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GENERALIDADES S0BRE ENFERMEDADES AUTOINMUNES

Se aplica el término de enfermedad autoinmune a equelle entided en 1a
que un proceso autoinmunitario ez el responsable de 1a patogema. Diferente
o oquellas enfermededes en las que hay elevacidn de outoonticuerpos
secundaria a dafio tisular, como por ejemplo, después de un infarto del
miocardio. (1)

Les enfermedades sutoinmunes pueden comprenderse mejor si se
entiende un espectre en el cual en uno de los extremos tenemos a las
enfermedades érgeno especifices y en el otro 8 las enfermedades que no
tienen especificidad por ninglin érgano.

En un intento por clasificer a 1as enfermedades por autoinmunidad se ha
propuesto el sigulente espectro:

Tiroiditis de Hashimoto CABATS INRECITICAl
HMixedema Primano

Anemia Perniciosa

Miastenia Gravis

Sindrome de Goodpasture

Péntigo vulger

Penfigoide

Anemia hemolitica autoinmune

Cirrosis bitiar primane

Hepatitis crinica activa

Colitis ulcerativa

Sindrome de Sjogren

Artritis reumatoide

Esclerodermia

Granulomatosis de Wegensr

Poli-dermatomiositis SIE IOPERITICIDAD
Lupus eritematoso discoide POR QLBUG

Lupus eritematoso sistemico (Segin Roitt, ref. 1)
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Existe una tendencia a la asociacitn de enfermedadas autoinmunes en un
mismo individus, y cuando ésta suceds, 1a asociacidn por lo raguler es entre
enfermededes locelizedas en una misma regién del espectro. Como por
ejemplo, el Lupus eritematosos sistémico (LES), se asocia clinicamente con
artritis reumatoide y otras enfermedades que por si mismas rasultan poco
comunes como la anemia hemalitca, leucopenia idiopatice o el sindrome de
Sjdgren. .

No existe una explicacion satisfactoria para entender la tendencis poco
frecuente de desarrcllar hipogamaglobulinemia en algunos céncerss que se
presentan con las enfermedades autoinmunes, pero se ho cbservado que los
pacientas con enfermedades organo especificas tienen una tendencta
ligeramente mayor para desarrollar carcinoma del 6rgano afectado, mientras
que los pacientes en el otro extreama del espectro tienden a tener neoplasis
generalizada del tipo linforeticular.

Los fenémenos autoinmunes tienden & ser mas frecuentes en algunas
familias. Este aumento de frecuencla puede deberse a algunos factores
ambientalss que afectan simultanesmente & 18 familia que habita un mismo
territorio geagrafico, tal es el caso de algin probable microorganismo
infectante o algun agente tdxico, sin embargo existe evidencia del invelucro
de algunos componentes gensticos en la produccion de enfermedades
autoinmunes como 1o demuestran los sigufentes hallazgos:

1. La tirotoxicosis por efemple, tiene un grado de incidencia muy
samejante para gsmelas homo y dicigéticos.

2. Los anticuerpos antitiroideos son méas frecuentes an individuos con
disganesia ovarica y afeccién dsl cromosormna X.
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3. Existen asoclaciones fuertes entre varias enfermedades autoinmunes
y ciertes especificidades del complejo mayor de histocompatibilidad (HLA):
ASOCIACION DE ALGUNAS ENFERMEDADES CON EL
COMPLEJO MAYOR DE HISTOCOMPATIBILIDAD (HLA)

ENBER BLEDIATD) EIFEEIFIGIDAD D3 LA
PENFIGO YULGAR Dry Drw6 Drw2 Drwd
HERPES GESTACIONAL DR-3 DR-4

EPIDERMOLISIS BULOSA
ADQUIRIDA DR-2
ENFERMEDAD DE DUHRING B8 Dw3
SINDROME DE SJOGREN Dw3
ARTRITIS REUMATOIDE Dwd4 DR4
(Tomado de Harrison's ref.2 y
de Andrew' s ref. 3)

La asoctacidn genética es mas evidente en el extremo drgano especifico
de! espectro que en las enfermedades sin especificidad por ningun organo,
sin embargo, no puede despreciarse tampoco la accion del medio ambiente en
la génesis de algunos de estos procesos, tal y como lo muestran los
stquientes datos:

1. La dieta rice en acido grasos polinsaturados (omega 3} contenidos en
peces, es beneficiosa para pacientes can artritis reumatoide.

2. La luz solar es un gatillo pare iniciar 1as lesiones cuténeas del LES.

3. Lo exposicion a soiventes organicos puede inicier la autoinmunidad
hacia 1a membrana basal como en e) caso del Sindrome de Goodpasture.

4. Algunas enfermededes que se inducen por drogas como el LES,

miastenia gravia, anemia hemolitce, etc.
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S. Inicio de enfermededes autoinmunes tras una infeccidn como en el
caso de la fiebre reumatica.

En e mayoria de los casos, 1as enfermedades autoinmunes son cronicas, y
el probleme ses el largo periodo de latencta que dificulta el identificar el
probable agente cousal.

Las enfermedades eutoinmunes ocurren con mucho mayor frecuencfa en
mujeres que en hombres (1). Esto se observa ejemplificado en el siguiente

cuadro:
ENFERNEDAD RELACION  NUJER - HONERRE
LES 0000000000000 060000 0990 00 0000
ESCLERODERMIA 00000000500 9000 00 000 00 8 0806
POLIMIOSITIS AN RNEN
ARTRITIS REUMATOIDE LAl L
SINDROME DE SJOGREN 600 3605 0090063025 96900 00 0806 34 638

0 2 4 6 8 10
(Tomado del Roftt, ref. 1)

Las rezones para observer una mayor frecuencie de enfermedades
sutoinmunes en las muferes no se han aclarado, se han inculpado factores
hormonales por el heche de observar niveles sericos de estrdgeno mayores
en pacientes con LES, asi como mejoria de procesos auteinmunes como la
artritis reumatoide durante el embarazo.

Se han 1dentificado os antigenos para los cuales va dirigida 1a respueste
inmunitaria, y en el siguiente cuadro se sefiala 1a enfermedad, el antigeno
para el cual se monta la respuesta autoinmune y et método laberatoriat que
permite la identificacion del antigeno. Se incluyen Unicamente las
enfermedades de manejo dermatolégico.
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ANTIGENDS PARA ALGUNAS ENFERMEDADES AUTOINMUNES
DE MANEJO DERMATOLOGICO (Tomado de Rottt, ref. 1)
HETQDO DE LABDRATORIO

ENFERNEDAD SNTIGENG PARS SU DETECCION
PENFIGO VULGAR Desmosomas
entre células escamosas

de 1a epidermis. Inmunoflucrescencis de pie!
PENFIGOIDE Membrana basal Inmunofiucrescencia de piel
SJUGREN SS-A(Re) SS-B(Le) Inmunofiuorescencia del tejido

Pracipitacton en get
Ductos, mitocondria
nicleo, tiroides e

g6 Inmunofluorescencia ;
Factor reumatoide !
LED 1gG y nucleo Inmunofluorescia

Factor reumatoide
ESCLERODERMIA ndcleo, 196 y
centrémero {nmunofluorescencia
nicleo, 196 Yy Sc-70 Inmunofiuorescencia y
Contrainmunoelectroforesis
DERMATOMIOSITIS  nicleo, 1g6 y Jo~1  Inmunofluarescencie y
Contrainmunoelectroforesis
ENFERMEDAD MIXTA nuclear extractable inmunofluorescencia y
DEL TEJIDO CONECTIVO Contrainmunoelectroforesis
LES DNA Radioinmunoanalisis
ribonucleoprot. Sm  Inmunofluorescencia y
precipitacton en ge!
nucieoproteina inmunofluorescencia y
células LE.
ag. citoplasmétices Prueba de fijactén no
no especifica para érgano
sangre, factores de
coagulacidn, ig6 y
cardiolipine Radioinmunoanalisis

i
i
t
H
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Las enfermedadgs autoinmunes en dermatologia pueden dividirse en dos

grandas grupos:
COLAGENOPATIAS 0 ENFERNEDADES DEL TEJIDO CONECTIVO

ENFERMEDADES AMPOLLOSAS

Dentro del primer grupo tenemas a:

. Lupus eritematoso (LE)

. Dermatomiositic

. Esclerodermia

. Sindrome de Sjégren

. Enfermedad mixta del tejido conactivo

. Enfermedad por adyuvante o por coadyuvante

¥ dentro del segundo grupo tenemos &:
. Pénfigo vuigar

. Pénfigo vegetante

. Pénfigo foltaceo

. Pénfigo eritamatosc

. Penfigoide

. Herpes gestacfonai

. Dermatitis herpetiforme

. Eptdermolisfs bulosa adquirida

. Enfermedod por igA 1inea!
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Inicteremos describiendo al primero grupo o colagenopatias.

COLABRROPATIAD

LUPUS ERITENATOSO

Enfermedad autoinmune que cursa con diversidad de manifesteciones
clinicas por afeccidn multisistémica, 1a clasificacién actual es ia sigulente:

LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO CRONICO
Lupus eritematoso discoide LED

Lupus eritematesa verrucoso

Lupus erosivo palmo-planter

Lupus sritematoso aecral, tipo “sabafién”
Paniculitis 1apice

LED con involucro sistémico (curso benigno)

LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO SUBAGUDO

LUPUS ERITEMATOSD CUTANEQ AGUDO (locatizado o generali~
2ado y por 10 regular con eritema y ampollas)

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

(Segin Andrevw's,rel,3)
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) El LED es una entidad frecuente, que se presenta mas & menudo en
mujeres gque en hombres, con una franca predileccion por sitios de
.exposicidn solar y con las caracteristicas clinicas de eritema, atrofia y
escama. (3)

El curso del LED es variable, pero el 958 de los casos confinados & la
piel permaneceradn como tales. La progresidn de LED a LES es poco comin. Lo
presencis de fiebre puede ser un dato que sugiera esta progresion, pero las
pruebas de laboratoric son indicadares mas sensitivos. (2}

E1 LE subagudo cursa con los siguientes hallazgos clinicos:

. alopacie en el 50% de los casos

. fotosensibilidad en el 503

. Ulceras orales en 8] 40%

. LED en el 20%

artralgies, artritis, leucopenia y enticuerpos antinucleares (ANA)
elevados en un porcentaje variable.

La mitad de los pacientes con LE subagudo reunen criterios para el
diagndstico de LES, sin embargo se decidié Ilamer asi por tener uns
evolucién més benigna que el sistémico y presentar pocas complicaciones
renales, vascularas o del sistema nervioso central (3)

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO (LES)

Tiene una prevalencia de 2 a 3 en 100 000 habitentes.(2) Se refiere gue
racialmente la prevalencia es mayor para asiaticos que para los blancas, con
més hallezgos clinicos en los primeros, mayer afeccidn sistémica y por 1o
tanto una tasa de mortalidad més alta (4)
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En un estudic reelizado en I1slandia, se observd la siguiente relacion de
frecuencias por sexos para el LES: 5.9 mujeres por 0.8 hombares, asi mismo
so observd que la edad promedic el momento del diagnéstico era de 46.6
afios. 0

Es une enfermedad con gran veriedad de signos y sintomas teniendo un
fnvelucro cuténec en el 80% de 10s c8505.(3)

Los criterios para e) diagndstico del LES fueron establecidos por 1a ARA
en 1992 y son los sigutentes:

Eritema maler.
Fotosensibilidad.

. Ulceras orales.
LED.

. Artritis no erosiva.
. Serositis.

. Nefropatia.

. Alteracién en sistema nervioso central.

. Alteractones hematoldgics (anemia, leucapenia, linfopenie)
. Alteraciones inmunoldgicas.

. Elevacién de los titulos de ANA.

O O N YA N -

- -
- o

(Ref. €)

Cuntro o més de estas datos simulténess o seriados hacen disgndstico de
LES.

Se ha observado que los pacientes que tienen méas criterios al momento
del diagndstico tienden a hacer mas recidivas. ()



Marco Teérico

Dependiendo del nimerc de recidivas se provoca dafio 8 més y mas
drganos. Par lo regular los sintomas de una exacerbacién tienden & ser
diferentes a los de 1a anterior. Durante la tercers exacerbacion, sumentan
el nimero de anormalidades hematoldgica, asi mismo, si en algin momento
extstieron convulsiones o psicosis, per lo regular ys no volverén a
presentarse. (s)

La presencia de enfermedad renal y de involucro al sistema nervigso
central, baja 18 tasa de supervivencia. Registréndose en algunas series una
sabrevida a S afios del 843 y a los 10 afios del 768.(5)

Las causas més frecuentes de muerte son: uremis, falla cardiaca,
hemorragia, enfermedad dal sisteme nervioso central o infecclones
bacterianas. (2

Las manifestacionas clinicas mas frecusntes del LES, segln 1o publicado
por Dubofs y col. (rer.10) son las siguientes:

NANIFESTACION FORCENTAIE OF PACIENTES AFECTADOS(E)
Artraigies y artritis 92
Fiebre 84
Erupctdn cuténes 72
Linfadenopatis 59
Dafio renal 53
Anorexia, ndusea y vémito 53
Mialgias 48
Pleuritis 45
Eritema maler 40

Alteracion en sistema nervioso central 26  (verref.10)
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DERMATOMIOSITIS
Es una miositis inflamatoria caracterizada por un prédromos
inespecifico y vago, seguido de edema, dermatitis e inflamacidn muscular
maitiple con degeneracitn. ()

La clasificacitn es la siguiente:

. Polimiositis del adulto

. Dermetomiositis del aduito

. Dermatomiositis de 1a nifiez (frecuentemente acompafiada de
vagculitis.

. Dermatomiasitis o polimiositis asoctadas a malignided.

. Dermatomiositis o polimiositis asociadas a otra enfermedad
autoinmune como 1a artritis reumatoide.

(segin Bohan y Peter, ref. 11)

Se han afiadido categorias a 13 antigua clasificacidn, como son:

. Polimlositis escciada a sarcoidosis.

. Miositis de células gigantes con timoma.

. Miositis con cuerpes de inclusién tipo virsl.

No se ha podido demostror una etiologia diferente para cada une, sin
embargo hay suficientes diferencias clinicas y patolégicas pare sepsrarias
por grupos (12

Los hallazgos cuténeos pueden preceder o segulr al sindrome muscular
estos hallazgos son:
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1. Eriteme y edema en cara, sobre todo de pArpados, que pueden adopter
una coloractén rosa-vioieta conocida como eritema en heliotropo. Pueden
observarse también finas telangiectasias en los parpados.

2. Telangiectasias en el paronigquio1®

3. Pépulas planas, color violeta en los nudilios, conocido como signo de
Gottron, tambisn puede aparecer en codos, rodilles y otras salientes 6seas;
atgunos autores consideran & la presencia de este dato como patognoménico
de 1a enfermedad. (14)

4. Places eritemato-gdematosas tipo urticsriano, de predominio cefélico
y en hombros que con la regresién de la enfermedad provecan manchas
hiperpigmentadas del tipo de 12 enfermedad de Addison.

S. Nddulos calcificados subcuténeos, en etapas muy tardias de la
enfermedad y de localizacién acral. (14)

Se reporta una frecuencia para la polimiositis pura, por sexos de 2 a 1
con predominio de! sexo femenino. (14)

En un 33 a 55% de las ocasiones pueden derse hallazges de otres
colagenopatias y ésto es mas constante para 1a dermetomtositis que pera la
polimiositis purs. (2

En la dermatomiositis infentil se reporta meyor afeccién del sexo
femenino en un 52.63% con una edad de intcio de los sintomas entre los 5 y
los 9 afias; los sintomas mas frecuentes de inicio para ests entidad son:
alteraciones cuténeas, debilidad de miembros inferfores y fiebre. (13

En esta entidad existe vasculitis generalizada que pusde afactar rifiones,
intestino y raremente al cerebro, por 10 tanto 1a mortalidad en esta entidad
65 mayor que para la dermatomiositis del adulto.
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Cuendo le dermato-polimiositis forma parte del sindrome de
sobreposicitn, 1as enfermededes a las cualas suele asociarse son: ffebre
reumétice, artritis reumatoide, eslcerodermie, lupus eritematoso y otras.

El 8% de los pacientes adultos con dermatomiositis tienen una neoplasia
subyacente, y cuando la edad pasa de los S50 efias este proporcién se
fncrementa . (12

Por 10 regular fa neoplasia subyacents s de origen pulmonar, pero pusde
ser de cualquier otro tipo; la dermatomiositis pueda preceder & los
sintomas de malignidad hasta por dos affos.

Es importante no suspsnder el tratamianto abruptamente después de que
terminaron los sintomas ya que el siguiente relapso pueds ser mas fuarte
duo ol anterior, SOR da los paclentes se recupersn por completo en un fepso
de 5 affos, mientras que un 20% permanecen con enfermedad active
raquiriendo tratamients continuo. (2)

ESCLERODERMIA

Esclerodermia significa esclerosis de la ptel, y esth caracterizada por
piel de aspacto liso, color marfil, fija a planos inferfores y dando Il
apariencia de ester pegads el hueso. Esto puede Suceder en areas bien
ctreunscritas, o bien puede ser difusa. La clasificacidn es 1a siguiente: (3}

/ Esclerosis sistémica progresiva (ESP)
SISTEMICA
Sindrome de CREST

Morfea
V'
LOCALIZADA
Esclerosis lineal
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ESCLEROSIS SISTEMICA PROGRESIVA (ESP)

Tiene una distribucién mundial, pero es rara en el continente asiatico. El
tnicio de los sintomas por lo reguler acurre entre las 3a y Sa décadas de 1a
vida, siendo las mujeres més afectedas en una proporcion de 4 a 1.(15)

Las fases iniciales de 1a enfermedad cursan con edema local del érgano
afectado y posteriormente sobreviene la fibrosfs. Se asocis frecuentemente
al sindrome de Sjégren. Por la regular el primer sintoma es el fenémeno de
Reynaud, el cusl puede preceder & las aiteractones cuténeas por meses o
afios. (15,16)

SINDROME DE CREST

Es una snfermedad compussta por los criterios que a continuacidn se
sefialarén, muastra menos severidad que 1a ESP y por 1o tente su pronsstico
es mejor. La epidemioclogia es précticamente igual a la de 1a entidad
anterior. Los criterios para su diagndstico son:

1. Calcinosis.

2. Fenémens de Reynaud.

3. Alteraciones en la movilidad esofégica.
4. Esclerodactiiia.

S. Telangiectasias.
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MORFEA

Como se observé en el cuadro de la clasificacién es una forma de
esclerosis localizade. La morfea a su vez tiene la siguiente subdivisién:
localizada, gutata, generalizada y panesclerttica.

La morfea localizada es dos veces mhs frecuente en mujerss tanto en ia
nifiez com en 1a vide adulta. Este tipo de esclsrodermia, selvo las formas
profusas o diseminedas, tiende e involucionar lentamente en un periode de 3
a S afios. (1)

La morfea gutata se refiera a 1a morfologfe de 1as lesiones y en este caso
son placas pequefias y multiples de piel esclerdtica. En cembio, en la
morfoa generalizada 1as placas son induradas con hipo e hiperpigmentacion
con distribucién mas smplie y puede asociarse & atrofia musculer.

La morfea panesclerdtica también es conocida como morfea profunde;
consiste en esclerosis de la dermis, paniculo adiposs, fascia, musculo y
ocasionslmente del huesc. Inicia en los primeros efics de la vida y se
acompafia de hipomovilidad articuler. (17,18)

ESCLERODERMIA LINEAL

Conocida también como “en golpe de sable” por localizerse sobre 1a frente
en el plano sagital. Inicia también en la primera déceda de e vida y puede
extenderse por toda una pierna o un brazo. En esta entidad también
predomina 1a afeccién por el ssxo femenino, (18}
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ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONECTIVO

Es una enfermeded que posee hallazgos mezclados de esclerodermia, LES
y dermatomiositis.

No todos los investigadores estan de acuerdo en que se trote de una
entidad aparte, sino que sea quizds parte de! espectro de la esclerosis
sistemica progresiva o del LES. (2)

El suero de todos estos pacientes tiene aenticuerpos contra 1la
ribonucleoproteine y produce un petrén maoteade en estudios por
inmunofluorescencta. Los niveles de enticuerpos contra la
ribonucleoproteina (mp) se mantienen elevadas aiun durante las remistones
clinices.

En una serfe publicada de 25 casos, 21 eran mujeres (o) . Existen varfos
grupos de criterios clinicos para el dfagnéstico de esta entidad, sin embargo
en un estudio resltzado en México por Alarcén-Segovia y col. en donde se
comparan 3 grupos de criterios entre si, es quizas el grupo de los criterios
mexicanos el que més especificidad diagndstica tiene. Los criterios
sefislados por ellos son: (ref.20)

. Edema de manos

. Sinovitis

. Miositis

. Fenémeno de Reyneaud

. Acroesclerosis

. Anticuerpos snti-rnp
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La especificidad diagndstica de este grupo de criterios sustenta el hecho
de que lo enfermedsd mixta del tefido conectivo posee un grupo de
manifestaciones centrales y otro de manifestaciones supernumerarias.

Le manifestacién de estos hallazgos (4 a S de ellos) en etapes de la
enfermedad, sugiere el dfagndstico ain en ausencis de elevacion de enti-rp
que puede ocurrir mas tardiamente. (9)

Existen otras  manifestaciones que sugleren el diagndstico de
enfermedad mixta del tejido conectivo pues son mhs comunes en estas
entidad que en otras enfermedades reumébticas, éstas son: edems de la
frente, neuralgie del trigémino, perforacién del septum nasal, miltiples
nbdulos reumatotideos en antebrazos y menos, calcinosis yuxtarticular e
hipertensitn pulmonar.

El paseer este grupe de criterios diegnésticos que discrimina entre esta
entidad y el resta de las enfermedades de 1a colégens, puede ayudar en la
estenderizacion de estudios clinices, asi como @ reconocer tempranamente a
a la entided.

SINDROME DE SJOGREN
Conoctdo también como sindrome de Sicca, ocurre mas frecuentements
en mujeres de mediana edad, menos del 10X de 10s casos son hombres. (2)

Par 1o reguler se asocia a otras enfermedades autoinmunes y de éstas con
1as que mas frecuentemente se asocia es con la artritis reumatoide en un 10
a 15% de 10s casos. Con menos frecusncia 1o hace con el LES, polimiositis,
esclerodermia y perisrteritis nodosa. Puede ocurrir en otras enfermedades
autoinmunes como en la hepetitis crénica activa o en la cirrosis billar
primaria.
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El diagnostico se hace cuando hay evidencie objetiva de 2 de 3 de los

criterios mayores que son:

1. Xeroftaimia

2. Xerostomia

3. Enfermedad asociada ya sea de tipo reumatico, linfoproliferativa o

autoinmune.

Los pacientes con sindrome de Sjogren pueden desarrcliar un trastorno
linfoproliferativo del tipe del linfoma y el separeric de un verdadero
finfoma maligno es en ocasiones muy difictl. Reras veces, 1 trastorno
proliferativo puede malignizarse y dar lugar a sarcome de células
reticuleres, linfosarcoma, sarcoma folicular gigante o macroglobulinemia de
Waldenstrim.

ENFERMEDAD HUMANA POR ADYUVANTE

Se ha reportads 1a inctidencia de enfermedad del tejido conectivo
posterior a 1a cirugia cosmética con ta inyeccion de suﬁstanclas extrafias
del tipo de 1a parafina o del silicon.

Los pacientes pueden seguir dos curses: o deserrollar una colagenopatfa
bien definida como esclerndermia, LES o polimiositis, o bien, pueden tener
algunos sintomas, signqs y alteraciones de l1aboretorio sugestivas, aunque no
diagndsticas de alguna enfermedad del tejido conectivo.

Le incidencia de esclerosis sistémica progresive es 3 veces mayor pars
mujeres con antecedentes de cirugia cosmétice con aplicacion de stlicon o
parafina. Asi mismo el desarrollo de esta entidad es mas rapido cuando se
inyecta parafina en vez de silicon. (ref. 21 y 22)
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RESUMEN DE L0OS PRINCIPALES DATOS EPIDEMIOLOGICOS DE

ENFERMEDAD

LES

DERMATQMIOSITIS
{adulto)

DERMATOMIOSITIS
(Juventil)

ESP

SX. DE SJUGREN

EMTC

ENF. POR
ADYUVANTE

COLAGENOPATIAS
PROMEDIO OF EDAD DF
FRECUENCIA FOR SEXAS wice
5.9 fem por 0.8 masc 20 8 30 afios
2 fem por | masc. 20 afios
2 fem por 2 masc. 5 a 9 afics
4 {fem par 1 masc. 30 a 50 afios
8 fem por 1 masc. 30 afios
2 fem por I masc 30 afios
fem 45 afios
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SFERNEBADES AHPELLDBAB

PENFIGO

La caracteritica comtn & todos 103 pénfigos es 1a de formar una ampalia
de focalizactén intreepidérmice. La clasificacién de los pénfigos es la
sigufente:

. Pénfigo vulgar

. Pénifgo vegetante

. Pénfigo folléceo

. Pénfigo erftematoso

. Péenfigo secundaric a la administraci6n de drogas
. Pénfigo asociado a malignidad

PENFIG0 VULGAR

Enfermedad caracterizada por 1a eaparicién de bulas relativemente
flacidas, de pared delgeds, que rompen féciimente y que aparecen tante en
plel eritematosa come en membranas o en piel aparentemente sana.

Tiene un 1igero predominic de frecuencia en &1 sexo femenino (23) Y ocurre
entre 1as Se g 6o décades de la vide, es excepcional en gente foven.

Al estudio histopatolégico se encuentre acentolisis, hendiduras
fntreepidérmicas y bulas a nivel de la epidermis.

El inicfo es pauletine y poco a poco ven apareciendo 1es ampollas hasta
Ileger a cubrir gran extenstén de 1a superficte corporal. Tiende a tener
perfodos de remisitn y exacerbacién.
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PENFIG0 VEGETANTE

Sa cangidara uns variania dal panfiga vulgar an 1a cual al huesped tiena
una mayor “resistencia” a 1a enfermedad y por le tanto el cuadro clinice es
menos severo.

La epidemiologia es fgual a la del pénfige vuigar. (3

Existen dos variedededs de esta entided: la de tipo Neumann y la tipo
Hallopeau &n 1a cual en un inicio se forman pastulas en luger de ampollas y
por tel motivo también se ha llemado plodermitis vegetante aunque por
estudics de inmunofluorescencia se ha ochservado que as un tipo de pénfigo
vulgar.

PENFIG0 FOLIACEQ

Es ung variedad leve y crénica de pénfigo, caracterizada par ampallas
flacidas con exfoliacion localfzade o generalizada.

inicta con pequefias bulas flacidas que se rompen dejondo una superficie
humeda, erostonade que con el tiempo puede sangrar y finalmente aparece 18
exfoliacion que es el dato predominante. Muy rara vez se sbserven lesiones
orales. Los pecientes no tiensn ategue al estedo general y por lo reguler
acusan sensacién de quemadura o intenso prurito.

Qcurre por 1o regular en adultos entre 40 y S0 afios, sin embargo se han
reportado casos en nifios. (3)

El principal hellazgo histologico consiste en acantolisis de 18 epidermis
superior con formecién de ampolla subcdrnea.
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Existe una variedad de pénfigo folldceo, endémice para ciertas regiones
sobre todo del Brasil, conocida como “fogo salvagem®; en Parand (estado de
la reglén centro-norte de! Brasil) se han reportado 632 casos de fogo
salvegem en un periodo de 40 afios. Ha existido un nuevo brote de éste con
213 casos nusvos en relacion a sélo Il de pénfigo vulgar y mas del 90% de
los pacientes desarvollaban una actividad al aire ifbre, 10 que apoya en
ctarto modo 1a probable etiologia infecciosa de esta entidad. (243

PENFIG0 ERITEMATOSO

Canoclde también camo pénfigo seborreico o de Senear-Usher.

Es una variedad crdnica del pénfigo, benigna, en donde el estads general
de) paciente se mantiene sin alteracion.

Las lesiones son placas eritemeto-costrosas, ampaliosas @ inciuso
hiperquerat6sicas. Cuando aparece en cara, sobre nariz, mejillas y orejas se
parecen o las lestones del lupus eritematosc e incluso el estudio
tnmunohistoquimico revela banda lapica an 81 60% de 10s casos. (3).

La histopatologia es similar a 18 del pénfigo foliéceo.

PENFIGOIDE

La caracteristica comin a todos los penfigoides es la& ampolla de
localizacién subepidérmica con inmunorreactantes a lo largo de 'a membrana
basal.

Las ampoilas son tensas y los paclentes por lo ragular son mayorss de
edad. La clasificacidn es 1a sigufente: (3
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. Penfigoide buloso
. Penfigoide cicatrizal
. Herpes gestactional

PENFIGOIDE BULOSO

Carecterizado por la formacién de bulas grendes, tensas, subepidérmicas,
que se puedan localizar en cusiquier parte de] cuerpo pero de preferencia en
grandes pliegues.

Se prasenta en ambos sexas por igual y la edad promadio de inicio esté
entre Tos 65 y 75 afies. )

Les cambios histolégicos se ceracterizen per ampolla subepidérmtces,
ausencie de acantolisis e infiltrado en dermis superficial con abundantes
easinbfiles.

Por To reguler es une enfermedad benigne que tiende a autolimitarse en
un perfodo de 5 a 6 afios. (23)

PENFIGOIDE CICATRIZAL

Conocido tembién como penfigoide benigno de las mucosas, se
caracterize por 1a aparicién de empollas evanescentes que sanan dejando
cicatriz sobre todo en mucosas; en especial en la conjuntive y en la aral.

Ttende a afectar mas & menudo & 1es mujeres en una proporcién mujer-
hombre de 2 a 1. La edad en 1a que predomina es en gente mayor y en
anclanos.
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Los hallazgos histolégicos tienden e ser iguales que los del penfigoide
buloso, con 1a excepcin de fibrosis y cicetrizacion presentes en esta
entidad.

HERPES GESTACIONAL

También se le conoce como penfigolde gestacional. Es unas enfermedad
ampollcsa rara, poco frecuente, pruriginosa e inflamatoria que inicia en el
embarazo o bien en el postparto.

Por 10 regular se presenta alrededor de la semana 210. de la gestacidn y
aperece como placas pbpulo-urticarianas. La enfermedad aminora en el
puerperio y tiends a dessparecer por completo durente los 3 mases de
postparto inmediato. Tiende & recurrir con las demés embarazos.

Le histologia muestra vesiculas subeptdérmices, en forma de gotes de
agua, con un infiltrado rico en granulocitos en 1a dermis superior()

DERMATITIS HERPETIFORME

También conocida como enfermedad de Dihring.

Es una enfermedsd crénice, sumamente pruriginesa, que cursa con
recfdivas y remisiones. Consiste en lesiones polimorfas sobre una base
eritematosa, con distribucién simétrica y tendencia a egruparse.

Esta entidad tiene una incidencia equitativa pera ambos sexos con una edad
promedio de tnicie de sintomatologia entre los 20 y los 40 afios. Ocurre con
cierta frecuencia en 10s nifies. @
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El curse de 1a enfermedad por 1o regular es crénico y dure toda la vide,
1as remisiones prolongadas son raras y por lo general duran una semans
sproximadamente.

El estado general no tiende & afectarse y & pessr de la frecuente
asociacién de ests entidad con enteropatia por gluten, poces paclentes
cursen con diarrea.

ENFERMEDAD POR I1GA LINEAL

Se distingue de 1a enfermedad de Dahring, Gnicamente porque cursa sin
{ntolerancia a1 gluten y los pacientes no tienen asociado el HLA B 8 que es
ten frecuente en la entidad anterior.

Clinicemente se pueds paracer més &l penfigoide que & la dermatitis
herpetiforme. Algunos autores no reconocen diferencias histoldgicas entre
18 dermatitis herpetiforme y esta enfarmedad.
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RESUMEN DE LOS PRINCIPALES DATOS EPIDEMIOLOGICOS DE

ENFERMEDAD

PENFIGOS
PENFIGOIDE
DERMATITIS
HERPET IFORME

ENFERMEDADES AMPOLLOSAS

FRECUENCIA FOR SEXOS

1 fem por 1 masc
1 fem por ! masc

1 fem por 1 masc

Marco Teérico

PROMEDIG DE EDAD
OF INICIO

40 a 50 afios
65 a 75 afios

20 a 40 afios

26



JUSTIFICACION 27

JUSTIFISAGION

El propasito de ests tesis fue el de obtener los principales datos
eptdemiolégicos de 1les enfermedades autoinmunes con fnvolucro
dermatolégico, con e! fin de establecer comparaciones entre los detos
recuperados y 1o reportado en 1a literatura,

Al obtener el banco de datos de enfarmedades sutoinmunes se podrd
compendiar 1a informacién de todos los pacientes, de forma que el archivo
pueda ser manejado de manera més rapida y eficiente.

Hesta el momento no se cuente con registro computarizado de los
pactentes en 8l servicio de Dermatologia, y a través de esta tesls se pueds
infctar esta forma de registro, con el fin de mejorar la atencitn a los

pacientas.



tiaterial y métodos

NATERIAL ¥ HETOROS

Le informacién fue obtenida & través del erchivo para enfermededes
sutotnmunes que se encuentra en el servicio de Dermatologis; asi mismeo fue
revisedo a1 archivo de hospitalizecion del mismo servicio.

Pars code paciente fus obtenide une serle de dotos que une vez
compendiados se vaciaron para formar une base de datos que fue sometida o
anélisis astadistico con el programa Latus.

Los datos a consignar por cada paciente fueron los siguientes (en orden
como fusron ingresados o ia bage de datos):

1.NOMBRE:
Apellfda paterns, materno y nombre.

2. SEXC:
F= femening M=masculino
3. AND DE PRIMERA CONSULTA EN EL SERVICIO
Fueron tomados los dos titimes nimeros de 1a cifra del
effo. £§: 1980 fue consighade como: 80.

4.~ NUMEROD DE EXPEDIENTE:
Corresponde al nimero personal de cada paciente con el
cusl fue viato por primera vez en gl servicio, Cada ofic fnicia la cuente
progresiva de casos; por ej: 3970~80 (e} pacients 3970 del afio ochenta).
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S. FECHA DE LA PRIMERA CONSULTA

Referido como: dia, mes y afio.

6. EDAD
Fue consignada en afios.

7. HALLAZGOS CLINICOS
Se realizd una lista con los hallazgos ctinices de
todas las enfermedades dascritas y se le puso nimero a cada hallazgo
individual, de forma que para cada pacisnte se pudieran incluir 4 dates
¢lintcos que fueran los inictales en la evolucién de su enfermedad.
A continuacion se ennumeran los hellazgos clinicos y el nimero con el
que fueron asignados:
1 Fotosensihilidad
2 Lupus eritematnso discoide localizado (LED)
3 Artralgias
4 Artritis
S Paogosls
8 Astenia
7 Adinamia
8 Febre
8 Alopecia
10 Ulceras orales
11 Vasculitis (corroborado por el especialista)
12 PFenoémeno de Reynaud (corroborado por interrogatorio
del especialista).
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ansmia, atc.)

13
14
15
18
17
18
18
20
21
22

23
24
23

Material y métodos

Rash malar

Perdida de peso

Rritema (generalizado o difuso en varias topagrafias)
Britrodermia

Edema (generalizado, o localizado a pies, cara, etc.)
Mialglas

Livedo reticular

Acrocianosis

Miesttis

Laboratorie sugestivo (elevacién de ANA, leucopenia,

Paniculitis
Dafio renal (corroborado per laboratorio)
Dafic pulmonar (cuadro clinico sugestivo y valoradao por

6] especialista en neumolagia).

especialista).

28
27

28
29
20
31
32
33
34
38
38

Melanosis <hiperpigmentacién local o diseminada),
Parpura (lesiones purplricas corroboradas por

Bsclerosis localizada
Calcinolsis
Telanglactasias -
Esclerosis diseminada
Esclorosis lineal
Signo de Gottron
Eritema en heliotropo
Distagia
Esclerodactilia
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37 Sx. de Sjtgren

38 Prurito

39 Eritema, vesiculas, ampollas.erosiones (simultinecs o
seriadas).

8. EVOLUCION DE LOS SINTOMAS

Este apartado se refiere al tiempo entre el inicio del cuadro

clinico y 1a primeras consulta. Fue consigado en meses.
9. DIAGNOST!CO:

Se realizé una 1ista con los diagnésticos posibles y se le

asignd un nimero a cada enfermedad:

1 Lupus eritematoso sistamica  (LES)
2 Lupus eritematoso discoide localizado (LED)
3 LED diseminado
4 LED con invalucro sistémico
S Paniculits lipica
8 Rsclarogis sistémica progresiva (ESP)
7 Sindrome de QREST
8 Morfea localizada
9 Morfea generalizada

10 Morfea panesclerttica

11 Rsclerosis lineal

12 Dermatomiositis
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13
14
15
18

-
i

18
19
20
21
22
23
24
25
28
27

Materiai y métodos

Enfermedad mixta del tejido conectivo
Enfermedad humana por adyuvants
Pénfigo vulgar

Pénfigo folliceo

Pénfigp eritemataso

Penfigpide

Dermatitis herpetiforme
Enfermedad por IgA lineal
Epidermolisis bulcsa adquirida
Esclorosis diseminada

Reynaud

Darmatemiositis paraneopldsica
Artritis reumatoida

Pénfigo vulgar asoclado a vegetante

Cricglcbulineria

10. ANO DE ULTIMA CONSULTA

para consignar en qué momento fue le Gltima vez que 1 paciente acudié el

Se tomaron los dos Gitimos nimeros de la cifre del efis

servicio & consuita.

11. HOSPITALIZACIONES

banca de datas con su nombre subrayado con 81 fin de poder saber si fue
hospitalizado o no y en qué affo (éste dato coincide con el efic de 1a primera

consulte).

Los pacientes que han sidc hospitsiizades aparecen en el
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A continuacidn se muestra un ejemplo de cdmo fue registrada la base de
datos:

1e. CONS LLT. CONS.
NOMBRE ~ SEXO AND EXP D M A EDAD M. CLINICOS EVOL. DIAG. ANO

AguilarRosa  F 83 1213 4 6 63 24 t 3811 7 1 92 ~
AviaVeraMaryF 91 876 3 391 S4 2 4 24 12 9
Reyes PlrezlutsM 86 345 12586 29 2 26 2 @

Una vez esteblecida 1a base de datos, se somstié & enélisis mediante el
programa de cémputo LOTUS, y los resultades se reportan en cuadros y en
gréaficas come se verd en la siguiente seccién de ssta tesis.
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RESULTABDS

El nimero total de pacientes estudiados en el servicio de Dermatologia
por alguna enfermeded auteinmune fue de 606 pacientes, de 10s cuales 445
(81 73.43%) correspondiercn 2 pactentes con colagenopatias, mientras que
144 paclentes (23.76%) correspondieron & enfermedades empolloses. El
2,01% restante correspondid a pacientes que sun no tienen diagndstico (ver
gréfica ).

El porcentsje de ta cansulta qus ocups el astudio de las enfermedades
autotnmunes en dermatologla fue consignado, tomando como afio inicial 1983
ya que fue en este efio cuando se tnicté el archivo de inmunopatias de forma
ndependtente a! resto del archive dermatolégico:

FRECUENC!A DE ENFERMEDADES AUTOINMUNES POR AﬁDS

(CUADRO 1)

COVSUUTASDE  CONSULTAS OF 10 VES TOTAL OF COMS
AN FPRINERA VEZ DF INUMPATIAS  FORCENTAE  ENEL ANG
83 6536 46 0.70% 19 158
a4 5434 39 0.50% 18380
8s 6220 28 0.45% 16 674
86 6512 27 0418 16994
87 " 7020 50 0.71% 16613
@8 9154 62 0.67% 24204
89 10122 59 0.58% 28 669
90 9056 36 0.39% 25961

9 8133 54 0.66% 21005
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A continuacidn se reporta la frecuencia de presentacién de cada entidad en
particular; seperando & las enfermedades en dos grandes apartados:
calagenopatias y enfermedades smpollasas.

En el cuadro 2 podemos observer los detos obtenidos para las
colagenopatias. ¥ muestra pars cada enfermeded el nimero de pacfentes
ofectados.

Les enfermadadas smpollssas fueren enlistadas de 1a misme manera y como
se observe en el cuadro 3.
FRECUENCIA DE PRESENTACION DE COLAGENOPATIAS

{CUADRO 2)
ENFERMEDAD Mo OF PACIENTES FPORCENTALE
Lupus eritematoso sistémico 170 3682%
Dermatomiositis 72 16.1
Morfee localizada 60 134
Esclerosis sistémica progresiva 39 8.7
Lupus eritematoso discoide 37 6.3
Esclerosis lineel 24 83
Esclerosfs diseminada 14 3.1
Paniculitis 1Upica 6 1.3
CREST 6 1.3
Enfermedad mixta del t. conectivo 6 1.3
Artritis reumatoide 4 0.89
Morfea generatizada 3 0.67
Lupus e. discoide diseminado 2 0.44
Morfea panesclerética 1 022
Crioglobulinemia 1 022

total 445 px. (ver gréfica 2)
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Estas hallazgos se muestran en la gréfica 2 en donde bajo el rubro de
OTROS se incluyen a las enfermedades que aqui vemos sefialadas von una
frecuencia de ocurrencia menor 8] 5%.

FRECUENCIA DE PRESENTACION DE ENFERMEDADES AMPOLLOSAS

{CUADRG 3)
ENFERIEDAD Na DE PACIENTES FORCENTALE
Pénfigo vulgar 86 59.72%
Penfigoide 26 18.05
Pénfigo eritemeatoso 23 15.97
Pénfigo foliaces S 34
Dermatitis herpetiforme 3 20
Pénfigo vulgar asoc. a vegetente __ 1 _ 0.69
total 144 px.
(ver grifica )

Se obtuvo 8! nimero de pacientes femeninos y masculinos sfectedos
por cada enfermedad y 1a relacion de frecuencias de atague se calculé de la
siguiente manere:

_No. de paclentes femeninos (F) efectados = relacidn

No. de pacientes masculinos (M) afectedos F:M

A continuacién se enlistan las frecuencias de presentacién por sexos de
manera separada para las colagenopatias (cuadro 4} y para las enfermedades
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OISTRIBUCION POR SEX0S DE COLAGENOPATIAS

(CUADROD 4)
TorAL of

ENFERMEDAD PACIENTES PULRES  HOMBRES — RELALION /7 H
LES 170 161 9 178:1
Dermatomiositis 72 62 10 62:1
Morf. locelizada 60 48 12 4:1
Esc. sist. progresive 39 38 | 36:1
LED 37 23 14 16:1
Escl. 1ineal 24 16 a8 2: 14
Escl. disem. 14 9 5 18:1
Pan. lipica 6 4 2:1
CREST 6 5 1 5:1
Enf. mixte t.con. 6 S 1 5:1
Artritis reum. 4 2 2 1:1
Mort. generelizada 3 3 - -
LED diseminado 2 - 2 -
Morf. panascirotica 1 i - -

Crioglobulinemis 1 - 1 -
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DISTRIBUCION POR SEXOS DE ENFERMEDADES AMPOLLOSAS

{CUADRO 5)
ToTAL

ENFERMEDAD OF PACIENTES PULERES  WOMBRES — RELACION M- H
Pénfigo vulger a6 73 13 S6: 1
Penfigoide 26 22 4 55: 1
Pénfigo eritematoso 23 15 8 18: 1
Pénfigo folléceo 5 4 f 4: 1
Dermatitis herp. 3 3 - -
P. vuiger asoc. 8

P. veget. 1 ! - -

De los dos cuedros entsriores se obtuve que el totel de las mujeres
portedoras de algune enfermedad autoinmune ys sea colagenopatia o
enfermedad ampollosa fue de S12 . Y el nimero de hombres afectados fue de
94 cen una relactén globat de 5.4 mujeres afectadas por cade hombre.

As{ mismo, se observé que pera las colagenopatias, 1a relacion de
afecclon mujer : hombre fue de 5.7 11 con un total de mujeres afectadas de
392 y 53 hombres (ver grafice 4).

Mientras que para las enfermadadas ampollosas ta relacién de afeccidn
por sexos fue de 5.4 mujeres por cade hombre con un totel de 118 mujeres y
26 hombres (ver grafica S).

A conttnuacitn se sefials el range de edades pars cada enfermedad y la
moda (es decir, el valor que més veces se repitié en la seris, no el
promedic). Tomamos como “edad” el momento en el cual 11egs el paciente o
la primera consulta, independientemante de 1a evolucion de sus sintomas Y



Resultedos

39

del momento en que se realizd el diagndstico.

FRECUENCIA DE COLAGENDPATIAS POR EDADES

(CUADROD 6)

ENFERMEDAL RANGD (81f0s) H0DA (oras)
LES 11 a 73 28
Dermatomiositis 9 a7t 35
Morfea localizada 6873 28
Esclerosis sistémica prog. 17 a SS 36
LED It a72 39
Esclerosis lineal 4.0 67 22
Esclerosis diseminada 23 a 60 36
Paniculitis lupica 20 a 43 32
CREST 21 a 48 32
Enfermedad mixta t. con. 20 a 46 33
Artritis reumatoide @ = c===a-- -
Morfea generalizads 2al0 7
Crioglobulinemia ~==se=- -~

FRECUENCIA DE ENFERMEDADES AMPOLLOSAS POR EDADES

(CUADRO 7)

ENFERMEDAD RANGO (afios) MODA (afios)
Péntigo vulgar 12 276 44

Penfigoide 48 a 84 70

Pénfigo eritematoso 16 a 72 40

Pénfigo follhceo 32 a8 65 46

Dermatitfs herpet. ~  ----- 33

P.vulger asoc. @

vegetente =~ ------ m——-

(NOTA: 109 datos que epareten ---- no estebon 1gnedos en jog exp es, porlo tanto no
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puedenobtenerse)

A continuactdn se detallan los hallazges clinicos mas frecuentes pare
algunas de 1as enfermedades en donde estos datos son de vitel importancia
pera el diagnéstico.  E) percentaje de ocurrencia se obtuvo calculando el
nimeroc de pacientes que presentsba “X" hallazgo cilinico entre el ndmero
total de pacfentes que tenfa el diagnéstico de la enfermedad en cuestitn.

No. OF PACIENTES  FRECUENCTA
ENFERIMEDAD HALLAZGO CLINICG  GUELOFRESENTA D OCURRENCIA

LES Artralgias 57 33528
Fotosensibilidad 53 3118
Vasculitis 38 2298
LED 34 20%
Alopecia 26 15.29%
Rash maier 25 14.70%

LED LED 35 94.5%
Vasculitis 3 8.1%

Esclerosis

Sistémica Progr. Esclerosis disem. 30 76.9%
Fenémeo de Reynaud 13 33.3%

Telangiectasfas 4 10.25%
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No DEPACIENTES  FRECIENCIA
ENFERMEDAD HRULLATEL CLINICA  QUE LOPRESENTA  DF GLURKENCIR

CREST Reynaud 3 SO%
Artralgias 2 308
Calcinosis 2 3Jo%
DERMATOMIOSITIS Eritema 25 34.72%
Miositis 24 333%
E. en heliotropo 16 2228
Edeme 16 22.2%
Prurito 10 13.6%
Gottron 8 1.1
ENF. MIXTA DEL
TEJIDO CONECT{VG Fen. de Reynaud 3 508
PGrpura 2 30%
Esclerodactilia 2 30
ESCLEROSIS
DISEMINADA Esclerosts disem. 14 1008
Acracianosis 2 14.26%

DERMATOMIOSITIS

PARANEOPLASICA Fotosensibiifded 100%
Gottron 1 1008
Eritema en halfotropo 1 1002

—
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En cuanto al tiempo de evolucidn de los sintomas que es 1o que se sefiala
en la grafica 6, se refiere al tiempo en que el paciente fnicid con el cuadro
clintco y el momento de la primera consulta. Observamos en el eje de las
ordenades al nimero de pacientes, y en el 'de las abscisas al tiempo en
meses. Los pactentes con une evolucién clinica mayor de 10 afios fueron
registrados juntos en una sola barre.

El nimero totel de pacisntes que muestra la grafica & no corresponde
con a1 total de 606 pacfentes del estudio yo que en muchos cesos los datos
da evolucién de hallazgos ciinicos no fusron consignados.

En ol sigulente cuadro se consignan los datos de la gréfica 6:

TIEMPO DE EVOLUCION DE LOS SINTOMAS

{CUADRO 8)
MUPERE DF FACIENTES EVOLUCION DEL CURDRG CLINICG
253 15 dias aun afic
39 uno a dos afios
21 dos a tres afios
18 tres & cuatro afios
6 cuatro & cinco afios
15 cinco a sels afios
10 sels a siete afos
14 siete & ocho afios
8 acho a nueve afios
16 nueve a diez efios
34 més de diez afios

(VER GRAFICA 6)
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En cuanto a los pacientes que han ameritado haspitelizacién por motive
da alguna enfermedad autoinmune, se ocbtuvieron los siguientes datos:

El total de ingresos desde 1979 hasta Mar2o de 1992 en el servicio de
Dermatologle fue ds 1 472 ingresos, de los cuales, 319 ge debleron a alguna
enfermedad autofnmune, correspondiende 8l 21.67% de 1as hospitalizaciones.

Do los 318 pacientes con enfermedades autofnmunes:
12 paciantes (3.13%) rallecieron durante su estencia hospitalaria.
140 pacientss {43.88%8) no volvieron a acudir a consulta subsecuente.
167 pactentes (52.35%) pasaron a consulta posterforments y se registraron
en el archivo de tnmunopatias del servicio.

Se pudieron obtaner algunos datos de los pacientss fallecidos:

FRECUENC!A DE FALLECIMIENTOS PARA ALGUNAS ENTIDADES

(CUADRD 9)
ENFERYIEDAD MUERES NONERES TarAL
Pénfigo vulgar 2 1 3
Dermatomiositis 1 i 2 3
Panfigoide - 2 2
Dermatitis herpetiforme 1 - f
Esclerodermie 1 - !
Colagenopatfa en estudfo - 1 1
Lupus eritematoso sistémico 1 - .t

total 12



Resultados

De los 140 pacientes que no volvieron a consulte, 96 eran portadoras de
alguna colagenopatia y SO lo eran de alguna enfermedad ampolloss. Se pudo
obtener el dato en especifico de cubles eren las entidades de las que eran
portadores cada uno de 10s pacientes y se enliste a continuacion:

LES 46 pacientes
Esclerosis sistémica progresiva 9 pactentes
Morfes panesclerdtica | pacients

Dermatomiositis 24 pacientes

Enfermedad mixta del t. conac. 1 paciente
Dermatomiositis paranaoplésice ! paciente

Lupus eritematoso discoide 1 paciente
Crioglobulinemia 1 paciente
Artritis reumetoide 1 paciente
Pénfigo vulgar 20 pacientes
Pénfiga foltaceo 2 pacientes
Pénfigo seborrefce 9 pacientes
Penfigoide 11 pacientes

Dermatitis herpetiforme 2 pacientes
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ES de 1lamar 1a atenctén que el 73.43% de 1as enfermedades autotnmunes
que se manejan en dermatologia corresponden a COLAGENOPATIAS y s6lo el
23.7% restente corresponde @ ENFERMEDADES AMPOLLOSAS, ya que entidades
como el Lupus eritemetoso sistémice o Esclarosis sistémice progresiva, son
enfermedades que requisren de un manejo multidisciplinaric y que por 10
reguler se mansjan en otras especialidades siendo Dermatologia séio un
servicto “interconsultante”, Por el contrario, 1as enfarmedades ampollosas,
son casi de! mensjo exclusivo del dermatélogo y en ocasiones se
fnterconsuite a otres especiaiidades pere apoyo en el manefo. Por lo tanto
astos hallazgos pueden sugerir que Ia incidencta global de colagenopatias es
tres veces mayor & ia de enfermedades ampoliosas en ia poblacién en
general.

Nuestro estudio demostré que las anfermedades sutoinmunes tienen une
mayor prevalencta en el sexe femenino, encontrando una frecuencia global de
5.4 mujeres portadoras de alguna entidad por un hombre enfermo.

Estos hallazgos se encuentran blen documentados para las colagenopetias
en generat (1), sin embargo , en el caso de l1as enfermedades ampollcsas la
1iteratura en general reporta en algunos casos ligero predominio por el sexo
famenino, como en 6] caso del pénfigo vulger (23, pero por lo regular, 18
incidencia de estas enfermedades es cesi pareje psra ambos sexos y en
nusstro estudio se abtuvo en predominio global en enfermedades ampollosas
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del sexo femenino de 4.5 mujeres por cade hombre, incluso en particular
pare el caso del pénfigo vulgar, se obtuve una incidencie de 5.6 mujeres por
cads hombre afectads, 10 que difiere de lo reportado en 1a literatura.

En cuanto a 18 incidencia por sexos de algunas enfermedades, el estudio
revelt une Incidencia para Lupus eritematoso sistémico de 17.8 mujeres por
cads hombra afectado, y en comparacion con o reportado en Is lteratura
{cuadro de 1a pag. 4 det marco teérico) que es de 8.5 mujeres por cada 1.5
hombres afectados, tenemos que en nuestros pacientes la afeccién de
mujeres as casi un 20R8 més alta que para 1o reportado. Esto es mas
evidente para la escleresis sistémica progresiva que en 18 literatura tiene
une incidencia de B8 mujeres afectadas por cada 2 hombres Y nuestro estudio
obtuvo una proporcidn de 38 mujeres por cada hombre.

El porcentaje de 1a consulta que acupan las enfermedades sutoinmunes es
muy pequeflo, pero debemos sefialar aqul que muchas entidades en cuye
etiopatogenia interviene aigln proceso autoinmune, no son registradas en el
archivo de inmunopatias del servicic de Dermetologls, por 1o que la
informacién nc es campleta, ni vélida ia conclusién de que se observa une
baja frecuencia de estas enfermedades en l& consults en general. Por
ejemplo, en el caso del Lupus eritematoso discoide, la gran mayoria de estos
pacientes permanecen en el archive general de Dermatologie y no pasan e
inmunopatias por lo que con segurided, de registrarss en este archivo,
aumentar{a ds modo considerable el nimero de consuitas por motivo de
alguna enfermedad autoinmune.

Asi mismo, en la tabla de resultados se sefiald el porcentsje de
consuites de primera vez que ocupan las enfermedades autoinmunes, sin
ambargo en 81 nimero global de consultas no se sefiala cuantas se debferon o
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fnmunopat/es, ya sea de primera vez o subsecuente. Con esto qulero aclerar
que una gran parte de 1a consuita global se destine & inmunopetias ya que los
pacientes por 1o regular acuden rutinariemente a1 servicio para su control, a
diferencia de otro tipo de enfermedades de la piel que se resuslven en ung &
dos consultas. No se pudo obtener el nimero de consultas subsecuentes por
perte de inmunopatias, porque los datos no se encontraban registrados en los
expedientes.

En cuento o las edades en 18s que se presents cada entidad, las
colagenopatias en general reportan en la literatura edades similares a las
que obtuvimos en el estudio, la Unica enfermedad de este grupo que no
coincidi6 fue 1a Dermatomiositis que en la literatura reporta una edad de
inicio promedio de 20 aflos mientras gque nosostros obtuvimos un promedio
de 30 afios de edad.

Todes las enfermedades ampollosas coincidieron en 1 range de edades
caon 1o obten!do en el estudio. Es interesante sefialer que en esta tesis hubo
un peciente de 12 afios de edad y diagndstico de pénfigo vulgar y se reporta
en 1a literatura la excepcicnal aparicion de este enfermedad a temprana
edad.

Resulté muy interasente la comperacién de los hallazgos clinicos més
frecuentes de cada entidad:

En ol caso del Lupus eritematoso sistémico, se reportan como hallazgos
mas frecuentes las ertralgias y la artritis (97%, ver cuadro de 1a pag. 10 del
marco tedrico) 4 en nuestro estudio también resultaron las artralgias el
hallazge més frecuente con uns incidencia del 33,528

Debemos sefialar que en el caso del Sindrome de CREST no todos los
pacisntes manifestaban todes 1as oiteraciones gue componen a 18 entidad,
sin embargo estén contemplados dentro de este diagndstico porque quizés se
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encuentrasn en una etapa evolutiva del padecimiento en 1a cual aln no
maenifiestan todos los hallazgos clinicos.

También para el rests de 1as enfermedades aclaramas que el diagnéstico
no esté basado Unicamente en los hallazgos seiialados en este reporte, si no
que el intento es el de sefialar los hallazgos clinicos INICIALES y més
frecuentes pars cada enfermedad.

Es interesante hacer noter que la gran mayoria de los casos se pudo
legar at diagndstico con detos clinicos y que el laborstorio, stendo
importante, complementé el estudio, pero que la mayoria de los pacientes
tenlen suficientes datos clinicos en el momento de 1a primere consulta como
pera sustentar ) probable diagnéstico.

Analizando los datos obtenidos para la Enfermedad Mixta dei Tejide
Conective, dos de los hallazgos mas frecuentes, que observamos en el
estudio: esclercdactilia y fenémeno de Reynsud, son reportados como dates
diagndsticos de ests entidad por el grupo de Alarcén-Segovis (20). Nuestros
pacientes con diagnéstico de Enfermedad Mixta del Tejids Conectivo
reportaron también otros hallazges clinicos como fotosensibilidad, rash
melar, eritema, artralgias, etc; pero con tan bsjs frecuencia que no se
reportd en los resultados de esta tesis; pero revisando la informacion
observamos que ninguno reports alguno de los otros hallazgos sefielados
como diagnésticos por Alarcén-Segovie.

En cuanto al tiempo de svolucién entre el inicio de los sintomas y 1a
primera consulte, resulta tranquilizente el observar que ia gran meyerie de
los pacientes acuden a consulta antes del primer afio de evolucién ya que con
la historie naturel de estas enfermededes es de vital importencia la
intervencién médica oportuns. Por el contrario, preocupa el hecho de que el
43.08% de los pacientes que fueren hospitalizados por alguns enfermedad
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autoinmune no volvieron o acudir al servicio, sobre todo siendo portedores
de enfermedades como Lupus eritematoso sistémico, Dermatomiesitis o
Esclerosis sistémica progresivs (ver Gltimo listado en resultades).

En general 1a informacion obtenida por esta investigacion es interesante
y confiable, sin embargo debemos sefialar que una parte de los datos que se
intentaron recolectar no aparecian en los expedientes lo que de ealguna
manera debe afectar 1s vsién global que se obtuvo de las enfermedades
autoinmunas en Dermatologia.

Resultaria beneficioso en el futuro el intentar consignar todos los datos
claves para poder realizar este tipo de investigaciones y més ain el poder
archivarlos en una base de dates ya que de esta manera se abrevia et tiempo
en el menejo de papeleria, edeméas de que disminuye de manere considerable
el espacio fisico en donde se compendia la informacidn.
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Conclustones

CONELUBIDNES

1. La frecuencia de presentacién de colagenopatias en Dermatologie es
de 3.1 veces mayor que ia frecuencia de presentacién de enfermedades
ampollosas.

2. Las enformedades autoinmunes afectan mas frecuentemente al sexo
femenino con una incidencia de 5.4 mujeres efectadas por cada hombre.

3. El porcentaje de la consulta que se destina a enfermedades
autoinmunas es muy bajo, y probablemente se deba a subregistro de algunas
entidades en el archivo de tnmunopatfas.

4, El promedifo de ededes de presentacién para cads enfermedad
autoinmune que se obtuvo en esta investigacién es précticemente el mismo
al que se reporte en la iiteratura en generel.

S. La gran mayorfa de las enfermedades sutoinmunes analizadas en este
trabejo presentaban hailazgos clinicos sufictentes en el momento de la
primera consuits como pera poder establecer el diagndéstice presuntivo.

6. Lo mayor(e de los pacientes acuden & consulta de primera vez antes
del primer afio de evolucién de su cuadre clinico,

56



Conclusiones 57

7. Se obtuvo un aito porcentaje (48.8%) de pacientes que habiendo sido
haspitalizades no volvieron a acudir a consulta subsecuente.

8. Resultarfa beneficioso en sl futuro el consignar la informacidn en une
base de datos que pusda someterse 8 analisis por medio de algin sistema de
cdmputo.



Resumen

RN

Fuersn revisados 1os archives de inmunopatias y el de hospitaiizacién
del servicio de dermatologia de! Hospital General de México, S.S. con el fin
de obtener los principaies datos epidemiolégicos de las enfermedades
autoinmunes que se manejen en nuestro servicio.

Se analizaron datos de 606 pacientes de los cusles el 73.4% correspandid
8 colagenopatiss, el 23.76% correspondit & enfermedades ampollosas y el
2.81% rastante a pacientes sin diagnéstico.

Las colagenopatias mas frecuentes fusron: lupus eritematoso sistémico,
dermatomiositis y morfea localizada. Las enfermedades smpollosas més
frecuentes fueron el pénfigo vulgar, penfigoide y pénfigo eritematoso.

La frecuencia de afeccidn global por sexos fue de 5.4 mujeres portadoras
de alguna enfermedad sutoinmune por cada hombre enfermo.

Le eded promedto de presentacidn de cada entidad corresponde con l0s
detos reportados en la literatura en generai.

Fueron obtenidos las hallazgos clinices iniciaies para cads entidad,
encontrando que la gren mayorfa de los pacientes presentaron suficientes
datos clinicas al momento de 1a consulta inicial como para establecer el
diagnéstico presuntivo.

Se obtuvieron también: el tiempo de evolucién dei cuedro clinico, el
porcentaje de pacientes que han sido hospitalizados por ceuss de alguns
enfermedad eutoinmune, esi como elgunos dstos sobre los pacientes que
faliecieron durante su hospitalizactdn.

Rasulté interesante 1a comperacién de los dstos obtenidos con 10 que se
reporia en la literature, y por este motivo se sugiere continusr el registro
computarizede de datos con el fin de abrevier el tiempo de manejo de
expedientes y mejerar 1a atencidn a los pacientes.
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