




¿Qué es la entesitis y dónde 
buscarla? 
Es la inflamación de la inserción de un 
tendón o ligamento al hueso, se puede 
observar en la inserción del tendón 
aquiliano, en la fascia plantar, uniones 
condrocostales, tuberosidad isquiática y 
espina iliaca anterosuperior.

¿Qué es la dactilitis (dedo en salchicha)?
Es un edema difuso de un dedo, puede ser 
visto en los dedos de las manos y los pies y 
es característico de las artritis reactivas y la 
artritis psoriásica (Figura 39).

Figura 39. Dactilitis (dedo en salchicha) 

Fuente: Fotografía de los autores

¿En quién debe ser considerado el 
diagnóstico de espondiloartritis?
En todo paciente menor de 45 años con 
dolor lumbar de más 3 meses de evolución, 
que empeore con el reposo y mejore con 
el ejercicio, puede tener además artritis 
periférica, entesitis y uveítis.

¿Qué datos de la historia 
clínica ayudan a pensar en una 
espondiloartritis? 
•	  Pacientes menores de 45 con:

•	 Dolor lumbar mayor de 3 meses

•	 Artritis

•	 Entesitis

•	 Uveítis

•	 Dactilitis

•	 Psoriasis

•	 Enfermedad de Crohn o colitis 
ulcerativa

•	 Historia familiar de espondilitis 
anquilosante

•	 HLA B27 positivo

•	 PCR elevada

•	 Sacroiliitis en imágenes por rayos x o 
resonancia magnética (Figura 40)

Figura 40. Sacroiliitis

Fuente: Fotografía de los autores
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8.2.1. Espondilitis Anquilosante

¿Qué signos y síntomas presenta la 
espondilitis anquilosante?
•	 Es un trastorno inflamatorio de origen 

indefinido que afecta el esqueleto axial, 
articulaciones periféricas y estructuras 
extraarticulares, empieza de la segunda 
a la tercera década de la vida afectando 
hombres y mujeres en relación de 3:1.

•	 La presencia de espondilitis anquilosante 
en pacientes con HLAB 27  es alta, en 
pacientes sin HLAB 27 es rara, las otras 
espondiloartopatías guardan relación 
con HLAB 27 pero en menor grado.

•	 El HLAB 27 es un factor de riesgo para 
desarrollar la enfermedad pero solo 1 
a 2 % de las personas que lo presentan 
desarrollan la espondilitis anquilosante. 

•	 Es la espondiloartritis más común con 
una prevalencia 0,2 a 1,2%. 

•	 Tiende a ser alta en poblaciones con 
HLAB 27 positivo.

•	 La prevalencia es de 0,9% en pacientes 
en el norte de Europa.

•	 Los síntomas inician en la juventud y 
produce dolor sordo sobre los glúteos, 
área lumbar y parte posterior de los 
muslos.

•	 El dolor es sordo e insidioso en la 
columna lumbar baja o región glútea, 
hay rigidez matutina que mejora con 
la actividad y empeora con el reposo, 
unos pocos meses después llega a ser 
persistente, la exacerbación nocturna 
obliga al paciente a ponerse de pie y 
caminar.

•	 Otros sitios de dolor incluyen las 
entesitis en uniones condrocostales, 
procesos espinosos vertebrales, crestas 
iliacas, trocánter mayor, tuberosidades 
isquiáticas, tubérculos tibiales y tobillo.

•	 Con el tiempo la inflamación asciende a 
la columna dorsal y el tórax.

•	 La artritis periférica usualmente es 
asimétrica. 

•	 Articulaciones de caderas y hombro se 
afectan en el 25 al 35% de los pacientes.

•	 La artritis de cadera o tórax puede ser la 
presentación inicial.

•	 Hay dolor lumbar en la segunda mitad 
de la noche, con rigidez matutina, que es 
aliviada con el ejercicio y empeora con 
el reposo.

•	 El dolor tiende  a ser persistente en la 
fase inicial y llega a ser intermitente 
con períodos libres de dolor cuando la 
enfermedad progresa.

•	 Dolor de cuello y rigidez de columna 
son manifestaciones tardías.

•	 El dolor sacroilíaco puede ser unilateral, 
bilateral o alternar de lado a lado.

•	 Debido a que el dolor lumbar es muy 
frecuente en la población general el 
diagnóstico se retrasa hasta 8 años.

•	 El 30% de los pacientes presentan artritis  
asimétrica en hombros, rodillas, tobillos 
y cadera, el compromiso de la espina 
cervical es tardío.

•	 Hay dactilitis produciendo dedo en 
salchicha que también se puede observar 
en artritis psoriásica y artritis reactiva.

•	 Al examen físico hay disminución de la 
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movilidad de la columna a la flexión y a 
la extensión al igual que limitación de la 
expansión torácica.

•	 La artritis de cadera y tórax puede ser la 
presentación inicial.

•	 Uveítis anterior está presente en 40% 
de los pacientes, puede anteceder la 
enfermedad y tiende a recurrir en el ojo 
contralateral.

•	 Son manifestaciones extraarticulares: 
insuficiencia aórtica, falla cardíaca 
congestiva, bloqueo AV, aortitis, angina, 
pericarditis, disnea, tos, fibrosis del 
lóbulo pulmonar superior, hemoptisis, 
fibrosis retroperitoneal y síndrome de 
cauda equina.

•	 El 60% de los pacientes tienen afección 
del íleon pero solo 6% desarrollan 
enfermedad inflamatoria intestinal.

•	 El test de Schober es una maniobra útil, 
normalmente la distancia incrementa 4 
cm en el paciente normal.

•	 El paciente adquiere posición de 
esquiador con tendencia de ir hacia 
adelante, con inclinación del cuello, 
contractura de las caderas y flexión de 
las rodillas.

•	 El embarazo no tiene efecto en la 
espondilitis anquilosante.

•	 El cigarrillo tiene un efecto adverso.

•	 La complicación más temida es la 
fractura espinal que puede conducir a 
daño medular.

•	 En las mujeres progresa menos 
frecuentemente a anquilosis espinal 
total.

•	 El curso de la enfermedad es variable 
y oscila entre un paciente con una 

espina completamente fusionada y 
artritis severa bilateral a una persona 
con enfermedad leve y radiografías 
normales. 

¿Qué es el test de Schober?
Se utiliza para evaluar la movilidad de 
la columna en la región lumbosacra, se 
deben marcar 2 puntos de la línea media 
uno  10 cm arriba de la unión lumbosacra 
y otro 5cm debajo de la unión, en total 15 
cm separados, se le pide al paciente que se 
incline hacia adelante si la movilidad es 
normal la distancia aumenta 4 cm 
(Figura 41).

Figura 41. Test de Schober

Fuente: Fotografía de los autores

¿Cómo se mide la expansión 
torácica?
Debe ser medida en espiración e inspiración 
máxima en el 4 espacio intercostal, la 
movilidad normal debe ser mayor de 5 
cm, esta disminuida en pacientes con 
espondilitis anquilosante.
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¿Cómo es la postura de un 
paciente con espondilitis 
anquilosante?

•	 En el paciente normal la distancia del 
occipucio a la pared debe ser cero.

•	 En el paciente con EA hay pérdida de la 
lordosis lumbar, atrofia glútea y cifosis 
torácica, el paciente tiene tendencia de ir 
hacia adelante con inclinación del cuello 
y flexión de las rodillas (Figura 42).

Figura 42. Espondilitis anquilosante

Fuente: Fotografía de los autores

¿Qué exámenes pueden 
solicitarse para confirmar una 
espondiloartritis?
•	 El diagnóstico se establece por la 

combinación de criterios clínicos 
y radiológicos, PCR y VSG son 
generalmente elevados aunque no en 
todos los pacientes.

•	 No hay test de laboratorio específico.

•	 En la radiografia se observa sacroiliitis 

que puede ser detectada mucho tiempo 
antes por resonancia nuclear magnética, 
donde se observa edema de la médula 
ósea ya que los cambios a los rayos x 
tardan en presentarse.

•	 La calcificación de los ligamentos 
es tardía, hay pérdida de la lordosis,  
esclerosis reactiva, cuerpos vertebrales 
en forma de cubo conllevando a la 
formación de espina en caña de bambú.

•	 Los cambios radiográficos aparecen más 
en el hueso ilíaco que en el sacro.

•	 El factor reumatoideo y el péptido 
citrulinado son negativos.

•	 En la radiografía simple hay evidencia 
de sacroiliitis, los cambios generalmente 
son simétricos, hay pérdida de lordosis, 
esclerosis reactiva, cuerpos vertebrales 
con forma de cubo, puentes óseos 
(sindesmofitos) y osteoporosis.

•	 Debe ser diferenciada de otras causas de 
dolor lumbar, los criterios importantes 
son dolor lumbar crónico mayor de 3 
meses en menores de 40 años, inicio 
insidioso, mejoría con ejercicio y 
empeoramiento con el reposo, dolor 
nocturno que mejora al levantarse, 
rigidez mayor de 30 min y dolor lumbar 
en la segunda mitad de la noche.
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¿Qué utilidad tiene la PCR y la 
VSG?
•	 Solo un 40-50% de pacientes con 

espondilitis anquilosante tienen 
elevacion de la PCR o VSG.

•	 ¿Cuál es el diagnóstico diferencial de las 
espondiloartritis?

•	 Dolor de espalda mecánico que es la 
causa más común de dolor lumbar.

•	 Espondilitis infecciosa

•	 Tumores

•	 Espondilodiscitis

•	 Ocronosis

•	 Hiperostosis esquelética difusa 
idiopática

¿Puede estar relacionada con 
urgencias reumatológicas?
•	 Si, por ejemplo el síndrome de cauda 

equina, que se caracteriza por dolor 
lumbosacro, dolor en una o ambas 
piernas, dolor rectal, anestesia en silla de 
montar, pérdida del control de la vejiga 
y esfínter anal. 

•	 Tambien puede estar asociado a lesiones 
malignas o infecciosas.

8.2.2. Artritis Psoriasica

¿Qué tipos de afección articular 
puede producir la psoriasis?
1. Artritis mutilans 
2. Oligoartritis periférica
3. Poliartritis

4. Espondilitis
5. Compromiso de articulaciones interfa-
lángicas distales de manos y pies
6. Compromiso cervical (50%)

¿Qué puntos clave se deben 
conocer sobre la artritis 
psoriásica?
•	 Es obligatorio descartar VIH en 

pacientes con artritis psoriásica o 
reactiva.

•	 Se desarrolla en 5 a 40% de los pacientes 
con psoriasis.

•	 La enfermedad articular puede preceder 
la aparición de los cambios dérmicos.

•	 Las lesiones psoriásicas pueden estar 
ocultas y no ser notadas por el paciente 
o el médico.

•	 La psoriasis debe ser buscada en cuero 
cabelludo, orejas, ombligo, glúteos 
y el paciente debe ser desvestido en 
su totalidad en busca de las lesiones 
(Figura 43). 

•	 La psoriasis de las uñas está presente en 
el 83% de los pacientes, frecuentemente 
es confundida con onicomicosis.

•	 El compromiso extraarticular incluye 
fatiga, iritis, uveítis que puede ser 
bilateral en el 33% de los casos.

•	 Está asociada a HLAB 27 particularmente 
cuando hay compromiso axial 
(sacroilítis y espondilitis).

•	 La dactilitis ocurre en el 30% de los 
casos y ocasiona dedo en salchicha.

•	 Insuficiencia aortica ocurre en el 4% de 
los pacientes.
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Figura 43. Psoriasis

Fuente:  ww.ser.es

¿Qué hallazgos de laboratorio se 
presentan en la psoriasis?
Factor reumatoideo está presente en el 10% 
y los anticuerpos anticitrulina en el 15% de 
los pacientes.

8.2.3. Artritis Reactiva

¿Qué es la artritis  reactiva? 
•	 Es una inflamación  articular que se 

manifiesta 2 a 4 semanas posterior a una 
infección urogenital o entérica, ocurre 
a menudo en pacientes con HLAB 27 
positivo, tiende a revertir en 6 meses 
pero un 25% de los pacientes desarrollan 
artritis persistente.

•	 La aparición de nuevos brotes están 
relacionados con nuevas infecciones.

•	 Excepto por la historia de infección de 
tracto genital o urinario no hay ninguna 
diferencia entre la artritis reactiva y las 
espondiloartopatías seronegativas.

¿Qué puntos clave se deben 
conocer sobre la artritis reactiva?
•	 Descartar VIH es obligatorio.

•	 Sacroiliitis y articulaciones de miembros 
inferiores como rodilla, tobillo, subtalar, 

metatarsofalángicas e interfalángicas 
de los pies son comunmente 
comprometidas.

•	 Ocurre más en hombres y su prevalencia 
es de 30 en 100.000 habitantes.

•	 Existe derrame articular en rodilla, 
sacroiliitis y espondilitis en el 50% de 
los pacientes.

•	 La entesitis aquiliana o dolor en el talón 
ocurre en el 70% de los casos.

•	 Manifestaciones extraarticulares son: 
úlceras orales, eritema nodoso, uveítis, 
conjuntivitis, compromiso cardiaco, 
encefalitis, polineuropatía, afectación 
de pares craneales, en corazón defectos 
de conducción e insuficiencia aórtica, 
infiltrados pulmonares, balanitis, 
rash semejante a queratoderma, uñas 
amarillentas e hiperqueratósicas (Figura 
44).

•	 Hombres y mujeres son afectados por 
igual.

•	 Se debe hacer diagnóstico diferencial 
con blenorragia.

•	 El HLAB27 no debería ser usado como 
test diagnóstico, la VSG y PCR están 
elevados.

Figura 44. Artritis reactiva

Fuente:  ww.ser.es
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¿Qué gérmenes pueden 
desencadenar artritis reactiva?
Mycoplasma e infecciones entéricas como 
Shigella, Yersinia, Salmonella, Clostridium 
difficile, E. coli, Ureaplasma urealyticum, 
Campylobacter y por vía genital Chlamydia 
trachomatis.

¿Qué tan frecuente es la triada 
artritis, uveítis y uretritis?
•	 La triada clásica se presenta en una 

minoría de pacientes reflejando solo un 
pequeño espectro de la artritis reactiva.

•	 Una  minoría de pacientes no tiene 
antecedentes de infección, pero puede 
haber historia de nuevo patrón sexual.

•	 La forma venérea ocurre más en 
hombres.

•	 La uretritis puede ser marcada o 
asintomática, puede ser al inicio o 
acompañar la fase reactiva; prostatitis, 
salpingitis o cervicitis pueden ser el 
desencadenante de la enfermedad.

8.2.4. Enfermedad Inflamatoria 
Intestinal (EII)

Las manifestaciones reumatológicas de la 
EII pueden adoptar una de las siguientes 3 
formas: 
•	 Tipo 1 (10-20%): periférica 

pauciarticular y asimétrica con 
predilección de grandes articulaciones 
de miembros inferiores, especialmente 
la rodilla, es transitoria, deformante y 
puede preceder la enfermedad.

•	 Tipo 2 (2-4%): periférica con artritis 
poliarticular que ocurre independiente 
de la actividad de la enfermedad.

•	 Tipo 3 (20-30%): dolor de espalda 
inflamatorio y sacroiliitis imitando 
espondilitis anquilosante.

¿Qué puntos clave se deben 
conocer acerca de la EII?
•	 Hay oligoartritis asimétrica de grandes 

articulaciones que precede o acompaña 
al 10% de los pacientes.

•	 La artritis se puede presentar en 
enfermedad de Crohn, colitis ulcerativa 
y enteropatía por gluten.

•	 La rodilla es la articulación más afectada.

•	 Manifestaciones extraarticulares 
incluyen uveítis, eritema nodoso, 
pioderma gangrenoso, que son más 
frecuentes en la enfermedad de Crohn 
que en la colitis ulcerativa (Figura 45).

•	 Puede causar dedos en palillo de tambor.

•	 Las manifestaciones articulares 
pueden resolver completamente con la 
colectomía.

Figura 45.  Pioderma gangrenoso y erite-
ma nodoso

Fuente: Fotografía de los autores
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8.2.5. Espondiloartritis juvenil

¿Qué es la espondiloartritis  
juvenil?
Es un trastorno articular asimétrico con 
compromiso de las extremidades inferiores, 
empieza entre los 7 y 16 años, entesitis y 
dactilitis son características prominentes en 
los niños y las manifestaciones sistémicas 
son frecuentes.

8.2.6. Espondiloatrtitis

 Indiferenciada

¿Qué es la espondiloartritis 
indiferenciada? 
Este término se usa para describir cuadros 
clínicos que no encuentran un criterio 
específico para las espondiloartritis 
definidas anteriormente, está ligada a 
HLAB 27.

¿Cuál es el pronóstico de las 
espondiloartritis?
•	 Las espondiloartritis son caracterizadas 

por brotes leves a moderados de 
inflamación activa alternando con 
periodos de poca o nula inflamación.

•	 Una minoría podrá desarrollar 
incapacidad debido a la fusión 
vertebral, a menudo con cifosis 
torácica o enfermedad inflamatoria 
que compromete otras articulaciones 
especialmente caderas y hombro.

•	 La uveítis es un marcador de enfermedad 
severa.

•	 Pobres indicadores de pronóstico 
incluyen compromiso articular 
periférico, edad joven de inicio, 

sedimentación elevada y pobre respuesta 
a los AINES.

8.3. ENFERMEDADES DEL 
TEJIDO CONECTIVO, 
LUPUS INDUCIDO 
POR DROGAS Y 
OTROS TRASTORNOS 
AUTOINMUNES

8.3.1. Lupus Eritematoso 
Sistémico (LES)

¿Qué es él LES y que factores 
etiológicos se postulan?
•	 Es una enfermedad autoinmune 

caracterizada por el desarrollo de 
autoanticuerpos que afectan múltiples 
órganos,  con presentación y curso 
variable de paciente a paciente, en 
su etiología han sido involucrados 
luz ultravioleta, infecciones virales, 
tabaco, drogas, incremento de las cifras 
de estrógenos y modificaciones del 
cromosoma X.

•	 La prevalencia es estimada entre 20 y 
150 casos por 100.000, 3 a 4 veces más 
alto en afroamericanos.

•	 La prevalencia entre gemelos 
homocigotos es del 25%, los parientes 
de primer grado están el alto riesgo de 
desarrollar LES, artritis reumatoide y 
tiroiditis de Hashimoto.

•	 Deficiencias hereditarias del 
complemento de la vía clásica aumentan 
la probabilidad de sufrir lupus o 
enfermedades similares a LES.

•	 El 3% de los pacientes con LES tienen 
anemia perniciosa.
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¿Qué formas de lupus se  conocen?
1. Lupus eritematoso sistémico
2. Lupus discoide
3. Lupus cutáneo subagudo
4. Lupus inducido por drogas

¿Cuáles son los criterios para el diagnóstico de lupus eritematoso 
sistémico?

Existen 2 grupos de criterios para el diagnostico de lupus, ambos se muestrana  continuación 
(Tablas 13-14).
El lupus puede afectar cualquier órgano del cuerpo y con 4 de los siguientes criterios existe 
alta probabilidad de la enfermedad:
Tabla 13. Criterios diagnósticos para Lupus Eritematoso Sistémico (LES), ARC 1997

1. Rash malar Exantema fijo, plano o alto, sobre las eminencias 
malares

2. Rash discoide
Parches eritematosos circulares y elevados, 
hiperqueratósicos, taponamiento folicular, puede 
haber cicatrices atróficas

3. Fotosensibilidad La exposición a luz ultravioleta causa rash

4. Úlceras orales Incluye úlceras orales y nasofaríngeas, observadas 
por el médico

5. Artritis Artritis no erosiva de dos o más articulaciones 
periféricas, dolor, edema o efusión

6. Serositis Pleuritis o pericarditis documentada por 
ecocardiograma o frote

7. Alteraciones renales Proteinuria > 0.5g/dl o > 3 + por tirilla

8. Alteraciones neurológicas Convulsiones y psicosis

9. Alteraciones hematológicas
Anemia hemolítica o leucopenia (< 4000/ul), 
linfopenia (< 1500/ul) o trombocitopenia (< 
100.000/ul) en ausencia de drogas

10. Alteraciones inmunológicas Anti DNA de doble cadena, anti – Sm, y/o 
antifosfolípidos

11. Anticuerpos antinucleares
Títulos anormales de ANAs por 
inmunofluoresencia en ausencia de drogas que 
inducen lupus
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Fuente: Modificado de Rheumatology Subspecialty Consult second edition, School Medicine 
University in St. Louis
 
Con 4 o más de estos criterios existe alta probabilidad de la enfermedad.

Tabla 14. Criterios diagnósticos para Lupus Eritematoso Sistémico (LES), SLICC 2012

Criterios Clinicos Criterios Inmunologicos
1. LES cutáneo agudo/subagudo 1. ANAs

2. LES cutáneo crónico 2. Anti-ADNn
3. Úlceras orales/nasales 3. Anti-Sm
4. Alopecia no cicatrizal 4. Anti-fosfolípidos

5. Artralgias/artritis 5. Hipocomplementemia
6. Serositis

6. Prueba de Coombs directa + (en ausencia de 
anemia hemolítica)

7. Compromiso renal
8. Compromiso neurológico

9. Anemia hemolítica
10. Leucopenia/linfopenia

11. Trombocitopenia

Fuente: Tomado de Michelle Petri et al. Arthritis Rheum 2012; 64(8): 2677-86.
Requiere 4 o más riterios (al menos uno clínico y uno inmunológico) o biopsia que confirme 
nefritis lupica con posible ANA or anti-DNA.

¿Son definitivos estos criterios elaborados en el 2012?
•	 No, los síntomas no específicos asociados al LES y la necesidad de encontrar 4 criterios 

a menudo retardan el diagnostico. Hasta 14-21% de LES incompleto adquiere nuevos 
criterios conformándose el  diagnostico de  LES manifiesto en un periodo de 2 años. 

¿Son siempre necesarios los 4 criterios de les?
•	 No. La confirmacion histopatologica de nefritis lúpica y ANAS positivos son suficientes 

para hacer el diagnsotico de LES.

•	 Algunos pacientes pueden tener menos de 4 criterios, por ejemplo un paciente con 
glomerulonefritis, anti Sm positivo y pleuritis, requiere tratamiento para LES sin esperar 
el cuarto criterio.

•	 Entidades como infección por VIH aguda, endocarditis infecciosa, hepatitis autoinmune 
pueden confundir al médico porque completan los criterios clínicos para LES.
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¿Qué pacientes son más afectados?
El 90% corresponde a mujeres en edad 
reproductiva aunque cualquier persona, 
edad o grupo étnico es susceptible de LES, 
la prevalencia oscila entre 20 y 100 por 
100.000, es raro en posmenopáusicas y 
pacientes ancianos.

¿Qué curso clínico sigue él LES?
•	 Durante años los anticuerpos pueden 

preceder la aparición de la enfermedad, 
al principio puede dañar uno o 
varios órganos, pero con el tiempo se 
generaliza, el curso sigue periodos de 
exacerbación  y remisión aunque no 
remite de manera completa.

•	 La mayor parte del tiempo persisten 
los síntomas sistémicos como fatiga, 
mialgias y artralgias, puede cursar 
también con fiebre, postración, pérdida 
de peso y anemia.

•	 Pérdida  de peso, linfadenopatía y fiebre 
son comunes, la pérdida de peso puede 
preceder el diagnóstico.

•	 Todos los cuadros febriles deben ser 
evaluados para infección

•	 La típica edad para el diagnóstico de 
LES es entre los 15 y 45 años.

¿Cuáles son las manifestaciones 
musculo esqueléticas?
•	 El 90% de los pacientes presentan  

artralgias y artritis no erosiva de manos, 
muñecas, rodillas, las deformidades 
aparecen solo en el 19% de los pacientes. 

•	 La artropatía de Jaccoud descrita en el 
5 a 10% de los casos se caracteriza por 
deformidad no erosiva de las  manos que 
es reducible y es debida a inflamación 
más que a destrucción articular.

•	 El lupus predispone a osteonecrosis, 
que debe ser sospechada cuando 
hay dolor articular sin inflamación, 
tiene como factor de riesgo el uso de 
corticoides y el síndrome de anticuerpos 
antifosfolípidos, embolia grasa y 
vasculitis.

•	 Puede ocurrir en la cabeza del humero, 
fémur, tibia o tobillo.

•	 Miositis inflamatoria ocurre en el 4 a 
10% de los pacientes con aumento de la 
creatinquinasa y en la biopsia es idéntica 
a polimiositis.

•	 Fibromialgia y osteoporosis ocurre en el 
25% de los pacientes.

¿Cuáles son las manifestaciones 
cutáneas del lupus?
•	 Fotosensibilidad 60%

•	 Eritema en mariposa 30%

•	 Lupus discoide 5 a 25%

•	 Lupus eritematoso cutáneo subagudo

•	 Alopecia no cicatrizal

•	 Ulceraciones no dolorosas del paladar 
duro, lengua, mucosa oral y úlceras 
nasales, ocasionalmente se presentan en 
faringe.

•	 Urticaria recurrente

•	 Dermatitis semejante a liquen plano

•	 Paniculitis dolora (lupus profundo)
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¿Qué características semiológicas 
presentan los brotes cutáneos 
asociados a LES?
•	 El eritema malar se asocia con los brotes 

de la enfermedad, se presenta en el 50% 
de los  pacientes con LES, respeta los 
pliegues nasogenianos, es no cicatrizal, 
compromete la frente, el mentón y otras 
áreas fotoexpuestas, pude ser plano o 
elevado, afecta  mejilla, nariz, pabellón 
auricular, conducto auditivo, puede 
haber también compromiso de la “v” 
del cuello, tercio superior de la espalda, 
tórax superior y superficies extensoras 
de las extremidades superiores (Figura 
46).

•	 El diagnóstico diferencial se hace con 
rosácea, dermatomiositis, dermatitis 
de contacto, dermatitis  seborreica, 
erupción solar polimorfa y sarcoide 
cutáneo.

•	 Otros eritemas en el lupus son urticaria 
recurrente, dermatitis semejante a 
liquen plano, bullas y paniculitis (lupus 
profundo) con nódulos dolorosos, en 
ocasiones hay úlceras orales semejantes 
a las aftosas.

Figura 46. Eritema en alas de mariposa

¿Qué características presenta el 
lupus cutáneo subagudo? 
•	 Afecta antebrazos, hombros, cuello y 

parte superior del dorso, es una lesión 
no cicatrizante que produce placas 
similares a psoriasis.

•	 Los pacientes con lupus cutáneo 
subagudo generalmente tienen 
anticuerpos anti Ro y anti La positivos 
pero los anti Sm y ribonucleoproteínas 
son  negativos.

¿Cuáles son las erupciones más 
frecuentes en pacientes con lupus 
eritematoso sistémico?
•	 Lupus eritematoso cutáneo agudo: 

eritematoso, plano o elevado; afecta 
áreas malares, la frente, el mentón y 
otras áreas expuestas al sol. Erupción 
malar respeta el surco nasogeniano, no 
deja cicatrices

•	 Lupus eritematoso cutáneo subagudo: 
anillos anulares eritematosos con 
márgenes costrosas e hipopigmentación 
central; afecta a los antebrazos, hombros, 
cuello y parte superior del dorso. 
Asociado con anticuerpos anti-Ro/SSA 
y anti-La/SSB; la forma papuloescamosa 
es menos común y se asemeja a psoriaris; 
no deja cicatrices

•	 Lupus eritematoso discoide: discreto 
eritema; placas con acentuado infiltrado 
folicular; afecta la cara, el cuello, el cuero 
cabelludo, los canales del oído y parte 
superior del dorso. Cura con cicatrices 
centralmente deprimidas, atrofia, 
hipo e hiperpigmentación y alopecia 
irreversible en el cuero cabelludo

•	 Lupus profundo: paniculitis 
(inflamación de la capa de grasa). Se 
presenta con nódulos dolorosos
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¿Cuáles son las manifestaciones 
renales?
•	 La nefritis es la manifestación más 

grave y constituye la principal causa de 
mortalidad, puede ser asintomática y la 
evaluación de la función renal de rutina 
es obligatoria (Tabla 16).

•	 El sedimento activo es definido por la 
presencia de cilindros de células rojas, 
hematuria y piuria en ausencia de 
infección.

•	 El complemento y los anticuerpos anti 
DNA se relaciona con la actividad de 
la nefritis lúpica, otras manifestaciones 
renales incluyen nefritis intersticial, 
trombosis de la vena renal asociada 
a síndrome de anticuerpos 
antifosfolípidos.

•	 Las  manifestaciones severas como la 
nefritis se presentan generalmente al 
inicio de la enfermedad.

•	 El compromiso renal ocurre en el 50% 
de los pacientes, los hallazgos renales 
pueden ser asintomáticos.

•	 El 35% de los adultos con LES tiene 
evidencia de nefritis lúpica al momento 
del diagnóstico y 50 a 60% la desarrollan 
en 10 años. 

•	 La afección es más frecuente en 
afroamericanos e hispánicos. 

•	 La sobrevivencia de los pacientes con 
LES es de 92% a 10 años y 88% en 
presencia de nefritis lúpica.

Tabla 15. Clasificación de la nefritis lúpica

Clase I Nefritis lúpica meseangial 
mínima

Clase II Nefritis lúpica con prolifera-
ción mesangial

Clase III Nefritis lúpica focal

Clase IV Nefritis lúpica difusa

Clase V Nefritis lúpica membranosa

Clase VI Nefritis lúpica con esclerosis 
avanzada

Fuente: Modificado de Rheumatology 
Subspecialty Consult second edition, 
School Medicine University in St. Louis

¿Cuáles son las manifestaciones 
neurológicas del lupus?
Pueden estar presentes hasta en el 95% de 
los casos y se dividen en:
•	 Centrales: enfermedad cerebrovascular 

(embolismos, hemorragias, 
vasculitis, síndrome de anticuerpos 
antifosfolípidos), convulsiones, mielitis 
transversa, dolor, cefalea, psicosis, 
depresión, meningitis aséptica, 
infecciones del sistema nervioso 
central, síndrome cerebral orgánico, 
enfermedad desmielinizante, trastornos 
electrolíticos, demencia, neuritis 
óptica, meningitis aséptica, desordenes 
del movimiento como corea, estado 
confusional agudo, ansiedad, disfunción 
cognitiva, trastornos de conducta y 
psicosis por corticoides.

•	 Periféricos: mononeuritis múltiple, 
polineuropatía desmielinizante 
inflamatoria aguda semejante a 
Guillain Barré, plexopatías, neuropatía 
autonómica, mononeuropatía simple, 
síntomas miasténicos, neuropatía 
craneal y polineuropatía.
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¿Cuáles son las manifestaciones 
pulmonares del LES?
•	 Pleuritis en el 60% y derrame pleural 

los cuales tienden a ser bilaterales pero 
pequeños, fibrosis pulmonar, síndrome 
de pulmón retráctil (por disfunción 
diafragmática que produce disnea, 
elevación del diafragma, patología 
intrínseca pulmonar con volúmenes 
pulmonares reducidos), hemorragia 
intraalveolar (mortalidad del 50%),  
neumonitis que se manifiesta con 
disnea, infiltrados alveolares, fiebre  e 
hipertensión pulmonar.

•	 El líquido pleural es típicamente 
exudativo con 3.000 a 5.000 células 
blancas, glucosa normal, bajo 
complemento y ANAs positivos.

•	 Los derrames tienden  a ser bilaterales 
pero pequeños.

•	 Hipoxemia aguda reversible y 
tromboembolismo pulmonar.

¿Cuáles son las manifestaciones 
hematológicas del lupus?
•	 Anemia de enfermedad crónica, 

leucopenia menor a 4.000, 
trombocitopenia, linfopenia menor 
a 1500, anemia hemolítica coombs 
positivo y púrpura trombocitopénica 
trombótica. 

•	 Los pacientes pueden ser hipoesplénicos 
y están predispuestos a infección por 
gérmenes encapsulados.

¿Cuáles son las manifestaciones 
cardiacas del lupus?
•	 Hay pericarditis en el 20% de los 

pacientes,  miocarditis en menos del 5% 
(debe ser diferenciada de la inducida 
por hidroxicloroquina), insuficiencia 
valvular mitral o aortica en el 60% de los 
casos que puede estar  asociado a SAAF, 
episodios embólicos, endocarditis de 
Libman Sacks que no es detectada por la 
ecocardiografía.

•	 El riesgo de infarto de miocardio es 50 
veces superior y hay arterioesclerosis 
generalizada.

•	 Los anticuerpos antifosfolípidos 
se asocian con síndrome de 
hipercoagulabilidad, pero no 
necesariamente este tiene que estar 
presente para explicar los fenómenos 
trombóticos.

¿Cuáles son las manifestaciones 
digestivas del lupus?
•	 El dolor abdominal es usualmente 

debido a inflamación peritoneal, pero 
debe considerarse infarto, perforación y 
peritonitis.

•	 Están descritas nausea, vómito, dolor 
abdominal, dismotilidad intestinal, 
diarrea, peritonitis autoinmune, 
vasculitis intestinal, enteropatía 
perdedora de proteínas y pancreatitis. 

•	 El 60% de los pacientes con LES tienen 
anormalidad de las pruebas hepáticas.
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¿Existe incremento del riesgo 
de malignidad en pacientes con 
lupus?
Las adenopatías son frecuentes en LES, 
pero requieren ser estudiadas por biopsia, 
ya que la incidencia de linfoma de Hodking 
y no Hodking, carcinoma de pulmón y 
hepatobiliar es frecuente, además aumenta 
el riesgo de displasia cervical, sobre todo en 
pacientes que toman inmunosupresores.

¿Cuáles son las manifestaciones 
oculares del lupus?
Es frecuente el síndrome de Sjögren, vas-
culitis retiniana y neuritis óptica que puede 
producir ceguera.

¿Qué características tiene el lupus 
eritematoso discoide?
•	 Esta lesión cutánea afecta la cara, 

el cuello, el cuero cabelludo, oído y 
parte superior del dorso, hay atrofia, 
hipo o hiperpigmentación y alopecia 
irreversible (Figura 47).

•	 Solo el 5% de los pacientes con lupus 
discoide padecen lupus eritematoso 
sistémico, aunque el 50% tienen ANAs 
positivos.

•	 El 20% de los pacientes con lupus 
eritematoso sistémico tiene lupus 
discoide.

Figura 47. Lupus discoide

Fuente: Fotografía de los autores

¿Qué es el DAS 28?
•	 Es un índice usado para evaluar la 

actividad de la enfermedad que tiene en 
cuenta el edema y la sensibilidad de las 
28 articulaciones incluidas, reactantes 
de la fase aguda (VSG y PCR) y el estado 
de salud general del paciente.

¿Cómo se comportan los ANAs en 
el lupus? (Tabla 17)
•	 Los ANAs están presentes en el 99% en 

títulos superiores a 1: 160.

•	 Los ANAs son positivos en el 95% de 
los pacientes al inicio de la enfermedad, 
otros desarrollan ANAs en un año 
después del inicio de los síntomas.

•	 Los anticuerpos por si solos no hacen 
diagnóstico de LES, estos sugieren la 
posibilidad pero no son específicos.

•	 Títulos bajos de ANAs de 1:40 ocurren 
en el 30% de la población normal.

•	 Títulos superiores de 1:640 es probable 
que sean significativos para el 
diagnóstico de la enfermedad.
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•	 Los ANAs no se relacionan con 
actividad de la enfermedad y el patrón 
de inmunofluoresencia aporta poca  
información adicional.

•	 Los anticuerpos anti DNA están 
presentes en el 70% de los pacientes con 
LES y solo en el 0,5% de personas sanas 
o con otras patologías.

•	 Los datos clínicos y los ANAs deben 
ser seguidos por anticuerpos más 
específicos.

•	 La disminución del CH 50, C3 y C4 es 
común en pacientes con LES y paralela a 
la actividad lúpica.

•	 Lupus con ANAs negativo es raro en 
adultos y frecuentemente se asocia 
a  positividad de anti Ro (SSA) y Anti 
DNA de doble cadena. 

•	 Los títulos de anticuerpos anti DNA de 
doble cadena son específicos para LES, 
no así los de cadena simple.

•	 Los anti DNA de doble cadena no son 
muy sensibles pero se relacionan con el 
riesgo de nefritis, pueden anunciar el  
brote de la enfermedad, especialmente 
de nefritis o vasculitis, sobre todo 
cuando hay disminución de las cifras de 
C3 o C4.

•	 Los anti Sm tienen sensibilidad del 30 a 
40%, son más  específicos para LES pero 
no se relacionan con la actividad de la 
enfermedad.

•	 Los anticuerpos antifosfolípidos no son 
específicos para LES pero identifican 
el riesgo de trombosis venosa, arterial, 
trombocitopenia o pérdida fetal.

Tabla 16. Anticuerpos en Lupus
Anticuerpo Prevalencia (%) Comentarios

ANA 99 Util como test de screening.

Anti- DNA doble cadena 70 Específico para LES (cuando hay títulos 
altos).

Anti- DNA cadena 
sencilla 80 - 90 No es específico para LES

Anti-Ro/SSA 40
Se asocia a síndrome de Sjögren, lupus 
neonatal y lupus eritematoso cutáneo 

subagudo

Anti-La/SSB 15 Se asocia a síndrome de Sjögren y lupus 
neonatal

Anti-Smith 30 Específico para LES.

Anti-U1-RNP 30-40 Asociado a enfermedad mixta del tejido 
conectivo, cuando es unico

Anti-Histona 70-80 Alta frecuencia en lupus inducido por 
fármacos 

Antifosfolípidos 30-40 Asociado a trombosis y pérdidas 
gestacionales

Fuente:  Modificado de Rheumatology Subspecialty Consult second edition, School 
Medicine University in St. Louis
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¿Qué otros pacientes pueden tener 
ANAs positivos?
Los ANAs positivos también pueden 
ser encontrados en AR, polimiositis, 
escleroderma, enfermedad de Graves, 
síndrome de Sjögren, tiroiditis de 
Hashimoto, cirrosis biliar primaria, 
hepatitis crónica activa, malignidades 
hematológicas, miastenia gravis, esclerosis 
múltiple, parientes de pacientes con LES y 
el 5% a 7% de la población general.

¿Qué utilidad tiene la PCR y  
laVSG en LES?

•	 Aunque la pcr se eleva a menudo en 
LES esta no refleja la actividad de la 
enfermedad, refleja infecciones activas 
serositis, polimorfimos que codifican la 
PCR.

•	 La sedimentación globular elevada para 
predecir los brotes de enfermedad renal 
es contradictoria

¿Cuál es el pronóstico de un 
paciente con lupus?
•	 La sobrevida es del 96% a 5 años, 90% a 

10 años y 78% a 20 años.	

•	 La mortalidad se aumenta en pacientes 
de raza negra, con creatinina elevada, 
hipertensión arterial, síndrome 
nefrótico, anemia, hipoalbuminemia, 
hipocomplementemia, síndrome de 
anticuerpos antifosfolípidos, sexo 
masculino e hispánicos.

•	 La nefritis recurre en el 10% de los 
trasplantados, 25% remiten pero esta 
remisión rara vez es permanente.

¿Qué puntos clave se deben 
conocer acerca del lupus y la salud 
reproductiva?
•	 La fertilidad es normal.

•	 Los anticonceptivos orales están 
contraindicados, los de barrera con 
progesterona son apropiados.

•	 La terapia de reemplazo hormonal 
incrementa levemente la reactivación 
lúpica.

•	 El riesgo de preeclampsia se eleva en 
pacientes con lupus.

•	 Hay alto grado de displasia cervical.

•	 El embarazo incrementa el riesgo de 
exacerbación del lupus, pero si está 
inactivo previo a la concepción es 
probable que continúe así (Tabla 18).

•	 La preeclampsia complica el 13 a 36% de 
los embarazos de pacientes con LES.

•	 El síndrome de anticuerpos 
antifosfolípidos se asocia a pérdida fetal.

•	 Anticuerpos anti Ro (SSA) y anti La 
(SSB) están asociados con LES neonatal 
por paso de anticuerpos trasplacentarios.

•	 Debe recordarse que las cifras de 
complemento se elevan entre el 10 a 50% 
normalmente durante el embrazo; cifras 
normales de complemento pueden 
representar actividad lúpica.

•	 Los pacientes con anticuerpos anti DNA 
de doble cadena, hipocomplementemia 
y trombocitopenia tienen mayor índice 
de pérdidas fetales.

•	 Los medicamentos permitidos en el 
embarazo son prednisona, azatioprina e 
hidroxicloroquina.
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•	 La preclamsia es difícil de diferenciar de 
la nefritis lúpica (Tabla 19).

•	 El lupus neonatal afecta el 20% de la 
descendencia de las mujeres con lupus 
y se caracteriza por rash, aumento de las 
pruebas hepáticas y trombocitopenia, 
se  resuelve a los 6 meses posteriores al 
nacimiento.

•	 El bloqueo cardiaco congénito ocurre en 
2% de los niños y requiere marcapaso.

•	 Los niños con LES neonatal presentan 
annticuerpos anti-Ro (SSA) y anti-La 
(SSB) positivos.

•	 Los niños con LES neonatal pueden 
nacer de madres sanas, con síntomas 
muy leves o con enfermedades 
autoinmunes diferentes a LES como 
síndrome de Sjögren. 

Tabla 17. Evaluación de la reactivación del lupus durante el embarazo

Característica Hallazgos que indican 
reactivación lúpica Simuladores de reactivación lúpica

Clínica

Rash activo de lupus
Artritis inflamatoria

Linfadenopatía
Fiebre > 38°C (no relacionada 

con infección o medicamentos)
Pleuritis

Pericarditis

Fatiga
Artralgias

Efusión blanda de rodilla
Mialgias

Eritema malar y palmar
Pérdida de cabello posparto
Síndrome del túnel del carpo

Edema de manos, piernas y cara
Disnea leve en reposo

VSG Elevada 18 – 46mm/h < 20 semanas
30 – 70mm/h ≥ 20 semanas

Anemia Hemoglobina < 10.5 mg/dl
Hb > 11mg/dl durante las primeras 

20 semanas de gestación
Hb > 10.5mg/dl después de las 20 

semanas de gestación.
Trombocitopenia Plaquetas < 95.000 Leve en aproximadamente 8%

Uroanálisis Hematuria o cilindruria Hematuria rara por contaminación 
vaginal

Proteinuria >300 mg/dL <300 mg/dL
Ac anti DNA 
doble cadena Titulos elevados Negativos o estables

Complemento Disminucion ≥ 25% Usualmente incrementada
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Tabla 18. Diferenciación de microangiopatía y lupus en el embarazo

Caracteristícas HELLP HGAE PTT SAAFC

Tiempo de 
instauración

> 34 semanas, 
incluyendo 
posparto

> 27 semanas

Final del 
segundo 
e inicio 

del tercer 
semestre.

Segundo 
o tercer 

trimestre 
o posparto 

10 %
Fiebre Ausente 25 – 32 % 20 – 50 % Común

Dolor abdominal 
y otros síntomas 60 – 80 % 35 – 60 % Común No 

reportado
Ictericia 5 – 10 % 40 – 90 % Raro 60 %

Compromiso de 
SNC 40 – 60 % 30 – 40 % 66 % 73%

Compromiso 
pulmonar Raro Raro Raro No 

reportada
Enzimas 
hepáticas 
elevadas

100 % 100 % Usualmente 
leve

No 
reportada

Bilirrubina 
elevada 50 – 60 % 100 % 100 % No 

reportada

Infarto hepático
Con 

anticuerpos 
antifosfolípidos

50 % 20 – 75 % No 
reportada

Hipertensión 80% 30 – 50% Común Común
Proteinuria 90 – 95 % 73 % Raro 20%

CID 5 – 56 % 15 – 20 % 100%
Concomi-
tante con 
HELLP

Anemia              
hemolítica        

microangiopática
50 – 100% No 

inicialmente - -

Trombocitopenia Usualmente > 
20.000 Común Usualmente < 

20.000 60 %

Hipoglicemia Ausente Ausente Ausente Ausente

Abreviaturas: HGAE, hígado graso agudo en el embarazo; PTT, púrpura trombocitopénica 
trombótica; SAAF, síndrome de anticuerpos antifosfolípidos catastrófico.
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•	 El 22% de las personas tratadas con 
isoniazida por 6 meses desarrollan 
anticuerpos antinucleares, afecta por 
igual  hombres y mujeres. Se presenta 
con artralgia o artritis, fiebre y pleuritis 
ocurre en la mitad de los casos y 
pericarditis en el 30%.

•	 El taponamiento cardiaco se ha descrito 
asociado a hidralazina, procainamida, 
sulfasalazina e isoniazida.

¿Qué medicamentos inducen 
lupus?

 

•	 Propafenona

•	 Procainamida

•	 Hidralazina

•	 Metildopa

•	 Minociclina

•	 IECA

•	 Beta-bloqueadores

•	 Propiltiuracilo

•	 Litio

•	 Carbamazepina

•	 Fenitoína

•	 Isoniazida

•	 Macrodantina

•	 Sulfadiazina

•	 Lovastatina

•	 Simvastatina

•	 Interferón

•	 Inhibidor del factor de necrosis tumoral 

¿Puede el LES producir otras 
emergencias reumatológicas?
•	 Si, el infarto intestinal es una de 
ellas. Se caracteriza por dolor abdominal  
y surge también como complicación de 
poliarteritis nodosa y Churg Strauss. 

8.3.2. Lupus Inducido por Drogas

¿Qué es el lupus inducido por 
drogas?
•	 Es un trastorno precipitado por 

medicamentos y agentes biológicos 
(anti-TNF), predomina en hombres, 
cursa con ANAS positivos, fiebre, 
malestar, artritis, artralgias, mialgias, 
serositis, rash, pleuropericarditis y 
raramente compromete riñón o cerebro.

•	 Se asocia a anticuerpos anti histona 
y se resuelve en 6 semanas luego 
de interrumpir el medicamento 
precipitante.

•	 Los anti DNA de doble cadena, 
anticuerpos anti Sm son raros en lupus 
inducido por drogas, las cifras de 
complemento son normales.

•	 Cuando el factor inductor del LES es 
el anti TNF induce anticuerpos anti 
DNA de doble cadena positivos y el 
compromiso de los riñones y del SNC 
puede suceder.

•	 Se estima que hay 15 a 20 mil casos 
anuales de lupus inducido por drogas 
cada año, representado del 5 a 10% de 
los casos de LES.
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¿Qué medicinas herbales pueden 
producir manifestaciones 
articulares?
Alfalfa, yohimbina causan lupus, kava kava 
induce dermatomiositis y suplementos 
como diet fuel y gluta mass se han asociado 
a rabdomiólisis.

¿Qué manifestaciones 
osteomusculares han sido 
asociadas al uso de las estatinas?
La enfermedad se manifiesta entre 4 se-
manas a 4 años del inicio de la estatina, 
se reporta fiebre, poliartralgia, poliartritis, 
rigidez matutina, rash malar, fenómeno de 
raynaud, pleuritis , pericarditis, leucopenia, 
linfopenia y anticuerpos anti DNA de do-
ble cadena.

¿Qué otros medicamentos inducen cuadros reumatológicos?
Tabla 19. Medicamentos que inducen síndromes reumatológicos

Medicamento Síndrome

Anti-reumático y/o agentes 
inmunosupresores

Sulfasalazina Lupus
Inhibidores del factor de 

necrosis tumoral
Lupus 

Psoriasis

Antibióticos

Quinolonas 
(Ofloxacina > Norfloxacina 

> Ciprofloxacina)

Tendinitis 
Artropatía 

Rotura del manguito rotador 
Hombro congelado 

Lupus
Minociclina Lupus
Isoniazida Artritis reumatoide

Interferón

Sarcoidosis
Artritis psoriásica
Artritis reactiva

Polimiositis

Medicamentos oncológicos
Bacilo de Calmette – Guerin

Oligoartritis de miembros 
inferiores 
Dactilitis 

Inflamación ocular y axial

Inhibidores de la aromatasa Osteoartrosis 
Osteoporosis

Otros

Propiltiuracilo
Vasculitis leucocitoclástica 

Hemorragia pulmonar 
ANCAs+

Metimazol

Vasculitis 
leucocitoclásticaHemorragia 

pulmonar 
ANCAs +

Inhibidores de la aromatasa Churg Strauss
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8.3.3. 	 Sindrome de Antiºcuerpos 
Antifosfolipidos (SAAF)

¿Qué es el síndrome de 
anticuerpos antifosfolípidos 
(SAAF)?
Es una trombofilia adquirida mediada por 
auto anticuerpos caracterizada por trom-
bosis arterial o venosa, puede ser primario 
o secundario, recurrente, asociado o no a 
morbilidad en el embarazo en presencia 
de auto anticuerpos contra las proteínas 
fijadoras de fosfolípidos.

¿Cuáles son los anticuerpos 
asociados al SAAF?
•	 Son beta 2 glicoproteína I, anticoagulante 

lúpico y anticuerpos anticardiolipina 
con IgG, IgA o IgM.

•	 El síndrome de anticuerpos 
antifosfolípidos puede ocurrir 
solo (primario) o asociado con 
otras enfermedades autoinmunes 
(secundario).

•	 La  medición de anticuerpos 
anticardiolipina por IgA no adiciona 
poder diagnostico a los anticuerpos.

¿Cuál es la epidemiologia de 
SAAF?
•	 Ocurre en 1 a 6% de la población general 

y del 10 a 40% de los pacientes con LES.

•	 Un tercio de los pacientes con LES 
presentan SAAF.

•	 Sjögren, dermatomiositis, artritis 
reumatoide, enfermedad mixta del 
tejido se asocian entre el 6% y 15%.

•	 Los anticuerpos antifosfolípidos séricos 
ocurren en el 1% a 5% de la población  
sana, se incrementan con la edad pero es 
dudoso si causan eventos trombóticos.

•	 Un tercio de los casos de SAAF 
experimentan eventos trombóticos 
durante el embarazo.

•	 Los anticuerpos antifosfolípidos se 
presenta también en pacientes con 
VIH, sífilis, leishmaniasis, leptospirosis, 
drogas que inducen LES y pacientes 
sanos.

•	 El 21% de mujeres que tienen pérdidas 
fetales recurrentes tienen SAAF.

•	 El 40%  de los pacientes con LES 
tienen SAAF pero solo el 40% llegan a 
desarrollar eventos trombóticos.

•	 El 24% de paciente con 
tromboembolismo venoso tienen SAAF.

•	 1 de cada 5 personas que presentan ACV 
antes de los 50 años tienen SAAF.

•	 La insuficiencia mitral es la 
manifestación cardiaca más común 
aunque también puede afectar la válvula 
aórtica.

•	 El 20% de pacientes con SAAF tienen 
trombocitopenia entre 50.000 y 140.000.

•	 La trombosis puede ocurrir aún en la 
presencia de trombocitopenia.

•	 El sitio más común de trombosis arterial 
es a nivel cerebral.

•	 Afecta el 20% de los pacientes jóvenes 
con tromboembolismo venoso y 
accidente cerebrovascular.
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•	 El 80% de los pacientes con 
anticoagulante lúpico tienen 
anticuerpos anticardiolipina positivos 
y 20% de pacientes con anticuerpos 
anticardiolipina tienen anticoagulante 
lúpico. 

•	 Hipertensión con proteinuria e 
insuficiencia renal es la manifestación 
típica del SAAF a nivel renal, ha sido 
descrita también estenosis de la arteria 
renal.

•	 El anticoagulante lúpico puede ser 
medido inicialmente en el laboratorio 
a través de TPT activado, tiempo de 
coagulación de kaolín plasmático y 
tiempo de veneno de víbora Russel.

•	 El 80% de las mujeres con SAAF han 
tenido al menos un aborto.

•	 Los anticuerpos antifosfolípidos son 
detectados en 11 a 29% de las mujeres 
con preeclampsia.

•	 Disfunción cognitiva leve ha sido 
reportado en más del 40% de los 
pacientes con SAAF asociado a lesiones 
en la materia blanca simulando 
esclerosis múltiple.

No solo el SAAF explica las pérdidas feta-
les, existen otras causas como:
¿Que defectos de la hemostasia 
pueden encontrarse en pacientes 
con pérdidas fetales recurrentes?
•	 Defectos trombóticos

•	 Síndrome de anticuerpos 
antifosfolípidos  (60%)

•	 Síndrome de la plaqueta pegajosa  (20%)

•	 Mutación de MTHFR  (12%)

•	 Polimorfismo Pai – 1  (3.7%)

•	 Deficiencia de proteína S  (3.7%)

•	 Deficiencia de proteína C  (2%)

•	 Factor V de Leiden  (3.7%)

•	 Deficiencia de Antitrombina  (1%)

•	 Deficiencia del cofactor II de heparina 
(1%)

•	 Deficiencia de activador tisular de 
plasminógeno  (1%)

•	 Defectos hemorrágicos

•	 Disfunción plaquetaria  

•	 Deficiencia de factor XIII

•	 Enfermedad de Von Willebrand

•	 Osler – Weber – Rendu

Anticuerpos antifosfolípidos 
importantes en aborto espontáneo 
recurrente
•	 Anticuerpos anticardiolipina

•	 Beta 2 glicoproteína 1

•	 Anti – fosfatidilserina  (IgG, IgA, IgM)

•	 Anti – fosfatidilinositol  (IgG, IgA, IgM)

•	 Anti – fosfatidilcolina  (IgG, IgA, IgM)

•	 Anti – ácido fosfatidico  (IgG, IgA, IgM)        

•	 Anti – fosfatidiletanolamina  (IgG, IgA, 
IgM)

•	 Anti – fosfatidilglicerol  (IgG, IgA, IgM)

•	 Anti – anexina – v  (IgG, IgA, IgM)

•	 Anticoagulante lúpico 

•	 Fosfolípido hexagonal
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¿Cuáles son las manifestaciones 
clínicas del SAAF?
Son el efecto de la trombosis arterial o 
venosa, que se manifiesta con mortalidad 
en el embarazo, trombosis superficial o 
profunda, hipertensión endocraneana, 
trombosis retiniana, embolia pulmonar, 
hipertensión pulmonar, hemorragia 
alveolar, síndrome de Budd Chiari, 
lívedo reticularis, migraña, convulsiones, 
disfunción cognitiva, accidente isquémico 
transitorio, enfermedad cerebrovascular, 
infarto de miocardio, trombosis de 
miembros superiores e inferiores, úlceras 
venosas, gangrena digital, necrosis avascular 
del hueso, amaurosis fugax, obstrucción de 
la arteria renal, enfermedad glomerular, 
infarto de páncreas, bazo y suprarrenales, 
hipertensión arterial, creatinina elevada, 
proteinuria, anemia hemolítica coombs 
positivo, trombocitopenia, mielitis 
transversa e insuficiencia aórtica 
(Tabla 21).

Tabla 20. Manifestaciones clínicas del 
síndrome de anticuerpos antifosfolípidos

Frecuente  (> 20%)
Tromboembolismo venoso
Trombocitopenia
Aborto espontáneo
Accidente isquémico transitorio
Migraña
Lívedo reticularis
Menos común  (10% - 20%)
Enfermedad valvular cardíaca
Preeclampsia, eclampsia
Nacimiento prematuro
Anemia hemolítica
Enfermedad coronaria

Inusual  (< 10% )
Epilepsia
Demencia vascular
Trombosis de la arteria o la vena central 
de la retina
Amaurosis fugax 
Hipertensión pulmonar
Ulceras en miembros inferiores
Gangrena digital
Osteonecrosis
Nefropatía por anticuerpos antifosfolí-
pidos
Isquemia mesentérica
Rara  (< 1%)
Hemorragia adrenal
Mielitis transversa
Síndrome de Budd – Chiari 

¿Cuáles son los criterios clínicos 
para el diagnóstico de SAAF? 
(Tabla 22)
•	 Trombosis arterial y/o venosa de 

pequeños vasos en cualquier órgano.

•	 Morbilidad en el embarazo con una o 
más muertes no explicadas de un feto 
de morfología normal más allá de la 
semana 10 de gestación.

•	 Uno o más nacimientos prematuros 
de neonato morfológicamente normal 
por preeclampsia, eclampsia severa o 
insuficiencia placentaria.

•	 Tres o más abortos no explicados antes 
de la semana 10 de gestación.
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Tabla 21. Clasificación de criterios para 
síndrome antifosfolípidos (SYDNEY 
REVISION)

Un criterio clínico

Trombosis

Arterial o

Venosa o

Vasculopatía

Morbilidad en 
el embarazo

3 o más abortos en el 
primer trimestre o
1 o más pérdidas 
fetales tardías o

Parto pretérmino 
debido a insuficiencia 

placentaria
Un criterio de laboratorio: persistente 

por más de 3 meses

Anticoagulante lúpico o

Títulos moderados a altos de 
anticardiolipina por IgG o IgM o
Títulos moderados a altos de anti – beta 
2 glicoproteína 1 o

Fuente: Modificado de Levine JS, Branch 
DW, Rauch J. The antiphospholipid 
syndrome. N Engl J Med. 2002 Mar 7; 
346(10):752-63.

¿Qué exámenes de laboratorio se 
solicitan?
•	 El diagnóstico inicial requiere evaluación 

de anticuerpos anticardiolipina por elisa 
y anticoagulante lúpico

•	 Un test positivo para anticoagulante 
lúpico debe ser evaluado  más 
profundamente por medio de exámenes 
complementarios como la falla para 
corregir con mezcla de plasma normal y 
exclusión de otras coagulopatías.

•	 Los títulos de anticardiolipina deben 
estar presentes a títulos moderados a 
altos (mayor a 20 de MPL o GPL)

•	 Los criterios para la detección de 
anti beta 2 glicoproteína 1 no están 
estandarizados, es inusual que un SAAF 
sea negativo para anticoagulante lúpico 
y anticardiolipina y sea positivo para 
anti beta 2 glicoproteína 1.

•	 Otros anticuerpos como fosfatidil serina, 
fosfatidil inositol, fosfatidil etanolamina, 
fosfatidilcolina y fosfatidilglicerol no 
son utilizados para el diagnóstico.

•	 Ningún test tiene 100 % de sensibilidad.

•	 Anticoagulante lúpico, anticuerpos 
anticardiolipina reportado como IgG, 
IgA o IgM y anticuerpos anti Beta 2 
glicoproteína 1 en títulos intermedios o 
altos en dos ocasiones separados por 12 
semanas.

•	 Se debe solicitar anticoagulante lúpico 
más una anticardiolipina por elisa para 
IgG, si son equívocos entonces solicitar 
Beta 2 glicoproteína 1 y veneno de la 
víbora Russel.

•	 Anticuerpos anticardiolipina positivos 
para IgM (mayor de 20 MPL) o IgG 
(mayor de 20 GPL).

¿Qué es el anticoagulante lúpico?
•	 Es un fenómeno caracterizado por la 

prolongación del tiempo de coagulación 
que incluye diferentes exámenes de 
laboratorio como el tiempo de veneno 
de víbora Russell, TPT activado y 
tiempo de coagulación de Kaolín de la 
tromboplastina tisular.

•	 El diagnóstico de SAAF debería ser 
evitado si menos de 12 semanas o más 
de 5 meses separan los anticuerpos 
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antifosfolípidos y las manifestaciones 
clínicas.

•	 Los criterios diagnósticos requieren 
la presencia  de anticoagulante lúpico, 
títulos medianos a altos de anticuerpos 
anticardiolipina o títulos altos de beta 
2 glicoproteína 1 en al menos  dos 
ocasiones separados por 12 semanas.

¿Cuál es el diagnóstico diferencial 
del SAAF?
Incluye: Deficiencia de proteína C y S, 
deficiencia de antitrombina, mutación 
del factor V de Leyden, disfibrogenemia, 
hiperhomocisteinemia, enfermedad 
de Behçet, malignidad, púrpura 
trombocitopénica trombótica, síndrome 
nefrótico, diabetes, hemoglobinuria 
paroxística nocturna, embarazo, cigarrillo, 
terapia con estrógenos y reposo prolongado.

¿Qué enfermedades autoinmunes 
pueden estar relacionadas con 
pérdidas fetales repetidas?
•	 Síndrome de anticuerpos 

antifosfolípidos

•	 Tiroiditis autoinmune

•	 Artritis reumatoide

•	 Lupus eritematoso sistémico

•	 Síndrome de Sjögren

•	 Psoriasis

•	 Enfermedad celíaca

•	 Enfermedad de Behçet

•	 Purpura trombocitopénica autoinmune 
(PTA)

•	 Anemia hemolítica autoinmune

•	 Miastenia gravis

•	 Gammopatía IgM

¿Es una emergencia el Síndrome 
de anticuerpos antifosfolípidos 
(SAAF) catastrófico?
•	 Si, lo es. Es un desorden hipercoagulable 

manifestado por trombosis arterial, 
venosa y efectos adversos en el embarazo. 
Está asociado con anticuerpos 
antifosfolípidos.

•	 Es una variante del síndrome 
de anticuerpos antifosfolípidos 
caracterizado por microangiopatía 
y trombosis que resulta en falla 
multiórganica con alta tasa de 
mortalidad.

•	 Su diagnóstico diferencial incluye 
púrpura trombocitopénica trombótica, 
síndrome hemolítico urémico, 
coagulación intravascular diseminada, 
síndrome de HEELP, sepsis y 
trombocitopenia inducida por heparina 
(Tabla 23).

•	 La positividad del anticoagulante lúpico 
es el más fuerte predictor de trombosis 
en el SAAF obstétrico.

•	 El riesgo de un primer evento trombótico 
en personas asintomáticas que son 
positivos para anticoagulante lúpico, 
anticardiolipina y anticuerpos anti-β 2 
-glicoproteína 1 (triple positivos)  es de 
5,3% por año.

•	 Hay trombocitopenia en el 60% de los 
casos.

•	 SAAF catastrófico representa el 1% de 
todos los casos de SAA,F el 60% de los 
casos tiene como factor predisponente 
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la infección, los factores predisponentes 
incluyen:

-	  Desconocido: 40%
- 	 Infecciones (dengue, malaria, 

infecciones de la piel, úlceras en pierna, 
infecciones del tracto  respiratorios 
superior e inferior e infecciones virales): 
22%

-	 Trauma y cirugía (Cirugía pélvica 
histerectomía, colecistectomía, 
exodoncias, cataratas, biopsia renal y 
venopunción): 14%

- Problemas de la anticoagulación 
(suspensión de warfarina antes de 
procedimientos quirúrgicos, sobre 
todo si no están cubiertos por 
anticoagulación parenteral): 7.2%

- 	 Neoplasia (pulmón, estomago, vesícula 
biliar): 6.8%

- 	 Obstétricos: 4.6%

- 	 Brotes del LES. 3%
- 	 Otras: 5,5%

•	 Las manifestaciones trombóticas 
incluyen: abdominales son las más 
frecuentes y afectan riñón, adrenales, 
vasos, intestino, mesenterio y páncreas, 
siguen en frecuencia las pulmonares 
con hemorragia, edema e infiltrados, 
complicaciones de la piel como lívedo 
reticularis, púrpura y necrosis en el 
66%. 

•	 Las manifestaciones cerebrales con 
infartos en el 60%, compromisos 
mitral y aórtico en el 53% e infarto de 
miocardio en el 25%.

•	 Los esquistocitos son muy escasos.

•	 Los anticuerpos con IgG son 
usualmente positivos, los de IgM son 
menos frecuentes.

Tabla 22. Diagnóstico diferencial de la anemia hemolítica microangiopática

SHU SAAF 
catastrófico TTP Hipertensión 

maligna

Trombocitopenia + ++ +++ +

Anemia hemolítica 
microangiopática + + + +

Fiebre + +/- ++ -

Compromiso de 
SNC + ++ +++ +

Compromiso renal +++ + + ++

Hipertensión + +/- +/- +++

Abreviaturas: SHU, síndrome hemolítico urémico; SAAF: síndrome de anticuerpos antifos-
folípidos; TTP: púrpura trombocitopénica trombótica.
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8.3.4. Escleroderma

¿Qué tipos de escleroderma 
existen?
Existen formas localizadas y difusas.
1.	 Hay una forma localizada que solo 

compromete la piel, incluye la morfea, 
escleroderma lineal y escleroderma en 
golpe de sable que compromete cara y 
cuero cabelludo, tiene títulos bajos de 
ANAS, no tiene compromiso de órganos 
y es manejado por dermatólogos.

2. 	 Esclerosis sistémica: es una enfermedad 
multiórgano que produce fibrosis 
progresiva de piel y vísceras, se 
reconocen 3 formas, 

a)	 Esclerosis sistémica cutánea limitada  
previamente conocida como CREST: 
el compromiso de la piel es limitado 
a la cara, las extremidades superiores 
distales al codo y las extremidades 
inferiores distales a la rodilla

b)	 Esclerosis cutánea difusa: con 
compromiso de la piel proximal a los 
codos y rodillas.

c)	 Escleroderma sin escleroderma: existen 
cambios viscerales pero no cambios en 
la piel.

¿Qué es la morfea?
Es una forma de escleroderma que se 
presenta con placas induradas confinadas 
al dorso y la región proximal de las 
extremidades,  Raynaud y el compromiso 
visceral están ausentes (Figura 48).

Figura 48.  Escleroderma morfea 

Fuente:  ww.escleroderma.blogspot.com

¿Cuál es la epidemiología de la 
escleroderma?
•	 Su Incidencia es de 1,9 por 100.000, es 

mayor en mujeres entre los 30 y 50 años.

•	 Predomina en negros, particularmente 
en la forma difusa con compromiso 
intersticial pulmonar e hipertensión 
pulmonar.

¿Qué manifestaciones clínicas 
existen?
•	 El fenómeno de Raynaud  es casi 

universal y es usualmente la primera 
manifestación de la enfermedad y puede 
anteceder otras manifestaciones por 
meses o años, hay prurito en manos, 
sequedad de la piel y disminución de la 
movilidad articular.

•	 El compromiso de órganos ocurre en los 
primeros dos años.
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¿Cuáles son los signos, síntomas, 
datos del examen físico y hallazgos 
de laboratorio?
•	 Hay engrosamiento de la piel, cambios 

isquémicos en la punta de los dedos, 
disminución de la apertura oral, 
telangectasia, cambios en la piel en sal 
y pimienta, estertores, signos de falla 
cardiaca derecha, arritmias, anemia 
hemolítica microangiopática, calcinosis 
cutánea, disfagia, saciedad temprana, 
pérdida de peso, pseudobstrucción 
intestinal, disnea, tos no productiva, 
pleuresía, pericarditis, costocondritis, 
espasmo coronarios y artralgia. 

•	 A la capilaroscopia aparecen 
anormalidades de los capilares.

¿Cuáles son las manifestaciones 
pulmonares?
•	 El compromiso pulmonar es descrito en 

la mitad de los pacientes con esclerosis 
sistémica y es la principal causa de 
muerte.

•	 •	 Existen dos tipos de compromiso, 
el intersticial y la hipertensión pulmonar, 
muchos pacientes desarrollan algún 
grado de ambas.

•	 •	 Los síntomas incluyen disnea de 
esfuerzo, fatiga que progresa lentamente, 
puede haber estertores en velcro y tos 
seca.

•	 •	 Enfermedad intersticial pulmonar 
se desarrolla en el 90% de los pacientes 
con esclerosis sistémica, hay niveles 
elevados de títulos de anticuerpos 
anti Scl-70,  factores de riesgo 
incluyen la presencia anticuerpos anti 

topoisomerasa I, la mayor progresión de 
la enfermedad ocurre en los primeros 
3 años de detectarla, la radiografía de 
tórax es prácticamente insensible para la 
evaluación de la forma temprana y en la 
TACAR se aprecian opacidades lineales 
reticulares, puede haber adenopatías, 
nódulos, pulmón en panal de abeja o 
vidrio esmerilado.

•	 La hipertensión pulmonar ocurre en 
pacientes con esclerosis sistémica con 
o sin enfermedad intersticial pulmonar, 
se manifiesta con disnea, síncope, 
reforzamiento del segundo ruido, 
impulso ventricular derecho, presión 
venosa yugular aumentada y edema, 
signos de falla cardiaca derecha; factores 
de riesgo incluyen anticuerpos anti 
centrómero, enfermedad de Raynaud, 
presencia de  U1 RNP  y U3 RNP 
(ribonucleoproteína).

¿Cuál es el compromiso 
gastrointestinal?
Ocurre hasta en el 90% de los pacientes, 
tanto en las formas limitadas como 
difusas de la enfermedad, hay xerostomía, 
disminución de la apertura oral, 
enfermedad periodontal, resorción de los 
cóndilos, acortamiento del frenillo, reflujo 
gastroesofágico, disfagia, disminución 
del vaciamiento gástrico, esofagitis y 
colonización por chlamydia, herpes, 
citomegalovirus, esófago de Barret, riesgo 
aumentado de cáncer, tos, ronquera, 
neumonitis, sangrado gastrointestinal, 
alteraciones de la motilidad, malabsorción, 
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síntomas de pseudobstrucción, 
estreñimiento, incontinencia fecal, 
sangrado, telangectasias, prolapso 
rectal, divertículos de base ancha, 
neumatosis intestinal que puede resultar 
en neumoperitoneo, el hígado se afecta 
raramente pero puede coincidir con cirrosis 
biliar primaria.

¿Cuál es el compromiso renal?
•	 Ocurre en el 10 a 15% de los pacientes, 

más frecuente en la forma difusa, es la 
complicación más temida, casi siempre 
en los primeros 4 años del inicio de la 
enfermedad.

•	 Antes de la aparición de los IECA la 
sobrevivencia era menos del 10%.

•	 Los pacientes con forma localizada 
raramente desarrollan crisis de 
escleroderma.

•	 El uso de corticoides está contraindicado 
ya que pueden ser precipitantes de las 
crisis renales; clínicamente se presentan 
con hipertensión arterial acelerada e 
insuficiencia renal progresiva, 10% de 
los pacientes tienen presión arterial 
normal.

•	 El parcial de orina muestra proteinuria, 
cilindros granulares y hematuria 
microscópica.

•	 En el hemograma hay trombocitopenia, 
anemia hemolítica microangiopática 
y debe ser diferenciada de la púrpura 
trombocitopénica trombótica.

•	 El inicio temprano de los IECA modifica 
favorablemente el pronóstico.

•	 Los corticoides son factor de riesgo 
para desencadenar la crisis mientras 
los IECA son protectores y los ARA no 
parecen ser tan efectivos.

¿Cuáles son las manifestaciones 
cardíacas de la escleroderma?
•	 Es a menudo silenciosa, generalmente 

ocurre en la forma difusa y se 
desarrolla en los tres primeros años del 
engrosamiento de la piel. 

•	 Puede haber derrame pericárdico, 
taquicardias atriales y ventriculares, 
anormalidades de la conducción, 
insuficiencia valvular, hipertrofia de 
cavidades y falla cardiaca, el corazón 
es también susceptible a los cambios 
inducidos por la hipertensión pulmonar.

¿Cuáles son las manifestaciones 
musculo esqueléticas?
Artralgias, mialgias, artritis inflamatoria 
no erosiva de grandes y pequeñas 
articulaciones, disminución de la motilidad 
articular, resorción de las falanges distales 
y de los cóndilos, osteólisis de costillas y 
clavículas, síndrome del túnel del carpo y 
miositis inflamatorias con aumento de la 
creatinfosfoquinasa.

Otras manifestaciones presentes 
en la escleroderma
•	 Ojos y boca seca, hipotiroidismo por 

fibrosis de la glándula, neuropatía del 
trigémino, disfunción eréctil, aumento 
del cáncer de lengua, pulmón, mama y 
pérdidas fetales. 

•	 El embarazo puede empeorar el 
compromiso cardiopulmonar e inducir 
crisis renales.

117

Héctor Jairo Umaña, Cristian David Astudillo Burgos



¿Cuál es el diagnóstico diferencial 
de la esclerosis sistémica desde el 
punto de vista dermatológico?
Incluye:
1. Esclerosis sistémica nefrogénica en 
pacientes dializados, afecta más los 
miembros inferiores que  los superiores y 
respeta las manos.

2. Síndromes asociados a paraproteinemia
- Escleredema: asociado a diabetes mellitus
- Escleromixedema asociado a trastornos 
tiroideos.
- Polineuropatía, organomegalia, 
endocrinopatía, gamapatía monoclonal, 
cambios dérmicos (POEMS)
- Fasciitis eosinofílica
- Reacción de injerto contra huésped
- Exposición a cloruro de vinilo
- Injuria vibratoria (percusionistas)
- Distrofia simpática refleja
- Amiloidosis
- Porfiria
- Carcinoide

¿Cuál es el diagnóstico diferencial 
de la esclerosis sistémica desde 
el punto de vista de órganos 
internos?
•	 Otras causas de hipertensión pulmonar 
•	 Enfermedad intersticial pulmonar
•	 Cirrosis biliar primaria
•	 Hipomotilidad intestinal
•	 Colitis colagenosa
•	 Insuficiencia renal
•	 Crisis hipertensiva
•	

¿Qué hallazgos de laboratorio se 
encuentran?
•	 Los ANAs están presentes en el 95% 

de los pacientes con escleroderma, 
hay anemia normo o microcítica, 
deficiencia de hierro, macrocitosis 
por sobrecrecimiento bacteriano, los 
glóbulos rojos fragmentados pueden ser 
los marcadores de las crisis, la VSG es 
normal (Tabla 24).

•	 Los anticuerpos anti topoisomerasa 
I (Scl70)  son detectados en el 30% de 
la forma difusa y 13% de la limitada y 
anticuerpos anticentrómero en 38% 
de la limitada pero solo en el 2% de la 
difusa.

•	 Los anticuerpos anticentrómero son 
específicos para esclerosis sistémica.

•	 Los pacientes con anticuerpos anti 
topoisomerasa positivos tienen menor 
sobrevida respecto a los que los tienen 
negativos.
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Tabla 23. Anticuerpos asociados a Escleroderma

Anticuerpo Prevalencia 
(%) Asociaciones clínicas

Anti-centrómero (proteínas 
del cinetocoro) 16-39 Esclerosis sistémica cutánea limitada, 

hipertensión arterial pulmonar

Anti topoisomerasa I (Scl-
70) 9-39

Esclerosis sistémica cutánea diseminada, 
enfermedad pulmonar intersticial. Mejor 

sobrevida

Anti-U3 RNP (anti-
fibrilarina) 5-18

Esclerosis sistémica cutánea diseminada, 
hipertensión arterial pulmonar, miositis, 

raza afroamericana.
Anti-Pm-Scl 5-9 Miositis, compromiso cutáneo limitado

Anti-RNA polimerasa III 2-25 Compromiso cutáneo difuso, crisis renal por 
escleroderma, estasia gastrica.

Fuente: Modificado de BMJ 2015; 351: h5079

¿Que utilidad tiene la PCR en 
escleroderma?

•	 Está asociada con la forma cutanea 
dificusa, mayor compromiso de piel 
y compromiso pulmonar. Niveles 
elevados se asocian con baja sobrevida.

¿Qué es el síndrome de 
trasposición?   
•	 Comprende un síndrome sicca con 

poliartritis, vasculitis cutánea y cirrosis 
biliar primaria, es visto en la forma 
limitada de la esclerosis sistémica.

•	 Existe también un síndrome de 
transposición con características de 
escleroderma con polimiositis, Sjögren 
y enfermedad hepática autoinmune. 

¿Existe crisis de escleroderma?
•	 Si, esta entidad que amenaza la vida se 

presenta en 10% de los pacientes con 
escleroderma difusa, se caracteriza 
por azohemia progresiva, hipertensión 

maligna, anemia hemolítica y 
trombocitopenia, 10% de los pacientes 
pueden ser normotensos.

•	 Factores de riesgo incluyen uso de 
corticoides, ciclosporina, cocaína, 
ambientes fríos, derrames pleurales, 
falla cardiaca congestiva y anticuerpos 
anti RNA polimerasa III.

•	 Los inhibidores de la ECA que actúan 
como protectores contra las crisis renales 
deben ser usados aun en presencia de 
enfermedad renal.

8.3.5. Miositis Inflamatoria 
Idiopática

¿Cuáles son las miopatías 
inflamatorias?
•	 Se incluyen dermatomiositis, 

polimiositis y miositis por cuerpos 
de inclusión, son caracterizadas por 
inflamación que causa debilidad 
muscular.

119

Héctor Jairo Umaña, Cristian David Astudillo Burgos



•	 Un cuarto subtipo es la miopatía 
necrosante, esta puede estar asociada al 
uso de estatinas.

•	 Las miopatías se presentan desde los 5 
años de edad hasta después de los 50 
años.

¿Qué otras miositis existen?
•	 Dermatomiositis asociada a malignidad
•	 Miositis eosinofílica
•	 Miositis granulomatosa
•	 Miositis en síndromes de trasposición

¿Cuáles son las manifestaciones 
clínicas de las miopatías 
inflamatorias?
•	 Dermatomiositis y polimiositis cursan 

con debilidad muscular proximal 
simétrica, sin o con escaso dolor, inicio 
agudo o subagudo (días a meses), 
enfermedad persistente, en ocasiones 
episódica, hay debilidad de los 
flexores del cuello y en las fases tardías 
debilidad respiratoria que puede llevar a 
insuficiencia respiratoria.

•	 El paciente tiene debilidad para subir 
escaleras, pararse desde cuclillas o desde 
una posición sentada, la ronquera y la 
regurgitación nasal son manifestaciones 
de debilidad de los músculos faríngeos y 
puede haber disnea.

•	 Los músculos de los miembros 
inferiores, cadera, cuádriceps y 
gastrocnemios son más afectados que 
los de las extremidades superiores.

•	 La incidencia es de 5 a 10 por millón y 
prevalencia de 50 a 110 por 100.000.

•	 Las mujeres son más afectadas que los 
hombres, raza negra e hispánica tienen 
enfermedad más severa.

¿Cuáles son las manifestaciones 
cutáneas de la dermatomiositis?
Desde el inicio de la enfermedad aparece el 
rash fotosensible en cara, tórax y manos, hay 
eritema en heliotropo y pápulas de gottron, 
signo del Chal, las manos de mecánico 
pueden ocurrir en dermatomiositis y 
polimiositis con eritema rugoso, fisuras 
en las palmas y parte lateral de los dedos 
(síndrome antisintetasa). 

¿Cuáles son las manifestaciones 
extra musculares?
•	 Las manifestaciones extra musculares en 

la miositis por cuerpos de inclusión son 
raras excepto la disfagia, hipomotilidad 
intestinal y vasculitis intestinal en 
dermatomiositis juvenil.

•	 Fiebre, fatiga, pérdida de peso, 
Raynaud, artralgia, artritis, neumonía 
intersticial, bronquiolitis obliterante, 
hipoventilación, neumonía por 
aspiración, hipertensión pulmonar, 
enfermedad intersticial presente en 
el 65% de los pacientes por TACAR, 
asociada a anticuerpos antisintetasa.

•	 Las manifestaciones cardíacas incluyen 
arritmias pero la miocardiopatía es rara.

¿Qué factores han sido 
relacionados con las miopatías 
inflamatorias?
•	 Pueden ocurrir como manifestación de 

otras enfermedades del tejido conectivo 
como LES, esclerosis sistémica, pero 
también pueden ocurrir como síndrome 
paraneoplásico unido a malignidad en 
mayores de 20 años.
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¿Qué relación tiene la 
dermatomiositis y el cáncer?
•	 Se encuentra cáncer en el 30% de los 

pacientes con dermatomiositis y 15% 
de polimiositis, 60% de los tumores 
se presentan después del diagnóstico 
de la miopatía, los más comunes son 
adenocarcinoma de ovario, mama y  
linfoma.

•	 Colonoscopia debería realizarse en 
pacientes mayores de 50 años o aquellos 
con síntomas gastrointestinales.

¿Qué es el síndrome antisintetasa?
•	 Es caracterizado por miopatía 

inflamatoria, fiebre, artritis, enfermedad 
intersticial pulmonar, fenómeno de 
Raynaud, manos rugosas y fisuradas con 
aspecto de mano de mecánico.

¿Cómo se comporta la miositis de 
inclusión?
•	 Es insidiosa, al contrario de la 

dermatomiositis y polimiositis cuya 
debilidad es proximal en esta la debilidad 
puede ser proximal y distal, hay 
compromiso de cuádriceps, muñecas, 
flexores de los dedos, músculos de la 
deglución, típicamente es simétrica 
pero en el 15% de los casos puede ser 
asimétrica y predomina en mayores de 
50 años.

¿Qué es la dermatomiositis 
amiopática?
•	 La dermatomiositis amiopática se 

presenta cuando hay lesiones típicas en 
la piel pero no hay síntomas musculares, 
la miositis puede aparecer solo en la 
biopsia.

•	 Existe trasposición del síndrome 
polimiositis-escleroderma.

¿Cómo se hace el diagnóstico?
•	 Los anticuerpos específicos para 

miositis ocurren en 25 a 40% de los 
pacientes, pueden ser divididos en tres 
grupos (Tabla 25):

•	 - Anti t-RNA sintetasa (ANTI – JO -1, 
Anti PL-7, Anti PL. 12 y anti- OJ)

•	 - Partículas de reconocimiento anti 
señal Anti SRP.

•	 Anti Mi – 2
•	 Está basado en la debilidad muscular, la 

elevación de la creatinquinasa mayor a 
1000, elevación de ALT y AST, hallazgos 
electromiográficos y en la biopsia 
muscular.

•	 El 20 a 30% de los pacientes con 
dermatomiositis pueden tener 
creatinquinasa normal y sus niveles 
no se relacionan con la severidad de la 
enfermedad.

•	 Los anticuerpos están presentes en el 90% 
de los pacientes con dermatomiositis 
y polimiositis, pero son raros en la 
miositis por cuerpos de inclusión.

•	 Los ANAs son positivos en el 80% de los 
casos pero no son específicos.

•	 Anti-Jo-01, anti PL 7, PL 12  son 
encontrados en el 20% de los pacientes.

•	 Los anti Mi-2  se presentan en el 27%  
de los pacientes con dermatomiositis 
juvenil, los anticuerpos  anti pm – SCl y 
anti gku no son específicos y predominan 
en los síndromes de trasposición.
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Tabla 24. Anticuerpos relacionados con las miopatías inflamatorias

Anticuerpo Prevalencia 
dermatomiositis (%)

Prevalencia 
polimiositis (%) Asociacion clinica

Anticuerpos específicos para miositis

Anti-SRP 1 5 Enfermedad severa, 
resistencia al tratamiento

Anti-Mi2 9 1
Dermatomiositis clásica, 

buena respuesta al 
tratamiento

anticuerpos anti-sintetasa manifestaciones 
extramusculares, 

enfermedad intesticial 
pulmonar, artralgias, fiebre 

fenómeno de Raynaud,  
manos de mecánico

Anti-Jo1 11 21
Anti-PL12 3 2
Anti-PL7 2 5
Anti-EJ 1 1

Anti-DO 1 1
Anticuerpos relacionados con miositis

Anti-SSA 13 12 solapamiento con otras 
colagenopatías

Anti-U1 RNP 6 5 enfermedad mixta del tejido 
conectivo

Anti-PM-Scl 9 6 solapamiento con esclerosis 
sistémica y  LES

Anti-SSA 13 12 solapamiento con esclerosis 
sistémica y  LES

Fuente: Tomado de BMJ 2015; 351: h5079
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¿Todos los pacientes con miositis 
inflamatorias tienen elevación de 
las enzimas musculares?
•	 No, el 96% tienen elevación de la 

creatinquinasa y el 98% de la aldolasa, 
esto indica que un pequeño porcentaje 
tienen miositis sin elevación de enzimas 

musculares.
¿Cuál es el diagnóstico diferencial 
de las miopatías? 
Drogas y toxinas pueden elevar los 
niveles de creatinquinasa, el cuadro 
clínico puede ser imitado por:

•	 Miopatía inflamatoria idiopática: 
polimiositis, dermatomiositis, miositis 
por cuerpos de inclusión 

•	 Asociado a enfermedades del tejido 
conectivo: Lupus eritematoso sistémico, 
enfermedad mixta del tejido conectivo, 
esclerosis sistémica 

•	 Enfermedad endocrina: hipotiroidismo, 
hipertiroidismo, hiperparatiroidismo, 
Cushing

•	 Miopatías inducidas por infección: 
bacteriana (enfermedad de Lyme, 
piomiositis), viral (influenza, VIH, 
hepatitis B, hepatitis C), parasitaria 
(toxoplasmosis, triquinosis) 

•	 Miopatías metabólicas: deficiencia de 
ácido maltasa, enfermedad de McArdle

•	 Miopatías mitocondriales: síndrome de 
Kearns-Sayre; síndrome de Leigh

•	 Distrofias musculares: distrofia de 
Duchenne, distrofia de Becker 

•	 Desordenes neuromusculares: esclerosis 
lateral amiotrófica, miastenia gravis, 
síndrome de Guillain- barré

•	 Drogas y toxinas
 

- Amiodarona

- Cloroquina

- Colchicina

- Corticoides

- Danazol

- Etanol

- Gemfibrozilo

- Estatinas

- Hidralazina

- Acido nicotínico

- Penicilamina

- Rifampicina

- Vincristina

- Zidovudina

 

•	 Deficiencia de vitamina D

•	 Polimialgia reumática

•	 Sarcoidosis

8.3.6. Enfermedad Indiferenciada 
del Tejido Conectivo

•	 También conocida como lupus latente, 
temprano o incompleto, 

•	 El 30% de los pacientes desarrolla 
una enfermedad del tejido conectivo 
definitiva en 3 a 5 años, las características 
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son generalmente leves e incluyen 
Raynaud, artritis inflamatoria, rash, 
ulceraciones nasales, fiebre, alopecia, 
síndrome sicca y dolor torácico con la 
respiración.

•	 Al examen físico hay boca seca, rash, 
caída de cabello y cambios en su 
coloración.

•	 Hay síntomas sugestivos de enfermedad 
de tejido conectivo pero no llena los 
criterios específicos para ninguna.

•	 El 90% de los pacientes tienen ANAs 
positivos.

•	 Pacientes con patrón de ANAs 
homogéneo, anti DNA de doble 
cadena, Anti-Ro (SSA), Anti Sm y 
anticardiolipina es más probable que 
desarrollen LES.

8.3.7. Enfermedad Mixta Del  
Tejido Conectivo

•	 Tiene una prevalencia 10 por 100.000. 
•	 Poliartritis, que puede llegar a ser erosiva, 

mialgias y miositis, edema de dedos 
con esclerodactilia y acroesclerosis, 
Raynaud, hipertensión pulmonar, 
derrame pleural, hemorragia alveolar, 
disfunción diafragmática, vasculitis 
pulmonar, dismotilidad esofágica, rash 
malar o discoide, anemia hemolítica, 
leucopenia, trombocitopenia, Sjögren, 
pericarditis, hipertensión renovascular 
y glomerulonefritis.

•	 Predomina en mujeres 10:1.
•	 Pacientes quienes tienen esclerosis 

sistémica localizada pueden coexistir 

con características de LES, polimiositis 
y AR.

•	 Este síndrome de trasposición es 
frecuentemente asociado a títulos altos 
de anti U1- RNP

•	 La característica inicial es el fenómeno 
de Raynaud, esclerodactilia, 
telangectasia, dismotilidad esofágica 
rash sugestivo de LES o dermatomiositis, 
con eritema en heliotropo, algunos 
pacientes desarrollan fibrosis pulmonar 
e hipertensión pulmonar (Tabla 26)

•	 Puede existir poliartritis con erosiones 
marginales hasta en el 70% de los 
pacientes.

•	 Tienen buena respuesta a corticoides 
y mejor pronóstico, a diferencia de los 
pacientes con esclerosis sistémica

•	 Ocurre neuralgia del trigémino en 25% 
de los pacientes.

•	 El diagnóstico se basa anti 
ribonucleoproteína y ANAs con patrón 
moteado. 

•	 Puede estar asociado a SAAF.
•	 Frecuentemente hay 

hipergammaglobulinemia.
•	 Es un síndrome de trasposición entre 

esclerosis sistémica, LES y polimiositis 
con la presencia anti-U1 RNP.

•	 La miositis de la EMTC es más leve que 
la dermatopolimiositis.

•	 La definición serológica requiere 
títulos altos de anti U1 - RNP 
ribonucleoproteína en ausencia de 
anticuerpos Sm.

•	 Bajos títulos de anti – U1 RNP 
frecuentemente son encontrados en 
pacientes con LES, títulos altos son 
sugestivos de enfermedad mixta del 
tejido conectivo. 

•	 Los anticuerpos específicos para LES 
están ausentes.

•	 El compromiso renal es raro. 
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Tabla 25. Criterios para el diagnóstico de la enfermedad mixta del tejido conectivo

Criterio serológico Anti – RNP 1:1600 o mayor

Mas 3 de los siguientes 5 criterios

Edema de las manos

Sinovitis

Miositis

Raynaud

Acroesclerosis

8.3.8. Sindrome de Sjögren
•	 Es una enfermedad progresiva autoinmune, crónica, caracterizada por infiltración 

linfocitaria de las glándulas exocrinas que resulta en xerostomía y ojo seco (sensación de 
arena en los ojos).

•	 Un tercio de los pacientes tienen manifestaciones sistémicas y un pequeño número puede 
desarrollar linfoma, puede ser primario o secundario a otros trastornos autoinmunes.

•	 Incidencia de 3,9 por 100.000, más común en la cuarta o quinta década de la vida, con una 
prevalencia de 1 en 100 personas.

•	 Puede haber caries dentales, infección de las encías, sequedad de la piel, de la vagina, 
tos seca, infecciones respiratorias recurrentes, fatiga, artralgias, fenómeno de Raynaud, 
neumonitis intersticial, fibrosis pulmonar, bronquitis, neumonía, efusión pleural, derrame 
pericárdico, disfunción autonómica, disfunción cognitiva, desmielinización semejante 
a esclerosis múltiple, neuropatía periférica, acidosis tubular renal, insuficiencia renal, 
nefritis intersticial, disfagia, dispepsia y anormalidad hepática (Tabla 26).

•	 Los síntomas son agravados por viajes aéreos, viento seco y uso de lentes de contacto.

•	 A los 8 o 10 años la enfermedad se establece en su totalidad, hay sequedad  de mucosas, 
ausencia de lágrimas y saliva, dificultad para deglutir y sensación quemante.

•	 Al examen físico hay mucosa seca, eritematosa y pegajosa, aumento de las parótidas y de 
otras glándulas salivales.

•	 La anormalidad lagrimal puede ser considerada como tamización, el cuadro se denomina 
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conjuntivitis sicca, hay nariz seca, 
garganta y tráquea seca, gastritis atrófica, 
cirrosis biliar primaria, malabsorción de 
vitaminas, pancreatitis, dispareunia y 
prurito.

•	 El suero del paciente es positivo 
para anti- Ro (SSA) y anti- La (SSB) 
y la biopsia labial es necesaria si el 
diagnóstico es incierto.

•	 La hepatitis C produce cuadros idénticos 
al síndrome de Sjögren. 

•	 Enfermedades autoinmunes como AR, 
síndrome Sicca y LES están asociadas 
a inmunodeficiencia común variable 
y puede explicar el alto índice de 
infecciones en estos pacientes.

¿A quiénes afecta la forma 
primaria?
Particularmente mujeres de mediana 
edad, relación mujer hombre 9 a 1, 
aunque puede ocurrir en todas las 
edades incluida la niñez, la prevalencia 

es de 1 % en el síndrome de Sjögren 
primario.

¿Qué asociaciones tiene el 
síndrome de Sjögren?
•	 Artritis reumatoide

•	 Lupus eritematoso sistémico

•	 Escleroderma

•	 Enfermedad mixta del tejido conectivo

•	 Cirrosis biliar primaria

•	 Vasculitis

•	 Hepatitis crónica activa

•	 Enfermedad celíaca

¿Qué manifestaciones 
extraglandulares existen en el 
síndrome de Sjögren primario?
Tabla 26. Prevalencia de manifestaciones 
extra-glandulares en el síndrome de Sjö-
gren primario

Manifestaciones clínicas Porcentaje (%)
Artralgias/artritis 60

Fenómeno de Raynaud 37
Linfadenopatía 14

Compromiso pulmonar 14
Vasculitis 11

Compromiso renal 9
Compromiso hepático 6

Linfoma 6
Esplenomegalia 3

Neuropatía periférica 2
Miositis 1

Fuente: Tomado de Medicina Interna, Harrison Edición 19
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¿Qué otras manifestaciones se 
presentan en el síndrome de 
Sjögren?
•	 Constitucional: fatiga, fiebre de bajo 

grado

•	 Piel: rash fotosensible, púrpura palpable

•	 Musculoesqueléticos: artralgias, artritis, 
miositis

•	 Gastrointestinal: hepatomegalia, cirrosis 
biliar primaria

•	 Pulmonar: neumonitis intersticial, 
bronquitis crónica, bronquiectasias, 
bronquiolitis obliterante con neumonía 
organizada, pseudolinfoma, EPOC

•	 Renal: acidosis tubular renal tipo 
I, nefritis tubular intersticial, 
glomerulonefritis

•	 Hematológico: anemia, leucopenia, 
trombocitopenia

•	 Neurológico: neuropatía periférica 
(motor/sensitiva), síndrome similar a 
esclerosis múltiple, mielitis transversa, 
accidente isquémico transitorio/
accidente cerebrovascular, disfunción 
cognitiva

•	 Vascular: fenómeno de raynaud, 
vasculitis de pequeños vasos

¿Cómo se establece el diagnóstico 
del síndrome de Sjögren?
•	 Los ANAs con patrón moteado están 

presentes en el 80 a 90% de los pacientes, 
FR en el 70 a 90%, Anti-Ro (SSA) en el 
60% y Anti La (SSB) en el 40%.

•	 Hipergammaglobulinemia es frecuente 
y las crioglobulinas están presentes en el 
30% de los pacientes.

¿Qué datos sugieren linfoma 
asociado a síndrome de Sjögren?
•	 Púrpura palpable

•	 Bajos niveles de C4

•	 Crioglobulinemia

•	 Aumento de la glándula parótida

¿Qué condiciones pueden remedar 
el síndrome de Sjögren?
•	 Radiación de cabeza y cuello

•	 Hepatitis C

•	 SIDA

•	 Linfoma

•	 Sarcoidosis

•	 Enfermedad de injerto contra huésped

•	 Anticolinérgicos

¿Con que debe ser diferenciado 
el aumento del tamaño de la 
glándula salival en el síndrome de 
Sjögren?
El compromiso unilateral aumenta la 
sospecha de neoplasia
 
- Paperas
- Epstein Barr
- CMV
- Coxsackie
- VIH
- Hepatitis C
- Influenza
- Micobacterias
- Histoplasmosis
- Actinomicosis
- Estafilococo 
- Estreptococo
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- Sarcoidosis
- Amiloidosis
- Diabetes mellitus
- Alcoholismo
- Bulimia
- Anorexia nerviosa

8.4. VASCULITIS

¿Qué es la vasculitis?
•	 Es un proceso caracterizado por 

inflamación y daño de los vasos 
sanguíneos, cualquier tipo de vaso 
puede ser afectado independiente del 
tipo, grosor y localización (Tabla 28).

•	 Pueden ser primarias o secundarias, 
comprometer uno o varios órganos, 
causar obstrucción, aneurisma, rotura o 
estrechamiento del vaso.

•	 Frecuentemente tiene síntomas 
constitucionales que reflejan 
inflamación e isquemia de los órganos, 
su categorización es de acuerdo a los 
vasos afectados y a los desencadenantes.

¿De acuerdo al vaso afectado como 
se clasifican las vasculitis?
Tabla 27. Clasificacion de las vasculitis

Vasculitis de grandes vasos  
Arteritis de Takayasu

Arteritis de células gigantes

Vasculitis de medios vasos
Poliarteritis nodosa

Enfermedad de Kawasaki

Vasculitis de pequeños vasos
Anticuerpos antineutrófilos citolplás-
micos asociado a vasculitis

•	 •	 Poliangiitis microscópica

•	 •	 Granulomatosis con poliangiitis 
(Granulomatosis de Wegener)

•	 •	 Granulomatosis eosinofílica con 
poliangiitis (Churg Strauss)

Complejos inmunes

Enfermedad anti membrana basal 
glomerular

Vasculitis crioglobulinémica

Vasculitis por IgA (Henoch Schön-
lein)

Vasculitis urticarial hipocomplemen-
témica

Vasculitis de vasos variables
Enfermedad de Behçet

Síndrome de Cogan

Vasculitis de un solo órgano
Angiitis leucocitoclástica cutánea

Arteritis cutánea

Vasculitis primaria del sistema ner-
vioso central

Aortitis aislada

Otras
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Vasculitis asociada a 
enfermedades sistémicas
Vasculitis lúpica

Vasculitis reumatoide

Vasculitis sarcoide

Otras

Vasculitis asociada con probable 
etiología
Vasculitis crioglobulinémica asociada 
a virus hepatitis C

Vasculitis asociada a virus de la 
hepatitis B

Aortitis asociada a sífilis

Vasculitis asociada a drogas por 
complejos inmunes

Vasculitis inducida por drogas 
asociada a ANCAs

Vasculitis asociada a cáncer 

Otras 

Fuente: Tomado de International Chapel 
Hill Consensus Conference on the Nomen-
clature Vasculitides 2012
¿Qué signos específicos sugieren 
vasculitis sistémica?
•	 Rash pupúrico

•	 Mononeuritis múltiple (pie o muñeca 
caída)

•	 Isquemia digital

•	 Hemorragia pulmonar

•	 Glomerulonefritis

•	 Fiebre de origen desconocido con 
síntomas constitucionales

•	 Enfermedad sistémica no explicada

•	 Artritis inflamatoria no explicada

•	 Mialgias no explicadas

¿Qué condiciones pueden remedar 
vasculitis? (Tabla 29)
 
•	 Endocarditis bacteriana

•	 Sepsis

•	 Hepatitis B y C

•	 Infecciones micóticas

•	 Micobacterias, rickettsias y sífilis

•	 Medicamentos  o envenenamiento

•	 Cocaína

•	 Anfetaminas

•	 LES

•	 Amiloidosis

•	 Efedrina

•	 Coagulopatía

•	 Síndrome de anticuerpos 
antifosfolípidos

•	 Púrpura trombocitopénica trombótica

•	 Coagulación intravascular diseminada

•	 Malignidad: linfoma, mielodisplasia

•	 Trombocitopenia

•	 Mixoma auricular

•	 Embolismo de colesterol

•	 Granulomatosis linfomatoidea
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Tabla 28. Diagnóstico diferencial de las vasculitis

Infección (sepsis, endocarditis, hepatitis) Soplo cardíaco, erupciones, hemorragias en 
astilla

Toxicidad a medicamentos o envenena-
miento

Cocaína, anfetaminas, alcaloides de 
efedrina, y fenilpropanolamina pueden 
producir vasoespamo

Coagulopatía
Coagulación intravascular diseminada, 
síndrome antifosfolípidos, púrpura 
trombocitopénica trombótica 

Malignidad

Vasculitis paraneoplásica es rara. El 
linfoma puede imitar vasculitis, la piel y 
el sistema nervioso son los más afectados. 
Puede ocurrir simultáneamente o  sigue al 
diagnóstico de cáncer. 

Mixoma auricular
Ocasionan embolismo sistémico, pueden 
producir síntomas constitucionales como 
fatiga, pérdida de peso y fiebre

Múltiples émbolos de colesterol

Es típicamente visto en pacientes con 
ateroesclerosis severa. La embolización 
puede ocurrir después de trauma 
abdominal, cirugía aortica, o angiografía. 
Puede ocurrir también después de terapia 
con heparina, warfarina o trombolíticos. 
Los pacientes pueden presentar lívedo 
reticularis, petequias y lesiones purpúricas, 
y necrosis de piel localizada.

Tabla 29. Vasculitis primarias

Condición Característica
Vasculitis de vasos grandes

Arteritis de células gigantes
Cefalea, anormalidades visuales, claudica-
ción mandibular, síntomas constitucionales, 
polimialgia reumática

Polimialgia reumática Dolor en los hombros, cuello y región de la 
cintura pélvica, fatiga y malestar
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Arteritis de Takayasu

1.	 Fase inflamatoria caracterizada por 
fiebre, artralgias, mialgias, malestar, pérdida 
de peso;
2.	 Fase “sin pulsos” caracterizada por 
claudicación de los brazos o piernas, hiper-
tensión, cefalea

Vasculitis de vasos medianos

Poliarteritis nodosa

Mononeuritis múltiple, hipertensión, dolor 
testicular, dolor abdominal, artralgias, 
fiebre, pérdida de peso; afecta piel, riñón, 
sistema mesentérico o sistema nervioso

Enfermedad de Kawasaki

Ocurre en niños, hay fiebre, conjuntivitis, 
eritema de la mucosa oral, eritema o edema 
de las extremidades, linfadenopatía cervical 
y aneurismas coronarios

Vasculitis de vasos pequeños

Granulomatosis con poliangiitis (Granulo-
matosis de Wegener)

Enfermedad de vía aérea superior (sinusitis, 
epistaxis), mononeuritis múltiple, c-ANCA 
positivos, enfermedad pulmonar, renal u  
ocular

Poliangiitis microscópica
Afecta sistema renal y pulmonar, fiebre, 
artralgias, púrpura, mononeuritis múltiple, 
p-ANCA positivos

Síndrome de Churg-Strauss Asma, rinitis, sinusitis, infiltrados pulmo-
nares migratorios, mononeuritis múltiple, 
púrpura, fiebre, artralgias, mialgias, afecta 
sistema cardiaco, renal o gastrointestinal; 
50% de los pacientes afectados tienen títu-
los elevados de p-ANCA

Púrpura de Henoch-Schönlein Es más frecuente en niños, hay púrpura, 
dolor abdominal, enfermedad renal y 
artritis

Vasculitis crioglobulinemica Púrpura, artralgias, linfadenopatía, hepato-
esplenomegalia, enfermedad renal, mono-
neuritis múltiple, hipocomplementemia; 
asociada a infección a virus de la hepatitis 
C

Vasculitis cutánea leucocitoclástica Púrpura palpable, ocurre en pacientes con 
enfermedad del tejido conectivo o también 
como reacción a ciertos medicamentos y 
virus 
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¿Qué causas de vasculitis 
secundarias existen?
•	 Este término se refiere a vasculitis no 

autoinmune, las causas más comunes son 
medicaciones, infecciones y malignidad, 
las medicaciones frecuentemente 
ocasionan vasculitis leucocitoclástica.

•	 Medicamentos: antimicrobianos, 
vacunas, antitiroideos, 
anticonvulsivantes, antiarrítmicos, 
diuréticos, anticoagulantes, 
antineoplásicos, factores de crecimiento 
hematopoyético, AINES, inhibidores 
de leucotrienos, drogas psicotrópicas, 
simpaticomiméticos, alopurinol, 
moduladores del factor de necrosis 
tumoral, interferón alfa

•	 Infecciones: hepatitis viral A, B y 
C, VIH, endocarditis bacteriana, 
parvovirus B-19, Neoplasias: leucemia 
de células peludas  (asociado a 
poliarteritis nodosa). Otras neoplasias 
hematológicas y sólidas

•	 Enfermedades autoinmunes: lupus 
eritematoso sistémico, artritis 
reumatoide, síndrome de Sjögren, 
miopatías inflamatorias, esclerosis 
sistémica, policondritis recidivante, 
enfermedad inflamatoria intestinal, 
cirrosis biliar primaria

¿Cuáles son las vasculitis asociadas 
con ANCAs?
Incluyen la granulomatosis con poliangiitis 
(Wegener), la angiitis microscópica y el 
síndrome de Churg Strauss (Tabla 30).

8.4.1. Granulomatosis de Wegener 
(GW)

¿Qué es la granulomatosis de 
Wegener (granulomatosis con 
poliangiitis)?
•	 Es una vasculitis granulomatosa del 

tracto respiratorio superior e inferior, 
afecta pequeñas arterias y venas.

•	 Tiene una incidencia de 5 por 100.000 
habitantes

•	 Ocurre en 3 de cada 100.000 personas, 
es rara en la raza negra, afecta por igual 
hombres y mujeres de cualquier edad.

•	 El 15% de los pacientes son menores de 
19 años y la edad media de inicio es 40 
años.

•	 Rara vez afecta grandes vasos.

•	 El 15 a 55% de los pacientes tienen 
afección de la vía aérea.

•	 Tiene predilección por la vía 
aérea superior, pulmones y riñón 
pero cualquier órgano puede ser 
comprometido.

•	 La afectación de la vía aérea generalmente 
ocurre asociado a otras manifestaciones 
pero ocasionalmente puede ser la única 
forma de presentación.

•	 Los ANCAs  no son detectados en el 
20% los de pacientes con GW limitada 
al tracto respiratorio.

•	 Los pacientes jóvenes y mujeres tienen 
mayor tendencia al compromiso de la 
vía aérea.

•	 El embarazo incrementa  la recaída y la 
incidencia de estenosis traqueal.

•	 Los síntomas respiratorios son ronquera, 
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tos, hemoptisis, disnea, estridor y 
sibilancias.

•	 El estridor de la GW debe ser 
diferenciado de cuerpo extraño, parálisis 
de cuerdas vocales, papilomatosis y 
malignidad.

•	 Tos, sibilancias y disnea frecuentemente 
son tratados como asma.

•	 El 85% de los pacientes tienen 
anormalidad a los rayos x de tórax y 
TAC que incluyen nódulos, cavitaciones, 
consolidación, imagen de vidrio 
esmerilado, opacidad, linfadenopatía 
mediastinal, procesos intersticiales y 
derrames pleurales.

•	 El estado de portador de estafilococo 
aureus y la exposición a silicatos son 
factores de riesgo para desarrollar 
granulomatosis de Wegener.

¿Cuáles son las manifestaciones 
clínicas?
•	 El compromiso de la vía aérea superior 

ocurre en 95% de los pacientes, puede 
haber sinusitis, ulceraciones de la 
mucosa nasal, perforación del septum, 
nariz en silla de montar en el 28% de 
los casos, otitis y estenosis traqueal, el 
compromiso laríngeo se presenta con 
ronquera, estridor y obstrucción. Es 
altamente destructiva.

•	 El compromiso pulmonar incluye: tos, 
hemoptisis, pleuresía, disnea, dolor 
torácico, hemorragia pulmonar, a los 
rayos X hay cicatrices, atelectasias, 
infiltrados multifocales o nodulares 
con cavitaciones e imagen de vidrio 
esmerilado.

•	 El compromiso renal es escaso al 

inicio pero compromete la mayoría de 
pacientes a través del tiempo.

•	 La biopsia pulmonar es positiva en el 
90% de los casos y las biopsias de tejidos 
periféricos en el 50%.

¿Qué síntomas sistémicos existen 
en granulomatosis de Wegener?
•	 Síntomas constitucionales: malestar, 

debilidad, artralgias, anorexia, pérdida 
de peso y fiebre.

•	 Compromiso del SNC: clínicamente se 
presenta entre el 6 y 23% de los casos, 
pero muy frecuente en el examen 
postmortem con neuritis craneal, 
mononeuritis múltiple, vasculitis 
cerebral y granulomas, polineuropatía 
simétrica, hay neuropatía del II, VI 
y VII par craneal, diabetes insípida, 
hemorragia subaracnoidea, accidente 
isquémico transitorio, mielopatía y 
paquimeningitis.

•	 Puede haber brotes de enfermedad 
cerebral sin manifestaciones de 
enfermedad sistémica. 

•	 Compromiso renal: glomerulonefritis 
en el 80% de los pacientes,  proteinuria y 
cilindros hemáticos.

•	 Compromiso articular: la mayor parte 
de los pacientes tienen artralgia y 
algunos exhiben poliartritis migratoria 
que va desde  mono, oligo o poliarticular, 
ocasionalmente es confundida con AR.

•	 Compromiso gastrointestinal: 
estomatitis ulcerativa en el 10%, 
gingivitis hiperplásica, diarrea, dolor 
abdominal y sangrado.

•	 Compromiso ocular: masas retro 

133

Reumatología texto de autoaprendizaje



orbitarias unilaterales en el 10% que 
producen proptosis y pseudotumor, 
conjuntivitis, dacriocistitis, escleritis, 
uveítis y disfunción de músculos extra 
oculares.

•	 Compromiso de la piel: 46% pápulas, 
vesículas, púrpura palpable, nódulos 
subcutáneos y úlceras.

•	 Compromiso cardíaco: pericarditis, 
miocarditis, vasculitis coronaria, 
taponamiento cardíaco y cardiomiopatía.

•	 Otras manifestaciones: trombosis 
venosa.

Hallazgos de laboratorio
•	 Hay aumento de VSG, anemia, 

leucocitosis, elevación de IgA y factor 
reumatoideo, trombocitosis, el 90%  
de los pacientes tienen ANCAs anti-
proteinasa 3 durante la enfermedad 
activa, en la inactividad desciende al 
70%.

•	 Un bajo porcentaje de pacientes 
con Wegener pueden tener anti-
mieloperoxidasa más que anti-
proteinasa 3.

•	 La anti-proteinasa es el mayor 
componente del antígeno cANCA.

•	 La mieloperoxidasa es el mayor 
componente de los pANCA que 
pueden estar presentes en poliangiitis 
microscópica, síndrome de Churg 
Strauss, glomerulonefritis con formación 
de medias lunas y granulomatosis con 
poliangiitis.

¿Qué tipos de anormalidades de la 
vía aérea pueden encontrarse en la 
granulomatosis de Wegener?
Hasta un 30% de pacientes con Granu-
lomatosis de Wegener han sido tratados 
para asma, deben tenerse en cuenta todas 
las lesiones que puede presentar en la via 
aérea:
•	 Puente nasal: ulceración de la mucosa, 

lesiones hemorrágicas en mucosas, 
costras en mucosa Nariz: deformidad en 
silla de montar

•	 Senos paranasales: sinusitis, ulceración 
de la mucosa

•	 Oído: otitis media

•	 Orofaringe: gingivitis, ulceración y 
hemorragia

•	 Epiglotis: ulceración y hemorragia, 
edema, granuloma

•	 Glotis y laringe: edema, ulceración 
y hemorragia, estenosis, granuloma, 
nódulos y masas

•	 Tráquea y bronquio: edema de mucosa 
y eritema, ulceración y hemorragia, 
nódulos y masas (pseudotumor), 
pólipos y quistes, túneles submucosos, 
sinequias luminales en bandas, 
formación de membranas, estenosis, 
necrosis de la vía aérea, deformidad 
del cartílago, traqueomalacia y  fístula 
tráqueo – esofágica.
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¿Cuál es el comportamiento 
clínico de la granulomatosis de 
Wegener?

•	 La recaída ocurre en el 50% de los 
pacientes y la hemorragia alveolar es de 
pésimo pronóstico.

¿Qué otras entidades producen 
ANCAs positivos?
•	 Una gran cantidad de condiciones 

como endocarditis infecciosa, sepsis, 
malaria, tuberculosis, malignidades, 
artritis reumatoide, LES, escleroderma, 
colangitis eslcerosante, colitis ulcerativa, 
enfermedad de Crohn pueden ser 
asociadas con producción de antígenos 
diferentes de la proteinasa 3 o de la 
mieloperoxidasa.

¿Cuál es el diagnóstico diferencial?

•	 El diagnóstico diferencial de Wegener 
incluye granuloma de la línea media, 
tumores destructivos de las vías aéreas 
superiores, consumo de cocaína, 
granulomatosis linfomatoidea (por 
virus del Epstein Barr), blastomicosis, 
tuberculosis, coccidioidomicosis, 
linfomas, adenocarcinomas, LES, 
policondritis, SAAF, escleroderma, 
enfermedad de Still, Good Pasture y 
vasculitis de pequeños vasos.

•	 El test de ANCAs es incompleto 
si es realizado solamente por 
inmunofluoresencia indirecta, si este es 
positivo un test adicional debe hacerse 
para determinar si la reacción es positiva 
para proteinasa o mieloperoxidasa o 
ninguno de los dos.

¿Es la artritis cricoaritenoidea 
y estenosis subglótica una 
emergencia reumatologica?
•	 Si. Los síntomas incluyen ronquera, 

estridor, sensación de cuerpo extraño 
en garganta, disnea y sibilancias. 
Puede encontrarse en AR, Wegener, 
policondritis recidivante y sarcoidosis. 

8.4.2. Poliangiitis Microscopica

¿Qué es la poliangiitis 
microscópica?
•	 Es una vasculitis íntimamente asociada 

a la presencia de ANCAs.

•	 La edad media de inicio es 57 años, 
afecta más hombres que mujeres.

•	 Compromete capilares, vénulas y arterias 
de pequeño y mediano calibre, se asocia 
a glomerulonefritis en el 79% de los casos 
que puede ser rápidamente progresiva, 
hay hemoptisis con hemorragia alveolar 
en el 12% de los pacientes, mononeuritis 
múltiple, vasculitis cutánea, púrpura 
palpable, lívedo reticularis, urticaria, 
úlceras, sangrado intestinal, isquemia y 
perforación.

•	 Las manifestaciones pulmonares 
incluyen hemoptisis, hemorragia 
alveolar, consolidación, derrame 
pleural, edema pulmonar, pulmón en 
panal y fibrosis.

•	 Se diferencia de la enfermedad de 
Wegener porque el compromiso de la 
vía respiratoria superior y los nódulos 
pulmonares generalmente no se 
presentan.

•	 El 75% de los casos  tienen anticuerpos 
anti-mieloperoxidasa positivos, VSG 
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aumentada y la lesión glomerular 
es idéntica a la de la enfermedad de 
Wegener.

•	 El 20 a 40% de los pacientes con 
poliangiitis microscópica han sido 
expuestos al sílice.

•	 Tiene predilección por los pulmones 
donde produce capilaritis sin 
granulomas que la diferencia de la 
enfermedad de Wegener.

•	 Púrpura palpable se presenta en 30 al 
60% de los pacientes.

•	 Hay sangrado gastrointestinal en el 30%, 
se describen igualmente ulceración 
colónica, isquemia y perforación 
intestinal.

•	 El compromiso neurológico comprende 
hasta el 75% de los pacientes, incluyen 
polineuropatía y mononeuritis múltiple, 
hemorragia cerebral, paquimeningitis e 
infartos isquémicos.

•	 La presentación de la PAM puede ser 
aguda o crónica, el paciente puede 
quejar de síntomas gripales o artralgias 
por meses o años antes del diagnóstico.

•	 El 80 a 100% de los pacientes con 
PAM presentan compromiso renal 
manifestado por glomerulonefritis 
rápidamente progresiva.

•	 La proteinuria puede alcanzar el rango 
nefrótico en el 59% de los pacientes, 
hay hematuria, cilindros granulares y 
cilindros rojos.

•	 El 14 % de los pacientes tienen 
positividad de los anticuerpos anti 
membrana basal glomerular.

¿Cómo se comporta el 
propiltiuracilo induciendo 
poliangiitis microscópica? 
Uno  de cinco pacientes que toman 
propiltiuracilo desarrollan ANCAs 
antimieloperoxidasa y 1 de cada 4 de estos 
desarrollan vasculitis.
8.4.3. Sindrome de Churg Strauss

¿Cuál es el comportamiento 
clínico del síndrome de Churg 
Strauss?	
•	 Se reconocen 3 fases:

- La primera con un pródromo iniciado en 
la niñez que tarda hasta 30 años con rinitis 
alérgica, sinusitis y pólipos nasales, el asma 
se desarrolla tarde en la vida alrededor de 
los 35 años.
- La segunda fase se  presenta con eosin-
ofilia periférica y tisular, hay síndrome de 
Loeffler (infiltrados pulmonares y eosi-
nofilia),  la gastroenteritis eosinofílica es 
común.
- La tercera fase es la vasculitis de peque-
ños vasos que se inicia 3 años después del 
desarrollo del asma y se caracteriza por 
mialgias, artralgias, fatiga y pérdida de 
peso.
•	 El criterio para el diagnóstico de Churg 

Strauss es una persona de edad avanzada 
con inicio nuevo de asma relativamente 
refractaria con eosinofilia.

•	 Su prevalencia es de 3 por 100.000 
habitantes, la edad media de inicio es 
48 años, predomina en mujeres 2:1 con 
incidencia 3,1 por millón.

•	 También conocida como  angiitis 
alérgica y granulomatosa, se caracteriza 
por asma, todos los pacientes tienen 
eosinofilia periférica  mayor de 1000 
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células y 48% tienen ANCAs positivos 
para mieloperoxidasa, granulomas 
extravasculares y vasculitis de múltiples 
órganos, ocurre en pacientes con 
antecedentes de asma, rinitis alérgica o 
sinusitis.

•	 Entre los factores desencadenantes 
están alérgenos inhalados, infecciones, 
vacunas y medicamentos como 
los inhibidores de leucotrienos 
especialmente en asma.

•	 Se asocia a fiebre, malestar, anorexia, 
pérdida de peso, infiltrados pulmonares, 
rash, mononeuritis, hay cardiopatía 
esosinofílica y la glomerulonefritis es 
menos común.

•	 Se presenta asma en el 100% de los 
pacientes, sinusitis en el 70%, rinitis 
alérgica, infiltrados pulmonares en 
el 70%, cardiomiopatía en el 50%, 
neuropatía periférica en el 65%, 
convulsiones, infarto, confusión, 
hidrocefalia en el 25%, mialgias y 
artralgias en el 50% y glomerulonefritis 
en el 40%.

•	 En tracto gastrointestinal se afecta en el 
30 a 50%, produce vasculitis mesentérica 
con isquemia, infarto y perforación.

•	 El compromiso de sistema nervioso 
central es menos frecuente.

•	 Puede decirse que el síndrome tiene 
dos fenotipos, uno con vasculitis 
con púrpura, mononeuritis y 
glomerulonefritis y otro eosinofílico con 
infiltrados pulmonares y cardiomiopatía

•	 Debe ser sospechada cuando exista 
asma, púrpura palpable o infartos 
cutáneos, eosinofilia periférica y 
manifestaciones de vasculitis.

•	 Todos los pacientes tienen eosinofilia 
periférica mayor de 1000 células y 
48% tienen ANCAs positivos de tipo 
mieloperoxidasa. 

•	 Púrpura, nódulos y urticaria ocurren en 
50% de los pacientes.

•	 La neuropatía periférica afecta 2/3 
partes de los pacientes y es a menudo 
severa.

•	 Enfermedad renal afecta hasta el 25% de 
los pacientes, desde hallazgos urinarios 
aislados hasta falla renal rápidamente 
progresiva con formación de medias 
lunas.

8.4.4. Poliarteritis nodosa (PAN)

¿Qué es la poliarteritis nodosa?
•	 Es una vasculitis que se caracteriza por 

fiebre, artralgia, pérdida de peso, dolor 
de cabeza, dolor abdominal, dolor 
testicular, mialgias, mononeuropatía 
o mononeuritis múltiple, nódulos 
cutáneos dolorosos, púrpura palpable y 
lívedo reticularis.

•	 En tracto gastrointestinal puede haber 
naúsea, vómito, diarrea, melena y dolor 
abdominal.

•	 Puede comportarse como una 
enfermedad fulminante, en general 
respeta el pulmón y no produce 
eosinofilia.

•	 Puede haber isquemia miocárdica y 
disección coronaria.

•	 El compromiso cardiaco y de SNC es 
raro. 

•	 Ulceraciones, isquemia, gangrena, 
lesiones vesiculares de la punta de los 
dedos, mialgias, debilidad y claudicación 
están descritas.
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•	 La arteriografía renal muestra 
aneurismas de pequeñas y medianas 
arterias.

•	 Afecta personas entre los 40 y 60 años, 
el 50% de los casos está asociado a 
hepatitis B sobre todo en jóvenes.

•	 Un tercio tiene compromiso de 
las arterias renales resultando en 
hipertensión renovascular.

•	 No produce glomerulonefritis,  no afecta 
capilares ni venas.

•	 La mayoría de los casos son idiopáticos.

•	 La PAN asociada a hepatitis C tiene un 
curso más agudo y severo, predomina 
en mujeres con alta prevalencia de 
compromiso de la piel, recaídas y peor 
pronóstico.

•	 Síndrome mielodisplásico, leucemia 
mielomonocítica crónica y de células 
peludas ha sido ligado a PAN.

•	 El diagnostico se hace con biopsia del 
nervio sural.

•	 Hay aumento de la VSG, leucocitosis y 
anemia.

•	 Existe una forma primaria pero la 
hepatitis B, C, VIH, leucemia de células 
vellosas, endocarditis, uso de drogas, 
artritis reumatoide, LES, escleroderma, 
síndrome de Sjögren son enfermedades 
a las que se asocia.

¿Cuál es el diagnóstico diferencial 
en PAN?
Incluye virus hepatitis B, C, citomegalovirus, 
parvovirus B-19, HTLV (virus linfotrofo 
de células T), enfermedad del tejido 
conectivo, endocarditis bacteriana, 
émbolos de colesterol, sepsis, malignidad, 
vasculitis asociadas con ANCAs, leucemia 

mielomonocítica y de células peludas.
8.4.5. Arteritis de Celulas Gigantes 

y Polimialgia Reumatica

¿Qué es la arteritis de células 
gigantes?
•	 Es la vasculitis sistémica  y enfermedad 

articular inflamatoria más frecuente en 
humanos.

•	 También conocida como arteritis 
craneal o temporal, es una inflamación 
de los vasos de mediano y gran calibre 
y compromete ramas carótidas, 
temporales y aorta, está estrechamente 
relacionada con polimialgia reumática.

•	 Compromete las arterias extra craneales 
y rara vez las intracerebrales, afecta más 
a mujeres mayores de 50 años.

•	 Debe ser considerada en el diagnóstico 
de fiebre de origen desconocido o en 
todo paciente mayor de 50 años con 
cefalea.

•	 Los pulsos temporales están disminuidos 
o ausentes.

•	 Las arteritis temporal involucra también 
arteria occipital, oftálmica, vertebrales, 
subclavia, axilar y aorta torácica.

•	 Los síntomas de polimialgia con rigidez 
de hombro y cadera pueden predominar, 
hay inflamación de la arteria oftálmica, 
puede existir insuficiencia aortica.

•	 Hay aumento de la VSG en el 90% de los 
casos y de la PCR.

•	 La biopsia de las arterias puede ser 
normal ya que las lesiones pueden ser 
discontinuas.

•	 Los síntomas incluyen amaurosis fugax, 
visión borrosa, diplopía, neuropatía 
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isquémica posterior, hemianopsia 
bitemporal y homónima, alucinaciones 
visuales (Charles Bonnet), puede haber 
edema distal, sinovitis, ACV isquémico, 
alteraciones del estado mental, 
confusión, insomnio, pérdida de la 
atención y deterioro cognitivo, vértigo, 
tinitus, pérdida auditiva, exudados 
blancos al fondo de ojo, edema del disco 
óptico, atrofia óptica, hemianestesia de 
la lengua y parálisis facial.

•	 Solo 4% de los pacientes con arteritis 
de células gigantes confirmada tienen 
niveles normales de VSG y PCR.

•	 Es frecuente que pacientes que tienen 
afectación de la subclavia no tengan 
compromiso de las arterias temporales.

•	 El paciente puede referir “una cortina 
que cubre el ojo” y puede progresar 
hasta ceguera.

•	 Hay elevación de la fosfatasa alcalina y 
transaminasas del 25 a 35% de los casos.

•	 La biopsia unilateral es suficiente para 
el diagnóstico de la arteritis de células 
gigantes errando solamente el 13% de 
los casos.

•	 Los estudios de autopsia muestran que 
la arteritis de células gigantes es mucho 
más frecuente de lo que dice la clínica.

¿Qué es la polimialgia reumática 
(PR)?

•	 Es una enfermedad caracterizada por 
rigidez, dolor de los músculos del cuello, 
hombros, espalda, cadera y muslos, 
frecuentemente ocurre aislada pero 
40 a 50% de los pacientes con arteritis 
de células gigantes tiene polimialgia 
reumática y 20% de los pacientes con 

polimialgia reumática desarrollan 
arteritis de células gigantes.

•	 Ocurre en mayores de 50 años, más 
común en mujeres, es rara en la raza 
negra y tiene una incidencia de 6 a 32 
por 100.000.

•	 La edad media de inicio es a los 70 años.

•	 Las manifestaciones articulares están 
presentes en cerca del 50% de los 
pacientes e incluyen artritis periférica 
asimétrica no erosiva, predominante 
en muñecas y en rodillas, síndrome del 
túnel del carpo, edema con fóvea en el 
dorso de la mano, muñeca, tobillo y 
punta de los pies.

•	 Puede tener inicio abrupto o insidioso, 
limitación de los movimientos de 
hombro y cadera, hay malestar, fatiga, 
anorexia y no hay edema periférico.

•	 Los síntomas son más severos en la 
noche y al despertar en la mañana, hay 
rigidez matutina, fiebre, pérdida de 
peso, fatiga y malestar.

•	 La enfermedad se detiene entre los 
6 meses y 5 años de iniciada pero las 
exacerbaciones son frecuentes.

•	 Hay dificultad para vestirse y voltearse 
en la cama que erróneamente es 
confundida con bursitis.

•	 Los movimientos interfieren con el 
sueño, hay malestar, pérdida de peso y 
fiebre.

•	 Puede haber sinovitis en muñecas, 
rodillas y metacarpofalángicas pero es 
leve, asimétrica y no erosiva.

139

Reumatología texto de autoaprendizaje



¿Cuál es el diagnóstico diferencial 
de la polimialgia reumática?
•	 Incluye artritis reumatoide en 

fase temprana, sinovitis simétrica 
seronegativa remitente con edema 
periférico (RS3PE), bursitis, tendinitis, 
espondiloartropatía, pseudogota, 
hipotiroidismo, fibromialgia, 
malignidad, miopatía inflamatoria, 
Parkinson, hiperparatiroidismo y 
depresión.

¿Cual es el diagnóstico diferencial 
en Polimialgia reumática?
•	 Desórdenes inflamatorios

- Polimialgia reumática
- Artritis reumatoide
- Inicio tardío de espondiloartritis, inclu-
yendo espondilitis anquilosante, artritis 
psoriásica
- RS3PE
- LES, escleroderma, síndrome de Sjögren, 
vasculitis
- Dermatomiositis, polimiositis
•	 Desórdenes no inflamatorios

- Osteoartrosis, espondilosis espinal
- Enfermedad del manguito rotador, cap-
sulitis adhesiva
- Infección, incluyendo síndromes virales, 
osteomielitis, endocarditis bacteriana, 
tuberculosis
- Cáncer (linfoma, leucemia, mieloma, 
amiloidosis, tumor sólido oculto)
- Parkinsonismo
- Síndromes de dolor crónico, fibromial-
gia, depresión
- Endocrinopatía y enfermedad ósea me-
tabólica: hipertiroidismo, hipotiroidismo, 
hiperparatiroidismo, hipoparatiroidismo, 
hipovitaminosis D, osteomalacia, pseudo-
gota, depósito de pirofosfato de calcio

¿Cómo se comporta el 
laboratorio? 
•	 Hay anemia normocítica hipocrómica, 

anormalidades hepáticas, aumento de 
la fosfatasa alcalina, aumento de la VSG. 
Debe recordarse que la VSG se eleva 
con la edad y un valor de 40 puede ser 
normal en una mujer de 70 años, el 
20% de los pacientes con polimialgia 
reumática pueden tener  VSG normal.

¿Está localizada la cefalea de 
la arteritis temporal en la zona 
temporal?
•	 No, el dolor puede localizarse en 

cualquier parte de la cabeza, hay dolor 
en cuero cabelludo, claudicación 
mandibular, ceguera por neuritis óptica, 
enfermedad cerebrovascular, infartos 
del cuero cabelludo, estenosis de la 
arteria subclavia, aneurismas aórticos y 
angina mesentérica.

¿Qué es el síndrome RS3PE?
Es una sinovitis simétrica seronegativa 
recurrente con edema que deja fóvea en las 
manos o en los pies, el factor reumatoideo 
está ausente y hay signos de inflamación en 
los exámenes sanguíneos, hay sinovitis pero 
no hay destrucción, puede relacionarse con 
polimialgia reumática y en ocasiones con 
malignidad (Figura 49).

Figura 49. Sindrome RS3PE

Fuente: Fotografía Dr. Alexander Alzate
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¿Cuándo se confunde el medico en 
la evaluacion de un paciente con 
polimialgia reumática?
•	 Hay varios aspectos

- Aunque la polimialgia reumatica en su 
inicio puede ser unilateral, termina siendo 
bilateral.
- El dolor es mas marcado sobre las zonas 
musculares de los brazos
- El medico puede confundirse pensando 
en la ruptura del manguito rotador, pero 
este frecuentemente es unilateral, y el dolor 
no es de reposo sino de intencion o con el 
movimiento.
- La polimialgia reumatica afecta el cuello 
a diferencia del manguito rotador que 
respeta esta estructura.
8.4.6. Arteritis de Takayasu

¿Qué se debe conocer sobre la 
arteritis de Takayasu?
•	 Es una enfermedad inflamatoria 

que produce estenosis de las arterias 
de mediano y gran calibre, con 
predilección por la aorta y sus brazos, 
tiene una incidencia de 2 por millón, 
más prevalente en niñas adolescentes y 
mujeres jóvenes.

•	 Debe ser sospechada en una mujer 
joven con déficit de pulsos, asimetría de 
la presión arterial y soplos arteriales.

•	 Hay claudicación de las extremidades 
superiores, puede existir aneurisma 
aórtico, insuficiencia aortica, 
estenosis de la aorta abdominal, 
mareos y accidente cerebrovascular, el 
compromiso de las coronarias puede 
producir infarto, hipertensión arterial 
por compromiso de la arteria renal.

•	 Es causa de hipertensión arterial en la 

niñez.

•	 Aumenta la VSG aunque esta puede 
ser normal en 40 a 80% de los casos, 
debe ser diferenciada de la displasia 
fibromuscular.

•	 Los pacientes con la enfermedad pueden 
desarrollar aneurisma cerebral.

•	 Otros síntomas incluyen malestar, 
sudoración nocturna, mialgias, 
artralgias, pérdida de peso, soplos en 
carótida, subclavia y arterias renales, 
hipertensión arterial ocurre en 32 
a 93% de los pacientes, alteración 
visual, arritmias, dolor torácico, 
síncope, pérdida visual, hipertensión, 
falla cardiaca, hay soplos periféricos, 
diferencias de la presión arterial entre 
los brazos mayor a 10 mmhg.

¿Qué síntomas puede producir la 
arteritis de Takayasu?
•	 Tiene 3 fases

- 1: Síntomas constitucionales, fiebre, 
malestar, artralgia y pérdida de peso.
- 2: Inflamación de los vasos con dolor a la 
palpación de la carótida.
- 3: Estado fibrótico caracterizado por 
síntomas isquémicos.
¿Cuál es el diagnóstico diferencial?
•	 Incluye aortitis infecciosa (TBC, sífilis), 

síndrome de Ehlers Danlos, Síndrome de 
Marfán, espondiloartritis seronegativa 
con compromiso aórtico, arteritis de 
células gigantes, sarcoidosis y displasia 
fibromuscular.
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8.4.7. Púrpura de Henoch 
Schönlein

¿Qué es la púrpura de Henoch 
Schönlein?
•	 Es una púrpura de pequeños 

vasos caracterizada por púrpura 
palpable, distribuida sobre glúteos y 
miembros inferiores, hay síntomas 
gastrointestinales, músculo-esqueléticos 
y glomerulonefritis.

•	 El 40% es idiopática el otro 60% es 
asociada a LES, drogas, infecciones, 
malignidad hematológica y vasculitis 
sistémica.

•	 La púrpura puede ser precedida de 
rash urticariforme o maculopapular o 
angioedema (Figura 50).

•	 Puede haber nódulos dolorosos en 
piel, orquitis y el 1% de los pacientes 
desarrolla falla renal crónica. 

•	 Las infecciones asociadas incluyen 
estreptococo, mycoplasma, yersinia, 
legionela, helicobacter pylori, Epstein 
Barr, hepatitis B, varicela, adenovirus, 
citomegalovirus y parvovirus B 19.

•	 Las manifestaciones neurológicas 
incluyen hemorragia parenquimatosa, 
neuropatía periférica e infartos 
isquémicos.

Figura 50. Púrpura Henoch Schönlein

Fuente: Fotografía de los autores

8.4.8. Vascultis Leucocitoclastica

¿Qué es la vasculitis cutánea 
idiopática (leucocitoclástica)?
•	 No es un desorden específico sino la 

manifestación de una gran cantidad de 
entidades vasculíticas, es muy frecuente 
en la práctica clínica y se denomina 
leucocitoclástica debido a que presenta 
detritus nucleares que permanecen 
en los neutrófilos, las lesiones en la 
piel producen púrpura palpable pero 
también pueden producir máculas, 
vesículas, bullas, nódulos, úlceras o 
urticaria crónica.

•	 Puede ser pruriginosa o dolorosa, ocurre 
más frecuentemente en miembros 
inferiores en pacientes que pueden 
caminar y en áreas sacras en pacientes 
postrados.

•	 Existen múltiples causas, un tercio 
es idiopática pero el resto obedece a 
vasculitis urticarial que puede estar 
asociada a LES, hepatitis B, hepatitis C, 
VIH, crioglobulinemia, lupus, Sjögren, 
AR y vasculitis.

•	 Está asociada a ANCAS, Henoch 
Schönlein, PAN, linfomas, leucemia, 
tumores sólidos, hipercoagulabilidad, 
enfermedad de Behçet, estreptococos, 
neisseria, clamidia y estafilococo.

•	 El laboratorio muestra eosinofilia y 
aumento de la VSG

¿Que causas existen de sindromes 
vasculiticos cutáneos?
•	 Angiitis cutánea leucocitoclástica: 

usualmente idiopática o inducida por 
drogas

•	 Drogas (causa más común): penicilina, 
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sulfonamidas, alopurinol, tiazidas, 
quinolonas, propiltiuracilo, hidantoína, 
AINES.

•	 Infecciones: bacteriana: (estreptococos, 
neisseria, chlamydia, estafilococos, 
endocarditis), viral (hepatitis C a través 
de crioglobulinemia tipo II y III, VIH)

•	 Eritema elevado diutinum: varias 
asociaciones incluyendo infecciones 
(estreptococo, VIH), condiciones 
reumatológicas (artritis reumatoide, 
policondritis recidivante) y enfermedad 
inflamatoria intestinal

•	 Enfermedades del tejido conectivo: AR, 
LES, síndrome de Sjögren

•	 Vasculitis sistémicas: púrpura de 
Henoch Schönlein, poliarteritis nodosa 
(clásica y cutánea), vasculitis urticarial,  
enfermedad de Behçet, crioglobulinemia 
(tipo II y III), granulomatosis de 
Wegener, síndrome de Churg Strauss, 
poliangiitis microscópica.

•	 Malignidad: Linfoma, leucemia, 
tumores sólidos (pulmón, colon, mama, 
renal, próstata)

•	 Enfermedad inflamatoria intestinal

•	 Idiopática

8.4.9. Enfermedad de Behcet

¿Qué es la enfermedad de Behçet? 
•	 Se caracteriza por úlceras recurrentes en 

boca, genitales, iritis y lesiones cutáneas, 
el proceso patológico es una venulitis 
leucocitoclástica aunque se puede 
extender a vasos de cualquier tamaño.

•	 Es una enfermedad caracterizada por 
úlceras aftosas orales, genitales y uveítis, 
puede haber  lesiones en la piel, dolor 
articular, el compromiso neurológico 

puede ser la primera manifestación de la 
enfermedad.

•	 La artritis puede ser mono u 
oligoarticular, hay tromboflebitis 
superficial y trombosis venosa profunda, 
el compromiso del SNC ocurre en 10 a 
20% de los casos e incluye meningitis 
aséptica, meningoencefalitis, déficit 
neurológico focal como parálisis 
espática, babinsky, clonus, trastornos 
del habla, disfagia, ataxia cerebelosa y 
parálisis pseudobulbar.

•	 Es la única vasculitis que afecta vasos de 
cualquier tamaño.

•	 En el mundo occidental la prevalencia 
es de 8,6 por 100.000 habitantes.

•	 Las úlceras aftosas orales son la 
manifestación más frecuente, tienen 
un tamaño de 2 a 10 mm, con borde 
eritematoso, centro necrótico y 
pseudomembranas, ocurren en encías, 
lengua y mucosa labial, resuelven 
alrededor de los 10 días pero tienden a 
recurrir, las úlceras genitales son menos 
comunes y raras al inicio, en mujeres 
están relacionadas con el ciclo menstrual 
y puede ser la forma de presentación.

•	 Los cambios oculares son dolor, 
fotofobia, lagrimeo, moscas flotantes y 
edema periorbitario hasta en el 50% de 
los pacientes, ceguera en el 25%, eritema 
nodoso en el 50%, pseudofoliculitis, 
nódulos acneiformes, hipopión, 
glaucoma y hemorragia retiniana.

•	 Las úlceras orales son más sensibles 
pero las genitales son más específicas.

•	 Hay artritis, generalmente 
monoarticular que afecta la rodilla y 
menos frecuente muñeca, tobillo y codo.
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•	 El fenómeno de patergia tiene alta 
especificidad pero la sensibilidad es 
variable, es mucho menos frecuente en 
población europea y norteamericana. 

8.4.10. Vasculitis 
Crioglobulinemica

¿Qué es la vasculitis 
crioglobulinémica?
•	 Las crioglobulinas son proteínas séricas 

que se precipitan cuando se refrigera 
el suero y se disuelve a temperatura 
de 37°C, están constituidas por 
inmunoglobulinas y fragmentos del 
complemento.

•	 Crioglobulinemia se refiere a la 
presencia de crioglobulinas circulantes y 
vasculitis crioglobulinemica es definida 
como el depósito de crioglobulinas.

•	 La crioglobulinemia no necesariamente 
conduce a vasculitis crioglobulinémica.

•	 La crioglobulinemia tipo I está 
asociada con mieloma múltiple,  
macroglobulinemia de Waldenstrom, 
leucemia linfocítica crónica, linfoma 
no Hodking de células B y síndrome de 
Sjögren.

•	 Las crioglobulinemias II y III 
son consideradas mixtas y son 
asociadas con virus de la hepatitis 
B y C, VIH, endocarditis, AR, LES, 
esclerosis sistémica y trastornos 
linfoproliferfativos, se asocian a nefritis 
y cursan con factor reumatoideo 
positivo, cursan con niveles bajos 
de complemento, vasculitis y 
glomerulonefritis.

•	 Vasculitis cutánea y glomerulonefritis 
son típicamente vistas en 

crioglobulinemia tipo II y III.

•	 Un bajo nivel de C4 es asociado con 
crioglobulinemia  tipo I.

•	 Se caracteriza por púrpura palpable, 
artralgias, artritis, debilidad, neuropatía 
y glomerulonefritis en 10 a 30% de los 
casos, mononeuritis múltiple, trastornos 
linfoproliferfativos, enfermedad 
del tejido conectivo, infecciones y 
hepatopatía (Tabla 31).

•	 El 5% de los pacientes con hepatitis C 
crónica desarrollan crioglobulinemia, 
más del 80% de pacientes con 
crioglobulinemia tipo II tienen hepatitis 
C activa.
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¿Qué características clínicas pueden presentar las crioglobulinemias?
Tabla 30. Características clínicas vistas en crioglobulinemia

-  Fenómeno de Raynaud

- Púrpura

- Acrocianosis

- Ulceras

- Gangrena

- Artralgias

- Artritis que afecta las articulaciones 
distales, oligoartritis y patrones no 
erosivos de dolor articular.

- Polineuropatía asimétrica de tipo 
axonal en guantes y en medias.

- Proteinuria

- Hematuria

- Hipertensión arterial

- Infiltración linfoide del hígado y 
hepatitis lupoide

- Hipocomplementemia

- Anticuerpos anti musculo liso 
positivos

- Linfadenopatías

- Vasculitis mesentérica

- Fibrosis pulmonar

- Vasculitis coronaria

- Vasculitis pulmonar

- Pleuresía

- Disnea 

- Tos

- Hemoptisis

¿Qué exámenes se deben solicitar?
•	 El factor reumatoideo es encontrado 

casi siempre y es una pista muy útil 
cuando la enfermedad es sospechada 
y las crioglobulinas no son detectadas, 
el dato fundamental es la presencia 
de crioprecipitados circulantes 
(criocrito), 90% de los casos tienen 
hipocomplementemia.

•	 Hay aumento de la VSG,  anemia y 
siempre debe descartarse hepatitis C.

¿Qué trastornos reumatológicos 
están asociados al virus de la 
hepatitis C?
•	 Han sido descritos artralgia en el 9%, 

artritis 4%, crioglobulinemia 11%, 
síntomas sicca 68%, vasculitis cutánea 
2%, polimiositis 1%, mialgias 24%, 
púrpura palpable 17% , Raynaud 11%, 
LES, AR, anticuerpos antifosfolípidos, 
poliarteritis nodosa, miopatías 
inflamatorias.

•	 Las complicaciones reumáticas no 
están asociadas con la severidad de la 
enfermedad hepática.

•	 Se ha descrito también síndrome del 
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túnel del carpo, tenosinovitis palmar, 
fibromialgia 11%, artritis no erosiva que 
puede llenar los criterios para artritis 
reumatoide.

•	 Las principales alteraciones de 
laboratorio son ANAs positivos, 
hipocomplementemia y 
crioglobulinemia.

•	 Los anticuerpos anticitrulina no están 
presentes en la infección por hepatitis C.

•	 Los pacientes con enfermedades 
autoinmunes inducidas por hepatitis C 
frecuentemente son viejos y hombres.

8.4.11. Otras Vasculitis

Vasculitis aislada del sistema 
nervioso central
•	 También llamada angiitis primara del 

SNC, es rara, se caracteriza por vasculitis 
limitada a los vasos del sistema nervioso 
central sin más lesiones aparentes, hay 
cefalea intensa y alteraciones mentales.

•	 Produce vasculitis de vasos pequeños y 
medianos, afecta las leptomenínges.

•	 Debe ser diferenciada de otros trastornos 
del sistema nervioso como infecciones, 
embolia,  sarcoidosis, colagenosis, 
cáncer y otras vasculitis.

•	 Tiene pobre pronóstico.

•	 Su incidencia es de 2,4 por 1.000.000 de 
habitantes.

•	 El diagnóstico es improbable en la 
presencia de resonancia cerebral 
normal.

•	 En la angioresonancia los vasos pueden 
ser normales. 

•	 El diagnóstico temprano es necesario 

para prevenir complicaciones serias y a 
menudo letales.

•	 La sensibilidad de la angiografía es del 
40 a 90% con especificidad del 30%. 

•	 El diagnostico no debe ser basado en los 
hallazgos de la angioresonancia. 

•	 El diagnóstico diferencial debe hacerse 
con el síndrome de vasoconstricción 
cerebral reversible, en el cual la 
angioresonancia es normal. 

•	 El compromiso de la médula espinal 
ha sido documentado en el 5% de 
los pacientes, con predominio de la 
columna torácica.

•	 En ocasiones la vasculitis remeda la 
presentación de una masa semejante 
a un tumor solitario, la hemorragia 
intracerebral no es rara.

•	 Las biopsias cerebrales y meníngeas son 
la prueba de oro para el diagnóstico de 
vasculitis aislada del sistema nervioso 
central.

•	 La biopsia debe incluir muestra de 
duramadre, leptomenínges, corteza y 
materia blanca.

•	 Sus formas de presentación histológica 
incluye: granulomatosa, linfocítica y 
necrotizante.

•	 Los marcadores serológicos de 
inflamación son normales.

•	 El LCR es anormal en el 80 a 90% de los 
casos.

•	 Puede complciarser con enfermedad 
cerebro vascular Hemorrágica o 
isquémica como consecuencia de 
vasculitis
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Enfermedad de kawasaki
•	 Es un síndrome multisistémico, que 

afecta a niños menores de 5 años y 
adultos con VIH, se caracteriza por 
adenopatías cervicales, cambios en la 
piel y membranas mucosas,  conjuntivas 
congestionadas, eritema de la cavidad 
oral (lengua en fresa) y descamación de 
la punta de los dedos.

•	 Es benigna y autolimitada pero puede 
asociarse con aneurismas coronarios en 
el 25% de los casos.

•	 Se reporta una incidencia de 20 por 
100.000 habitantes.

•	 En la vida adulta pueden presentarse 
complicaciones de la enfermedad 
en la niñez como pericarditis, 
miocarditis, isquemia miocárdica, 
infarto, cardiomegalia y pueden ocurrir 
aneurismas coronarios.

Sindrome de Cogan
Se caracteriza por queratitis intersticial y 
síntomas vestíbulo auditivos, en ocasiones 
causa vasculitis sistémica comprometiendo 
la aorta.
Policondritis recidivante

¿Qué es la policondritis 
recidivante?
•	 Es un desorden raro de causa 

desconocida caracterizado por 
inflamación del cartílago de las orejas 
respetando el lóbulo.

•	 Afecta también la nariz produciendo 
rinorrea, epistaxis, puente nasal rojo y 
nariz en silla de montar.

•	 Afecta el árbol traqueobronquial 
produciendo ronquera, tos, colapso 

laríngeo o traqueal. se asocia a escleritis, 
sordera, poliartritis, anormalidad 
cardiaca, lesiones de la piel, 
glomerulonefritis en el 10%, enfermedad 
tubulointersticial y mesangiopatía.

•	 En oído produce vértigo y ataxia por 
compromiso de la arteria auditiva 
interna.

•	 Inflamación del ojo con escleritis, 
síndrome sicca, edema periorbitario, 
uveítis, queratitis, adelgazamiento 
corneal, proptosis y vasculitis retiniana.

•	 El riñón se afecta en el 15% de los 
pacientes produciendo nefritis 
mesangial.

•	 También están descritas pericarditis, 
miocarditis, vasculitis coronaria, 
trastornos de conducción, aneurisma 
torácico aórtico o abdominal.

•	 Un tercio de los pacientes tienen 
otras enfermedades asociadas como 
enfermedad del tejido conectivo, 
vasculitis, malignidad y síndrome 
mielodisplásico.

•	 Puede estar asociada también a linfoma, 
anemia perniciosa, hipotiroidismo, 
colitis ulcerativa, enfermedad de Graves, 
miastenia gravis, cirrosis biliar primaria 
y diabetes mellitus.

•	 La artritis es la segunda manifestación 
más común, ocurre en 50% de 
los pacientes, es no deformante y 
no erosiva, afecta articulaciones 
metacarpofalángicas, interfalángicas 
proximales, rodilla, tobillo, muñecas, 
metatarsofalángicas y hay sinovitis 
aguda. 

•	 Puede remedar AR.

•	 La piel se caracteriza por púrpura 
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palpable, angioedema, lívedo reticularis, 
tromboflebitis, eritema nodoso, eritema 
multiforme y paniculitis, con el tiempo 
la condritis tiende a ser recurrente y 
bilateral. 

•	 La incidencia es de 3, 5 por millón por 
año en pacientes de 40 a 50 años pero 
puede afectar niños y ancianos, todas las 
razas y ambos sexos.

•	 El 30% de los pacientes tienen otras 
manifestaciones de vasculitis, AR, LES, 
Sjögren y espondiloartritis.

•	 Manifestaciones no reumáticas son 
enfermedad inflamatoria intestinal, 
cirrosis biliar primaria y mielodisplasia 
las cuales pueden anteceder la 
policondritis.

•	 Puede haber compromiso 
esternoclavicular, de la unión del 
manubrio esternal y los cartílagos 
condrocostales causando pectum 
excavatum.

¿Qué son los síndromes de 
sobreposición con poliangiitis?
Algunos pacientes con vasculitis sistémica 
no obedecen a ninguna enfermedad 
específica y tienen  diferentes vasculitis
1. Vasculitis inducidas por drogas: es 
caracterizada por púrpura palpable, 
que puede ser generalizada o limitada 
a extremidades inferiores con urticaria, 
vesículas hemorrágicas, las drogas incluyen 
alopurinol, tiazidas, sulfonamida, fenitoína, 
penicilinas y propiltiuracilo (asociado a 
vasculitis por ANCAs)
2. Vasculitis asociada a otras enfermedades: 
la vasculitis puede estar asociada también 
a colitis ulcerativa, defectos congénitos 
del complemento, cirrosis biliar primaria, 
deficiencia de alfa 1 anti tripsina y cirugía 

de bypass.
Vasculitis inducida por drogas
•	 Los síntomas pueden ser sugeridos mas 

por el vasoespamo que por verdadera 
vasculitis, las diferentes causas 
involucran: cocaína, heroína, efedrina, 
fenil propanolamina y anfetaminas

•	 Esta vasculitis puede coexistir con sífilis, 
hepatitis B y VIH.

¿Pueden causar emergencias 
reumatológicas las vasculitis?
•	 Si. Entre ellas se incluyen:

- Urgencias hipertensivas, que pueden 
estar asociadas a nefritis ocasionada por 
vasculitis y poliarteritis nodosa. 
- Insuficiencia renal aguda, como 
manifestación de múltiples procesos 
vasculíticos.
- Hemorragia pulmonar: Se manifiesta por 
disnea, hipoxemia, hemoptisis, infiltrados 
alveolares o intersticiales y anemia, las 
causas son vasculitis asociadas con ANCAs, 
síndrome anticuerpos antifosfolípidos, 
enfermedad de Behçet, crioglobulinemia, 
enfermedad mixta del tejido conectivo, 
polimiositis, AR, escleroderma y LES.  El 
manejo temprano y agresivo disminuye en 
forma importante la mortalidad.
8.5. GOTA POLIARTICULAR

¿Cuál es la evolución natural de la 
gota?
•	 Si se deja sin tratamiento los ataques 

progresan con el tiempo en frecuencia 
y severidad, al inicio predomina 
en miembros inferiores pero luego 
afecta los miembros superiores, 
comprometiendo también espina dorsal 
y bursas, articulaciones con prótesis 
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también pueden ser afectadas.

•	 Cuando la gota se sobrepone a la 
osteoartrosis los nódulos de esta se 
tornan inflamatorios o supurativos, 
lo cual es frecuente en mujeres 
posmenopáusicas y en pacientes que 
reciben tiazidas.

•	 Tiene dos fases: la primera es 
caracterizada por ataques agudos 
intermitentes que resuelven 
espontáneamente entre 7 y 10 días, 
con periodos asíntomáticos entre los 
ataques, cuando la hiperuricemia 
es  tratada de forma inapropiada hay 
transición a la asegunda fase que se 
caracteriza por la gota tofácea crónica, 
con ataques poliarticulares que puede 
remedar AR, síntomas permanentes y 
depósito de cristales en tejidos blandos 
(tofos), esta fase se presenta hasta en 
el 75% de los pacientes que han tenido 
gota no tratada por 20 años o más), hay 
ataques agudos recurrentes.

¿Dónde se localizan los tofos 
gotosos?
•	 Los tofos gotosos pueden comprometer 

muñecas, metacarpofalángicas 
interfalángicas proximales y distales, 
metatarsofalángicas y orejas.

•	 Pueden aparecer en el hélix.

¿Cómo se comporta la gota 
crónica?
•	 Después de muchos ataques mono u 

oligoarticulares una proporción de 
pacientes se presentan como sinovitis 
crónica no simétrica que causa confusión 
con el diagnóstico de AR y puede 
presentarse con tofos periarticulares.

8.6. ENFERMEDAD POR 
DEPÓSITO DE 
CRISTALES DE 
PIROFOSFATO 
(PSEUDOGOTA)

¿Cuáles son las características de 
la artritis inducida por cristales de 
pirofosfato?
•	 Los cristales de pirofosfatos causan 

ataques que simulan gota.

•	 Los ataques son menos frecuentes y 
muchos pacientes son asintomáticos.

•	 En ocasiones la pseudogota produce 
cuadros de inflamación simétrica 
semejantes a artritis reumatoide 
particularmente la condrocalcinosis 
asociada a hemocromatosis.

•	 La pseudogota afecta manos y muñecas 
en su forma aguda. 

•	 Otros cristales como los oxalatos se 
pueden depositar en pacientes dializados 
y con insuficiencia renal crónica.

•	 El depósito de cristales de pirofosfato 
produce un cuadro llamado 
condrocalcinosis.

¿Qué enfermedades sistémicas han 
sido relacionadas con cristales de 
pirofosfato?
•	 Hiperparatiroidismo

•	 Hipotiroidismo

•	 Hipofosfatemia

•	 Amiloidosis

•	 Gota

•	 Hipomagnesemia

149

Reumatología texto de autoaprendizaje



•	 Hemocromatosis

•	 Cirugía previa articular

•	 Trastorno articular previo

8.7. FIEBRE REUMATICA

¿Qué es la fiebre reumática?
•	 Es un desorden multisistémico que 

resulta de la reacción autoinmune 2 a 
3 semanas posteriores a la infección 
por estreptococo del grupo A, la 
inflamación se resuelve completamente 
con excepción de las válvulas cardiacas, 
es una enfermedad de niños entre  5 y 14 
años y rara después de los 30 años.

¿Cómo se presenta el compromiso 
articular de la fiebre reumática?
•	 El compromiso es poliarticular, hay 

edema, eritema, artritis migratoria que 
pasa de una articulación a otra, siempre 
afecta grandes articulaciones (rodillas,  
tobillos, caderas, codos)

•	 Respeta pequeñas articulaciones.

•	 El dolor es severo e incapacitante.

•	 La artralgia también es relativamente 
común, afectando las mismas 
articulaciones de la forma inflamatoria.

•	 El uso temprano de antinflamatorios 
puede limitar el compromiso a una sola 
articulación.

•	 El dolor es severo e incapacitante, puede 
haber artralgias sin inflamación. 

•	 Se asocia a carditis, compromiso 
neurológico y rash, la artritis es 
migratoria de grandes articulaciones 
(rodillas, codos, tobillos, muñecas) inicia 
en miembros inferiores y afecta entre 6 y 
16 articulaciones. Son dolorosas, a veces 

sin evidencia de inflamación, se inflaman 
por una semana antes de que otras 
articulaciones lleguen a ser afectadas, 
el líquido articular es inflamatorio pero 
estéril, ocasionalmente puede ocurrir 
con dolor pero sin inflamación articular.

•	 En el SNC se presenta corea de 
Sydenham, en piel eritema marginado y 
nódulos subcutáneos.

•	 De los pacientes con fiebre reumática 
confirmada 2/3 no recuerdan tener una 
infección de garganta reciente.

•	 El cultivo en algunos casos confirma la 
infección, pero los cultivos de garganta 
son negativos en el 75% de los pacientes 
cuando se presentan con los síntomas.

•	 Los títulos de estreptolisina y anti 
DNasa tienen alta  sensibilidad pero 
permanecen elevados por meses así que 
no indican una infección reciente.

¿Cuáles son los criterios de Jones 
para fiebre reumática?
•	 Criterios mayores

- Carditis y valvulitis.
- Poliartritis migratoria.
- Corea de Sydenham
- Eritema marginal
- Nódulos subcutáneos 
•	 Criterios menores

- Clínicos
- Artralgias
- Fiebre
- Laboratorio
- Reactantes de fase aguda elevados: VSG 
o PCR 
- Intervalo P-R prolongado evidenciado en 
el ECG.

•	 Para población de bajo riesgo las 
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poliartralgias en los criterios de Jones 
son consideradas como criterio menor, 
sin embargo en población de alto riesgo 

pueden considerarse un criterio mayor. 

8.8. ENFERMEDAD DEL SUERO
•	 Se caracteriza por: 

- Fiebre
- Urticaria
- Poliartralgias
- Linfadenopatía
•	 Se presenta1 a 2 semanas posterior a la 

exposición primaria o 2 a 4 días después 
del contacto secundario a una proteína 
heteróloga (enfermedad del suero 
clásica), o un fármaco no proteínico 
como penicilinas o sulfas (reaccion 
similar a la enfermedad del suero)

•	 La mayor parte de las manifesatciones 
no es causada por una vasculitis

•	 Algunos pacientes presentan venulitis 
cutánea típica que evoluciona rara 
vez hasta convertirse en vasculitis 
diseminada.

8.9. ENFERMEDAD DE STILL 
DEL ADULTO

•	 La incidencia es de 0,1 por 100.000 
predominando en mujeres entre 16 y 35 
años.

•	 Típicamente inicia con fiebre, rash, 
dolor abdominal y odinofagia.

•	 La fiebre se caracteriza por ser diaria, en 
espigas, alcanza los 39°C, dura menos 
de 4 horas, alcanza su pico temprano 
en la noche, aunque pueden ocurrir dos 
picos.

•	 Hay rash evanescente color salmón en 
tronco y extremidades, es precipitado 

por el rozamiento (fenómeno de 
Koebner),  artritis o artralgia son más 
comunes en muñecas, rodillas, tobillo, 
interfalángicas proximales, codos y 
hombros.

•	 El diagnóstico es de exclusión, hay 
leucocitosis, anemia, trombocitosis, 
aumento de la VSG, pruebas hepáticas 
anormales y ferritina mayor de 1000.

•	 Puede estar asociado a síndrome 
hemofagocítico.

•	 La artritis puede no ser una característica 
del cuadro.

•	 Ocurre entre los 15 y 46 años, aunque 
ha sido reportado en pacientes mayores 
de 60 años.

•	 Se puede asociar a faringitis, 
esplenomegalia, hepatomegalia e 
infiltrados pulmonares.

•	 Las manifestaciones clínicas al momento 
del diagnostico son:

- Fiebre >39° al menos por 1 semana. 100%
- Artralgias, artritis o ambos, al menos por 
2 semanas. 100%
- ANAs y Factor Reumatoideo negativo 
94%
- Compromiso general 90%
- Rash evanescente, color salmon, no 
pruriginoso, asociado a los picos febriles. 
80%
- Leucocitosis (>10.000) con neutrofilia. 
80%
- Dolor faríngeo 80%
- Elevacion de transaminasas 75%
- Mialgias 70%
- Linfadenopatia 50%
- Esplenomegalia 40%
- Hepatomegalia 20%
- Pleuritis 15%
- Pericarditis 5%
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8.10. ENFERMEDAD DE LYME
•	 En Norteamérica es producida por 

Borrelia burdogferi, en Europa y Asia 
por Borrelia afzeli.

•	 El eritema migrans es el signo más 
común de la enfermedad y se desarrolla 
entre 3 a 32 días como una pequeña 
pápula o mácula que posteriormente se 
agranda.

•	 El eritema puede ser asintomático, 
ligeramente pruriginoso y en raros casos 
doloroso.

•	 Puede haber parálisis de pares craneales, 
meningitis y carditis.

•	 La artritis es un signo tardío de 
enfermedad de Lyme diseminada que 
ocurre semanas a meses posterior a la 
infección, ocurre en menos del 10% 
de los pacientes ya que la mayoría son 
tratados y curados de la enfermedad. 

•	 Afecta más a menudo la rodilla.

•	 Tiene tendencia bimodal entre los 5 y 9 
años y entre los 55 y 59 años.

•	 Los pacientes pueden no recordar la 
picadura de la garrapata o el eritema 
migrans, los síntomas constitucionales 
son fiebre, fatiga, mialgias, artralgias y 
cefalea.

•	 El compromiso articular es de tipo 
oligoarticular con predominio de 
miembros inferiores, particularmente 
la rodilla, se asocia a grandes derrames, 
pocos pacientes tienen artritis 
persistente, se produce 6 meses después 
de la infección y afecta el 60% de los 
pacientes sin tratamiento, la transmisión 
se lleva a cabo  entre los meses de mayo 
a julio.

•	 Los síntomas cardiacos (miocarditis y 
pericarditis) ocurren semanas a meses 
después de la infección al igual que los 
síntomas neurológicos (neuropatía, 

parálisis de Bell, meningoencefalitis).

8.11. SARCOIDOSIS

¿Qué es la sarcoidosis?
•	 Es un desorden inflamatorio que afecta 

35 de cada 100.00 personas entre 20 y 
40 años, puede afectar cualquier órgano 
pero el pulmón es el más comprometido, 
las mujeres y la raza negra son más 
afectadas.

•	 Ocurre después de los 18 años y un 
segundo pico a los 60 años.

•	 Los síntomas sistémicos incluyen: fatiga, 
sudor nocturno y pérdida de peso.

•	 El síndrome de Löfgren es una forma 
autolimitada de sarcoidosis con 
linfadenopatía hiliar, eritema nodoso, 
artritis aguda o tenosinovitis usualmente 
de tobillos y puede haber fiebre, ocurre 
en 9 a 34% de los pacientes, pero varía 
en su presentación.

•	 En la mujeres prevalece el eritema 
nodoso y en los hombros predomina la 
artritis del tobillo o sistémica sin eritema 
nodoso.

•	 Tiene predilección por tobillos, pero 
también puede afectar muñecas, rodillas, 
metacarpofalángicas e interfalángicas.

•	 La artritis puede ser oligo o poliarticular 
pero rara vez monoarticular.

•	 Las artralgias crónicas son más 
frecuentes que la artritis francamente 
desarrollada.

•	 Hay oligoartritis simétrica de grandes 
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articulaciones de miembros inferiores 
en 60% de Löfgren y 30% de sarcoidosis 
crónica.

•	 La afección musculo esquelética ocurre 
hasta en el 10% de los pacientes.

•	 Puede inducir poliartritis aguda 
especialmente de los tobillos en 
asociación con eritema nodoso y 
ocasionalmente uveítis.

•	 Puede producir artritis crónica con 
resorción del periostio, con formación 
de quiste simulando AR.

•	 Miositis y miopatía han sido descritas 
asociadas a sarcoidosis.

•	 Miositis granulomatosa difusa es una 
manifestación rara e indica enfermedad 
progresiva y es asociada a pobre 
pronóstico.

•	 La remisión ocurre en la mitad de los 
pacientes en tres años.

•	 El diagnóstico se hace por exclusión de 
otras patologías.

8.12. ARTRITIS VIRAL

Parvovirus B–19
•	 En contraste con el curso leve de la 

enfermedad en los niños, en mujeres 
de mediana edad el parvovirus B – 19 
puede ocasionar artropatía significativa, 
no solamente artralgia sino artritis 
inflamatoria.

•	 En pacientes viejos puede causar artritis 
inflamatoria y se estima que el 15% de 
los casos nuevos de artritis pueden 
representar secuelas por parvovirus B - 
19.

•	 El compromiso articular simétrico 
usualmente de las manos y 

ocasionalmente de tobillos, rodillas y 
muñecas puede remedar la AR, el factor 
reumatoideo puede ser positivo.

•	 La artropatía asociada a parvovirus B 
19 se resuelve en una pocas semanas 
ocasionalmente persiste por meses o 
años pero no hay destrucción articular.

Virus Chikungunya
•	 Es transmitido al ser humano por 

mosquitos, los síntomas son fiebre y 
dolor articular, cefalea, mialgia, edema 
reticular o rash, semejante a dengue 
(Figura 51).

•	 La enfermedad usualmente no es 
mortal, los pacientes se sienten mejor en 
una semana, pero en algunas personas 
el dolor articular puede persistir por 
meses.

•	 Factores de riesgo para enfermedad 
severa son hipertensión arterial, 
diabetes mellitus, enfermedad cardiaca 
y mayores de 65 años.

•	 Puede haber artralgia, poliartritis y 
tenosinovitis en los meses siguientes a 
la enfermedad aguda, pero hay casos 
descritos con dolor articular por meses 
o años.

•	 Puede diferenciarse del dengue ya que 
el virus Chikungunya tiene tendencia 
a causar fiebre alta, artralgia severa, 
artritis, rash y linfopenia, mientras 
el dengue produce trombocitopenia, 
neutropenia y shock hemorrágico.

•	 Complicaciones oculares como uveítis 
anterior no granulomatosa, neuritis 
optica, retinitis, coroiditis, conjuntivitis 
y queratitis han sido descritas.
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Figura 51. Sinovitis por Chikungunya

Fuente: ww.oms.org

Virus de la Hepatitis B
•	 Se transmite por contacto con fluidos de 

forma parenteral, perinatal y sexual

•	 La progresión a enfermedad crónica 
varia entre 1-10%

•	 Puede tener comienzo agudo o insidioso

•	 Se puede presentar con artralgia-artritis 
en el 3% de los casos

•	 Una enfermedad semejante a la 
enfermedad del suero, es decir artritis 
transitoria ocurre en el 10-20% de los 
pacientes y se manifiesta con poliartritis 
simetrica aguda, dolor, edema fusiforme 
de las articulaciones de la mano y la 
rodilla, rigidez matutina. 

•	 Artritis recurrente o crónica puede 
permanecer después de la recuperación 
de la hepatitis.

Virus de la Hepatitis B
•	 Se transmite principalmente de forma 

parenteral, aunque también puede 
hacerlo por via exual y perinatal

•	 La progresión a cronicidad es común 
(85%)

•	 Se caracteriza por ser de comienxo 

insidioso

•	 Las manifestaciones articulares pueden 
presentarse de 2 formas

- Poliartritis que afecta pequeñas articula-
ciones, minimo 3 articulacion y es idéntica 
a la Artritis Reumatoide.
- Mono-oligoartritis intermitente asociada 
con la presencia de crioglobulinas séricas.
•	 La artritis similar a AR es más común, la 

presencia de factor reumatoideo ha sido 
identificado en el 50-80% de los casos y 
de péptido citrulado menor al 10% en 
hepatitis C

8.13. ENDOCARDITIS 
BACTERIANA

•	 Mialgias y artralgia están descritas en 
15 a 30% en pacientes con endocarditis 
infecciosa.

•	 Las manifestaciones articulares revierten 
pronto con el tratamiento, deben de 
ser distinguidas de focos metastásico, 
infecciosos que pueden complicar el 
cuadro en un 10 a 15% de los casos 
(espondilodiscitis o artritis séptica por 
émbolos metastásicos)

•	 La endocarditis bacteriana puede causar 
compromiso oligo o poliarticular.

•	 Parece ser mayor entre consumidores de 
cocaína intravenosa, quizá por el efecto 
vasoconstrictor de la droga.

•	 Las infecciones musculoesqueléticos 
frecuentemente artiris séptica y 
osteomielitis resultan de la diseminación 
hematógena y menos común de la 
extensión local de los tejidos blandos, 
estas lesiones pueden ser indolentes y el 
único síntoma puede ser dolor sin fiebre.
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¿Qué infecciones 
musculoesqueléticos se 
presentan en usuarios de drogas 
intravenosas?
•	 Sitios poco frecuentes de infección son 

vistos en usuarios de drogas intravenosas, 
como articulaciones esternoclaviculares, 
sacroilíacas y vertebral, esto deriva del 
uso de sustancias en las venas yugulares 
y en la ingle.

•	 Estas infecciones tienden a ser 
polimicrobianas o anaeróbicas si el sitio 
de inyección está contaminado con 
saliva.

8.14. HEMOCROMATOSIS

¿Es la hemocromatosis una 
enfermedad rara?
No. La hemocromatosis es la patología 
genética más común en personas de 
raza blanca (1/200 personas) y el 7-8%% 
de la población sana tiene el gen de la 
hemocromatosis.

¿Cuáles son las articulaciones 
comprometidas y que pistas 
semiológicas podemos encontrar?
•	 Debe sospecharse cuando hay dolor 

en la segunda y tercera articulación 
metacarpofalángica y articulación de 
la muñeca,  se observa hipertrofia, 
hay disminución del rango de 
movimiento. Puede producir artritis 
inflamatoria. También puede afectar 
metatarsofalángicas con o sin 
condrocalcinosis (Figuras 52-53).

•	 Los cambios son más importantes en la 
mano dominante. 

•	 Puede afectar muñecas, rodillas, 
caderas y hombros, aunque cualquier 
articulación puede estar implicada.

¿Qué otros signos asociados hay 
en la hemocromatosis?
•	 Se asocia a miocardiopatía, cirrosis 

hepática, diabetes mellitus e 
hipogonadismo.

•	 La triada clásica de cirrosis, piel color 
bronce y diabetes en raras oportunidades 
se identifica simultáneamente

•	 La prevalencia de diabetes mellitus 
asociada a hemocromatosis es 13-23% e 
intolerancia a la glucosa hasta del 30%

•	 Una cifra de saturación de transferrina 
superior a 45% confirma el diagnóstico.

Figura 52. Hemocromatosis 

Fuente: Fotografía de los autores

Paciente con deformidad articular 
en muñecas, 2da y 3ra articulación 
metacarpofalángica, sugestiva 
de hemocromatosis con cambios 
degenerativos mas marcados en la mano 
derecha (mano dominante del paciente). 
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Figura 53. Condrocalcinosis de rodilla 
sugestiva de hemocromatosis

Fuente: Fotografía de los autores
8.15. INMUNODEFICIENCIA 

COMÙN VARIABLE
•	 Su incidencia es de 1-50.000 a 1-200.000. 

•	 Los picos de edad a la cual se hace el 
diagnostico son entee los 2-5 años y los 
20-40 años, 

•	 Se manifiesta con infecciones 
recurrentes como neumonia (90%), 
sinusitis, otitis (70%), gastroenteritis, 
meningitis y abscesos por bajos niveles 
de inmunoglobulinas circulantes.

•	 La sobrevida a 20 años es de 64% para 
hombres y 67% para mujeres.

•	 Son prevalentes trastornos 
autoinmunitarios asociados a púrpura 
trombocitopenica idiopática (9.7%), 
anemia hemolitica autoinmune 
(4.9%) o artritis no infecciosa (2.6%). 
Malignidades como linfoma no 
hodgkin de celulas B en 5.4% y lesiones 
granulomatosas pulmonares, linfaticas, 
hepaticas, esplenicas, intestinales o 
cutaneas en 9.7% pueden estar asociadas.

•	 Medicamentos como Carbamazepina, 
Acido Valproico, Fenitoina, 
Captopril, Corticoides, Azatioprina 
y antimalaricos pueden producir 

hipogamaglobulinemia, siendo 
importante descartarlos para hacer el 
diagnostico. 

•	 El diagnostico usualmente se retrasa 6 - 
7 años y solo el 20% de los pacientes se 
diagnostica antes de los 20 años.

¿Qué manifestaciones articulares 
presenta la Inmunodeficiencia 
Común Variable?
•	 Las manifestaciones articulares simulan 

una AR o Artritis reumatoide juvenil y 
ocurren en el 1-10% de los pacientes.

•	 Se caracteriza por oligo o poliartritis 
simétrica de rodillas, tobillos y manos y 
puede resultar en destrucción articular.

•	 Hay ausencia de ANAs o de factor 
reumatoideo debido a la carencia de 
anticuerpos

•	 Cuando el compromiso es 
monoarticular generalmente  se 
debe a infección por Streptococcus 
pneumonie, Haemophylus influenzae 
o Staphylococcus aureus o menos 
frecuentemente por gérmenes atípicos.
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CAPÍTULO 9. 
SINDROMES  REGIONALES







¿Qué es un síndrome regional?
•	 Se refiere a un dolor localizado en un  área del cuerpo que no es causado por una 

enfermedad sistémica (Tabla 32).

•	 El síndrome regional complejo incluye desordenes provenientes del hueso, cartílago, 
ligamento, músculo, tendón, entesis, bursa, fascia y nervio.

•	 Los síndromes regionales pueden ser por trauma, sobreuso o degeneración por la edad. 

•	 Otros diagnósticos que causan síntomas similares son trombosis venosa, cáncer o 
infección.

¿Qué hallazgos sugieren enfermedad sistémica?

Tabla 31. Hallazgos que sugieren enfermedad sistémica

Fiebre, escalofríos Anormalidad del pulso
Pérdida de peso Linfadenopatía

Cambios en el color de la piel Déficit neurológico
Compromiso bilateral Atrofia o pérdida muscular

Articulación con calor, dolor, edema 
(sinovitis) Anormalidades de laboratorio
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¿Qué y cuáles son los síndromes de sobreuso que se conocen?
El sobreuso de un tendón o la tensión excesiva a un musculo desacondicionado 
puede conducir a síndromes dolorosos (Tabla 33).

Tabla 32. Síndromes por sobreuso

Región Etiología Síntomas Examen físico

Hombro

Tendinitis del 
manguito rotador

Dolor en la parte 
supero-externa 
del brazo, dolor 
al llevar el brazo 
por encima de la 

cabeza o detrás de 
la espalda.

Dolor a la 
abducción del 

brazo entre 30 y 
150 grados, dolor 

leve al mover 
pasivamente el 

hombro. 
Nulo o escaso 
dolor con el 

movimiento pasivo

Tendinitis del 
bíceps

Dolor en la parte 
anterior del 

hombro, empeora 
al levantar 

objetos pesados 
(maletas)

Dolor a la 
palpación del 

tendón del bíceps

Codo Epicondilitis lateral Dolor en 
epicóndilo lateral

Sensibilidad del 
epicóndilo lateral

Muñeca

Tenosinovitis de 
Quervain

Dolor en la cara 
radial de la muñeca

Test de Finkelstein 
(+)

Síndrome del túnel 
del carpo

Dolor y parestesia 
en porción 

palmar de los tres 
primeros dedos 
y cara radial del 

cuarto dedo

Signo de Tinel (+)
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Mano Dedo en gatillo

Bloque del dedo 
en flexión, dolor 

y crepito a la 
palpación de la 

vaina del tendón

Nódulo en el ten-
dón del flexor en la 
porción palmar de 
la articulación me-
tacarpofalángica.

Glúteo

Bursitis isquiática
Dolor en glút 

eos, empeora al 
sentarse

Dolor a la 
palpación del 

isquion

Síndrome del 
piriforme

Dolor en glúteos 
con síntomas de 

ciática

Dolor a la 
palpación 

profunda del 
glúteo en la región 

del ciático

Cadera Bursitis 
trocantérica

Dolor en cadera 
lateral, empeora al 
acostarse sobre el 

lado afectado

Dolor a la 
palpación en cara 
lateral de la cadera

Rodilla Bursitis de la bursa 
anserina

Dolor justo debajo 
de la rodilla en la 
cara anteromedial 
sobre la porción 

tibial con el 
ejercicio o al subir 

escaleras

Dolor en la cara 
anteromedial de la 
tibia justo debajo 

de la rodilla

Pie Fasciitis plantar
Dolor en la parte 
inferior del pie al 

caminar

Dolor a lo largo de 
la cara medial de la 

base del pie

Fuente: Tomado de Rheumatology Subspecialty Consult second edition, School 
Medicine University in St. Louis
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9.1. DOLOR DE CUELLO

¿Qué patologías son más 
frecuentes como causa de dolor en 
cuello?
•	 Desordenes de tejidos blandos

- Dolor de cuello no específico (distensión 
muscular, esguince, espasmo)
- Lesiones por latigazo cervical
•	 Artritis

- Osteoartrosis y espondilosis cervical
- Enfermedad degenerativa del disco con 
herniación
- Artritis reumatoide
- Espondilitis anquilosante
- Artritis reumatoide juvenil
•	 Enfermedad ósea

- Fractura (debido a osteoporosis o trauma) 
o dislocación
- Lesiones metastásicas
- Osteomielitis
•	 Otras

- Meningitis
- Discitis séptica
- Tiroiditis
- Referido desde región intratorácica o 
abdominal
¿A qué se refiere el término 
espondilosis cervical?
•	 Se refiere a la degeneración del disco 

intervertebral que conduce a pérdida 
de la altura  con la resultante OA del 
cuerpo vertebral en su parte anterior y 
posterior.

•	 La OA de la columna cervical puede 
producir dolor en cuello que se irradia a 
la parte posterior de la cabeza, hombros 
o brazos y es causa frecuente de dolor 
de cabeza en la región occipital, los 

osteofitos y las protrusiones discales 
comprimen una o varias raíces nerviosas 
del foramen vertebral, ocasionando 
radiculopatías,  más frecuente de las 
raíces C6 y C7, hay compresión de la 
medula espinal con mielopatía y estos  
hallazgos pueden ser confundidos 
con esclerosis lateral amiotrófica, 
esclerosis múltiple, tumores espinales, 
siringomielia, deficiencia de vitamina 
B12 y lúes.

9.2. DOLOR DE HOMBRO
•	 Los pacientes frecuentemente adjudican 

a la articulación dolores que se ocasionan 
en las estructuras periarticulares, 
ejemplo: dolor del manguito es 
referido como dolor articular, bursitis 
peritrocantérica referido como dolor de 
cadera.

•	 Distinguir entre dolor articular y 
extraarticular es importante

¿Cómo puede diferenciarse 
un dolor artrítico de uno 
extraarticular?
El dolor artrítico se  presenta con todos los 
rangos de movimiento, es decir en todos 
los planos, por su parte el extraarticular se 
presenta solo con movimientos específicos.
¿Cómo diferenciar el dolor 
cervical del dolor de hombro?
El dolor de la radiculopatía cervical 
se irradia hasta la muñeca y dedos, se 
acompaña de hormigueo  y alteración de 
los reflejos, el dolor de hombro no tiene 
alteración de los reflejos, no produce 
parestesias y se irradia solamente hasta el 
codo.
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¿Qué estructuras duelen en el 
hombro? 
(Figura 54)
•	 Articulación glenohumeral

•	 Articulación Acromioclavicular

•	 Bursa subacromial (subdeltoidea)

•	 Tejidos blandos periarticulares 
(fibromialgia y rotura de manguito 
rotador)

•	 Dolor de columna cervical

•	 Tumor de Pancoast

•	 Vesícula biliar

•	 Hígado

•	 Diafragma

Figura 54. Articulación de hombro

Fuente:  Ilustración por Luis C. Astudillo. 
Tomado de Harrison Internal Medicine. 
19th Edition

•	 La articulación acromioclavicular 
puede ser afectada por OA y artritis 
reumatoide, es poco frecuente que la 
OA afecte la articulación glenohumeral 
a menos que sea secundaria a ocupación 
o trauma.

¿Cuales son las causas de dolor de 
hombro?
•	 Desordenes periarticulares

- Tendinitis del manguito rotador
- Tendinitis calcificada
- Desgarro del manguito rotador
- Bursitis subacromial
- Tendinitis bicipital
- Capsulitis adhesiva
•	 Desordenes articulares

- Artritis inflamatoria (AR)
- Artritis glenohumeral
- Artritis acromioclavicular
- Artritis esternoclavicular
- Artritis séptica
- Osteonecrosis (de la cabeza humeral)
- Fracturas, dislocación
•	 Enfermedades neurovasculares 

(usualmente tiene síntomas 
neurovasculares)

- Plexopatía braquial
- Atrapamiento del nervio supraescapular
- Síndrome de salida torácico
•	 Dolor referido (debe ser sospechado 

cuando el rango de movilidad es normal)

- Enfermedad de la espina cervical
- Enfermedad intratorácica o intra-abdo-
minal
•	 Otras

- Polimialgia reumática (usualmente 
bilateral)
- Fibromialgia 
- Distrofia simpática refleja
¿En qué sitio duele la articulación 
glenohumeral? 
Se debe poner el dedo inmediatamente 
inferior a la apófisis coracoides haciendo 
que el paciente rote el húmero interna 
y externamente, el dolor en este sitio 
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es altamente sugestivo de patología 
glenohumeral, que puede ser causada por 
artritis reumatoide o infección. El dolor 
del manguito rotador también se presenta 
sobre este sitio.
¿Qué actividades agravan el dolor 
del manguito rotador? Esta va 
para síndromes regionales
El dolor se presenta con la abducción del 
brazo entre 30 y 150° y empeora con los 
movimientos activos y no con los pasivos, 
el dolor empeora en la noche, se presenta 
en la parte lateral del hombro al alcanzar 
objetos altos, elevar las manos por encima 
de la cabeza o acostarse de lado. Cuando 
hay ruptura hay debilidad particularmente 
con la abducción del brazo

¿Luego de esto que datos sugieren 
que la lesión sea del manguito 
rotador?
•	 Ausencia de  dolor con movimientos 

pasivos

•	 Dolor con la abducción activa

•	 Dolor en la parte lateral del deltoides

•	 Dolor nocturno

9.3. DOLOR DE CODO

¿Qué es la epicondilitis lateral?
•	 La epicondilitis  lateral o codo de 

tenista es una condición dolorosa que 
compromete la parte lateral del codo, el 
dolor está localizado en el epicóndilo y 
se puede irradiar a antebrazo y dorso de 
la muñeca, aparece después de trabajar o 
de actividades recreacionales, cuando se 
compromete la muñeca en movimientos 
repetidos de extensión y supinación, 
llevar maletas, empujar objetos y utilizar 

un atornillador son causa de dolor.

•	 Sacudir las manos y abrir puertas 
reproduce el dolor

•	 La epicondilitis medial se observa en 
mayores de 35 y es menos común que la 
epicondilitis lateral.

•	 La  bursitis del olecranon es una 
patología frecuente y puede obedecer a 
infección o cristales.

•	 Otras patologías del codo influyen 
bursitis del olecranon, que puede ser 
ocasionado por cristales, infección y la 
epicondilitis medial descrita como codo 
de golfista.

9.4. DOLOR DE MANO

¿Qué entidades pueden afectar la 
mano?
•	 Trauma, sobreuso, infección, artritis 

reactiva o por cristales, osteoartrosis 
(bilateral), LES, dermatomiositis y 
artritis reumatoide.

¿Cómo puedo diferenciar el 
compromiso de la osteoartrosis 
de la artritis psoriásica y de la 
hemocromatosis?
•	 La artiris psoriásica al igual que la 

osteoartrosis afecta las articulaciones 
interfalángicas proximales y distales.

•	 La psoriasis afecta la muñeca  y causa 
lesiones ungueales a diferencia de 
la osteoartrosis que respeta uñas y 
muñecas.

•	 Se debe considerar hemocromatosis 
cuando en la segunda y tercera 
articulación metacarpofalángicas 
se observan cambios degenerativos 
(hipertrofia de los huesos), con o sin 
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condrocalcinosis. Además hay artritis 
inflamatoria de la muñeca que no existe 
en OA. La hemocromatosis predomina 
en la mano dominante.

¿Cómo se puede diagnosticar una 
tenosinovitis?
•	 Hay edema y calor en el dorso de la 

mano, el dolor empeora con la flexión 
y extensión de los dedos, puede ser 
causada por neisseria gonorreae, gota o 
artritis reumatoide.

•	 El dolor en la cara radial de la muñeca 
puede ser causada por tenosinovitis de 
Quervain. 

Figura 55. Articulaciones de la mano

Fuente: Ilustración por Luis C. Astudillo. 
Tomado de Harrison Internal Medicine. 
18th Edition.

Abreviaturas: IFD: interfalángicas distales; 
IFP: interfalángicas proximales; MCF: 
metacarpofalángicas; CMC: carpmetacar-
piana.  

¿Dónde se produce el dolor del 
síndrome del túnel del carpo?
•	 El síndrome del túnel del carpo es un 

trastorno común de la extremidad 
superior que produce parestesias o 
sensación de quemazón en el pulgar, 
segundo y tercer dedo y la mitad radial 
del cuarto en su cara palmar, puede 
asociarse a embarazo, edema, trauma, 
osteoartrosis, hipotiroidismo, artritis o 
amiloidosis. 

•	 Los signos asociados son Flick, Phalen 
y Tinel.

•	 Se presenta en el 3 de las mujeres y 2% 
de los hombres, con pico de prevalencia 
alrededor de los 55 años

•	 Sus síntomas resultan de la isquemia del 
nervio mediano

•	 Asociado con embarazo, artritis 
inflamatoria, fractura de colles, 
amiloidosis, hipotiroidismo, diabetes 
mellitus, acromegalia, uso de corticoides 
y estrógenos, además de actividades 
repetitivas de la mano y la muñeca.

•	 La sensibilidad de los síntomas 
nocturnos alcanza 51 a 77% con 
especificidad del 27 a 68%

•	 El signo de Flick tiene sensibilidad y 
especificidad mayor al 90%.

9.5. DOLOR LUMBAR

¿Qué patologías son más 
frecuentes como causa de dolor 
lumbar?
•	 Dolor mecánico (97%)

- Idiopático (lumbago, distensión lumbar)
- Enfermedad degenerativa del disco
- Osteoartrosis
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- Espondilosis
- Hernia de disco
- Estenosis espinal
- Espondilolisis
- Espondilolistesis
- Trauma
- Fractura por osteoporosis
•	 Neoplasia (< 1%)

- Lesiones metastásicas
- Mieloma múltiple
- Linfoma y leucemia
- Tumores vertebrales primarios
- Tumores del cordón espinal
•	 Infección (< 1%)

- Osteomielitis
- Absceso paraespinal
- Absceso epidural
- Discitis séptica
- Endocarditis bacteriana
•	 Enfermedad reumatológica (< 1%)

- Espondilitis anquilosante
- Artritis psoriásica
- Artritis reactiva
- Enfermedad inflamatoria intestinal
•	 Enfermedad visceral y dolor referido (< 

1%)

- Aneurisma aórtico
- Enfermedad gastrointestinal (pancreatitis, 
colecistitis)
- Genitourinario (nefrolitiasis, pielonefri-
tis, enfermedad pélvica inflamatoria)
- Enfermedades de la cadera
- Articulación sacroilíaca (controversia si 
hace parte de artropatía inflamatoria)

Figura 56. Localizaciones del dolor lumbar

Fuente: Ilustración por Luis C. Astudillo. 
Tomado de Harrison Internal Medicine. 
18th Edition.

¿Cuáles son los factores de riesgo 
para el desarrollo de osteomielitis 
vertebral?
•	 El foco primario de la osteomielitis 

vertebral es identificado en el 51% 
de los pacientes, se presenta con más 
frecuencia en diabéticos,  enfermedad 
coronaria, inmunosupresión, cáncer, 
hemodiálisis o usuarios de drogas 
intravenosas.

•	 Los focos primarios más frecuentes 
son: tracto genitourinario, piel, 
tejidos blandos, abscesos vasculares, 
endocarditis, bursitis y artritis séptica.

¿Qué porcentaje de pacientes 
tienen hernias de disco en la 
resonancia?
Hasta un 50% de pacientes normales 
pueden tener hernia de disco en la 
resonancia magnética
¿Qué patologías son más 
frecuentes como causa de dolor de 
cadera?
•	 Desordenes articulares

- No inflamatorio
-  Osteoartrosis
-  Osteonecrosis
-  Fractura
-  Desgarro del labrum
-  Pinzamiento de la cadera
-  Inflamatorio
-  Espondiloartopatías seronegativas
-  Artritis séptica
-  Artritis reumatoide juvenil
-  Artritis reumatoide (usualmente tarde 
en la enfermedad)
•	 Desordenes periarticulares 

- Bursitis trocantérica
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- Bursitis isquioglútea
- Bursitis del iliopsoas
- Bursitis séptica
•	 Dolor referido

- Osteoartrosis de la columna lumbar y 
ciática
- Estenosis espinal
- Sacroiliítis
- Desordenes de rodilla
- Insuficiencia vascular
- Meralgia parestésica
¿Porque es tan importante 
reconocer el sitio exacto del dolor 
de la cadera?
Los pacientes con dolor de cadera 
frecuentemente colocan la mano en 
posición vertical señalando la ingle, esto 
es importante ya que ellos equívocamente 
señalan la región lumbar y lateral baja 
atribuyéndola a dolor de cadera (Figura 
57).

Figura 57. Localizacion del dolor de 
cadera

Fuente: Ilustración por Luis C. Astudillo. 
Tomado de Harrison Internal Medicine. 
18th Edition.

¿Cuál es la utilidad de  la 
maniobra de Faber?
La maniobra de Faber (flexión, abducción y 
rotación externa con ligera presión) evalúa 
el dolor proveniente de cadera y da un 
acercamiento a los rangos de movimiento. 
Es positiva también en dolores provenientes 
de la articulación sacroilíaca.
¿Cuál es la sensibilidad de los 
signos de la Lasegue, signos 
sensitivos y motores para el 
diagnóstico de la ciática?
•	 La sensibilidad de la maniobra 

de Lasegue, es del 73 a 98% con 
especificidad del 11 a 61%.

•	 La sensibilidad del signo de Lasegue 
cruzado es del 23 a 43% con especificidad 
del 88 a 98%

•	 Los reflejos aquilianos son anormales 
en el 48% de los pacientes, la debilidad 
aparece en el 54% y alteraciones 
sensitivas en el 16%.

¿Dolor por foramen espinal 
estrecho?
El dolor debe ser diferenciado de la 
claudicación vascular de miembros 
inferiores, el paciente con canal espinal 
estrecho, se queja de dolor al caminar, al 
permanecer de pie, al bajar pendientes o 
al inclinarse hacia adelante; en el examen 
físico, se asocia tambien a parestesias.
La claudicación vascular  mejora al detener 
la marcha, no presenta parestesias y no se 
modifica con la inclinación del cuerpo.
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9.6. DOLOR DE RODILLA

¿Cuáles on las causas de dolor en 
rodilla?
•	 Puede ser secundario a anomalías 

intraarticulares (osteoartrosis, infección, 
artritis reumatoide) o periarticulares 
(bursitis de la pata de ganso, distensión 
del ligamento colateral) o dolor referido 
desde la cadera.

¿Qué es el síndrome patelo-
femoral?
•	 Es un trastorno rotuliano femoral que 

cursa con dolor  en cara anterior de 
rodilla que se exacerba al subir escaleras.

•	 Ocurre más frecuentemente en mujeres 
jóvenes.

¿Qué es el síndrome de la banda 
iliotibial?
•	 La banda iliotibial corresponde a un 

engrosamiento del tejido conectivo que 
corre desde la zona ilíaca hasta el peroné, 
produce dolor en el cóndilo femoral 
externo de la rodilla que se puede irradiar 
al muslo, factores predisponentes 
incluyen alineamiento en varo de la 
rodilla, correr excesivamente, zapatos 
pobremente ajustados y caminar sobre 
terrenos irregulares.

¿Cuáles son las enfermedades 
sistémicas que afectan la rodilla?
•	 Artritis reumatoide

•	 Gota 

•	 Pseudogota

•	 Artritis reactiva

¿Dónde se ubica la  bursa 
anserina?
•	 Es a menudo omitida como causa de 

dolor en los adultos, se ubica bajo la 
inserción de los tendones sartorio, grácil 
y semitendinoso en la porción proximal 
de la cara anteromedial de la tibia y duele 
por trauma, sobreuso, inflamación o en 
pacientes con fibromialgia y obesidad 
(Figura 58).

Figura 58. Bursa anserina

Fuente:  www.ser.es
El pulgar del examinador señala el sitio de 
inserción de la bursa anserina.
¿Dónde se ubica la bursa 
prepatelar?
Es superficial y se encuentra en la parte 
inferior de la rótula, su dolor es precipitado 
cuando el paciente se arrodilla sobre 
superficies duras.
¿Cuál es la  característica del dolor 
de  meniscos?
•	 Generalmente hay antecedentes de 

trauma o actividad deportiva. 

•	 El dolor puede ser crónico o intermitente,  
hay bloqueo, chasquido o sensación de 
que la articulación sede, mejora con el 
reposo y empeora al ponerse de pie.

•	 Al inicio de la lesión hay poco edema a 
diferencia de la lesión de ligamentos.
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9.7. DOLOR DE PIE

¿Cuál es el diagnóstico diferencial 
del dolor plantar?
Rotura de la fascia plantar, entesopatia, 
fractura del calcáneo por estrés, infección, 
cáncer, atrofia grasa del talón, bursitis, 
síndrome del túnel del tarso, radiculopatía 
S1 y dolor neuropático, enfermedad de 
Paget
¿Qué es la fasciitis plantar?

•	 Es una causa común de  dolor de pie en 
adultos con pico de incidencia entre los 
40 y 60 años, en pacientes jóvenes puede 
verse en corredores y bailarines.

•	 Factores de riesgo son obesidad, pie 
plano, pie cavo, permanecer de pie 
mucho tiempo, caminar en superficies 
duras y zapatos defectuosos.

•	 La característica clínica es dolor en la 
mañana con los primeros pasos o luego 
de periodos de inactividad para mejorar 
cuando se inicia la actividad diaria y 
empeorar con la actividad continua.

•	 Al examen físico hay dolor en la 
superficie plantar del talón. 
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CAPÍTULO 10. 
FIBROMIALGIA (FM)





Es una enfermedad crónica diseminada 
caracterizada por dolor e hipersensibilidad 
musculo esquelética, se asocia a síndromes 
neurofisiológicos de fatiga, sueño, 
disfunción cognitiva, ansiedad y depresión 
(Tabla 34).
•	 La FM se asocia a síndrome 

de fatiga crónica, disfunción 
temporomandibular, cefalea crónica 
(migraña), parestesias, depresión, 
ansiedad, reflujo gastroesofágico, cistitis 
intersticial, síndrome  vesical doloroso y 
dolor pélvico.

•	 Afecta el 2 a 5% de la población.

•	 Los test de laboratorio y exámenes 
complementarios son normales.

•	 Se caracteriza por dolor de más de 
3 meses asociado a fatiga, sueño no 
reparador, disfunción cognitiva, rigidez 
y trastornos de conducta.

•	 La causa exacta no está completamente 
entendida, se sugiere que es una 
condición en la cual el SNC procesa 
las señales del dolor anormalmente 

llegando a ser amplificadas.

•	 Los pacientes aquejan incremento 
del dolor con el frio, cuando hay 
disminución de la presión barométrica.

•	 La FM es de distribución axial (Figura 
59).

•	 Los pacientes quejan también de 
pensamiento desorganizado, pérdida de 
la memoria, depresión, rigidez matutina 
que puede confundirla con AR, sueño 
no restaurador, pérdida de la energía, 
baja productividad.

•	 El paciente puede tener bajo umbral 
de dolor y presentarse con estímulos 
sensitivos bajos.

•	 Es siete veces más prevalente en mujeres 
que en hombres.
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Tabla 33. Criterios diagnósticos de fibromialgia

Criterio 1. Historia de dolor generalizado

Definición: Dolor en la región derecha e izquierda del cuerpo, abajo y  por encima de la 
cintura y dolor esquelético axial, en tórax anterior, espina torácica o dolor lumbar. Dolor 
en glúteo y hombro es considerado como dolor para cada sitio afectado. Dolor lumbar es 
considerado como dolor de segmento inferior.

Criterio 2. Dolor en 11 de los 18 puntos dolorosos a la digitopresión

Definición: dolor a la digitopresión debe estar presente en 11 de los siguientes 18 sitios

Occipucio: bilateral, en la inserción de los músculos suboccipitales.

Cervical bajo: bilateral, en los espacios intertransversos de C5 – C7

Trapecio: bilateral, en el punto medio del borde superior

Supraespinoso: bilateral, en el origen, arriba de la espina escapular cerca del borde medial.

Segunda costilla: bilateral, en la segunda unión condrocostal, al lado de las uniones de las 
superficies superiores.

Epicóndilo lateral: bilateral, a 2cm de los epicóndilos

Glúteos:  bilateral, en la parte superior del cuadrante externo de las nalgas, en el pliegue 
anterior del músculo

Trocánter mayor: bilateral, posterior a la prominencia trocantérica

Rodilla: bilateral, en el cojinete graso proximal a la línea media de la articulación 

La digitopresión debe realizarse con una fuerza aproximada de 4kg. Para que un punto de 
dolor sea considerado “positivo” el paciente debe indicar que la palpación fue dolorosa, 
“sensible” no es considerado como  “doloroso”.

Fuente: Tomado de WOLFE, Frederick, et al. The American College of Rheumatology preli-
minary diagnostic criteria for fibromyalgia and measurement of symptom severity.Arthritis 
care & research, 2010; 62 (5): 600-610
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Figura 59. Dolor en fibromialgia
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CAPÍTULO 11. 
OSTEOPOROSIS





Es la enfermedad de los huesos 
más común en humanos
•	 Las fracturas más comunes son las 

vertebrales, fémur proximal y muñeca

•	 Las fracturas torácicas múltiples resultan 
en enfermedad pulmonar restrictiva y 
el paciente aqueja disnea, las fracturas 
lumbares conducen a estreñimiento, 
dolor abdominal,  distensión del 
intestino y saciedad temprana.

•	 Es el desorden metabólico más común, 
puede ser clasificada como primaria o 
secundaria (Tabla 35).

•	 Una mujer de 50 años tiene 50 % 
de riesgo de fractura osteoporótica 
mientras un hombre tiene 13%.

•	 Después de los 40 años la cortical ósea 
se pierde a una rata de 0,3 a 0,5 por año, 
los predictores de baja densidad ósea 
son sexo femenino, edad, deficiencia 
de estrógenos, raza blanca, bajo peso, 
historia familiar, fumar, historia de 
fractura, menarquia tardía y menopausia 
temprana.

•	 En la consulta externa la pérdida de 
2 cm de estatura  comparado con la 
estatura previa del paciente (obtenida 
en la cédula) incrementa el riesgo de 
osteoporosis.

•	 Es usualmente asintomática hasta que 
las fracturas ocurren.

•	 En las mujeres la pérdida de la función 
ovárica en la menopausia rápidamente 
precipita la pérdida ósea, así que la 
mayoría de mujeres llenan los criterios 
para el diagnóstico a los 70 a 80 años.

•	 La incidencia de fractura en pacientes 
de alto riesgo en tratamiento con calcio 
y vitamina D sigue siendo alta.
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Tabla 34. Causas Secundarias de osteoporosis

Cushing

Amenorrea primaria o 2 secundaria 

Hipogonadismo

Hipotiroidismo 

Diabetes mellitus tipo 1

Hiperparatiroidismo 

Malnutrición

Deficiencia de vitamina D

Hipercalciuria idiopática

Enfermedad celíaca

Malabsorción

Anemia perniciosa

Nutrición 

Gastrectomía

Enfermedad hepática

Enfermedad renal

EPOC

Hemocromatosis

Anticonvulsivos

Heparina

Litio

Citotóxicos

Etanol

Tabaco

¿La osteoporosis también puede afectar a los hombres?

•	 Un tercio de todas las fracturas de cadera ocurren en hombres y la mitad de estas ocurren 
antes de los 80 años.

•	 Ocurren también fracturas vertebrales que son indoloras, asociadas a pérdida de estatura, 
disfunción respiratoria, incremento del riesgo de muerte.

Las causas más frecuentes en hombres incluyen: exceso de corticoides, consumo de 
alcohol, cigarrillo e hipogonadismo, enfermedad celíaca, carbamazepina, fenitoína, 

tirotoxicosis, uso de tiroxina, hiperparatiroidismo, enfermedad celíaca y diabetes 
mellitus.

179

Héctor Jairo Umaña, Cristian David Astudillo Burgos





CAPÍTULO 12. 
CASOS CLÍNICOS





Caso 1.

MC: hombre de 28 años previamente 
sano que consulta por dolor muy intenso 
en articulación del dedo gordo del pie 
izquierdo de 8 horas de evolución. 
EF: signos inflamatorios en el grueso artejo 
del pie izquierdo
Respuesta: Sospeche gota, averigüe 
antecedentes de alcohol, comidas 
abundantes, uso de diuréticos. Los niveles 
de ácido úrico pueden ser normales durante 
los ataques agudos.

Caso 2.

MC: mujer de 65 años consulta por 
deformidad en los dedos, esta disgustada 
porque los dedos se le están torciendo. Al 
extender el interrogatorio refiere que ha 
tenido dolor en la base del pulgar y rigidez 
matutina menor a 20 minutos, no ha tenido 
compromiso de muñeca.
EF: deformidad en articulaciones 
interfalángicas distales de ambas manos. 
Respuesta: sospeche osteoartrosis, averigüe 
por antecedentes familiares de deformidad 
similar o actividades relacionadas con el 
trauma repetitivo.
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Caso 3 
Hombre de 65 años remitido a la consulta 
de medicina interna porque  el factor 
reumatoideo es positivo, hay dolores 
osteomusculares difusos. No refiere rigidez 
matutina, no hay dolor nocturno.
EF: no hay evidencia de inflamación 
articular o deformidad. 
Respuesta: averigüe uso de estatinas que 
son causa de dolor osteomuscular, hasta 
el 20% de pacientes adultos mayores 
tienen factor reumatoideo positivo sin que 
represente alguna patología, por su edad 
puede sospecharse polimialgia reumática, 
pero no hay historia de dolor en cuello 
o dolor nocturno. La posibilidad de 
metástasis existe pero la ausencia de dolor 
nocturno está en contra; mieloma es otra 
posibilidad y se debe evaluar presencia de 
anemia o compromiso renal. El dolor se 
refiere como osteomuscular lo cual está en 
contra de osteoartrosis, las miopatías no 
producen dolor.
Caso 4

Mujer de 20 años quien presenta dolor 
articular simétrico de 4 meses de evolución 
en articulaciones metacarpofalángicas, 
muñecas, codos y rodillas. Refiere rigidez 
matutina mayor de una hora.
EF: dolor articular y evidencia de 
inflamación en metacarpofalángicas, 

muñecas y rodillas.
Respuesta: el cuadro puede sugerir AR 
pero por tratarse de una mujer joven debe 
hacerse énfasis en la búsqueda de úlceras 
orales, caída del cabello, fotosensibilidad, 
eritema malar, compromiso renal, 
hematológico o del SNC.  Solicite ANAs y 
anticuerpos anticitrulina, si son negativos 
sospeche parvovirus B -19 y Chikungunya.
Caso 5

Mujer de 20 años quien consulta por 
cuadro de tres meses de dolor articular 
con rigidez matutina mayor de una hora 
en articulaciones metacarpofalángicas, 
muñecas, codos y rodillas.
Respuesta: además de considerar LES, 
AR, indague sobre el antecedente de 
cuadro febril previo a las manifestaciones 
articulares, sospeche parvovirus B – 19, 
Chikungunya y otras enfermedades del 
tejido conectivo.
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Caso 6

Hombre de 22 años quien refiere dolor 
lumbar desde hace 4 meses de predominio 
matutino, también ocurre en las noches y 
mejora al montar en bicicleta.
EF: Schober negativo, test de Faber positivo 
para articulación sacroilíaca derecha, 
radiografía de articulaciones sacroilíacas 
normales.
Respuesta: sospeche espondilitis 
anquilosante, examine la piel en búsqueda 
de lesiones de psoriasis, averigüe el 
antecedente de uretritis o conjuntivitis 
para excluir artritis reactiva, interrogue 
por diarrea para enfermedad inflamatoria 
intestinal.
Caso 7

Hombre de 45 años quien consulta por 
dolor articular en interfalángicas distales. 
EF: se detecta también compromiso 
inflamatorio de muñeca con limitación de 
la movilidad.
Respuesta: el compromiso de las 

interfalángicas distales sugiere OA, pero la 
afectación de la muñeca es raro en OA, debe 
sospecharse psoriasis, examine las uñas en 
búsqueda de uñas en dedal o manchas en 
gota de aceite. Se debe desvestir al paciente 
en búsqueda de lesiones de psoriasis en 
base de implantación del cabello, ombligo 
y pliegues glúteos.
Caso 8

Mujer de 32 años quien consulta por 
dolor con inflamación del tobillo derecho. 
Manifiesta también dolor en rodilla 
izquierda. 
EF: leves signos inflamatorios de rodilla y 
tobillo.

Respuesta: el compromiso de tobillo es raro 
en OA. Averigüe antecedente de eritema 
nodoso, la sarcoidosis tiene predilección 
por la articulación del tobillo. Como se 
trata de una paciente joven con oligoartritis 
de predilección de miembros inferiores 
debe sospecharse también artritis reactiva.
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Caso 9

Mujer de 19 años quien consulta por 
dolor con inflamación en rodilla derecha, 
de 3 días de evolución, ha tenido dolores 
articulares migratorios en las últimas dos 
semanas.
EF: edema, calor, rubor e impotencia 
funcional en rodilla.
Respuesta: artritis monoarticular u 
oligoarticular sugiere fuertemente artritis 
infecciosa, sospeche particularmente 
enfermedad gonocócica, la prevalencia de 
artralgias previas es altamente sugestiva de 
artritis infecciosa, busque en piel lesiones 
vesiculares con base de implantación 
eritematosa, la posibilidad de gota es rara 
por la edad y sexo.
Caso 10

                
Hombre de 50 años quien viene en estudio 
por alteración de las pruebas hepáticas.  
Niega diabetes mellitus, refiere dolor 
articular en manos de varios años de 
evolución.

EF: Hay inflamación de segunda y tercera 
articulación metacarpofalángicas y de 
la muñeca, los cambios inflamatorios 
predominan en la mano derecha.
Respuesta: averigüe cual es la mano 
dominante del paciente, la hemocromatosis 
tiende a ser más evidente en la mano 
dominante, el diagnóstico diferencial 
incluye AR, parvovirus B – 19.
Caso 11

Hombre de 50 años quien aqueja dolores 
articulares simétricos de muñecas, codos y 
rodillas, hay antecedentes de asma.
EF: ligera inflamación de articulaciones 
descritas.
Respuesta: averigüe por historia de 
otitis, sinusitis, ronquera, bronquitis, 
expectoración y sospeche granulomatosis 
de Wegener. La historia de asma sugiere 
síndrome Churg Strauss, evalué también 
presencia de hematuria, lesiones en piel y 
nariz en silla de montar, debe descartarse 
también artritis reumatoide
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Caso 12

Hombre de 55 años refiere estar preocupado 
por dolor y enrojecimiento del pabellón 
auricular. Refiere dolores articulares sin 
compromiso inflamatorio.
EF: eritema del pabellón auricular que 
respeta el lóbulo de la oreja.
Respuesta: diagnostique policondritis 
recidivante, el diagnóstico diferencial debe 
hacerse con otitis externa maligna.

Caso 13
Mujer de 32 años quien consulta por 
dolores articulares de seis meses de 
evolución, refiere reflujo gastroesofágico 
con uso frecuente de omeprazol.
EF: se observan telangectasias en las manos.

Respuesta: profundice en el interrogatorio 
sobre prurito de manos, fenómeno de 
Raynaud, estreñimiento, disfagia, debe 
buscarse esclerodactilia, sospeche esclerosis 
sistémica. 

Caso 14

Varón de 83 años quien consulta por dolor 
inflamatorio intenso de la articulación de 
la rodilla  derecha, no hay antecedentes 
patológicos.
Respuesta: sospeche pseudogota, el paciente 
estaba asintomático previamente. La 
pseudogota puede ocurrir también en dedo 
gordo remedando ataques gotosos, solicite 
rayos X en búsqueda de condrocalcinosis. 
NO puede excluirse artritis séptica o gota.

Caso 15

Hombre de 35 años empleado de una 
empresa de transporte, aqueja dolor de 
cintura de 6 meses de evolución. No hay 
dolor nocturno, el dolor empeora cuando 
está laborando.
EF: dolor difuso sobre región lumbosacra, 
test de Schober negativo.
Respuesta: sospeche lumbalgia mecánica 
y mala adaptación laboral, el dolor de la 
espondilitis anquilosante en la noche y 
mejora con la actividad.

187

Reumatología texto de autoaprendizaje



Caso 16

Hombre de 45 años manifiesta dolor en 
la región lumbar alta de tres semanas 
de evolución. Tiene antecedente de 
insuficiencia renal crónica debido a 
diabetes mellitus, está en hemodiálisis. 
Respuesta: necesita alto índice de sospecha, 
enfatice en el examen físico percutiendo 
los cuerpos vertebrales con el martillo de 
reflejos, la ausencia de fiebre y de alteración 
neurológica puede ocurrir en las fases 
iniciales del absceso espinal, considere 
igualmente tuberculosis y brucelosis.
Caso 17

Hombre de 32 años  quien consulta por 
dolor articular en rodillas y dolor calcáneo 
de tres semanas de evolución.
EF: signos inflamatorios moderados con 
dolor marcado sobre articulaciones y 
tendón aquiliano. 
Respuesta: enfatice en el antecedente de 
uretritis y conjuntivitis para sospechar 
artritis reactiva. Todo paciente menor de 

45 años con oligoartritis es sospechoso de 
espondiloartritis.

Caso 18
Mujer de 73 años quien consulta por 
cefalea en región coronal, dolor intenso 
cuello y región deltoidea bilateral, refiere 
incapacidad marcada para vestirse, desde 
hace 3 semanas nota cefalea y disminución 
de la agudeza visual por el ojo derecho.
EF: dolor marcado a la palpación de las 
regiones musculares deltoideas.
Respuesta: averigüe dolor de cuero 
cabelludo y claudicación mandibular, 
se trata de una urgencia, sospeche y 
diagnostique polimialgia reumática y 
arteritis temporal asociada. Solicite VSG 
y PCR. La rotura bilateral del manguito 
rotador puede ocurrir pero no produce 
dolor en cuello, no puede excluirse 
metástasis. Recuerde que el dolor de la 
arteritis temporal no necesariamente 
ocurre sobre la arteria.

Caso 19
Mujer de 35 años quien aqueja disnea 
de esfuerzo, refiere desde hace un mes 
dificultad para deglutir líquidos y sólidos, 
hay antecedentes de dolor articular en 
interfalángicas proximales.
EF: dolor articular a la movilización, leves 
signos inflamatorios.
Respuesta: sospeche dermatomiositis, 
polimiositis, busque signo del chal, eritema 
en heliotropo y signo de Gottron. Las 
lesiones mecánicas de esófago inician con 
disfagia selectiva para sólidos.
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Caso 20

Mujer de 28 años de edad quien consulta 
por cuadro de dolor en la pantorrilla de la 
pierna izquierda de 24 horas de evolución. 
Refiere 3 embarazos, en las dos primeras 
ocasiones presentó aborto espontáneo 
antes de las 10 semanas, en el último 
embarazo su hijo nació prematuro por 
cuadro de preeclampsia, hay antecedentes 
de artralgias.
EF: hay evidencia de dolor, rubor y 
tumefacción en región posterior de la 
pierna izquierda, además se observa piel 
violácea y moteada.
Respuesta: Sospeche síndrome de 
anticuerpos antifosfolípidos, la historia de 
pérdidas fetales, fenómenos trombóticos 
y lívedo reticularis al examen físico hacen 
el diagnostico de SAAF muy probable. 
Solicite anticuerpos antinucleares.

Caso 21

Mujer de 46 años de edad quien consulta por 
lesiones purpúricas simétrica de miembros 
inferiores, refiere además poliuria. Como 
antecedente refiere hipotiroidismo y un 

cuadro de neumonía 6 meses atrás.
EF: parótidas aumentadas de tamaño y 
lesiones mostradas en la imagen.
Respuesta: enfatice en el interrogatorio 
sensación de arena en los ojos, sequedad 
vaginal,  trastornos de la concentración 
renal y tos crónica los cuales son explicados 
por el síndrome de Sjögren.  La poliuria 
es explicada por enfermedad intersticial 
asociada a Sjögren.

Caso 22
Mujer de 65 años con antecedentes de OA, 
ahora está asustada porque los nódulos de 
los dedos están supurando.
EF: lesiones observadas en la imagen.

Respuesta: sospeche gota asociado a OA. 
Normalmente los nódulos de la OA son no 
supurativos.

Caso 23
Hombre de 70 años consulta por dolor 
articular y dificultad respiratoria. 
Antecedentes de HTA en tratamiento con 
tiazidas, estatinas, tiene antecedente de 
síndrome convulsivo crónico  manejado 
con fenitoína.
EF: hay leves signos de inflamación 
articular y presencia de derrame pleural 
bilateral.
Respuesta: El paciente tiene varios factores 
de riesgo para lupus inducido por drogas, 
tiazidas estatinas y fenitoína pueden 
comportarse como desencadenantes de 
LES, solicite anticuerpos antihistona.
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Caso 24
Hombre de 45 años quien consulta 
por accidente cerebrovascular. No hay 
antecedentes de hipertensión arterial o 
diabetes. No se detectan anormalidades 
cardiovasculares en los exámenes 
complementarios.
EF: signos de hemiplejia derecha
Respuesta: indague sobre la posibilidad 
de úlceras orales y genitales que sugieran 
enfermedad de Behçet, otras vasculitis 
deben ser consideradas.

Caso 25

Un estudiante universitario consulta 
lesiones rojizas de predominio en glúteos 
y miembros inferiores, al examen físico se 
encuentra  púrpura palpable. 
Respuesta: profundice  en el interrogatorio 
por dolor abdominal, compromiso renal 
y antecedentes farmacológicos. Sospeche 
purpura de Henoch Schönlein 

Caso 26
Hombre de 40 años con antecedentes de 
hipertensión arterial de difícil control, 
consulta por dolor abdominal en flanco 
derecho que se irradia a la ingle.
EF: dolor abdominal difuso y PA 160/ 110 
mmHg.
Respuesta: aunque el dolor sugiere 
fuertemente litiasis renal, los infartos 
renales producen cuadros semejantes, 
su asociación con hipertensión arterial 
de difícil control obliga a pensar en 
poliarteritis nodosa (PAN). Solicite 
antígeno de superficie para hepatitis B.
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