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Marco Teórico 

GENERALIDADES SOBRE ENFERHEDADES AUTOINHUNES 

Se epllce el término de enfermeded eutommune e eque11e entidad en le 
que un proceso autoinmumtano es e1 responsable de le patogeme. Diferente 
a aque11es enfermedades en los Que hay eleveclón de eutoonttcuerpos 
secundarle e daño t1su1er, como por e¡emplo, después de un Infarto del 
miocerdlo. en 

Les enfermedades euto1nmunes pueden comprenderse me1or si se 
enttende un espectro en el cue1 en uno de los extremos tenemos e les 
enfennedades órgano específicos y en el otro 11 les enfermededes que no 
tienen especlftctded por ningún órgano. 

En un tntento por clestflcor e les enfermedades por eutolnmunldod se he 
propuesto el siguiente espectro: 

T1rold1tls de Heshlmoto 
Mlxedeme Pnmeno 
Anemte Pemlctosa 
Ml11stent11 Grav1s 
Slndrome de Goodpesture 
Pllnflgo vulger 
Penftgotde 
Anemia hemolllico eutommune 
Ctrrosis btllor priman o 
Hepetltts cróntc1111ct1vo 
Coltt1s ulcerottve 
Slndrome de Sjllgren 
Artrttts reumetolde 
Esclerodenn111 
Gnmulomotosls de Wegener 
Poll-dennetomtosllls 111 mBlflC:llU 
Lupus eritematoso dtscotde fJll!l3 ~ Ol3l!lt.i\lm) 

Lupus eritematoso slstem1co CStil>Rottt,rof. I) 



Marco Teónco 

Existe una tendencia a la asoctacton de enfermedades autotnmunes en un 

mismo individuo. y cuando ésto sucede, la asociación por lo regular es entre 

enfermedades locolizodos en una mismo región del espectro. Como por 

ejemplo, el Lupus erttemotosos sistémico (LES), se asocia cllntcomente con 

ortrttts reumotolde y otras enfermedades que por si mismas resultan poco 

comunes como la anemia hemolitco, leucopenlo ldlopáttca o el síndrome de 

SJOgren. (1). 

No existe una expllccclón s11t1sr11ctort11 pare entender le tendencia poco 

rrecuente de desarrollor hlpogamoglobulinemlo en algunos canceres que se 

presentan con las enfermedades autolnmunes. pero se ha observado que los 

pacientes con enfermedades órgano especificas tienen uno tendencia 

ligeramente mayor paro desorrollor corctnomo del órgano afectado, mientras 

que los pacientes en el otro extremo del espectro tienden a tener neoplasia 

generalizado del Upo linforetlcular. 

Los fenómenos outolnmunes tienden a ser mlts frecuentes en algunos 

fomlllos. Este aumento de frecuencia puede deberse o algunos factores 

amblentoles que afecten slmultltneamente o lo fam11fo que habita un mismo 

temtorto geogrilflco, tal es el caso de algún probable microorganismo 

infectante o algún agente tóxico, stn embargo extste evidencia del involucro 

de algunos componentes genl!t leos en le producción de enfermedades 

outotnmunes como lo demuestran los siguientes hallazgos: 

l. La ttrotoxtcosls por ejemplo, tiene un grado de tnctdencic muy 

semejante para gemelos horno y dlctgOtlcos. 

2. Los anticuerpos cntlttroldeos son mbs frecuentes en individuos con 

dlsgenes111 ovñrtco y afección del cromosoma X. 
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3. EMlsten esocloclones fuertes entre vories enfennedodes eutolnmunes 

y clertes especificidades del complejo mayor de hlstocompetlbtltdod (HLA): 

ASOCIACION DE ALGUNAS ENFERMEDADES CON El 

COMPLEJO MAYOR DE HISTOCOMPATIBILIDAD (HLA) 

~t.\ID ~DIPDt!:O[i)á\!i) m 1111.á\ 
PENFIGO VULGAR 

HERPES GESTACIONAL 

EPIDERMOLISIS BULOSA 

ADQUIRIDA 

ENFERMEDAD DE DUHRING 

SINDROME DE SJdGREN 

ARTRITIS REUMATOIDE 

Dri¡ Drw6 Drw2 Drw4 

DR-3 DR-4 

DR-2 

BB Dw3 

Dw3 

Dw4 DR4 

<TomedodtHlrris<>n's nf.2 ~ 

dt Mdnw' s nr. 3) 

Le esocleclón genético es més evidente en el eMtremo órgano específico 

del espectro que en las enfermedades sin especificidad por ninglin órgano, 

sin embargo, no puede despreciarse tampoco la acción del medio ambiente en 

Ja gímests de algunas de estas procesas, tal y como lo muestran los 

siguientes datos: 

l. Le dieto rice en beldo grasos pollnsaturodos (omege 31 contenidos en 

peces, es beneficiosa para pacientes con artritis reumetolde. 

2. le luz solar es un gatillo para Iniciar los lesiones cutllnees del LES. 

3. Le eMposlción o solventes orglmicos puede iniciar le autoinmunldod 

hacia la membrana basal como en el caso del Slndrome de Goodpasture. 

4. Algunos enfermedades que se inducen por drogas como el LES, 

mlastenlo gravle, onemle hemolltco, etc. 

3 
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5. lnlcto de enfermedades autatnmunes tras una Infección como en el 

casa de la fiebre reumllttca. 

En 111 m11yorla de los cesas, las enfermedades autotnmunes son crontcas, y 

el problema es el largo periodo de letencte que dificulte el identlflcer el 

probeble egente cause!. 

Les enrermededes eutotnmunes ocurren con mucho meyor rrecuencl e en 

mujeres que en hombres Cll. Esto se observe ejempltflcedo en el siguiente 

cu edro: 

ENFEN/fEOAO 

LES 

ESCLERODERMIA 

POLIMIOSITIS 

ARTRITIS REUMATOIDE 

SINDROME DE SJOGREN 

NELACIDN lfUJEN .- HOlfBNNE 

*º****************** 

•••••••••••••••• 
•••••••• 
•••••••• 
•••••••••••••••••• 
o 2 4 6 6 10 

(Tomoclo dtl Rattt, nf. 1) 

Las razones para observar unn mayor rrecuencla de enrermedades 

autotnmunes en las mujeres no se hon aclarado, se han Inculpado ractores 

hormonales por el hecho de observar niveles sancos de estrógeno mayores 

en pactentes con LES, así coma mejoría de procesos autolnmunes como Ja 

artritis reumatotde durante el embarazo. 

Se han 1dentlflcodo los antígenos pera los cueles ve dirigida le respuesta 

Inmunitaria, y en el siguiente cu11dro se señale le enrermeded, el 11ntlgeno 

para el cual se monta la respuesta eutoinmune y el método laboratoriel que 

permite la tdenttflcectcin del entlgeno. Se incluyen úntcemente las 

enrermededes de menejo dermatológico. 

4 
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ANTIGENOS PARA ALGUNAS ENFERtfEDADES AUTOINtfUNES 

DE tfANEJO DERtfATOLOGICO (T-c1tRottt,r.r.1) 

ffET{lOO OE LAl/OIJ4TtlRIO 

ENFER/'IEM/I 
PENFIGO VULGAR 

PENFIGOIDE 
SJtlGREN 

LEO 

ESCLERODERMIA 

ANTI GENO 
Desmosomas 

.PM'.4 SU OETECCION 

entre celulos escamosos 
de la eplderm1s. lnmunofluorescenc1a de p1el 
Membrena basal lnmunonuorescenc1a de piel 
SS-ACRo) SS-B(La) lnmunonuorescencte del tejtl!o 

Precipitación en gel 
Duetos. mltocondne 
núcleo, tiroides e 
lgG lnmunotluorescenc1a 

lgG y núcleo 

núcleo, tgG y 

Fector reumoto1de 
1nmunonuoresc1e 
Fector reumatotde 

centrómero tnmunonuorescencta 
núcleo, lgG y Sc-70 tnmunotluorescencta y 

Contra1nmunoelectrororests 
DERMATOMIOSITIS núcleo, lgG y Jo-1 lnmunorluorescencta y 

Contra1nmunoelectrorores1s 
ENFERMEDAD MIXTA nuclear extroctoble 
DEL TEJIDO CONECTIVO 

LES DNA 
r1bonucleoprot. Sm 

nucleoprotelno 

lnmunotluorescenclo y 
Contratnmunoelectrororesls 
Radlo1nmunoanállsls 
lnmunotluorescencla y 
preclp1taclón en gel 
lnmunofluorescenc1a y 
células LE. 

ag. citoplasmbt1cos Prueba de f1Joc1ón no 

sangre, rectores de 
coagulación, lgG y 

no especlf1ca para órgano 

cardlolfp1na Rodtotnmunoanllllsls 

s 
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Les enrennedades auto1nmunes en dennatologíe pueden dMdlrse en dos 

grandes grupos: 

COLA&EfllOPATIAS O EfllFERHEDADES DEL TEJIDO COfllECTIVO 

y 

EfllFERHEDADES 

Dentro del primer grupo tenemos a: 

. Lupus eritematoso (LE) 

. Dermatom1o:m1:; 

. Esclerodennla 

. Síndrome de SJOgren 

Al1POLLOSAS 

. Enrennedad mixta del tejido conectivo 

. Enfennedad por adyuvante o por coadyuvante 

Y dentro del segundo grupo tenemos a: 

. Pénfigo vulgar 

. Pénfigo vegetante 

. Pénfigo foltl!ceo 

. Pénfigo eritematoso 

. Penfl gol de 

. Herpes gesteclonal 

. Dermat1tts herpet1forme 

. Ep1dermol1ets bulose adquirida 

. Enfennedad por lgA lineal 

6 
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lnlcl11remos describiendo el primero grupo o colegenopetles. 

LUPUS ERITEMATOSO 

Enfermedad eutolnmune que curs11 con dlversld11d de mcnlfest11c1ones 

cllntc11s por erección multlslstémlc11, 111c111slflc11clón11ctu111 es 111 siguiente: 

LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO CRONICO 

Lupus erltem11toso dlscolde LEO 

Lupus erltem11toso verrucoso 

Lupus erosivo p11lmo-p111nt11r 

Lupus erltem11toso 11c1111, tipo ·sebeftón" 

P11ntculltts lúplc11 

LEO con 1nvo1Ucro sistémico (curso benigno) 

LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO SUBAGUOO 

LUPUS ERITEMATOSO CUT ANEO AGUDO (locallzcdo o genel"llll

ZlldO y por lo regular con erltem11y11mpollcs) 

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO 

(6o9Í11-.W'1,rtf.3) 

7 
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El LEO es una ent idod frecuente, que se presento más o menudo en 

mujeres que en hombres, con unn franca predilección por sitios de 

. exposición solar y con las característicos clínicas de eritema, atrofia y 

escomo.(3) 

El curso del LEO es vonoble, pero el 95:1: de Jos cosos confinados a Ja 

piel permonecerím como toles. La progresión de LEO a LES es poco común. La 

presencio de fiebre puede ser un dato que sugiera esto progresión, pero las 

pruebas de loboratono son indicadores mas sensitivos. c2J 

El LE subogudo curso con los siguientes hallazgos clínicos: 

alopecia en el 50:1; de los casos 

rotosenslbilldad en el 50:1; 

úlceras orales en el 40:1: 

LEO en el 20:1; 

ortnilglos, artntls, leucopenia y anticuerpos antlnucleores (ANA) 

elevados en un porcentaje vonoble. 

La mitad de Jos pacientes con LE subagudo reunen cr1ter1os poro el 

diagnóstico de LES, sin embargo se decidió llamar osl por tener una 

evolución més benigna que el sistémico y presentar pocos complicaciones 

renales, vasculares o del sistema nervioso centrol.(3) 

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO (LES) 

Tiene uno prevalencia de 2 a 3 en 100 000 habitantes. (2) Se refiere que 

racialmente Jo prevaJenclo es mayor para asiáticos que paro los blancos, con 

m6s hollozgos cllnlcos en los pnmeros, mayor afección sistémica y por lo 

tanto una tosa de mortalidad m6s alta (4) 

6 
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En un estudio reellzedo en tslendta, se observó te siguiente relación de 

frecuencias por sexos pera et LES: S.9 mujeres por o.a homberes, esr mismo 

se observó que 111 eded promedio el momento del diagnóstico era de 46.6 

aftas. (5) 

Es una enfermedad con gran varleded de signos y srntomes teniendo un 

Involucro cutáneo en el aoi de los cesos.(3) 

Los cr1ter1os para el dtegnósttco del LES fueron establecidos por le ARA 

en 1962 y son tos slgutentee: 

t Erlteme maler. 

2. Fotosenstb1llded. 

3. Ulceras orales. 

4. LEO. 

5. Artr1tts no erosiva. 

6. Serosttls. 

7. Nefropetre. 

e. Alteración en sistema nervioso central. 

9. Alteraciones hematológtcs (anemia, leucopenia, Jtnfopenla) 

10. Alteraciones lnmunológlcas. 

11. Elevación de los titulas de ANA. 

(Rtf.6) 

Cuatro o ml!s de estos delos slmultl!neos o senados hacen diagnóstico de 

LES. 

Se ha observado que los pacientes que llenen más cr1ter1os al momento 

del diagnóstico tienden a hacer ml!s recidivas. (7) 

9 
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Dependiendo del número de rec1dlvas se provoca dano a m6s y mlls 

órganos. Por to regular tos sJntomas de una eKacertiaclón Uenden a ser 

diferentes a los de le anterior. Dunrnte la tercere eKacertJacfón, aumentan 

el número de anonnalfdades hematológfca, asl mismo, si en algún momento 

e>Clstleron convulsiones o psicosis, por lo regular ya no volverón 11 

presentarse. ce> 

lll presencia de enfermedad renal y de 1nvolucro el sfsteme nervioso 

central, beje la tese de supervfvencle. Regfstrilndose en elgunes serles une 

sobrevfda a 5 anos del 84:1: y a los 10 anos del 78:1:.C'l 

Las causas mlls frecuentes de muerte son: uremia, rana cardiaca, 

hemorragia, enrennedad del sistema nervioso central o Infecciones 

bacterlanes. C2l 

Les manifestaciones clfn1cas mlls frecuentes del LES, según fo publicado 

por Dubofs y col. Cnf.IO) son les siguientes: 

ltANlf'ESTACJON l'ORCENTA.IE DE PACIENTES Af'ECTIWOS($) 

Artralglas y artritis 92 

Fiebre 64 

Erupción cutllnee 72 

Lfnfadenopatía 59 

Deño renel 53 

Anore>Cle, náusea y vómito 53 

Mlelgles 48 

Pleuritis 45 

Eritema melar 40 

Alteración en s1stema nervioso central 26 (vor m. 10) 

10 
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DERltATOl11DSIT1S 

Es una mlosltls Inflamatoria caracterizada por un pródromos 

Inespecífico y vago, seguido de edema, dermatitis e lnflam11clón muscular 

multlple con degeneraclOn. m 

La clasificación es la siguiente: 

. Pollmlosttts del adulto 

. Dermetomlosltls del 11dulto 

. Oerm11tomlosltls de la nll'iez (frecuentemente acompai'l11da de 

vasculttls . 

. Oermatomlosltls o po11m1oslt1s asociadas a malignidad . 

. Oermatomlosltts o pollm1oslt1s asociadas a otra enfermedad 

eutolnmune como le artritis reumatolde. 

(seg6n BoNn v Pottr, m. t tl 

Se han alledldo categor!as 11 la antigua clasificación, como son: 

. Pollmlosltts asociada a sarco1dos1s . 

. Mlosltls de c~lulas glg11ntes con t1moma . 

. Mlosltts con cuerpos de Inclusión tipo viral. 

No se ha podido demostrar una etlolog!a diferente p11ra cada una, sin 

embargo hay suficientes diferencias clínicas y patológicas para separarl11s 

por grupos (12). 

Los hallazgos cut&neos pueden preceder o seguir al síndrome muscular 

estos hallazgos son: 

11 
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1. Eritema 11 edema en c11r11, sobre todo de pllrp11dos, que pueden adoptar 

una coloración rosa-vlolet11 conocida como erltem11 en hellotropo. Pueden 

observarse también finas telanglectaslas en los párpados. 

2. Tellinglectaslas en el paronlqulo~13l 

3. Pltpul11s planas, color violeta en los nudillos, conocido como signo de 

Gottron, t11mbl~n puede aparecer en codos, rodillas 11 otr11s s1111entes óseas; 

algunos autores conslder11n a la presencia de este dato como patognomónica 

de 111 enfermedad. (14) 

4. Placas erltemato-edematosas tipo urtlcarlano, de predominio cefálico 

11 en hombros que con la regresión de la enfermedad provocan manchas 

hlperplgmentadas del tipo de la enfermedad de Addlson. 

5. Nódulos calcificados subcutáneos, en et11pas muy tanll11s de 111 

enfermed11d y de loc111tzacl6n acr11l. (14) 

Se reporta una frecuenc111 para la pollmlosltls pure, por sexos de 2 a 

con predominio del sexo femenino. (14) 

En un 33 a ss:g de les ocasiones pueden darse hallazgos de otres 

colagenopatfas y ésto es mlls constante para la dermatomlosltts que pare 111 

pollmtosttts pura. (2) 

En 111 dermatomlosttls lnfant11 se reporta mayor 11fecclón del sexo 

femenino en un 52.63:g con una edad de Inicio de los síntomas entre los 5 11 

los 9 años; los síntomas mils frecuentes de Inicio pare esta entidad son: 

altereclones cutáneas, deb111dad de miembros Inferiores 11 fiebre. (13l 

En est11 entidad existe vasculttls genera11zad11 que puede 11fectar rll'íones, 

Intestino y r11r11mente al cerebro, por lo tanto la mortalidad en este entidad 

es mayor que pare la dermatomlosltls del adulto. 

12 
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Cuando lo dermoto-pollmlosltts formo p11rte del sindrome de 

sobreposición, los enfermedades o tos cuotas suele asociarse son: fiebre 

reumlttlco, ortr1tfs reumotolde, estcerodermlo, lupus entemotoso y otras. 

El 8:1 de los pacientes adultos con dermotomlosflls tienen uno neoplasia 

subyacente, y cuando lo edad posa de los 50 aftos esto proporción se 

Incrementa . C12) 

Por lo regular la neoplasia subyacente es de ongen pulmonar, pero puede 

ser de cualquier otro Upo; la dermotomlosltfs puede preceder a los 

sintamos de mollgnldod hasta por dos anos. 

Es Importante no suspender el trat11mlento abruptamente despu~s de que 

terminaron los slntom11s yo que el siguiente relapso puede ser mlts fuerte 

que el 11nter1or, 50:1 de los pacientes se recuperan por completo en un lapso 

de 5 ellos, mlentr11s que un 20!C perm11necen con enfermedad activa 

requiriendo tratamiento continuo. (2) 

ESCLERDDERt11A 

Esclerodermlo significo esclerosis de 111 piel, y está coracter1zod11 por 

piel de aspecto liso, color morfll, fijo o planos 1nfer1ores y dando lo 

11por1encl11 de estor pegado al hueso. Esto puede suceder en !treos bien 

clrcunscr1tos, o bien puede ser difuso. Lo closlflcoclón es lo siguiente: m 
/ Esclerosis slstém1c11 progresiva (ESP) 

SISTEMICA 

' 

/ 
LOCALIZADA 

Síndrome de CREST 

Morree 

'- Esclerosis llne11l 

13 
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ESCLEROSIS SISTEtflCA PROGRESIVA CESPJ 

Tiene uno dlstrlbuclOn mundl11I, pero es nini en el continente 11sllltfco. El 

Inicio de tos síntomas por lo regutor ocurre entre Jos 311 y 5a décadas de 111 

Yld11, si ando tos mujeres mes efectedes en una propon::lón de 4 a l. (1:5) 

Las fases Iniciales de la enfermedad cursen con edema local del órgano 

afectado y posteriormente sobreviene lo flbrosls. Se 11socl11 frecuentemente 

al síndrome de Sjogren. Por lo reguler el primer síntoma es el fenómeno de 

Reyn11ud, el cual puede preceder a las alteniclones cutlmeas por meses o 

ª"os. c1s,16l 

SINDROtfE DE CREST 

Es una enfermedad compuesta por tos criterios que a continuación se 

se"11111rtm, muestre menos severidad que la ESP y por lo tanto su pronOsttco 

es mejor. La epldemlologío es prbctlcamente Igual a la de ta entidad 

anterior. Los criterios para su dtagnOstlco son: 

l. Calclnosls. 

2. Fenomeno de Reynaud. 

3. Alteniclones en la movilidad esofágico. 

4. Esclerodactflla. 

5. Telanglectaslas. 

14 
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nDRFEA 

Como se observó en el cuadro de la clasificación es una fo""ª de 

esclerosis localizada. La morfea a su vez tiene la siguiente subdivisión: 

toce11zada, gutata, generellzada y panesclerótlca. 

Le morfe11 tocal1z11da es dos veces mbs frecuente en mujeres tanto en 111 

nll'lez com en la vida adulta. Este tipo de esclerode""la, salvo las fo""as 

profusas o diseminadas, tiende 11 Involucionar lentamente en un período de 3 

a 5 11Pios. (17) 

L11 morfea gutata se refiere 11111 morfología de las lesiones y en este caso 

son placas pequeftas y múltiples de piel esclerótica. En cambio, en le 

morfea gener11l1zada tas placas son lnduredas con hipo e hlperplgmentaclón 

con dlslnbuctón m6s amplia y puede asociarse 1111troft11 muscul11r. 

L11 morfe11 panescteróttc11 también es conoctd11 como morfea profund11; 

consiste en esclerosis de ta dermis, panlculo adiposo, f11scl11, músculo y 

ocasionalmente del hueso. Inicia en tos pr1meros años de 111 vida y se 

acompaña de hlpomovllldad articular. cn,1e) 

ESCLERDDERHIA LINEAL 

Conocida también como ·en golpe de sable" por localizarse sobre la frente 

en el plano sagital. Inicia también en la pr1mera década de la vida y puede 

eMtenderse por toda una pierna o un brezo. En esta entidad también 

predomina la 11fecctón por el seMo femenino. c1e) 

15 
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ENFERl'fEDAD l'flXTA DEL TEJIDO CONECTIVO 

Es une enfennedad que posee hallazgos mezclados de esclerodennla, LES 

y dennatomloslt1s. 

No todos Jos lnvest1gedores estl!n de ecuerdo en que se treta de une 

enttded eparte, sino que sea qulzl!s parte del espectro de le esclerosis 

sistémica progresiva o del LES. c2> 
El suero de todos estos pacientes llene anticuerpos contra le 

rlbonucleoprotelna y produce un patron moteado en estudios por 

lnmunofluorescencla. Los niveles de anticuerpos contra le 

nbonucleoprotelna (rnp) se mantienen elevedos aún durante las remisiones 

cllnlcas. 

En una serle'publtcada de 25 casos, 21 eren mujeres (19). Existen verlos 

grupos de criterios cllnlcos para el diagnóstico de esta entidad, sin embargo 

en un estudio realizado en México por Alarcón-segovla y col. en donde se 

comparan 3 grupos de criterios entre si, es quizás el grupo de los criterios 

mexicanos el que mes especificidad diagnóstica tiene. Los criterios 

selialados por ellos son: Cr•f. 20) 

. Edema de manos 

. Sfnovltls 

. Mfosltls 

. Fenómeno de Reynaud 

. Acroesclerosls 

. Anticuerpos antl-rnp 
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La especificidad diagnóstico de este grupo de crtter1os sustenta el hecho 

de que la enfermedad mixta del tejido conectivo posee un grupo de 

manifestaciones centrales y otro de manifestaciones supemumeranas. 

La mantrest11ctón de estos hallazgos (4 a s de ellos} en etapas de la 

enfermedad, sugiere el diagnóstico aún en ausencia de elevación de antl-mp 

que puede ocurr1r más tardíamente. (19) 

Existen otres manifestaciones que sugieren el diagnóstico de 

enfermedad mixta del tejido conectivo pues son más comunes en esta 

entidad que en otras enfermedades reumáticas, éstas son: edema de la 

frente, neunilgla del tr1gémtno, perforeclón del septum nasal, múltiples 

nódulos reumato1deos en antebrazos y manos, calclnos1s yuxtartlcular e 

hipertensión pulmonar. 

El poseer este grupo de cr1ter1os dlagnóst1cos que discrimina entre esta 

entidad y el resto de las enfermedades de la colágena, puede ayudar en la 

estandarización de estudios clínicos, así como a reconocer tempninamente a 

11111 entidad. 

SINDROtfE DE SJ06REN 

Conocido también como síndrome de Slcca, ocurre más frecuentemente 

en mujeres de mediana edad, menos del 10~ de los casos son hombres. (2) 

Por lo regular se asocia a otras enfermedades autolnmunes y de éstas con 

las que más frecuentemente se asocia es con la artritis reumatolde en un 10 

a 15~ de los casos. Con menos frecuencia lo hace con el LES, poltmlosltls, 

esclerodermia y per1arter1tls nodosa. Puede ocumr en otras enfermedades 

autolnmunes como en la hepatitis crónica activo o en le cirrosis bflfer 

primaria. 

17 
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El dlognóstlco se hoce cuendo hoy eYldenc1a objet1Ya de 2 de 3 de Jos 

crl ter! os mayores que son: 

1. Xeroftalmla 

2. Xerostomla 

3. Enfermeded asociede ye sea de tipo reumbtlco, 11nfoprol1ferat1Ya o 

autolnmune. 

Los paclentes con sindrome de Sjiigren pueden desarrollar un trastorno 

11nfoprol1ferot1Yo del tipo del 11nfoma y el separerlo de un Yerdadero 

11nfoma mal1gno es en oceslones muy d1f1c11. Raras Yeces, el trastorno 

prol1ferot1Yo puede ma11gn1zarse y dar lugar a sarcoma de células 

reticulares, 11nfosarcoma, sarcoma fol1cular glgante o macroglobu11nem1a de 

Waldenstrtim. 

ENFERt1EDAD HUt1ANA POR ADYUVANTE 

Se ha reportado la 1nc1denc1a de enfermedad del tejldo conecuvo 

posterior a la clrugla cosmellca con le 1nyecc1ón de substancias extrafias 

del tlpo de la parafina o del s111cón. 

Los paclentes pueden segulr dos cursos: o desarrollar una colagenopatfa 

blen def1n1da como esclerodermlo, LES o pol1m1os1t1s, o blen, pueden tener 

algunos sintamos, slgnos y alteraclones de laboratorio sugestlvas, aunque no 

d1agnóst1cas de alguno enfermedad del tejido conectivo. 

La 1ncldenc1a de esclerosis slstémlca progresiva es 3 veces mayor para 

mujeres con antecedentes de clrugla cosmétlca con apl1caclón de s111cón o 

paraflna. Asl mismo el desarrollo de esta entidad es mbs rbpldo cuando se 

Inyecta parafina en vez de s111cón. Crer.21v22) 
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RESU"EN DE LOS PRINCIPALES DATOS EPIOE"IOLO&ICOS DE 

COLA&ENOPATIAS 

l?W'fEOIO OE EOAO OE 

EIVER/'IEDAD FRECllEHCIA POR SEJ'QS INICIO 

LES 5.9 fem por o.e mese 20 e 30 el'ios 

DERMATOMIOSITIS 

(edultoJ 2 fem por 1 mese. 20111'ios 

DERMATOMIOSITIS 

CJuventlJ 2 fem por 2 mese. 5e9ol'ios 

ESP 4 fem por 1 mese. 30 1150 eños 

SX. DE SJtlGREN e fem por 1 m11sc. 30 11i'ios 

EMTC 2 fem por 1 mosc 30111'ios 

ENF. POR 

ADYUVANTE fem 45 años 
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PENFIGO 

la caracterftlca común a todos los pénfigos es la de fonnar una ampolla 

de localización lntraepldérmlca. La clasificación de los pénfigos es la 

siguiente: 

. Pénfigo vulgar 

. Pénfigo vegetante 

. Pénfigo foll6ceo 

. Pénfigo erftematoso 

. Pénfigo secundarfo 11 la administración de drogas 

. Pénfigo asociado a malignidad 

PENFl&O VUL&AR 

Enfennedad caracterfzada por la aparfclón de bulas relativamente 

flllcldas, de pared delgada, que rompen f6cflmente y que aparecen tanto en 

piel erftematosa como en membranas o en piel aparentemente sana. 

Tiene un ligero predominio de frecuencia en el sexo femenino (23) y ocurre 

entre tas Sa y 6a décadas de la vida, es excepcional en gente joven. 

Al estudio hlstopatológlco se encuentra acantollsls, hendiduras 

lntraepldénnlcas y bulas a nivel de Ja epidermis. 

El Inicio es paulatino y poco a poco van apareciendo las ampollas hasta 

llegar a cubrfr gran eKtenslón de la superficie corporal. Tiende a tener 

periodos de remisión y ei1acertJacl6n. 

20 
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PENFl&O VEGETANTE 

!di ~analdara una variante dal ~llnflga vulgar 11n la ~ual al huaa~ad tlan11 

un11 mayor ·resistencia" e le enrermedlld y por lo t11nto el cuadro cllnlco es 

menos severo. 

L11 epldemlologl11 es Igual 11 le del penflgo vulgar. (3) 

Existen dos verledededs de est11 ent1d11d: 111 de Upo Neumenn y 111 tipo 

H11llope11u en 111 cu11l en un Inicio se rorm11n püstul11s en lugar de 11mpoll11s y 

por t111 motivo t11mblén se h11 llemedo plodermltls veget11nte 11unque por 

estudios de lnmunofluorescenc111 se h11 observ11do que es un tipo de pénfigo 

vulg11r. 

PENFl&O FOLIACEO 

Es uno v11rfed11d leve y crónica de pénfigo, c11r11cterfz11d11 por 11mpoll11s 

flbcld11s con exro1111c1on 1oc11l1z11da o genel"l!llz11d11. 

lnlcl11 con pequeffos bul11s flécld11s que se rompen dej11ndo un11 superficie 

hümede, eroslon11d11 que con el tiempo puede s11ngr11r y r1n11lmente 11p11rece 111 

exfoll11clón que es el d11to predominante. Muy r11r11 vez se observ11n lesiones 

areles. Los p11clentes no tienen 11taque 111 est11do gener111 y por lo regul11r 

11cus11n sensación de quemadura o Intenso prurito. 

Ocurre por lo regular en adultos entre 40 y 50 años, sin embargo se han 

report11do c11sos en niños. C3l 

El principal h11ll11zgo histológico consiste en 11c11ntollsls de 111 epidermis 

superior con rorm11clón de 11mpol111 subcórne11. 
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Existe una veneded de plmrtgo foltllceo, endémlce pera clertes regiones 

sobre todo del Brasil, conoclde como "fogo selvegem·; en Peranll (estedo de 

la reglón centro-norte del Brasil) se han reportedo 632 cesas de fago 

selvegem en un periodo de 40 ellos. Ha existido un nuevo brote de éste con 

213 casos nuevos en releciOn e sólo 11 de pénfigo vulger y más del 90! de 

los peclentes deserrolleben una ectivldad el elre libre, lo que epoya en 

cierto modo la probeble eliologie infecciosa de este entidad. (24) 

PENFl60 ERITEHATOSO 

Conocido también como pénfigo seborrelco o de Senear-Usher. 

Es una vl!rledad crónica del pénfigo, benigna, en donde el estado generl!I 

del peclente se mantiene sin alteración. 

Las lesiones son places entemeto-costrosas, empolloses e Incluso 

hlperqueretósfcas. Cuando aperece en cara, sobre nanz, mej11las y orejes se 

parecen e las lesiones del lupus er1tem11toso e incluso el estudio 

lnmunohtstoqulmlco revela benda Júplce en el 60! de Jos cesas. (3). 

La hfslopetotogla es stmtlar a le del pénff go follllceo. 

PENFIGOIDE 

La ceracterlstfce común e todos Jos penflgoldes es ta ampolle de 

Joc1111zaclón subepfdérmlce con lnmunorreectentes e lo largo de le membren11 

base J. 

Las ampollas son tenses y los pacientes por lo regular son mayores de 

edad. La clasificación es le siguiente: (3) 
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. Penflgolde buloso 

. Penr1golde clcotr1zol 

. Herpes gestoclonol 

PEfllFIGOIDE BULOSO 

Morco Teór1 co 

Carectenzodo por lo formoclón de bulos grondes, tensos, subepldénnlcae, 

que se pueden localizar en cualquier parte del cuerpo pero de preferencia en 

grondes pliegues. 

Se presento en ombos sexos por lguol y lo edod promedio de Inicio estlt 

entre los 65 y 75 oños. m 
Los comblos histológicos se carectenzan por ompollo subepldénnlca, 

ausencia de ocontolfsls e lnflltrodo en dennls superflclol con obundantes 

eoslnOfflos. 

Por lo regular es uno enfermedad benigna que tiende a outolfmltarse en 

un periodo de 5 o 6 oños. (23) 

PENFIGOIDE CICATRIZAL 

Conocido tomblén como penflgolde benigno de los mucosos, se 

corocter1zo por lo opar1clón de ompollos evanescentes que sonan dejondo 

clcotr1z sobre todo en mucosas; en espectol en lo conjuntiva y en la oral. 

Tiende o ofector más o menudo a las mujeres en uno proporción mujer

hombre de 2 a 1. La edad en le que predomino es en gente mayor y en 

ancianos. 
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Los h11l111zgos histológicos tienden 11 ser Iguales que los del penflgolde 

buloso, con 111 excepción de flbrosls y clcetr!zoclón presentes en esta 

entidad. 

HERPES &ESTACIONAL 

También se le conoce como penflgolde gest11clon111. Es une enfermedad 

11mpollos11 rer11, poco frecuente, pruriginoso e lnf111m11tor!11 que Inicie en el 

emb11rezo o bien en el postperto. 

Por lo regu111r se presente alrededor de le sem11n11210. de le gestación y 

aparece como places pépulo-urtlcerlenos. La enfermedad 11mlnor11 en el 

puerpeno y tiende 11 des11p11recer por completo durente los 3 meses de 

postp11rto Inmediato. Tiende 11 recumr con los demés emb11r11zos. 

L11 hlstologf11 muestre veslcules subepldérmlces, en forme de gotas de 

egua, con un lnrtltredo neo en grenulocltos en 111 dermis superlor.m 

DERMATITIS HERPETIFORME 

También conocida como enfermedad de Oührlng. 

Es une enfermedad crónica, sumamente pruriginosa, que curse con 

recidives y remisiones. Consiste en lesiones pollmortes sobre un11 base 

er!tem11tos11, con distribución simétrica y tendencl111111gruperse. 

Est11 entidad tiene une lncldsncle eqult11ttv11 p11r11 11mbos sexos con une edad 

promedio de Inicio de slntom11tologl11 entre los 20 y los 40 aftas. Ocurre con 

clert11 frecuencl11 en los nlffos. C3l 
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El c~rso de 111 enfermedad por lo regular es crón1co y dura toda 111 v1d11, 

las remisiones prolongadas son raras y por to general duran una sem11n11 

11proxtm11d11mente. 

El est11do gener11l no tiende 11 11fect11rse y 11 pesar de 111 frecuente 

11soci11c1ón de esta entidad con enterop11tr11 por gluten, pocos p11clentes 

cursan con dt11rre11. 

ENFERMEDAD POR IGA LINEAL 

Se distingue de 111 enfermedad de Oühr1ng, únicamente porque curs11 sin 

1ntoleranc111 111 gluten y los pacientes no llenen 11soc1ado el HLA B 6 que es 

t11n frecuente en 111ent1d11d11nter1or. 

Clln1c11mente se puede parecer mlls 111 penf1go1de que 11 111 derm11t1t1s 

herpetlforme. Algunos autores no reconocen dlferenc111s hlstológ1cas entre 

111 dermatitis herpet1forme y est11 enfermedad. 
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RESUl1EN DE LDS PRINCIPALES DATOS EPIDEl110l061COS DE 

ENFERl1EDADES Al1POLLOSAS 

PRO/tEOIO DE EOAO 

ENFER/'!E/JAO FRECUENCIA POR SEXOS DE INICIO 

PENFIGOS 1 fem por l mase 40 a 50 aftos 

PENFIGOIDE 1 rem por l mase 65 a 75 aftos 

DERMATITIS 

HERPETIFORME 1 fam par 1 mase 201140 aftas 
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El propósito de esta tests fue el de obtener los principales delos 

epldemtolOglcos de las enfermedades autolnmunes con Involucro 

dermatolOglco, con el fin de establecer compereclones entre los detos 

recuperados y lo reportedo en la 11teretura. 

Al obtener el banco de datos de enfermedades autolnmunes se podrfl 

compendiar la Información de todos los pacientes, de forma que el erchlYo 

pueda ser mene jedo de menara más rápida y eficiente. 

Hasta el momento no se cuente con registro computarizado de los 

pacientes en el servicio de Dermatologla, y a través de esta tesis se puede 

Iniciar esta forme de registro, con el fin de mejorer le atención e los 

pacientes. 



Netertal y métodos 

Le Información fue obtenido s través del archivo p11r11 enrermedodes 

aulolnmunes que se encuentrG en el servicio de Dermetologlo; 11sl mismo fue 

revlsedo el archivo de hosplt11llzaclón del mismo servicio. 

ParG codo p11clente fue obtenido uno sene de datos que uno vez 

compendiados se vect11ron pare formar una base de datos que fue somettde o 
an6llsts estcdlstlco con el programe Lotus. 

Los dotas a consignar por cede paciente rueron los siguientes (en orden 

como rueron Ingresados 11 111 bese de datos}: 

!.NOMBRE: 

Apell!do pctemo, motemo y nombre. 

2. SEXO: 

F= rementno M:mascultno 

3. AÑO DE PRIMERA CONSULTA EN EL SERVICIO 

Fueron tomados los dos últimos números de lo clfrll del 

ello. EJ: 1980 fue consignado como: ao. 

4.- NUMERO DE EXPEDIENTE: 

Corresponde al número personal de c11d11 paciente con el 

cual fue Yleto por primera vez en el servicio. Cada 111'10 Inicia la cuente 

progrestve de casos; por ej: 3970-BO (el paciente 3970 del allo ochenta). 
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S. FECHA DE LA PRIMERA CONSULTA 

Refer1do como: dla, mes y ano. 

6. EDAD 

Fue consignada en años. 

7. HALLAZGOS CLINICOS 

Se realizó una lista con los hallazgos cllnlcos de 

todas las enfermedades descritas y se le puso número a cada hallazgo 

Individual, de forma que p~ra cada paciente se pudieran Incluir 4 datos 

cllntcos que fueren los Iniciales en la evolución de su enfermedad. 

A conttnuaclOn se ennumeren los hallazgos cllnlcos y el número con el 

que ruaron asignados: 

1 Fotcsenslbllldad 

2 Lupus eritematoso dlscolde locallZldo (LIID) 

3 Artralgias 

4 Artritis 

5 Floylsls 

B Astenia 

7 Adinamia 

B Fiebre 

9 Alopecla 

10 Ulceras orales 

11 Vasculltls (co!Tllborado por el especialista) 

12 ll'enbmeno de Reynaud (COlTOborado por interro&ltorlo 

del aspaclallsta). 



anemia. ate.) 
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13 Rash malar 

14 Pérdida de peso 

lS Krltama (Slnerallzado o d1tuso en varias t.apq¡ra!las) 

18 Krltrodennla 

17 Kdema (genllrall2ado, o 1ocallzado a pies, cara. etc.) 

18~ 

lB L!vedo reticular 

20 Acrociancsls 

21 Mios1tis 

22 Laborat.ario sugestivo (elevacl6n de ANA, leucopenia. 

23 Panlculltis 

24 Daño renal (conmorado por laboratorto) 

25 Daño pulmonar (cuadro cllnlco ~vo y valorado por 

el espadallsta en neumolq¡\a). 

especlallsta). 

28 Melanos1.s (hlperpfglnentaci6n local o diseminada). 

27 Púrpura (lesiones purpúrlcas comDlradas por 

28 RsclerDs!s 1acallzada 

29 (Ja!clnols!s 

30T~ 

31 Esclerosis dlsemlnada 

32 Esclerosis lineal 

33 Sfgllo de Gottron 

34 Eritema en hellotropo 

35~ 

38 Esclerodactilla 



sartadas). 

37 Sx. de SjOgen 

38 Prurito 
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39 Elit.ema. vesiculas, ampallas.81'0Sloll8!l (slmUltáneas o 

B. EVOLUCION DE LOS SINTOHAS 

Este apartedo se refiere al tiempo entre el Inicio del cuadro 

clínico y la pr1mera consulte. Fue conslgado en meses. 

9. DIAGNOSTICO; 

Se realizó una lista con los diagnósticos posibles y se le 

asignó un número a cada enfermedad: 

1 Lupus eritematoso slstñm1co (Lli:S) 

2 Lupus eritematoso dlscoidll loc:allzado (LRD) 

3 LED diseminado 

4 LED con Involucro s!stémlco 
5 PanlcU!lts !úplca 

B Ksclarasis sistám1ca ~va (ESP) 

7 Sindrome de aaEST 

e Morfea locallzada 

9 Morfea generalizada 

10 Morfea panescleri>tica 

11 Ksclercsls lineal 

12 O&nnatomiositis 
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13 &n!ennedad mixta del tejido conectivo 

14 in!ermedad humana por adyuvant.9 

15 PéllfiSI vulgar 

18 PénflS> foliácea 

17 Pén!lgD eritematoso 

18 Penfigolde 

19 Dermatitis hmpitiforme 

20 Rntermedad por lgA lineal 

2 l Epldermollsis bulosa adqulrida 

22 Ksclerasls dlsemlnada 

23 Raynaud 

24 Dannat.om1Ds1t1s paraneoplás!ca 

25 Artr'ltis l'9wnatoidll 

28 PéllfiSI vulgar asociado a vegetante 

27 OrtoglDbullnllmla 

10. Af~O DE ULTIMA CDNSULT A 

Se tomaron los dos últimos números de 111 cifre del eño 

pere consignar en qué momento fue 111 última vez que el paciente ecudlO el 

servicio o consulte. 

11. HOSPITALIZACIONES 

Los pacientes que hen stdG hosplteltzedos eperecen en el 

benco da dolos con su nombre subreyedo con el fin de poder saber si fue 

hosptteltzedo o no y en qué eño (éste deto coincide con el eño de le primera 

consulto). 
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A conttnu11c1ón se muestre un ejemplo de cómo fue reg1strade 111 bese de 

datos: 

la. CONS Ul.T. CONS. 

NOMBRE SEXO AÑO EXP O H A EDAD H. CLINICOS EVOL. DIAG. AÑO 

83 121• 4 6 eo 24 

Avflo Ytra M1r1J F 91 876 3 3 91 54 

Rol¡HNrnl.utsH 86 34S 12S 86 29 

13e11 7 92 

22 1 

2 

24 12 91 

2 87 

Una vez esteblec1da Je bese de datos, se sometió e an611s1s mediante el 

programa de cómputo LOTUS, y Jos resultados se reportan en cuadros y en 

grtiflces como se veríl en Je siguiente sección de este tesis. 
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El número total de pec1entes estudiados en el serv1c1o de Dematologle 

por alguna enfermedad 11utolnmune fue de 606 pacientes, de los cuales 445 

(el 73.43:g) correspondieron e p11clentes con colegenopatles, mientras que 

144 pacientes (23.76:g) correspondieron e enfermedades empollosas. El 

2.e1:g rest11nte correspondió a pacientes que aún no tienen diagnóstico (ver 

gr!lf1ce 1). 

El porcentaje de 111 consulte que ocupe el estudio de les enfermedades 

11utolnmunes en dermetologla fue cons1gnedo, tomando como ano 1n1clal 19B3 

ye que fue en este ano cuando se Inició el archivo de lnmunopatras de forma 

Independiente el resto del archivo dermatológico: 

FRECUENCIA DE ENFERMEDADES AUTDINl1UNES PDR AliDS 

(CUADRO 1) 

ctJNStJI. TA.<; N CONSlJl.T.l.<;[IE /11 vr,• TOTAi. N CONS. 

.4W ~l/fE/il4 VE.Z N 1Nlf/JNIJP.tTh45 FVJGCENT Ali" EN El M1Í7 

63 15SJ6 415 0.70ll: 19 IS6 

114 S434 39 0.60ll: 16 360 

es 6220 26 0.4S:g 16674 

66 6S12 27 0.41lC 16994 

87 7020 so 0.71ll: 16613 

68 91S4 62 0.67ll: 24204 

69 10122 S9 o.s6:g 26 669 

90 90Sl5 36 0.39:g 25961 

91 8133 S4 0.66i 21 005 
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A conttnueclón se reporte le frecuencte de presentectón de cede enttded en 

perttculer; seperando e les enfermededes en dos grandes epertedos: 

colegenopotles y enfenned11des 11mpollos11s. 

En el cuedro 2 podemos observar los delos obtenidos p11r11 los 

colegenopotres. V muestra pero cade enfermedad el número de poctentes 

ofectedos. 

Les enfennsdedes empollosos fueron enltsledes de le mtsme menere y como 

se observe en el cuedro 3. 

FRECUENCIA DE PRESENTACION DE COLA6ENOPATIAS 

(CUADRO 2) 

ENFERlfEl>Ai> Na !>E PACIENTES PORCENTAJE 

Lupus er1temetoso sistémico 170 36.2 :g 

Dermetomlosltls 72 16.1 

Morfe11 loc11flz11d11 60 13.4 

Esclerosis slstemlco progrestve 39 6.7 

Lupus er1tem11toso dtscolde 37 6.3 

Esclerosis llneel 24 5.3 

Esclerosis dlsemtnede 14 3.1 

Pontculttts lúptce 6 1.3 

CREST 6 1.3 

Enfermedad mtxte del t. conectivo 6 1.3 

Artritis reumetotde 4 0.69 

Nortee gsnerellzede 3 0.67 

Lupus e. dlscotde dtsemln11do 2 0.44 

Morf ee penase l erót 1 ce 0.22 

Crloglobullnemto 0.22 

total 445 px. <- .,Gflo. 2) 
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Estos hallazgos se muestren en la gr6rtca 2 en donde bajo el rubro de 

OTROS se Incluyen a tas enfermedades que equf vemos sefialadas ~on una 

frecuencia de ocurrencia menor ot 5Ji. 

FRECUENCIA DE PRESENTACIDN DE ENFERHEDADES AHPOLLOSAS 

(CUADRO 3) 

ENFERt/EfJAO Ml PE PACIENTES 

Pénfigo vulgar 66 

Penrtgolde 26 

Penflgo er1temotoso 23 

Pénfigo foltáceo 5 

Oermotltts herpetlforme 3 

Pénfigo vulgar osoc. o vegetante __J__ 

total 144 px. 

MRCENT A.IE 

59.72:C 

16.05 

15.97 

3.4 

2.0 

0.69 

Se obtuvo el número de pacientes femeninos y masculinos afectados 

por cado enfermedad y la relación de frecuencles de ataque se calculó de lo 

siguiente manera: 

No de pacientes femeninos CFl afectados = relación 

No. de pacientes mosculfnos CM) ofectodos E: M 

A contfnu11ctón se enltst11n les frecuenct11s de present11ctón por se><os de 

moner11 separado para las colagenopatlas (cuadro 4) y por11 los enfermedades 
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OISTRIBUCIDN POR SEXOS DE CDLA&ENDPATIAS 

(CUADRO 4) 

TOrAI. N 

ENFfR!fEOAO PACIENTES /'fWERES HIJtftWES REl.ACllJJll /'I · H 

LES 170 161 9 17.6: 1 

Dennatom1oslt1s 72 62 10 6.2: 1 

Morf. localizada 60 46 12 4: 1 

Ese. s1st. progres1Ya 39 3B 36: 1 

LEO 37 23 14 1.6: 1 

Escl. lineal 24 16 B 2: 1 

Escl. d1sem. 14 9 5 1.B: 1 

Pan. lúplca 6 4 2 2: 1 

CREST 6 5 5: 1 

Enf. mlxtn t.con. 6 5 5: 1 

Artritis reum. 4 2 2 1: 1 

Morf. generalizada 3 3 

LEO diseminado 2 2 

Morf. pnnesclrotlca 

Cr1oglobullnemln 
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DISTRIBUCION POR SEXOS DE ENFER11EDADES Al1POLLOSAS 

(CUADRO 5) 

T{IT.U 

EltFEIH'fCPA/J PF PACIENTES /'fW!RES HtJ/'18RE5 l?t"lACION l'l-/1 

Pénfigo vulgar 66 73 13 5.6: 

Penflgo1de 26 22 4 5.5: 

Pénfigo eritematoso 23 15 6 1.6: 

Pénfigo fo11éceo 5 4 4: 

Dermatitis herp. 3 3 

P. vulgar asoc. a 

P.veget. 

36 

De los dos cuadros anteriores se obtuvo que el total de les mujeres 

portedonis da elgune anrarmaded eutolnmune ye sae colagenopatle o 

enfermedad empollase fue de 512 . Y el número de hombres afectados fue de 

94 con una relación global de 5.4 mujeres 11fect11des por c11d11 hombre. 

Asl mismo, se observó que p11r11 les colegenopetfes, la releclón de 

erección mujer: hombre fue de 5.7: · 1 con un totel de mujeres efect11des de 

392 y 53 hombres (ver gr!lflce 4). 

111entnis que peni les enfermedades empollases le relaclón de erección 

por sexos fue de 5.4 mujeres por cada hombre con un total de llB mujeres y 

26 hombres (ver grilflce 5). 

A cont1nuecl0n se seftele el rango de edades pare cede enfermedad y le 

mode (es decir, el velar que més veces se repitió en le sene, no el 

promedio). Tomemos como ·eded· el momento en el cuel llega el paciente 11 

le pr1meni consulte, Independientemente de le avoluc16n de sus síntomas y 
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del momento en que se realizó el diagnóstico. 

FRECUENCIA DE CDLAGENDPATIAS POR EDADES 

(CUADRO 6) 

ENf"ERlfEMV RANC'.0 16ift1s) /'IOM t6ifllS) 

LES t t 8 73 26 
Oermotomlosltls 9 a 71 35 
Morfea localizada 6 ll 73 26 
Esclerosis sistémica prog. 17 a 55 36 
LEO 11 a 72 39 
Esclerosis lineal 4 a 67 22 
Esclerosis diseminada 23 a 60 36 
Ponlculftls lúplca 20 a 43 32 
CREST 21 a 48 32 
Enfermedad mixto t. con. 20 a 46 33 
Artritis reumatolde 
Morfea generolfzado 2" 10 7 
Crfoglobullnamla 

FRECUENCIA DE ENFERMEDADES AttPOLLOSAS POR EDADES 
(CUADRO 7) 

ENFERMEDAD 

Pénfigo vulgar 
Penflgolde 
Pénfigo eritematoso 
Pénfigo folfltceo 
Dermatitis herpet. 
P. vulgar asoc. e 

vegetante 

RANGO Ceños) 

12 " 76 
46 " 64 
16 " 72 
32 " 65 

MODA (años) 

44 
70 
40 
46 
33 

39 

(HOTA: los dolos Que oporeeen ---- no estobon eonslgnodos en los expedientes, por lo tonto no 
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puedenobtenerse) 

A contlnuoclón se detollon tos hollozgos ctrnlcos ml!s frecuentes para 

otgunos de tos enfermedades en donde estos datos son de vital Importancia 

pare el diagnóstico. El porcentaje de ocurrencia se obtuvo calculando el 

número de pacientes que presentobo ·x· hollozgo ctrnlco entre et número 

total de pacientes que tenfo et diagnóstico de to enfermedad en cuestión. 

NQ. OE PACIENTES FRf'Cl/ENCIA 

HALLAi'60CL/N/CO Ql/f'LOPRESENTA OEOC//RRENCIA 

LES Artrotgloe 

Fotosenslbllldad 

Vascutltls 

LEO 
Alopecia 

Rash motar 

LEO LEO 
Voscul1Us 

Esclerosis 

Sistémico Progr. Esclerosis dlssm. 

Fenómeo de Reynoud 

Telanglectaslas 

57 

53 

39 

34 

26 

25 

35 

3 

30 

13 

4 

33.52:1 

31.l:I 

22.9:1 

20 :g 

15.29:1 

14.70:1 

94.5:1 

fl.1:1 

76.9:1 

33.3:1 

10.25$ 
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Na /JE PACIENTES Fli'ECtlENC/A 

ENf'EmfEMD Jl,4/.LA.l'GO CLINICO Ql!E LO Pli'ESENTA DE llCllmi'l'NCl.4 

CREST Reyn11ud 3 501 

Artr11lgf11s 2 301 

C11Jcfnosfs 2 301 

DERNATONIOSITIS Eritema 25 34.72lf: 

Mlosftfs 24 33.31 

E. en hellotropo 16 22.21 

Edema 16 22.21 

Prurito 10 13.a1 

Gottron a 11.11 

ENF. Mll!T A DEL 

TEJIDO CONECTIVO F en. de Reyn11ud 3 501 

Piírpur11 2 301 

Esclerod11ctlll11 2 30 

ESCLEROSIS 

DISEMINADA Esclerosis dfsem. 14 1001 

Acrocl11nosls 2 14.261 

DERHATOMIOSITIS 

PARANEOPLASICA Fotosenslbllfd11d 1001 

Gottron 1001 

Eritema en helfotropo 1001 
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En cuanto al tiempo de evolución de los slntomas que es Jo que se seffala 

en le gráfica 6; se refiere al tiempo en que el paciente Inició con el cuadro 

cllnfco y el momento de la primera consulta. Observamos en el eje de les 

ordenadas al número de pacientes, y en el 1de las abscisas al tiempo en 

meses. Los pacientes con una evolución el lnlca mayor de 10 ellos fueron 

registrados juntos en una sola barra. 

El número total de pacientes que muestra la gr6flca 6 no corresponde 

con el total de 606 pacientes del estudio ya que en muchos casos los datos 

de evolución de hallazgos clínicos no fueron consignados. 

En el siguiente cuadro se consignan los datos de la gráfica 6: 

TIEl1PO DE EYOLUCION DE LOS SINTOl1AS 

(CUADRO 8) 

NLM.f'O "E PACIENTES EVfJJ.llCION /JEL CtJAMIJ CLINICO 

IS dlas a un affo 2S3 

39 

21 

IB 

6 

IS 

10 

14 

e 
16 

34 

uno a dos afios 

dos a tres efios 

tres a cuatro affos 

cuatro a cinco afios 

cinco a seis ellos 

sets a siete años 

siete a ocho afios 

ocho a nueve alias 

nueve a diez alias 

m!ts de diez años 

(VER GIMFIC~ 6) 
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En cuanto a los pacientes que han ameritado hospltalfzaclón por motivo 

de alguna enfermedad autolnmune, se obtuvieron los siguientes datos: 

El total de Ingresos desde 1979 hasta Marzo de 1992 en el servicio de 

Dennatologla fue de 1 472 Ingresos, de los cuales, 319 se debieron a alguna 

enfermedad autofnmune, correspondiendo al 2 l.67:C de las hospftalfzaclones. 

De los 319 pacientes con enfermedades autolnmunes: 

12 pacientes (3.13:C) fallecieron durante su estancia hospitalaria. 

140 pacientes (43.BB:C) no volvieron a acudir a consulta subsecuente. 

167 pacientes (52.35:C) pasaron a consulta posteriormente y se regfstraron 

en el archivo de lnmunopatlas del servicio. 

Se pudieron obtener algunos datos de Jos pacientes fallecidos: 

FRECUENCIA DE FALLECIMIENTOS PARA ALGUNAS ENTIDADES 

(CUADRO 9) 

ENFER/'IEDAD 

Pénfigo vulgar 

Dermatomlosltls 

Panflgolde 

Dermatttls hsrpetfforme 

Escleroderml a 
Colagenopatfa en estudio 

l'IWERES 

2 

Htl/'/BRES 

2 

2 

TOTAi. 

3 

3 

2 

Lupus eritematoso sistémico 1 --1. 

total 12 
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De los 140 pacientes que no volY1eron a consulte, 96 eran portadores de 

elgune coJagenopetle y so Jo eren de elguna enfermedad empollosa. Se pudo 

obtener el deto en específico de cubles eren les ent1dedes de les que eran 

portedores cede uno de Jos pacientes y se enllste e conUnueclón; 

LES 46 pacientes 

Esclerosis sistémica progresiva 9 pacientes 

Morfea penesclerótlca 

Dennatomlosltls 

Enfenneded mixta del t. conec. 

Dennetomlosltls paraneoplbslce 

Lupus eritematoso dlscolde 

Crloglobullnemla 

Artritis reumatolde 

Pénfigo vulgar 

Pénfigo folféceo 

Pénfl go seborrel co 

Penflgotde 

Dermatttls herpettforme 

1 paciente 

:24 pactentes 

1 paciente 

1 peclente 

1 pectente 

1 paciente 

1 paciente 

:26 pactentes 

:2 pacientes 

9 pacientes 

11 pactentes 

2 pactentes 



Dtscustón 

IDDllll!llHJlll 

Es de 1111mer le etenclón que el 73.4311: de les enrermededes eutotnmunes 

que se menejen en dermetologfe corresponden e COLAGENOPATIAS y sólo el 

23.7:1 restente corresponde a ENFERMEDADES AMPOLLOSAS, ye que entldedes 

como el Lupus erftemetoso sistémico o Esclerosis sistémica progresive, son 

enrermededes que requieren de un meneJo multldtsclpllnerfo y que por lo 

reguler se menejen en otres espectelldedes siendo Dermetologfe sólo un 

servicio •tnterconsultente·. Por el contrerfo, las enfermededes empollases, 

son cesi del menejo exclusivo del dermetólogo y en ocesiones se 

lnterconsulte e otres especlalldedes pere epoyo en el menejo. Por lo tento 

estos hollezgos pueden sugerir que la Incidencia globel de colegenopatfas es 

tras veces meuor o le de enrermededes empollases en la pobleclón en 
general. 

Nuutro ootudio d1mollr6 que las enfermedodes eutoinmunes tienen uno 

moyor prevolencle en el sexo femenino, encontrendo una frecuencia global de 

S.4 mujeres portadoras de elgune entlded por un hombre enfermo. 

Estos nenozgos se encuentran bien documentados para tas colegenopetfas 

en general cu, sin embergo , en el coso de las enfermededes ampollases lo 

merature en general reporta en algunos casos ligero predominio por el sexo 

femenino, como en el coso del pénfigo vulger C23l, pero por lo regular, le 

Incidencia de estos enfermededes es cesi pereje pere embos sexos y en 

nuestro estudio se obtuvo en predominio globel en enfermededes ompollosas 
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del sexo femenino de 4.5 mujeres por cada hombre, Incluso en particular 

para el caso del pénfigo vulgar, se obtuvo una Incidencia de 5.6 mujeres por 

cada hombre afectado, lo que difiere de lo reportado en la literatura. 

En cuanto a la Incidencia por sexos de algunas enfermedades, el estudio 

revelo una Incidencia para Lupus eritematoso sistémico de 17.B mujeres por 

cada hombre afectado, y en comparaclOn con lo reportado en la literatura 

(cuadro de la pag. 4 del marco teórico) que es de B.5 mujeres por coda 1.5 

hombres afectados, tenemos que en nuestros pacientes la afección de 

mujeres es casi un 201 m6s alta que para lo reportado. Esto es mi!s 

evidente para la esclerosis sistémica progresiva que en la literatura tiene 

una Incidencia de B mujeres afectadas por cada 2 hombres y nuestro estudio 

obtuvo una proporción de 3B mujeres por cada hombre. 

El porcentaje de la consulta que ocupan las enfermedades autolnmunes es 

muy pequeño, pero debemos señalar aqul que muchas entidades en cuya 

etlopatogenla Interviene algún proceso autolnmune, no son registradas en el 

archivo de lnmunopatres del servicio de Dermatologla, por Jo que Ja 

Información no es completa, ni vltllda la conclusión de que se observa UM 

baja frecuencia de estas enfermedades en la consulta en general. Por 

ejemplo, en el caso del Lupus eritematoso dlscolde, la gran mayorla de estos 

pacientes permanecen en el archivo general de Dermatologla y no pasen e 

lnmunopatlas por lo que con seguridad, de registrarse en este archivo, 

aumentarla de modo considerable el número de consultas por motivo de 

alguna enfermedad autolnmune. 

Asl mismo, en la tabla de resultados se señaló el porcentaje de 

consultas de primera vez que ocupan las enfermedadez eutolnmunes, sin 

embargo en el número global de consultas no se seftah1 cuantas se debieron a 
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lnmunopatlas, y11 se11 de primero vez o subsecuente. Con esto quiero 11cl11r11r 

que un11 gnm p11rte de la consulta global se destina o tnmunop11tl11s ya que los 

pacientes por lo regular acuden rutinariamente al servicio para su control, a 

diferencia de otro tipo de enfermedades de la piel que se resuelven en una a 

dos consultes. No se pudo obtener el número de consultas subsecuentes por 

parte de tnmunopatlas, porque los datos no se encontraban registrados en los 

eHpedtentes. 

En cuento a las edades en las que se present11 c11da entidad, las 

colegenopotles en general reporten en le literatura edades similores a las 

que obtuvimos en el estudio, le única enfermedad de este grupo que no 

coincidió fue le Dermatomlositls que en le llten1tura reporta una edad de 

Inicio promedio de 20 años mtentr11s que nosostros obtuvimos un promedio 

de 3B 11nos de edad. 

Todas las enfermedades 11mpollosas coincidieron en el r11ngo de edades 

con lo obtenido en el estudio. Es tnteres11nte señ11l11r que en est11 tests hubo 

un paciente de 12 ofios de edad y diagnóstico de pénfigo vulgar y se reporta 

en la literatura 111 excepctcnal ap11rictón de esta enfermedad a temprana 

ed11d. 

Resultó muy Interesante la comparación de los h111lazgos cllnlcos més 

frecuentes de c11da entidad: 

En al caso del Lupus eritematoso sistémico, se reporten como hal111zgos 

m!ls frecuentes las artralgles y la artritis (97:!:, ver cuadro de 111 pag. 10 del 

marco teórico) y en nuestro estudio también resultaron las 11rtr11lglas el 

h111lazgo més frecuente con una Incidencia del 33.52:!: 

Debemos señalar que en el caso del Síndrome de CREST no todos los 

p11ctentes m11nlfestab11n todos las olter11ctones que componen a 111 entidad, 

sin embargo están contemplados dentro de este diagnóstico porque quizás se 
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encuentren en una etapa evolutiva del padecimiento en la cual aún no 

manifiestan todos los hallazgos clínicos. 

También paro el resto de las enfermedades aclaremos que el dllignósttco 

no est!I basado únicamente en los hallazgos señalados en este reporte, si no 

que el Intento es el de señalar los hallazgos cl!nlcos INICIALES y más 

frecuentes paro cada enfermedad. 

Es Interesante hacer notar que 111 gren meyor!a de los cesas se pudo 

llegar al d!egnósttco con dotas cHntcos y que el laboratorio, siendo 

Importante, complementó el estudio, pero que la mayorfa de los pacientes 

tenfan suficientes datos clfntcos en el momento de la primera consulta como 

para sustentar el probable diagnóstico. 

Analizando los datos obtenidos paro la Enfermedad Mixta del Tejido 

Conectivo, dos de los hallazgos m!is frecuentes, que observamos en el 

estudio: esclerodact111a y fenómeno de Reynaud, son reportados como delos 

diagnósticos de esta entidad por el grupo de Alarcón-Segovla (20). Nuestros 

pacientes con diagnóstico de Enfermedad Mixta del Tejido Conectivo 

reportaron también otros hallazgos clfnlcos como fotosenslbllldad, rash 

malar, eritema, artralgtas, etc; pero con tan baja frecuencia que no se 

reportó en los resultados de esta tests; pero revisando la información 

observamos que ninguno reportó alguno de los otros hallazgos señaledos 

como diagnósticos por Alarcón-Segovla. 

En cuanto al tiempo de evolución entre el Inicio de los sfntomas y la 

primero consulta, resulta trenqulliz11nte el observar que la gran mayorla de 

los pacientes acuden a consulte antes del primer afio de evolución ya que con 

la historia natural de estas enfermedades es de vltel tmportencta la 

Intervención médica oportuna. Por el contrario, preocupa el hecho de que el 

43.ea~ de los pacientes que fueron hospitalizados por alguno enfermedad 

48 



Discusión 

11utolnmune no volvieron 11 ocudlr 111 servicio, sobre todo siendo portadores 

de enfermedades como Lupus erHemotoso sistémico, Dermotomlosltts o 

Esclerosis sistémico progresivo (ver último listado en resultodos). 

En general le Información obtenido por esto lnvesllgoclón es Interesante 

y confiable, sin embargo debemos señolor que une porte de los datos que se 

tntentoron recolector no oporeclon en los expedtentes lo que de olgune 

menara debe ofectar lo vslón global que se obtuvo de las enfermedades 

11utolnmunes en Dermetologla. 

Resultarle beneficioso en el futuro el Intentar consignar todos tos dolos 

claves pare poder reollzor este tipo de lnvesttgectones y m&s aún el poder 

11rchtverlos en uno base de dolos ya que de esta manera se abrevia el ttempo 

en el manejo de popelerlo, odemós de que dtsmtnuye de manera considerable 

el espacio físico en donde se compendia la tnformactón. 
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GRAFICA 1 

DIAGNOSTICO. 
COLAGENOPATIAS Y AMPOLLOSAS 

() NUMERO DE PACIENTES 
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Conclusiones 

l. La frecuencia de presentación de colagenopotras en Dermatología es 

de 3. 1 veces mayor que la frecuencia de presentación de enfermedades 

ampollosas. 

2. Las enfermedades outolnmunes afectan mlls frecuentemente al seMo 

femenino con una tncldencla de 5.4 mujeres afectadas por cada hombre. 

3. El porcentaje de la consulta que se desttna o enfermedades 

autolnmunes es muy bajo, y probablemente se debe a subreglstro de algunas 

entidades en el archivo de tnmunopatlas. 

4. El promedio de edades de presentación pare cada enfermedad 

autoinmune que se obtuvo en este investigación es prllctlcamente el mismo 

al que se reporta en lo 11teroturo en general. 

5. La gran mayoría de les enrermedades autotnmunes enellzadas en este 

trabajo presentaban hallazgos cllnicos suficientes en el momento de la 

primera consulta como para poder establecer el diagnóstico presuntivo. 

6. La mayoría de los pactentes acuden a consulto de primero vez antes 

del pr1mer e~o de evolución de su cuadro clinico. 
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7, Se obtuvo un alto porcentaje (48.Bi) de pacientes que habiendo sido 

hospltalfz11dos no vol vieron a acudir 11 consulte subsecuente. 

8. Resultaría beneficioso en el ruturo el consignar 111 lnfonn11clón en une 

bese de datos que puede someterse a 11nalfsls por medio de algún sistema de 

cómputo. 
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Resumen 

m 
Fueron revls11dos los 11rchlvos de lnmunopatlas y el de hospltal1zaclón 

del servicio de dermatologla del Hospital Genenil de México, S.S. con el fin 

de obtener los principales dotas epidemiológicos de las enfennedades 

11utolnmunes que se manejan en nuestro servicio. 

Se 11n111tz11ron datos de 606 pacientes de los cuales el 73.~ correspondió 

11 col11genop11t111s, el 23.76% correspondió 11 enfermed11des 11mpollosas y el 

2.B 1 lC restante a pacientes sin diagnóstico. 

Les colagenop11tl11s mbs frecuentes fueron: lupus erttem11toso sistémico, 

dennetomlosttls y morfe11 1oc111tz11d11. Las enfermed11des 11mpollos11s mbs 

frecuentes fueron el phnflgo vulg11r, penflgolde y pénfigo erttem11toso. 

La frecuenc111 de afección global por sexos fue de 5.4 mujeres portadoras 

de alguna enfennedad eutolnmune por c11da hombre enfermo. 

La edad promedio de presentación de cada entidad corresponde con los 

datos reportados en 11111teratur11 en general. 

Fueron obtenidos los hal111zgos cllnlcos Iniciales p11r11 cada entidad, 

encontrando que 111 gran mayorla de los pacientes present11ron suficientes 

datos cllnlcos 111 momento de 111 consulte lnlcl11I como p11r11 establecer el 

dlegnóstlco presuntivo. 

Se obtuvieron t11mblén: el tiempo de evolución del cuodro c11nlco, el 

porcentaje de p11clentes que h11n sido hospitalizados por c11usa de alguna 

enfermed11d autolnmune, esl como 11lgunos datos sobre los p11clentes que 

r1111ecleron durante su hospltollz11clón. 

Resultó Interesante 111 comperación de los datos obtenidos con lo que se 

reporte en 111 literatura, y por este motivo se sugiere contlnu11r el registro 

comput11rtz11do de datos con el fin de abrevl11r el tiempo de manejo de 

expedientes y mejor11r 111 etenclón a los p11c1entes. 
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