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¡¡Bienvenidos a la incertidumbre !!



Síntomas guía en enfds autoinmunes sistémicas

Incertidumbre en EAIS, xq?

1 = síntoma  ≠ EAIS

1 = enfermedad ≠ síntomas

Pruebas de imagen?

Autoanticuerpos con falsos negativos y positivos

Biopsias no siempre específicas

Efectos tratamientos ~ síntomas EAIS
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¿Cómo gestionamos la incertidumbre?
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PACIENTE TIPO “UEAS” (jul’07 20-oct-10):

N=1167

Sexo: 71% mujeres

Edad en 1º día: 49.5ª (13-91a)

Tº sgto: 19m (0-40m, 32ª max UEAS)

Nº altas: 200 pts, 17.13% tras 23m sgto medio 

Población de orígen: 84.91% Zza capital

Mortalidad: 16? pts (1.3%?) tras 29m sgto medio
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Mortalidad UEAS Jul’07 Oct’10
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“Primeros días” Jul’07 Oct’10
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Datos actividad (eventos) Jul’07 Oct’10
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ORIGEN “1ºs días” Jul’07 Oct’10
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MOTIVO CONSULTA Jun’07 Oct’10
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LES
207

AAF+: 385

ESP
79

SS:131UCTD
189

83

40
15

7

17

14
766

VANC
A 17

PMD
M 21

EMTC 
11

Behçet
19

SOSPECHA DX Jun’07 Oct’10 (n=1171)

3

21

ACG/PM
R
33

Vasculitis 69

355 no clasificados (30.3%)
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RAYNAUD
2º + frecuente, 20%, 233 pts
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RAYNAUD
Xq tan frecuente? 
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CAPILAROSCOPIA PERIUNGUEAL
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Mujer 59ª, Raynaud
6-7ª evolución, ANA-
, capilaroscopia
inespecífica

Mujer 49ª, Raynaud
3ª evolución, 
úlceras digitales, 
fibrosis bibasal

Mujer 27ª, Raynaud 8ª
evolución, progresivo, ANA-

Varón 37ª, tabaquismo 10 cig/d, 
3 únicos episodios de Raynaud
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784 ptes consecutivos con Raynaud
abr84 sep99 (93.4% de At 1ª)
Sgto prospectivo hasta feb05

784 ptes consecutivos con Raynaud
abr84 sep99 (93.4% de At 1ª)
Sgto prospectivo hasta feb05

Capilaroscopia:
Grado dilatación capilar:

• 0.- N
• 1.- borderline, <2xN
• 2.- claramente dilatados, 2-4xN
• 3.- extremadamente dilatados, >4xN

Pérdida capilar:
• A.- sin pérdida capilar
• B.- pérdida capilar escasa
• C.- pérdida capilar moderada
• D.- pérdida capilar extensa

Telangiectasias

Capilaroscopia:
Grado dilatación capilar:

• 0.- N
• 1.- borderline, <2xN
• 2.- claramente dilatados, 2-4xN
• 3.- extremadamente dilatados, >4xN

Pérdida capilar:
• A.- sin pérdida capilar
• B.- pérdida capilar escasa
• C.- pérdida capilar moderada
• D.- pérdida capilar extensa

Telangiectasias

Autoanticuerpos: 
ANA (IFI)
Anti-CENP-B (ELISA, IF
Anti-Th/To (IP)
Anti-topo I (ALBIA, ELIS
Anti-RNAP III (ELISA)

Autoanticuerpos: 
ANA (IFI)
Anti-CENP-B (ELISA, IF
Anti-Th/To (IP)
Anti-topo I (ALBIA, ELIS
Anti-RNAP III (ELISA)
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Capillaroscopy N
n= 696

Capillaroscopy N
n= 696

Capillaroscopy abnormal
n= 88

Capillaroscopy abnormal
n= 88

Autoabs SSc -
n= 616

Autoabs SSc -
n= 616

Autoabs SSc+
n= 80

Autoabs SSc+
n= 80

ANA negative
n= 436

ANA negative
n= 436

ANA positive
n= 180

ANA positive
n= 180

Normal lab tests
n= 307

Normal lab tests
n= 307

Abrnormal lab tests
n= 129

Abrnormal lab tests
n= 129

Normal clin ex
n= 299

Normal clin ex
n= 299

Abnormal clin ex
n= 8

Abnormal clin ex
n= 8

Raynaud 1º
n= 299 (38.1%)

PRE-CTD
n= 317 (40.4%)

PRE-SSc
n= 168 (21.4%)

Koenig M et al. Predictors of 
progression from RP to SSc. 

Arthritis & Rheumatism 2008.
0% 
SSc

3% 
SSc

47% 
SSc
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Capillaroscopy N
n= 127

Capillaroscopy N
n= 127

Capillaroscopy abnormal
n= 28

Capillaroscopy abnormal
n= 28

Autoabs SSc -
n= 102

Autoabs SSc -
n= 102

Autoabs SSc+
n= 25

Autoabs SSc+
n= 25

ANA negative
n= 78

ANA negative
n= 78

ANA positive or
clinical
n= 20+4

ANA positive or
clinical
n= 20+4

Raynaud 1º
n= 78 (50.3%) 1 SSc

PRE-CTD
n= 24 (15.4%) 

12 SSc

PRE-SSc
n= 53 (34.1%) 44 SSc

1.28
% 

SSc 50% 
SSc

83% SSc
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Koenig M et al. Predictors of 
progression from RP to SSc. 

Arthritis & Rheumatism 2008.
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Koenig M et al. Predictors of progression from RP to SSc. 
Arthritis & Rheumatism 2008.
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PRINCE: Prognostic Index for Nailfold 
Capillaroscopic Examination

Es Es úútil la til la capilaroscopiacapilaroscopia??

Ramificaciones

Dilatación capilar

Megacapilares

Desorganización capilar

Microhemorragias

Número de capilares
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PRINCE: Prognostic Index for Nailfold 
Capillaroscopic Examination

Prognostic Model Based on Nailfold Capillaroscopy for Identifying Raynaud’s 

Es Es úútil la til la capilaroscopiacapilaroscopia??

Ramificaciones

Dilatación capilar

Megacapilares

Desorganización capilar

Microhemorragias

Número de capilares

HR p

2.64 ,008

2.33 ,01

1.66 ,044

Phenomenon Patients at High Risk for the Development of a Scleroderma 
Spectrum Disorder. Ingegnoli et al. Arthritis & Rheumatism 2008.
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TROMBOFILIA

Mujer 27ª, auxiliar administrativa (sedentarismo), tabaquismo  1-2 cigs /d

Quiste ovario dcho y quiste dermoide ovario izdo inicio acp orales. 

Sept’09: TVP ILÍACA COMÚN IZDA COMPLICADO CON TEP

POSIBLE CONECTIVOPATÍA: 

•ERITEMA MALAR
•LEUCOPENIA
•FOTOSENSIBILIDAD??
•ARTRALGIAS
•XEROFTALMÍA
•RAYNAUD.

Estudio posterior : triple mutación heterocigota a FV Leyden, G20210A 
protrombina y C677T MTHFR.  ANTICOAGULANTE LÚPICO 
POSITIVO.
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SITUACIÓN CLÍNICA Screening trombofilia?
Prevención primaria ETEV En todas mujeres previo a ACPo?

En mujeres previo a ACPo si AF+ ETEV?
Ofrecer info riesgo a mujeres estudio?

The American Journal of Medicine, Vol 121, No6, June 2008
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SITUACIÓN CLÍNICA Screening trombofilia?
Prevención primaria ETEV En todas mujeres previo a ACPo?

En mujeres previo a ACPo si AF+ ETEV?
Ofrecer info riesgo a mujeres estudio?

Prevención secundaria ETEV En ETEV idiopáticas (no FR predisponentes)?

The American Journal of Medicine, Vol 121, No6, June 2008
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SITUACIÓN CLÍNICA Screening trombofilia?
Prevención primaria ETEV En todas mujeres previo a ACPo?

En mujeres previo a ACPo si AF+ ETEV?
Ofrecer info riesgo a mujeres estudio?

Prevención secundaria ETEV En ETEV idiopáticas (no FR predisponentes)?

Riesgo recurrencia ETEV en pts con 
trombofilia

Heterocigotos FV Leiden (RR 1.1-1.8)
Mutación gen protrombina (RR 1.3-2.3)
Elevación F VIII (RR 2.4-18.4)
Elevación fibrinógeno RR 1.1-2.8)
Síndrome antifosfolípido (RR 2.5)
≥ 2 anomalías (RR 1.0-2.7)
Mutación FV Leiden + gen protrombina (RR1.4-5.0)

The American Journal of Medicine, Vol 121, No6, June 2008
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The American Journal of Medicine, Vol 121, No6, June 2008

SITUACIÓN CLÍNICA Screening trombofilia?
Prevención primaria ETEV En todas mujeres previo a ACPo?

En mujeres previo a ACPo si AF+ ETEV?
Ofrecer info riesgo a mujeres estudio?

Prevención secundaria ETEV En ETEV idiopáticas (no FR predisponentes)?

Riesgo recurrencia ETEV en pts con 
trombofilia

Heterocigotos FV Leiden (RR 1.1-1.8)
Mutación gen protrombina (RR 1.3-2.3)
Elevación F VIII (RR 2.4-18.4)
Elevación fibrinógeno RR 1.1-2.8)
Síndrome antifosfolípido (RR 2.5)
≥ 2 anomalías (RR 1.0-2.7)
Mutación FV Leiden + gen protrombina (RR1.4-5.0)

Duración tto anticoagulante oral No indicado. Valorar d-dímero
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INDICACIONES ESTUDIO TROMBOFILIA
Sospecha clínica de Trombofilia
1.- Un único episodio de TEV idiopático (no explicable) y uno o más de 
los siguientes:

+ Hª familiar de TEV
+ < 50 años (< 45 años, salvo en sospecha resistencia a prot C: tb
en > 45 a)
+ Localización inusual: mesentérica, cerebral, renal, axilar, etc
+ Trombosis venosa masiva
+ Asociación a trombosis arterial, pérdidas fetales y/o 
complicaciones obstétricas raras 
+ Necrosis cutánea inducida por dicumarínicos
+ Trombosis en embarazo, puerperio y tras ACP/THS

2.- Episodios recurrentes de trombosis venosa

Sospecha clínica de Síndrome Antifosfolipídico
1.- En pacientes con ETE:

+ Todas las ETEV idiopáticas 
+ Las ETEV secundarias si:

- Trombosis arterial y venosa
- Paciente con ETEV + conectivopatía

+ Arteriales atípicas: ACV, TIA o amaurosis 
fugax en pacientes jóvenes y no aterosclerosos

2.- Hª previa de complicaciones obstétricas:
+ Muertes fetales (> 10ª sem) inexplicadas
+ 3 o más abortos (< 10ª sem) consecutivos (?) 
+ Eclampsia-Preeclampsia (< 34 sem) severas
+ Retraso crecimiento intrauterino severo 
+ Insuficiencia placentaria de origen isquémico
+ Tromboembolismo materno en embarazo

3.- Conectivopatía diagnosticada o sospechada:
+ Lupus Eritematoso Sistémico
+ Livedo reticularis
+ Trombopenia, anemia hemolítica
+ TTPa alargado o serología lues FP
+ Enfermedad Neurológica desmielinizante

PROTOCOLO DIAGNOSTICO-TERAPEUTICO 
DE TROMBOFILIAS-S.A.F.          
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Paciente 
ANA+

Tomado del Dr. Lucio Pallarés, congreso SEMI 2009 Valencia
www.fesemi.org/congresos/congresos_semi/previos/ponencias_xxx_semi.php
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POLIARTRALGIAS

Am Fam Physician 2003;68:1151-60.
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Am Fam Physician 2003;68:1151-60.
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Rash malar LES, PMDM, parvovirus B19, 
Lyme, rosácea, seborrea

Heliotropo, 
Gottron DM

Eritema nodoso Sarcoidosis, Crohn, Behçet, LES

Pioderma
gangrenoso

EII, AR, LES, espondiloartropatías, 
Wegener

Púrpura Vasculitis, Schoenlein, PAN

Lívedo reticularis SAF, PAN, vasculitis

Lesiones discoides LES, sarcoidosis

Telangiectasias ESP

Induración cutánea ESP, amiloidosis, fascitis
eosinofílica

PIEL

Úlceras genitales Behçet

Iritis o uveitis Sarcoidosis, Wegener, 
espondiloartropatías

Conjuntivitis LES, Wegener, 
espondiloartropatías

Exudados 
retinianos LES

Escleritis AR, PCR

OJOS

Neuritis óptica 
isquémica ACG, Wegener Am Fam Physician 2003;68:1151-60.

Exploración Diagnósticos a considerar

ORL

Úlceras orales LES, Behçet, Wegener

Tumefacción 
parotídeas Sjögren, sarcoidosis

Macroglosia Amiloidosis

Sinusitis Wegener

Condritis auricular PCR

Neuro

Neuropatía 
periférica LES, amiloidosis

Corea LES, SAF

Mononeuritis
múltiple AR, LES, Lyme, vasculitis

Convulsiones LES
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Am Fam Physician 2003;68:1151-60.

• RFAs
• Trombocitopenia, leucopenia
• Anemia proceso crónico
• Eosinofilia
• Hipocomplementemia
• Hipergammaglobulinemia
• Enzimas hepáticas
• HLA B51, B27
• Autoinmunidad

ANA
nDNA

ENAs:
Ro
La
RNP
Sm
Scl’70
Jo1

AAF:
IgG
ACL
IgM
ACL
IgG AB2
IgM
AB2
AL 
(LAC, 
SCT)

OTROS
:
ANCAs
Crios
AMA
ASMA
PACA
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SÍNDROME 
SECO
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AFTAS 
ORALES

Tomado del Dr. Gerard Espinosa, congreso SEMI 2009 Valencia
www.fesemi.org/congresos/congresos_semi/previos/ponencias_xxx_semi.php
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Tomado del Dr. Gerard Espinosa, congreso SEMI 2009 Valencia
www.fesemi.org/congresos/congresos_semi/previos/ponencias_xxx_semi.php

ANCA+
Órganos PAM WEGENER CHURG-STRAUSS

Pulmón Tos, hemoptisis, infiltrados Rx Asma

Riñón Proteinuria y/o hematuria y/o IR (GNRP) HTA con/sin alt
sedimento

ORL Rinorrea purulenta-sanguinolenta, sinusitis, 
otitis media, úlceras mucosa oral y nasal

Pólipos nasales, 
sinusitis recurrente, 

rinitis alérgica

Ojo Uveítis, conjuntivitis, epiescleritis, proptosis ocular (masa retroorbitaria)

Corazón Miocarditis, pericarditis, alt conducción, isquemia coronaria

Neurológico Mononeuritis múltiple, polineuropatía

Piel Púrpura palpable, nódulos, úlceras cutáneas, lívedo reticularis

Sistémico FOD, pérdida peso, aumento RFAs

Locomotor Poliartralgias/poliartritis simétricas, mialgias
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Tomado del Dr. Gerard Espinosa, congreso SEMI 2009 Valencia
www.fesemi.org/congresos/congresos_semi/previos/ponencias_xxx_semi.php

ANCA+
Órganos PAM WEGENER CHURG-STRAUSS

Pulmón Tos, hemoptisis, infiltrados Rx Asma

Riñón Proteinuria y/o hematuria y/o IR (GNRP) HTA con/sin alt
sedimento

ORL Rinorrea purulenta-sanguinolenta, sinusitis, 
otitis media, úlceras mucosa oral y nasal

Pólipos nasales, 
sinusitis recurrente, 

rinitis alérgica

Ojo Uveítis, conjuntivitis, epiescleritis, proptosis ocular (masa retroorbitaria)

Corazón Miocarditis, pericarditis, alt conducción, isquemia coronaria

Neurológico Mononeuritis múltiple, polineuropatía

Piel Púrpura palpable, nódulos, úlceras cutáneas, lívedo reticularis

Sistémico FOD, pérdida peso, aumento RFAs

Locomotor Poliartralgias/poliartritis simétricas, mialgias
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♀ 82a
Ingreso por disnea 1-2m evolución, 
sospecha Insuficiencia Cardiaca
Ecocardiograma: PAPs 102 mm Hg
Raynaud desde aprox 40ª
Calcinosis, telangiectasias, esclerodactilia, 
tumefacción articular

ABORDAJE MULTISISTÉMICO

ANA+ CENTRÓMERO

ESCLERODERMIA LIMITADA CON HTAP
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♂Varón 55a
VASCULITIS C-ANCA+: 
AFECTACIÓN ORL: IQ desviación tabique nasal junio’10. 
Rinitis alérgica (congestión nasal 2ª evolución)

ABORDAJE MULTISISTÉMICO

CUTÁNEA : marzo'10 : úlceras 2m evolución: lesión 
puntiforme eritematosa --> ampollas hemorrágicas --> 
úlceras cutáneas --> resolución. C-ANCA+. Biopsia: 
VASCULITIS NEROTIZANTE

Control por: 
ORL
DERMATOLOGÍA
RESPIRATORIO
DIGESTIVO
CARDIOLOGÍA O ENDOCRINOLOGÍA

y PULMONAR: Nódulos bilaterales, condensación 
LSD, vidrio deslustrado. 

Además…: HTA, ENOLISMO, ELEVACIÓN GOT, 
GPT, HIPERCOLESTEROLEMIA
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ABORDAJE 
MULTISISTÉMICO

22-10-2010 10-11-2010
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IMPORTANCIA SGTO EN EAIS
•“BROTES”, URGENCIAS

•EMBARAZOS

•ABORTOS

•ÚLCERAS DIGITALES

•TROMBOSIS

•TOXICIDAD FARMACOLÓGICA (INMN-)
¡¡POLÍTICA DE PUERTAS ABIERTAS!!



Síntomas guía en enfds autoinmunes sistémicas

CONSULTA DE ENFERMERÍA
REVISIÓN PREVIA PACIENTES CON EL MÉDICO
REVISIÓN CLÍNICA DEL PACIENTE
EFECTOS SECUNDARIOS MEDICACIÓN 
SÍNTOMAS “ OCULTOS”

EXPLORACIÓN : TA, 
LESIONES CUTÁNEAS, EDEMAS …

REVISIÓN DE ANALÍTICAS: 
Anemia, leucocitos, plaquetas
VSG, GOT, GPT
Hematuria, función renal
Niveles de fármacos ( FK506, CSA)
TPMT ( cálculo dosis AZT)

ADHERENCIA AL TTO.
NUEVA PETICIÓN DE ANÁLISIS Y NUEVA CITA
INFORME DE ENFERMERÍA
EVALUACIÓN CON EL MÉDICO



Síntomas guía en enfds autoinmunes sistémicas

CONSULTA DE ENFERMERÍA
LLAMADAS TELEFÓNICAS, E-MAILS

GESTION DE PRUEBAS Y CITAS

REVISIÓN ANALÍTICAS Y PRUEBAS PDTES

ALTAS PROGRAMADAS

MANTOUX, PATERGIA, MAPAS

APOYO EN CONSULTA GESTACIÓN EN ENFERMEDADES AUTOINMUNES

COLABORACIÓN EN ESTUDIOS E INVESTIGACIÓN

RELACIÓN Y COLABORACIÓN CON LAS ASOCIACIONES
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MENSAJES PARA LLEVAR A CASA
EAIS CON SÍNTOMAS GUÍA MUY VARIADOS

+ FRECUENTES: 
Lesiones cutáneas
Raynaud
Trombofilia
Poliartralgias
ANA+, AAF+
Sdme seco

IMPORTANCIA 
SEGUIMIENTO, GUIADO X 

LA CLÍNICA
ABORDAJE 

MULTIDISCIPLINAR Y VISIÓN 
MULTISISTÉMICA: 

PAPEL FUNDAMENTAL 
MEDICINA INTERNA
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SGTO EAIS

MUCHAS GRACIAS
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Pacientes AAF+ UEAS Jun’07 Oct’10
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Pacientes ANA+ UEAS Jun’07 Oct’10


