
Setiembre de 2009

ENFERMEDAD AUTOINMUNE SISTEMICA:
Del síntoma al diagnóstico

Dr. Ernesto Cairoli
Unidad de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas,

Clínica Médica “C”, Departamento Clínico de Medicina
Hospital de Clínicas, Facultad de Medicina, Universidad de la República.

www.autoinmunes.hc.edu.uy



ENFERMEDADES AUTOINMUNES

La función inmunitaria alterada:
A) INMUNODEFICIENCIA
B) ENFERMEDAD POR HIPERSENSIBILIDAD
C) ENFERMEDAD AUTOINMUNITARIA

Las ENFERMEDADES AUTOINMUNITARIAS:

Patogenia con factores hereditarios, hormonales, infecciosos,
ambientales y autoinmunes.

Afección anatómica y/o funcional de órganos y sistemas:

a) ORGANO ESPECÍFICA o

b) NO ORGANO ESPECIFICA o SISTEMICA



ENFERMEDADES AUTOINMUNES
ORGANO ESPECIFICAS

ENFERMEDADES AUTOINMUNES
NO ORGANO ESPECIFICAS o SISTEMICAS 

-Hipertiroidismo (Graves Basedow)
-Hipotiroidismo (Tiroiditis de Hashimoto)
-Diabetes Mellitus tipo 1
-Diabetes Mellitus tipo 2
-Sindrome poliglandular autoinmune
-Pénfigo vulgar
-Pénfigo foliáceo
-Alopecía autoinmune
-Vitiligo
-Anemia hemolítica autoinmune
-Púrpura tombocitopénico autoinmune
-Anemia perniciosa de A.Biermer
-Miatenia Gravis
-Esclerosis Múltiple (o en placa)
-Sindrome de Guillain-Barré
-Sindrome de Goodpasture
-Escleritis, Uveitis autoinmunes

-Lupus eritematoso sistémico
-Síndrome Antifosfolipídico
-Esclerosis sistémica (esclerodermia)
-Sindrome de Sjögren
-Dermatomiositis
-Polimiositis
-Enf. Mixta del tejido Conectivo (Sind Sharp)
-Sindrome superposición (Sind Overlap)
-Sindromes Indiferenciados

-Artritis reumatoidea
-Artritis reumatoidea juvenil
-Artritis crónica juvenil (Enf. Still del Adulto)

-Vasculitis sistémicas primarias:
-pequeño vaso
-mediano vaso
-grandes vasos
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SINTOMAS SUGESTIVOS DE ENFERMEDAD AUTOINMUNE SISTEMICA

EL DIAGNOSTICO

ULCERAS ORALES

DEBILIDAD

Fenómeno de RAYNAUD

FIEBRE PROLONGADA

ULCERAS DIGITALES

TROMBOSIS ATIPICAS

POLIARTRITIS

PURPURA CUTANEO

XEROFTALMIA

XEROSTOMIA

UVEITIS

SORDERA NS



LA COMBINACION DE SINTOMAS, SEAN ADITIVOS o CONCOMITANTES, 
EN UN PACIENTE CON CARACTERISTICAS PARTICULARES, 

SON LOS QUE CONDUCEN AL DIAGNOSTICO DE UNA 
ENFERMEDAD AUTOINMUNE SISTEMICA CON LA 

DEMOSTRACION PARACLINICA DE LA 
RESPUESTA INMUNITARIA

ALTERADA

EVIDENCIAS CLINICAS
+

PARACLINICA DOCUMENTANDO
AUTOINMUNIDAD



Maurice Raynaud, These de Medicine, Paris, n° 36, 1862.

FENOMENO DE RAYNAUD



FENOMENO DE RAYNAUD

Fenómeno de Raynaud: 
- disfunción vascular periférica – trastorno vasomotor paroxístico.

Vasoespasmo arterial desencadenado por el frío, estrés.

Comienza en crisis en épocas frías del año.

Afecta dedos de manos y pies, nariz y orejas.

Al inicio puede ser asimétrico y en un solo dedo y luego extenderse.

Afecta al 5% de la población general y en mujeres llega al 15% según el país



Web National Institutes of Health

FENOMENO DE RAYNAUD



FENOMENO DE RAYNAUD

Tienen sus dedos una especial sensibilidad al frío?

Le cambia el color de los dedos con el frío?

Le cambia el color de los dedos a blanco, azulado o ambos?

LAS 3 PREGUNTAS DEL DIAGNOSTICO:

DE VALOR AL DIAGNOSTICO:

Tiene valor el cambio de coloración con el estrés o con la humedad

Puede recorrer dos fases o las tres fases y tratarse de un F. de Raynaud



FENOMENO DE RAYNAUD

Puede afectarse un único dedo, o solo una falange al inicio

El compromiso del pulgar es poco frecuente

FENOMENO de RAYNAUD UNILATERAL:

Buscar causas locorregionales: 
sind. Tunel carpiano, compresión vascular intraTx, patología laboral.

FENOMENO de RAYNAUD BILATERAL:

1) Presencia de TOXICOS – FARMACOS
2) Sin evidencia de síntomas de EAS
3) Presencia de síntomas asociados a EAS



FENOMENO DE RAYNAUD

EL EXAMEN FISICO EN EL FENOMENO DE RAYNAUD:

MANIOBRA DE ALLEN:

-compresión de arterias radial y cubital en el puño, agotando el flujo local con
movimientos activos de la mano hasta lograr la palidez.

-descomprimir en primer lugar la oclusión radial y observar la recoloración 
(tiempo normal menor de 5 segundos)

-repetir la maniobra y descomprimir la oclusión cubital y observar la recoloración
(tiempo normal menor de 5 segundos)

Búsqueda de simetría de pulsos en MMSS

Auscultación cardiovascular



FENOMENO DE RAYNAUD

FENOMENO DE RAYNAUD (o Raynaud SECUNDARIO)

ENFERMEDAD de RAYNAUD (o Raynaud primario)

Es atribuible a una causa subyacente

No se encuentra una causa que lo produzca, es idiopático

Esta es la entidad MAS FRECUENTE DE ENCONTRAR



DIFERENCIACION ENTRE  PRIMARIO y SECUNDARIO

Bakst et al. J Am Acad Dermatol oct 2008; vol 59:633.

Menor de 30 años, con capilaroscopía normal, ANA negativos y VES normal

RAYNAUD PRIMARIO



FENOMENO de RAYNAUD PRIMARIO y SECUNDARIO



Bakst et al. J Am Acad Dermatol oct 2008; vol 59:633.

ETIOLOGIAS con FENOMENO de RAYNAUD SECUNDARIO



ESTUDIO DEL FENOMENO DE RAYNAUD:
Caracterización del fenómeno vascular



Cutolo M. Best Pract Res Clin Rheum 2005; 19 (3): 437 - 452

CAPILAROSCOPIA





SINDROME SECO

MANIFESTACIONES CLINICAS DEL SINDROME SECO:

-XEROFTALMIA u OJO SECO:
-sensación de arenilla en el ojo
-uso frecuente de lágrimas artificiales
-ulceras de córnea

-XEROSTOMIA o BOCA SECA:
-sequedad bucal con ingesta permanente de agua
-alteración en el gusto de las comidas
-intolerancia a las comidas ácidas
-rápida progresión número de caries

-OTROS SINTOMAS SECOS ASOCIADOS:
-tos seca
-piel seca
-constipación
-dispareunia



SINDROME SECO

El 95% de los pacientes con SSeco tendrá algunas de las siguientes manifestaciones

Ramos-Casals M, Guía Práctica SEMI 2009



SINDROME SECO

OBJETIVACION DE LA PRESENCIA DE SEQUEDAD ORAL y OCULAR

XEROFTALMIA (queratoconjuntivistis seca):

1) Test de SCHIRMER: papel secante con menos de 5 mm de humidificación

2) Test de ROSA de BENGALA: tinción córnea

XEROSTOMIA:

1) Flujo salival no estimulado: recolección de mas de 1,5 ml en 15 minutos.

2) Gamagrafía de glándulas salivales

3) Sialografía de glándulas salivales

Ramos-Casals M, Guía Práctica SEMI 2009



SINDROME SECO

1) SINDROME SECO

2) SINDROME DE SJÖGREN PRIMARIO

3) SINDROME DE SJÖGREN ASOCIADO: 

-a otra enfermedad autoinmune sistémica o localizada
-a una infección viral
-a patologías infiltrativas

EXISTEN 3 ENTIDADES DIFERENTES y CONFUNDIBLES: 



SINDROME SECO NO AUTUINMUNE

CAUSAS NO AUTOINMUNES DE S.SECO

Ramos-Casals M, Guía Práctica SEMI 2009



SINDROME DE SJÖGREN PRIMARIO

CRITERIOS CLASIFICATORIOS DEL SINDROME DE SJÖGREN

Ramos-Casals M, Guía Práctica SEMI 2009



SINDROME SJÖGREN ASOCIADO

4. Asociado a otros procesos patológicos

Ramos-Casals M, Guía Práctica SEMI 2009



SINDROME SECO

PRESENCIA DE SINTOMAS SUBJETIVOS DE SEQUEDAD

+

PRUEBAS OBJETIVAS DE XEROFTALMIA y XEROSTOMIA

ESTUDIOS INMUNOLOGICOS

NEGATIVOS

SINDROME SECO NO AUTOINMUNE

POSITIVOS

SINDROME SECO AUTOINMUNE

S. SJÖGREN PRIMARIO
S. SJÖGREN ASOCIADO



Música visual Paul Klee 1922



PURPURA CUTANEO

SINDROME PURPURICO - HEMORRAGICO

NO PALPABLE

PLAQUETARIO o

COAGULOPATICO

PALPABLE

De origen
VASCULAR



PURPURA CUTANEO

PURPURA CUTANEO VASCULAR

1) Es PLAPABLE

2) Es de TIPO PETEQUIAL

3) Tiene TENDENCIA A CONFLUIR

4) Puden tener LESIONES NECROTICAS

5) NO AFECTA LAS MUCOSAS (RESPETA MUCOSAS)

PURPURA CUTANEO
VASCULAR

DEFECTO DE LA PARED VASCULAR

INFLAMACION de la PARED VASCULAR



PURPURA CUTANEO

PURPURA NO PALPABLE

Fragilidad capilar:
-vasculitis libedoide
-microtraumas
-senil
-corticoides
-escorbuto

Alteraciones plaquetarias

Alteraciones de la coagulación

Sindromes Pseudovasculiticos:
-emobolia grasa
-embolia colesterínica
-trombosis: CID, PTT, SAF
.endocarditis

NO VASCULITICOS

PURPURA PALPABLE

VASCULITICOS
Vasculitis PRIMARIAS:

-pequeño vasos
-mediano vasos
-grande vasos

Vasculitis SECUNDARIAS:

-Infecciones
-Colagenopatías
-Fármaco-Tóxicos
-Neoplasias



Frida Kahlo 1907 - 1954



ULCERAS  ORALES (AFTAS) RECURRENTE

TIPOS DE ULCERAS ORALES

1) ULCERAS ORALES – AFTAS – RECURRENTES IDIOPATICAS

2) ULCERAS ORALES POR PATOLOGIA ORAL

3) ULCERAS ORALES ASOCIADAS A ENFERMEDAD SISTEMICA:

1) ENFERMEDAD SISTEMICA AUTOINMUNE

2) ENFERMEDAD SISTEMICA INFLAMATORIA o INFECCIOSA

3) OTRAS



ULCERAS  ORALES (AFTAS) RECURRENTES

DEFINICION:

Las ulceras / aftas / estomatitis oral recurrente son lesiones de tipo 
ulcerativo dolorosas, de forma ovoidea, color banquecino o amarillento y 
rodeada de un halo inflamatorio.

ULCERAS  ORALES RECURRENTES IDIOPATICAS

INICIO:
en la infancia o adolescencia y no se asocian a enfermedad sistémica.

TIPOS:
AFTA MENOR:  de 2 a 8 mm de diámetro, 
son de mucosa yugal y base de lengua y se resuelven en 10 – 14 dias.

AFTA MAYOR: de mas de 10 mm de diámetro, similares características

ULCERACION HERPETIFORME: no relacionada al herpes.



ULCERAS  ORALES (AFTAS) RECURRENTE

ULCERAS  ORALES RECURRENTES por ENF. SISTEMICA

INICIO: después de la adolescencia y en sitios atípicos y extra-orales.

ULCERA ORAL RECURRENTE

Diarrea, 
Intolerancia digestiva

ENF. CELIACA

Muguet oral,
Inmunodeficiencia, ITS

INFECCION VIH

Diarrea, sangre,
Repercusión general

ENF. INFLAMATORIA
INTESTINAL

Atritis, uretritis,
Antec. Diarrea o ITS

ESPONDILOARTROPATIA



ULCERAS  ORALES (AFTAS) RECURRENTE

ULCERA ORAL RECURRENTE

Ulceras orales y genitales
Pseudofoliculitis
Eritema nodoso
Uveitis anterior

Trombosis venosa

ENFERMEDAD DE BEHÇET

Ulcera paladar duro
Fotosensibilidad, alopecia
Artritis, nefritis, trombosis

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

Xerostomia
Xeroftalmia

Ulceras cornea

SINDROME SECO
SINDROME DE SJÖGREN



IMPRESIÓN SOL NACIENTE


