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Urgencias en las enfermedades autoinmunes del tejido
conectivo
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RESUMEN ABSTRACT
as enfermedades autoinmunes del tejido conectivo son una Emergencies in autoimmune connective tissue disorders
serie de procesos de etiologia desconocida y mecanismos
patogénicos diferentes cuya verdadera incidencia de consul-

of diseases of unknown aetiology and with varying patho-

genetic mechanisms, the true incidence of which in the
emergency outpatient clinics is still unknown because of their low
prevalence among the general population and the accessibility of
these patients to the medical teams that carry out their follow-up.
Nevertheless, these disorders may involve a number of organs
and systems, which renders it imperative to keep them in mind in
differential diagnosis. The present review approaches, in a “per-
apparatus” manner, the most frequent causes requiring acute me-
dical attention, either as the initial presentation of the disease or
as a complication thereof in previously diagnosed patients, and in
which the emergency services are required for the diagnostic sus-
piction and/or for therapy.

Q utoimmune connective tissue disorders represent a group

tas en los servicios de urgencias es desconocida, dada su baja
prevalencia en la poblacion general y la accesibilidad de estos pa-
cientes a los equipos medicos que realizan su seguimiento. Sin
embargo, pueden afectar a diversos drganos y sistemas, lo que
hace preciso tenerlas presentes en el diagnéstico diferencial.

Se abordan en esta revision por aparatos los motivos de consulta
mas habituales que requieren atencion médica aguda, bien sea
como inicio de la enfermedad, bien como complicacion de la mis-
ma en pacientes previamente diagnosticados y en los que son ne-
cesarios, para su sospecha diagnostica y tratamiento, los servi-
cios de urgencias.

REE eV Conectivopatias. Enfermedades autoinmunes.
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Las enfermedades autoinmunes del tejido conectivdos pacientes a los equipos médicos que dirigen sus controles y
(EATC) son un grupo de procesos de etiologia desconocida tyatamientos.
con mecanismos patogénicos diversos, en las que pueden re- Las urgencias en estas enfermedades se pueden presentar
sultar afectados diversos érganos y sistemas, motivo por de dos maneras: como comienzo de la enfermedad, en pacien-
cual, precisamente, las consultas a un Servicio de Urgenci&ss no diagnosticados previamente, o bien durante el transcurso
(SV) que se pueden plantear son multiples y muy variadas. de la misma en pacientes con enfermedad previamente conoci-

La verdadera incidencia de las urgencias por EATC es desla; en este Ultimo caso debe discernirse si la urgencia es debi-
conocida. Existen pocas series dedicadas a analizar tal dato,dsi a la misma enfermedad [(por ejemplo, una pericarditis en
bien se consideran que son bajas dada la baja prevalencia ulea paciente afecta de lupus eritematoso sistémico (LES)] o
este tipo de enfermedades en la poblacién. Sin embargo, deben acompafiando a la misma, sin tener una relacion directa
considerarse que los pocos casos vistos habitualmente en loaro que puede evolucionar de manera distinta en funcion del
SU es también consecuencia de la baja sospecha por parte efgtado de su enfermedad de base (por ejemplo una pielonefritis
los profesionales y, por otro lado, la accesibilidad facil de esen una enferma con LES). Asimismo, hay que considerar tam-
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bién las complicaciones secundarias a los tratamientos inmtratamientos crénicos con corticoides a dosis variables; hasta

nosupresores que pueden recibir por su enfermedad. un 5% de los pacientes pueden llegar a presentar afectacion
Las urgencias por EATC pueden ser de tipo articular, cutédel SNC secundaria al tratamiento con corticoides.

neo, del sistema nervioso central (SNC) y/o periférico (SNP), — El sindrome de Sjogreftuya forma primaria es consi-

del sistema cardiovascular, respiratorias, nefrourologicas, abdderada por algunos autores como una forma de LES) puede

minales, hematoldgicas, orofaringeas, oftalmicas, infecciosasdar lugar a cuadros que van desde déficits neuroldgicos focales

otras. En la presente revision analizaremos las urgencias gbesta convulsiones, asi como alteraciones de la consciencia y

pueden encontrarse en estas enfermedades analizadas por a@gia afectividad, debido a lesiones vasculiticas a nivel del

ratos, estableciendo, a su vez, una clasificacion de aquell&\C. En algunos casos el paciente puede referir manifestacio-

motivos de consulta que pueden manifestarse como comienzes clinicas compatibles con neuropatia periférica.

de la enfermedad detectables en un SU y remitiendo, para — El sindrome antifosfolipido primari(AAF) puede pre-

aquellos interesados en los mecanismos patogénicos, a los tegntar accidente vascular cerebral (AVC) y demencia muliin-

tados especializados en estos temas. farto, asi como manfiestaciones clinicas similares a la esclero-
sis multiplé~.
i — Polimiositis/ Dermatopolimiositisen esta entidad el
URGENCIAS NEUROLOGICAS POR EATC paciente puede consultar por debilidad muscular proximal y si-

métrica, con disfagia y debilidad muscular respiratoria o sin
Las urgencias neurologicas que podemos encontrar en paias. Puede constituir motivo de inicio de la enfermedad, si

cientes afectos de alguna EATC pueden ser en forma de:  pjen, dado que la clinica es insidiosa, es poco habitual como
— Afectacion del SNC: convulsiones, ceguera subita, ceconsulta en un SU.

faleas, déficits focales motores y/o sensitivos, cuadros psiqui- — Grupo de las vasculiisenfermedades como Ranarte-
cos agudos, encefalopatia. fitis nodosa (PAN)la granulomatosis de Wegefrla granulo-
— Afectacion del SNP: mononeuritis, multineuritis, radi- matosis de Lieboywueden manifestarse como neuritis de pares
culitis, polirradiculitis. craneales y déficits motores o sensitivos focalesirrome de
— Afectacion muscular: miopatia proximal. Churg-Strausy la PAN pueden ocasionar cuadros de mono-po-
Las EATC que pueden presentar urgencias neurologicameuritis por vasculitis en las fibras nerviosas periféricas, siendo
con mayor frecuencia son: la primera manfiestacion en el 50-70% de los ¢addededor

— LES:entre un 25-75% pacientes afectos de LES puede un 15% de los pacientes afectos de PAN pueden prsentar un
den presentar en el transcurso de la enfermedad cuadros de RQC y/o crisis convulsivaé La granulomatosis de Wegener
cefalopatia y/o psicopatias agudas, secundarias a vasculitis giglede dar lugar a menigitis cronica aséptica.

SNC ylo edema cerebtalLa existencia de infartos isquémi-  _ Arteritis de Horton:la arteritis de Horton puede comen-
cos cerebrales, secundarios a los fenomenos vasculiticos y#@r como una urgencia de indole neurolégica, en forma de ce-
hipercoagubilidad por anticoagulante lipico, pueden dar lugaguera (por neuritis dptica isquémica, manifestandose como des-
a la existencia de deficits motores o sensitivos. Se ha descrife amaurosis stibita hasta otros déficits visuales inespecificos),
también la aparicion de crisis comiciales, corea, afectacion d&/C o demencig. Normalmente, existen sintomas previos que
pares craneales, mono-polineuritis y/o cefaféas pueden hacer sospechar la enfermedad, como cefalea, claudica-

La meningitis es una enfermedad que puede presentarse gBn mandibular y/o dolor muscular proximal. Esta enfermedad
el transcurso de un LES. En estas situaciones debe valorafgéne una rapida y agradecida respuesta al tratamiento con corti-
siempre la etiologia infecciosa de la misma; hay que considoides, por lo que ante la sospecha debe iniciarse el tratamien-
rar en estos casos que son pacientes inmunosuprimidos, taf0 |a realizacion de una VSG en el SU puede ser suficiente
por su enfermedad como por los tratamientos que pueden regiara iniciar un tratamiento empirico. El retraso del mismo pue-
bir, y que, por tanto, la etiologia de estas meningitis puede dite tener complicaciones irreversibles (neuritis 6ptica).
ferir de la habitual. La menigitis cronica aséptica puede ser _ Artritis reumatoide:esta enfermedad inflamatoria arti-
también una complicacion neuroldgica del LES. cular cursa, con relativa frecuencia, con manifestaciones extra-

La afectacion del SNP puede dar lugar a la presentaciogrticulares. La situacion urgente neurolégica mas grave y ur-
de mono o polineuritis; rara vez ello constituye el motivo degente es la subluxacién de la articulacion atlanto-axoidal, que
consulta a un SU pero puede ser un hallazgo durante la anagliede provocar lesiones medulares conduciendo a una tetrapa-

nesis o la exploracion. resia. Menos graves son los cuadros de multineuritis por feno-
No hay que olvidar tampoco que estos pacientes recibemenos vasculiticos.
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URGENCIAS CARDIOVASCULARES EN LAS — LES: la complicacién cardiovascular mas frecuente en
EATC los pacientes con LES es la aparicion de pericarditis de repeti-
cién, que pueden llevar al taponamiento pericattdichas pe-

Las urgencias cardiovasculares que podemos encontrar giearditis nueden acomnafarse de derrame pleural. dentro del

pacientes afectos de EATC pueden ser: contexto de serositis que se manifiesta en la enfermedad. La
— Transtornos de la conduccion auriculoventricular coexistencia de anticoagulante |Upico puede favorecer los fend-
— Transtornos del ritmo cardiaco menos trombdticos vasculares. Asimismo, se han descrito ca-
— Pericarditis- Taponamiento pericardico sos de cardiopatia isquémica secundaria a vasculitis coronaria.
— Miocardiopatia La aparicion de arritmias, trastornos de la conduccion, taqui-
— Insuficiencia cardiaca derecha cardia inexplicable y cardiomegalia con/sin insuficiencia cardi-
— Hipertension arterial aca deben hacer sospechar la presencia de una mic€arditis
— Trombosis arteriales/venosas — Sindrome antifosfolipido primariqpuede cursar con
- Fendmeno de Raynaud trombosis arteriales y/o venosas. Debe ser considerado en un
Las EATC que pueden manifestar urgencias cardiovascul®8U en aquellas situaciones que puedan acontecer en mujeres
res con mayor frecuencia son: jévenes sin otros factores de riesgo en la historia clinica para

— Esclerodermialla esclerodermia puede ocasionar, en elfenémenos trombotices
transcurso de la enfermedad, diversas alteracions de tipo car- — Dermato/polimiositisen esta entidad es posible encontrar
diovascular secundarias a la degeneracion del miocardio iteraciones del ritmo cardiaco, trastornos de conduccion, insufi-
substitucion por areas de fibrosis: miocardiopatia, transtornogencia cardiaca congestiva, arteritis coronaria y miocéatditis
del ritmo cardiaco y/o de conduccion (en forma de bloqueo au- - Artritis reumatoide:de manera infrecuente puede dar lu-
riculo ventricular), asi como insuficiencia cardiaca derecha segar a manifestaciones graves secundarias a vasculitis, como
cundaria a hipertension pulmonar (ésta motivada por la fibrosigon cardiopatia isquémica o trastornos del ritmo cardiaco.
pulmonar existente en esta enfermedad). Asimismo, es posible
contemplar hipertension arterial acelerada o maligna en la es-
clerodermia; ésta tendra su origen en la lesién renal que exisRGENCIAS RESPIRATORIAS EN LAS
en la enfermedad y puede tener una evolucién maligna hackATC
insuficiencia renal. Los IECA parecen tener un cierto efecto
terapéutico en estas situaciones. Un 10% de los pacientes con Las urgencias de tipo respiratorio 0 pulmonar que pueden
esclerodermia pueden presentar pericarditis, con riesgo de everesentar el grupo de las EATC son, esquematicamente:
lucion a taponamiento pericardito — Infiltrados pulmonares con/sin insuficiencia respiratoria
Otra situacion de tipo vascular que se puede presentar en — Insuficiencia respiratoria aguda o cronica agudizada
esta enfermedad son los cuadros de isquemia y/o gangrena de — Derrame pleural
las partes distales de los dedos de manos y pies, secundarios a— Neumonitis
fenémenos vasculiticos, sin olvidar que mas del 90% de los — Hipertension pulmonar
pacientes con esclerodermia tienen fenémeno de Raynaud. — Tromboembolismo pulmonar
— Panarteritis nodosaen el transcurso de una PAN es po-  — Asma bronquial
sible encontrar la presentacion de cardiopatia isquémica, gene- Las EATC que pueden ocasionar urgencias respiratorias
ralmente silente, por lesiones vasculiticas en las arterias cor6on mayor frecuencia son:
narias, especialmente los vasos de pequefio c#litha — Wegener:puede manifestarse en forma de infiltrados
aparicion de hipertension es una complicacion frecuente en egulmonares, uni o bilaterales, aislados o mdltiples, a veces ca-
ta enfermedad, por el mismo mecanismo patogénico a nivel rgitados. El cuadro se acompafa de insuficiencia respiratoria y
nal, que puede constituir, incluso, el primer signo de la enferfiebre. Ante estos cuadros debe valorarse la coexistencia de le-
medad. La presencia de aneurismas en vasos de mediagignes ulceronecroticas nasales o bucales y/o sinusitis, para
calibre y su ruptura es una complicacion posible en esta enfedyudar al diagnosti¢o
medad. — Esclerodermiaen la evolucion natural de la enfermedad
— Arteritis de Horton:en un pequefio porcentaje de pa- la afectacion pulmonar es la mas importante por su morbi-
cientes con arteritis de Horton es posible encontrar aneurism#ortalidad. Esta puede ser de dos tipos: en forma de fibrosis

de aorta con riesgo de ruptura, asi como infarto agudo de migulmonar con o sin hipertension pulmonar secundaria, sobre
cardio por afeccion coronatia todo en la esclerodermia sistémica, y en forma de hipertension
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pulmonar sin fibrosis en algunos subgrupos de esclerodermiassales, en forma de historia de dolor sinusal paranasal agudo
localizadas. o0 cronico o de opacificacion radiolégica de los senos paranasa-
El motivo de consulta en los servicios de urgencias derites, es otra de sus caracteristicas a valorar como consulta ur-
vada de estas complicaciones es la aparicion de insuficiencgente.
respiratoria, con disnea de esfuerzo progresiva. En la radio- — Dermato/polimiositisen los pacientes afectos de derma-
grafia de torax se identifica un patrdn intersticial, que sueléo/polimiositis (DM/PM) es posible encontrar insuficiencia
ser de predominio en I6bulos superiores, que puede coexistiespiratoria debida a debilidad muscular interscostal y diafrag-
con signos radioldgicos de hipertension pulmonar. La deteanética. También la aparicién de trastornos de la deglucion
cion de signos de insuficiencia cardiaca derecha ha de haganede conllevar la aparicién de neumonias aspirativas e insufi-
sospechar la presencia de hipertension pulmonar desarrolleiencia respiratoria secunddfia

da®. — Sindrome de Behcela presencia de aneurismas en las
— LES: La afectacion respiratoria en el LES que puedearterias pulmonares puede dar lugar a hemoptisis recurrentes, a
motivar consulta en los SU puede ser en fornia de veces fatales, que incluso pueden constituir la primera mani-

« Derrame pleural bilateral, secundaria a la afectacion déestacion de la enfermedad, asi como trombosis venosa y em-
serosas. La existencia de derrame pleural bilateral en mujer jbolismo pulmonar secundafio
ven obliga a descartar la existencia de LES.
« Neumonitis lUpica: aparicion de infiltrados pulmonares
difusos que cursan con disnea e hipoxemia (debe descarta®®DOMEN AGUDO Y ENFERMEDADES
previamente la posibilidad de una enfermedad infecciosa, espSISTEMICAS
cialmente la tuberculosis 0 una neumoniaRreumocistis ca-
rinii al ser pacientes inmunosuprimidos). El abdomen agudo como motivo de consulta en los SU es
* Hipertensién pulmonar: se manifestara en forma de distna situacion frecuente. A pesar de ello, la posibilidad de que
nea con radiografia de térax habitualmente nétmal estemos delante de una EATC es considerada como improba-
» Hemorragias pulmonares: por vasculitis pulmonar, conble y tan solo es valorada si el paciente esta diagnosticado pre-
sultando al SU por hemoptisis, que puede ser nig&iva viamente. Sin embargo, el abdomen agudo puede ser manifes-
» Enfermedad tromboembdlica venosa: hasta un 10% decidn inicial de alguna de estas enfermedades.
los pacientes con LES pueden presentar tromboflebitis en ex- Los mecanismos que pueden dar lugar a la aparicion de un
tremidades inferiores que puede complicarse con la apariciGbdomen agudo son debidos, esquematicamente, a la presencia
de un tromboembolismo pulmonar, como consecuencia de vade arteritis (arteritis mesentérica, arteritis biliar y/o pancreati-
culitis y/o presencia de anticoagulante lGpico. En algunos caza) asi como por peritonitis (serositis). Las entidades en las
sos debe discernirse si el problema es secundario al propéue hay que pensar son la PAN y el LES.
LES o hien se debe a un defecto venoso no relacionado con la La entidad que puede dar lugar con més frecuencia este ti-
enfermedat po de complicaciones es la PAN (30-50% de los casos), por
Si un paciente diagnosticado de LES acude al SU refielos mecanismos patogénicos anteriormente mencionados. Se
riendo disnea, se ha de pensar en la posibilidad de complichan descrito casos de colecistits alitiasica cuyo analisis histo-
ciones de tipo cardiaco, pulmonar y/o infecciones. patolégico ha mostrado vasculitis, asi como pancreatitis, apen-
— Sindrome de anticuerpos antifosfolipido (AAR).ur-  dicitis y/o vasculitis mesentéri¢alLa presencia de una perito-
gencia de indole respiratorio mas habitual en estos sindromagis, como tal, es rara en una PAN.
es la aparicion de enfermedad tromboembdlica pulmonar Hasta un 8% de los pacientes con LES, segln algunas se-
(TEP) debido al estado de hipercoagubilidad que existe en egtes, pueden presentar durante su evolucion un abdomen agu-
sindromé’. do, por los mismos mecanismos. Dolor abdominal, hemorragia
— Sindrome de Churg-Strauds: manifestacion més carac- digestiva, pancreatitis, ulceraciones y perforacion intestinal han
teristica de esta enfermedad es la aparicion de cuadros clinicsislo descritas en el LES. El riesgo principal de la vasculitis
de hiperreactividad bronquial compatibles con asma bronquiainesentérica es la perforacion, siendo preciso la intervencion
Es posible encontar historia previa de alergia. La existencia dguirdrgica ante su sospeétta La realizacion de una laparoto-
eosinofilia (>10%) es otro signo caracteristico. Pueden existimia temprana en estos pacientes influye positivamente en el
también infiltrados pulmonares migratorios o transitorios yprondstic&. También pueden presentar un abdomen agudo co-
acompafiarse de hemorragias pulmonares (hemoptisis) con imo complicacion del tratamiento inmunosupresor empleado en
suficiencia respiratoria grave. La afectacion de los senos parasta entidad, especialmente por tratamientos con corticoides
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ylo azatioprina (que puede causar cuadros de pancréatitis) sién maligna e insuficiencia renal rapidamente progresiva, con

Los pacientes afectos de estas entidades suelen tener mamieteinuria y anemia microangiopdtica es una urgencia tera-
festaciones sistémicas por afectacion vasculitica, Asi, el abdpéutica. En un 11% de los casos es posible encontrar insufi-
men agudo en los pacientes afectos de LES puede acompafigiencia renal aguda con normoten&ié@omo ya se ha men-
se de vasculitis periférica, afectacion del sistema nerviosgionado anteriormente, puede obtenerse respuesta con IECA,
trombopenia, factor reumatoide positivo y/o necrosis 6sea isorticoides y, si éstos fallan, didlisis. Constituye una causa de
quémica. En los pacientes con abdomen agudo y PAN, es frerortalidad en estos pacientes, junto con las complicaciones de
cuente encontar afectaciéon del SN, trombopenia y hematurigpo cardiovascular y pulmonar.
con o sin nefropatia, asi como fenémenos vasculiticos distales, — Vasculitis: dentro del grupo de las vasculitis, los proce-
livedo reticularisy nédulos subcutaneos eritematosos doloro-sos que pueden cursar con manifestaciones renales que moti-
sos en los trayectos vasculares. ven consulta a un SU son:

Se ha descrito también la aparicion de trombosis de la ar- < Granulomatosis de Wegengsor presencia de glomeru-
teria mesentérica superior (manifestado en forma de oclusidonefritis rapidamente progresiva, estos pacientes pueden pre-
intestinal y abdomen agudo) en pacientes $érdrome de sentar insuficiencia renal, con microhematuria y proteifiuria
AAF. * PAN: El 70% de los pacientes con PAN presentan afecta-

El Sindrome de Sjogrepuede dar lugar a afectacién pan- cién renal, con proteinuria y alteraciones en el sedimento de
credtica, frecuentemente subclinica, con casos descritos en farina. En un 25% de los casos presentan hipertension #rterial
ma ocasional de pancreatitis agéda Asimismo, por fenémenos de vasculitis, es posible encontrar

orquiepididimitis y/o prostatitis en estos pacientes, siendo mo-
tivo de consulta urgente.
URGENCIAS NEFROUROLOGICAS Y EATC « Parpura de Schonlein Henockn esta enfermedad es
rara la aparicion de insuficiencia renal aguda. EI motivo de

Todas las EATC pueden presentar afectacion renal en maensulta méas frecuente por afectacion renal es la aparicion de
yor o menor grado. El LES, la esclerodermia, la purpura déematuria por lesiones glomerulares focales junto con protei-
Schonlein-Henoch y el grupo de las vasculitis constituyen lasuria en un paciente joven (habitualmente menor de 20
entidades que pueden presentar complicaciones de tipo renahgios).
que pueden detectarse en los SU.

— LES: en los SU podemos encontrar diversos grados de
manifestacion renal en el LES: proteinuria con rango de sild RGENCIAS HEMATOLOGICAS Y EATC
drome nefrotico, alteraciones en el sedimento de orina que
pueden ir desde minimas alteraciones (en forma de hematuria Las urgencias de tipo hematoldgico que podemos encon-
y/o piuria en ausencia de infeccion) hasta alteraciones impotrarnos son esencialmente anemia hemolitica aguda (con test
tantes como proteinuria, hematuria y cilindros granulosos juntde Coombs positivo), trombopenia autoinmune o bien ambas,
con una disminucién del filtrado glomerufaiLos hallazgos cuyas consecuencias pueden motivar visita a ufi §6 fre-
en un sedimento urinario practicado en un SU deben ser valouente encontrar en los hemogramas la presencia también de
rados con cuidado, méaxime si tenemos en cuenta que la infdeucopenia. Las entidades que pueden cursar con este tipo de
cién urinaria es una complicacion infecciosa frecuente en est@omplicaciones son el LES y sindrome antifosfolipiddPue-
tipos de pacientes. den constituir incluso la primera manifestacion de alguna de

La insuficiencia renal aguda es infrecuente pero, cuandestas entidades.
sucede, hemos de pensar en nefropatia avanzada o descompen-En el sindrome de Sjégrepuede presentarse una plrpura
sada por infeccién concomitante, hipertension arterial o fracaswombocitopéncia aguda (por anticuerpos antiplaquetarios),
multiorganico. La hemodidlisis ha de ser considerada comprecisando, al igual que en los casos anteriores, dosis altas de
medida terapéutica urgefite corticoides. Los pacientes afectos de este sindrome pueden

Otra complicacion frecuente en estos pacientes es la cris@nsultar por la aparicién de adenopatias laterocervicales y/o
hipertensiva, la cual puede ser debida a una vasculitis renal,sabmaxilares: la evolucion hacia formas de linfoma no Hodg-
una glomerulonefritis o bien a una trombosis de la arteria renakin en esta enfermedad es més frecuente que en la poblacién

La afectacion renal lGpica constituye la causa de muertaormal (riesgo relativo 4%)
mas frecuente en estos pacientes. URGENCIAS OROFARINGEAS

— Esclerodermiala afectacion renal en forma de hiperten-
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Las alteraciones orofaringeas causadas por EATC y quialad infecciosa debe ser siempre considerada en primer lugar,
pueden motivar consulta en un SU las podemos observar en lpsr la gravedad en esta enfermedad. Dentro de este concepto,
siguientes entidades: el LES merece un capitulo aparte porque las caracteristicas pe-

— Sindrome de Sjogreren forma de hipertrofia parotidea culiares de la enfermedad favorecen y predisponen a determi-
(uni o bilateral), parotiditis de repeticion, Ulceras bucales (afnados tipos de infecciones
tas) y/o candidiasis orofaringea (secundaria a la propia enfer- Si bien todas las EATC pueden presentar fiebre como par-
medad por el déficit de secrecion salival o por tratamientos inie de la misma enfermedad, deben ser consideradas por su im-
munosupresore¥) La presencia de sindrome seco puedeportancia las siguientes situaciones:
aparecer practicamente en cualquier enfermedad autoinmune  — Artritis reumatoide y fiebredeben examinarse todas

— Enfermedad de Behgdf aparicion de aftas bucales (y las articulaciones cuidadosamente, y en caso de hallar alguna
genitales) es una de las manifestaciones caracteristicas deelgpecialmente tumefacta, se debe practicar una artrocentesis.
enfermedad. El objetivo es descartar la existencia de una artritis séptica.

— Granulomatosis de Wegenguueden consultar en un SU Otras causas frecuentes son las infecciones pulmonares y cu-
por la presencia de Ulceras orales (con o sin dolor) acompafiatfmeas.
frecuentemente de secrecién nasal purulenta o hemotragica — PAN y fiebre:la PAN puede afectar cualquier érgano.

Clinicamente puede cursar con sintomas generales como ma-
lestar general, pérdida de peso y fiebre, constituyendo el pri-
URGENCIAS OFTALMOLOGICAS mer signo de la enfermedad.
— Otras vasculitisla arteritis de Horton puede cursar co-

Las vasculitis pueden dar lugar a varios cuadros urgenteso fiebre de origen desconocido (y ser comienzo de la enfer-
oftalmoldgicos, tales como pérdida subita de la vision, el sinmedad); el Wegener y Churg Strauss pueden cursar con fiebre
drome del ojo rojo (por conjuntivitis 0 una iritis, uveitis 0 es-de causa no infecciosa junto con otras manfiestaciones de la
cleritis) o déficits en los campos visuales; las lesiones fundeenfermedad. Hay que descartar en estas dos entidades, a su
mentales responsables de estos cuadros son la propiaz, la presencia de sobreinfeccién respiratoria.
vasculitis, cambios hipertensivos, oclusiones arteriales, trombo-
flebitis y/o neuritis dptica.

Los procesos en los que es posible presentarse alguna RYFECCION Y LES
estas complicaciones sonAaeritis de Hortor?, la granuloma-
tosis de Wegendproptosis en un 2% casby) la enfermedad El LES es una entidad en la que el riesgo de adquirir al-
de BehcetMenos frecuentes son RAN el Churg Strausy la  gln proceso infeccioso es elevado debido a diversos mecanis-
enfermedad de Kawasaldiendo raro en otras vasculti€€El ~ mos: alteraciones predisponentes provocadas por la enferme-
sindrome de Sjogress otra entidad, no del grupo de vasculitis,dad (hipocomplementemia, formacion defectuosa de
que puede presentar complicaciones oftalmicas, tales como #ticuerpos, hipoesplenismo, déficits en la quimotaxis, fagoci-
queratocojunitivitis seca. Lartritis reumatoide que puede tosis y capacidad microbicida, linfopenia, disfuncién de las
acompanarse de un sindrome de Sjogren secundario, tiene w@ulas NK, disminucion de la inmunidad celular, etc) y facto-
complicacién ocular especial conocida coeszleromalacia res facilitadores derivados del tratamiento de la enfermedad
perforans caracterizada por la localizacion de un nddulo reuy/o de su evolucion (corticoterapia, tratamientos citostaticos,
matoideo en la esclerética que, si no es tratada rapidamente odidlisis y/o plasmaféresis, insuficiencia renal, hospitalizacion
corticoides, puede provocar la pérdida del globo ocular. El enrepetida, etc).
pleo de antipalidicos en el tratamiento de algunas EATC puede En un paciente diagnosticado de LES que presente fiebre,
motivar afectaciones oculares (retinopatia). los primero que hemos de pensar es en un proceso infeccioso

concomitante, y una vez descartada éste, pensaremos, en se-

gundo lugar, en un brote de la enfermedad. Es comdn que
EATC Y FIEBRE exista una exacerbacion de las manifestaciones lipicas en el
trascurso de un proceso infeccioso.

La aparicion de fiebre, en el trascurso de una EATC cono- Las infecciones mas frecuentes suelen ser las urinarias
cida, motiva el diagnostico diferencial entre un brote de la enf40-67% casos), seguidas de las cutaneas (45%) y respirato-
fermedad o la existencia de una complicacion infecciosa. Talas. También es posible las infecciones del SNC, sepsis, in-
como se comenta en el capitulo de Infeccion y LES, la posibfecciones osteoarticulares e infecciones oportunistas.
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Desde el punto de vista microbioldgico, las bacterias suelepueden motivar consulta al SU, si bien es mas habitual que los
ser los agentes etioldgicos méas habituales. Dentro del grupo gecientes lo hagan en los equipos médicos donde son controla-
los cocos gram +, étaphylococcus aureygspecialmente en dos; pueden, sin embargo, constituir el comienzo de la enfer-
el LES inactivo) y eNeumococden forma de bacteriemias) medad, en cuyo caso hay que buscar siempre estigmas de afec-
son los més habituales, mientras quilibsiella sp(especial-  tacion sistemica ante la presencia de artritis no traumatica.
mente en el LES activo) seguido deElaColi y Salmonella sp Una posibilidad es la aparicion de complicaciones especi-
lo son dentro del grupo de los bacilos gram -. Mencién especificas como artritis sépticas. Puede ocurrir en la artritis reuma-
tienen la tuberculosis, sobre todo en pacientes con tratamientoide, en el LES y en la DM/PM. El agente causal mas fre-
corticoideo crénicolisteria monocytogenegor ser pacientes cuente suele s@taphylococcus aureus
inmunodeprimidos y el mayor riesgo de infeccionesNmisse-
ria menigitidis y gonorreaepor los déficits de complemento .

Los virus del grupo Herpes (herpes zoster 3-21%, herpes sifleATC QUE PUEDEN COMENZAR COMO UNA

ple, citomegalovirus, herpes virus 6), hongos (candidepgr- URGENCIA

gillus) y protozoos Pneumocistis carinji pueden ser también

agentes causales de infeccion en pacients con LES. Como ya se ha dicho anteriormente, gran parte de las EA
pueden presentar complicaciones que motiven consulta urgen-
te; en la mayoria de los casos, el antecedente de la enfermedad

URGENCIAS OSTEOARTICULARES Y facilitara la orientacion al médico. Existen situaciones que

EATC pueden ser el comienzo de la enfermedad y que son més difi-

ciles de valorar. En la tabla 1 se expresan aquellas situaciones

La presencia de artralgias y artritis es una de las manifestan las que debe pensarse en la posibilidad de una EATC en el
ciones mas frecuentes en diversas EATC tales como el LES, thagnostico diferencial.
artritis reumatoide, la esclerodermia, etc. Estas situaciones que
pueden considerarse como exacerbaciones de la enfermedad

TABLA 1. Enfermedades autoinmunes del tejido conectivo

gue pueden comenzar como una urgencia
LES Encefalopatia aguda- convulsiones
Angeitis (Wegener, Churg Strauss) Cuadros pseudoneumanicos
Todas HTA con/sin fracaso renal
Arteritis de Horton Amaurosis slbita
LES, Sindrome antifosfolipido Anemia y/o trombopenia hemolitica
AAF, LES Trombosis arteriales y/o venosas
Todas (sobre todo PAN, LES) Fiebre
Avrteritis Horton Cefalea en anciano
Sindrome de Sjogren Parotiditis de repeticion
Dermato/polimiositis Debilidad muscular proximal y simétrica
LES, Esclerodermia, DM/PM, Churg Strauss, Wegener Disnea*
LES, AAF, vasculitis SNC AVC en jovenes
LES, Behcet Hemoptisis
LES= Lupus eritematoso sistémico. HTA= Hipertension arterial. AAF= Anticuerpo antifosfolipido. PAN= Panarteritis nodosa. DM/PM= Dermatopolimiositis. AVC= Acciden-
te vascular cerebral. SNC= Sistema nervioso central.
*Todos estos procesos pueden cursar con disnea de origen cardiaco, pulmonar y/o muscular. Debe ser considerada dentro de la evolucion de la enfermedad ya diag-
nosticada 0 como comienzo, junto con otras manifestaciones propias de la enfermedad.
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