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RESUMEN

Las enfermedades autoinmunes del tejido conectivo, abarcan un grupo de trastornos
clinicos poligénicos, que presentan dafio tisular en diferentes sistemas, llegando a presentar
lesiones cuténeas; el presente trabajo sefiala las principales enfermedades, con sus
manifestaciones cuténeas, y los anticuerpos que estuvieron presentes en las mismas y que
pueden guiar a un diagnoéstico y tratamiento precoz. El presente estudio es de tipo descriptivo,
retrospectivo. Las principales enfermedades de tipo autoinmune en el presente estudio fueron:
Lupus Eritematoso Sistémico, Dermatomiositis, y Esclerodermia. Dentro de las manifestaciones
cutdneas mas importantes en el Lupus fueron el rash malar y discoide, en la Dermatomiositis
lidero el eritema en heliotropo més las papulas de Gottron, y en la Esclerodermia las placas o
manchas esclerodermiformes seguido por el fendmeno de Raynaud; el principal autoanticuerpo
presente en todas estos trastornos, fue el ANA. En la Dermatomiositis le siguid Anti mi 2, Anti
RNP, y anti Jo 1, y en la Esclerodermia se presentd el Anti Scl 70. Hubo predominio del sexo
femenino, con una prevalencia de 3:1, el grupo etario mas frecuente fue el de 31-50 afios,

excepto en la Esclerodermia que fue de 19-30 afios.
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SUMMARY

Autoimmune connective tissue diseases encompass a group of polygenic clinical condi
tions, which have tissue damage in different systems, leading to skin lesions present; this paper
points out the major diseases, with cutaneous manifestations, and antibodies were present in
them and that can lead to early diagnosis and treatment. This study is descriptive, retrospective.
The main autoimmune diseases in this study were: Lupus Erythematosus, Dermatomyositis and
Scleroderma. Among the most important cutaneous manifestations in lupus were the malar and
discoid rash, in dermatomyositis led heliotrope erythema more Gottron papules and plaques in
scleroderma or scleroderma spots followed by Raynaud's phenomenon; the principal autoanti-
body present in all these disorders was the ANA. In dermatomyositis was followed Anti my 2
Anti RNP, and anti Jo 1 and scleroderma presented the Anti Scl 70. There was a predominance
of women, with a prevalence of 3: 1, the most common age group was that of 31-50 years, ex-

cept in scleroderma it was 19-30 years

12



1. INTRODUCCION

Las enfermedades autoinmunitarias del tejido conjuntivo, engloban un grupo de
trastornos clinicos poligénicos, que presentan caracteristicas clinicas heterogéneas y superpuestas
entre si; por lo que los problemas dermatoldgicos son razones comunes de presentacion a
médicos generales. En algunos casos, se necesita saber si el problema es una manifestacion de

una enfermedad subyacente mas seria(Fernandez, 2013).

Para el médico es imperante la necesidad de realizar un diagndstico de importantes
enfermedades sistémicas tan solo a través de la exploracién minuciosa de la piel, considerando
que con la observacion de estos signos clinicos se efectuara un diagndstico y tratamiento precoz
del proceso base, e incluso en algunos casos, su prevencion, impidiendo el desarrollo de la

expresion sistémica del proceso (Arias, 2008).

Muchas son las enfermedades sistémicas que tienen expresion en el tegumento:
genodermatosis,  conectivopatias, trastornos nutricionales, infecciosos, metabdlicos,
hematoldgicos, digestivos, entre otras. En ocasiones, no es la propia enfermedad la que afecta a
la piel, sino procesos reactivos, que se expresan uniformemente en la piel, con independencia de

la enfermedad sistémica que los origina (Fernandez, 2013).

En otros casos la presencia de una determinada dermatosis aconseja descartar la existencia
del cuadro sistémico al que estadisticamente se asocia, como se lo ha expuesto algunos signos
cutaneos son inespecificos y su presencia per se no permite sino elaborar una serie extensa de

posibles diagnosticos (Fernandez, 2013).
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Sin embargo, algunas lesiones dermatoldgicas por su morfologia, su distribucién o su
caracteristica asociacion a otro sintoma sistémico pueden ser enormemente diagnosticas, de alli
la importancia de la observacién de un determinado tipo de lesion, en un &rea anatomica
especifica, alertard para poder diagnosticar con precision un problema concreto o, en su defecto,
realizar un cribaje de todos estos pacientes y seleccionar los subsidiarios de estudio detallado
posterior. Las principales enfermedades autoinmunes del tejido conjuntivo son: Lupus
eritematoso sistémico (LES), Dermatomiositis (DT), Esclerosis sistémica (ES), Sindrome de

CREST, Artritis Reumatoidea (AR), siendo la mas frecuente LES (De Santa Maria, 2011).

En el LES, segun un reporte de Velazquez (2011), el compromiso de la piel es una de las
manifestaciones méas frecuentes y es una parte importante de los criterios clasificatorios de la
entidad. En la literatura mundial, la frecuencia de las manifestaciones cutaneas del LES oscila
entre 55% y 85% (2-7). Desafortunadamente, la afectacion cutanea en esta enfermedad es muy
heterogénea, con manifestaciones tanto especificas como inespecificas, tanto localizadas como
generalizadas, hecho que dificulta, de manera importante, su clasificacion y estandarizacion para

diferentes propositos.

Se ha encontrado asociacion entre manifestaciones cutaneas especificas de LES y
actividad sistémica de la enfermedad: lupus cutaneo agudo con linfadenopatias, anti-ADN de
doble cadena (anti-ds ADN), hipocomplementemia (especialmente C3) y dosis altas de
prednisolona; lupus cutdneo subagudo con compromiso renal, leucopenia, anticuerpos

antinucleares (ANA) en titulos altos (mayores de 1: 640) y anti-ds ADN(Jiménez, 2013).

En Ecuador no existe un conocimiento detallado de la frecuencia de estas manifestaciones

cutaneas, asi como su asociacion con otras caracteristicas clinicas, demograficas y seroldgicas, lo
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que permitié realizar este trabajo. Se realizd un estudio de tipo descriptivo de disefio no
experimental, valorados en los Servicios de Dermatologia del Hospital “Gonzalo Gonzélez”. El
Universo de estudio lo constituyeron todos los pacientes con caracteristicas clinicas de

enfermedades autoinmunes.

El estudio permitid que se conozca la frecuencia, factores epidemioldgicos asociados,
manifestaciones cutdneas y autoanticuerpos relacionados con las distintas enfermedades
autoinmunitarias del tejido conjuntivo, para poder realizar protocolos de éstas enfermedades a

futuro.

1.1. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

1.1.1 DETERMINACION DEL PROBLEMA

Las enfermedades del tejido conectivo o colagenosis constituyen un grupo de entidades
autoinmunes que determinan un dafo tisular a diferentes niveles, ocasionando manifestaciones

clinicas en diferentes sistemas, incluyendo el SNC y SNP (Arias, 2008).

Muchas de las enfermedades autoinmunes son raras; sin embargo, como grupo afectan a
millones de personas. La mayoria de ellas afectan méas a las mujeres y en particular a las mujeres
en edad laboral y durante sus afios fértiles. Aunque algunas enfermedades autoinmunes aparecen
mas frecuentemente en determinados grupos étnicos, lo cierto es que su impacto social,
economico y sanitario se extiende ademas de a la familia, a la organizacion laboral, al entorno

social y a los amigos y comparieros de trabajo (Lopez, 2013).
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Entre las principales enfermedades del tejido conjuntivo se encuentra el Lupus
Eritematoso el cual tiene una tasa de incidencia 15-50 por 100000, siendo mas frecuente en
mujeres jovenes (10:1) con un pico de incidencia entre los 30-40 afios(Jiménez, 2013) Segun
datos del Hospital Dermatoldgico Gonzalo Gonzalez, alrededor del 10% de los pacientes que

presentan enfermedades autoinmunes, tienen manifestaciones cutaneas.

El diagnostico de una enfermedad autoinmune se basa en los sintomas del individuo, los
hallazgos de la exploracion fisica y los resultados de las pruebas de laboratorio. Las
enfermedades autoinmunes pueden ser dificiles de diagnosticar, especialmente al principio de la
evolucion de la enfermedad. Los sintomas comunes de muchas de ellas, como la fatiga, son
inespecificos. Los resultados de las pruebas de laboratorio pueden ayudar pero con frecuencia no

sirven para confirmar el diagnostico(Lépez, 2013).

1.1.2 PREGUNTAS DE LA INVESTIGACION

e ;Cual es la frecuencia de manifestaciones cutaneas en pacientes con enfermedades

autoinmunitarias del tejido conjuntivo?

e ;Cuales son los factores epidemioldgicos y clinicos de los pacientes con manifestaciones

cutaneas?

e (Cudles son las principales enfermedades autoinmunitarias del tejido conjuntivo que

presentan manifestaciones cutaneas?

e ;Cual es la frecuencia de autoanticuerpos en dermatosis autoinmunes?
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e /Existe correlacion entre las manifestaciones cutaneas de enfermedades autoinmunitarias

del tejido conectivos y el estudio serologico?

e ;Existen protocolos de diagnostico y atencion para enfermedades autoinmunes del tejido

conjuntivo?

1.1.3 JUSTIFICACION

Las enfermedades del tejido conectivo generalmente tienen hallazgos clinicos
caracteristicos, algunos de los cuéles son especificos de la enfermedad. Reconocer éstos signos
ayudé a diferenciar entre las distintas enfermedades, aunque se pueden ver superposicion, lo que

permiten entender la importancia de este estudio.

Este trabajo tiene una gran relevancia social, puesto que aquellos pacientes con
manifestaciones cutaneas, tienden a ser rechazados y estigmatizados por su enfermedad, lo que
acarrea una gran problematica psicoldgica que afecta su calidad de vida; en el Hospital se
atienden aproximadamente 120 pacientes al afio aproximadamente, que presentan

manifestaciones cutaneas de éstas enfermedades.

En la presente investigacion se identificaron las principales enfermedades
autoinmunitarias del tejido conjuntivo que con frecuencia tiene manifestaciones en la piel, y los
autoanticuerpos que con mayor frecuencia se asocian a ellas, con lo que se pueden definir

criterios para un mejor diagndstico.
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Ademas, se pudo establecer los diferentes autoanticuerpos que se asocian a las
enfermedades autoinmunitarias del tejido conectivo, también Ilamadas enfermedades
reumatoldgicas asociadas con manifestaciones en la piel, mejorando la forma en que se tratan

estos pacientes, lo que es de gran relevancia metodoldgica.

1.1.4 VIABILIDAD

Se contd con la aprobacion del Servicio de Docencia y Jefes de Servicio de
Dermatologia. Ademas de personal colaborador en estas areas para el acceso a toda la

informacidn necesaria para llevar a cabo el presente estudio.

1.2. FORMULACION DE OBJETIVOS E HIPOTESIS
1.2.1 FORMULACION DE LOS OBJETIVOS

1.2.1.1 OBJETIVO GENERAL

Determinar las manifestaciones cutaneas y hallazgos serolégicos en enfermedades autoinmunes

del tejido conjuntivo, en pacientes del Hospital “Dermatoldgico Gonzalo Gonzalez”.

1.2. OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Clasificar las principales enfermedades autoinmunitarias del tejido conjuntivo que presentan

manifestaciones cutaneas

2. Determinar la frecuencia de manifestaciones cutaneas en pacientes con enfermedades
autoinmunitarias del tejido conjuntivo

18



3. Establecer factores epidemioldgicos y clinicos de los pacientes con manifestaciones cutaneas

4. Evaluar la presencia de los principales autoanticuerpos en dermatosis autoinmunes.

1.2.2 HIPOTESIS

1.2.2.1 ENUNCIADO

El 80% de las manifestaciones cutaneas de enfermedades autoinmunes del tejido conjuntivo

estan relacionadas con autoanticuerpos determinados por el estudio serolégico.

1.3 VARIABLES

1.3.1 Dependientes

Manifestaciones cutaneas

1.3.2 Independiente

Enfermedades autoinmunes del tejido conjuntivo

Autoanticuerpos

1.3.3 Intervinientes

-  Edad

- Sexo

- Procedencia

- Factor hereditario

- Signos y sintomas asociados
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2. MARCO TEORICO

2.1 ANTECEDENTES DE LA INVESTIGACION

No se han encontrado muchos estudios que sirvan como antecedentes de esta

investigacion, a continuacion se exponen los principales:

Veldzquez, realizd6 un estudio en Colombia, publicado en 2011, titulado:
“Manifestaciones cutaneas de lupus eritematoso sistémico temprano y correlacion con la
actividad sistémica”, el mismo que tuvo como proposito describir las manifestaciones cutaneas
en pacientes con LES temprano y determinar su asociacion con caracteristicas sistémicas y la

actividad de la enfermedad.

Realiz6 un estudio de corte transversal en 34 pacientes con LES temprano. Se encontro
una asociacion significativa entre alopecia e hipocomplementemia C3 (p = 0,021),
hipocomplementemia C4 (p < 0,001) y anti-Sm (p = 0,011); entre eritema malar y anti-Ro (p =

0,037) y anti-La (p = 0,037); entre fotosensibilidad y anti-RNP (p = 0,037) (Velasquez C, 2011).

Se observo una tendencia a la asociacién entre Glceras orales e hipocomplementemia C4
(p = 0,064). No hubo asociacion entre las manifestaciones cutaneas y la presencia de anti-ADN
de doble cadena (anti-ds ADN), anticuerpos anticardiolipinas, anticoagulante lupico, VDRL falso
positivo, leucopenia, trombocitopenia, hipergammaglobulinemia, elevacion de la velocidad de

sedimentacion globular o SLEDAI. (\Velasquez C, 2011).

Se resalta la importancia de la relacion entre las manifestaciones cutaneas inespecificas

de LES (alopecia y fotosensibilidad) y la actividad sistémica en pacientes con enfermedad
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temprana y la clara asociacion de estas con hipocomplementemia, un marcador importante de
actividad inmunoldgica (Velasquez C, 2011). Al finalizar el estudio, el autor concluyé que
aunque se requiere la confirmacion posterior, los pacientes con lesiones cutaneas inespecificas de
LES vy diagndéstico temprano tuvieron mayor actividad sistémica, determinada por marcadores

serologicos y de actividad objetivada por el indice SLEDAL.

Un resumen de un estudio de 30 afos, presentado por el Comité editorial Fundapoyarte,
observo el comportamiento del LES, donde la relacion general entre hombres y mujeres fue de
9.7 a1, esta relacion fue mucho més alta en el adulto 10.9 vs 1 y disminuida en pacientes jévenes

6.1 vs 1, estos estudios reproducen hallazgos anteriores.

Este estudio también mostré una tendencia a tener mayor prevalencia de fotosensibilidad
y alopecia en mujeres, asi mismo la presencia de Ulceras orales fue significativamente més alta
en mujeres comparadas con hombres. En este estudio no se encontraron méas diferencias
significativas con respecto a otras manifestaciones clinicas del LES. (Comité Editoria
Fundapoyarte, 2012). Con respecto a los encuentros seroldgicos los anticuerpos anti-DNA fueron
méas prevalentes entre hombres. Los restantes anticuerpos como C3, IgM, ACA fueron

significativamente mas bajos en la poblacion femenina.

2.2 ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONJUNTIVO

Las enfermedades del tejido conjuntivo, también Ilamadas enfermedades del colageno o
colagenopatias, son un grupo de enfermedades muy diversas en que el cuerpo reacciona contra si
mismo y que a menudo causan dolor en las articulaciones, inflamacion, fiebre, erupciones
cutaneas, cansancio y dificultad para tragar (Arias, 2008). Estas enfermedades se conocen desde

hace mucho tiempo. La artritis reumatoidea, por ejemplo, enfermedad inflamatoria crénica que
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produce rigidez en las articulaciones (conexiones entre dos 0 méas huesos) y que puede derivar en
deformaciones, es una enfermedad muy antigua; se han observado alteraciones de los huesos que
indican la presencia de esta afeccion en esqueletos milenarios. El lupus eritematoso diseminado,
que afecta a multiples 6rganos y tejidos del cuerpo, fue descrito por primera vez en 1828(De
Santa Maria, 2011). Las enfemedades del tejido conectivo, también llamadas enfermedades
inflamatorias o autoinmunes del tejido conectivo, constituyen una amplia gama de trastornos en
los que el sistema natural inmunitario (de autoproteccion) del organismo no reconoce sus propios
tejidos y se ataca a si mismo. Algunas de dichas afecciones limitan su acciéon dafiina a un solo

organo y otras afectan a todo el cuerpo. (Fernandez, 2013).

En un sistema inmunitario sano, los antigenos (cuerpos extrafios como virus o bacterias)
son reconocidos como diferentes por los tejidos corporales normales. Al penetrar en la
circulaciéon sanguinea, el antigeno desencadena la produccion de anticuerpos, sustancias que
atacan al cuerpo extrafio. Los linfocitos son los leucocitos o glébulos blancos especiales que

producen estos anticuerpos (Fernandez, 2013).

Hay dos subtipos de linfocitos, las células T y las células B, que se encargan de reconocer
al cuerpo extrafio y, con la ayuda de otros componentes del sistema inmunitario de inactivarlo o
destruirlo. Este es un proceso sumamente especializado: diferentes linfocitos reconocen a
antigenos especificos y producen anticuerpos Unicamente contra un antigeno en particular

(Fernandez, 2013).

2.3 PRINCIPALES ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONJUNTIVO (ETC) Y

MANIFESTACIONES CUTANEAS.

A continuacién se describen las principales ETC, con sus manifestaciones cutaneas:
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2.3.1 LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad autoinmune cuyo espectro clinico es amplio
y heterogéneo, tanto en lo que hace referencia a la semiologia como al prondstico. En un extremo
se encuentran aquellos pacientes que desarrollan manifestaciones potencialmente letales
cumpliendo criterios de lupus eritematoso sistémico (LES) y en el otro, los pacientes con lupus
eritematoso cutdneo (LEC), que presentan Unicamente manifestaciones cuténeas sin

complicaciones en otros 6rganos(Atrio, 2008).

En este caso, el riesgo para la vida del paciente es minimo pero no debe olvidarse la
morbilidad que las lesiones cutaneas de LE pueden ocasionar por su extension, cronicidad, riesgo
de cicatrices y desfiguramiento de la apariencia fisica. Por otra parte, la existencia de lesiones de
LEC no excluye la posibilidad de que el paciente pueda desarrollar enfermedad sistémica en

algin momento de su evolucion(Goémez J, 2008).

ETIOPATOGENIADEL LUPUS ERITEMATOSO

El LES es una enfermedad multisistémica que puede afectar a varios dérganos o
localizarse exclusivamente en la piel. Su etiopatogenia es compleja y se ve influenciada por
factores genéticos, ambientales y hormonales. Por otra parte, los mecanismos patogénicos que

inducen la lesion de uno u otro érgano probablemente no sean idénticos(Sanchez, 2006).
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MANIFESTACIONES CUTANEAS DEL LES

Lupus eritematoso cuténeo crénico

Definen a este grupo de lesiones el carcter cronico de las mismas y la tendencia a dejar
algn tipo de cicatriz cuando curan. La variante mas comun de LECC es el llamado lupus
eritematoso discoide (LED). A su vez, estos pacientes se dividen en aquéllos que presentan
lesiones limitadas a la cabeza y el cuello (LED localizado), y los que desarrollan, ademas,
lesiones en otras localizaciones (LED generalizado). Otras formas de LECC menos frecuentes

son la variante hipertrofica o verrucosa y el LE profundo o paniculitis lupica(Veroénica, 2013).

Lupus eritematoso cutaneo subagudo

El término LECS describe un grupo de lesiones cutaneas especificas de LE caracterizadas
por la aparicién de brotes de lesiones maculo papulosas, eritematosas, que afectan a la parte
superior del torax, el escote y la espalda, el cuello, la zona de extension de brazos, antebrazos, el
dorso de las manos respetando los nudillos, y raramente a la cara. Estas lesiones son recurrentes,
habitualmente desencadenadas por la exposicién al sol y curan sin dejar cicatriz atréfica
permanente. Las lesiones, una vez iniciadas, pueden evolucionar hacia el desarrollo de dos
aspectos morfologicos distintos: 1) las que muestran una extensidon periférica con curacion
central por lo que adoptan una morfologia anular (LECS-anular) (Fig. 2C); o 2) las que
conforman papulas o placas uniformemente papuloescamosas o psoriasiformes (LECS),
(papuloescamoso o psoriasiforme) (Fig. 2D). Los pacientes exhiben, en general, un tipo u otro de

lesiones, pero en algunos casos pueden coexistir en un mismo paciente(Garcia, 2013).

24



Lupus eritematoso cutaneo agudo

Corresponde al clasico rash malar o eritema en alas de mariposa que consiste en méaculas
y papulas eritematosas, confluentes, a veces acompafiadas de edema, distribuidas de forma
bilateral y simétrica en las mejillas y el dorso de la nariz. En ocasiones, esta erupcion puede ser
maés extensa, afectando otras areas de la cara como el menton vy la frente, o inclusive el tronco y

las extremidades(Ortega, 2011).

En cualquier caso, son lesiones de aparicion aguda, en numerosas ocasiones
fotoinducidas, y evolucion fugaz ya que suelen resolverse en pocas semanas sin dejar la mas
minima cicatriz, en especial, si se instaura el tratamiento adecuado de la enfermedad sistémica, la
cual esta presente casi siempre cuando aparece este tipo de lesiones cutaneas. Se desarrollan con
frecuencia en el transcurso de un LES ya diagnosticado, aunque en ocasiones pueden constituir

la primera manifestacion de la enfermedad (Ortega, 2011).

RELACION DEL LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO Y LA ENFERMEDAD

SISTEMICA

El LEC puede constituir la Gnica manifestacion clinica de la enfermedad. Sin embargo, se
debe tener siempre en cuenta que en cualquier momento pueden aparecer sintomas de

enfermedad visceral.

El riesgo de que ello ocurra es muy variable y depende del tipo de lesion cutanea que el
paciente desarrolle. En el LECC las complicaciones viscerales son raras; solo entre un 5y 10%
de los pacientes pueden en algin momento cumplir 4 o mas de los criterios de la AAR para el
diagnostico de LES vy, en general, éstos son los pacientes que desarrollan lesiones extensas de

LECC (LECC generalizado) (lzquierdo, 2008).
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En el LECS, alrededor del 50% de los enfermos cumplen estos 4 criterios, lo que indica
una mayor probabilidad de hallar afeccidn visceral o trastornos inmunoldgicos acompafantes.
Sin embargo, esta actividad visceral no suele ser grave y, en general, se manifiesta en forma de
complicaciones musculoarticulares; sélo en el 10% de los casos cabe esperar complicaciones

renales o neuroldgicas graves (lzquierdo, 2008).

En el LECA, las lesiones cutaneas constituyen, en general, una manifestacion clinica mas
y con poca repercusion dentro de la constelacion de sintomas que presentan los pacientes con
afeccion sistémica y en la mayor parte de los casos se trata de pacientes con LES

grave(lzquierdo, 2008).

ANTICUERPOS EN LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

Los anticuerpos antinucleares (ANA), se demuestran utilizando técnicas de
inmunofluorescencia indirecta (IFI) en casi el 90% de los pacientes con LES. Los anticuerpos
anti-DNA nativo de doble hélice son muy especificos para el LES y se encuentran en los

enfermos con afectacion renal e hipocomplementemia (Fernando, 2008).

Los anticuerpos anti-Sm también son altamente especificos, y estan presentes en el 20-
40% de los pacientes con LES, sobre todo en los que presentan complicaciones graves (rifiones,
SNC). La presencia del anticuerpo anti-RNP se asocia con baja incidencia de afectacion renal, y
por tanto mejor prondstico. Algunos pacientes con LES no tienen ANA sino anticuerpos
anticitoplasmaticos, anti-Ro (SSA), generalmente asociados a los anti-La (SSB) y pueden
encontrarse en pacientes con LES con deficiencias de factores del complemento

hereditarias(Fernando, 2008).
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2.3.4 DERMATOMIOSITIS

Las miopatias inflamatorias son un grupo heterogéneo de enfermedades autoinmunes que
afectan primariamente el musculo esquelético. Comprenden la dermatomiositis, la polimiositis y
la miositis de cuerpos de inclusion. De las tres, la dermatomiositis es la Unica que tiene expresion
cutdnea; por lo tanto, el dermat6logo debe reconocer répida y claramente sus manifestaciones

cutaneas ya que pueden ser los primeros hallazgos de la enfermedad(Restrepo, 2010).

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia de la dermatomiositis/polimiositis es de 1 a 10 casos por millén de
habitantes y la prevalencia es de 10 a 60 por millén, y es mas frecuente en la raza negra que en la
blanca 4:1. En la dermatomiositis juvenil, la incidencia es de 1 a 3,2 casos por millon. La
dermatomiositis afecta nifios y adultos, y especialmente a las mujeres en relacién de 2 a 16,7. La
polimiositis se presenta después de la segunda década de la vida; en cambio, la miositis de
cuerpos de inclusion es mas comun en hombres mayores de 50 afios. La edad promedio del
diagnostico de dermatomiositis/polimiositis es de 40 afios; por el contrario, la dermatomiositis
juvenil tiene una distribucion bimodal: con picos entre los 5 y los 9 afios, y entre los 10 y los 14

afios(Saavedra, 2006).

MANIFESTACIONES CUTANEAS

Los hallazgos cutaneos son numerosos y variados, y distinguen la dermatomiositis de la
polimiositis; se presentan en 30% a 40% de los adultos y en 95% de los nifios. Pueden preceder
el comienzo de la miositis, al menos, por meses o presentarse de manera simultanea(lrazoque,

2009).
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Se clasifican en patognomanicos, caracteristicos, indicativos, poco comunes y raros. Las
manifestaciones patognomonicas se presentan en 70% de los pacientes. Incluyen las papulas de
Gottron, que son unas papulas violaceas en el dorso de las articulaciones metacarpo-falangicas,

las interfalangicas, los codos y las rodillas (Irazoque, 2009).

El signo de Gottron representa las lesiones eritematosas maculares o en placas, en la
misma distribucién de las papulas de Gottron, pero con una extension lineal que involucra las
superficies extensoras de piernas, gluteos, miembros superiores y superficie dorsal de los dedos.
Es importante diferenciarla del lupus, el cual afecta los espacios interdigitales, con afectacion

eritematosa y no violacea (Ciudad Blanco F, 2011).

El eritema heliotropo se manifiesta como un brote de coloracion lila o violaceo oscuro,
periorbital en ambos parpados superiores y, a menudo, se acompafia de edema palpebral o facial

(Irazoque, 2009).

El eritema heliotropo se presenta en 30% a 60% de los pacientes y puede acompafiar a la
actividad de la miositis. Estos cambios de coloracién pueden no ser aparentes en personas de
raza negra y solo verse el edema palpebral. Ante edema y eritema palpebral asimétrico no
violaceo, se debe plantear otro diagndstico(Aguayo R, 2013). La fotosensibilidad se presenta en
un tercio de los enfermos con dermatomiositis y la exposicion solar agrava las lesiones
existentes. Hay varios signos de fotosensibilidad con ubicaciones y patrones distintivos. El signo
de la V es un eritema violaceo que afecta el cuello y la parte superior del térax. En el signo del
chal se compromete la nuca, la parte superior de la espalda y la parte posterior de los hombros.
En el signo de la funda de la pistola, el compromiso se ubica en la superficie lateral de los

gluteos y la cadera (lrazoque, 2009).
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Tabla 1

Manifestaciones cutaneas de dermatomiositis

Papulas de Gottron:

Rash heliotropo :

Poiquilodermia:

Se observan en més del 80% de pacientes con
dermatomiositis y se consideran patognomonicas
de la enfermedad. Consisten en péapulas y placas
violaceas localizadas en la cara dorsal de las
articulaciones interfalangicas y
metacarpofalangicas. Se considera el signo de
Gottron la presencia de un eritema macular
violaceo en la misma localizacién y que también
puede verse localizado alrededor de otras

articulaciones incluyendo codos, rodillas, tobillos.

Se observa hasta en el 60% de los pacientes
consiste en el desarrollo de é&reas de
poiquilodermia afectando a péarpados y region
periorbitaria, con marcada fotosensibilidad,
ocasionalmente se asocia con la presencia de
marcado edema, especialmente cuando se observa

en una dermatomiositis asociada a neoplasia.

Constituye un hallazgo clinico cutaneo muy
caracteristico de la dermatomiositis. Consiste en el

desarrollo de placas cutaneas con areas hiper e
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Afectacion de la cuticula :

Manos de Mecanico :

Calcinosis cutis:

hipopigmentadas, atroficas y con telangiectasias
prominentes, con marcada fotodistribucion,
afectando a la region de la "V" del escote (signo

del chal) y base del cuello.

La cuticula periungueal se puede observar
engrosada con presencia de telangiectasias que a
simple vista 0 mediante capilaroscopia mediante
oftalmoscopio puede demostrar la presencia de
pequefios vasos capilares de trayecto tortuoso.
También pueden observarse areas de hemorragia

en astilla e infarto.

Consiste en el desarrollo de é&reas de
hiperqueratosis y fisuracion de las caras laterales
y palmares de los dedos de las manos, lo cual
produce un aspecto de manos sucias similares a

las observadas en los mecanicos.

Constituye una complicacion tardia que se observa
en el 15% de las dermatomiositis de los adultos y
en el 60% de dermatomiositis juvenil. Consiste en
el deposito de calcio en el tejido subcutaneo y
fascia y puede dar lugar al desarrollo de ulceras

cutaneas.
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Otros hallazgos: Los pacientes con dermatomiositis pueden
desarrollar varios tipos de lesiones cutaneas
caracteristicas de la enfermedad pero no
patognomonicas que incluyen la presencia de
papulas  hiperqueratosicas  foliculares  de
distribucion lineal afectando al dorso de manos,

vasculitis y fendmeno de Raynaud.

ESTUDIOS SEROLOGICOS EN DERMATOMIOSITIS

Los pacientes con dermatomiositis muestran positividad para una gran variedad de
anticuerpos. Los anticuerpos encontrados en estos pacientes pueden clasificarse en los asociados
a miositis que también se encuentran en otras enfermedades autoinmunes y los especificos de

miositis que se encuentran especialmente en este grupo de enfermos (Irazoque, 2009).

Un 90% de pacientes muestra positividad para los ANA generalmente a titulos bajos. Un 20%
muestran anticuerpos anti -Mi-2, dirigido contra un antigeno nuclear de 240-kD, que muestra una
alta especificidad par la dermatomiositis (el 95% de pacientes que lo presentan tienen

dermatomiositis(Bielsa, Nuevos anticuerpos en la dermatomiositis, 2009).

Los pacientes con Polimiositis y menos frecuentemente los afectos de dermatomiositis
presentan anticuerpos contra diferentes tipos de aminoacil-tRNAsintetasas, que constituyen un
grupo de enzimas que unen la tRNAal aminoacido correspondiente (catalizan la formacion de
aminoacil-tRNA), estos anticuerpos tienen una alta especificidad para el complejo

Polimiositis/dermatomiositis, el mas frecuente es el anti -Jo-1 que se observa en un 20% de
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pacientes de polimiositis, en un 60-70% de pacientes que tienen ademas fibrosis pulmonar

intersticial y en un pequefio porcentaje (5%) de pacientes con dermatomiositis (Bielsa, 2009).

La presencia de estos anticuerpos define un sindrome "sindrome antisintetasa",
caracterizado por la presencia de enfermedad pulmonar intersticial, disnea, manos de mecanico,
artritis, fiebre, fendbmeno de Raynaud, sindrome del tdnel carpiano, polimiositis y
dermatomiositis. Los anticuerpos antisintetasa casi nunca se observan en pacientes con

dermatomiositis asociada a neoplasia ni en dermatomiositis juvenil(Aguayo R, 2013).

Dentro de los anticuerpos musculo-especificos, se ha demostrado que la presencia de
anticuerpos contra las proteinas de 155/140 KD se han relacionado con una alta incidencia de
cancer y también se han demostrado en los pacientes con dermatomiositis juvenil. Existe un
grupo de anticuerpos que se han detectado en enfermos con sindrome de solapamiento entre
miositis-esclerodermia que incluyen los anticuerpos anti PM-SCL, anti -Ku y anti RNP (Bielsa,

2009).

2.3.5 ESCLERODERMIA (ESCLEROSIS)

La esclerodermia es una enfermedad del tejido conectivo que afecta de forma primaria a
la piel y al tejido subcutaneo y que puede afectar a 6rganos sistémicos como los pulmones, tracto
digestivo y corazon y cuyo hallazgo patologico més caracteristico es el deposito en exceso de

colageno dando lugar a fibrosis en los tejidos afectos(Arkachaisri, 2010).

La esclerodermia se clasifica en formas localizadas con afectacion Unicamente cutanea y
formas sistémicas en las que existe afectacion visceral. El término de esclerodermia se aplica

tanto a la enfermedad localizada como a la sistémica, si bien también suele utilizarse el término
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de morfea para las lesiones localizadas y el término de esclerodermia o esclerosis sistémica para
las formas sistémicas. Las dos enfermedades difieren tanto en la forma de evolucion como en el
prondstico. Los cambios cutdneos que presentan son similares en forma de esclerosis cutanea y
de atrofia. La relacion entre la esclerodermia localizada, o morfea, y la esclerodermia sistémica

es semejante a la existente entre el lupus eritematoso cutaneo y el sistémico (Hinchcliff, 2008).

ESCLERODERMIASISTEMICA

La esclerodermia sistémica se caracteriza por la existencia de dos marcadores cutaneos
presentes en la mayoria de pacientes, el fendmeno de Raynaud y la acroesclerosis. ElI fendmeno
de Raynaud se observa en el 98% de los pacientes con esclerodermia y en el 70% es el sintoma
inicial. Este fenémeno consiste en episodios de isquemia digital que son desencadenados por
factores como el frio o las emociones. Tipicamente se manifiesta por palidez en los dedos,

seguido de cianosis y rubor(Nitsche, 2012).

La palidez indica el vasoespasmo, la cianosis representa la isquemia debida a la
disminucion del oxigeno en la sangre venosa y el rubor refleja la hiperemia reactiva tras el
retorno del flujo sanguineo. El fenédmeno de Raynaud asociado a esclerodermia sistémica suele

acompafiarse de cambios capilares en la cuticula ungueal (Nitsche, 2012).

La acroesclerosis cutanea se manifiesta inicialmente en las manos, que muestran edema y
tumefaccion de los dedos, mientras que en los pliegues ungueales aparecen lesiones eritematosas,

siendo posible observar la existencia de capilares dilatados (Nitsche, 2012).

Cuando existe afectacion de vasos de mayor calibre pueden desarrollarse infartos en el
pulpejo de uno o méas dedos que daran lugar al desarrollo de cicatrices y areas atréficas. La fase

mas avanzada de la enfermedad se caracteriza por una marcada esclerosis que puede
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acompafiarse de destruccion del tejido periungueal y 6seo, y formacion de contracturas en

flexion (Nitsche, 2012).

Estos enfermos también pueden presentar afectacion facial, los cambios mas
caracteristicos se observan alrededor de la boca, con aparicion de fisuras y arrugas y limitacion
en la apertura bucal (microstomia). Los pacientes con esclerodermia sistémica pueden desarrollar
otros cambios cutaneos no relacionados directamente con la esclerosis que incluirian calcinosis
cutdnea (Ashima, 2011), alteraciones pigmentarias y cambios vasculares del tipo livedo
reticularis y vasculitis livedoide (Nitsche, 2012). La calcinosis suele observarse en los dedos de
la mano, es mas frecuente en mujeres y en ocasiones sélo es demostrable mediante estudios

radiograficos (Nitsche, 2012).

ESTUDIOS SEROLOGICOS EN PACIENTES CON ESCLERODERMIA

El 90% de los pacientes con esclerodermia sistémica presentan auto-anticuerpos
circulantes. Los ANA suelen ser positivos en la mayoria de los pacientes. Existen dos anticuerpos
especificos de la esclerodermia que son el anti-centromero y el anti-Scl-70 (topoisomerasa I).
Los anticuerpos anticentromero se observan en el 99% de los enfermos con la forma de
esclerodermia limitada o sindrome de CREST y su presencia en general confiere un buen

prondstico(Krieg, 2009).

El Ac. anti-Scl-70 es altamente especifico de la forma difusa de esclerodermia sistémica

su positividad se relaciona con el desarrollo de fibrosis pulmonar y mal pronéstico(Krieg, 2009).

El tratamiento de la esclerodermia es dificil, los tratamientos estan dirigidos a mejorar la

circulacion, a reducir las reacciones inmunes involucradas en el desarrollo de la esclerodermia y
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a reducir la sintesis de colageno, para lo cual se utilizan vasodilatadores, inmunosupresores y

antifibroticos(Marsol, 2013).

El tratamiento de la esclerodermia localizada o morfea incluye la aplicacion topica de
corticoides, calcipotriol, administracion oral de calcitriol o la exposicion a UVA vy

PUVA(Muratore, 2013).

2.3.6 OTRAS ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONECTIVO

ENFERMEDAD DEL TEJIDO CONECTIVO INDIFERENCIADA

Hasta un 50% de los pacientes con enfermedad del tejido conectivo no pueden ser
diagnosticados con un diagndstico especifico en los primeros 12 meses de seguimiento. En estos

casos se utiliza el término de enfermedad del tejido conectivo indiferenciado(Merino, 2014).

Algunos de estos pacientes evolucionan hacia una enfermedad especifica en los cinco
afios siguientes, un pequefio grupo evolucionan de forma satisfactoria desapareciendo las
manifestaciones, y la mayoria de pacientes catalogados como enfermedad indiferenciada
presentan un curso benigno con manifestaciones sintomaticas pero sin tener criterios de una

enfermedad especifica(Merino, 2014).

ENFERMEDAD MIXTADEL TEJIDO CONECTIVO

La enfermedad mixta es un sindrome con hallazgos de esclerodermia sistémica, lupus
eritematoso sistémico y polimiositis asociado a la presencia de anticuerpos anti ULRNP. Los
hallazgos clinicos incluyen una alta frecuencia de sindrome de Raynaud, manos edematosas,

esclerodactilia, artritis, polimiositis y enfermedad pulmonar interstiticial. Esta enfermedad suele
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tener un peor prondstico que el lupus sistémico, falleciendo los pacientes por hipertension

pulmonar(Fernandez, 2013).
SINDROMES ESCLERODERMIFORMES

Comprende un grupo amplio de enfermedades caracterizadas por la esclerosis y
endurecimiento cutaneo similar al observado en la esclerodermia sistémica y morfea que pueden
tener causas etiologicas diversas que incluyen el depésito de mucina (escleromixedema),
gammapatias monoclonales, eosinofilia, diabetes, enfermedad injerto contra huésped, causas

quimicas, hereditarias, entre otros(Avouac, 2011).
NEFROPATIA NEFROGENICA

Es una enfermedad fibrosante progresiva, que se observa en pacientes con insuficiencia
renal terminal que han sido tratados con hemodidalisis, diélisis peritoneal o trasplante renal. La
patogénesis de esta enfermedad no estéa bien establecida, pero diversas observaciones relacionan
su desarrollo con la exposicion agentes de contraste conteniendo galodinio utilizados en estudios
de imagen. EI proceso fibrético afecta a piel tejido subcutaneo, fascia, musculo y también a

6rganos internos como pulmon y corazén(Cuellar, 2009).
SINDROME DEL ACEITE TOXICO

Esta es una nueva enfermedad que apareci6 en Espafia como epidemia en 1981
relacionado con el consumo de aceite desnaturalizado con anilinas y comercializado

fraudulentamente como aceite de oliva.
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Es una enfermedad multisistémica que tiene varias fases de evolucion. En la fase aguda
(primer mes), la enfermedad se caracteriza por fiebre, rash cutaneo, edema pulmonar no

cardiogenico y mialgia.

La manifestacion cutdnea més frecuente consiste en un eritema difuso con prurito.
Histologicamente muestra un edema dérmico difuso, con infiltracion dérmica mononuclear,
linfocitica y escasos eosinofilos. En las fases més avanzadas de la enfermedad las lesiones
cutaneas se caracterizan por induracion cutanea progresiva con cambios esclerodermiformes que
afectan a extremidades superiores e inferiores, y ocasionalmente, a las manos. Los cambios
histoldgicos en esta fase muestran una esclerosis dérmica y subcutanea con haces de colagena

engrosadas (Fonseca, 2009).
3. MATERIALES Y METODOS

3.1 MATERIALES

3.1.1 LOCALIZACION

El estudio se realizo en el Hospital Dermatologico “Gonzalo Gonzalez” ubicado en las

calles Pablo Guevara E17-41 y Antonio de Sierra, Vicentina Baja - San Pablo — Quito.
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3.1.2 CARACTERIZACION DE LA ZONA DE TRABAJO

San Francisco de Quito, o simplemente Quito. Es la ciudad capital de la Republica de
Ecuador y también de la provincia de Pichincha. Ademas, es la cabecera del area metropolitana

que la forma, conocida como Distrito Metropolitano de Quito.

Est4 ubicada sobre la hoya de Guayllabamba en las laderas orientales del estrato volcan
activo Pichincha, en la parte occidental de los Andes. Su altitud promedio es de 2850 metros
sobre el nivel del mar. Convirtiéndola en la segunda capital administrativa mas alta del mundo
(después de La Paz) y la capital oficial mas elevada del planeta. La ciudad esta dividida en 32

parroquias, las cuales se subdividen en barrios. (ECURED, 2013)

Quito es la segunda ciudad méas poblada de Ecuador con 1 504 991 habitantes en el 2005
segun una estimacion del municipio de Quito basada en los nimeros de poblacion de INEC. La
poblacién de la ciudad es de marcado aspecto mestizo (indigena - europeo), esto desde la época
colonial existiendo otras razas como negros, indigenas y matices extranjeras, debido al constante

incremento de residentes de todo el mundo, en definitiva una ciudad muy diversa y cosmopolita.

El caracter del quitefio sintetiza al ecuatoriano comun, siendo este una persona muy
amable, educada, fraternal y sobre todo muy humana. EIl sur de la ciudad se caracteriza por ser
una zona de alta inmigracion nacional en continuo crecimiento, renovacion y alta actividad
comercial. Aqui se ubica uno de los parques industriales méas grandes de la ciudad, la Estacion de

Trenes de Chimbacalle, la nueva terminal terrestre de la ciudad.

Es importante resaltar que en el sur de la ciudad se encuentran las zonas verdes y los

parques urbanos méas grandes de la ciudad y del pais, como el parque "Las Cuadras” de 24
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hectareas, "EIl Parque Metropolitano del Sur" de 672 hectareas, y muchos otros. (ECURED,

2013)

3.1.3 PERIODO

La investigacion se realiz6 en el periodo de julio de 2010 a junio de 2013.

3.1.4 RECURSOS UTILIZADOS

3.1.4.1 Recursos Humanos

- Investigador.

- Tutores de tesis.

3.1.4.2 Recursos Fisicos

- Computadora

- Hojas

- Léapices

- Historias clinicas

3.1.5 UNIVERSO Y MUESTRA

3.1.5.1 Universo

El universo de esta investigacion lo conformaron todos los pacientes con caracteristicas
clinicas de enfermedades autoinmunes valoradas en el servicio de dermatologia, en el periodo

indicado.
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3.1.5.2 Muestra

La muestra estuvo conformada con aquellos pacientes que presenten manifestaciones

cutaneas y que cumplan con los criterios de inclusion y exclusion.

3.2 METODOS

3.2.1 TIPO DE INVESTIGACION

- Descriptivo

- Retrospectivo

3.2.2 DISENO DEL ESTUDIO

- No experimental

3.2.3 PROCEDIMIENTOS DE LA INVESTIGACION

3.2.3.1 Operacionalizacion de los equipos e instrumentos

Para la realizacion de esta investigacion se utilizaron los siguientes instrumentos

- Expediente clinico.- Son las historias clinicas del hospital donde se registra la informacion

obtenida de los pacientes

- Hoja de recoleccion de datos.- Fue disefiada para recolectar los datos necesarios para realizar

esta investigacion.

- Pruebas serologicas.- Fueron receptadas de la informacion adjunta al expediente clinico que

permita obtener datos de los principales autoanticuerpos.
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3.2.3.1 Operacionalizacion de las variables

Variables

Manifestaciones

cutaneas

Enfermedades
autoinmunes

tejido conjuntivo

Autoanticuerpos

del

Definicion Dimensioén

Presencia de

Presentaciones manifestaciones
dermatoldgicas  cutaneas

comunes

Patologias donde Clasificacion de las

el sistema principales

inmunitario ataca enfermedades
errbneamente a autoinmunes
células, tejidos y

o6rganos de su
propio
organismo.

Los
autoanticuerpos

son proteinas

Tipo de
plasmaticas

autoanticuerpos
dirigidas contra
las propias partes

del cuerpo

Indicador

Eritema malar
Alopecia

Rash

Calcinosis

Etc.

Lupus eritematoso
Dermatomiositis
Esclerosis sistémica
Sindrome de CREST
Artritis reumatoidea

Otras

- Factor
Reumatoideo

- Anticuerpos
Antinucleares (ANA)

- Otros anticuerpos



Menos de 18

19-30
Tiempo 31-40
Edad cronoldgico desde Afios 41 -50
el nacimiento 51-60
Mas de 60
Sexo biologico de Masculino
Sexo Sexo
pertenencia Femenino

3.2.4 Criterios de inclusion y exclusion

3.2.4.1 Criterios de inclusién

Se incluyen pacientes:

- De todas las edades

- Con diagnostico de enfermedades autoinmunes del tejido conjuntivo

- Que presenten manifestaciones dermatoldgicas

- Que tengan los registros completos



3.2.4.2 Criterios de exclusion

Se excluyen pacientes

- Con otro tipo de diagnostico

- Que no tengan los registros completos

- Con patologias que puedan afectar los resultados de la investigacion.

3.2.5 ANALISIS DE LA INFORMACION

3.2.5.1 Método y modelo para el anélisis de datos

La informacion fue recogida de la base de datos del Hospital haciendo una revisién
minuciosa de las historias clinicas. Los datos fueron recogidos y tabulados en una base de datos
de Microsoft Excel ® 2013 y seran analizados en el programa estadistico IBM SPSS ® 21. Para
variables cualitativas se realizé un andlisis con la prueba de CHI 2 y para variables cuantitativas
pruebas de comparacién de medias y coeficiente de correlacién de Pearson, los datos son

presentados en porcentajes simples, medias, desviacion estandar y graficos estadisticos.

3.2.6 ASPECTOS ETICOS Y LEGALES
Desde el punto de vista practico, hay dos tipos de aspectos clave para la proteccion de los

derechos y el bienestar de los sujetos de la investigacion. Primero, los relativos al consentimiento
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informado. Segundo, los relativos a la privacidad, intimidad, confidencialidad y anonimato de la

informacion obtenida en los estudios.

Por lo expuesto, en vista de tratarse de un estudio retrospectivo, no fue necesario firmar

un consentimiento informado, ademés siguiendo éstos principios no se revela la informacion

personal de los pacientes en ningin momento de la investigacion, ni datos que puedan dar a

entender de quién se trata.

3.2.7 PRESUPUESTO

El presupuesto fue autofinanciado
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3.2.8 CRONOGRAMA

Actividades

Agos
Ener Abril
Junio|to vy
o y(Marz|y
y Septi
Febr |o May
Julio |embr
ero 0
e
12 (112 |1|2 |12 |1 |2

Elaboracion del proyecto

Entrega del proyecto

Correccion del proyecto.

Revision de material bibliografico

Recoleccion de datos

Tabulacion de datos

Analisis e interpretacion

Informe preliminar

Entrega del Borrador

Correccién del borrador

Elaboracién informe definitivo

Entrega del informe final
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4. RESULTADOS Y DISCUSION

La importancia del presente trabajo, es conocer las manifestaciones cutaneas de las
principales enfermedades del tejido conectivo, en nuestro pais, las mismas que en un futuro nos

podrian servir de guia para establecer protocolos o guias para su temprano diagnostico.

De un total de 171 pacientes con diagnostico de enfermedades del tejido conectivo en el
centro escogido, durante el periodo comprendido entre el 01 de Julio del 2010 y el 30 de Junio
del 2013; se realiz6 el estudio con un total de 156 pacientes, pues se excluyeron 15 casos al tener

datos incompletos en las historias clinicas.

Se presentan a continuacion en cuadros y tablas estadisticas los resultados, de los objetivos

planteados, cumpliéndose lo establecido para este trabajo.
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4.1 RESULTADOS

OBJETIVO 1. Clasificar las principales enfermedades autoinmunitarias del tejido conjuntivo

que presentan manifestaciones cutaneas

En el presente estudio, las principales enfermedades del tejido conectivo con
manifestaciones cutaneas, fueron el Lupus eritematoso con 97 pacientes, que representa el
62,2%, seguido por la Dermatomiositis con 30 pacientes que representan el 19,2% pacientes, y

Esclerodermia con 29 pacientes, que constituyen el 18,6 %. (Gréfico 1)

® Lupues Eritematoso = Dermatomiositis Esclerodermia

Figura 1. Distribucién segun principales enfermedades del tejido conectivo.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatoldgico Gonzalo Gonzalez.
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OBJETIVO 2. Determinar la frecuencia de manifestaciones cutaneas en pacientes con

enfermedades autoinmunitarias del tejido conjuntivo

Los pacientes con Lupus en sus distintas formas presentaron rash malar 68,0%, (n=66),
rash discoide 44,3% (n=43), placas o manchas 25,7% (n=25), fotosensibilidad 21,6% (n=21),
Raynaud 18,5% (n=18), alopecia 15,4% (n=15), telangiectasias y prurito 10, 30,0%

respectivamente (n=10). (Gréfico 6)

El eritema malar es muy especifico de LES y es el primer criterio diagndstico, pero sélo no
representa diagnostico. El rash discoide se observa en formas de lupus limitada a la piel, y en
ocasiones en pacientes con LES; todas éstas manifestaciones cutaneas son caracteristicas

especificas de la enfermedad.

Alopecia 15,4%
Raynaud 18,5%
Fotosensibilidad 21,6%
Placas o Manchas 25,7%
Prurito 30,0%
Telangectasias 30,0%
Rash Discoide 44,3%

Rash malar 68,0%

00 10,0 20,0 30,0 40,0 50,0 60,0 70,0 80,0

! ! r

Figura 2 Distribucidon de los pacientes con LES segin manifestaciones cutaneas.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatoldgico Gonzalo Gonzalez.
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Las principales manifestaciones cutaneas de la dermatomiositis fueron rash en heliotropo
86,7% (n=26), lo que difiere de la bibliografia, y podria estar determinado por la geografia de
nuestro pais, ya que nos encontramos en la linea ecuatorial; papulas de Gottron 80,0% (n=24)
que son patognoménicas de la enfermedad, signo del chal 80,0% (n=24), seguido por
engrosamiento de la cuticula y signo de pistoleras con un 53,3% respectivamente (n=16), signo
de Gottron 43,3% (n=13), manos de mecanico 36,7% (n=11), y Raynaud 16,7% (n=5). (Gréafico

9).

RAYNAUD
MANOS DE MECANICO

SIGNO DE GOTTRON
SIGNO DE PISTOLERAS
ENGROSAMIENTO DE LA CUTICULA
SIGNO DEL CHAL

PAPULAS DE GOTTRON

RASH EN HELIOTROPO

0,0 100 20,0 30,0 40,0 50,0 60,0 70,0 80,0 90,0

Figura 3 Distribucion de los pacientes con dermatomiositis segin manifestaciones cutaneas.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatolégico Gonzalo Gonzalez.
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Las lesiones mas frecuentes en la esclerodermia fueron las placas o manchas
esclerodermiformes con un 58,6% (n=17), Raynaud 48,3% (n=14), siendo éste Gltimo un
sintoma caracteristico de la enfermedad; depresiones lineales 34,5% (n=10), el mismo que esta
relacionado con enfermedad localizada, telangiectasias 27,6% (n=8), el afinamiento de la nariz,
esclerodactilia y edema de los dedos se presentaron en un 24,1% (n=7), los mismos que se
presentan en fases mas tardias de la enfermedad y la hiperpigmentacion malar en un 10,3%

(n=3). (Grafico 13).

HIPERPIGMENTACION MALAR
EDEMA DE LOS DEDOS
ESCLERODACTILIA

AFINAMIENTO DE LA NARIZ

TELANGECTASIAS

DEPRESIONES LINEALES

RAYNAUD

i

PLACAS 58,6%

0,0 10,0 20,0 30,0 40,0 50,0 60,0

Figura 4. Distribucién de los pacientes con esclerodermia segin manifestaciones cutaneas.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatolégico Gonzalo Gonzalez.
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OBJETIVO 3. Establecer factores epidemiologicos y clinicos de los pacientes con

manifestaciones cutaneas

Respecto a la distribucion general de los pacientes segin sexo, del total de 156
individuos incluidos, el 67% (n=) correspondieron al sexo femenino, mientras que el 33% (n=)

restante, pertenecio al sexo masculino. (Gréfico 2).

® Masculino = Femenino

Figura 5. Distribucion de los pacientes en estudio segun sexo.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatoldgico Gonzalo Gonzalez.
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Segun la procedencia de los pacientes, el 83,2% proceden de la provincia de Pichincha
(n=119), Azuay 2,8% (n=4), Esmeraldas 2,8% (n=4), Orellana 2,8% (n=4); Bolivar 2,1% (n=3),

Imbabura 2,1% (n=3), Santo Domingo y otras 2,1% (n=3). (Grafico 3).

2,8% 2,8% 2,8% l 2,1% 2,1% 2,1% l 2,1%

Pichincha Azuay Esmeralda Orellanas Bolivar Imbabura  Sto Otros
Domingo

Figura 6. Distribucion de los pacientes segun procedencia.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatoldgico Gonzalo Gonzaélez.

Siendo que la muestra tiene un porcentaje de 83,2% pertenecientes a la provincia de
Pichincha, debemos decir que el Hospital Dermatol6gico Gonzalo Gonzalez es el Gnico hospital
como tal, que recibe pacientes ambulatorios e internacion para la atencidn de ésta especialidad,

ademas es hospital de referencia a nivel nacional. (Gréafico 3).
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Dentro de las distintas formas de Lupus, se presentaron 53 pacientes con enfermedad
sistémica (LES), que representan el 54,6%, 24 pacientes con Lupus discoide cronico (24,7%), 18
pacientes con lupus cutaneo subagudo (18,6%), un paciente con Sd. Rowell Wills y un paciente

con infiltracion linfocitica de Jessner (1,0%). (Gréafico 4).

Infiltracién linfocitica de Jessner | 1,0%

!

Sd. Rowell Wills | 1.0%

!

Lupus cutaneo subagudo 18,6%

Lupus discoide crénico 24,7%

Enfermedad sistémica 54,6% I

30 40 50 60

o
=
o
)
o

Figura 7. Distribucién de los pacientes segun formas de LES.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatoldgico Gonzalo Gonzalez.
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La edad mas frecuente de presentacion del Lupus en los pacientes fue en el rango de 41-
50 afios, representando el 29,9% (n=29), seguidos por 31-40 afios con el 27,8% (n=27), 19-30
afios el 18,6% (n=18), 51-60 afios el 12,4% (n=12), 61-70 afios el 6,2% (n=6), y menores de 18

afos el 5,1% (n=5). (Grafico 5).

29,9% |

30,0 [27,8%|

25,0

200 [18,6%
15,0 [12,4%|

10,0 S 1% 6,2%

5,0

0,0
Menores 19-30 31-40 41-50 51-60 61-70
18 afios afios afios afios afios afios

Figura 8. Distribucion de los pacientes con LES segun grupos de edad.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatoldgico Gonzalo Gonzalez
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La edad mas frecuente de presentacion de la Dermatomiositis fue en el rango de 41-50
afios con un 34,5% (n=10), seguido por 19-30 afios con un 20,7% (n=6), 31-40 afios con el

17,2% (n=5), y en el rango de 51-60 y mayores de 60 afios el 13,8% respectivamente (n=4).

(Grafico 8).
61-70 afios 13,8%
51-60 afios 13,8%

41-50 afios
31-40 afios
19-30 afios

Menor 18 afios 0,0%

0}

o

5,0 10,0 15,0

o]

00 250 300 350

Figura 9. Distribucidon de los pacientes con dermatomiositis segun grupos de edad.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatoldgico Gonzalo Gonzalez.
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En pacientes con esclerodermia, se presentaron algunas variaciones de la misma, el
58,6% (n=17), tuvo un cuadro de esclerosis sistétmica, morfea lineal 34,5% (n=10), y el 6,9%

(n=2), presentd una enfermedad mixta del tejido conectivo. (Gréafico 11).

6,9%

m Esclerosis sistémica
m Morfea lineal
Enf. Mixta del Tejido Conectivo

Figura 10. Distribucion de los pacientes con esclerodermia segiin formas clinicas.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatoldgico Gonzalo Gonzalez.
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Si bien la esclerosis generalizada puede presentarse a cualquier edad, la edad mas
frecuente a la que se inicia es del orden de 30 a 50 afios. Dentro de los grupos etarios, en el rango
de 19-30 afios se presentaron un 33,3% del total de la poblacion (n=10), seguidos por 41-50 afios
con un 23,3%, y en los rangos de 31-40, 51-60 y mayores de 60 afios un 13,3% respectivamente

(n=4), y en los menores de 18 afios 3,3% (n=1). (Grafico 12).

33,4%
35,0
30,0
23,3%
25,0
20,0
13,3% 13,3% 13,3%
15,0
10,0
5,0
0,0

Menor 18 19-30 31-40 41-50 51-60 61-70
anos anos anos anos anos anos

Figura 11. Distribucion de los pacientes con esclerodermia segun grupos de edad.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatolégico Gonzalo Gonzalez.
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OBJETIVO 4. Evaluar la presencia de los principales autoanticuerpos en dermatosis

autoinmunes.

De los diferentes tipos de anticuerpos presentes en pacientes con lupus el 70,1% present6

ANA +, (n=68), difiriendo un poco de lo que dice la literatura que se presentan hasta en un 98 a

100% de todos los casos. En estos predominé el patron moteado grueso (n=32), seguido por el

nucleolar centromérico (n=28) y en menor grado el moteado fino (n=8).

El 35,1% present6 anticuerpos Anti DNA (n=34), los mismos que son muy especificos de

la enfermedad, de los cuales 28 pacientes presentaron AntiDna-ds, y 6 pacientes presentaron

AntiDna-ss; Anti Rnp 20,6% (n=20), Anti Sm 18,6% (n=18), Anti Ro 12,4% (n=12), y Anti La

10,3% (n=10), los dos ultimos relacionados con un pronostico benigno para la enfermedad.

(Gréfico 7).

Anti La 10,3%
Otros Anticuerpos _ Anti Ro 4%
(61,9%) Anti Sm
Anti Rnp
Anticuerpos - AntiDna-ss -i_%
Anti DNA (35,1%) { AntiDna-ds 28,9%
Moteado Fino 8,2%
ANA +(70,1%) Nuclear Centromérico 28,9%
Moteado Grueso 33,0%
00 50 100 150 200 250 300 350

Figural2. Distribucion de los pacientes con LES segin anticuerpos presentes.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatolégico Gonzalo Gonzalez.
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En el presente estudio, en la dermatomiositis se presentaron anticuerpos ANA positivos el
56,7% (n=17), de los cuales presentaron un patron moteado grueso el 40,0% (n=12), siendo muy
especificos de dermatomiositis, y un patron moteado fino el 16,7% (n=5). El ANA esta positivo
en la mayoria de los pacientes con dermatomiositis y se considera no especifico. Le siguié en
orden de frecuencia el Anti mi2 con 41,0% (n=12), el cual se relaciona con buena respuesta al
tratamiento y supervivencia a los cinco afios del 95%, mientras que el Anti Rnp y Anti Jol
mostraron una frecuencia del 21% respectivamente (n=6). EI Anti Rnp esta presente en la
enfermedad mixta del tejido conectivo o cuando la dermatomiositis se asocia con LES, mientras
que el Anti Jol se considera un anticuerpo muy especifico de la enfermedad. Se presentaron
ademas enzimas musculares que por su importancia en el diagnostico las hemos detallado CPK

con un 72,0% (n=21), y Aldolasa 10,0% (n=3). (Gréfico 10).

—
Enzimas | o]
— Aldolasa 10,0%
(82,0%) |
- K | J720%
] AntiJol | 21,0%)
Otros Anticuerpos ] '
i 21,0%
(83,0%) — Anti Rnp d
Antimi2 | 141,0%
- | |
o . 0,
Moteado Fino ] 16,7%|
ANA+(56,7%) —  Moteado Grueso 1 40,0%
- 00 100 200 300 400 500 600 700 80,0

Figura 13. Distribucion de los pacientes con dermatomiositis seguin anticuerpos presentes.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatolégico Gonzalo Gonzélez.
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Los anticuerpos mas comunes presentes en la Esclerodermia fueron los ANA con un
62,0% (n=18), de los cuales el 44,8% presentd un patron nucleolar (n=13), y el 17,2% moteado
fino (n=5); Anti Scl70 el 44,8% (n=13), lo que se relaciona con formas sistémicas y cuadros
graves de enfermedad, lo que tiene que ver directamente con nuestra investigacion ya que 19
pacientes presentaron forma sistémica (n=17). Se encontrd anticentrémero en el 17,2% (n=5), el
cual se relaciona con cuadros benignos de la enfermedad y Anti Rnp en el 10,3% (n=3). (Gréafico

14).

Anti Rnp 510,3%
0trosAnticuerpos__< Anticentromero @17:2%

(70,3%)

AntiSc70 | [ 44,8%
" Moteado Fino 17,2%

Patron Nucleolar |
—

ANA +(60,0%) —

b S—

44,8%

00 100 20 300 400 500

Figura 14. Distribucidn de los pacientes con esclerodermia segun anticuerpos presentes.

Fuente: Departamento de Estadisticas del Hospital Dermatoldgico Gonzalo Gonzalez.
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4.2 DISCUSION

En el presente estudio de las enfermedades del tejido conectivo, la principal fue el lupus
eritematoso sistémico, con un 62.2%; la mayor proporcién de pacientes con LES se corresponde
con la prevalencia reportada para esta enfermedad, que es de 17-48 pacientes por cada 100.000

habitantes.

En el caso de la dermatomiositis (19.2%), la incidencia global de las miopatias
inflamatorias se reporta en rangos de 2-10 casos por millén de habitantes por afio. La mayoria de
los estudios realizados son en poblaciones anglosajonas y utilizan los criterios de clasificacion de
Bohan y Peter (Oddis C, 2008). Se han encontrado reportes de hasta 4,9 a 8,4 casos/millon
asociados a mayor sospecha clinica y mejoria de técnicas diagnésticas mas que a un incremento

real de la incidencia misma. La prevalencia se estima en 8/100.000 habitantes .

Para la esclerodermia (18,6%), en el area del Caribe se ha reportado una prevalencia

similar (9,3 por cada millén de habitantes),(Gottschalk P, 2014) .

En cuanto a las principales manifestaciones cutaneas del LES, tuvimos: rash malar
68,0%, (n=66), rash discoide 44,3% (n=43), placas 0 manchas 25,7% (n=25), fotosensibilidad
21,6% (n=21), Raynaud 18,5% (n=18), alopecia 15,4% (n=15), telangiectasias y prurito (n:10),

30,0% respectivamente (n=10).

Gronhagen y asociados (2010) reportaron en 260 pacientes con LES un predominio de la
fotosensibilidad (69%), el eritema malar (53%) y las Ulceras orales (35%), con lesiones discoides

en un menor porcentaje (18%).
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En el estudio de Severiche y colaboradores (2014) en Colombia, predomino la
fotosensibilidad (46,1%), las ulceras orales (41,7%) y el eritema malar (40,9%), mientras que el

lupus discoide estuvo presente en el 19,1%.

Saurit (2003) en Argentina, reportd en 77 pacientes con una edad media de 34,2 afios, un
predominio del eritema malar (67,5%) dentro de las lesiones especificas agudas, seguido por las
lesiones especificas cronicas (26,0%) como el tipo discoide en un 19,4%, el lupus sabafién en
4,0% vy la paniculitis lGpica en 2,5%. Las lesiones no especificas que se presentaron con mayor
frecuencia fueron: fotosensibilidad en 57% y alopecia difusa en 59%. Las lesiones vasculares
fueron méas frecuentes que en el presente estudio, pues se encontraron en el 84,4% con
predominio del fendmeno de Raynaud en 46,7%, livedo reticularis en 11.7% y lesiones de

vasculitis en 6.5%. Las Ulceras orales se observaron en un 16,0%.

Contrario a los resultados, del trabajo realizado, en el estudio de Velasquez (2011), las
manifestaciones cutaneas individuales mas frecuentes fueron la alopecia (61,8%), seguida por la

fotosensibilidad (47,1%) y las Ulceras orales (44,1%).

En un estudio en Cuba realizado por Estévez y asociados (2008), que abarcO un
importante nimero de casos (n=244), el eritema facial estuvo presente en el 62,3%, la
fotosensibilidad en el 52,0%, alopecia en el 48,0%, eritema discoide en el 29,7% y Ulceras orales

en el 25,8%.

Las principales manifestaciones cutaneas de la dermatomiositis fueron rash en heliotropo
86,7%, papulas de Gottron 80,0%, signo del chal 80,0%, seguido por engrosamiento de la
cuticula y signo de pistoleras con un 53,3% respectivamente, signo de Gottron 43,3%, manos de

mecanico 36,7%, y Raynaud 16,7%. De manera similar al presente estudio, en el reporte de
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Ciudad-Blanco y asociados (2011), el rash en heliotropo, las papulas de Gottron y el eritema
periungueal fueron las manifestaciones cutaneas mas frecuentes. En el reporte de Mufioz (2005)
en Chile, el 73,0% de los pacientes tuvo manifestaciones cutaneas al momento del diagnostico
con predominio de lesiones de Gottron (54,0%), rash heliotropo (45,0%) y vasculopatia capilar

periungueal (27,0%). Se report6 un caso con Ulcera periorbitaria.

Las lesiones mas frecuentes en la esclerodermia fueron las placas o manchas
esclerodermiformes (58,6%), Raynaud (48,3%); depresiones lineales (34,5%), telangiectasias
(27,6%), el afinamiento de la nariz, esclerodactilia y edema de los dedos en un (24,1%)

respectivamente, y la hiperpigmentacién malar en un (10,3%).

En el estudio de Gottschalk y asociados (2014), en Republica Dominicana, el signo
clinico mas frecuentemente encontrado fue el de Raynaud, mientras que se evidenciaron Ulceras
digitales ocasionales en el 33,3% de los casos. Morel (2009) incluyé 62 pacientes que
cumplieron con los criterios de clasificacion preliminar para esclerodermia juvenil, localizada y
sistémica reportaron fenbmeno de Raynaud en el 89,0%, calcinosis en 56%, asi como livedo

reticularis y telangiectasias en el 61%.

En cuanto al predominio del sexo, fue el femenino, que se corresponde con el reportado
en la mayoria de los estudios. En el caso del LES, Severiche y colaboradores (2014) en
Colombia reportaron en 115 pacientes un 89,6% de mujeres, con una relacion mujer/hombre de

8,6:1.

Por otro lado, Ciudad-Blanco y asociados (2011) incluyeron en una serie de casos 20

pacientes con dermatomiositis, de los cuales 19 eran mujeres.
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Respecto a la esclerodermia, en 26 pacientes con este diagnostico en Republica

Dominicana, Gottschalk y asociados (2014), reportaron un 73,1% del sexo femenino.

Segun la procedencia de los pacientes, el 83,2% procedieron de la provincia de Pichincha

(n=119).

La edad mas frecuente de presentacion del Lupus en los pacientes fue en el rango de 41-
50 afios, (29,9%), seguidos por 31-40 afios con el (27,8%) , 19-30 afios el 18,6%, 51-60 afios el

12,4%, 61-70 afos el 6,2%, y menores de 18 afos el 5,1% .

Similar a los presentes resultados, Severiche y colaboradores (2014) reportaron un
predominio de pacientes con edad entre 16-49 afios (87,8%), mientras que los mayores de 50

afios (9,6%) y menores de 15 afios (2,6%) fueron menos frecuentes.

La edad mas frecuente de presentacion de la Dermatomiositis fue en el rango de 41-50
afios con un 34,5%, seguido por 19-30 afios con un 20,7% (n=6), 31-40 afios con el 17,2%, y en
el rango de 51-60 y mayores de 60 afios el 13,8% respectivamente. Se ha sefialado que la
dermatomiositis presenta dos picos de incidencia: de 5- 14 afios y de 45-65 afios, con una edad
media al diagnostico de 40 afios, lo que coincide con los resultados del actual estudio (Martins,

2008).

En el estudio de Aguayo y asociados (2013), en 14 pacientes con dermatomiositis, el 8%
tenian edad mayor de 60 afios al momento del diagnostico, mientras que s6lo uno tenia edad

menor de 30 afios.

Dentro de los grupos etarios de esclerodermia, en el rango de 19-30 afios se presentaron
un 33,3%, seguidos por 41-50 afios con un 23,3%, y en los rangos de 31-40, 51-60 y mayores de

60 afos un 13,3% respectivamente, y en los menores de 18 afios 3,3% . De manera similar a los
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resultados actuales, Gottschalk y colaboradores (2014), reportaron en 26 pacientes con
esclerodermia un predominio de los grupos con edad entre 17-30 afios (23,1%) y aquellos con
51-60 afos (23,1%). Los grupos menos frecuentes fueron los menores de 17 afios y los mayores
de 60. Ademas, el 68% de los pacientes era menor de 40 afios en el momento en que tuvo el
primer sintoma relacionado a esclerodermia; el 73,1% de la poblacion fue diagnosticado antes de

los 50 anos.

De los diferentes tipos de anticuerpos presentes en pacientes con lupus el 70,1% presentd
ANA +, predomino el patrén moteado grueso, seguido por el nucleolar centromérico y en menor

grado el moteado fino.

El 35,1% presentd anticuerpos Anti DNA muy especificos de la enfermedad, de los cuales
28 pacientes presentaron AntiDna-ds, y 6 pacientes presentaron Anti Dna-ss; Anti Rnp 20,6%,
Anti Sm 18,6%, Anti Ro 12,4% (n=12), y Anti La 10,3%. La mayoria de los estudios han hallado
una incidencia del 60 al 80% aproximadamente del anti-Ro en pacientes con lupus cutaneo

subagudo (Gronhagen C, 2010), el cual estuvo presente en el estudio en un 18,6%.

Al respecto, en el estudio de Velasquez y asociados, (2011) en 34 pacientes con LES, se
observo una alta frecuencia de positividad para anticuerpos anti-ds ADN (n = 22; 64,7%), mayor
a la del actual estudio. Todos estos son marcadores directos de actividad de la enfermedad. Por
otro lado, los autores reportaron con mayor frecuencia anticuerpos antiribonucleoproteina (RNP)

y anti-Sm.

Gronhagen y asociados (2010) reportaron en 260 pacientes con LES, un 96% con ANA
+, un 62% con anti-ds ADN, asi como un 37% y 21% para anti-Ro y anti-La, respectivamente,

resultados que coinciden con los del actual estudio.
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Por su parte, en el estudio de Severiche y asociados (2014), la frecuencia de los diferentes
autoanticuerpos en los pacientes, en alguin momento de la enfermedad, fue: 1) anticuerpos anti-
ADN en 91 (79,1%); 2) anti-RNP en 45 (39,1%); 3) anti-Sm en 44 (38,3%); 4) anti-Ro en 43
(37,4%); y por ultimo, 5) anticuerpos anti-La en 17 (14,8%), igualmente coincidentes con los

presentes hallazgos.

En el trabajo expuesto, en la dermatomiositis se presentaron anticuerpos ANA positivos el
56,7%, con patron moteado grueso el 40%, muy especificos de dermatomiositis, y un patron
moteado fino el 16,7%. ElI ANA estuvo positivo en la mayoria de los pacientes con
dermatomiositis y se considera no especifico. Contrario a los actuales resultados del presente
trabajo, en el estudio de Aguayo (2013), solo tres pacientes (21,4%) presentaron autoanticuerpos
antinucleares positivos, todos ellos de patron moteado. En la serie de Klein y colaboradores
(2007), las cifras también fueron extremadamente bajas, Unicamente dos de 96 pacientes tenian

autoanticuerpos positivos, todos ellos anti-Jo-1.

Le siguid en orden de frecuencia el Anti mi2 con 41,0% (n=12), el cual se relaciona con
buena respuesta al tratamiento y supervivencia a los cinco afos del 95%, mientras que el Anti
Rnp y Anti Jol mostraron una frecuencia del 21% respectivamente. EI Anti Rnp esta presente en
la enfermedad mixta del tejido conectivo o cuando la dermatomiositis se asocia con LES,

mientras que el Anti Jol se considera un anticuerpo muy especifico de la enfermedad.

Se presentaron ademas enzimas musculares que por su importancia en el diagnostico las

hemos detallado CPK con un 72,0% (n=21), y Aldolasa 10,0%.
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Los anticuerpos mas comunes presentes en la Esclerodermia fueron los ANA con un
62,0%, de los cuales el 44,8% presentd un patrén nucleolar, y el 17,2% moteado fino; Anti Scl70

el 44,8%. Se encontro6 anticentrémero en el 17,2%, y Anti Rnp en el 10,3%.

Similar a los presentes resultados, en el reporte de Gottschalk y asociados (2014), todos
los pacientes con enfermedad difusa tuvieron presencia de ANA. En este grupo de pacientes
hubo una distribucién similar entre los patrones nucleolar (27,3%), moteado (45,5%) vy
homogéneo (27,3%); no hubo pacientes con patron anticentromero. Cuatro de los cinco pacientes
con ES limitada tuvieron presencia de ANA. En dos casos se encontrd patron homogéneo; los

otros dos pacientes tuvieron patron moteado y anticentrémero.

Similar a los resultados de este trabajo, Morel (2009), reporté ANA en 35 pacientes
(56%), con 14 casos positivos (10 para ES y 4 para EL); anti-Scl70 en 19 pacientes (31%), con
solo 2 casos positivos (ambos para ES); anticentrémero en un solo caso, con resultado negativo,

y anti-RNP en 13 pacientes (21%), con todos los resultados negativos.
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5. CONCLUSIONES y RECOMENDACIONES

5.1 CONCLUSIONES

- El lupus eritematoso sistémico fue la principal enfermedad del tejido conectivo con

manifestaciones cutaneas.

- En el LES, el rash malar y el rash discoide fueron las principales manifestaciones cutaneas,
mientras que en los pacientes con dermatomiositis, destacaron el rash en heliotropo, las papulas
de Gottron y el signo de chal. En la esclerodermia, las placas o manchas esclerodermiformes vy el
fendomeno de Raynaud, fueron las manifestaciones cutaneas mas frecuentes, con un predominio

de la esclerosis sistémica.

- Las enfermedades del tejido conectivo incluidas en este estudio se caracterizaron por un
predominio marcado del sexo femenino, con edades entre 31-50 afios, a excepcion de la

esclerodermia, en la que el grupo de 19-30 afios fue mas frecuente.

- La mayoria de los pacientes con LES presentd ANA +, aunque en un porcentaje menor al
reportado por la literatura. En los pacientes con dermatomiositis, aproximadamente la mitad
presentd anticuerpos ANA positivos. En el grupo con esclerodermia, los anticuerpos ANA fueron

positivos en la mayor parte de los pacientes, seguidos por en Anti Scl 70.
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5.2 RECOMENDACIONES

De toda ésta informacion recabada podriamos sugerir, que se realicen directrices para
realizar protocolos para las distintas enfermedades autoinmunes con manifestaciones

cutaneas a nivel hospitalario, y dar lugar asi a diagndsticos precoces.

Mejorar el estilo y calidad de vida de cada paciente afecto, puesto que estas

enfermedades no tienen cura, y aliviar de alguna manera la sintomatologia que los afecta.

Realizar una evaluacion epidemioldgica, que permita establecer la prevalencia real de las
enfermedades autoinmunes en nuestro pais, puesto que se tiene poca informacion de las
mismas y no se lleva cuantificacion de prevalencia e incidencia anuales.

Proponer esquemas de tratamiento que mejoren la calidad de vida de los pacientes, y con-
troles de los mismos, en todos los hospitales a nivel nacional y regional, en los cuales se

maneje un departamento de Dermatologia, para que se encargue del monitoreo continuo.

Definir estrategias institucionales que nos permitan dar tanto ayuda farmacoldgica y
psicoldgica a cada paciente y a sus familiares cercanos, para que se disminuya el impacto
psicosocial de las distintas enfermedades autoinmunes, proporcionando informacion

adecuada, tratamiento y sobre todo una buena relacion médico- paciente.
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7. ANEXOS

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
MANIFESTACIONES CUTANEAS EN ENFERMEDADES AUTOINMUNES DEL TEJIDO

CONJUNTIVO, Y CORRELACION SEROLOGICA, EN PACIENTES DEL HOSPITAL

DERMATOLOGICO GONZALO GONZALEZ, PERIODO JULIO 2010 — JUNIO 2013

A. INFORMACION GENERAL

Etnia: Blanco [] Mestizo [] Indigena[]  Negro[]

B. MANIFESTACIONES CLINICAS
Dolor de las articulaciones [] fiebre [] Infecciones recurrentes [] .............
Cansancio [] ulceras bucales [] sequedad de ojos y boca []
Dificultad para tragar []
Inflamacién de glandulas []

Enfriamiento excesivo de los dedos de los pies y las manos []
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C. MANIFESTACIONES CUTANEAS

- Eritema malar []

- alopecia lupica []

- Rash anular/psoriasiforme afectando brazos y “V del escote []

- Placas bien delimitadas con escama adherente causando cicatriz o alopecia cicatrizal []

Rash heliotropo []

Papulas y signo de Gottron (méculas violaceas y papulas sobre articulaciones interfalangicas y

metacarpofalangicas) []

Rash macular violaceo o poiquilodermia en hombros y cadera []

Manos de mecanico (hiperqueratosis en borde cubital de los dedos) []

Calcinosis []

Calcicosis []

Fendémeno de Raynaud []

Esclerodactilia []

Telangiectasia Infartos digitales []

Nodulosreumatoideos []

Bandas subcutaneas lineales []

Dermatitis reumatoide neutrofilica []
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Fotosensibilidad []

Vasculitis y ulceras []

Cambios en el pliegue ungueal (eritema periungueal_telangiectasias en pliegues ungueales) []

Pioderma gangrenoso []

D. ENFERMEDAD AUTOINMUNITARIADEL TEJIDO CUNJUNTIVO

Lupus eritematoso []

- Lupus eritematoso sistémico []

- Lupus cuténeo subagudo [

- Lupus eritematoso discoide T[]

Dermatomiositis [

Esclerosis sistémica ]

- sindrome de CREST]

Artritis reumatoidea ]

Otros cambios cutaneos en enfermedades del tejido conectivo []

E. PRUEBASEROLOGICA

ANTICUERPO
TIPO DE ANTICUERPO
ESPECIFICO



Factor reumatoideo

Anticuerpos Antinucleares

(ANA)

Otros anticuerpos

Ig anti IgG

Anti DNA

Anti - Histona

Anti DNP

Anti - centrémero

Anti —Sci70

Anti - ENA

Anti Rib-P

Anti — Fodrin

(]

(]

(]

(]

(]

(]

(]

(]

(]
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Resumen. Las enfermedades autoinmunitarias del tejido conjuntivo, engloban un
grupo de trastornos clinicos poligénicos, que presentan caracteristica clinicas
heterogéneas y superpuestas entre si; por lo que el presente estudio tratd de establecer
principios basicos de utilidad clinica para apoyarnos en el diagnostico y diferenciacion
de cada una de ellas, asi como establecer la importancia clinica de los diferentes
autoanticuerpos que se asocian a las enfermedades autoinmunitarias del tejido
conectivo.

Se realizd un estudio de tipo descriptivo de disefio no experimental, valorados en los
Servicios de Dermatologia del Hospital “Gonzalo Gonzalez”. E1 Universo de estudio
lo constituyeron todos los pacientes con caracteristicas clinicas de enfermedades
autoinmunes. En el presente centro durante el periodo comprendido entre el 01 de Julio
del 2010 y el 30 de Junio del 2013; se realizo el estudio con un total de 156 pacientes,
pues se excluyeron 15 casos al tener datos incompletos en las historias clinicas.
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