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) ReUMATOLOGIA

|. GENERALIDADES

Inmunosupresores: en general cuando fallan ofros fratamientos y si afectacién extraarticular grave.

o El mefotrexato esta controindicado en la hepatitis cronica acliva porque origina fibrosis hepdtica, aunque su efecio més grave es la
neumonitis,

o La Ciclofosfamida produce disfuncién gonadal y cistitis hemorrégica.

o La ciclosporina se asocia a dermatitis, hipertricosis, hiperuricemia, nefrotoxicided (fibrosis infersticial difusa renal), HTA e hiperplasio
gingival.

Férmacos biolégicos: en miltiples patologias inflamatorias de coréder autoinmune: arritis reumatoide (AR}, artrifis idiopético juvenil

(Al)), artropatic psorigsica {AP), espondilitis anquilopoyética (EA), sindrome de Beghet, enfermedod de Crohn, vasculitis sistémicas, etc

o Las indicaciones precisas aceptadas, varian en cada pais y van modificéndose segin los estudios sobre eficacia, seguridad...

o Contraindicados en principio en infecciones graves (descarior especialmente la presencia de tuberculosis), tumores malignos, y los anti
TNF en enfermedodes desmielinizontes y en insuficiencia cordiaca congestiva.

o A pesar de que los efectos adversos son infrecuentes, su aparicién obliga a lo supervisién de este tratamiento por parte de dfnicos
con experiencia en su utilizacién.

o Todos via subcuténea exceplo el infliximab que es via intravenosa.

o Destacan los anfi TNF (infliximab, etanercept y adalimumaeb), rituximab (anti CD20), anckinra (anti IL-1), alefocept (LFA-3 y fraccién

Fc de la IgG1).
- = 8. ENFERMEDADES HEREDITARIAS DEL TEJIDO CONJUNTIVO
1. Clasificacién « Osteogénesis imperfecto
¢ Sindrome de Marfan
1. ENFERMEDADES INFLAMATORIAS DEL TEJIDO CONECTIVO ¢ Homocistinurio
e Artritis reumatoide (AR), arlritis crénica juvenil (AC)) y e Sindrome de Ehler-Danlos
enfermedad de Still del adulto o Pseudoxantoma eléstico
e Lupus eritematoso sistémico (LES)
s Esclerosis sistémica (ES) y sindromes esclerodermiformes 9. OTRAS
* Miopatias inflamatorias idiopéticas: polimiositis (PM) y e Policondritis recidivante
dermatomiositis (DM) ¢ Granulome maligno centrofacial
Sindrome de Sjdgren (SS) e Sarcoidosis
Enfermedad mixta del tejido conjuntivo (EMTC) y sindromes o Amiloidosis. Fiebre mediterrénea familior
de superposicién *» Formas miscelaneas de ariritis: artropatia neuropdtica,
¢ Se pueden incluir los vasculitis y los espondiloariropatios osteooriropatic  hipertrofionte, poliartrifis paraneoplésica,
artropotics metabédlicos y hereditorios, fibromialgic y
2. VASCULITIS reumatismo psicégeno, sindrome de distrofia simpdtica
» VASCULITIS DE GRANDES VASOS refleja...
- Arteritis de células gigontes o de la temporal
- Aceil da Tokoyom
« VASCULITIS DE VASOS MEDIANOS .
- Poliarteritis nodosa clésica (PAN] 2.1. Introduccién
) Enfermedod Co Kooncki * Los enfermedades musculoesqueléticas pueden deberse a
- Enfermedad de Buerger ¢ . x A 7 g
afectacién arficular (sinovial, cariflago, menisco), periarticular
e VASCULITIS DE VASOS PEQUENOS (arferiolos, capilares y (ligamentos, tendones, bolsas) o extroarficular {misculo,
vénulas) fascia, hueso, nervio, piel).
- Granulomatosis de Wegener * La patologia podrd ser de corGcter inflamatorio {infeccién,
- Sindrome de Churg-Strauss por cristales, inmunolégico, reactivo o idiopédtico) o  no
- Poliangeitis microscopica inflomatorio  (trauméfico, mecanico o degenerafivo,
- Pdrpura de Schénlein-Henoch neoplasico, psicdgeno -fibrositis o fibromialgie-).
- Vasculitis de la crioglobulinemia mixta esencial » El cartilego articular y los meniscos no tienen vasos ni nervios
- Vasculitis leucocitocléstica cutdnea (los discos interverlebrales no tienen nervios y sélo fienen
- Enfermedad de Behcet vascularizacién en nifios y adolescentes).
7 » Tipos de orficulaciones:
3. ESPONDILOARTROPATIAS SERONEGATIVAS - Fibrosas: inméviles o sinartrosis (craneo)
* Espondilitis anquilopoyética (EA) - Cortilaginosas: poca movilidad o anfiartrosis (sinfisis
* Artropotia psoridsica {AP) pibica)
« Sindrome de Reiter (SR) y ariritis reactivas. Fiebre reumdtica - Sinoviales: diartrodiales con gran movilidad (rodillo, ca-
o Arropotios enteropdticos (asociedas al Crohn, colitis deras, hombros...)
ulcerosa, Whipple,...) 2.2 Sintomas
4. ARTRITIS INFECCIOSAS DOLOR: sintoma principal. Los dolores no articulares tienden a
manifestarse con dolor en los movimientos activos pero no en
5. ARTRITIS CRISTALINAS los pasivos
* Hiperuricemia y gota
¢ Pseudogoia
* Arfropatia por hidroxiapatita
e Enfermedad por depésito de oxalato célcico
6. ARTROSIS
7. ENFERMEDADES METABOLICAS OSEAS
« Alteraciones cuantitativas

*Osteoporosis
*Ostecesclerosis
Alteraciones cualitativas
*Raquitismo/Osteomalacia
*Enfermedad de Paget



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE DOLOR MUSCULOESQUELETICO

INFLAMATORIO PSICOGENO
Empeors canel alercilboy maties S No varfa con el reposo y el ejercicio y
Dolor R e Principalmente en reposo (MIR) s con factores climdticos y emociona-
e les. Localizacién imprecisa
Rigidez Pocos minutos tras reposo (MIR} Horas, matinal (MIR) Escasa, variable
Debilidad Localizadg, no severa Pronunciada Neurostenia
Consancio  Raro Grave, més por lo tarde Matinal
Depf?swn, Comin, coinciden con la actividad Presef\ie. Tom.b' n pqs:bles frosomos
labilidad Raro dini emocionales: insomnio, cefaleas, po-
nica :
emocional restesias,...

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE TRASTORNOS MUSCULOESQUELETICOS SEGUN SINTOMA/SIGNO

OCALIZADO Iﬂursitis, tendinitis, osteomielitis, tGnel del carpo y del tarso
NO
ARTICULAR ISTEMICO

lFibromichio, polimialgio reumdtica, polimiosifis, osteomalacio

INFLAMATORIO Traumatisme, orfrosis, cstecnecrosis, ariropatios neuropéticas
ARTICULAR
NFLAMATORIO Monoarticular  [*Ariritis Séptica
*Gota
LPseudogok:
Oligo- Asimétrica Aguda *Artritis reactiva
Poliarticular *Sindrome de Behcet
*Fiebre reumética
*Enfermedad de Lyme
"Artropatios enteropéticos
“Vasculitis sistémicas
"Artritis psoridsica (30%) (MIR}
Crénico *Espondilitis anquilosante
*All oligoarticular (AAN+ y B27 +)
Simétrica Aguda *Hepatitis B (MIR)
*Rubecla
Cronica Artritis Reumatoide (MIR)

Lupus Eritematoso Sistémico
Esclerosis sistémica
Dermatopolimiositis

Artritis psoriGsica (40%) (MIR)

AlJ (formas FR+)

Artritis gotosa crénica

Ariropatia crénica por pirofosfato
Hemocromatosis
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REUMATOLOGIA

|. GENERALIDADES

3. Analitica

3.1. Reactantes de fase aguda

Tras un estimulo lesivo (cirugia, traumatismos, infecciones, cola-
genosis) el organismo reacciona con una “respueste de fase
aguda” (RFA), que incluye fiebre, oumento de grenulocitos y
plaquetas en sangre, aumento de lo sintesis de cierfas hormonas
y aumento de los niveles plasmaticos de una serie de proteinas
plasméticas.
Los RFA son dtiles para el seguimiento de enfermedades reumaé-
ticas, dandonos una idea de su actividad (MIR). Sin em-
bargo, roro vez fienen valor diagnéstico, al ser inespecificas
(MlR)
En la artritis reumatoide son buen indice de actividad (MIR),
especialmente lo proteina C reoctiva.
e En la espondilitis anquilopoyética no reflejan bien la activi-
dad.

e En el LES la YSG suele estor muy elevada y en algunos se

relaciona con la actividad; sin embargo la proteina C reac-
fiva puede estar elevada pero discretamente (si aumenta
mucho sospechar infeccién).

PROTEINA C REACTIVA
* Aumenta o los 3-15 horos en cualquier injuria tisular, y sigue
patocronia del proceso inflomatorio o infeccioso

+ Diferencics respecto a oiros RFA:
*Mejor parametro en la Artritis Reumatoide
*Meijor correspondencia en el tiempo con la adtividod de
la inflamacién
*Muchos enfermos con LES activo tienen PCR normal adn
con VSG alta (si PCR alta sospechar infeccién)

YELOCIDAD DE SEDIMENTACION GLOBULAR

¢ Prueba més utilizada como indicador de respuesta de fase
aguda.

e Volores normales: 0-10 mm/h en varones y 0-20 mm/h en
mujeres (MIR).

e Su cumento esta en relacién directa con la ropidez con la que
los hematies se agregan y sedimentan (MIR)

¢ Es una prueba inespecifica (MIR), pero muy Uil en el control
evolutivo de algunas enfermedades (MIR)

OTROS
¢ Proteina sérica amiloide A
* Fibrinégeno

e Fraccién C3 del complemento

3.2. Liquido sinovial

o Ultrafiltrado del plasma + é4cido hialurénico. Concentracién
de glucosa y electrolitos semejante al plasma. Tiene de 0-
200 células/mm3 (25% PMN y el resto mononucleares)

» El estudio del liquido sinovial es la prueba diagndstica més
rentable en el estudio de las enfermedades reumatolégicas
(MIR) y primera prueba a realizar ante una monooriritis
aguda (4MIR)

¢ Indicaciones:

1. Monoartritis (agude o crénica)

2. Traumatismo con derrame articular

3. Sospecha de infeccién articular [deberé hacerse una fin-
cién de Gram y un culiive del liquido sinovial 3MIR), ar-
tritis por cristales (MIR) o hemartrosis

Puncién de liquido sinovial

MIR 00 (6795): Un paciente de 40 afos, obeso e hipertenso tratedo
con diuréticos, viene al Servicio de Urgencia del hospital con una
historia de 12 horos de dolor severo e inflamacién en lg rodilla de-
recha, que le ha impedido conciliar el suefio. El examen ffsico mues-
tra gumento de volumen, enrojecimiento y fluctuacion de lg sinoviol
derecha. 2Cudl serio el proceder dicgnéstico de urgencio més ade-
cuado?:

1. Obtener una radiogrofia de rodilles.

2. Realizar una ecografia y un TAC para demostrar lo presencia
de liquido articular,

3. Solicitar los niveles de éacido drico, creatinina, velocided de
sedimentacién Y PCR.

4, | lig ; i6n e investigor | ;

micr rigs.*

5. Inmovilizer lo rodn"o prescribir analgésicos y enviar al paciente

a su domicilio.

MIR 07 (8622): Una mujer de 58 afos con antecedentes de diabe-
tes mellitus tipo 1 y arirosis de ambas redillas acude al servicio de
urgencia por fiebre de hasta 39°% junto con dolor y tumefaccién de
24 horas de evolucidn en la rodilla derecha. 2Cuél de los siguientes
actitudes o exploraciones complementarias estd més indicada?:

1. Arrocentesis, exomen del liquido sinovial con microscopio
de luz polarizada y test de Gram urgente.*

Tratamiento con antibiéticos intraarticulares.

Estudio inmunolégico, incluyendo factor reumatoide.

Lavado articular y tratamiento con antibiéticos intravenoses.
Arirocentesis e infiliracién con cortficosteroides de accién
prolongada.

hwnN

MIR 14 (10345): Un vardn de 40 afios ocude al servicio de urgen-
cias por inflamacién de la rodilla derecha de unas 24 horas de evo-
lucién. El paciente no refiere fraumatismo previo y es el primer epi-
sodio de artritis que presenta. A la onomnesis dirigide refiere que
hace 4 semanas ha regresado de un vioje por Marruecos y que es-
tando alli presenté escalofrios y diarreas que remitieron tras una
semana. A lo exploracién se evidencia ademds inflomacién del
tendén de Aquiles derecho. ¢Cudl es lo actitud a seguir?

1. Se trata de una espondiloartropatio, inicicrfa tratamiento con

metotrexato.

2. Inmovilizer la rodilla con un vendoje durante 15 dias y dar
antiinflamatorios no estercidéos.

3. i i
lulor del |i

ocristales ido sinovial.*

4. Redlizar una artroscopia.
5. Se trata de uno arlritis gotosa, iniciaria tratamiento con alopuri-

nol.

@ repeMIR

El diognéstico de confirmacién de las artritis por cristales consis-
te en la visualizocién de los cristales en el liquido de la sinovial
de la articulacién afectada. (7+)



CARACTERISTICAS DEL LIQUIDO SINOVIAL

NORMAL  NO INFLAMATORIO (MECANICO)

- Artropatias fraumdticas MIR
Patologias - Osteonecrosis y Arfrosis
- Artropatias neuropdticas
Trensparencie Clgro Claro o-Amorillento
Amarillento Hemorragico en troumas
Viscosidad Alta (MIR)
Glucosa Similar al plasma (MIR)
Leucocitos/microlitro <50 <2.000-3000 (MIR)
% polinucleares <25 <30 (mononucleares) (MIR)
Proteinas {gr/dL) 1,5-3
Ac. Lactico Normal
Complemento .

INFLAMATORIO INFLAMATORIO INTENSO
LEVE-MODERADO (SEPTICO)
- AR, LES, EA - Artritis infecciosas
- Fiebre reumética - Oftros
- Gota y Pseudogoia
Turbio Turbio
Amarillo Purulento
Bajo (4MIR)
Normal o Bajo Muy baja
2.000-50.000 >50.000 MIR
>50 >75 (50% TBC y hongos)
>2,5 >3
Elevado
.B.ox:znﬁ)i;:fs *Bajo en hepatitis B

En principio, no se recomienda pedir glucosa, proteinas, LDH, écido léctico o ANA en liquido sinovial por ser poco sensibles y de escaso

valor discriminativo.

El liquido sinovial de las artritis por cristales de hidroxiopatita célcica y de oxalato célcico puede ser muy poco inflamatorio, incluso de

caracteristicas mecdanicas.

FAM 00 (6540): £Cuél de las siguientes afirmaciones es FALSA

en relacién con la arirosis o enfermedad articulor degenerativa?:

1. Los hallazgos radiolégicos caracteristicos incluyen pinza-
miento del espacio articular, esclerosis subcondral, osteofi-
tos y en estadios mdas evolucionados quistes subcondrales y
luxaciones articulores.

2. La hiperirofia ésea de las articulaciones interfaléngicas dis-

tales se conoce con el nombre de nédulos de Heberden.

3. El inovial de las articulaci f
muestra una viscosidad reducida y una celularidad escasa.*

4, La rigidez que aparece tipicamente iras perfodos de inacti-
vidad es habitualmente de duracién inferior @ 15-30 minu-
tos.

5. Lo artrosis esternoclavicular es cousa frecuente de consulta
por mofivos estéticos pero casi siempre es asinfomdatica.

MIR 06 (8362): 2Qué caracteristicas definen mejor el liquido
inovial e iti i ¢:
1. Viscosidad dlig, leucocitosis <2000/uL de predominio poli-
morfonuclear, cristales de pirofosfato.
2. Viscosidod alte, leucocitosis <2000/pL de predominio poli-
morfonuclear, cristales de écido drico.

Viscosidad beja, leucocitosis >50000/ul de predominio
polimorfonuclear, ausencia de cristales.*

Viscosidad baja, linfocitosis, ausencia de cristales.
Viscosidad alte, leucocitosis >50000/uL de predominio po-
limorfonuclear, ausencia de cristales.

@ repeMIR

El liquido sinovial turbio y de escasa viscosidad es tipico de la
ariritis séptica. (3+)

s W

3.3. Factor reumatoide (FR)

¢ Autcanticuerpo contra lo fraccién Fe de la IgG (2MIR).
Puede ser IgM, IgG, IgA e IgD, pero los pruebas més ufilizadas
(Latex y Waller-Rose) sélo detectan el foctor reumatoide IgM
pentomérico (MIR).

¢ Sintetizado en sinovial reurmatoidea y ganglios linféticos por los
célulos plasméticas.

T 9

E

-

Inteasivo MIR Asturias 2003

PODEMOS ENCONTRAR EL FACTOR REUMATOIDE EN
MUCHAS SITUACIONES (MIR):

5% de personas sanas,

Aumentan con la edad (10-20% de personas mayores de 65
anos)

En fomiliares de pacientes con ariritis reumatoide

Conectivopatias:

- Sindrome de Sidgren 75-95% (MIR)

- AR 60-90% (MIR} (No es patognoménico de AR)
- EMTC 25-50%

- LES, ES, PM/DM 20-30%

- Reiter adquirido sexualmente 11%

- Reiter por Yersinia 6%

- Otras: formas FR+ de la ACJ, % de lo artropatia psoridsica
poliarticular

Infecciones: viricas, endocarditis bacteriana subaguda (MIR),

tuberculosis, lepra, sfilis, Kala-azar (MIR)

Neoplasias

Enfermedades inflamatorias crénicas de efilogia  incierta:

sarcoidosis, fibrosis pulmonar, hepatopatias crénicas

Estados hipergemmoglobulinémicos: crioglobulinemia  (MIR)

(40-100%)

Otros

REUMATOLOGIA
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3.4. Anticuerpos contra antigenos celulares
(autoanticuerpos)

Hallazgo serolégico frecuente en pacientes con enfermedades
reumatoldgicas sistémicos. Su presendia indica lo exisiencio de

* Moteado o granular: sugestivo de LES (Sm), EMTC (RNP),
esclerodermia (Scl-70) & Sjdgren

¢ Nucleolar: frecuente en pacientes con esclerosis sistémica,
pero puede verse en el LES y en el sindrome de Sjégren

respuesta  inmunolégica, pero no necesariomente de una Anticuerpos antinucleares
enfermedad.
De los muchos autoanticuerpos identificados sélo unos pocos se
consideran morcadores de enfermedad:
* Anti ADN-nativo y anti-Sm del LES,
* Ant Scl 70 de la esclerosis sistémica difusa
e AnfiJo 1 en la polimiositis
Lo moyoric de estos Anficuerpos reconocen autoantigenos Homogéneo o difuso
localizados en el nicleo (Anticuerpos antinucleares o ANA)
A. ANTICUERPOS ANTINUCLEARES:
Los Anlicuerpos antinucleares (ANA) se defeclon en suero por
inmunofluorescencia indirecta.
Hay diversos tipos segin los patrones de inmunofluorescencia y
las estructuras contra las que se dirigen: s
e Homogéneo o difuso: patrén mas  frecuente. CR o, Nucleolar
Sugestivo de LES pero no especifico
» Periférico: muy especifico de LES ya que detecta Anticuerpos °c""’""““m““""z°°’
contra el DNA nativo (Anfi DNA ds)
CORRELACIONES CLINICAS
ANTICUERPOS ENFERMEDAD
% 3 LES (muy especificos; aparecen en el 40-60%).
Anti-ADN nativo o de doble cadena (ds) Titulos altos se asocian con nefritis (MIR) y adividad clinica
Anti DNAss (cadena simple) LES {90%, pero no especificos (MIR))
Anti-Sm LES (el mds especifico (3MIR) aunque solamente en un 10-30% (MIR))
Lupus inducido por férmacos (3MIR} (90% MIR)
Antihistonas LES (MIR) (40-60%), AR (MIR) (24%) y ofras
: EMTC (en casi todos los pacientes, los anti U1-RNP son sus marcadores més caracteristi-
Anti-RNP
cos), LES {(40%)
Anti-Jo | Polimiositis con enfermedad intersticial pulmonar, A.R.
. Sindrome de Sjégren, LES (30%; se asocian o lupus neonatal (2MIR),
Anti-Bo/S5A fotosensibilidad, lupus cuténeo subagudo (2MIR),)
Anti-La/SS-B Sindrome de Sjégren, LES (10%; bajo riesgo de nefritis)

Antitopoisomerasa | (Anti-Scl 70)

Esclerosis sistémica {20%; el mas especifico). La mayoria de los pacientes perfenecen a la
forma difusa (40%). Se asocian con neumonitis intersticial

Esclerosis sistémica (50%, mayorio formas limitadas o acroescleresis (MIR), 70-80%) Tam-

Anticentrémero MIR

Antinucleolo

MIR 04 (7841): En el lupus cuiéneo subogudo es carocteriscica
de la presencio de anticuerpos:

1.  Anti-Sm.

2. Anti-centrémero.
3. Anti-Ro.*

4.  AntiJol.

5. Anti-histona.

MIR 06 (8360): 2Cudl de las siguientes ofirmaciones sobre los

gnnsuﬂnm_mmmlsg_e; es correcta?:
Los pacientes con lupus inducide por farmacos suelen tener
anticuerpos anti-histonas y anti-DNA de doble cadena posi-
tivos (ver tema tema V: lupus inducido por farmacos).

2. Los anticuerpos anti-DNA de cadena Onica son especificos
del lupus eritematoso diseminado.

3. El titulo de anticuerpos anti-DNA de doble cadens puede

r correlacién con ivi e itis

lupica,
4. La positivided de anticuerpos anti-Sm orienta hacia el dia-
gnéstico de lupus inducido por farmacos.
5. La positividad de los anticuerpos anti-centromero préctica-
mente descaria el diagnéstico de esclerosis sistémica (escle-
rodermia).

bién en pacientes s6lo con Raynaud (puede indicar posterior aparicién de afectacién cuténea

limitada)
Esclerosis sistémica (20-30%)

MIR 08 (8880): En relacién con los fest de laberatorio de inmu-
nologia, para el diegnéstico y seguimiento de laos Enfermedades
Autoinmunes Sistémicas. ¢Cuél de las siguientes afirmaciones
NO es cierta?:

1. Llos anticuerpos antinucleares son Utiles en el proceso dia-
gnéstico, pero no tienen ningdn papel en el seguimiento pos-
terior de estas enfermedades.

2. En ousencia de clinica, la presencia de anticuerpos anticar-
diolipina no son diagnésticos de un sindrome antifosfolipidi-

co.

3. Lo ausencic o I i n el dio de los anti-
verpos antinuclear rmi | i n
Lupus.*

4. Lo determinacién periédica de los anticuerpos anti-DNA y de
los niveles del complemento, son dfiles en el seguimiento de
lo activided clinica del lupus.

La presencia de anticuerpos anti-Ro no es diognéstico de
Sindrome de Sjégren Primario, pues pueden observarse tam-
bién en ofras entermedades sistémicos.

o



ANA EN VARIAS ENFERMEDADES Y EN INDIVIDUOS SANOS
« Individuos sanos 5%
¢ Sanos mayores de 65 afios 10-40%
+ Familiares de pacientes con LES 25%
¢ Coneclivopatios
- LESy Sindrome de Felty 95-100% (MIR)
- Coneclivopatio mixta y Hepatitis crénico activa autoinmune
95%
- Esderedermia 90%
- Sindrome de Siégren 40-75%

- AR 25-50%
* Medicamentos 50%
* Neoplasios y pacientes en didlisis crénica 20%
e Otros

En la Ariritis idiopética juvenil aparecen ANA en la forma poliarti-
alor (20% de las factor reumatoide - y 75% de las FR+) y oligoar-
ticular asociodo o uveitis crénica (90%)

B. OTROS
* Anficuerpos contra constituyentes enzimd@ticos del citoplasma
de los neutréfilos (ANCA)
Su fitulo absoluto no guarda relacién con la oclividad de la en-
fermedad.
2 patrones segin lo inmunofluorescencia:

- Pairén citoplasmdtico (C-ANCA, especificos contra la
proteinasa 3: aparece en mas del 90% de los pacientes
con granulomatosis de Wegener tipica y con glomerulo-
nefritis en actividad (4MIR)

- Patrén perinuclear (P-ANCA), con actividad antimielope-
roxidaso (MIR): oparecen en pacientes con PAN (30%)
(MIR}, poliangeitis microscépica (90%), Sd de Churg-
Strauss (65%), Sd de Good-Pasture y con la glomerulone-
fritis con formacién de semilunos. Posible en otras enfer-
medades autoinmunes, enfermedad inflamatoria intesti-
nal, ciertos farmacos e infecciones

e Anticardiolipina: relacionado con el sindrome antifosfolipido
Ac frente a Ag citoplasmdficos: destacan los anti-P
(antiribosomas); 20% de LES, asociados a psicosis lGpico

Ac antipeptido citrulinado: especificos de la arlritis
reumotoide

* Otros

(ANCA)

Citopléstico

Perinuclear

@ Cuuso Intensivo MIR Asturias 2003
ANCA

MIR 07 (8617): Paciente de 40 afos con febricula y sindrome
constitucional (astenia, anorexia, pérdida de peso), que presenta
epistaxis recurrente con dolor en tabique nasol. Se realiza una
radiografic de térax en lo que se aprecian infiltrados pulmona-
res nodulares cavitados biloferales. Se practica una anclitica con
estos resultados: 12.000 leucos/mm3 con 68% neutréfilos
(7.800 por mm3), 23% linfocitos (2760 por mm3), 5% monodi-
tos (600 por mm3) y 1% eosinéfilos (120 por mm3), creatinina
normal, anficuerpos anticitoplasma_de neutréfilo_positivos (c-
A__QA) 2Qué entidod sospechoria en este paciente?:

Poliarteritis Nodosa clasica.

Granulomatosis alérgica de Churg-Strauss.

Granulomatosis de W. £

Arteritis de Takayasu.

Ariritis Reumatoide.

nhONEE

MIR 08 (8881): Paciente varén de 54 aios de edad, con anfece-
dentes de frabajar en un faller, pintando chapa de coches, que
acude al hospital por cuadro de tos con expectoracién _hemop-
foica de dos dios de duracién, acomponado de hemaluria y
disminucién de la diuresis en las Gltimas 24 h. 2Cuél es lo explo-
racién, entre las que se enumeran a continuacion, que realizaric
en primer lugar para orientar el diagnéstico?:

Radiologio de t6rax.

Determinacién de siderocitos en espufo.

Determinacién _de ANCAS y anticuerpos antimembrana
basal glomerular.*

Reclizacién de biopsia renal.

Determinacién de proteinuria

3.5. Sistema HLA

e Regién de genes localizados en el brozo corto del
cromosoma 6 que regulan lao expresion de unos
glucoproteinas cuya funcién principal es la presentacién del
antigeno a las células responsables de la respuesta inmune
(MIR)

e La mayoria de los enfern'tedodes inflametorias en que parece
existir una base autoinmunitaria estén facilitodas en cierto
modo él, aunque su valor clinico para el diagnéstico de
enfermedades se limita ol B27 y la espondilitis anquilosante.

e Pueden ser de clase | (A, B y C), de close Il {D (MIR)} y de
clase Il

e Asociaciones del HLA y enfermedades reumatolégicas:

- Ariritis reumatoide —» DR4 (DR1) (MIR)

- Espondiloartropatios (sobre todo formas centrales), Al
oligoarticular B27 +, artritis por Yersinio, uveitis anterior
aguda —» B27 (MIR)

- Arfropatia psorigsica con predominio de afectacién pe-
riférica — B38

- Bechet — BS (MIR)

- LES— B8 /DR3/DQW2 / C4AQO

- LES inducido por hidralacina — DR4

- ES - DR1,2,3,4,5 / C4AQ0 / DQA2

- PM/DM - B8 / DRW52

~  Sjbgren primario —» B8 / DR3 / DRW52

- Arteritis temporal — DR4 / DRB1

- Arterifis de Takayasu —» DR2y 4 / MB1 y 3

4. Técnicas de imagen

4.1. Radiologio convencional

b o o

e Poco valor en fases iniciales de procesos inflamatorios (2MIR)
ftumefoccién de tejidos blandos y desminerclizacién
yuxtaarticular,...). Una excepcién seria el caso de la artritis
por pirofosfato o condrocalcinosis, donde podriomos ver en
el cartilogo los depésitos de calcio causantes del proceso
(MIR)

« Sin embargo, sigue siendo imprescindible en la mayorio de
los casos y no deberian indicarse otras exploraciones antes
que ella
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e En foses més avenzadas puede aparecer calcificaciones,
estrechamiento del espacio articular, erosiones, anquilosis
6sea, malformacion ésea (esclerosis, osteofitos o periostitis) o
quistes subcondrales

o Util en artritis erosivas (Artritis Reumatoide, Artritis Psoriésica,
Enfermedad de Reiler, Artritis séptica por Borrelio)

.qs

FAM 00 (6537): Una paciente de 66 afios acude a su consulta

por presentar dolor intenso y tumefoccién en su rodilla derecha
desde el dia anterior, confirmandose la presencio de un derrame
sinovial a la exploracién. Una rediografia de lo arficulacién
podrd aportar datos Gtiles para el diagnéstico solamente si el
paciente sufre:

1. Una ariritis séptica.

2. Una espondnloorfropaﬂa

3. Un iti i i ico.*
4. Un hemariros.

5. Un ataque de goia.

MIR 05 (8111): Una de las siguientes afirmaciones referidas a

las osteomielitis y artritis séplicos causades por Stophylococcus

9.'.19_9.& NO es correcta:

Lo osteomielitis por S. aureus puede ser resultado de disemi-
nacién hematégena, fraumatismos o infeccién estafilocécica
sobreyacente.

2. Enlos nifics, la diseminacién hematégena suele afectar las
metéfisis de los huesos largos, un érea de crecimienfo éseo
muy vascularizada.

3. En los adultos, la osteomielitis hematégena suele afectar a
las vértebras, y rara vez aparece en los huesos largos.

4. Lo evidencia radiogréfico de osteomielitis es previa ol inicio
de los sintomas clinicos.*

5. El absceso de Brodie es un foco aislado de osteomielitis esta-
filocéeica en el drea metafisaria de los huesos largos.

4.2, Ecograﬁa

FAM 00 (6547): Durante una sustitucién veraniega de Pediatria

uno madre de 41 afos nos consulta que a su hija primogénita

de 9 meses cada vez resulto més dificil colocarle el paiicl. El

parto fue por cesérea y la nifia ha seguido controles rutinarios

del rec:en nacido sano. Al explorarla apreciamos una mgrgdg
racién de los mu | n

esnﬂgncm a la movilided activa de las caderas, asi como asi-

metria de los pliegues inguinales y gluteos. Nuestra octitud dig-

gnéstica debera ser:

1. Rodiografia de caderas.*

2. Ecograofia de caderas.

3. Exploracién neurolégica exhaustiva.

4. Puncién lumbar y anélisis de liquido cefalorraquideo.

5. Resonancia magnética y lumbar.

4.3. TAC

e Lo tomografic computarizada es la mejor técnica para
valorar la estructura ésea.

e Valoracién del esqueleto axial (hernias discales, sacroileitis,
estenosis vertebral, froumatismes,...)

4.4. RMAN

* Elevado coste y tiempo de exploracién, por lo que se reserva
cuando ofras fécnicas no aporten informacién, en especial
para el diagnéstico de lesiones medulares, de partes blandas
e intraarticulares (diognéstico temprano de la necrosis
avasculor de la cobeza femoral, problemas mecénicos de
rodilla, ..)

* RM y TC con mielografia: estudios de imagen de eleccién
para enf. graves de columna (RM mejor definicién de
estructuras blondas y mielogrofio-TC imagen éptima de
fosita lateral y agujeros intervertebrales y mejor tolerada en
pacientes con claustrofobia).

4.5. Gommagraﬁo

* Valora estado metabélico del hueso, inflamacién en sistema
musculoesquelético y estudio de metdstasis 6seas. Muy
sensible pero poco especifica.

e Leucocitos marcados con 99T¢, 67Ga e 111In son captades
y distribvidos segin lo situacién (aumenta su captacién si
oumenta la vescularizacién -inflamaciones, neoplasios,
neoformacién ésea- y disminuye en la osteonecrosis).

4.6. Oftras

e Deteccién de las alteraciones de las partes blandas. Eleccién
en quistes sinovioles de Baoker, derrames de cadera,
desgarros del manguito de los rotadores y lesiones
tendinosas, osfl como sinovilis y erosiones en la aririfis
reumatoide (MIR)

e También es el mejor método para valorar la displasio
congénita de cadera en menores de 6 meses de edad (MIR).
A parlir de eso edod es més dfil la radiogrofia para su
diagnéstico (MIR)

- < é meses — Eco
- > 6 meses = Rx

DENSITOMETRIA OSEA

Determinacion cucntitativa de la masa ésea. Son indicaciones
potenciales la monitorizacién de respuesto al tratomiento y la
identificacién de personas con pérdida acelerada de maso ésea
(ver Caopitule XII).

ARTROSCOPIA

Indicada en patologia meniscal, ratones introarticulares, biopsia
sinovial (sélo son pategnoménicos el hallazgo de los gronulomas
de tuberculosis y sarcoidosis y los cristales de écido Urico y de
pirofosfato), etc...

CAPILAROSCOPIA

» Estudio de los capilares del lecho ungueal con una lente y
una fuente de luz fria. Alteracién en distinias enfermedades
del tejido conjuntivo, como ES, EMTC, LES, DM y AR.

e Principal aplicacién en el estudio de pacientes con fenémeno
de Roynaud (con frecuencio se ven alteraciones asociadas al
desarrollo posterior de ES).



5. Tratamiento

5.1. Antiinflamatorios no esteroideos (AINE)

FARMACOS INCLUIDOS EN ESTE GRUPO
Acido acetilsalicilico (MIR)
Indometacinc (MIR)

Piroxicam

Fenilbutazona

Diclofenaco

|lbuprofeno

Ketoprofeno

Naproxeno (MIR)

Otros: écido mefenédmice (MIR), meclofenamato, oxaprozing,
etodolaco, eic

MECANISMO DE ACCION

e “Complejo” (MIR). Inhiben a la ciclooxigenasa, disminuyendo
por fonto la conversibn de dcido aroquidbnico en
prostoglondmos y tromboxanos Y Iogrondo su efecto

irético, antiinf i iagr

* Efecto terapéutico rapido, pero la supresién del férmaco
origina lo reaparicién répida de la sintomotologio y no
alteran el curso natural de las enfermedades inflomatorias
articulares crénicos.

EFECTOS ADVERSOS (la mayoria por la inhibicion de la sintesis

de prostaglandings)

* Gaostrointestinales (lesién de mucosa gésirica, ulceraciones
sobre todo en los primeras porciones del intestino delgado
MIR, esofogitis...] y hepédiicos (elevacién de enzimas
hepéticas).

¢ Renales: insuficiencia renal aguda (MIR) — mayor riesgo en
ancianos y trafamientos con diuréticos (MIR)

e Cutbneos (reacciones de fotosensibilidad, urticarial y
reacciones de hipersensibilidad (exacerbacién de lo rinitis
alérgica y el asma (MIR)).

lesvon de mucosa géstrica Insuficiencia renal Agudazocu.)f:. del asma

e Recientemente se han desarrollado unos AINE que inhiben
selectivamente las isoformas-2 de lo ciclooxigencsa, que son
las que estén oumentadas en las zonas de inflomacién. Son
tan eficaces como los AINE clésicos, que inhiben las dos
isoformas de la ciclooxigenasa (1 y 2), y presentan menor
incidencia de ulceracién gostrointestinal. Otra ventajo es que
los CSI carecen de efectos significativos sobre la agregacién
plaquetaria o el fiempo de hemorragia.

* Seincluyen en este grupo varios principios activos (celecoxib,
rofecoxib,...). Sin emborgo, estudios recientes han
demostrade que el rofecoxib incrementa el riesgo de
accidentes cordiovasculares groves (especialmente infario
agudo de miocardio e iclus), por lo que este farmaco ha sido
refirado del mercado.

MIR 01 (7208): 2Cudl de |os sngunemes fi_mgsg__nh_b_sglgm_

vam lo enzima cicl nasa inducibl 22
lloprost.

Rofecoxib.*
Abciximab.
Misoprostol.
Diclofenaco.

O L0 =

MIR 03 (7540): Los siguientes farmacos pueden asociarse con la
induccién de un ataque ogudo de asma EXCEPTO uno de ellos
que es, en general, bien tolerado. Sendlelo:

Aspirina.

%ﬁtmi&&m‘
ido mefendmico.

Naproxeno.
Indometacina.

N

MIR 04 (7993): De las siguientes enfermedades, 2cuél es la que

con mayor frecuencia produce ulceraciones miltiples en las pri-

mmim_m&mtﬁmggu?
Antiinflomatorios no-esteroideos (AINES).*

Enfermedad de Crohn.

Tuberculosis intestinal,

Ingesta de sustancios céusticas.

Infeccién por Yersinia.

5.2. Corticoides

=

INDICACIONES: eficaces para tratar las manifestaciones infla-
matorias de los enfermedades. Sus efectos no son seleciivos so-
bre las células que actan en la inflamacién, por lo que tienen
muchos efecios secundarios

FUNCIONES

1. Influyen en el metabolismo de hidratos de carbone (desvian
el metabolismo hacio la produccién de glucosa (2MIR)), lipi-
dos (lipolitico y lipogénico -producen redistribucién grasa-) y
proteinas (mayor disponibilidod de aminodcidos -reduccién
de masa muscular y cuténea, detencién del crecimiento-).

2. Participan en el equilibrio de los electrolitos y del agua, regu-
lando el volumen de liquido extracelular: fovorecen la elimi-
nacién renal de oguo exenta de solutos (MIR).
A dosis altas, por sus propiedades mineralocorticoides, pro-
vocan retencién de sodio y agua.

3. Antiinflamatorios e inmunosupresores (MIR): inhiben la fosfo-
lipasa A2 y la proliferacién, quimiotaxis, agregacién y fagoci-
tosis de neutréfilos, macréfagos y linfocitos.

4, Protegen al organismo frente al estrés (MIR) variando su con-
cenfracién en cuestién de minutos anfe situaciones como ci-
rugia, ejercicio, fraumatismos.

REUMATOLOGIA
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EFECTOS SECUNDARIOS

Endocrinos lit;presién del eje hipotdlame-hipéfisis-suprarrenal, refraso del crecimiento, trastornos menstrua-
Metabélicos Obesidod central, intolerancia a la glucosa, coma hiperosmolar, hiperlipemic
Rpoirgio 3 for (CA)AS::)oporosis, miopotias, osleonecrosis aséptica (MIR), refraso en la consolidacién de fracturas
Dermatolégicos Estrias, atrofia dérmica, hirsutismo, acné, fragilidad capilar, mala cicatrizacién de heridas
Oftalmolégicos Gloucoma, catarato subcapsular posterior
SNC Psicosis, seudotumor cerebral
Cardiovasculares Retencién de sodio y agua, alcalosis hipokaliémica, HTA
Gastrointestinales Pancreatitis, dlcera péptica
Alteracién en la defenso ante
infecciones
MlR 06 (8529): Uno de los siguientes efectos fisiolégicos de los glucocorticoides (Cortisol) es FALSO:

Favorecen la gluconeogénesis en el higado.,

Disminuyen lg eliminaciéon de nitrégeno.”

Inhibe la respuesta inmunitaria.

Aumenta la eliminacién renal de agua exenfa de solufos.
Protege contra el estrés.

ol o8 ol

5.3. Farmacos antirreumdticos de accién lenta (FARAL)

¢ Capaces de conirolar las manifestaciones clinicos y la progresién del daiio articular en la AR y ofras poliariritis crénicas
e Lotencia terapéutica de 4 a 6 meses, no son efeclivos en todos los pacientes, importantes efectos secundarios y rebrote de la
enfermedad cuando se suspenden, por lo que su uso debe ser continuade

EFECTOS SECUNDARIOS:

Todos pueden producir alferaciones mucocuténecs, hematolégicas
lm%s?& (MIR) (depresién m.o.) y gastrointestinales

(TODOS dfiles enia AR) Las sales de oro (2MIR) y la D-Penicilamina afectan al rifién: pro-

teinuria, hematuria, GMN membranosa, sindrome nefrétfico
ANTIPALUDICOS cloroquine, Cuadros cutdneos Retinopatia (2MIR) efecto secundario més caracteristico - obliga o
hidroxicleroquina y arficulares del LES controles oftalmolégicos periddicos (MIR)

SALES DE ORO auranofing, Artropatia psorigsica (MIR)  Los mas frecuentes son los mucocutaneos

aurotiomalato sédico
Los més frecuentes son los digestivos
La leucopenia es su complicacién més grave
D-PENICILAMINA Esclerodermia Sindrome nefréfico + frecuente que con sales de oro (MIR)

Ageusia, induccién de enfermedades autoinmunes (LES, pénfigo,
Miastenia gravis)

Espondiloartropatio " -
SULFASALAZINA infldratedia Los més frecuentes son los gastrointestinales

Ademés de estos 4 clésicos FARAL actualmente se incluyen en este grupo ofros inmunosupresores (destacando el metolrexato) y
farmacos biolégicos.

5.4. Inmunosupresores

¢ Actan como citotéxicos inespecificos sobre el sistema inmune.

o En general son usados cuando fallon otras pesibilidades terapéuticas, existen manifestaciones extraarticulares graves

» Los mas usados aqui son los agentes alquilantes (clorambucilo, ciclofosfomida), andlogos de las purinas (azatioprina), antagonistas
del 4cido félico (metotrexate MIR) y la ciclosporine A.

EMPLEO CLINICO EFECTOS SECUNDARIOS
AR ¢ Aplasia medular revierte con Gcido folinico iv 2MIR)
All forma poliarticular (desde el inicio) * Fibrosis hepética (controindicado hepatitis crénica acliva
METOTREXATO Artritis periférica en la EA (MIR))
Ariropatia psoridsica » Neumenitis por hipersensibilidad (+ grove)
PM/DM » Otras: gastrointestinales, neurolégicos...

s 2 Aplasia medular, disfuncién gonadal (MIR), cistitis hemorrégica
CICLOFOSFAMIDA AR, LES, DM/PM, Sd de Sigren, vasculifis (MIR), carcinogénesis

AR, Ariropctia psoridsica, Bechet, LES, 4 g : e
AZATIOPRINA litis, PM/DM Leucopenia y trombocitopenia, hepatotoxicidad
» Cutaneo-mucosos: dermatitis, hiperiricosis, hiperplasia gingi-

val (2MIR).
R Dt ¢ Renales: HTA, hiperuricemia, nefrotoxidad (MIR)

* NO produce mielodepresién




MIR 02 (7464): ¢Cuél de las siguientes reacciones odversas NO
aparecen en el curso de un tratamiento con ciclosporing AZ:

1. Miel resién.*

2. Fibrosis intersticial difusa renal.
3. Hipertensién.

4. Hipertricosis.

5. Hiperplasia gingival.

5.5. Farmacos en las enfermedades éseas y
en la hiperuricemia y gota

Ver capitulos correspondientes

5.6. Otros

COLCHICINA:

* Antiinflametorio singular porque es eficaz de forma selectiva
sélo contra la artritis gotosa, tanto en las crisis agudas como
en su profilaxis, aunque no influye en la excrecién renal de
dcido Urico ni en su concentracién en sangre.

e Tiene también un efecto antimitético (disminuye la division

celular).
o Otros posibles indicaciones son el &Mmg_dg_&_g_g_ y la
Fiebre iterrénea Familior (previene las crisis (3MIR) y la

oparicién de amiloidosis (MIR)). Uil en pericarditis de
repeticién.

FAM 00 (6715): ¢Cudl de las siguientes afirmaciones NO es correc-

ta en relacién con lo _m_&jggé_m&o_r?

1. Lo afectacién articular puede ocurrir de forma aguda o carénica
con ofectacién predominanle de grandes arficulaciones.

2. La manifestacién cuténea més frecuente es el eritema erisipe-
loide casi siempre localizado en la regién anterior de las pier-
nas sobre tobillos o dorso de pies.

3. Lo omiloidosis sistémica, tipo AA, es una complicacién grave de
la enfermedad que se manifiesta por nefropatia de aparicién
precoz y evolucién répida a insuficiencia renal.

4, mani iones de la enferm rr ra-

mente en persongs menores de 20 ofios.*
5. El trotamiento con colchicina oral es eficaz en la prevencién de
los picos febriles y también en la prevencién de la emiloidosis.

FARMACOS BIOLOGICOS

* Moléculos preducidas mediante técnicas de biologia molecular
y ADN recombinante. Van dirigidas contra dianes especificas
que desempenan funciones patogénicas en la inflamacién y la
lesién fitulor en distintos enfermedades inflamatorias crénicas
(TNF alfg, IL-1...)

e Empleodos en mdltiples patologios inflamatorias de carGcter
autoinmune: artritis reumatoide (AR), artritis idiopética juvenil
(AU), psoriosis, espondilitis anquilopoyética (EA), enfermedad
de Crohn, vasculitis sistémicas.

« Los indicaciones precisas aceptadas, varfan en cada pafs y ven
variando segln los estudios que van saliendo sobre eficacia,
seguridad...

¢ Contraindicados en principio si neoplasias o infacciones graves
por riesgo de reactivacién (descartar  especialmente
tuberculosis, (MIR). mediante prueba de lo tuberculina: si es
positiva pautor quimioprofilaxis antituberculosa previa) (MIR).

e Los farmacos onii-TNF también estén contraindicodos en
enfermedodes desmielinizantes y en insuficiencia cardiaca
congestiva.

o A pesar de que los efectos adversos son infrecuentes, su
aparicién obliga a la supervision de este fratamiento por
parte de clinicos con experiencia en su utilizacién (MIR).

e Todos via subcuténea excepto el infliximab que es via
intravenosa (més molesto y complejo — en el hospital)

Agente Descripcién Funcién Indicaciones
ANAKINRA Antagonista del receptor de IL-1 Disminuye accién de IL-1 AR
Unién al CD2 del LT, evitando su i.s
Proteina ALEFACEPT LFA-3yFcdelalgG activacién y disminuyendo su ndmero Poriasis
ombinante
R Receptor del TNF-alfa y Fe de la IgG (inhibi- ik
ETANERCEPT  cién competitiva de la unién del TNF a sus ' EA
receplores) Psoriasis
Anti TNF (2MIR) QAR
INFLIXIMAB Anti TNF quimérico (humano-murino) Crohn
Anticuerpos Psoriasis
ADALMUMAB  Anti TNF humano R
Psoriasis
Lisis por complemento Clgq, cito- AR‘atmﬂ'NF-
RITUXIMAB Anti CD20 linfocitos 8 toxicidad celular e induccién apop- ;';s o
tosis B AeMgen"'

MIR 06 {8406): 2Cudl de las siguientes situaciones NQ es una indi-

cocngn de lo quimioprofilaxis de lo tuberculosis?:
Menores de 35 afios con test de la tuberculina negativo y con-
tacto con un paciente bacilifero

2. Menores de 35 onos con test de la tuberculina positivo y contac-
fo con un paciente bacilifero

3. Pacientes inmunodeprimidos de cualquier edad con fest de la
tuberculina negoﬁvo y contacto con un peciente bocilifero

4. Pocientes que recibir iratamiento con anti mono-

nti TNF- ! in ivo.*

5. Pacientes con infeccién por el virus de la mmunodeﬁc:encro

humana (VIH) y con fest de la tuberculina positivo

MIR 12 (9992): 2Cuél de los siguientes afirmaciones es correcla en
relacién al fretamiento con un onti-TNF3:

No se puede emplear en diabéticos.

No se puede utilizor en combinaciéon con Metotrexato.

No se pude utilizar en combinacién con corticoides.

O o 1y =

Hay riesgo de readtivar una tuberculosis latente.
Lo presencia de unc enfermedad desmielinizante no contraindica
SU Uso,
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INMUNOGLOBULINAS
Son utilizadas como segunda o tercera opcién por potenciales efec-
tos secundarios

VASODILATADORES

+ Caolcio antagonistas fipo dihidropiridinas para el Raynoud (MIR)

¢ Aniagonistas del receptor de la endotelina (Bosentén|] para la
hipertension pulmonar y el Raynoud (MIR)

» Otros: Doxazosing, vasodilatadores tépicos [nitratos)(MIR)

TERAPIA INTRARTICULAR

Se suelen usar los corticoides.

Indicada en artrosis con componente inflamatorio, oligomonoar-
tritis no infecciosas que no responden a tratamientos convencio-
nales, bursitis, tendinitis...

REHABILITACION

Gran importancic en el manejo de algunas enfermedades

reumdticas como la EA y la AR, la distrofia simpética refleja, el

hombro congelado, la lumbalgio crénica ...

« Reposo: riesgo de osteoporosis y pérdida de fuerza y masa
muscular. Debe evitarse excepto en situaciones concretas
(fases agudas de le AR con ofectacion peliarficulor y
lumbocidtica por hemia discal — debe evitarse si se trata sélo
de lumbalgia - (MIR)) y no debe superor los dos semanas de
duracion.,

o El reposo regional de una arficulacién esté indicado en las
artritis agudas (<1 mes para evitar rigidez}

* Ejercicio: preserva lo movilidad articular y evita la atrofia

musculor.

e Fundamental en el traiamienfo de algunas enfermedades,

como la espondilifis anquilopoyética.

MIR 04 (7846): Ante un paciente varén de 41 afios, que acude a
urgencias con un dolor myy intenso en region lymbar bajo, de_
12 horos de evolucidn, y cuya exploracién fisico general es nor-
mal. 2Qué actitud teropéuhca estd _QNIBAMD_?

Iyt ma durante 10 di
Educacién posfurol.
Control del dolor con analgésicos y/o AINES.
Ejercicios suaves.
Relajontes musculares.

Lt 3 2 i



1. SEMIOLOGIA

El dolor musculoesquelético puede ser mecénico (empeora con el ejercicio y se acompana de rigidez duranfe unos minutos tras el
reposo), inflamatorio (principalmente en reposo, con rigidez matinal de > 1h, debilidad general y cansancio vespertino y posibles
sinfomas psiquicos acompanantes) y psicégeno (varia con factores climdticos y emocionales, se acompaia de neurastenia, can-
sancio matinal y de ofras alieraciones emocionales)

Alteraciones inflamatorias: fumor, dolor, rubor y calor locales acompaiados de rigidez matuting, fiebre, sintomas sistémicos o da-
tos de loboratorio compatibles (aumento de reactantes de fase aguda, leucocitosis con neutrofilia...)

¢ Las deformidades indican larga evolucién
s Lo afectacién monoarticular orienta hacia artritis séptica, gota y pseudogota
* Lo ofectacién poliarticular simétrica aguda orienta a las ariritis de la hepatitis B y rubéola. Las crénicas a AR, LES, Esclerosis
sistémica, Dermatopolimiositis, Artritis psoriasica (15-50%), ACJ (formas FR+), Ariritis gotosa crénica, Artropatia crénica por
pirofosfato y Hemocromotosis.
2. ANALITICA
REACTANTES DE FASE AGUDA
o Utfiles pora el seguimiento de enfermedades reuméticas, dando una idea de su actividad (en la artritis reumatoide son buen fndi-
ce de actividad). Rera vez tienen valor diagnéstico.
Proteina C reactiva: mejor parémetro en la AR. Mejor correspondencia en el tiempo con la actividad de la inflamacién.
* VSG: depende de lo agregabilidad de los hematies, que aumenta al aumentor cierfas proteinas (Antic, fibrindgeno), en la anemia,
infecciones, menstruacién y embarazo, ancianos... Muy Util para seguimiento evolutivo.
LQUIDO SINOVIAL
e Prueba mas rentable y primera a realizar ante monoariritis aguda. Indicaciones: monoartritis, fraumatismo articular con derrame y
sospecha de infeccién, artropatia por cristales y hemartros.
Ante sospecha de infeccién deberé hacerse una tincién de Gram y un cultivo del liquido sinovial.
Liguido sinovial no inflamatorio o mecénico (arirosis, fraumatismos, necrosis éseq, ...}, tiene las mismas caracteristicas que el liqui-
do sinovial normel a excepcién del nimero de leucocitos/microlitro (normal: <50 y mecénico: <2.000).
¢ Cuanto mdés inflamatorio o sépfico es el liquido sinovial, mayor es su turbidez y descenso de la viscosidad y glucosa, y aumenton
los leucocitos y el porcentaje de polimorfonucleares, las proteinos y el écido lGctico.
» El complemento en liquido sinovial disminuye en Aririfis Reumatoide, LES y Arritis de la Hepatitis B y aumenta en el Sindrome de
Reiter
FACTOR REUMATOIDE

Autoanticuerpos que reaccionan especfficamente con la porcién Fc de la IgG. Pueden ser IgM, IgG, IgA e IgD, pero el detectado
por las técnicas habituales es el IgM.

No especifico de artrifis reumoatoide. Aparece en el 5% de personas sanas {aumenta con la edad) y en muchos ofros procesos
(ofras conectivopatias, infecciones, crioglobulinemia...)

ANTICUERPOS CONTRA ANTIGENOS NUCLEARES

. & & & & " " 00

Anti-ADN nativo — LES

Anti-Sm — LES (el més especifico cunque solamente en un 30%)

Antihistonas — Lupus inducido por farmacos (90%) LES (30%), AR (24%) y ofras
Anti-RNP —» Enfermedad mixta del tejido conjuntivo, LES

Anti-Ro/SS-A —» Sindrome de Sjégren, LES, lupus neonatal, lupus cuténeo subagudo
Anti-La/SS-B — Sindrome de Sidgren, LES

Anti-Jo | — Polimiositis con enfermedad intersticial pulmonar

Anti-Scl 70 Antitopoisomerasa — Esclerosis sistémica

Anticentrémero — Esclerosis sistémica (forma CREST), esclerodermia difusa (10-30%)
Antinucleolo —» Esclerosis sistémica

AC CONTRA CONSTITUYENTES ENZIMATICOS DEL CITOPLASMA DE LOS NEUTROFILOS (ANCA)

OTROS

Su titulo absoluto no guarda relacién con la acfividad de la enfermedad.

2 patrones segin la inmunofluorescencia: citoplasmético (C-ANCA), especificos contra la profeinasa 3: aparece en més del
90% de los pacientes con granulomatosis de Wegener tipica y perinuclear (P-ANCA), con actividad antimieloperoxidasa: PAN
(30%), poliangeitis microscédpica (90%), Sd de Churg-Strauss (65%)

Ac anfirribosomaos, especialmente anti P (asociados a psicosis), Ac antipeptido citrulinado: especificos de lo arintis reumatoide
(diagnéstico, sobre todo en fases iniciales, y pronéstico).

REUMATOLOGIA



REUMATOLOGHA

|. GENERALIDADES

SISTEMA HLA:

Regién de genes localizados en el cromosoma 6 cuya funcién principal es la presentacién del antigeno a las células respon-
sables de la respuesta inmune.

Asocicciones: Ariritis reumatoide — DR4, Espondiloariropatias (sobre todo formas centrales) — B27, Artropatia psoridsica de
predominio periférico — B38, Bechet —» B5, LES — C4AQO.

3. TECNICAS DE IMAGEN

RX: poco valor en fases iniciales de procesos inflamatorios, excepto en la pseudogota.

ECO: en alteraciones de partes blandas. Eleccién en quistes sinoviales, derrames de cadera, desgarros del manguito de rota-
dores, lesiones fendinosas y displasia congénita de cadera en < de é meses. A partir de esa edad mejor la Rx.

TAC: esqueleto axial.

RMN: lesiones medulares, de partes blandas e introarticulares (cuando fallen las anteriores).

Gommagrafia: estado metabdlico éseo, infloamacién del sistema musculoesquelético y estudio de metéstasis 6seas

Densitometria 6sea: monitorizacién de respuesta al tratamiento y la identificacién de personas con pérdida acelerada de masa
bseq.

4. TRATAMIENTO

AINEs: analgésicos y antiinflamatorios de efecto répido. También inhiben la agregacién plaquetaria. Inhiben la ciclooxigena-

sa (disminuyen las prostaglandinas). El celecoxib y el rofecoxib son AINE que inhiben selectivamente las isoformas-2 de la di-

clooxigenasa (menor incidencia de ulceracién gastrointestinal y carecen de efectos significativos sobre la agregacién ploque-

taria o el tiempo de hemorragia). Estudios recientes han demostrado que el rofecoxib incremento el riesgo de gccidentes car-

diovasculares graves {especialmente infarto agudo de miocardio e ictus], por lo que este férmaco ha sido retirado del merca-

do.

Corticoides: Utiles en las manifestaciones inflamatorias de las enfermedades. Mdltiples efecios secundarios (desvian el meto-

bolismo hacia la produccién de glucosa, alteracién de la consolidacién de fracturas). Inhiben la fosfolipasa A2, Importante

disminuir progresivamente la dosis al refirarlos.

Féarmacos antirreuméticos de accién lenta: controlan la clinica y la progresién del dafo articular en la AR y ofras poliartritis

crénicos. Lotencia terapéutica de 4-6 meses. Se incluyen los antipalidicos (retinopatia), sales de oro (efecios secundarios més

frecuentes mucocuténeos), la D-penicilomina (més frecuentes pero fransitorios, nadseas, vémitos y ageusia) y sulfasalazina (los

més frecuentes gastrointestinales). Todos pueden producir depresién de lo médula ésea y sales de oro y D-penicilamina y los

sales de oro afectacién renal.

Inmunosupresores: en general cuando fallon otros tratamientos y si afectacién extraarticular grave.

El metotrexato esté contraindicado en la hepatitis crénica activa porque origina fibrosis hepética, cunque su efecto mas grave

es la neumonitis.

La Ciclofosfamida produce disfuncién gonadal y cistitis hemorrégica.

La cidosporina se asocia a dermatitis, hiperiricosis, hiperuricemia, nefrotoxicidad (fibrosis intersticial difusa renal), HTA e

hiperplasia gingival.

Colchicina: antiinflamatorio eficoz en la ariritis gotosa. También indicado en Sindrome de Beghet y en la Fiebre Mediterranea

Familiar {previene las crisis y la aparicién de amiloidosis).

Férmacos biolégicos: en miltiples patologias inflamatorias de cardcter autoinmune: artritis reumatoide (AR), artritis idiopética

juvenil (AL)), arfropatia psorisica (AP), espondilitis anquilopoyética (EA), sindrome de Bechet, enfermedad de Crohn, vasculitis

sistémicas, efc.

- Los indicaciones precisos aceptados, varian en cado pais y van modificdndose segln los estudios sobre eficacio, seguri-
deod....

- Conirgindicados en principio en infecciones graves (descartar especialmente la presencia de tuberculosis), turnores malignos,
y los anti TNF en enfermedades desmielinizantes y en insuficiencia cardiaca congestiva.

- A pesar de que los efectos odversos son infrecuentes, su oparicién obliga a la supervisién de este tratamiento por parte
de clinicos con experiencia en su ufilizacién.

- Todos via subcuténea excepto el infliximab que es via intravenosa.

- Destacon los anti TNF (infliximab, etanercept y adalimumab), rituximab (anti CD20), anakinra {anti IL-1), alefacept (LFA-3
y fraccién Fc de la IgG1).

Terapia intraarticular: sobre todo con corticoides. Indicado en artrosis, oligoartritis no infecciosas, tendinitis. ..

Rehabilitacién: evitar el reposo absoluto y fomentar el ejercicio fisico (ayuda a preservar la movilidad articular).






(3 II. ARTRITIS REUMATOIDE

REUMATOLOGIA

Nuevos Criterios Diagnésticos de Artritis Reumatoide

Poblacién o la que realizor el test diagnéstico:

1) Pacientes con al menos 1 arficulacién con signos clinicos de sinovitis

2) Pacientes en los que la sinovitis no se explica por ofras causas
Para establecer el DIAGNOSTICO DE AR PUNTUACION = é

Articulaciones afectadas

1 articulacién grande

2-10 articulaciones grandes

1-3 arficulaciones pequefias

4-10 articulociones pequenas

>10 articulaciones (con al menos 1 pequefa)

Serologia

Factor Reumatoide y Ant. antipéptido citrulinado negativos (MIR)
FR y ACPA levemente positivos

FR o ACPA altamente positivos

Reaciantes de fase Aguda
PCR y VSG normales
PCR o VSG oltercdos

Duracién de los sintomas
< 6 semanas
= 6 semanas

Ariiculaciones grandes: Hombro, codo cadero, redilla y tobillo
Arficulaciones pequeiias: MCF, IFP, MTF y muiecas

LN —-0O

WN O

» El criferio que con més frecuencia pregunton es el serolégico por lo que es vilal que sepdis que los Anficuerpo antipeptido cifrulinado
fiene una sensibilidad del 80% y especificidad del 90% para el diagnéstico (MIR) de la AR, y también son determinantes pera su pronds-
fico. (MIR) Los Factores reumatoides sin embaorgo no son especificos. (MIR) El factor reumatoide tipo IgM se detecta hasta en el 75-80%
de los casos, aunque, en caso de gue no se detecte, no descarta la presencia de enfermedad. (MIR)

* Pero si hay algo imprescindible en este fema, es el abordaje terapéutico. Sobre el tralomiento tres pinceladas imprescindibles.

- Lo AR hay que tratarla de manera precoz y de manera intensiva

- El metotrexate es el farmaco de eleccién por su eficacia (MIR)

- El siguiente esquema terapéutico os sacard de més de un apuro:
1)AINES (se pueden anadir corticoides orales a dosis bojas)
2)METOTREXATO
3)FARAL CLASICOS
4) FARMACOS BIOLOGICOS (MIR)

5) INMUNOSUPRESORES (el més usado es lo leflunomida (MIR))

1. Concepto

Enfermedad crénica y multisisiémica cuyo signo caradteristico es la

sinovitis persistente, generalmente en arficulaciones periféricas y de

forma simétrica, capaz de producir destruccién del cartilago articu-

lor y deformidades éseas, aungue su evolucion puede ser muy

variable.

EPIDEMIOLOGIA

o 1% de lo poblocién. Mujeres (3/1). Comienzo més frecuente
enire la 4-6 década

* Prevalencio aumentfa con la eded y disminuyen los diferencios
sexuales en ancianos

» El 10% fiene un familar de primer grado con AR

2. Etiopatogenia

ETIOLOGIA

e Desconocida. Se considera el resultado de la accén de un
antigeno (factor ambiental) en un individuo que fiene una base
genética adecuade (foctor genético)

¢ De los posibles factores ombientales desencadenantes, el Unico
que se ha demostrado asociado claramente al desarrollo de la
AR es el consumo de cigarrillos, ounque se ha sugerido la pre-
sencia de un agente infeccioso

e Enire los focdiores genéticos, destaca la presencia deferminados
alelos HLA de clase Il (MIR) (HLA DR4 3MIR; HLA-DR1 en ofras
regiones). Los genes HLA sélo confribuyen a una parte de la
predisposicién genética frente o lo AR (existen genes fuera del
complejo HLA que también contribuyen {MIR). HLA DR3 y DR5

nrotanan

PATOGENIA

La sinovitis reumatoidea se coracteriza por una activided inmu-
nolégica persistente. La célula infilirante predominante es el lin-
focito T (MIR), tanto el CD4+ (el mas frecuente) como el
CD8+, y ambas expreson el antigeno de activacién (MIR) ini-
cial CD69 (MIR}. También infiltran gran ndmero de linfocitos B,
fibroblastes activados y macréfagos (2MIR).

Los linfocitos B se diferencion localmente hadio células plasma-
ficas productoras de onficuerpos {Ac policlonales y fador reu-
matoide (MIR)), que determinan la formacién local de inmuno-
complejos con la subsiguiente aclivacién del complemento y
exacerbocién del proceso inflamatorio.

Estas célulos infiltrantes producen diversos citoquinos (MIR),
entre las que destacan la IL-1, IL-6 y TNF-alfa, que explicarian
las manifestaciones genercles de la AR [MIR). Los inmunocom-
plejos producidos en el tejido sinovial, al pasar a la circulacién,
iombién podrion ser causa de manifesiaciones sistémicas, co-
mo la vasculitis asociada

Los células endoteliales sinovicles también se activan y tiene
copacidod de producir diversas ciloquinos. Ademds, expresan
en mayor contidad moléculos de adhesién, facilitando osf el
fenémeno inflamatorio

Superpuesta a la inflamacién crénico descrita en el tejido sino-
viol, se puede observar un proceso inflamatorio agudo. En es-
fos casos, enconfraremos leucocitos polimorfonucleares en
liquido sinovial, en més cantided incluso que células mononu-
cleares



ANATOMIA PATOLOGICA

e Lo lesién microvasculor y el cumento de células del revestimien-
to sinovial parecen ser las lesiones mas precoces

e Lo mayor parte de la destruccién del carfilago se produce en
yuxioposicién a la sinovial inflomada o pannus (tejido de gro-
nulecién vasculor)

¢ Los cambios anatémicos de destruccion mas precoces empie-
zan en las intersecciones copsulares (MIR)

o Episodios repefidos de inflamocién llevan a la anquilosis de la
articulocién

MIR 01 (7058): En relacién a la ariritis reymatoide, 2cuél de las
siguientes afirmaciones es FALSAZ:

1. El haplotipo HLA DR4 es més frecuente en la artritis reuma-
fonde que en la poblocuén general

3. En el infilirado inflamatorio de la membrana sinovial se
encuentran linfocitos, macréfagos y fibroblastos activados.

4. Lainterleuquina-1 (IL-1), interleuquina-6 (IL-6} y el factor de
necrosis tumoral-alfa (TNFa) son citoquinas proinflamatorias
cbundantes en el medio sinovial.

5. El foctor reumatoide es una inmunoglobulina con readtivi-
dad para la porcién Fc de la inmunoglobulina G (IgG).

MIR 03 (7578): En el coso de una paciente de 45 afos de edod

con historia de 6 meses de evolucién, consistente en ariritis simé-

trica que incluye mufecas, rigidez metutina de 2 horas y una

radiologia simple con erosiones en carpo. 2Cuél de los siguien-

tes hallazges inmunoldgicos NO se correlaciona con el cuadro

clinico descrito?:

1. Aumento en el compartimento sinovial de citoquinas de ori-
gen macrofdgico.

2. Presencia en suero de inmunoglobulinas con efecto anti-
inmunoglobulinas G.

3. Presencia en compartimento sinovial de auto-anticuerpos con
reactividod contra la inmunoglobulina G.

4. Aumento en el comporfimento sinovial de linfocitos T con
marcodores de activacién en la superficie.

5. Presencia en la superficie de sus linfocitos B de HLA-DR6.*

3. Clinica

La dinica tipica es de poliarirtis inflamatoria simétrica y bilateral
con afectacién de arficulaciones pequefas y grandes.

Inflamacion de las AMCF

Tumefoccidn de los dedos
debido a la inflamacién
de los AIFP

@ Curso Insensive MIR Asturias 2003

CuUrso INTENSIVO MIR ASTURIAS

3.1. Formas de comienzo

Son habituales los ificas, come
astenia, anorexia, pérdido de peso y febricula.

Los sintomas especificos aparecen generalmente de forma graducl
en varias articulaciones (sobre todo munecas (MIR), manos, rodillas
y pies) de forma simétrica (MIR).

Alrededor del 25% tienen un comienzo diferente: poliarficular agu-
da, monoariicular (preferencia en rodilla) o tendosinovitis.

3.2. Artropatia

CARACTERISTICAS

* Laos mufiecas se afeclan en casi fodos los casos. También casi
constonie la ofeclacion de metacarpofaléngicas (MCF), inter-
folangicos (IFP), metatarsofaléngicas (MTF) y rodillas (MIR). Ra-
ra la afectacién de IFD (2MIR) y de esqueleto axial [2MIR) (ex-
cepto regién cervical).

o Simétrica, bilateral, aditiva, crénico, erosiva, deformante, luxan-
te y anquilosante (algunas laxitud por erosiones de inserciones
ligamentosas).

MIR 07 (8616): ¢Cual de las siguientes afirmaciones que refle-

jon las caracteristicas clinicas de la ariritis reumatoide es correc-

ta?

1. Lo ofectacién de la columna lumbar es més frecuente que
la cervical.

2. La ofectacién de las artficulaciones interfaléngicas distales
es mas frecuente que las proximales.

3. Lo ariritis reumatoide es més frecuente en los hombres en
Greas rurales.

4, Esun liaririti n ién.*

5. La artritis reumatoide del adulto se asocia con un aumento
de la frecuencia de uveftis.

CLINICA

* Los sinfomas articulares no fienen correlacién con el FR.

¢ Dolor (inflomatorio) es lo manifestacién més comin en AR es-
tablecida.

* Rigidez matuting > 1h. (2MIR)

* Sintomas constitucionoles ocompanantes. Fiebre > 38° C es
raro y sugiere existencia de infeccion.
Sinovitis con signos inflamatorios (eritema poco frecuente).
Articuladién inflameda en flexién para logror el méximo volu-
men orlicular. Posteriormente la fibrosis y anquilosis ésea o las
controciuras de partes blondas originan deformidades fijas:
desviacion cubital de la mufieca (“réfaga cubital”), deformidad
en ojal o en botonero del pulgar (por flexién de MCF y exten-
sién compensadora de IF), dedos en cuello de cisne (por hiper-
extension de IFP y flexién compensadora de IFD).

Afoctocién da la
estiloides cubital

© Curse Intemsivo MIR Asturias 200

Fases iniciales de la ortritis reumotoide

REUMATOLOGIA



Il. ARTRITIS REUMATOIDE

MATOLOGIA

Deformidad en Z del pulgor

Sinovitis de la mufieca

Desviocién cubital

@© Curso Intensivo MIR Asturias 2004

Fases finales de lo arfritis reumatoide

CARACTERISTICAS ESPECIALES

¢ Subluxacién atloaxoidea (dolor en occipucio y raramente com-
presién medular) por rotura del ligemenio transverso del atlas.
Arco enfre oflas y axis aumentado: potolégico cuando > 4
mm). Ante una inestabilidad affoaxoidea clinicamente silente
tratar con collarin (MIR)

» Quiste de Baker: prominencia cara posterior de la rodilla (pre-
cisa que lo cavidod arficulor comunique con una bolsa serosa
en eso zona). Puede oparecer o cuclquier edod de manera es-
ponténea o asociodo o patologios como artritis reumatoide, ar-
trosis, patologia meniscal... A veces se rompe y produce dolor
stbito més desaparicién de la tumefaccién articular y fumefac-
cibén en pantorrilla (MIR). El diognéstico se realiza mediante
ecografia.

Sindrome del tunel carpiane por sinovitis en la mufieca (MIR)
Artritis mufilante: gran osteoporosis, con erosiones y destruc-
cién. No exclusiva de A.R. también en: E.A., ariritis psoridtica,...

e Artrifis séptica: grupo donde se da la mayor frecuencia de pio-
artrosis. Grupo donde la infeccion es con més frecuencia po-
liorticulor, aunque sigue siendo més frecuentemente monoarti-
cular {rodilla). Més frecuente por S. Aureus

MIR 02 (7495): 2Cudl de las siguientes pruebas analiticas es
mdas probable que se encuentre alierada en un paciente con
sindrome del tonel carpiano?:

Calcio sérico.

Potasio sérico.

Creatinfosfoquinasa.

Factor reumatoide.*

Fosfotasa alcalina,

3.3. Manifestaciones extraarticulares

k00T =

Como norma oporecen en pacientes con fitulos altos de F.R. AR
seropositivas de large evolucién (MIR)

Lo anemia es la manifestacién extraarficular més frecuente.

Son frecuentes la debilidad y lo atrofia muscular MIR (més eviden-
tes en musculaiura proximal a arficulociones afectas) y la osteopo-
rosis (per la misma enfermedad, los corticoides, la inmovilidad...)
Puede presentar fenémeno de Raynaud (MIR)

Anemio

NODULOS REUMATOIDEOS (20-30% 2MIR)

* Parece que su origen esté en una vasculitis focal (MIR)

e Localizados en estructuras periarticulares, superficies extensoras
y Greas somelidas a presién mecdnica{MIR) aunque pueden
oparecen en cualquier lugar (pleura, meninges, ...). Més fre-
cuentes en codo (MIR)

* Raramente sintomdticos, aunque pueden romperse o infectarse.
Son firmes y pueden ser méviles o adheridos a planos profun-
dos (MIR)

e Criterio de malignidad. Cosi exclusivos de los seropositivos
(2MIR)

e No es totalmente especifico: nédulos de estructura similar en
granuloma anular, algunos casos de fiebre reumética, reuma-
tismo palindrémico, lupus y casos de nédulos reumatoideos
mdltiples sin clinica de artrifis (nodulesis reumatoide)

OCULARES

e Esclerifis (lo més caracteristica) (MIR): dolor sintoma principal.
Bil;:terol. Puede evolucionar a escleromalacia perforante (gra-
ve,

¢ Queratoconjuntiviis seca {la més frecuente); 15-20% de pa-
cientes con A.R. desarrollan Sindrome de Sjbgren MIR

o Otras: Epiescleritis (leve y transitoria), uveitis onterior (MIR) (no
es caracteristica) (2MIR},...

PLEUROPULMONARES (2MIR). Puede aparecer antes que la

afectacién arficular MIR

*  Mas frecuentes en varones {2 MIR). Consisten en pleuritis,
nédules pleuropulmonares (MIR), fibrosis intersticial (normal-
mente asintomatica) (2MIR}, neumonitis {imagen en panal de
abejos) y arterifis (posible HTP).

o Nbédulos reumatoides: preferentemente en lo periferia de com-
pos pulmonares. Si oparece en pacientes con neumoconiosis
puede aparecer un proceso fibrosante nodular y difuso —

Sindrome de Caplan (2MIR).
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o Pleuritis {frecuente en autopsia pero raromente sinftorndtico). MIR 00 (6802): ¢Cuél de las siguientes afirmaciones es FALSA
* Aparece derrame pleural en el 50% de pacientes con AR, que en relacion con la Artritis Reumatoide?:
en general se resuelve espontaneamente en 2 6 3 meses (no 1. Los manifestociones sistémicas suelen ocurrir en la artritis
requieren tratomiento 2MIR). reumatoide seropositiva grave de lorga evolucion.,
Liquido pleural con: 2. Lo uveitis onterior es una manifestacién ocular caracleristica
| glucosa (< 40 mgr/dl) (3MIR) de los pacientes con artritis reumatoide.
| Complemento 3. La artritis reumatoide es una poliartritis simétrica que caroc-
1 pH teristicamente afecta o articulociones interfaldngicas proxi-
t LDH (MIR) y ADA males y orficulaciones metacarpofaléngicas con afectacién
1 F.R. (mayor que el sérico) més infrecuente de las articulociones inferfaléngicos dista-
les.

4. los nédulos reumatoideos se localizan en estructuras periar-
ticulares, suelen ser indoloros y aparecen en pacientes con
factor reumatoide positivo.

5. Llos manifestociones pleuropulmonares en pacientes con
artritis reumatoide son més frecuentes en los varones.

Nédulos reumatoides

MIR 01 (7005): 2Cuél de las siguientes afirmaciones es FALSA

con relacién a la afectacién pulmonar en la artritis reumatoide?:

1. Las manifestaciones pleuropulmonares en la artritis reuma-
toide son més frecuentes en varones.

2. El derrame pleural tiene volores de glucosa muy bajos en
ausencia de infeccién.

3. La ofectacién pulmonar puede aparecer antes que la afec-

tacién articular,
4. El tratamientc con metot ita | icién fer-

5. La presencia de nédulos pulmonares y neumoconiosis defi-
ne el sindrome de Caplan.

VASCULITIS REUMATOIDE

e Pacientes con A.R. grave y titulos elevados de F.R

¢ Manifestaciones isquémicas en distintos érganos: piel (necrosis
© Curso Insensivo MIR Asturins 2004 y ulceracién), SNP (polineuropatic © mononeuritis maltiple),
gangrena digital, mesenterio (inforto visceral),....

Se acompana de fiebre, adelgazamiento y leucocitosis
Vasculitis renal rara

Neumonilis intersticiol
LDH=>700 Imogen en ponol da obejo

CARDIACAS

¢ Raromente sinfomdticas (MIR) (50% necropsios). Lo més fre-
cuente es la pericarditis (MIR)

¢ Lliquido pericardico con nivel bajo de glucosa. Se asocia con
frecuencia a derrame pleural (MIR)

¢ Posibilidad de pericardiiis constrictiva crénico, bloqueos por
granulomas en sistema de conduccién, ...

Silicosis
FAM 00 (6495): Una mujer de 50 afos con artritis reumatoide,
refiere tos seca y disnea progresiva. En la radiografia de térax
hay fenve afectacién basal. Lo gasometria detecta Hipoxemia

. Lo espirometria demuestra reduccion
mm_mmmmﬁo_mm ¢Cuél es su sospe-
Cho diognésﬁca?: Penco'd'ms
1. Embolismos pulmonares.
2. Neumonia aspirative. MIR 06 (8357): En relacién con las manifestaciones extroarticy-
3. Broncoespasmo. QQM!MMQQJ@ es FALSO gue:
4, Enfisema panacinar. La atrofia muscular puede ser evidente a los pocas semanas
5. Fibrosis pulmonar.* del inicio de la artritis.

2. Los nédulos reumatoides suelen aparecer en més del 80%
de los pacientes con ariritis reumatoide gctiva.*

3. Cuando existe derrame pleural, el liquido obtenido por fora-
cocentesis contiene niveles bajos de glucosa incluso en au-
sencio de infeccién.

4. la pericorditis puede ser asinfomdtico y se asocia con fre-
cuencic a la aparicién de derrame pleural.

5. Entre el 15 y 20% de los pocientes experimentan un sindrome

Aa Cinmran rean ln rancianianta Anarcbaranionbuibic
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11, ARTRITIS REUMATOIDE

NEUROLOGICAS

¢ Suele respetar SNC de forma directa

o Puede tener fres origenes:

+ Vosaulitis: Polineuropatia (2MIR) o mononeuritis mulfiple,

vasculitis cerebral (MIR),...
Compresién de nervios periféricos por la sinovial engrosa-
da (neuropatias por atrapemiento)
Manifestaciones derivados de los alteraciones cervicales
(MIR): subluxccién anterior del atlas (MIR), impresién basi-
lar (MIR),...

MIR 02 {7333): Una ambuloncia colectiva, que transporta a re-
habilitacién o vorios pacientes, sufre un occidente de tréfico;
cinco de ellos refieren dolor en la zona occipite-cervical. $A cudl
prestaremos atencién preferente?:

1. A un paciente con Pager.

2. Aunc paciente con orlritis reumatoide.”

3. Aun nifo de 9 afos.

4. A un anciano con hemiparesia.

5. A un paciente con esclerodermia.

RENALES
El rifién se ofecta en muy raras ocasiones como consecuencia dire-
cla de la AR. Cuando aparece deterioro de la funcién renal se de-
be o depésitos de amiloide, vasculifis © foxicidod farmacolégica
(2MIR)
* Amiloidosis renal (MIR): puede complicar la AR de larga evolu-
cién. Su presentacién clinico méas habilual es la profeinuria.
También puede cursar con hepaioesplenomegalio y oumento
del tomafio renal. (SMIR)
¢ Toxicidod farmacolégica:
- AINEs — insuficiencia renal aguda
FARAL (sobre todo sales de oro (MIR) y D-penicilomina):
proteinuria, hematuric, GMN membranosa, Sindrome
nefrético.

@ repeMIR

La amiloidosis secundaria se puede ver en pacientes con AR
(8+)

MIR 10 (9387): De las siguientes pruebos complementarias,
¢cudl indicaria en el caso de que un paciente afecto de una ar-
tritis reumatoide presentase un sindrome nefrético?

1. Biopsio rectal.*

Ecografia renovesical.

Pielogrofia intravenosa.

Renograma isotdpico.

Eco dopler renal.

Ll ol Sl

MIR 14 (10344): Hombre de 78 afios de edad-con artritis reu-
motoide (AR} de larga evolucién mal controlada. Antecedentes
de 2 ingresos por insuficiencia cardiace y fibrilocién auricular en
los 0ltimos 6 meses. En trotomiento actual con infliximab, pred-
nisona, furasemida, enalopril, carvedilol y acenocumarol. Ingre-
sa nuevamente por clinica de insuficiencia cardiace biventriculor.
En el ECG se objetive fibrilacién auricular @ 102 lpm y bloqueo
de rama izquierda avanzado. Un ecocardiograma muestra dila-
tacién biauriculor, engrosamiento de la pared del ventriculo iz-
quierdo con fraccién de eyeccién del 45% y potrén restrictivo. En
la analitica destaca: Hb 10 gr/dL, creatinina 2,1 mg/dL (FG 20
mbl/min), PCR 124 mg/L, foctor reumatoide 240 U/L, BNP 980
ng/L, proteinuria 4,8 g/24h. 2Cudl es el diognéstico més pro-
bable?

Sindrome cardio-renal tipo 2.

Amiloidosis AA.*

Miocarditis de células gigantes.

Toxicidad por infliximab.

Glomerulonefritis membranosa asociada a AR,

nhwWN -~

SINDROME DE FELTY
e AR crénica (MIR), esplenomegalia (2MIR) y leucopenia (neu-
fropenia (2MIR)}. Posible anemia y/o trombocitopenia (MIR)
e Seasociaa:
Tiulos 1 F.R. (MIR)
« HLA-DR4 (95%)
+ ANA+ EN EL 95-100% de los casos
+IC circulantes, a veces crioglobulinemia y | complemento
sérico
Nédulos subcutaneos (80%) (MIR)
Otras monifestaciones de enfermedad reumatoide sistémi-
ca
Adelgazamiento, adenopatias (MIR), mayor frecuencio de
Sindrome de Siégren, ...
Mayor susceplibilidad a infecciones (complicacién més fre-
cuente, sobre todo en la piel)
« Diagnéstico diferencial con lupus: leucopenia (linfopenia)

RESUMEN DE LA CLINICA DE LA ARTRITIS REUMATOIDE

Poliortritis simétrica, aditiva, crénica, erosiva, deformante, luxante y anquilosante (+++), osteoporosis

Pleuritis, nédulos pleuropulmonares, fibrosis intersticial, neumonitis, HTP, Sindrome de Caplan

Locomotor 100%

Generol Frecuente  Astenio, ancrexia, pérdida de peso y febricula

Cuténea 20-30% Nédulos reumatoides (++), vasculitis reumatoide, Raynaud
Pleuropulmonares

QOculares 15-20% Queratoconjuntivitis seca (+), escleritis, epiescleritis

Neurolégicas Por vasculitis (neuropatia), Sd de atrapamiento, alteraciones cervicales
Renal Amiloidosis, vasculitis o toxicidad farmacolégica

Cardiaca Rara Pericarditis

Otros

4. Pruebas complementarias

4.1, Laboratorio

» Es frecuente la anemia de trastornos crénicos (se puede afadir
ferropenia (MIR} por sangrados digestivos) y en 1/3 hay from-
bocitosis {ambos relacionados con la octividad (MIR)). Leucoci-
tos normales (pueden t en foses de ogudizacién y | en Felty o
por farmacos).

* Reactontes de fase oguda en cosi todos los pacientes con AR
activa. Relocién con la actividad (MIR).

Mejor parémetro la proteina C reactiva,

Sindrome de Felty (AR crénica con neutropenia, esplenomegalia)

¢ Liquido sinovial inflamatorio, con | de complemento. (C sérico
suele ser normal -| en casos graves, con serositis o vasculitis-
(MIR))

e ANA en el 25-50% (la mayoria antihistonas (MIR)), pero no se
hallan anti-DNA.
Factores reumatoide en la mayoria (60-90%). No especificos.
Anticuerpo antipeptido citrulinado: sensibilidad del 80% y espe-
cificidad del 90% para el diagnéstico(MIR] de la AR, y también
son determinantes para su pronéstico.




MIR 98 (5763): ¢Cudl de los siguientes parémetros es de menor
utilidad como monitor de la achividad de la ariritis reumatoide? :
1. Velocidad de sedimentacién.

2. Facior reumatoide.”

3. Proteina C reactiva.
4
5

Otros reactantes de fose aguda.
Hemoglobina.

MIR 0B (8878): Respecto a la Ariritis Reumatoide. 2Cuél de las

siguientes ofirmaciones es FALSA2

1. La determinacién de los anticverpos antipépfido ciclico citru-
linado (Anti-CCP} tiene valor en el diagnéstico de la arfritis
reumatoide de inicio.

2. La mayoric de las veces, la enfermedad intersficiol pulmonar
es asinfomdtica.

3. Un rosgo caracteristico de la afectacién articular periférica
es la presencia de un patrén de ofectacién radial (participa-
ci6én de diversas articulaciones de un mismo dedo, con pre-

rvacién de | e manos o pies).*

4. Los FAMEs (férmacos modificadores de la enfermedad) tre-
dicionales se asocian con beneficios terapéuticos importan-
fes: mejoran los signos y sinfomas y refardan la evolucién
radiolégica.

5. La rigidez matutina de larga duracién es el sinfoma de co-
mienzo més frecuente en la artritis reumatoide, precediendo
a la artritis en semanas o incluso meses.

MIR 12 (9865): ¢Cudl de los siguientes afirmaciones es correcta
respecto a los anticuerpos antipéptidos ciclicos citrulinados?
1. Comienzon o deteciarse en sangre en el debut de lo Ariritis

reumatoide.

2. Son igual de especificos para Arritis Reumatoide que el Factor
Reumatoide.

3 gsocian ¢ un r prondstico de la Adritis Reumatoide.*

4. Son menos sensibles que el Factor Reumatoide.
5. Su presencio se asocia al HLA-DR2.

4.2. Radiografia

« Su utilidad principal es determinar la infensidad de la destruc-
cién del cartllogo y de la erosién ésea para valorar fipo de fra-
tomiento

* No dtil en fases iniciales (oumento de partes blondas). En fases
avanzadas aparecen imégenes que insinuan AR pero que no
son diagnésticas

*Osteoporosis yuxtaarticular o en bando (MIR)

*|Interlinea orticular por destruccién del cartifago (MIR)

*Imégenes osteoliticas: erosiones subcondrales (MIR), geo-
das

*Lugares de eletcdn: muneca, MCF, IFP y MTF, “de forma
simétrica” (MIR)

4.3. Ecografia

Lo ecografia en manos expertas y con sondas de alta resolucién
potenciada o Doppler, defecta sinovilis y erosiones de forma
temprana. {MIR)

MIR 08 (8876): Respecto a la radiologia de ciertas enfermeda-

des reymdticas. Sefiale la FALSA:

1. En la artritis reumatoide son carocteristicas los erosiones
ésaaqs.

2. Lo oriritis psoridsica se coracteriza por la periostitis {prolife-
racién) y mas tarde por la fusién articular.

3. Lo orirosis disminuye el espacio articuler y presenta osteofi-
tos y esclerosis.

4. Ellupus ertematoso sistémico presenta con frecuencia ero-
siones oseqs.”

5. Lo sacroileitis bilateral y simétrica es tipico de la espondilitis
anquilopoyética.

MIR 14 (10249): Pregunta vinculoda a la imogen n°8. Hombre
de 63 anos que presenta desde hace mas de 5 anos dolor y
tumefaccién persistente, deformidad progresiva, impotencia fun-
cional y rigidez prolongada tras la inoctividad en manos, rodillas
y pies por las que no habla consultado previomente. En una
analitica elemental realizada en su empresa destaca VSG 78
mm/hora, PCR 54 mg/L y écido drico 7.4 mg/dL. Lo radiografia
de manos se muestra en la imagen. El diagnéstico mas probable
es:

Imagen 8

Gota tofécea.

Artrosis erosiva.

Artritis reumatoide.*
Artropatia por pirofosfato.
Polimialgia reumética.

R0 Gl o=

MIR 14 (10250): Pregunta vinculada a la imagen n®8. Lo regli-
zacién de una ecogrofia en este paciente:

Solo permitiria valoror la afectacién tendinosa.

No tiene ninguna utilidad.

Detecta la sinovitis pero no las erosiones.

No detecta ni la sinovitis ni las erosiones.

D tant inovitis | i B

PR D N o=

REUMATOLOGIA



REUMATOLOGIA

I1. ARTRITIS REUMATOIDE

5. Diagnéstico

los sintomas

Articulaciones
afectadas

Serologia

Nuevos Criterios Diagnésticos de Artritis Reumatoide

Poblacién o la que realizor el test diagnéstico:
1) Pacientes con al menos 1 articulacién con signos clinicos de sinovitis
2) Pacientes en los que la sinovitis no se explico por ofras causes

Para establecer el DIAGNOSTICO DE AR PUNTUACION = 6

Articulaciones afectadas

1 arficulacién grande

2-10 orticulaciones grandes

1-3 articulaciones pequenas

4-10 orticulaciones pequefas

>10 articulaciones (con al menos 1 pequefia)

NMWN -0

Serologia
Factor Reumatoide y Ant. antipéptido citrulinado negativos (MIR)

FR y ACPA levemente positivos
FR o ACPA altomente positivos

wWwN O

Reactantes de fase Aguda
PCR y VSG normales 0
PCR o VSG clferados 1

Duracién de los sintomas
< 6 semanas 0
= 6 semanas 1

Articulaciones grandes: Hombro, codo cadera, rodilla y tobillo
Articulaciones pequenas: MCF, IFP, MTF y mufiecas
Con esfos nuevos criterios diagnésticos lo que se busca es realizar un diagnéstico PRECOZ e instaurar un tratamiento eficaz



MIR 13 (10153): NO es cierto respecto a lo Artritis Reumatoide:

1. Es fundamental el diegnéstico precoz, un tratamiento infen-
sivo y un control estrecho de la enfermedad.

2. El metotrexato es el farmaco de primera eleccién para con-
trolar lo actividad de la enfermedad.

3. fa matoi tipico de | d
terio obligado para el diagnéstico. *

4. La especificidad de los anficuerpos anti péptidos citrulinados
es muy elevada y tienen valor prondstico.

5. Los fédrmacos biolégicos, como los anti TNF han revolucio-
nado el tratamiento.

un cri-

6. Evolucién y pronéstico

Muy variable y dificil de predecir. La mayoria octivided mantenida
aunque de carécter fluctuante, con grado variable de deformidad
articular. Remisiones mas probables durante primer afio. Mejoran
en el embarazo cunque recaen fras el parto.

Inicio despues de los 16 afics

© Uero Ieseraive MR Auasms 207
FACTORES PRONOSTICOS
BUENOS MALOS
s 1FR
No Ac annséphdo citrulinado 11 Ac anfipéptido citrulinad
arones . T
S 11RFA, anemia y frombocitcsis
<40anos Mui R bl
Prédromos escasos y pocos R e
Nédulos subcuténeos

sinfomas generales
Unilateral o asimétrica

Agudo

Lo mediana de esperanza de vida de personas con Ariritis Reuma-
foide se acorta de tres o siete afios. El aumento en la tasa de mor-
talidad ol parecer estd limitado o pacientes con arfropatia grave y
puede otribuirse en gron parte a lo infeccién y o la hemorragic
gastrointestinal asi como a un mayor riesgo de enfermedades car-
diovasculares. Las enfermedades cardiovasculares contribuyen al
aumento de la morialidad en los pacientes con Arfritis Reumnatoide
lo que al parecer disminuye con tratamiento anfiinflematorio eficaz
(MIR)

Erosiones en Rx
Actividad sostenida > 1ario

MIR 09 {9138): Los pacientes con Artritis Reumatoide fienen una
esperanza de vida acortada entre 5 y 7 anos. ¢Cudl, entre las
siguientes, es la causa de este acortomiento?:

La fibrosis pulmonar.

Una alta incidencia de sinoviosarcomas.

Una alta tasa de caidos con traumatismos craneocencefélicos.
La presenci diovascular.

La alta incidencia de suicidios.

T B AT S

/. Tratamiento

NO ES CURATIVO. 80sc&nos aliviar el dolor, mejorar la funcién y
prevenir las secuelas

7.1. Medidas generales

Aliernar reposo (disminuye la intensidad de lo artritis) y ejercicio
(evita rigidez, previene deformaciones,...). Reposo absoluto en
cama solo en foses agudas y si gran afediecién del estado general

7.2. Tratamiento médico

Actualmente se tiende o trafar la AR precozmente (los FARAL deben
emplearse en cuanto se haya establecido el diagnéstico de AR,
excepto si durante el estudio inicial se logra remision satisfactoria
con los AINE). Suelen recaer al suprimir el férmaco, por lo que se
recomienda tratamiento indefinido

FARMACOS DE  PRIMERA  LINEA:  ANALGESICOS-

ANTIINFLAMATORIOS

¢ Eleccién Indometacina o AAS (discusién: ningln AINE ha
demostrado ser més eficaz que la aspiring, ningén AINE de
los més modernos tiene ventajas terapéuticas respecto o los
mas antiguos y ninguno tiene daras ventajas sobre los de-
més respecto a los efectos secundarios (MIR). Una excepcién
serion los nuevos inhibidores selectivos de las isoformas 2 de
la ciclooxigenasa, los Coxibs (celecoxib, rofecoxib,...; mismos
efectos terapéuticos sin actuacién sobre mucosa géstrico y
agregacién plaguetaria; el rofecoxib ha sido refirado del
mercado por su asociacién con accidentes cordiovasculares)
Disminuyen los signos y sintomas de la enfermedad, cunque
sin efecto sobre la evolucion de la enfermedad

e Glucocorticoides (2MIR): dosis bajos de corticoides orales
porece que retrasan aparicion y progresion de erosiones
éseas. Corticoides intraarticulares alivio transitorio cuando el

tratamiento sistémico no elimina lo inflomacién

FARMACOS DE SEGUNDA 2° LINEA: MODIFICADORES DE LA
ENFERMEDAD O FARAL (MIR) (farmacos anfirreumaticos de ac-
cién lenta)

e Mejoria clinica y serclégica (| F.R., |RFA,...). Frenan la pro-
gresion (MIR): “a corto plozo pueden provocar remisién pero
es dudoso que influyan sobre la evolucién de la enfermedad”

e Minimos efectos anfiinflomotorios o analgésicos (durante su
administracién continuar con AINE) y los efectos beneficiosos
aparecen en semanas o meses. Se recomienda su uso precoz
una vez diognosticada la Artritis Reurnatoide

e Ademds de los 4 clésicos FARAL (sales de oro, D-penicilaming,
hidroxidoroquina y sulfasolacing), aclualmente se pueden in-
clulr en este grupo otros farmacos:

Metotrexato: primera opcién (ZMIR) por su eficacia, mejor
perfil de toxicidad y bojo coste. Existe riesgo de hepatopat-
ia arénica pero es bajo

Leflunomida (MIR): efecto similar ol metotrexato, se suele
indicar ante intolerandia o ineficacio de éste. Puede elevar
enzimas hepdticas y esté contraindicado si deferioro de
funcién hepdtico o hepdtifis B o C

Ofros inmunosupresores

Férmacos biolégicos: infliximab, etanercept, adalimumab,
cerfolizumab, golimumab (anfi TNF (2MIR), anakinra {anti
IL-1), Toalizumab [anfi-IL4), Rituximab (antiCD20), Abata-
cept (Ac anti CTLA-4. Bloguea CD28-CD80/86).

ESQUEMA TERAPEUTICO MEDICO DE
REUMATOIDE

1°. AINES (se pueden ofiadir corficoides orales a dosis bajas)

2° METOTREXATO

3°. FARAL CLASICOS

4°. FARMACOS BIOLOGICOS (MIR)

5°, INMUNOSUPRESORES (el mas usado es la leflunomida (MIR))

La toxicidad de cada férmaco es un factor importante en la elec-
aién. Es frecuente la combinacién de férmacos.

LA ARTRITIS

REUMATOLOGIA
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Tg Il. ARTRITIS REUMATOIDE

MIR 10 (9382): Se irata de una mujer de 35 anos que tiene una
historio de 5 meses de evolucién de polioriritis crénica siméirica
que afecta a pequefias y grandes articulaciones periféricas. Hab-
ia sido vista previamente por un médico que le habia diagnosti-
cado una arfritis reumatoide. Elijo de las siguientes respuestas
que se refieren esto enfermedad la correcta:
1.  Mas del 95% de los pacientes con ariritis reumatoide tiene
en su suero niveles elevados de factor reumatoide.
2. Las erosiones articulares en las articulaciones de las manos
y pies en esta enfermedad comienzan a aparecer después
de 5 afios de evolucién.
3. E ienfo est
ificadores de la enfermedad.

-

ebe incluir fé
ferenci

4, Lo mortalidad por enfermedad cardiovascular en estos pa-
cientes esta disminuida.

5. La mortalidad por cénceres sélidos y linfomas en estos pa-
cientes estd disminuido.

MIR 11 (9597): Una paciente de 42 afos de edad refiere dolor
de caracteristicas inflamatorias y tumefaccién en ambes mufe-
cas, 2° y 3° metacarpcfaléngicas e interfaléngicas proximales de
forma bilateral y tobillo izquierdo de 4 meses de evolucién
acompanada de rigidez maiutina de mds de una hora de dura-
cién. En la radiografic de manos se objetiva una erosién en la
apéfisis estiloides del cubito en el carpo derecho. En la analitica
destaca una Hb: 10 g/dL con VSG de 45 mm en 1° hora, PCR

16 mg/L, factor reumatoide 160 Ul/mL. Tras é meses de trata-

miento con indometacina y mefofrexate la paciente persiste con

dolor y tumefoccién de ambos campos, rigidez matutina de 30

minutos de duracién y una analftica donde destaca una VSG 30

mm en 1° hora y una PCR 9 mg/dL. Respecto a la adiitud a fo-

mar, cuédl de las siguientes es verdadera:

1. Suspender el fratamiento pautado por la falta de respuesta
e iniciar prednisona a dosis altas para el control de los
sintomas exclusivamente.

2. Montener la octitud lerapéutica tomada dado que sélo lle-
vamos & meses y habria que esperar un minimo de 9 meses
para valoror respuesta terapéuhca

3. no e n i n ica, valorar a

4. |Iniciar lo antes posible un segundo farmaco modificador de
la enfermedad dado que no se podria iniciar tratamiento
con ferapia biolégica sélo tras metotrexate.

5. Valorar iniciar tratamiento con ferapia anti-CD20 asociada
al metotrexate.

7.3. Cirugia

iar_al fra-

En articulaciones gravemente lesionadas (alivia el dolor y disminu-

ye la incapacidad).

Mejores resultados en caderas, rodillas y hombros.

« Sinovedlomia abierta o arfroscépica: en monoariritis persisten-
fe, sobre todo de rodilla. Suele realizarse en pacentes jovenes,
sin afectacién cortiloginosa u 6sea pero con dolor sin respuesta
al tratamiento médico. Alivia los sintomas pero no hay datos de
que refrase la destruccién ésea o la evolucién de la enferme-
dad

o Arroplostia o sustitucién articular total (MIR).

* En foses avonzadas.

MIR 00 (6798): Una muier de 52 aios, sin antecedentes de in-
terés, ocude por presenfor inflom |6n n l ill

4 meses de evolucién, gcomporiade de rigidez al !mniggg de
mas de 2 horas. El interrogatorio por érganos y aparatos es
negativo. A la exploracién existe griritis en fodas los articulacio-
nes mencionadas. Aporio un andlisis en el que destaca una ve-

idad i n gl r y un écido
Urico en sangre de 7,8 mg/dL. Ho estado tomando indometaci-
na a dosis de 50 mg/12 horgs desde 3 meses antes. El cuadro
arficular habia mejorado al principio de tratamiento pero poste-
riormente habfa vuelto o empeorar. 2Cudl de las siguientes acti-
iuda terapéuticas es la més indicada en este coso?:

Subir la dosis de Indometacina a 100 mg/8 horas.
2. Iniciar tratamiento con colchicina y alopurinel.
3. Suspender Indometacina e iniciar anfibidticos.
4. Afadir ciclosfosfamida al tratomiento.
5. Anadir Metotfrexato al trotamiento.*

MIR 02 (7319): Una mujer de 45 ofics presenta desde hace 6
meses dolor de caracleristicas inflamatorias en_arficulaciones
metacarpofaléngicos proximales de ombas manos, en muiiecas
y en una rodilla, sin otra sinftomatologia. La exploracién general
es normal, excepto por discreto aumento del tamafio y dolor a la
palpacién de mufiecas, de fres arficulaciones metacarpofaldngi-
cos y en cuatro interfoléngicos proximales. La hematologla y la
bioquimica son normales, excepto una velocidad de sedimenta-
g_Qf_t_g_g_by_ngg_@_m a la primera hora. El estudio inmunolé-
gico muestra unos Anficuerpos Antinucleares negativos y un Fac-
for Reumatoide positivo. Lo radiologia muestra una erosién en
mufieca derecha. ¢Cudl es la actitud mas correcta?:

1. Iniciar terapia inmediata con analgésicos y seguir evolucién
al mes.

2. Inicior terapia con antiinflomatorios no esteroideos y repetir
estudio inmunolégico y rodiolégico al afo, para decidir o
no fédrmacos modificadores de la enfermedad.

3. Realizar gagmmagrafic 6sea con Tc, pare confirmar sinovitis
y tratar segun resultados.

4. Inicior n_anfii ri ssteroideos e indicar
inicio de Metotrexate por vig oral, en dosis nica semanagl.*

5. Inicior terapia con corficosteroides por via oral, a dosis de
20-30 mg ol dio

MIR 03 (7590): Enfermo de 65 afos de edad con dolor invali-

danfe en ambas rodillas secundario a griritis reumatoide, que no
mejora con esteroides y metotrexato, écudl es el trcﬂomuenfo

Mrsg_c_m?
Im i
las articulaciones as*

2. Osteotomia varizante, dada la edod del paciente, y si froco-
sa, implantacién de una prétfesis total pasado el tiempo
adecuado

3. Sinovectomia mediante cirugia artroscépica

4. Osteotomia valguizante, yo que es la deformidad de la rodi-
llo més frecuente en este fipo de pacientes

5. Prétesis unicompartimental de rodilla

MIR 04 (7838): Paciente mujer de 48 afios, sin antecedentes
médicos de inferés que presenta cuadro de aproximademente 3

meses de evolucién consistente en: nglmmnuzmgm_mm

de e|e'vado en Io oncl[hco que Ie reollzé su médico de cabecera.
Respecto a su enfermedad, Zcuél de los siguientes afirmaciones
resulta INCORRECTA?:

1. Por la clinica que presenta la paciente padece una artritis

reumatoide (AR).
2. Parece adecuado comenzar tratamiento con AINEs y/o corli-
coides a bajas dosis para conseguir alivio sintomético.

3. Es importante comenzar lo antes posible tratamiento con
farmacos modificadores de la enfermedad (FME), incluso en
combmocwén

AINEs y/o corticoides.*
5. Lo presencia de erosiones radiolégicas tempranas serla un
signo de mal prondstico.



MIR 05 (8098): 2Cudl de los siguientes férmacos se considera

hoy en dia de gleccién en la arfritis reumatoide?:
Sales de oro.

D-penicilomina.
Ciclosporina.
Glucocorticoides.

MIR 05 (8262) 2Cuél de los sugunentes wldg
? RS

Interleucmo 7 (IL-
Interferén gammea (lFN-fy).

il o e

Factor de crecimiento transformante be.to (TGF-p).
Interleucing 4 (IL-4).

bkl ol o B
.

MIR 06 (8356) Una pgsmn_dg_mmj de edad consuho por

w-_dmmmmmm_dnm En lu

exploracién se observa una poliariritis con derrame prominente

en ambas rodillas y nédulos subcuténeos en los codos. En el
estudio reclizado presenta cumento importante de la VSG y la

iva, factor reumatoide posotivo, y varias erosio-
nes radiolégicas en los carpos. ¢Cudl de las siguientes aofirma-
ciones es cierta?:

1. La ariritis reumatoide es una enfermedad benigna por lo
que debe iniciarse tratamiento rehabilitador, deben admi-
nistrarse de forma secuencial e intermitente diferentes an-
tiinlamatorios no esieroideos y reevaluar al paciente pasa-
do un afo.

2. No puede descartarse el desarrollo de un lupus eritematoso
sistémico por lo que deben administrarse corficoides y anti-
palidicos y realizar controles periédicos de hemogroma,
onhcuerpos orm-ADN orina y sedimento.

edi i i icol 0-
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4. La ortritis reumatoide es una enfermedad grave y debe fro-
tarse inmediatamente con dosis bojos de corticoides, meto-
trexate o leflunomida. En caso de no obtenerse la remisién
de lo enfermedad deben administrarse dosis altas de corti-
coides y tratamiento sintomético del dolor.

5. La paciente presenta una forma simétrica de espondiloartri-
tis, probablemente una psoriasis por la deteccién de factor
reumatoide, y basta con administrar antiinflamatorios no es-
teroidecs. En caso de no obtenerse respuesta puede precisar
anti-TNF-alfa.

@ repeMIR

La artritis reumatoide se trata con AINES, anfipalidicos, meto-
frexate o nuevos férmacos biolégicos.{anti-TNF-alfa) (10+)

<
8
g
3
2



<
[V}
C
-
%
=]
w
o

Il. ARTRITIS REUMATOIDE

g

1. ETIOPATOGENIA

Enfermedad crénica y sistémica caracterizada por una sinovitis persistente que afecto articulociones periféricas de forma bilateral y
simétrica.

Més frecuente en mujeres de edad media.

Efiologla desconocida. Més frecuente entre familiares, debido a uno asociacién entre susceptibilidad a la enfermedad y determi-
nados clelos HLA de close Il (HLA DR4; HLA-DR1 en ofros regiones).

La sinovitis reumatoidea se caracteriza por una actividad inmunolégica persistente. La célula infilirante predominante es el linfocito
T, tanto el CD4+ (el més frecuente) como el CD8+, y ambas expresan CD69. También infiliran linfocitos B, fibroblastos activados
y macréfagos. Los linfocitos B se diferencian localmente hacia células plosmdticos productoras de anticuerpos (Ac policlonales y
factor reumatoide).

Estas células infiltrantes producen diversos citoquinas, entre los que destacan la IL-1, IL-6 y TNF-alfa, que explicarien las manifesta-
ciones generales de la AR.

Las célulos endotelicles sinoviales también se activon y tiene copacidad de producir diversas citoquinas. Ademds, expresan en ma-
yor canfidad moléculas de adhesién, focilitando asi el fendmeno inflamatorio.

Los cambios anatémicos de destruccién mds precoces empiezan en las intersecciones copsulares.

2. CLINICA

Forma clinica de comienzo: son habituales las manifestaciones generales inespecificos. Los sirtomaes especificos aparecen gene-
ralmente de forma gradual en verias articulaciones (sobre todo manos, mufiecas, rodillas y pies) de forma simétrica.

Astropatia: simélrica bilateral, aditiva, erosiva, deformonte, luxante y anquilosante

o Las muhecos (huesos del carpo) se ofectan en précticomente todos los casos.

Tipicamente respeta IFD y esqueleto axial excepto porcién superior de la columna cervicol

o ngndez matutina >'Ih

0

: pacientes con altos titulos de FR
La més frecuente es la anemia de trastornos crénicos a la que se puede asociar ferropenia.
Nédulos reumatoides: més frecuentes en codo. Criterio de malignidad. Casi exclusivos de FR+.
Pleuropulmonares: pleuritis, nédulos, fibrosis infersticial, Sd de Caplan (neumoconiosis + nédulos reumatcides).
Manifestacién cordiaca més frecuente: pericardifis, aunque generalmente asintométicas.
Suele respetar SNC de forma directo: clinica por vasculitis, sindromes de atrapamiento y alteraciones cervicales.
Manifestocién oculor més frecuente: queraioconjunfivitis seca. Lo més carécteristico es lo escleritis.
Afectacién renal: amiloidosis (complica AR de larga evolucién: proteinuria, hepatoesplenomegalia y aumento del tamaio re-
nal), vasculifis o toxicidod farmacolégica (AINE — IR agude, Sales de oro y penicilamina — proteinuria)
Sindrome de Felfy: A.R. crénica + esplenomegalia + leucopenia (neutropenia) +/- anemia y/o tfrombocitopenia. Generalmente:
F.R.+, n6dulos subcutdneos y manifestaciones sistémicas de la enfermedad reumaioide.
Complicacién maés frecuente —Infecciones.

0 O0OCOCO

3. ANALITICA

Es frecuente la anemia y en 1/3 hay trombocitosis (ambos relacionados con lo actividad)

Reactantes de fose oguda en cosi fodos los pacientes con AR activa (mejor PCR). Relacién con lo oclividad.
Liquido sinovial inflamatorio, con | de complemento.

ANA en el 15-40% -la mayoria antihistonos-, pero no se hallan anti-DNA.

FR+ (60-90%). No especificos.

Ac anfipeptido citrulinado: especificos de lo artritis reumatoide (diognéstico y prondstico).

4. DIAGNOSTICO

Cumplir al menos 4 de los 7 criterios diagnésticos:

Rigidez motutina de > 1 hora de duracién

Artritis de 3 o més articulaciones simuliGneomente

Artritis de manos

Artritis simétrica

Nédulos reumctoides

Factor Reumnatoide sérico

Cambios radiogréficos tipicos: erosiones u osteoporosis yuxiaarficular.

Mo RN -

NUEVOS CRITERIOS DIAGNOSTICOS

DG de AR puntuacién = 6

Realizar el test o

1) pacientes con al menos 1 arficulacién con signos clinicos de sinovitis y/o

2) pacientes en los que la sinovitis no se explica por ofras cousaes.

Se evalGan les arficulaciones ofectadas, serologio (FR y antic antipéptido citrulinado), RFA (PCR y VSG) y la duracién de los sinto-
mas (menos o més de 6 semanas)

5. TRATAMIENTO

No es curativo. Buscamos aliviar el dolor, mejorar la funcién y prevenir los secuelas.

Medidos generoles: alternar reposo y ejercico.

Tratamiento médico: adlualmente se tiende o frafar la AR precozmente (los FARAL deben emplearse en cuanto se haya establecido
el diagnéstico de AR, excepto si durante el estudio inicial se logra remisién safisfactoria con los AINE). Suelen recaer ol suprimir el
farmaco, por lo que se recomienda tratamiento indefinido.



Ademds de los 4 dasicos FARAL (sales de oro, D-penicilamina, hidroxicloroquina y sulfasalading), actualmente se pueden incluir en
este grupo ofros farmacos:

- Mefotrexato: primerg opcion por su eficacia, mejor perfil de toxicidad y bajo coste.

- Leflunomida: efecto similar al metotrexato, se suele indicar ante intolerancia o ineficacia de éste.

- Ofros inmunosupresores

- thmooos boolégooos infliximab, danemep' y adalimumab (anti TNF), ritusimab (onti CD20), anckinra (anti IL-1); cuando al
el han fal

Cuondo bs omcuioaones esit‘m grwermnre ofedodos o no hay respuesta al trofamnenio médico se realiza cirugia (sinovectomia o
sustituciones articulares totales).

UMATOLOGIA




1. Artritis idiopética juvenil

Acfitud carodierishica y signos comunes.

Posicién flexionado
de las extremidodes
pora alivior el doler

Anteriormente denominada Ariritis Crénica Juvenil (ACJ).
Enfermedad poco frecuente de etiologio desconocida y trasfon-
do autoinmune en la que se produce una sinovitis similar a la
de la AR (MIR), responsable a largo plazo de erosiones, fibrosis,
luxaciones y anquilosis.

* Arficulaciones que se afedan @ menudo son las mufecas y las
rodillas. Es frecuente la artritis de las IFD.

e Nédulos subcuténeos poco frecuentes (MIR) (no en Still ni for-
ma oligoerticular) y no se acompafan necesariamente de posi-
tividad del factor reumatoide.

e Relotivamente frecuente lo ofedocion general: fiebre (MIR),
adenopatios, hepaloesplenomegalia (MIR), exanterna (MIR).

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE ARTRITIS IDIOPATICA
JUVENIL
- Inicio antes de los 16 afios
- Arfritis persistente durante més de 6 semanas (MIR)

- Exclusién de otras enfermedodes
@ Curso knersivo MIR Asturias2003

Artrifis idiopdtica juvenil sistémica

1.1. Clasificacién

]
POLIARTICULAR (40%) OUGO o PAUCIARTICULAR (50%)
({cousa més frecuente de monoartritis crénica en la irfancia)
S'S(s'm&? (u;%) PERIFERICA AXIAL
nifio; AAN+ HLA-B27+
e PREG% peiniciopreccz  De inicio fardio i)
(2-7 ofios) {10-14 anos)
< § ; Pequenas articulaciones de las Artic. de
Articulaciones Amomic\x,lgzcl::bk/!o artritis manos y progresivamente rodillas,  Articulacién més afedada la rodilla manos
afectos Y tobillos, de forma simétrica {fendencia siméfrica)

-Fiebre (2MIR) + rash cutdneo
(2MIR) (90%): maculopapulo-  -Nédulos
$0, NO Pruriginoso, en fronco  subcutdneos e 3
y exiremidades. -Pleuritis, :amm(’ .cra:’i - Irifis aguda

Manifestaciones  -Hepatoesplenomegalia (MIR)  pericarditis d ")ag (sintomdtica y con buene respuesta

exdroariculores - Adenopatias Vasculitis - le al trafamiento)
-Poliserosifis, miocordifis, -Amiloidosis "°°'°| wrolofial  _ Entesitis
amiloidosis {evolucién pro- (< que en maiogco
longado) Still)
-Leucocitosis (MIR)

F.R. - - + . ~
ANA (MIR) - + 20% + 75% + 90% - Raro
- AAS. Si no se confrola lo - Tratamienic mds agresivo desde AAS
< fiebre glucocorticoides. el inicio (metolrexato) T : i
Trm'e.'m ¥ _Si persigien sintomas inmu- - Forme FR+ es similor o AR y | S peme oo PAAL
Evolucion (suelen ser necesanios en forma FR+)

nosupresores, suele persistir en edod adulia (pe- L6 827 e
- Cursa en brotes or prondstico) i bl + puede evo aEA

2. Enfermedad de Still del adulto

o Similar a lo forma sistémico del nifio pero apaorece después de
los 16 ofos. Predominio sexo femenino

o El rash cutdneo es la manifestacion mds caraderistica (MIR)
(erupcién fugaz de color salmén, sobre todo en fronco y que
coincide con los picos febriles) (MIR).

« Aumentan los reactantes de fose aguda (MIR), con leucocitosis
(MIR) y aumento moderado de tronsominasos. Frecuenie au-
mento de ferritina (MIR). No ANA ni FR.

TRATAMIENTO

* Evolucién habitual en formo de brotes.

e AAS a dosis altas e indometacina efectives en muchos paden-
tes, pero el 40-60% requieren glucocorficoides para conirolor
las manifestaciones sistémicas.

e En ocasiones es necesario asociar inmunosuprescres,

MIR 03 (7584): Hombre de 35 afos que presenta desde hace 1
mes fiebre en agujas, ortrolgios y artritis y exaniema asalmona-
do vespertino, La exploracién fisica puso de manifiesto artritis en
pequenas y grandes articulociones. Se palpaba uno hepatome-
galia de 2 em lisa y un polo de bazo. La velocidad de sedimen-
tacién estaba aumentada: 140 mm en la 12 hora. En el hemo-
grama se evidencié una leucocitosis de 23.000/mm3, con 80%
de neutréfilos. La ferritinemia plasmética era de 10.000 ng/ml
(N = 15-90). Los hemocultivos fueron negativos. El ecocardio-
groma franstordcico fue normal. Lo radiogrofic de térax fue
normal. 2Cuél es su diagndstico?:

Endocarditis aguda.

Lupus erifematoso sistémico.
Enfermedad de Still del adulto.*

Sepsis por Staphylococcus Aureus.

Brucelosis.

Qi 0=
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rg |Il. ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL Y ENFERMEDAD DE STILL DEL ADULTO
\

1. ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

* Inicio anfes de los 16 afios y artrifis persistenie més de 6 semanas.

e Con frecuencia se afeclan mufecas y rodillas. También IFD.

e Nédulos subcuténeos poco frecuentes (no en Siill ni forma oligoorticular) y no se acompaiian necesariamente de positividad del
fador reumatoide. Frecuentes los sintomas constituconales.

e Enfermedad de Still (comienzo sistémico): afectacion del estado general + fiebre + rash generalmente no pruriginoso. Anficuerpos
negativos siempre.

s Poliarficular seroposifiva (manifestaciones extraarticulares y nédulos subcuténeos) y seronegativa (menor gravedad). Tratamiento
agresivo desde el inicio (metotrexate). Evoluciona similar a la AR.

B Oligoomuior'fomtnmésfmamm a infancia). Puede ser ANN+ (asodiado a

uveitis crénica, con riesgo de coguero),lA-B27+ (osocnodoo mhsoguda) y FR+ (afeda a 4 6 menos arficulaciones, sobre de las
manos con fendencia simétrica).

2. ENFERMEDAD DE STILL DEL ADULTO
e Predominio en mujeres
Clinica similar a Still del nifio (fiebre, poliariritis, erupcién cuténea).
ANA y F.R. negativos
Frecuente aumento de ferritina
Tratamiento: similar a forma sistémica de Al.

| REUMATOLOGIA



Tg IV. ESPONDILOARTROPATIAS SERONEGATIVAS

EUMATOLOGIA

EVOLUCION

¢ EA: Muy variable. El HLAB-27 es independienie de lo gravedad del proceso
¢ Re: Con tendencia hacia lo recurrencia o cronicidad. El HLAB-27 se asocia a peor prondstico
» AP: Evolucién favorable con una respuesta individual muy irregular y variable.

TRATAMIENTO

o EA: Ejercicio fisico més indometacina (MIR). En caso de resistencia a AINEs usar férmacos biolégicos. Los glucocorticoides no han

demostrado su eficacia. (MIR)

* Re: AINEs (indometacina). Si aparece resistencio afiadir citotdxicos o farmacos biolégicos. Los corticoides son controveriidos. Usar
antibidticos en infecciones urogenitales, pero no en los infecciones gastrointestinales.

nercept) se utilizan en ausencia de respuesta.

Caracteristicas generales

Artropatias que rednen los siguientes criterios:

e Ariritis periférica por lo general asiméirica, de predominio en
extremidades inferiores [excepto la ariropatia psoridsica) y se-
ronegativa (FR-}. (2MIR)

Ausencia de nédulos subcuténeos.
Sacroileitis radiolégica (2MIR) y entensitis. (ZMIR)

o Posibles manifestociones mucocuténeas, oculares, intestinales o
genitourinarias.

¢ Tendencia a la agregacion fomiliar, (MIR}

» Elevado prevalencio de antigeno HLA B 27. (MIR)

MIR 07 (8618): ¢Cual de los siguientes manisfestaciones es
compertido por las espondiloartropatias?

La inflamacién ocular (uveitis, conjuntivitis).*

La leucopenia.

La hipertensién arterial.

La presencia de afectacién gastrica.

Lo afectacién renal.

GhON=

PRESENCIA DEL HLA B27
e 7% en poblacién normal (MIR)
e 10-20% de familiares de primer grado con EA
« Espondiloartropatias {sobre todo si ofectacién axial; si no
disminuye considerablemente)
- Espondilitis anquilopoyética >90% (2MIR) (norteamerica-
nos de roza negre con EA presentan HLA B27 sélo en el
50%) (MIR). Sélo el 2% de personas B27+ desarrollon una
EA. La tosa de concordancio entre gemelos idénticos es
del 60% o menos (MIR). No es criterio diognéstico ni
prondstico para la EA.
- Sindrome de Reiter 80% (MIR)
- Espondiloartropotio psoridsica 50% (MIR)

- Espondilogriropatios enteropdticas 50% en Crohn y Coli-
fis Ulcerosa y 30% en Whipple.

o Ofras: uveitis anferior aguda (50%), artrifis por Yersinia, ariritis
crénica juvenil oligoariicular axial.

. Espondilitis anquilopoyética (E.A.)

e Inflamacién erénica y progresiva generalmente, que afecta a
articulaciones de la columna y tejidos blandos vecinos.
Siempre ofectacién de sacroiliacas.
1% de la poblacion. Mds frecuente en varones (2MIR) jovenes
(3MIR).

» EA asociado o secundaria: 15% de pecienies afeciados de Ell,
Reiter o psoriasis.

1.1. Etiologia

e Desconocida. Factores genéticos (HLA B27 y cgregoacién fami-
liar) y ambientales (readtividod cruzada con Klebsiells pneumo-

nice, baderias entéricas).
o Portadores de HLA-DR4: mayor frecuencia de ariritis periférico.

AP: El tratamiento seré la reduccién del dolor con AINEs. El metfotrexate es el farmaco de eleccién. Los férmacos biclégico (eta-

@ Curso Intensivo MIR Asturias 2003

1.2. Anatomia Potolégica

OSTEOMUSCULAR

¢ La primera localizacién afectado suele ser la entesis (zonc de
insercion de ligamentos y capsula en el hueso) y scbre todo en
articulaciones sacroiliocas (primero en el lodo iliaco).

¢ Empieza como una erosién del cartilago y posteriormente apa-
rece fibrocartilogo regenerafivo y osificacién
(lo arficulacién acaba obliterada).

¢ Sindesmofitos en columna (fejido de granulacién que va del
anillo fibroso del disco ol borde del hueso vertebral). Al final
une 2 vértebros.

o Condritis y sinovitis (parecida a A.R., puede haber pannus pero
menos necrosis del tejido sinovial y liquido sinovial con C nor-
mal).

OTROS

* Necrosis focal capa 1/2 de aorto: insuficencia aértica. (MIR)

» 20% pocientes con E.A.: uveltis anterior aguda. (MIR)

* Pacientes con E.A. sin signos clinicos de enfermedad inflomato-
ria infesfinal: lesiones inflamatorias microscdpicas en colon y
valvulo ileocecal.

* Posible nefropatia IgA. (MIR)

1.3. Clinica

Sobre todo los pacientes con menor edad ol inicio del cuadro
pueden tener sintomatologic general inespacifica: fatiga, fiebre,
adelgozamiento, sudorocién noctumna.

SINDROME RAQUIDEO (forma més frecuente de comienzo)

Fase inicial:

¢ Dolor en regién lumber baja o gldtea (6MIR}, que se acentiio
por la noche y mejora con el ejercicio (MIR) (primeros sinto-
mas); rara vez radiocion por debajo rodilla (3MIR).



¢ Rigidez matuting (mejora con la actividad) (3MIR).

e Al principio las alteraciones més especificas en lo exploracién

fisica son la pérdida de la movilidad de la columna.
Exploracién neurolégica generalmente normal.

L
e Ariritis periférica simuliénea puede existir pero raro vez precede

a sintomas dorsales.
Fase Evolutiva:
¢ Disminuye el dolor.
e Aumenta la rigidez y la cifosis.
e Arritis periférica més frecuente.

1
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LUMBALGIA POR E.A

Inicio antes de los 40 aios
Comienzo insidioso
Duracién >3 meses

Rigidez matutina
Meijoria con el ejercicio

ARTRITIS PERIFERICA (MIR) (oligoarticular asimétrica)

30% tienen aririfis de caderas (arficulacién no axial més frecuente-
mente afectada) y hombros (MIR) y 30% tienen artritis en el resto de
arficulaciones periféricas (2MIR).

INSUFICIENCIA VALVULAR AORTICA (3MIR)
En E.A. de larga evolucién. En un 3% puede ser el sinfoma inicial,
También posibles los bloqueos cardiacos.

UVEITIS ANTERIOR AGUDA (25-40%)_(SMIR)

Manifestacion extraarticular més frecuente (2MIR). A veces sinfoma
inicial.

Crisis tipicomente unilateral, con dolor, fotofobia y logrimeo (MIR).
Tienden a recidivar. (MIR)

@ Curso Intensivo MIR Asturlas 2003
Insuficiencia aértica

©(ﬁ‘rso ensivo MIR Asturias 2003

Unveitis anterior oguda

POCO FRECUENTES

» Fraclura vertebral, més frecuente en columna cervical (columna
rigida y osteoporética); sindrome de cola de caballo.
Amiloidosis.
Fibrosis pulmonar de l6bulos superiores (MIR): manifestacién
tardia. Posible cavitacion (aspergillus o tuberculosis).
Nefropatia IgA, prostatitis y uretritis,
Enfermedad inflamatoria intestinal

MIR 05 (8100): Todas las siguientes son manifestaciones de la
1. Dolor lumbar y rigidez de més de 3 meses que mejora con
el ejercicio pero no con el reposo

Sacroileitis radiclégica bilateral.

Uveitis aguda anterior.

Insuficiencia aértica.

Vasculitis de pequefios vasos.*
MIR 08 (8877): 2Cuél es la manifestacién extroarticular més

frecuente de lo espondilitis anquilosonte?:

La nefropatia IgA.

La afectacién pulmonar intersticial de campos superiores.
Lo uveitis anterior a.*

La uveitis posterior con coriorretinitis.

La amiloidosis secundaria.

LawN

ol o 8

MIR 11 (9554): Pregunto vinculada o imagen 13. Paciente de 35
afios diagnosticado de espondiloariropatia HLA B27+ tratada
en Reumatologio que ocude o urgencios oftalmolégicas por dis-
minucién de agudeza visual subagudo en ojo derecho de 24 h
de evolucién con ojo rojo y dolor. A la exploracién la agudeza
visual es de 0,3 en dicho ojo. La imagen asocioda a este texto es
lo que observamos en la lémpara de hendidura. La presién in-
traocular es de 10 mmHg y el fondo de ojo se distingue con
dificultad. La exploracién del ojo izquierdo es normal. 2Cuél es

el diognéstico més probable en ojo derecho?:
s+ s, . "

- s
-,

-

-

Imagen 13

Queratoconjuntivitis infecciosa
itis anterior o s

Distrofia corneal

Queratopatia bullosa

Glavcoma agudo

0 B Gy =

=
2
g
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MIR 11 (9555): Pregunta vinculada a imegen 13. Basdndonos
en el caso de lo pregunta anterior se debe instaurar un frata-
miento lo antes posible para evitar complicaciones irreversibles.
2Cudl es el tratamiento més efectivo?

1. Antiinflomatorios no esteroideos sistémicos

2. Antibiéticos sistémicos de amplio espectro

3. Antivirigsicos tépicos y a veces sistémicos

4, Corticoides tépicos y mididtricos. *

5. Lé&grimas artificiales @ demanda

1.4. Diagnéstico

CLINICA Y EXPLORACION FISICA

Explorar movilidad articular, especialmente vertebral — el test de
Schober (MIR) valora la movilidad de lo columna lumbar. Valo-
rar expansién fordcico.

RX

¢ Al principio puede ser negative. Lo més precoz: sacroileifis,
tiende a ser bilateral y simétrica. (2MIR)

» Sindesmofitos y osificacién LVCA y anillos fibrosos (columna en
cafia de bambd).

» Signo de Romanus: erosién en el dngulo anterior de 2 cuerpos
vertebrales continuos.

¢ Cuadratura de cuerpos vertebrales: mas comin en vértebras
toracicas.

e Pérdida de lordosis lumbar fisiolégica y aumenio de cifosis
torédica y cervical

¢ Osteoporosis: lemprana y frecuente en el roquis. Puede motivar
hipercalciuria favorecedora de la litiasis renal sobre todo cuan-
do estos enfermos son incorrectomente encamados.

ANALITICA

e 1VSG (20% VSG normal). No reflejo bien la actividod de lo
enfermedad. tProteina C

No F.R., nédulos reumatoideos ni ANA

1 IgA en suero frecuente

Liquido sinovial inflamatorio con C normal

Puede existir anemia normocitica normocrénica

CRITERIOS DIAGNOSTICOS’ DE ESPONDILITIS
ANQUILOPOYETICA

"No se cita al antigeno HLA B27" (3MIR)

1. Dolor lumbar y rigidez de més de 3 meses de duracién
que mejora con el ejercicio y no se alivia en reposo (3MIR)

2. Limitacién de la movilidad de la columna lumbar en los
planos sagital y frontal (MIR)

3. Limitocién de la movilidad de la expansién torGcica en
relacién con los valores normales para lo edad y el sexo

4.  Sacroileitis radiolégica demostrable (4MIR)

Lo presencia de sacroileitis radiolégica
+

criterios es suficiente para hacer el dio-
gnéstico de EA

cualquiera

B

repeMIR

Espondilifis anquilopoyética: dolor lumbar bojo o en zona
glitea, que se infensifica por la noche. Rigidez matutina, Estd
indicado realizar radiogrofio de arficulaciones sacroiliocas. La
uveitis aguda es la monifestacién extraarticulor mas frecuente.
Puede asociar patologia de la valvula aértica. HLA B27 positivo.
FR negativo. Se trata con indometacina y rehabilitacién. (15+)

Bg repeMIR

Uveitis anterior aguda: dolor ocular, miosis, fotofobia, hiperemia
mixta con inyeccién cilior, fensién ocular normal y precipitados
endoteliales. Se asocia con espondilitis anquilopoyética y HLA
B27+.

© Curso Intensivo MIR Asturias 2009

MIR 01 (7059): Un hombre de 32 afios, con antecedentes pater-
nos de espondiliis anquilosante, consulta por dolor lumbar de 6
meses de evolucién, de presentacién durante el r

ecompafiodo de rigidez matuting intensg que mejora con lg
edtividad hosta desoparecer 2 horas después de levantarse. Re-
fiere haber notado mejoria importante de los sintomas en trata-
miento con diclofenaco. La exploracién fisica Gnicomente mues-
tra limitacién ligera de la movilidad lumbor. ¢Cuél de las si-
guientes pruebos es més adecuado, inicialmente, pora estable-
cer un diagnéstico?

1. Resonancia nuclear magnética lumbar para descartar un
proceso compresivo radicular infeccioso o neoplésico.

2. Determinacién de la presencia del antigeno HLA-B27 para
confirmar el diagnéstico de espondilitis anquilosante.

3. TC de articulociones sacroiliacas para determinar la presen-
cia de erosiones yuxtaarticulares, lo cual estableceria el dia-
gnéstico de espondilitis anquilosante.

4, P lvi ra valor i ileitis bila-

5. Gammeagrofic 6sea con tecnecio-99 para valorar hipercap-
tacién ésea patolégica vertebral, lo cual estobleceria el dia-
gnéstico de espondiloartropatio.

MIR 04 (7840): Un joven de 21 afios viene a la consulta porque
fiene desde hace 4 6 5 meses un dolor constante en la regién

| T | im | dig y mejor
con lo odtividad. Recuerda que 2 afos antes tuvo un episcdio de
inflamacién en rodilla que se resolvié completamente. También
se quejo de dolor en lo coja torécica con los movimientos respi-
ratorios. El examen fisico demuesiro la ousencia de la movilidad
de la columna lumbar. ¢Cudl de los siguientes test nos ayudario
a confirmar el diognéstico del paciente?

El TAC de columna lumbar.

Las radiografios de las articulaciones sacroiliocos.”

Los niveles de antiestreptolisina 0 (ASLO).

Lo radiografia de #6rax.

Los niveles de la proteina C reactiva (PCR) y velocidad de
sedimentacion.

NN =

MIR 08 (8877): ¢Cudl es la manifestacién extraarticular mas
frecuente de la espondilitis anquilosante?

Lo nefropatia IgA.

Lo afectacién pulmonar intersticial de campos superiores.

La uveltis posterior con coriorretinitis.

Lo amiloidosis secundaria.

okl ol o v



Pregunta vinculada a la imagen n®S
MIR 13 (10008): Hombre de 41 afos remitido por presentar
desde hace mas de 5 afios dolor gluteo bilateral alternante de
predominio nocturno, que interfiere el suefo y alivia con la mo-
vilizacién. Se ocompafa de rigidez de més de 1 hora iras la
inactividad. Niego dolor, tumefaccién o deformidad a otro nivel.
Aporta onalitica elemental sin olteraciones excepto PCR 11.5
mg/dl (N<5) y la radiogrofia adjunta. La clierocién radiolégico
objetivada y el diagnéstico més probable seria:

Imagen 5
Fractura de Looser- Osteomalacia.

P
2. Sacroileitis bilateral - Espondilitis anquilosante. *
S

Coexistencia de lesiones liticas y bléasticas -Enfermedad de
Poget.

4. \Lesiones blésticas - Adenocarcinoma prostético con metés-
fasis éseas.

5. Osteoesclerosis -Linfoma.

1.5. Evolucién

¢« Muy variable, desde rigidez leve y sacroileftis equivoca ra-
diogréficamente hasta cosos de fusién vertebral tofal, ortrifis y
anquilosis biloteral de caderas, acompanado de intensa artritis
periférica y manifestaciones extroarticulores.

¢ El dolor suele ser persistente en primeras fases y luego cursa
con perfodos de remisién.

¢ No suele acortar la supervivencia (posible troumatismo verte-
bral, complicaciones del fratamiento, insuficiencia oértica, insu-
ficiencia respiratorio, nefropatia omiloide).

¢ A pesar de la cronicidad de la enfermedad, la mayorio de los
pacientes pueden realizar un trabaijo retribuido. (MIR)

o El HLA B27 es independiente de la grovedad del proceso.

1.6. Tratamiento

e No hay tratamiento definitivo. Se realizan progromas de ejerci-
cios disefados a conservar la movilidad y lo mayoria requiere
antiinflamatorios como tralomiento sinftomdtico.

* No se ha comprobado accién terapéutica de sales de oro, pe-
nicilomina, inmunosupresores o corticoides sistémicos (2MIR)

¢ El Mefrotexato, aunque se utiliza, no ha demostrado beneficio
en la EA.

MEDIDAS POSTURALES Y EJERCICIO FISICO: Reposo absoluto
contraindicado por la gran fendencia a la anquilosis (MIR)

AINES: Indometacina (MIR): férmaco més usado.
SULFALAZINA: (il en la artrifis periférica. (MIR)

FARMACOS BIOLOGICOS: Infliximab, golimumab, etanercept y
Adolimumab han demostrado alta eficocia (reducciones répidas,
intensas y prolongadas en fodos los indicadores clinicos y analiti-
cos) en pacientes resistentes a AINEs. Algunos estudios apoyan la
posibilidad de que detengo y revierta la anquilosis y ofras lesiones
asociadas.

CIRUGIA: indicacién més frecuente ariritis grove de cadera.

Ejercicio fisico

MIR 03 (7580): Hombre de 30 afios, que presenta un cuadro
clinico de 10 meses de evolucién consistente en dolor lumbar
continuo, que le despierta por la noche, y que se acompaiio de
rigidez matutino de ires horas de duracion. 2Cuél seria el trato-
miento de primera eleccién?:

1. Diozepan oral.

2. Dexometasona intramuscular.

3. Indometacing oral.*

4. Metamizol inframuscular.

5. Sales de oro intramuscular,

MIR 06 (8358): Acude a su consulta un enfermo de 28 afios con
un cuadro de 9 meses de evolucién de dolor lumbar bajo aso-
ciado a rigidez matuting de 60 minuios, que mejora con el ejer-

cicio o la activided. Hace uncs semanas comenzé con dolor,
tumefaccién y limitacién funcional en rodilla_izauierda, tobillo
derecho y "dedo en salchicha" en el tercer dedo de la mano de-
recha. Tros la toma de antiinflomatorios no esteroideos, ha me-
jorado sélo discretamente. En este momenio, indique cuél de los
siguientes ofirmaciones es cierta:

1. Lo positividad del antigeno HLA-B27 haré seguro el dio-
gnéstico de espondilitis anquilosante.

Los corticoides orales serGn una parte importante del trato-
miento en este paciente.

Una radiografio onteroposterior de pelvis y de columna
lumbar aportard poco en este caso.

Lo sulfosalozine seré ung parte importante del irgtamiento
en este paciente.*

La uveifis posterior es relativamente frecuenie en el curso
evolutivo de estos pacientes.

o SO

MIR 13 (10009): Pregunta vinculada o la imogen n®5. En rela-
cién o este paciente, ¢cudl de los siguientes frolamientos NO
serio de ufilidod?

Imagen 5
1. Indometacina.
2. Etoricoxib.
3. Corlicoides sisiémicos. *
4. Fisioterapia.
5. Adalimumab.

REUMATOLOGIA
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RESUMEN DE ESPONDILITIS ANQUILOPOYETICA

Q\

Uveifis anderior oguda

JUle

Insuficiencia adrica

[
v‘ s

TrammianB : Indometaona

5 VIR st 2003
Dolor lumbar y rigidez
moftutina en varén joven

1.7. Diagnéstico diferencial

HIPEROSTOSIS ANQUILOSANTE VERTEBRAL  IDIOPATICA

(FORESTIER ROTES) (MIR)

* Etiologia desconocida. 50% asociada a diabetes. Més fre-
cuente en varones. Buen prondstico

o Criterios: 1) Osificacién onterolateral del perirraquis en al
menos cuatro cuerpos vertebrales, 2) conservacién de la aliu-
ra de los cuerpos vertebrales y 3) ausencia de sacroileitis.

(MIR).

CARACTERISTICAS QUE DIFERENCIAN LA CIATICA DE EA DE
OTRAS DISCOPATIAS

e Puede allernar de un lado a otro (MIR)

¢ Dolor no suele irradior debajo redilla (2ZMIR)

* No signos neurolégicos (MIR)

MIR 10 (9383): Un vardn de 80 aiios, diabético de afios de evo-
lucién, acudié a consulta por rigidez de raquis de 10 afios de
evolucién. En la anamnesis dirigida no referia dolor alguno. La
exploracién fisica evidencié una gren disminucién de lo flexo
exiension, flexiones laterales y rotaciones del raquis cervical. El
raquis dorsal y lumbar también estaban limitado. La radiologia
evidencié calcificaciones en lo cara ontero-lateral de los cuerpos
verfebrales formando puentes éseos intervertebrales, que pre-
dominaban en lado derecho: el espacio discal estaba conserva-
do. ¢Cual es su diagnéstico?

1.  Espondilitis anquilopoyética.

2. Arrosis de raquis.

3. Hiperoslosis anquilosante vertebral de Foresfier-Rotes.”

4. Melorreostosis.

5. Mastocitosis.

MIR 11 (9598): Lo espondilitis anquilosante se diferencia de la
hiperostosis esquelética difusa idiopética o enfermedad de Fo-
restier-Rotés en que en esta Oltima:
* La movilided espinal rara vez esté comprometida.

No existe sacroileitis radiogréfica.

Hay predominio en mujeres.

Es excepcional que afecte a la columna cervical.

El curso es agudo e invalidante.

RN -~

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CON LA ARTRITIS REUMATOIDE

EA AR
Etiologia Desconocida
Sexo Varones Mujeres
Eded 20-40 30-50
: Oligoartropética; asimétrica, grandes articulaciones,  Poliartropatia simétrica de pequefias y grandes articulac.
Afectadién articular EEIl> EESS EEIl y EESS (respeta IFD)
A verhbtd! cacién Ascendente (total) Columna cervical
Afectacién
sacroiliacas S No
Afectacién ocular Uveitis anterior Escleritis, epiescleritis, sindrome seco, 2uveitis anterior?
; : Pleuritis, nédulos, fibrosis, neumonitis, arteritis,
Pulmén Fibrosis l6bulos superiores 5d de Koplan
Insuficencia abrtica Si No
Nédulos reumatoidecs Si
Factor Reumatoide No Si(2/3)
ANA Si (25-50%)
HLA B27 Si (+90%) No
Rx Artropatia asimétrica, anquilosis, sacroileitis simétri-  Arfropatia simétrica, erosiones, osteoporosis yuxtaarticu-
: ca, sindesmofitos, signo de romanus,.. lor
A Patolégica Entesopatic Sinovitis

2. Artropatia psoridsica

e Artritis inflamatoria crénica seronegativa que afecta al 5-10%
de padientes con psoriasis.

¢ Lo prevalencia de psoriasis en la poblocién general es del 1-2%
y en los artrifis seronegativas del 20%

* Psoriasis ontes que artritis en >60%, artritis anfes que psoriosis
en el 25% y resto afectacién simulténea.

e Arropatia més frecuente si mayor afectacién cuténea (en
discusién) y si psoriasis pustulosa pero pobre relacion enire
remisiones y exacerbaciones de afectacion articulor y cutd-
nea.

* Onicopatia en el 30% de los psoriasis no complicadas y en el
80% de psoriasis con artrifis.



2.1. Etiologia

« Desconocida. Faclores genéticos y ambientales.

o Foctor hereditario importante: antecedentes familiares en un
tercio de los pacientes y asociacién al HLA CWé. El HLA B27
se asocia sobre todo a formas tardias, artropéficas y pustulo-
sas generclizadas (aparece en el 50% si hoy ofeciocién axial
MIR).

e Psoriasis severa diseminada con arfritis rapidamente progresiva
sospechar infeccién HIV.

2.2. Clinica

Artritis psoriGsica: afeccién de interfaléngices distales con artritis
y reabsorciéon de falanges. (5+)

AFECTACION CUTANEA

e Llesiones eritemato-descomativos en superficies extensoros de
codos y rodilles, cuero cobelludo. (MIR)

* Lesiones ungueales: hiperquerafosis y piqueteado psoridfico
{lesiones punieadas), onicolisis. (MIR)

PATRONES ARTROPATICOS (IPATRONES HAN CAMBIADO DE

FRECUENCIA!)

En todas las formas es muy frecuente la ofectacién de IFD (arficulo-

cién + ofectadas (2MIR)) y la dectilifis de manos y pies.

1. Oligoartritis asimétrico (30% MIR), que evoluciona en brotes
que pueden dejar o no secuelas. Forma con complicaciones
oculores més frecuentes.

2. Poliartritis simétrica (40%), parecida a AR pero més leve, sin
nédulos subcuténeos (MIR} y con onicodistrofia (“1/4 FR+").

3. Forma espondilitica (7-10%), ounque el 20-30% de pacientes
con artropatia psoridsica tiene sacroileitis (MIR) sin espondili-
tis. Puede comenzar después de los 40 afios.

4. Artrifis exclusiva de IFD (MIR) asociade a onicopatia de ufias
correspondientes (5%).

5. Forma mutilante (5%). (MIR)

OTROS: complicaciones oculares (1/3):
epiescleritis,

conjuntivitis, uveitis,

MIR 01 (7057): éCudl de los siguientes es lo forma de artritis
g;onas:gg mds frecuente?: ACTUALMENTE LA 2

La oligoarticular asimétrica.

La poliarticular simétrica.

Lo mutilonte.

Lo axial.

Lo afectacién de las orficulaciones interfaléngicas distales.

2.3. Diagnéstico

O wN =

CLINICA: el diagnéstico de la ortrifis psoridsica es fundamen-
talmente clinico. (MIR)

ANALmCA
Aumentan los reoctantes de fase aguda y puede disminuir el
Complemento (reflejan la inflamacién).

* Si actividad inflamaiorio ocusada: anemia normocitica nor-
mocrémico.

e Si onemia microcitica hipocrémica sospechar
hemorragica probablemente por AINE.
F.R.- (1/4 F.R. + en polioriritis simétrica). ANA -,
10-20% hiperuricemio: traduce intensidad de ataque cuténeo.
Aumento paralelo con extensién y gravedad de la psoriosis.

perdida

e Parecido a A.R.: tumefaccion partes blandas, disminucién del
espacio arficulor, erosiones, quistes subcondrales, anquilosis
&seq, subluxaciones,...

* Més caoracteristico de A, psoridtica: minima osteoporosis, asi-
meirio, erosiones en IFD (2MIR), proliferaciones peristicas y
mayor frecuencia de absorciones éseas (incluso artritis mutilan-
te (MIR))

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE ARTRITIS PSORIASICA (23)

1. Evidencia de psoriasis actual, antecedentes personales pa-
tolégicos o heredofamiliares de psoriosis

2. Distrofic ungueal psoridsica tipica en la exploracién fisica
actual

3. Pruega negativa de factor reumatoide

4. Dactilitis actual o antecedentes de dactilitis diagnosticada
por un reumatélogo

5. Evidencia radiogréfica de neoformaciéon ésea yuxtaarticular
en una Mano o un pie,

FAM 00 (6543): Atiende a un paciente de 37 aiios por una artri-
tis en rodilla tobillo izquierdos, mufieca derecha e interfal
cas distales de 2° y Qer dedo de la mono dgrgg g, presentando

es doloroso, sobre todo Q lo e:densaén Enla explorocnén oprecuo
psoriasis en el cvero cabelludo. 2Qué prueba de las siguientes
es necesaria para establecer el diognéstico de arlritis psoridsi-

1. Proteina C Reactiva.

2. Factor reumaotoide.

3. Biopsia sinovial.

4. No precisa mds datos para el diagnéstico.
5.

Biopsia e inmunofluorescencia de la lesién cuténeo.

MIR 08 (8876): Respecio a la rodiclogic de ciertos enfermeda-

des reumdticas. Sefale la FALSA:
En lo oriritis reumatoide son caracteristicas los erosiones
bseas.

2. La artrifis psoridsica se caracteriza por la periostitis (prolife-
racién) y més tarde por la fusién articular.

3. La artrosis disminuye el espacio arficular y presenta osteofi-
fos y esclerosis.

4. El lupus eritematoso sistémico presento con frecuencio ero-
IOﬂOS é&_ﬁ.

5. La sacroileitis bilateral y siméfrica es tipico de la espondilitis
anquilopoyética.

REUMATOLOGIA
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V. ESPONDILOARTROPATIAS SERONEGATIVAS

2.4. Tratamiento

La medida fundemental son los AINE, que reducen el dolor y
alivian la inflamacién en la mayoria de los pacientes.
Si es preciso afadir ofro fratamiento el de eleccidén es el meto-

trexate, aunque tfambién se emplean sales de oro (MIR). No
emplear antipalidicos por su toxicidad cuténea

Férmacos biclégicos: los anti-TNF, caoda vez més empleados
por su gran respuesta clinica, tanto en manifestaciones articulo-
res como cuténeas y porque parece que tombién detiene las
erosiones seas. (etanercept, adalimumab, infliimab, golimu-
mab, ustekinumab (enti IL-12/23 y alefacept)

. Sindrome Reiter-Artritis reactivas

La artritis reactiva es uno inflamacién aséptice (no es posible
cultivar microorganismos en lo arficulocién) que oparece des-
pués un proceso infeccioso en cualquier parte del organismo
tras un periodo de latencia variable. Estudios iniciales eran in-
capaces de detectar el germen en las articulaciones. Ahora, con
lo PCR si se han detectodo antigenos en las células y en el
liquido sinovial: Zinfeccién persistente dentro del huésped con
su diseminacién dentro de las células fogociticas sinoviales?
Este concepto englobaria lo fiebre reumdtica, artritis viricas,
enfermedad de Lyme...
En lo actudlidad se fiende o ser més restrictivo y se habla de
artritis reactiva o sindrome de Reiter como un grupe de las es-
pondiloartropatias inflamatorias que oparecen fras una infec-
cién_entérica_o_geniourinaria {si no hay signos de infecciéon
previa hablaremos de espondiloariropatio indiferenciada).
HLA B27 en el 80% de los casos con afectacién axial (MIR). Su
presencia no es necesaria para confirmar el diagndstico (MIR),
pero ayuda en los casos afipicos e implica peor pronéstico.
(MIR)
La frfada dinica désica del Sindrome de Reiter es:

*Artritis (suele ser oligoarticular y asimétrical (ZMIR)

*Uretrifis (2MIR)

*Conjuntivitis (MIR)

D 0uno lntersive MIR Asturias 2003

3.1. Epidemiologia

¢ En general es mds frecuente en varones de 20-40 oios (2MIR),
aunque la forma entérica afeda por igual a ambos sexos
¢ Pacientes con SIDA:
- Curso clinico més grave.
- Generalmente lo artritis es sélo gligoarticular, siendo la
enfermedad axial poco frecuente.
- La mayoria son HLA B27+ (infeccion por VIH y HLA B27:
artritis reactiva con mayor frecuencia).
- De fodos los artritis en estos enfermos, les reactivas son

las més frecuentes {aumenta en homosexuales, no en
ADVP),

3.2. Etiopatogenia

MECANISMOS PATOGENICOS
¢ Relacién entre microorgonismo-HLA B27:
- Reactividad cruzada.
- Gérmen introduce un pldsmido en material genético de
las células B27.

GERMENES
» INFECCION ENTERICA
- Shigella (2MIR}, sobre todo S. flexneri
- Salmonella (2MIR)
- Campylobacter (2MIR)
- Yersinio (3MIR) — causa més frecuente en nuestro me-
dio

D0urss toasive MIR Astrias 30
« POSTVENEREA
La vretritis es inespecifica (no_gonocécica) y en lo mayoria
de los casos el cultivo es negativo.
Se ha detectado Chlemydia frachomatis (MIR) en el 30-50%,
aunque su papel es dificil de valorar dado que tembién se
descubre en individuos sanos.




Se ha relacionado la artritis reactiva con ofros gérmenes, enire
los que destacan Clostridium difficile, Ureaplasma Urealyticum
(MIR). Respecto al VIH y gonococia parece que el aumento del
Reiter esté en reladén con las praciicos sexuales de riesgo mas
que con los gérmenes.

3.3. Clinica

“El diagnéstico del sindrome de Reiter es clinico y no existen daios

de laboratoric ni radiogréficos que tengan valor definifive”. La

enfermedad debe sospecharse en todo paciente que presente una
tendinitis o ariritis aditiva, inflamateria aguda y asimétrica

Antecedentes de infeccién 1-4 semanas antes de inicio de sintoma-

tologio (preguntar por antecedente de diarrea o disuria). Sintomas

generales frecuentes,

ARTRITIS (100%) ;

e No purulentas, aguda, suele ser oligoarticular, asimétrica (MIR),
aditiva, erosiva y deformante. Més frecuente en extremidades
inferiores (MIR) (s.t. rodilla) (MIR)

Suelen ser muy dolorosas y frecuentes derrames articulares
Dolor en columna y parte bojo de espalda (por inflamacién
lugares insercién, espasmo musculor, sacroileitis aguda,...)

e El 25% desarrollon sacroileitis (MIR) o cuodro parecido a E.A.

(més frecuente en pacientes con enfermedad recurrente. El 80%
HLA B27)

*;l!‘* ;

ENTESITIS

¢ Lumboalgia

¢ Tendinitis aquilea, espolén calcéneo, fascitis plantar, Tendinitis
y fascifis son muy caracierfsticos
Dactilitis o dedos en salchicha, ...
Dolor torécico

~ Enfensifis

LESIONES UROGENITALES

e Uretritis (MIR), prostatitis, cervicitis, salpingifis,... “debidas al
agente infeccioso desencadenante o al proceso reactivo esté-
ril”

ALTERACIONES OCULARES

e Conjuntivifis (2MIR): Suele ser la primera manifestacion oftal-
molégica. Minima, tronsitoria, a menudo biloteral. No recidiva

¢ Uveitis onterior (MIR) (15%): en ocasiones refroctario al trata-
miento y puede evolucionar a ceguero

s

i
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Uveitis anferi

150 Mo MIR Astorias 2003
Conjuntivitis

LESIONES MUCOCUTANEAS

* Uleeros orales (MIR): superficiales, transitorias y asintorméticas

e Queratodermia blenorrégica (MIR) (15%): lesién cuténea co-
racleristica. Tardia (1-6 meses después del primer sintoma).
Vesiculos con hiperqueratosis que antes de desoparecer dejan
costra. Més frecuentes en palmas y plantas. En VIH estos lesio-
nes son graves y difusas. Anatomopatolégicamente indistingui-
bles de lesiones psoridticas (psoriasis pustulosa)

* Balonitis circinado (MIR): erosiones superficiales e indoloras en
glande (MIR) (23-50%)

¢ Distrofia ungueal: hiperqueratosis subungueal, onicolisis,...

Queratodermia blenorrbaico

REUMATOLOGIA
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Balanitis circinado

Disirofia ungueal
MIR 02 (7322): Hombre de 25 afos, que 10 dias después de
acudir a una despedida de soltero, comienza con inflamacién de
ill r m tobill njuntivitis_bilateral, oftas
rosiones su ial SQs €n e. 2Cudl
serfa el diagnéstico mds probable?:
1. Enfermedad de Still.
2. Infeccién gonocécica.
3. Infeccién por Staphilococcus Aureus.
4. Enfermedad de Reiter.*
5. Sifilis

MIR 09 (?082): Pregunic vinculada a la imagen n® 12, Hombre
de 34 afos, sin antecedentes médicos de interés, hébitos téxicos
ni conductas sexuales de riesgo. Presenia de manera brusca
fiebre de 38-39°C, acompafiada de malestar general, que se
acompana de dolor intenso y cambios en el contorno articular
de la rodilla derecha y el tobille izquierdo, dificultando lo deam-
bulacién. Refiere también dolor a nivel del talén derecho y mo-
lestias mal definidas en las plantas de los pies. Exploracién: TA
110/70; T° 38,6; P.A. 90 Ipm. Buen aspecto general, sin ade-
nopatios en ningdn territorio, AC y AP normales. Exploracién
abdominal normal. Exploracién musculoesquelética: contractura
en flexién a 170° en rodilla dcho. con aumento del perimetro
arficular, dolor e impotencia funcional a los movimientos activos
y pasivos en dicha articulacién. Incremento del perimetro articu-
lar en ambos maleolos del tobillo izdo., con dolor a la palpacién
y movilizacién activa. Resto de exploracion normal EXCEPTO los
hallazgos que se muestra en la figura 12. En la analffica llevada
a cabo en el servicio de Urgencias presenta: Hb 12,2; VCM 84;
Leucos 12.000; Ploqueias 380.000; Creat: 0,8; VSG 80 mm a la
primera hora, orina normal. Se recliza arfrocentesis de rodilla,
obteniéndose 40 cc. de liguido turbio, con abundantes células y
ousencia de crisfales en microscopia de luz polarizada y tincién
Grom negativa. $¢Cudl de estas afirmaciones es la més adecua-
da, con respecto al cuadro clinico del paciente?:

Imogen 12

1. Lo presencia de artritis en mas de un territorio articular su-
giere el diagnéstico de Arfritis Reu-matoide,

2. Lo presencia de artritis en més de un ferritorio articular ex-
cluye la presencia de una artritis infecciosa.

3. Lla presencia de artritis en més de un territorio articular,
osocioda a fiebre y presencia de ofectacién cuténea nos
orienta hacia una enfermedad sistémica. como el Lupus Eri-
tematoso Sistémico.

4. Lo presencia de artritis de rodilla y tobillo y la afectacion
que presenta en los dedos de los pies, y la fiebre son suge-
rentes de Infeccién por Gonecoco.

5. Lo fiebre v la presencia de artritis de rodilla y tobillo, v lo

afectocion que presenta en los dedos de los pies, son suge-
rentes de ung Ariritis Reacliva.*

MIR 11 (9759) Paciente de 40 afios, que acude a urgencias por
estomatitis aftosa, conjuntivitis, uretritis, balanitis y dolor articu-
lar. £Cial de los siguientes diagnésticos es el més probable?:

Behget.
Sindrome de artritis reactiva.*
Sindrome de Sweet.

Déficit de vitomina A.
Infeccién por Gonococo.

okt o o o S

3.4. Alteraciones radiolégicas

* Erosiones marginales, disminucién espacio arficulor. iMinima
osteoporosis aln en casos de gran destruccidn articular (al
igual que en A, psoridtica)l
Periostitis
Espolones (MIR)

Secuelas fardios: sacroileiiis (MIR) y espondilitis




3.5. Analftica

o Elevacién reaciantes de fase aguda, leucocitosis moderada y
anemia leve (de procesos inflamatorios).

» FR-y ANA. (F.R. + en un 11% de Reifer adquirido sexuclmente
y en un 6% de A. Reactiva por Yersinia)

e Liquido sinovial inflamatorio inespecifico.
El consumo intraarticular de C es muy pequeio, por lo que el
C en liquido sinovial es mayor que en suero (“el C sérico no
esté disminuido” (MIR) ni se asocia a deficiencia de los facto-
res del complemento (MIR) )

@ repeMIR

Sindrome de Reifer (artritis reactiva): artritis, uveftis anterior, ure-
fritis, conjuntivitis, Glceras orales no dolorosas, HLA B274.. (8+)

3.6. Evolucién

Hacia la cronicidad o recurrencia (pacientes con HLA B27 presen-

tan peor evolucién (MIR}).

* En la mayoria, en seguimientos a largo plazo, persisten algu-
nos sinfornas articulares.

e Recidivos del sindrome agudo son frecuentes.

¢ Dolor crénico en los talones y EA secuela frecuente.

3.7. Tratamiento

o AINES (de eleccién INDOMETACINA) aunque rara vez alivian
del todo los sintomas y algunos pacientes no responden en
absoluto y requieren FARAL (sulfasalazina) o férmacos bio-
légicos (etanercept). Al igual que en la EA, los corticoides no
son recomendables

« No se sabe claramente si los antibiSticos tienen algin papel en
el tratomiento de la ariritis reactiva (no previenen aparicién de
artritis reactivas ni modifican su curso). Hay pruebas de que su
administracién inmediata en una uretritis aguda por clomidias
puede impedir lo artritis reactiva subsiguiente. En la aclualided
los expertos apoyan el tratemiento antibiético en la artritis reac-
fiva urogenital establecida pero no en la gastrointestinal.

MIR 00 (6796): Durante un crucero por el MediterrGneo se pro-
dujo entre los pasajeros un i . Los copro-
cultivos demostraron la presencia de Shigello Flexneri en la ma-
yoria de los pacientes. El médico del barco instauré tratamiento
con medidos de soporte sin antibiéticos con lo que todos los
pacientes se recuperaron en menos de una semana. Sin embar-
go, en los Gltimos dias del viaje, la mitad de los pasajeros ofec-
tados por la infeccién tuvieron que ser evacuados a su lugar de
origen porque desarrollaron diferentes formas de ofectacién
articular cuyo patrén més habitual fue oligoariritis de miembros
inferiores. Respecto al episodio descrito ¢Cudl de los siguientes
afirmaciones es correcta?:

1. El cuadro articular descrito se corresponde con una artritis
reactiva y s6lo pudo presentarse en los pacientes con anti-
geno HLA B27 positivo.

2. FEl diagnéstico més probable del cuadro descrito es el de
ariritis reactiva, también denominado sindrome de Reiter, en
especial cuando se acompaona de manifestaciones muco-
cuténeas y oculares. En este proceso, el diognéstico se esta-
blece por la positividad del antigeno HLA B27.

3. El diognéstico e es de arfritis reactiva o sin
me de Reiter. Los pacientes con entigeno HLA B27 positivo
que la desarrollan tienen un peor prondstico que los que no
lo tienen.*

4. La utilizacién de antibiéticos de amplic especiro en el brote
de gastroenteritis habria evitado el desarrollo de arfritis re-
activa en todos los casos.

5. Lo Shigella Flexneri no se encuentra entre los gérmenes
causales de la artritis reactiva por lo que el cuadro descrito
parece corresponder a un episodio de artritis de probable
origen viral de nueva oparicién.

La ARe es un diagnéstico dinico y no existen datos radiogréficos ni de

loboratorio que tengan valor diagnéstico definitivo. Debe sospecharse

anfe un cuadro de lendinitis o arlrifis adifiva, inflamatoria aguda y

asimélrica, con el antecedente de un episedio de disurio o de diarrea.

MIR 09 (9083): Pregunta vinculada o la imagen n® 12, En el
caso de la pregunta anterior. 2Cuél cree usted que es el manejo
diagnéstico y terapéutico maés adecuado en éste momento?2:

Imagen 12

1. Realizar hemocultivos, cultivo de liquido articulor e inicior

tratamiento ontibiético IV. En caso de que los cultivos sean

negativos completar tralomiento antibidtico de 10 dias y ver
evolucién.

2. izar Itiv Iti liqui i

inicio:

los cultivo n_negativ uspender antibiii
ver evolucién.*

3. Realizar hemocultivos. cultivo de liquido articular e iniciar
trotomiento antibidtico i.v. y corficoides a altas dosis (1
mg/kg de peso). En caso de que los cultivos sean negativos,
suspender antibiéticos y ver evolucién,

4. Iniciar de inmediato tratamiento con corticoides a altas dosis
(1 mg/kg de peso) y Metotrexato (15 mg v.o, en dosis Gnica
semanal).

5. Iniciar de inmedioto tratamiento con antiinfloma-torios y

Metotrexato (15 mg v.o. en dosis Gnica semanal)

MIR 09 (9084): Pregunta vinculada a la imagen n°® 12. 3Cuél de
los posibles test complementarios podria ayudarle més en el
diagnéstico del paciente?:

Anticuerpos Antinucleares y estudio del Complemenio.
Factor Reumatoide y Anticuerpos anti-péptide citrulinado.
Determinacién del HLA-B27.

Serologia de Salmenella. Shigello y Yersinia.*

Determinacién de Antigeno del Gonococo en uretra.
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3.8. Diagnéstico diferencial

Distinguir artritis reactiva de artritis gonocécica (ambas pueden controerse via sexual y se asocidn a uretritis) (MIR) y de Sindrome de
Bechet (ver tema VII: varén joven con Glceras orales, afectacion ocular y ariritis,....)

A. GONOCOCICA A. PSORIATICA
- +
+
L *
EESS-EEN EESS

o VT 2 De-urehcro s cbrviting eicke it + A partir de sangre, lesiones cuténeas o aspiracion

AN e e RO TR R Rk . AR
Conwnhvuls +
Uveitis
Estomatitis
Balanitis -
Queratodermia
Blenorrogica
Sacroileftis +
Artritis EENl
gonococo diagnéstico de Artrifis Readiiva
Respuesta 2
a penicilina

* Asimetria de la artritis

* Rx: erosiones y minima osteoporosis
* Dedos en salchicha

* Afectacién ungueal

* Asociacién con uveitis

* Lesiones cutdneas

3.9 Fiebre reumdtica
(Reumatismo Poliarticular Agudo)

NO ES UNA ESPONDILOARTROPATIA

Enfermedaod inflomatoria consecuencia de una faringoomigdalitis
por el Sireptococo B-Hemolifico grupo A (3% de faringitis por es-
trepiococo del grupo A no tratada desarrollan fiebre reumética).
Latencia: 1-4 semanas

Autolimitada y recidivante. Afecta a mdltiples érganos

Més frecuente en personas de 5-15 afios

CRITERIOS [

MAYORES (5MIR)

1. Artritis: (75%) precoz, poliariculor y asimétrica, que afecta o
grandes arficulaciones, es migratoria y no deja secuelas.

2. Carditis: {50%) generalmente aparece en 29-3° semana.
Secuelas. Pancarditis (Valvwulitis verrucosa - +++ mitral;
Nédulos de Aschoff (MIR); Pericarditis).

3. Eritema marginado o eritema anulor: no pruriginoso, en
zona proximal de extremidades y fronco. Infrecuente pero
especifico.

4. Nédules subcuténeos (Nédulos de Meynet): indoloros. En
eminencias 6seos. Suele acompanar cardifis graves.

5. Corea Sydenham o minor: Sintoma tardio (incluso a los 6
meses). Movimientos bruscos, irregulares, incontrolables.
Cura sin secuelas.

MENORES (MIR)

Fiebre (el mas frecuente).

Ariralgias.

Aumento VSG o Prot, C.

Alargamiento de PR.

F. reumétice o cardiopatia reumatica previa.

Leucocitosis.

DIAGNOSTICOS DE FIEBRE REUMATICA

it ot

2 criterios mayores o 1 criterio mayor y 2 menores
+

Datos de infeccién Estreptococica previa
(aumento de antiestreptolisina ~ASLO (MIR) - o de ofros Ac antfi-
estreptocécicos, cultivo faringeo o escarlatina reciente)

sinovial: diagnéstico de Enfermedad Gonocéeica .
Diseminade

+ -

DIFERENCIAS
Lo A. Psoriésica:
* Suele iniciorse de forma gradual
* Tiende a aofecior principalmente EESS
* Se asocia con mucha menos frecuencia con periariritis
En la Artrifis Psoridtica no hay:
* Ulceras bucales
* Urefritis
* Sinfomas intestinales

2  repeMIR

Criterios mayores de Jones para la fiebre reumética: Poliartritis,
corea menor, eritema marginado, carditis y nédulos subcuténe-

Tras una infeccién estreptocécica de gargania, los titulos de anti-
cuerpos anfiestreptocécicos (ASLO) aumentan, alcanzando el
maximo hacia las 4-5 semanas. Posteriormente estos titulos van
disminuyendo répidamente durante los préximos 6 meses (MIR)

PRONOSTICO
Depende de la lesién cardiaca. Curso autolimitado (el 90% entre
6-12 semanas).

TRATAMIENTO

e Tratamiento segdn las manifestaciones clinicas: reposo rela-
fivo, ariritis/salicilatos, carditis grave/corficoides.



* Erradicocién del estreptococo A: 1.200.000 U i.m. de penici-
lina G Benzatina {3MIR} o una penicilina oral durante 10
dias (Penicilina V o fenoximetilpenicilina 250.000 UU/6 h,
amoxicilina oral 500 mg/8 h o un macrélido en los casos de
alergia o la penicilina) (MIR).

e Profilaxis:

*Prevencién primaria: 1.200.000 U i.m. de penicilina G
Benzatina (fambién la Penicilina V) en caso de epidemio de
infeccién faringea por Streptococo del grupo A.

*Prevencién secundaria (evitar recidivas): edministraremos
lo dosis anterior mensualmente (3MIR) durante 5 afios.
Mantenerla hasta los 25 afios de edad y si hay carditis de
por vida.

Aunque hay aufores que recomiendan reinstaurar el frata-
miento sélo ante situaciones de riesgo (convivencia con
personas con faringitis estreptocécica)

MIR 02 (7363): En relacién con Streptococcus pyogenes y la fo-
ringoamigdalitis, 2cudl de las siguientes afirmaciones NO es
correcta?:

1. El trotamiento de la faringoamigdalitis estreptocécica se
efectia con una sola inyeccién i.m. de 1.200.000 UU de pe-
nicilina benzating.

2. El trotamiento ontibidtico de la faringoamigdalitis estrep-
toctcica se efectiia con 250.000 UU/é h orol de penicilina V
durante 10 dios.

3. Eltrgtamiento antibiético de lo faringoomigdalitis estrep-
i Y u la i ¢dn i.m.
1.200.000 UU de penicilina procaina.®

4. El tratamiento antibiético de la faringoomigdalitis estrep-
tocécica se efectia con amoxicilina oral 500 mg/8 h durante
10 dias.

5. El tratomiento antibiético recomendado de la faringoamig-
dalitis estreptocéeica en los casos de alergia a la penicilina
es un macrdlido oral durante 10 dias

4. Artropatias enteropdticas

4.1. Enfermedad inflamatoria intestinal
(colitis ulcerosa mir y Crohn Mir)

ARTRITIS PERIFERICA (10-20%). Generolmente primero manifes-

tacién infestinal (colitis) que artritis. (MIR)

¢ Es la manifestacién extraintestinal més frecuente de la en-
fermedad inflamatoria infestinal (MIR).

« Es poliorticulor y migratoria (MIR), sobre todo en exiremida-
des inferiores; puede ser simétrica. Aguda y precoz, desapa-
rece esponténemente y no es destructiva. (MIR)

o  Mas frecuente en pacientes con afectacién de infestino grue-
so (MIR) y complicaciones.

» F.R. y ANA negativos (MIR). Aumenlo reactantes de fase agu-
da. No relacién con HLA B27. (MIR)

¢ Tipica correlacién entre arfritis y grovedad de enteropatia.
(MIR)

e Ariritis responde al tratomiento de la enfermedad inflomoto-
rio intestinal pero no es indicacién de colectomia.

ESPONDILITIS (10%)

e Més del 50% HLA B27+.

¢ La clinica puede ser indistinguible de una espondilitis anqui-
losante; de hecho, la ausencio de HLA B27 en un caso tipico
de EA aumento significativamente la probabilidad de una en-
fermedad inflamatoria intestinal coexistente.

* No paralelismo evolutivo de la espondilitis con la enferme-
dad: "independientes”.

SACROILEITIS ASINTOMATICA (4-25%)

MIR 01 (6985}): En relacién con la enfermedad inflamatoria in-

testinal, 2cudl de los siguientes afirmaciones es FALSA?:

1. El consumo de tabaco aumenta el riesgo de padecer colitis
ulcerosa. *

2. En un porcentaje elevado de pacientes con enfermedad de
Crohn (10-20%) existen antecedentes fomiliores de enferme-
dad inflamatoria intestinal.

3. Lo enfermedad de Crohn puede afectar todo el fubo digesti-
vo, desde la boca al ano.

4. £l ileo terminal es el segmento intestinal que se afecta con
mayor frecuencia en la enfermedod de Crohn.

5. Lo ariritis periférica es la manifestacién extraintestinal mas
frecuente en lo enfermedad inflamatoria infestinal.

4.2. Enfermedad de Whipple

e Ariritis (90%) (2MIR)
- Ariculaciones afeciadas: Rodillas y tobillos,...
- Forma tipica: oguda, migralorio, transitoria (no suele
haber erosiones)
« Evolucién independiente del cuadro intestinal
» EA. enun 20% de casos y HLA-B27 (30%) en pacientes con
aririfis axial

4.3. Artritis sin espondilitis

DERIVACIONES INTESTINALES (MIR)

o Poliartritis de comienzo brusco, muy doloresa y poco inflome-
toria, generalmente no lesién arficular

» Frecuenie tenosinovilis, erupcién cuténec y Sd de Roynaud

* FR, ANAy HLA B27 negativos

OTRAS: Esteatorrea idiopdtica, colitis coldgena, enfermedad pan-
credtica,...

REUMATOLOGIA
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5. Diagnéstico diferencial de las Artropatias seronegativas

3N n

Entérica: 1/1

7
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EA: Espondilitis anquilopoyética, AP:Artritis psoriasica, SR: Sindrome de Reiter, Ell:Enfermedad intestinal inflamatoria
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Artropatias que reGnen los siguientes criterios:

Artritis periférica por lo general asimétrica, de predominio en exiremidades inferiores (excepto la artropatia psoridsica) y seronega-
tiva (FR-).

Ausencia de nddulos subcutaneos.

Sacroilettis radiolégica y entensitis.

Posibles manifestaciones mucocuténeas, oculares, infestinales o genitourinarios.

Tendenda a la agregacién familiar,

Elevada prevalencia de antigeno HLA B 27.

1. ESPONDILITIS ANQUILOPOYETICA (E.A.)

* Varones jbvenes.
e HLAB27 en el 20% (no imprescindible para el diagnéstico ni valor pronéstico).
e Siempre afectacién de sacroiliacas.
e Loentesis es la primera localizacién.
CLINICA
e Forma més frecuente de comienzo: Sindrome raquideo
* Después de afectacién axial, arficulacién més frecuentemente ofectoda: cadera, seguida por hombros.
L]

En la exploracién fisica se detecta una limitacién en la expansién tordcica y en la movilidad lumbar (test de Schéberg); ambos son
criterios diognésticos.

Manifestacién extraarficulor més frecuente: Uveitis anterior aguda, generalmente unilateral y recidivante.

Insuficiencia valvular aértica (3%), en espondilitis anquilopoyética de larga evolucién.

Poco frecuentes: amiloidosis, fibrosis pulmonar de Ibulos superiores, sindrome de la cola de caballo...

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

Rx: Lo mds precoz sacroileitis bilateral y siméfrica. Otros: osteoporosis, sindesmofitos, columna en cofo de bamb(, cuadratura de
cuerpos vertebrales.

Analitica: VSG normal en 20% de pacientes (no buen indice de actividad). No F.R. ni ANA. Frecuente aumento de concentracién
sérica de IgA.

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO

Tratamiento de eleccion Indometacina. NO: Sales de Au, D-Penicilomina, corticoides sistémicos ni inmunosupresores. Infliimab y
etanercept han demosirado clta eficacia en padientes resistentes a AINEs.

Muy importante la rehabilitacién.

Evolucién muy variable. A pesar de la cronicidad de la enfermedad, la mayoria de los pacientes con EA pueden realizor un trabajo
retribuido y no suele acortar la supervivencia

El dolor suele ser persistente en primeras fases y luego cursa con perfodos de remisién.

2. ARTROPATIA PSORIASICA

CLINICA

En el 5-10% de pacientes con psoriasis. Psoriasis precede a la artritis en el 60%. Prevalencia de onicopatia aumenta en pacientes
con psoriasis y afedtacidn articular.

Psoriasis severa diseminada y ortrifis répidamente progresiva sospechar infeccién HIV.

Factor hereditario importante. Asociacién al HLA CWé. El HLA B27 se asocia sobre todo a formas tardias, ariropéticas y pus-
tulosas generalizadas (oparece en el 50% si hay afectacién axial).

Patrén artropético més frecuente: POLIARTRITIS SIMETRICA.

También posibles la oligoarticular asimétrica (30%) poliariritis siméirica (40%), forma espondilitica (7-10%), ariritis de IFD + oni-
copatia (5%) y forma mutilante (5%)

Afeciacion de IFD (arficulacién més ofectada; diognéstico diferencial con AR.) y dedos en salchicha (dactilitis) frecuentes en todas
las formas.

Complicaciones oculares més frecuentes en la forma oligoarticular asimétrica.

Rx: Parecido a la A.R. pero osteoporosis minima, asimefria, afectacién de IFD (erosiones), proliferacién ésea y mayor frecuencia de
erosiones 6seos. Reabsorcién ésea.

TRATAMIENTO

AINEs. Si no respuesta: metotrexato, etanercept, sales de oro...

3. SINDROME DE REITER - ARTRITIS REACTIVAS

La artritis reactiva es una inflamacién aséptica que aparece después un proceso infeccioso en cualquier parte del organismo tras
un periodo de latencia variable.
En la actualidad se tiende o ser més restrictivo y se habla de artritis reactiva o sindroma da Raitar cama un anina da lac acnandila-

REUMATOLOGIA
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r IV. ESPONDILOARTROPATIAS SERONEGATIVAS

artropatias inflematorias coraderizado por: Artritis periférica, Sacroileitis, HLA B27 y aparicién tras una disenteria epidémica o una
uretrifis/cervicitis.

El HLA B27 no es necesario para confirmar el diagnéstico pero implico peor pronéstico.

Més frecuente en varones jévenes, sobre todo la forma venérea.

Artritis reactiva y SIDA: mds grave, generalmente sélo oligoarticular, la mayoria son HLA B27+ y son el fipo de artritis més fre-

cuente [aumenta en homosexuales, no en ADVP),
ETIOLOGIA

¢  Entérica: Shigella, Salmonella, Campylobacter, Yersinia
s Venérea: Chlamydia
¢ Ofros: Ureaplasma Urealyticum, ...

CLINICA (anfecedentes de infeccién 1-4 semanas):

* Lo trloda clinica clésica del Sindrome de Reiter es: Arritis, Uretritis y Conjuntivitis.

*  Arrifis (100%), oligoarficular, aguda, asimétrica, aditiva, erosiva y deformante. Fundamentalmente de extremidades inferiores (ro-
dilla).

* Entesitis ([dedos en salchicha, fascitis plantar).

¢  Puede existir sacroileftis o cuadro parecido a E.A.

e Lesiones urogenitales.

* Lesiones oculares: conjuntivitis (+++) generalmente bilateral y asintomética. Menos frecuente uveitis anterior.

»  Lesiones mucocuténeas: Ulceras orales (asintométicas), balanitis circinade, queratodermia blenorrégica (palmas y plontos).

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

» Hacia la cronicidad o recurrencia. HLA B27+ peor prondstico,
¢ Trotamiento: Indometacina, citotéxicos, farmacos biolégicos.
e Se duda de la eficacia de los antibiéticos, aunque estén recomendados en las formas postvenéreas.

FIEBRE REUMATICA
CRITERIOS DIAGNOSTICOS

MAYORES

Artritis

Carditis

Eritema marginado o eritema anular
Nédulos subcuténeos (Nédulos de Meynet)
Corea Sydenhom o minor

MENORES

Fiebre (el més frecuente)

Artralgias

Aumento de VSG o Prot. C

Alargaomiento de PR

F. reumética o cardiopatia reumdtica previa
Leucocitosis

Dos criterios mayores o un criterio mayor y dos menores asociado a datos de infeccién estreptocécica previa (demostrada por el aumento
del ASLO, cultivo faringeo o escarlatina reciente).

Tras una infeccidn esireptocécica de garganta, los fitulos de anticuerpos antiesireptocécicos (ASLO) aumentan, alcanzando el méaximo
hacia las 4-5 semanas. Posteriormente estos titulos van disminuyendo répidomente durante los préximos 6 meses.

TRATAMIENTO

¢ Reposo en cama, AAS o corticoides y erradicacién del estreptococo A (misma pauta que en profiloxis primaria: 1.200.000 U
i.m. de penicilina G Benzatina o una penicilina oral durante 10 dias).

e Para evitar recidivas administraremos lo dosis anterior mensualmente durante 5 afos (mantenerla hasta los 25 afios de edad
y si hay carditis de por vida). Algunos autores la recomiendon sélo en situaciones de riesgo.

4. ARTROPATIAS ENTEROPATICAS

ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL

Artritis periférica (10-20%)
e  Es la manifestacién exiraintestinal mas frecuente de la enfermedad inflamatoria intestinal. Poliarficular migratoria, sobre todo
en extremidades inferiores. Agudo y precoz ; desoparece espontGnemente y no es destructiva
e Més frecuente en pacientes con afectacion de intestino grueso y complicaciones
e F.R. y ANA negofivos. Aumenio reaciantes de fose aguda. No relacién con HLA B27
e Tipica correlacién entre artritis y gravedad de enteropatia



Espondilitis {10%)

e HLAB27 en > 50%

e Curso jndependiente de la enfermedad y la espondilitis
Socrofleffic asi i

ENFERMEDAD DE WHIPPLE

e  Ariritis (90%), aguda, migratoria, transitoria (no suele haber erosiones). Evolucién independiente del cuadro intestinal.
¢ EA. enun 20% de cosos y HLA-B27 (30%) en pacientes con ariritis axial.

!
:



- Los AINEs se ufilizan en fiebre y dolores por artralgias, ariritis y serositis
- Los corficoides se utilizan fundomenialmente en brotes de LES pero suelen constituir la base del iratamiento en dosis bejas pare la
afectocién leve junto con los antipaltdicos (hidroxidoroguing) que disminuye los brotes.
- Inmunosupresores: en caso de afectacién grave o como férmaco chorrador de corticoides
Férmacos biolégicos: Belimumab; en caso de gran adividad de LES |un+o con el fratamiento esténdar.
LUPUS Y EMBARAZO: El LES no contraindica el embarozo, pero se aconsejo evitarlo en foses agudas. El LES no alfero los tasas de fertili-
dad, pero si provoca aumento des abortos y muertes intraGtero. (MIR)
LUPUS NEONATAL: Nos lo suelen plantear en forma de caso clinico. Preguntado en el bloque de Pediatria. De manera resumida es una
mujer embarozada con diegnéstico de LES cuya neonato comienzo con bradicerdia por bloqueo cardiaco {recordar que la frecuencia car-
dioca de un neonato difiere de la de un edulto), erupciones cuténeas y frombecitopenia. El anticuerpos responsable es el antiRo{MIR)
LUPUS INDUCIDO POR FARMACOS: raro excepto con procainamida (el més frecuente) e hidralazing. Todos tienen ANA y la mayoria Ac
anfihistonas. (MIR)

ESCLEROSIS SISTEMICA

* Més frecuente en mujeres. (MIR)

* Util en su diagnéstico la capileroscopia del lecho ungueal (megacapilares con/sin pérdida de copilares). (MIR)

« Existe una dosificocion especifica, pero hay que retener dos fipos
- Forma difusa: que se asocia con los anticuerpos anfitopoisomerasa 1 fundementalmente{MIR)

- Forma limitada (CREST): que se asocia con los antficuerpos anticenirémero fundementalmente(MIR]

« De su dinica vamos a desfocar lo més interesante a la hora de identificar el cuadro: (MIR)

- Lo més importente son las manifestaciones cutdneos, esofdgicos, pulmenares y renales.

- Cuténeos: Siempre que os hablen de Raynaud, pensad en esclerodermia. Las Glceras digitales, las reabsorciones éseas y las calci-
cosis orientan muchisimo a Esclerodermia.

- Esofégicos: alteraciones de la mofilidad, siendo el 6rgano més frecuentemente afecto

- Pulmonar: Fibrosis pulmonor e HTA. Lo afectacién pulmonar es la principal causa de muerte
Renal: Proteinuria y crisis renal esclerodérmica. La mortalidad ha disminuide mucho gracios a los IECAs

« Yo hemos hablado de los marcadores inmunolégicos: ANA+ (90%). Son especificos: Antitopoisomerasa | (anfi Scl70): Ac més es-
pecificos de la ES, Antficenirémero y Anfi nucleolares. (MIR)

+ No hay noda establecido para el tratamiento. Utilizaremos distintas opciones terapéuticas segin la afectacion. El farmaco més em-
pleado es la D-penicilamina. Tratomiento de los érganos ofectados (los IECA han mejorado el pronéstico cuando hay HTA o crisis
renal) (MIR). No utilizar betabloqueantes en Raynoud; utilizar vascdilatadores. [IECAs, ARAIl, antagonistas del calcio, olfa blogue-
antes o inhibidores de la fosfodiesterasa) (MIR)

POLIMIOSITIS (PM). DERMATOMIOSITIS (DM)

e  Mas frecuente en mujeres, excepto en lo forma tipo Il (asociada o neoplosias) que es més frecuente en el varén.

o Suelen preguntar esta entidad en forma de caso clinico. Cuando nos hablen de clinica muscular y cuténea en una mujer debemos
pensar répidomente en esta patologia
- Lo clinica muscular siempre la representan por manifestaciones en las cinturas pélvica o escapuler en forma de debilidad y cansan-

cio(MIR)

- En la clinica cuténea debemos memorizar los siguientes nombres propios: Eritemna heliotropo y pépulas de Gottron. (MIR)
El diagnésiico definitivo es la biopsio musculor. Ayuda €l aumento de enzimas musculares, el EMG y el despistajes de neoplasics. (MIR)
El tratamienio se suele realizar o base de corlicoides e inmunocsupresores.

ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONECTIVO (EMTC)

e Podemos hacer un resumen muy conciso de lo siguiente manera: Combinacién de signos clinicos semejonies a A.R., LES, esderoder-
mia y polimiositis y con titulos 1 de anti-U1-RNP. (MIR}

SINDROME DE SIOGREN

* Se define por la asociacién de queratoconjuntivitis seca y xerostomia con predominio en mujeres de edad media.

o |Infiltrado inflamatorio de LT activados (predominan los CD4) en acinis exocrinos. (MIR)

* Los sintomas mas frecuentes son la sequedad ocular y bucal.

* Lo fundamental a recordar en bose al diagnéstico es
- Los anticuerpos que predominan son los antiRo y los antiLa(MIR)
- La biopsia se recliza en labio inferior para observar el infiltrado linfocitario de las gldndulas salivares menores. (MIR)

* No existe tratamiento eficoz contra destruccion de glandulos exocrinas. Tratamiento sinfomdtico con légrimas artificiales, nebulizacio-
nes nasales, ingesta abundante liquido.

Polimiositis/Dermatomiositis

1. Intfroduccién EMTC
Sindrome de Siégren
También llamadas enfermedades inflamatorias del tejido conec- Psoriasis

tivo (EITC) o conectivopatias. Pertenecen al grupo de trastornos

del sistema inmunitario, que incluyen:

« Inmunodeficiencias

¢ Enfermedades alérgicas

¢ Enfermedades_autoinmunes .

*Sindromes vasculiticos
*Sarcoidosis
*Enfermedad de injerfo contra huésped
*Criopatias
Neoplasias de células B, de células T, de monociios y ofras

- Especificas de 6rgono
- No especificas de érgano
*Enfermedodes del tejido conectivo
AR
Espondilitis anquilosante y artritis reactiva
Sd de Behcet
LES

Esclerodermia

Las enfermedades autoinmunitarias se carocterizan por la pro-
duccién de anticuerpos o células T efectoras que reaccionan
contra tejidos del huésped.

Los factores genéticos desempefan un papel importante en su
génesis (hiperreactividad intrinseca de células B y tendencia a la
formacién de autoAc o asociaciones con el sistema HLA -
presentan Ag exirafos que estfimulan una respuesta inadecuada

EEUMATOLOGIA
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2. LES (Lupus eritematoso sistémico)

e Enfermedad de etiologic desconocida en lo que se produce
una lesién tisular citolégica por depésito de cutoanticuerpos e
inmunocomplejos.

Muijeres 9/1 (MIR), en edad fértil. (MIR)

* Més frecuente y més grave en personas de raza negra y mayor
predispesicién en hispénicos y asidlicos.

* Prevolencia:10-50 / 100000 habitantes.

2.1. Etiopatogenia

2.2. Anatomia Patolégica

FACTOR GENETICO

e Mayor prevalencio entre familiares de LES y de ofros alteracio-
nes inmunolégicas.

* Asociacién con HLA B8, DR3, DQW2 y C4AQO. El alelo nulo
para el C4A es el marcador genético més comin asociado a
LES (40-50% de pacientes frente a 15% de controles sanos).

¢ Relacién con déficits genéticos de factores de complemento (C2
y C4). La moyor parfe de personas con déficits homocigotos
de los componentes iniciales del C presentan LES o similares.

* Se han demostrado dos regiones del cromosoma 1 relacio-
nadas con el LES.

INFLUENCIA HORMONAL: Mayor frecuencia de LES en mujeres
y en individuos con sindrome de klinefelter.

FACTORES AMBIENTALES: luz UV-B, virus, fdrmacos (procaina-

mida, hidralozina).

ALTERACION DE LA INMUNORREGULACION

* Se pueden detectar alteraciones de casi todos los componentes
del sistema inmune.

* Hiperoctividad de linfocitos B con hiperproduccién de Ig incluso
contra anfigenos propios (autoanticuerpos)

* Supresién de olgunos funciones reguladoras del LT y de los
macréfagos (linfopenio, anticuerpos antfilinfocitos T y disminu-
cién poblaciones CD4+ y CD8+).

Lesiones eritomotosas
méculo-populares en el
dorso de ka mano

No hay dato histolégico especifico de LES. Se puede ver:

e Vaosculitis necrosante con depésitos fibrinoides en vasos de
pequefio calibre, arteriolas y copilares.

e Combios inflamatorios con depésito fibrinoide en pleura,
pericordio y sinovial.

e Cuerpo hematoxilinico {signo raro pero particulor de lo en-
fermedad (2MIR)): necrosis baséfila; en cualquier tejido.

o Célulos LE (lupus eritematosc): neutréfilo que ha fagocitado
restos nucleares. Es un artefacto de loboratorio, que oparece
en el 80% de LES en actividad. No valor pronéstico ni dic-
gnéstico por su baja especificidad. (

LESIONES CUTANEAS

* Microscopia éptica: en el LES agudo hay una degeneracién
vacuolar de las células basales de la epidermis (muy corac-
teristicos aunque no patognoménicos).

» Inmunofluorescencia: depésitos de inmunoglobulinas y C en
piel lesionado y en piel sana, en momentos de actividad.
Cuondo se encuentran en piel sana no expuesta al sol se
habla de "BANDA LUPICA POSITIVA', con gran especificidad
y relacién con lo actividad de la enfcrmedod y ANA positivos.

LESIONES RENALES

= Précticamente en todos los pacientes hoy lesiones histolégi-
cas renales, aunque sélo hay clinica en un 50%

e Puede haber GMN mesangial (2MIR), GMN proliferativa
focal (2MIR), GMN proliferativa difusa (2MIR) (loc més fre-
cuente y la més grave (MIR)), GMN membranosa (2MIR) y
afeccién tobulo intersticial.

¢ Lo nefritis lGpica se closifico en varios grupos histolégicos, y
es frecuente el poso esponténeo de uno a ofro (MIR).
La biopsia rencl es por tanto especialmente importante en el
LES, yo que puede informar del grado de afectacién y del
tratamiento a seguir.

2.3. Clinica

© Curso Intensivo MIR Asturias 2004

GENERAL (95%): Suele predominar y consiste en cansancio, ma-
lestar general, fiebre, anorexio y adelgazamiento.

LOCOMOTOR (95%)

e Arromialgios y/o artritis; forma més frecuente de inicio (MIR) y
manifestacién clinica més frecuente. (4MIR)

e Poliariritis no erosiva (2MIR), no deformante y simétrica (dd
con AR.). Més frecuente en manos. Deformidedes articulares
en el 10%. Liquido sinovial inflamaterio con Complemento ba-
jo.

e Necrosis avasculor (30%) relacionada con los corticoides.

* Miopatia inflamatoric © medicamentosa (corticoides o anti-
palidicos).

Telangiestosis pedungecles

Manos del LES, Afectocién articulor:poliortritis no erosiva, no deformante y siméfrica



MIR 08 (8878): Respecio a la Arritis Reumatoide. 2Cudl de los

siguientes afirmaciones es FALSA?

1. Lo determinacién de Jos anticuerpos antipéptido cidlico citruli-
nado (Anti-CCP) fiene valor en el diagnésfico de la arfritis reu-
matoide de inicio.

2. Lo mayoric de las veces, la enfermedod intersticial pulmonor es

asintomética.
3. Un rosgo coraderistico de lo_ofedlacién arficular periférica es
la pr o d rén i6n_radial (parficipacion

de diversas arficulaciones de un mismo dedo, con preserva-
cién de las de los otros dedos de manos o pies).*

4. los FAMEs (férmacos modificadores de la enfermedad) trodi-
cionoles se asocion con beneficios teropéuticos importantes:
mejoran los signos y sintomas y retardon la evolucién radiols-
gica.

5. La rigidez matutine de lorge duracién es el sintomo de comien-
20 més frecuente en lo ortritis reumatoide, precediendo a la or-
tritis en semanas o incluso meses.

PIEL (80%)

lfSlONES INESPECIFICAS
Fotosensibilidad. {60%) (4MIR)
Alopecia.

» Ulceras orales superficioles no dolorosas (posikles también en
fosas nasales).

¢ Otras: exantema maculopapular, livedo reticularis, Glceros is-
quémicas crénicos, urticaria-vasculitis, eritema periungueal,
nédulos subcutneos.

LESIONES ESPECIFICAS
1- Lupus cuténeo agudo

- Rash eritematoso fotosensible en distintas localizaciones,
sobre toedo en regién malar (eritema en alas de mariposa o
en vesperilio. Aparece generalmente tras una exposicién
solar y en las exacerbociones de la enfermedod. No cicatri-
ces, salvo una ligera hiperpigmentacién.

- Lupus cuténeo subogudo (10% de pacientes con LES)

- Subgrupo del lupus caraderizado por lesiones cuténeas ex-
tensas folosensibles MIR y recidivantes, alta frecuencia de
ariritis y fatigo (2MIR). No afectacién renal y neurolégica.

- Algunos ANA -, La mayoria anticuerpos anfi Ro (S5-A). (2
MIR)

- Afectocién cuténea en parte superior del tronco y superficie
de exiensién de los brazes (MIR) (poco frecuente en cora):
pépulas eritematosas, ligeramente escamosas y simétricas,
con fendencia a confluir. No dejan dicatriz

- Dos formas: papuloescamosa o psoriasiforme y anular po-
liciclica. (MIR)

- 45% tienen manifestaciones sistémicos de LES.

3- Lupus cuténeo crénico

- Lupus discoide (LED) (20% de pacientes con LES): placas
eritematosas elevados y escamosas en foliculos pilosos. De-
jan cicatriz y alopecia cicatricial (MIR). Predileccién por zo-
nos fotoexpuestos, fundamentalmente cara y cuello. Rara lo
afectacién sistémica del lupus y si se produce las manifesta-
ciones son menos graves. 5-10% evolucionan a LES. A dife-
rencia del LES no hay titulos significativos de ANA, fatian los
anfi DNA ndfivo y el complemento sérico es normal.

- Lupus profundo (paniculitis lGpica): nédulos subcuténeos
indurados que respetan epidermis. Curon con airofia.
Frecuente la colcificacién. Més frecuente en extremida-
des. 70% tienen lesiones de LED y >50% manifestaciones
sistémicas poco agresivas.

- Lupus discoide hipertréfico: lesiones de ospecto verrucoso
hiperqueratésico.

FAM 00 (6609): En una paciente afecta de lupus eritematoso cutd-
neo subagudg, el tipo de gutoonticuerpos circulontes que encontra-
remos con mayor frecuencia serd:

1 Anti-Ribonucleoproteina.
2 Anti-Sm.

3. Anti-Ro.*

4.  Anti-histona.

5 Anti-centromeiro.

MIR 02 (7379): ¢Cudl de los siguientes procesos ocasiona alopecia
cicatrizal definitiva?:

Lupus eritematoso crénico discoide.*

Herpes circinado.

Alopecia areato.

Pseudotina amiantéceo.

Sifilis secundaria.

el sl 2 e
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MIR 04 (7901): Enferma de 32 afios que cuando acude a la con-
sulta refiere que hace unos 20 dios, después de una gmi;_ign

brazos

§glg_,leuporeceenlozn externa

borde y con regresién oetﬂrol olgunos oonﬂuenfes de dos o tres
centimetros de diémetro que openas le ocasionan molestios. El
diagnésiico seria

Eritema polimorfo.

Liquen plano.

Porfiria hepatocutdnea.

Lupus eritematoso cuténeo subagudo.*

Dermatomiositis.

kil o e

MIR 04 (7841): En el lupus cuténeo subogudo es caracteristica de
la presencio de anticuerpos:
Anti-Sm.
2. Anti-centrémero.
3. Anti-Ro.*
4, AnfiJol.
5. Anti-histona.

NEUROLOGICA (60%)

El LES puede afectar cualquier regién del encéfolo, asf como las
meninges, la médula espinal y nervios craneales y periféricos.

Con frecuencia hay alteraciones en el EEG y en el LCR.

Disfuncién psiquica o cognitiva leve (lo més frecuente). (MIR)
Cefaleas.

Depresién y ansiedad (més por la enfermedad crénica).
Epilepsia (mas frecuente los de gron mal).

Otras: neuropatia, ACY, mielitis transversa, ataxia cerebeloso,
psicosis, meningitis (infecciosa y aséptica).

PLEUROPULMONARES (50%) (MIR)

e Puede ser la manifestacién inicial de la enfermedad (MIR} y
puede ser asintomdtica (MIR). Potencialmente muy grave.
(MIR)

e Pleuritis, a menudo bilateral (lo més frecuente). Derrame tipo
exudado con | Complemento, glucosa normal, tADA, Ac an-
ti-DNA y células LE.

s Infeccién pulmonar: tipo de lesién pulmonar mas frecuente y
causa mas frecuente de infiltrados pulmonares en LES.
(2MIR)

e Neumonitis oguda l0pica, grave pero poco frecuente. (5-
10%)

e Otras: HTP, edema o hemorragia alveolar. (MIR)

CARDIACAS (30-50%)

e Pericarditis (la més frecuente MIR), miocarditis, endocarditis de
Libman-Sacks.

e Moanifestaciones vasculores: Raynoud (20%) (MIR), HTA (15-
40%, por corficoides y/o nefropatic), trombosis venosa y arte-
rial (15% o hasta 50% cuando se relaciona con la presencia de
Ac anfifosfolipido).

&
#Oum Intensivo MIR Asturias 2003
Pericorditis

HTA

o]
O Corn lebemminn MR Ashwio 2003

Trombasis

RENALES (50%) (2MIR)

e Lo mayeria de pacientes con lupus presentan depésitos de Ig
en glomérulos y solo 50% nefritis clinica: proteinuria persistente
lo més frecuente (MIR), posible edema (MIR) por Sindrome
nefrético.

e Los pacientes con dafio glomerular proliferativo y peligroso
cosi siempre presenfan hemoturio y proteinurio(>500mg/24h);
casi 50% desarrollan sd nefrético y la mayoria padecen HTA,

¢ Si la glomerulonefritis proliferativa difusa no se corrige cosi
todos los pacientes desarrollan nefropatia en etopa terminal en
un lapso de dos afos

* Fador r iti ;

- Anomclias persistentes del sedimento urinario
- Thulos elevados de anti DNAds

- Bando ldpica

- Hipocomplementemia

MIR 01 (7075): Chico de 18 oios con irregularidades mensiruales en
tratamiento con anovulatorios. En los Glfimos meses desarrollo edemas

manifiestos con cifros de To de 140/95 mmHag. Los andlisis muestran
proteinuria de rango nefrético: 4.500 mg/24 h. Hematuria de 25

hematies por compo con cilindros hialinogronulosos. En sangre: IgA
258 ma/dl, Fruo:nén 3° del Com dmenfo (C3) 58 mg[t:llI Fraccién 4

ompl ' - tic » s
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disminucién de lo proteinurioc a 1300 mg/24 horas, persistiendo la
hipocomplementemia. Sefiale el diognéstico més proboble (VER
NEFROLOGIA):

Glomerulonefritis membranosa idiopético.

Sindrome ne(réhoo por lesiones glomemlores minimas.

Glomerulonefritis mesangial IgA.
Trombosis venosa renal asociada a anovulatorios.

MIR 10 (9384): Mujer de 25 afos que presenta un cuadro de 2 me-

ses de evolucién de artritis simétrica en manos, erupcion fotosensi-

ble, hipertensién arterial y febricula. Analitica: hemograma con

3.500 leucocitos/mm3, ploquetas 85.000/mm3, crectinina y tran-

saminasas normales. Anticuerpos antinucleares positivos 1/320,

antiDNA nativo positivo e hipocomplemeniemia. 2Cuél de las si-

guientes pruebas oportaria informacién més relevante para el mo-

nejo de este caso?

1. Rodiografia de manos.

2. Determinacién de antficuerpos antipéptido ciclico citrulina-
do.

3. Determinocién de antficuerpos anti Sm.

4. Sistemético de oring.*

5. Aspirado de médula Gsea.

s e ol e



GASTROINTESTINAL (45%)

o Lo més frecuente sintomas inespecificos: anorexia, nduseas,
diarrea.

¢ Manifestacion més peligrosa la vasculitis infestinal.

o Ofros: ascitis, alterocién de enzimas hepdticos.

OCULAR (15%)

"3

HEMATOLOGICAS (85%)

e Anemia de frastornos crénicos (70%) y hemolitica (10%; no es
raro que se acompafie de trombocitopenia o neutropenia in-
munes -Sindrome Evans-).

» Leucopenia (65%) y linfopenio (50%) (MIR). En general no se
asocia con infecciones recidivanies y no requiere tratamiento.

. Trombopemc (5% forma grove con hemorrogno y plrpura).
¢ Manifestacion més importante la vasculitis refiniana (5%), que @ ! 1Gpi i rdiclipina (3MIR}):
puede evolucionar a ceguera. Obliga a instourar inmunosupre- - Grupo heterogéneo de onhcuerpos dirigidos contro estruc-
sién agresiva. turas fosfolipidicas de membranas celulares. Cuando van
+ Otras: conjuntivitis, epiescleritis, neuritis éptica, queratoconjun- dirigidos contra fraccién fosfolipidica del complejo activador
tivitis seca {15%). de la protrombina se denomina anticoagulante lidico.
- Pueden detectarse
1. Indirectamente por su efecto en la coagulacion:
o 1 TIP — fiempo de tromboplastina- (ZMIR)
o Por su reactividod con la serologio luética (VDRL
falsomente + (MIR))
2. Directamente medionte ELISA o RIA
SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO

Muijeres en el 80% y es més frecuente entre los 20 y los 40 afos. (2MIR)
Més frecuente en enfermos de LES [MIR) pero también se ha descrito en otras enfermedades e incuso en individuos aparentemente sa-

nos.
Se caracteriza por:

- Lo aparicién de trombosis (4MIR) (sobre todo trombosis venosas profundas (2MIR) en las extremidades (MIR), en segundo lugar afec-

tan al sistema nervioso central MIR).
- Aborios de repeticién. (3MIR)
- Trombocitopenia. (MIR}
- Junto a la presencio de anticuerpos antifosfolipidos.
Tratamiento:
* Ac sin clinica — No tratamiento MIR
» Trombosis: anticoagulantes.

En el episodio agudo de frombosis venosa profunda se pauta heparina MIR, siendo la més utilizada la de bajo peso molecular por sus

venlajas.

Durante la primera semana de tratamiento se introduce lo warfarina, pero es importante superponerla a la heparina al menos 4-5 dias

porque su efecto es retardado.

Dada la morbilidad y la mortalidad potencial en la recurrencia de trombosis venosas y arferiales se aconseja tratamiento crénico MIR
con warfarina en dosis relativamente elevodas (con mantenimiento del INR en 2.5 a 3.0 MIR).
Los efectos del écido acetilsalicilico, la ticlopidina y la heparina sobre la trombosis arterial no estén claros.

* Mujeres embarazadas con antecedentes de abortos: heparina a dosis bajas + AAS (MIR}

* Mujeres embarazadas sin antecedentes de aborios: AAS / abstencién terapedtica

MIR 01 (7030): Muijer de 33 afios de edad, que presenta pérdida
de fuerza y sensibilidod en miembros derechos, establecido en
unas horas. En la exploracién se aprecio una hemiparesia y
mmgu_demmmm'_mm Reinter-
rogada, reconoce que 2 afos antes habia presentado duranie
unos dios un déficit motor leve en los miembros izquierdos, que
recuper6 por completo. Tenia antecedentes de abortos multiples. El
LCR era normal. La resonancia magnética mostraba lesiones bila-
terales subcorticoles, una de ellos de forma triangular con base
cortical. Entre las pruebas de loboratoric que a continuacién se
menciona, ¢cudl podrio aclarar el diagnéstico?

Determinadién de glucosa.

Test de la D-xilosa.

Determinacién de hidroxiprolina.

Determinacién de écido félico y vitamina B12.

MIR 02 (7326): Una mujer de 28 afios con anticuerpos anticardio-
lipina y antecedentes de tres abortos en el primer frimesire del em-
barazo es evaluada en la sexta semana de un cuarto embarozo. El
embarazo adual transcurre con normalidad. Nunca ha sido frata-
da por lo positividad de los anticuerpos anticardiolipina. 2Cudl de
las siguientes es la condudio més apropiada?

Observacién estrecha.

Pednisona.

Aspirina.

Infusién infravenosa de inmunoglobulinas.

et ifina.*
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MIR 03 (7582): En el tratamiento del sindrome antifosfolipidico es

cierto que:

1. La presencia de anticuerpos antifosfolipido en una embarcza-
da sin ontecedente de trombosis o abortos es una indicadén
para iniciar el tratamiento.

2. Lo onticoagulacién se realiza en la actuolidad con heparina
de bajo peso molecular, ya que con este procedimiento no se
requieren confroles,

3 Ln anti ién n INR alt | -

4. la cnﬂooogulooén no es efednvo si no va ocompor‘uodo de
fratamiento inmunosupresor.

5. En episodios trombéticos se deben emplear los corficoides
ademds de la aspirina.

MIR 03 (7533): Mujer de 30 afios con antecedentes de un aborto

esponténeo, que acude a Urgencias por uno Trombosis Venoso

Profunda limitada a la pantorrilla derecha sin fodor desencade-

nante. 2Cudl de las siguientes afirmaciones NO es correda?:

1. Esta indicada la realizacién de un estudio de hipercoagulabili-
dod.

2. Estard indicada la utilizacién de medios eldsticos tras el control

del episodio agudo.

3. Lo duracién del tratomiento anticoagulante no debe ser menor
a 3 meses,

4, izi iem) Si una magr
pulmonar.*

5. El tratamiento de eleccién en fa fase oguda es lo heparina de
bajo peso moleculor.

REUMATOLOGIA
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MIR 08 (9054): Muijer de 35 afios sin faciores de riesgo cardiovascular,
con historio de ung muerte fetal de 20 semanes, que presenta un infar-
to de lo cerebral medic derecha. En lo exploracion fisica llome la aten-
cién la presencio de livedo reficularis. En el estudio de coagulacion se
observa un glorgomiento del APTT. ¢Cuél es el diognéstico més pro-
bable?:

Poliarteritis nodosa.

Esclerosis sistémica.

Micropoliangeitis.

Hemofilic.

Sindrome antifosfolipido.*

O o)

MIR 11 (9600): Una paciente de 25 afios con antecedentes de rosh
cutdneo fras exposicién solar y poliartritis ocosionales en arficulacio-
nes de los manos que controla con antiinflamatorios no esteroideos
presenta desde hace 15 dios, malestar genercl, sensacién progresi-
va de debilidad generalizade y palidez. En lo analitico destaca una
Hemoglobina de 7 g/dL, VCM de 108 mm/h, 150000 ploque-
tos/mm3, 3000 leucocitos/mm3, LDH elevada, haptoglobina inde-
tectable. En el caso de elegir una sola prueba diognéstica indique
cuél de los siguientes determinaciones debe realizarse en primer

1
2. Anficuerpos antinucleares (ANA).
3. Vitamina B12.

4. Ferritina.

5

Acido félico.

RESUMEN DE LA CLINICA DEL LUPUS

Anemia (de frostornos crénicos o hemolitica), trombopenia, leucopenia (linfopenia), Sd entifosfolipido
Fotosensibilided, alopecia, erupcion malor, Glceras bucales, ... Tres formas clinicas: aguda, subegude y crénica

General 95%  Consoncio, malestar general, fiebre, anorexio y adelgazamiento

Locomotor 95%  Artromialgios y/o arfritis (+++), necrosis avescular, miopatia

Hematolégicas 85%

Cuténea 80%

Neurolégica 60%  Disfuncién psiquica leve (++), cefolea, depresion, ansiedad, epilepsia, neuropatias,...
Pleuropulmonares 50%  Pleuritis / infeccién pulmonar (++), neumonitis, hemorrogia alveolar,...

Renales 50%  Proteinuria persistente (++)

Digestivas 45%  Inespecificas {++), vasculitis, cumento de enzimas hepéticas

Cardiovasculares  40%  Pericarditis (+), miocarditis, endocarditis,... Raynaud, HTA, trombosis, ...

Oculares 15%  Sd seco (+), conjuntivitis, epiescleritis, vasculitis

@ repeMIR

El anticuerpo mds especifico del Lupus Eritemotoso Sistémico es el
Anti-Sm. (4+)

2.4. Analitica

Anemia, leucopenia (MIR), linfopenia, tfrombocitopenia.
* VSG (en algunos pacientes se correlaciona con la actividad)
y T moderado de proteina C readtiva (si aumenta mucho sos-
pechar infeccién).

e FR+ en el 20-30% (casi exclusivo en pacientes sin nefritis).

e Relacién albimina/globulina se invierte a favor de las globuli-
nas por el notable aumento especialmente a favor IgG.,

| COMPLEMENTO SERICO
« Consiante en fases de actividad. (MIR)
e  Muy 0fil en valoracién de evolucién y tratamiento, C4 es la
fraccién més sensible o modificarse.
 Niveles muy bajos de CH50 (C' hemolitico total) con fraccién C3
normal sospechar deficiencia hereditaria de un componente del
C. (2ZMIR)

ANA-+ (95%) (MIR)

* Mejor prueba de deteccién inicial (apoya el diagnéstico pero no
especifica). 2MIR

» Aungue no exclusivos, son muy caracteristicos de LES.

» Su negalividad hace improbable el diagnésfico de LES, aunque
no imposible.

: /\NTICUERPO\ EN L:S

- TPODEAc 'PORCEN EEEDREN
:':f)l DNAss (cadenc sim- 90 No i
Anti ADNds o nativo {cadena doble) 40-60
Anti-Sm 30 (MIR)
Antihistona 40-60 (MIR)
Anti-RNFP 40
Anti Ro (SSA} 30
Anti La (SSB) 10
NO ANA (5%)

e Predominan fendémeno de Roynaud y lesiones cuténeas (mayor
fotosensibilidad).

o Sin lesiones neurolégicas y renales.

o Si LES “sin” AAN pensar en: ANN- (5%}, tratomiento con
corticoides o inmunosupresores, remisién o IR avanzada,

OTROS ANTICUERPOS

¢ Anticardiolipina: relacionado con el sindrome antifosfolipido.

* Anticicuerpos frente a Antigenos citoplasméticos (2MIR): desta-
can los anti-P (anfiribosomas); 20% de LES, asociados a psi-
cosis ldpica.

e Ofros

Muy especificos de LES (2MIR)
Titulos altos s2 asocian con nefrifis y activided dinica

El més especifico del LES [3MIR)
Caradteristico da LES inducido por férmacos 3(MIR), donde aparece en més del 90%

Titulos altos en Sindromes con caracieristicos de  PM, ES, LES y EMTC
Asociedo con Sindrome de Siégren, LCS, fotosensibilidad, lupus neonatal (MIR)
Siempre se asocia a onfi-Ro. Asociado a Sindrome de Sidgren. Bajo riesgo de nefritis

MIR 08 (8880): En relacién con los test de lobaraiorio de inmunologia,
pora el diognésfico y seguimiento de las Enfermedades Autoinmunes
Sistémicas. ¢Cudl de los siguientes ofirmaciones NO es cierta?:

1. Los anticuerpos anfinucleares son dfiles en el proceso diognéstico,
pero no tienen ningin papel en el seguimiento posterior de esfas
enfermedades.

2. En ausencio de clinica, la presencia de anticuerpos anticardiclipina
no son d:ognéshcos de un s!ndmme onhfosfohp:drco

mmmmw@

4. Lo determinacion periddico de los anticuerpos anti-DNA y de fos
niveles del complemento, son (tiles en el seguimiento de fa activi-
dad clinica del lupus.

5. La presencia de anticverpos anti-Ro no es diagnéstico de Sindrome

de Sidgren Primario, pues pueden observarse también en ofras en-

fermedodes sistémicas.



2.5. Diagnéstico

Lupus agudo

Serosifis \_

Prateinuria-Cilindros homdticos -
Convulsiones-Psicosis-Mononauritis-Sindrome
confusional agudo-Mislitis- Neuropatia

AntiDNAds

AntiSM
Anemia hemolitica Antifosfolipidos
Leucopenia Hipocomplementamia
Linfopenia Coombs direcio posifivo
Trombocitopenia

NUEVOS CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL LES 2012

Se identifican 17 criterios. Deben cumplirse ol menos 4 criterios (al menos uno clinico y otro inmunolégico) o nefritis |Gpica como
Unico criterio en presencia de ANAs o anti-DNA de doble codena.

Los ventajas de los nuevos criterios es que permiten una mejor closificacién que los previos, alconzando maoyor sensibilidad (94%
frente ol 86% de los anteriores criterios) y especificidad similar (22% vs 93%)

CLINICOS

1)  Lupus cuténeo agudo

2) Lupus cuténeo crénico
3) Ulceras orales

4) Alopecia “sin cicatriz”

5) Sinovitis

6) Serositis

7) Renal

- Relacién Proteinuria/Creatinuria (o proteinas en orina de 24 horas) que representen S00mg proteinas/24horas

- Cilindros heméticos
8) Neurolégico
- Convulsiones-psicosis 0 mononeuritis maltiple
- Mielitis-Neuropatia craneal o periférica
-  Estado confusional agudo

9) Anemia hemolitica © Coombs directo positivo (el criterio més especifico)

10) Leucopenia (<4.000/mm?) o linfopenia (< 1.500/mm?)
11) Trombocitopenia (<100.000/mm?)

INMUNOLOGICOS

1) ANA (el criterio mas sensible)
2) AntiDNA de doble cadena
3) Anti Sm

4) Anticuerpos anfifosfolipidos (anticoagulante lopico, VDRL falsamente positivo, anficardiolipina, anti B2 glicoproteina )

5) Hipocomplementemia (C3/C4 o CH50 bajos)
6) Coombs directo positivo en ausencia de anemia hemolitica

MIR 02 (7324): ¢Cuél de los siguientes confirma el diognéstico de
lupus eritematoso sistémico?

1. Unos onficuerpos antinucleares positivos.

2. Una biopsia renal demostrando una glomerulonefritis prolife-
rativa.

3. Unos niveles bajos de complemento sérico y affosis oral.

4, ia de artriti fo ibili -
penia y pleyritis.*

5. Alopecia reciente

MIR 06 (8423): ¢Cudl de las siguientes manifesiaciones cuténeas
NO cdlifica criterio ARA para el diagnéstico de lupus eritematoso
sistémico?:

Rash malar.

Lesiones discordes.
Fotosensibilidad.

Ulceras orales.

Telangieciasios periungueales.*

i Ny

MIR 14 (10347): 2Cudl de las siguientes NO se considera un
criterio clasificatorio del lupus eritematoso sistémico?

Vasculitis cuténes.*

Fotosensibilidad.

Anemia hemolitica.

Pericarditis.

Concentracién elevada de onticuerpos antinucleares.

LG et
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE LES Y ARTRITIS REUMATOIDE

AR
Edad de inicio 40-60
Muier/Varén 3N
Rigidez matutina Moderada Predominante
Aririfis i Importante
Erosiones Excomas Frecuentes
Nédulos subcutdneos Infrecuentes
Exantema cuténeo
Afockion il Frecuente Infrecuente
Anemia hemolitica autoinmune
- ANA posifivo (%) 95.100 25.50
Ac anti-DNA {%) 90 (en LES activo) 0-3 (en titulo bajo)
‘Complemento sérico Bajo o normal Normal
Complemento en liquido sinovial Bajo

2.6. Prondstico

e Crénico, con periodos de aclividad y de remisién. Son posibles
desencadenantes las infecciones, intervenciones quirGrgicos,
exposicién solar, embarazo, anticonceptivos, aborto.

e Principales causas de muerte infecciones, nefropaiia y lesiones
neurolégicas.

e > 75% sobreviven a los 5-10 ofios del diagnéstico. (2MIR)

¢ En periodos de inactividod de la enfermedad es posible pres-
cndir del tratamiento, aunque los remisiones completas son
raras. (<2%) (MIR)

¢ No suele dar en su evolucién una forma secundaria de ami-
loidosis renal. (MIR)

e Lo nefritis suele ser ko monifestacién mas grave del Lupus,
puesto que ésta y los infecciones constituyen las principoles
causas de mortalidod durante los primeros diez afos de evolu-
aén. Mas tarde, serén sustituidas por los eventos cardiovascu-
lares.

MIR 00 (6799): En relacién ol Lupus Eritematoso Sistémico, indique

cudl de los siguientes afirmaciones es FALSA:

1. Es vna enfermedad de claro predominio femenino.

2. Lla ofectacién renal es frecuente y es uno de los indicadores de
ogresividod de la enfermedad.

3. La biopsia renal es de particular utilidod dado gue el tipo de
gfectacién renal no veria con la evolucién de la enfermedad.*

4. Los pacientes pueden presentar lesiones cuténeas en relacién a
la exposicién solar.

5. Los autoanticuerpos mds coracteristicos son los anfinucleares y
los anti-ADN.

2.7. Tratamiento

MEDIDAS GENERALES

¢ Foloproteccién. (MIR)

* Adecuado ofencién a situaciones que pueden reactivar la en-
fermedad.
Reposo en foses octividod.
En periodos de inactivided de la enfermedad es posible pres-
cindir del tratamiento. (MIR)

TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

¢ Si hay enfermedad leve sin manifestaciones que amenacen la
vida {ocurre en el 25% de los casos), no tratar con corticoides.

s Estudios recientes sugieren que la dihidroepiandrosienona
puede disminuir la actividad de la enfermedad en casos de
LES de grado leve.

e Manifestaciones cuténeas: si son las Onicas pueden darse corti-
coides tépicos o intralesionales (MIR). Si son exiensas o se
acompanan de manifestacién articular anfipalodicos. (2MIR)

Artralgias, artritis, mialgios, fiebre y serositis leve: AINEs. (MIR)
Miositis: corticoides.
Anemia hemolitica y frombacitopenia grave: corticoides a altas
dosis. Si en 1-3 semanas no responden esplenectomia y/o in-
munodepresores,
* Trombosis (por Ac antifosfolipido): anticoagulantes. Warfarina
en dosis relativamente elevadas (INR 2.5 a 3.0 MIR).
¢ Complicaciones obsiréficas (por Ac antifosfolipido): mujeres
embarozadas con antecedentes de abortos: heparina o dosis
bajas (MIR) (alternativa AAS (MIR) o corficoides a dosis ba-
jos).
Neumeonitis intersticial: glucocorticoides.
Trastornos psiquidtricos graves: anfipsicficos y corticoides.
Trastornos psicolégicos: sintomdtico.
Meningitis aséptica, mielitis frasversa o corea: corticoides.
Crisis comiciales de repelicién: corficoides y anticonvulsivantes,
Nefropatia lGpica: nada (MIR), corficoides + ciclofosfamida si
GMN proliferativa (2MIR), didlisis o trasplante si nefropatia
crénica ferminal. (MIR)
¢ La base del fratamiento de cualquier monifestocién del Lupus
Eritematoso Generalizado potencialmente letal es la adminis-
tracién generalizada de glucocoriicoides. Los inmunosupresores
que se ahaden a los glucocorticoides son recomendables para
tratar el Lupus eritematoso generalizadeo impertante (MIR)

MIR 09 {9141): Una mujer de 42 ofos de edad consulia en ur-
gencias de un hospital por presentar desde hacio 2 semanas,
deterioro de su estado general, fiebre vespertina de bajo grado,
cifras elevados de tensién arterial y edemas maleolares. Entre
sus antecedentes destacaba un episodio de aririfis simétrica en
ambos carpos dos afios antes. Ademds referic aparicién ocasio-
nal de erupcién cutdnec en sus veranos en la playa. En las ex-
ploraciones complementarias realizadas en urgencias destacobao

hemoglobina 10,2 g/dl, creatinina 3,8 mg/dl, urec 75 mg/dl, y

presencia de hematfes y cilindros en el sedimento urinario,

¢Cudl seria la actitud més correcia?:

1. Inicior fratemiento diurélico y con antagonistes de ios recep-
tores de la enzima conversora de la ongiotensina y mandar-
la al domicilio para revisada en consulia.

2. Reclizar biopsia renal y esperar a los resultados para decidir
el mejor tratamiento.

3. Iniciar trotomiento con esteroides e inmunosupresores aun-

ve no disponga de biopsig renal.*

4, Incluirla en protocolo de didlisis.

5. Iniciar iratamiento antibidtico e hidratacién intensa.




FARMACO

uso

La toxicidad es mdés frecuente en LES

Tratamiento de manifestaciones potencialmen-
te mortoles y gravemente incapacitantes
Agentes mds imporiontfes en el frafamiento del
LES

Limitar a los brotes

AINEs s Arfromialgios, oriritis (MIR), fiebre y serositis leve
* Manifestaciones culdneas no muy extensos (tépicos)
* Miositis (MIR), Anemia hemolitica (MIR) y trombocitopenia
grave (MIR) Neumonitis intersticial (MIR)

Corficoides Complicaciones obstétricas (por Ac antifosfolipido) + AAS
Trastornos psiquidtricos graves (+ antipsicéficos), meningitis
aséplica, mielitis transverse, corea, crisis comiciales
{(+anficonvulsivantes)

e  GMN proliferativa (MIR) (+ ciclofosfamida)
Cuadros cutGneos del LES (incluidos LED) (MIR)
Anlipoltdicos Ariritis [Gpica (hidroxicloroguina) (MIR)

Disminuyen los brotes por lo que se puede indicar a fodos

Controles oftalmolégicos periddicos (2MIR)

los pacientes con LES (hidroxicloroguina)

Inmunosupresores

corficoides o requieren allas dosis de mantenimiento
e Ahorradores de Corticoides
Anticoogulantes Trombosis (por Ac antifesfolipido)
Didlisis/ trosplante Nefropatia crénica terminal
Biolégicos Adyuvancia a pesar de trotamiento estandar

@ repeMIR

El sindrome antifosfolipido se asocia con: lupus, abortos de re-
peticién, frombopenia por consumo, trombosis arferiales y veno-
sas y alargamienio del TTPa (7+)

2.8. Lupus y embarazo

¢ Tosas de fertilidod son normales, aunque existe elevada fre-
cuencia de aborto esponténeo (MIR) y de muerie intradtero (10-
30%) (MIR), especialmente en mujeres con anticoagulante l0pi-
co y/o anficardiolipina.

* Afectacién potencialmente morial que no responde a gluco-

* Azatioprina, Ciclofosfamida. En pulsos iv.
mensuales fiene menos toxicidad vesical (MIR).
Metotrexcte en ofeciacién orlicular persisten-
fe.

* No responden a fratamiento inmunosupresor:
coogulopatios, alteraciones del comportomien-
to y foses finales de GMN

* Riesgo de complicaciones infecciosas (MIR)

Belimumab {Ac monoclonal contra la molécula
co eslimuladora de los linfocitos B (BAAF/BlyS)

Sin enfermedad renal ni cardiaca grave y con la acividad con-
trolada la mayoria terminan el embaroze y dan a luz recién
nacidos normales (el LES no es contraindicacion absoluta del
embarazo (MIR)). No se aconseja la gestacién en foses de oc-
fividad de la enfermedad. {MIR)

El embarozo tiene un efecto variable sobre la adlividad del LES.
Se reactiva en un peguefio grupo de mujeres. (MIR)

Durante el embarazo, el férmaco de eleccién es lo Prednisona
o Hidrocortisona pues carecen de efectos perjudiciales sobre el
feto al ser degradados por enzimas placentarias.

La gestecién contraindica el fratamiento con inmunosupresores.

(MIR)

LUPUS NEONATAL

e Por transmisién anficuerpos maternos ontiRo a través de la placento. (MIR)

Asociado o la presencia de Ac séricos onti Ro (SSA). (MIR)

Erupcién cuténea, bloqueo cardiaco completo (MIR) y trombocitopenia por anti-

cuerpos maternos antiploquetarios.

e Dexametasona y betametasona no son metabolizados por enzimas placenta-
rios y son tiles si miocarditis fetal o para acelerar la maduracién pulmonor

de un prematuro.

REUMATOLOGIA
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2.9. Lupus inducido por fdrmacos

s Ocurre rara vez exceplo con procainamida (el més frecuente
(MIR); produce ANA+ en el 75%, y de ellos lupus dlinico en el
20%) e hidralazina. Ofros: D-penicilaming, isoniczida.

e La mayoria de ellos se pueden usar sin problemas en enfermos
con LES idiopético.

e Existe predisposicién genética, debida en parte al ritmo de ace-
filacién de los férmacos.

e Raro los anfi DNA (MIR) y la hipoC (dd con LES idiopdtico).
Todos los enfermos tienen ANA y lo moyoria Ac antihistonos
(2MIR)

e Clinica més frecuente sinfomas constitucionales y ortralgios.
Rara enfermedad renal y del SNC (MIR)

e Debe durar < émeses (retirando lo medicacién mejoran a los
pocas semanas). Si sintomas graves glucocorticoides

MIR 06 (8360): 2Cudl de las siguientes afirmaciones sobre los anti-

cuerpos antinucleares es correcta?:

1. Los pacientes con lupus inducido por férmacos suelen tener
anticuerpos anfi-histonos y onfi-DNA de doble cadena positi-
vos (ver tema tema V: lupus inducido por férmacos).

2. Los anticuerpos anti-DNA de cadena Gnica son especificos del

lupus eritemotose diseminado.

3. El tilulo de onhcuerpos anti- DNA de doble cadena g@
vardar correl L i | is
lgpicg.*

4. Lla positividad de anficuerpos anti-Sm orienta hacia el dia-
gndstico de lupus inducido por farmacos.

5. La positividad de los anficuerpos anti-centrémero préacticamen-
te descarta el diognéstico de esclerosis sistémica (escleroder-
mia).

3. Esclerosis sistémica (E.S.)

e Trastorno multisistémico de etiologio desconocido caracterizado por fibrosis de la piel, vasos sanguineos y érganos infernos (tubo digesti-

vo, pulmén, corazén, y rinén).

Mas frecuente en mujeres.

Su incidendia aumenta con lo edad.

Asociacién con HLA DR1,2,3,4,5 / C4AQ0 y DQA2.

3.1. Clasificacién

1. ESCLEROSIS SISTEMICA

Es posible lo esclerosis sistémica sin esclercdermia [sin afectacién cuténea), aunque es rara (< 2%)

Hay 2 formas:
LIMITADA o CIRCUNSCRITA {60%)
it e ) (Acroesclerosis o Sdr CREST*)
Engrosamiento cuténeo Generalizado Progresién gradual
simétrico En extremidades, cara y fronco En dedos o regién distal de extremidades y cara
Fenémeno de Raynoud®  Reciente De varios ofios de evolucién
Temprcn-\cnT b s Tardio (:nTo.:,yb:;:g_: zf;ggcién cardicca y renal, <1%)
Afectacién visceral - Pulmonar - HTP (MI'QR)
- Corazén g U g o
fandl - Cirrosis biliar primaria (MIR)
Anfitopoisomerasa | (anti Scl-70): 40% . . 3
Ac Anficantrémero: 5% Anticentrémero (2MIR): 70-80%
ANA 90% y Antinucleolares 20-30%
Capilaroscopia - Megacapilares y pérdida capilar Asas dilatadas, sin pérdida copilar
Prondsh Malo. Varones peor. Muerfe por afectacién renal,  Mejor (pocos casos con hipertensién pulmonar o dirro-

cardiaca o pulmonar (2 MIR)

2. ESCLERODERMIA LOCALIZADA O MORFEA: Afectocion exclu-
siva cutdnea. puede ser en placas, lineal (ofecta @ una extremi-
dad o a la cara), en banda (“rodeando” una extremidad) o “ge-
neralizada”.

3. SINDROMES ESCLERODERMIFORMES

Esclerodermia linea

sis biliar fras ofios de evolucién)

MIR 03 (7583): El tipo de afeccién pulmonar més frecuente en los
enfermos con esclerodermia limitada es: ANULADA

Fibrosis pulmonar.

Alveolitos.

Hipertensién arterial pulmonar.*

Neumonia de repeticion.

Enfisema de predominio basal.

OhWN~

MIR 04 (7843): £n una esclerosis sistémica progresiva (escleroder-
__sg) el peor pronéstico se asocia con:
Uno extenso calcinosis cutdnea.
La presencia de disfagia.
El ndmero de arficulaciones inflamadas.
Lo presencia de insuficiencia renal.”
Fenémeneo de Raynoud severo con Ulceras necrélicos en de-
dos.

hWN =3



* FENOMENO DE RAYNAUD (3MIR)

* Vaosoconstriccion episddica de arleriolos y pequefias orterios
de los dedos y a veces en punta de la nariz y pabellones auri-
culares.

e Tres fases: palidez (vasoespasmo intenso), cianosis (vasodilo-
tacién) y rubor (hiperemia reactiva).

e Pueden desencadenerle el frio, emociones, estimulos vibrato-
rios.

e Los antagonistas del calcio (MIR), los IECAs (MIR), alfa-
bloqueantes (prazosin) (MIR) y el sildenafilo (inhibidores de la
fosfodiesterasa) (MIR) pueden resuliar eficaces como trata-
miento para el sindrome de Raynaud.

* Puede ser primario (mujeres 4/1) o secundario:

- Enfermedades del tejido conectivo (causa més frecuen-
te): esclerodermia (2MIR), LES (MIR), DM/PM, AR (MIR],
vasculitis, EMTC, Sindrome de Sjdgren.

- Areriopatia obstructiva (orterioesclerosis obliterante,
sindrome de Buerger o tromboaongeitis obliteronte MIR).

- Trastornos neurogénicos: sindrome de la salide torécica
(MIR) y del tinel carpiano (MIR), distrofia simpétfica re-
flejo {MIR), esclerosis mdltiple, siringomielia MIR.

- Enfermedades hemalolégicas (crioglobulinas, policite-
mia).

- Ofros: farmacos (betobloqueantes) (MIR)., neoplasios,
puenteo infestinal, fraumatismos (martillo neumético,

pianistas).
AT
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MIR 01 (7061): De las siguientes opciones, 2cudl de los siguientes
NO se gsocia g lg enfermedad de Raynaud?:

Esclerodermia.

Tromboangettis obliteronte.

Siringomielia.

Betablogueantes.

ialgia ica.

o o o

*

MIR 13 (10011): Pregunte vinculada a la imagen n”6. Cudl de
los siguientes medocomentos NO recomendaria (Fenémeno de
Raynaud):

1. Nifedipino.
2. Sildenafilo.
3. Prozosin.
4. Alenolol. *
5. Losartan.

* SINDROME CREST (MIR)

e Variante clinica de esclerodermia caracterizada por cakinosis,
Raynaud, alteraciones esofégicas, esclerodactilio y telangiec-
tasias.

e Hay quien la hace sinénimo de la forma limitade, ounque no
se cumplan todos los criterios de "CREST”.

o Lo coldnosis es un depésito de calcio en tejido subcuténeo o
periarticular.

3.2 Etiopatogenia

¢ Desconocida. Predisposicién genética (0% tienen alterociones
cromosémicas) y factores ambientales: doruro de polivinilo, si-
licona (prétesis mamarias), fratamientos con bleomicina o pen-
tazocina o ingestién de aceite téxico.

e Parecen involucrados un trastorno en la sintesis de coldgeno,
alteraciones vasculares y anomalias inmunolégicos.

Actividad inmunolégica cooperadora aumentado (facilita forma-
cién de Ac y expansién de LT CD4)

!
Alteracién vascular (lesién endotelial)

!
Adivacion de diferentes tipos celulares y produccién de sustancias
que conducirian a la fibrosis

* Parece que el microquimerismo estd involucrado en su patoge-
nia, debido a los similitudes clinicas de lo esclerodermia y la
EICH secundario a trosplonte de médula ésea. Segin esta
hipétesis, un pequefno grupo de células que no proceden del
huésped (trasfusiones, injerto de células procedentes de un ge-
melo o de células maiternas durante la vida intrautering) infer-
fiere en la ectivided inmunitaria dando lugar a una autoinmu-
nidad.

3.3. Anatomia Patolégica

PIEL
o 1 Colégeno dérmico | y lIl.
* Pérdido de opéndices dérmicos y adelgazamiento de la epi-

dermis.

* Infiltrado mononuclear (sobre todo LT).

VASCULARES

Arteriolas y capilares estrechados por hiperplosia de la infima y
fibrosis adventicial.

RENAL

¢ Proliferacién concéntrica de las células de la intima en peque-
fias arterias arciformes e interlobulillares — “endarteritis en
hojos de cebolla”. (MIR)

¢ Indistinguible de la observedo en la hipertensién maligna
(MIR}, aunque en esta Gltima la necrosis fibrincide es mds fre-
cuente. {MIR)

OTROS: Fibrosis y depdsitos de fibrina en la sinovial, muscular
atréfica y parcialmente sustituida por fibrosis en tubo digestivo,
necrosis con bandas de contraccién en el miocardio.

3.4. Clinica

Inicio con frecuencia insidioso: dolores generalizados, rigidez, can-
sancio y/o pérdida de peso.

Los primeros sintomas suelen ser un fenémenc de Roynaud con un
progresivo endurecimiento cuténeo, sobre todo de las manos.

FENOMENO RAYNAUD (90-100%) (4MIR)
Manifestacién inicial en el 100% de las formaos limitadas (MIR) y
en més del 70% de los difusas. (MIR)

¢ Precede de forma caraderistica en varios afios o la ofeciacién
cuténea en la forma localizada, mieniras que en la difusa am-
bas maonifestaciones suelen observarse sin mucha separacién
termporal.

CUTANEA (98-100%)

CARACTERISTICA)

* Fase edematosa: ofedo fundamentalmente los dedos de las
manos (dedos en salchicha). Generalmente extremidades infe-
riores respetadas.

o Fase indurative: piel engrosada y tirante (MIR), con disminucién
de pliegues, microsiomia y abundantes pliegues peribucales,
esclerodactilia (induracién de los dedos).

(MANIFESTACION CLINICA MAS

"E

REUMATOLOGIA



( V. ENFERMEDADES INFLAMATORIAS DE ETIOLOGIA DESCONOCIDA

Cianosis por fenémenc

de Raynoud
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o Fase atréfica: atrofio y adelgozamienfo epidérmico. Mano en
garra y contracturas en flexion por la piel tensa, dlceras en ye-
maos de los dedos (MIR) y sobre prominencias 6seas, piel seca y
Gspera con pérdida de pelos y gléndulas sudoriperas, hiper-
pigmentacién o despigmentacién, calcinosis, telongiectosios.
(2MIR)

MUSCULO-ESQUELETICAS  (40-70%) (+++ MANOS Y

RODILLAS) :

* Artralgias.

o Poliartritis (MIR) siméfrica parecida a la AR (en general no
erosiva).

» Reabsorcién falanges terminales e incluso en costillas, clavi-
culas y éngulo mandibular.

e Miositis aguda con debilidad de misculos proximales.

Induracién de la piel

x

Manos de la esclerodermia sistémica. Afectocién arficular: poliariritis no
erosiva y simétrica

GASTROINTESTINALES (MANIFESTACIONES VISCERALES MAS

FRECUENTES)

e El eséfago es el érganc interno més frecuentemente afectado
(B0% alteraciones manométricas y 50% con clinica), sobre todo
en su parte distal MIR: dilatacién, disfogio (2MIR) pora sélidos,
regurgitacién, esofagitis (MIR), metaplasia de Barret.

¢ También pueden afectarse el estémago y el intestino (dilata-
cién, atonia, dolor abdominal, obstruccién o ilec paralitico,
malaabsorcién, estrefiimiento crénico e impadtacdn fecal, di-
verticulos).

T\

PULMONARES (SEGUNDA MANIFESTACION VISCERAL MAS
FRECUENTE: 60%)
* Mal pronéstico (MIR) (en lo adiualidad es la 1° causa de muer-
te). Asociocién con antitopoisomerasa | {anti Scl70).
El sintoma més frecuente es la disnea de esfuerzo.
Fibrosis pulmonar (MIR): aumenta la frecuenda de carcinoma
broncogénico y de células alveclares.
Neumonias por aspiracién por reflujo gastrico.
Hipertensién arterial pulmonar (2MIR) (secundaria © no -sin
alteracién parenquimatosa (MIR) - a la fibrosis infersticial): em-
peoramiento progresivo de la disnea con aparicién de insufi-
ciencio cardiaca derecha. (MIR)

CARDIACA: La mayoria de pacientes con es difusa fienen alfera-

ciones cardiacas, pero suelen ser asintomdticas.

» Pericarditis, insuficiencia cardiaca, bloqueo cardiaco.

e Otros: dolor tordcico de tipo onginoso, miocardiopatia (MIR]
por fibrosis miocérdica (<10%), casi exclusiva de la forma difu-
sa.

RENAL
¢ Mal pronéstico: antes era la 12 causa de muerte, ahora la 2°,
Desde una profeinuria hasta una crisis renal esclerodérmica
(3MIR) (IR rapidomente progresiva, HTA maligno por adlivaciéon
del eje renina-angiolensina acompafiada a veces de anemia
microangiopdtica; casi exclusiva de lo forma difusa). (MIR) No
existe evidencia de la utilidad de la biopsia renal pora tal situa-
cion. (MIR) No hay pruebas para el uso profilactico de IECAS
en pacientes con esclerodermio normotensos. (MIR) Existe un
vinculo enire la corticoterapia y el comienzo de la crisis renal.
(MIR)
e HTA moderada en el 25% y de éstos sdlo 1/3 desarrolla la
crisis renal
¢ Indicadores de IR inminente:
* Anemia microangiopdtica, con esquistocitos (MIR)
* Derrame o efusidn pericérdico crénica (2MIR)

MIR 14 (103446): Una mujer de 36 afos diognosticada de escle-

rodermia sistémica forma difusa 2 afios antes, es tratada con 30

mg de prednisona en su centro de salud por un problema ocu-

lor. La enferma consulta por cefalea y en el examen clinico se

constatan cifras de presién arterial elevodas y un deterioro de la

funcién renal que no era conocida. La enferma es derivada o

urgencias con la sospecha de una crisis renal esclerodérmica.

Sefiale cudl de los siguientes afirmaciones es la correcta:

1. Lo crisis renal esclerodérmica es maés frecuente en lo forma
limitada de la esclerodermia.

2. Lo utilizacién de estercides o dosis moderadas puede preci-

e ibn.*

El diognéstico requiere una biopsio renal.

Los inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensi-

na se utilizan de forma rutinaria para prevenir su aparicién.

El tratamiento de eleccidn seria un calcioantagonisia dihi-

dropridinico

O W



RESUMEN DE CLINICA DE LA ESCLERODERMIA

Engrosamiento de la piel (+++), telangiectasias, calcinosis,

Cuténea 98-100%
Raynaud 95-100%
Gastrointestinales 50-80%
Locomotor 40-70%
Pulmeonares 60%
Cardiaca

Renal

3.5 Diagnéstico

Olceras digitales

Trastornos de la motilidad esofagica (++), ofros
Artralgios, poliartritis simétrica no erosiva,
bseas, miositis

Fibrosis pulmonar, HTP

Pericarditis, insuficiencia cardiaca, blogueo cardiaco
Proteinuria, crisis renal esclerodérmica

reabsorciones

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE ESCLEROSIS SISTEMICA 2013
- Engrosamiento cuténeo de los dedos de ambas manos que se extiende proximal o los arficulaciones metacarpofaldngices (CRITERIO

SUFICIENTE): 9 puntos

Engrosamiento cuténeo de los dedos (dedos en salchichas: 2 puntos // Esdlerodaciilio: 4 puntos)
- Lesiones en pulpejos (Ulceras digitales: 2 puntos // Lesiones en mordedure de rato: -3 puntos)

- Telangiectasios: 2 puntos
- Capiloroscopia patolégica: 2 puntos

Hipertensién arferial pulmonar: 2 puntos // Enfermedad pulmonar intersticial: 2 puntos

- Fenémeno de Reynaud: 3 puntos

- Autoarticuerpos relacionados con la esclerodermia: Anticentrémeros, anfi-topoisomerasa | o SCI-70, AntiRNA polimerasa lli: 3 puntos
Necesario una puntuacién mayor o igual a 9

Esclerosis proximal

¢ Clinica tipica: Raynaud, esclerodactilia y/o trastorno esofégico
(4MIR)

o Fn cosos dudosos orientan los marcodores inmunolégicos es-
pecificos y més an la copilaroscopia del lecho ungueal (mega-
capilores -dilatados y tortuosos (MIR) - con/sin pérdida de ca-
pilares).

o Pueden ser Gtiles la biopsia cutdnea, la manometria esofégica,
el patrén restrictivo pulmonar y la Radiologia.

MIR 13 (10010): Pregunia vinculada a lo imegen n®6. Una ami-
ga suya de 37 afios le ensefia la fotografia de su propia mano
derecha que se muestra en la imagen A. Se lo habia reclizado
un dia de frfo del mes de noviembre y le cuenta que ol cobo de
unos minutos recuperd su coloracién normal. Con una lupa de
gran aumento observa, en el lecho ungueal, la imagen B. ¢Cuél
es el diagnéstico més probable?

Imagen &

Enfermedad pulmonar intersticial
Hipertensién arerial pulmonar

L 8 o

@

Fenomeno de Raynaud  Capiloroscopia patolégica

Telongiectasias
Lesiones en pulpej os
Engrosamiento
de los dedos

Autocanticuerpos relacionados

| is Si ica. *
Acrocianosis.
Livedo reficularis.
Enfermedad de Roynaud.
Enfermedad por oglutininas frias.

Laboratorio

o Aumento deVSG.

o Anemia: de trastornos crénicos (la més frecuente}, hemolitica
microangiopdtica (afectacién renal) o por déficit de B12 y/o
Geido félico (por proliferacién bodteriona si existe atonia de
intestino delgodo).

o Hipergommaglobulinemia y FR+ 20-30%

MARCADORES INMUNOLOGICOS
ANA+ (90%) (MIR)
Marcadores
*Antitopoisomerasa | (onh Scl70) (MIR) {20% de todos los pacien-
tes y en el 40% de los formas difusas): Ac més especificos de la
ES (2MIR). Se asocian con neumonitis intersticial
*Anticentrémero: lo mayoria en formas limitadas (70-80%). Tem-
bién en pacientes sélo con Raynaud (puede indicar posterior apa-
ricién de afeclocién cuténea limitada)
*Ac antinucleolares (20-30%), Ac antiRNA polimerasa Il

®
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FAM 00 (6541): ummmuummu_qm.m
nd

iento mbios lor en |

manos, paro luego emnderse a brazos, cara, y ulﬂmomente en
cara anterior del térax. Unos gnticuerpos anfinucleares son positi-
vos y los anticuerpos antitopoisomerasa | también lo son. Indigue
cual de las siguientes manifestaciones NO corresponde a esta en-
fermedad:

1. Hipertensién pulmonar.

2. Esofogitis.

3. Poliartnitis.

4, Hipercalcemia®

5. Miocardiopatia.

3.6. Tratamiento

No hay un tratamiento satisfactorio. El tratomiento de los 6rga-
nos afectados puede aliviar los sintomos y mejorar su funcién.
Hay que vigilar la presién arterial y realizar periodicomente re-
cuentos sanguineos y estudio de las funciones renal y pulmonar

MEDIDAS GENERALES

e D-penicilomina: interfiere en la sintesis del colageno y es un
inmunosupresor

« Corticoides si miopatia grave, pericarditis, arfritis refractarias
a AINEs y para disminuir el edema de fose edematosa de afec-
tacién cutdnea (aunque los corficoides pueden ser (files en
algln caso, no estan indicodos como tratamiento prolongado y
a dosis altas pueden influir en la induccién de uno insuficiencia
renal aguda)

» Oiros: anfiogregantes plaquetarios, inmunodepresores, foto-
quimioterapia,...

MEDIDAS ESPECIFICAS
- Combair el vasoespasmo:
i ® Protfeccién frente al frio, no tabaco, evi-
o far siress y férmacos como anfetaminas
B “3:‘1 y derivados del cornezuelo (ergotamina)
ey - * Blogueadores de los canales del Co
s (2MIR) (nifedipino o dilliacem)
e B o Perfusién con prostaciclina si Olceras
necréticas

Omeprazol o anti-H2

AINEs

Medidas de soporte (oxigeno, broncodila-
tadores, anfibiéticos) aungue se ha visto
mejoria con D-penicilamina y/o corticoi-
LAY des en fases iniciales

HP Vasodilotadores (hidralazina o nifedipino)

IECA (captopril, enalapril). Han mejorado
el pronéstico (MIR)

MIR 00 (6944): Una de las siguientes indicaciones ferapéuticas NO

es propia de los dihidropiridines, (subgrupo de férmacos blogque-

antes de los conales de calcio):

1. Tratamiento de la angino secundaria o vosoespasmo corona-
rio.

2. Tratamiento de lo hiperfensién orterial.

3. Tratamiento de las vasculopatias periféricas como la enferme-
dad de Raynaud.

4. Trotomiento del espasmo reflejo en los procesos hemorrégicos
cerebrales.

5. Tratami arritmi iocos.*

MIR 05 (8101): Mujer de 42 afos de edad que presenta desde

hace 6 meses, en relacién con el frio, episodios de palidez en los

dedos seguida de enrojecimiento, refiere arfralgios en los dedos de

las manos, firantez de la piel en brazos y cara con disfagia frecuen-

te con los olimentos sélidos. Asf mismo, refiere fos seca, disnea y

crepitantes en bases pulmonares. Respecto al cuadro clinico de la

paciente es FALSO que:

1. El Fenémeno de Raynaud es lo monifestacién inicial en el 100%

de las formos hmvhdos y en mds del 70% de las drfusos

3. bos bloqueonres del cclc:o son eﬁcooes en el tratamiento del
Fenémeno de Raynaud.

4. Las pruebas de funcién respiratoria muestran un patrén restric-
tivo con disminucién de la difusién de CO.

5. El eséfago se afecta en el 75-90% de los pacientes, con hipo-
motilidad del esfinter y de los dos tercios inferiores del eséfogo.

Eﬂ repeMIR

La esclerodermio cursa con fenémeno de Raynaud y clteracién
de lo motilidad esofagica, (5+)

3.7. Sindromes esclerodermiformes

INDUCIDOS POR SUSTANCIAS

¢ Sindrome del aceite téxico

e Sindrome de eosinofilia mialgia por L-triptéfano
» Oftros: bleomicina, silicona.

OTROS

o Fascitis eosinofilica

* Sindromes pseudoesclerodermiformes: escleredema de Busch-
ke, escleromixedema, enfermedad injero contra huésped
crénica, porfiria cutdnea torda, amiloidosis, acrodermatitis
crénica afréfica.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
e ENFERMEDADES EOSINOFILAS ASOCIADAS A FIBROSIS: aparfe de derfas parasitosis, reacciones por hipersensibilidad medicomentosa

de los pulmones y el higado, el Sindrome hipereosinofilico y ofros procesos, existen ires enfidades que se incluyen en los sindromes con
caracteristicas similares a la esclerodermia:

Epidemiologia / etiologia Clinica Laboratorio  Tratomiento
Dolor, eritema, tumefaccion e induracién de exiremidades, Con-
fracturas,
Foscitis S s D S Segin evoluciona aparece la fase esclerodermiforme.
eosinofilica ejercicio fieico infenso Diferencias con la ES: no hay Raynoud ni compromiso sistémico
y fiene una respuesta répida a corticoides, sobre todo en fases Corticoides
tempronas.
Mialgics generalizades, neumonitis, miocarditis, encefalopatia.
Sd eosinofilia Ltri Posteriormente cambios cutédneos esclerodermiformes. Eosinofilia
mialgia ¥ P::ﬂde evolucionar o un cuadro indisfinguible de la fascitis sosi-
nofilica.
Manifestacién inicial: neumonilis + erupcién cuténea maculo-
papular pruriginesa
Sd aceite t6xi Aceite de colza desnotura-  Post. Edema subcutdneo de predominio en extremidades y cara,
lizado ocompanado de artromialgias y confracturas.
Con el tiempo el edema se reemploza por induracién y atrofia
cuténea

» ESCLEREDEMA DE BUSCHKE

50% odultos 50% Comienzo repentino de induracién cutGnea
Y simétrica, funda. En cuello, cara, hombros, :
<200hos : Resolucién espontdnea
Asociacion con infecciones b"’.zos ¥ ¥orox : Posible aumen- en 3-5afios excepto en
FRIREEE (sireptococo: P Posible prédromos con sd constitucional to de ASLO, PRI dospo di-
Slcmlie conl DM (diobéti- Otros: alteraciones cardiacas hiper insulinis- ahater: Boccks ieh
Diferencias con la ES: no hay Roynaud, no mo o diabetes . definid @ b
ofecta @ manos ni hay alteraciones tréficas de MBIt
la piel ni telongiectasias

cos, obesos y con proble-
mas cardiovasculares)

¢ Raro en fases iniciales: afrofia, contracturas y disminucién de
reflejos.

4. Polimiostis (PM). Dermatomiositis
¢ Muy rara lo afectacién ocular.

(DM)

e Trastornos de etiologia desconocida en los que el sistemo
musculo-esquelético resulta dofiado por un proceso inflomato-
rio no supurativo (infiltrado de predominio linfocitico).

PM: respeta piel.
DM: erupciones cuténeas caracteristicas.

ALTERACION CUTANEA (PUEDE EXISTIR FOTOSENSIBILIDAD)

¢ Erupciébn mas frecuenie de la DM: eritematosa y oscura en co-
ra, cuello, t6rax y extremidades.

¢ Heliotropo: eritema violaceo en parpados (MIR), asintomdético
(MIR), que puede extenderse a ofras zonas.

* Placas eritematoescomosas en superficie extension extremida-

20% asociada con distintas enfermedades: A.R. LES, conedivo- I }
e Ty anclorodiieii.. 10% asockadks con hasplielc. ::s ég:gn .Cuondo estan localizadas en dorso dedos: pépulas
e Mas frecuente en mujeres (excepto el fipo lIl) de 45-60 afios. « Edema periorbitario. (MIR)
A « Piel ofréfica y brillante y a veces ulceracién dérmica y calcinosis
4.1. Efiologia (sobre todo en DM infantil.

Désconscida: Teorioe: » Telangiectasias periungueales.

INFECCIOSA: Distintos particulas viricas. (no el VHB) (MIR)
INMUNE: autoanticuerpos circulontes frente o antigenos muscu-
lares (anfi-jo 1, anti-mi, anti-pm1, anti-pm/scl), linfocifos ¢d8 +
y macréfagos que invaden fibras musculares....

GENETICA: Predisposicién genética: hla dr3 y drw52.

4.2. Clinica

CUADRO CONSTITUCIONAL INICIAL

ALTERACIONES MUSCULARES (+++)

e Debilidad muscular aguda o subaguda (MIR) (lo mas frecuenie
es de forma insidiosa), siméirico y difusa: mosculos proximales
extremidades, tronco y cuello (cinturén pélvico y escapular
(2MIR)).

« Disfagia por afectacién muscular (afectacién del tercio superior
del es6fago, misculo estriado).

e Enla mayoria de los casos es indoloro.

Pépulas de Gdi‘fron

REUMATOLOGIA
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ARTICULARES

Ariralgias/ariritis fransitoria, no erosiva, con tendencia a la simetria

Pépulas de Gottron

Manos de la dermatopohmrosms. Afectacién orticulor: poliartritis no erasiva y siméfrica

OTRAS

Cardiaca [alteraciones en el 30%): alteracién ECG, arritmios o
miocarditis.

Pulmonar (rara (MIR)): fibrosis intersticial (asociade a Ac Anti-
Jo-1), neumonifis linfocitaria.

Renal: Muy rara. IR con mioglobinuric, GMN mesangial o
rGpidomente progresiva.

Fenémeno Raynaud (30%)

Raramente febricula.

MIR 02 (7378): Enferma de 40 afios que presenta en los parpados
y alrededer de los mismos lesiones eritematosas, lilidceas, que no
le ocasionan molestias; son tipicas de:

L

SRR

Eczema de Contacto.
Eczema otdpico.
Dermatomiosifis.*
Lupus eritematoso.
Sindrome de Siégren.

MIR 05 (8162): Paciente de 45 afios que desde hace 1 mes presen-
to debilidad a nivel de cinturg escapular y pelviana. En la piel se

objetiva edema palpebral y coloracién eritematovioldcea periorbi-
torio v lesiones eritematodescamctivas sobre prominencias ésea de

dmdgmsmszs. El diagndstico seria:

e

Lupus eritematoso sistémico.
Ariritis reurnatoide.
Dermatomiositis*

Eritema polimorfo.
Esclerodermia.

RESUMEN CLINICA DE DERMATOMIOSITIS

Locomator

Cardiaca

Roynaud

Goastrointestinales

Pulmonares

Renal

100%

50-

30%

30%

Rare

Muy
rarg

Polimiositis de mdsculos proximales
(+++), poliarritis simétrica no
erosiva.

Erupcion eritematosa  inespecifica
(++), eritema en heliotropo,
papules de Goftron, edema pe-
riorbitario, coldinesis (forma infan-
til), telangiectosias periungueales.

Alteracién ECG, arrtmics o miocar-

difis.

Disfagia superior,

Fibrosis intersticial {asociada o Ac
Anfi-Jo-1), neumenitis linfocitaria.

Mioglobinuria.



4.3 Clasificacién: tipos

I. PM Idiopética Primaria 30%
1y Riddcicpdtico Primadia s

Ill. DM o PM asocioda con neoplasia (MIR)  10%

10-
20%

IV. DM/PM mfunlll qma

vasculiﬁs

8!
f
’\

Sin dlinica cuténea

» Erupcién cuidnea fipica + miositis sin demosiracién de neoplasia maligna, vascu-
litis en los nifios o conectivopatia.

= Alteraciones cuténeas pueden preceder o aparecer posteriormente al sindrome
muscular.

» Lesiones musculores y cutdneas indistinguibles de los ofros tipos, aunque las neo-
plasias son poco frecuentes en la miositis de los nifios y en la asodioda o conedi-
vopatia.

* Més frecuente en > 60 ofos.

» Neoplasia antes o después de la miositis (diferencia de hasta 2 anos).

¢ Més frecuentes: pulmén (MIR), ovario (MIR), mama, gastrointestinales y mielopro-
liferacién.

« Frecuente vosculitis en piel, musculos, gostrointestinal y ofros.

* Mortalidad hasta 1/3 aunque mejor pronéstico que DM/PM adulto.

« Frecuente caldficacién subcuténea.

20%

4.4. Diagnéstico

CLINICA Y LABORATORIO
e Aumento de enzimas musculares. Inespecificas. CPK, aldola-
sa, GOT, LDH, GPT (2MIR). El grado de incremento disminu-
ye de la primera a la Glfima.
¢ Pueden ser normales. DM/PM con CPK normal: peor evolu-
cién asociéndose neoplasias (MIR). y fibrosis pulmonar. La
dermatomiositis paraneoplasica (tipo IIl) es maés frecuente en
caso de cancer de pulmén (TAC toracoabdominal) (MIR) y
ovario (exploracién ginecolégica) (MIR)
e CPK:
- La més sensible y mejor correlacién con la adividad de la
enfermeded.
- Util pare vigilar pacientes cuando se reduce terapia inmu-
nosupresora: si aumenta CPK recaida clinica incipiente.
- No fil pare indicar respuesta inicial en pacientes tratodos
con prednisona (los corticoides per sé aumentan la CPK).
Aumento VSG,
F.R (20-30%) y ANA (10-30%) (MIR)
Anticuerpos: (MIR)
- Anti-Jol: PM + enfermedad pulmonar intersticial
- Anti-PM 1 6 antiPM-scl: aseciacién con esclerodermia
- Anfi-Mi: DM, antimioglobina.
e Si destruccién muscular aguda e intensa: mioglubinuria.

EMG
Irritabilided muscular, cambios miopdticos con escasa amplitud,
polifasicos (MIR) y reclutamiento anormalmente precoz de poten-
ciales de accién de unidad molora. También hay alterociones
ECG.

BIOPSIA MUSCULAR

e 20% normal.

* Coraderistica més constanie: infiltracién inflamatoria perivenu-
lar (MIR). También impertante la necrosis muscular. (MIR)

* Las mas frecuentes: ES, AR, EMTC, LES.
» La respuesta a corficoides es peor que en las formas puras.

MIR 11 (9601): Una mujer de 75 afios consulta por lesiones

violdceas en manos y cuello junto a debilidad muscular progre-

siva de 3 meses de evolucién. 2Qué pruebas diagnésticas, entre

los que se indica, pvede ser de uhlndod para el diagnéstico?:
Determinacién de lasa o

2. Electroencefalograma.

3. Biopsia de tejido celular subcutaneo.

4, Determinacién de anticuerpos anti misculo liso.

5. Estudio genético de sus descendientes.

MIR 13 {10012): Pregunta vinculada a le imagen n®7. Unao pacien-
te de 31 afios de edad, sin antecedentes previos de interés, consul-
ta por debilidod musculor de unos meses de evolucién que progre-
sivamente le ha llegado a dificultar el subir y bajar escaleras. A la
exploracién fisica llama la atencién las lesiones papuloeritematosas
descomativas que se observon en la figura. Para lograr el dia-
gnéstico se practico, entre ofras pruebas, una biopsia musculer que
puede observarse en la figura. ¢Cudl le parece a Ud. el diagnésti-

Imagen 7
Vasculitis tipo panarteritis nudosa.
Lupus eritematoso sistémico.
D omicsitis, *
Miositis con cuerpos de inclusién,
Sarcoidosis.

T el s

MIR 13 (10013): Pregunta vinculada o la imagen n°7. Entre las
pruebos complementarias que nos podrian ayudar @ definir mejor
el cuadro dlinico de la paciente se encueniran fodas las siguientes
MENOS una. Sendlela.

1. TC toracoobdominal.

2. Exploracién ginecolégica.

3. Autoanticverpos que incluyan ANA y anfisintetasa.

4. Electromiografia.

5. Areriografia de las arferias renales. *

REUMATOLOGIA
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE PM / DM

1.- Debilidad muscular proximal y simétrica, con disfagia y debilidad muscular respiratoria o sin ella.
2.- Elevacién de los enzimas musculares séricas: CPK, fransaminasas, LDH y aldolasa.

3.- Alferaciones EMG caraderisticas.
4.- Alteraciones en la biopsia muscular.

POLIMIOSITIS definida si redne los 4 criterios

Musculo
Debilidad
Enzimas
EMG
Biopsia

4.4. Diagnéstico diferencial

Categorios diagnésticas

DERMATOMIOSITIS definida: 3 de los 4 criferios. Requiere lo presencia de
erupcién cuténea tipica de DM (eritema heliotropo, pépulas de Gottron)

Piel
Eritema en heliotropo
Pépula de Gotiron

LUPUS ESCLERODERMIA PM / DM
Sexo Mujeres 9/1 Mujeres 4/1 Muieres (excepto la tipo IIl)
S‘"”"l':-: P Artrolgias Raynaud Debilided muscular
'“ﬂ"_‘"‘"" G M Luz-frio Frio Luz-frio
Eriterna “En alas de mariposa” No esencial “En helictropo”
Artritis Bt s i vo erbiivg Poliartritis siméfriou no erosivq. Posible de- Escasas; polioriri.tis simétrica no
formidad secundaria erosiva
s Escasas- Periféricas (en forma limitada Més frecuente. Proximal (en forma
Calcinosis Moy ety fund.) infantil fund.)
10-30%
95-100% 90% Antimioglobina
ANA DNA nativo 5c-70 PM-1
Sm Centrémero JO-1
Mi
Hemograma Frecuente linfopenia. Anemia. Menor frecuencio de Linfopenic
: Plaquetopenia
Factor Reuma-
toide 20-30%
Fenémeno <
e’ 30% 75-95% 30% sobre todo forma tipo V
Sidgren 30% 20% 10%
Complemento l Normal Normal (en forma infantil puede |)
RIP Renal, Infecciones y SN PULMON Respiratoria, Renal, Cardioca
Otras Disfagia 2/3 inferiores (ML) Disfagia 1/3 superior (ME)
4.5. Pronéstico 4.6. Tratamiento
* Muerte generalmente por cousas pulmonares, renales y cardia- e Glucocorticoides. (MIR)

Cas.

e Sexo femenino, roza negra y afectacién inicial grove peor

prondstico.
« Supervivencia a los 5 aios: 75% (nifos aln mejor).

Citotéxicos (azatioprina): afectacién grave que no responde a
glucocorticoides o recidivas frecuentes. También dtiles ciclofos-
fomida y metotrexato.



5. Enfermedad mixta del tejido

conectivo (EMTC

¢ Combinacién de signos clinicos semejantes a A.R., lupus, escle-
rodermia y poliomiositis junfo con titulos elevodos de anti-U1-
RNP. (2MIR)

s Mujeres de 30 - 40 afios.

* Etiopatogenia desconocida (hallazgos inmunclégicos carac-
teristicos: Tanti RNP, tlg policlonal -hiperadtividad de LB-).

5.1. Clinica

El fendmenc de Raynaud es el sinftoma mds precoz y persistente.

CUTANEA

o Lo més caracteristica es la esclerodadilia, con tumefaccién de
los dedos {dedos en salchicha). (MIR)

* Alopecio no dicafricial, heliotropo palpebral, telangiectasios
periungueales en manos y cara.

MUSCULO-ESQUELETICOS (EN LA MAYORIA)

e Asiritis (MIR): suelen ser no deformantes, aunque pueden simu-
lar una AR.

¢ Miositis. (MIR)

PULMONAR (80%)
¢ Lo disnea de esfuerzo es la alteracién clinica més frecuente y la
segunda en frecuencia el dolor pleuritico.
e Hipertension pulmonar: complicacién seria més frecuente en
EMTC (causa directa més frecuente de muerte).

ESOFAGICA (80%): Hipomofilidad de 2/3 inferiores — disfogia
para sélidos. (MIR)

OTRAS: pericarditis, GMN membranosa leve, meningitis aséptica
y neuvralgia del trigémino (alleraciones neurolégicas més fre-
cuentes).

5.2. Analitica

1 VSG.

Anemia e hipergammoglobulinemia. (70%)

Marcadores serolégicos carccleristicos: Andicuerpos anti U1-
RNP a titulos altos. (2MIR)

ANA patrén moteado (casi 100%)

FR+ (25-50%)

Enzimas musculores (CPK y aldolasa).

5.3 Diagnéstico

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE EMTC
SEROLOGICOS
Ac anti-RNP

cLiNicos
. Edema de manos
Miositis
Fenémeno de Raynoud
Acroesclerosis
Sinovitis

Se necesita el criterio serolégico
-+

al menos 3 clinicos

5.4. Tratamiento

Igual que pacientes con LES o ES con clinica similar.
La mayorio responde o la prednisona (mejoran los manifesta-
ciones inflomatorias (ariritis, serositis, fiebre) pero rara vez las
esclerodermiformes (engrosomiento cutneo, esofagitis, Ray-
naud).

e Su prondstico es similar al lupus y algo mejor que la esclero-
dermia.

6. Sindrome de Si6gren

¢ Trasforno inmunitario erénico de etiologia desconocida que se
define por lo asociocién de queratoconjuntivitis seca y xeros-
tomia.
Mas frecuente en mujeres (MIR) de edad medio {50 afos).
Puede ser primaric o osociade a ofras enfermedades autoin-
munes, sobre todo reumatolégicas (30% de pacientes con en-
fermedad reumdtica inmunitaria tienen un sindrome de
Siogren asociado; mdas frecuente en la AR, pero también en
LES, ES, PM/DM, vasculitis) y hepdticas (cirrosis biliar primaria
y hepatitis crénica activa).
Asociacién de HLA-B8, DR3, DRW52 y DQA1*0501 en Siégren
primario.
Causas de sindrome seco de ofra naturaleza

* Sarcoidosis (MIR)

* Amiloidosis (MIR)

* Infeccion VIH (MIR)

* Linfora (MIR)

* Hiperlipoproteinemia

* Hemocromatosis

* Férmacos anticolinérgicos

6.1. Etiopatogenia y anatomia patolégica
Los gléndulos exocrinas son los érganos diana.

A partir de estimulos antigénicos internos o externos (2retrovi-
rus?) las gldndulas exocrinos reoccionan y desorrollon un in-
filtirado inflamatorio de LT activados {predominan los CD4).
(MIR)

Lo infiltracién de LB suele ser minima, si bien segregan Ig, FR
y varios Anticuerpos como anti Ro {SS-A) y anti La
(SS-B).

Segin evoluciona el proceso inflamatorio se va produciendo
destruccién acinar e hipofuncién glandular. (MIR)

6.2. Clinica

Los sintomas més frecuentes son la sequedad oculor y bucal (casi
el 100%)

Las manifestaciones iniciales pueden ser no especificas (artralgias,
fatiga, fenémeno de Raynaud, ...) y generalmente pasan 8-10 afios
hasta el desarrollo total de la enfermedad. El Sjogrén primario
tiene una evolucién lenta y benigna.

AFECTACION GLANDULAR

e Ocular: guerctoconjuntivitis seca (MIR) (sensacién de arena,
enrojecimiento oaular, fotosensibilidad), Glceras corneales,
hipertrofia lagrimal.

¢ Oral: xerostomia (MIR) (lengue depapiloda [MIR), caries, queili-
tis, régades, sensacién quemante). Aumento de parétida o de
ofras glandulas salivares (MIR) mayores.
Respiratorio (MIR): tos, disfonia.

* Digestivo: afrofiac mucosa esofagico, gastritis otréfica, pancrea-
fitis subclinica.
Genital (MIR): dispareunia, prurito,
Sequedad de piel y mucosas. (MIR)

EUMATOLOGIA
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Xerostomio (afectacién
de glandulas salivares)

Sequedad que puede afectar a todo el
& tracto respiratorio y vagina
©Curso Telonsive MITR Awarion 2003

AFECTACION EXTRAGLANDULAR (MIR)

Por orden de frecuencia la afectacién exiraglanduler del Sidgren

1° es:

Artralgias/artritis 60% (la mayoric de pacientes con Sidgren

primario fienen al menos un brote de artritis no erosiva).

Raynaud 40%

Adenopatias.

Pulmonar (frecuentes pero raramente sintomdticas): neumo-

nifis intersticial {(+++), nédulos pulmonares (descartar linfo-

ma o pseudolinfoma).

Vasculitis.

Renal: lo més frecuente es una nefritis intersficial que provoca

una acidosis tubular renal.

e Linfomas y macroglobulinemia de Waldenstrom (MIR) (6%).
Algunos se consideran como pseudolinfomas (curso clinico be-
nigne pero caracteristicas histolégicas de linfoma). La mayoria
pertenecen a la linea de células B. Deben sospecharse cuando:
- Persistencia de aumento de los salivares mayores.

- Linfadenopatia.

- Nédulos pulmonares.

- Descenso de Ig en pacientes con hipergommaglobulinemia.
(MIR)

Ofros: hepdtico, hipotiroidismo, polineuropatia, esplenomego-

. lia, miositis.

6.3. Diagnéstico

VSG elevada (70%)

Anemia normocitica normocrénica.

Hipergammaglobulinemia, crioglobulinemia y paraprofeinas.
F.R. en lo mayoria de pacientes (MIR). ANA en el 40-75%: anii-
Ro, antiLa. (MIR)

Test Schimer para valorar sequedad conjuntival.

También se puede evaluar la xeroftalmio precisondo la com-
posicion de las lagrimas o buscando las dlceras corneales
puntiformes y la querotoconjuntivitis punctata mediante exa-
men con lampara de hendidura tras tincién con Rosa de
Bengalo o fluoresceina (la tincién con Rosa de Bengola es
probablemente més sensible, dado que fifie también los zo-
nas de epitelio desvitalizado adn sin erosionar).

Sialometria, sialografia.

Biopsio de gldndulas salivares menores: Infiltirado linfocitico
(confirmacién histolégico).

Test Schimer

MIR 01 (7062): En un paciente que consulta por xerostomia y
xeroffalmia. 2Cuél de los siguientes resultados de las exploraciones
complementarias NO _es concordante con un_diggnéstico de
Sindrome de Sjégren primario?:

1. Presencia de anticuerpos anti-Ro y anti —Lo positivos en svero.

2. Test de Schirmer patolégico que demuestra la presencia de
hiposecrecién lagrimal.

3. Ulceraciones orales con opariencia de affos.*

4. Tincién corneal con fluorescencia que muestra queratoconjunti-
vitis punctata.

5. Biopsia de glandula salival menor con presencia de acomulos
focales linfoplasmocitarios.

MIR 08 (8880): En relacién con los lest de loborgtorio de inmune-
logig, para el diagnéstico y seguimiento de las Enfermedades Auto-
inmunes Sistémicas. 2Cudl de las siguientes afirmaciones NO es
cierta?:

1. los onticverpos antinucleares son (tiles en el proceso dia-
gnéstico, pero no fienen ningdn papel en el seguimiento poste-
rior de estas enfermedades.

2. En ausencia de clinico, la presencia de anficuerpos anticardio-
lipina no son diagnésticos de un sindrome antifosfolipidico.

3. loau lledo negativo en el io de los anticuer-
pos enfinucleares permite descartar la presencia de un Lupus.*

4. Lo determinacién periddica de los anticuerpos anti-DNA y de
los niveles del complemento, son dtiles en el seguimiento de la
activided clinica del lupus.

5. Lo presencia de anficuerpos anti-Ro no es diognéstico de
Sindrome de Sjégren Primario, pues pueden observarse fam-
bién en otras enfermedades sistémicas.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL SINDROME DE
SIOGREN
. Sintomas oculares
. Sintomas bucales
. Signos oculares (Test de Schirmer <5mm en 5 min, o Rosa de
Bengala +)
. Biopsia de gléndulas salivales menores
Afectocién de gléndulas salivares (visto por gammagrafia,
sialometria o flujo salival)

. Presencia de uno de los siguientes datos de laboratorio: FR,
ANA, Ac onfi-Ro/SS-A y onti-La/SS-B

o LA wWwN -

6.4. Tratamiento

e No existe tratomienio eficaz conira destruccién de gléndulos
exocrinas.
e Tratamiento sintomdtico con lagrimas arfificiales, nebulizacio-
nes nasales, ingesta abundante liquida.
o Evitar fdrmacos que disminuyan la produccién salival y laeri-
mal: diuréticos, antihipertensivos, ontidepresivos.
e Oiros:
- Bromhexina y pilecarpina oral mejoron manifestaciones de
sequedad.
- Hidroxicloroquine, glucocorticoides o inmunosupresores {ci-
clofosfamida) para tratomiento de manifestaciones extro-
glandulares.



o

1. LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO (LES)

Enfermedad de etiologia desconocida en la que se produce una lesién tisulor cnoléguco por depésito de autoanticuerpos e inmunocom-
plejos. Mujeres 9/1, en edad fériil. Mds frecuente y mas grave en personas de raza negra.

ETIOPATOGENIA

Miltiples factores involucrados: Genéticos (HLA B8, DR3, DQW2 y C4AQO; défict complemento: C2 y C4), ambientales (luz UV, virus,
drogas, hormonas) y alteracién de la inmunorregulacién (hiperactividad de linfocitos B y supresién de algunas funciones reguladoras de!
LT y de los macréfagos.

ANATOMIA PATOLOGICA

No hay dato histolégico especifico de LES. El cuerpo hemaioxilinico es un signo raro pero particular de la enfermedad. Las
células LE son neutréfilos que han fagocitado restos nucleares.

Lesiones cutdneas: en el LES agudo hay una degeneracién vacuolar de las células basales de la epidermis (muy carocteristicos
aunque no patognoménicos).

Lesiones renales: practicamente en todos los pacientes. Puede haber GN mesangial, GN focal, GN proliferativa difusa (la més
frecuente y la més grave), GN membranosa y ofeccién tibulo-intersticial.

CLINICA (NUEVOS CRITERIOS DIAGNOSTICOS)

s Cordiovasculares (30-50%): Pericarditis (la més frecuente), miocarditis, fenémeno de Raynaud, HTA.
e Renales [50%): proteinuria persistente lo mas frecuente.
¢ Gastrointestinal (45%): inespecifica lo més frecuente. Manifestacién més peligrosa la vasculitis intestinal.
e Ocular (15%): manifestacién més importante la vasculitis retiniana (5%), que puede evolucionar a ceguera. Conjuntivitis,
epiesclerifis, neuritis 6ptica, queratoconjuntivitis seca (++).
¢ Hematolégicas (85%): anemia de trastornos crénicos (70%) y hemolitica (10%). Leucopenia (65%) y linfopenia (50%). Trombocito-
penia.
+ Sindrome Antifosfolipido: trombosis, abortos de repeficién y trombocitopenia, junto a la presencia de anticuerpos antifosfolipidos.
Més frecuente en enfermos de LES pero también se ha descrito en otras enfermedades y en personas sanas,
ANALITICA
o ANA en el 95% de los pacientes. Anti-Sm el més especifico pero sélo en un 30%. Anfi ADN nativo también muy especificos.
o Enun 5% no ANA: predominan lesiones cuténeas y Raynaud. Rara afectacion SNC o renal. Mayor fotosensibilidad.
+»  Complemento en liquido sinovial y en suero disminuido.
PRONOSTICO
»  Crénico, con periodos de odtividad y de remisién.
¢  Principales causas de muerte infecciones, nefropatia y lesiones neurolégicas.
o > 75% sobreviven a los 5-10 afios del diagnéstico.
TRATAMIENTO
» Evitar exposicién solar en los enfermos con fotasensibilidad.
*  Manifestaciones cuténeas: si son las Onicas pueden darse corticoides topicos o intralesionales. Si son extensas o se acompafian de
manifestacién arficular antipalddicos.
*  Arralgias, arfrifis, mialgias, fiebre y serositis leve: AINEs.
* Nefropatia ldpica: nada, corficoides + ciclofosfomida si GMN proliferativa, didlisis o trasplante si nefropatia crénica ferminal.
» Corticoides: tratamiento “base” del LES.
*  Manifestociones graves o que no responden a corficoides: inmunosupresores (riesgo de complicaciones infecciosas).
LUPUS Y EMBARAZO

General {95%)

Locomotor (25%): Artromialgias y/o arfrifis: forma més frecuente de inicio y manifestacién clinica mas frecuente. Poliariritis no

erosiva, no deformante y simétrica. Liquido sinovial inflamatorio con C bajo. Necrosis avascular. Miopatia.

Piel (80%): Fotosensibilidad (60%), alopecia (50%), Glceras orales. Tres formas clinicas:

1. Lupus cuténeo agudo: eritema malar generalmente fras una exposicién solar y en las exacerbaciones de lo enfermedad.

2.  Lupus cuténeo subagudo (10%): subgrupo del lupus caracterizado por alta frecuencia de artritis y fotosensibilidad. No ofec-
tacién renal ni SNC.

3. Lupus cuténeo crénico (dejan cicatriz): Lupus discoide, Lupus profundo y Lupus discoide hipertréfico.

Neurolégica (60%): Disfuncién psiquica leve: manifestacién mas frecuente. Otras: depresién, ansiedad, psicosis, convulsiones.

El LES puede afectar cualquier regién del encéfalo, asi como las meninges, la médula espinal y nervios craneales y periféricos. Con

frecuencia hay alteraciones en el EEG y en el LCR.

Pleuropulmonares {50%): Pleuritis (lo més frecuente). La infeccién pulmonar es la lesién pulmonar més frecuente y causa més

frecuente de infilirados pulmonares en el LES.

Tasos de feni.lidod son normales, aunque existe elevado frecuencia de aborto espontdneo y de muerte infradtero. El LES no es con-
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( V. ENFERMEDADES INFLAMATORIAS DE ETIOLOGIA DESCONOCIDA

traindicacién absoluta del embarezo, pero no se aconseja la gestacién en fases de actividad de lo enfermedad. El embarazo tie-

ne un efecto variable sobre la aclividod del LES. Se reactiva en un pequerio grupo de mujeres. La gestacién contraindica el trata-
miento con inmunasupresores.

LUPUS NEONATAL: por transmisién anticuerpos maternos antiRo a través de la placenta. Erupcién cuténea, bloqueo cardioco congéni-
fo y frombocitopenia.

LUPUS INDUCIDO POR FARMACOS: raro excepto con procainamida (el més frecuente) e hidralozina. Todos tienen ANA y la mayorfa
Ac antihistonas.

2. ESCLEROSIS SISTEMICA

Trostorno multisistémico de etiologia desconocida caracterizado por fibrosis de la piel, vasos sanguinecs y érganos internos.
Més frecuente en mujeres.

Util en su diagnéstico la capilaroscopia del lecho ungueal (megacapilares con/sin pérdida de copilares).
CLASIFICACION

s  Esclerosis sistémica. Hay 2 formas: difusa (afectacién visceral temprana, Ac Antitopoisomerasa 1: 40% y Anticentrémero: 5%,
pronéstico malo) y limitada (Ac Anticentrémero: 70-80%, sindrome CREST, mejor pronéstico, salvo asociacién con HTP -
lesién pulmonar més frecuente- o cirrosis biliar primaria).

Esclerodermia localizada.

Fascitis eosinofilica.

Alteraciones esclerodermiformes inducidas por sustancias quimicas: Cloruro de polivinilo, Aceite téxico, L-triptéfono (sindrome
de eosinofilia-mialgia).

* Sindromes pseudoesclerodermiformes.

ETIOPATOGENIA

*  Predisposicién genética y foclores ambientales (distintas sustancias quimicas).
¢ Trastorno en la sintesis de colégeno, alteraciones vasculares y anomalias inmunolégicas
¢ Parece que el microquimerismo esté involucrade en su patogenia.

CLINICA

Inicio con frecuencia insidioso: dolores generalizades, rigidez, cansancio y/o pérdida de peso. Los primeros sintomas suelen ser un
fenémeno de Raynaud con un progresive endurecimiento cuténeo, sobre todo de las manos.

» Cuténea: Fase edematosa: afecto fundamentalmente los dedos de las manos (dedos en salchicha), Fase indurativa y Fase
atréfica. Frecuentes las telangiectosias.

Mosculo-esquéleticas (+++ manos y rodillas): artralgias, poliartritis simétrica no erosiva, reabsorciones dseas.
Gastrointestinales (manifestaciones viscerales maés frecuentes). El eséfogo es el érgane inferno més frecuentemente ofectado
sobre todo en su parte distal.

¢ Pulmonares (segunda manifestocién visceral mas frecuente: 60%). Mal pronéstico (principal cousa de muerte). El sintoma més
frecuente es lo disnea de esfuerzo.

* Oftros: cardiaca, renal (crisis renal esclerodérmica con anemia hemolitica microangiopética, HTA maligna).

MARCADORES INMUNOLOGICOS

ANA+ (90%). Son especificos: Antitopoisomerasa | (anti Scl70): Ac més especificos de la ES, Anticentrémero y Anti nucleolares.

TRATAMIENTO

El férmaco més empleado es la D-penicilomina. Tratamiento de los 6rganos afectados (los IECA han mejorado el pronéstico cuan-

do hay HTA o crisis renal). No utilizar betabloqueantes en Roynoud; ufilizar vasodilatadores. (IECAs, ARAII, antagonistas del calcio,
alfa bloqueantes o inhibidores de la fosfodiesterasa)

3. POLIMIOSITIS (PM). DERMATOMIOSITIS (DM)

Trastornos de efiologio desconocida en los que el sistema misculo-esqueléfico resulta dafiodo por proceso mﬂomabno no supurativo
(predominio linfocitico)

Més frecuente en mujeres, excepto en la forma tipo lll (osociada a neoplasias) que es més frecuente en el varén. Se asocia a HLA
B8 y DRW52

CLINICA

»  Alteraciones musculares (+++):Debilided muscular, simétrica y difusa: misculos proximales exiremidades, tronco y cuello,
dolor, ...

Cutanea: eritema en heliotropo, papulas de Gottron, edema periorbitario,...

*  Asralgios/ariritis fransitoria, no erosiva
e Otfras
CLASIFICACION

e Tipo |: PM Ildiopética Primario (30%)

e Tipo |l: DM Idiopética Primaria (20%)

* Tipo Ill: DM (o PM) asociada con neoplasia (5-8%)

e Tipo IV: DM (PM) infantil (8-12%). Frecuente calcificacién subcuténea



* Tipo V: Polimiositis o Dermatomiositis asociada con enfermedad del tejido conectivo (20%)
EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS: aumento de enzimas musculares, EMG, biopsia muscular, descartar paraneoplasias
PRONOSTICO: Muerte generalmente por causas pulmonares, renales y cardiacas
TRATAMIENTO: Glucocorticoides sélos o con ozatioprina
4. ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONECTIVO (EMTC)

¢ Combinacién de signos clinicos semejantes a A.R., LES, esclerodermia y polimiositis y fitulos 1 de anti-U1-RNP.
e El fenémeno de Raynaud es el sintoma mas precoz y persistente.
e  Prindpal causa de muerte la HTPulmonar.

5. SINDROME DE SIOGREN

« Trastorno inmunitario crénico de etiologia desconocida que se define por la asociacién de queratoconjuntivitis seca y xerostomia.

«  Mujeres de edad media.

«  Puede ser primario (HLA-B8, DR3 y DRW52, evolucién lenta y benigna) o secundario.

* Infilirodo inflamatorio de LT activados (predominan los CD4) en acinis exocrinos. Segin evoluciona el proceso inflamatorio se vo
produciendo destruccién acinar e hipofuncién glandular.

¢ Los sinfomas més frecuentes son la sequedad ocular y bucal.

e En 1/3 de los pacientes hoy afectacién exiraglandular: fatigabilidad, fiebre, mialgios y artralgias, pulmonares (neumenitis intersti-
cial), psedolinfoma (10%): curso clinico benigno pero caraderisticas histolégicas de linfoma (10% evoluciona a linfoma linfocitico).

¢ FRen lo mayoria de pacientes. ANA en el 40-75%: antiRo, antila.

*  Biopsia de glandulos salivares menores: Infilirado linfocitico.

¢ No existe tratamiento eficaz contra destruccion de gléndulos exocrinas. Tratamiento sintomdtico con légrimas artificicles, nebuliza-
ciones nosales, ingesto abundante liquida.

REUMATOLOGIA
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. GRANULOMATOSIS DE WEGENER

Vaesculitis granulomatosa necrolizante de arterias y venas de pequefo calibre que se caracteriza por afectar al fracto respiratorio
superior e inferior y al rifién entre ofros. (MIR)

La clinica es muy variado pero debemos grabarnos lo siguiente. Hay afectacion fundamental de dos tipos:

- Clinica ORL: Congestién nasal, epistaxis, sinusitis, ofifis...(MIR)

- Clinica respiratoria: Nédulos pulmonares NO fugaces y cavitados. (MIR)

- Clinica renal: Insuficiencia renal répidamente progresiva. (MIR)

Dato clinico y fundamental: Siempre que nos hablen de un caso clinico con positividad para los C-ANCA el diognéstico seréd We-
gener hasta que no se demuestre lo contrario. (MIR)

El tratamiento de eleccién y es una de los preguntas mds repetidas: CICLOFOSFAMIDA (MIR)

. VASCULITIS POR HIPERSENSIBILIDAD

L+

De su anatomfa patolégica debemos retener que se trata de afectacién de vénulas postcapilares por vasculitis leucocitocléstica,

(MIR) Debemos sospechar en ella cuando nos hablen de pirpura palpable. (MIR)

TIPOS ESPECIALES

- Purpura de Schénlein-Henoch: pirpura palpable, sinftomas gastrointestinales, glomerulonefritis, artralgias. Més frecuente en
nifos. mediada por IgA. (MIR). Sélo si existe disfuncién orgénica trataremos con corficoides (MIR)

- Vasculitis-urticaria

- Eriternao Elevatum Diutinum: respuesta espectacular o la dopsona.

- Crioglobulinemia mixta esencial

. ARTERITIS DE LA TEMPORAL

o

Vasculitis granulomatosa que aofecla o arterios de mediano y gron calibre, pero debemos sospechas esta entidad cuondo estén
afectadas grandes ramas de lo cardtida, sobre fodo la temporal. (MIR}

2Cémo sospechamos esta enfermedad? Tiene una clinica muy peculiar con datos que son caradteristicos: 1} Cefaleas con induracién
de lo arteria temporal. 2) ofectacién visual en forma de ceguera. 3) Claudicacién mandibular. 4) polimialgia reumética ([debemos sos-
pechar esta afectacién cuando nos hablen de debilidad escapular y pelviana) (MIR]

El caso clinico serd el siguiente: Paciente de edod avanzada (frecuentemente mujer) con la clinico anterior con parémetros analiticos de
inflamacién, pero es vital que recordéis la elevacién de la VSG y de lo fosfatasa alcalina(MIR)

El diagnéstico lo estableceremos con la biopsia de arteria temporal; pero cuidado, la afectacién es segmentaria, por lo que una
biopsia normal no excluye el diagnéstico. (MIR)

El fratamiento es con corticoides. Como las dosis son altas y el tratomiento es prolongado se debe hacer prevencion de lo osteoporosis
con vitamina D y bifosfonates. Para reducir la carga de corticoides podemos asociar Metotrexate, (MIR)

. ARTERITIS DE TAKAYASU

~

Entidad facil, siempre preguntada en forma de caso clinico. También se frata de una vasculitis granulomatosa

El caso clinico serd una muijer joven (de origen asidtico) con clinica de ofectacién de troncos supra-oérticos con cloudicacion de
miembros superiores, cefaleg, sincope, vértigo, parestesias, sintomas visuales. Es muy coracteristico el no palpar el pulso en los
miembros superiores. (MIR)

. OTRAS VASCULITIS

1. Introduccién

1.1. Concepto

TROMBOANGEITIS OBLITERANTE o enfermedad de Buerger

- Vasculitis segmentaria obliterante y recidivante de arferias y venas de pequefo y mediano calibre de las extremidades. (MIR)

- El caso dinico siempre es el mismo: Varén joven muy fumador con clinica de isquemic periférica (Raynaud, cloudicacion o
tfromboflebitis) (MIR)

- Eltratamiento sélo consiste en dejar de fumar. (MIR).

ENFERMEDAD de KAWASAKI o SDOR MUCOCUTANEO GANGLIONAR

- Creo que es suficiente que recordéis que suele afectar més a nifios de Japdn y sus criterios diagndsticos > Fiebre, poliadenopatios,
inyeccién conjuntival, lengua de frambuesa, labios enrojecidos, secos y agrietodos, exantema, eritema y edema de pelmos y plan-
fos con descamacién periungueal, miocarditis, insuficiencia cordiaca. (MIR)

- El tralomiento se realiza a base de salicilatos y altas dosis de gammaglobulina iv. (MIR)

1.2. Etiopatogenia

diadas por mecanismos inmunolégicos:

» Etiologic desconocida en la mayoria, oungue parecen me-

Proceso clinico patolégico caracterizado por inflamacién y
lesién de los vosos sanguineos.

La ofectacion vascular difusa produce sintomatologia general
(fiebre, astenia) y manifestaciones orgdnicas locales (neu-
rolégicos, renales, dolor abdominal).

Suelen cursar con aumento de VSG y leucocitosis.

Pueden ser primarias (Unico manifestacién de enfermedad) o
secundarios {osociodos a AR, LES, infecciones, neoplasios).
SegUn el sindrome vaosculitico concreto, se afectarén unos u
otros vasos y lo histopatologia serd diferente.

- Depésilo_de inmunocomplejos con activacién del com-
plemento (mecanismo fundamental).

- Lo presencia de granulomas en algunos tipos de vasculi-
lis se asocia a lesién inmunolégica mediada por células,
aunque también pueden ser inducidos por inmunocom-
plejos.

- La citotoxicided celular se ha demostrado en la enferme-
dad de Kawasaki (donde también hay Ac anticélulos en-
dotelicles).

- También tienen importancia patogénice los anticuerpos
contra constituyentes enzimdticos del citoplasma de los
neutréfilos (ANCA).

Aunque hay casos aislados con ogregacién familior, no hay

relacién con ningOn patrén HLA, excepto en el Behcet (BS),

arferitis de la temporal (DR4 y DRB1) y arteritis de Takayasu

(DR2 y 4 / MB1 y 3).

REUMATOLOGIA
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1.3. Clasificacién

VASCULITIS DE GRANDES VASOS

Arteritis de células gigantes o de la temporal
Arteritis de Takayesu

VASCULITIS DE VASOS MEDIANOS

Enfermedad de Kowaosaki
Enfermedad de Buerger
Poliarteritis nodosa clésica (PAN)

1.4. Diagnéstico

VASCULITIS DE VASOS PEQUENOS (arteriolas, copilares y vénulas)

Granulomatosis de Wegener

Vasculitis granulomatosa alérgica de Churg-Strauss
Poliangeitis microscdpico

Pirpura de Schénlein-Henoch

Vasculitis de la crioglobulinemic mixta esencial
Vasculitis leucocitocléstica cutnea

Enfermedad de Behget

SOSPECHA CLINICA: segin los érganos afectados se producira una u ofra sintomatologia

SINDROME : : e
CONSTITUCIONAL Fiebre, astenia, malestar, artromialgics.

« Porpura palpable: manifestacién més coracteristica. Suele comenzar en zonas declives.

CUTANEAS + Ofras: nédulos subcuténeos, urticaria crénica, livedo reticularis, Glceras, telangiectosias del lecho un-

gueal, infarto o gangrenc digital, Glceras mucosas.
RENALES Glomerulenefritis, proteinuria, hematurig, insuficiencia renal, HTA.
PULMONARES Hemoptisis, tos, disnea, crisis asméticas, alteraciones radiogréficas (nédulos, infiltrados)

DIGESTIVAS Melenas, dolor abdominal, nduseas y vémitos, infarto y perforacién intestinal.
* Mononeuritis méltiple (manifestacién més sugerente de vasculitis). Dolor y parestesias en la distribucion

NERVIOSAS de un nervio periférico y déficit motor del mismo nervio en las horas o dias siguientes)
o Ofros: cefalea, ACY, convulsiones...

OCULARES Iritis, uveitis, conjuntivitis.

ORL Congestién nasal, epistasis, sinusitis de repeticién.
CARDIACAS Pericarditis, miocarditis, infarto, insuficiencia cardiaca congestiva.
OTRAS Cloudicacién mandibular: carocteristica de la arteritis de la temporal
3 HTA: caracteristica de PAN y de arteritis de Takayasu.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

1. Biopsia. Diagnéstico de confirmacion. MIR 03 (7585): En relacién con las vasculitis sistémicas, sefiale cuél

2. Estudio en sangre de reactantes de fose cguda y ANCA. de los siguientes afirmaciones es FALSA:

3. Angiografia: 0til especiolmente en la PAN y en la arteritis de 1. La poliereritis nodosa (PAN] clésica cursa con frecuencia con
Takayasu. También en Churg-Strouss. glomerulonefritis y capilaritis pulmonar.*

4. Pruebas dirigidas a enconirar enfermedad subyacente: auto- 2. Lo presencia de anticuerpos anti-citoplasma de los neutréfilos
anticverpos, serologia de Hepatitis B y C, factor reumatoide, con patrén perinuclear es mucho mdés frecuente en la poliorteri-
crioglobulines. tis microscdpica que en la PAN clésico.

5. Pruebas para detectar afectacién orgénica: andlisis de orina, 3. El tratamiento més eficaz para la granulomatosis de Wegener
sangre oculta en heces, radiografia de térox. consiste en la administracién conjunta de ciclofosfomida y glu-

cocorticoides.
.y 4. Lo presencia de asma bronquial grave y ecsinofilia periférica

2. Panarteritis nodosa son caracteristicas de la granulomatosis alérgica de Churg-

; Strauss.
e Enfermedad rara. Varones (1.6/1) de 40-60 oios (excepcio- 5. ‘B hiscusolelo aaockician e manifeaiiciones plopios de Vorias

nal en la infancia (MIR).

Patogenia inmunolégica. Asociacién al VHB (2MIR) (20-30%
presenton antigenos (MIR). 5% tienen infeccién por virus de
la hepatitis C. Se ha encontrado asociacién con la fricoleu-
cemia.

2.1. Anatomia patolégica

Vasculitis necrotizante sistémica que afecia a arterios (MIR) de
pequefio y mediano tamafio.

Segmentaria (MIR), lesiones en distinto estadio evolutivo y
predileccién por la zono de bifurcacién de los vasos (MIR).
Caracteristica de la PAN désica la formacién de aneurismas.
Orgonos mas afectados rifién y corazén (MIR) (>70% en
autopsias). Raro pulmén (MIR) (sf ofecta vasos bronquiales,
aunque con poca frecuencic). La lesién renal predominante
es una arteritis. (MIR)

sindromes de vasculitis en un mismo paciente.



2.2. Clinica

CuURrsO INTENSIVO MIR ASTURIAS Tg

2.3.

Sindrome constitucional, Fiebre

Prototipo de enfermedad mulfisistémica: sintomatologia vo-

riada ("la gron simuladora”).

HTA frecuente por afectacién vascular o por nefropatia. Pue-

de ser causa de fiebre de origen desconocido.

Manifestaciones iniciales con frecuencic inespecificas (fiebre

{MIR), malestar, pérdida de peso, artralgios y mialgias), junto

con signos de ofeccién multisistémica como rash cuténeo,

neuropatic periférica, y poliartritis asimétrica.

En otros ocasiones persiste una Onica manifestacién durante

un periodo de tiempo varicble, habitualmente hipertensién

arferial, dolor abdominal, neuropatia, enfermedad renal o

lesiones cuténeas.

Las manifestaciones clinicas dependerdn de los 6rganos

afeclados, que segin su frecuencia de afectacién son:

- Sistema musculoesquelético (64%)

- RiAdn (60%), corazén y tubo digestivo

- SN periférico {50%). Su manifestacién mas caracteristica y
que nos debe hacer pensar en una PAN es la mononeuri-
tis moltiple

- Piel: porpura palpable, nédulos y livedo reticularis como
més caracteristicos

- Genitourinario: dolor testicular, ovérico

- Higado (mds frecuente en los casos asociodos al virus B o
C de la hepatitis (MIR)

Laboratorio

No existe ninguna prueba especifica. (MIR}

Frecuentes: 1VSG, anemia y leucocitosis neutrdfila sin eosino-
filia {puede cursar con eosinofilio {MIR), aunque si es impor-
tante y/o aparecen granulomas en la biosia sospechar gro-
nulomatosis alérgica). (MIR)

Se pueden detectar hipergammaglobulinemia, crioglobuli-
nas, e inmunocomplejos circulantes.

Antigeno de superficie del VHB en el 20-30% (MIR)

ANCA+ en el 30%, siendo la vaoriedad p-ANCA la més
comin, (MIR)

Pueden observarse anomalios en el sedimento urinorio y
alieraciones de las pruebes de funcidn hepdtica.
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2.4. Diagnéstico

- Cuadro multisistémico

- Sintomas isquémicos en cualquier localizaciéon, sobre to-
do en jévenes

- Porpura palpable yfo nédulos cuténeos con necrosis
(MIR)

- Mononeuritis maltiple (2MIR)

Confirmacién histolégica: biopsias superficiales (piel, mUscu-

lo (2MIR), nervio periférico, testiculo (MIR},...) siempre que

sea posible. No deben prodigarse las biopsias profundas

(rifdn (MIR), higado,..) por los riesgos que entrafan.

Angiografia selectiva abdominal (tronco celiaco y arterias

renales) si biopsia negativa y alta sespecha de PAN (dado el

carécter segmentario una biopsio negativa no excluye el dia-

gndslico). Microaneurismas en el 70% aungue no son especi-

ficos. (MIR)

MIR 07 (8620): Ante un paciente con sospecha de Poliarteritis No-
dosa (PAN). 2Cual de las siguientes pruebas complementarias dio-
gnésticas tiene mayor rendimiento?

1.
2.
3.

4.
3.

Complemento sérico.

Arteriografia abdominal.*

Determinacién de anticuerpos anficitoplasma del neutréfilo
(ANCA).

Endoscopia digestiva alta.

Medida del flujo lagrimal.

2.5. Tratamiento

Pensar en los siguientes situaciones:
- Fiebre de origen desconocido

Los corticoides son la base del tratomiento.

Afadir ciclofosfamida si enfermedad severa (renal, SNC,
cardiaca o digestiva) o como pauta ahorradora de corticoi-
des (en general, pacientes con vasculifis en tratamiento con
glucocorticoides y un inmunodepresor deben hacer profilaxis
contra la infeccion por P. Carinii con trimetropim-
sulfametoxazol). ‘

En general el fratamiento debe limitarse a 1-2 afios.
Pronéstico malo sin tratamiento y 80% de supervivencia a los
5 ahos con tratamiento.

Los indicadores mas negativos son la afectacién rencl (MIR),
del SNC, digestiva y cordiaca.

3. Poliangeitis microscépica (“PAM”)

ver nefrologia

Vasculitis necrofizante sistémica.

Afecto a pequefios vasos y cursa con leucocitoclasia (restos
nucleares de neutréfilos). Lesiones anatomopatolégicas en el
mismo estadio.

Manifestaciones de vasculitis sistémica entre los que destocan
la afectacién cutdnea (porpura palpable (MIR), renal (MIR)
(glemerulonefritis frecuente y grave, similor ol Wegener) y
pulmonar (infiltrados, hemorragia alveolar,...; o diferencia
del Wegener no suele haber afectacién de vias respirotorias
superiores ni nédulos pulmonares). (MIR)

Més frecuente en varones de edad avonzada. (MIR)

ANCA-P {antimieloperoxidasa (MIR)) en el 90%

Tratamiento cortficoides y ciclofosfamida.

' REUMATOLOGIA
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e Pronéstico malo sin tratamiento y 75% de supervivencia a los
5 afos con tratamiento.

Perinuclear

d

©Curso Intansive MIR Asturias 2003

MIR 06 (8376): Un pagiente de 75 giios de edad es traido a ur-
gencias por su fomilio por malestar generol, ostenio y anorexio,
que han progresodo desde hace 2 meses. El pownie estd hiper-
tenso, present r i ill

pies, eslerfores himedos en boses pulmonares, [dmsz de golope y
edemos moderados. En la onalitica destaca una credtinina de 4
mg/dl, complemento normal, anficuerpos gntimembrana _basal
g_muuﬁ.mmmn_@gm@g_m

lomerular miel
hematuria y profeinuria. La Rx de térax muestra un infiltrado bilate-
ral, ocasionalmente confluente, con indice cardiotorécico normal.
En los 24 horus siguientes, el paciente comienza con hemoptisis,

oliguria y elevacién de la creatining o 7.0 mg/dl. El diognéstico
maés probable es:

1. Insuficiencia cardiaca congestive.

2. Enfermedad de Goodpasture.

3. Crioglobulinemia.

4. Enfermedad de Wegener

5. PAN mi | ancigno.*

4. Vasculitis granulomatosa y
alergica de Churg-Strauss

o Vasculitis necrofizante sistémica granulomatosa caracterizada
por afectacién pulmonar, historio de asma y atopia (MIR}, in-
filtracién eosindfila tisular (SMIR) e intensa eosinofilia perifé-
rica. (2MIR)

* Patogenia inmunoalérgica por reaccién Ag-Ac mediada por
IgE.

¢ Enfermedad rara, més frecuente en varones (1.3/1) de me-
diana edad.

Historia de asma y atopia

4.1. Anatomia patolégica

4.2. Clinica

Infi}frodos pulmonares mogrotonos ‘

Crisis asméticas
no cavitodos

* Similar a la PAN {dolor abdominal (MIR) por isquemia diges-
tiva, afectacién cuténea (MIR)) pero las manifestaciones res-
piratorics dominan: rinitis alérgica, crisis asmdticas, infiltra-
dos pulmonares migratorios no cavitados. (2MIR)

Son frecuentes los antecedentes de atopia. (MIR)

La ofectacién renal es menos frecuente y menos grave que
en la PAN y lo HTA y la moneneuritis méltiple (MIR) son me-
nos caracteristicas.

4.3. Laboratorio

o Eosinofilia intensa periférica [MIR): dato més caracteristico
(MIR); buen marcador de respuesta al tratamiento.
p-ANCA en el 65% de los casos.
1 IgE.

* Resto similar a PAN: anemia, crioglobulinas.

N bt = s
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4.4. Diagnéstico

Sospecha dinico y de laboratorio.

Confirmacién: biopsia: cutdnea, de pulmén, nervio o cual-
quier érgano potencialmente afectado y sugerido por la clini-
ca. Evitar biopsias de profundas.

Arteriografic similar ¢ PAN pero microaneurismas menos
frecuentes.

4.5. Tratamiento

* Vasculitis necrofizante sistémica granulomatosa (4MIR) que
ofecta a vasos de pequefic y mediano calibre, sobre todo
pulmonares.

* - Triada clésica:

- Vasculitis necrotizante de arterias musculares de pequefo
y mediano tamafio, capilares, vénulas y venas.

- Infiltracién fisular por eosinéfilos. (4MIR)

- Granulomas vasculares y exiravasculares. (3MIR)

e Puede afectar cualquier érgano, pero a diferencia de la PAN
clésica predomina la atectacién pulmonar.

e Similar a PAN:

- Buena respuesta a glucocorticoides (deben mantenerse 1
afio minimo).

- Ocasionalmente ciclofosfomida u otros inmunosupresores
para controlar la enfermedad y permitir reducir la dosis
de prednisona.

* Pronéstico malo sin tratamiento y 75% de supervivencia a los

5 anos con tratamiento.

¢ Mortalided relacionada con ofectaciéon pulmonar o cardiaco.

g’ﬂ repeMIR

La enfermedad de Churg-Strauss es una vasculitis necrotizante
con infilirados eosinéfilos y eosinofilia plasmética. (9+)




5. Granulomatosis de Wegener

Vasculitis necrotizente sistémica granulomatosa que se caracteri-
za por afectar a vias respiratorias superiores e inferiores, rinén y,
en grado varicble, o ofros érganocs.

Igual frecuencic en varones que en mujeres. Mas frecuente en

edad media.

5.1. Anatomia patolégica

* Vosculitis necrofizante de arterias y vencs de pequeno calibre
{MIR} y granulomas epitelioides intra o extravasculares (MIR)
en cualquier érgano.

Pulmén: infiltrados cavitados, biloterales y nodulares.

Vias respiratorias superiores: inflamacién, necrosis y granu-
lomas, con o sin vasculitis.

Rifén: glomerulonefritis necrotizante focal con posible apari-
cién de semilunas (MIR). Raros los granulomas en rifién.

5.2. Clinica

¢ Enlo mayoria comienza con afeccién del tracto respiratorio
» Por orden de frecuencia las manifestaciones clinicas son:

- ORL (92%): a menudo existe congestién nasal (MIR), epis-
taxis, rinorrea purulenta (2MIR), deformidad de lo nariz
en “silla de montar” y sinusitis {2MIR) con frecuente infec-
cién afiadida y destruccién del hueso circundante (MIR).
Lo ofitis media serosa [MIR) con mastoiditis y la vasculitis
del ofdo interno son causa frecuente de pérdida de oudi-
cién. Posible condritis auriculor y gingivitis granulomatosa

- Pulmonares (85%): los nédulos, Gnicos o moltiples, con o
sin cavitacién (2MIR) y los infiltrados (MIR) son las mani-
festaciones pulmonares mds hobituales (MIR). Es posible
la hemorragio alveolar (MIR]. Puede cursar con disnea
(MIR), tos (2MIR), esputos hemoptoicos. (ZMIR)

- Glomerulonefritis (MIR) (77% MIR): el cuadro renal tipico
es un deterioro de la funcién, que evelucicna répidomen-
te a insuficiencia rencl ropidomente progresiva (4MIR). La
hipertensién arterial es rarg, lo que consfituye un hecho
diferencial con la PAN.

- Clinica_genergl: artralgias /artritis {(67%), fiebre (50%),

ostenia. (2ZMIR)
- Oculores (lo més caradteristico es la proptosis del globo
ocular),

- Monoeneuritis multiple, (MIR)

CURSO INTENSIVO MIR ASTURIAS

MIR 08 (8881): Paciente varén de 54 onos de edad, con antece-

dentes de trabajar en un taller, pintande chapa de coches, que

acude al hospitel por cuadro de tos con expectoracién hemoptoica

de dos dias de duracién, acompaiado de hematuria y disminycién

de la diuresis en los Oliimas 24 h. 2Cuél es la exploracion, entre las

que se enumeren o confinuacién, que realizaria en PRIMER LUGAR

para onentfar el diagnéstica?:

1. Radiologia de térax.

2. Determinacion de siderocitos en esputo.

3. Determinacién de ANCAS y anficuerpos anfimembrona basal
glomerular.*

4. Realizacién de biopsia renal.

5. Determinacion de proteinuria.

5.3. Laboratorio

« tVSG [MIR), anemia de frostornos crénicos (también puede
ser hemolitica MIR), leucocitosis (MIR) sin eosinofilia, trombo-
citosis e hipoalbuminemio. Pueden detectarse FR, inmucom-
plejos circulantes y Tinmunoglobulinas séricas. No hay hipo-
complementemia.

Alteracién renal: profeinurio, hematuria. (4MIR)
ANCA-C (4MIR) en la mayoria de los casos activos (MIR). Su
titulo puede dar errores al evaluar recidives.

5.4. Diagnéstico

e Sospecha dinica (enfermedad en tracto respiratorio y/o
rifién) y de laboratorio (C-ANCA). (MIR)

¢ Confirmacién por biopsia pulmonar (mayor rentabilidad
{MIR).

MIR 00 (6843): En la valoracién de un paciente con un sindrome
nefritico, la presencia de anticuerpos antictoplosméficos de neutré-
filos con patrén citoplasmdtico (C-ANCA) positivos, nos orienta
hococ el diagnéstico de:

Sindrome de Goodpasture.

Crioglobulinemia.

Nefritis lopica.

Gronulomatosis de Wegener.*

Pérpura de Schénlein-Henoch.

MIR 07 (8617): Pociente de 40 aiios con febricula y sindrome cons-
fitucional (astenia, anorexia, pérdida de peso), que presenta epis-
toxis recurrente con dolor en tabigue nasal. Se realiza una radio-
grafia de t6rax en la que se aprecian infilirados pulmonares nodu-
lares covitados bilatergles. Se practica una analitica con estos resul-
tados: 12.000 leucos/mm? con 68% neutréfilos (7.800 por mm3),
23% linfocitos (2760 por mm?®), 5% monocitos (600 por mm?) y 1%
eosinéfilos (120 por mm?), creatinina normal, anticuerpos anticito-
plosmo_de neutréfilo positivos (c-:ANCA). 2Qué entidad sospe-

ol ol 8

charia en este pociente?

1. Poliarteriiis Nodosa clésica.

2. Granulomatosis clérgica de Churg-Strouss.
3. Granylomatosis de Wegener.*

4. Arteritis de Takayasu.

5. Arritis Reumatoide.

EUMATOLOGIA
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5.5. Tratamiento

e En lo octudlidad el tratamiento de eleccién es la ciclofosfa-
mida (54MIR) (2 mg/Kg/dia). En el comienzo del tratamiento
es importante afadir prednisona. (SMIR)

* Pronéstico malo sin tratamiento (MIR) y 75% de supervivencio
o los 5 afios con tratamiento.

e Mortalidad relacionada fundamentalmente con la afectacion
renal.

MIR 03 (7585): En relacién con las vosculitis sistémicas, sefiale cudl

de los siguientes ofirmaciones es FALSA:

1. La poliarteritis nodosa (PAN) clésica cursa con frecuencio con
glomerulonefrifis y capilaritis pulmonar,*

2. Lo presencia de anticuerpos anti-citoplasma de los neuirdfilos
con patrén perinuclear es mucho més frecuente en la poliarteri-
tis microscépica que en la PAN cldsica.

3. El trofamiento més eficoz paro lo granulomatosis de Wegener
consiste en la administracién conjunta de ciclofosfamido y glu-
cocorticoides.

4. Lo presencio de asmo bronquicl grave y eosinofilic periférica
son caracleristicas de la granulomatosis alérgica de Churg-
Strouss.

5. Es frecuente la asociacién de menifestaciones propias de varios
sindromes de vasculitis en un mismo pociente.

MIR 04 (7845): ¢Cudl de las siguientes afirmaciones en relacién
con la enfermedad de Wegener es FALSA?:

1. Es uno vascylitis sistémico que ofedo sobre todo g vasos de
mediano calibre.*

2. En cusencia de frofomienfo curse de manera progresiva y con
frecuencia mortal.

3. Presenta con frecuencia afectocién renal, que es histolégica-
mente indistinguible de la glomerulonefritis necrética con semi-
lunar.

4, En presencia de ofectacién pulmonar y/o renal, el uso de ciclo-
fosfamido vio oral es casi siempre imprescindible para obtener
un buen conirol de la enfermedad.

5. Se asocio o lo presencia de anficuerpos anticitoplasma de
neutrdfilo (ANCAS) con patrén de inmunofivorescencia de tipo
citopléasmico.

MIR 05 (8105): Paciente de 45 ofios de edad acude a consulio por
un cuadro de 5 meses de evolucnbn de ,s_gcreaén nosol oumlento
t n I ul
En el control onolmco destoca un creatining de 2 3 mg/dL, y c-
ANCAs positivos. 8Qué tratomiento serio el més adecuado para
nuestro paciente?:
1. Metilprednisolona endovenosc a dosis de Tmg/kg de peso
hasta mejoria dinica.
Mantener en observacion sin fratamiento.

iclof i ni #
Azatioprina y prednisona.
Plasmaféresis y ciclofosfornida.

59 repeMIR

kN

(17+)

Enfermedad de Wegener: vasculitis de mediono colibre. C-ANCA
positivos (anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilo). Sinusitis, afec-
tacién pulmonar y renal. Se trata con ciclofosfamida y corficoides.

RESUMEN DE GRANULOMATOSIS DE WEGENER

Rinorrea
purulenta

&

Nédulos pulmonares

Fiebre

Ciclofosfomida

HVSG
6. Vasculitis por hipersensibilidad

* Mas correcto el término de vasculiis predominantemente
culneas o de vasculitis cuténeas leucocitoclésticas, porque
la mayoria de los otros sindromes vasculificos probablemente
se asocien también a algin fipo de hipersensibilidod frente o
antigenos anémalos a(n sin identificar.

e Algunos incluyen en este grupo la plrpura de Schélein-
Henoch y la crioglobulinemic mixta esencial.

» Tipo de vasculitis més frecuente. Afecta a todas los edades.
Ligero predominio en mujeres.

6.1. Clasificacién
Pérpura de Schélein-Henoch

Proteinuria

Secundarios @ Enfermedad del suero
anfigenos Farmacos (destacan alopurinol (MIR), tiaci-
exégenos das, oro, sulfamidas, fenitoina y penicilina)
Infecciones (MIR}
Neoplasias: sobre todo linfoproliferativas
Secundorios @ Conectivopatias
antigenos Deficiencio congénita del C
endégenos  Crioglobulinemia mixte esencial
: Otras
Vasculitis-urticaria
Eritema elevatum diutinum: trastorno cuténeo
crénico e infrecuente que cursa con pépulas,
Ofras plocas y nédulos rojizos o amarillenios de

distribucién siméfrica en superficies extenso-
ras de los miembros (MIR). Respuesto espec-
tacular a lo dopsona (MIR)

MIR 06 (8420): Una paciente de 35 afos presenio placas infiltra-
das y sobreelevados en rodillas desde hace 16 meses. Lo biopsia

cuténea muestra un jnfiltlrado _neuirofilico importante, asi como

linfocitos_e _histiocitos, presencia de leucocitoclastia. Répida res-

puesta con tratamiento de sulfonos 100 mg/dia. ¢Cudl es su dia-

gnosiico?:

1. Nédules reumctoides.

2. Psoriasis.

3. Lues secundaria.

4. Eritema elevatum divtinum.*

“  Enfermedod de Hansen.



6.2. Anatomla patolégica

¢ Afectacién de los pequefios vasos de la piel, sobre todo de
las vénulas postcapilares.

e Es caracteristica la leucocitoclasia (2MIR} (restos nuclecres de
neutréfilos que hen invadide los vasos y sus clrededores du-
rante la fose oguda).

¢ En los estadios subagudo y crénico predominan las células
mononucleares.

+ Lesiones en el mismo estadio evolutivo. (MIR)

¢ Lo extravasacion de hematies provoca una pUrpura palpable.

MIR 02 (7479): 2Cuél de los siguientes enfermedades NO se ca-
racleriza por la formacién de granulomas?:

1. Arteritis de lo temporal.

2. Tuberculosis.

3. Sorcoidosis.

4. Enfermedad de Kawasoki.

5. Porpura de Schénlein-Henoch.*

6.3. Clinica

e Cuténea: dominc el cuadro (MIR). Consisten habitualmente
en pérpura palpable (lesién cuiénea més caracteristica MIR)
pero pueden cparecer maculas, ampollas, nédulos subcuté-
neos, Ulceras, urticaria crénica o recurrente. Se localizan en
zonas declives (miembros inferiores en pacientes ambulato-
rios y regién sacra en encamados).

» Puede haber afectacién variable de ofros érganos (MIR}, e
incluso en pacientes con afectacién cutdnea exclusiva, la en-
fermedad puede caracterizarse por sinfomas y signos gene-
rales como fiebre, malestar, mialgias.

¢ Manifestaciones extracuténeas mucho menos graves que en
vasculitis sistémicas.

® Curyo Intensivo MIR Asturias 2004

6.4. Diagnéstico

CUrsSO INTENSVO MIR ASTURIAS ﬁ

Imagen 11
Lesiones gomosas abiertas ol exierior.
Lesiones papulovesiculosas sobre una base eritemotosa.*

Lesiones queratdsicas que fiene base vesiculoso.

Lesiones liquenificados.

Se trata de lesiones verrucosas que son indicio de una evo-
lucién prolongada.

MIR 10 (9316): Pregunta vinculada a la imagen n®11. Ante la
imagen clinica que presenta, una prueba que podrio orientarnos
en el diagnéstico seria:

1. Investigacibn microbiolégica de una de las lesiones, me-
diante frofis.

Montoux y placa de térax.

Determinacién de crioglobulinas.*

Serologia luética.

Extirpacién y estudio histopalolégico de una adenopatia.

Oy L300 =
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é.5. Tratamiento

Pdrpura palpable + biopsia cuténea o del 6rgono afectado.
Laboratorio: no hay dotos especificos. Caracteristica la leu-
cocitosis y el aumento de la VSG. En algunos casos hay crio-
globulinas (MIR) y foctor reumatoide positivo. Puede asociar-
se o deficiencias de los faciores del complemento. (MIR)

MIR 02 (7325): Un paciente de 50 aiios desarrolla una pirpura
palpable en extremidades inferiores, poco después de tomar Alo-
purinol. Se toma muestra de biopsia cutdnea y se retira el farmaco.
Sefale cudl seré el hallazgo mas probable en la biopsia cuténea:
Vasculitis necrotizante,

Vasculitis eosinéfila.

Infiltrocion cutanea por mastocitos.

Vasculitis granulometosa.

Vasculitis levcocitocléstico.

ol o S ey

MIR 10 (9315): Pregunta vinculade a lo imagen n®11. La ima-
gen mostrada en la figura 11 corresponde a las piernas de uno
enferma de 45 afios. La descripcién que mejor se adopte al fipo
de lesiones que presenta seria:

¢ En casos leves bastard con un tratamiento sintomético.
* Glucocorticoides si sintomas sistémicos, afectacién cuténec
disemincda o estan afectados otros érganos.

VASCULITIS POR HIPERSENSIBILIDAD CON
CARACTERISTICAS PROPIAS

A. CRIOGLOBULINEMIA MIXTA ESENCIAL

Vasculitis leucocitocléstica de pequenos vasos que cursa con
clinica cutdnea (pUrpura, Raynaud, livedo reticularis), artralgios,
fiebre, odenopatios, hepotoesplenomegalia, ofeciacién renal.

(VER NEFROLOGIA)
B. PURPURA ANAFILACTOIDE DE SCHONLEIN-HENOCH

¢ Caracteristicas:
*Pirpura palpable (4MIR)
*Sinfomas gastrointestinales (3MIR)
*Glomerulonefritis (2MIR)
*Ariralgias / artritis (3MIR)
Mas frecuente en nifios (2ZMIR)
Se han involucrado antigenos infeccioses, farmacos, cierfos
alimentos, picaduras de insectos y vacunaciones
* Mediada por IgA

ANATOMIA PATOLOGICA

s El hallozgo patolégico habitual en la piel y en lo mayor parte
de los érganos afectados es una vasculitis leucocitoclastica
(2MIR)

e Se ha podido demostrar IgA en lesiones de piel y rifién

REUMATOLOGIA

A4



REUMATOLOGIA

CLINICA

Més frecuente en primavero, y con frecuencio sigue a una infec-

cién del fracto respiratorio superior (3MIR)

e Lo pérpura palpable es la menifestocién mas frecuente. Es
no frombociiopénica (3MIR) y més frecuente en extremidades
inferiores (ZMIR)

e La afecciéon sistémica mds comdn es la digestiva, gue puede
cursar con dolor abdominal (3MIR) y puede ser cousa de
hemorragia (MIR) o perforacién

¢ La afeccién renal suele manifestarse con hematuria y protei-
nuria (3MIR). moderadas, aunque puede originar un sindro-
me nefrético (MIR). En pocas ocasiones existe una glomeru-
lonefritis que puede conducir a insuficiencia renal

* Poliartralgias (rara la artritis florida) (MIR)

LABORATORIO

e Lo IgA se encuentro elevada en el suero de lo mitad de los
pacientes (MIR) (dd con enfermedad de Kawasaki) (MIR)
Leucocitosis (MIR)

No hay trombocitopenia (MIR)

No hay hipocomplementemio (MIR)

Hematuria y/o proteinuria (3MIR)

DIAGNOSTICO

e Sospecha clinica y analitica

¢ Confirmacién por biopsia: inmunofluorescencia directa con
depésito de Ig A en vasos de la dermis (MIR)

CRITERIOS DIAGNOSTICOS
e Porpura polpable (imprescindible)
¢ Al menos uno de los siguientes:
1. Dolor abdominal difuso
2. Artritis aguda o artralgias
3. Afectacién renal (hematuria/proteinuria)
4. Biopsia con depésito de IgA

MIR 00 (6848): Todos los hallazgos descritos a continuacién pue-
den enconfrarse en un paciente de purpura de Schénlein-Henoch,
SALYO uno. Sendlelo:

1. Hematuria macroscopica.

2. Profeinurio.

3. Hipocomplementemia.*

4. Niveles séricos elevados de IgA.

5. Sindrome nefrético.

MIR 04 (7945) Chico de trece ofios que refiere spss&lm_izd.g!sa:

. En los Gltimas 24 horas lehon oponecndo mgn_
chos rojizos en mu;lo; Lo mas destacado de la exploracién fisica

es la existencia de . No pre-
senta anemia, las plaquetas son normales, la IgA esté elevada y el
aclaramiento de creatinina es normal. Se objetiva proteinuria de 1
gr/24 horas y 50-70 hematies por compo. En la biopsia renal se
observa proliferacién mesangial y depésitos de IgA (+++) e
IgG(+). El diagnéstico més probable es:

1. Vasculitis ipo PAN microscépica.
2. Lupus erifematoso sistémico.

3. Enfermedad de Wegener.

4. Sindrome de Goodpasiure.

5. Sindrome de Schénlein-Henoch.*

MIR 06 (8534): En un m&.ds_@uum&ﬂm
inal icular v cuadro Urico limit
inferiores que evoluciona por brotes debe hacer pensar, como dia-
gnéstico mas probable, en:
Un cuadro de reumotismo poliarficular agudo.
Una parpura trombocitopénica immune.
Una prpura trombética trombocitopénica.
na porpuro i honlein-Henoch, con angettis itopl@s-
tica.*
Una pOrpura trombocitopénica inducida por farmacos.

o e St
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TRATAMIENTO Y PRONOSTICO

e En general sélo requiere fratamiento sintomético. En casos
graves glucocorticoides {indicados en el sindrome nefrético,
afectaciéon gastrointestinal grave MIR)

* Autolimitade en la mayeria, aunque tiene tendencic a recidi-
var en un pericdo de semanas o meses y un pequeiio por-
centoje evoluciona a cronicidad. El pronéstico depende de la
afeccién renal

7. Arteritis temporal o de células

gigantes

s Vasculitie gronulomatesa que aofecta a arerios de mediano y
gran calibre, especialmente a ramas de la cardtida (roma
temporal). No obstante es un proceso sistémico y puede
afector arterias de maltiples localizaciones.

¢ Etiologia desconocida (MIR). Predisposicién genética (casos
fomiliares y mayor prevalencia de HLA DR4 y DRB1) y parti-
cipacion autoinmune.

¢ Ancianos (6MIR) (1 por 1000 individuos de edad avanzada).
Més frecuente en mujeres. (MIR)

7.1. Anatomia patolégica

* Panarteritis con infiltrados mononucleares (MIR) y con fre-
cuencia células gigantes
Proliferacién de la intima.
Necrosis de la media (MIR) y fragmentacién de la lamina
eléstica interna. (MIR)



7.2. Clinica

El diagnéstico se suele retrasar porque la clinica inicial es inespecifica o se ofribuye a procesos més banales.

% Manifestacién clinica

90 - Cefalea (3MIR)

75 - Arferia temporal exploratoriomente anormal (endurecimiento, disminucién o ausencia del pulso y signos inflamatorios)

50 - Sintomas constitucioncles (MIR). Hobitual e importante repercusién sobre el estado general, con astenia anorexia, pérdida
de peso y depresién. Fiebre o febricula en >50% (MIR) (considerar ante fiebre de origen desconocido en el anciano)

50 - Polimialgia reumética (ZMIR)

30 - Claudicacién mandibular (3MIR). (sospechar existencia de vasculitis: sugiere fuertemenie el diagnéstico ZMIR)

10 - Ceguera o sintomas de neuropatia 6ptica isquémica (4MIR) (amaurosis figax MIR). Importante diegnosticar y tratar pre-
cozmenie

7 - Accidente cerebrovascular, diseccién aérfica (MIR), etc

82  repeMIR

Arteritis de la temporal (o de Horton): ancianos, VSG elevada,
ceguera, claudicacién mandibular y polimiclgie reumética. Dia-
gnéstico por biopsia arterial. Tratamiento con corticoides. (17+)

FAM 00 (6534): Un hombre de 74 afics acude a Urgencias por
presentar desde una hora antes dolor retroesternol infenso y diafo-
resis. Cuatro afos antes habia sido diagnosticado de arteritis fem-
poral. Fue tratado con prednisona durante 18 meses. A la explora-
cidn, la femperatura es de 36,6°C, la frecuencia cardiaca de 120
l.p.m., la frecuencia respiratoria de 28/m, y la TA de 150/90. No
hay ingurgitacién yugular ni crepitontes pulmonares; la ausculta-
¢ién cardiaca no anade nada. La rodiografia de térax y el electro-
cordiograma son normales. El diagnéstico mas probable entre los

siguientes es:

1. Infarto de miocardio.
2. Pericarditis aguda.

3. Esofagitis aguda.

4. Diseccién adrtica.*

5. Ruptura esofégica.

MIR 11 (9599): 2Cuél de las siguientes afirmaciones respecio a
la arterftis temporal o de células gigantes es cierta?:

1. En el tratamiento inicial puede elegirse entre esteroides o
inmunosupresores.

La principal licacién

La elevacién de la creatinkinaso es tipica cuando existe po-
limialgia osocioda.

La biopsia de lo arterio temporal tiene que resultar positiva
para iniciar el tralamiento.

La arteritis de Takayosu es clinicamente similar pero la his-
tologia es muy diferente.

o B o N

7.3. Laboratorio

e 1VSG: (4MIR) dato de laboratorio més dtil en la monitoriza-
cién (MIR) (>95%)

e Con frecuencia 1 fosfatasa alcalina hepética. (2MIR)

e Anemia (3MIR), frombacitosis frecuente, leucocitos normales.
(MIR)

» Cambios no especificos en las proteinos plosméticos (|
AlbOmina y 1 las a2globulinas, fibrindégeno y ofros reactantes
de fose aguda).

7.4. Diagnéstico

e Sospecha dinica y onalitica: hemograma, VSG y bioquimica
sérica rutinaria. (MIR)

« Confirmar con biopsia de la arferia temporal superficial (MIR)
(si es negotiva no excluye el diagnéstico dado el carécter
segmentario de lo enfermedad).

FAM 00 (6527): Ante una mujer de 80 afios con cefalea hemicro-
neal derachg incapocit icaci icor. i
estudio complementario que hay que solicitar, entre los siguientes,

es:

1. imica séri inaria.*
2. Tomografia computada de créneo.

3. Resonancic magnética de aéneo.

4, Rxde la arficulacién témporo-mandibular.

5. Ortopantomografia mandibular.

MIR 00 (6800): Varén de 68 afos de edad sin antecedentes perso-
nales de inferés que ocude a urgencias por un episodio de amau-

rosis fugax. En la anomnesis reﬁere olor a mm Qg E!ﬁ! ros esco:

levuntorsa de una snllo Desde hooe 15 dias to m holo-

craneal que cede sélo parciolmente con analgésicos fipo parace-

tamol. 2Cuél de las siguientes asociaciones es la mds relacionada

con el cuadro anterior?:

1. VSG 10 mm/h. Hemoglobina 12 g/dL. Fosfatasa alcaling
elevada. Biopsia de piel con infilirado inflamatorio.

2. VSG 100 mm/h. Hemoglobina 10 g/dL. Fosfatasa alcaling
normal. Sistemdtico de orina normal. Biopsia de arteria tem-
poral con infilirado con eosinéfilos.

3. VSG 10 mm/h. Hemoglobina 10 g/dL. Fosfotasa alcaling
elevada. Sistemético de orina normal. Biopsio de vena auricu-
lar con infiltrado con neutréfilos.

4. ¥YSG 100 mm/h. Hemoglobino 10 g/dL. Fosfotosa alcaling
M@M_mm@mdumm

eldstico interna.

5. VSG 100 mm/h. Hemoglobma 10 g/dL. Fosfataso alcaline
elevada. Sistemdtico de orina normal. Bnops:o renal con glo-
merulonefritis membrane proliferativa.

MIR 07 (8619): En una paciente de 68 afos con arteritis de células
gigantes, 2Cuél de los siguientes datos de laboratorio suele estar

1. Hemoglobina.

2. Recuento de leucocitos.*

3. Hierro sérico.

4. Alfa 2 globulines.

5. Velocdad de sedimentacién globular.

CRITERIOS ARTERITIS DE LA TEMPORAL
1.- Edad de comienzo igual o superior ¢ 50 afos
2.- Cefalea de reciente comienzo
3.- Alteracién de la arteria temporal o la palpacién
4.- VSG elevada
5.- Vasculitis con predominio de infiltrado de células mononu-
cleares o formacién de granulomas que contienen generalmente
células gigantes multinucleadas

Se puede considerar arteritis de la femporal si al menos presenta
3 de estos 3 criterios

REUMATOLOGIA

.
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7.5. Tratamiento

¢ Glucocorticoides de elecciéon (MIR) -dosis moderadas-altas:
0.5-1mg por kg de peso (MIR): remisién rapida y completa
de la sintomatologia y previene complicaciones isquémicos.
Disminuir dosis inicial y seguir con dosis de mantenimiento 2
afios para evitar recidivos

e El tratamiento comienza con prednisona 40-60 mg/dia durcmle
casi un messeguida de su reduccidén gradual. La combinacién
de corticoides junto o Metotrexate semonal, permite reducir la
dosis y duracién de corticoides, ademds de disminuir los recu-
rrencias de los episodios agudos (MIR)

o Debe prevenirse la osteoporosis por glucocorticoides con apor-
te de calcio 1000mg/dia, vitamina D (800 Ul/dia) y bifosfona-
tos. (MIR)

e Asociar aspirina 81 mg/dia reduce las complicaciones is-
quémicos cerebrales. Debe onadirse si el paciente no tfiene
contreindicacién (Harrison 18° Ed) (MIR)

¢ Generalmente el pronéstico es bueno. Recidivas frecuentes,
pero se controlan con ajustes de dosis de la prednisona. La
cuidadosa valoracién clinica y VSG son las medidas més Gfi-
les para evaluar la activided de la enfermedad.

MIR 03 (7581): Paciente de 72 afios, noruega, residente en la Cos-
ta del Sol, acude a Urgencias por un episodio brusco y cutolimita-
do de pérdido de visién 2 horas antes. Desde la semana previa
aquejaba cefalea. En el Oliimo mes, habla perdido peso en el curso
de un proceso caracterizado por febricula, artralgias, astenia, ano-
rexia, cervicobraquiclgia bilateral y mialgios en regién glitea y
muslos. En el examen fisico destacaban una temperatura de 37,8°
C y palidez cutaneomucose; el resto de la exploracién, incluyendo
examen oftalmolégice y neurolégico, fue normal. Se obijetivaron:
Hb 9,8 gr/dl, valor hematocrito 29%, VCM 87, leucos 9800/mm3,
ploquetas 470.000/mm3 y VSG 72 mm a la 1° hora. ¢Cudl de las
siguientes actifudes es la correcta?:

1. Inicior tralomie de ni
estudio.*

2. Tronsfundir dos unidades de concentrado de hematies.

3. Iniciar iratamiento con bolos IV de ciclofostamida.

4, Ingresar, iniciar antibioterapia empirica, tras extraccidn de
hemaocultivos y proseguir estudios.

5. Realizar una tomografia computerizada de créneo urgente y

tratar en caso de hallozgos patolégicos.

MIR 05 (8102): Una mujer de 70 afios, previomente bien, consulia
al médico por una pérdida aguda de visién del ojo derecho, siendo
diagnosticada de neuritis dptica isquémica anterior. Se recoge en
su historia lo existencia de una hipertensién bien controlada y un
cuadro de cefalea parieiol en los Glimos semanas. Una semana
antes, un estudio analitico mostraba una VSG de 100 mm a la 1°
hora. Indique la conducia inmediate mas correcta:

1. Solicitar una tomografia axial computarizade cerebral.

2. Comenzar con tratamiento con clopidogreal y controlarlo a los

3 meses.

3. Administrar heparina de bajo peso molecular, mientras se
llega @ un diognéstico definitivo.

4, inist ni m 1

concluir el diegnéstico.*
5. Reclizar una retinografia de urgencia.

MIR 09 (9142) Un hombre de 70 afos es diagnosticado de arte-

ritis femporal de células gigantes. Se deberia iniciar el tratamien-

fo con:

1. Prednisona 20 mg cada dia.

2. Prednisona 40-60 mg cada dia.

3. Prednisona 40-60 mg cada dia y ciclofosfamida.

4. Prednisone 40-60 mg coda dia. Caldio y Vitamina D y bis-
fosfonatos.*

5. Cicdofosfamida oral.

MIR 10 (9521): Una mujer de 78 afios consulta por pérdida de

visién aguda del ojo izquierdo. En laos Gltimas 3 semanas ha

presentado febricula dolor en hombros cuello y caderas asi co-

mo cefalea moderada. La funduscepic evidencia un disco éptico

pdlido y edemotoso. La movilizacién de hombros y caderas pro-

duce dolor. No se observan alteraciones en la palpacién de las

arferios temporales. Datos analiticos: hemoglobina 9,7 g/dL

ferritina 450 ng/ml velocidad de sedimentacién globular 115

mm/h. ¢Cuél es la accidon inmedicte mas opropicda en esta

paciente?

1. Solicitar una ecografia doppler de arterias temporales.

2. Inicier tratomiento con prednisona 60 mg al dia vy gspiring
100 mg ol dia.*

3. Iniciar fratamiento con prednisona 10 mg al dia

4. Solicitar una biopsia de arferia temporal.

5. Solicitar una resonancia nuclear magnética cerebral.

MIR 12: En relacién con la areritis de células gigantes, 2cudl de

las siguientes afirmaciones es correcta?

1. El trotomiento con corticosteroides invalido répidamente el
resultado de la biopsia de la arteria temporal.

2. Sise C sinfomas visuales o si la biopsi
se va a retrasar, se debe iniciar ratamient
con corlicoesteroides.*

3. Lo ausencia de cambios inflamaterios en el segmento de
arferia temporal biopsiado descarto el diognéstico.

4. Es suficiente con mantener el tratamiento con corficoides
durante dos o tres meses.

5. Si durante lo reduccién progresiva de los corficosteroides
sube lo més minimo la velocidad de sedimentacién globu-
lar, debe subirse la dosis aunque el paciente esté asintoma-
fico.

MIR 13 (10154): Mujer de 75 aiios, con menopausia a los 52

afios, sin antecedentes fomiliares ni personales de fracturg,

diagnosticada de arferitis de la temporal, que va a iniciar trata-

miente con prednisona a dosis altas y con expectativa de trata-

miento durante al menos un ofio. La demora de densitometria

(DXA) en su centro es de 4-5 meses. Se plonteo trolomiento pre-

ventivo de osteoporosis. Entre los siguientes 2cuél es la actitud

més adecuada?:

1. Solicitar DXA y esperar al resultado.

2. Valorar riesgo absoluto de fractura mediante el cuestionario
FRAX sin DMO y tratar sélo si es alto.

3. Inicigr tratgmient ona

Ul/dia). *

4. Adminisirar suplemento de calcio (lg} y vitamina D (800
Ul/dia).

5. Valoror si tiene osteopenia en las radiografias y tratar si estd
presente.

itamina D

MIR 13 (10156): El tratamiento de eleccién de lo Arteritis de
Células Gigantes (Arterifis de la Temporal o Areritis de Horton)
corficodependiente es:

Etanercept.

Ciclofosfamida endovenosa.

AINE.

Metolrexate. *
Rituximab.

o it el o i



Afecte mujeres de edad
avanzada. Lo cefalea de
calibre (afectacién segmeniaria de  reciente oparicién es el sintoma

Arteritis de células gigantes en
arierias de mediono y gran

ramas carotideas, sobre todo
arteria temporal).

mdés frecuente,

Fiebre Neurifis 6pfica

VsG Anemia
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8. Polimialgia reumdtica (PMR)

Enfermedad de etiologia desconocido que generolmente ofecta o
individuos mayores de 50 afios (MIR), sobre todo a mujeres, y se
asocia a dolor inflamatorio de cinturas escapular y pelviana y de
regi6n cervical. (MIR)

8.1. Clinica

GENERAL: idem a arteritis temporal. (MIR)

LOCOMOTOR

* Mas intensa en cinfura escapular. Es comin el dolor noctur-
no, rigidez matinal de varias horas y notable dificultad para
realizar cualquiera de sus actividades cotidianas (MIR). Mejo-
re o lo largo del dia.

o Explorocién: imposibilidod o dificultad para elevar activa-
mente las extremidades superiores (3MIR} y dolor a la palpa-
cién de masas musculares, sobre todo deltoides y/o biceps.

8.2. Laboratorio

Idem a arteritis temporal. (ZMIR)

8.3. Diagnéstico

CRITERIOS ACR/EULAR 2012

o Alos criterios indispensables (los cuéles no deben faltar) se le
suma una puntuacién segln la presencic de criterios opcio-
nales. Una puntuacién de 4 o mds es diagnéstico de PMR; si
anadimos al algoritmo la ecografia la puntuacién debe ser
mayor o igual a 5 puntos.

» Criterios _indispensables: Edad igual o mayor a 50 afios,
omalgia bilateral, aumento de PCR y/o VSG.

 Criterios opcionales:

Rigidez matutina > 45 minutos- 2 puntos

- Dolor o limitacién de la cadera- 1 punto
- Ausencia de factor reumatoide y/o anti-PCC- 2 puntos

- Ausencia de dolor en los orficulaciones periféricas-
1punto

- Criterics ecograficos: (1) el menos una bursitis subdeltoi-
dea y/o tenosinovitis bicipital y/o sinovitis glenchumeral y
al menos una cadera con sinovitis y/o bursitis trocanté-
rea- 1 punto; y (2] bursitis subdeltoidea, tenosinovitis bi-
cipital o sinovitis glenohumeral de forma bilcteral.- 1
punto

8.4. Tratamiento

e AINES: controlan los sintomas en un 10-20% de los casos.
(2MIR}

e Corticoides: si respuesta a AINEs parcial o transitoria. La
prednisona es el tratamiento de eleccién en la polimiclgia
reumdtica (si polimialgia aislada dosis inicial de 8-15 mg/dia
(MIR)). Mejoria espectacular en <72 horas.

* No existe unanimidad en cuanto a la duracién del tratomien-
to Se suele mantener dosis inicial de prednisona 4 semanas
para ir reduciéndola lentamente hasta suprimirla a los 9-12
meses. (MIR)

MIR 02 (7323) Una myjer de 22 afios acude ol hospital con una

riculo y sudoracién noc-
mmdmm_qg un mes més ferde dolor inflamatorio severo en
ambos hombros y en muslos, que le cousan dificultod parg peinar-
se, vestirse y salir a lo colle. A la exploracién presenta movilided
limitada de los miembros superiores y dificultad para levantarse de
una sillo debido al dolor. No se evidencia artritis ni ninguna ofro
alteracién en la exploracién general y neurolégica. Se defecta
anemia_normogitica, trombocitosis leve y VSG de 90 mm a la pri-
mera hora. La radiologio de térax es normal. 2Cudl es la adtitud
doognéshco y terapéutica més correcta?
. Inidar de manera inmediata terapia con prednisona a dosis
de 1 mg/kg.
2. Solicitar biopsia de la arferia temporal y tratar sélo si fuera
positiva.
3. Inigar tr ient

15-20 de_prednisona

sequir respyesto clinica,

4. Inicior trolomiento con 3 bolos de 500 mg de metilprednisolo-
na iv, y continuar después con prednisono a dosis de 1 mg/kg
por via oral.

5. Solicitar biopsia musculor y fratar segun resultodo de la mis-
ma.

MIR 10 (9385): ¢Cuél de las siguientes afirmaciones NO es co-

rrecta en el trotamiento de lo polimialgia reumética?

1. Se debe asegurar una ingesta adecuada de calcio y vitami-
na D debido ol riesgo de osteoporosis esteroideas en los
pacnenfes con edad ovonzodo

2. ] tr e

rante ung seman
mana y suspender.*

3. En olgunos pacientes la ufilizacién de férmacos como el
metotrexate o la azatioprina pueda ayudar a reducir las ne-
cesidades de esteroides para el control de los sinfomas.

4. La mayor parfe de los sinfomas desaparecen a las 48-72h
de comenzar el tratamiento.

5. Las dosis de esteroides deben ser incrementadas en el caso
de una reactivacién de los sintomas y no por elevaciones de
la velocidad de sedimentacién.

Q. Arteritis de Takayasu

e Vasculitis gronulomatose de efiopatogenia desconocido que
ofecta sobre todo aorta y sus ramas principales y arteria
pulmonar. (MIR) Los froncos supraadrticos son los vasos més
comunmente afectados. (MIR)

Més frecuente en mujeres asidticas MIR entre 20 y 30 afos.
Asociacién con DR2y 4 / MB1 y 3

al dia
n ritmo 1 e-

REUMATOLOGIA
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9.1. Anatomia patolégica

9.3. Tratamiento

« Panarteritis con infillrados mononucleares y en ocasiones
células gigantes. (2MIR)

e Formacién de granulomas.

¢ Proliferacién intensa de la intima. (2MIR)

¢ Fibrosis que lleva a la estenosis de la luz.

9.2. Diagnéstico

CLNICA

* Inicio insidioso (refraso del diagnéstico meses o afios) con
sintomas constitucionales.

¢ Graducimente aparecen signos de la fose crénica o sin pul-
so0, con claudicacién de miembros superiores, cefolea, sinco-
pe, vértigo, parestesios, sintomas visuales (visién borrosa,
omaurosis fugax).

e 70-80% soplos vasculares. En fases avanzadas puede haber
ausencia de pulsos en arterias afectadas.

e 30-60% HTA, pero pueden detectarse cifras bajas en brozos
(MIR), lo que hace necesario evaluar la tensién arterial en
miembros inferiores. (MIR)

« Disnea y palpitaciones son manifestaciones de insuficiencia
cardiaco congestiva por la hipertensién sistémica y pulmo-
nar.

LABORATORIO
TRFA en el 50% (VSG dtil en la monitorizacién del tratamiento) y
posible anemia de trastornos crénicos.

ARTERIOGRAFIA
Confirmacién (MIR) (estenosis, circulacién coloteral y aneuris-
mas).

e Prednisono a alias dosis {1 mg/kg/dia) (MIR). Disminucion
paulating.

e En clgunos casos es necesorio afiadir inmunosupresores
(metotrexate, ciclolofosfamidal).
50% requieren cirugia derivativa.

e Hacer arteriografios periddicas.
Mortalidad directomente relocionada con la enfermedad <
10%

MIR 01 (7029): Mujer de 35 aios sin antecedentes cardiovascule-

res, que presenta cuadro de tres meses de evolucién de fiebre,
pérdida_de peso, arralgios y onorexia. Acude a Urgencias por

occadenie cerebrovascular isquémico. En la exploracion se detecta

discrepancia de presion arerial enfre los miembros superiores con

disminucién marcada de pulsos en miembro superior derecho. En

analitica presenta gnemio moderoda y elevacién de la velocidad

de sedimentacién globular. El diagnéstico mas probable es:

Diseccién abrtica.

Enfermedad de Takayasu,*

Sindrome de Leriche.

Enfermedad de Marfan.

Endecarditis bacteriana.

NEWON~

MIR 06 (8359): Acude al servicio de urgencias una mujer de 28

afios, brasilefia, con un cuadro de hemiparesia derecha de hores

de evoluctén Duranie los dltimos meses se habfa quejodo de en-
sensocion de can n extremidades superior

durante su utilizacién. En la explorocnon destaca la cuscultocén de

un soplo diastélico en foco adrico y ung disminucién muy marca-

da de ambos pulsos radiales. En relacién con la patologic que

podria podecer la paciente, unc de las siguientes ofirmaciones es

FALSA:

1. Puede aparecer una diferencic mayor de 10 mm Hg ol medir la
tensién arferial entre ombos brazos.

2. El estudio complementario fundamental para el diagnéstico es
la orteriogrofio.

3. Aunque es més frecuente en los razas orientales y en cierfos
paises de Sudamérica, se han descrito casos en todas los ro-
zas.

4. El tratamiento iniciol recomendado consiste en la administro-
¢i6n de prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia.

-, i6n ! rerigs coronarias es extremad nt
frecuente.*

10. Enfermedad de Kawasaki
(sindrome mucocuténeo ganglionar)

« Vosculitis necrosante difusa que ofecta siempre arteriolas, copi-
lares y vénulas, de forma cosi constante arterias coronarias
{MIR} y @ menudo grandes arterias no infraparenquimatosas.

« Histopatologia: proliferacién fipica de la intima e infiltrado
vascular de célulos mononucleares. Granulomas posibles (no
caracteristico)

* Los complicaciones suelen aparecen entre 3-5 semanas de la
enfermeded (fase de convalecencia)

* Esporddica o en pequeios brotes epidémicos. Més frecuente
en Japén

*  Més frecuente en nifios (3MIR)

* Falte de respuesta c antibiéticos

e En su patogenia estén implicados agentes adn sin identificar
que actian como superantigencs (MIR), cunque se hao descrito
un asociacion estrecha enire una nueva variedod de S. cureus,
que libera la toxina 1 del sd del shock téxico y la enfermedad
de Kawasaki
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10.1. Clinica

Aguda y outolimitada (recuperacién en 2-8 semanas)

GENERALES: fiebre (5 MIR), poliadenopatias (MIR) cervicales
agudas no supurodos MIR, arralgias, artrifis {(MIR),...

QJOS: conjuntivitis (2MIR)

PIEL Y MUCOSAS

e Alteraciones orofaringeas (MIR): lengua de frambuesa MIR,
eritema difuso, labios enrojecidos, secos y agrietados (MIR)

e Alteraciones en manos y pies: eritema, edema indurado, des-
camacién (en general limitada a los dedos, en fase de convale-
cencia)

« Exantema {3MIR) polimorfo en superficies extensoras de miem-
bros y tfronco; uno de los signos inicicles es uno erupcién pe-
rianal

CARDIOVASCULAR

e Miocarditis, Insuficiencio cordiaca, Arritmias, Pericarditis, Infar-
to (MIR)

e Aneurismas coronarios (15-25%) con mortalidad global del
0,5-3%

OTROS: dolor abdominal, meningitis, ...
10.2. Diagnéstico

e Eminentemente dinico
e Laboratorio
- Trombocitosis (MIR) entre la 3-5 semana
- 1lgE (75%) (MIR)
- ANCA y Ac onticélula endotelial (poco frecuentes)
- "No suele presentar FR" (MIR)

CRITERIOS DE ENFERMEDAD DE KAWASAKI

1.- Fiebre de 5 dias 0 mdas

2.- Conjuntvitis bilateral

3.. Alteraciones orales
- Labios secos, enrojecidos y con fisuras
- Lengua aframbuesada
- Faringe enrrojecida

4.- Alieraciones en las exiremidades:
- Enrojecimiento de palmas y plontas
- Edema de manos y pies
- Descamacién periungueal

5.- Exantema polimerfo de tronco

6.- Adenopoatias cervicales

Se requieren 5 de los 6 criterios para establecer el diagnéstico

4 Alteraciones en las extremidades
Carve lsraive MIR Astucss

MIR 05 (8204): Nific de 2 ofios que presenta ficbre elevoda de 4
dias de evolucién, con afectacién del estado general, y ligera irrita-
bilidad. A la exploracién destaca lo presencia de un exanterna ma-
culopa-puloso discreto en tronco e hiperemia conjuntival bilateral
sin_secrecién. Presenta ademés enrojecimiento bucal con lengua
aframbuesoda e hiperemia faringea sin exudados amigdalares,
ademds de adenopatias laterocervicales rodaderas de unos 1,5 cm
de fomafio. Ha recibide 3 dosis de Aziiromicina. 2Cudl, entre los
siguientes, es el diagnéstico mas probable?:

1. Exantema sibito.

2. ndrom Ko ki.*
3. Escorlafina.

4. Rubeola.

5. Mononucleosis infecciosa.
10.3. Tratamiento

¢ Adminisiracién precoz y combinada de salicilotos y alios dosis
de gommaglobuling iv. (MIR)

* Mediante ecografia bidimensional se vigilara la evolucién de
los aneurismas coronarios, y se mantendré tratamiento con as-
pirina a dosis antiogregantes hasta que desaparezcan.

¢ Pronédstico excelente excepto 3% de mueries sibitas por com-
plicaciones cardiovasculares. (MIR)

MIR 03 (7687): En lo enfermedad de Kawosaki, todas las afirma-

ciones son correctas MENOS una. Sendlela:

1. El diegnéstico se realiza habifualmente mediante biopsia gan-

2. Se acompaiia de picos febriles elevados de al menos 5 dias de
evolucion.

3. Lo base patogénica de lo enfermedad es una vasculitis.

4, Laos complicaciones més graves se relacionan con lo afectacién
coronaria.

5. El tratemiento consiste en inmunglobulina infravenosa y dosis
elevodas de AAS.

REUMATOLOGIA
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11. Tromboangeitis obliterante o

enfermedad de Buerger

Vasculitis segmentaria (MIR) obliterante y recidivante de arle-
rias y venas de pequefio y mediano calibre de las extremida-
des. (MIR)

Més frecuente en varones (2ZMIR) j6venes orientales (MIR) en
su mayoria (95%) fumadores importantes (MIR) (esirecha re-
lacién).

CLINICA

Inicio agudo o insidioso.

Depende de lo isquemia periférica por obstruccién arterial,
que empieza distalmente y progresa en direccién proximal
(lpulsos, claudicacién intermitente (MIR), ulceracién cuténea,
gongrena distal). Més frecuente en extremidodes inferiores.
(2MIR)

Trombofiebitis migrans en el 40-50% (trombosis venosa pro-
fundo infrecuente).

Posible edema y fenémeno de Raynaud (MIR) frecuente (arte-
riopatia orgénica donde aparece con mayor frecuencia

(MIR)}.

ANATOMIA PATOLOGICA

Estadio agudo (alta especificidad)

- Proliferacién de la infima (proliferan células endoteliales,
fibroblastos y linfocitos). (MIR)

- Trombos inflamatorios oclusivos con microabscesos ro-
deado por reaccién granulomatesa con células gigantes
(Gnico de esta enfermedad). (MIR) "

Estadio crénico (baja especificidad): fibrosis de pared vascu-

lar y recanalizacién del trombo.

Habitualmente se afectan todos los componentes vasculoner-

viosos vecinos. (MIR)

A diferencia de la arterioesclerosis obliterante no hay calcifi-

cociones, ateromas ni ofectacién eérfica. -

TRATAMIENTO

La supresién total y definitiva del tabaco es el Onico trata-
miento efectivo. (3MIR)
Tromboliticos Gfiles si oclusién arferial agude.

Cirugia de reascularizacién rara por el tomafio de vasos
ofectados.

MIR 03 (7532): 2Cudl es entre los siguientes el diagnéstico més
probable de un hombre de 38 afios con claudicacién intermitente
al caminar y con Fenémeno de Raynaud en las manos?:

{

2.
3.
4
5

Sindrome antifosfolipido.
Esclerodermia.
Poliarteritis nodosa.
Arteriosclerosis.

12. Cuadro resumen de Vasculitis

LOCALIZACION TiPICA TAMANO DE LOS VASOS CARACTERISTICAS
RiAén y corazén Necrosante generulizada
PAN clésica {en bifurcaciones) Arterias pequefias y media- Afectaciéon segmentaria
No pulmonares (si pero poco nos Lesiones en distinto estadio
frecuente bronquiales) Aneurismas
Necrosante generalizada
PAN mic ica Piel y pulmén Vaosos pequefios Leucocitoclasia
Yp peq
Lesiones en el mismo estadio
Necrosante generclizada
g:.’d rome de Pulmonar Vasos pequefios y medianos Granulomas
g-Strauss Infiltrado eosinéfilo
Graonulomatosis de Vias respiratorias superiores e - Necrosonie generalizada
Wegener inferiores y rifién Visos pequelics Granulomas
£ Vasos pequeios X 3
Vasculitis por Leucocitoclasia
S Piel (fundamentalmente vénulas : . ’
hipersensibilidad posteapiiones) Lesiones en el mismo estadio
Sindrome de Kawosoki Arferias coronarias Vasos medianos Necrosante generolzada
Proliferacién de la intima, frombos y reaccién
granulomatose con células gigontes
: 2 ; Trombos inflamatorios oclusivos con micro-
Enfermedad de Buerger  Extremidades Vasos peguefcs y medianos chiacaéce rollnilo nor TeBein aramlaaie:
sa con células gigantes
Afeciacion segmentaria
. - Vasos pequefios X -
Enfermedad de Behcet ~ Vasos pequeiios Fisidnanialetis it Leucocitoclasia
Panarteritis
é : Células gigantes
Arterifis de la temporal Ramas de lo carétida g:?:r:s de mediano y grueso Proliferacién de la intima
Necrosis de la media y fragmentacién de la
ldmina elastica internc
Pananteritis
i y Arterios de medionoy grueso  Granulomas y en ocasiones células gigantes
» de Tol s Cayado adsfico y i rams calibre Proliferacion intensa de la intima

Fibrosis que lleva a lo estenosis de la luz



AN

La afectacién vascular difusa produce sinftomatologia general (fiebre, astenia) y manifestaciones orgénicas locales (neurolégicas, rena-
les, dolor cbdominal).

Pueden ser primarias (Unica manifestacién de enfermedad) o secundarias (asodadas a AR, LES, infecciones, neoplasias)
Efiologia desconocida en la mayoria, aunque parecen mediadas por mecanismos inmunolégicos.

1.PANARTERITIS NODOSA

Vasculitis necrotizante sistémico y segmentaria que afecto a arterias de pequefo y mediano calibre.

Varones de 40-60 afos. Asociacién al VHB (también al VHC y a la tfricoleucemia).

Poliangeitis microscépica (PAM): manifestaciones comunes a la PAN désica salvo que la glomerulonefritis es muy frecuente y
que o menudo aparece capilaritis pulmonar. Afecta a pequeiios vasos. Hay leucocitoclasia, P-ANCA (90%), clinica més fre-
cuente cuténea y pulmonar y fratfamiento corticoides y ciclofosfamida.

CLINICA

“La gran simuladora”. Las manifestaciones iniciales con frecuencia son inespecificas.
Los manifestaciones clinicas dependerén de los érganos afectados, que segln su frecuencio de afectacién son sistema muscu-
loesquelético (64%), rinén (60%), SN periférico (51%; su manifestacién mdés caracteristica y que nos debe hacer pensar en una

PAN es la mononeuritis mdéliiple), fubo digestivo (44%), piel (43%), corazén (36%), genitourinario (25%; dolor testicular, ovéri-
co).

e HTA frecuente.
LABORATORIO

o 1VYSG, anemia y leucocitosis neutréfila sin eosinofilia.

e ANCA+ en el 30%, siendo la variedod p-ANCA la mas comin.

e Confirmacién histolégica: biopsia.

e Angiografio selectiva abdominal si biopsia negativa y alta sospecha de PAN. Microaneurismas en el 70%
TRATAMIENTO

Corticoides. Adadir ciclofosfamida si enfermedad severa.
Los indicadores més negativos son la afectacién renal, del SNC, digestiva y cardiaca.

2.VASCULITIS ALERGICA DE CHURG-STRAUSS

Vasculitis necrofizante sistémica granulomatosa coracterizada por afectacién pulmonar, historia de asma y atopia e infiltra-
cién eosinéfila tisular.

Afecta @ vasos de pequefio y mediano calibre.
Patogenia inmunoalérgica por reaccién Ag-Ac mediada por IgE.

Similar a la PAN, pero las manifestaciones respiratorias dominan el cuadro: rinitis alérgica, crisis asmdticas, infiltrados pul-
monares.

e TIgE, eosinofilia periférico (dato més caracteristico; buen marcador de respuesta ol trotamiento), p-ANCA.
e Confirmacién mediante biopsia.
e  Arteriografia similar @ PAN pero microaneurismas menos frecuentes.
* Buena respuesta a glucocorticoides.
3.GRANULOMATOSIS DE WEGENER

Vasculitis granulomatosa necrotizante de arterias y venas de pequeiio calibre que se caracteriza por afectar al tracto respiratorio supe-
rior e inferior, rifdn y, en grado variable, o ofros érganos.

CLINICA

En lo mayoria comienza con afeccién del traclo respiratorio: congestién nasal, epistaxis, deformidad de la nariz, sinusitis, oti-
tis media serosa,... Los nédulos, Gnicos o moltiples, con o sin cavitacién y los infilirados son las manifestaciones pulmonares
més habituales.

Deterioro de la funcién renal, que evoluciona répidamente a insuficiencia renal irreversible. La hipertensién arterial es rara.
Lesiones cuténeas en el 50%

Proptosis del globo ocular por psedolumor granulomatoso de la érbita.

DIAGNOSTICO

Sospecha clinica (enfermedad en tracto respiratorio y/o rifién) y de laboratorio (C-ANCA).
Confirmacién por biopsia pulmonar (mayor rentabilidad).

TRATAMIENTO

De eleccién la ciclofosfomida. En el comienzo del fratamiento es importante afedir prednisona,

REUMATOLOGIA
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4.VASCULITIS POR HIPERSENSIBILIDAD

e Las més frecuentes y bemgnos

¢ Vasculitis de vases pequedios, siendo los vasos més afecdados las vénulas postcapilares. AP: Vasculitis leucoditocléstica,

e Clinica predominante: Cuténea (pdrpura palpable).

* Diognéstico: Biopsia cutdnea.

e Tratamiento: La mayorfa se resuelven espontaneamente. Eliminar foctores desencadenantes. Si enfermedad persiste o disfuncién
orgénica progresiva: Glucocorticoides (prednisona) y casos refradarios a glucocorticoides: Ciclosfosfamida.

TIPOS ESPECIALES

e Purpura de Schénlein-Henoch: pirpura palpable, sintomas gastrointestinales, glomerulonefritis, artralgias. Mas frecuente en
nifios. mediada por IgA.

e Vasculifis-urticaria

o  Eritema Elevatum Diutinum: respuesta espectacular a la dapsona.
Crioglobulinemia mixta esencial

5. ARTERITIS DE LA TEMPORAL

* Vasculitis granulomatosa que afecta o arterios de mediano y gran calibre, + a ramas de la carétida {rama temporal).
Ancionos. Mas frecuente en mujeres.
Clinico inicial inespecifica. Por orden de frecuencia: cefaleqa, arteria temporal explorotoriomente anormal, sintomas constitu-
cionales, polimialgia reumdtico, claudicocién mandibular, ceguera (diagnosticar y tratar precozmente), accidente cerebrovas-
cular.

¢ Claudicacién mandibular (sospechar exisiencia de vasculifis): sugiere fueriemente el diagnéstico.

e Polimialgia reymética: 40-60% la presentan en algdn momento de su evolucién. Dolor inflomatorio de cinturas escapular y pel-
viana y de regién cervical y notable dificultad para realizar cualquiera de sus actividades cotidianas.

e 1VSG (dato de laboratoric més dtil en la monitorizacién) y de ofros reactantes de fase aguda (>95%). 1GGT y fosfataso alca-
lina hepética. Anemia y trombocitosis.

e Confirmar con biopsia de la arteria femporal superficial.

o  Glucocorticoides de eleccién.

6. ARTERITIS DE TAKAYASU

Vasculitis granulomatosa de efiopatogenia desconocida que afecta sobre todo aorta y sus ramas principales y arteria pulmo-
nar (los troncos supraadriicos son los vasos més comunmente afectados).

Muijeres asidticas enire 20 y 30 afos.

Inicio insidioso con sinfomas constitucionales. Gradualmente aparecen signos de la fase crénica o sin pulso, con cloudicacién
de miembros superiores, cefalea, sincope, vérfigo, parestesias, sinftomas visuales.

30-60% HTA, pero pueden deteciarse cifras bojas en brazos, lo que hace necesario evaluar la tensién arterial en miembros
inferiores.

Prednisona a altas dosis. 50% requieren cirugia derivativa.

7. OTRAS VASCULITIS

TROMBOANGEITIS OBLITERANTE O ENFERMEDAD DE BUERGER

- Vosculitis segmentaria obliterante y recidivante de arterias y venas de pequefo y mediano calibre de las extremidades.
- Varones j6venes. Fumadores importantes.

- lIsquemia periférica por obstruccién arterial.

- Frecuente el fenémeno de raynoud, lo claudicacién intermitente y la tromboflebitis superficial,

- La supresién total y definitiva del fabaco es el dnico tratamiento efectivo.

ENFERMEDAD de KAWASAKI o SDR MUCOCUTANEO GANGLIONAR
Vasculitis necrosante difusa que afecia siempre arteriolas, capilares y vénulas, de forma casi constante arferias coronarios y @
menudo grandes arferias no infraparenquimatosos.

- Més frecuente en Jopén. Nifos.

- Agudo y autolimitada.

- Fiebre, poliadenopatias, inyeccién conjuntival, lengua de frombueso, labios enrrojecidos, secos y agrietodos, exontema, eri-
tema y edema de palmas y plantas com descamacién periungueal, miocarditis, insuficiencia cardiaca (marcan el pronéstico).

- Trombocitosis, tIgE.

- Administracién precoz y combinada de salicilatos y altas dosis de gammaglobuling iv.
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( VII. SINDROME DE BEHGET

Trastorno que afecta a mdltiples érganos caracerizado por presen-
tar Glceras recurrentes en boca y genitales asociado a uveitis que
puede causar ceguera.

Mayor prevalencio en paises mediterrdneos y Jopén (MIR), adulios
jévenes (20-30 aftos) y varones (4/1]. (MIR)

ETIOPATOGENIA

e Desconocida. Enfermedad autcinmunitaria por existencia de
vasaulitis (venulitis leucocitoclasfica)

e 50%: anticuerpos circulantes frente a la membrana mucosa de
lo covidad bucal. Asociacién con HLA-B5S (MIR)

* Se ha aislado el virus del herpes simple fipo | en linfocitos peri-
féricos en algin caso

2.1. Ulceras

BUCALES (2MIR)

En el 100%
Generalmente primera manifestacién
Aftosas
Recurrentes
Dolorosos
No dejan cicatriz

GENITALES (3MIR)
En el 75%
Las voginales suelen ser indoloras

2.2. Lesiones cutGneas (75%)

Eritema nodoso.

Foliculitis.

Exantema acneiforme,

Reactividad inespecifica inflomatoria de la piel a aranazo, pin-
chazo aguja e inyeccidn solucién salina intradérmica (prueba
de patergia). (MIR)

2.3. Lesiones oculares (70%)

Generalmente bilaterales. Aparecen al inicio de la enfermedaod
o durante los primeros afos de evolucién.

Complicacién més temible por su evolucién o ceguero.

Irifis, uveftis posterior, queratitis, hemorragia refiniana, atrofia
Optica, vasculitis arderia central refina.

Uveitis con hipopion (2MIR) (signo caracteristico del sindrome
aunque roro),

2.4. Manifestaciones articulares (3/4)

Oligoartritis o monoartritis de EEll (sobre todo rodilla y fobillo):
No deformante ni errdtica. Autolimitada. No destructiva (MIR).
Posible poliariritis. (MIR)

Espondiloartritis {sacroiliacas afectas con bajo frecuencial).

RESUMEN DEL SINDROME DE BEHCET

Meningoencefalitis

Uvetitis con hipopidn y otras

Piel

Ulceras genitales indoloras

Foliculits,
Prueba de patergla
positiva.

Epidienitis
-
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2.5. Oftras

VASCULARES

o 25% trombosis venas periféricas superficiales o profundas.
(MIR)

o Obstruccién veno cava superior.

o Afectacién arterial poco frecuente.

© Curso Intensivo MIR Asturias 2003

NEUROLOGICAS (MIR)
* HPT intracraneal benigna

»  Afectacion haces piramidales

¢ Cuadro parecido a esclerosis moltiple (MIR)
¢ Alferaciones psiguidtricas

¢ Meningoencefalitis recurrentes (2MIR),...
OTRAS

« Gostrointestinales: malaabsorcién, ulceras...

e Epididimitis: frecuentemente recidivante.

e Vasculitis de la orferia pulmonar que se presento en forma de
disneq, os, dolor torécico, hemoptisis e infiltrados en Rx.

MIR 04 (7907): Varén de 28 aifios que presento en su ojo iz-
quierdo cuadro de vasculitis refiniona severa y edema maculor
con uno agudeza visual 0.1. El pociente refiere historia de aftas
bucales vy genitales recidivantes. En base a los hallazgos clinicos
y a lo historia del paciente écudl considerc, de los siguientes,
que es el diagndstico mds probeble?:

1. Sarcoidosis.

2. Enferm B Poi
3. Esclerosis moltiple.

4. Tuberculosis.

5. Sifilis.

3. Analitica

Posible leucocitosis, aumento de VSG y proteina C reactiva y anti-
cuerpos contra mucosa de boca.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE ENFERMEDAD DE BEHGET

Para el diagnéstico del sindrome de Behget es necesaria:
La presencia de ulceracién oral recurrente (2MIR) + 2 de los si-
guientes:

1.~ Ulceraciéon genital (MIR)

2.- Lesiones oculares (MIR)

3.- Lesiones cut@neas

4.- Pruebe de la Patergia (MIR)

s B

£

G
/, " \ Ulceras orales

Prueba de
la patergia

Ulceras
genitales

Criterios diognésticos del sindrome de Beghet

5. Tratamiento

e Afectacédn de mucosas: corticoides locoles

® Ariritis: reposo mas AINE

e Uveitis y afectacion SNC: corficoides sistémicos asociados a
azatioprina o ciclosporina A

e La colchicina puede ser beneficiosa en formas leves del sin-
drome

EVOLUCION

Sexo varén y juventud al inicio del cuadro predispone a forma mdés
grave. Manifestaciones més graves del sindrome: Uveltis y afecto-
cién SNC

B2  repeMIR

Enfermedad de Behget: Glceras orales dolorosas, Glceras genita-
les, uveitis y HLA B5, (5+)

REUMATOLOGIA
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ﬁ VIl. SINDROME DE BEHGET

6. Diagnéstico diferencial

Varén joven con ulceras orales, afectacién ocular y artritis

Patogenia HLA-B27 HLA B85, Herpes simple fipo |
Coniuntivitis Uveitis (mas grave y generalmente bilaleral)
] suntivit
Ocvlar Menos frecuente uveltis Sronjumivig
Oftras
- ULCERAS NO DOLOROSAS (50%)
-Balanitis erosiva circinada :
; 5 oral/asiiol ¥ el - Querctodermia blenorrégica - ULCERAS DOLOROSAS (100% bucales, 75% genitales)
(++ plantos y palmas) - Prueba de la patergia+, eritema nodoso, foliculitis,...

Onicopatia

+ Extremidades inferiores

i : A + Extremidades inferiores
Artrifis Asimérica, br b brotes leve (no deformante, autolimitada)
>grave (erosivo)

Complemento en liquido sinovial normal o aumentado normal
Sintomas urinarios Trombosis venosas
Entensitis Alteraciones neurolégicas



Més frecuente en varones jovenes.
Anatomia patolégica: Venulitis leucocitoclastica.
Asodiacién a infeccién por el VHS tipo |y al HLA BS.
Clinica:
- Ulceros bucales (100%) y genitales (75%). Dolorosas (las vaginales suelen ser indoloras).
- Lesiones cutdneas: Eriterma nodoso, foliculitis, prueba de patergia.
- Lesiones oculares: Generolmente bilaterales y recidivantes. Uveitis onterior, posterior, conjuntivitis, queratifis...
- Artritis: Oligo o monoartritis de exiremidades inferiores, no deformante, no erosiva. Posible poliartritis.
- Afectacién de socroiliacas poco frecuente.
- Ofras: frombosis venosas, afectacién del SN...
Complicacién mas temible: Ceguera.
Duognésﬂoo Clinico. Ulceraciones orales oftosas recidivantes condicién sine qua non para el diagnéstico. Oiros criterios diognésti-
cos son: ulceracién genital, lesiones oculares, lesiones cuténeas y prueba de lo patergia (2 de ellos necesarios para el diagnésti-
o).
Diagnéstico diferencial con el Sindrome de Reiter ante un varén joven con Ulceras orales, afectacién ocular y artritis.
Tratamiento:
- Afedocidén de mucosas — Corticoides locales.
- Ariritis — Reposo + AINES.
- Cuando uveitis o afectacién del SNC —» Corticoides + azatioprina o ciclosporina A.
- Formas leves del sindrome —» Colchicina.

<
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1. Osteogénesis imperfecta

e Enfermedad ésea congénitc més comdn, debida a un defecto
en la sintesis del colégeno (2MIR) (mutaciones en genes para el
colageno tipol)

» Herencia AD en lo mayoria (puede ser AR o esporédica)

CLINICA

e Fracturas en edades tempranas de la vida (quedorén deformi-
dades MIR)

e Esclerdtficas azules (el color varia de normal a azul intenso y es
debido al adelgozamiento de los fibras de colégeno de lo es-
clerética que permite visualizar la coroides subyacente)
Anomalias dentarias (dentinogénesis imperfecta)

Sordera de trasmision

Ofras alteraciones asociodos

- Cardiovasculares: insuficiencia aértica, insuficiencia mitral
y fragilidod de grandes vasos

- Estados hipermetabélicos: cumento de los niveles de fi-
roxina, hiperlermia y sudoracién excesiva

- Clinica cuténea: fallo de cicatrizocién y hematomas es-
pontdneos

©Cuns bewwwha MIR Acsrias 003
Dentinogénesis imperfecta Sordera
TIPOS
l. La més habitual y leve
Il La més grave, los huesos son fragiles y la muerte ocurre
habitualmenie en el Gtero, durante el parto o semanas
después del mismo
. Cursa con deformidad esquelética, habitualmente ci-
“foescoliosis (causa de insuficiencia respiratoria)
V. Fenotipica y genéticamente similar a a lo tipo |, peor,

mds rara y no est4 asociada a escleréticas azules

MIR 10 (9371): Chico de 15 ofios que presenta dolor intenso en
pierna derecha mientras descendia por una escalera. Se realiza
una radiografia que muestra una fractura en peroné derecho. En
lo historia clinico realizada destaca la presencia de fracturas
previas en ausencia de fraumatismo intenso. La exploracién fisi-
ca es normal. El estudio de metabolismo fosfocdlcico realizado
no muestra alteraciones. Lo densitometria presenta los siguientes
dotos T-score en columna lumbar -1.2 y T-score en cadera fotal
-0.8. El diagnéstico més probable es:

Osteoporosis idiopética del varén.

Sindrome de Marfan.

Osteomalacia.

Osleogénesis imperfecia.”

Sindrome de Ehlers-Danlos.

@ repeMIR

La alteracion fundamental de la osteogénesis imperfecta es un
defecto en la formacién de fibras de colégeno. (3+)

PPN

2. Sindrome de Marfan o
aracnodactilia

¢ Mutaciones en el gen para la fibrilina (proteina del tejido co-
nectivo).
* Herencia AD (25% depende de mutaciones nuevas).

CLINICA

ALTERACIONES ESQUELETICAS

¢ Talla grande, exiremidades largas (dolicoestenomelia) (MIR)
» Aracnodactilia (MIR)

* Pectus excavatum o corinatum, escoliosis (MIR}

* Mayor frecuencio de esguinces (MIR)

ALTERACIONES OCULARES

e Subluxacién del cristalino (ectopia lentis) supero-temporal con
zénula intacta (2MIR)

* Complicaciones oculares del Marfan: HTOcular, miopizacién,
iridodonesis (ol perder el soporte del cristalino) (2ZMIR)

ALTERACIONES CARDIOVASCULARES

o Frecuentes: prolapso de vélwla mitral y dilatacién oérica
(2MIR)

» El principal objetivo terapéutico es el control del aneurisme de
aorta

¢ Las mujeres con Marfan, especialmente si raiz aértica dilatada,
deben evitar el embarazo (didmetro de raiz adérica >40mm
aumenta el riesgo de diseccién abdrfica y rotura del vaso en el
embarazo, con riesgo de muerte materna del 25-50%) (MIR)

CLINICA CUTANEA
o Esirias de distension (MIR)
* Elostosis perforante serpinginoso

REUMATOLCGIA



r VIII. TRASTORNOS HEREDITARIOS DEL TEJIDO CONECTIVO
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MIR 05 (8056): Paciente varén de 29 afios, jugador activo de

baloncesto. A lo exploracién fisica destaca pectus excavatum y

aranodactilic. Su padre fallecié por muerte sibita a la edad de

47 afios. En un estudio ecocardiogréfico se defecta insuficiencia

adrtica severa con diametro telediastélico del VI de 75 mm y una

fraccibn de eyeccién de 0.40. La oorta ascendente fiene un dia-

metro de 5 cm. 2Qué actitud recomendaria en dicho paciente?

1. Recambio valvular adrtico cislado en ese momento.

2. Trotomiento médico con calcicantagonistas hasta que opo-
rezcan los sintomas.

3. Tratamiento médico con betabloqueantes hasta que aparez-
can los sintomas.

4. Control ecocardiogréfico anual hasta que oparezcan los

sintomas.
5. Recambio de lo vélvula gértica y la aorio ascendente con

| i e

B2  repeMRR

La diseccién de aorta se presenta en pacientes con antecedenies
de HTA o Sindrome de Marfan y dolor toracico sibito irradiado
a espaldo, con dioforesis. Se diagnostica mediante TAC {Angio-
TC) o ecocardiograma fransesofégico. Precisa cirugia urgente si
afecta a la rama ascendente (tipos A, 1y 2). (16+)

3. Homocistinuria

« Déficit de aistationine sinfetasa , que inferviene en el metabo-
lismo de la metionina.
Herencia AR.
Se produce un oumento en sangre y en orina de homocisting,
que inhibe las uniones cruzadas del colégeno.

¢ Las manifestaciones clinicos mayores incluyen doliccestenome-
lia, eciopio lentficular (luxacién del cristaline hacie abajo, con
alteracién de la zénula y disminucién de la acomodacién) y de-
formaciones forécicas y espinales.

¢ Puede presentar rubor malar (fras ejercicio o frio) y pelo adel-
gazado.

¢ Fenctipo similar ol Marfan. Diferencias: osteoporosis generali-

zada, frombosis arteriales y venosas y retraso mental.

4. Sindrome de Ehler-Danlos

¢ Grupos de trostornos hereditarios debidos a distintas anor-
malidades en le sinfesis del colageno caracterizados por: hi-
perextensibilidad de piel y articulaciones y friabilidad de teji-
dos.

¢ La mayoria AD (hay casos AR y RLX).

CLINICA

* Alteraciones faciales (epicantus, puente nasal plano).

» Piel blanda, delgada, frégil, hiperextensible. Retraso de cicatri-
zacién de heridas. Calcificaciones subcutaneas.

¢ Articulaciones hiperextensibles, artrosis, deformidad. Hipotonia.

* Fragilidad de poredes vasculores: hemotomas frecuentes y
pigmenfaciones.

= Miopia, queratocono, microhemorragias refinianas.

s Cordiopatio congénita.

5. Pseudoxantoma eldstico

* Mineralizacién progresiva de las fibras el@sticas. Herencia
AD o AR.
* Lesiones cutdneos en zonas de flexién (papulas amerillentos
“en empedrado o piel de naranja” (2MIR), compromiso ocu-
lar (estrias angiodes en lo retina (3MIR} y hemorragia refinia-
na) y manifestaciones cordiovasculares (prolapse mitral
(MIR), hemorrogic gastrointestinal (MIR), hipertensién y en-
fermedad vascular oclusiva MIR). Posible pero rara la pre-
sencio de hiperloxitud arficuler generalizada (MIR)

Lesiones cuténecs en "piel de naranja”

Estrias angioides

MIR 00 (6801): Una mujer de 39 afios diagnosticoda previa-

mente de prolapso mitral es remifida por presentar hiperexitud
arliculor_generalizada. En el examen fisico objetivamos la pre-

sencia de papulas blanquecino-amarillentos en zonas de flexién

de las axilas y el cuello. Un excmen oftalmolégico muestra es-
trias angioides en la retina. $Cuél de los siguientes enfermeda-

des hereditarias presento la paciente?:

Pseudoxanfome eldstico.*

Sindrome de Ehlers-Danlos tipo Il

Sindrome de Marfan.

Ocronosis.

Ostecgénesis imperfecta.

N



1. OSTEOGENESIS IMPERFECTA

e  Aleracién en la sintesis de coldgeno.
e  Clinica principal:
- Frogilidad ésea (predisposicién o frocturas, que pueden dejor deformidades)
- Escleras ozules .
- Dentinogénesis imperfecta
- Pérdida de oudicién

2. SINDROME DE MARFAN

Mutaciones en el gen para la fibriline.

Alterociones esqueléticas: Aracnodactilia, talla alta, dolicoestenomelia, escoliosis.

Alteraciones oculares: Subluxacién del cristalino superotemporal con zénula intacta.

Alteraciones cardiovasculares: Prolapso de vélvula mitral, dilatacién aértica,... Aumenta el riesgo de diseccién adrtica y rotura

del vaso en el embarazo, con riesgo de muerte materna del 25-50%
Ofras: estrios de distension.

Diagnéstico diferencial con HOMOCISTINURIA (osteoporosis generalizada, trombosis arteriales y venosas y refraso mental).
Subluxacién inferior del cristalino con alteracién de la zénula.

3. SINDROME DE EHLER-DANLOS

e Alteracién de lo sintesis de colégeno.

* Hiperextensibilidad de piel y articulaciones, fragilidad de paredes vasculares, calcificaciones subcutdneas, hipotonfa muscular,
refraso en la cicatrizacién de los heridas.

4. PSEUDOXANTOMA ELASTICO

¢ Mineralizacién de fibras elésticas.

¢ Clinica tipica: lesiones cuténeas (pépulas amarillentas “en empedrado o piel de naranja”) y estrios angioides en reting
¢ Oiras: hemorragia gastrointestinal, hipertensién y enfermedad vascular oclusiva, posible hiperlaxitud articular.

EUMATOLOGIA
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1. Artriris no gonocécica

1.1. Etiologla

GERMENES MAS FRECUENTES

En general Seg(n edades
L
.
<2 meses: S. Aureus
Stafilococus aureus (MIR)
(75% de pioartrosis no 2-24 meses: S Aureus y
gonocéeicas MIR) el Strep. Pyogenes

>2 oiigs: S. Aureus

Seq(n situacién de base
Artritis reymatoide: S. Aureus
ADVP: S. Aureus (MIR) y Streptococos de su propia flore y Pseudomonas y
ofros gram negativos de las drogas y de los instrumentos de inyeccién. Ar-
ticulaciones axiales més afectadas {MIR), siendo caracteristica la ofecia-
cién esternoclavicular (MIR)
Inmunodeprimidos: bacilos gram negatives
Prétesis postquirtrgica: S. Epidermidis (el més frecuente MIR), S. Aureus.
Pueden cursar de forma aguda o con dolor crénico sin sintomas generales.
Tratamiento: erradicar la prétesis + antibidticos
Postcirugia y en lesiones penetrantes: S. Aureus

La via més frecuente de infeccién es la hematégena (MIR)

Artritis vertebral frecuentemente asocicdo a osteomielitis de cuerpos ver-
tebrales adyacentes. Suele deberse a S. Aureus pero también a Brucella,
Salmonella y Mycobadterium tuberculosis.

Gérmen més frecuente de espondilodiscitis piégeno en pacientes con SIDA
y ADVP es S.Aureus seguidos de la Pseudomona aeruginosa (MIR)

Las infecciones por el gonococo han coido mucho por su control sanitario
y epidemiolégico (antes eran las més frecuentes en el adulto joven y ado-
lescentes (MIR), pero en la actualidad en Europa las ariritis por gonococo
son una rareza).

ve 3

MIR 00 (6817): Una paciente de 23 afios adicta a la_heroing y
cocaina infravenosa consulta por arritis esternoclavicular dere-
cha de 1 semang de evolucién. Se realiza una puncién de lo
articulacién de la que se obtfienen unas gotas de material sero-

sanguinglento. La fincién de Gram muestra algunos polimorfo-

nucleares, hematies y muy escasos cocos gr i

itivos el i-
me. $Qué antibisdtico elegiria para iniciar el fratamiento?:
Flucconazol.

Penicilina.

Ceftazidima.

Vancomicina.

OhWN -

1.2. Clinica

¢ Afectacién arficuler y sinftomas generales (fiebre, malestar,...)
« Sinovitis monoarticular con predileccién por articulacionas
que soportan carga (redilla (3MIR) y cadera)
» Articulacion: coliente, eritematosa, dolorese, edematosa
Complicaciones: >
- Degeneracién del cartilago (MIR) (comienza en los 48
horas siguientes a la infeccién)
- Distensiéon capsulor (MIR) {posible luxacién potolégica
(MIR))
- Empiema oriiculor (MIR)
- Flemén pericapsular (MIR

COCOS GRAM+: proceso agudo asociado a sintomas genera-
les + hinchazén, dolor, aumento de la temperatura y limitacion
de los movimientos

BACILOS GRAM-: Curso més indolente con moderados sintomas
generales y molestias menos importantes, con lo cual el dia-
gnéstico se demora y existe mayor frecuencia de osteomielitis
simultdneas al hacer el diagnéstico

1.3. Andlitica y diagnéstico

LABORATORIO
e Valoracién del liquide sinovial (“elemento clave”): liquido
inflametorio/séplico y diagnéstico definitivo identificando el
agente:
- Frotis del liquido sinovial: + 75% de infecciones por S.
aureus y estreptococos (<% si son otros gérmenes)
- Cultivo de liquido sinovial: + en >90% de los cosos
e Tombién se puede identificar el gérmen en hemocultives: +
en 50% de infecciones por S. aureus (<% si son ofros gérme-
nes)
o Ofros: leucocitosis con desviocién izquierda, aumento de VSG,

REUMATOLOGIA
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Tg IX. ARTRITIS SEPTICAS

RADIOGRAFIA

» Primeros cambios: distensién cdpsule arficular y cumento de
partes blondas periarficulores

» Posteriormente: osleoporosis, disminucién espacio interarticu-
lar, erosiones éseas (mal prondstico)

OTRAS
e ECO en derrames en cadera y TAC/RMN si afectacién del

esqueleto axial

MIR 12 (9864): Mujer de 58 afios, con antecedentes personales

de Diabetes Mellitus no insulin dependienie y gonarirosis dere-

cha. Trateda medionte infiliraciones con corticoides en esa rodi-

lla, lo Gitima hace seis dias. Acude a Urgencias por un cuadro

de dolor intenso, inflamacién progresiva e impotencia funcional

en lo rodilla, y fiebre en los dos Gltimos dias. En la exploracién

hay un derrame a tensién, intenso dolor que impide cualquier

maniobra exploratoria, y aumento de temperatura local. La ro-

diologio simple muesira combios degenerativos, y un derrame

articular con aumento de partes blandas. La artrocentesis obtie-

ne liquido purulento. £Cuél de las siguientes es la conducta dia-

gnéstica y terapéutica més correcia?:

1. Antibioterapia empirica IV con cobertura para S. aureus, y
especifica cuando se disponga de cultive y antibiograma

2. Andlisis bioquimico de! liquido obtenido, y cultivo del mis-
mo. Si los resultodos confirmon el diogndstico de artritis
sépfica, realizar el drenaje quirlrgico y la antibiolerapia es-
pecifica.

3. Realizacién de puncién articuler guiada por ecografia pora
desbridamiento y antibioterapia local intrarticular.

4, Artrocentesis de repeticién hasta lograr lo reduccién de los
sintomas inflamatorios.

MIR 13 (10227): Hombre de 19 afios de edad que consulta por
un cuadro de 24 horas de evolucién de dolor, tumefaccion e
impotencia funcional de la rodilla derecha ccompafiodo de fie-
bre de 38°C. Lo exploracién fisica pone de monifiesto signos
inflamatorios y derrame articular en la rodilla derecha. Los datos
analiticos muesiran una leucocitosis con neutrofilia y una eleva-
cién de la proteina C reactiva. Se hace el diagnéstico sindrémico
de monoariritis aguda. ¢Cuél es el diagnéstico etiolégico més

probable?

1.  Artritis por microcristales.

2. Artrifis reactiva,

3. Adifis infeccioso | ——

4. Artritis infecciosa por mycobaocterias.
5. Artritis reumatoide.

1.4. Tratamiento

“Antibiéticos via parenteral, drenaje y reposo de lo arficulocién”.

Antes de dar antibidticos coger muesiras de sangre periférica y

liquido arficular

ANTIBIOTERAPIA

* Depende de muchos factores. Una cefolosporina de 3° gene-
racién + oxacilina o nafeilina dan cobertura pora la mayoria
de los infecciones del adulto

e Vancomicina: farmaco de eleccién en enfermes con alergia
grave a penicilina y en infeccién de articulacién protésica
debida a S. epidermidis resistente a meticilina (MIR)

e En infecciones por Stafilococcos usar antibiéticos antiestafilocod-
cicos (cloxadilina, oxaciling,...) (MIR)

e Duracién del tratamiento unas 2-6 semanas (6-12 dios en las
A. Gonocécicas y 6-12 meses en las fuberculosas)

DRENAJE PUS ARTICULAR: puncién o drenaje guirdrgico abierfo
(en ariritis séptica de cadera o si supuracién crénica o pus locu-
lado)

REPOSO ARTICULAR

MIR 01 (7210): ¢Cudl de los siguientes antimicrobianos utilizaria
en primer lugar en monoterapia, para tratar una infeccién arove
por Staphylococcus Aureys resistente o meticilina?:

1. Eritromicina.

2. Rifampicina.

3. Vancomicing.*

4. Levofloxacino.

5. Linezolide.

2. Artritis gonocdédcica

s En la actuclidad en Europa las eriritis por gonococo son una
rareza. Més frecuente en mujeres

e Ocurre en el contexto de una infeccién gonocédeica disemi-
noda

* Producida por una bacleriemia que proviene de una infec-
cién gonocéeica o més frecuentemente de la colonizacién
mucosa gonocécica (MIR) asintomética de la uretra, el cue-

llo uterino o la faringe (MIR)
FACTORES PREDISPONENTES
e Menslruacién
e Embaorozo

e Déficit factor final del C' (C5, C6, C7, C8) (MIR)

2.1. Clinica (Gonococia generalizada)

FASE INICIAL

¢ Forma de presentacién més frecuente: fiebre [MIR), escalofr-
fos, exantema (MIR) y sinfomas articulares (MIR)

e Alieraciones cuténeas (1/3): lesiones vesiculo-pustulosos (MIR)
{fronco y porciones distales de extremidades)

¢ Sintomas articulares: fenosinovitis (MIR} y artritis migratorias

(rodillas, manos, muiecos, pies y tobillos)

Hemocultivos: “pueden” ser positivos

Gram y culiivo en liquido sinovial suelen ser negativos (MIR) (se

cree que los lesiones cutGneas y articulares son consecuencia

de una reaccién inmunitaria contra los gonococos circulantes

y al depésito de inmunocomplejos en los tejidos)

FASE FINAL

¢ Sinfomas generales y dermatitis ceden

o Afectacién articular empeora: ariritis purulenta mono o pau-
ciarticular

e Cultives de liquido sinovial pueden ser positivos (cocos Grom
negativos en la tincién de Gram (MIR))
Hemocultivos negativos en la moyoria

2.3. Tratamiento

1gr iv o im de Cefiriaxona (2MIR) cada 24 h.

¢ Cuando disminuyen los signos locales y sistémicos se puede
completar el ciclo de tratamiento (6-12 dias) con un férmaco
oral (cefixima, amoxiciling,...)




2.2. Diagnéstico diferencial

SD DE REIMER (I

Los dos son més frecuentes en personas jvenes sexuclmente adlivas y cursan con alteracio-
nes articulares, urogenitales y mucocuténeas

Forma venérea y disentérica

delC

Varones Mujeres

Ariritis  oligoarticulor asimétrica (rodilla).
Sacroileitis

Entensitis, lesiones urogenitales, conjuntivi-
tis, uveitis anterior, ulceras orales, querato-
dermia blenorrégica, balonitis circinada,
afectacion ungueal

FAM 00 (6538): En relacién con lo ariritis gonocécica ¢Cuél de
las siguientes afirmaciones es FALSAZ:
1. Lo infeccién gonocécica diseminade suele cursar con artrifis,
tenosinovitis y dermatitis.
2. Lo mayoric de los pocientes con enfermedad gonocdcica
i i i nitoyrinari i n -

!i.

3. los deficiencias de los profeinas de lo secuencio final del
complemento (C5-C9) confieren un riesgo elevado de pre-
sentar arfritis gonocdeica.

4. En pacientes con artrifis gonocéeica la tasa de cislamiento
en cultivo de Neisseria gonorrheae es mayor en localizacio-
nes genitourinarias que en el liquido sinovial.

5. El tratamiento antibiético empirico de eleccién de la artritis
gonocécica es una cefalosporina de 39 generccién.

3. Artritis tuberculosa

e Caracter insidioso: el diagnéstico se refrasa semanas o me-
ses. No sintomas generales destacados y poco frecuente tu-
berculosis pulmonar activa

o Forma de presentacién més frecuente: monoartritis granuloma-
fosa arénica

o Osteomielitis TBC mdés frecuente en columna, pero artritis
TBC més frecuente en grandes articulaciones de carge (cade-
ra en nifios y rodilla en adultos)

Pueden aparecer abscesos frios fistulizodos

e Lo afectacién vertebral comienza por el hueso esponjoso del
cuerpo vertebral (MIR) y posteriormente va a espacio discal
vecino

B Cuere Imeraive MIR A

ARTRITIS GONOCOHCICA (R

Menstruacién, embarazo, défict facor final

En el curso de una gonococemio: fiebre y
escalofrios, tenosinovitis, pastulos,...

ARTRITIS NO GONOCOCICA (pioarirosis)

AR, ADVP, inmunodeprimidos, prétesis,...

Puede ser poli (sobre todo fases iniciales),
oligo © monoarticular (orticulociones pe-
quefias y grandes; EESS-EEII)

Moncartritis (rodilla)

Sintomas generales

TRATAMIENTO
* Anfituberculosos 6-12 meses Paro iniciar tratomiento baste con
la demostracién de lesiones granulomatosas caracteristicas en

la biopsia sinovial (en espera de los cultivos y pruebas de sensi-
bilidad)

4. Artritis brucelésica

e Lo brucelosis es una zoonosis (MIR) que cursa con manifesta-
ciones osteoarticulares hasta en el 85% de los casos. Lo més
frecuente es la afectacién axial (espondilitis (MIR), sacroilettis),
pero fambién son posibles las artralgias y ariritis leves e incluso
una oriritis desiructiva (4%: més frecuente en caderas -
pseudocoxalgiao mediterrénea-. Deja secuelas)

e Lo artrifis y la sacroileitis son complicociones del aparato loco-
motor que aparecen en fases agudas de la brucelosis, mientras
que la espondilitis lo hace en cuadros mas cronificados (MIR)

« En nuestro medio pensor en brucelosis ante toda coxitis, es-
pondilitis o sacroileftis aguda o cuadro articular con fiebre on-
dulante (2MIR) o sudores, astenio, estrefimiento, esplenome-
galia (MIR) y orquitis (MIR)

* Se puede diagnosticar mediante hemoculiivo en medio de Ruiz
Castafieda (MIR) y distintas pruebas sexolégicas

© Curso Intensivo MIR Asturias2003
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FAM 00 (6535): ¢Cudl de las siguientes es INCO en
relacién con la espondilodiscitis infecciosa?:
1. La radiclogio simple es poco dfil para el diognéstico precoz
de esta entidad.
itis_brucelar es a_menud

2

cién precoz de la infeccién por brucelas.*
3. El comienzo de la raquialgia puede ser agudo, con manifes-
4

nifeste-
taciones sistémicas, o larvado.
El tratamiento anlibiético inicial de la espondilodiscitis infec-
ciosa por gérmenes piégenos debe ser Parenteral a dosis
maéximas durante al menos 4-6 semanas.

5. El diagnéstico de certeza sblo puede establecerse mediante
el estudio bacteriolégico o histopatolégico del tejido afecta-
do.

5. Artritis por espiroquetas
5.1. Artritis sifilitica

* Puede haber manifestaciones articulares en la sifilis congéni-
ta (osteocondritis, pseudopardlisis de Parrot,...}, en la sifilis
secundaria (ortralgias, artrifis, socroileitis,...) y en la sifilis fer-
cioria (ofectacién de la membrane sinovial por goma sifilifica
en grandes articulaciones y orticulacién neuropdtica o de Char-
cot)

5.2. Enfermedad de Lyme

6.1. Hepatitis B

CLUNICA

s Poliariritis (MIR) de comienzo répido (MIR) con ataque simé-
frico (MIR) de grondes y pequeias articulaciones (también
puede ser asimétrica 0 migratoria). Por orden de frecuencio
se afectan dedos de las manos, mufecos, rodilla, hombro,
tobillo, codo,... (MIR) (se respetan coracteristicamente los arti-
culaciones de los pies). Se cree mediada por mecanismo inmu-
nolégico

o Suele acompanarse de exantema (MIR) (urticarial més fre-
cuentemente) y aparecer antes de comenzar la ictericia o co-
incidiendo con ella {en fase anictérica/prodrémica MIR).
Cuando la hepafitis ya es evidente por la clinica, la artritis
suele desaparecer (MIR)

LABORATORIO
o C' en suero y liquido sinovial bajos durante la artrifis para nor-
moalizarse cuando cparece le hepatopatia franca

6.2. Rubeola

o Més frecuente en mujeres jbvenes

¢ Poliartritis de mufecas y pequenas articulaciones de las manos
(también se afectan rodillas). Siméirica

s Arfrifis coincide con aparicién de exantema o poco después

6.3. Parvovirus

e Infeccién por Borrelia burgdorferi (2MIR) (espiroqueia (MIR)
que se fransmite por la garrapata Ixodes 2MIR)

e Clinica cuténea (MIR), articular, neurolégica (2MIR) y cardia-
ca

e Ariralgios y mialgios en los dios/semanas siguientes a la pica-
dura

e Ariritis en el 70% de los no irctados: episodios intermitentes
de mono v oligoartritis {rodilla +++), sinovifis crénica erosi-
va y destructiva, ...

TRATAMIENTO DE LA ARTRITIS

Doxiciclina o amoxicilina 20-30 dies. En caso de no respuesta, el
tratamiento més efectivo es la Penicilina benzating, 2.4 millones
U semanoles durante 2- 3 semanas (MIR) o la ceftrioxona

Borrelia
Burgdorfuri
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6. Artritis viricas

e Por infeccién del tejido sinovial durante la infeccién sistémica
o provocando una reaccién inmunolégica que afecte a las
articulaciones

e Los mas frecuentes son las debidas ol VHB y a lo rubeola.
Ofras: parvovirus B19, parotiditis, enterovirus, arbovirus,...

i NO HAY ARTRITIS EN HEPATITIS All

e Suele ser autolimitada (no lesién orticulor permanente) y
poliarticular y se acompafia de fiebre y exantema cuténeo

¢ Los parvovirus son virus DNA de doble codena de los que el
Gnico conocido que afecta o seres humanos es el B19,
Causc la quinto enfermedad coraclerizada por un exantema
en los mejillos, eritemo en extremidades y tronco y artritis o ar-
tralgias en el 5-10%.
Después de la expeosicién al virus, fros una incubocién de 1-3
semanas se desarrollo lo enfermedod que se diferencian dos
periodos:

a) sintomas pseudogripales inespecfficos

b) otro con lesiones cuténeas, artralgias o artritis.
En los odultos los lesiones cuténeas pueden eslar ausentes
siendo la afeccién articular la més notable.
En general es poliarticular, ofeda al raquis cevical, hombros,
codos, mufiecas, tobillos y pies en forma de artralgias o artritis.

MIR 09 (9139): Una profesora de escuela de parvulario acudié a
consulta por una poliartritis siméirica con rigidez matutina de
répida instauracién. En lo anamnesis dirigide referio que en el
lugar donde trabajaba varios de los nifies habian tenido fiebre y
algtn tipo de exantema. ¢Cudl serfa su presuncién diagnéstica?:

1. Lupus eritematoso sistémico.
2. Aririfis Reumatoide.

3. Artriti virys,*

4. Ariritis Reactiva.

S5

Espondiloartropatia.

7. Artritis micdticas

e Excepto la debida o céndida o o blostomicosis, fienden a pro-
gresar lentamente, con lo cual el diagnéstico es tardio
Articulacién mas frecuentemente afectada: rodilla
Lo monoartritis por céndide se produce por intervenciones
quirlrgicas, inyecciones intraarficulares o diseminacién
hematégena (pacientes criticos con DM, IR, IHepética o tra-
tamiento inmunosupresor)

e En ADVP es caracteristica la infeccién por céndida en colum-

na dorsal, sacroiliacas u otras articulaciones fibrocartilogino-

sas

Tratamiento general:

- Anfotericina B
- Desbridamiento quirirgico



1. ARTRITIS NO GONOCOCICA

s 75% de pioartrosis no gonocéeicos se deben a Stafilococus aureus.

e  Menores de 2 meses: S. aureus, 2-24 meses: S aureus y Sirep. Pyogenes y >2afios: S. aureus

e Ofros: Ariritis reumatoide: S. Aureus; ADVP: S. Aureus, Pseudomones; inmunodeprimidos: bacilos gram -; préfesis postquirtrgico:
S. Epidermidis.

s Clinica: Sinovitis monoarticular (rodilla ++ +).
En drogadictos via i.v. se afectan més frecuentemente arficulaciones axiales.
Gérmen més frecuente de espondilodiscitis piégena en pacientes con SIDA y ADVP es la Pseudomona ceruginosa seguida de
S. Aureus.
Diagnéstico: Cultivo del liquido sinovial.
Tratamiento: Antibiéticos via parenteral, drenaje y reposo de la arficulacién.

2. ARTRITIS GONOCOCICA

*  Mas frecuente en mujeres.

e  Faclores predisponentes: Menstruacién, embarazo y déficit del foctor final del C'.

* Clinica: Sintomas generales, tenosinovitis, artralgias migratorios y artritis y lesiones cuténecs (vesiculosas). Posteriormente ceden
sinftomas generales y afeciacién cutdnea, y hay afectacién articular mono u oligoarticular.

¢ Trotomiento de eleccién: Ceftrioxona.

3. ARTRITIS TUBERCULOSA

Carécter insidioso: el diagnéstico se retrasa semanas o meses.

*  Monooarticular (90%)

e Actualmente tuberculosis vertebral més rara ol disminuir lo tuberculosis primaria, siendo més frecuente la afectocién de rodillos
(adultes), cadera (nifios), mufieca, tobillo o pequefias articulaciones de las manos.

* Tratomiento: Antituberculosos 6-12 meses.

4. ARTRITIS BRUCELOSICA

e Descortar brucelosis ante foda coxitis, espondilitis o sacroileftis aguda o cuadro arficulor con fiebre ondulante o sudores, astenia,
estrefiimiento, esplenomegalia y orquitis.

¢ Lo més frecuente es la afectacién axial (espondilitis, sacroileitis), pero también son posibles las artralgias y ortritis leves e incluso
una ariritis destructiva.

5. ARTRITIS POR ESPIROQUETAS

ARTRITIS SIFILITICA
ENFERMEDAD DE LYME

e Causada por la espiroqueta Borrelia Burgdorferi y transmifida por garrapatas Ixodes.
e Lesiones en piel, neurolégicos, cordiocas y orficulares.
Doxiciclina o amoxicilina 20-30 dios. En coso de no respuesta, el tratamiento més efedtivo es la Penicilina benzatina, 2.4 mi-
llones U semanales durante 2- 3 semanaos o la cefirioxona.

6. ARTRITIS VIRICAS

NO hay artritis en la Hepatitis A.

Suele ser autolimitada (no lesién articular permanente} y poliarticular y se acompaoiia de fiebre y exantema cuténeo

Rubeola: Més frecuente en mujeres. Poliartritis simétrica.

Hepatitis B: Aririfis simétrica de comienzo répido. Ariculaciones més ofectadas los dedos de las manos. C' en suero y liquido
sinovial disminuido.

¢  Parvovirvs: Causa la quinta enfermedad caracterizada por un exantema en las mejillas, eritema en extremidades y tronco y ar-
tritis o artralgios en el 5-10%.. En general es poliarficular.

7. ARTRITIS MICOTICAS

* Excepto lo debida a candideo o a blastomicosis, tienden a progresar lentamente, con lo cual el diagnéstico es tardio.
e Articulacién més frecueniemente afectada la rodilla.
« Tratemiento general: Anfotericina B + desbridamiento quirtrgico.

§
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. ARTROPATIA POR PIROFOSFATO CALCICO DIHIDRATADO

3.

Lomentablemente suelen preguntar lo etiologia de esta entidad, por lo que debemos realizar un pequefio esfuerzo en memorizar
sus causos: Esporédica (forma més frecuente), familior, asociade a ofras enfermedades (Hiperparatiroidismo, Hemosiderosis y
Hemocromatosis, Wilson, Gota, Amiloidosis, Hipotiroidisme, Hipofosfatasia, Hipomagnesemia. (MIR)

La clinico es muy caracteristica y suelen preguntarlo en forma de caso dinico: Suelen ser personas mayores (ancianos) con histo-
ria previa de dolor orlicular que tros un postoperatorio o cirugia menor comienzan con dolor agude inflamatorio articular, fun-

damentalmente de la rodillo. (MIR]

Como toda monoartritis, el diagndstico se establece medionte puncién y andlisis del liquido articular (MIR), observando en éste
cristales de pirofosfato célcico dihidratado (romboidales con birrefrigencia débilmente positiva) (MIR)

Es le Unica ortropatio por microcristales en la que nos puede servir de ayuda la radiografia de la articulacién para diferenciar el
origen del cuadro. En la ariropatia por pirofosfato célcico dihidratado es caracteristico observar calcificaciones cartilaginosas
(meniscos), de la sinfisis del pubis, o del ligamento trianguler del carpo. (MIR)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

|7

La clinica de la artritis aguda por PPCD, HA, urato sédico y oxalato célcico puede ser indistinguible. (MIR)

Hiperuricemia y gota

Gmpo heterogéneo de enfermos que se manifiestan por:

Aumento de urato sérico.

Ataques recidivontes de ortritis aguda con cristales de mono-
hidrato moncsédico de urato (MMU) en leucocitos del liquido
sinovial.

Agregodos o depésitos de MMU (tofos) en y alrededor de las
articulaciones (limitaciones y deformidades).

Enfermedad renal (glomeruler, tubular, infersticial y vasos san-
guineos) y nefrolitiasis.

.1. Epidemiologia

1

El &cido Urico es el producio final de la degradocién de las
purinas. Lo mayoria se elimina por riién. B urato (forma ioni-
zada del Gcido Grico) sélo se sintetiza en fejidos gue fienen
xantina oxidasa (sobre todo higado e intestino delgado).

t Concentracién sérica de urato cuando se supera el limite de
solubilidad de urato sédico en suero (6-7 mgr/dl). Niveles de
vrafo varian segin edad y sexo (aumentan progresivamente
en el varén, mientras que en las mujeres lo hocen después
de la menopausia, por el efecto uricostrico de los estrége-
nos).

Prevalencia en la poblacién: hiperuricemia 7% y gota 0,1-0,4%.
La gote es tipica del varén adulto (5°década). Rara antes de lo
pubertad y sélo el 5% son mujeres (la gote saturnina secunda-
ria a ingesta crénica de plomo es mas frecuente en mujeres).
Participacién de la herencia: puede haber cntecedentes familia-
res de gota y hay causas enzimdticas de gota.

El determinante mds importante de la intensidad de sintesis de
Geido drico en los seres humanos es la concentracion intracelu-
lar de PRPP (5-Fosforribosil-Pirofosfato).

.2. Clasificacién de la hiperuricemia

t SINTESIS DE ACIDO URICO: Suele ccompaiiarse de aumento de
excrecién renal y mayor frecuencia de nefrolitiasis.

a) Defectos enzimdticos: Patrén herencia ligado al X, niveles
elevados 5 PRPP intracelular y de écido Urico.
s Ausencia de hipoxanfina-guanina  fosforribosil-
tronsferoso (HGPRT). (MIR)
Gota en edad joven y presencia ocasional de di-
sartria, incoordinacién y retraso mental.
- Sindrome de Lesch-Nyhan (MIR) si déficit total de
la enzima. (MIR)
*Célculos écido rico en la nifez
*Coreootetosis y espasticidad
*Retraso mental
*Tendencio cutomutilacién
- Tratamiento con alopurinol.
e Aumento de lo odividad de la 5-fosforribosil-1-
pirofosfato sintetasa (PRPPS): Gota y cdlculos renales de
écido Urico o edad femprana.

b)Aumento del catabolismo de los purinas (+++)

* Mayor recombio de dcidos nudeicos: trastornos hema-
tolégicos (leucemias (MIR), mieloma mdltiple (2MIR), es-
ferocitosis), corcinomas, psoriasis extensa, ejercicio
[MIR), rabdomiolisis.

¢ Alcohol. (MIR)

| EXCRECION RENAL DE ACIDO URICO {+++): 90% de los hipe-
ruricemias.

a)

b)

e

Aumento de la absorcién de uralos, cuando hay disminu-
cién del volumen extracelular: diuréticos (4MIR) (causa més
comdn identificable de hiperuricemia), diobetes insipida.
Disminucién de lo secrecién en la nefrona, cuando hay éci-
dos que compiten con el Gcido Grico en el sistema de fras-
porte tubular: acidosis léctica, cetoacidosis diabética y al-
cohélico, toma de salicilatos (AAS a dosis bajas (MIR), o dosis
altes es uricostrico).

Disminucién de lo filtracién de uratos, que contribuye o la
hiperuricemic de la insuficiencia renal (lo artritis gotosa
aparece en < 1% de pacientes con IRC, a pesor de lo pre-
sencia invariable de hiperuricemia; la poliquistosis renal es
una excepcién, con una prevalencia del 30%).

Otros: ciclofosfomida (MIR), etoambutel (MIR], piracinamida,
efanol, ddospering, hta, intoxicacién crénica por plomo (gota
saturning), hipotiroidismo, hiperparatiroidismo, toxemia del
embarazo, sindrome de Bartter.

repeMIR

Los diuréticos tiazidicos (hidroclorotiazida, clortalidena...) produ-
cen hiperuricemia y gota. (4+)

MIR 00 (6783): De las enfermedades siguientes cuél NO produ-
Wm&b@mﬂu@@w
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El mieloma muliiple.

El ejercicio fisico infenso.
Alcoholismo.

Sindrome de Lesch-Nyhan.

R 01 (7055): Una causa comin de hiperuricemig es:

El uso de diuréticos.*
Lo administracién de droges anficoagulantes.
La esteatorrec.
La desnutricién.
Lo ingesta excesiva de liquidos.

1.3. Clinica

Tiene 4 fases (nefrolitiosis en cualquiera excepto en la 19)

1. HIPERURICEMIA ASINTOMATICA

Niveles séricos de uratos elevados sin sintomas artriticos, ni
fofos, ni calculos de acide Urico.
La tendencia de ariritis gotosa y de nefrolitiosis aumenta con el

UMATOLOGIA



( X. ARTROPATIAS CRISTALINAS

TUMATOLOGIA

e Termina cuando aparece primer ataque de aririfis gotosa o
nefrolitiasis. En la mayoria la gota aparece antes que los célcu-
los renales, después de 20 6 30 afios de hiperuricemia sosteni-
da.

e Casi todos los pacientes con gota estén hiperuricémicos (MIR) y
solo e! 5% de hiperuricémicos desarrollan gota.

2. ARTRITIS GOTOSA AGUDA

o Precipitantes: Proteoglicanos, cambios bruscos de uricemig,
alcohol {MIR), férmaocos, clteraciones emocionales, diuréticos
(MIR), traumatismos...

* Primera manifestacién: artritis muy dolorosa primero monoarti-
cular (2MIR) y con pocos sintomas generales. Posteriormente:
poliarficulor + fiebre. 3-14% comienzo poliarticular (MIR). Au-
tolimitada.

e Es més frecuente en extremidades inferiores (MIR): el 50% ocu-
rre en la primera articulacién metatarsofaléngico del dedo gor-
do del pié (ataque de podagra). Otros lugares de afectacién
iniciol son empeine, tobillos, talones, rodillas (MIR), dedes ma-
nos y codos.

e Comienzo vespertino con elevado componente inflamatorio y
dolor. Puede haber sinfomas sistémicos: fiebre, leucocitosis y
aumento de VSG. Respuesta inflomatoria muy intensa que su-
giere artritis sépfica. (MIR)

Ataque agudo de gota
MIR 00 (6795): Un iente de 40 on hi nso
tratedo con diuréticos, viene al Servicio de Urgencia del hospital
con una historio de 12 h e dol ero e inflamacién

Mrecho gue le ho impedido conciliar el sueio. El exa-
e volumen, enrojecimiento y fluc-

mg_cm_dLg_ﬂanl_dm_q 2Cuél seric el proceder dia-

gnéstico de urgencio mas odecuado?:

1. Obtener una radiografia de redillas.

2. Realizar una ecografia y un TAC para demosirar la presen-
cia de liguido articular.

3. Solicitar los niveles de Gcido Urico, creatining, velocidad de
sedimentacién y PCR,

4. MMWLW
enci microcristal erias.*

5. Inmovilizar lo redillo, prescribir analgésicos y enviar al pa-
ciente a su domicilio.

MIR 12 (9866): Paciente de 50 aitos, bebedor importante que
presenta desde hace 9 meses episodios de una semana de du-
racién de artritis en 1a metatarsofaléngica, tobille y/o tarso. Elija
la opcién correcta:
1. Es necesario realizar tomografia axial computarizada ab-
dominal para descartar pancreactitis crénica.
2. li nalisi | liguido sinowvi
afecta.”
3. Trotaria las crisis agudas con alopurinol.
4. El diagnéstico més probable es una artritis reactiva.

MIR 13 (10014): Pregunta vinculada a la imagen n8. Paciente
de 75 afios con antecedentes de hipertension arterial e hiperuri-
cemia. En tratamiento con IECAs y alopurinol 100 mg diarios.
Acude a urgencias por un cuadro de varios dias de evolucion de
dolor de ritmo inflamatorio en las pequefias articulaciones de las
manos de curso progresivo junto con fiebre diaria de hasta
37.8°C. Presenta lesiones sobreelevadas amarillentas en la piel
alrededor de las articulaciones interfaléngicas y metatarsofalén-
gicas que en los Gliimos dias han dejado salir un liquido amari-
llento o través de la piel. En la exploracién presenta signos in-
flamatorics a nivel de los interfaldngicas proximales y distales de
ambas manos. Se realiza una radiografia simple de ambas ma-
nos (ver imagen). ¢Cudl de los siguientes ofirmaciones es cierta
en relacién al diagnéstico de este paciente?

Imagen 8
1. El drenaje de material blanquecino amarillento a través de
lo piel es sinénimo de infeccién y requiere el inicio de tra-
tamiento ontibiético de forma inmediata.
2. Si en el andlisis del liquido sinovial presentara un recuento
de células de entre 2000 y 60.000 /u se trataria de una po-
liariritis séptica y se deberfa iniciar tratamiento especifico de
inmediato
Paro establecer el diognéstico de goto tofdcea es imprescin-
dible que los niveles de dcido Grico se encuentren muy por
encima del rango de referencia en todos las determinacio-
nes.

4. Paro confirmar el diognéstico es recomendable un estudio
completo del liquido. *

5. Lo técnica diagnéstica de eleccién es la arfrorresonancia.

w

3. GOTA INTERCRITICA

¢ El ataque de gota remite de forma esponténea sin dejar ningu-
na secuela, entrando en el periodo intercritico. (MIR)

¢ El 7% no llega a sufrir un 2° ofaque. El 60% recidiva en 1 afo.

4. TOFOS Y ARTRITIS GOTOSA CRONICA

¢ Poliartritis de grandes y pequenas arficulaciones con tendencia
a la simetria y con nédulos o tofos {depésitos de cristales de
UMS en cartilago, membranas sinoviales, tendones y partes
blondas; indica diagnéstico tardio o frotamiento incorreclo de
la gota y si la uricemio se reduce los tofos disminuyen de tama-
fio)

¢ “Pacientes con enfermedad tofdcea grave: atagues de gota
aguda maés leves y menos frecuentes que sujetos sin tofos”

L
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Poliartritis con tendencia a la simetria en la artritis gotosa crénica



Tofos gotosos

NEFROPATIA

El 90% de pacientes con artropatia gotosa fienen disfuncidn renal y

en el 20-40% de pacientes con gota hay albuminuria

1- Nefropatia aguda por écido Grico

¢ IRA reversible por obsiruccién bilateral debido ol aporte masivo
de Gcido Urico al rifdn (tralomienios con citosidticos en leuce-
mias o linfomas, convulsiones, ejercicio intenso, rabdomioli-
sis,...)

e Profilaxis antes del fratamiento citotéxico con alopurinol y alca-
linizando lo orina (bicarbonaio y/o inhibidores de la anhidrasa
carbénica) para impedir que se deposite el dcido Orico

2- Nefrolitiosis

» Factores: uricosuria, uricemia, y €l aumento de acidez y concen-
tracién de le orina

e Acido Urico en orina >1100mg/dio nefrolifiasis en el 50%
(MIR). Uricemia >13mg/dl nefrolitiasis en el 50%

* El 50% tienen gota (MIR)

e Los gotosos también sufren una mayor incidencia de litiosis
célcica (MIR) (1-3% mientras que en poblacién general 0,1%)

e Lo litiasis Grico en un gotoso no implica deterioro grave de la
funcién renal (MIR).

3- Nefropatia gotosa

e Cristales de acido Urico en parénquima renal y tobulos distales
y colectores, produciendo ademés de obstruccién infiltracién y
fibrosis medular

e Esirecha correlacién entre el desarrollo de lo enfermeded renal
y la presencic de hipertensién en los pacientes con goto (se
desconoce si lo hiperfensién causa la enfermedad renal o la
enfermedad gotosa es la causa de lo hipertensién)

* Rara. Sintoma tordio de gota grove

TRASTORNOS ASCCIADOS
e Obesidad, hipertrigliceridemia e hipertension (MIR)
* "Raro que coexistan con gota AR, LES y amiloidosis”

1.4. Diagnéstico

CLNICA
Monoartritis caracteristica

ANALITICA

e 1Reactantes de fose aguda y posible leucocitosis con desviacién
izquierda en el ataque agudo

e Hiperuricemia en el 95-98% de goto aguda (MIR) y en el 100%
de goto tofécea crénica no tratada

¢ Liguido orficular inflamatorio con abundantes PMN (MIR) y de
aspecto purulento, con cristales de UMS intra y extrocelulares
con forma de aguja y birrefringencia negativa (MIR) al micros-
copio de luz polarizeda

RADIOLOGIA

e Aguda: tPartes blandas. A veces osteopenia

e Crénica: tPartes blandas, calcificaciones punteadas y condro-
calcinosis, erosiones en sacabocados, osteolisis y geodos,...

MIR 02 (7320): NO es una caracterisiica de la gota:

1. La artritis ofecta predominantemente a las articulaciones de
las extremidades inferiores.

2. En el liquido arficulor se observa un aumento de los leucoci-
tos polimorfonucleares.

3. Entre las crisis de podagra el enfermo esté completamente
asintomdtico.

4. La manera méas habitual de presenfacién es en forma de

monoartritis.

5. Llos cristoles dan birrefringencio positiva cuando se exami-
nan ¢con micr i lori A

1.5. Tratamiento

HIPERURICEMIA

* Solo se rata si ocasiona o ha ocasionade sintomas (MIR). La
hiperuricemia asinforndgtica no requiere trotomiento (3MIR)
salvo para prevenir la nefropatio aguda por écido Urico (pa-
cientes con enfermedad neoplésica que van a recibir trata-
miento citolitico,...)

e Algunos autores recomiendan tratamiento si la hiperuricemio
es muy elevada (>14-15 mg/dl)

URICOSURICOS
Aumentan excrecién renal de dcido Urico. (MIR)
Probenecid y sulfinpirazona (MIR) (mayor toxicidad medular).

Carecen de actividad antiinflamatoria. (2MIR}
Pocos efectos secundarios (hipersensibilided, erupcién cuténea
y alteraciones digestivas).

* Inconvenientes: ingesta liquida dioria necesariomente abun-
Aarta IMIRY Piardan afirnria mimnda AonoraciAn alaematirs da

REUMATOLOGIA



X. ARTROPATIAS CRISTALINAS

REUMATOLOGIA

creatinina por debajo de 80 mi/min (MIR) y son ineficaces
cuando desciende a 30 ml/min.
e La AAS puede bloguear el efecto uricosirico a dosis bajas (MIR)

{uricosdricos si >3gr/dia).

1. < 60 afios

2. Funcién renal normal (2MIR)

3. Eliminocion renal Gcido drico < 700 mgr/dia con dieta
normal (MIR}

4. No antecedentes de célculos renales (2ZMIR)

ANTIHIPERURICEMICOS
Alopurinol.
Inhibe la sintesis de écido Grico (inhibe la xantine oxidasa). (MIR)

o Efectos secundarios: alteraciones digestivas, erupcién cutdneaq,
fiebre, necrolisis epidérmica, alopecia, depresion, hepatitis, icte-
ricio, vasculitis.

o Antes del alopurinol iniciar tratamiento profilactico con colchici-
na y confinuar hasta controlar el urato sérico (por lo menos 1
afo) o hasta que desaparezcan fofos, porque el comienzo del
tratamiento con férmacos antihiperuricémicos puede desenca-
denar artritis gotosa aguda (por el cambio, répido e importante
de lo [sérica] de urato).

Indicaciones
1. Uricosurio elevada (> 700 mgr/dia) (2MIR)
2. Alteracion de la funcién renal (depurccién plasmética de
Creatinine < 80 mgr/dl)
3. Gota con tofos sea cual sea la funcién renal (MIR)
4. Nefrolitiasis de dcido Grico (2MIR)
5. Intolerancic o uricosdricos

MIR 02 (7343): Hombre de 56 afios, con ontecedentes de ata-
que agudo de gota hace 2 afios y dcido Urico elevado (8,5
mg/dl), que refiere dolor tipo cblico en fosa renal derecha oca-
sionalmente; en la ecogrofia de aparato urinario fiene una ima-
gen con sombra aclstica posterior compatible con litigsis de 2x1
cm., en pelvis renal derecho. En la urografia infrovenosa se
aprecia una imagen rodiotransparente en pelvis renal derecha
de aproximadamente 2 cm. de didmeiro méximo. ¢Cuél de los
siguientes opciones constituird el tratamiento inicial més apro-

pic

1. Litotricio extracorpérea por ondas de choque.

2. Nefrolitotomia percuténea.

3. Hidratacién y cido acetohidroxamico.

4, Ureteroscopia y extracciéon endoscdpica del célculo.

5. Hldratoaén alcalinizacién de la orina con citrato potésico y
lopuri

GOTA AGUDA

Ne alypurinol (4MIR) o uricostricos haste que se resuelva el episo-

dio agudo. Se trata con distintos antinflamatorios.

Si el paciente estaba tomando yo previamente alopurinol no es
recomendable suspenderlo para evitar combios bruscos en los
niveles plasmdticos de écido Grico (MIR)

¢ Colchicina: [3MIR). Efectos secundarios frecuentes (80% MIR),
sobre todo gastrointestinales (diarrea).

Otros: mielodepresién, alopecia, depresién mental, depresién
respiratoria, convulsiones, pardlisis asecendente...

Via iv disminuyen las alteraciones digestivas pero es muy irrita-
tivo y produce dolor y necrosis si se extravasa.

e AINE: deben mantenerse hasta 3 o 4 dias después de la des-

aparicién de todos los signos inflamatorios (MIR)

- Indometacina: se tolera mejor que la colchicina y constituye
probablemente el tratamiento de eleccion en pocientes con
el diagnostico eslablecido de artritis gotosa aguda. (3MIR)

- Fenilbutozona, Naproxeno (2MIR), Fenoprofeno...

Glucocorticoides (2MIR) sistémicos (MIR) o iniraarticulares {MIR)

en pacientes en los que la colchicina y anfiinflamatorios estén

contraindicados o no son eficaces.

@ repeMIR

En el tratamiento agudo del ataque de gota se pueden usar
corticoides, AINEs (indometacina, naproxenc...) o colchicina. El
alopurinol sélo se emplea en la fase crénica, una vez resuelto
cuadro de podagra (9+)

FAM 00 (6542): Indique cual de las siguientes proposiciones le
parece CIERTA en relacién con un gpisodio agudo de gota:

1. Se acompaiia s:empre de hiperuricemia.

2. El tratamiento requiere alopurinel.

3. Laos bursos no se inflaman.

4. Los diuréticos tiazidicos inducen hiperuricemia y gota.*

5. El andlisis de liguido sinovial no aporta datos Utiles.

MIR 05 (8104): Para el tratamiento de un otoque de gota agudo
se pueden utilizor todos los siguientes farmocos EXCEPTQ:

La indometacina.
Los glucocorticoides.
El naproxeno.

El glopurinol.*

La colchicina.

MIR 06 (8361): En relacion con el tratamiento de lo ariritis goto-

sa agudg, indique cudl de las siguientes afirmaciones es FALSA:

1. A pesar de su gran eficacia, la colchicina produce efectos
secundarios en el 80% de los pacientes.

2. Las inyecciones infroarticulores de glucocorticoides pueden
ser (tiles.

3. Los antiinflamatorios no esteroideos (AINE) deben mantener-

se hasta 3 o 4 dios después de lo desoparicién de fodos los

signos inflamatorios.

b e adf e

i : oSk ;
con clopurinol sin esperar a lo resolucién del episodio agu-
do, para prevenir asf futyros ataques de gota,*

5. Una alternativa a lo colchicino y los AINE es emplear gluco-
corticoides a dosis bajos.

MIR 08 (8882): Paciente varén de 53 ofios de edad que ocudp [

lo consulta por m i6 ivel de la articul
rsofaldngi | pri | pie derecho de una se-

mana de evolucién. Enfre sus antecedentes personales destaca

una hipertensién_arterial tratada con diuréticos. Respecto a la

potologio que presenia el paciente, cuél de los siguientes es

FALSA:

1. Lo colchicina es muy dtil, reduciendo el nimero y la intensi-
dad de los afaques en pacientes tratados o no con férmacos
hipouricemiantes.

2. Lla disminucién del aclaramiento renal de 4cido drico es la
causa mds comdn de hiperuricemio y gota.

3. La identificocién de cristales de urato monosédico en liquido
sinovial permite un d:agnéshco preciso de la enfermedad.

4, i el tratamiento ricemiante ha de comenz
M@mﬂmmﬁuﬂﬂﬁ 3

5. La préctica de radaograffas en las articulaciones con ataques
de gota es dtil si se desea descartar otras entidades detecta-
bles radiolégicamente.

MIR 11 (9602): Un paciente hiperuricémico que habitualmente
toma 100 mg de alepurinel al dia acude a urgencias con dolor
ogudo y signos inflamatorios en rodilla derecha. Se realiza ar-
frocentesis y en el microscopio de luz polerizada se observan
cristales intracelulares con birrefrignecia negativa. 2Qué octitud
terapéutica entre las que a continuacién se indica, es la més
adecuada en este caso?:
Suspender alopurinol e iniciar tratamiento con colchicina.
Suspender alopurinol y comenzor con AINE.

i la crisis remita.*
Aumentar la dosis de olopurinol a 300 mg/dta.
Sustituir el alopurinol por un uricosérico.

ik i ol e



MIR 13 (10015): Pregunta vinculada a la imagen n°8. En relo-
cién al caso anterior écomo abordaria el tratamiento inicial de
este paciente?

Imagen 8
1. El tratamiento es el empleo de alopurinol a dosis minimas
de 800 mg diarios por lo que se debe incrementar de forma
precoz la dosis que empleabe el paciente.

2. Duraonte la fose a el tratomiento son AINE
pueden asociar a colchicina. *

3. Dedo lo gravedad de las lesiones se debe emplear la col-
chicina intravenosa.

4. Si el liquido sinovial presenta un recuento celular superior a
3000 ecl /u se debe iniciar tratomiento con antibioterapia
parenteral con coberturo frente a Staphylococcus Aureus y
Streptococcus spp ¥y mantenerla al menos 6 semanas.

5. En esto enfermedod los esteroides sistémicos o intraarticula-
res no han demostrado su eficacia

moxnwus (PERIODO INTERCRITICO)
Reduccién peso y eliminar foctores desencadenantes: alcohol,
ingesta elevada purines.

¢ Colchicina o indometacina {disminuyen la inflamacién subclini-
co y mantienen a los pacientes libres de sintomas mientras se
instouron tratomientos destinados a reducir la uricemia y a di-
solver los cristoles yo depositados).

¢ |Iniciar fratamiento antihiperuricémico con uricosiricos (MIR) y/o
alopurinol.

MIR 01 (7063): Un hombre de 58 afios d:ognoshcodo de g_gm_
otoso fofécea v litiosis ureter r ¢dl ri
revi nt r_ monoartriti e illa.
El andlisis del liquido sinovial obtenido por artrocentesis muesira
abundantes microcristales de urato intraleucocitarios. El dcido
Urico sérico es de 9,4 mg/dl (valor normal < 7 mg/dl) y la crea-
tinina estd en rango normal. ¢Cuél de los siguientes estrategias
Ie parece mds cdecuodu?
Antiinflomot: roi Ichicina dur |
episodio de oririlis aguda, profilaxis de nuevos episodios de
artritis con colchicina 1 ma diario orol y dieta con resiriccién
de purinos y alopurinel 300 mg digrios como_tratomiento

2. Colchicina intravenosa como tralamiento del episodio de
artritis aguda, y dieta con restriccion de purinas y alopurinol
300 mg como tratamiento hipouricemiante.

3. Colchicina oral 3 mg diarios hasta la resolucién del episo-
dio agudo de artritis y dieta con restriccién de purinas y
farmacos uricosdricos como benzobromarona 100 mg dia-
rios como tratamiento hipouricemiante,

4. Antiinflamatorios no esteroideos durante el episodio de ar-
tritis aguda, y colchicina oral 1 mg diario de forma ininte-
rrumpida como profilaxis de nuevos episodios de ariritis.

5. Metilprednisclona introarticulor como tratamiento de la ar-
tritis aguda, y alopurinol 300 mg diarios como tratomiento
hipouricemiante.

2. Artropatia por pirofosfato célcico
dihidratado, pseudogota o
condrocalcinosis

e Depésito de cristales de pircfosfato célcico dihidratado (3MIR)
(PPCD) en cartilego arficular, sinovial, ligomentos y tendones
periarticulares.

* Prevalencio cumenta con la edad (MIR) (ofecta ol 30-60% de
los mayores de 85 afios). (2MIR)

e Presencia de ariritis por PPCD en sujetos menores de 50 afos
debe hacer pensar en procesos metabélicos.

@ repeMIR

En lo condrocalcinosis o pseudogota los cristales del liquido si-
novial son de pirofosfoto célcico. (5+)

2.1. Clasificacién etiolégica

1. Esporédica o idiopética
¢ Forma més frecuente.

* Son factores predisponentes la edad y lesién arficular por
fraumatismo previo,

2. Fomilior
¢ Arropatia de inicio temprano. 3° - 5° década.

* De formas leves a ofectacién poliarticular grave e incopaci-
fonte.

3. Asociada a ofras enfermedades (no mas del 10% de las con-
drocalcinosis, pero su existencic obliga @ su bisqueda sis-
femdtica ante cualquier caso nuevo de condrocalcinosis valo-
rando el caldo (MIR), fésforo (MIR), fosfatasa alealina, mag-
nesio (MIR) y ferritina séricos (MIR) y la saturacién de tronsfe-
rrina y hormonas tiroideas) (MIR)

Hiperparatireidismo (2MIR)

Hipercalcemia hipocalciurica familiar

Hemosiderosis (MIR} y Hemocromatosis (3MIR)

Enfermedad de Wilson

Cota (MIR)

Ocronosis

Amiloidosis

Hipotiroidismo (ZMIR)}

Hipofosfatasia (MIR)

Hipomagnesemia (MIR}

Sindrome de Bartter

Postmenicectomia

2.2. Clinica

REUMATOLOGIA
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La mayoria asinfométicos.
Articulacién que més se ofecta es la rodilla (3MIR)
Otras: hombro, codo, mufieca, mano y tobillo (pseudopodagra
en primera MTF)

» El depésito es poliarticulor en 2/3 de los pacientes (suele ser
bilateral y simétrica)

e Formas de presentacién:

A. ARTRITIS AGUDA o PSEUDOGOTA

» Episodios outolimitados de artritis de inicio brusco con infensos
signos inflamaterios seguidos de pericdos asintométicos, cursa
en brotes (2MIR). Parecido a la gota aunque las crisis son me-
nos dolorosas e invalidantes.

* La mayoria monoarticular (MIR) (< 10% aofecta més de una
articulacion).

* De forma esporddico o fras fraumatismo, intervencién quirirgi-
ca (MIR) o enfermedad intercurrente. La disminucién brusca de
[Ca sérico] puede producir pseudogota (especialmente tras pa-
ratiroidectomia).

* Febricula hasta en el 50%. Fiebre (MIR} y ofros sintomas sisté-
micos.

B. ARTROPATIA CRONICA (ARTROPATIA POR PIROFOSFATO)

e Porecida a la osteartrosis primaria pero distribucion simétrica y
progresiva, mayor graveded y distinto localizacién: lo artrosis
casi nunca afecta arficulocién MCF, mufeca, codo, hombro y
tobillo {ademdés de las articulociones de carga en las dos).
Dolor crénico, rigidez y limitacién movilidad.

Frecuentes contracturas en flexién y deformidades arficulares.

2.3. Diagnéstico

1. Clinica
2. Radiologio (MIR):

*» Colcificaciones del cartilago (MIR), sobre todo del fibrocarti-
lago de las rodillas {meniscos (MIR)), la sinfisis del pubis, el
ligamento triongular del carpo (MIR), los discos interverte-
brales, el acetébulo y el rodete glenoideo. Suele ser bilate-
ral y simétrica.

* Lo ortropatia crénica por pirofosfato célcico tiene una ro-
diologia similar a lo arirosis, pero ademas de arficulaciones
de carga se afeclan ofras arficulaciones.

3. En episodios de artritis aguda leucocitosis y reactantes de fase
oguda.

4. Confirmacidn; cristales de PPCD en liquido sinovial (2MIR) —
alargados o romboidales con birrefringencia débilmente positi-
va.

FAM 00 (6537): Una paciente de 66 ofios acude a su consulta
por presentar dolor intenso y tumefaccidn en su redilla derecha
desde el dig gnterior, confirmdndose lo presencia de un derrame
sinovial a la exploracién. Una radiografio de la orficulacién
podré aportar datos Gtiles para el diagnéstico solamente si el
paciente sufre:
Una artritis séptica.
Una esponduloomopuﬂo

iti ir lcico.*
Un hemoriros.
Un ataque de gota.

MIR 03 (7579): Una mujer de 60 afios acude por la aparicién

agudo de inflamacién y dolor en su rodilla derecha. No referia

antecedente traumatico o una historia previa de arritis. La ex-

ploracién fisica demosiré la presencic de derrame articular y

aumento de temperatura en su rodilla derecha. El factor reuma-

toide fue negativo y el dcido drico sérico era de 3,2 mg/dl. El

diagnéstico mas probable se estableceria por:

1. La respuesta terapéutica o esteroides intraarticulares.

2. Niveles elevados de calcio sérico.

3. Un recuento de células blancos en liquido sinovial de
500/mm3 con baja viscosidad.

4. La presencia de una fina linea de calcificocién en la rodio-
arafio de la rodilla afectada.”

5. Unao respuesia excelente a un curso corto de tratamiento con
indometacina.

OV 00 I o

2.4, Tratamiento

e Aspiracién de la erficulacién y AINE o inyeccién infraarticular
de corticoides.

* Pacientes en los que los episodios son recurrentes puede ser (il
el tratamiento profilactico diario con colchicina.

* Arropatia crénica como artrosis primaria.

3. Artropatia por hidroxiapatita
célcica

La HA es el principal mineral de hueso y dientes y es responsable

de lo mayoria de calcificaciones de partes blandas.

Causaos de depésito de HA:

* |diopéticas (>frecuente)

* Lesién tisulor local

* Enfermedades del colageno: esclerodermia, DM infantil y LES

* Metabolopatios: hipercolcemia, hiperfosforemia, intoxicacion
por vitamina D, insuficiencia renal crénica, hemodialisis y di-
abetes mellitus

« Ofros: frastornos neurolégicos, tumoral...

3.1. Manifestaciones clinicas

* Desde alteraciones radiolégices asinfomdticas hasta sinovitis,
tendinitis, arfritis y artropatia crénica destrudtiva.

o Localizacién mds frecuente en hombros (periartritis calcifican-
te). También rodilla, caderas y dedos.

i
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3.2. Diagnéstico

e Clinica.
Radiografia: calcificaciones intra o periarficulares con cambios
destructivos o hiperiréficos o sin ellos, Puede ser normal.

¢ Confirmacién: cristales de HA en liquido o fejido sinovial (los
cristales individuales son muy pequefios, no birrefringentes y
solo pueden verse al microscopio electrénico).

3.3. Tratamiento

Inespecifico. Aspiracién de la arficulacion y AINE o inyeccion intra-
articular de corficoides parecen acorfar la duracién e intensidad de
los sintomas.




4. Enfermedad por depésito de 4.2. Oxalosis secundaria

I } ’ | . * Ouxalato es el producio final del metabolismo del ac ascérbico y
OXaldio caicCiCco de clgunos amincdcidos. Concentraciones séricas de sobresa-

7% I Oxolosis primario 'cl’::’rt:dc‘;()vr:1 %c.vr disminucion de excrecion renal, ingesta aumenta
Enfermedad melobilica herediioria poco frecusniie: e Causa de gnrifis‘er'\ lo insyﬁdcncia renal crénica (pacientes en
Nefrocalcinosis, insuficiencio renal y muerte ontes de los 20 hemodiélisis i diglisis peritoneal d‘.’mm.e largo tiempo — mu-
anos (arfrifis y periartrifis aguda y/o crénica durante GHimos chos hon recibido S”plemenk_’s d?,mm'm C) ; =
afios snfermedad). e Puede cursar como una poliartritis aguda simétrico, artritis de

graondes articulaciones, bursitis, “condrocalcinosis”,

¢ Los derrames sinoviales inducidos por oxalato célcico no suelen
ser inflamalorios. Los cristales suelen ser extracelulares, alguno
con farma bipiramidal caracteristica, y con infensa birrefringen-
cia.

e Curso crénico y rebelde al tratamiento con AINE, colchicina e
infiltraciones glucocorticoides.

5. Diagnéstico diferencial

La clinica de la artrifis aguda por PPCD, HA, urato sédico y oxalato célcico puede ser indistinguible (2MIR). Todos ellos estimulan la prolifera-
cién sinovial y la secrecién de enzimas, cousando la progresiva destruccién articular.

Entre la clinica posible estdn la monoartritis o poliartritis aguda, bursitis, tendinitis, entensitis, depésitos toféceos, arfrosis, artropatias
destructivas, pseudoespondilitis anquilosante (MIR), cuadro parecido a una aririfis reumatoide (MIR), sindrome del tunel del carpo.

PSEUDOGOTA OXALATO o
GOTA (PPCD) CALCICO HIDROXIAPATITA

Birrefringencio - Fuerte + Débil + Infensa
Cristales Aguijas Romboidales Bipiramidal Muy pequenos
Todas posible destruccién (osteolisis, geodas...), pero sobre todo en la gota
R Todas posible condrocalcinosis, pero sobre todo y en lugares tipicos en la pseudogota
Ac. Urico en suero Alto Normal Normal Normal

Respuesta a colchicina +++ + = =

Composicién Urato monosédico PPCD Oxcloto Ca ~ "Herexiopatita chlci
Za . Primera articulacién melatarsofaléngica del dedo ? ;
Localizaciones tipicas gordo del ple Rodilla Inespecifica Hombro

En la artritis por depésito de cristales de colcio no encontramos cristales de corbonato célcico (2MIR)

MIR 04 (7844): ¢Cudl de estas afirmaciones es FALSA con res- MIR 07 (8621): ¢Cudl de estas afirmaciones es FALSA con res-

pecio a las ariritis inducidas por microcristales?: pecto a las aririfis inducidas por microcristales?

1. Pueden ser producidas por cualquiera de los siguientes cris- 1. Pueden ser producidas por cualquiera de los siguientes cris-
tales: urofo monosédico, pirofosfato célcico, hidroxiopatita tales: urato monosédico, pirofosfato célcico, hidroxiopatita
célcica y oxalato célcico. cdlcica y oxalato célcico.

2. FEl depésito de cristales puede producir cuadros clinicos simi- 2. El depésito de cristales puede producir cuadros clinicos simi-
lares a la artritis reumatoide o la espondilitis anquilosante. lares a la ariritis reumatoide o la espondilitis anquilosante.

3. Los cuadros clinicos producidos son_especificos pora cada 3. Los cuadros clinicos producidos son especificos para ceda
uno de los fipos de cristales depositados.* uno de los tipos de cristales depositados.*

4. Para hacer el diagnéstico es imprescindible el estudio del 4. Para hacer el diagnéstico es imprescindible el estudio del
liquido sinovial con microscopio de luz polarizade para iden- liquido sinovial con microscopio de luz polarizada para iden-
tificar el tipo de cristales. tificar el tipo de cristales.

5. El liquido sinovial suele ser de tipo inflamatorio, aunque en 5. El liquido sinovial suele ser de tipo inflamatorio, aunque en
ocasiones existen cristales en ousencia de inflamacién. ocasiones existen cristales en ausencia de inflamacién.
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1. HIPERURICEMIA Y GOTA

tConcentracién sérica de urato cuando se supera el limite de solubilidad de urato sédico en suero (6-7 mgr/dl).

Prevalencia en la poblacién: hiperuricemia 7% y gota 0,1-0,4%

La gota es tipica del varén adulto.

Causos: 1) tsintesis: por defectos enzimdticos o aumento del catabolismo de las purinas (+++) (frastomos hematolégicos, carci-

nomas, psoriasis extensa, ejercicio, rabdomiolisis). 2) | excrecién renal de dcido Orico (++ ++ +): diréticos, AAS o dosis bajas, aci-

dosis, IR e HTA.

£l déficit hipoxantina guanina fosforribosil-transferasa se asocia a gota en edad joven y presencia ocasional de disartria, in-

coordinacién y retraso mental. Sindrome de Lesch-Nyhan si déficit total de la enzima HGPRT.

Posibilidades clinicas:

- HIPERURICEMIA ASINTOMATICA

- ARTRITIS GOTOSA AGUDA: primera manifestacién: artrifis muy dolerosa primero monoarticular y con pacos sintomas gene-
rales. Posteriormente: poliarticular + fiebre

- GOTA INTERCRITICA

- TOFOS Y ARTRITIS GOTOSA CRONICA: Poliartritis de grandes y pequedias artficulaciones con tendendia a la simefria y con
nédulos o fofos (depésitos de cristales de UMS en cartilago, membranas sinoviales, fendones y paries blandas)

tReactantes de fase aguda y posible leucocitosis con desviacién izquierda en el ataque agudo

Hiperuricemia en el 95-98% de gota agudao y en el 100% de goto tofécea crénica no fratada

Liquido articular inflamatorio con cristales de UMS con forma de aguja y birrefringencia negativa

Tratamiente de la hiperuricemia sélo si fiene o ha tenido sintomas

- URICOSURICOS: Probenecid y sulfinpirazona. Ingesta liquida abundante. Pierden eficacia cuando depuracién plosmatica de
creatinina por debajo de 80 mi/min. Indicaciones: < 60 afos, funcién renal normal, eliminacién renal écido drico < 700
mgr/dia, no antecedentes de célculos renales.

- ANTIHIPERURICEMICOS: Alopurinol. Inhibe la sintesis de écido drico (inhibe la xantina oxidasa). Indicaciones: uricosuria ele-
veda (> 700 mgr/dia), alteracién de la funcién renal, gota con tofos, nefrolifiasis de acido drico, intolerancia o uricosdricos.

- GOTA AGUDA: No alupurinol o uricostricos. Colchicina: férmaco més empleado. Indometacina: se tolera mejor que la col-
chicina y constituye probablemente el fratomiento de eleccién. Oiros antiinflamatorios.

PROXILAXIS (P. INTERCRITICO): Colchicina o indometacina e iniciar fratamiento antihiperuricémico con uricosdricos y/o alopu-

rinol.

2. ARTROPATIA POR PIROFOSFATO CALCICO DIHIDRATADO

Prevalencia aumenta con lo edad.

En sujetos menores de 50 afios debe hacer pensar en procesos metabélicos.

Etiologia: Esporddica (forma mas frecuente), familiar, asociada o ofras enfermedades (Hiperparatiroidismo, Hemosiderosis y
Hemocromatosis, Wilson, Gota, Amiloidosis, Hipofiroidismo, Hipofosfatasia, Hipomagnesemia.

La mayoria asintométicos.

Articulaciéon que mas se afecta es la rodilla.

Puede presentarse como artritis aguda o pseudogota y como arfropatia crénica.

Radiclogia: calcificaciones del cartilago , sobre todo del fibrocartilago de los rodillas (meniscos), la sinfisis del pubis, el liga-
mento triangular del carpo. Suele ser bilateral y simétrica.

Confirmacién: cristales de PPCD en liquido sinovial: romboidales con birrefringencic debilmente positiva,

3. ARTROPATIA POR HIDROXIAPATITA

La HA es el principal mineral de hueso y dientes y es responsable de la mayoria de calcificaciones de partes blandos.

Eficlogfa: Idiopdticas (> frecuente), lesién tisular local, esclerodermia, DM infantil y LES.

Desde alteraciones radiolégicas asinftométicas hasta sinovitis, tendinitis, artritis y artropatia crénica destructiva.

Localizacién mas frecuente en hombros.

Confirmacién: cristales de HA en liquido o tejido sinovial: muy pequeiios (sélo se ven al microscopio elecirénico) y con birrefrin-
gencia negativa.

4. ENFERMEDAD POR DEPOSITO DE OXALATO CALCICO

Cristales bipiramidales con intensa birrefringencia positiva.

OXALOSIS PRIMARIA: nefrocalcinosis, insuficiencia renal y muerte antes de los 20 afios (artritis y periartritis agude y/o crénica du-
ronte Ulfimos afios enfermedad). :

- OXALOSIS SECUNDARIA: causc de artritis en la insuficiencia renal crénica (pacientes en hemodiélisis o didlisis peritoneal durante

largo fiempo).

5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La clinica de la artrifis aguda por PPCD, HA, urato sédico y oxaloto célcico puede ser indistinguible
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" XI. ARTROSIS

1. Generalidades

e También llamada ostecartritis o artropatia degenerctiva (de-
terioro progresivo y pérdida de cartilago articular, junto con
proliferacién de hueso nuevo y de tejidos blandes dentro y
olrededor de la articulacién ofectadal).

e Se afectan todos los orficulaciones diarirodiales (méviles,
revestidas por sinovial), aunque en ausencia de fraumas u
ofras causas locales se respefan hombros, codos, munecas y
tobillos.

EPIDEMIOLOGIA

¢ Forma mds frecuente de enfermedad arficuler y la principal
causa de incapacidod en el anciano.

e < 55 gios varones = mujeres. > 55 afios mas frecuente en
mujeres, Ademds las mujeres tienden o tener artrosis clini-
camente mdés sinfomdlicas.

e Arfrosis de manos y rodillas més frecuente en mujeres. Artro-
sis de caodera mas frecuente en hombres. MIR iver Oltima
preguntc del tema del MIRO6!

e La prevelencia aumento con lo edad (factor de riesgo mas
importante MIR): es casi universal en mayores de 75 ofos.

E3Crme Inderwns MIR Adarion X003

PRIMARIA (la més frecuente). Factores que pueden influir:

¢+ Edad

e Genética: la artrosis de los interfaléngicas distales de las
manos (nédulos de Heberden) tiene una gran tendencia fa-
miliar (MIR) y es heredado de forma AD en la mujer y AR en
el varén.

¢ Estrogenos: sexo femenino, perimenopausia...

* Microtraumatismos: futbolistas, mineres...

SECUNDARIA

¢ Traumatismos

¢ Congénitas o del desarrollo (enfermedad de Perthes y ofras
displasias, dismetrias)

*  Metabdlicas: hemocromatosis, Wilson, enfermedad de Gau-
cher

« Endocrina: acromegalia, hiperparatiroidismo, diabetes melli-
tus, obesidad, hipotiroidismo...

« Neuropaticos (articulaciones de Charcot)

¢ Enfermedad arficular inflamatoria: por depésito de cristales
de calcio, gota, infecciones, aririfis reumaioide, artritis sero-
negativos...

¢ Otras: obesidad, necrosis avascular, enfermedad de Paget. ..

3. Anatomia Patolégica

e Primera alteracién fisicoquimica del cartilago: incremento del

contenido de agua

Hallazgo macroscopicc mas precoz: reblondecimiento del

cartilago arficular en las Greos de sobrecarga de la arficula-

cion

e El hueso subcondral reacciona e la agresidén con un aumento
de la remodelacién (osteoesclerosis y osteofitos: excrecencias
dseas en los margenes de la arliculacién),

» Sobre todo en la cadera se forman quistes o geodas intrad-
seos yuxtaarticulares, por la hiperpresion en la arficulacion.

4. Clinica

o Comienzo insidioso. (MIR)

* Primeros estadios indolora. Posteriormente dolor mecanico
(se ograva con el ejercicio y mejora con el reposo), que suele
ser la primera y principal manifestocion.

¢ Rigidez matutina (no mayor de 20 minutos (MIR)}, limitacién
movilidad articular, deformidad, crepitacién ésea, aumento
de volumen {osteofitos, derrame sinovial -poco frecuente-
...}, tumefaccion de consistencia ésea. {MIR]

e Cursa en brotes (MIR), que pueden tener componente infla-
matorio. (MIR)

MIR 14 (10348): En relacién con lo ortrosis, 2qué afirmacién es

correcta?

1. Hay una estrecha correlacién entre los hallozgos radiolégi-
cos y la sintomatologia de los pacientes.

2. La afectacién sintomdética de lo cadera es mucho més fre-
cuente que la afectacién de la rodilla.

3. Lo obesidad no se ha demostrado que sea un factor de
riesgo para su desarrollo.

4. Lo presencia de una velocidad de sedimentacién elevada
apoya fuertemente el diagnéstico.

5. La rigidez matutina hebitualmen a
tos.*

nos de 30 minu-

4.1. Articulaciones afectadas
IFD (NODULOS DE HEBERDEN) (MIR):

Forma més frecuente de osteoartritis idiopdtica.
Més frecuente en mujeres y >45 afios. Problema estético més
que funcional.

IFP (NODULOS DE BOUCHARD)

BASE DEL PULGAR (artficulacion trapeciometacarpiana):
Segunda localizacién mdés frecuente de la artrosis, Suele impedir
la funcién.

1°ARTICULACION METATARSOFALANGICA

COXARTROSIS
* La mayoria por anomalios congénilas o del desarrollo (Pert-
hes, displasia).

e Més frecuente en varones y unilateral (20% bilateral).

¢ Dolor en regién inguinal. Tombién en nalgos regién proxi-
mal del muslo e incluso rodilla.

e Inicialmente se afecta la rotacén interne, y lo primero que
hay que corregir es la limitacion de lo rotacion externa.

GONARTROSIS: (MIR) més frecuente en mujeres.
Comienzo habitualmente unilateral, con tendencia a bilaterali-
zarse.

COLUMNA: dolor y rigidez localizados. Dolor radicular y debili-
dad muscular si compresién de raiz nerviosa por ostecfitos. Mas
frecuente en columne cervical y lumbar. La artrosis cervical con
frecuencio es de inicio brusco (cervicalgio aguda o torticolis), con
dolor intenso y adtitud antidlgica de cabeza y cuello, latercliza-
dos en flexidon-rotacién. (MIR)



ESTERNOCLAVICULAR: causa frecuente de consulta por motivos

estéticos pero cosi siempre es asintomadtica. (MIR)

MIR 04 (7847): Una paciente obesa de 75 afios consulta por
dolor intenso en la rodilla de 2 semanas de eveolucién, sin ante-
cedente traumdtico. Presenta vero bilateral de rodillas, minimo

derrame articular, movilidad completo pero dolorosa, y no apre-
cian inestabilidades. 2Cuél de las siguientes, sera la efiologia
més probable?:

Meniscopatia.

Osteocondritis.

Fractura por estrés de meseta tibial.

Gonarirosis.”

Artritis reumaleide.

e

MIR 08 (8879): Una mujer de 50 anos refiere dolor y deforma-
cién en las arficulaciones interfolangicas distales de ambas ma-
nos. La exploracién evidencia dolor a la presién en las mencio-
nadas articulaciones y nudosidedes. La paciente es diagnostica-
da de nédulos de Heberden (artrosis de las arficulaciones inter-
Foléngncos distales). Sefale la FALSA:

La artrosis de articulaciones inferfaléngicos distales predo-

mina en mujeres.

2. La ortrosis de articulaciones interfoldngicas distales tiene una
clara historia familiar.

3. Llos dos artropatias que afectan con més frecuencia las arti-
culaciones inferfaldngicas distales son: fa artrosis y la artritis
psoridsica.

4. Lo oriritis reumatoid inclui n i
rencial de este caso.*

5. Lo arfrosis de orficulaciones inferfaldngicas distales puede
ocasionar desviaciones loterales de los dedos.

* Basado en clinica y radiolegia.

* Rodiologio: lo més precoz es el pinzamiento de la linea arti-
cular {3MIR). Otros: Aumento de la remodelocion{MIR). (es-
clerosis del hueso subcondral (2MIR) y osteofitos (MIR), quis-
tes o geodas subcondrales (2MIR). No hay correlacién entre
intensidad sintomas y grado de alteraciéon radiogréfice.

e Liguido sinovial de carocteristicas mecénicas (claro, viscosi-
dad clta (MIR], glucosa similar al plasma, <3000 Leucoci-
tos/microlitro).

e V5G normal (MIR) o ligeromente elevada en formas prima-
rias generalizadas o erosivo. FR negativo.

FAM 00 (6540): 2Cudl de los siguientes afirmaciones es FALSA

en relacién con la artrosis o enfermedad articular degenerativa?:

1. Llos hallozgos radiclégicos caracteristicos incluyen pinza-
miento del espacio artficular, esclerosis subcondral, osteofitos
y en estadios més evolucionados quistes subcondrales y
luxaciones articulares.

2. La hipertrofia ésea de las articulaciones interfaldngicas dis-
tales se conoce con el nombre de nédulos de Heberden.

3. El liqyido sinovial de las articulaciones afeclas de artrosis
muestra una viscosidad reducida y una celularidad escasa.*

4. la rigidez que aparece tipicamente tras pericdos de inactivi-
dad es hobitualmente de duracién inferior @ 15-30 minutos.

5. Lo arfrosis esternoclavicular es causa frecuente de consulto
por motivos esféticos pero casi siempre es asintomética.

MIR 08 (8876): Respecio a lo radiclogia de ciertas enfermeda-

des reumdticos. SeAale lo FALSA:

1. En la arritis reumectoide son caracteristicas fos erosiones
bseas.

2. Lo arfritis psoridsico se caracteriza por la periostitis (prolife-
racién) y maés tarde por lo fusién articular.

3. Lo orfrosis disminuye el espacio articulor y presenta osteofi-
tos y esclerosis.

4. El lupus eritematoso sistémico presenta con frecuencia ero-
siones éseos.”

5. Lo sacroileitis bilateral y simétrica es fipico de la espondilitis
anquilopoyética.

6. Tratamiento

Dirigido a aliviar el dolor y mantener la funcién
¢ Medidas no farmacolégicas {piedra angular del tratamiento):
medidas posturales que busquen lo reduccién de la sobre-
carga articular (bastones, zapatos adecuados, reduccién del
sobrepeso (MIR)), fisioterapia (2MIR).
¢ Fdrmacos:
- Accién répida: mejorfa sintomética
o Paracetamol, hasta 4gr al dic (2MIR): farmaco re-
comendado para el tratamienio del dolor leve o
moderado por su excelente perfil de seguridad y
por ser tan eficaz como los AINE en muchos pa-
cientes con artrosis sintomética.
o AINEs: limitacién por sus efectos secundarios, so-
bre todo en pacientes de riesgo.
o Glucocorticoides intra o periarticulares (no via
sistémica).
- Accién lenta (e partir de las 6 semanas): alivio del dolor
y mejora de sintomas funcionales: condroitin sulfaio
(proteoglicano que disminuye la sintesis de colagenasas
y aumenta el acido hialurénico endégenc y los gluco-
saminoglicanos), écido hialurénico {componente natu-
ral del cortilago; se administra infraarticular), sulfato de
glucosalina (eminomonosacérido inhibidor de la cola-
genasa 1).
« Cirugia: arfroplostio fotal (orirosis avanzada y fracaso del
tratamiento médico intenso), osteotomics, artroscopia (elimi-
nar fragmentos de cortfilago desprendido).
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MIR 02 (7321): Mujer de 35 aos, sin ontecedentes de inferés,

que acude con un dsz!szunteamn_mlumm_mm@lm&s

de evolucién, gue le impide la reglizacién de s i

liar_administrativo. El dolor se irradia hacia hombro dered\o,

gumenta con los movimientos de flexién y rotacién del cuello y

no se acompana de ofras manifestaciones clinicos. La exploro-

cién general y la neurolégica son normales si bien la valoracién

de lo fuerza de los miembros superiores se haya interferida por

el dolor. 2Qué aditud es la més adecuada?:

1. Reposo absoluto y collarin rigido durante 30 dias.

2. Resonaoncio magnéfica nuclear urgente, y actuar en conse-
cuencia.

3. Paracetom n n acién fural, ejercici
suaves y sequir evolucién en siete dias.*

4, Radiologia simple y, en caso de encontrarse rectificacion de
la curvatura fisiolégica de la columna, tracciones cervicales.

5. Radiologic simple y, en ausencia de hallozgos significativos,
realizor electromiograma.

MIR 06 (8363): Acude o nuestra consulta un paciente de 78
onos aguejado de dolor en rodilla izquierda desde hace dos
semanas, sin_antecedente de traumatismo. El dolor aumenta al

poco tiempo de iniciada lo marcha y cede con el reposo. Estd
diognosticado de artrosis rotuliana bilateral desde hace varios

afios y no fiene otros antecedentes patolégicos relevantes. En la
exploracién se observa que lo movilidad articulor estd conserva-
da y que es ligeramente dolorosa. No hoy signos inflamatorios.
2Cudl de las siguientes serfa la conducta terapéutica inicial més
correcto?:

1. Antiinflamatorios no esteroideos (AINE) orales con protec-
cién géstrica con ranitidina durante 7 dios.

Inhibidores de la enzimo ciclooxigenasa (Cox 2) durante 7
dias.

Paracetamol | g codg 8 horas durante 7 digs.*

Vendaije de la rodilla més AINE orales durante dias.
Administror una dosis intramuscular de corticoides depot.

AW N

MIR 06 (8366): 2Cuél de las siguientes afirmaciones referidas a

la artrosis de cadera NO es cierfa?:

1. Lo relocién hombre muijer es ligeramente superior en el
hombre 2:1.* iien Harrison y Farreras la artrosis de cadera
es més frecuente en varones!|

2. Puede cursar con brotes de inflamacién con dolor nocturno.

3. Lo velocidad de sedimentacién globular es inferior a 20
mm/h.

4. Puede presentar pinzamiento articular asimétrico en cual-
quier zona de la articulacién.

5. El control del sobrepeso y la utilizacién de un bastén resulta
dtil para mejoror el dolor.

MIR 11 (9604): Paciente de 75 afios de edad, con importante
gonartrosis con Genu Yaro que le condiciona marcada impoten-
cia funcional, limitacién de la movilided y dolor continuo que le
exige estor con medicacién anfirreumética, antiinflamatoria y
anclgésicos de forma continuada. ¢Qué tratamiento debe indi-
carse en este caso?
lavado artroscépico de la rodilla
Rehabilitacién de la rodillo ofectada

lastia de lo rodillo ofectado *
Osteotomia tibial supratberositaria de abduccién
Sinovectomia de rodillo

Oy G e

AFECTACION DE LAS ARTICULACIONES DE LAS MANOS

ARTRITIS REUMATOIDE

ARTRITIS PSORIATICA

ARTROSIS

Inflamacién cépsula, sinovial y teji-

Inflamacién: capsula, sinovial y

dos blandos Afectacién osteoarticular

fejidos blandos Alteraciones ungueales, placas pso-
riésicas
Simetria Si No Eventualmente
Desviacién Sf (cubital o «en golpe de vienton) Si (coprichosa) No
Alteracién muiecas Si No (£)
MCF Si (especialmente 2° y 3°) No Infrecuente
IFP Si (muy frecuente) Poco frecuente Si: Bouchard
2 : Si: Heberden
IFD No Si. Arficulaciones més frecuenfemente Articulaciones més frecuentemente
afectadas
afectadas



Deterioro progresivo y pérdida de cartilago arficular, junto con proliferacién de hueso nuevo y de tejidos blandos dentro y clrededor de
la orticulacion afectada.

Forma mds comin de artritis y principal causa de incapacidad del anciano.

TIPOS

¢ Primarie (lo més frecuente): factores que pueden influir: edad, genéfica, estrégenos (sexo femenino, perimenopausia) y obesi-
dad, microtraumatismos.

¢ Secundaria: traumatismos, congénitas o del desarrollo (enfermedad de Perthes y ofras displasias, dismetrias), metabélicas,
endocrinas, neuropdticas, enfermedad articular inflamatoria.

ANATOMIA PATOLOGICA

¢ Primero olieracién: incremento del contenido de agua en cartflogo arficulor.
¢ Hallozgo macroscédpico més precoz: reblondecimiento del cartilago articular en las dreas de sobrecarge de lo arficulacién.

¢ El hueso subcondral reacciona a lo agresién con un aumento de la remodelacion (osteoesclerosis y osteofitos -excrecencias
éseas en los margenes de lo arliculacion-).

CLINICA

¢ Comienzo insidioso. Primeros estadios indolora. Posteriormente dolor mecénico (se agrave con el ejercicio y mejoro con el
reposo), que suele ser la primera y principal manifestacién.

Rigidez matutina {(no mayor de 20 minutos), limitacién movilidad articular, deformidad, crepitacién....

Cursa en brotes (tumefaccién de consistencia ésea).

Rediografia: esclerosis 6sea, osteofitos, quistes o geodas, pinzamiento articular (primer signo).

Nédulos de Heberden (IFD) forma més frecuente de osteoartrifis idiopéfica.

Segunda localizacién maés frecuente de osteoartritis idiopética: articulacién trapeciometacarpiana.

Afectacién de manos y rodillas maés frecuente en mujeres.

Coxartrosis més frecuente en varones.

Artrosis esternoclavicular: causa frecuente de consulta por motivos estéticos pero casi siempre es asinfomatica.

TRATAMIENTO

* Sintomatico y medidas posturales.

¢ Férmocos: Accién rapida: paracetamol, AINE, inyeccién infra o periarticular de glucocorticoides. Accién lenta: condroitin sul-
fato, acido hialurénico, sulfato de glucosalina.

« Cirugio,

LEUMATOLOGIA



ENFERMEDAD DE PAGET U OSTEITIS DEFORMANTE

» Alferacién cudlitafiva del remodelamiento 6seo que cursa con aumento de la osteolisis y de la osteagénesis

¢ Suelen preguntar esta enfermedad en forma de caso clinico, por lo que cudnto mas sepamos de su clinica y sus complicaciones mejor
{recordad gque cuando da clinica la enfermedad ya esté avanzade porque suele ser asintomdtica (MIR)). Suele ser un varén andiono
con dolor éseo inespedifico pélvico (yo que el hueso més afectado es la cadera (MIR)), aumento del tamafio del créneo (no les cabe

el sombrero (MIR)), cefalea y deformidades.

Hay que especificar dos complicaciones del Paget: La hipoacusia (que es la més frecuente) y el sarcoma éseo (MIR)

« A diferencio de la osteoporosis Sl que existen alteraciones analiticas. Fundamentalmente son: Elevacién sérica de Calcio y Fosfa-
tasa Alcaling, con Fésforo normal y elevacién de la hidroxiprolina en sangre y orina. (MIR)

¢ Lo mayoria no requiere fratamiento, ya que la enfermedad suele ser localizada y esintomética. Sin embargo, en la adudlided, y dada
la eficacia de los tratamientos disponibles, deben someterse a frafamiento todos los padientes con enfermedad activa y riesgo de sufrir
complicaciones, sea o no sinfomdtica. (MIR) El tratamiento de eleccién son los Bifosfonatos. (MIR)

1. Generalidades

1.1. Composicién bsea

1. Matriz 6seq, con 2 tipos de componentes:
e  Orgénicos: representodos en el 5% por colégeno tipo |
¢ Inorgénicos: calcio, fésforo, magnesio...
2. Células:
e Osteoblostos: formadores de hueso (sintetizan y secrefan
lo matriz orgdnica)

e Osleocitos: vienen de los osteoblastos. Funcién no bien
conocida

« Osteoclastos: células multinucleadas destructoras de hue-
so. Derivados de monocitos

Lo méxima masa 6sea se alcanza entre los 20 y 40 afios. A partir
de entonces el balance 6seo se negativiza y hay una pérdide pro-
gresiva de masa éseqa, que se acelera aGn més en la mujer en los
anos posteriores a la menopausia (welve o estabilizarse 5-10
onos después de la menopausia)

1.2. Factores en la remodelacién y el recambio éseos

Pueden influir foctores locales (sobrecarga mecanica: +formacién ésea, PH del medio interno alcaline para mineralizacién normal,...) y

generales, entre los que destacan los siguientes:

Parathormona (PTH)

HORMONAS

CALCIOTR AS Vitamina D (metabolite active:

1,25-{OH)2-colecalciferol o calci-
triol)
(2MIR)

Calcitonina

Estrégenos

OTROS

Tiroxina

Glucocorticoides

MIR 02 (7485): En relacién con el metabolismo y funciones de la

vitamina D, una de los siguientes respuesias es FALSA:

1. Lo vitamina D ingerida por via oral es vitamina D, 6 Dj

2. El rinén transforma la 25 (OH) vitamina D en el principio acti-
vo, 1,25 (OH) vifamina D.
24,25 (OH) vitamina D.*

4. Lo malabsorcién de la grasa puede provocar déficit de vifami-
na D en dreas geogréficas de latitud norte durante el invierno.

5. La 1,25 (OH) vitamina D estimula la calcificacién 6sea a fravés
del aumento de produccién de osteocalcina y osteopondina.

Su funcién es mantener lo concentracién de Ca extracelular: -+
resorcion, - eliminacién renal Ca, + absorciéon intestinal Ca

+ Osteoclastos

Indirectamente + osteoblastos

Resultado: T recambio éseo

+ Osteoclastos y recombio éseo (igual que PTH)

Indirectamente efecto contrario ol frenar la PTH por su 1 de ab-
sorcién intestinal de calcio

Estimula la mineralizacién ésea a través del aumento de pro-
duccién de osteocalcina y osteopondina (MIR)

Hipocalcémica al - Osteoclastos (- la resorciéon (MIR)) y + lo eli-
minacién renal de Ca (es el antagonista fisiolégico de la PTH)
Antirreabsortiva: protegen el hueso de la accién resortiva de la
PTH, + secrecién de calcitoning, - produccién de citoninas con oc-
cién resorfiva ésea

1 Recambio éseo

1 Destruccién

| Formacién

Inducen osteoporosis

1.3. Otros

¢ Rx: necesorio que masa ésea disminuya un 30% para que el
trastorno sea defectable.

* Fosfatasa alcalina: indice de osteogénesis (es producio de los
osteoblastos). La fosfatasa alcalina sérica total tiene un origen
doble: 50% hepético y 50% éseo. Su elevacidn sugiere origen
6seo si una enzima hepdtica determinade simulténeamente
(GGT) es normal {aunque yo hay pruebas que detecton selecti-
vamente la fosfatasa alcalina éseal).

* Hidroxiprolina: indice de osteolisis (se libera al degradarse el
colagenc éseo).

REUMATOLOGIA




( XlI. ENFERMEDADES OSEAS

1.4. Farmacos en las enfermedades 6seas

* Hipocalcemias (cirugia de paratiroides, hipoparatiroidismos, malabsorcién y malnu-

Calcio tricién graves, insuficiencia renal avanzado, raquitismo y osteomalacia)
e Prevencién y tratomiento de la osteoporosis
MINERALIZANTES Fésforo ¢ Determinadas formas de osteomalacia del adulte

¢ Roquitismo y osteomalacia

Vitamina D e Prevencién y tratamiento de la osteoporosis, especialmente en pacientes limitados y
con escasa exposicién a lo luz del sol

* “Constituyeron en algin momento el tratamiento de eleccién en prevencién y troto-

miento de osteoporosis postmenopdusica”. Hoy se considera que sus efectos perjudi-

Estrégenos ciales (cancer de mama, enfermedad vascular y trombosis venosa) superan los favo-
rables (osteoporosis), por lo que en principio no estan aconsejados

OT T :‘
AMTIRREABSORIVCS e Sise emplean en la osteoporosis los estrégenos selectivos de fejido (raloxifeno).

Calcitonina ¢ Enfermedad de Paget
Bifosfonatos * Osteoporosis
OTROS PTH + Osteoporosis con alio riesgo de fracturas

2. Alteraciones cuantitativas

2.1 Osteoporosis

¢ Disminucién de masa ésea por unidad de volumen por una
alteracién entre el rifmo de formacién y resorcién éseq, con un
predominio de lo resorcién.

¢ Hoy cumento de la esponjosidad del hueso, siendo la estruciu-
ra y contenido mineral normal.

EPIDEMIOLOGIA
e Enfermedad metobdlica ésea més frecuente (30-40% de todas
las mujeres postmenopdusicas y casi la mitod de los > de 76

afios). (MIR)
¢ Imporiencia por su estrecha relacién con la produccién de frac- ‘g.:_

furas, que rednen unas carocleristicas que se pueden resumir CLINICA

en:

- Marooda asodiodsn con ka sdad Asinforndtica hasta que oparecen las fractures. Une densidoad me-

- Afedion predominantemente @ mujeres postmenop@usicas tabélica ésea por debajo de 2.5 desviaciones estandor respecio

. N Bl de G Mauridliine e o-da alie a lo de un adulto joven del mismo sexo, implica un riesgo eleva-
nersol: B ve pueden ocurrir esponténeamente (MIR) do de fractura &sea y se considero corocteristica de un hueso

9, 70 o 2% osteoporético.

e Lo osteoporosis es un trastorno generalizado del esqueleto,

pero sus secuelas dinicos principales dependen de las fracturas 2 coip bral: : iR ;
R v s vk e o . - Cifosis progresive, disminucién de la talla, dolor crénico o

ogudo,...

- Localizacién més frecuente en mitad inferior de la columna
dorsal y mitad superior de la columna lumbar

¢ Frocluras de huesos largos:

- Los frocturos de cadera cousan los complicociones més
graves

- Hobitualmente son consecuencic de una caida

- Dolor agudo con deformidod e impotencia funcional

CLASIFICACION

Primaria

* Involutiva o senil (en general, la fractura més frecuente es la
vertebral (MIR)):

- Tipo | o postmenopdusica (mujeres de 51-75 arios): froctu-
ras més coracteristicas las veriebroles y del segmento distal
del antebrazo (la mayoria tipo Colles).

- Tipo Il (mujeres y varones >70 afios): fracturas més carac-
teristicas las de cuello femoral, extremidad proximal del
humero y de la fibia y pelvis.

« Idiopética: juvenil y del adulto joven.

Secundaria

e Alimentarios: ingesta baja en calcio (MIR), malabsorcién, dieta
rica en proteinas o en fosfatos, défict de vitamina D.

* Endocrinopatias: hiperparatiroidismo, hipertiroidisme (MIR),
hipercortisolismo, hipogonedismo.

REUMATOLOGIA



»  Metabdlicas: dichetes, acidosis, hemocromatosis, intolerancio a
la lactosa.

e Genéficas: Sd de Ehlers Danlos, Sd de Marfan, osteogénesis
imperfecta, homocistinuria.

e Farmacolégicas: corficoides (MIR), heparina, anfiesirégenos.

* Tumorales: tumores primarios o metostésicos, mieloma, leuco-
SIS,

e Ofros: inmovilizacién (MIR), ariritis reumatoide, espondilitis
anquilopoyética, ingravidez.

FACTORES DE RIESGO

¢ Edad avanzada (MIR)

+ Sexo femenino (MIR)

¢ Roza blenca (MIR)

e Antecedentes familiares de osteoporosis

o Déficit de estrégenos antes de la menopausio (MIR): anowula-

cién en la onorexic (MIR), ejercicio excesivo, esirés men-
tal...Menopousio precoz (2MIR) quirGrgica (ooforectomia MIR)
o no quirirgica
Peso corporal bajo para su estotura
Vida sedentaria (MIR)
Ingesta excesiva de alcohol (2MIR) (se ha comprobado una
disminucién de la masa ésea en varones alcohélicos (MIR)),
tabaco (2MIR} (puede ofectar directamente al remodelado
éseo, actuar sobre la funcién ovérica o disminuir los niveles de
estrégenos por aumento de su metabolismo hepdtico (MIR)o
cofeina

s Resto de causos secundarias de osteoporosis

MIR 07 (8623): Una mujer de 84 afios acude a nuestra consulta
por dolor crénico, a veces intenso, en la zona media de la columna
vertebral tordcica, que aumenta al sentarse y levaniorse. A lo ex-
ploracién se detecia una marcada cifosis y contractura de la mus-
culatura porvertebral. Tombién se palpa una masa pulséfil en el
epigostrio. 2Cudl es la causa mas probable del dolor?

1. Aneurisma abdominal con erosién vertebral acompanante.
2. Estenosis de canal lumbar,

3. Hernia de disco aguda.

4. Osteoporosis con aplastamiento vertebral.*

5. Enfermedad de Paget

DATOS DE LABORATORIO

¢ Caoy P inorgdnicos en sangre suelen ser normales. (MIR)

o Lo fosfotasa alcalina suele ser normal (MIR], aunque se puede
elevar de manera transitoria y moderada después de una frac-
tura.

e Lo colcivrio y la hidroxiprolinuric son en general normales
ounque pueden aumentar ligeramente.

* Si osteclisis muy aumentada, como en el caso de hipertiroidis-
mo, puade existir hipercalcemia no por la osteoporosis en si,
sino por el mecanismo eticlégico.

MIR 95 (4197): Seficle cul de los siguientes patrones biogquimicos

se encuentra en lo_osteoporosis:

1. Coalcemia elevada, fosforemia normal y fosfatosos alealinas
elevadas. 4

2. Calcemia elevado, fosforemia boja y fosfatasos alcalinas
normales. o ligeramente elevadas.

3. Caleemia normal, fosforemia baja y fosfotasas alcalinas nor-
males.

4. Calcemio normal, fosforemia normal y fosfatesas alcalinas

normales.*

5. Colcemia elevada, fosforemia baja y fosfatases alealinas ba-
ias.

DIAGNOSTICO

e Clinica: cuando los signos clinicos despiertan la sospecha de
ostecporosis ya suele estar muy evolucionada

* Anglftica: no existe ningln parametro analffico patognoménico
de osteoporosis y los marcadores convencionales de turnover
6seo svelen ser normales

* Radiografia: si pérdida 6sea >30%

- Vertebral: desaparicién de la trabeculacién horizontal, re-
salte de los pldtillos vertebrales y de la estriacién vertical. Si
la pérdida dsea continda, los cuerpos vertebrales se aplas-
tan

- Huesos largos: ensanchamiento de la medulor y adelgo-
zamiento de la cortical

« Densitometria ésea: se ha convertido en uno herromienta habi-
tual para el diagnéstico y seguimiento de la mayor parte de las
enfermedades éseas metabdlicos. Su imporfancia deriva de
que lo determinacion de lo masa ésea supone lo capacidad
para predecir el riesgo de fracturas.

Esté basada en la absorciometria por rayos X. Las mediciones
hobitualmente se realizan en columna lumbor y cadera. El den-
sitbmelro lleva incorporado un ordenador que presento los dotos
de distintas maneras. Hay dos valores de gran utilidad, el score
Z (desviacién con respecto a la media normal para su edad) y el
score T (desviacion con respecto a la media normal del adulto
joven —mdéxima masa dsea-).

Para la interpretacién de los datos se han establecido cotegorias
diagnésticas, referidas a la mujer adulta:
1. Normal: valores de densidad de masa ésea (DOM) no in-
ferioresa-1T
2. Maso ésea baja (osteopenia): DOM enire -1 y =2.5T
3. Osteoporosis: DOM inferiores a -2.5T

Indicaciones:
- Mujeres con défict estrogénico (2MIR)
- Alteraciones vertebrales en la Rx {osteopenia o fracduras)
(MIR)
- Tratamientos con corficoides
- Hiperparatiroidismo primario
- Vigilar la respuesta ferapéutica en la osteoporosis

MIR 05 (8180): En las pacientes con anorexia nerviosa que llevan
més de un afio con amenorrea es necesario practicar:

Ung densitometria 6sea.”

Una determinacién de niveles séricos de cortisol.

Una determinacién de los niveles de prolactina.

Un electroencefalograma.

Un test de supresién con dexometasona.

Ot I

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

“Procesos que produzcan pérdida ésea y fracturas vertebrales”

(MIR) (sus cousas més frecuentes son primero la osteoporosis y

después los meidstasis 6szas MIR).

* Mieloma: 1VSG {2MIR), hipercalcemia (MIR) y aparicién de una
poraproteina monoclonal en el suero y/o orina [MIR) gue nos
permite hacer el diagnéstico. Sin embarge hay un 2% de los
mielomas que son “no secretores” y son los que podrian plan-
tear mayor problema diagnéstico. En estos casos es preciso
realizar un estudio de médula ésea.

¢ Osteomalacia: se sospecha cuando aparece hipocalcemia,
hipofosforemio, y elevacién de la fosfatasa alcelina. Un dato

crdinlAnicra ravactarichieon cnn lne necandafemetbiivne da | nncar
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« Osteogénesis imperfecta: los pacientes con grados leves de
esta enfermedad sélo presenton un descenso difuso de la den-
sidad 6seq, lo que conlleva en ocasiones al diognéstico erré-
neo de osleoporosis.

* Hiperpardtiroidismo primario: cursa con hipercalcemia, hiper-
fosfoturia con hipofosforemia e hipercalciuria secunderio y ele-
vacién de la PTH.

® Metastasis 6seas: pueden provocar aplastamiento vertebrales
Unicos o mdliiples.

MIR 00 (6974): Mujer de 73 afos que acude a la consulfa por pre-
sentar fracturas vertebrales de instouracién redente. Tuvo la meno-
pausia 22 afos antes y no fue fratada con estrégenocs. Ha perdido
5 kilos en cuatro meses. A la exploracién se observa cifosis y dolor
ala ggggs_:én de columno Lo Hb es de 9 g/dl (normol > 12),

ma/dl (normal <1.5) v el calcio de 10.9 ma/dl (normol 8.5-10.5)

con_ung albimina de 3,2 g/dl. La siguiente prueba diagnéstica
debe ser:

PTH sérica

1,25 (OH)2 vitamina D en sangre.
Proteinograma sérico.*
Gammagrafia ésea.
Densitometrio ésea.

hhwn =

MIR 03 (7593): Una enfermera de 55 afios presenta dolor intenso
en columng torécica sin trayma o esfuerzo violento previo. Al prac-
ticar radiografios se observon gplastamientos a nivel T5 y T9.
3Cudl seré la causa mds frecuente de esta lesién?:

1. Tuberculosis vertebral.
2. Metéstosis,*

3. Enfermedad de Poget.
4. Infeccién vertebral.

5. Osteoblastoma.
TRATAMIENTO

Fundamentaimente preventivo, al carecer de farmacos eficaces
para incrementar lo masa esquelética una vez que la osteoporo-
sis se ha producido.
1. Alcanzar el méximo pico de masa ésea en la edod adulfo joven
y prevenir la pérdida de masa éseq, en especial en los periodos
en que ésta es mas acelerada
- Dieta rica en calcio: la ingesta minima adecuada para los
adultos es de 1 gr/dic y de 1.5 gr/dia para las mujeres du-
rante el embarozo, la lactancia y desde lo menopausia.
Cuando no se aporta la cantided deseada de calcio con la
dieta se anadirdn suplementos de calcio

- Ejercicio fisico

- Suprimir factores de riesgo: alcohol, tabeco, cafeina...

@ Cursa Inzensivo MIR Asturins 2003

2. Actuacién sobre la osteoporosis ya establecida paro impedir
que aparezcan fracturas, y evitar los caidas y traumatismos de-
sencadenontes de las mismas. Disminuyen el riesgo de fractu-
ras osteoporéticos la ferapia hormonal sustitutiva, roloxifeno,
colcitonina, PTH, bifosfonatos, calcio y vitamina D.

Estrégenos: “constituyeron en algén momenio el tratamiento de
eleccion de lo osteoporosis (MIR]". Hoy se considera que sus
efectos perjudiciales (cancer de mama, enfermedad vasculor y
trombosis venosa) superan los favorables (osteoporosis}, por lo
que en principio no estdn aconsejados.

| ¥
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MIR 01 (7155): 2Cudl es el actuclmente més eficaz y re-
m o para el cri "screening” o
i mui asinfomdticas en riesgo?:

Ecografia mamaria.

Mamografia.*

Tomogrdfia axial computerizada momaria.

Autoexploracién mensual.

Exploracién por el médico.

ot it o

MIR 03 (7671): En relacién con el Tratamiento Hormona! sustitutivo
combinado con estrégenos y gestagenos de forma prolongada, las
siguientes afirmaciones son cierfos, EXCEPTO una. Sefale ésta:
Disminuye la descalcificacién propia de la mencpausia,
Mejora el trofismo vaginal,
Aumenta el nesgo de Céncer de Mama.

ri r ndometrio.*
Disminuye los sinfomas del climaterio.

ol o o b o

MIR 11 (9603): De los métodos terapéuticos citados a confinua-
cién, 2cudl considera que resulta més eficaz para prevenir lo
fractura de cadera?:

1. Estrégenos.

2. Calcio y Vitomina D.
3. Bifosfonatos.

4. Actividod fisico.*

5. Calcitonina.

Estrégenos selectivos de tejido: actian como agentes esirogéni-
cos en el hueso (MIR)
- Tomoxifeno: oprobado para la prevencién y el tratamiento
del cdncer de mama
- Raloxifeno: aprobado para lo prevencién y el fratamiento
de lo osteoporosis. Entre sus ventajos destaca la reduc-
cién de incidencia del cdncer de moma invasor (MIR) y
que, a diferencia del tamoxifenc, no se asocia con un in-
cremento de cancer uterino {MIR). Ademas reduce la con-
centrocién sérica de colesterol y puede reducir la ocu-
rrencio de lesiones cardiacas y de accidentes vasculares

cerebrales. Como probleme estd el incremento de sofo-
cos (MIR)

Calcitoning: empleada como segunda o tercera opcién en todos
los tipos de osteoporosis

PTH: osteoporosis con alto riesgo de fracturas. Se usa paraddii-
camente en el tratamiento de lo osteoporosis porque aumenta la
formacién ésea. Teriparatida: forma aminoterminal de la PTH,
Bifosfonatos: trotomiento actual de eleccién poro la osteopore-
sis, especialmente en mayores de 65 ofios y las inducidas por
corticoides. Pueden provocar necrosis de los maxilares (MIR)

Dengsumab: Anticuerpo monoclonal humano contra el RANK-
ligando. Indicado en mujeres postmenopdusicascon alto riesgo
de fracturas, reduciendo las fracturas vertebrales, no vertebrales
y de cadera.

Ofros: Tiacidas: diuréticos que reducen la excrecién renal de
calcio. Se utilizan en el tratamiento de ciertas hipercalciurias
primarias (2MIR} y como coadyuvanie en ofras osteoporosis que

-



cursan con hipercalciuria (algunas osteoporosis posmenop@usi-
cas y las inducidas por costicosteroides). En pacientes osteoporéd-
ticos e hipertensos se usard de forma preferente tiacidas sobre
ofros diuréticos o hipoiensores por el beneficioso efecto que tie-
nen sobre el hueso.

ESQUEMA TERAPEUTICO DE LA OSTEOPOROSIS

Criterio para la instauracién del tratamiento: -2.5 T en la densi-

fometria de columna o cadera o presencic de fracturas vertebra-

les osteoporéticas,

® > 45 afos (> riesgo de fractura de cadera): nueves bifosfono-
tos y PTH

e < 65 afos: mujeres empezar con raloxifeno y si hay dudas
bifosfonatos. En varones bifosfonatos.

Esto es osl porque estudios recientes indican que los nuevos bifos-

fonatos y la PTH disminuyen los fractluras vertebrales y axiales

mientras que raloxifeno y calcitonina disminuyen sélo las fracturas

vertebrales. (MIR)

MIR 03 (7574): 2Cuél es el ratamiento de eleccién de la hiper-
so.lsmm.:slmp.d_m?

Furosemida.

Restriccién de calcio en la dieta.

Hidroclorotiazida.*

Calcitonina.

Vitamina D3.

MIR 06 (8539): Los SERM (moduladores selectivos de receptores
de esirégenos) se ufilizan en mujeres posmenopdusicas pora el
tratamiento fctmggg 6gico de la osteoporosis. ¢Cuél de las si-
guientes afirmaciones es INCORRECTA raspecto al Raloxifeno?:

1. El roloxifeno es eficez en la prevencién de fracfuras vertebra-

NN =

les.

2. El raloxifeno reduce la incidencia de cédncer de mama inva-
sor.

3. El raloxifeno ejerce una accidén agonista estrogénica sobre el
hueso.

4, El roloxifeno incrementa el riesgo de céncer de endometrio.*
5. El raloxifeno no disminuye lo aparicién de sofocos.

MIR 11 (9694): Lo necrosis de los maxilores estd relocionada
con lo administracién de

1. Bifosfonatos *
2. Terramicina
3. Cisplatino

4. Calcio

5. Corticoides

2.2. Osteosclerosis

Aumento de masa 6sea por unidad de volumen (hiperostosis).

ETIOLOGIA: Insuficiencia funcional de los osteoclastos por dismi-
nucién de osteolisis y/o aumento de osleogénesis.

CONSECUENCIAS

e Aumento de densidad ésea.

* Anemia (tejido 6seo invade espacio medulor).

« Afectacién de pares craneales (por compresién a su paso por
orificios estenéticos de base de créneo).

e Facilidad para sufrir fracturas (hay disminucién de la flexibili-
dad 6seaq).

PROCESOS QUE CURSAN CON OSTEOSCLEROSIS

¢ Trastomos endocrinos (hipoparatiroidismo primario, hipofiroi-
dismo, acromegalia)

« Osteftis por radiacién

Intoxicacién quimica: flucruros, fésforo, arsénico, vitamina A,

plemo,...

Hipervitaminesis D (MIR)

Osteomolacia

Osteosclerosis localizada por infeccidn crénica

Fase osteosclerdtica de la enfermadad de Paget

Metastasis, linfoma maligno, trastornos hemdéticos

Otras: eritroblastosis fetal, hiperfosfatasia hereditaria...

1 (°

3. Alteraciones cualitativas

3.1 Osteomalacia

e Disminucién de la mineralizacién del hueso (MIR) con matriz
ésea orgénica normal (MIR). El roquitismo es el mismo defeclo
€n ninos.

¢ En ambos la anclitica y el fratamiento variarén segin la etio-
logia (lo |de fosfatos serd lo alieracién bicquimica més cons-
tante. (MIR))

o El criterio fundomentel pora establecer su diognéstico es el
trastorno de la mineralizacién éseq, por lo que es necesario el
exomen onatomopatolégico del hueso. Sélo las formes avan-
zadas pueden diagnosticorse baséndose en radiografia y anali-
fica.

ETIOLOGIA
Fallo de la vitomina D
e Causa mds frecuente de osteomalacio. (MIR)
e CaNo|yP:alfallor la vit D [absorcién intestinal de calcio y
aparece un hiperparatiroidismo secundorio que fiende a man-
tener la calcemia mientros que la fosfatemia] (el Tde PTH activa
el recambio éseo y tla fosfatasa alcalina).
e Causos
- Déficit de vitamine D (nutricional, malaabsorcién, ausencia
luz solar).

- Alerociones hepéticos (déficit hidroxilacién C25).

- Insuficiencia renal (déficit hidroxilocién C1). (2MIR)

- Antiepilépficos {transforman colecalciferol en metabolito in-
activo).

MIR 05 (8265): La enzima 1-alfohidroxilasa, que aduia sobre el
25-hidroxicolecalciferol (25-OH-D) para transformarlo en 1-25 -
dihidroxicolecaiciferol (1-25-OH2 D) se encuentra en:

El higado.

En los poratiroides.

En el rifén.*

En el corazén.

En el pulmdn.

kN =

Hipofosfatemia: “resistentes o vitD": Ca N y ° fosfatos
e Sindrome de Fanconi

« Digbetes de fosfato

e Nutricional

* Hiperparatiroidismo primario

Inhibicién de la mineralizacién

e Hipofosfotasia (MIR)

e FlGor

* Infoxicacién aluminica

Acidosis y Osteogénesis imperfecta

CUNICA

e Dolor esquelético difuso (sintoma maés frecuenie) e hiperestesia
6sea (MIR)
Marcha de pato, tambaleante
Debilidad musculor, de predominio proximal (MIR], miopatia

e El dolor y la debilidad confinan o muchos pacientes al lecho o
a la silla (MIR)

e Fractura de huesos (MIR), deformidad de la caja torécica y
disminuaén de estatura

ALTERACIONES RADIOGRAFICAS

e |Densidad 6seq; estructura trabecular borrosa: «imagen en
vidrio esmerilador

* Pseudofracturas de Looser-Milkman (2MIR) (dato més carac-
teristico aunque poco frecuente): bandas radiolicddas general-
mente perpendiculares a superficie de los huesos

BIOQUIMICA: (variable segin evolucién)

Sérica

* Calcemia N o | ligeromente

e Fosfatemio | (MIR} {exceplo en insuficiencia renal). Es lo mas

REUMATOLOGIA
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 Fosfotasa alcalina 1 (2MIR) (ol no ser utilizadas en hueso pasan
a sangre) '

» En el déficit de vitD por carencia dietélica, exposicién solar in-
adecuada o malabsorcién intestinal la 25 OH D se reduce de
forma casi constante, mientras que los niveles de 1,25 (OH)2 D
suelen ser normales o incluso alios por el hiperPTH secundaric
(MIR)

Urinaria

e CalciuriaNo |

e FosfatoNot

e Hidroxiprolinuria 1 si hiperparatiroiditismeo secundario y resor-
abn Gseq excesiva

TRATAMIENTO

¢ Segun la efiologia
- Formas carenciales: vitamina D {deben aiadirse 1-2 gr de

calcic al dia)

- Hipofosfatémicas: fosfato

« Bueno respuesta al tratamiento, sobre todo en la forma caren-
cial {lo primero en mejorar son las alieraciones musculares y lo
Ultimo las éseas)

3.2. Raquitismo (Pediatria)

3.3. Enfermedad de Paget

o Alteracién cuclitativa del remodelamiento éseo que cursa con
aumento de la osteolisis y de lo osteogénesis (tejido éseo alta-
mente voscularizado y de estructura potolégica,con médula fi-
brosa, trabéculas toscas y hueso laminar desorganizado -
imagen en mosaico-}. (MIR}

También llamada osteitis deformante.
Ancianos (su frecuencia aumenta con la edad). (2MIR)

e Eticlogio desconocida: 15% tienen historia familiar y las inclu-
siones en el nicleo de los osteoclastos sugieren etiologia virica.
{MIR)

CLINICA

¢ La mayoria asintomdticos {MIR): se descubre por rodiogrofias
realizadas por ofras razones.
Dolor {2MIR} (al andar (MIR), lumbar, cefoleas).
Aumento del craneo («aumenta talla de sombreron).
{Temperatura local (MIR) y de la red venosa (MIR) por la hiper-
voscularizacion.

o Deformidades: fibia en soble (2MIR}, fémur en cayado. (MIR)

« En refina pueden existir estrias angioides.

COMPLICACIONES

e Hipoacusio [2MIR) (por ofectacién de huesecillos de oido me-
dio, céclea o comprension VIl por disminucién del CAl). La
sorderc es el sintoma craneal més frecuente de la enferme-
dad de Paget localizade en los huesos del créneo. (MIR)
Compresién nerviosa, sobre fodo intercostal. (MIR)
Insuficiencia cordioco (MIR) de alto gasto por el aumento de
vasculerizacion dsea y las comunicociones orferio-venosas.

¢ Complicaciones neurolégicos por el crecimiento de los huesos
de la base del créneo (plotibasia). (MIR)

e Mayor frecuencia de litiasis urinaria portde la calciuria; hiperu-
ricemic y gota; periartritis calcificada.
Fradturas patolégicas. (MIR)
Anemia por compresién medulor. (2MIR)
Sarcoma [3MIR) (1%; principal causa de sarcoma éseo del
adulto MIR). Complicacién mas temible (mal pronéstico).
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Frocturas patolégicas Sordera
DIAGNOSTICO

Se basa en la radiclogic (MIR) acompafioda o no de sintomas y
clteracién de los parémetros analiticos de resorcién-formacién
bseas.

Aberaci fioaréh

e Afectocion de més a menos frecuente: pelvis, fémur, créneo,
tibia, columna.

¢ Fases
* Litica (2ZMIR) pasa inadvertida, salvo lo «osteoporosis circuns-
critan. (2MIR)
* Esderdtica (2MIR) aumento uniforme de lo densidad 6seq,
frecuente en huesos facicles y también en vériebras (imagen
similar al umarfils).

Analitica

* Para el diagnéstico de la enfermedad y su control clinico se
utilizan la fosfatasa alcaling total (4MIR) con funcién hepdtica
normal {2MIR) {también se puede emplear la fosfotasa alcali-
na ésea especifica) y la hidroxiprolinuria (2MIR).
El primero como marcador de actividad ostecbldstica y el se-
gundo como marcador de lo adividad recbsortiva. Ambos
aumentan de forma paralela en el 80-90% de los casos acti-
vos y se reducen con el trotomiento.
Cay PN (4MIR)
Hipercalciuria en el 20%
Hiperuricemia.

Gammografia ésea (MIR). Comprobar lo extensién (MIR) de la
enfermedad cuando se progroma el tratamiento y confirmar el
diognéstico si los hallazgos radiolégicos no son concluyentes.

Biopsia ésea {confirmacién).



Tibio en sable

Aumento del croneo

Hidroxiprolina

Fosfatasa alcaline
T Acido Grico

T Hidroxiprolina
Ca

-Reabsorcién

Sintesis+

*H"l‘ Poget
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Lo enfermedad de Paget cursa con calcio y fésforo normales,
elevacién de la fosfataso alcaling sérica, deformidad ésea y frac-
turas patolégicas. Puede degeneror a osteosarcoma.. (9+)

MIR 05 (8274): La aparicién de un oslecsarcoma en una persona
de 65 oiios de edod nos haria pensar en lo existencia previa de
uno de los siguientes antecedentes:

Traumdtico.

Mucopolisacaridosis.

Enfermedad de Pager.*

Displasia fibrosa.

Corticoterapia.

O BN -

MIR 05 (8099): Hombre de 80 afios que en una analitica ocasional
se le defectan unas fosfatasas alcalinas aumentadas. Vd. piensa en
una enfermedad ésea de Paget. 2Qué prueba es la més ptima
para darnos la idea de la exension de la enfermedod?:
Resonancic holocorporal.

Gammagraofia ésea con Tc 99.*

Rx serioda 6seq.

Gammagrofio con emisién de positrones.

Hidroxiprolinuria en orina de 24 horos.

R o o e ded
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MIR 10 (9311): Pregunta vinculoda @ la imagen n®9. En la Rx de
la imagen 9 se observa:

Imagen
Créneo con lesiones liticas.
Craneoestenosis.
Créneo con alteraciones en sal y pimienta.
Craneo con ensanchamiento destructivo de la silla turca.

O 8 W=

r4 n combios lificos v esclerdticos.*
MIR 10 (9312): Pregunta vinculada o la imagen n°9. 2Cuél serfa
su diagnéstico?:
Hiperparatiroidismo.
Acromegalia.
Poget.*
Mieloma.
Hipervitaminosis D.

NhwnN -~

MIR 12 (9868): Varén de 48 afios de edad, conserje de un hotel,
consulta por cefalalgios resistentes al tratamiento anclgésico
habitual. En lo anamnesis se recoge que desde hace varios afios
fiene que cambiar su gorra de frabojo porque precisa cada vez
tallas mayores. En el estudio analitico tiene una fosfatasa alcali-
na con niveles séricos cuatro veces mayor de lo normal. 2Qué
enfermedad es més probable?:

1. Tumor cerebral.

2. Acromegalia.

3. Vasculitis aislada del sistema nervioso central.

4. Enferm Paget.*

5. Arteritis de células gigantes.

TRATAMIENTO

E mayoria no iere tratamiento, yo que la enfermedad

suele ser localizoda y asintomética. (MIR)

* Sin embargo, en lo adlualidad, y dada la eficacia de los trata-
mientos disponibles, deben someterse a tratamiento todos los
pacientes con enfermedad odliva y riesgo de sufrir complico-
ciones, sea o no sintomdética.

* Indicociones de tratamiento: dolor &seo persistente (MIR),
compresién nervioso (MIR), deformidad répidamente progre-
siva con trastornos incapacitantes de la postura o de la mar-
cha (MIR), Insuficiencia cardiaca con alio gasto, hipercalce-
mia, hipercalciuria infensa, fracturas repetidas y necesidad
de preparacién para cirugio orfopédica mayor.

* Lo cirugia descompresiva de la estenosis del canal lumbar se
asocio a malos resultados (MIR).

» Férmacos para la enfermedad de Paget: moduladores de la
actividad ésea — inhiben la resorcién ésea y de forma se-
cundaria la formacién de hueso.

- Calcitonina (MIR)

- Bifosfonatos: tratamiento oclugl de eleccién, sobre todo
los nuevos bifosfonatos: alendronato (MIR), risedronato,
pamidronato —via intravenosa-, que son mds potentes
que los antiguos y son capaces de proporcionar un alivio
sintfomatico y reduccién de los parémetros bioquimicos.

REUMATOLOGIA



REUMATOLOGIA

T Xil. ENFERMEDADES OSEAS

MIR 01 (7060): Lo enfermedac de Paget es un trenstomo focal del
remodelamiento dseo de causa desconocida. 2Cuél de las siguien-
tes ofirmaciones es FALSAZ:

1. Lo radiografia es el método diagnéstico habitual.

2. Lo gammagrafic ésea es poco Util en el estudio iniciol de la
enfermedad*

3. La sordera es el sinfoma craneal més frecuente de lo enferme-
dad de Poget localizado en los huesos del craneo.

4. Los marcadores clésicos de actividad de la enfermedad son la
deferminacion de fosfatasa alcaling fotal en suero y de hidroxi-
prolina total en orina.

5." El tratamiento con bifosfonatos proporciona un alivio sinfomé-
tico y reduccién de los parémetros bioquimicos.

MIR 04 (7839): A un vardn de 65 afios asintomdtico, se le encuen-
tra en un estudio de control general una cifra de fosfatesa alcalina
dos veces superior a lo normal, con pruebas hepéticas normales,
Lo gammeagrafio ésea muestra capiocién en la mitad superior de
la hemipelvis derecha, y una radiografio realizada en esta zona
pone de manifiesto un patrén de corficales cumentadas de grosor

y patrén trabecular grosero. 2Qué tratamiento es el més apropia-
do?:

Alendronato, 40 mg diarios.
Naproxeno, 500 mg dos veces al dia.
Caldo (400 mg.) y vitamina D (400 Ul).
Caldatonina nasal, 200 Ul/dia.

No es preciso tratcmiento.*

Lol

4. Bioguimica de las Osteopatias Difusas

P

Hiperparatiroidismo t 1

HIDROXIPROLINA: 1 en sangre y orina en la Enfermedad de Paget

Ca
N

Fosfatasa alcalina Ca P

N (Ca en orina puede 1)

1 N/| N/1
1 N/t
t N/t t



1. OSTEOPOROSIS

Disminucién de masa ésea por unidad de volumen, siendo la estrudura y contenido mineral normal.

Enfermedad metabélica 6sea mas frecuente.

Puede ser primaria o secundaria a distinfos procesos.

Son factores de riesgo: sexo femenino, raza blanca, antecedentes fomiliares, déficit de estrégenos ontes de lo menopausio, ingesta
reducida de calcio durante toda la vida y malabsorcién intestinal, vida sedentaria, alcohol, tabaco.

Asiniomética hasta que aparecen las fracturas. Fradiura vertebral es el fipo més frecuente de fractura osteoporética senil.

No existe ningn parémetro analitico patognoménico de osteoporosis y los marcadores convencionales de turnover éseo sue-
len ser normales.

Densitometria ésea: se ha convertido en una herramienta habitual para el diagnéstico y seguimiento de la mayor parte de las en-
fermedades éseas metabdlicos. Su importancia deriva de que la deferminacién de la masa ésea supone la copacidad para prede-
cir el riesgo de fracturas. Masa ésea baja {osteopenia) -1 y -2.5T y osteoporosis < -2.5T.

El frotomiento es fundamentalmente preventivo: diefa rica en calcio, ejercicio fisico.

Actuacién sobre la osteoporosis ya establecida para impedir que aparezcon fracturas, y evitar las coidas y traumatismos desenca-
denantes de las mismas. Disminuyen el riesgo de frocturas osteoporéticas la ferapia hormonal sustitutiva, calcio, vitamina D, bifos-
fonatos, caldtoning, PTH y raloxifeno.

Criterio para la instauracién del tratamiento: -2.5 T en la densitometria de columna o cadera o presencia de fraciuras verte-

brales osteoporéticas: > 65 afios (> riesgo de fraciura de cadera): nuevos bifosfonates y PTH. < 65 afios {muje-
res): empezar con raloxifeno. Si hay dudas bifosfonatos.
Esirégenos: “constituyeron en algin momento el tratamiento de eleccién de la osteoporosis”. Hoy se considera que sus efectos

perjudiciales (cdncer de mama, enfermedad vascular y trombosis venosa) superan los favorables (osteoporosis), per lo que en
principio no estén aconsejados.

2. OSTEOSCLEROSIS

Aumento de la masa 6sea por unidad de volumen, gue produce radiogréficamente aumento de densidad en el esqueleto.
Cursan con osteosclerosis: Hipotiroidismo, osteftis por radiacién, infoxicaciones (fésforo, arsénico, vitamina A), infeccién crénica,
Paget, osteopretosis, linfoma, metéstasis, leucemia, mastocitosis, hiperfosfatasia hereditaria.

3. OST EOMALACIA Y RAQUITISMO

Disminucién de la mineralizacién del hueso con matriz ésea orgénica normal.

El raquitismo es el mismo defecto en nifios.

En ombos la andlitica y el tratamiento variarén segun lo efiologia (la |de fosfatos serd la alteracién biogquimica més constante).
Fosfotasa alealina 1.

La causa més frecuente es la falta de vitamina D. Oftras: hipofosfatemia, inhibicién de la mineralizacién, ccidosis.

Cursc con dolor esquelético difuso e hiperestesia ésea, debilidad muscular, fractura de huesos.

Rx: | Densidad 6sea, psevdofracturas de Looser-Milkman (dato més caraderistico aunque poco frecuente).

En las formas carenciales — dar vitamina D

En el raquitismo se afiaden: apatia, irritabilidad, craneotabes (huesos créneo blandos) y ensanchamiento suturas, rosario costal y
surco de Harrison, erupcién retardoda de dientes y defectos del esmalte. En Rx: ensanchamiento de metéfisis (en copa), despego-
mientos peribsticos.

4, ENFERMEDAD DE PAGET U OSTEITIS DEFORMANTE

Alterocion cualitafiva del remodelomiento éseo que cursa con aumento de lo osteolisis y de lo osteogénesis {tejido 6seo allamente
voscularizado y de estructura patolégica, con médula fibrosa, trabéculas toscas y hueso lkaminar desorganizado -imagen en mo-
saico-).

Ancianos. Hueso mas afectado la caderg,

La mayorfa asintométicos. Dolor (lumbar, cefaleas), aumento del craneo, ftemperatura local, deformidades.

Complicaciones: hipoacusia (la sordera es el sinfoma craneal més frecuente de lo enfermedod de Paget localizada en los hue-
sos del craneo), insuficiencia cardiaca de alto gasto, complicaciones neurolégicas, fracturas patolégicas, sarcoma {1%; principal
causa de sarcoma éseo del adulto).

Cay PN, t Fosfatasa alcalina sérica, 1 Hidroxiprolina en orina y sangre, Hipercalciuria en el 20%, Hiperuricemia.

La mayorfa no requiere tratamiento, ya que la enfermedad suele ser localizada y asintomética. Sin embargo, en la actualidad, y
daoda la eficacia de los tratamienios disponibles, deben someterse a tratamiento todos los pacientes con enfermedad activa y ries-
go de sufrir complicaciones, sea o no sintomdtica.

Si sintomas y adtividad biolégica moderada o intensa usar farmacos moduladores de la actividad ésea (calcitoning, y bifosfonatos
—» tratamiento de eleccidn los nuevos bifosfonatos).

REUMATOLOGIA




Lo dificil de la amiloidosis es saber discernir sus distintas formas clinicas. Os coloco aqui los datos clave que nos pueden ayudar a
diferenciar los distintos tipos de amiloidosis:

La amiloidosis primaria no tiene etiologia especifica, salvo si nos hablan de Mieloma Mdliiple. Puede infiilirar cualquier tipo de
érgano produciendo cumento de su tamafio {-megalias) o disfuncién. Importante: No ofecta ol Sistema Nervioso Central, pe-
ro si que afecta al Sistema Nervioso Periférico. Cuando en una pregunta clinica nos hablen de “macroglosic” hay que sospe-
char Amiloidosis primaria,

Lo amiloidosis secundaria: para pensar en ella nos tienen que hablor de procesos inflamatorios crénicos que son los que ori-
ginan el cuadro, es decir, tiene una efiologia precisa, a diferencia de la primaria. Otra diferencia primordial es, que a diferen-
cia de la amiloidesis primaria, no hay macroglesia ni ofectacién cardioca.

Lo amiloidosis familiar lo que destaca es la historic familiar de patologia nerviosa: neurcpatios autenémicas, sensitivomotora
o sindromes del tinel carpiano. Sl que existe ofectacién cardiaca, pero NO existe macroglosia.

La amiloidosis secundaria a la hemodialisis es muy facil reconocerla. Nos hablarén de un paciente con enfermedad renal
crénice avanzada en hemodidlisis que comienza con sintomatologia sensitivomotora (fundamentalmente sindrome del tinel
carpiano)

FIEBRE MEDITERRANEA FAMILIAR

]

Enfermedod hereditaria (AR) de etiologia desconocida carocterizado por episodios recurrentes de fiebre, peritonitis y/o pleuritis.
Ofros: ariritis, lesiones cutdneas y amiloidosis. (MIR)

Aparece predominantemente en judios, y personas de origen judio y drabe. (MIR)

Responden a la colchicina: previene crisis y desarrollo de amiloidosis (MIR)

La fiebre mediterrGnea familiar la suelen preguntar en forma de caso clinico. Siempre nos hablarén de inflamacién de serosos
(pericardio, pleura o peritoneo), asociado a un cuadro febril y dotos analiticos de inflamacién. Al tratarse de un cuadro familiar
con herencio aulosémica recesiva, el dafo clave seré un parienie cercano afecto con la misma sintomatologia

Trastorno inflamatoric episédico y con frecuencia progresivo de causa desconocida que afecta a estructuras cartilaginosas, oido, ojo,

. Policondritis recidivante

rinén y sistema cardiovascular.

Més frecuente entre 40-60 afos.

30% se asocian a ofros frastornos reumatolégicos (AR, EA, LES, Reiter, Sjégren).
La prednisona suele ser eficaz. Inmunosupresores si no responden.

Alteracién histolégica més precoz: | proteogluconos en la matriz cartilaginosa. El cartilago degenerado es sustituido por tejido de

granulacién, fibrosis y Greas focales de calcificacién.

Condritis auriculor (MIR)

Condritis nasal: Congestién nosal, rinorrea y epistaxis
Condritis laringotraqueal :Incluso obstruccién de las vias respiratorias

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE POLICONDRITIS RECIDIVANTE
MAYORES MENORES

¢ Inflamacién oculor
- Manifestaciones oculares en >50%
- Conjuntivitis, epiescleritis (MIR), iritis, queratitis
Sindrome vestibular
Hipoacusia
Poliartritis seronegativa

Manifestacion més frecuente y forma de inicio en la mitad de los
casos

Generalmente se afectan ambas orejas produciendo dolor, hin-
chazédn y eritema violdceo. Los I6bulos se preservan.

Los episodios recurrentes don como resultado una oreja blanda y
calda

Diagnéstico: 2 mayores o 1 mayor y ol menos 2 menores

(

Criterios diognésticos de la policondritis recidivonte

Tombién puede haber afectacién cordiaca (pericarditis, miocarditis, aneurismas de aorta (MIR), vasculitis, lesiones cutdneas, renales.

- Ariritis en el 50% (forme de presentacién en 1/3)
- Asimétrica, oligo o poliorticulor no erosiva (MIR)
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2. Granuloma maligno centrofacial

También llamado granulome de la linea media. Se corocterizo
por inflamacién, destruccién y o menude mutilacién de los tejidos
de las vias respiratorias altas y de la cara.

CLINICA

Muijeres entre 50-70 afios que refieren problemas sinusales recidi-
vantes asi como congestion nasal. Cuando comienza la ulceraciéon
de la mucosa nasal, bucal o de las encias suele progresar de for-
ma rapida. Puede provocar pérdida de dientes, perforacién del
tabique y deformacién en silla de montar. No progresa por deba-
jo del cuello.

TRATAMIENTO
Radioterapia de la lesién (el tratamiento quirdrgico acelera la pro-
gresién).

¢ Enfermedad granulomatosa sistémica de efiologia desconoci-
da, caraclerizada por la presencio de granulomas no caseifi-
cantes. El hallazgo de estos granulomas no es aspecifico y obli-
go a descartar ofras posibles causas. Enire ellos infecciones por
micobacterias, hongos, cénceres y agentes del entorno como el
berilio. (MIR)

« Organo mas afectado: Pulmén. También piel, ojos, ganglios
linféticos. Para confirmar el diagnéstico especifico es necesario
confirmar la presencia de granulomas no caseificanies en uno
o mds drganos(MIR)

Mas frecuente en mujeres. 20-40 afos.
Menos frecuente en fumadores.

CLiNICA

¢ Forma subaguda: la més frecuente en Espaiia, especialmen-
te el Sindrome de Léfgren (eritema nodoso + artrifis + ade-
nopatia hiliar bilateral) (2MIR)

¢ Forma crénica.

o  Afectacién articulor (25-50%): artralgios y arlritis de grandes
orticulaciones, migratorios y generalmente transiforios. Pueden
ser crénicas y producir deformidodes

Eritema
nodoso'

MIR 05 (8103): Un hombre de 30 ofos, sufre un cuadro_gripal,
acompanado de lesiones cuténegs, nodulores de coloracién rojo-
violéceo, en cara onterior de ambos miembros inferiores. Tratado
con paracetomol, los lesiones ceden parcialmente. A los tres meses
vuelve o la consulta con un cuadro de poliartralgies, junto con fiebre
de haste 38°C y empeoramiente de sus nédulos cutdneos. Ante lo
existencia de uno elevacién de la velocidad de sedimentacién y de la
Proteina C reactiva, inicia tratamiento con espirina y a la semana
sufre una pardlisis focial derecha, periférica. 4Cudl entre los siguien-
tes, seria el diagnéstico més probable?:

1. Fiebre botonosa mediterrénea.

2. Brucelosis.

3. Fiebre recurrente.

4. Enfermedad de Lyme.

5. Sarcoidosis.”

MIR 08 (8883): Paciente de 46 ofios que refiere tos no productiva
frecuente y disnea tras los medianos esfuerzos, sin ortopnea ni DPN.
En lo auscultacidn se objetiva una disminucién global del murmullo
vesicular y en la radiografic de térax micronédulos en todo el
parénquima pulmonar y adenopatios mediastinicos e hiliares bilate-
rales. Tras seguir un trotamiento farmacolégico, mejord su sinfoma-
tologio, con desaparicién casi completa de las lesiones parenguima-
tosas pulmonares y persistencio de las adenopatias. De los siguien-
tes enunciados, 2cudl seria el diagnéstico més probable?
Granuloma eosindfilo.

Tuberculosis.

Silicosis.

Asbestosis.

it ol o B

MIR 12 (9869): Mujer de 32 afos con clinica de una semana de
evolucién consistente en febriculo, erftema nodoso, inflamacién pe-
riorticular de tobillos y uveltis anterior. En lo radiogrofia de térox
presenta adenopatias hiliares biloterales. ¢Cudl es el diagnéstico?:

Sindrome de Sidgren.
Tuberculosis ganglionar mediastinica.
rcoidosis tipo sindr: d fgren.*

Lupus eritematoso sistémico.
Poliarteritis nodosa.

N =

MIR 13 (10155):El diagnéstico de sarcoidosis se realiza en base a:

1. Cuedro clinico-radiolégico compatible y presencie de granulo-

mgs n ifi S €N uno © érganos, con cultivos de mi-
bacteria n i ¢

Elevacién del nivel sérico de lo enzime de conversién de lo an-

giotensina en un pociente con un cuadro clinico-radiolégico

compatible.

Hallozgos radiolégicos caracteristicos en lo tomogrofia axial

computarizada de alta resolucién de térox en un paciente con

sospecha clinica.

Presencia de alveolitis linfocitaria con predominio de linfocitos

CD4+ en el lavado broncoalveolar en un paciente con un cua-

dro clinico-radiolégico compatible.

Hallezgo de celularidad granulomatosa en una puncién aspire-

tiva con aguja fino (PA-AF) de un érgano afecto en un padente

con un cuadro clinico-radiolégico compatible,

N

w
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MIR 14 (10349): Uno mujer de 35 afios consulta por la aparicién de
unas lesiones méculo-populosas en miembros superiores sin ofros
sintomas. La biopsia de una de ellas demuestra la presencia de gra-
nulomas no coseificantes. Los andlisis de sangre son normales salvo
una elevacién de los niveles de enzima convertidora de la angioten-
sina (ECA). En lo radiografia de térax se detectan adenopatias hilia-
res bilaterales. 2Cudl de las siguientes considero la actitud més ade-
cuada?

Iniciar frafomiento con corficoides por via oral.

Iniciar tratomiento con hidroxicloroquine por via oral.

Inicior tratamiente con oazatioprina por via oral.

Iniciar tratamiento con leflunomida por via oral.

Confinyer estudio sin iniciar trafomiento.*

@ repeMIR

Sarcoidosis: adenopatias hiliores bilaterales en lo Rx de térax, gro-
nulomas no coseificontes, elevacién de lo ECA, ertema nodoso y
predominio de linfocitos CD4 en el BAL. Sélo se trata {con corficoi-
des) a pertir del estadio Il o con ofectacién orgénica. (20+)

.

N




4,

Amiloidosis. Fiebre mediterrdnea

familiar

4.1. Concepto

Grupo de enfermedades caracterizadas por el depésito ex-
tracelulor de un material proteico fibrilar, insoluble y resisten-
te a la digestién proteolitica. Este depésito va sustituyendo el
parénquima de los érganos afectados produciendo distintas
alteraciones funcionales segin su intensidad y localizacién.

4.2, Clasificacién

e La sustancia amiloide estd formada por una proteina fibrilar,
que definird cada variedad de amiloidosis, y por el compo-
nente P del amiloide (estructura secundarial, comin a todas
las variedades y de sintesis hepatica.

* Todas comparten caracleristicas morfolégicas y tintoriales
(MIR): anhistas, eosinéfilas, metacrométicas, PAS positivas,
afines por el Rojo Congo (MIR) {aparece roja en el microsco-
pio 6ptico y con birrefringencia verde-
amarillenta en el microscopio de luz polarizada). Tombién es
Ofil estudio con microscopio electrénico. (MIR)

e En general tienen mal pronéstico, sobre todo por la afecta-
cién cardiaca y renal.

SISTEMICAS

TIPO PROTEINA FIBRILAR FORMA CLINICA
Cedenas ligeros de Ig
(MIR) (rpuelomo U.oes Amiloidosis primaria
discresics de células OIS 3

AL e e Amiloidosis asociada a
p que p Miel

cen Ig amiloidogenéficas
- paraprofeinemia- (ZMIR)

Macroglosia

Amiloidosis secundaria
{infeccién crénica -TBC,
bronquiectasis, osteo-
mielitis-, inflamacién

Proteina amiloide A; deriva
de lo SAA (precursor Sérico

AA del Amiloide A (MIR)), pro- crénica -ariritis revma-
teina hepdtica de fase toide, Ell, EA- o neoplo-
oguda sios)

Fiebre Mediterrénea
Fomilior
Amiloidosis familiares
oo (existen mas formas
TR Troaipir familiares, ascciodas a
ofras profeinas)
. . Amiloidosi ioda
AB2M B2 micraglobulina (MIR) daal'a:a's (M;;)"m Q

Lo

COMENTARIOS
de mayor espectro clinico (puede ofectar cualguier érgano excepto el

SNC); los mas afectados son rifén y corazén.,

Rifidn; proteinuria (MIR)-Sd nefrético (MIR); trombosis de vena renal es
complicacién frecuente (MIR). La HTA es rara.

Corgzén: IC congestiva por miocardiopatia restrictiva {MIR) y alleracio-
nes en la conduccién —son muy sensibles a digitélicos-.

A pesar de respefar SNC, es frecuente la aparicién de neuropatia (MIR)
sensitiva y/o autondmica (hipotensién (MIR), impolencia y alteraciones
gostrointestinales). Frecuente Sd del tinel corpiano (2 MIR). Rara neu-
ropatia motora.

Hepatomegalia frecuente, con poca alteracién funcional (dinica y
analitica) (MIR) y esplenomegalic raro.

* Mocroglosia (3MIR) {20%).

e Posible infiltrocién vascular: pGrpure ante fraumas minimos (periorbita-

ria: "ojos de mapache”).
Lesiones culdneas (populosas rosadas y traslicidas en regiones perior-

bitarias y peribucales (MIR), pépules y nédulos en pliegues oxilares, in-
guinales y anales).

e Posible infiltracién suprarrencl y tiroidea (rora la hipofuncidn). (MIR)
* Amiloidosis pulmonar frecuente en aulopsias pero rara en clinica. MIR

1

Pdrpura periorbitaria

Enfermedad renal con hepatomegalia y esplenomeaalia.
Afectacion cardiaca rara. (MIR)

No macreglosia.

AR

AD
Suelen iniciarse entre los 30-70 afos.
Afectan principalmente al SN: neuropatia autonémica (MIR) y sensitivomo-

tora periférica, de distal a proximal (MIR) (incluyendo Sd del tunel carpia-
no (MIR).

Corazén (MIR): menos frecuente y grave que en AL
No macroglosia. (MIR)

Carocierizada por Sd del tinel carpiano (MIR}, espondiloariropatic des-
fructiva, quisles oseos, afeclocién visceral,

La

aririfis amiloide puede simular diversos proceses reuméticos (diversos

tipos de afeciacién articular: poliariritis simétrica (MIR), oligoartritis).
Liquide sinovial con < leucocitos [MIR) y predominic de mononucleares.

REUMATOLOGIA

[
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ASc Transtiretina Amiloidosis senil cardiaca

AP Proteina beia Amiloidosis senil cerebral: Alzheimer,
(MIR) Sindrome de Down

AE Calcitonina (éi“rcinoma medular de tiroides

(MIR) . G
Insulina Diabetes mellitus tipo Il e insulinoma

4.3. Diaﬁgnésﬁco

1° Sespecha clinica, que es normalmente tardia (se suele diag-
nosticar cuando la enfermedad yo estd avanzada y la lesién
orgdnica es ya irreversible).
2° Biopsio de grase subcutdnea obdomingl (MIR) (de eleccién;
hace afios era la biopsia rectal (MIR) o del érgano afeclado).
3° Buscar el tipo de amiloidosis:

- Descartar discrasia de células plosméticas.

- Mutacién de la transtiretina.

- Descartar cousas de omiloidosis secundaria (“dan la

cara mucho antes”).

MIR 06 (8511): El diognéstico definitivo de amiloidosis tras un
alto indice de sospecha clinica requiere la confirmacién anato-
mopatolégica del depésito de amiloide en los tejidos. La manio-
bra diagnéstica que actualmente se considero de eleccién por su
alto rendimiento es:

1. La biopsia renal.

2. La biopsia hepética.

3. Lo biopsia cuténea.

4. Lo puncién ospirativa de grasa abdominal,*

D%

La determinacién de amiloide circulante.,

Anorexia, pérdida de peso

Lipotimias (hipotensién) —% %

Alopecic
Pérpura periorbitario

Signo de la hombrera
Papilas culéneas

Hepatoesplenomegalia

)

Malabsorcidon

Sdr. del tinel del carpo

Artrifis
Q Edema maleolar
(o]
=4
:
Z Neuropatio periferico

LOCALIZADAS

Se puede englobar dentro del contexto del envejecimiento tisular:
desnaturalizacién de proteinas celulares y depésitos amiloides.

Son las llamadas amiloidosis endocrinas.

MIR 10 (9387): De las siguientes pruebas complementarias,
¢cuél indicaria en el caso de que un paciente afecto de una ar-
trifis reumatoide presentase un sindrome nefrético?

Biopsia rectal.*

Ecografia renovesical.

Pielografia intravenosa.

Renograma isotépico.

Eco-Doppler renal.

4.4. Tratamiento

e AL: prednisona + melfalén, o altas dosis de melfalén + au-
totrasplante de médula ésea. Peor prondstico (1-2 afios).

e AA (Secundaria): quitar causa. Pronéstico condicionado en
gran medida por enfermedad de base.

o AA (FMF): Colchicina.

e ATTR: trasplante hepético (el higade produce lo transtiretina).
Supervivencias de hasta 15 afios.

Afectacion rengl:
- Sindrome nefrético: tratamiento de soporte, diuréticos.
No estan indicados los corticoides.
= IR terminal: didlisis y trasplante.

Cardiopatia: dieta sin sal diuréticos. Mercapasos. Trasplante

ot

Proteinuria

Impotencia

incontinencia

Miopatia
pseudohipertréfica



FAM 00 (215): 2Qué fipo de proteina se deposita en la amiloi-
dosis asociada a hemodidlisis?:

1. AA.

2. AL

3. f, microglobulina.”

4. Transfireting mutada.

5. Transtiretina normal.

FAM 00 (6539): Un paciente de 39 afios con i insuficiencia renal
rénica en trata i hace 12 ai

consulta por presentar Mf_rm;mé_mm_ds_hgmhms.m
rodillas y sindrome de tunel corpiane bilgtergl confirmado en
estudio neurofisiolégico. El recuento celular del liquido sinoviol
muestra 100 células/mm3. 2Cuél de los siguientes considera
que es la causa mas probable de su artritisg:
Ariritis por depésito de pirofosfato célcico.
miloi r i icregl ina.*
Gota Grica poliodiculor.
Osteodistrofio renal.
Ardritis reactiva postinfecciosa.

EDBER DY

MIR 00: (137): Enfermo de 55 aios diagnosticado de gomma-
patia monoclonal presenta lesiones papulosas rosadas y tras-
lGcidas en regiones periorbitarias y peribucales junto con ma-
croglosia. El diognéstico mds probable es:

Linfoma de células B.

Mucinosis papulosa.

Amiloidosis AL*

Calcinosis cutneo-mucosa.

Lupus eriteratoso.

o

MIR 01 (7064): Una de los siguientes afirmaciones NO es propig

ds_lo_omﬂmdnﬂs_mlgsmndn_mn&ndﬁms_hnm (AL). Sendlelo:
Se puede osociar a paraproteinemia.

2. Lo profeinuria es la expresién de ofectacién renal mas fre-
cuente.

3. habitual | i inflam
larga evolucién*®

4. El sindrome del tinel carpiono es una de sus manifestaciones
clinicas.

5. Lo infiliracién de la lengua es muy caracteristica.

MIR 01 {7039): Mutaciones en el gen de transtirretina originan la
forma més frecuente de polineuropatia amiloidética. 2Cual de
los siguientes sintomas o signos NQ es propio de esa formg de_
gmn.ls_vd_eﬂs?
Hipoolgesia en guante y calcetin.
Disoutonomia prominente.

croglosia,*
Miocardiopatia.
Sindrome del tunel carpianc.

A ot T

MIR 05 (8254): El estudio microscépico de un nédule tiroideo
muestra nidos y trabéculas de células poligonales y fusiformes
inmersos en un estroma con sustancia amiloide. 2Qué dio-
gnostico realizaria?:

1. Carcinoma papilar.

2. Carcinoma folicular.

3. Carcinoma anaplésico.

4, Carcinoma de células de Hurthle.

5. Carcinoma medulor.*

4.5. Fiebre mediterrénea familiar

También llamada poliserositis paroxistica.

Es una enfermedad hereditaria autonémica recesiva (2MIR) de
eiidiupia desconocida caracterizada por episodios recurrentes
(MIR) de fiebre, peritonifis y/o pleuritis. En algunos pccientes tam-
bién hay ariritis, lesiones cutaneas y amiloidosis. (MIR)

Aparece predeminantemente en judios, y personas de origen judio
y Grabe. (MIR)

CLINICA

e Comienza enire los 5y 15 afos. (MIR).

e Son episodios agudos normalmente de 5 dias con un interva-
lo libre de 3 semanas aproximadamente.

e La fiebre es la manifestacién principal. Dolor abdeminal
{>95%), dolor torécico, dolor articular {artritis aguda o créni-
ca (MIR), con mayor frecuencia de grandes arficulaciones
[MIR) y con derrame), manifestaciones cutdneas (Greas de
tumefaccién dolorosas y eritematosas en la porte inferior de
la pierna, maleolo interno y dorso de pie ~aspedo erisipeloi-
de-(2MIR).

¢ Lo amiloidosis sistémica, fipo AA, es una complicacién grave
de lo enfermedod que se manifiesta por nefropatia de apari-
cién precoz y evolucién rapida a insuficiencia renal. (MIR)

DIAGNOSTICO
Antes el diagnéstico se basaba en clinica, etnig, historia fo-
miliar y respuesta a colchicina.

e Ahorag, el andlisis mutacional del gen MEFV (MIR) (MEditerra-
nean FeVer) permite confirmar la sospecha diognéstica en el
50-60% de los casos.

TRATAMIENTO

¢ Colchicina: previene las crisis (3MIR) y el desarrollo de amiloi-
dosis. (2MIR)

FAM 00 (6715): 2Cudl de las siguientes afirmaciones NO es

correcta en relacién con la fiebre mediterrénea familiar?:

1. La ofectacién articular puede ocurrir de forma aguda o
crénica con afectacién predominante de grandes articula-
ciones.

2. La manifestacién cuténea mds frecuente es el eritema erisi-
peloide casi siempre localizado en la regién anterior de los
piernas sobre tobillos o dorso de pies.

3. Lo omiloidosis sistémica, tipo AA, es una complicacién grove
de la enfermedad que se manifiesta por nefropatia de opari-
cién precoz y evolucién rapida a insuficiencia renal.

4. Los primeras manifestaciones de lo enfermedad ocurren

ramente en per: menores de 20 afios.”

5 EI tratamiento con colchicina oral es eficaz en la prevencién
de los picos febriles y también en la prevencién de la omiloi-
dosis.

MIR 05 (8277): Senale la respuesta correcta en relacién con la

Fiebre Mediterrénea Familiar:

1. Presenta un pairén de herencia outonémico dominante.

2. Estd ligoda a uno mutacién del gen que codifica el recepior
fipo 1 de facior de necrosis tumoral-alfa.

3. Junto a los episodios de fiebre recurrente y dolor abdomi-
nal, la mayoria de los pacientes presentan intensas miclgias
migratorias tanto asociados a la fiebre como en reposo.

4. Los manifestaciones oculares (edema periorbitario y uveitis)
se presentan frecuentemente en el subgrupo de pacientes
menores de 20 afos.

5. Los monifestaciones cuténeas se suelen presentar en forma
de eritema erisipeloide localizado en miembros inferiores.*

) REUMATOLOGIA
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MIR 12 (9867): Joven de 22 afios de edad que consulta por
dolor abdominal acompoiado de fiebre. Ho fenido varios epi-
sodios similares, siempre outolimitados, en los Oltimos 4-5 afos.
Ademés refiere un episodio de monoartritis en rodille derecha
un ofio antes. En los antecedentes familiares se recoge que un
hermano, de 24 afios, fue ingresado dos afics antes por peri-
carditis. En lo exploracién se aprecia dolor o la palpacién ab-
dominal, con signos de peritonismo. En las pruebas complemen-
tarias destacar: leucocitosis (13.000/mL) con neutrofilia (85%);
PCR 15 mg/dL (normal < 5 mg/dL). Con esta historia Vd. sos-
pecha un diagnéstico. ¢Qué prueba pediria pora establecer el
diagnéstico definitivo?:

Una tomografia axial computarizada (TAC) de abdomen.
Un estudi nético.*

Unos anticuerpos antinucleares.

Una resonancia magnética nuclear (RMN} de rodilla.

Una velocidad de sedimentacién globular (VSG).

OhON=

5. Formas misceldneas de artritis
5.1. Artropatia neuropdtica

También llomado orficulocién de Charcot. Es uno forma grove
de osteoartritis que se asocia a pérdida de sensibilidad al dolor,
de sensibilidad propioceptiva o de ambas [MIR). Ademas estan
disminuidos los reflejos musculares normales que modulan el
movimiento arficuler. Sin estos mecanismos proteciores, las ori-
culaciones estdn sometidas o traumatismos repetidos que causan
una lesién progresiva del cartilago. La distribucién de la ofecta-
cién articular depende del trastorno neurolégico subyacente.

Lesién progresiva del cartilago y de lo articulacién

ETIOLOGIA

Tabes dorsal [MIR), siringomielia (MIR), diabetes mellitus (2MIR),
ausencia congénita de percepcidén de dolor o mielomeningocele
en ninos, pacientes con amiloidosis y lepra (MIR) o tras las inyec-
cién intraarticulares repetidas de glucocorticoides.

CLINICA

« Suele comenzar en una articulacién progresando a ofras.

e La arficulocién se va ogrondonde a consecuencia del creci-
miento éseo excesivo y del derrame sinovial.

« A medida que progresa la enfermedad, que puede ser rapi-
domente, aporece inestabilidad, subluxacién y crepiiacién
(MIR).

¢ Dolor inferior al que seria de esperar. (MIR)

RADIOLOGIA

Signos precoces de osteocartritis seguidos de marcada destruc-
cién y combios hiperiréficos (grandes osteofites hipertréficos y
fragmentos éseos infraarticulares).

TRATAMIENTO

En primer lugor estabilizor la arficulacién (soportes externos,
férulas). Contraindicado el reemplazamiento arficular por una
prétesis (2MIR) Si es necesorio se reealiza artrodesis. El trata-
miento de la enfermedad causal no suele alterar la enfermedad
articular.

5.2. Osteoartropatia hipertréfica (OAH)

e Situacién caracterizada por acropaquia, neoformaciéon sub-
periéstica de hueso y ortritis. (3MIR)

» En lo mayorio de los casos se debe a la existencia de un car-
cinoma broncogénico (2MIR) (el 6% de estos tumores presen-
tan OAH).

ETIOLOGIA

PRIMARIA (MIR) SECUNDARIA

s Enfermedades pulmonares
(MIR) (neoplesias, infeccicnes
crénicas)

¢ Caordiopatias (shunt derecho-
izquierda, cor pulmonale)

o Oftros (MIR)

Existe uno forma familior de
comienzo en lo pubertad
que €s menos progresiva

MIR 09 (9140): Hombre de 45 aiios que presenta tumefaccién y
deformidad de su tobillo derecho pero escasamente doloroso. El
cuadro inicio de forma insidiosa hace 2 anos. Radiolégicamente
destacan lo presencia de fragmentos éseos extraarticulares y
subluxacion de los huesos de la articulacién tibio-
peroneoasofragalina, En nuestro diogndstico diferencial inclui-
remos todas los siguientes EXCEPTO una. Indique cudl:

Diobetes Mellitus.

Lepra.

Amiloidosis.

Osteoartropatia hipertréfica.*
Siringomielia.

LhwLN -~



MIR 10 (9307): Pregunta vinculado o la imagen n®7. Las manos
que aporecen en la imagen 7 corresponden o un hombre de 52
afos de edad, sin antecedentes potolégicos de interés que acu-
dié a la consulta por una enfermeded que debuté clinicamente
fres meses antes. Indique entre las siguientes, cuél es la altera-
cién que se muestra.

Imagen 7
Médulos de Heberden,
Artropatia psorigsica.
Panadizos.

Quistes éseos.

e o 1o

MIR 10 (9308): Pregunta vinculode a la imagen n®7. 2Qué
prueba considero realizar en primer lugor?:

Gasometria arterial basal.

Ecocerdiogromo.

Rx de manos.

Rx simple de 16rax.*

Hemograma y bioguimica rutinoria.

B  repeMIR

Acropaquias = dedos en palillos de tambor = clubbing = hipo-
cratismo digital. No aparecen en el EPOC. Se relacionan con fistu-
la arterio-venosa, bronquiectasios, infeccidn por anaerobios, fibro-
sis y céncer pulmonar. (4+)

5.3. Artropatias metabélicas

METABOLICAS

¢ Hiperlipoproteinemias: las manifestaciones musculoesquelé-
ticas puede ser la primera indicacién de un trastomo del me-
tabolismo de los lipoprofeinas. La afectacién articular es es-
pecialmente frecuente en lo hipercolesterolemia familiar
homocigeta {hiperlipoproteinemia tipo lla)

¢ Hemocromatosis: sintomas articulares en el 20-50%. Pueden
ser por condrocalcinosis o por ortritis hemocromotésicao
(simétrica y progresiva; el hallozgo més caracteristico es la
afectacion de 2° y 3° MCF) (MIR}

o  Wilson: 50% con manifestaciones osteoarticulares (desmine-
ralizacién, ertropatio,...)

@ repeMIR

Hemocromatosis: DM, hepatomegalia, hiperpigmentacién, pérdi-
da de vello corporal, hipogonadismo |atrofia testicular) y artropat-
la. Tratamiento con flebotomias o sangrias periddicas. (9+)

@ repeMIR

El diagnéstico de la hemocromatosis se realiza mediante la medi-
cién de ferritina y lo saturacién de transferrina o mediante estudio
genético de la mutacién C282Y.

1.
2.
3.
4,
3:

ENDOCRINAS

Diobetes mellitus (osteoporosis, lipodistrofia), hipertiroidismo
{osteoporosis, debilidad muscular proximal, mixedema pretibial)
hipotiroidisma  (poliartritis  seronegativa), hiperperatireidismo
(osteoporosis), Cushing (osieoporosis).

5.4. Fibromialgia. Reumatismo psicégeno

) Cuwso [vsenstvo MIR Astiriss 2003

Dolor articular psicégeno

FIBROMIALGIA

Dolores musculoesqueléticos, rigidez, parestesia, suefio no
reparador y fendencia a consarse con facilided, que afecta
predominantemente entre mujeres de 25-45 afios.

Empeoran con stress, ansiedad, frio, clima himedo y el exce-
so de ejercicio. Mejoran en estaciones célidas y vacaciones.
Se asocian con frecuencia vejiga irritable, colon irritable, ce-
foleas, dismenorrea.

La coracteristica fundamental es lo palpacién de zonas mu-
cho més dolorosas, constantes en su localizacién {puntos ge-
fillo agrucados en 18 puntos). La palpacién de 11 de estos
18 establece el diagnéstico.

Lo exploracién de los misculos y arficulaciones es normal y
las pruebas de laboratorio no presentan alteraciones.
Tratamiento: informar. Salicilotos y AINEs sélo mejoran par-
cialmente los sinfomas. Los antidepresivos friciclicos produ-
cen mejorfa clinica. (MIR)

MIR 10 (9386): Entre las siguientes medidas terapéuticas, 2cual
cree usted que es la MENOS indicada en la fibromialgia2:

1.
2.

o

Educacién del paciente.

Actividod fisica aerébica. adoptada o los capacidades
del paciente.

Amitripfilina a bajas dosis.

Mérficos.*

Analgésicos.

REUMATISMO PSICOGENO

Los pacientes pueden sufrir intensos dolores articulares sin
signos de artritis. Los estudios de laboratorio son normales.
El trastorno se identifica por las incoherencias, exageraciones
y labilidad emocional. :

Distinguirlo de la fibromialgio y descartar patologia orgéni-
ca.

5.5. Distrofia simpética refleja

Dolor esponténeo o a la palpacién generalmente en la parte
distal de una extremidad acompanado de sinftomas y signos
de inestabilidad vasomotora, cambios tréficos en la piel y
desmineralizacién ésea de desarrollo répido. (MIR}

En 2/3 de los cosos hay desencadenantes: traumatismo
(MIR), infarto, ictus, lesiones de nervios periféricos.

Rx: osteopenia moteoda, denominada atrofia de Sudeck.
(MIR)

®
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1. POLICONDRITIS RECIDIVANTE

e Trastorno inflamatorio episédico y con frecuencia progresivo de causa desconocide que ofecta o: estructuras cartilaginosos,
oido, ojo, rifdn y sistema cardiovascular.
e 30% se osocian a ofros trastornos reumatolégicos.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS

e  Mayores: condritis auricular, nasal y loringotraqueal.
¢  Menores: inflamacién ocular, sindrome vestibular, hipoacusia y poliartritis seronegetiva.

2. GRANULOMA MALIGNO CENTROFACIAL

e Inflamacién, destruccién y @ menudo mutilacién de los tejidos de los vias respiratorias altas y de la cara.
* Radioterapia de la lesién (el tratamiento quirdrgico acelera la progresién).

3. SARCOIDOSIS

e Enfermedad granulomatosa sistémica de etiologia desconocida.

e  Organo maés afectado: Pulmén. También piel, ojos, ganglios linfaticos.

e Més frecuente en mujeres. 20-40 afios.

e Forma subaguda: la mds frecuente en Espafio, especialmente el Sindrome de Léfgren (eritema nodoso + artritis + adenopat-
fa hiliar bilateral).

4. AMILOIDOSIS. FIEBRE MEDITERRANEA FAMILIAR

AMILOIDOSIS

* Entidades clinicas de etiologio desconocida producidas por un depésito extracelular de proteinas de estruciura fibrilar (amiloi-
de) que provoca alteraciones diversas segin la cuantia del depésito y/o el érganc afecto.
s Tipos:

- AL {amiloidosis primaria o asociada a mieloma -cadenas ligeras de Ig-). La de mayor espectro clinico {puede afectar
cualquier érgano excepto el SNC); los més afectados son rifidén (proteinuria) y corazén {miocardiopatia restrictiva). Neu-
ropatia sensitiva y/o autonémica. Hepatomegalia. Macroglosia. Pirpura ante traumas minimos.

- AA (amiloidosis secundoria: infeccidén crénica, arfritis reumatoide, Ell, EA, neoplasias). Enfermedad renal con hepatome-
galia y esplenomegalia. No macroglosia. También pertenece @ este grupo la fiebre mediterrénea fomiliar.

- ATTR (amiloidesis familiares -trantiretina-): neuropatic autonémico y sensitivomotora periférica, de distal o proximal.

- Abeta2M (amiloidosis asociada o didlisis -beta2 microglobulina-): se carccteriza por Sindrome del tGnel del carpo, es-
pondiloartropatia destructiva, quistes éseos, afectacién visceral.

Diagnéstico de eleccién biopsia de grasa subcuténea abdominal.

Tratamiento de amiloidosis AL: prednisona + melfalén, o bien altas dosis de melfalén + autotrasplante de médula ésea. Peor

prondstico (1-2 afos).

Trotamiento de amiloidosis AA (secundaria): eliminar la enfermedad de base.

Tratamiento de ATTR: trasplante hepético (el higado produce la transtiretina). Supervivencios de hasta 15 afios.

FIEBRE MEDITERRANEA FAMILIAR
¢ Enfermedad hereditaria (AR) de etiologia desconocida caracterizada por episcedios recurrentes de fiebre, peritonitis y/o pleuritis.
Otros: ariritis, lesiones cutGneas y amiloidosis.

Aparece predominantemente en judios, y personas de origen judio y érabe.
Responden a la colchicina: previene crisis y desarrollo de amiloidosis.

5. FORMAS MISCELANEAS DE ARTRITIS

ARTROPATIA NEUROPATICA

¢ Forma grave de ostecartritis con pérdida de sensibilidad al dolor y propioceptiva asi como disminucién de los reflejos musculares,
por lo que la arficulacién se somete a progresivos fraumatismos lesionandose el cartilago.

e Etfiologia: Tabes dorsal, siringomielia, diabetes mellitus, mielomeningocele, amiloidosis, lepra, inyecciones intraarticulares repeti-
das de corficoides.

« Tratamiento: estabilizar la articulocién.

OSTEOARTROPATIA HIPERTROFICA (OAH)
« Se coracteriza por deformidad de los dedos en palillo de tambor, neoformacién subperidstica de hueso y ortritis.
¢  Puede ser primaria o secundaria (fumores malignos intratorécicos sobre todo carcinoma broncégeno y pleural. También se obser-
van en otros procesos).

FIBROMIALGIA

¢ Dolores musculoesquelético, rigidez, parestesias, astenia.



Muijeres de 25-45 afios.

Empeoran con stress, ansiedad, frio, clima himedo y exceso de ejercicio. Mejoran en estaciones célidos y vacaciones.
Se asocian con frecuencia vejiga irritable, colon irritable, cefaleas, dismenorrea.

La caracteristica fundamental es la presencia de zonas mucho mas dolorosas a le palpacién (puntos gatilio).
REUMATISMO PSICOGENO

* Dolores orticulares sin signos de orfrifis. Laboratorio normal. El trastorno se identifica por las incoherencias, exageraciones y
labilidad emocional.

DISTROFIA SIMPATICA REFLEJA

Dolor esponténeo o a la palpacién generalmente en lo parte distal de una extremidod acompafiado de sintomas y signos de
inestabilidad vasomotora, cambios tréficos en la piel y desminerclizacién ésea de desarrollo répido.
En 2/3 de los casos hay desencadenantes.

¢ Rx: osteopenia moteada, denominada atrofia de Sudeck.
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