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Introduccion

Las enfermedades inmunoldgicas representan un amplio espectro de trastornos en los que el
sistema inmunitario, encargado de protegernos frente a agentes externos, se desregula y ataca
estructuras propias del organismo. Esta categoria incluye desde reacciones alérgicas leves hasta
enfermedades autoinmunes complejas y potencialmente discapacitantes. Su estudio es esencial
para entender los mecanismos fisiopatolégicos que explican muchas de las patologias
frecuentes en la practica clinica.

Dentro de este grupo, las reacciones de hipersensibilidad tipo | al IV, clasificadas segun el
esquema de Gell y Coombs, son fundamentales para comprender procesos inmunopatolégicos.
La hipersensibilidad tipo |, mediada por IgE, da lugar a respuestas alérgicas inmediatas como la
anafilaxia o la urticaria, mientras que la tipo Il implica anticuerpos dirigidos contra células
propias, como ocurre en enfermedades autoinmunes citotoxicas. Las tipos Il y IV involucran
inmunocomplejos y respuestas celulares, respectivamente, siendo responsables de condiciones
como la vasculitis o la dermatitis por contacto.

La urticaria, una manifestacion frecuente de hipersensibilidad tipo |, constituye un desafio
diagndstico y terapéutico por su presentacion aguda o crdénica y por su posible asociacion con
reacciones sistémicas graves. Por otro lado, la miastenia gravis ejemplifica una enfermedad
autoinmune mediada por anticuerpos que interfieren con la neurotransmision, generando
debilidad muscular fluctuante, mientras que el sindrome de Guillain-Barré representa una
neuropatia inflamatoria aguda que puede progresar rapidamente a insuficiencia respiratoria si
no se trata de forma oportuna.

Las vasculitis mediadas por inmunocomplejos son procesos inflamatorios que dafian los vasos
sanguineos pequefios, siendo responsables de multiples sindromes clinicos como la purpura de
Henoch-Schonlein o la vasculitis por crioglobulinemia. Finalmente, la esclerosis multiple, una de
las enfermedades neurolégicas autoinmunes mas importantes, afecta al sistema nervioso
central y se manifiesta con brotes neurolégicos que alteran progresivamente la calidad de vida
del paciente.

El estudio detallado de estas patologias no solo permite un mejor abordaje diagndstico y
terapéutico, sino que también ayuda a comprender el delicado equilibrio inmunolégico que
mantiene la homeostasis del organismo.



URTICARIA

Definicion

La urticaria es una reaccién de la piel caracterizada por la aparicion subita de habones (ronchas) que
suelen causar picazdn intensa. Estas lesiones son elevadas, rojizas, y pueden cambiar de forma y
ubicacion rapidamente. Es causada por la liberacidén de histamina y otras sustancias inflamatorias

desde los mastocitos de la piel.

Clasificacion
Segun duracion:

e Aguda: < 6 semanas (mayoria de los casos).

e Cronica: = 6 semanas (puede durar meses o afos).
Segun causa:

e Urticaria alérgica: por alimentos, farmacos, picaduras, etc.

e Urticaria fisica: por frio, calor, presion, ejercicio, vibracion.

e Urticaria colinérgica: por aumento de la temperatura corporal.
e Urticaria por contacto: sustancias que tocan la piel.

e Urticaria idiopatica: sin causa conocida (comun en casos cronicos).

Epidemiologia

Afecta entre el 15-20% de la poblacion en algin momento de su vida.
e Mas frecuente en mujeres (2:1) y en personas jovenes.

e La forma aguda es mas comun en nifios, mientras que la cronica se da mas en adultos.

La mayoria de los casos son autolimitados.

Fisiopatologia



La urticaria es una enfermedad mediada principalmente por mastocitos y baséfilos, que liberan
sustancias inflamatorias tras su activacion. El principal mediador involucrado es la histamina, pero
también participan otras sustancias como leucotrienos, prostaglandinas, triptasa, bradicinina, y

citocinas proinflamatorias (IL-4, IL-5, TNF-q, etc.).
1. Activacion del mastocito

Dependiendo del tipo de urticaria, los mastocitos se pueden activar por diferentes vias:

e Inmunologica (hipersensibilidad tipo I):
Se produce cuando un alérgeno se une a IgE especifica, ya fijada en los mastocitos mediante
receptores FceRI. Esta union provoca la degranulacion inmediata del mastocito.

e No inmunolégica:
Algunos medicamentos (como opioides o AINESs), alimentos o estimulos fisicos pueden activar
directamente los mastocitos sin necesidad de IgE.

e Autoinmune (urticaria crénica autoinmune):
En algunos pacientes con urticaria cronica, se encuentran autoanticuerpos IgG dirigidos contra
el receptor de alta afinidad de IgE (FceRI) o contra la propia IgE. Estos autoanticuerpos activan

mastocitos sin necesidad de alérgenos.
2. Liberacion de mediadores

Una vez activados, los mastocitos liberan:

e Histamina — causa:
o Vasodilatacion (eritema)
o Aumento de permeabilidad capilar (edema)
o Estimulacion de terminaciones nerviosas (prurito)
e Leucotrienos y prostaglandinas — prolongan la inflamacion.
e Citoquinas (IL-4, IL-5, IL-6, TNF-a) — atraen mas células inflamatorias (eosinofilos, linfocitos).

e Triptasa y quimasa — remodelacion tisular y mas inflamacion.
3. Formacion de los habones (ronchas)

e En la dermis superficial, la histamina actua sobre los receptores H1 y H2 de las células
endoteliales, generando:
o Edema localizado: por aumento de la permeabilidad vascular.
o Enrojecimiento (eritema): por vasodilatacion.

o Prurito: por activacién de fibras nerviosas sensitivas.

Estas lesiones aparecen en minutos y desaparecen en menos de 24 horas, aunque pueden migrar de un

sitio a otro.

4. Angioedema (en algunos casos)



Cuando la liberacion de mediadores afecta las capas mas profundas de la piel (dermis profunda y
tejido subcutaneo), se produce angioedema, caracterizado por hinchazéon marcada, dolor y sensacion

de tension en la piel. Este puede afectar parpados, labios, lengua, extremidades o genitales.

5. Fisiopatologia en la urticaria cronica

En mas del 40% de los casos crénicos se ha demostrado un componente autoinmune:

e Autoanticuerpos IgG anti-FceRI o anti-IgE — activan mastocitos y baséfilos de forma
constante.

e Se considera una forma de hipersensibilidad tipo IIb (autoinmunidad mediada por anticuerpos).

Ademas, se han detectado niveles elevados de citoquinas Th2 y activacién del complemento, lo cual

perpetua la inflamacion.

Etiologia (causas comunes)

e Alimentos: mariscos, huevo, fresas, frutos secos.

e Medicamentos: AINEs, antibioticos (penicilinas), opiaceos.
e Picaduras de insectos.

e Latex, cosméticos.

e Infecciones virales (en nifios), bacterianas o parasitarias.

e Estimulos fisicos: frio, calor, sol, ejercicio.

e Estrés emocional (desencadenante en urticaria cronica).
Clinica (signos y sintomas)

e Habones pruriginosos de aparicidn subita.

e Piel elevada, rojiza o palida.

e Lesiones que desaparecen en menos de 24 horas sin dejar marca.

e En algunos casos hay angioedema: hinchazén en parpados, labios, lengua, genitales o manos
(mas profundo que la urticaria).

Si hay dificultad respiratoria, puede tratarse de una reaccion anafilactica: es una urgencia médica.
Diagnostico
Clinico:

e Historia clinica detallada (inicio, duracion, alimentos, farmacos, exposicion).

e Evaluar tipo de urticaria (aguda vs cronica, fisica, etc.).
Estudios complementarios (en casos cronicos o de dificil control):

e Hemograma.



e Pruebas de funcion tiroidea (descartar tiroiditis autoinmune).
e IgE sérica total.

e Pruebas cutaneas (alergias).

e ANA (si se sospecha enfermedad autoinmune).

e Pruebas para Helicobacter pylori o parasitos (en algunos casos).

Tratamiento

Farmacologico:

1. Antihistaminicos H1 (primera linea)
o Loratadina, cetirizina, fexofenadina (segunda generacidén, no sedantes).
o Se pueden usar diariamente.
2. Antihistaminicos H1 de primera generacion
o Difenhidramina, clorfenamina (sedantes, se usan en urgencias o nocturnos).
3. Antihistaminicos H2
o Ranitidina, famotidina (como apoyo si H1 no son suficientes).
4. Corticoesteroides orales
o Prednisona (solo en brotes graves o angioedema; evitar uso prolongado).
5. Omalizumab (anticuerpo monoclonal anti-IgE)
o En urticaria crénica refractaria a antihistaminicos.
6. Inmunosupresores (casos extremos)

o Ciclosporina A.
No farmacologico:

e Evitar alimentos, medicamentos o factores desencadenantes.
e Duchas frias (alivian prurito).

Ropa suelta, evitar calor excesivo.

Educacion del paciente sobre la evolucion de la enfermedad.

e Control de estrés.

Complicaciones

e Anafilaxia (si hay compromiso sistémico grave).
e Angioedema laringeo (puede comprometer la via aérea).
e Impacto psicologico en formas crénicas (insomnio, ansiedad).

e Uso excesivo de corticoides o sedantes.

Pronostico

e La urticaria aguda suele resolverse espontaneamente.

e La urticaria cronica puede durar afos, pero el tratamiento adecuado mejora significativamente
la calidad de vida.



e Menos del 5% persisten mas de 5 afios.

) Anafilaxia

Definicion

Segun la World Allergy Organization (WAO) y el NIAID/FAAN, la anafilaxia es:

“Una reaccién alérgica grave de inicio rapido que compromete multiples érganos o sistemas,
con riesgo de muerte si no se trata de forma inmediata.”

Epidemiologia

La incidencia estimada varia entre 50 y 200 casos por cada 100,000 personas al aio.

Mas frecuente en nifios, adolescentes y adultos jovenes.

La mortalidad global es baja (menos del 1%), pero el retraso en el diagndstico y tratamiento
aumenta el riesgo de desenlace fatal.

Hay un aumento sostenido de los casos en los ultimos afios por la exposicién creciente a
alérgenos alimentarios, nuevos farmacos, y terapias biolégicas.

Etiologia: Principales desencadenantes



Categoria

Alimentos

Farmacos

Venenos

Latex

Ejercicio fisico

Idiopatica

Fisiopatologia

Fase de sensibilizacion:

A wWwN =

Fase de reexposicion:

Primera exposicion al alérgeno.

Captacion por células presentadoras de antigeno (APCs).

Activacion de linfocitos T CD4+ (Th2) — produccién de citocinas (IL-4, IL-13).
Activacion de linfocitos B, diferenciacion en células plasmaticas productoras de IgE.
IgE se une a receptores FceRIl en mastocitos y baséfilos — células sensibilizadas.

Agentes mas comunes

Leche, huevo, mani, nueces, mariscos, trigo,
soya

Penicilinas, cefalosporinas, AINES,
anestésicos, quimioterapicos, anticuerpos
monoclonales

Picaduras de abejas, avispas, hormigas

Guantes, sondas, dispositivos médicos

En combinacién con alimentos o farmacos
(anafilaxia inducida por ejercicio)

Hasta el 20% de los casos, sin causa
aparente

1. El alérgeno se une a la IgE unida a mastocitos/baséfilos.
2. Se produce agregacion de receptores FceRIl — activacion intracelular.
3. Degranulacion masiva inmediata de mediadores preformados:
o Histamina: vasodilatacion, broncoconstriccion, aumento de la permeabilidad capilar.

o Triptasa: marcador diagnostico.

o Heparina.

4. Sintesis y liberaciéon de mediadores neosintetizados:
o Leucotrienos (LTC4, LTD4): edema, broncoconstriccion.
o Prostaglandinas (PGD2): vasodilatacion, broncoconstriccion.
o TNF-q, IL-6: respuesta inflamatoria sistémica.



Efectos fisiolégicos globales:

e | Retornovenoso — | Gasto cardiaco = Hipotensién / shock.
e T Permeabilidad capilar - Edema laringeo, urticaria, angioedema.
e Contraccién de musculo liso = Broncoconstriccion, disnea.

Cuadro Clinico

Inicio: rapido, tipicamente en 5-30 minutos.

Presentacion clinica multisistémica:

Sistema Manifestaciones frecuentes

Cutaneo Urticaria, angioedema, prurito,
enrojecimiento (80-90%)

Respiratorio Disnea, estridor, sibilancias, tos, congestion
nasal

Cardiovascular Hipotension, taquicardia, sincope, colapso

Gastrointestinal Nausea, vomito, diarrea, dolor abdominal

Neurolégico Ansiedad, confusion, pérdida de conciencia

Importante: la ausencia de manifestaciones cutdneas no excluye anafilaxia.
6. Diagnéstico Clinico
Criterios diagnosticos (NIAID/FAAN):

Anafilaxia altamente probable si se cumple al menos uno de los siguientes:

1. Inicio agudo (<1 hora) con afectacién de piel/mucosas + compromiso respiratorio o
hipotension.
2. Exposicién a un alérgeno probable + 2 o mas:
Afectacién de piel/mucosas
o Compromiso respiratorio
o Hipotension/sincope
o Sintomas gastrointestinales
3. Hipotensién tras exposicion a alérgeno conocido.

O

7. Diagnostico Complementario



Estudio

Triptasa sérica

IgE especifica

Pruebas cutaneas (prick)

Pruebas de provocacién controlada

8. Diagnéstico Diferencial

Asma agudo severo

Sincope vasovagal

Shock séptico

Edema angioneurdtico hereditario
Reaccion de panico

9. Tratamiento de Urgencia

Prioridad: Adrenalina IM inmediata

Utilidad

Elevada en anafilaxia (pico a 1-2 horas); util
para confirmar

Identificaciéon del alérgeno

Posteriores al evento agudo, con
especialista

Casos especiales, bajo vigilancia



Medida

Adrenalina IM

Posicion

Oxigeno

Liquidos IV

Antihistaminicos H1
Antihistaminicos H2

Corticoides

Broncodilatadores

Intubacion

Detalles

0.01 mg/kg (max. 0.5 mg) en muslo lateral.
Repetir cada 5-15 min si no hay mejoria.

Supino con elevacion de piernas (salvo
disnea). Evitar bipedestacion.

Alta concentraciéon con mascarilla.

Cristaloides (Ringer o SSN) a chorro si hay
hipotension.

Difenhidramina IV o clorfenamina.
Ranitidina o famotidina IV (adicional).

Hidrocortisona o metilprednisolona IV.
Previenen recurrencia tardia.

Salbutamol en nebulizacion  si hay
broncoespasmo.

Si hay estridor, disfonia o edema laringeo
progresivo.

Observacion hospitalaria: minimo 4-6 horas. Casos graves: hasta 24 horas.

10. Anafilaxia Bifasica

Segunda oleada de sintomas tras resolucion inicial.
Puede aparecer hasta 8-72 horas después.

Ocurre en 1-20% de los casos.

No requiere nueva exposicion al alérgeno.

11. Prevencion Secundaria y Seguimiento

e Derivacion al alergélogo.

e Educacion al paciente: evitar alérgenos, leer etiquetas.
e Prescripcion de autoinyector de epinefrina (EpiPen).



e Plan de accién por escrito.
e Ensefiar uso del autoinyector al paciente, familia y escuela.

MIASTENIA
: GRAVIS

Definicion

La miastenia gravis es una enfermedad autoinmune mediada por anticuerpos que interfieren
con la transmisién neuromuscular, produciendo debilidad muscular fluctuante que empeora
con el ejercicio y mejora con el descanso. Afecta a la placa motora, interfiriendo principalmente
con los receptores nicotinicos de acetilcolina (AChR).

Clasificacion

A) Segun extension clinica (MGFA, 2000):

Clase I: Sélo afectacidn ocular (ptosis, diplopia).

Clase II: Afectacion leve generalizada:

o lla: Predominio en extremidades o axial, sin disfagia.
o llb: Con afectacién orofaringea o respiratoria leve.
Clase lll: Moderada generalizada.

Clase IV: Grave, pero sin crisis respiratoria.

Clase V: Crisis miasténica (ventilacion asistida requerida).

B) Segun tipo de anticuerpo:

AChR-positivo (80-85%): clasico y mas frecuente.
MuSK-positivo (~5-8%): asociado a sintomas bulbares severos.
LRP4-positivo (raro): nuevo blanco antigénico descrito.
Seronegativa: sin autoanticuerpos detectables.

C) Segun edad y sexo:

e Forma juvenil: <18 afios.
e Forma del adulto temprano: mujeres 20-40 afios.
e Forma del adulto tardio: hombres >60 afios.



Epidemiologia

e Prevalencia mundial: 100-250 por millon.

e Incidencia: 5-30 casos por millén por afio.

e Sexo: mas frecuente en mujeres jovenes y hombres mayores.

e Timo: el 75% de los pacientes presenta hiperplasia timica, y hasta un 15% timoma.

Factores ambientales, infecciones virales y predisposicion genética (HLA-DR3, HLA-B8) estan
implicados.

Fisiopatologia

La MG es un modelo de enfermedad autoinmune mediada por autoanticuerpos contra
estructuras de la placa neuromuscular, lo cual altera la transmisién del impulso motor:

1. Anticuerpos anti-AChR: bloquean los receptores, inducen su destruccion por complemento
y aceleran su endocitosis.

2. Anticuerpos anti-MuSK: afectan la organizaciéon de la membrana postsinaptica, sin activar
complemento.

3. Anticuerpos anti-LRP4: interfieren con la sefializacion agrina-MuSK-LRP4, esencial para
mantener los receptores AChR.

Esto lleva a una disminucién del potencial de accién en la fibra muscular, lo que genera fatiga y
debilidad progresiva.

Cuadro clinico

La debilidad muscular es fluctuante, tipicamente peor al final del dia o con ejercicio sostenido.
A) Sintomas frecuentes:

Oculares (85%): ptosis, diplopia.

Bulbares: disfagia, disartria, voz nasal.

Musculatura proximal: dificultad para subir escaleras, levantar brazos.
Respiratorios: disnea, hipoventilacion — crisis miasténica.

B) Crisis miasténica:

e Estado de debilidad muscular severa con insuficiencia respiratoria.
e Es una emergencia médica.

Nota: Sensibilidad y reflejos permanecen normales.
Diagnostico
A) Clinico:

e Historia de debilidad que mejora con el reposo.



e Signo de Cogan, signo de Simpson (ptosis sostenida).

B) Estudios de laboratorio:

e Anticuerpos anti-AChR (85%).
e Anticuerpos anti-MuSK (en formas seronegativas).
e Anticuerpos anti-LRP4 (menos frecuentes).

C) Neurofisiologia:

e Estimulacion repetitiva: decremento >10% en la respuesta muscular.
e EMG de fibra Unica: gold standard (detecta jitter anormal).

D) Pruebas de imagen:

e TC o RM de térax: para descartar timoma.

E) Pruebas farmacologicas:

e Prueba del edrofénio (Tensilon): ya en desuso por riesgos.
Tratamiento

A) Sintomatico:

e Piridostigmina (60-90 mg cada 4-6 h): inhibidor reversible de acetilcolinesterasa.

B) Inmunomodulador:

e Corticoesteroides (prednisona): efecto en 2-4 semanas.
e Inmunosupresores:

o Azatioprina.

o Micofenolato mofetilo.
o Ciclosporina.

o Rituximab (anti-CD20) en anti-MuSK+ o refractarios.

C) Manejo de crisis miasténica:

e Hospitalizacién + ventilacion asistida.

e Plasmaféresis o inmunoglobulina IV (IVIG) — efectos en dias.
D) Cirugia:

e Timectomia:

o Indicada en timoma (confirmado por imagen).
o También puede beneficiar formas generalizadas AChR+ en <60 afios, incluso sin timoma

Prevencion y educacion



e Evitar farmacos que pueden empeorar la MG (aminoglucésidos, fluoroquinolonas, beta
bloqueadores).

e Manejo adecuado de infecciones.

e Vacunacion actualizada (con precaucidén en inmunosupresion).

e Educacién del paciente sobre signos de crisis y adherencia terapéutica.

Pronoéstico

e Con el tratamiento actual, la mayoria de los pacientes lleva una vida funcionalmente
normal.

e Las formas oculares pueden evolucionar a generalizadas en un 50-70%.

e La mortalidad ha disminuido significativamente.

Definicion

El SGB es una polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda inmunomediada que afecta las raices
nerviosas y los nervios periféricos. Clinicamente se manifiesta como una paralisis flacida,
simétrica, progresiva y arreflexia, habitualmente de inicio en extremidades inferiores vy
ascendente.

Clasificacion (Subtipos clinico-electrofisiologicos)



Variante Caracteristicas Frecuencia
AIDP (Aguda  Afecta la mielina. Inicio América/Europa
desmielinizante) tipico, debilidad simétrica.
AMAN (Axonal motora Afecta axones motores. Asia/LATAM
aguda) No sensitivo. Asociado a
C. jejuni.
AMSAN (Axonal sensitivo- Compromete axones Poco frecuente
motora) motores y  sensitivos.
Grave.
Miller Fisher Oftalmoplejia + ataxia + <5%
arreflexia. Anti-GQ1b
positivo.
Otras variantes Bickerstaff, motor puro, Raras

CIDP (cronica)

Epidemiologia

Incidencia: 1-2 casos/100,000/afio.

Mas comun en hombres (2:1).

Pico entre los 30 y 60 afos.

60-70% presentan infeccién 1-4 semanas antes.
Agentes desencadenantes:

o Campylobacter jejuni (30-40%)

Citomegalovirus (CMV), Epstein-Barr (EBV), VIH.
Mycoplasma pneumoniae.

SARS-CoV-2 (COVID-19)

Infrecuentemente, posterior a vacunas.

O O O O

Fisiopatologia

El SGB es una enfermedad inmunomediada que involucra mimetismo molecular, donde el
sistema inmunoldgico ataca estructuras propias al confundirlas con componentes de un
patégeno.

5.1 Mecanismo inmunolégico

a) Mimetismo molecular



e Algunos antigenos microbianos (como lipooligosacaridos de C. jejuni) se asemejan a
gangliésidos neuronales (GM1, GD1a, GQ1b).

e Elsistema inmune genera anticuerpos contra estos gangliésidos.

e Estos anticuerpos cruzan la barrera hemato-nerviosa y atacan el sistema nervioso
periférico.

b) Activacion del complemento

e La unidén de anticuerpos en los nervios activa la via clasica del complemento.

e Se forman complejos MAC (C5b-9) que causan dafio directo a la mielina (AIDP) o a los
axones (AMAN/AMSAN).

¢) Infiltracion celular

En AIDP, predominan linfocitos T CD4+, macréfagos y células dendriticas.

Estas células atraviesan la barrera hemato-nerviosa.

Los macréfagos desmielinizan al "comerse" la vaina de mielina.

También secretan citocinas proinflamatorias (TNF-q, IL-1, IFN-y) que amplifican el dafio.

d) Anticuerpos antigangliésidos

e Asociaciones segun subtipo:
o Anti-GM1 — AMAN.
o Anti-GD1a = AMSAN.
o Anti-GQ1b — Miller Fisher.
e Estos autoanticuerpos son utiles como marcadores diagnésticos y en estudios clinicos.

5.2 Desmielinizacién vs Degeneracion axonal

Mecanismo AIDP (Desmielinizante) AMAN/AMSAN (Axonal)
Blanco principal Mielina Axon
Recuperacion Buena Lenta, puede dejar
secuelas

Conduccién nerviosa Blogueo de conduccién, | ! amplitud de potencial
velocidad

Histologia Infiltrado perineural, —Degeneracion walleriana
desmielinizacion segmentaria

5.3 Compromiso auténomo



e El ataque autoinmune puede afectar fibras simpaticas y parasimpaticas:

@)

lleo paralitico.

o O O

Cuadro clinico

Manifestacion

Inicio

Progresion

Reflejos
Dolor
Cranianos
Bulbar
Autondmicas

Respiratorias

Diagnoéstico

Retencién urinaria.

Hipotension o hipertensién subitas.
Bradicardia, taquicardia, arritmias.

Detalle

Parestesias distales, debilidad simétrica
extremidades inferiores.

Ascendente (piernas — brazos — facial
respiratorio).

Arreflexia universal (clave en el diagnostico).
Lumbalgia, mialgias, dolor neuropatico.
Paralisis facial bilateral (50%).

Disfagia, disartria.

Inestabilidad hemodinamica, ileo.

Dificultad respiratoria (20-30% — VM).

a) Criterios clinicos (Asbury y Cornblath)

Debilidad progresiva y simétrica.

Historia de infeccidn previa.
Sin otras causas explicables.

[
e Arreflexia.
[}
[ J

b) LCR (tras 1 semana)

en

e Disociacion albumino-citolégica: proteinas T (>45 mg/dL), células normales (<10/mms).



c) Estudios electrofisiologicos

e EMG y NCV confirman tipo:
o | velocidad de conduccion (AIDP).
o | amplitud del potencial de accion (AMAN/AMSAN).

d) Anticuerpos antiganglidsidos
e GM1,GD1a, GQ1b.
e) Imagen (RMN)

e Engrosamiento radicular y realce post-contraste (sélo si hay duda diagnostica).

Tratamiento

A) Inmunoterapia

1. Inmunoglobulina IV (IVIG)
o Dosis: 0.4 g/kg/dia x 5 dias.
o Efectiva, segura, facil de administrar.
2. Plasmaféresis (intercambio plasmatico)
o 4-6 sesiones.
o Equivalente a IVIG.
o Util cuando no hay acceso a IVIG.

Nota: No se deben combinar IVIG y plasmaféresis. Corticoides NO recomendados.

B) Soporte intensivo

Monitor respiratorio (CVF < 20 ml/kg — intubacion).

Monitoreo autonémico: ECG, PA.

Control del dolor: gabapentina, tramadol, opioides si es necesario.
Prevencion de trombosis venosa: HBPM.

Nutricion, fisioterapia y rehabilitacion temprana.

Pronostico



Parametro Caracteristicas

Mortalidad 3-7% (complicaciones
respiratorias/autonémicas).

Recuperacion 80% en 6-12 meses.
Secuelas 10-15% con discapacidad persistente.
Mal prondstico Edad avanzada, ventilacion mecanica,

axonal, inicio rapido.

Prevencion

e No existe prevencion especifica.
e Medidas generales:
o Higiene alimentaria ({ C. jejuni).
o Diagndstico temprano.
o ldentificacion y manejo de infecciones respiratorias o digestivas.

' Vasculitis por
Inmunocomplejos,

1. Definicion

La vasculitis por inmunocomplejos es un grupo de enfermedades caracterizadas por inflamacién
de los vasos sanguineos debido al depdsito de inmunocomplejos (Ag-Ac) en la pared vascular, lo
que desencadena una respuesta inflamatoria. Generalmente afecta vasos pequefios y se asocia
con lesiones cutaneas, articulares, renales o sistémicas.

2. Clasificacion

Segun el tamafio de los vasos afectados y la presencia de inmunocomplejos, se incluyen:



A) Vasculitis de vasos pequefios con inmunocomplejos:

Puarpura de Henoch-Schénlein (IgA vasculitis).
Vasculitis por crioglobulinas.

Vasculitis urticariforme hipocomplementémica.
Vasculitis inducida por farmacos o infecciones (tipo IlI).

B) También pueden tener inmunocomplejos:

e Lupus eritematoso sistémico (LES).
e Artritis reumatoide (vasculitis secundaria).
e Vasculitis por hepatitis B o C.

3. Epidemiologia

e Mas frecuentes en nifios y adultos jévenes, aunque algunas variantes afectan adultos
mayores.
La purpura de Henoch-Schoénlein es la vasculitis mas comun en la infancia.
Hay una clara relacion con infecciones respiratorias previas (estreptococo, virus).
La vasculitis por crioglobulinemia se asocia en mas del 90% con hepatitis C.

4. Fisiopatologia

La base de esta vasculitis es la reaccion de hipersensibilidad tipo Ill, donde los inmunocomplejos
circulantes (antigeno-anticuerpo) se depositan en las paredes de los vasos, desencadenando
inflamacién.

4.1 Formacion de inmunocomplejos:

e Se forman por respuesta inmune exagerada a infecciones, antigenos endoégenos (LES),
medicamentos, etc.

e Cuando hay exceso de antigenos o déficit en la eliminacién, los inmunocomplejos circulan
persistentemente.

4.2 Deposito en vasos:

e Se depositan en vasos pequefios (vénulas postcapilares, capilares).
e Sitios comunes: piel, glomérulos, intestino, pulmones.

4.3 Activacion del complemento:

e Activan la via clasica = generacién de C3a, C5a (anafilotoxinas).
e (C5a recluta neutréfilos, que liberan enzimas lisosomales y radicales libres — dafio
endotelial = vasculitis.

4.4 Resultado:

e Inflamacion transmural.



e Necrosis fibrinoide de la pared vascular.
e Isquemia, microhemorragias y dafio tisular local.

5. Cuadro clinico

A) General:

e Fiebre.
e Malestar general.
e Artralgias o artritis.

B) Cutaneo:

e Purpura palpable no trombocitopénica (piernas, gluteos).
e Urticaria prolongada (>24 h).
e Nodulos subcutaneos, livedo reticularis, Ulceras.

C) Renal:

e Hematuria, proteinuria, sindrome nefritico o nefrético.
e Glomerulonefritis mesangial (en IgA).

D) Gastrointestinal:

e Dolor abdominal, vomito, sangre en heces.
e Complicaciones: invaginacion intestinal (nifios).

E) Neurolégico:
e Mononeuritis multiple o neuropatia periférica (en crioglobulinemia o LES).
F) Otros:

e Hipocomplementemia (en muchos casos).
e En crioglobulinemia: fendmeno de Raynaud, artritis, hepatomegalia.

6. Diagndstico
A) Laboratorio:

Recuento celular: puede haber leucocitosis.

VSGy PCR elevadas.

Complemento C3 y C4 bajos.

ANA'y anti-DNA: si hay sospecha de LES.
Crioglobulinas: en sospecha de crioglobulinemia.
IgA sérica elevada: en purpura de Henoch-Schoénlein.

B) Orina:



e Hematuria, cilindros, proteinuria.
C) Serologia:

e Anticuerpos anti-virus (HBV, HCV).
e Estudios inmunologicos especificos.

D) Biopsia (confirmatorio):

e Biopsia de piel, riidn o nervio.
e Muestra vasculitis leucocitoclastica con necrosis fibrinoide y depésitos de inmunocomplejos
(IgA, 18G, C3).

7. Tratamiento

A) General:

e Retirar el agente desencadenante si es conocido (farmaco o infeccion).
e Reposo, hidratacion, AINEs leves en formas leves.

B) Corticoesteroides:

e Prednisona: 0.5-1 mg/kg/dia.
e En formas graves o con compromiso renal, digestivo o sistémico.

C) Inmunosupresores:

e Azatioprina, ciclofosfamida o micofenolato: en casos graves o refractarios.
e Indicados especialmente si hay dafio renal.

D) Tratamiento de enfermedades subyacentes:

e Antivirales para hepatitis C (en crioglobulinemia).
e Immunoglobulina IV (IVIG): en algunas formas severas o refractarias.

8. Prondstico

e La mayoria de las vasculitis mediadas por inmunocomplejos en nifios (como IgA) resuelven
espontaneamente.

e Las formas asociadas a enfermedades sistémicas (LES, crioglobulinemia) requieren
seguimiento estrecho.

e El prondstico depende del compromiso renal, pulmonar o neuroldégico.

e Riesgo de recurrencias en algunas formas, especialmente si no se controla la causa
subyacente.

Conclusiéon



Las enfermedades inmunoldgicas representan un campo amplio y complejo de la medicina, en
el que el sistema inmunitario, en lugar de defender al organismo, se convierte en su propio
agresor. A traves del estudio de los distintos tipos de hipersensibilidad —desde las reacciones
alérgicas inmediatas hasta las respuestas inmunes crénicas y mediadas por células— se
entiende como una desregulacion inmunoldgica puede desencadenar cuadros clinicos tan
diversos como la urticaria, la anafilaxia, la miastenia gravis o el sindrome de Guillain-Barré.

Ademas, enfermedades como la vasculitis por inmunocomplejos y la esclerosis multiple
demuestran cémo la autoinmunidad puede producir dafio multisistémico con consecuencias
potencialmente discapacitantes. Estas patologias comparten mecanismos patolégicos
fundamentales, como la activacion inadecuada del complemento, la formacién de
autoanticuerpos o la infiltracién de células inmunitarias que destruyen tejidos especificos, ya
sean musculos, nervios periféricos o el sistema nervioso central.

Comprender su fisiopatologia no solo permite un diagndstico mas temprano y preciso, sino que
también guia el tratamiento, que puede ir desde inmunosupresores hasta terapias biologicas
mas especificas. Asi, el conocimiento profundo de estos procesos resulta clave para brindar
atencién médica integral, personalizada y basada en evidencia, mejorando el prondstico y la
calidad de vida de los pacientes.

En conclusién, el estudio integrado de estas enfermedades inmunomediadas es indispensable
para la formacion médica, ya que no solo revela la complejidad del sistema inmunitario, sino
también la importancia de su equilibrio en la salud humana.
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