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INTRODUCCION

El presente Documento de Consenso sobre la orientacidn diagndstica de las Enfermedades
Autoinmunes Sistémicas (EAS) en el ambito asistencial de la Atencidn Primaria es una iniciativa
completamente inédita en Espafa que pretende acercar el conocimiento de estas enfermedades
a los médicos de familia con el objetivo de beneficiar a los pacientes de un diagndstico mas
temprano e instaurar entre ambos niveles asistenciales las acciones necesarias para un manejo
compartido entre la Medicina de Familia y las Unidades y servicios especializados que atienden a

este tipo de pacientes.

Hasta nuestros dias las EAS han sido consideradas enfermedades raras, de diagndstico,
tratamiento y seguimiento exclusivamente hospitalarios. Sin embargo, el diagndstico de estas
enfermedades en fases mdas precoces, y la existencia de nuevas estrategias terapéuticas, han
aumentado la supervivencia de estos enfermos hasta convertirse en enfermedades crénicas.
Incluso la prevalencia actual de patologias como la enfermedad de Sjogren, el lupus eritematoso

sistémico o la polimialgia reumdtica no permiten que sean clasificadas como enfermedades raras.

Algo que ha caracterizado a estas enfermedades es su dificultad diagndstica, derivada de la
inespecificidad de sus formas clinicas de presentacidn, habitualmente sistémicas. Este hecho
conduce a un peregrinaje del paciente a profesionales de distintas especialidades y a un
diagndstico tardio, incluso en fases avanzadas, lo que conlleva un peor prondstico de las mismas.
En Atencidn Primaria es fundamental realizar un diagndstico precoz que permita implementar un
seguimiento y tratamiento correctos, que mejora la calidad de vida de estos pacientes y

disminuye su mortalidad.

En definitiva, la coordinacién entre ambitos asistenciales y la continuidad en la atencidn
permitiran ubicar al paciente en el eje de la atencion. Con este animo, la Sociedad Espafiola de
Medicina Interna, a través del Grupo de Trabajo en Enfermedades Autoinmunes Sistémicas
(GEAS), y la Sociedad Espafiola de Medicina Familiar y Comunitaria (semFYC) a través de expertos
y representantes de diversos grupos de trabajo (GdT Enfermedades Reumaticas y GdT
Enfermedades Raras) han unido esfuerzos para dar respuesta a estos objetivos ofreciendo este

documento a los profesionales, a las Administraciones Sanitarias, y a los pacientes.
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GENERALIDADES

La estructura del presente documento esta centrada en la aproximacion diagnédstica a los
principales signos y sintomas sugestivos de enfermedad autoinmune sistémica, siguiendo

un mismo esquema que consta de los siguientes apartados:

a) Definicidn.

Definicidn consensuada del sintoma/signo.

b) EAS de sospecha.
Principales EAS a sospechar ante la presencia del signo/sintoma. Se incluye referencia a
los criterios clasificatorios vigentes de las principales enfermedades en el caso de que el

sintoma/signo forme parte de dichos criterios.

c) Caracteristicas que sugieren EAS:

Descripcidn de aquellas caracteristicas inherentes al sintoma/signo y que pueden orientar
a un origen autoinmune.

La coexistencia de cualquier otro sintoma/signo incluido en este documento debe
aumentar la sospecha de EAS (a mayor nimero de manifestaciones coexistentes, mayores

probabilidades de EAS).

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS
Se detallan otras manifestaciones epidemioldgicas y clinicas que unidas al sintoma/signo

analizado, aumentan la sospecha clinica de la existencia de una EAS.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP
Exploraciones complementarias a realizar en Atencidon Primaria, cuyos resultados
evaluados en dicho ambito pueden contribuir a una orientacién diagnéstica mas precisa.

No se incluyen exploraciones disponibles exclusivamente en la atencion especializada.



Habitualmente, la presencia de criterios clinicos concordantes (apartados c y d),
determinadas alteraciones que pueden evaluarse en analisis de laboratorio disponibles en
atencion primaria (incluyendo una inmunologia bdasica con determinacién de ANA, FR y
complemento) y algunas exploraciones diagndsticas disponibles en atencion primaria
pueden orientar de una forma muy cercana a la sospecha diagndstica de las principales

EAS.

f) Diagnéstico diferencial
Breve proceso diferencial centrado en aquellas enfermedades o procesos no
autoinmunes mas frecuentes en atencidn primaria, y que deben siempre descartarse

antes de atribuir un posible origen autoinmune al sintoma/signo analizado.

g) Criterios de derivacion

Evaluacion final considerando el cuadro clinico (cy d) y los resultados de las exploraciones
complementarias realizadas en el ambito de la atencidn primaria. Se detallan aquellas
caracteristicas que apoyan razonablemente una posible EAS y que por tanto aconsejan la

derivacion del paciente a un centro especializado en dichas enfermedades.

Pueden existir sintomas/signos cuya presentacion aconseje directamente la derivacién a
la atencién especializada con independencia de la presencia o no de otras alteraciones;
no obstante, en aquellos sintomas/signos atribuibles a enfermedades no autoinmunes, se
recomienda la presencia de determinadas caracteristicas o la coexistencia de otros
sintomas/signos/alteraciones en pruebas complementarias sugestivos de una posible

EAS.

Asimismo, la presencia de algunas caracteristicas especificas puede aconsejar su

derivacioén al Servicio de Urgencias hospitalarias.



ABORTOS DE REPETICION

a) Definicidn.
Historia de abortos espontaneos. Cuando la edad gestacional es superior a 22 semanas o el peso

del feto supera los 500 gramos, se habla de muerte fetal.

b) EAS de sospecha.
e Sindrome antifosfolipidico (forma parte de los criterios clasificatorios, ver anexo).
e Sindrome de Sjogren (portadoras de anticuerpos anti-Ro/La)

e Lupus eritematoso sistémico (portadoras de anticuerpos anti-Ro/La)

c) Caracteristicas que sugieren EAS:
- antecedentes de 3 0 mas abortos antes de la 102 semana de gestacion.
- antecedente de 1 o mds pérdidas fetales posteriores a la 102 semana de gestacion.

- diagndstico en el feto de bloqueo cardiaco

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS
- trombosis.
- livedo reticularis
- sindrome seco

- lesiones cutdneas lupicas

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP
- Analitica: hemograma, coagulacién, VSG, bioquimica, sedimento orina, proteinograma
- Inmunologia: anticuerpos antinucleares (ANA), factor reumatoide (FR), complemento,

anticuerpos antifosfolipidicos, anticoagulante lUpico (segun disponibilidad).

f) Diagnostico diferencial

La prevalencia de aborto en la poblacidn general es del 10-15%, una cifra que disminuye al 1-5%
respecto a dos o mads abortos consecutivos, y a menos del 0,5% para tres o mds abortos. La causa
mas frecuente es la muerte fetal por anomalias congénitas del feto, frecuentemente genéticas. En
otros casos se debe a anormalidades del tracto reproductivo, o a enfermedades sistémicas o

infecciosas de la madre.



g) Criterios de derivacion
- Criterios clinicos c) y/o d)
- Alteraciones analitica (citopenias, VSG elevada, hipergammaglobulinemia, alargamiento
tiempo de cefalina)

- Pruebas inmunoldégicas positivas
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ADENOPATIAS GENERALIZADAS
a) Definicidn.
e Crecimiento de ganglios linfaticos.
e En general se valoran como anormales los ganglios cuyo tamano es mayor de 2
centimetros en region inguinal y 1-1,5 centimetros en el resto de los territorios linfaticos.
e Cuando solamente exista un drea anatdmica afectada se denomina linfadenopatia
localizada, y generalizada si se detectan en 2 6 mas areas.
e Los principales territorios linfaticos son el laterocervical, el popliteo, supraclavicular,

mediastinico, axilar, mesentérico, inguinal, retroperitoneal y epitroclear.

b) EAS de sospecha
No forman parte de los criterios clasificatorios, aunque pueden aparecer en la mayoria de EAS. Las

mas frecuentes son:

Lupus Eritematoso Sistémico.

Sindrome de Sjogren.

Sarcoidosis.

- Enfermedad por IgG4

c) Caracteristicas que sugieren EAS:

Suelen aparecer en mujeres < 40 afios, y pueden estar acompafiadas por sintomas generales
(fiebre, malestar general, artralgias), coincidiendo con brotes de la EAS. Pueden localizarse cerca
de territorios glandulares inflamados (pardétidas, submaxilares).

En la exploracion fisica, la adenopatia relacionada con una enfermedad autoinmune sistémica

suele ser reactiva, discretamente flogdtica y dolorosa, mévil y blanda.

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS

Cualquiera de las incluidas en estas guias.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP
— Analitica: hemograma, coagulacién, VSG, bioquimica, sedimento de orina, proteinograma,
calcemia
— Rxde térax

— Inmunologia (ANA, FR, complemento)
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f) Diagnéstico diferencial
Antes de pensar en una EAS deben descartarse otros procesos. De manera general, hay que
considerar los antecedentes personales de promiscuidad, drogadiccién, o antecedentes

epidemioldgicos como viajes recientes a paises endémicos o contactos animales.

- En menores de 30 aios las adenopatias estadn relacionadas con procesos benignos, en cambio en
mayores de 50 afios solamente el 40% son benignas.

- En mujeres predominan las adenopatias inflamatorias y de causa autoinmune, mientras que en
los hombres son mas frecuentes las de causa neoplasica.

- En la exploracidn fisica, una adenopatia neoplasica es dura, indolora, adherida a planos
profundos y sin signos inflamatorios, mientras que las adenopatias inflamatorias relacionadas con

procesos infecciosos son blandas, asimétricas y mas dolorosas que las reactivas.

g) Criterios de derivacion
- Criterios clinicos c) y d)
- Alteraciones analitica (citopenias, VSG elevada, hipergammaglobulinemia, hipercalcemia)
- Rxtodrax alterada (infiltrados, adenopatias)

- Pruebas inmunoldgicas positivas



AFTAS

a) Definicidn.

Un afta es una ulcera (“llaga”, “herida”) abierta y habitualmente dolorosa en las superficies
mucosas (principalmente boca). Las aftas suelen ser de color blanco o amarillento y estan

rodeadas por un area roja y brillante.

b) EAS de sospecha
- Enfermedad de Behget (forma parte de los criterios clasificatorios, ver anexo).
- Lupus eritematoso sistémico (forma parte de los criterios clasificatorios, ver anexo).

- Sindrome de Sjogren (relacionadas con sequedad oral grave)

c) Caracteristicas que sugieren EAS:

- episodios recurrentes; las aftas orales recurrentes constituyen la caracteristica mas
constante de la enfermedad de Behcet y suelen ser su primera manifestacién. Pueden
preceder al inicio del resto de manifestaciones sistémicas durante afios.

- aftas orales extensas, dolorosas y de crecimiento rapido.

- aparicién en localizaciones diferentes a la mucosa oral (aftas nasales, palatinas)

- aftas genitales que curan dejando cicatriz; en varones su localizacién mas frecuente es el
escroto, en el pene son raras; en la mujer suelen afectar a la vulva y menos
frecuentemente a la vagina y cérvix, pudiendo ser causa de dispareunia.

- aftas en regiones cutaneas vecinas (ingle, regién perianal y perineal).

- epididimitis, salpingitis, uretritis (rara)

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS
- tromboflebitis.
- uveitis.
- cualquier lesion cutanea sugestiva de EAS.
- artritis

- sequedad de mucosas.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP
- Analitica: hemograma, coagulacién, VSG, bioquimica, sedimento de orina, proteinograma

- Inmunologia (ANA, FR, complemento)
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f) Diagnéstico diferencial

Frecuencia muy elevada en poblacidén general (>50%), y diagndstico diferencial amplisimo, que
incluye

- factores exdgenos (tdxicos, mecdanicos, quimicos, farmacos)

- infecciones (principalmente viricas)

- procesos sistémicos (discrasias sanguineas, diabetes, neoplasias, alteraciones nutricionales)

- enfermedad idiopatica (estomatitis aftosa recurrente).

Antes de pensar en una EAS deben descartarse todos estos procesos. La presencia de dolor no

suele ayudar en la prdctica diaria en la orientacién etioldgica.

g) Criterios de derivacion
- Criterios clinicos c) y/o d)
- Alteraciones analitica (citopenias, VSG elevada, hipergammaglobulinemia)

- Pruebas inmunoldgicas positivas

Guia Clinica Enfermedades Autoinmunes Sistémicas SEMI-semFYC 2014



ARTRITIS
a) Definicidn.
Inflamacién (presencia de edema, dolor y rubor articulares) de una sola articulacién

(monoartritis), de 2 6 3 articulaciones (oligoartritis) o mas de 3 articulaciones (poliartritis).

b) EAS de sospecha
Es un sintoma que aparece en la mayoria de EAS, aunque las enfermedades en las que se presenta
con mas frecuencia son:

- Artritis reumatoide (forma parte de los criterios clasificatorios, ver anexo).

- Lupus eritematoso sistémico (forma parte de los criterios clasificatorios, ver anexo).

- Enfermedad mixta del tejido conectivo (forma parte de los criterios clasificatorios, ver

anexo).
- Sindrome de Sjogren.
- Enfermedad de Still del adulto.

- Policondritis recidivante.

c) Caracteristicas que sugieren EAS:
- rigidez articular matinal durante mas de 30 minutos.
- poliartritis (2 o mas articulaciones afectas)

- poliartritis de manos (especialmente de interfalangicas proximales).

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS

Cualquiera de las incluidas en estas guias.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP
— Analitica: hemograma, coagulacién, VSG, PCR, bioquimica, acido urico, sedimento de
orina, perfil tiroideo, proteinograma
— Radiologia simple

— Inmunologia (ANA, FR, complemento).

f) Diagnostico diferencial
Las principales causas de artritis incluyen infecciones (locales o sistémicas), cristales (gota,

condrocalcinosis), reumatoldgicas inflamatorias (espondiloartropatias) o no inflamatorias
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(artrosis), digestivas (enfermedad inflamatoria intestinal), enfermedades sistémicas (endocrinas,
de depésito) y mds raramente neopldsicas. Es importante determinar:
- Afectacién simétrica de ambos hemicuerpos.
- Afectacidén migratoria (remisidn en una articulacion y reaparicion en otra).
- Afectacidn aditiva (se van sumando articulaciones afectas).
- Localizacién: la afectacidon de interfaldngicas proximales y metacarpofalangicas es mas
frecuente en la artritis reumatoide y enfermedades autoinmunes sistémicas, mientras
que las interfalangicas distales predominan en la artritis psoridsica, en la artrtitis

erosiva, en la gota y en la osteoartritis (primera articulacién carpometacarpiana).

g) Criterios de derivacion
- Criterios clinicos c) y/o d)
- Alteraciones analitica (citopenias, VSG elevada, hipergammaglobulinemia)
- Alteraciones radioldgicas
- Pruebas inmunoldgicas positivas

- Considerar remitir a UCIAS en casos graves (afectacion poliarticular invalidante)



CEFALEA
a) Definicién.

Dolor de cabeza localizado (frontal, occipital, temporal, parietal) o generalizado.

b) EAS de sospecha.
La cefalea es el sintoma mas caracteristico de la arteritis de células gigantes (o Arteritis de
Horton), observado en mas del 80% de los pacientes, habitualmente bitemporal o

parietotemporal, continua o pulsatil (ver anexo criterios).

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
Es caracteristico observar dolor a la palpacion de las arterias temporales que pueden ser

nodulares, tortuosas, engrosadas y con pulso disminuido.

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

- Falta de antecedente de cefaleas previas

- Hiperestesia en cuero cabelludo.

- Claudicacion mandibular (en un 40% de los casos).

- Manifestaciones visuales (20-25% de los casos), con pérdida de la visién permanente en
un 10-15%. Ceguera subita o episodios de amaurosis fugax intermitentes (generalmente
secundarios a neuritis dptica isquémica y mas raramente debida a trombosis de la arteria
central de la retina).

- Accidentes cerebrovasculares (con menor frecuencia, 2 a 7%), tipicamente del territorio
vertebrobasilar.

- Livedo reticularis.

- Trombosis.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP.
La exploracion inicial de una cefalea debe incluir:
e Toma de la presidn arterial
e Valoracion del nivel de consciencia y de signos meningeos.
e Valoracion de las pupilas y de posibles asimetrias faciales.
e Valoraciéon neuroldgica: marcha, dismetrias (dedo-nariz) y test de Romberg.

e Fondo de ojo.
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Analitica: hemograma, VSG, PCR

f) Diagnéstico diferencial.

Es uno de los sintomas mas frecuentes en AP, de amplisimo diagndstico diferencial:

Cefalea tensional. Es el tipo de cefalea mas frecuente y predomina en mujeres a partir de
los 30 afos de edad; es una cefalea frontal y occipital bilateral continua (no pulsatil) que
puede durar todo el dia, prolongada, frecuente y relacionada con estrés emocional. A
menudo es descrita por los pacientes como una cefalea en forma de cinta que les oprime,
punzante (“como agujas”’) o bien constrictivo (“en casco”). No se acompafia de
alteraciones visuales.

Cefalea migrafiosa. Es una cefalea unilateral, de localizacién temporal, frontal o
retroorbitaria, de aparicion paroxistica y periddica. La crisis de dolor dura de 12 horas a 3
dias, y el dolor es de tipo pulsatil. Puede precederle una “aura” visual (escotomas) y se
acompafia a menudo de fotofobia, nauseas y vdmitos y malestar general. Algunos de los
factores desencadenantes mas frecuentes son el estrés, la menstruacion, la toma de
anticonceptivos orales, los cambios del ritmo del suefio (especialmente dormir menos), el
ayuno, el alcohol y algunos alimentos (quesos, yogurt, marisco, nueces, chocolate, vino,
habas, platanos, etc.)

Cluster o cefalea histaminica de Horton. Afecta principalmente a hombres (5:1) entre los
30 a 40 afios de edad. Cursa en forma de periodos de acumulacion de episodios de
cefalea de 1 a 2 meses de duracién seguidos de temporadas sin cefalea de meses o afnos.
En épocas de acumulacién los episodios suelen ser en forma de 1 a 3 crisis diarias de dolor
muy intenso, periorbitario y unilateral de rapida instauracién y de 15 minutos a 3 horas de
duracidn. Suele asociarse a inyeccidén conjuntival, lagrimeo, rinorrea, ptosis y miosis del
mismo lado del dolor. El alcohol puede ser un desencadenante.

Proceso expansivo intracraneal. De presentarse en forma de cefalea (hecho que ocurre
de forma infrecuente), ésta suele ser de corta duracion (menos de 3 meses), sordo,
empeora por las mafianas para ceder horas mas tarde, y se agrava con la tos y las
maniobras de Valsalva. La localizacion de la cefalea depende de la localizacién del tumor.
Puede acompanfarse de nauseas y vémitos.

Hemorragia subaracnoidea. Se produce por la ruptura de un aneurisma o por una
malformacion arteriovenosa, con la consiguiente elevacion de la presion intracraneal.

Aparece tras un esfuerzo fisico o una maniobra de Valsalva, de inicio repentino,
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acompafiada habitualmente de convulsiones, pérdida de consciencia y focalidades
neurolégicas. En el fondo de ojo hay edema papilar.

e Accidentes cerebrovasculares (AVC). Los AVC pueden ir precedidos de una “cefalea
centinela” y sucede en un paciente hipertenso no controlado, con un aumento de la

presion arterial sistélica.

g) Criterios de derivacidn.

- Criterios clinicos ¢/ y/o d)

- Alteraciones analiticas (anemia normocitica, elevacion de reactantes —especialmente VSG-,
hiperplaquetosis, tiempo de tromboplastina parcial activado prolongado)

- Considerar remitir a UCIAS (alteraciones visuales, focalidad...)
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CONDRITIS

a) Definicidn.

Lesién inflamatoria recidivante que afecta estructuras cartilaginosas, pudiéndolas destruir, y que
afecta comunmente al pabelldon auricular, el tabique nasal, la laringe y la trdquea, pero también a

cualquier otra articulacion.

b) EAS de sospecha
Policondritis recidivante (donde predomina la afectacidon auricular y articular, y mas raramente la

nasal, ocular y respiratoria) (criterios clasificatorios, ver anexo)

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
- Condritis de mas de una localizacion

- Condritis recidivantes

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS
- Artritis

- Sintomas de afectacién general.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP
e Analitica: hemograma, proteinograma
e Radiologia simple.
e Rinoscopia anterior

e Espirometria

f) Diagnéstico diferencial.
- Condritis de etiologia infecciosa, que afecta a un Unico territorio cartilaginoso.
- Sarcoidosis
- Lepralepromatosa
- Tuberculosis primaria localizada.

- Sifilis congénita

g) Criterios de derivacion.
- Criterios clinicos ¢/ y/o d)

- Alteraciones analiticas (linfopenia, hipergammaglobulinemia)
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- Valorar remitir a UCIAS si sintomas respiratorios o alteraciones en las exploraciones

complementarias (radiologia, rinoscopia, espirometria)
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CUADRO CONSTITUCIONAL (Astenia, anorexia y pérdida de peso)

a)

Definicion.

Se define como la pérdida de peso inexplicada acompafiada de astenia y anorexia.

Una pérdida de peso significativa es aquella que supera el 5% del peso habitual en 6
meses.

Astenia: sensacién subjetiva de falta de energia experimentada incluso en reposo.
Clasicamente se divide en astenia orgéanica (inicio bien definido, evolucion breve,
intensificada con el ejercicio fisico y empeora por la tarde-noche) y astenia funcional o
psicégena (insidiosa, sin inicio claro, relacién estacional, estrés)

Anorexia: ausencia o pérdida constante de apetito.

b) EAS de sospecha.

Cualquiera, pero especialmente:

Arteritis de Horton y Polimialgia Reumatica.

Vasculitis sistémicas (especialmente Poliarteritis Nodosa)
Sindrome de Sjogren

Lupus Eritematoso Sistémico.

Artritis Reumatoide.

c) Caracteristicas que sugieren EAS.

Ninguna especial.

d)

e)

Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Paciente > 65 afios con dolor y rigidez matutina en hombros y/o cefalea de reciente
aparicién

Livedo reticularis, purpura cutanea, mialgias y polineuropatia.

Sindrome seco (fiebre sin foco)

Mujer joven con artritis, exantema facial y proteinuria persistente en el caso del lupus
eritematoso sistémico.

Rigidez matutina y poliartritis simétrica de pequefias articulaciones en el caso de la artritis

reumatoide.

Exploraciones complementarias a realizar desde AP
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Las exploraciones complementarias disponibles en AP deben ir orientadas a la etiologia del

cuadro constitucional. En el caso de presentarse una pérdida de peso sin una clinica orientativa,

se deben incluir:

f)

Analitica: hemograma, VSG, bioquimica, proteinograma, sedimento urinario, perfil
tiroideo

Inmunologia: ANA, RF, complemento

PPD, serologia VIH

Radiologia de térax

Sangre oculta en heces.

Diagnéstico diferencial.

Entre otras causas prevalentes de pérdida de peso inexplicable en Atencidn Primaria encontramos

las siguientes:

g)

Pérdida de peso en un diabético (obeso o no) puede ser sindnimo de insulinopenia.

La pérdida de peso con apetito aumentado es sospechosa de hipertiroidismo, asi como
cuando se asocia a fibrilacidn auricular inexplicada.

En personas sexualmente activas, un cuadro constitucional no explicado obliga a una
anamnesis dirigida a las enfermedades de transmision sexual y a determinar la serologia
de HIV.

El alcoholismo puede ser otra de las causas de pérdida de peso.

Cuando la etiologia es neoplasica, la pérdida de peso aparece en el momento del
diagndstico casi de manera constante en las neoplasias de estémago, eséfago y pancreas.
La depresién es la causa psiquiatrica mas frecuentemente involucrada en cuadros
constitucionales. Sin embargo, una pérdida superior a los 10Kg obliga a descartar causas

organicas.

Criterios de derivacion.

Criterios clinicos d)
Alteraciones analitica (alteraciones hemograma, VSG elevada, hipergammaglobulinemia)
Pruebas inmunoldgicas positivas

Alteraciones exploraciones complementarias
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DISMINUCION PULSOS PERIFERICOS

a)

b)

d)

Definicion

El pulso es el latido de las arterias provocado por las ondas de presidn a las que estan
sometidas las paredes arteriales por la circulacion sanguinea inducida por las
contracciones cardiacas.

Su exploracidn se realiza mediante la palpacidon con las yemas de los dedos en las arterias
préximas a la piel comprimiéndolas suavemente sobre un estructura dura, habitualmente
un hueso.

Se debe valorar si sus amplitudes e intensidades son normales o estan disminuidos o
ausentes.

Los pulsos periféricos palpables son los de las arterias temporales, carétidas, axilares,

humerales, cubitales, radiales, femorales, popliteas, tibiales posteriores y pedias.

EAS de sospecha

Vasculitis sistémicas, especialmente las arteritis de grandes vasos (arteritis de células
gigantes, arteritis de Takayasu, ver anexo).
Tromboangeitis obliterante (Enfermedad de Buerger).

Sindrome antifosfolipidico.

Caracteristicas que sugieren EAS

Afectacidn unilateral.
Dolor a la palpacién en el caso de las arterias temporales.
Diferencia significativa en la medida de la PA en ambos brazos

Ausencia de factores de riesgo vascular que justifique una disminucién de pulsos.

Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS

Cefalea frontoparietal, alteraciones visuales, claudicacion mandibular o hiperestesia del
cuero cabelludo, sindrome polimialgico.

Manifestaciones generales (fiebre, malestar, adelgazamiento).

Tabaquismo (Buerger)

Artritis

Lesiones cutaneas que sugieran una enfermedad sistémica, como eritema nodoso, livedo
reticularis, pioderma gangrenoso o purpura cutanea.

Fendmeno de Raynaud.
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- Trombosis

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP
- Medicién PA en ambos brazos
- Analitica: hemograma, VSG, PCR, coagulacion, bioquimica, sedimento de orina.
- Rxdetorax.
- ECG.

- Indices tobillo-brazo (ITB).

f) Diagnostico diferencial
- Enfermedad vascular aterosclerética.
- Aneurisma o coartacién de aorta.
- Displasia fiboromuscular arterial.

- Embolismos arteriales.

g) Criterios de derivacion
- Criterios clinicos c) y/o d)
- Alteraciones analitica (alteraciones hemograma/coagulacion, VSG/PCR elevada,
hipergammaglobulinemia)
- Pruebas inmunoldgicas positivas
- Considerar remitir a Urgencias (signos de isquemia, alteracion grave PA, exploraciones

complementarias...)
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EDEMA DE MANOS

a) Definicidn.

b)

d)

e)

El edema de manos consiste en una tumefaccion en ambas manos por acumulacién de
liquido en espacio intersticial.
Puede acompaiiarse, o no, de otros signos clinicos como inflamacién, rigidez, induracién o

eritema cutaneo y de otros signos similares en otras partes del cuerpo.

EAS de sospecha

La enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC) (criterios clasificatorios, ver anexo).

La esclerosis sistémica en sus fases mas precoces puede debutar con edema de manos
bilateral (criterios clasificatorios, ver anexo).

En la dermatomiositis se puede presentar también edema en manos (criterios
clasificatorios, ver anexo).

En fases iniciales se puede presentar cuadro de edemas en manos en artritis inflamatorias

(AR, LES, sindrome de Sjogren)

Caracteristicas que sugieren EAS.

Bilateral

Predominio en dedos (dedos en salchicha)

Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Mujer, entre 20 y 50 afios.

Artritis/sinovitis

Fendmeno de Raynaud,

Acroesclerosis

Miositis

Lesiones cutaneas de dermatomiositis: papulas de Gottron en los nudillos de las manos, el
eritema heliotropo que aparece en region periorbicular y malar, las manos de mecanico
(hiperqueratosis lateral y palmar de las manos), y eritema en zonas fotoexpuestas.
Afectacidn gastrointestinal, de predominio en eséfago.

Afectacidn pulmonar.

Exploraciones complementarias a realizar desde AP

Analitica: VSG, PCR, hemograma, bioquimica con CK, funcién renal, proteinograma
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- Inmunologia: ANA, FR, complemento
- Radiologia simple de manos.

- Radiologia de térax

Diagndstico diferencial.

- Sindrome RS3PE, polisinovitis seronegativa asociada a tenosinovitis con edema
importante de manos y pies y que a pesar de responder a la corticoterapia no se
considera enfermedad autoinmune sistémica

- Sindrome doloroso regional complejo: siempre presentard antecedente de traumatismo
(a veces minimo) o inmovilizacién de la zona afectada.

- Edemas por otras causas: Linfedema, sindromes compartimentales, edema de origen

vascular, alérgico,...

Criterios de derivacion.

- Criterios clinicos d)

- Alteraciones analitica (citopenias, hipergammaglobulinemia, elevacién CK, VSG)
- Alteraciones inmunologia

- Alteraciones exploraciones complementarias
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ERITEMA NODOSO
a) Definicidn.

- El eritema nodoso es un tipo de paniculitis, es decir, una inflamacién compartimentada
del tejido graso subcutdneo.

- Se trata de la apariciéon aguda de diversos nddulos subcutdneos que son palpables y
visibles generalmente en la cara anterior de la tibia o periarticulares, bilaterales, y
dolorosos a la palpacién.

- Suelen autolimitarse en 4 a 6 semanas y van cambiando su coloracion a medida que
transcurre el tiempo, pudiendo adquirir un color violaceo en su fase final.

- Es mas frecuente en mujeres (ratio 4-5a 1).

b) EAS de sospecha
- Sarcoidosis

- Enfermedad de Behget

Mads raramente puede aparecer en otras EAS (lupus, sindrome de Sjogren...).

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
Ninguna en especial. Cuando no es la Unica manifestacidn y aparece asociado a otras
manifestaciones sistémicas, la posibilidad de una enfermedad autoinmune subyacente es mas

frecuente.

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

- Cuando el eritema nodoso se acompana de la presencia de sintomas respiratorios (tos,
disnea), adenopatias periféricas, hepato-esplenomegalia, u otras lesiones cutaneas
granulomatosas, el diagndstico se orienta hacia la sarcoidosis.

- Cuando se acompafiia de aftas orales recurrentes, aftas genitales, y afectacion ocular

(uveitis especialmente) el diagndstico se orienta hacia Enfermedad de Behcet.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP
- Analitica: VSG, PCR, hemograma, bioquimica, calcemia, proteinograma
- Prueba de tuberculina

- Radiografia de térax
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f) Diagnéstico diferencial.

En primer lugar, no debe confundirse con lesiones locales que pueden asemejarse como la

celulitis, las picaduras de insectos, o las tromboflebitis.

Ademads de las EAS, el eritema nodoso puede estar relacionado con (ver Tabla):

- Farmacos (especialmente anticonceptivos)

- Infecciones: cuando aparece como sintoma Unico, la causa asociada mas frecuente suele ser una

enfermedad infecciosa, en especial la tuberculosis

- Enfermedades autoinmunes érgano-especificas, especialmente la enfermedad inflamatoria

intestinal

- Neoplasias, especialmente hematoldgicas

En orden a su frecuencia, la presencia de eritema nodoso se resume en la siguiente tabla.

Causas frecuentes

Causas infrecuentes

Infecciones

- Streptococcus Pyogenes
(generalmente infecciones
durante la infancia)

- Gastroenteritis por Yersinia,
Salmonella, y Campylobacter

- Chlamydia pneumoniae

- Chlamydia trachomatis

- Mycoplasma pneumoniae
- Mycoplasma tuberculosis
- Brucella mellitensis

- Hepatitis B (infeccion o
vacunacion)

- Virus de Ebstein-Barr

Medicamentos

- Penicilinas

- Sulfonamidas

- Anticonceptivos orales
-Yodo

- Carbegolina

Enfermedades autoinmunes
sistémicas

- Sarcoidosis (sindrome de
Lofgren).

- Enfermedad de Behget

Enfermedades autoinmunes
organoespecificas

- Enfermedad de Crohn

- Colitis ulcerosa
- Sindrome de Sweet

Cambios hormonales

- Embarazo

Neoplasias

- Leucemia aguda mieloide
- Linfoma de Hodgkin

- Sindromes carcinoides

- Neoplasia de pancreas

g) Criterios de derivacion.

- Criterios clinicos d)

- Alteraciones analitica (VSG elevada, hipergammaglobulinemia, hipercalcemia)

- Valorar evaluacién dermatdlogo zona

- Alteraciones Rx térax (infiltrados, adenopatias)
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- Considerar remitir a Urgencias (multiples, dolor importante, alteraciones radiolégicas)
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ESCLERODERMIA
a) Definicidn

El término esclerodermia en sentido literal, significa piel dura, y es una dato de exploraciodn fisica.

b) EAS de sospecha

Esclerosis sistémica (ver criterios, anexo)

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
- Muijer, entre 30 y 50 afios.
- Edemay endurecimiento de la piel (“dedos en salchicha”).

- Fenémeno de Raynaud.

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.
- Afectacion cutdnea: microstomia, telangiectasias, signo del cuello
- Afectacion gastrointestinal, de predominio en esdfago (disfagia, pirosis, dolor
retroesternal).
- Afectacién pulmonar (disnea de esfuerzo, tos seca).
- Afectacion articular, esclerodactilia, artropatia no erosiva.

- La afectacidn cardiaca y renal aparecen en la ES evolucionada y grave.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP

- Analitica: VSG, hemograma, bioquimica con CK y funcién renal, proteinograma

Inmunologia: ANA, FR

- Radiografia de torax

Espirometria

f) Diagnostico diferencial.
- Esclerodermia localizada: Morfea, Esclerodermia lineal.
- Fascitis eosinofilica.
- Cuadros clinicos esclerodérmicos inducidos por sustancias quimicas.
- Sindromes seudoesclerodermiformes: sindrome carcinoide, porfiria cutanea tarda,

amiloidosis .
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- En fases iniciales se puede confundir con Lupus Eritematoso Sistémico, Polimiositis y

Artritis Reumatoide.

g) Criterios de derivacion.

Siempre.
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EXANTEMA/ERITEMA MALAR
a) Definicidn.

Cualquier lesion enrojecida localizada en la zona malar.

b) EAS de sospecha

Lupus eritematoso sistémico (LES)

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
- Eritema malar en alas de mariposa, localizado en las mejillas y dorso de la nariz.
- El eritema es de caracteristicas inflamatorias, lo que le confiere una textura y una
persistencia que no se modifica a lo largo de los dias.
- Esfijo, plano o sobreelevado localizado en las eminencias malares
- Suele respetar el surco nasolabial.

- Fotosensible

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Cualquier otra manifestacién clasificatoria de LES (ver criterios, anexo).

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP
— Analitica: VSG, PCR, hemograma, bioquimica con CK, funcion renal, sedimento orina,
proteinograma

— Inmunologia: ANA, FR, complemento

f) Diagnostico diferencial
En la regidn facial se pueden observar diversos tipos de dermatitis:
e La dermatitis atdpica tiene un caracter crénico y recidivante y se observan lesiones con
morfologia y distribucidn tipicas: placas eccematosas cuyo sintoma principal es el prurito,
con una piel facilmente irritable e hipersensible. Suele existir una historia personal o
familiar de atopia (asma, rinitis, dermatitis) y por la noche se acentua la sintomatologia. El
paciente suele rascarse lo que conlleva lesiones, costras y liquenificacion. Aparece
frecuentemente en nifios con piel seca, siendo mas evidente en invierno y con el uso de
jabones y detergentes, mejorando con el sol y en verano.
e La dermatitis seborreica se presenta generalmente en pacientes con seborrea facial. Las

placas eritematoescamosas son simétricas, con un borde bien definido y la descamacion



g)
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es fina y grasienta, sin prurito. Su curso es crénico e intermitente, apareciendo en el surco
nasogeniano, la region perioral, las cejas y la zona interciliar, y suele asociarse a
descamacion del cuero cabelludo o de otras localizaciones como los conductos auditivos
externos, el pliegue retroauricular o el centro del pecho. El principal factor
desencadenante es el estrés. Los pacientes afectos de HIV tienen una incidencia mas
elevada. Habitualmente mejora en verano.

La dermatitis alérgica de contacto suele presentarse como un eccema agudo, que se
inicia con una placa eritematosa de color rojo vivo pruriginosa; después aparecen el
edema vy las vesiculas de contenido seroso que pueden confluir y exudar. El eccema
aparece en el lugar de contacto con el agente alérgeno: ejemplos tipicos son la alergia al
niquel en el l6bulo de las orejas, o los eccemas faciales porque el alérgeno ha sido
transportado con las manos (lacas de ufias).

Rosacea: lesiones eritematosas episddicas y telangiectasias con edema y pdpulas
inflamatorias que afecta especialmente a mujeres de procedencia nérdica o anglosajona.
Afecta especialmente a mejillas, frente, nariz y mentdn, y suele iniciarse en las mejillas,
con la exposicién al calor o tras la ingesta de alcohol. Una tercera parte de pacientes con
rosacea presentan afectacidon ocular (conjuntivitis, blefaritis, queratitis y chalazion), que
puede ser grave.

Psoriasis: papula blanca o eritematoescamosa de color “rosa salmdn” con predileccién
por codos, rodillas, regidn sacra y cuero cabelludo, y tendencia a la simetria. Las lesiones
faciales son muy infrecuentes, por lo que muy raramente se confunde con exantemas de
otra etiologia. Por el contrario, es muy frecuente la afectacién del cuero cabelludo,

concomitante con otras lesiones, sin que se afecte el crecimiento del foliculo piloso.

Criterios de derivacion.

Criterios clinicos c) y/o d)
Alteraciones analitica (citopenias, hipergammaglobulinemia, alteracion sedimento)
Alteraciones inmunoldgicas

Valorar evaluacién dermatdlogo de zona.



FIEBRE
a) Definicién.
- Elevacién de la temperatura axilar igual o superior a 382C.

- Febricula: temperatura 37.5 a 37.99C.

b) EAS de sospecha

Cualquiera.

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
- Buena tolerancia

- Fiebre mantenida, sin sintomas de “trancazo”

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Habitualmente, la fiebre asociada a EAS esta casi siempre acompafiada de otras manifestaciones
clinicas sugestivas de EAS (cualquiera de esta guia).

En ocasiones, la fiebre es el primer sintoma de debut de una EAS, especialmente:

- mayores de 65 afios, tras descartar las causas mas frecuentes en geriatria, obliga a pensar en
arteritis de la temporal

- en mujeres jovenes (20-40 afios), puede ser el debut especialmente de un LES o un sindrome de
Sjogren

- acompafiada de artritis y lesiones cutdneas color salmdn, sospechar enfermedad de Still del

adulto

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP.
Las siguientes pruebas complementarias se recomiendan en las fiebres prolongadas o de larga
evolucién, y su realizacién dependerd de la disponibilidad de cada centro de salud:

- Analitica: hemograma y bioquimica general con ionograma, funcién renal y hepatica,

sedimento urinario, proteinograma y VSG, perfil tiroideo

- Inmunologia: ANA, FR, complemento

- Radiologia de térax

- PPD, urinocultivo, serologias disponibles

- Ecografia abdominal (solamente los centros que dispongan de ecdgrafo y profesionales

entrenados en su utilizacién).



f) Diagnéstico diferencial.

La sospecha de EAS siempre debe surgir tras descartar las etiologia en AP. Distinguimos diferentes
tipos de fiebre en funcién del tiempo de evolucién y de la curva febril.

En funcidn del tiempo de evolucion:

- Fiebre de corta duracién: inferior a 2 semanas, generalmente ocasionada por
procesos viricos (autolimitados, sin llegar a un diagndstico etioldgico) o bien
bacterianos, cuyo diagndstico es sencillo mediante historia clinica y exploracion fisica.

- Fiebre prolongada o de larga evolucién: superior a 2 semanas, generalmente
ocasionada por enfermedades infecciosas, fadrmacos o neoplasias. Este es el patron
tipico de las EAS.

- Fiebre de origen desconocido (FOD): evolucién igual o superior a las 3 semanas con
evidencia de temperaturas iguales o superiores a 38,32C, sin determinarse ningun
diagndstico después de una semana de estudio sistematizado.

En funcidn de la curva febril:

- Fiebre en agujas: grandes oscilaciones de temperatura a lo largo del dia, con grandes
picos seguidos de descensos térmicos por debajo de las cifras habituales.

- Fiebre continua: fiebre con oscilaciones diarias inferiores a 12C. Este puede ser un
patroén tipico de las EAS.

- Fiebre ondulante: periodos de fiebre que se acompafian de periodos de dias o incluso
semanas sin fiebre. También puede serse en EAS.

- Fiebre recurrente: Fiebre que alterna fases apiréticas puede durar algunas horas o
incluso dias con fiebres muy elevadas.

- Fiebre remitente: fiebre con oscilaciones diarias superiores a 19C sin conseguir nunca

unos limites de temperatura normales.

Cabe diferenciar fiebre de hipertermia, siendo esta uUltima causada por un desequilibrio entre la
exposiciéon al calor y una disipacion insuficiente de la misma (p.ej. medicamentos que inhiben la

sudoracion, o durante exposiciones solares muy intensas).

g) Criterios de derivacion.
- Criterios clinicos c) y d)
- Alteraciones analitica (citopenias, hipergammaglobulinemia, VSG elevada)

- Alteraciones inmunolégicas
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- Alteraciones Rx térax
- Segun caracteristicas y resultados de exploraciones, valorar remitir a otros dispositivos

(UCIAS, Unidad de Diagndstico Rapido...)
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HIPERTENSION ARTERIAL
a) Definicidn.
Cifras de presidn arterial sistélica (PAS) > 140 o diastdlica (PAD) > 90 en tres determinaciones

separadas en el tiempo. En pacientes diabéticos se considera HTA con cifras > 140/85.

b) EAS de sospecha.
- Vasculitis sistémicas (especialmente poliarteritis nodosa, ver criterios clasificatorios, anexo)
- Todas aquellas que cursen con afectacidon renal (vasculitis sistémicas, esclerodermia, lupus

eritematoso sistémico, sindrome antifosfolipidico, sindrome de Sjogren).

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
La principal, tras descartar las etiologias mas frecuentes en AP, es una HTA de debut en paciente

joven o HTA refractaria.

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Cualquier de las incluidas en esta guia.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP.
- Confirmar el diagndstico de HTA mediante triple toma, y si se encuentra disponible,
realizar una monitorizacidon ambulatoria de la presion arterial durante 24 horas.
- Palpacién de pulsos periféricos.
- Fondo de ojo (si se dispone de retindgrafo).
- Analitica: hemograma y bioquimica general con ionograma, funcién renal y hepdtica,
sedimento urinario, proteinogramay VSG.

- Inmunologia: ANA, FR, complemento.

f) Diagnostico diferencial

Antes de pensar en una EAS, descartar las etiologias mas frecuentes en AP.

g) Criterios de derivacion.
- Criterios clinicos d)
- Alteraciones analitica (alteracidn renal/sedimento, alteracién hemograma, VSG elevada,
hipergammaglobulinemia)

- Pruebas inmunoldgicas positivas
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- Valorar remitir UCIAS segun cifras y clinica

Guia Clinica Enfermedades Autoinmunes Sistémicas SEMI-semFYC 2014
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LIVEDO RETICULARIS
a) Definicidn.

- La livedo reticularis (LR) es un signo cutaneo producido por una vasodilatacion de los
capilares y estasis vascular consistente en una coloracién purpura o ciandtica de la piel,
gue sigue un patrdn reticular y que puede tener multiples causas.

- Se afectan principalmente las extremidades inferiores, brazos y tronco y es mas frecuente
en ambientes frios.

- Los anillos violdceos que configuran la LR se deben a una reduccién del flujo sanguineo
periférico, focal y persistente, con enlentecimiento de la circulacién venosa cutanea
debido a oclusiones de las pequefas arterias de la dermis, por lo tanto es un signo de
isquemia de la piel, secundaria a un proceso patoldgico vascular.

- Los anillos conforman un dibujo estrellado o en zig-zag, de patrdn reticular pero de malla
abierta (no anular) y de mayor tamafio (livedo racemosa).

- Al exponerse al frio la LR se hace mas pronunciada, pero no desaparece por completo con

el calor.

b) EAS de sospecha.

Dos principales:

- sindrome antifosfolipidico (SAF), aunque no forma parte de los criterios clasificatorios

- vasculitis sistémicas, especialmente poliarteritis nodosa (PAN) (ver criterios clasificatorios,

anexo)
Otras enfermedades autoinmunes en las que puede aparecer son otras vasculitis sistémicas, lupus
eritematoso sistémico (LES), sindrome de Sjogren (SS), miopatias inflamatorias o artritis

reumatoide.

c) Caracteristicas que sugieren EAS.

Quiza una mayor permanencia, y la intensificacion (no desencadenamiento) con el frio

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Cualquiera de esta guia.

f) Exploraciones complementarias a realizar desde AP.
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- Analitica: hemograma y bioquimica, proteinograma, VSG, tiempo de tromboplastina
parcial activada.
- Inmunologia: ANA, FR, complemento, anticuerpos antifosfolipidicos (anticardiolipina,

anticoagulante lupico, segun disponibilidad).

e) Diagnaéstico diferencial.

- Forma idiopatica o cutis marmorata: fenémeno fisioldgico relacionado con la exposicion al frio,
mas frecuente en nifios y mujeres jovenes.

- Erytema ab igne ocasionado por la exposicidén de la piel al calor local

- Vasculitis livedoide, que suele producir ulceras.

- Otros procesos en los que se pueden encontrar estas lesiones vasculares se sefialan en la

siguiente tabla.

Obstruccion vascular Tromboembolismo por arteriosclerosis
Mixoma auricular

Vasculitis livedoide

Sindrome de Sneddon

Hipercalcemia e hiperparatiroidismo

Alteraciones de la Trombocitemia esencial/policitemia vera
viscosidad Poliglobulinemia

Crioglobulinemia

Aglutinemia por frio

Coagulacion intravascular diseminada
Sindrome antifosfolipidico
Leucemia/linfoma

Farmacos Amantadina
Quinina/Quinidina
Hidroxiurea

g) Criterios de derivacion.
- Criterios clinicos d)
- Alteraciones analitica (alteracién hemograma, VSG elevada, hipergammaglobulinemia)

- Pruebas inmunoldgicas positivas



MIALGIAS.

a) Definicidn.

La mialgia es un dolor de origen muscular de caracter inespecifico que puede afectar a uno o
varios grupos musculares.

Mialgia no es necesariamente sindnimo de miopatia (enfermedad muscular) o de miositis
(inflamacion muscular); aunque la miopatia y la miositis pueden causar mialgia, muchas personas

con mialgias no las padecen.

b) EAS de sospecha
La mayoria de EAS pueden causar mialgias, asociadas habitualmente a artralgias y fatiga: de forma
especifica, el dolor especifico en grupos musculares bien definidos debe hacer pensar en:

- Polimialgia reumatica

- Miopatias inflamatorias (mas frecuente la debilidad muscular que la mialgia)

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
- Debilidad muscular al levantarse desde una silla, o al elevar los brazos (polimialgia
reumatica).
- Dolor ala presién de los brazos (polimialgia).

- Afectacion de varios grupos musculares

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Cualquiera de esta guia.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP.

- Analitica: hemograma y bioguimica general con ionograma, CPK y aldolasa, funcién renal y
hepatica, sedimento urinario, proteinograma, PCR, VSG, perfil tiroideo

- Inmunologia: ANA, FR, complemento

- Rxtorax

f) Diagnéstico Diferencial.
También es importante separar los sintomas localizados de los difusos:

a) Mialgias localizadas: las causas mas comunes son:

1. Ejercicio excesivo.

2. Enfermedades de tejidos blandos (bursitis o infecciones).
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3. Sindrome miofascial.
4. Infartos musculares o sindromes compartimentales.

b) Mialgias difusas: las causas mdas comunes son:

1. Infeccidn sistémica, incluyendo enfermedades viricas y bacterianas. Suelen
presentarse con fiebre. La mialgia difusa con cefalea, mal estado general y tos no
productiva es tipica de infeccion viral como la gripe.

2. Fibromialgia, sindrome de fatiga crdénica.

3. Farmacos: estatinas (con o sin elevacion de CPK), ciprofloxacino, bifosfonatos,
inhibidores de la aromatasa. La mialgia inducida por estatinas es proximal y
simétrica.

4. Enfermedades metabdlicas: miopatias mitocondriales, e déficit de vitamina D.

5. Enfermedades hepaticas: hepatitis cronicas y enfermedad autoinmune.

6. Enfermedades endocrinas: enfermedad tiroidea, insuficiencia suprarrenal (se
presentan con hipotensidon ortostatica e hiperpigmentacion).

7. Enfermedades psiquiatricas: manifestaciones somaticas de la depresion.

8. Enfermedades neopldsicas: mieloma multiple.

g) Criterios de derivacion.
- Criterios clinicos c) y d)
- Alteraciones analiticas (elevacion enzimas musculares, VSG, citopenias,
hipergammaglobulinemia)
- Alteraciones inmunoldgicas
- Alteraciones Rx térax (infiltrados)

- Considerar remitir a Urgencias segun cuadro clinico y resultados exploraciones



43

NEUROPATIA PERIFERICA.

a) Definicion

Afectacion de nervios del sistema nervioso periférico, con predominio habitualmente distal,
aunque puede incluir también radiculopatias y mononeuropatias. Segun su distribucion podemos
hablar de:

e Polineuropatia: afectacidn generalizada habitualmente simétrica de multiples nervios
periféricos.

e Mononeuropatias: afectacion focal de un Unico nervio, habitualmente debido a causas
locales o traumatismos, compresién o atrapamiento (ej.- sindrome de tunel carpiano).
Cuando se afectan mds de un nervio no contiguo (distribucidon asimétrica), se habla de
mononeuropatia multiple.

Las neuropatias periféricas en las EAS pueden estar producidas por fendmenos inflamatorios
inmunomediados a nivel de los vasa nervorum de los nervios periféricos. El resultado clinico es un
patrén de afectacion tanto sensitiva como motora, inicialmente asimétrica, parcheada y distal. Las
fibras nerviosas mas largas (EEIl, EESS, intercostales) y con mielina son las mas afectadas
inicialmente. Con el tiempo, la afectacién puede hacerse mds simétrica y afectar también a fibras
no mielinizadas.

Las formas de presentacion mas habituales son dolor, parestesias, hipoestesia y debilidad de los
territorios nerviosos miembros afectados. Puede tener un comienzo agudo o una progresion

insidiosa.

b) EAS de sospecha

La mayoria de EAS pueden presentar neuropatia periférica, especialmente:

e Vasculitis sistémicas.
e Sindrome de Sjogren

e Amiloidosis

Con menos frecuencia puede verse en otras enfermedades (lupus, esclerodermia, sarcoidosis...)

c) Caracteristicas que sugieren EAS.

Ninguna especial; no obstante, el patron de mononeuritis multiple es mas especifico de EAS,

mientras que la polineuropatia mixta tiene un diagndstico diferencial mucho mas amplio.
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d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Cualquiera de esta guia.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP

- Analitica: hemograma y bioquimica general con ionograma, funcién renal y hepatica,

sedimento urinario, calcemia, proteinograma y VSG, perfil tiroideo, niveles de

Vitamina B12.

- Inmunologia: ANA, FR, complemento

- Serologias hepaticas, VIH

f) Diagnéstico diferencial.

Los nervios periféricos pueden ser dafiados por multiples factores metabdlicos (diabetes), toxicos,

inflamatorios, hereditarios, infecciosos y parainfecciosos.

Neuropatia diabética

Alteraciones toxico-metabdlicas (insuficiencia renal, enolismo, porfirias, intoxicaciones, ...)
Infecciones (sindrome de Guillén-Barré)

Afectacion del sistema nervioso central

Mielopatias y enfermedades neurodegenerativas

Plexopatias, radiculopatias, neuropatias por compresion/atropamiento...

No es facil diferenciar las neuropatias de acuerdo a la etiologia. En el caso de la neuropatia en el

paciente con EAS, resulta crucial la existencia de otras manifestaciones sugestivas de EAS; en

pacientes con EAS y alteraciones metabdlicas concomitantes (por ejemplo diabetes), resulta casi

imposible discernir cudl es la causa de la neuropatia.

En ocasiones, la presentacién clinica puede solaparse con la de las miopatias inflamatorias.

g) Criterios de derivacion:

- Criterios clinicos d)

- Infeccién por VHC o VIH

- Alteraciones analiticas (elevacién enzimas musculares, VSG, citopenias,
hipergammaglobulinemia)

- Alteraciones inmunoldgicas

- Valorar evaluacion por neurdlogo de zona: ENG y EMG

- Considerar remitir a UCIAS (afectacién motora/progresiva, nivel sensitivo).
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0JO ROJO

a) Definicidn.

Irritacidn o hiperemia del polo anterior del ojo ocasionada por la lesidn de la conjuntiva bulbar,
cérnea, esclera, iris o cuerpo ciliar.

Ante un ojo rojo moderadamente doloroso (si duele mucho hace sospechar también queratitis o
glaucoma), sin fotofobia ni afectacidén pupilar, con alteracidn leve de la vision y sin secrecion que
sugiera conjuntivitis podemos sospechar epiescleritis, escleritis o uveitis. También si no mejora
con el tratamiento tépico inicial.

Conjuntivitis, epiescleritis/escleritis y uveitis son los diagndsticos oftalmoldgicos mas relevantes
para el diagndstico de enfermedades autoinmunes sistémicas:

- Conjuntivitis: no relacionada con factores ambientales ni infecciosos, sin secrecién purulenta.
Clinica de sensacidn de arenilla casi permanente, o de cuerpo extrafio.

- Escleritis/epiescleritis: presenta enrojecimiento difuso y dolor de moderado a severo con
afectacién del estado general, que empeora por la noche. En casos severos afecta a la vision.
Tiende a la bilateralidad. Hay formas anterior-difusa, nodular, necrotizante y perforante, y una
forma de escleritis posterior con escasos signos visibles y dolor al movilizar el ojo. Resulta
complejo distinguir la epiescleritis de la escleritis: la epiescleritis afecta mas a personas jévenes y
habitualmente solo a algun sector del globo ocular, a veces bilateralmente, no duele, si acaso el
dolor es leve y la visidn no esta afectada.

- Uveitis: la uveitis anterior (iritis/iridociclitis) presenta ojo rojo con afectacion ciliar, dolor
moderado, pérdida agudeza visual, fotofobia, miosis y a veces asocia escleritis. La uveitis
posterior tiene menos enrojecimiento, de predominio ciliar, con visién borrosa y de cuerpos

flotantes.

b) EAS de sospecha
Conjuntivitis
- Sindrome de Sjogren
Epiescleritis/Escleritis
- Vasculitis sistémicas
- EAS (lupus eritematoso sistémico, policondritis recidivante, enfermedad de Cogan)
- Enfermedades reumatolégicas (artritis reumatoide, espondiloartropatias, artritis
psoriasica, sindrome de Reiter,
- Enfermedad Inflamatoria Intestinal (Enfermedad de Crohn y Colitis Ulcerosa)

Uveitis
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Enfermedad de Behget

Sarcoidosis

TINU

Artritis crénica juvenil

c) Caracteristicas que sugieren EAS.

- Episodios repetidos

- Bilateralidad

- No respuesta a tratamientos tdpicos

- Las escleritis mas severas (nodular, necrotizante, perforante) asocian enfermedad sistémica casi

en todos los casos

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Cualquiera de esta guia.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP.

Analitica: hemograma y bioquimica general con ionograma, funcidn renal y hepatica,

sedimento urinario, calcemia, proteinograma y VSG, perfil tiroideo

Inmunologia: ANA, FR, complemento

Rx de torax

f) Diagnéstico diferencial (tabla 1).

Pensar en primer lugar causas locales de origen Unicamente oftalmoldgico: conjuntivitis (con

secrecidn), queratitis (cornea opacificada) y glaucoma (muy dolorosa).

Tabla 1. Diagnéstico diferencial del ojo rojo

OJO ROJO | Conjuntivitis | Queratitis Glaucoma Epiescleritis Escleritis Uveitis
Diagndstico agudo anterior
diferencial
Asociacion NO Wegener NO 30% 30-90% Variable
EAS (raro)
Hiperemia Difusa, Difusa, Difusay con | Focal Focal o Inyeccion
periférica periférica inyeccion difusa ciliar
ciliar
Secrecién ++ + - - - Escasa o
ausente
Pupila Normal Normal Dilatacién Normal Normal salvo | Contraida,




salvo uveitis | media uveitis hiporreactiva
asociada arreactiva asociada

Dolor NO Moderado o | Severo Leve Moderado o | Moderado
severo severo

Agudeza Normal Disminuida | Muy Normal Disminuida Disminuida
o0 muy disminuida
disminuida

Cdérnea Clara Opacidad Opacidad Clara Opacidad Traslucida

periférica

g) Criterios de derivacion.

Criterios clinicos c) y/o d)

Alteraciones analitica (alteraciones hemograma, VSG elevada, hipergammaglobulinemia,

hipercalcemia, alteracion renal)

Pruebas inmunolégicas positivas

Alteraciones Rx torax

Evaluacion por oftalmélogo de zona/UCIAS seguin cuadro clinico

Guia Clinica Enfermedades Autoinmunes Sistémicas SEMI-semFYC 2014
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PAROTIDOMEGALIA.
a) Definicidn.

Aumento de tamanfo de las glandulas pardtidas, uni o bilateral

b) EAS de sospecha
- Sindrome de Sjogren (SS)
- Sarcoidosis

- Enfermedad por IgG4

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
- Crecimiento progresivo, subagudo
- Falta de datos inflamatorios externos en la exploracion fisica (placa cutdnea con rubor y calor)

- Inflamacion de otras glandulas (submaxilares/lagrimales)

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.
- Sequedad de mucosas
- Uveitis
- Lesiones cutaneas

- Afectacidon de 6rganos internos (especialmente rifidén, pancreas, pulmén)

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP
- Hemograma, VSG y bioquimica hepatica y renal, calcemia, proteinograma
- Inmunologia (ANA,FR,complemento)

- Rxtérax

f) Diagnostico diferencial.

Importantes los siguientes factores:

- Ritmo de crecimiento: en los casos de parotidomegalias muy agudas (en horas o pocos dias),
descartar sialolitiasis

- Datos inflamatorios: la presencia de calor y enrojecimiento importantes localizados orientan a

proceso infeccioso bacteriano

Ademas de las EAS, son diversas las causas que pueden producir parotidomegalia:

- Infecciones viricas (paperas, VIH) o granulomatosas (tuberculosis, sifilis, lepra)
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Diabetes Mellitus: puede estar asociada a parotidomegalia moderada, en ocasiones
siendo un sintoma previo al debut de la misma.

Enfermedades de depdsito, dislipemias familiares

Dieta: El exceso de consumo de alimentos ricos en almiddn puede ir produciendo una
distrofia parotidea con hiperplasia lenta y moderada; también la malnutricién, tanto por
déficit de aporte como en contexto de trastornos de la conducta alimentaria.

Alcoholismo crénico: produce una distrofia salivar, apareciendo una hiperplasia de las
parotidas en el 70-80% de los casos, bilateral y simétrica, moderada, indolora y sin signos
inflamatorios.

Gota: puede producir tumefaccién de las glandulas pardtidas de forma crénica con
reagudizaciones recidivantes e inflamatoria.

Neoplasias, tanto primarias como secundarias (especialmente linfoma)

Reaccién de hipersensibilidad a los antinflamatorios derivados de la fenilbutazona,
isoprenalina, yodo, tiouracilo, tiocinatos.

Toxica: producida por ésteres fosforados de ciertos plaguicidas e insecticidas y por
yoduros industriales, frecuentemente acompafiado de sialorrea fétida.

Profesional: neumoparotiditis recidivante: musicos de instrumentos de viento,
insufladores de vidrio.

Accidental: tras anestesia general con intubacidn y tras endoscopias con anestesia local.

Idiopatica

Tabla. Principales causas de tumefaccién parotidea

Sindrome de Sjogren

Infeccién bacteriana

Infeccidn virica (paramixovirus, virus Epstein barr, citomegalovirus, coxsackie A)
Obstruccién

Tumores (adenoma, adenocarcinoma, linfoma, mixoma)

Amiloidosis

Enfermedades granulomatosas (sarcoidosis, tuberculosis)

Hiperlipidemia

Infeccién por el virus de la inmunodeficiencia humana

Alcoholismo

Acromegalia
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Anorexia nerviosa

Enfermedad por IgG4

Criterios de derivacion.

Criterios clinicos c) y/o d)

Alteraciones analitica (citopenias, VSG elevada, hipergammaglobulinemia, hipercalcemia)
Pruebas inmunoldgicas positivas

Alteraciones Rx torax (infiltrados, adenopatias)

Evaluacion ORL zona

Valorar remitir a UCIAS (inflamacién, dolor...), especialmente en los casos agudos

Guia Clinica Enfermedades Autoinmunes Sistémicas SEMI-semFYC 2014
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PLEURITIS / PERICARDITIS.

a) Definicidn.

Se trata de dos casos particulares de “serositis” o inflamacién de la membrana serosa que recubre
los pulmones (pleura) 6 el corazén (pericardio). La principal manifestacion clinica es el dolor
tordcico, generalmente intenso, agudo y pleuritico (aumenta con la inspiracién profunda, al
deglutir o con la tos y puede irradiarse al cuello, hombros y/o musculo trapecio) y se alivia con la
sedestacién y la inclinacién del paciente hacia delante.

En el 60-80% de las pericarditis encontramos roce pericdrdico (que se ausculta mejor con el
paciente sentado e inclinado hacia delante en espiracidn). Con la presencia de derrame pleural
destaca la disminucidn o abolicién del murmullo vesicular en la zona afecta, matidez e hipofonia.
Si el derrame pericardico de instauracion aguda es importante existe riesgo de taponamiento.

El derrame pleural, suele ser mejor tolerado, aunque cursa casi siempre con aumento de la

disnea.

b) EAS de sospecha.
Aunque ambos procesos pueden aparecer en muchas de las EAS, se asocian con mas frecuencia a:
- Lupus Eritematoso Sistémico (tanto pleuritis como pericarditis forman parte de los
criterios clasificatorios de esta entidad, ver anexo).
- Artritis Reumatoide.
- Esclerosis sistémica.
- Sindrome de Sjogren.
- Sarcoidosis.

- Enfermedad mixta del tejido conectivo.

c) Caracteristicas que sugieren EAS

- Episodios de repeticién

- Pericarditis y pleuritis concomitantes

- Las serositis de las EAS suelen ser poco sintomaticas, incluso pueden constituir hallazgos de

exploraciones complementarias.

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS
- Personas jovenes o edades medias de la vida, preferentemente mujeres.

- Cualquier sintoma o signo de esta guia.
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e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP

- Rx tdrax: objetiva derrames >75ml. La imagen mas frecuente es el borramiento del dngulo
costofrénico.

- ECG: En las pericarditis elevacion del segmento ST de concavidad superior (en todas las
derivaciones excepto en avR y V1 donde aparecera depresion del mismo). Es muy util la
seriacion del ECG para confirmar el diagndstico y observar la normalizacién del trazado. Si
hay derrame importante el voltaje del complejo QRS puede disminuir.

- Hemograma y bioquimica general con ionograma, funcién renal y hepatica.
Proteinogramay VSG, perfil tiroideo,

- Inmunologia (FR y ANA).

f) Diagnostico diferencial

Ante la presencia de una pleuritis o pericarditis, con o sin derrame, se han de descartar, en primer
lugar, enfermedades infecciosas y neoplasias. La presentacion clinica también nos puede orientar
sobre el diagnédstico etioldgico.

- La causa mas frecuente de pericarditis aguda, es viral y su curso es habitualmente
benigno; asimismo, son las infecciones respiratorias la causa mas frecuente de pleuritis
aguda.

- Tuberculosis

- Pericarditis en el curso de un IAM o postinfarto (Sindrome de Dressler, de caracter
autoinmunitario);

- asociadas a neoplasias (principalmente de origen hematolédgico, neoplasia de mama,
pulmén, mesotelioma);

- en el curso de enfermedades metabdlicas: uremia (insuficiencia renal crénica) 6
mixedema (hipotiroidismo);

- farmacos (hidralazina, procainamida, isoniazida, fenitoina);

g) Criterios de derivacion

Siempre



PURPURA.

a) Definicidn.

Trastorno cutdneo caracterizado por la extravasacién de hematies de los capilares y vénulas de la
piel. Se manifiesta por lesiones maculares o papulares de color rojizo que no desaparecen con la
vitro-presion.

Segln su tamafio distinguimos entre petequias (1-5 mm de diametro) y equimosis (>5 mm
didmetro).

Cuando la localizacion es profunda hablamos de hematoma.

Segun el tacto se clasifican en palpables (vasculitis), y no palpables.

b) EAS de sospecha.
- Vasculitis sistémicas

- EAS (sindrome de Sjogren, lupus eritematoso sistémico, esclerodermia)

VASCULITIS PRIMARIAS SECUNDARIAS

Vasos gran calibre Arteritis de Takayasu Infecciones (sifilis, TBC,
Arteritis de células gigantes etc...)
(Horton)
Vasculitis aislada del SNC

Vasos mediano calibre Poliarteritis Nudosa Infecciones ( hepatitis B )

Enfermedad de Kawasaki

Vasos de mediano y pequeiio Poliangeitis Granulomatosa AR, LES, Sindrome

calibre (Wegener) Sjogren, farmacos e
Sindrome de Churg-Strauss infecciones (VIH)
Poliangeitis Microscépica

Vasos de pequeiio calibre Pdrpura de Schonlein-Henoch Farmacos e infecciones

Crioglobulinemia Mixta Esencial | (Hepatitis By C)
Vasculitis por Hipersensibilidad

c) Caracteristicas que sugieren EAS
- Pdrpura palpable
- Localizacion por encima de rodillas

- Isquemia, Ulceras

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS

- Cualquiera de esta guia



e) Exploraciones complementarias.
- Analitica con hemograma, coagulacién, VSG, bioquimica (glucosa, perfil hepatico,
perfil renal), orina (hematuria, proteinuria), proteinograma

- Inmunologia (ANA, FR, complemento)

f) Diagnéstico diferencial

Las causas de purpura cutanea son multiples. Aunque la mayoria de textos clasicos suelen
diferenciar entre lesiones palpables y no palpables (siendo las primeras las habituales en
etiologias inflamatorias), en ocasiones la diferenciacién no es clara de acuerdo a la experiencia del
examinador, localizacidon de las lesiones, nimero/tamafio de los elementos purpuricos...

La siguiente tabla resume las principales etiologias no vasculiticas de una purpura cutanea:

TABLA. Principales causas de purpura cutanea no vasculitica

a) Factores externos
Traumatismo
Parpura solar
Parpura esteroidea
Capilaritis

Vasculitis livedoide
Fragilidad vascular

b) Alteraciones de la coagulacién
Trombocitopenia

Funcién plaquetaria anormal

Defectos de factores de coagulacion
Trombosis

Coagulacion intravascular diseminada (CID)

c) Enfermedades sistémicas

Amiloidosis

Sindrome de Ehlers-Danlos

Escorbuto

Purpura trombdtica trombocitopénica

Sindrome de Gardner-Diamond

Purpura hipergammaglobulinémica de Waldenstrom

d) Infecciones

Meningococemia

Infeccidn gonocdcica diseminada

Fiebre manchada de las Montafias Rocosas

e) Otros
Reaccion a la warfarina



Embolias
Colesterol
Grasa

g) Criterios de derivacion
- Criterios clinicos c) y/o d)
- Alteraciones analitica (alteraciones hemograma, funciones hepatica/renal, VSG elevada,
hipergammaglobulinemia)
- Pruebas inmunoldgicas positivas
- Rx de térax (infiltrados, nédulos, adenopatias hiliares, derrame pleural)
- Considerar remitir a UCIAS en casos complicados (cuadro extenso, isquemia o Ulceras,

alteraciones Rx-exploraciones complementarias...)
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RAYNAUD (Fenémeno de Raynaud)
a) Definicidn.
El Fendmeno de Raynaud (FR) se define como un episodio de vasoespasmo agudo e intermitente
localizado en las regiones acras o distales del organismo, caracteristicamente en las manos, que
puede acompanarse de dolor y disestesias en el territorio afecto y que se desencadena
principalmente por la exposicién al frio, al estrés, a las vibraciones mantenidas y a una gran
variedad de estimulos. Su aparicién responde a un fendmeno de vasoespasmo en las pequefias
arterias y arteriolas digitales que conduce a la presencia cldsica de tres fases de cambio de
coloracién en la piel, si bien en alguna ocasién puede faltar alguna de ellas:

1. Fase inicial o sincopal (palidez cutanea).

2. Fase de asfixia (cianosis cutanea).

3. Fase hiperémica (rubeosis cutanea).
Diferenciamos FR primario del FR secundario, asociado este Ultimo a traumatismos,

enfermedades arteriales, hematoldgicas, endocrinas, farmacos y EAS.

b) EAS de sospecha
- Esclerosis sistémica: el FR suele ser la primera manifestacion de la misma, y en las formas
limitadas, el FR puede preceder a la afeccién cutanea durante varios afios.
- Sindrome de Sjogren
- Enfermedad mixta del tejido conectivo
- Lupus eritematoso sistémico
- Miopatias inflamatorias

- Artritis reumatoide.

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
- Edad de inicio tardio (mas alla de los 30 afios).
- Crisis espontaneas de dolor intenso, sin relacién con la exposicion al frio.
- Afectacidn unilateral o asimétrica.
- Presencia de lesiones cutaneas (“mordeduras de rata”), isquémicas, necrosis digital o

de gangrena.

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Cualquiera de esta guia.
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e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP.

f)

- Analitica con hemograma, coagulaciéon, VSG, bioquimica, orina (hematuria,
proteinuria), proteinograma
- Inmunologia (ANA, FR, complemento)

- Rxtérax

Diagnéstico diferencial.

Las entidades clinicas que deben ser diferenciadas del FR son.

Acrocianosis: frialdad y cianosis sostenidas, persistentes y simétricas principalmente de
manos y pies, con afectaciéon integra de estas extremidades, que no suele ser dolorosa ni
conducir a cambios tréficos, ni estar precedida de episodios de palidez previos.
Eritromelalgia: episodios recurrentes de dolor, enrojecimiento y calor localizados
habitualmente en los pies, desencadenados a causa del ejercicio o del calor ambiental.
Eritema pernio (sabafiones): dolor, prurito y cianosis local principalmente en cara dorsal
de las manos.

Livedo reticularis: coloracion ciandtica en forma de malla reticulada que puede aparecer
en cualquier localizacién cutanea.

Vasculitis cutdnea: lesiones palpables urticariformes que casi nunca afectan alas manosy

gue dejan una hiperpigmentacién tras la curacion.

Por otra parte, los siguientes procesos pueden producir un FR no relacionado con EAS:

g)

FR primario.

Enfermedades arteriales: ateromatosis, embolia periférica, tromboangeitis obliterante,
vasculitis de Takayasu.

Enfermedades hematoldgicas: crioglobulinemia, sindromes mieloproliferativos o
linfoproliferativos crénicos.

Enfermedades endocrinas: hipotiroidismo, feocromocitoma.

Fdrmacos: betabloqueantes, derivados ergotaminicos, bromocriptina, cocaina, nicotina,
clonidina, ciclosporina, quimioterdpicos.

Sindrome del opérculo tordcico: sindrome del escaleno, costilla cervical.

Criterios de derivacion.

Criterios clinicos c) y/o d)

Alteraciones analitica (citopenias, VSG elevada, hipergammaglobulinemia)
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- Pruebas inmunolégicas positivas
- Rxde térax (infiltrados, nddulos, adenopatias hiliares, derrame pleural)

- Considerar remitir a UCIAS casos complicados (isquemia, lesiones digitales...)
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SINUSITIS CRONICA
a) Definicidn.
Inflamacién crdnica de la mucosa sinusal de mas de 8 semanas de duracion (o bien mas de cuatro

episodios recurrentes de sinusitis aguda al afio), especialmente de los senos maxilares.

b) EAS de sospecha.
- Granulomatosis de Wegener.

- Vasculitis de Churgg-Strauss (muy infrecuente)

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
- Destruccion rapida osteocartilaginosa de la nariz con aparicion de granulomas y una
malformacion denominada nariz en silla de montar.

- sintomatologia unilateral, epistaxis recurrente, cacosmia o anosmia

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

- tos seca, expectoracién hemoptoica, disnea y dolor tordcico

- otitis media serosa uni o bilateral purulenta que puede conducir a sordera
- pUrpura

- neuropatia periférica

- proptosis, diplopia, epifora

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP

Analitica con hemograma, coagulacion, VSG, bioquimica, orina (hematuria,

proteinuria), proteinograma

- Rxde térax

- Larealizacidn de Rx de senos es controvertida, especialmente en casos agudos y no se
suele realizar en AP. El diagndstico de sinusitis aguda es eminentemente clinico, y se
intenta evitar la practica de la Rx por la irradiacién. Puede valorarse ante casos de
sinusitis crénica o ante episodios repetidos de sinusitis.

- Podemos realizar una rinoscopia anterior utilizando el otoscopio con un especulum

largo. De este modo se puede visualizar la presencia de eritema, edema o congestion,

Ulceras e incluso algun pélipo.

- Valoracion por ORL de zona



f) Diagnéstico diferencial.
Principalmente con la rinosinusitis comuln, que suele aparecer en fumadores y en pacientes

alérgicos y asmaticos.

g) Criterios de derivacion.
- Criterios clinicos c) y/o d)

- Alteraciones analitica (alteraciones hemograma, VSG elevada, hipergammaglobulinemia)

Pruebas inmunolégicas positivas

Alteraciones Rx torax
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TROMBOSIS VASCULAR.

a) Definicidn.

Formacidn o agregacién de un trombo o coagulo sanguineo en el interior de un vaso (arterial o
venoso) que suele crecer desde su pared hacia la luz vascular provocando fenédmenos isquémicos
distales al lugar de formacién del mismo. Cuando se desprende de la pared se denomina émbolo,
produciendo fendmenos isquémicos a distancia. Distinguimos entre:

- Trombosis Arterial: cuando el trombo se forma desde la pared de una arteria,
generalmente por la existencia de un proceso arterioesclerético o inflamatorio crénico
preexistente.

- Trombosis venosa: cuando el trombo se forma en el interior de una vena por situaciones
de estasis, lesion endotelial o por la presencia de metabolitos con actividad

procoagulante.

b) EAS de sospecha.

Sindrome antifosfolipido primario (SAF).
- Enfermedad de Behget

- Vasculitis sistémicas

- Tromboangeitis obliterante

- Otras EAS (mas raro)

c) Caracteristicas que sugieren EAS.
- Trombosis de repeticion
- Ausencia de factores de riesgo vascular
- Abortos de repeticién o muerte fetal
- Livedo reticularis.

- Sindrome nefraético.

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Cualquiera de esta guia.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP
- Hemograma, bioquimica, coagulacion, VSG, PCR, TTPA.
- Inmunologia (ANA, FR).

- Fondo de ojo.
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Electrocardiograma.

- Examen basico de orina.

f) Diagnéstico diferencial.
En el caso de la trombosis arterial cualquier trombosis de origen aterotrombético.
En el caso de la trombosis venosa, cualquier circunstancia desencadenante:

- intervencién quirurgica reciente

- inmovilizacién

- neoplasia

- venas varicosas

- antecedentes familiares de trombofilia

g) Criterios de derivacion.

Siempre.
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XEROFTALMIA
a) Definicién.
Sensacidn subjetiva de sequedad en el ojo, cuya sintomatologia se refiere de manera muy variada:
sensacion de cuerpo extraiio, ojo rojo, prurito, quemazdn, escozor, sequedad ocular, lagrimeo
muy escaso, fotofobia, disminucién de agudeza visual, dolor ocular, o intolerancia a lentes de

contacto.

b) EAS de sospecha

- Sindrome de Sjogren.

c) Caracteristicas que sugieren EAS.

- Sintoma persistente (>3 meses), diario

- Episodios repetidos/graves de conjuntivitis
- Intolerancia grave a lentes de contacto

- Perforacién corneal espontdnea

- La fotofobia (por hipersensibilidad a la luz) suele ser indicativa de lesion corneal.

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.
- Sequedad en otras localizaciones: sequedad oral (xerostomia), vaginal, piel, ORL vy
esofago.
- Inflamacion glandulas salivares o lacrimales

- Cualquier manifestacién de esta guia.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP.
- Hemograma, bioquimica, proteinograma, VSG, PCR,
- Inmunologia (ANA, FR, complemento).
- Aunque su realizacidon en Atencién Primaria es muy infrecuente, llevar a cabo un test de
Schirmer en la consulta es una maniobra relativamente sencilla que permite objetivar la

intensidad de la xeroftalmia.

f) Diagnéstico diferencial.

- Sindrome de ojo seco primario por atrofia glandular (envejecimiento).



65

- Cuerpo extrafio ocular. El cuerpo extrafio es generalmente de instauracion aguda. En el caso del

sindrome de Sjogren, las molestias son mds intensas por la mafiana al despertarse, ya que
durante el suefio la renovacion de la lagrima es nula.

- Conjuntivitis. Instauracién aguda en el caso de causa infecciosa, subaguda o crénica en el caso de
causa alérgica. En el sindrome de Sjogren se produce hiperemia, quemosis, vasodilatacién vy
pérdida de brillo conjuntival. También existe prurito en el dngulo interno. La secrecién es
filamentosa, y a diferencia de las legafias de origen infeccioso, en el sindrome de Sjogren la
secrecion es escasa, blanca, localizada y generalmente en el dngulo interno ocular por
acumulacién de mucina y residuos de pelicula lagrimal.

- Disminucién de agudeza visual. Cataratas. En el sindrome de Sjégren la disminucién de agudeza

visual suele ser leve y oscilante (mejora con el parpadeo).

En cualquier caso, la aparicién de dolor es siempre indicativo de un cuadro grave: cuando la
intensidad es leve suele deberse a una queratitis punctata, mientras que si el dolor es intenso se
trata de una ulceracién corneal.

En la siguiente tabla se resumen otras causas de sequedad ocular no relacionadas con

enfermedades autoinmunes sistémicas.

Tabla. Otras causas de sequedad ocular

Sindrome de Stevens-Johnson

Conjuntivitis crénica

Hipovitaminosis A

Ausencia congénita o malformacidn de glandulas lagrimales
Traumatismo

Alteracidn neuroldgica

Blefaritis crénica

Sinalefaron

Anestesia corneal

Irregularidad epitelial

g) Criterios de derivacidn.
- Criterios clinicos c) y/o d)
- Alteraciones analitica (citopenias, VSG elevada, hipergammaglobulinemia)
- Pruebas inmunoldgicas positivas

- Evaluacidn oftalmologia de zona
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- Valorar remitir UCIAS casos complejos (dolor ocular muy agudo)
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XEROSTOMIA

a) Definicidn.

Sensacion subjetiva de sequedad de boca.

b) EAS de sospecha.

- Sindrome de Sjogren.

- Otras enfermedades infiltrativas glandulares, mas infrecuente (sarcoidosis, amiloidosis,

enfermedad por 1gG4)

c) Caracteristicas que sugieren EAS.

- Sintoma persistente (>3 meses), diario

- Alteraciones en la exploracion fisica: la ausencia o la disminucién clara del remanso salival,

ragades, caries grave (precoz o en zonas poco frecuentes), lengua seca y depapilada

d) Otras manifestaciones que aumentan la sospecha de EAS.

Sequedad en otras localizaciones: sequedad ocular (xeroftalmia), vaginal, piel, ORL vy
esofago.
Inflamacién glandulas salivares o lacrimales

Cualquier manifestacidn de esta guia.

e) Exploraciones complementarias a realizar desde AP.

Hemograma, bioquimica, proteinograma, calcemia, VSG, PCR,

Inmunologia (ANA, FR, complemento).

Rx torax

La medicidn del flujo salival no estimulado mediante un tubo graduado puede permitir
objetivar un déficit de secrecidn salival: una cantidad de saliva inferior a los 1,5 ml

acumulada en 15 minutos permite objetivar una alteracién de la secrecién salival.

f) Diagnostico diferencial.

Envejecimiento: atrofia glandular.

Farmacos de accidn xerogénica: Anorexigenos; Ansioliticos; Antidepresivos
(especialmente triciclicos); Antihistaminicos; Antiparkinsonianos; Antipsicéticos; Beta-
bloqueantes; Clonidina; Descongestionantes; Diuréticos; Relajantes musculares.

Radioterapia cervical.



g)
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- Otras: deshidratacion, respiracion bucal, obstruccién nasal, enfermedades psiquiatricas,

diabetes mellitus, infeccién por el VIH.

La siguiente tabla resume las principales causas de xerostomia.

Tabla. Causas de xerosotomia

Farmacos

Envejecimiento

Enfermedades granulomatosas (sarcoidosis, tuberculosis, lepra)
Enfermedades de depdsito (amiloidosis, hemocromatosis, Gaucher)
Diabetes mellitus

Hiperlipidemia

Enfermedad de injerto contra huesped

Fibrosis quistica

Irradiacion

Traumatismo o cirugia de cabeza y cuello

Virus sialotropos (virus de la hepatitis C, virus de la inmunodeficiencia humana)

Criterios de derivacidn.

- Criterios clinicos c) y/o d)

- Alteraciones analitica (citopenias, VSG elevada, alteracidon renal,
hipergammaglobulinemia, hipercalcemia)

- Alteraciones Rx térax

- Pruebas inmunoldgicas positivas
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ANEXO 1. CRITERIOS CLASIFICATORIOS DEL SINDROME ANTIFOSFOLIPIDICO (SAF).
Miyakis et al. J Thromb Haemost 2006;4:295-306

1. CRITERIOS CLINICOS.
1.1. Fendmenos trombéticos.

Uno o mas episodios clinicos de trombosis arterial, venosa o de pequefio vaso en cualquier

organo o tejido. La trombosis debe confirmarse mediante estudios de imagen, doppler o

histoldgicos, con la excepcion de la trombosis venosa superficial. Para la confirmacién

histopatoldgica, debe estar presente la trombosis sin evidencia de inflamacién de la pared
vascular.
1.2. Manifestaciones obstétricas.

a) Una o mas muertes idiopaticas de un feto morfolégicamente normal a partir de las 10
semanas de gestacion, con una morfologia fetal normal confirmada por ecografia o por
un examen directo del feto.

b) Uno o mas nacimientos prematuros de un neonato morfolégicamente normal a partir de
las 34 semanas de gestacidn, debidos a preeclampsia o eclampsia grave, o a una
insuficiencia placentaria grave.

c) Tres o mas abortos idiopaticos consecutivos antes de las 10 semanas de gestacién, una
vez excluidas otras causas como anomalias en la anatomia materna, alteraciones
hormonales o cromosdmicas paternas y maternas.

2. CRITERIOS DE LABORATORIO.

2.1. Anticogulante lUpico presente en plasma en 2 o mas ocasiones separadas al menos 12
semanas, determinadas de acuerdo a las directrices de la Sociedad Internacional de
Trombosis y Hemostasia:

a) Prolongacidn de las pruebas de coagulacion dependientes de fosfolipidos demostradas
con la prueba de cribaje, por ejemplo, el tiempo de tromboplastina parcial activado,
tiempo de caolin, tiempo de Russell, tiempo de protrombina diluido o tiempo de
textarina.

b) No correccidn de la prolongacién del tiempo de coagulaciéon en las pruebas de cribaje al
afiadirle plasma pobre en plaquetas.

c) Acortamiento o correccidn de la prolongacion del tiempo de coagulacion en las pruebas
de cribaje al afiadirles fosfolipidos.

d) Exclusion de otras coagulopatias, como el inhibidor del factor VIl o la heparina.

2.2. ACC de isotipo 1gG y/o IgM en sangre, presentes a titulo moderado o alto (>40 GLP o MPL, o
superior al percentil 99), en 2 0 mas ocasiones, separadas al menos 12 semanas,
determinados mediante técnica de ELISA.

2.3. Anticuerpos antiB2GPI de isotipo IgG y/o IgM en sangre, presentes a titulo moderado o alto
(superior al percentil 99) en 2 0 mas ocasiones, separadas al menos 12 semanas,
determinados mediante técnica de ELISA.

2.4,

La clasificacion definitiva se establece con la presencia de un criterio clinico y un criterio de laboratorio.
Debe evitarse la clasificacidn como SAF si entre el episodio clinico y la determinacion positiva de los
anticuerpos antifosfolipidicos han transcurrido menos de 12 semanas o mas de 5 afios.

Estos criterios son solamente clasificatorios. Por ello, la sospecha clinica de SAF deberia tener en cuenta
también otros criterios clinicos (lesiones valvulares cardiacas, livedo reticularis, etc.) y de laboratorio
(trombocitopenia y/o anemia hemolitica).




ANEXO 2. CRITERIOS CLASIFICATORIOS DE LA ENFERMEDAD DE BEHCET.
International Study Group for Behget disease. The Lancet 1990; 335:1078-1080

o Ulceras orales recurrentes: aftas menores (<lcm), aftas mayores o Ulceras herpetiformes
observadas por el médico o el paciente, con un minimo de 3 episodios durante un periodo de 12
meses.

e Mas dos de los siguientes:

- Ulceras genitales recurrentes: tlceras o cicatrices aftosas observadas por el médico o el
paciente.

- Lesiones oculares: uveitis anterior o posterior, o presencia de células en el vitreo al
examen con lampara de hendidura; o bien vasculitis retiniana diagnosticada por un
oftalmdlogo.

- Lesiones cutdneas: Eritema nodoso observado por un médico o por el paciente,
pseudofoliculitis, o lesiones pdpulo-pustulosas; o nddulos acneiformes observados por el
médico en pacientes post-adolescentes no tratados con corticoides.

- Fendmeno de patergia positivo: evaluado por un médico a las 48 horas.
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ANEXO 3. CRITERIOS CLASIFICATORIOS DEL LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO.

SLICC* Classification System, 2012. Petri M et al. Arthritis & Rheum 2012; 64(8): 2677-2686.
*SLICC= Systemic Lupus International Collaborating Clinics.

Los criterios son acumulativos, es decir, no es necesario que se presenten de forma concurrente.
La sensibilidad y especificidad de los criterios clasificatorios es del 94% y 92% respectivamente.

1. CRITERIOS CLINICOS

I. Lupus cutaneo agudo.
Exantema malar (excluyendo el exantema discoide), maculopapular y fotosensible, en ausencia de
dermatomiositis. También incluye lesiones bullosas, la epidermdlisis y el lupus cutdneo subagudo.

Il. Lupus cutaneo crénico.
Exantema discoide clasico que puede ser localizado (encima del cuello) o generalizado (encima y
debajo del cuello). Lesiones lupicas en forma de paniculitis, planas, o sabafiones lupicos (lupus pernio).

1. Ulceras orales.

Ulceras palatinas, bucales, en lengua y también nasales. En el caso de las ulceras nasales, se suponen
en ausencia de otras causas como infecciones por herpes, vasculitis, enfermedad de Behget,
enfermedad inflamatoria intestinal o artritis reactivas.

IV. Alopecia no cicatricial. Fragilidad capilar, con rotura visible de los capilares, en ausencia de otras
causas de alopecia como la alopecia androgénica, areata, secundaria a farmacos o la relacionada con
estados carenciales nutricionales (déficit de hierro).

V. Sinovitis de 2 o mas articulaciones. Caracterizada por edema/derrame articular, aumento de la
sensibilidad en 2 o mas articulaciones y al menos 30 minutos de rigidez matutina.

VI. Serositis
a) Pleuritis de mas de 24 horas: historia de roce pleural o derrame pleural
b) Pericarditis de mas de 24 horas: documentada por ECG, o roce pericardico, o derrame, en
ausencia de otras posibles causas como infecciones, uremia o sindrome de Dressler.

VII. Afeccién Renal
a) Proteinuria persistente > 500mg/24 horas, o
b) Alteracién del sedimento urinario con presencia de cilindros celulares integrados por hematies
o hemoglobina, o de tipo granular, tubular o mixto

VIII. Afeccidon Neuroldgica.

a) Convulsiones que no puedan ser explicadas por otras causas, o

b) Psicosis que no pueda ser explicada por otras causas, o

c) Mononeuritis multiple que no pueda ser explicada por una vasculitis, o

d) Mielitis

e) Neuropatia periférica o craneal (en ausencia de otras causas como diabetes, vasculitis o
infecciones), o

f)  Estados confusionales agudos en ausencia de otras causas como infecciones, intoxicaciones,
metabdlicas, uremia, farmacos.

IX. Anemia hemolitica.

X. Leucopenia (< 4OOO/mm3) en al menos dos determinaciones, en ausencia de otras posibles causas
como el sindrome de Felty, farmacos, o hipertension portal, O BIEN

Linfopenia (<1000/mm3) en al menos dos determinaciones, en ausencia de otras causas como
farmacos, uso de corticoides o infecciones.

XI. Trombocitopenia (<100.000/mm3) en al menos dos determinaciones en ausencia de otras causas
como hipertension portal, fdirmacos, o purpura trombdtica trombocitopénica.

2. CRITERIOS INMUNOLOGICOS

I. Niveles de anticuerpos antinucleares (ANA) superiores al rango establecido por el laboratorio.

Il. Anticuerpos anti-dsDNA superiores al rango establecido por el laboratorio (o mas de 2 veces el valor
normal si se han determinado mediante ELISA).

Ill. Positividad de los anticuerpos anti-Sm

IV. Positividad de los anticuerpos antifosfolipidicos por cualquiera de los siguientes métodos:
- Anticoagulante lUpico positivo
- Falso positivo de una prueba reaginica (RPR)
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- Titulos elevados de anticuerpos anticardiolipina (IgG, IgA, o IgM)
- Positividad para los anticuerpos anti-B2-glicoproteina I (1gG, IgA, IgM).

V. Hipocomplementemia.
- Complemento C3 bajo
- Complemento C4 bajo
- Complemento CH50 bajo

VI. Test de Coombs directo positivo.
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ANEXO 4. CRITERIOS CLASIFICATORIOS DE LA ARTRITIS REUMATOIDE.

2010 Rheumatoid Arthritis Classification Criteria. An American College of Rheumatology and European
League Against Rheumatism Collaborative Initiative. Arthritis & Rheumatism 2010; 62(9):2569-2581.
Para establecer un diagndstico de AR, el paciente debe obtener 6 o mas puntos en la puntuacion.

Criterios | Puntuacion

Los pacientes que deben ser interrogados ante una sospecha de AR son aquellos que cumplen con los
siguientes criterios:

Presentan al menos una articulacion con sinovitis
La sinovitis no puede ser explicada por otras causas, tales como LES, artritis gotosa, o artritis
psoriasica.

Criterios clasificatorios: una puntuacion > 6 sobre 10 permite clasificar al paciente con una AR definida.
Estos criterios seran reevaluados en funcién de la sintomatologia que presente el paciente a lo largo del

tiempo
A) Afectacion articular .
- Unagran articulacién afectada @ 0
- 2a10grandes articulaciones afectadas 1
- 1a3pequenias articulaciones @ (con o sin afectacion de grandes articulaciones) 2
- 42310 pequeiias articulaciones afectadas 3
- Mas de 10 articulaciones (al menos una pequeia articulacion afectada) @ 5
B) Serologia (se requiere positividad de al menos uno de los siguientes tests)
- FR negativo y anticuerpos anti-citrulina negativo 0
- FR positivo débil o anticuerpos anti-citrulina positivo débil 2
- FR positivo elevado © o anticuerpos anti-citrulina positivo elevado 3
C) Reactantes de fase aguda (marcadores inflamatorios). Se requiere positividad de

al menos uno de los siguientes:

- Proteina C-Reactiva normal y VSG normal 0
- Proteina C-Reactiva alterada o VSG alterada 1
D) Duracidn de los sintomas
- Menos de 6 semanas 0
- lgual o mayor a 6 semanas 1

(1)
(2)
(3)
(4)

(5)

La afectacion articular se refiere al dolor y edema objetivados en la exploracion fisica que debe ser
confirmada radiolégicamente en forma de sinovitis. Las articulaciones interfaldngicas distales,
metacarpofaldngicas y metatarsofalangicas quedan excluidas de esta consideracion.

Se consideran grandes articulaciones: hombro, codo, cadera, rodilla, tobillo.

Se consideran pequefias articulaciones: metacarpofalangicas, interfalangicas, segunda a quinta
metatarsofalangica, interfalangica del pulgar y carpo (mufieca).

Ademas de grandes y pequenias articulaciones, en esta categoria se puede incluir la afectacidn de
otras articulaciones como la temporomandibular, acromioclavicular o la esternoclavicular, entre
otras.

Positividad elevada en las pruebas seroldgicas se refiere a un valor que por lo menos triplique el
valor normal del test. Positividad débil se referird a aquellos valores que superen el rango de
normalidad pero sin alcanzar un valor que triplique el rango de normalidad. Cuando el laboratorio
ofrezca los resultados del Factor Reumatoide (FR) como positivo o negativo, sera puntuado como —
positivo débil -



ANEXO 5. CRITERIOS CLASIFICATORIOS DE LA ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONECTIVO.

Si bien existen en la literatura diversos estudios publicados que abordan criterios diagndsticos
distintos, cabe destacar los de Alarcén-Segovia por su sencillez:

SEROLOGICOS

- Anti-U1RNP positivos (>1600)

- Clinicos

- Edema de las manos

- Sinovitis

- Miositis

- Fendmeno de Raynaud

- Acroesclerosis

REQUISITOS PARA EL DIAGNOSTICO

1. Cumplir el criterio seroldgico

2. Cumplir tres criterios clinicos (la asociaciéon de edema de la manos, fendmeno de Raynaud y
acroesclerosis requiere ademas al menos uno de los otros dos criterios)
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ANEXO 6. CRITERIOS CLASIFICATORIOS DE LA POLICONDRITIS RECIDIVANTE.
Michet CJ et al. Ann Intern Med 1986; 104:74-78

La presencia de dos criterios mayores o bien uno mayor y al menos dos menores, proporcionan el
diagnéstico.

CRITERIOS MAYORES
=  Condritis auricular
=  Condritis nasal
= Condritis laringotraqueal

CRITERIOS MENORES
= Inflamacién ocular (conjuntivitis, queratitis, epiescleritis, uveitis)
= Pérdidad de audiciéon
= Disfuncién vestibular
= Astritis inflamatoria seronegativa.
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ANEXO 7. CRITERIOS CLASIFICATORIOS DE LA ESCLERODERMIA.

Criterios 2013 de American College Rhematology / European League Against Rheumatism Collaborative
Initiative. Arthritis & Rheumatism 2013; 65(11):2737-2747.

item Subitems Puntuacién

Engrosamiento de la piel de los dedos de - 9

ambas manos que se extiende proximal a las

articulaciones metacarpofalangicas (criterio

suficiente)

Engrosamiento de la piel de los dedos (solo | Dedos hinchados 2

cuenta la puntuacién mas alta) Esclerodactilia de los dedos (distal a las 4
articulaciones metacarpofaldngicas pero
proximal a las interfaldngicas proximales)

Lesiones en la yema de los dedos (sélo contar | Ulceras digitales en la punta de los dedos 2

la puntuacién mas alta) Cicatrices en la yema de los dedos 3

Telangiectasia - 2

Alteracion de los capilares del lecho ungueal - 2

Hipertension arterial pulmonar o enfermedad | Hipertension arterial pulmonar 2

pulmonar intersticial (maxima puntuacion es | Enfermedad pulmonar intersticial 2

2)

Fenémeno de Raynaud - 3

Autoanticuerpos SSc (anticentrémero, anti- | Anticentrémero 3

topoisomerasa | [anti-Scl-70], anti- RNA | Anti-Topoisomerasa |

polimerasa Il (maxima puntuacién es 3) Anti-RNA polimerasa IlI

Estos criterios son aplicables ante cualquier paciente con sospecha de esclerosis sistémica o esclerodermia.
No son criterios aplicables a pacientes con un simple engrosamiento constitucional de la piel, o en pacientes
con otros trastornos similares a la esclerodermia que explicaria mejor sus manifestaciones, tales como la
fibrosis nefrogénica esclerosante, la morfea generalizada, la fascitis eosinofilica, la eritromelalgia, la porfiria
cutanea, la esclerosis del liquen, la enfermedad del injerto contra el huésped, el escleromixedema o la
esclerosis diabética.

La puntuacion total se determina sumando el peso maximo (puntuacion) en cada categoria. Los pacientes
con una puntuacion mayor o igual a 9 se definen como esclerodermia definida.
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ANEXO 8. CRITERIOS CLASIFICATORIOS DE LA P.A.N.
La presencia de 3 o mas criterios proporciona una sensibilidad del 82,2% y una especificidad del
86,6%, para el diagndstico de la PAN (Lightfoot RW et al. Arthritis Rheum 1990; 33: 1088-1093).

1. Pérdida de peso > o igual a 4 Kg desde el comienzo de la enfermedad

2. Livedo Reticularis

3. Dolor o inflamacién testicular

4. Mialgias, debilidad o inflamacién muscular

5. Mono o polineuropatia

6. Hipertension arterial diastélica > 90 mmHg

7. Elevacion del nitrégeno ureico (>40 mg/dl) o de la creatinina (>1,5 mg/dl)

8. Presencia del antigeno de superficie o de anticuerpos frente al virus de la hepatitis B

9. Arteriografia patoldgica (microaneurismas o trombosis)

10. Presencia de infiltracion por polimorfonucleares en la biopsia de arterias de mediano o pequefio
calibre.
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Anexo 9. CRITERIOS CLASIFICATORIOS DE LA POLIMIOSITIS Y DERMATOMIOSITIS.

Clasificacién de Dalakas y Hohfeld (The Lancet 2003; 362:971-982).

CRITERIO POLIMIOSITIS DERMATOMIOSITIS DM AMIOPATICA
Definitivo Probable Definitivo Probable Definitivo
Debilidad M | , y ,
eptidad Muscuiar it sit sit sit No
miopatica
Cambios . , . , . , . , Miopatia o no
. ! (g Miopatia Miopatia Miopatia Miopatia op I, .
electromiograficos especifica
Elevadas’ o Elevadas” o
Enzimas musculares Elevadas® Elevadas® Elevadas®
normales normales
., Expresion Infiltrados Infiltrados
Inflamacion . . . . . . P
. . generalizada perifasciculares perifasciculares Diagndstico no
primaria con . L R
Hallazgos en la compleios del CMH-1, perimisiales o perimisiales o especifico 6 de DM
biopsia CD8/CFI)\A:|—1 pero no de perivasculares; perivasculares; (miopatia
. y CD8 ni atrofia atrofia subclinica)
sin vacuolas . . . .
vacuolas perifascicular perifascicular
Rash y calcinosis Ausente Ausente Presente No detectado Presente

1

Debilidad Muscular Idiopdtica: afeccién muscular proximal mdas que distal, respetando

musculatura orbital y de la cara, caracterizada por un inicio subagudo (semanas o meses) y de
rapida progresién en pacientes sin historia familiar de enfermedad neuromuscular, sin exposicidn
a medicamentos o téxicos que produzcan miopatia y sin signos de miopatia metabdlica.
2 Aunque la fuerza es aparentemente normal, muchos pacientes refieren fatiga, mialgias y pérdida
de la resistencia muscular.
*Puede existir una elevacién enzimatica tan alta como 50 veces el valor normal

*Elevacién de enzimas musculares menor (hasta 10 veces el valor de referencia).




ANEXO 10. CRITERIOS CLASIFICATORIOS DE LA POLIMIALGIA REUMATICA Y DE LA ARTERITIS DE

CELULAS GIGANTES (Arteritis de Horton).
ACR/EULAR 2012.

ARTERITIS DE CELULAS GIGANTES

Puntuacion sin

Puntuacion con

Ecografia Ecografia*
(0-6) (0-8)

Rigidez matutina >45 minutos 2 2
Dolor o limitacion en cadera 1 1

FR y/o anti-PCC negativo 2 2
Ausencia de otra afeccion articular 1 1

Al menos un bursitis subdeltoidea y/o tenosinovitis - 1
bicipital y/o sinovitis glenohumeral y al menos una cadera

con sinovitis y/o con bursitis trocantérea

Bursitis subdeltoidea, tenosinovitis bicipital, o sinovitis - 1

glenohumeral de forma bilateral.

Una puntuacién de 4 o mas es clasificada como PMR en el algoritmo sin ecografia y una puntuacién de 5 o
mas permite ser clasificado como PMR en el algoritmo con ecografia.

*Criterio ecografico opcional.

POLIMIALGIA REUMATICA (ACR 2008)

Edad > 50 afos

Dolor en cintura pélvica o escapular
Duracién = a 2 semanas

Rigidez matutina > 45 minutos
Aumento de la VSG

Aumento de la PCR

NoubkwneR

prednisona con 15-20 mg al dia)

Respuesta rapida a corticoides (respuesta global >75% en 1 semana de tratamiento con




ANEXO 11. DEFINICION DE LAS VASCULITIS.
Definicion de las vasculitis adoptada por la International Chapel Hill Consensus Conference 2012.
Arthritis & Rheumatism 2013; 65(1): 1-11.

1. VASCULITIS DE GRAN VASO. Son las vasculitis que afectan a arterias de gran tamano, esencialmente, la aorta

y sus ramas principales.

1.1. Arteritis de Takayasu

Arteritis, a menudo granulomatosa, que afecta predominantemente a la
aorta y/o sus ramas principales. Su inicio ocurre generalmente en
pacientes menores de 50 afios

1.2. Arteritis de células gigantes

Arteritis, a menudo granulomatosa, que afecta predominantemente a la
aorta y/o sus ramas principales, con predileccién por ramas de la
cardtida, la vertebral, y la arteria temporal. Se inicia generalmente por
encima de los 50 afios y se asocia a polimialgia reumatica.

2. VASCULITIS DE VASO MEDIANO. Vasculitis que afecta predominantemente arterias de mediano calibre,
definidas como la arteria principal de una viscera y sus ramas. Se puede presentar asociada a aneurismas y
estenosis, afectando a la vez cualquier tamafio de arteria.

2.1.Poliarteritis nodosa (PAN)

Arteritis necrotizante de arterias de mediano o pequeiio sin
glomerulonefritis o vasculitis en arteriolas, capilares, o vénulasy sin
asociarse a anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo (ANCA).

2.2.Enfermedad de Kawasaki

Arteritis asociada con un sindrome del nédulo linfatico mucocutaneo y
que afecta predominantemente arterias medianas y pequefas. Las
arterias coronarias estan a menudo afectadas, pero también la Aorta y
arterias de gran calibre. Generalmente aparece en lactantes y nifios
pequefos.

3. VASCULITIS DE PEQUENO VASO. Vasculitis que afectan predominantemente arterias de pequefio calibre,
definidas como pequefias arterias y arteriolas intraparenquimatosas, capilares y vénulas.

3.1.Vasculitis ANCA positivo

Vasculitis necrotizante, con poco o ningun depdsito inmune, que afecta
capilares, vénulas, arteriolas y arterias pequefias, asociado a
mieloperoxidasa (MPO-ANCA) o proteinasa 3 (PR3-ANCA).

3.2.Poliangeitis microscopica

Vasculitis necrotizante, con pocos o ningun depésito inmune; afecta
predominantemente vasos pequefios (capilares, vénulas, o arteriolas) y
arterias medianas. La glomerulonefritis necrotizante es muy comun. A
menudo se produce una capilaritis pulmonar. La inflamacién
granulomatosa estd ausente.

3.3.Enfermedad de Wegener
(granulomatosis con poliangeitis)

Inflamacion granulomatosa necrosante que por lo general involucra la
parte superior e inferior de las vias respiratorias. Afectacién necrotizante
que afecta principalmente a vasos pequefios y medianos (capilares,
vénulas, arteriolas, arterias y venas). Es comun la glomerulonefritis
necrotizante.

3.4.Enfermedad de Churgg-Strauss
(granulomatosis eosinofilica con
poliangeitis)

Inflamacion granulomatosa necrotizante rica en eosindfilos que afecta las
vias respiratorias asocidandose con el asma y la eosinofilia, y afectando
vasos medianos. Los ANCA son mas frecuentemente positivos cuando la
glomerulonefritis esta presente.

3.5. Vasculitis con
inmunocomplejos

Vasculitis con moderado a marcado depédsito de inmunoglobulinasy / o
componentes del complemento en la pared vascular de vasos pequefios
(capilares, vénulas, arteriolas y arterias pequefias). La glomerulonefritis es
frecuente

3.6. Enfermedad por anticuerpos
antimembrana basal

Vasculitis que afecta a los capilares glomerulares, pulmonares, o ambos,
con depdsitos de anticuerpos anti-MBG. Es causa de hemorragias
pulmonar y renal, glomerulonefritis con necrosis.

3.7.Vasculitis crioglobulinémica

Vasculitis con depdsitos de crioglobulinas que afecta vasos de pequefio
tamafio (capilares, vénulas y arteriolas) con crioglobulinas presentes en el
suero. Suele afectar piel, glomérulo y nervios periféricos

3.8.Vasculitis IgA (Enfermedad de

Vasculitis con depdsito de IgAl en vénulas, capilares y arteriolas. Afecta la
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Schénlein-Henoch) piel y el tracto gastrointestinal, y con frecuencia causa artritis. Puede
presentar una glomerulonefritis indistinguible de la nefropatia IgA.
3.9.Vasculitis Vasculitis que se acompafia de urticaria e hipocomplementemia que
hipocomplementémica (vasculitis | afecta capilares, vénulas y arteriolas asociado a anticuerpos anti-Clq.
anti-Cl1q) Asocia glomerulonefritis, artritis, enfermedad pulmonar obstructiva

cronica e inflamacidn ocular.

4.VASCULITIS DE VASO VARIABLE. Vasculitis que no afecta de forma predominante a ningun tipo de vaso, ya
sea de gran tamafio, mediano o pequefio, asi como de cualquier tipo (arteria, vena o capilar)

4.1.Enfermedad de Behget Vasculitis que se presenta en pacientes con enfermedad de Behget (ver
criterios clasificatorios de la Enfermedad de Behget). Puede presentar
afectacion de pequefios vasos, trombosis, tromboangeitis, arteritis y
aneurismas.

4.2.Sindrome de Cogan Lesiones inflamatorias oculares (queratitis intersticial, uveitis,
epiescleritis) y enfermedad del oido interno (pérdida de audicién
neurosensorial y disfuncién vestibular). Las manifestaciones vasculiticas
incluyen arteritis de vasos de cualquier calibre, aortitis, aneurismas
adrticos y valvulitis mitral y adrtica.

5.VASCULITIS DE UN SOLO ORGANO. Vasculitis con expresién limitada a un solo érgano. Son ejemplos las
vasculitis de pequefio vaso cutaneo, arteritis testicular, vasculitis del sistema nervioso central. Dentro del
propio drgano, su distribucion puede ser unifocal o multifocal (difusa). En algunos casos pueden evolucionar a
vasculitis sistémicas (como por ejemplo la arteritis cutanea, que puede evolucionar a una poliarteritis nodosa)

6.VASCULITIS ASOCIADA A ENFERMEDAD SISTEMICA. Vasculitis que esta asociada a una enfermedad sistémica,
o bien puede ser causa de la misma. Su denominacion se acompana del nombre de la enfermedad asociada
(por ejemplo: vasculitis reumatoide, vasculitis lupica)

7.VASCULITIS ASOCIADA A OTRAS ETIOLOGIAS. Vasculitis que estd asociada a una etiologfa especifica, o bien
puede ser causa de la misma. Su denominacion se acompafia del nombre de la causa asociada (por ejemplo:
poliangeitis microscdpica asociada a hidralazina, vasculitis asociada al virus de la hepatitis B, vasculitis
crioglobulinémica asociada a virus de la hepatitis C)




