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INTRODUCCION

Las enfermedades autoinmunes constituyen un grupo diverso de trastornos
caracterizados por una respuesta inmunitaria inadecuada en la que el sistema
inmunoldgico ataca erroneamente a las células y tejidos del propio
organismo. Este fendmeno se debe a una desregulacion del sistema
inmunolégico, que pierde la capacidad de distinguir entre lo propio y lo ajeno.
A medida que avanzamos en la comprension de estas condiciones, se hace
evidente su relevancia no solo en el ambito médico, sino también en la calidad
de vida de millones de personas alrededor del mundo.

El sistema inmunoldgico esta disefiado para proteger al cuerpo de infecciones
y enfermedades mediante la identificacion y eliminacion de patdogenos. Sin
embargo, en las enfermedades autoinmunes, esta funcion protectora se
convierte en un ataque hacia los propios tejidos del cuerpo. Existen diversos
mecanismos que pueden dar lugar a estas enfermedades, incluyendo
factores genéticos, ambientales y hormonales.

Los factores genéticos juegan un papel crucial, ya que ciertas variantes en
los genes pueden predisponer a una persona a desarrollar enfermedades
autoinmunes. Ademas, factores ambientales como infecciones, exposicion a
toxinas y cambios hormonales pueden desencadenar estas respuestas
inmunitarias anormales. Por otro lado, el sistema inmunologico, al no
reconocer adecuadamente las células propias, produce autoanticuerpos que
atacan diferentes 6rganos, lo que resulta en inflamacion y dafio tisular.

El diagndstico de una enfermedad autoinmune puede tener un impacto
significativo en la calidad de vida de los pacientes. Los sintomas pueden ser
cronicos y debilitantes, afectando la capacidad de llevar a cabo actividades
cotidianas. Ademas, el manejo de estas enfermedades a menudo implica un
enfoque multidisciplinario, que incluye medicamentos inmunosupresores,
terapias fisicas y apoyo psicolégico.

Los efectos psicolégicos también son importantes, ya que vivir con una
enfermedad autoinmune puede causar ansiedad, depresion y un sentido de
aislamiento. La incertidumbre sobre la progresion de la enfermedad y la
necesidad de adaptarse a cambios en el estilo de vida pueden ser desafiantes
para los pacientes y sus familias.



URTIGARIA

Afeccion dermatolégica caracterizada por la aparicion de ronchas o habones rojos e hinchados en la
piel que causan prurito intenso. Estas lesiones, que pueden aparecer en cualquier parte del cuerpo,
son una respuesta inflamatoria del sistema inmunolégico a un estimulo especifico, conocido como
alérgeno.

e Aguda: Se presenta repentinamente y puede durar hasta 6 semanas, normalmente
provocada por una reaccion alérgica a alimentos, medicamentos, picaduras de insectos,
infecciones o, en algunos casos, estrés.

e Cronica: Persiste >6 semanas y, a menudo, su causa es mas dificil de identificar.
e Urticariainducible: Desencadenada por factores como el frio, calor, ejercicio o presién.

EPIDEMIOLOGIA.

La urticaria es una afeccion cutdnea comun, con una prevalencia a lo largo de la vida del 15-20%
para la urticaria aguda (ronchas) y del 2-3% para la urticaria cronica, mas comun en
mujeres. Factores como infecciones, farmacos, alimentos, reacciones alérgicas y enfermedades
sistémicas pueden desencadenar o empeorar la urticaria. La urticaria cronica es mas comudn en la
tercera y sexta década de la vida, con un pico a los 40 afios. Las personas con alergias tienen mayor
riesgo de desarrollar urticaria. En San Cristébal de las Casas, Chis., debido al clima templado, es
comun encontrar casos de urticaria por frio, especialmente durante la temporada de invierno, y
urticaria colinérgica (se desencadena por la exposicion a altas temperaturas o al sudor) en los meses
mas célidos y humedos. La exposicién prolongada al sol y a la humedad también puede
desencadenar o agravar la urticaria en algunas personas.

FISIOPATOLOGIA/ETIOLOGIA.

Causas comunes de la urticaria:

e Reacciones alérgicas: Puede ser desencadenada por reacciones alérgicas a alimentos,
medicamentos, picaduras de insectos, latex, etc.

e Infecciones: Algunas infecciones viricas o bacterianas.

e Urticarias fisicas: Se producen por la exposicion a estimulos fisicos como el frio, el calor,
el ejercicio, la presion, la vibracién, el sol o el agua.

e Enfermedades subyacentes: En algunos casos, puede estar relacionada con
enfermedades autoinmunes, lupus, leucemia, entre otras.

o Estrés emocional: El estrés puede desencadenar o empeorar la urticaria.

e Idiopética: En muchos casos, la causa de la urticaria no puede ser identificada.

La fisiopatologia de la urticaria se debe a la liberacion de mediadores vasoactivos, principalmente
histamina, por los mastocitos y basofilos de la dermis. Esto causa vasodilatacién y aumento de la
permeabilidad vascular, lo que resulta en edema intradérmico y la formacion de ronchas.

El proceso fisiopatoldgico se puede resumir en los siguientes pasos:

1. Activacion de mastocitos y basofilos: Los mastocitos y baséfilos son células inmunitarias
presentes en la dermis que contienen mediadores vasoactivos, como la histamina,
bradicinina, calicreina y otros.



Liberacién de mediadores vasoactivos: Cuando se activa, los mastocitos y basofilos
liberan estos mediadores.

Dilatacion de vasos sanguineos: La histamina y otros mediadores causan dilatacion de
los vasos sanguineos de la dermis.

Aumento de la permeabilidad vascular: Los mediadores vasoactivos también aumentan
la permeabilidad de los vasos sanguineos, lo que permite que liquido y proteinas pasen
de la circulacion a la dermis.

Formacion de edema intradérmico: La extravasaciéon de liquido y proteinas hacia la
dermis causa la formacién de un edema intradérmico, lo que se traduce en la hinchazén
de la piel.

Manifestaciones clinicas de la urticaria: El edema intradérmico, la vasodilatacion y la
irritacion de los receptores nerviosos desencadenan la aparicion de ronchas (habones),
gue son placas eritematosas, elevadas y pruriginosas.

El proceso puede ser mediado por reacciones inmunitarias o no inmunitarias.
La activacion de mastocitos mediada por mecanismos inmunitarios incluye:

Reacciones de hipersensibilidad de tipo |, en las cuales el alérgeno se une a los anticuerpos
de tipo IgE en los receptores de alta afinidad de la superficie celular de los mastocitos y
basofilos

Trastornos autoinmunitarios, en los cuales los anticuerpos a un receptor de tipo IgE tienen
un cruzamiento de tipo funcional con los receptores de tipo IgE y pueden causar
desgranulacion de los mastocitos

La activacién de mastocitos no mediada por mecanismos inmunitarios incluye:

Activacion directa no alérgica de los mastocitos por ciertos farmacos o sustancias

La inhibicién de la ciclooxigenasa inducida por farmacos que activa a los mastocitos por
mecanismos no del todo conocidos

Activacion por estimulos fisicos 0 emocionales; no se conoce del todo el mecanismo, aunque
es posible que involucre la liberacion de neuropéptidos que interactlian con los mastocitos.

MANIFESTACIONES CLINICAS.

Cumulos de ronchas, también llamadas habones, que pueden aparecer en cualquier parte
del cuerpo.

Ronchas que pueden ser rojas, purpuras o de color piel, segun el color de la piel.

Ronchas que cambian de tamafio y forma, y aparecen y desaparecen repentinamente.
Picazén, también llamado prurito, que puede ser intenso.

Hinchazdén dolorosa, llamada angioedema, alrededor de los ojos, las mejillas o los labios.
Brotes desencadenados por el calor, el ejercicio o el estrés.

Inflamacién de lengua y glotis.

Dificultad respiratoria.

Tipos de urticaria:

Urticaria aguda: Se caracteriza por la aparicion de ronchas con picazén que duran < 6
semanas.

Urticaria crénica: Las ronchas persisten > 6 semanas o reaparecen recurrentemente.
Urticaria fisica: Las ronchas se desencadenan por factores ambientales o fisicos.
Urticaria por presién: Las ronchas se producen en areas de la piel que estan sometidas a
presion.

Urticaria solar: Las ronchas se desencadenan por la exposicién al sol.

Urticaria por frio: Las ronchas se producen por la exposicion al frio.

Urticaria por ejercicio: Las ronchas se producen durante o después del ejercicio.
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DIAGNOSTICO.

Se basa principalmente en la historia clinica y la exploracion fisica del paciente. No se suelen realizar
pruebas de laboratorio para confirmar el diagnéstico.

Historia clinica: El médico preguntard sobre la duracion de la urticaria, la frecuencia de
los brotes, los factores que los desencadenan (alimentos, medicamentos, exposicion a
sustancias, etc.), la presencia de otros sintomas (prurito, angioedema, etc.), y los
antecedentes personales y familiares de alergias o atopia.

Exploracion fisica: El médico examinara las lesiones cutaneas (ronchas, habones) para
evaluar su tamafio, forma, distribucién y caracteristicas.

Clinica: El médico podra evaluar la evolucion natural de la urticaria y la presencia o
ausencia de lesiones residuales en la piel al desaparecer las ronchas.

Pruebas adicionales (en algunos casos):

Andlisis de sangre: En algunos casos, se pueden solicitar analisis de sangre para
descartar posibles enfermedades autoinmunes o infecciones.

Pruebas de alergia: En caso de sospecha de urticaria alérgica, se pueden realizar pruebas
de alergia (pruebas cutdneas, prueba de radioalergosorbente, etc.) para identificar los
alérgenos desencadenantes.

Biopsia cutanea: En casos raros o complejos, se puede realizar una biopsia cutanea para
confirmar el diagnoéstico y descartar otras enfermedades de la piel.

TRATAMIENTO.

NO FARMACOLOGICO: Eliminacion o evitacién de factores desencadenantes y en medidas para
aliviar los sintomas.
Eliminar o evitar factores desencadenantes:

Alimentos.

Medicamentos.

Alérgenos.

Otros factores: Evita el calor, el estrés o el ejercicio que puedan desencadenar la
urticaria.

Aliviar los sintomas:

Bafios o duchas frias: La temperatura fria ayuda a aliviar la picazon y el enrojecimiento.
Ropa suelta: Evita la ropa ajustada que pueda irritar la piel.

Crema hidratante: Aplica cremas hidratantes para mantener la piel hidratada y reducir la
picazon.

Evita el rascado: El rascado puede empeorar la urticaria y aumentar la picazon.
Compresas frias.

Hidratacion.

FARMACOLOGICO:
Tratamiento de la urticaria aguda:

Antihistaminicos de segunda generacion: Cetirizina, desloratadina, fexofenadina o bilastina.
Corticoides orales.
Crema de hidrocortisona (manejo con precaucion).

Tratamiento de la urticaria crénica:

Antihistaminicos de segunda generacion.
Omalizumab: Es una opcion para la urticaria crénica refractaria.
Corticoides orales.



ANAIFILAXIA

El shock anafilactico, también conocido como anafilaxia consiste en una reaccion alérgica
extremadamente grave que afecta a todo el organismo y se instaura a los pocos minutos de haber
estado expuesto al alérgeno. Podria definirse también como una reaccion "explosiva" del sistema
inmune hacia un agente externo.

DEFINICION.

EPIDEMIOLOGIA.

La epidemiologia de la anafilaxia indica que, a nivel mundial, la prevalencia de por vida se estima en
el 0,3% al 5,1%, mientras que la incidencia es de aproximadamente 50 a 112 episodios por cada
100.000 personas por afio. Los factores de riesgo incluyen antecedentes de anafilaxia, alergias como
el asma, enfermedades cardiacas, y la mastocitosis. Los desencadenantes mas comunes son los
alimentos (particularmente cacahuetes/nueces), medicamentos, picaduras de insectos, latex y
ejercicio.

La edad avanzada y la presencia de enfermedades comoérbidas pueden aumentar el riesgo de
reacciones graves. La mayor incidencia de reacciones fatales se presenta en adolescentes y adultos
jovenes.

La anafilaxia letal es rara, pero puede ocurrir, especialmente en personas con antecedentes de
anafilaxia y/o en caso de no recibir tratamiento oportuno.

La anafilaxia puede ocurrir en cualquier momento, pero es mas comun durante las temporadas de
polinizacion (primavera, verano, otofio) y puede ser desencadenada por una variedad de factores,
incluyendo alérgenos estacionales, alérgenos durante todo el afio, actividad fisica y en algunos
casos, sin una causa clara identificable.

ETIOLOGIA/FISIOPATOLOGIA.

Causas principales de la anafilaxia:

e Alimentos: Los alimentos son una causa comun, especialmente los frutos secos (mani,
nueces), leche, mariscos, huevo y pescado.

e Medicamentos: Muchos medicamentos pueden desencadenar anafilaxia, incluyendo
antibioticos, analgésicos, y contraste intravenoso usado en pruebas de imagen.

e Picaduras de insectos: El veneno de insectos como abejas, avispas y avispones puede
causar anafilaxia.

e Latex: La exposicion al latex, especialmente en guantes médicos, puede desencadenar
una reaccion en personas sensibles.

e Factores fisicos: En algunos casos, el ejercicio o la exposicion al frio pueden contribuir a
la anafilaxia.

e Otras causas: En algunos casos, la anafilaxia puede ser de origen no alérgico, como en
reacciones a trasfusiones de sangre, contraste de radiografias o ciertos farmacos.

¢ Anafilaxia idiopatica: En un porcentaje de casos, la causa de la anafilaxia no se puede
identificar, a pesar de investigaciones exhaustivas.

La fisiopatologia de la anafilaxia se caracteriza por unarespuesta inmunitaria de

hipersensibilidad inmediata, que involucra la liberacién de mediadores quimicos de mastocitos y

basoéfilos, que causan una reaccion sistémica grave con cambios en la piel, vias respiratorias y

circulacion.

Desarrollo de la anafilaxia:

e Sensibilizacién: La primera exposicion a un alérgeno (sustancia que causa alergia)

desencadena la produccion de anticuerpos IgE especificos.



o Reexposicion: Al volver a estar expuesto al mismo alérgeno, los anticuerpos IgE se unen
a los mastocitos y baséfilos, que son células del sistema inmunolégico presentes en los
tejidos.

e Degranulacién y liberacion de mediadores: Esta unidon activa los mastocitos y baséfilos,
provocando su degranulacion y la liberacién de mediadores quimicos, como histamina,
leucotrienos, prostaglandinas y otros factores.

e Reaccion sistémica: Los mediadores quimicos desencadenan una serie de efectos que
se manifiestan como sintomas de anafilaxia:

1. Afectacion de la piel y mucosas: Urticaria, angioedema (hinchazén de la piel y
mucosas), prurito (picazén).

2. Afectacion del sistema respiratorio: Broncoespasmo (estrechamiento de las vias
respiratorias), sibilancias, dificultad para respirar, tos.

3. Afectacion cardiovascular: Hipotension (baja presion arterial), taquicardia (aumento de
la frecuencia cardiaca), arritmias cardiacas.

4. Afectacién gastrointestinal: Nauseas, vomitos, diarrea, dolor abdominal.

5. Otros: Mareo, pérdida de conciencia, sensacion de angustia.

Mecanismos involucrados:

e Vasodilataciéon: Los mediadores quimicos causan la dilatacion de los vasos sanguineos,
lo que puede llevar a una caida de la presion arterial.

e Aumento de la permeabilidad vascular: Esto provoca que el liquido se salga de los vasos
sanguineos, lo que puede causar edema (hinchazén) y hipotension.

e Contraccion del musculo liso: Los mediadores quimicos causan la contraccion del
musculo liso de las vias respiratorias, lo que produce broncoespasmo.

e Disminucién del retorno venoso: El edema y la dilatacion vascular reducen la cantidad
de sangre que retorna al corazén, lo que puede llevar a un colapso cardiovascular.

MANIFESTACIONES CLINICAS.

Las manifestaciones de anafilaxia son muy diversas y pueden afectar a diferentes sistemas del
cuerpo, incluyendo la piel, el sistema respiratorio, el sistema cardiovascular y el sistema
gastrointestinal. Los sintomas mas comunes incluyen urticaria, hinchazén de la cara, ojos, labios o
garganta, dificultad para respirar, sibilancias, mareos, desmayos y, en casos graves, pérdida de
conocimiento.
Piel:
e Urticaria (habones), Picazon, Enrojecimiento de la piel, Cambios de color en la piel e
Hinchazoén de la cara, ojos, labios o garganta (angioedema).
Sistema respiratorio:
e Dificultad para respirar, Sibilancias, Estrechamiento de las vias respiratorias, Ronquera,
Estridor (ruido respiratorio agudo), Tos y Respiracion ruidosa.
Sistema cardiovascular:
e Pulso débil y rapido, Mareos, Desmayos, Pérdida del conocimiento, Taquicardia (latido
cardiaco rapido), Hipotension (baja presion arterial), Dolor toracico y Palpitaciones.
Sistema gastrointestinal:
o Nauseas, Vomitos, Diarrea, Dolor abdominal.
Otros sintomas:
e Sentirse ansioso, Molestia u opresion en el pecho, Sensacion de hormigueo, Pérdida de
conciencia, Falta de respuesta a los estimulos y Convulsiones.




DIAGNOSTICO.

El diagnostico de anafilaxia es fundamentalmente clinico, basandose en la evaluaciéon de sintomas y signos
especificos. La anafilaxia se caracteriza por una reaccién alérgica severa e inesperada, de comienzo rapido,
gue puede comprometer varios sistemas.

Criterios diagnésticos:

Aparicion rapida de sintomas: La anafilaxia suele comenzar en minutos o horas tras la exposicion al
alérgeno.

Compromiso de dos 0 mas sistemas:

e Piel y/o mucosas: Urticaria, angioedema, enrojecimiento, prurito, edema de labios, lengua o Gvula.

e Sistemarespiratorio: Estridor, dificultad respiratoria, sibilancias, broncoespasmo.

e Sistema cardiovascular: Hipotensién, sincope, taquicardia.

e Sistema gastrointestinal: Dolor abdominal cdlico, vomitos, diarrea.

e Otros: Hipotonia, incontinencia de esfinteres.

Exposicion a un alérgeno: Es importante identificar el posible alérgeno desencadenante, como alimentos,
medicamentos, latex, picaduras de insectos.

Otras manifestaciones:Pueden presentarse sintomas como mareos, cefalea, contracciones uterinas o
sensacion de peligro.

Diagndstico diferencial:

Es crucial diferenciar la anafilaxia de otras condiciones que pueden presentar sintomas similares, como:

e Obstruccién respiratoria: Tromboembolismo pulmonar, arritmias cardiacas.

e Colapso vascular: Taponamiento cardiaco, deshidratacion.

e Reacciones vasovagales: Sincope, mareos.

Pruebas de laboratorio que pueden ser (tiles:

e Triptasa sérica: Es un marcador Util para confirmar el diagndéstico de anafilaxia, especialmente en
casos con hipotension. La triptasa sérica, una enzima liberada por los mastocitos, suele estar
elevada después de una reaccion anafilactica.

e Analisis de sangre para alergias: Estos analisis pueden ayudar a identificar el alérgeno especifico
que desencadend la anafilaxia, lo que es importante para el manejo y prevencién futura. Se pueden
realizar pruebas de IgE total o pruebas especificas para identificar anticuerpos contra alérgenos
particulares.

e Otros analisis de sangre: Dependiendo de la situacion clinica, pueden ser necesarios otros analisis
de sangre, como hemograma, analisis de funcion renal o hepética, o gasometria arterial para evaluar
la gravedad de la reaccion y descartar otras causas de los sintomas.

TRATAMIENTO.

NO FARMACOLOGICO: El tratamiento no farmacoldgico de la anafilaxia se centra en medidas de soporte vital
y la prevencion de complicaciones.
1. Via Aérea, Respiracion y Circulacion: Observar y mantener permeable la via aérea, especialmente si hay
hinchazén de la garganta.
Soporte respiratorio: Si hay dificultad para respirar, proporcionar oxigeno y considerar la intubacién
endotraqueal si es necesario.
2. Posicién y Movimiento: La persona debe estar acostada boca arriba con las piernas elevadas para evitar
el shock y mantener la circulacion.
3. Prevencién de Complicaciones:

e Control de la picadura: Si la causa es una picadura de insecto, intentar remover el aguijén con un

instrumento firme (no con pinzas).
o Aflojar ropa: Aflojar cualquier ropa ajustada para facilitar la respiracion.

FARMACOLOGICO:

e Epinefrina (adrenalina) para reducir la respuesta alérgica del organismo.

e Oxigeno, para ayudar a respirar.

e Antihistaminicos y cortisona intravenosos para reducir la inflamacién de las vias respiratorias
y mejorar la respiracion.

e Una agonista beta (como el albuterol) para aliviar los sintomas respiratorios.



MIASTENIA GRAVIS

DEFINICION.

Enfermedad neuromuscular cronica caracterizada por debilidad muscular fluctuante y fatigabilidad,
especialmente en los musculos de los ojos, parpados, cara, garganta y extremidades. Es causada por una
disfuncion de la unién neuromuscular, donde los anticuerpos del sistema inmunitario bloquean la comunicacion
entre los nervios y los musculos.

EPIDEMIOLOGIA.

La MG no es rara, pero su incidencia varia. Algunos estudios reportan entre 50 y 125 casos por millon,
mientras que otros estiman entre 1.7 y 10.4 casos por milléon. Algunos estudios la sitlan entre 0.5y 25 por
100,000 habitantes, mientras que otros la estiman en 20 por 100,000 habitantes. La MG puede manifestarse
a cualquier edad, pero a menudo se presenta en dos grupos de edad: mujeres jovenes entre 20 y 30 afios y
hombres mayores entre 60 y 80 afios. Existe una predisposicion genética a la MG, y algunos pacientes tienen
familiares con MG u otras enfermedades autoinmunes. Un estudio sugiri6 un mayor riesgo de MG en
personas con diabetes tipo 2, especialmente en mujeres mayores de 50 afios. La MG puede estar asociada
con ciertos antigenos leucocitarios, como HLA-DR3 y HLA-B8, en casos de inicio temprano, y HLA-DR2,
HLA-B7 y HLA-DRB1 en casos de inicio tardio.

ETIOLOGIA/FISIOPATOLOGIA.

La miastenia gravis es una enfermedad autoinmune, lo que significa que el sistema inmunolégico del cuerpo
ataca erroneamente sus propios tejidos. En este caso, el sistema inmunolégico produce anticuerpos que
interfieren con la comunicacién entre los nervios y los musculos, especificamente en la unién neuromuscular.
En la MG, los autoanticuerpos del sistema inmunitario atacan los componentes de la membrana de la placa
terminal de la unidad motora postsinaptica, lo que provoca un plegamiento anormal de la membrana de la
placa terminal que interfiere con la transmision adecuada de la sefial nerviosa a las fibras musculares.

Normalmente, el neurotransmisor acetilcolina (ACh) se libera desde la terminacién nerviosa motora de la
UNM en pequefias vesiculas o cuantos. Estos cuantos, que contienen ACh, se difunden a través de la
hendidura sinaptica y se adhieren a los receptores de ACh (AChR) en la membrana plegada de la placa
terminal muscular. Cuando un nervio motor estimulado libera una cantidad especifica de cuantos de ACh y
suficientes cuantos de ACh se unen a laregion de la placa terminal muscular, esta se despolarizay el misculo
se contrae.

En la mayoria de los casos de MG, la unién de los anticuerpos de inmunoglobulina G1 (IgG1) e IgG3 a los
receptores de acetilcolina (ACE) de la unidad motora provoca un dafio en los ACE mediado por el
complemento mediante la formacién del complejo de ataque a la membrana (MAC), lo que aumenta la tasa
de recambio de los ACE. Los autoanticuerpos también pueden bloquear la unién de la ACE a los ACE. Estos
procesos disminuyen la cantidad de ACE disponibles en la membrana postsinaptica, de modo que se reduce
la cantidad de cuantos de ACE que pueden unirse con éxito a la membrana de la placa terminal para lograr
la despolarizacién y la contraccion muscular. El resultado es debilidad muscular, que se acentia
gradualmente tras contracciones musculares repetidas. La deplecion de ACE en la UNM se manifiesta
clinicamente como un sintoma de fatiga muscular rapida.

La MG afecta especialmente a los musculos extraoculares, donde la tension se desarrolla con relativa rapidez
debido a que la activacion sinaptica se produce a una frecuencia mayor que en los misculos periféricos. Las
fibras musculares de contraccion rapida de los muasculos oculares las hacen més susceptibles a la fatiga.
Asimismo, el numero de receptores de acetilcolina (ACE) en las fibras musculares oculares ténicas,
necesarias para mantener la mirada, es menor, por lo que estas unidades motoras son mas susceptibles a
la pérdida o dafio de los ACE.

Muchos pacientes con MG con autoanticuerpos AChR presentan hiperplasia epitelial del timo e infiltrados de
células T, lo que indica una posible contribucién del timo a la produccién de autoanticuerpos contra las
proteinas musculares. Esta observacion explica la exitosa recuperacién y estabilizacién posoperatoria de
muchos pacientes con MG grave tras una timectomia.
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MANIFESTACIONES CLINICAS.

La debilidad muscular que provoca la miastenia gravis empeora cuando se usa el muisculo afectado. Los
sintomas suelen alcanzar su peor punto pocos afios después del comienzo de la enfermedad.

La miastenia gravis puede afectar cualquiera de los musculos que puedes controlar. Ciertos grupos musculares
se ven afectados con mayor frecuencia:

Musculos de los ojos: En méas de la mitad de las personas que presentan miastenia gravis, los primeros
sintomas afectan los ojos. Los sintomas incluyen los siguientes:
e Caida de uno o ambos péarpados, llamada ptosis palpebral.
e Vision doble, denominada diplopia, que puede ser horizontal o vertical y que mejora o se resuelve
cuando un ojo esta cerrado.
e  Vision borrosa, movimientos incontrolados de los ojos (nistagmo).
Musculos de la cara y de la garganta: En aproximadamente el 15 % de las personas con miastenia gravis,
los primeros sintomas involucran los muasculos de la cara y la garganta. Estos sintomas pueden provocar lo
siguiente:
« Dificultar el habla: Segun los muasculos afectados, la voz puede sonar débil o nasal.
e Causar problemas para tragar.
e Afectar la masticacion.
e Cambiar las expresiones faciales. Por ejemplo, cuando sonrie, puede parecer que gruiie.
Musculos del cuello y de las extremidades
e La miastenia gravis también puede causar debilidad en el cuello, los brazos y las piernas. La debilidad
en las piernas puede afectar la forma de caminar. Los musculos débiles del cuello hacen que sea dificil
sostener la cabeza.

Generalizados: Fatiga extrema, dificultad para respirar, sensacion de falta de aire.

DIAGNOSTICO.

Se basa principalmente en la historia clinica y el examen fisico, complementado por pruebas electrofisiolégicas
y, en algunos casos, andlisis de anticuerpos.
1. Historia Clinica:
e Sintomas caracteristicos: Debilidad muscular episédica que empeora con la actividad y mejora con
el reposo.
e Formadeinicio: Puede ser ocular (afectando muisculos de los ojos) o generalizada (afectando a otros
musculos).
e Sintomas adicionales: Ptosis, diplopia, dificultad para hablar, tragar, masticar o respirar.
e Factores desencadenantes: Fatiga, estrés, enfermedades, y algunos medicamentos.
2. Examen Fisico:
e Evaluacién de la fuerza muscular: Se evalla la fuerza en diferentes grupos musculares, buscando
debilidad.
e Reflejos: Se evaltan los reflejos, buscando posibles alteraciones.
e Examen ocular: Se evalla la presencia de ptosis, diplopia y movimientos oculares.
e Examen de la garganta: Se evalla la capacidad de tragar y hablar, buscando dificultad.
3. Pruebas Electrofisiolégicas:
e Pruebade estimulacién repetitivanerviosa: Se aplica una serie de descargas eléctricas a un nervio
y se evalla la respuesta muscular, buscando una disminucién de la amplitud del potencial de accion
con la estimulacién repetida.
e Electromiografia (EMG): Se evalla la actividad eléctrica de los musculos, buscando patrones
anormales.
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4. Otros Métodos Diagnosticos:

e Pruebadelabolsade hielo: Se aplica una bolsa de hielo sobre el parpado afectado y se evallta la
mejoria de la ptosis.

e Imagenologia: Se realiza una tomografia computarizada (TC) o resonancia magnética (RM) de térax
para descartar un timoma, un tumor benigno asociado con la miastenia gravis.

e Pruebadeedrofonio: Se aplica una inyeccion de edrofonio (una sustancia que mejora la transmision
neuromuscular) y se evalla la mejoria de la debilidad muscular.

e Pruebas de anticuerpos: Se puede realizar un analisis de sangre para buscar anticuerpos contra el
receptor de acetilcolina (AChR) o contra el receptor muscular de la miastenia (MuSK).

TRATAMIENTO.

NO FARMACOLOGICO: Incluye intervenciones como latimectomia (extirpacion quirGrgica del timo),
plasmaféresis (eliminacién de anticuerpos dafiinos de la sangre) e inmunoglobulina intravenosa (IVIG). Ademas,
se recomienda un estilo de vida saludable que incluya descanso, manejo del estrés, alimentacién balanceada y

ejercicio moderado.
e Timectomia: La extirpacién del timo puede ser beneficiosa, especialmente en pacientes con MG y
anticuerpos contra el receptor de acetilcolina (AcRACh), y es muy recomendada si hay un timoma
(tumor en el timo).
Plasmaféresis: Elimina anticuerpos dafiinos de la sangre, mejorando los sintomas de la MG.
e Inmunoglobulina intravenosa (IVIG): Se utiliza para tratar crisis miasténicas y puede ser
beneficiosa en la MG generalizada.
Estilo de vida saludable:
e Descanso: Es crucial para evitar el agotamiento y mejorar la funcién muscular.
e Manejo del estrés: El estrés puede agravar los sintomas de la MG, por lo que es importante
encontrar estrategias para manejarlo.
e Alimentacion balanceada: Una dieta saludable, rica en frutas, verduras y pescado, puede ayudar
a mantener la energia y la salud en general.
e Ejercicio moderado: El ejercicio puede ayudar a mejorar la fuerza muscular y la condicion fisica,
pero es importante no sobrecargar el cuerpo.

FARMACOLOGICO: Se enfoca en mejorar la comunicacién entre los nervios y los misculos, asi como en
suprimir el sistema inmunolégico para controlar la enfermedad. Esto se logra a través de una combinacion de
medicamentos, incluyendo inhibidores de la colinesterasa, inmunosupresores y, en casos agudos, terapias

intravenosas como inmunoglobulina IV o plasmaféresis.

1. Inhibidores de la Colinesterasa (Inhibidores de la AChE):

e Piridostigmina (Mestinon): Es el medicamento mas utilizado para aliviar los sintomas de la
MG. Funciona aumentando la concentracion de acetilcolina en la unién neuromuscular, mejorando
la transmision nerviosa.

e Neostigmina: También inhibe la colinesterasa, pero su uso es mas frecuente en situaciones agudas
0 en la preparacion preoperatoria.

2. Inmunosupresores:

e Corticosteroides: Son el primer tratamiento inmunosupresor que se suele utilizar, como
prednisona. Se usan para reducir la actividad del sistema inmunoldgico y disminuir la produccién de
anticuerpos que atacan los receptores de acetilcolina.

e Otros Inmunosupresores: En algunos casos, se pueden usar inmunosupresores no esteroides,
como azatioprina (Imuran), micofenolato de mofetilo (Cellcept), ciclosporina, metotrexato o
tacrolimus.
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Sx DE GUILLAIN RARRE

Enfermedad autoinmune en la que el sistema inmunitario que afecta la médula espinal y los nervios
periféricos, causando debilidad muscular y, en algunos casos, paralisis. Se caracteriza por una
progresion rapida de sintomas, que suelen empezar con hormigueo y debilidad en las extremidades,
y pueden extenderse a todo el cuerpo.

Su epidemiologia muestra que la incidencia anual es de 1 a 2 casos por cada 100,000 personas, con
una prevalencia de 1 a 9 por cada 100,000. El SGB puede afectar a personas de cualquier edad,
pero la incidencia es mayor en adultos, especialmente en la sexta y séptima décadas de vida, Se
ha observado un ligero predominio en hombres, con una razén de 3,3 hombres por cada mujer. La
mayoria de los casos (75%) se asocian a infecciones, especialmente virales o bacterianas, como
la influenza, la gastroenteritis por Campylobacter o el VIH. En algunos casos, se ha asociado con
vacunas contra la gripe o la vacuna contra la difteria, tétanos y tos convulsa.

Etiologia del SGB:
e Postinfecciosa: El SGB se desarrolla después de una infeccién, ya sea bacteriana o viral. La
infeccion puede ser de varias semanas o incluso meses antes de que aparezcan los sintomas del
SGB.
e Inmunomediada: El sistema inmunolégico ataca de manera errénea a los nervios periféricos, lo que
causa dafio y debilidad.

Causas especificas:
e Infecciones bacterianas: La infeccion por Campylobacter jejuni es la mas cominmente asociada
al SGB. Otras bacterias incluyen Mycoplasma pneumoniae y BGN.

e Infecciones virales: Los virus como el virus de la influenza, el virus de Epstein-Barr, el
citomegalovirus, el virus del Zika, y las hepatitis A, B, C y E también se han asociado con el SGB.

e Otros factores: Algunas cirugias o procedimientos, vacunaciones, exposicion a algunos
medicamentos (como la D-penicilamina o los fluorquinolonas), y otros procesos autoinmunes
también pueden desencadenar el SGB.

El sistema inmunoldgico ataca las vainas de mielina que cubren los nervios, causando desmielinizacion y
dificultando la transmision de sefiales nerviosas.

Fisiopatologia detallada:

1. El sistemainmunitario ataca los nervios: El SGB es una enfermedad autoinmune, lo que significa
gue el sistema inmunoldgico del cuerpo ataca por error sus propios tejidos. En este caso, el sistema
inmunolégico ataca las vainas de mielina que cubren los nervios periféricos.

2. Desmielinizacién: La vaina de mielina es una capa aislante que ayuda a que las sefiales nerviosas
viajen rapidamente a lo largo de los nervios. Cuando las vainas de mielina son atacadas, se
producen zonas de desmielinizacion, donde el aislamiento del nervio se ve comprometido.



3. Dafo a los nervios: La desmielinizacion causa dafio a los nervios y afecta la conduccion
nerviosa. Esto se traduce en debilidad muscular, hormigueo y, en casos graves, paralisis.

4. Trastornos autonémicos: El SGB también puede afectar los nervios autonémicos, que controlan
funciones involuntarias como el ritmo cardiaco, la presién arterial y la funcién digestiva. Esto puede
causar problemas como taquicardia, hipotension ortostatica, retenciéon urinaria y problemas
digestivos.

5. Alteraciones sensoriales: El SGB puede afectar los nervios sensoriales, causando parestesias
(hormigueo), entumecimiento y dolor. El dolor suele ser sordo, pulsétil o como calambres.

6. Recuperacion: En la mayoria de los casos, el SGB se resuelve con el tiempo, y los nervios pueden
volver a mielinizarse y recuperar su funcion. Sin embargo, en algunos casos, la recuperacion puede
ser incompleta o tardia.

7. Desencadenantes: El SGB suele ser desencadenado por una infeccién, ya sea viral o bacteriana,
aunque no se sabe con certeza el mecanismo exacto por el cual la infeccién induce la respuesta
autoinmune.

8. Tipos de SGB: Existen diferentes tipos de SGB, incluyendo el tipo méas comin
(polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda) y el sindrome de Miller Fisher. El tipo
mas comun se caracteriza por debilidad muscular ascendente y arreflexia, mientras que el sindrome
de Miller Fisher se caracteriza por paralisis ocular, ataxia y ausencia de reflejos.

MANIFESTACIONES CLINICAS.

Déficit motor:
e  Déficit motor simétrico y progresivo, generalmente comenzando en las piernas y ascendiendo hacia
los brazos.
e Pérdida de reflejos osteotendinosos.
e En casos graves, puede haber paralisis muscular, incluyendo musculos faciales y de la deglucion,
lo que puede causar dificultad para hablar, comer y respirar.

Sintomas sensitivos:
e Parestesias (hormigueo o entumecimiento), que suelen comenzar en los pies y las manos.
Dolor muscular.
En algunos casos, se puede experimentar pérdida de la sensibilidad.
Sintomas autonoémicos:
Cambios en la presion arterial (baja o inestable).
Taquicardia o bradicardia.
Alteraciones en la funcién intestinal y urinaria.
Sudoracién excesiva o0 escasa.

Sintomas respiratorios:
o Dificultad para respirar o respiracion superficial.
e En casos graves, puede haber insuficiencia respiratoria que requiere ventilacion mecéanica.

Otros sintomas:
e Descoordinacion (ataxia).
Problemas para caminar.
Dificultad para mantener el equilibrio.
Problemas de visién (diplopia, visién borrosa).
En algunos casos, pueden haber sintomas meningeos (rigidez de nuca, dolor de cabeza).




Se basa principalmente en la evaluacion clinica del paciente, incluyendo la historia de la enfermedad y el
examen neurolégico.

Criterios clinicos no laboratoriales para el diagnéstico de SGB:

e Debilidad muscular progresiva ascendente: La debilidad comienza en las piernas y se extiende
hacia arriba, afectando los brazos, el tronco y los masculos respiratorios.

e Disminucién o ausencia de reflejos tendinosos profundos: Los reflejos en las extremidades son
menos fuertes o estan ausentes.

e Pérdidade sensibilidad: Puede haber entumecimiento, hormigueo o pérdida de la sensacion en las
extremidades.

e Disfuncién autondmica: Algunos pacientes pueden presentar problemas con la presién arterial, la
frecuencia cardiaca, la funcion de la vejiga o el intestino.
Dolor: Algunos pacientes experimentan dolor muscular, dolor neuropético o dolor radicular.
Historia de infeccién previa: El SGB puede seguir a infecciones respiratorias o gastrointestinales,
aunque no siempre esta presente este antecedente.

Se basa principalmente en el andlisis del liquido cefalorraquideo (LCR) y estudios electrodiagnésticos, como la
electromiografia (EMG) y los estudios de conduccién nerviosa.

Pruebas de laboratorio:

e Analisis del liquido cefalorraquideo (LCR): Se recomienda realizar una puncion lumbar para
obtener una muestra de LCR. En pacientes con SGB, es comuUn encontrar un aumento de la proteina
en el LCR (proteinorraquia) con un conteo normal de células. Un nivel elevado de proteina (>400
mg/L) con un recuento celular normal (menos de 10 células mononucleares/mm3) es un hallazgo
caracteristico, segun Medscape. Es importante destacar que la ausencia de estas alteraciones en
el LCR no descarta el diagndstico, especialmente en etapas tempranas de la enfermedad.

e Electromiografia (EMG) y estudios de conduccidn nerviosa: Estas pruebas evaluan la funcion de
los nervios periféricos y los misculos. En el SGB, se pueden observar hallazgos como disminucion
de la velocidad de conduccion nerviosa, prolongacion de las latencias distales y dispersion temporal
de los potenciales de accion, lo que sugiere una neuropatia desmielinizante.

NO FARMACOLOGICO: Se centra en la rehabilitacion fisica y el manejo de sintomas como el dolor y la fatiga.
Efoque en lafisioterapia:

e Movilizacion temprana: La fisioterapia puede comenzar incluso en las primeras etapas de la
enfermedad para prevenir la atrofia muscular y mantener la flexibilidad de las articulaciones.

e Fortalecimiento muscular: Se utilizan ejercicios para recuperar la fuerza muscular, incluyendo
entrenamientos con bandas de resistencia o pesas ligeras.

e Entrenamiento aerdébico: Se incorporan actividades como caminar o andar en bicicleta para mejorar
la resistencia cardiovascular.

e Estiramientos: Se realizan ejercicios de estiramiento para mantener la movilidad de las
articulaciones.

e Ejercicios de equilibrio y coordinacion: Se trabaja en la estabilidad y coordinacion para prevenir
caidas.

e Entrenamiento de la marcha: Se enfoca en mejorar los patrones de marcha, a veces con la ayuda
de barras paralelas o cintas de correr.

e Adaptacion de dispositivos: Se entrena el uso de sillas de ruedas, 6rtesis u otros dispositivos para
mejorar la movilidad y la independencia.


https://emedicine.medscape.com/article/315632-workup

FARMACOLOGICO: 16
Tratamientos principales:

e Inmunoglobulina intravenosa (IVIg): Se administra por via intravenosa y contiene anticuerpos
sanos que ayudan a bloquear los anticuerpos dafiinos que atacan los nervios.

¢ Plasmaféresis: Este procedimiento implica eliminar el plasma sanguineo, donde se encuentran los
anticuerpos dafinos, y reemplazarlo con plasma fresco congelado o una solucién similar.

Tratamientos complementarios:

e Analgésicos: Se pueden usar para aliviar el dolor, que puede ser intenso en algunos casos. Los
AINEs, los opioides, la gabapentina, la carbamazepina y los antidepresivos triciclicos son algunas
opciones.

e Anticoagulantes: Se pueden administrar para prevenir la formacion de coagulos sanguineos,
especialmente en pacientes que tienen movilidad limitada.

e Fisioterapia: Es fundamental para mantener la movilidad de las articulaciones y prevenir
complicaciones musculares y articulares.



VASGULITTS POR
INMUNOCOMPLEIOS

Inflamacion de los vasos sanguineos causada por el depdsito de inmunocomplejos en la pared vascular. Estos
inmunocomplejos, formados por la unién de antigenos y anticuerpos, desencadenan una respuesta inflamatoria
gue dafa los vasos sanguineos, principalmente los de pequefio calibre, y puede afectar diversos drganos.

Tipos de vasculitis por inmunocomplejos:

e Vasculitis por IgA (Parpura de Henoch-Schdnlein): Afecta principalmente vasos pequefios y se
presenta con purpura palpable, artralgias y afectacion renal.

e Vasculitis crioglobulinémica: Se caracteriza por la presencia de crioglobulinas (proteinas que se
precipitan a bajas temperaturas) en la sangre, y puede causar puarpura, debilidad, artralgias y
afectacion renal.

e Vasculitis leucocitoclastica: Inflamacién de vasos pequefios con depdsito de inmunocomplejos y
destruccion de los leucocitos.

e Vasculitis urticarial: Urticaria persistente que puede asociarse con sintomas sistémicos y afectacion
de otros organos.

La incidenciay prevalencia de las vasculitis por inmunocomplejos varian ampliamente segun el tipo de vasculitis
y la region geografica. Algunas formas, como la vasculitis por IgA (purpura de Schénlein-Henoch), son mas
comunes en nifios y adolescentes, mientras que otras, como la vasculitis por crioglobulinemia, pueden ser méas
frecuentes en adultos.

Se ha observado que la pandemia de COVID-19 ha influido en la incidencia de algunas vasculitis, posiblemente
debido a la respuesta inflamatoria exacerbada causada por el virus.

Se ha demostrado que las infecciones, especialmente las infecciones respiratorias superiores, pueden
desencadenar o exacerbar algunas vasculitis por inmunocomplejos, como la vasculitis por IgA.

Las personas con enfermedades autoinmunes como el lupus, la artritis reumatoide o la esclerodermia pueden
tener un mayor riesgo de desarrollar vasculitis.

Se ha sugerido que la predisposicién genética puede influir en la susceptibilidad a desarrollar vasculitis,
aunque la etiologia exacta de muchas vasculitis sigue siendo desconocida.

La edad es un factor de riesgo para algunas vasculitis, como la arteritis de células gigantes, que es mas
comun en personas mayores de 50 afios.

La arteritis de células gigantes es mas comun en personas con sexo femenino asignado al nacer.

Causas:
Infecciones:

Infecciones virales: Hepatitis By C, VIH, parvovirus B19, entre otros.
Infecciones bacterianas: Endocarditis bacteriana, infecciones respiratorias superiores (estreptococo
beta-hemolitico).
e Infecciones flingicas: Algunos casos asociados con Candida spp.
Infecciones parasitarias: Algunas infecciones parasitarias pueden desencadenar vasculitis.

Medicamentos:
e Varios medicamentos pueden inducir vasculitis, incluyendo antibiéticos (quinolonas, claritromicina),

antiinflamatorios no esteroides (AINES), y otros.
e Lavasculitis inducida por farmacos puede ser una reaccién de hipersensibilidad.
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Enfermedades autoinmunitarias:
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e Lupus eritematoso sistémico (LES), artritis reumatoide, enfermedad mixta del tejido conectivo, y
sindrome de Sjoégren son algunas de las enfermedades autoinmunes que pueden causar vasculitis.

e La vasculits puede ser una manifestacion de estas enfermedades o puede ocurrir
independientemente.

Neoplasias:

e Algunos tipos de cancer, especialmente los hematologicos como sindromes mielodisplésicos, pueden
asociarse con vasculitis.
e La vasculitis también puede ocurrir como complicacion de la quimioterapia o radioterapia.

Otras causas:
e Algunos casos son de causa desconocida (idiopatica).
e La vasculitis puede ser una manifestacion de reacciones alérgicas.
e La exposicion a ciertos téxicos ambientales también puede estar relacionada.

Fisiopatologia:

1. Formaciéon de inmunocomplejos: Se forman cuando anticuerpos se unen a antigenos, ya sean
exdgenos (como en infecciones o medicamentos) o enddgenos (como en enfermedades
autoinmunes).

2. Dep6sito en vasos sanguineos: Estos inmunocomplejos se depositan en la pared de los vasos
sanguineos, especialmente en vasos pequefios y de calibre medio.

3. Activacion del complemento: El depésito de inmunocomplejos activa el sistema del complemento,
una parte crucial de la respuesta inmune innata.

4. Liberacion de mediadores inflamatorios: La activacion del complemento produce moléculas que
atraen células inflamatorias, como los neutréfilos, hacia el sitio del depdsito.

5. Dafio vascular: Los neutrdfilos liberan enzimas y radicales libres que dafian la pared del vaso
sanguineo, causando inflamacion, necrosis fibrinoide (dafio en la pared del vaso) e incluso trombosis
(formacion de coagulos).

6. Manifestaciones clinicas: Las manifestaciones clinicas de la vasculitis por inmunocomplejos varian
dependiendo del tamafio y localizacién de los vasos afectados, pero pueden incluir purpura palpable,
artralgias, dolor abdominal, glomerulonefritis (inflamacion de los rifiones) y otros sintomas
sistémicos.

Cutaneas:

e Pdrpurapalpable: Manchas rojas o moradas en la piel, especialmente en piernas y glateos, que no
desaparecen al presionarlas.

e Ulceras: Llagas o heridas en la piel, a menudo dolorosas.
e Ampollas: Lesiones elevadas llenas de liquido.
e Urticaria: Ronchas o habones que pueden picar y durar mas de 24 horas.
e Livedo reticularis: Patron irregular de manchas rojas o azuladas en la piel.
e Nodulos subcutaneos: Bultos debajo de la piel.
Generales:
e Fiebre: Aumento de la temperatura corporal.
e Cansancio: Fatiga o sensacion de debilidad.
e Dolor de cabeza: Dolor en la cabeza.
e Pérdida de peso: Disminucion del peso corporal sin causa aparente.
e Dolores articulares (artralgias): Dolor en las articulaciones.

Se observan lesiones jicas con halo ‘en miembro
inferior




Afectacion de 6rganos:

e Renal: Glomerulonefritis (inflamacion de los filtros del rifién), hematuria (sangre en la orina),
proteinuria (proteina en la orina).
Pulmonar: Hemorragia alveolar (sangrado en los pulmones), tos con sangre.
Gastrointestinal: Dolor abdominal, sangrado en las heces.

e Neuroldgica: Parestesias (sensacion de hormigueo o adormecimiento), debilidad.

Se basa principalmente en la observacion de signos y sintomas clinicos, asi como en la evaluacion de la historia
clinica del paciente. La identificacion de patrones caracteristicos de lesiones en la piel, como la purpura
palpable, la afectacién articular (artralgias o artritis), y la presencia de sintomas gastrointestinales o renales,
puede sugerir la presencia de vasculitis por inmunocomplejos, especialmente la vasculitis IgA (purpura de
Schdnlein-Henoch).

Signos y sintomas clinicos:

Pdrpura palpable, Artralgias (dolor en las articulaciones) o artritis (inflamacion de las articulaciones), Dolor
abdominal, diarrea, o sangrado gastrointestinal, Afectacion renal, Fiebre, malestar general, fatiga, y pérdida de
peso.

Evaluacién de la historia clinica:

e Investigar antecedentes de infecciones, enfermedades autoinmunes, 0 exposicién a farmacos que
puedan desencadenar vasculitis.

e Identificar la presencia de enfermedades sistémicas como lupus, artritis reumatoide o esclerodermia,
gue pueden estar asociadas con vasculitis.

e Evaluar la evolucién de los sintomas y la respuesta a tratamientos previos.

Analisis de Sangre:

e Hemograma completo: Para evaluar si hay anemia o recuentos anormales de glébulos blancos, lo
cual puede ser indicativo de inflamacién o infeccién.

e Velocidad de Sedimentacion Globular (VSG) y Proteina C Reactiva (PCR): Marcadores
inflamatorios que pueden estar elevados en la vasculitis activa.

e Complemento sérico (C3, C4): Niveles bajos de complemento pueden sugerir el consumo de
complemento por la formacién de inmunocomplejos.

e Anticuerpos antinucleares (ANA): Pueden ser dutiles en el diagnéstico de enfermedades
autoinmunes que pueden causar vasculitis.

e Anticuerpos especificos: Dependiendo de la sospecha clinica, se pueden solicitar anticuerpos
como ANCA (anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilos), anti-CCP, factor reumatoide, entre otros,
para descartar o confirmar enfermedades autoinmunes especificas.

e Estudios parainfecciones: Se pueden solicitar pruebas para descartar infecciones virales (hepatitis
B, hepatitis C, VIH) que pueden desencadenar vasculitis.

e Crioglobulinas: Pueden estar presentes en algunos tipos de vasculitis y se detectan mediante un
analisis de sangre especial.

e Electroforesis de proteinas séricas: Para evaluar la presencia de bandas anormales de proteinas,
qgue pueden indicar inflamacioén y la presencia de inmunoglobulinas.

Estudios de Imagen:

Radiografias: Pueden mostrar signos de dafio pulmonar o articular en algunos casos de vasculitis.
Tomografia computarizada (TC) y resonancia magnética (RM): Pueden proporcionar imagenes
mas detalladas de los vasos sanguineos y 6rganos afectados.

e Tomografia por emision de positrones (PET): Detecta el estrechamiento y dafio de los vasos
sanguineos, lo que puede ser Util para evaluar la actividad de la enfermedad y la respuesta al
tratamiento.

e Ecografia: Puede ayudar a visualizar signos de estrechamiento o dafio en los vasos sanguineos y
organos.
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Biopsia:

Biopsia de tejido: La biopsia de piel, rifion, misculo u otros tejidos afectados es crucial para
confirmar la presencia de inflamacion de los vasos sanguineos y depdésitos de inmunocomplejos.
Inmunofluorescencia directa: La inmunofluorescencia en la biopsia ayuda a identificar los
depodsitos de inmunoglobulinas y complemento en la pared de los vasos.

NO FARMACOLOGICO: Se centra en medidas de apoyo y manejo de la causa subyacente, cuando es
identificable. Esto puede incluir reposo, elevacién de las piernas, y la eliminacién de cualquier desencadenante
conocido, como ciertos medicamentos.

Medidas de apoyo:

Descanso: El reposo puede ayudar a reducir la inflamacién y la carga en los vasos sanguineos
afectados, especialmente en casos de vasculitis cutanea.

Elevacion de las piernas: En casos de vasculitis en las piernas, elevar las extremidades puede
ayudar a reducir la hinchazéon y mejorar el flujo sanguineo.

Proteccién de la piel: Mantener la piel limpia y protegida, especialmente en areas con lesiones,
puede prevenir infecciones secundarias.

Manejo del dolor: Se pueden utilizar analgésicos de venta libre para controlar el dolor asociado con
la inflamacion y las lesiones cutaneas.

FARMACOLOGICO:

Tratamiento inicial:

Corticosteroides: Son la piedra angular del tratamiento para reducir la inflamacién y la formacién
de inmunocomplejos. Se pueden usar por via oral (como la prednisona) o intravenosa (como la
metilprednisolona).

Tratamiento de la causa: Si se identifica una causa subyacente, como una infeccién o un
medicamento, su eliminacion o tratamiento es crucial para la resolucién de la vasculitis.

Tratamiento en casos mas graves o con afectacion de 6rganos:

Inmunosupresores: Se utilizan para controlar la respuesta inmune excesiva y reducir la
inflamacion.

Ciclofosfamida: Puede ser (til para las vasculitis graves y potencialmente mortales.

Rituximab: Un anticuerpo monoclonal que ataca las células B, puede ser eficaz en casos de
vasculitis asociadas a ANCA y otras formas.

Azatioprina y micofenolato de mofetilo: Son alternativas para el tratamiento de mantenimiento y
pueden ayudar a reducir la dosis de corticosteroides.

Tratamiento de apoyo:

Reposo: Puede ser util para reducir el dolor y la inflamacién en casos de vasculitis cutanea leve.
Elevacion de las piernas: Puede ayudar a reducir la hinchazén en las extremidades.
Analgésicos: Pueden ser necesarios para controlar el dolor.
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ESCLEROSIS MULTIPLE =

DEFINICION.

Enfermedad cronica del sistema nervioso central, especificamente del cerebro y la médula
espinal, que afecta la capacidad del cuerpo para controlar funciones como la visién, el
movimiento, el equilibrio y el habla.

EPIDEMIOLOGIA.

La EM afecta a aproximadamente 2.8 millones de personas en todo el mundo, la prevalencia global se estima
en 23.9 casos por cada 100,000 habitantes. En México, se estima que alrededor de 20,000 personas viven con
EM, con una prevalencia estandarizada por edad de 13.10 por 100,000 habitantes.

La EM es mas comun en mujeres que en hombres, con una relaciéon de aproximadamente 2 a 3 mujeres por
cada hombre afectado.

La EM tiende a manifestarse con mayor frecuencia entre los 20 y 40 afios de edad.

Existe una predisposicion genética a desarrollar EM, con estudios que muestran una mayor probabilidad de
la enfermedad en familiares de personas con EM.

Se ha asociado la EM con infecciones virales, especialmente el virus de Epstein-Barr. Fumar aumenta el
riesgo de desarrollar EM.

No se conoce la causa exacta de la EM, pero se cree que una combinacién de factores genéticos y ambientales
juega un papel en su desarrollo.

ETIOLOGIA/FISIOPATOLOGIA.
Dentro de los factores de riesgo que se han identificado para el desarrollo de EM estan:

Infecciones virales, especialmente por el virus de Epstein-Barr, sexo femenino, poca exposicién a luz solar
(deficiencia de vitamina D), tabaquismo, historia familiar/genética, vivir en latitudes altas y nacer en mayo. Las
enfermedades de origen viral que se han relacionado con la etiologia de la EM son la enfermedad por el virus
del moquillo canino, sarampién, varicela zoster, encefalitis por garrapatas, asi como infeccion por HTVL1, LM-
7, virus del herpes 6 y virus Epstein-Barr.

Ningun otro factor es tan fuertemente asociado al riesgo de EM que la latitud, estas son mas frecuente al norte
y sur del ecuador; asi mismo se relaciona con la poca o nula exposicién a la luz solar (fotobiologia) y las bajas
concentraciones de vitamina D, el humo de cigarro es uno de los factores de riesgo mas importantes en el
desarrollo y empeoramiento de la EM.

La prevalencia incrementada de EM en la gente nacida en mayo puede reflejar el déficit materno de vitamina D
por haber tenido un embarazo en temporada invernal Cuando los 2 padres padecen EM, el riesgo aumenta a
20%. Aproximadamente 15% de los pacientes quienes tienen EM tienen al menos un familiar afectado por esta
enfermedad.

La asociacion genética de EM con los genes del complejo mayor de histocompatibilidad, especificamente el
haplotipo HLA-DR2 (DRB1*1501, DRB5*0101, DQA1*0102, DQB1*0602).

La patologia clasica consiste en 3 aspectos: inflamacién perivenosa, desmielinizacion y gliosis.

La mielina posee multiples proteinas (proteina béasica de la mielina, proteolipido de la mielina, glicoproteina
oligodendrocitica de la mielina o glicoproteina asociada a la mielina) que son liberadas cuando la mielina es
destruida, por ejemplo, en el curso de una infeccién. Posteriormente, estas proteinas libres son reconocidas por
el complejo mayor de histocompatibilidad tipo Il (CMH 1) que activa el complejo receptor de células T.

Para que los linfocitos T autorreactivos puedan accesar al sistema nervioso central (SNC) requieren la expresion
de integrinas, las cuales les permiten unirse a moléculas de adhesién en la superficie endotelial, para luego
degradar la matriz extracelular, el colageno y la fibronectina con ayuda de enzimas llamadas metaloproteasas,
mismas que realizaran la protedlisis de los componentes de la mielina.

Unavez en el interior del SNC las células T se pueden generar 2 tipos de respuestas: TH1y TH2, que producen
diversas citocinas y tienen diferentes mecanismos efectores. La respuesta tipo TH1 produce citocinas
proinflamatorias como IL2, TNF e IFN, activa las células presentadoras de antigenos (CPA), promueven la



diferenciacion hacia una respuesta TH1 e inhiben la respuesta tipo TH2, en contraste con la respuesta tipo TH2,
que produce citocinas antiinflamatorias como la IL4, 1I5, IL6, 1110 e IL13 y regula asi la inmunidad humoral, a la
vez que reduce la inflamacion local, promueve la diferenciacion hacia TH2 e inhibe la diferenciacién hacia TH1;
por lo tanto, en la EM el tipo de respuesta observado es TH1.

La liberacion de citoquinas proinflamatorias activa los macroéfagos, que son las células que dan inicio a las
lesiones en la EM, fagocitan la mielina, promueven la desmielinizacion activa por secrecion de citoquinas,
radicales libres de oxigeno y enzimas proteoliticas. La mielina es importante para la conduccion y para la
proteccion del axén, por lo que su destruccion provoca enlentecimiento o bloqueo de la conduccién nerviosa
por desaparicién de la conduccion saltatoria y exposicién de K de la membrana axénica, lo que causa
prolongacion del periodo refractario y explica la fatiga de los pacientes durante el ejercicio. El dafio axonal es
producido por desmielinizacion y proliferacion anormal de los canales de Na en la membrana, con entrada de
Na que se intercambia con Cay esto causa degeneracion neural.

MANIFESTACIONES CLINICAS.

La esclerosis multiple (EM) puede manifestarse con una gran variedad de sintomas, que varian de persona a
persona y pueden cambiar con el tiempo. Algunos de los sintomas mas comunes incluyen:
Sintomas comunes:

e Problemas visuales: neuritis 6ptica (inflamacién del nervio éptico que causa dolor y pérdida de vision),
vision doble, vision borrosa.

e Alteraciones sensoriales: entumecimiento, hormigueo, dolor o sensaciones anormales en diferentes
partes del cuerpo, alodinia (dolor a causa de estimulos no dolorosos).

e Problemas de movilidad: debilidad muscular, dificultad para caminar o mantener el equilibrio,

espasmos musculares, temblores, rigidez muscular, pérdida de coordinacion.

Fatiga: un sintoma muy comun y debilitante en personas con EM.

Problemas cognitivos: dificultades de memoria, concentracion o procesamiento de informacion.

Problemas urinarios o intestinales: incontinencia urinaria o dificultad para controlar los intestinos.

Disfuncidén sexual: dificultad para alcanzar el orgasmo o problemas de ereccién en hombres.

Depresién: la depresion es comun en personas con EM y puede ser un sintoma o una respuesta

emocional a la enfermedad.

CLASIFICACION DE LA EM:

e Remitente-recurrente: cerca del 85% de los pacientes debutan con esta forma, se caracteriza por
cuadros agudos de sintomas neurolégicos con recuperaciones.

e Secundariamente progresiva: aparece 10-20 afios después de la instalacion de la forma
remitenterecurrente, las remisiones se vuelven infrecuentes y por lo general son remplazadas por un
empeoramiento gradual de los sintomas neurol6gicos a lo largo de meses a afios, suelen quedar
secuelas neurolégicas y se considera la progresion de las lesiones tempranas.

e Primariamente progresiva: s6lo 15% de los pacientes con EM se presentan con sintomas
neuroldgicos progresivos y graduales sin remisiones desde el inicio. Generalmente los sintomas son
mielopaticos.

e Progresiva-recurrente: es un subtipo de la forma primaria progresiva que puede tener recaidas raras
sobreimpuestas a una progresion lenta. A diferencia de la forma remitente-recurrente, este subtipo
tiene escasez de 29 lesiones cerebrales y espinales en la resonancia magnética, también difiere
patolégica, inmunoldgica y clinicamente (personas de mayor edad, razén mujer:hombre 1:1).
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DIAGNOSTICO.

El diagnéstico de la esclerosis mdltiple (EM) no se basa en una sola prueba, sino en una combinacién de
hallazgos clinicos, examen neurolégico y estudios de imagen como la resonancia magnética, asi como la
exclusién de otras enfermedades.

Hallazgos clinicos:

e Sintomas y signos: El neurélogo evaluara los sintomas del paciente, como problemas de vision,
debilidad, entumecimiento, problemas de equilibrio, fatiga, problemas cognitivos y cambios en el
estado de animo.

e Examen neuroldgico: Se evalla la funcidn neurolégica, incluyendo movimientos oculares, reflejos,
coordinacion, fuerza muscular, sensibilidad y habla.

Estudios de imagen:
e Resonancia magnética (RM): La RM es crucial para visualizar lesiones en el cerebro y la médula
espinal, mostrando areas de desmielinizacion (dafio a la mielina que recubre los nervios).
e Potenciales Evocados: Evaltan la funcién de las vias nerviosas mediante estimulos visuales,
auditivos o somatosensoriales, detectando posibles interrupciones en la conduccion nerviosa.

Pruebas de laboratorio:
e Analisis del liqguido cefalorraquideo (LCR): Puede mostrar bandas oligoclonales (proteinas
especificas asociadas con la EM) y otros cambios que apoyan el diagnéstico, aunque no son
exclusivos de la EM.

Otras pruebas: Se pueden realizar andlisis de sangre para descartar otras enfermedades con sintomas
similares.

Criterios diagndsticos:
e Eldiagndstico de EM requiere evidencia de dafio en al menos dos areas diferentes del sistema nervioso
central (cerebro, médula espinal, nervios opticos) y que el dafio haya ocurrido en diferentes momentos
(diseminacion en el tiempo).

Por lo regular, el diagnéstico de la EM depende de la documentacion de mdltiples eventos neurolégicos
centrales separados por tiempo y espacio (anatémicamente). Asi mismo, se apoya de estudios paraclinicos
como resonancia magnética, bandas oligoclonales en liquido cefalorraquideo y potenciales evocados de tallo
(visuales).

Evidencias paraclinicas en el diagnéstico de esclerosis multiple

Tres de los 4 siguientes: Una lesién que se intensifica con
-Una lesion aumentada con Gd o | Gd que se ha demostrado en

| lesiones hiperintensas en T2 sino | un scan realizado por lo menos
existe lesion que se intensifique | 3 meses después del inicio

con Gd del ataque clinico en un sitio Det

-Una o mas lesiones diferente del ataque de estar Bfndas I9G
nfiatentorales o retrasados pero con | oligoclonales en gl LCR
-Una o mds lesiones En ausencia de lesiones :::nfgg:sae?veada (er;:v:;?:egg)co ndice
yuxtacorticales intensificadas por Gd en un scan

-Tres o mas lesiones de 3 meses, scan de seguimiento

periventriculares después de 3 meses adicionales

Nota: 1 lesion en médula puede | muestra una lesién captante de
| sustituir a una lesion en cerebro | Gd o una nueva lesion T2

Las escalas de las que disponemos miden aspectos distintos del deterioro neuroldgico producido por la
enfermedad y de las consecuencias personales, familiares y sociales, de estas la mas usada es la escala
ampliada del estado de discapacidad (EDSS, expanded disability status scale), que ha recibido reconocimiento
generalizado y universal en la evaluacion clinica y de seguimiento en los pacientes con esclerosis multiple.
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= 2 0 mds ataques®,
evidencia clinica
objetiva de =2 lesiones o
evidencdia clinica objetiva
de 1 lesion con evidencia
histérica razonable de un
ataque previo®

gnostico de esclerosis m

Ninguno*

2 2 o mas ataques’,
evidencia clinica objetiva
de 1 lesion

Diseminacion en el espacio, demostrada por:

21 lesion en T2 en al menos 2 de 4 regiones tipicas de EM en SNC (periventricular,
yuxtacortical, infratentorial o en medula espinal)’ o esperar por un nuevo ataque* clinico
que implique un sitio diferente en SNC

1 ataque®, evidencia
clinica objetiva de = 2
lesiones

Diseminacion en el tiempo, demostrada por:

Presencia simultanea de realce con gadolinio asintomatico y lesiones no captantes en
cualquier momento o una nueva lesion en T2 o captante con gadolinio en el seguimiento
con resonancia magnética, independiente del tiempo con referencia al estudio previo, o
esperar por un segundo ataque clinico®

1 ataque*, evidencia
clinica objetiva de 1

Diseminacion en tiempo y espacio demostrada por:

Espacio:

2 1 lesion en T2 en almenos 2 de 4 regiones tipicas de EM en SNC (periventricular,
yuxtacortical, infratentorial o en medula espinal)’ o esperar por un nuevo ataque* clinico
que implique un sitio diferente en SNC

lesion (sindrome clinico | Tiempo:

aislado) Presencia simultanea de realce con gadolinio asintomatico y lesiones no captantes en
cualquier momento o una nueva lesion en T2 o captante con gadolinio en el seguimiento
con resonancia magnética, independiente del tiempo con referencia al estudio previo, o
esperar por un segundo ataque clinico*
1 afo de progresion de la enfermedad (retro o prospectivamente) mas 2 de 3 de los
siguientes criterios®

Progresion neurologica | 1. Evidencia de diseminacion en espacio en el cerebro basado en = 1 lesionenT2 en

insidiosa sugestiva de EM | regiones caracteristicas de EM (periventricular, yuxtacortical o infratentorial)

(EM primaria progresiva) | 2. Evidencia de diseminacion en espacio en la médula espinal basado en 2 2 lesiones en

T2 a nivel espinal
3. Liquido cefalorraquideo positivo (bandas oligoclonales o indice de IgG elevado)

TRATAMIENTO.

NO FARMACOLOGICO: Como se mencioné anteriormente, la terapéutica de la EM también incluye el manejo
de los sintomas, los méas frecuentes son los urinarios (urgencia, frecuencia, retencion e incontinencia),
intestinales (constipacién, urgencia, incontinencia), cerebelosos (incoordinacién, tremor), cognitivos (dificultad
para concentracion, memoria y disfuncion ejecutiva), motores (debilidad y espasticidad) y sensoriales (pérdida
de la sensibilidad, disestesia) asi como fatiga, trastornos emocionales (depresion, ansiedad, labilidad
emocional), disfuncion sexual y pérdida de la vision.

FARMACOLOGICO:

El tratamiento se divide en 3 grupos: el de las exacerbaciones o brotes, la terapia modificadora de la enfermedad
y el tratamiento de los sintomas.

El tratamiento de los brotes se basa en corticoesteroides, hormona adrenocorticotropa (ACTH) y plasmaféresis.
Un esquema util con corticoesteroides es de metilprednisolona 1-2 g via intravenosa por 3-7 dias y después se
continda con dosis orales de prednisona por 13 dias, 200 mg los primeros 4 dias, 100 mg los siguientes 4 dias
y después ir disminuyendo 20 mg diariamente hasta retirar el farmaco.

El tratamiento modificador de la enfermedad se basa en farmacos como azatioprina, ciclofosfamida,
interferones, acetato de glatiramer, natalizumab y mitoxantrona.

Para el tratamiento de sostén debe de tomarse en cuenta el curso clinico de la enfermedad, por ejemplo, en la
forma remitente recurrente se usan los interferones, el acetato de glatiramer y fingolimod, este ultimo
recientemente aprobado por la Administracion de Alimentos y Medicamentos (FDA, Food and Drug
Administration), el cual ha mostrado mejores resultados en comparacion con interferones; para las formas
progresivas que no responden al tratamiento se usan pulsos de esteroides, ciclofosfamida, mitoxantrona y
natalizumab.
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Alprostadil Caverject, Muse Disfuncién eréctil
Amantadina Symmetrel Fatiga

Amitriptilina Elavil Dolor (disestesias)

Baclofeno Lioresal Espasticidad

Carbamazepina Tegretol Dolor (neuralgia del trigémino)
Clonazepam Klonopin Tremor, dolor, espasticidad
Desmopresina DDAvP Disminuir produccion de orina
Diazepam Valium Espasticidad

Fluoxetina Prozac Depresion, fatlga
Gabapentina MNeurontin Dwolor, disestesias, espasticidad
Imipramina Tofranil Disfuncion vesical, dolor
Modafinilo Provigil Fatiga

Cxibutinin Ditropan, Ditropan XL Disfuncién vesical

Pemoline Cylert Fatiga

Fenitoina Dilantin Dolor (parestesias)

Sertralina Zoloft Depresion, ansiedad

Sildenafil Viagra Disfuncidn eréctil

Tizanidina Zanaflex Espasticidad

Tolterodina Detrol (LA) Disfuncion vesical

Topiramato Topamax Dolor, tremor

Venlafaxina Effexor Depresion
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CONCLUSION

La investigacion sobre enfermedades autoinmunes es crucial para desarrollar
tratamientos mas efectivos y mejorar la calidad de vida de los pacientes. A
medida que la ciencia avanza, se estan descubriendo nuevas terapias
biologicas que pueden modular la respuesta inmunitaria de manera mas
especifica, reduciendo los efectos secundarios asociados con tratamientos
mas generales.

Ademas, es fundamental la educacion sobre la prevencion y el manejo de
estas enfermedades. La concientizacion puede ayudar a los pacientes a
buscar atencién médica de manera temprana, lo que puede conducir a un
mejor prondstico y a una gestion mas eficaz de los sintomas.

Las enfermedades autoinmunes representan un desafio significativo para la
salud publica, afectando a millones de personas en todo el mundo. Su
impacto en el sistema inmunoldgico y en la calidad de vida de los pacientes
subraya la necesidad de una mayor investigacion y comprension de estos
trastornos.

A medida que la ciencia continla avanzando, se espera que se desarrollen
tratamientos mas efectivos y que se logre una mejor calidad de vida para
aquellos que viven con estas condiciones. La sensibilizacion y la educacion
son herramientas clave en la lucha contra las enfermedades autoinmunes,
promoviendo un enfoque proactivo hacia la salud y el bienestar.

La educacion sobre enfermedades autoinmunes puede ofrecer mdultiples
beneficios tanto a los pacientes como a sus familias. La educacién ayuda a
los pacientes y sus familias a comprender la naturaleza de la enfermedad,
sus sintomas y su progresion. Esto les permite reconocer cambios en la salud
y buscar atencion médica de manera temprana, resaltando la importancia de
los resumenes antes mencionados, donde destaca la enfermedad conocida
como Sindrome de Guillain-Barre.

Al estar informados sobre los signos de advertencia y las complicaciones
posibles, tanto los pacientes como sus familias pueden actuar rapidamente
para prevenir problemas mas graves.
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