision médica intensiva.

3. Corticoides:

e No se recomiendan como tratamiento estandar, ya que estudios han demostrado
que no mejoran el prondstico en el SGB.

- ________________________________________________________________________________________|
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Esclerosis multiple

Definicion

La esclerosis multiple (EM) es una enfermedad crénica, inflamatoria y autoinmunitaria que
afecta al sistema nervioso central (SNC), incluyendo el cerebro, la médula espinal y los
nervios Opticos. Se caracteriza por la desmielinizacion, el dafo axonal y la

neurodegeneracion progresiva, que resultan en un deterioro funcional variable.
Epidemiologia

e Prevalencia: Afecta a aproximadamente 2.8 millones de personas en todo el
mundo.

o Distribucion geografica: Mas comun en paises con climas templados (Europa,
Norteamérica y Australasia) y menos prevalente en zonas tropicales.

e Edad de inicio: Frecuentemente diagnosticada entre los 20 y 40 afios.

e Sexo: Predomina en mujeres en una proporcion de 2-3:1 respecto a los hombres.
Etiologia

La causa exacta de la esclerosis multiple es desconocida, pero se considera que resulta de

una combinacion de factores genéticos, inmunoldgicos y ambientales:

o Factores genéticos: Asociacion con el complejo principal de histocompatibilidad
(HLA-DRB1*15).

o Factores ambientales: Exposicion a infecciones virales (virus de Epstein-Barr),
deficiencia de vitamina D, tabaquismo y obesidad en la infancia.

e Factores inmunolégicos: Activacion anormal de linfocitos T y B que atacan la
mielina del SNC.

Fisiopatologia
La fisiopatologia de la esclerosis multiple (EM) involucra una interacciéon compleja entre el
sistema inmunolégico, la inflamacién y el dafio a la mielina, la capa protectora de las fibras

nerviosas en el sistema nervioso central. Este proceso lleva a la interrupcion de la
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comunicacion entre el cerebro y el resto del cuerpo, resultando en una variedad de sintomas

que pueden variar mucho entre individuos.

Proceso fisiopatolégico:

1.

1. Activacion del sistema inmunolégico:

En la EM, el sistema inmunoldgico, que normalmente protege contra infecciones, ataca
por error la mielina y las células productoras de mielina, conocidas como

oligodendrocitos.
2. Inflamacion:

Esta reaccion autoinmune desencadena inflamacion en el sistema nervioso central

(SNC), danando la mielina y las fibras nerviosas (axones).
3. Desmielinizacion:

La pérdida de mielina, conocida como desmielinizacién, interrumpe la transmision
eficiente de senales nerviosas, similar a como el aislamiento de un cable eléctrico

puede causar cortocircuitos.

4. Daiho axonal:
Con el tiempo, la inflamacion persistente puede llevar a dafio permanente de los

axones, lo que puede resultar en pérdida de funcién neuroldgica.

Factores que contribuyen a la fisiopatologia:

Factores genéticos:

Aunque no es una enfermedad hereditaria, estudios han mostrado que existe una
predisposicion genética, con ciertos genes relacionados con un mayor riesgo de

desarrollar EM.
Factores ambientales:

Se ha implicado la exposicion a ciertos virus y factores ambientales en el desarrollo de

la EM, pero la evidencia no es concluyente.
Estrés oxidativo:

El estrés oxidativo, que puede ser causado por diversos factores, incluyendo

infecciones virales, también juega un papel en la progresion de la enfermedad.
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e Células inmunitarias:

Linfocitos T y B, asi como células de la microglia y otras células inmunitarias, estan

involucradas en el proceso inflamatorio y de dafio en la EM.

Fisiopatologia resumida:

1. Desmielinizacion: Pérdida de mielina, que interrumpe la transmision de
impulsos nerviosos.

2. Inflamacion: Presencia de células inmunes y citoquinas proinflamatorias en
el SNC.
Daino axonal: Lesion irreversible de los axones.
Formacion de placas: Zonas de desmielinizacion visibles en la resonancia
magnética.

5. Neurodegeneracion: Pérdida progresiva de tejido nervioso que conduce a
discapacidad.

Cuadro Clinico

Sintomas principales

1. Alteraciones visuales:
o Neuritis optica: pérdida de vision unilateral, dolor al mover el ojo, visién
borrosa o desvanecimiento de los colores.
o Diplopia (vision doble) por afectacién del tronco encefalico.
2. Debilidad muscular:
o Debilidad o paralisis en extremidades, generalmente en un patron
asimétrico.
o Fatiga intensa, especialmente después de actividad fisica.
3. Alteraciones de la sensibilidad:
o Parestesias (hormigueo, entumecimiento).
o Hipoestesia (reduccion de la sensibilidad).
4. Ataxiay alteraciones del equilibrio:
o Inestabilidad para caminar o mantenerse de pie.

o Temblor intencional.
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5. Espasticidad:
o Rigidez muscular, comun en las extremidades inferiores.
6. Sintomas autondémicos:
o Disfuncion vesical: urgencia urinaria, incontinencia, retencion urinaria.
o Problemas intestinales: estrefimiento o incontinencia fecal.
o Disfuncion sexual.
7. Dolor:
o Neuralgias o dolor crénico debido al dafio neurolégico.
8. Alteraciones cognitivas y emocionales:
o Dificultades de memoria, atencion y velocidad de procesamiento.
o Depresion, ansiedad, cambios en el estado de animo.
9. Fenémeno de Uhthoff:
o Empeoramiento transitorio de los sintomas neurolégicos con el aumento de
la temperatura corporal.
10. Otros sintomas:
o Signo de Lhermitte: sensacion de descarga eléctrica al flexionar el cuello.

o Nistagmo (movimientos oculares involuntarios).
Variabilidad del cuadro clinico

e Laprogresiony la gravedad de los sintomas varian ampliamente entre los pacientes.
e En fases avanzadas, puede presentarse discapacidad significativa, afectando la

movilidad, la comunicacion y las actividades diarias.

Diagnostico

Los Criterios de McDonald (ultima actualizacion en 2017) son los mas utilizados para el
diagnéstico de EM. Estos permiten el diagndstico mas rapido y preciso al combinar datos
clinicos y de imagenes por resonancia magnética (RM). Se basan en dos principios

fundamentales:
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1. Diseminacion en el espacio (DE):

e Presencia de lesiones en diferentes areas del sistema nervioso central, incluyendo:
o Nervio éptico.
o Médula espinal.
o Tronco encefalico.
o Cerebelo.

o Sustancia blanca cerebral.

Evidencia en RM:

e Lesiones hiperintensas en T2 en al menos dos de las siguientes regiones:
o Periventriculares.
o Yuxtacorticales.
o Infratentoriales.

o Médula espinal.

2. Diseminacién en el tiempo (DT):

e Evidencia de que las lesiones han ocurrido en diferentes momentos.
e Confirmacion mediante:
o Lesiones captantes de gadolinio activas (recientes) y no captantes (antiguas)
en la misma RM.

o Nuevas lesiones en una RM de seguimiento.

Evaluacién diagnéstica

1. Historia clinica y exploracién neurolégica:
o Sintomas compatibles con desmielinizacion.
o Episodios recurrentes o progresivos.
2. Resonancia magnética (RM):
o Es el principal método para detectar lesiones desmielinizantes.
o Uso de contraste con gadolinio para identificar actividad inflamatoria

reciente.
1
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3. Analisis de liquido cefalorraquideo (LCR):
o Presencia de bandas oligoclonales de IgG (marcador de inflamacion del
sistema nervioso central).
o Indice elevado de IgG.
4. Potenciales evocados:

o Detectan alteraciones en la conduccién nerviosa, como en la via visual.

Subtipos diagndsticos segun la forma clinica

1. EM recurrente-remitente (EMRR):
o Episodios agudos con recuperacién parcial o completa entre ellos.
2. EM primaria progresiva (EMPP):
o Progresion constante de sintomas desde el inicio, sin brotes claros.
3. EM secundaria progresiva (EMSP):
o Progresién gradual de sintomas tras una fase inicial recurrente-remitente.
4. Sindrome clinico aislado (SCA):
o Un primer evento clinico que sugiere EM, pero no cumple con todos los

criterios.

Diagnostico diferencial
Es fundamental descartar otras enfermedades que pueden simular EM, como:

o Neuromielitis 6ptica (NMO).

e Lupus eritematoso sistémico.

o Vasculitis del sistema nervioso central.
e Enfermedad de Lyme.

o Deficiencia de vitamina B12.
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Tratamiento

Tratamiento no farmacolégico

1. Rehabilitacién:
o Fisioterapia para mejorar la movilidad y reducir la espasticidad.
o Terapia ocupacional para adaptar actividades diarias.
o Terapia del habla si hay problemas de comunicacion.
2. Modificaciones en el estilo de vida:
o Ejercicio regular adaptado.
o Dieta equilibrada rica en acidos grasos omega-3 y vitamina D.
o Estrategias de manejo del estrés.
3. Soporte psicosocial:
o Grupos de apoyo.

o Asesoramiento psicologico para enfrentar la enfermedad.

Tratamiento farmacolégico

1. Tratamiento de los brotes agudos
Utilizado para reducir la inflamacién y acelerar la recuperacion funcional durante un brote:

e Metilprednisolona intravenosa (IV):
o Dosis: 500-1000 mg al dia por 3-5 dias.
o En algunos casos, se sigue con prednisona oral en dosis descendentes
durante 1-2 semanas.
e Plasmaféresis o inmunoglobulina intravenosa (IVIG):

o Indicado en brotes severos refractarios a corticosteroides.

2. Tratamiento modificador de la enfermedad (TME)

Los TMEs reducen la frecuencia y gravedad de los brotes, ralentizan la progresién de la
discapacidad y disminuyen la actividad en la resonancia magnética. La eleccién depende

de la forma clinica (recurrente-remitente, progresiva) y la actividad de la enfermedad.
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A. Primera linea (formas recurrente-remitente)

1. Interferén beta-1a o beta-1b:
o Dosis:
= Interferén beta-1a (IM): 30 ug una vez por semana.
= Interferén beta-1a (SC): 22 o0 44 ug tres veces por semana.
= Interferén beta-1b (SC): 250 ug cada dos dias.
o Consideraciones: Puede causar sintomas gripales y alteraciones hepaticas.
2. Acetato de glatiramero:
o Dosis: 20 mg SC diariamente o0 40 mg SC tres veces por semana.
o Efectos adversos: Reacciones en el sitio de inyeccién, rubor, ansiedad
transitoria.
3. Dimetilfumarato:
o Dosis: 120 mg dos veces al dia durante 7 dias, luego 240 mg dos veces al
dia.
o Efectos adversos: Sofocos, molestias gastrointestinales, riesgo de
leucopenia.
4. Teriflunomida:
o Dosis: 14 mg por via oral una vez al dia.

o Contraindicada en embarazo; monitorear funcion hepatica.

B. Segunda linea (enfermedad activa o intolerancia a primera linea)

1. Natalizumab:
o Dosis: 300 mg IV cada 4 semanas.
o Riesgo de leucoencefalopatia multifocal progresiva (LMP); requiere
monitoreo del virus JC.
2. Fingolimod:
o Dosis: 0.5 mg por via oral una vez al dia.
o Monitoreo cardiovascular al inicio del tratamiento debido a bradicardia.

3. Ocrelizumab:
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o Dosis: 300 mg IV, seguido de otra dosis de 300 mg dos semanas después,
luego 600 mg cada 6 meses.
o Indicado en EM recurrente-remitente y EM primaria progresiva.
4. Alemtuzumab:
o Dosis: 12 mg IV al dia por 5 dias el primer afno, luego 12 mg por 3 dias al
segundo afo.

o Riesgo de infecciones y enfermedades autoinmunes.

C. Formas progresivas (EM primaria o secundaria)

1. Ocrelizumab:
o Dosis como se menciona arriba.
2. Siponimod:
o Dosis: 2 mg por via oral al dia después de titulacion inicial.

o Genotipado previo para identificar metabolizadores lentos de CYP2C9.

3. Tratamiento sintomatico

1. Espasticidad:
o Baclofeno: 10-80 mg/dia en dosis divididas.
o Tizanidina: 2-8 mg cada 6-8 horas.
2. Dolor neuropatico:
o Gabapentina: 300-3600 mg/dia en dosis divididas.
o Pregabalina: 150-600 mg/dia.
3. Fatiga:
o Amantadina: 100 mg dos veces al dia.
o Modafinilo: 200-400 mg al dia.
4. Incontinencia urinaria:
o Oxibutinina: 5-30 mg/dia en dosis divididas.

o Mirabegron: 25-50 mg al dia.
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Conclusion:

Las enfermedades abordadas —urticaria, anafilaxia, miastenia gravis, vasculitis,
Guillain-Barré y esclerosis multiple— representan distintos grados de disfuncion
inmunolégica, algunas con predominio en piel, otras con compromiso neuromuscular,

vascular o del sistema nervioso central y periférico.

La urticaria, aunque generalmente leve y autolimitada, puede alertar sobre una sensibilidad
aumentada del sistema inmune y debe valorarse en el contexto del paciente, sobre todo si
se asocia a signos sistémicos. Su presencia debe vigilarse como posible indicio de una

reaccién alérgica severa.

En ese sentido, la anafilaxia se establece como el ejemplo mas extremo de una
hipersensibilidad de tipo |, cuyo rapido desarrollo y gravedad obligan a una atencion médica
inmediata y conocimiento del manejo de urgencias, ya que la administracion oportuna de

epinefrina puede salvar vidas.

La miastenia gravis, como trastorno autoinmune crénico, exige un enfoque
multidisciplinario que combine el control inmunoldgico, terapias sintomaticas y soporte

funcional. Su diagndstico temprano permite evitar crisis miasténicas potencialmente fatales.

La vasculitis, por su parte, representa una amenaza multiorganica si no se diagnostica ni
trata oportunamente. La heterogeneidad de sus formas clinicas obliga a un enfoque
diagnéstico sistematico y personalizado, basado en criterios clinicos y seroldgicos, con

énfasis en la terapia inmunosupresora adecuada para prevenir el dafio irreversible.

El sindrome de Guillain-Barré evidencia como una infeccidon aparentemente benigna
puede desencadenar una respuesta autoinmune fulminante contra el propio sistema
nervioso periférico. El abordaje rapido, el soporte respiratorio y la intervencion inmunolégica

mejoran significativamente el prondstico.

Por ultimo, la esclerosis muiltiple, al ser una enfermedad neurodegenerativa autoinmune
de curso cronico, refleja la complejidad de la autoinmunidad dirigida contra estructuras del

sistema nervioso central.
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