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RESUMEN

OBJETIVO: Describir a los pacientes con enfermedades autoinmunes mayores de 12
afios atendidos en las Consultas Externas de las especialidades de Reumatologia,
Endocrinologia, Dermatologia, Hematooncologia y Neurologia del hospital Roosevelt de
junio a julio 2014. MATERIAL Y METODOS: Estudio descriptivo transversal de una
muestra representativa de 1041 pacientes en quienes se aplicé un cuestionario y se
realizd una revision sistematica de registros médicos de los pacientes para corroborar el
diagnoéstico de la enfermedad autoinmune. RESULTADOS: La edad promedio de los
pacientes fue de 43.74 + 16.66 afios. El 91% correspondié a mujeres. La mayoria de
pacientes con EAI 75% se encontraban entre la segunda y quinta década de la vida. Se
encontré que 393 pacientes (38%) tenian un nivel primario de educacién, 389 (37%)
tenian una ocupacién como ama de casa. La residencia de los pacientes fue de mayor
predomino en el departamento de Guatemala en 65%, seguido de Sacatepéquez 6% y
Escuintla 5%. El 42% present6 agregacion familiar. Se reportd un 83% de pacientes con
una sola EAI, 14% de pacientes con dos EAl y un 3% de pacientes con tres EAI. Entre las
morbilidades por sistema se encontraron con mayor frecuencia las cardiovasculares con
29%, seguidas de las metabdlicas enddcrinas con 24% y por Ultimo se reportaron las
hematoldgicas con 20%. CONCLUSION: El perfil del paciente con EAIl es: sexo femenino,
residente en el departamento de Guatemala, de etnia ladina, ama de casa, entre la
segunda y quinta década de la vida, agregacion familiar y poliautoinmunidad cuatro de
cada diez y dos de cada diez respectivamente. La morbilidad mas frecuente es del
sistema cardiovascular.

PALABRAS CLAVE: Autoinmune, artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico,

tiroiditis autoinmune, sindrome Sjogren.
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1. INTRODUCCION

La inmunidad tiene indudablemente un valor positivo para la supervivencia del individuo y
de la especie, sin embargo existen respuestas inmunes que no protegen, sino que actlan
patogénicamente y causan enfermedades alérgicas y un grupo muy heterogéneo de
condiciones clinicas en las cuales el sistema inmune ataca los constituyentes propios del
individuo, por lo que se les denomina enfermedades autoinmunes (EAI) (1).

En una enfermedad autoinmune existe una respuesta inmune exagerada contra una
sustancia y tejidos que normalmente estan presentes en el cuerpo. Los conocimientos
sobre enfermedad autoinmune cada vez han aumentado, sin embargo su etiologia
permanece aun desconocida (2).

Estudios cientificos a nivel mundial han demostrado que hasta cinco de cada cien
personas pueden llegar a padecer al menos una enfermedad autoinmune (EAI) (3). En
promedio, la incidencia de las enfermedades autoinmunes en Colombia es de 90/100.000
y su prevalencia 3225/100.000 (4). Se demostré en estudios internacionales que la
proporcién hombres: mujeres es aproximadamente de 1:3 por lo que el mayor numero de
afectadas son mujeres. Dado que las EAI son crénicas e incurables, su impacto social,
morbilidad y mortalidad es enorme, deteriorando la calidad de vida e incrementando los
costos indirectos y directos asi como en el nimero de hospitalizaciones de los pacientes
que las padecen (4). Segun Fred Miller, director del Grupo de Autoinmunidad Ambiental
del Instituto Nacional de Ciencias de Salud Ambiental, actualmente se reconoce que las
enfermedades autoinmunes se cuentan entre las principales causas de muerte entre las
mujeres jovenes y de mediana edad de los Estados Unidos (5). Las personas sanas
pueden padecer autoinmunidad, en especial los ancianos. Ademas, muchas
enfermedades infecciosas despiertan reacciones contra lo propio (6).

Estudios han demostrado que las EAI tienden a presentarse entre los integrantes de una
misma familia, a lo que se le denomina agregacion familiar. Especialistas afirman que los
antecedentes familiares pueden incrementar la frecuencia de presencia de casos de
enfermedades autoinmunes, se menciona entre un 15 y 20% de posibilidad de padecer
una enfermedad autoinmune, si un pariente ya la tuvo (3). Se determino a través de
Grupo Latinoamericano de Estudio de Lupus Eritematoso (GLADEL) que existe
agregacion familiar en pacientes con Lupus eritematoso sistémico y Artritis reumatoide.
Hasta el 31 de diciembre del 2000 la cohorte de GLADEL matricul6 a 1214 pacientes,

mediante entrevista directa y 1177 pacientes accedieron a participar, el estudio revel6 que



el 14.1 % tenia parientes con enfermedad autoinmune, ya sea sistémica u Organo
especifica. Hubo un total de 238 parientes con enfermedad autoinmune. Entre los
parientes habia 9.9% con Lupus eritematoso sistémico, 6.7% con Artritis reumatoide, 2%
enfermedad tiroidea, y 0.3% con esclerodermia (7).

El presente estudio descriptivo se realizd en las consultas externas de las especialidades
de Reumatologia, Endocrinologia, Dermatologia, Neurologia y Hematooncologia del
Hospital Roosevelt y tuvo como propdsito describir y dar a conocer la presencia de
poliautoinmunidad, agregacion familiar y multimorbilidad, en pacientes mayores de 12
afios que padecen enfermedades autoinmunes, y asi poder obtener una aproximacion del
comportamiento de la enfermedad autoinmune en nuestro medio.

La informacion recabada se obtuvo mediante llenado de cuestionario por medio de
entrevista y revision de los registros clinicos para corroborar el diagnéstico siendo un total
de 1041 que corresponde a la muestra calculada con base a la poblacion de cada
especialidad. De la informaciéon obtenida se obtuvo que el 91% de los pacientes fueron
mujeres y el 9% hombres. La edad promedio de los pacientes que_presentan EA es 43.74
+ 16.66 afos, la edad de inicio de la enfermedad se encontrd entre la segunda a la quinta
década de la vida, la residencia de los pacientes con EAI, tiene mayor predominio en el
departamento de Guatemala. Del total de casos se encontré que 393 pacientes (38%)
presentaban un nivel de educacion primario. Se encontré que del total de casos 389
(37%) tiene una ocupacion de ama de casa siendo el (99%) de sexo femenino; y el 30 %
319 pacientes no trabaja. EL16% de las mujeres presentd poliautoinmunidad, el 42%
tienen algun familiar de primer y segundo grado de consanguinidad con antecedente de
EAL.

Se concluye que la poblacion estudiada con enfermedad autoinmune (EAI) fue con mayor
frecuencia en mujeres entre la segunda y quinta década de la vida, con una relacién
hombre mujer de 1:10, la edad promedio de los pacientes con EAI fue de 44.08 + 16.38
en mujeres y de 40.04 + 19.18 en hombres. La morbilidad asociada con mayor frecuencia
en pacientes con EA | fue del sistema cardiovascular.

Las enfermedad autoinmune tiroidea, artritis reumatoide y lupus eritematoso sistémico
fueron las EAlI mas frecuente en 235 (23%) pacientes, 234 (22%) pacientes y 130 (12%)
pacientes observadas respectivamente. Las enfermedades autoinmunes en las que se
evidencié mayor antecedente familiar fueron lupus eritematoso sistémico y enfermedad

tiroidea con 28.5%.



2. OBJETIVOS

2.1 Objetivo general

Describir a los pacientes con enfermedades autoinmunes mayores de 12 afios que
acuden a las consultas externas de las especialidades de Reumatologia,
Endocrinologia, Dermatologia, Hematooncologia y Neurologia del hospital Roosevelt

de junio a julio del afio 2014.

2.2 Objetivos especificos

2.2.1 Identificar:

La poliautoinmunidad en los pacientes diagnosticados con alguna

enfermedad autoinmune.

La presencia de agregacion familiar de enfermedad autoinmune, en el

primer y segundo grado de consanguinidad.

La presencia de multimorbilidad en pacientes con enfermedades

autoinmunes.






3. MARCO TEORICO

3.1 Enfermedad Autoinmune
Una de las caracteristicas del sistema inmunitario tradicionalmente aceptable es su

capacidad para distinguir lo propio de lo ajeno. Los anticuerpos son capaces de
reconocer una amplia serie de materiales extrafios y de generar reacciones contra
ellos. La caracteristica esencial de este tipo de enfermedades es que la lesion histica
se debe a una reaccién inmunitaria del organismo con sus propios tejidos, la
autoinmunidad significa simplemente la presencia de autoanticuerpos o de linfocitos T

gue reaccionan contra los autoantigenos (6).

Estudios cientificos a nivel mundial han demostrado que hasta cinco de cada cien
personas pueden llegar a padecer al menos una EAI. Suelen ser mas frecuentes en
las mujeres que en los hombres y pueden llegar a presentar compromiso de
diferentes 6rganos y sistemas, llevando a los pacientes desde la discapacidad laboral
hasta la muerte, en casos severos y sin tratamientos adecuados. Ademas de generar
un alto impacto en la poblacion, las EAI representan altisimos costos para los
sistemas de salud. (3).

Principalmente su etiologia es desconocida, al tomarse el conjunto de las
enfermedades autoinmunes, su prevalencia alcanza el 5%. Diversos estudios han
indicado la relacion entre las enfermedades reumatologicas, los fenomenos
autoinmunes. (3) Las EAI son generadas por varias causas que actian en conjunto;
las principales se agrupan en tres tipos: hormonales, medioambientales (téxicos,

virus, contaminantes, muchas veces desconocidos) y genéticas (3)

3.2 Poliautoinmunidad

A través de los estudios que el CREA ha realizado se ha demostrado que algunos
individuos pueden presentar mas de una EAI, evento que cientificamente se ha
denominado como “poliautoinmunidad”, esto es, varias EAl en una misma
persona.(3)

Estudios han demostrado que las EAI tienden a presentarse entre los integrantes de
una misma familia. Especialistas afirman que los antecedentes familiares pueden
incrementar la frecuencia de presencia de casos de enfermedades autoinmunes, se
menciona entre un 15 y 20% de posibilidad de padecer una enfermedad autoinmune,

si un pariente ya la tuvo (3).



3.3 Agregacion Familiar
Estudios han demostrado que las EAI tienden a presentarse entre integrantes de una

misma familia fenémeno conocido como agregacion familiar. (1)

Factores genéticos participan en la etiopatogenia de LES también puede ser genética
el traslapo de enfermedades autoinmunes con otras enfermedades autoinmunes,
genes para predisposicion para Les o para otras enfermedades autoinmunes. Puede
haber un gen o genes que predisponen a enfermedades autoinmunes en general.

Se determiné a través de Grupo Latinoamericano de Estudio de Lupus Eritematoso
(GLADEL) que existe agregacion familiar en pacientes con Lupus eritematoso
sistémico y Artritis reumatoide. Hasta el 31 de diciembre del 2000 la cohorte de
GLADEL matriculo a 1214 pacientes. Mediante entrevista directa con 1177 pacientes
que accedidé a participar en un estudio, revelo que el 14.1 % tenia parientes con
enfermedad autoinmune ya sea sistémica u 6rgano especifica. Hubo un total de 238
parientes con enfermedad autoinmune. Entre los parientes habia 9.9% con LES, 6.7%

con AR, 2% enfermedad tiroidea, y 0.3% con esclerodermia (7).

3.4 Multimorbilidad
El concepto de multimorbilidad ain es poco conocido y no esté bien integrado en la

atencion médica y la investigacion. Para los médicos involucrados en el cuidado de
reumatologia para una poblacion de pacientes que tienen multiples enfermedades, la
multimorbilidad no es la regla de la excepcién. La interaccion de diferentes
enfermedades y el impacto que tienen sobre los resultados clinicos importantes, tales
como la funcidn fisica, calidad de vida y la mortalidad. Las decisiones de tratamiento
deben ser adaptados para el paciente con multimorbilidad para servir mejor a la
persona y la sociedad. (8)

La multimorbilidad se define como la coexistencia de dos o mas enfermedades
crénicas en un mismo individuo. Toma en cuenta todos los aspectos de la condicion
del paciente, incluyendo el potencial de interaccion de la enfermedad y la unién

patofisiolégica, siendo un concepto mas amplio que el de comorbilidad. (8)



Tabla 1: Diferencias entre el concepto de multimorbilidad y comorbilidad

Concepto Multimorbilidad Comorbilidad
Central No define la enfermedad, el La enfermedad como centro de interés.
paciente es el centro del
concepto.
Condiciones de Todas las condiciones son iguales | Existen diferentes condiciones de
importancia importancia
Condiciones de Interaccion fuerte entre No supone interaccion con una sola
interaccion condiciones coexistentes. condicion de comorbilidad, solo
interacciona con la enfermedad supuesta.
Condiciones Condiciones cronicas cualquier condicién coexistente
consideradas
Definicién general Se considera como entidad Conjunto de condiciones individuales.
distinta en lugar de la suma de
sus partes.
Fuente: Multimorbidity and rheumatic conditions — enhancing concept of Comorbidity, Rev.

Rheumatology. Vol. 10, 2014. (8)

3.5 Lupus Eritematoso Sistémico
Es una enfermedad autoinmunitaria en la que los organos, tejidos y células se

dafan por la adherencia de diversos autoanticuerpos y complejos inmunitarios. (6)
Es de etiologia desconocida de dificil diagndstico y tratamiento. (9)

La enfermedad es multisistémica, aunque al principio pueda afectarse sélo un
organo. La mayoria de pacientes siguen una evolucion crénica y presentan brotes o

exacerbaciones de la enfermedad, intercalados con periodos de inactividad. (3)

3.5.1 Epidemiologia
Una de cada mil personas lo presenta, en una proporcion de nueve mujeres por un
hombre. (3) La incidencia y prevalencia del LES varian en funcion del area
geogréfica y de la etnia analizada (mas elevadas en Europa y Australia que en

Estados Unidos). Afecta con més frecuencia y gravedad a ciertas etnias, como los

7



nativos indigenas americanos, orientales y afroamericanos. En el 90% de las
ocasiones afecta a mujeres en edad fértil, aunque también se puede presentar en la
infancia, en décadas tardias y en hombres. (10)

Algunos autores han publicado que las edades m&s comunes se encuentran entre
los 17 a los 24 afios (11). El lupus eritematoso sistémico es una patologia limitante
que en el 90% de los casos corresponde a mujeres en edad reproductiva, lo cual
disminuye tanto el desarrollo fisico y emocional, asi como reproductivo de los

pacientes. (9)

En un estudio realizado en Guatemala, titulado caracterizacion epidemioldgica,
clinica y terapéutica de pacientes con Lupus Eritematoso sistémico afio 2011, reveld
que de los 282 pacientes con diagnéstico de Lupus Eritematoso sistémico, el
promedio de edad fue de 37.79 + 15.69 predominio de afectacion en la poblaciéon
femenina en 265 (93.97%) pacientes, 173 (61%) pacientes procedian del
departamento de Guatemala, llamando la atencion que el segundo lugar en 32
(11%) pacientes, la procedencia fue el departamento de Escuintla, la etnia mas
frecuente fue la ladina en 231 (81.91%), con un nivel de escolaridad general que no

supera la educacion primaria en 189 (67.02%) pacientes. (9)

3.5.2 Manifestaciones clinicas
Las manifestaciones clinicas més frecuentes al inicio de la enfermedad fueron:
eritema malar 191 (67.73%), fatiga 179 (63.48%). Anemia 150 (53.19%),
atralgias139 (49.29%), fiebre 131 (46.45%) y pérdida de peso en 113 (40.07%). (9)

3.5.3 Poliautoinmunidad
La prevalencia de hipotiroidismo e hipertiroidismo en adultos con enfermedades
reumatica auto inmunitarias publicada por McDonagh y colaboradores, es del 8.2%,
en el estudio realizado por asociacion guatemalteca de reumatologia se determiné
que 27 pacientes presentaron hipotiroidismo y 4 hipertiroidismo (1.41%). (12)
También la presencia de Diabetes Mellitus en pacientes fue de 22 pacientes (7.8%)
en comparaciéon con un estudio realizado por Cortes y colaboradores en el afio
2008, en donde se encontraron solamente 9 pacientes (1.9%). (13) Las alteraciones
hematoldgicas son frecuentes en el lupus eritematoso sistémico. La anemia es la

mas comun y es de naturaleza multifactorial. El tipo méas frecuente es la anemia de
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las enfermedades cronicas, que esta en relacibn con las citoquinas de la
inflamacidn; otros tipos son: la anemia ferropénica, anemia hemolitica autoinmune,
aplasia pura de globulos rojos. (14) Las manifestaciones cutaneas son las
manifestaciones clinicas més frecuentes en los pacientes que presentan LES, se

encuentra frecuentemente en el 70% de los pacientes durante el curso de la
enfermedad. La vasculitis se caracteriza por diversas lesiones vasculares en

diversos érganos. (15)

3.5.4 Agregacion familiar

Si bien el lupus no es una enfermedad hereditaria, ya que no se transmite
directamente de padres a hijos, los hijos si pueden heredar algun factor genético
todavia no caracterizado que puede predisponer a su desarrollo; ello quiere decir
que los hijos de un paciente con LES no estan necesariamente predestinados a
tener la enfermedad, aunque pueden ser mas propensos a ello. El lupus puede
ocurrir en gemelos, pero la probabilidad de que se presente en ambos es solo de
30%, lo que respalda la teoria que el origen de esta enfermedad no es Unicamente
genético. (16)

En Guatemala en el afio 2011, revelo que de los 282 pacientes, en 10 (3.54%)
pacientes se presentdé antecedente familiar de primer grado de lupus, similar a lo
publicado por Jiménez y colaboradores, en Barcelona, en el 2003, con 5%, lo cual

apoya el aspecto genético de la enfermedad. (17).

3.5.5 Multimorbilidad

Entre las morbilidades oculares que estuvo presente en un estudio realizado en
Espafia en el 2004 en 74 (26.24%) pacientes, conjuntivitis fue la més frecuente en
33 (11,7%) seguido de cambios retinales en 12 (4.25%), Yebra y Tutor en una
revision en Espafia en el 2004, determinaron menor ndmero de pacientes con
afeccion ocular en 5 a 10%, la mayoria de pacientes con tratamiento antimalarico.
17)

Las manifestaciones del sistema nervioso central constituyen una de las principales
morbimortalidad en pacientes con LES, las frecuentes son las disfunciones
cognoscitiva, en particular alteraciones de la memoria y el razonamiento. En un
estudio realizado se determind que 146 pacientes (51.77) presentaron alguna

manifestacion neuroldgica, siendo la mas frecuente la falta de concentracion en 75
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pacientes (26.60%), seguido de alteracion de la memoria 62 (21.99%), vasculitis del
SNC 11 (3.90%). (10)

La afeccién renal constituye una de las principales causas de morbilidad que
pueden desencadenar en enfermedad terminal, 140 pacientes tuvieron afeccion

renal (49.65%); 83 presentaron nefritis. (9).

En un estudio realizado por Kakati y colaboradores, en el afio 2007 se determin6 6
37 pacientes (13.12%) presentaron alguna manifestaciéon pulmonar al inicio de la
enfermedad, se identifico la presencia de derrame pleural en 10 pacientes (3.55%),
pleuritis 10 (3.55%), neumonitis intersticial 8 (2.83%) y tromboembolia pulmonar
(2.48%), en donde del 50-83% de pacientes con manifestaciones pulmonares
presentaban pleuritis y derrames pleurales como mas frecuentes. (18)

Las manifestaciones cardiacas aparecieron en 58 (20%) pacientes, sin embargo las
lesiones mas frecuentes fueron, disfuncion valvular 19 (6.73%), cardiomiopatia 16
(5.67%), pericarditis 13 (4.61%), trombosis venosa 12 (4.25%), endocarditis 10
(3.54%). Diversas revisiones reportan la afeccién cardiovascular en un 40% de la
poblacion de pacientes con LES, segun lo reportado por Durd Pujol, en Barcelona,
lo cual se explica por el acumulo de comorbilidades y factores de riesgo
cardiovascular (19). Las manifestaciones gastrointestinales mas frecuentes fueron
esplenomegalia 9 pacientes (3.19%), pancreatitis 8 (2.83%) y ascitis 6 (2.13%). (8)
Entre las multimorbilidades estudiadas en Guatemala, se encuentra la hipertension
arterial se identificaron 114 pacientes de 282 (40.2%), dato que concuerda con un
estudio publicado por Sierra (Espafia 2005) que report6 una prevalencia de
44.3%.(20)

3.6 Esclerosis Multiple
La esclerosis multiple (EM), es la causa mas frecuente de alteraciones neurolégicas
en los adultos jovenes y de mediana edad y constituye la forma mas frecuente de
enfermedad por alteracion de la mielina en el SNC. (21) Se manifiesta con
dificultades en los movimientos de las extremidades, del habla, de la vision o la

alteracion de la percepcion de sensaciones tactiles (sensibilidad), entre otros. (3)
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3.6.1 Epidemiologia

Se presenta en una de cada mil personas, aproximadamente (3). En Europa del
norte, América del Norte continental y Australasia una de cada 1000 personas sufre
esclerosis multiple. En Europa Central es la enfermedad inflamatoria del sistema
central nervioso mas comun. En cambio, en la Peninsula Ardbica, Asia, América
Central y América del Sur continental la frecuencia es mucho menor. En el Africa
Subsahariana es extremadamente rara. Con excepciones importantes, hay un
gradiente norte-sur en el hemisferio norte y sur-norte en el hemisferio sur, con las
menores frecuencias en las zonas ecuatoriales. En Espafia este gradiente norte-sur
se mantiene, la prevalencia media de la peninsula ibérica se puede cifrar en 45
casos por cada 100 000 habitantes. (22)

Afecta principalmente a pacientes entre los 20 - 50 afios de edad,
excepcionalmente empieza en la infancia o por encima de los 50 afios. La
enfermedad es casi dos veces mas frecuente en las mujeres en una proporcion de
tres a cuatro por cada hombre (CREA) y la contraen mas las personas de raza
blanca. Se da menos en el medio rural y se ha descrito que predomina en niveles
sociales medios y altos. (21) Otros estudios indican, la esclerosis multiple es una
enfermedad de adultos jovenes, la edad media de aparicion es 29-33 afios, pero la
gama de edades de aparicion es muy amplia, aproximadamente desde los 10 a los
60 afios. (23)

3.6.2 Manifestaciones clinicas
Las areas que con mayor frecuencia se ven afectadas son los nervios Opticos,
médula espinal y el tronco del encéfalo. Los sintomas se pueden dividir en 2
categorias: *Aquellos sintomas y signos que probablemente se deben a la
desmielinizacion y la pérdida axonal, como por ejemplo los disturbios sensoriales de
las extremidades, debilidad y espasmos de las piernas, neuritis dptica, disfuncion de
la vejiga y del intestino, dolor e incoordinacion cognoscitiva. Los otros sintomas y
signos, que consisten por ejemplo en una sensacién general de malestar, fatiga, y
depresion probablemente debido a la liberacion de citoquinas, radicales libres y

proteasas. (24)
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Los sintomas y signos que aparecen al inicio de la enfermedad, se desarrollan de
forma abrupta, en cuestion de minutos y horas y desaparecen usualmente en
periodos de horas, dias 0 semanas. Usualmente los sintomas iniciales derivan de
una simple lesion. Entre estos tenemos: diplopia, disminucion de desarrollo motor,

pérdida de la vista, sensacion alterada en las extremidades, vértigo. (24)

3.6.3 Poliautoinmunidad
No se han encontraron estudios médicos o investigaciones que vinculen la

esclerosis multiple con otras enfermedades autoinmunes.

3.6.4 Agregacion familiar
La esclerosis multiple no es una enfermedad hereditaria. Sin embargo, la
enfermedad esta influenciada por la constitucion genética del individuo y se ha
demostrado que existen genes que estan relacionados con un mayor riesgo de
contraer la enfermedad (21). En general, uno de cada 25 hermanos de un individuo
con la enfermedad también se vera afectado. Si uno de los padres esta afectado por
la enfermedad, cada uno de los hijos tendra una probabilidad de 1 entre 40 de

desarrollarla de adulto. (22)

3.6.5 Multimorbilidad
En Estados Unidos se consideran que los afectados por Esclerosis Mdltiple (en
torno a 2.5 millones de personas en el mundo) padecen problemas respiratorios en
las fases iniciales de la enfermedad, y que las pruebas de funcion pulmonar
habituales no detectan dichos problemas, ligados a una debilidad de la musculatura
respiratoria. En los casos de diagndstico reciente de Esclerosis Multiple, un 52%

tiene algun nivel de afectacion pulmonar. (23)

La depresion en estos casos puede originarse tanto en las implicaciones del
diagnoéstico como en los efectos que produce la enfermedad en el cerebro. La
ansiedad también es un problema frecuentemente asociado con la esclerosis
mdltiple. Al igual que la depresion, puede estar originada por la enfermedad o por
las implicaciones del diagndstico. Las consecuencias cognitivas de la esclerosis

multiple también suelen estar asociadas a ella. No es raro que personas que sufren

12



la enfermedad desarrollen falta de memoria, dificultades en explicar conceptos

abstractos, organizar, planificar u olviden determinadas palabras. (22).

3.7 Sindrome de Sjogren
Es una enfermedad autoinmunitaria cronica y de avance lento caracterizada por una

infiltracién linfocitica de las glandulas exocrinas que acaba produciendo xerostomia
y xeroftalmia. Puede aparecer de manera aislada conociéndole como de causa
primaria o vinculado con otras enfermedades autoinmunes denominandosele

secundario. (6)

3.7.1 Epidemiologia
Afecta principalmente a mujeres 9:1 y aumenta la prevalencia en un 0.5 a 1.0%. (6)
Algunos autores difieren en lo anterior, asegurando que no se conoce con exactitud
su incidencia, pero se sugiere que tras la artritis reumatoide es la enfermedad mas
frecuente. Afectando mas a mujeres entre la cuarta y quinta década de la vida,
aunqgue es posible su comienzo a cualquier edad. No se ha observado que existan

diferencias raciales. (25)

3.7.2 Manifestaciones clinicas

El principal sintoma bucal es la sequedad (xerostomia), es descrito por el paciente
como la incapacidad o dificultad de deglutir el alimento, habla con interrupciones,
sensacion de quemazon, intensificacion de las caries dentales y problemas para
llevar dentadura postiza completa. La exploracion fisica muestra una mucosa bucal
seca, eritematosa y pegajosa y la saliva es turbia o no puede recogerse. (6).

La afeccidon ocular es otra manifestacion importante, el paciente la presenta por
xeroftalmia que se percibe como una sensacion de arenilla bajo los parpados. Hay
sensacion de quemazén, acumulacion de secrecién espesa en forma de hebras en
el angulo interno de los ojos, menor produccién de lagrimas, enrojecimiento, picos y
fatiga ocular, asi como aumento de la foto sensibilidad. Denominandose

gueratoconjuntivitis seca (6).

3.7.3 Poliautoinmunidad
Asi mismo el SS es frecuentemente asociado con EAl como LES, AR, ETA, la
esclerosis sistémica (ES), y menos frecuentemente con el sindrome antifosfolipido

(SAF) y la EM. Se puede asociar con LES entre un 19%-33%. Otra asociacion

13



bastante frecuente ocurren entre SS-AR. Esta asociacion ha sido reportada de un
4% hasta un 30%. El riesgo de desarrollar SS puede ser hasta 10 veces mayor en

una persona con ETA que sin ella. (26)

Algunos estudios han reportado una prevalencia del 1% al 3% en la relacion de
esclerosis multiple y SS pero mas recientemente Seze y colaboradores mostraron
una prevalencia del 16.6% en un grupo de pacientes con EM proponiendo de esta

forma que los pacientes con EM deberian ser tamizados para SS. (27)

3.7.4 Agregacion familiar
No se han encontrado estudios meédicos o investigaciones de fuente que indique

gque varios miembros de la familia puedan padecer sindrome de Sjogren.

3.7.5 Multimorbilidad

Un (60%) de los pacientes afectados presentan artralgias o artritis, un (37%)
sindrome de Raynaud, afeccion pulmonar (14%), renal (9%), hepatica (6%). (6) Al
menos el 15% de los pacientes pueden presentar una enfermedad asociada, entre
las cuales la fibromialgia, la depresion, el hipotiroidismo no-autoinmune y la
hipertensién arterial son las mas frecuentes. (25)

Estudios han presentado resultados donde concluyen que el riesgo de pacientes
afectados con SS primario de padecer neoplasias tales como linfoma no Hodgkin es
del 5-10% (28).. Las manifestaciones del SNC pueden ser focales o difusas (29)
(30) Algunos pacientes pueden presentar en un futuro, manifestaciones

extraepiteliales incluyendo glomerulonefritis, purpura y neuropatias periféricas. (31)

3.8 Artritis Reumatoide
Es una enfermedad crénica y multiorganica de causa desconocida. Una

caracteristica principal es la sinovitis inflamatoria persistente que por lo comdn
afecta a las articulaciones periféricas con una distribucion simétrica (6).
La razén principal es que hay destruccién cartilaginosa con erosiones oOseas y

deformidades articulares (6).

3.8.1 Epidemiologia
Afecta aproximadamente al 1% de la poblacién mundial y al 0.4% de la poblacion

mayor de 16 afios en Latinoamérica, con una relacion mujer: hombre de 8:1. Las
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mujeres se afectan con una frecuencia casi tres veces mas alta que los varones.
Aumenta con la edad y disminuye la diferencia en la edad avanzada. Es mas comun
entre los 35 y 50 afios de edad. (32) Otras fuentes refieren que inicia entre los 40 y

60 afios y un 75% son mujeres. (33,34).

En un estudio realizado en Guatemala por la asociacibn guatemalteca de
reumatologia, realizado en pacientes que consultan en las diferentes consultas
externas de los hospitales nacionales, se entrevistaron 352 pacientes, donde se
observo que el sexo femenino predomino en 93%, el grupo etario mayormente
afectado fue de 50 a 59 afios, predominando la etnia no indigena con un 92%, la
ocupaciéon mas frecuente fue ama de casa en 52%, el 63% padecia AR por mas de
5 afios, presentaron leve discapacidad un 40% y estaban asociadas a
comorbilidades tales como: 27% diabetes Mellitus y 29% hipertension arterial. Las
manifestaciones extra articulares mas frecuentes fueron de tipo constitucional y

nddulos subcutaneos en 22%.Pacientes analfabetas son afectados en un 11%. (33).

El 20% de pacientes con AR en Europa Occidental desarrolla cancer al igual que
América del Norte; aproximadamente 1 de cada 10 mujeres desarrollara cancer de
mama, y hasta el 1 de cada 8 hombres desarrollara cancer de préstata, 1 en 25 el
cancer colorrectal, de 1 de cada 40 cancer de pulmén y aproximadamente 1 de cada

100 linfoma u otro céancer linfoproliferativo. (28).

3.8.2 Manifestaciones clinicas
Dos terceras partes comienzan con fatiga, anorexia, debilidad generalizada y
sintomas musculo esqueléticos vagos, hasta evidenciar sinovitis. Suele persistir
durante semanas o0 meses. La afeccion poliarticular inicia en manos, mufiecas,

rodillas y pies de forma simétrica generalmente. (6)

15



TABLA 2: NUEVOS CRITERIOS DE LA ACR-EULAR PARA LA EVALUCION DE AR 2010 (31)

Poblacion objetiva: Quién debe ser evaluada

1. Pacientes con al menos una articulacion inflamada (sinovitis franca)

2. Sinovitis no explicada por otra enfermedad.

Criterios de Clasificacion para AR. Algoritmo basado en puntaje. La suma de las categorias A-D; una
sumatoria de o igual 6/10 es necesario para tener Dx de AR definitiva.

A. Afeccion articular

a. 1 articulacién grande 0 pts.
b. 2-10 articulaciones grandes 1pt
C. 1-3 articulaciones pequefias (con o sin afeccion de articulacion grandes) 2pts
d. 4-10 articulaciones pequefias (con o sin afeccion de articulacion grandes) 3pts
e >10 articulaciones (al menos 1 articulacion pequea) Spts
B. Serologia

a. Factor reumatoide(FR) negativo y anti-ccp negativo Opts
b. FR positivo débil o anti-ccp positivo débil 2 pts.
C. FR positivo significativo o anti-ccp significativo 3 pts.
C. Reactantes de fase aguda

a. Proteina C reactiva normal y eritrosedimentacion normal 0 pts
b. Proteina C reactiva anormal y eritrosedimentacion anormal 1pt
D. Duracién de sintomas

a. Menos de 6 semanas 0 pts.
b. Igual 0 mas de semanas 1 pt

Los sintomas constitucionales son rigidez matutina, fatiga, fiebre, anorexia.
El sintoma mas caracteristico es la rigidez matutina que dura de 30 minutos a horas.
(Refleja la inflamacidon y el edema articular y periarticular que se acumulé en el repo

S0 nocturno y que lentamente la circulacion linfatica reabsorbe) (6).

3.8.3 Poliautoinmunidad

En un estudio se incluyeron 304 pacientes con AR y 676 familiares en primer grado.
98 (32.3%) pacientes presentaron poliautoinmunidad. La enfermedad autoinmune
tiroidea (EAIT), el sindrome de Sjogren’'s y el sindrome antifosfolipidico fueron las
EAIS mas frecuentes, observadas respectivamente en 64 (21.1%), 36 (11.8%) y 8
(2.6%) casos. De los pacientes con poliautoinmunidad, 16 (16.3%) tuvieron
sindrome autoinmune multiple. Los factores de riesgo de poliautoinmunidad fueron
sexo femenino, enfermedad cardiovascular y la presencia de anticuerpos
antinucleares. (35)
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3.8.4 Agregacion familiar
La predisposicion genética es mayor en los pacientes de primer grado de los
pacientes con AR relacionada con la presencia del autoanticuerpo, el factor
reumatoideo. Ademas los gemelos monocigotos muestran una concordancia cuatro

veces mayor. (6)

En un estudio se observo que 73 familias (24%) tuvieron al menos un familiar en
primer grado con EAI. En orden de frecuencia las EAI en familiares fueron EAIT
(9.5%), AR (4%) y lupus eritematoso sistémico (1.4%), con un AR de 3.5, 8y 7

respectivamente. (35)

3.8.5 Multimorbilidad

Segun estudios las mas comunes son: la enfermedad
cardiovascular y la osteoporosis, hipertension arterial y dislipidemias. Algunos
estudios han informado la presencia de neoplasias linfohematoldgicas en pacientes
con AR, conociendo que el riesgo a la exposicion ambiental, a tratamiento
farmacoldgico y el dafio autoinmune provocado son los factores principales en este
riesgo de desarrollar malignidad. (28, 32,33) (36)

En un estudio se observo que los pacientes a los que se les prescribio terapia
bioldgica tenian: peor control de la enfermedad, recibieron mas FAME vy
glucocorticoides y se habian sometido a mas artroplastias en comparacion con el
grupo control. Sin embargo, los factores de riesgo cardiovascular y la frecuencia de
comorbilidad fueron similares entre casos y controles. Las comorbilidades més
frecuentes fueron: hipercolesterolemia (33%), hipertension (27%), obesidad (26%), y
trastornos respiratorios (16%), tiroideos (13%) y gastrointestinales (10%). La
incidencia de enfermedad cardiovascular es baja (2%). Solo el 29% de los pacientes

tenian multimorbilidad. (37)

Otro estudio demostré que las multimorbilidades relacionadas son causadas por
inflamaciéon sistémica, efectos secundarios causados por la administracion de
medicamentos antirreumaticos, desordenes psicolégicos relacionados con
inestabilidad e inadaptabilidad social, todos estos factores producen un impacto

socioecondémico importante. (8,38)
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Estas fueron las enfermedades relacionadas: enfermedades cardiovasculares,
osteoporosis, enfermedad periodontal, desordenes gastrointestinales (esofagitis,
ulcera gastroduodenal, enfermedad de intestino corto, colitis, hepatitis) enfermedad
pulmonar, cancer, infecciones, depresion; observandose que dicho estudio presenta

mucha similitud en relacién a otros. (38)

3.9 Parpura Trombocitopénica Idiopatica
La purpura Trombocitopénica idiopéatica (PTI) es una enfermedad hemorragica

autoinmune caracterizada por el desarrollo de autoanticuerpos dirigidos contra
antigenos de algunos de los complejos mayores de glicoproteinas plaquetarias. El
sindrome clinico de la PTI esta caracterizado por sangramientos cutdneo mucosos
establecidas entre la infancia y la etapa adulta. En el adulto generalmente el inicio
es mas gradual y fluctuante, sin ninguna enfermedad precedente, con un curso
crénico mayor de 6 meses (en un pequefio porcentaje de los adultos la enfermedad
puede ser aguda), y la gran mayoria de los pacientes requieren tratamiento para

normalizar las plaquetas. (39)

3.9.1 Epidemiologia
Afecta con méas frecuencia a mujeres de 20 40 afios de edad y predomina en los
varones en una proporcion de 3:1 (40), la mayoria de los enfermos son menores de

45 afios y la relacion masculino-femenina es de 3/4:1 (39)

3.9.2 Manifestaciones clinicas
La PTI es la causa més frecuente de trombocitopenia en el adulto. Esta entidad
cursa con trombocitopenia periférica y un numero normal o aumentado de
megacariocitos en la médula 6sea (40).
Son causas comunes los trastornos autoinmunitarios, en particular el lupus

eritematoso diseminado, y las infecciones, como la producida por VIH hepatitis C.

3.9.3 Poliautoinmunidad
Aunque la coexistencia de PTI con hipertiroidismo viene descrita con cierta
frecuencia en la literatura médica 8-10, no ocurre lo mismo con el hipotiroidismo y
PTI. (41)
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3.9.4 Agregacion familiar
No se han encontrado estudios médicos o investigaciones que indique padecer de

purpura tombocitopénica idiopética dentro de una misma familia.

3.9.5 Multimorbilidad
Todos los medicamentos utilizados para el tratamiento de la PTI pueden producir
efectos adversos graves. A continuacion se enumeran algunos de los méas
frecuentes o importantes causados por los medicamentos de uso habitual.
Corticoides:  osteoporosis, sindrome de Cushing, hipertension arterial,
hiperglucemia, cataratas, psicosis. IgG-IV: reacciones alérgicas, anemia hemolitica,
Inmunoglobulina anti- D: reacciones alérgicas. Rituximab: Angioedema, hipotension

arterial, broncoespasmo, edema laringeo, neutropenia. (39)

3.10 Enfermedad Tiroidea
La enfermedad tiroidea autoinmune es una de las patologias mas comunes dentro

de la endocrinologia. Este grupo de enfermedades que afectan la funcion tiroidea se
consideran actualmente como parte de un espectro, donde por un lado se evidencia
una hipofuncion y (Tiroiditis de Hashimoto) y en el lado opuesto, el de la

hiperfuncién, (Enfermedad de Graves). (42)

3.10.1 Epidemiologia
La incidencia anual de EG encontrada en el estudio de Whickham fue de
80 por 100 000 mujeres/afio (42) y es mas frecuente en mujeres que hombres (8 a
10:1). La elevada prevalencia de la ETAI en la poblacién puede inferirse de los
estudios que estiman en aproximadamente 10 % la positividad de los anticuerpos

antitiroideos séricos (43).

3.10.2 Manifestaciones clinicas
La enfermedad tiroidea autoinmune (ETAI) es la enfermedad autoinmune érgano
especifica mas comun, siendo el hipotiroidismo espontaneo mas frecuente EG. (40).
La tiroiditis crénica autoinmune (TCAI), la tiroiditis silente y la enfermedad de Graves
prevalecen en el sexo femenino. Los mecanismos de la inmunidad humoral y
mediada por células contribuyen a la injuria tisular en el hipotiroidismo autoinmune,
mientras que los anticuerpos para el receptor de la hormona estimulante tiroidea

(TSH) son responsables del hipertiroidismo en la enfermedad de Graves. Después
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de tratados, algunos pacientes con enfermedad de Graves evolucionan hacia el
hipotiroidismo debido a destruccion tisular autoinmune o a la accion de anticuerpos

bloqueadores de la tiroides. (43)

3.10.3 Poliautoinmunidad
Trastornos tiroideos autoinmunes, especialmente Graves y la enfermedad de
Hashimoto, ocurren a menudo en asociacion con enfermedades autoinmunes no
endocrinos. También, alteraciones de la funcién tiroidea se han descrito con
frecuencia en pacientes con enfermedades del tejido conectivo, en particular, la
artritis reumatoide (AR) y la esclerosis sistémica (SS). (43)
El sindrome antifosfolipidico (SAF) es una enfermedad relativamente nueva que ha
ganado mucha atencién en los Ultimos afios. Los anticuerpos antifosfolipidos se
han identificado con manifestaciones clinicas tales como venosa y / o trombosis
arterial, trombocitopenia y aborto recurrente. Pueden ocurrir de forma espontanea
0 asociada con otras enfermedades, incluyendo enfermedades autoinmunes
reuméticas y enfermedades tiroideas autoinmunes. (43)
Algunos autores han sefialado que la existencia de SS en el contexto de una
enfermedad tiroidea no es un acontecimiento casual, como indica su tasa de
incidencia de hasta el 37% en alguna serie, en la que apareceria sobre todo en
disfunciones tiroideas que incluyen un cuadro clinico manifiesto y completo.
Es conocido que la enfermedad autoinmune tiroidea coexiste con la diabetes
mellitus T1 (DM1). La prevalencia es considerada alrededor del 5% y est4
usualmente asociada con hipotiroidismo pero puede estarlo también con
hipertiroidismo. (44) La DM1 esta asociada con otras enfermedades autoinmunes
principalmente enfermedad tiroidea autoinmune y enfermedad celiaca. El registro
Belga de diabetes demostrd una prevalencia de anticuerpos antitiroideos en el 22

% de los pacientes con DM1. (28).

3.10.4 Agregacion familiar
La ETAI se origina en la compleja interaccion de factores genéticos y ambientales.
La importancia de los factores genéticos explica, tanto la agregacién familiar, como
la susceptibilidad para la enfermedad y su variabilidad étnica.(43) Igualmente, la
frecuencia familiar de la enfermedad autoinmune tiroidea o sistémica, puede

deberse a la accion de genes comunes para estos procesos, como lo comprueba
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la reciente identificacion del alelo responsable del riesgo para 4 fenotipos
autoinmunes diferentes: diabetes mellitus tipo 1, artritis reumatoide, lupus

eritematoso sistémico y tiroiditis de Hashimoto. (43)

3.10.5 Multimorbilidad

Mencidn especial nos merece la influencia de la disfuncion tiroidea sobre 6rganos
y sistemas, particularmente el cardiovascular, que adquiere relevancia en ciertas
enfermedades con elevada prevalencia en la comunidad, como hipertension
arterial, enfermedad ateroscler6tica y dislipidemia. (42)

El hipertiroidismo evidente condiciona un estado cardiovascular hiperdinamico que
aumenta la contractilidad cardiaca, el gasto cardiaco (funcién sistélica y diastdlica
del ventriculo izquierdo), la frecuencia del pulso y la prevalencia de las
taquiarritmias supraventriculares, especialmente la fibrilacion auricular y, disminuye
la resistencia vascular periférica y la presion arterial diastélica. Lo contrario ocurre
el hipotiroidismo evidente. (42)

Hoy se sabe que las alteraciones cardiovasculares en la disfuncién tiroidea no
guedan restringidas a las formas de disfuncién clinicamente evidentes. Numerosas
evidencias indican que el sistema cardiovascular responde a los minimos, pero
persistentes cambios en los niveles de hormonas tiroideas circulantes, que son
tipicos de la disfuncion tiroidea subclinica. Debido a que todas las alteraciones
cardiovasculares son reversibles al restaurar el estado de eutiroidismo, las
medidas terapéuticas quedan justificadas para atenuar los efectos

cardiovasculares adversos. (42)

3.11 Psoriasis
La psoriasis es una enfermedad cutdnea inflamatoria cronica de etiologia

autoinmune muy frecuente en nuestro medio, que constituye un grupo
heterogéneo de enfermedades que se caracterizan por la anormal funcion o
estructura de uno o varios elementos del tejido conectivo, de origen autoinmune
(45). Las lesiones muestran prurito variable. Existen otros factores externos que
pueden exacerbar la psoriasis como infecciones y estrés. La variedad mas comun

es la denominada tipo placa (6)
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3.11.1 Epidemiologia

Afecta igualmente a ambos sexos y puede ocurrir a cualquier edad, aunque
comunmente aparece por primera vez entre las edades de 15-25 afios. La
prevalencia de la psoriasis en poblaciones occidentales se estima en un 2-3%. Una
encuesta realizada por la Fundacién Nacional de Psoriasis encontr6 una
prevalencia de 2.1% entre adultos estadounidenses. Aunque la enfermedad es
algo mas frecuente en las mujeres que en los varones se observa en los pacientes
de cualquier edad, sexo, raza y etnia. (46)

Esta enfermedad inflamatoria cuya prevalencia media mundial se estima alrededor
del 2%, si bien en Espafia, segun el estudio Epiderma, es ligeramente inferior
(1,4%). (45)

3.11.2 Manifestaciones clinicas
Algunos pacientes presentan placas estables, de crecimiento lento, que
permanecen basicamente sin cambios durante periodos prolongados. Las zonas
gue afecta con mas frecuencia son codos, rodillas, pliegue intergluteo, y piel. El
cuero cabelludo. El ataque tiende a ser simétrico. La psoriasis en placas por lo
comun surge poco a poco Y sigue una evolucion indolente. Pocas veces cede de
modo espontaneo, La psoriasis inversa afecta a las regiones intertriginosas como
la axila, la ingle, la region sub mamaria y el ombligo, también ataca a veces el
cuero cabelludo. Las palmas y las plantas. Las lesiones individuales con placas
netamente demacradas, alrededor del 50% presenta afeccion de las ufias de los
dedos, que aparecen con un aspecto puteado, engrosada con hiperqueratosis

subungueal (45).

3.11.3 Poliautoinmunidad
No se han encontraron estudios médicos o investigaciones que vinculen psoriasis

con otras enfermedades autoinmunes.

3.11.4 Agregacion familiar
No se conoce en detalle el origen de la psoriasis, pero advierten actualmente un
componente genético en ella. Mas de 50 % de quienes la tienen sefala un
antecedente familiar positivo. (6) Se ha determinado que padres psoriasicos

tienen hijos psoriasicos con mayor frecuencia que madres psoriasicas. (47)
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3.11.5 Multimorbilidad

Alrededor de un 5 a 10% de los pacientes con psoriasis experimentan molestias
articulares asociadas, mucho mas frecuentes en los pacientes con afeccion
ungueal. Aunque en algunos casos coincide con la aparicidon de una artritis
reumatoide clasica, muchos presentan artritis psoridsica de unos tres tipos 1]
artritis inflamatoria asimétrica que afecta con mayor frecuencia a las articulaciones
interfalangicas distales y proximales y con menor frecuencia a las rodillas, las
caderas, los tobillos y las mufiecas. 2] Enfermedad parecida la artritis reumatoide
seronegativa; un porcentaje importante de estos pacientes evolucionan a una
grave artritis destructiva. (45) Enfermedad limitada a la columna vertebral
(espondilitis psoriasica). La artritis psoridsica por lo general afecta las mismas
areas en ambos lados del cuerpo (rodillas izquierda y derecha, mufecas
izquierda y derecha, etc.). Similar a la artritis reumatoidea, es generalmente mas
leve, aunque esta pueda incapacitar, esta puede afectar cualquier unién, como la
rodilla, la cadera, el tobillo. Las articulaciones afectadas pueden estar calientes,
sensibles, y rojas, y los dedos "parecidos a una salchicha" esto pueden
presentarse sobre las manos y pies.

Los problemas emocionales (ansiedad, depresién) se ven afectados por la
severidad de la psoriasis. Se ha demostrado en varios estudios que las situaciones
psico-emocionales severas pueden desencadenar o agravar un brote. (32)

Es de suma importancia tratar la multimorbilidad en pacientes con psoriasis ya
qgue en los ultimos afios se esta prestando importancia por la relacion de esta con
enfermedades concomitantes. Se sabe que las enfermedades prevalentes en la
psoriasis estan artritis psoriasica, enfermedad cardiovascular a través del estudio
de sus principales factores de riesgo (obesidad, DM I, HTA, dislipidemia vy

sindrome metabdlico) (46)

3.12 Esclerodermia
La esclerodermia es una enfermedad multisistémica caracterizada por cambios

inflamatorios, vasculares y escleréticos de la piel y de O&rganos internos,
particularmente pulman, corazoén y tracto gastrointestinal. Se desencadena por un
conjunto de factores genéticos, ambientales e infecciosos y se considera una
enfermedad tripartita en la que se asocian defectos de autoinmunidad humoral.

Estos tres eventos patoldgicos pueden ocurrir y progresar en forma independiente.
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Siendo esta es una enfermedad multisistémica del tejido conectivo, de base
autoinmune y etiologia desconocida. (32)

Se caracteriza por una afectacion vascular generalizada, que produce isquemia y
fibrosis secundaria. Se distinguen dos tipos, la forma cutanea limitada y la forma
cutanea difusa. Los efectos principales de la esclerodermia son el engrosamiento y
el endurecimiento de la piel, asi como la inflamacién y la cicatrizacion de muchas
partes del cuerpo, lo cual causa problemas en los pulmones, los rifiones, el

corazon, el sistema intestinal y en otras areas.(32)

3.12.1 Epidemiologia

La esclerosis generalizada es una enfermedad esporadica adquirida con una
distribucion mundial y que afecta a individuos de todas las razas. En Estados
Unidos, la frecuencia es de nueve a 19 casos por millon por afio. La Unica encuesta
basada en la comunidad sobre la esclerosis generalizada revel6 una prevalencia de
286 casos por millbn de poblacién. Se calcula que existen 100 000 casos de
esclerosis generalizada en Estados Unidos, si bien esta cifra puede ser un poco
mas elevada si también se incluyen los pacientes que no cumplen con los criterios
de clasificacion estrictos. Estudios realizados en Inglaterra, Australia y Japon
demostraron tasas de esclerodermia generalizada mas bajas que en Estados
Unidos. La edad, el sexo y las caracteristicas étnicas son factores importantes que
determinan la susceptibilidad a la enfermedad. Al igual que otras enfermedades del
tejido conjuntivo, la esclerodermia generalizada muestra un predominio en mujeres,
méaximo en la edad reproductiva y que disminuye después de la menopausia. (6)

La esclerodermia es relativamente inusual. Solo entre 75,000 y 100,000 personas
en los Estados Unidos sufren de esta enfermedad. Mas del 75% de las personas
con esclerodermia son mujeres. La enfermedad afecta a adultos y a nifios, pero es
mas comun en mujeres de entre 30 y 50 afos. Existen distintos tipos de
esclerodermia y enfermedades relacionadas. Asimismo, los nombres pueden ser
confusos. Los dos tipos principales son la localizada (la cual afecta la piel del
rostro, las manos y los pies) y la sistémica (la cual también puede afectar los vasos

sanguineos y los principales érganos internos). (6)
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3.12.2 Manifestaciones clinicas
La afectacion de las arterias digitales origina el denominado fenémeno de
Raynaud, que consiste en ataques episddicos vaso espéstico, con palidez seguido
de hiperemia por re perfusion. En una secuencia de coloracién blanca, amoratada
y roja, muy caracteristica. Suele haber afectacion bilateral de los dedos de la mano
y también del pie. Aparece 100% de las formas de esclerodermia limitada y hasta
en el 75% de las formas difusas. Pueden llegar a originar infartos en los pulpejos
de los dedos con ulceraciones o gangrena evidente, con riesgo de complicaciones

de tipo infeccioso, que pueden incluso afectar el hueso subyacente. (48)

3.12.3 Poliautoinmunidad
No se han encontraron estudios médicos o investigaciones que vinculen

esclerodermia con otras enfermedades autoinmunes.

3.12.4 Agregacion familiar
Se ha observado un alto grado de agregacion familiar a esta enfermedad
estimandose que el riesgo relativo de padecer esta enfermedad es 15 veces mayor
en hermanos de pacientes y 13 veces mayor en familiares de primer grado.
Ademas la concordancia para la presencia de auto-anticuerpos especificos en
gemelos homocigéticos es extremadamente elevada llegando a 90%. Otro dato
que resalta la importancia de los factores genéticos de la susceptibilidad a la
esclerosis es la diferencia que se observa en la prevalecia de la enfermedad

dependiendo del grupo étnico. (49)

3.12.5 Multimorbilidad
La Esclerosis sistémica se engloba en las que se cree que la interaccién entre
factores ambientales y ciertos factores genéticos del individuo dan lugar al
desarrollo de la enfermedad. Se han postulado agentes ambientales como
posibles desencadenantes de la SSc, sin embargo ninguno de estos factores

ambientales se ha definido de forma contundente
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3.13 Diabetes Mellitus Tipo 1

Se denomina diabetes mellitus al grupo de enfermedades metabdlicas
caracterizadas por hiperglucemia resultante de defectos en la secrecion y/o accién
de la insulina. (50)

La diabetes tipo 1, se caracteriza por la destruccion de los islotes pancreaticos de
células beta e insulinopenia total; por lo que los individuos presentan la tendencia
hacia la cetosis en condiciones basales. (51)

Ocurre méas en jovenes, especial en obesos y en gquienes ya se encuentran en
una edad avanzada cuando aparece por primera vez la hiperglicemia. Es un
trastorno catabdlico en el que practicamente no hay insulina circulante, esta
elevado el glucagén en plasma vy las células B pancreéticas no responden a los
estimulos insulinbgenos. En consecuencia, se requiere insulina exdgena para
contrarrestar el estado catabdlico, evitar cetosis, reducir la hiperglucagonemia y

disminuir los valores elevados de la glucemia. (52)

3.13.1 Epidemiologia
Se calcula que el numero de adultos que viven con diabetes mellitus se ha
elevado hasta los 366 millones, m&s del 8% de la poblacion adulta del mundo, y
se calcula que aumentara hasta los 552 millones de personas para el 2,030, algo
menos del 10% del total de adultos. Esto significa que la diabetes mellitus esta
creciendo al increible ritmo de aproximadamente tres nuevos casos cada 10
segundos. (53) Los célculos confirman que la diabetes sigue afectando des
proporcionadamente a las personas mas desfavorecidas socialmente y sigue
aumentando a un ritmo especialmente rapido en los paises de ingresos medios y
bajos, en donde los sistemas sanitarios ya estan mal equipados para proporcionar

atencion y recursos a las personas con cualquier tipo de diabetes. (53).

La diabetes tipo 1 sigue siendo un problema muy especial con 70.000 jévenes
de nuevo diagnostico cada afio, la prevalencia de diabetes tipol esta creciendo en
todo el mundo, no sélo en el norte de Europa, la incidencia de diabetes tipo 1
aumenta a un ritmo de un 3% anual y puede aparecer a cualquier edad. (53)

Las causas se desconocen, aunque podria ir vinculado a distintos factores. Los
estudios han encontrado que va asociado al aumento de la edad de la madre, a la

exposicion precoz a ciertos componentes de la dieta (como la leche de vaca) y a la
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reduccion de la frecuencia de las infecciones durante la infancia. Muchos de estos

factores pueden ir vinculados al desarrollo socio-econémico y al cambio de

entorno. Sin embargo, hay importantes diferencias geogréficas en esta
tendencia, que podrian ser un reflejo de las diferencias subyacentes de
origen étnico, la exposicion a los posibles factores de riesgo y la capacidad
de los sistemas sanitarios de identificar y registrar a las personas

diagnosticadas con diabetes tipo 1. (53)

Segun la ultima edicion del Diabetes Atlas, se calcula que unos 490.000 nifios de
menos de 15 afios viven con diabetes tipo 1. Se calcula que otros 77.800 nifios
menores de 15 afios desarrollaran la enfermedad en 2011. Se calcula que el 24%
del total de nifios con diabetes tipo 1 vive en la regiébn Europea, va seguida por el
Sudeste Asiatico, donde vive el 23%, y América del Norte y Caribe, con un 19%.
(53)

Un estudio de Sudan mostr6é un indice de mortalidad de 42,6 muertes por cada
100.000 nifios con diabetes tipo 1,6 en comparacion con las 0,63 muertes por cada
100.000 nifios con diabetes tipo 1 de los EEUU. (53)

3.13.2 Manifestaciones clinicas

Existen varios sintomas y signos que se pueden presentar en la DM tipo 1, entre
los principales encontramos poliuria, sed, debilidad, fatiga, polifagia con pérdida de
peso, vision borrosa recurrente, neuropatia periférica, enuresis nocturna; también
podemos encontrar en el analisis de orina una glucosuria, examen cuya
sensibilidad es del 0.1% de glucosa en orina, podemos encontrar cetonuria

mediante pruebas de nitroprusida. (52)

3.13.3 Poliautoinmunidad

La destruccion autoinmune de las células R tiene mdltiples predisposiciones
genéticas y también esta relacionada con factores ambientales poco definidos.
Aunque rara vez los pacientes son obesos, cuando la obesidad est4 presente no
contradice el diagnostico de diabetes. Estos pacientes también son propensos a

otros trastornos autoinmunes, como la enfermedad de Graves, la tiroiditis de
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Hashimoto, la enfermedad de Addison, el vitiligo, la enfermedad celiaca, la
hepatitis autoinmune, la miastenia grave y la anemia perniciosa.(52)

La diabetes tipo 1 se asocia a varias enfermedades autoinmunes como son la
tiroiditis de Hashimoto y enfermedad gastrica autoinmune. La enfermedad celiaca
se diagnostica en el 1.5 a 10% de los pacientes con diabetes tipo 1 (nifios y
adultos), en comparacion al 0.5% de la poblacién general. Respecto a la tiroiditis
de Hashimoto, su prevalencia en la poblacion diabética es més elevada que en la
poblacion general, por lo que se recomienda la determinaciéon anual de los
anticuerpos anti-TPO y de los niveles de hormona estimulante (TSH), como test de
rutina en los pacientes diabéticos, especialmente en nifios mayores de 12 afios de
edad o con mas de 9 afios de enfermedad y en aquellos que presentan otra

enfermedad autoinmune. (51)

3.13.4 Agregacion familiar
No se han encontrado estudios médicos o investigaciones de fuente que indique

gue varios miembros de la familia puedan padecer diabetes mellitus 1.

3.13.5 Multimorbilidad
Por otro lado, la diabetes tipo 1 puede ser la manifestacion inicial de varias poli-
endocrinopatias, ya que las otras enfermedades autoinmunes pueden estar en

fase latente.

3.14. Vasculitis

Las vasculitis sistémicas se caracterizan por inflamacién de los vasos sanguineos,
de cualquier calibre y territorio vascular (arterial y/o venoso) La estenosis,
oclusion o ruptura de los vasos sanguineos inflamados produciran,
respectivamente, la hipoperfusién, el infarto o la hemorragia en los territorios
afectados, y serén la causa de los sistemas locales de la vasculitis.

Segun su etiologia, las vasculitis se clasifican en primarias y secundarias. Se
consideran vasculitis primarias aquellas en las que no se conocen un
desencadenante concreto. Las vasculitis secundarias son las producidas por
farmacos o las asociadas a procesos infecciosos, neoplasias o enfermedades

autoinmunes, como LES y la AR. (54)
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Por lo general, en las vasculitis, los territorios afectados y el calibre de los vasos
sanguineos son variados y a menudo combinados, lo que hace que las
manifestaciones clinicas puedan ser locales o0 extensas, pero también
heterogéneas e inespecificas. Por ello, el proceso diagnostico acostumbra a ser
complejo y suele requerir una combinacion de criterios clinicos, analiticos,
radiolégicos e histologicos. (54)

Las caracteristicas clinicas y las alteraciones analiticas y/o radiogréficas ayudan al
diagnostico de estas entidades y constituyen criterios para su clasificacion.
Aunqgue ha habido diversos intentos para clasificar las vasculitis sistémicas, los
criterios clasificatorios mas utilizados hasta la fecha son los establecidos por el
American College of Rheumatology (ACR), publicados en 1990. En la actualidad
estos criterios clasificatorios estan bajo revision y se estan tratando de validar y

establecer criterios diagndsticos para las vasculitis sistémicas. (54)

Las vasculitis sistémicas se clasificaron segun el calibre de los vasos afectados:

- Vasos de gran tamafio: se consideran la aorta y las ramas mayores que se dirigen
hacia la mayoria de regiones corporales (sobre todo extremidades, cabeza y

cuello).

- Vasos de mediano tamafio: las principales arterias viscerales (Por ejemplo:

renales, hepaticas, coronarias y mesentéricas).

- Vasos de pequefio tamafio: las arteriolas, capilares y vénulas, ademas de los
trayectos arteriales intraparenquimatosos distales que conectan con las arteriolas.
Cabe destacar que las vasculitis de vaso pequefio y grande pueden afectar también
arterias de tamafo mediano, pero las vasculitis de vaso grande y mediano, por lo

general, no afectan vasos de tamafio pequeiio. (54)

3.14.1 Epidemiologia
En relacién a las vasculitis asociadas a ANCA, se estima una incidencia global de
13.07 casos nuevos por afio y millon de habitantes, con una incidencia del 3
casos/ afio/ millén de poblacion para la Granulomatosis de Wegener, 1.3 casos/

afio/millén de poblacién para la Granulomatosis de Churg-Strauss y del 7.9 casos/
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afio/ millén de poblacién para la Poliangeitis microscopica. La poliarteritis nodosa
clasica (PAN) tiene una incidencia de 0.92 casos/afio/millon de poblacion. En
relacion a la Arteritis de células gigantes, su incidencia es de 10.13
casos/afio/100.000 habitantes mayores de 50 afios, siendo algo mayor su
incidencia en mujeres (10.23) que en hombres (9.92). Su incidencia anual es
mayor si se considera la poblacion mayor de 70 afos, llegando a ser de 23.16
casos/afio/100000 habitantes. (55)

3.14.2 Manifestaciones clinicas

Por otra parte la inflamacién vascular genera una respuesta inflamatoria
generalizada que dard lugar a la sintomatologia sistémica y a la elevacion de los
reactantes de fase aguda. (54). El espectro de manifestaciones clinicas es muy
variado y va desde s6lo compromiso del estado general, manifestado con baja de
peso, anorexia, astenia y fiebre hasta un compromiso de mudiltiples 6rganos vy
sistemas que puede determinar una falla multiorganica y la muerte del paciente.
(56)

Las manifestaciones cutdneas de los distintos tipos de vasculitis comprenden
diferentes lesiones elementales, cuya morfologia dependera del calibre del vaso
afectado, de la localizacion anatémica y del estadio evolutivo de las mismas. (57)
Las lesiones elementales mas frecuentes son las méaculas o papulas purpuricas
(purpura palpable), secundarias a la afectaciébn de vasos dérmicos de pequefio
calibre. (57)

Ademas, pueden existir ampollas de contenido hemorragico, pustulas, placas de
aspecto urticarial o anular o nédulos de profundidad variable que pueden llegar a
ulcerarse. Estos nodulos pueden asociarse a livedo reticular, y traducen un dafio
en los vasos de la dermis profunda e hipodermis. Todas estas manifestaciones son
mas frecuentes en los miembros inferiores, debido probablemente a causas
hemodinamicas. La presencia de lesiones en forma de nddulos, livedo reticular,
Ulceras o la localizacion por encima de la raiz de los miembros inferiores debe
hacernos sospechar que se trata de una vasculitis con afectacion sistémica.

Independientemente del proceso subyacente o desencadenante, cualquier cuadro
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de vasculitis con afectacion cutanea puede acompafarse de fiebre, astenia y/o

artromialgias. (57)

En lo muscular existe compromiso inflamatorio de los vasos musculares, lo que
determina una miopatia con dolor en masas musculares y déficit de fuerzas. En las
articulaciones se observan artralgias, en general de grandes articulaciones y

artritis en un 10-20% de los pacientes. (56)

Las manifestaciones pulmonares pueden ser hallazgos radiolégicos como
formacion de nddulos, cavitaciones o infiltrados hasta hemoptisis y hemorragia

pulmonar con el subsecuente compromiso ventilatorio del paciente. (56)

3.14.3 Poliautoinmunidad
La vasculitis puede formar parte de otras enfermedades reumaticas, incluyendo
principalmente el lupus eritematoso sistémico, la artritis reumatoide y el sindrome
de Sjogren. La mayoria de los pacientes con vasculitis no padecen ninguna
enfermedad. (59) La vasculitis cutanea se ha descrito en LES manifestada
clinicamente como purpura palpable, ulceraciones periungueales y digitales, livedo

reticulares, lesiones semejantes al eritema multiforme y urticaria entre otras. (60)

3.14.4 Agregacion familiar
No se han encontrado estudios médicos o investigaciones de fuente que indique

gue varios miembros de la familia puedan padecer vasculitis.

3.14.5 Multimorbilidad
El aparato respiratorio puede verse afectado en las vasculitis sistémicas, aunque

de manera mas frecuente en las vasculitis asociadas a ANCA. (58)

Las vasculitis pueden afectar a los pequefios vasos del pulmoén (capilaritis
pulmonar) y ocasionar una hemorragia alveolar difusa, enfermedad granulomatosa
pulmonar. La enfermedad de Churg-Strauss también conocida como
granulomatosis alérgica con angeitis, es un sindrome caracterizado por una

inflamacién granulomatosa con vasculitis necrosante que afecta a vasos de
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pequefio y mediano calibre, fundamentalmente del pulmén, y que se asocia con

asma. (58)

En lo neurolégico lo méas frecuente es la neuropatia periférica, que se puede
manifestar como mononeuritis multiple. El compromiso de los vasos meningeos es
menos frecuente, aunque la cefalea puede ser la manifestacion mas frecuente e

intensa de la arteritis de la Temporal. (56)

En las vasculitis puede haber compromiso de cualquier érgano. Los mas
frecuentes son el compromiso de via aérea pulmoén y rifién. En la via aérea el
compromiso vascular puede determinar una sinusitis, otitis, mastoiditis, perforacién

del tabique nasal y alteracién de cuerdas vocales. (56)

El compromiso renal puede manifestarse como cualquiera de los sindromes
nefrolégicos clasicos. También puede manifestarse como HTA de reciente

comienzo o dificil manejo. (56)

3.15 Anemia Hemolitica
Las anemias hemoliticas son aquellas que se producen por destruccion excesiva de

los hematies, manifestandose por un acortamiento en la sobrevida de los globulos
rojos. (61) Pueden ser hereditarias o adquiridas. Desde el punto de vista clinico son
agudas o crénicas y varian desde leves hasta muy graves. (6)

El mecanismo de la hemdlisis es por tanto extracorpuscular, y las causas de
naturaleza muy variada, aunque en la practica clinica la mas frecuente es la aparicion
de anticuerpos contra antigenos de la membrana eritrocitaria. (62)

Las anemias hemoliticas adquiridas se clasifican en dos grandes grupos de acuerdo
con su origen inmune o no inmune. Y a su vez las anemias hemoliticas de origen
inmune se pueden subdividir en aloinmunes o autoinmunes dependiendo del origen

del antigeno. (62)

3.15.1 Epidemiologia
La mayoria de los casos de anemia hemolitica no son especificos a un sexo; sin
embargo, en el caso de la anemia hemolitica autoinmune, se ha observado que en

poblacion americana hay una mayor incidencia en mujeres. Las edades con mas
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incidencia son en adultos jovenes y en ancianos. Se presentan de 1 a 3 casos por
100, 000 cada afio. (63)

3.15.2 Manifestaciones clinicas

La sintomatologia de un paciente con anemia esté sujeta a la importante influencia
de si el inicio es brusco o gradual y la anemia hemolitica no es una excepcion.

Lo que distingue a la anemia hemolitica es que el paciente tiene signos y
sintomas que se originan directamente por la hemolisis. (6)

A nivel clinico, el principal signo es ictericia; ademas, el paciente puede referir
pigmentacion de la orina. En muchos casos de anemia hemolitica, el bazo
aumenta de tamafio debido a que es el sitio preferencial de la hemolisis; en
algunos casos, también hay hepatomegalia. En todas las formas congénitas
graves de anemia hemolitica se advierten cambios esqueléticos a consecuencia

de la hiperactividad de la médula 6sea (6)

3.15.3 Poliautoinmunidad
La anemia hemolitica autoinmune puede asociarse a otras enfermedades
autoinmunes como lupus eritematoso sistémico(62), en el cual se presenta
aproximadamente en el 9 al 22% de los pacientes, siendo el signo que pone de
manifiesto la enfermedad en aproximadamente las 2/3 partes de los mismos(17)
representando el signo de alerta del LES, e incluso puede preceder a otros
sintomas de la enfermedad.(64) otras enfermedades con las que puede asociarse
son artritis reumatoide (AR), esclerodermia panarteritis nodosa, sindrome de
Sjogren, miastenia gravis, dermatomiositis, colitis ulcerosa, enfermedad celiaca,

tiroiditis de Hashimoto, anemia perniciosa. (62)

3.15.4 Agregacion familiar
No se han encontrado estudios médicos o investigaciones de fuente que indique

gue varios miembros de la familia puedan padecer anemia hemolitica.

3.15.5 Multimorbilidad
La anemia hemolitica autoinmune puede asociarse a otras enfermedades como
Sindromes linfoproliferativos, leucemia linfatica cronica (LLC), mieloma mdltiple,

Enfermedad de Hodking, micosis fungoide, Linfoma T. Carcinoma de ovario,
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carcinoma de colon, carcinoma gastrico, carcinoma broncopulmonar, quistes de
ovario, mioma uterino, sindrome de Guillain-Barré, cirrosis biliar primaria, pacientes

politransfundidos, inmunodeficiencias congénitas y sida. (62)



4. POBLACION Y METODOS

4.1 Tipo y disefo de la investigacion
Estudio descriptivo transversal

4.2 Unidad de analisis
Datos epidemiolégicos de pacientes con diagnostico de enfermedad autoinmune,
datos clinicos, terapéuticos y familiares, registrados en “instrumento de evaluacion de
enfermedades autoinmunes” (cuestionario), disefiado para obtener informacion, mas

registros clinicos de pacientes que acuden ha dicho hospital.

4.3 Poblacion y muestra
4.3.1 Poblacion: Pacientes guatemaltecos diagnosticados con alguna enfermedad

autoinmune de las especialidades de Endocrinologia, Reumatologia,
Neurologia, Dermatologia y Hemato-oncologia.

4.3.2. Marco muestral: Pacientes mayores a doce afios que padecen enfermedades
autoinmunes atendidas en las especialidades de Endocrinologia, Reumatologia,
Neurologia, Dermatologia y Hematooncologia de la Consulta externa del

Hospital Roosevelt.

4.4 Seleccion de los sujetos de estudio
Se seleccionaron los pacientes aleatoriamente 1041 pacientes, de acuerdo a los
listados de registros de Sistema de Informacién Gerencial de salud de los afios 2011
al 2014 de cada una de las especialidades incluidas en el estudio.
4.4.1Tamafo de la muestra
Para el célculo de la muestra de la poblacion total se utilizé el programa Epidat
4.0 con un intervalo de confianza y significancia del 5%, con un limite maximo

de error muestral en 0.05.La cual se detalla a continuacién:
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No. Enfermedad Autoinmune Poblacion Muestra
1 Artritis Reumatoide 1065 256
2 Lupus Eritematoso Sistémico 406 154
3 Sindrome de Sjogren 78 53
4 Pdrpura Trombocitopénica Idiopatica 162 96
5 Anemia Hemolitica 28 28
6 Esclerosis Mdltiple 7
7 Vasculitis 9
8 Diabetes tipo 1 85 75
9 Tiroiditis 1125 260
10 Psoriasis 100 85
1 Esclerodermia 34 18
Total 3099 1041
4.5 Medicion de las variables
Variable Tipo de Definicion Definicion Escala Criterios de
Variable Conceptual Operacional de clasificacion medida
medicion
Edad Cuantitativa | Tiempo Dato proporcionado | Razdn Afio
transcurrido a por el paciente
partir del | segln instrumento
nacimiento. de recoleccion de
datos.
Sexo Cualitativa | Caracteristicas Dato proporcionado | Nominal Femenino
Dicotomica | fisicas, hiolégicas, por el paciente Masculino
anatémicas y | segin instrumento
fisiologicas de los | de recoleccion de
seres  humanos, datos.
que los definen
como macho vy
hembra.
Ocupacion Cualitativa | Actividad Dato proporcionado | Nominal Grupo 1: Profesionales
Politémica principal por el paciente cientificos e
remunerativa. segn instrumento intelectuales
de recoleccion de Grupo 2; técnicos y
datos. nivel medio
Grupo 3: Empleados de
oficina
Grupo 4; Trabajadores
de los servicios
Grupo 5: Agricultores
Agropecuarios y
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pesqueros

Grupo 6: oficiales,
artesanos otros oficios
Grupo 7: Instalaciones
Grupo 8: trabajadores
no calificados

Grupo 9: Ama de casa

Residencia Cualitativa | Se utiliza para | Dato proporcionado | Nominal Veintidos
Politémica nombrar a la | por el paciente Departamentos de
Vivienda fija de la | segun instrumento Guatemala
persona. de recoleccion de
datos.
Etnia Cualitativa | Conjunto humano | Dato proporcionado | Nominal 1. Ladina
Politomica caracterizado por por el paciente 2. Indigena
factores segln instrumento 3. Garifuna
lingiisticos, de recoleccion de 4, Xinca.
somaticos y | datos.
culturales
Escolaridad Cualitativa | Conjunto de las | Dato proporcionado = Ordinal a) Analfabeta
ensefianzas y por el paciente b) Primaria
cursos que se | segin instrumento c) Basica
imparten en  de recoleccidon de d) Diversificada
establecimientos datos. e) Universitaria
docentes.
Cualitativa | Padecimiento de | Dato proporcionado | Nominal Otras  enfermedades
Poli- Politbmica | varias por el paciente autoinmunes
Autoinmunidad enfermedades segln instrumento
autoinmunes  en | de recoleccion de
un paciente datos.
Cualitativa | Parientes Dato proporcionado = Ordinal Primer grado
Grado de consanguineos, por la paciente Segundo grado
consanguinidad padres, hijos, | segun instrumento
hermanos. de recoleccion de
datos.
Multimorbilidad | Cualitativa | Presenciade uno | Dato proporcionado | Nominal 1.Cardiovasculares
Politbmica | 0o mas trastornos | por la paciente 2.Metabdlicas-
(0 enfermedades) | segln instrumento Enddcrinas
ademas de la | de recoleccion de 3. Pulmonares
enfermedad 0 | datos. 4.Gastrointestinales
trastorno primario. 5.0culares
6.Neurolégicas
7.0seas
8.Renales
9.Hematoldgicas
10.Psiquiatricos
11.Cancer
Edad Inicio de Cuantitativa | Edad en la que se | Dato proporcionado | Razén Afios
enfermedad le diagnosticO = por el paciente
primaria una enfermedad o | segln instrumento

trastorno primario.

de recoleccién de
datos.
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4.6 Técnicas, procesos e instrumentos utilizados en la recoleccién de datos
Se llevé a cabo una revision sistematica cuyas fuentes fueron de libros, articulos,
revistas electronicas, portales, reconocidos a nivel mundial sobre 5 puntos a tomar en
esta investigacion que son: definicion de la enfermedad, epidemiologia,
caracteristicas clinicas, multimorbilidad, agregacion familiar y poliautoinmunidad de 11
enfermedades autoinmunes seleccionadas. En el Hospital el procedimiento fue llenar
un cuestionario por paciente con preguntas sobre los 5 puntos de la investigacién
con el objetivo de obtener respuestas directamente del paciente y posteriormente

corroborar la informacion con su expediente clinico respectivamente.

Al obtener la aprobacién de autoridades del Hospital Roosevelt se realizo lo siguiente:

1. Se obtuvo la poblaciébn de 1041 pacientes revisando registros del Sistema de
Informacion Gerencial de salud de los afios 2011 al 2014 de cada consulta
externa, seleccionando aleatoriamente a los pacientes.

2. Se llevo al departamento de archivo del Hospital Roosevelt una carta de solicitud
de expedientes clinicos.

3. Se llegd a las consultas externas de las especialidades de medicina interna ya
mencionadas a las 7:00 am.

Se explicé a cada paciente sobre la realizacién del estudio.

Cada paciente firmo un consentimiento informado.

Se procedi6 a entrevistar a cada paciente previamente seleccionado con el
cuestionario y criterios de exclusion.

7. Se revisaron expedientes del listado de pacientes diagnosticados con
enfermedades autoinmunes, entrevistados el dia anterior.

8. Se llevé diariamente un listado de registros de los pacientes entrevistados en el
dia, para asi poder revisar sus expedientes clinicos al dia siguiente y corroborar la
informacién proporcionada por el entrevistado.

9. Se tabulé toda la informacion recopilada, la cual se ingresé en una base de datos
en Excel 2010.

Instrumento de recoleccion de datos
El instrumento de recoleccion de datos que se utilizé es un cuestionario el cual consta de

las siguientes secciones (adjunto en anexos):
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1. Seccidn de datos generales

2. Caracteristicas Socio-demograficas

3. Clasificacion por enfermedades segun las diferentes especialidades.

3.1 Serie de preguntas basadas en la terapéutica (la cual sera de utilidad para confirmar
diagnéstico), poliautoinmunidad y agregacion familiar.

3. Multimorbilidad por sistemas y enfermedades.

4.7 Procesamiento y analisis de datos
Una vez recolectada la informacion en el tiempo estipulado se procedio a:

4.7.1 Edicion de datos: Revisar los datos que han sido registrados, comprobando su
exactitud, su coherencia y en qué medida estan completos.

4.7.2 Reduccién de datos: Tabular, realizar conteos y transformar los datos a una
forma concisa, como tablas, graficos, medidas de tendencia central y dispersion.

4.7.3 Estimacion o andlisis propiamente dicho: Una vez editados y reducidos los
datos, fueron generadas las medidas epidemiolégicas y otras de interés que se

detallan en el cuadro de andlisis univariado.
Se utiliz6 estadistica descriptiva para el analisis univariado de las variables, utilizando
proporcion, frecuencia, razon y medidas de tendencia central y dispersion, como a

continuacion se presenta.

Analisis Univariado

Variables Cualitativas Estrategia de Medicion
Sexo Porcentaje, Frecuencia, Relacion
Residencia Porcentaje, Frecuencia
Etnia Porcentaje, Frecuencia
Escolaridad Porcentaje, Frecuencia
Multimorbilidad Porcentaje, Frecuencia
Grado de Consanguinidad Porcentaje, Frecuencia
Agregacion Familiar Porcentaje, Frecuencia
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Variable Cuantitativa Estrategia de Medicion
Edad Medidas de Tendencia Central: Mediana, Moda, Medidas
de Dispersion, Distribuciones de Frecuencia (datos
agrupados)
Edad de Diagnostico Medidas de Tendencia central y de dispersién
4.8 Limites

4.8.1 Obstéaculos

A lo largo de la investigacion se encontraron obstaculos para la realizacion del

mismo, a continuacion enumeramos algunos de estos:
EL tiempo que se dispuso para recabar la informacion requerida fue corta
en algunos casos ya que algunos de los pacientes que se entrevistaba eran
llamados por los especialistas para la consulta respectiva.
Se encontraron algunos pacientes un poco renuentes a participar esto
debido a que ya habian sido atendidos en consulta por lo que se

apresuraban a participar o mostraban poco interés.

4.8.2 Alcances de la investigacion
Se midieron y recolectaron datos con el objetivo de describir las caracteristicas

epidemiolégicas como el sexo, la edad, residencia, etnia, escolaridad, grado de
consanguinidad, manifestaciones clinicas, multimorbilidad, autoinmunidad
familiar y poliautoinmunidad. Asi como caracteristicas sociales de los pacientes
mayores de doce afios que presentaron alguna enfermedad autoinmune y/o
multimorbilidades, por medio de la recoleccion de datos proporcionados por un
cuestionario, el interés principal fue estudiar todas las -caracteristicas
anteriormente mencionadas sobre la enfermedad autoinmune de informacion
sobre el comportamiento de la EAIl en nuestro medio y particularmente en el

sistema publico de salud.

El tiempo en el cual se realiz6 fue de junio a julio, en pacientes mayores de

doce afos que acudieron en este periodo a las especialidades de
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Endocrinologia, Reumatologia, Neurologia, Dermatologia y Hematooncologia

de la Consulta externa del Hospital Roosevelt.

4.9 Aspectos éticos de la investigacion
Esta investigacion tiene como objetivo relacionar las enfermedades autoinmunes
con su multimorbilidad sin embargo para tal proceso se tiene claro que los sujetos
en estudio fueron respetados, por lo tanto nos basamos en los principios basicos
aceptados generalmente en nuestra tradicién cultural, tres son particularmente
apropiados a la ética de investigaciones que incluyen sujetos humanos: los
principios de respeto a las personas, beneficencia y justicia, los cuales se llevaron
a cabo vya que cada uno de los pacientes fueron respetados como seres
autonomos, asi como sus opiniones y elecciones. Los pacientes se beneficiaron al
comprender que alguien mas de su familia podria estar presentando una
enfermedad autoinmune y este podria recibir un diagnéstico temprano, e incluso
entender la relacién de las enfermedades autoinmunes dentro de su familia y la
importancia del grado de consanguinidad, y aprender de toda la multimorbilidad

gque puede estar asociada a su enfermedad.

Ademas implicO no sOlo respetar sus decisiones y protegerlos de dafios, sino
también procuro su bienestar. En este sentido se formularon dos reglas generales
como expresiones complementarias de beneficencia: no hacer dafio; y acrecentar

al maximo los beneficios y disminuir los dafios reportados.

Por lo anterior esta investigacion se clasificé en la categoria 1 ya que no presenta
ningun riesgo para los participantes, teniendo en claro que antes de realizar
cualquier actividad se dio un extenso plan educacional a los pacientes para la

comprension de lo que se realizé en esta investigacion.
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5. RESULTADOS
Se evaluaron un total de 1041 pacientes con diagndstico de alguna EAI en las cinco

consultas externas de especialidades.

Se determind que de los 1041 pacientes de la muestra incluidos en el estudio, el promedio
de edad general fue 43.73 + 16.66 afos, siendo en el sexo femenino la edad promedio de
44.08 *+ 16.38 y para el sexo masculino de 40.04 + 19.18, con una mediana de 43 y una
moda de 50.

Los resultados de la presente investigacion se presentaran de la siguiente manera: 5.1
Caracteristicas socio-demograficas, 5.2 Poliautoinmunidad, 5.3 Agregacion familiar, 5.4
Multimorbilidad.

5.1. Caracteristicas Socio-demogréficas:

Gréfica 1
Distribucion de los pacientes con EAI, segln sexo que asisten a las
consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia,
Dermatologia y Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio
2014.

9%

Femenino

. Masculino

n=1041

Fuente: Cuadro 1 anexos
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Grafica 2

Distribucién de pacientes con EAI, segun rango de edad que asisten a las consultas externas de
Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y Hematooncologia del Hospital Roosevelt

de junio a julio 2014.
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Grafica 3
Distribucion de los pacientes con EAI, segun etnia que asisten a
consulta externa de Reumatologia, Endocrinologia,
Neurologia,Dermatologia, Hematooncologia del Hospital Roosevelt
de junio a julio 2014.
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Fuente: Cuadro 3, anexos

Grafica 4
Distribucion de pacientes con EAI, segun escolaridad que asisten a
consulta externa de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia,
Dermatologia y Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a

julio 2014,
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Fuente: Cuadro 4, anexos
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Cuadro 1
Distribucion de los pacientes con EAI, segun residencia que asisten a las consultas
externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y
Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Departamentos Frecuencia Porcentaje
Guatemala 679 65
Sacatepéquez 67 6
Escuintla 55 5
Chimaltenango 52 5
Jutiapa 29 3
Santa Rosa 25 2
Zacapa 13 1
Jalapa 13 1
Quetzaltenango 12 1
Quiche 12 1
San Marcos 11 1
Petén 10 1
Izabal 8 1
Retalhuleu 8 1
El Progreso 8 1
Alta Verapaz 7 1
Huehuetenango 7 1
Chiguimula 6 1
Solola 6 0.5
Totonicapan 5 0.5
Baja Verapaz 4 05
Suchitepéquez 4 05
Total 1041 100.00
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Cuadro 2

Distribucion de pacientes con EAI, segun ocupacion que asisten a la consulta externa
de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y Hematooncologia del

Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Ocupacion Frecuencia Porcentaje
Ama de casa 389 37
No trabaja* 319 31
Oficiales, artesanos u otros oficios 93 9
Agricultores, agropecuarios y pesqueros 64 6
Empleados de oficina 50 5
Trabajadores de los servicios 48 5
Técnicos, nivel medio 42 4
Instalaciones 33 3
Profesionales, Intelectuales, cientificos 3 0
Total 1041 100

*Pacientes estudiantes, jubilados, tercera edad, Discapacidades.

Cuadro 3

Distribucion de pacientes con EAI que asisten a la consulta externa de Reumatologia,
Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y Hematooncologia del Hospital Roosevelt

de junio a julio 2014.

Pacientes sin poliautoinmunidad Frecuencia Porcentaje
1. Artritis Reumatoide 234 22
2. Lupus Eritematoso Sistémico 130 12
3. Sindrome de Sjogren 33 3
4. Purpura Tombocitopénica ldiopatica 96 9
5. Anemia Hemolitica 27 3
6. Esclerosis Sistémica 7 1
7. Vasculitis 8 1
8. Diabetes Mellitus tipo 1 66 6
9. Enfermedad Tiroidea 235 22
10. Psoriasis 26 3
11. Esclerodermia 4 1
Pacientes con poliautoinmunidad 175 17
Total 1041 100

Se enumerd cada EAI de los pacientes sin poliautoinmunidad haciendo un total de 866

(83.19%) pacientes.
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Cuadro 4
Distribucion de pacientes con EAI, segun edad de inicio (afios) que asisten a las
consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y
Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Enfermedad Media DE Mediana | Moda | Edad/min | Edad/méx.
Lupus eritematoso sistémico 25 6.915 23 20 13 46
Avrtritis reumatoide 40.81 | 9765 40 45 15 59
Sindrome Sjogren 41.06 8.7 41 38 20 59
Esclerodermia 36.44 | 16.194 35 16 16 65
Enfermedad tiroidea 39.44 | 12.755 41 32 12 68
Diabetes mellitus tipo 1 20.82 | 11.882 17 16 6 56
Psoriasis 21.71 | 8.786 25 20 12 47
Esclerosis multiple 24 7.528 25 16 16 35
Purpura tombocitopénica 33.03 | 16.665 31 15 11 70
Vasculitis 40 12.757 43 50 22 58
Anemia hemolitica 34,93 | 18.172 30 20 11 85
Otros 37.88 | 14.057 35 27 16 80

OTROS: Dermatomiositis, Enfermedad celiaca, Espondilitis anquilosante, Pénfigo, Sindrome
antifosfolipido, Uveitis, Vitiligo, DE: desviacion estandar.

5.2. Poliautoinmunidad:

Gréfica 5
Distribucion de pacientes con EAI, segun poliautoinmunidad
que asisten a la consulta externa de Reumatologia,
Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y
Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio
2014.

.Con Poliautoinmunidad
DSin Poliautoinmunidad

n=1041

Fuente: Cuadro 5, anexos
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Cuadro 5
Distribucion de pacientes con AEI, segun poliautoinmunidad que asisten a las
consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y
Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio de 2014.

Poliautoinmunidad Frecuencia Porcentaje
1 (Monoautoinmunidad) 866 83
2 (Poliautoinmunidad) 143 14
3 (Poliautoinmunidad) 27 3
4 (Poliautoinmunidda) 5 1
Total 1041 100

5.2.1 Otras enfermedades autoinmunes:

Gréafica 6
Distribucion de pacientes con EAIl, segun otras enfermedades
autoinmunes que asisten a las consultas de Reumatologia,
Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y Hematooncologia del
Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Uveitis | 39.02%

Sindrome antifosfolipido | 31.70%

Dermatomiositis | 14.63%

Enfermedad celiaca | 7.32%

Pénfigo [ 2.44% n=41

Espondilitis anquilosante D 2.44%

vidigo [ 2.44%

0% 10% 20% 30% 40% 50%
Porcentaje

Fuente: Cuadro 7, anexos.

En esta grafica se puede observar que algunos pacientes presentaron otros tipos de
enfermedades ademas de las once EAI investigadas, de los cuales todos presentaron
poliautoinmunidad.
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5.3. Agregacion familiar de enfermedades autoinmunes:

Gréfica 7
Distribucion de pacientes con EAI, segun agregacion familiar que
asisten a la consultta externa de Reumatologia, Endocrinologia,
Neurologia, Dermatologia y Hematooncologia del Hospital
Roosevelt de junio a junlio2014.

CON ANTECEDENTE FAMILIAR

SIN ATECEDENTE FAMILIAR
 m—

n=1041

42%

58%

Fuente: Cuadro 8. Anexos.

Se tomd6 un total de 1041 pacientes tanto con solo una EAI como pacientes con
poliautoinmunidad, haciendo un total de 442 pacientes que presentan agregacion
familiar (287 para pacientes con solo una EAI y 155 pacientes con poliautoinmunidad) y

599 pacientes sin agregacion (579 para pacientes con una EAIl y 20 pacientes con
poliautoinmunidad).

50



Cuadro 6
Distribucion de pacientes con EAI, segun agregacién familiar sin poliautoinmunidad
que asisten a la consulta externa de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia,
Dermatologia y Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Enfermedades Pacientes sin Con Con Total %
Autoinmunes poliautoinmunidad (f) | antecedente | antecedente
ler.grado(f) 2do.grado(f)

Artritis Reumatoide 234 40 8 48 29
Lupus Eritematoso 130 63 19 82 17
Sistémico
Sindrome de Sjogren 33 8 6 14 5
Purpura Tombocitopénica 96 5 5 10 3
Anemia Hemolitica 27 1 2 3 1
Esclerosis Sistémica 7 0 0 0 0
Vasculitis 8 1 2 3 1
Diabetes Mellitus tipo 1 66 10 13 23 8
Enfermedad Tiroidea 235 51 31 82 29
Psoriasis 26 14 5 19 6
Esclerodermia 4 3 0 3 1
Total 866 196 91 287 | 100.0

Se tomaron en cuenta solo los pacientes con una EAI, que son 866 (excluyendo a los
pacientes con varias enfermedades autoinmunes que en total son 175) de los cuales
solo 287(33 %) presentan familiares con antecedente de enfermedad en primer y
segundo grado, y 579(67%) no presentaron antecedente familiar.
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5.4. Multimorbilidad:

Gréfica 8
Distribucién de pacientes con EAI, segun multimorbilidad que
asisten a las consultas externas de Reumatologia,
Endocrinologia, Nuerologia, Dermatologia y Hematooncologia del
Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

0 Con Multimorbilidad
61% 39%

B Sin Multimorbilidad

n=1041

Fuente: Cuadro 10, anexos

Cuadro 7
Distribucion de pacientes con EAI, segun multimorbilidad que asisten a las consultas
externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y
Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

No. de Enfermedades Frecuencia Porcentaje
1 274 68.83

2 80 19.51

3 31 7.56

4 1 2.68

5 11 2.68

6 1 0.24

7 1 0.24

8 1 0.24
Total 410 100

52



Grafica 9
Distribucién de pacientes con EAI, segun multimorbilidad por sistema que asisten a las consultas
externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y Hematooncologia del
Hospital Roosevelt durante de junio a julio 2014.

n=619

Fuente: Cuadro 11, anexos
De los 1041 pacientes, 410 presentan multimorbilidad, pero hay pacientes que presentan mas de un sistema afectado por lo que
en total hacen 619, ya que se contaron varias veces al mismo paciente
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Cuadro 8

Distribucion de pacientes con EAI, segin multimorbilidad que asisten a las consultas

externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y

Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Sistema Enfermedad Subtotal Total %
' i0 ' 175
Cardiovascular Hlpertens[on Arte,rla'l 178 29
Cardiopatia Isquémica 3
islipidemi 32
Metabolicas Endocrinas D!sllpldemla : 151 24
Diabetes Mellitus 2 119
Oseo Osteoporosis 30 30
Neurolégicas Neuropatia ol 51
i 18
Trastornos Psiquiatricos An3|ed§fj 37 6
Depresion 19
Renales Insuficiencia Renal Cronica 10 10 2
Ulcera 16
Gl -Hepéticas Dispepsia 10 26 4
Cirrosis 0
' i 94
Hematoldgicas Tromt?ocnopenla 125 20
Anemia 31
Derrame Pleural 0
i 1
Pulmonares Embollsr'n.o 4 1
Neumonitis 2
Fibrosis 1
i 0
Oculares OJo Seco 5 0.7
Cataratas ) '
. Mama 0
Cancer 0.3
Pulmonar 0 2
Gastrico 2
Total 619 100

Cuatrocientos diez pacientes en total presentaban multimorbilidad, pero debido a la
presencia de varias enfermedades a la vez de un solo paciente en total se encontré6 619
enfermedades.



5.4.1 Otras Multimorbilidades:

Cuadro 9
Distribucion de pacientes con EAI, segun otras multimorbilidades que asisten a la consulta
externa de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y Hematooncologia
del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Otras Enfermedades Frecuencia Porcentaje
Enfermedad Péptica 7 25
Osteoartritis 4 14
Sindrome de intestino Irritable 4 14
Neuritis Optica 3 11
Nefropatia 2 7
Asma 2 7
Angioedema 1 4
Broncoespasmo 1 4
Esquizofrenia 1 4
Glaucoma 1 4
Miopia 1 3
Otitis Media Aguda 1 3
Total 28 100

Otras enfermedades aparte de las 11 EAI investigadas como multimorbilidad.
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6. DISCUSION

Las enfermedades autoinmunes (EAI) comprenden un conjunto de desordenes cronicos
multisistémicos y complejos de etiologia desconocida, asociados a factores genéticos,
hormonales y ambientales. La presente investigacion se basé en el estudio de pacientes
con enfermedades autoinmunes desde el punto de vista clinico y familiar, para determinar
la presencia de varias enfermedades dentro del primer y segundo grado de
consanguinidad, asi como la presencia de poliautoinmunidad y multimorbilidad, ya que en
Guatemala y en el Hospital Roosevelt no se cuenta con un estudio que relacione las
enfermedades autoinmunes y su multimorbilidad ni la agregacién familiar.

La incidencia y prevalencia de las enfermedades autoinmunes varian en funcién del area
geografica y de la etnia analizada. Afectan con més frecuencia y gravedad a ciertas etnias

por sobre otras. (10)

6.1 Caracteristicas Socio-demograficas

Respecto a la distribucion por sexo de los pacientes, que asisten a las consultas
externas de medicina interna del hospital Roosevelt, se evidencid que 952 (91%)
pacientes eran de sexo femenino, con una relacion hombre mujer de 1:10 (Gréfica 1),
dato que concuerda con los estudios de la Universidad del Rosario, Colombia (CREA)
los cuales indican la presencia de una mayor incidencia en personas del sexo
femenino teniendo una relacién hombre mujer de 1:4 (4), asi como segun Fred Miller,
director del Grupo de Autoinmunidad Ambiental del Instituto Nacional de Ciencias de
Salud Ambiental, actualmente reconoce que las enfermedades autoinmunes entre
mas tarde aparezca la enfermedad mayor sera el nimero de mujeres afectadas en
relacién con los hombres. (5)

En el presente estudio la edad de los pacientes reportdé una media de 43.74 + 16.66
afios, asi como 208 (20%) pacientes presentaron una edad comprendida entre el
rango de 50 a 59 afios de edad seguido por el rango de 20 a 29 afios de edad con
194 (19%) pacientes. (Grafica 2) Datos similares en un estudio realizado en
Guatemala, titulado caracterizacién epidemioldgica clinica y terapéutica de pacientes
con LES en el afio 2011, el cual revel6 que el promedio de edad fue de 37.79 + 15.69
(9). Asi como la literatura refiere una edad promedio para pacientes diagnosticados
con AR de 40 a 60 afios (33, 34), sin embargo otras fuentes refieren que es mas
comun entre los 35 y 50 afios de edad. (32) Esto evidencia que la mayoria de las

enfermedades autoinmunes se presentan en la edad media de la vida.
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La residencia de los pacientes diagnosticados con EAI que predominé fue el
departamento de Guatemala con 679 (65%) pacientes, seguido de Sacatepéquez con
67 (6%) pacientes y Escuintla con 55 (5%) pacientes (Cuadro 1), lo cual
probablemente sea debido que el Hospital se encuentra en el departamento de
Guatemala, sin embargo se encontrd datos similares a los reportados en el estudio
realizado en Guatemala, titulado caracterizacion epidemioldgica, clinica y terapéutica
de pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico afio 2011, el cual revel6 que 173
(61%) pacientes procedian del departamento de Guatemala, llamando la atencion que
el segundo lugar en 32 (11%) pacientes, la procedencia fue el departamento de
Escuintla (9).

Son principalmente los estudios ocupacionales, en los que las exposiciones pueden
determinarse con mayor confiabilidad con base en los registros de los lugares de
trabajo, los que vinculan los compuestos industriales y sustancias quimicas con las
enfermedades autoinmunes. Algunas de las asociaciones que mas apoyan dichos
estudios, vinculan la exposicion ocupacional a la silice cristalina con enfermedades
tales como AR, LES y esclerosis sistémica (5). Los datos encontrados en el presente
estudio fue de los 1041 pacientes, 389 (37%) tenian una ocupacion como amas de
casa Yy 319 pacientes (31%) no trabajaban (Cuadro 2), sin embargo no se encontré
estudios que evidencien que la ocupacibn de ama de casa sea un factor
predisponente de enfermedad autoinmune por lo que no se puede determinar la

relacion de esta ocupacién con enfermedad autoinmune.

De las enfermedades autoinmunes incluidas la edad promedio de inicio de lupus
eritematoso sistémico fue de 25 + 6.91 afos, siendo lo mas frecuente a los 20 afios
con una edad minima de 13 afios y maxima de 46 afios (Cuadro 4), dato que
concuerda con la literatura ya que hay algunos autores que han publicado que las
edades mé&s comunes se encuentran entre los 17 a los 24 afios.(10) La edad
promedio de inicio de artritis reumatoide fue de 40.81+ 9.76 afios, siendo mas
frecuente a los 45 afios con una edad minima de 15 afios y maxima de 59 afos
(Cuadro 4); dato similar a lo reportado por algunos autores quienes indican que la AR
es mas comun entre los 35 y 50 afios de edad.(31) Otras fuentes refieren que inicia
entre los 40 y 60 afios (33), similar a lo reportado en el estudio realizado en
Guatemala en pacientes que consultan en las diferentes consultas externas de los
hospitales nacionales, en el cual se entrevistaron 352 pacientes, donde se observo

que el grupo etario mayormente afectado fue de 50 a 59 afios. (9)
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De sindrome de Sjogren la edad promedio de inicio fue de 41.06 + 8.7 afios (Cuadro
4) siendo mas frecuente a los 38 afios con una edad minima de 20 afios y maxima a
los 59 afos; similar a como algunos autores sugieren que afecta mas a mujeres entre
la cuarta y quinta década de la vida, aunque es posible su comienzo a cualquier
edad.( 25 ) La edad promedio de inicio de esclerodermia fue de 36.44 + 16.19 afos,
siendo mas frecuente a los 16 afios con una edad minima de 16 afios y maxima de
65 afos (Cuadro 4), dato que concuerda con estudios que indican que la enfermedad
afecta a adultos y a nifios, pero es mas comun en mujeres de entre 30 y 50 afios.(6)
La edad promedio de inicio de la enfermedad tiroidea fue de 39.44 + 12.75 afos
siendo mas frecuente a los 32 afios, con una edad minima de 12 afios y maxima de
68 afios (Cuadro 4), sin embargo no se encontraron estudios realizados para poder
realizar una comparacion y llegar a una conclusion; de la diabetes mellitus Tipo | fue
de 20.82 +11.88 afios, siendo mas frecuente a los 16 afios con una edad minima de
6 afios y maxima de 56 afios (Cuadro 4), datos que concuerdan con la ultima edicién
del Diabetes Atlas en el que se calcula que unos 490.000 nifios de menos de 15 afos
viven con diabetes tipo 1. (53) La edad promedio de inicio de psoriasis fue de 21.71
+ 8.78 afios, siendo mas frecuente a los 20 afios con una edad minima de 12 afios y
maxima de 47 afios (Cuadro 4); sin embargo algunos autores sefialan que puede
ocurrir a cualquier edad, aunque comunmente aparece por primera vez entre las
edades de 15-25 afios.(46) La edad promedio de inicio de esclerosis multiple fue de
24 + 7.52 afos, siendo mas frecuente a los 16 afilos con una edad minima de 16 afos
y méxima de 35 afios (Cuadro 4), dato que concuerda con la literatura que indica que
esta enfermedad afecta principalmente a pacientes entre los 20 — 50 afios de edad,
excepcionalmente empieza en la infancia o por encima de los 50 afos. (21) La edad
promedio de inicio de parpura trombocitopénica idiopética fue de 33.03 + 16.66 afios,
siendo mas frecuente a los 15 afios con una edad minima de 11 afios y maxima de 70
afios (Cuadro 4), dato similar a lo reportado en la literatura que indica que afecta con
mas frecuencia entre los 20 a 40 afios de edad. (40) La edad promedio de inicio de
vasculitis fue de 40 +12.75 afos siendo mas frecuente a los 50 afios con una edad
minima de 22 afios y maxima de 58 afios. (Cuadro 4) Sobre la vasculitis puede
mencionarse que es un grupo muy heterogéneo de enfermedades, sin embargo no se
encontraron estudios que reporten la edad de inicio de la misma por lo que no se
pueden comparar los datos. Ademas habiéndose obtenido los resultados de una
muestra pequefia no se logra determinar con exactitud la edad promedio. La edad

promedio de inicio de anemia hemolitica fue de 34.93 + 18.17 afios siendo mas
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frecuente a los 20 afios con una edad minima de 11 afios y maxima de 85 afios
(Cuadro 4) y la literatura reporta que las edades con mas incidencia son en adultos

jovenes y en ancianos. (62)

Del total de los pacientes encuestados la etnia con mayor frecuencia fue ladina con
725 (70%), pacientes seguido de la etnia indigena con un 308 (29%) pacientes
(Gréfica 3), datos que concuerdan con algunos estudios como el realizado en
Guatemala, titulado caracterizacion epidemiol6gica, clinica y terapéutica de pacientes
con Lupus Eritematoso sistémico afio 2011 que revel6 que la etnia més frecuente fue
la ladina en 231 (81.91%) pacientes. Asi como en un estudio realizado en Guatemala
donde se observo predominio de la etnia no indigena con un 92% en pacientes con
AR (9), aunque se necesitan mas estudios epidemioldgicos de estas enfermedades
en Guatemala para poder dilucidar a ciencia cierta la presencia de estas dolencias y

el grupo étnico.

En el presente estudio se encontré que 393 pacientes (38%) tenian un nivel primario
de educacion y 260 pacientes (25%) tenian un nivel basico (Gréfica 4), con lo cual se
evidencia que el nivel que predominé es el primario seguido del basico, asi como en
un estudio realizado en Guatemala, titulado caracterizacién epidemiolégica, clinica y
terapéutica de pacientes con Lupus Eritematoso sistémico afio 2011, revel6 que 189
(67.02%) pacientes presentaron un nivel de escolaridad general que no supero la
educacion primaria. (8) Sin embargo se necesitan realizar mas estudios en otras
entidades de salud en Guatemala para poder determinar la relacién del nivel de

educacion con EAL.

6.2 Poliautoinmunidad.
A través de los estudios del CREA se ha demostrado que algunos individuos pueden
presentar mads de una EAI, evento que cientificamente se ha denominado como
“poliautoinmunidad”. El presente estudio revel6 175 (17%) pacientes con
poliautoinmunidad (Grafica 5), de los cuales 143 (14%) presentaron mas de una
enfermedad autoinmune (Cuadro 5), dato que concuerda con en el estudio realizado
por la asociacibn guatemalteca de reumatologia donde se determind que 27
pacientes presentaron hipotiroidismo e hipertiroidismo (1.41%) ademas de presentar
LES (9). Algunos estudios han reportado una prevalencia del 1% al 3% en la relacion

de esclerosis multiple y sindrome de Sjogren (27), pero mas recientemente Seze y
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colaboradores mostraron una prevalencia del 16.6% en un grupo de pacientes con
esclerosis multiple proponiendo de esta forma que los pacientes con esclerosis
multiple deberian ser tamizados para sindrome de Sjogren. (27) Datos que
concuerdan con el presente estudio

Entre otras enfermedades autoinmunes que presentaron los pacientes incluidos en
este estudio, se mostro con mayor frecuencia uveitis con 16 (39%) pacientes,
sindrome antifosfolipido con 13 (31%) pacientes y dermatomiositis con 6 (14%)
pacientes (Grafica 6). Datos que concuerdan con lo reportado en un estudio de 304
pacientes con AR en el que 98 (32.3%) presentd poliautoinmunidad siendo el
sindrome antifosfolipidico, con 8 (2.6%) pacientes, de las EAIS més frecuentes. (35)
Asi como la literatura reporta que las manifestaciones cutaneas son las
manifestaciones clinicas mas frecuentes en los pacientes que presentan LES,
encontrandose frecuentemente en el 70 % de los pacientes durante el curso de la
enfermedad (15).

6.3 Agregacion Familiar
Estudios han demostrado que las EAI tienden a presentarse entre los integrantes de
una misma familia, fenomeno conocido como agregacion familiar (1), el presente
estudio reveld que 442 (42%) pacientes presentaron antecedente familiar de
enfermedad autoinmune (Gréfica 7). Las enfermedades autoinmunes en las que se
evidenci6 mayor antecedente familiar fueron lupus eritematoso sistémico y
enfermedad tiroidea con 82 (29%) familiares en primer grado y segundo grado
(Cuadro 6), dato que concuerda con un estudio donde se observo que 73 familias
(24%) tuvieron al menos un familiar en primer grado con EAI. (38) Asi como en el
estudio realizado en Guatemala en el afio 2011 que revel6 que en 3.54% de los
pacientes se presentd antecedente familiar de primer grado de lupus, similar a lo
publicado por Jiménez y colaboradores, en Barcelona, en el 2003, con 5%, lo cual
apoya el aspecto genético de la enfermedad. (10) Al igual que la artritis reumatoide
que presenté antecedente familiar con 48 (17%) pacientes (Cuadro 6), siendo la
tercera enfermedad autoinmune con antecedente familiar mas frecuente, dato que
varia con un estudio en el que se observo que 24% tuvieron al menos un familiar en

primer grado con EAI. (38)

61



6.4 Multimorbilidad
El concepto de multimorbilidad ain es poco conocido y no esté bien integrado en la
atencion médica y la investigacion, sin embargo se define como la coexistencia de
dos 0 mas enfermedades crénicas en un mismo individuo, en este estudio se reveld
que 410 (39%) pacientes presentaron multimorbilidad, de los cuales 80 (20%)

presentaron 2 enfermedades. (Cuadro 7)

Al estudiar detenidamente cada enfermedad autoinmune se ha evidenciado que
pacientes con alguna EAI especifica pueden padecer enfermedades
cardiovasculares, pulmonares, metabdlicas, dislipidemias, entre otras
multimorbilidades asociadas. En el presente estudio las multimorbilidades por
sistemas que reportaron mayor frecuencia fueron las cardiovasculares con 178 (29%)
(Gréfica 9) pacientes, de las cuales la HTA se presenté en 175 (98%) pacientes
(Cuadro 8), datos que concuerdan con diversas revisiones que reportan la afeccién
cardiovascular en un 40% de la poblacion de pacientes con LES, segun lo reportado
por Durd Pujol, en Barcelona, asi como entre las multimorbilidades estudiadas en
Guatemala, se encuentra la hipertension arterial 40.2%, dato que concuerda con un
estudio publicado por Sierra (Espafia 2005) que reportd una prevalencia de 44.3%
(14), sin embargo que contrastan con lo reportado en este estudio. En segundo lugar
de multimorbilidades se reportan las metabdlicas-endécrinas con 151 (24%)
pacientes, de las cuales Diabetes Mellitus tipo 2 presentd 119 (79%) pacientes
(cuadro 9), en comparacién con un estudio realizado por Cortes y colaboradores en el
afio 2008, en donde se encontraron solamente 9 pacientes (1.9%). En tercer lugar se
reportan las enfermedades hematologicas con 125 (20%) pacientes, de las cuales la

trombocitopenia presentd 94 (75%) pacientes.
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7. CONCLUSIONES

7.1 El perfil del paciente con EAI es sexo femenino, residente en el departamento de

Guatemala, de etnia ladina, ama de casa, entre la segunda y quinta década de la vida.

7.2 Del total de pacientes (1041) el 17 % presentan poliautoinmunidad. El 14% y 2 %

muestran dos y tres enfermedades autoinmunes respectivamente.

7.3 Cuatro de cada diez pacientes presenta agregacion familiar de enfermedad

autoinmune, con predominio en familiares de primer grado de consanguinidad.

7.4 La multimorbilidad que se muestra con mayor frecuencia entre los pacientes con

enfermedades autoinmunes es la cardiovascular.
7.5 Las otras enfermedades autoinmunes que presentaron con mayor frecuencia los

pacientes incluidos en este estudio son uveitis con 39% sindrome antifosfolipido con

31% y dermatomiositis con 14%.
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8. RECOMENDACIONES

Al Departamento de Medicina Interna del Hospital Roosevelt

8.1 Dar a conocer los resultados de este estudio a quienes trabajan con este grupo de

pacientes, ya que esto seria de utilidad para mejorar la atencion de los mismos.

8.2 Brindar consejeria respecto al comportamiento personal y familiar que pueden tener
este tipo de enfermedades en la poblacién guatemalteca que asiste al sistema publico
de salud.

Al Ministerio de Salud Publica y Asistencia Social

8.3 Procurar que todas las instituciones del sector salud cuenten con el personal calificado
y recursos para una atencion temprana y profesional de los pacientes que presentan
alguna enfermedad autoinmune, para mejorar el nivel de vida de los mismos.

A Facultad de Ciencias Médicas de la Universidad de San Carlos de Guatemala

8.4 Fortalecer la investigacion en el area de la autoinmunidad tanto a nivel de grado como

postgrado debido a la prevalencia y carga de la enfermedad que producen este tipo

de padecimientos, para el paciente, familiares y sistema sanitario guatemalteco.
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9. APORTES

9.1 Primera aproximaciéon del comportamiento de las enfermedades autoinmunes en

nuestro medio, particularmente en el sistema publico de salud.

9.2 Articulo cientifico producto de la presente investigacion a ser publicado en la
Revista guatemalteca de Reumatologia.

9.3 Los resultados de la investigacion podran ser utilizados en la docencia de la

carrera de medicina y para futuras investigaciones sobre el tema.
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11. ANEXOS

11.1 Caracteristicas Socio-demograficas
Cuadro 1
Distribucion de los pacientes con EAI, segln sexo que asisten a las consultas
externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y
Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Sexo Frecuencia Porcentaje
F 952 91
M 89 9
Total 1041 100
Cuadro 2

Distribucion de los pacientes con EAI, segun rango de edad
gque asisten a las consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia,
Dermatologia y Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Edad Frecuencia Porcentaje
12-19 afios 60 6
20-29arios 194 19
30-39 afios 188 18
40-49afos 190 18
50-59afios 208 20
60-69afios 137 13
70-79afios 47 4
>80 17 2
Total 1041 100.00
Cuadro 3

Distribucion de los pacientes con EAI, segun rango etnia que asisten a las consultas
externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y
Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Etnia Frecuencia Porcentaje
Ladino 725 70
Indigena 308 30
Garifuna 8 1
Total 1041 100
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Cuadro 4
Distribucion de los pacientes con EAI, segun escolaridad.
que asisten a las consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia,
Dermatologia y Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Escolaridad Frecuencia Porcentaje
Primaria 393 38
Basico 260 25
Ninguna 247 24
Diversificado 133 13
Universitaria 8 1
Total 1041 100

11.2. Poliautoinmunidad:
Cuadro 5
Distribucion de los pacientes con EAI , segun Poliautoinmunidad
que asisten a las consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia,
Dermatologia y Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Enfermedad Autoinmune Frecuencia Porcentaje
Con poliautoinmunidad 175 17
Sin Poliautoinmunidad 866 83
Total 1041 100
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Cuadro 6
Distribucion de los pacientes con mas de una EA, segun Poliautoinmunidad que asisten
a las consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y
Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Enfermedades Autoinmune Frecuencia Porcentaje
AR ES PS 2 1.14
AR ET 18 10.23
AR ET DM 1 0.57
AR ET PS 1 0.57
AR PS 13 7.39
AR SS 8 4.55
AR SS ES 1 0.57
AR SSET PS 1 0.57
ESET 1 0.57
ES PS 1 0.57
ET DM 7 3.98
ETPS 6 341
LES AH 1 0.57
LESAR 46 26.14
LESARES 1 0.57
LESARET PS 1 0.57
LESARPS 10 5.68
LESAR SS 6 341
LESAR SSES 3 1.70
LESES 4 2.27
LESESPS 2 1.14
LESET 7 3.98
LES PS 17 9.66
LES SS 2 1.14
LES VS 1 0.57
SSES 2 1.14
SSET 7 3.98
SSETDM 1 0.57
AR SS PS 5 2.84
Total 176 100.00

AR: artritis reumatoide, ES: esclerodermia, PS: psoriasis, ET: enfermedad tiroidea, DM: diabetes mellitus 1,
SS: sindrome de Sjogren, LES: lupus eritematoso sistémico, AH: anemia hemolitica.
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Cuadro 7
Distribucion de los pacientes con EAI, segln otras enfermedades que asisten a las
consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y
Hematooncologia del Hospital Roosevelt durante de junio a julio 2014

Otras Enfermedades Frecuencia Porcentaje
Uveitis 16 39
Sindrome antifosfolipido 13 33
Dermatomiositis 6 15
Enfermedad celiaca 3 7
Vitiligo 1 2
Espondilitis anquilosante 1 2
Pénfigo 1 2
Total 41 100

11.3. Agregacion Familiar:

Cuadro 8
Distribucion de los pacientes con EAI , segun Agregacion familiar que asisten a las
consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y
Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014

Antecedente Familiar Frecuencia Porcentaje
Si 442 42
No 599 58
Total 1041 100
Cuadro 9

Distribucion de los pacientes con otras EAI, segun Agregacion familiar que asisten a
las consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia, Dermatologia y
Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Antecedente Familiar (otra Frecuencia Porcentaje
EAI)
Si 8 20
No 33 80
Total 41 100
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11.4. Multimorbilidad:

Cuadro 10
Distribucion de los pacientes con EAI, segin Multimorbilidad
gue asisten a las consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia,
Dermatologia y Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014.

Enfermedad Autoinmune Frecuencia Porcentaje
Con Multimorbilidad 410 39
Sin Multimorbilidad 631 61
Total 1041 100
Cuadro 11

Distribucion de los pacientes con EAl,segun Multimorbilidad por Sistemas
gue asisten a las consultas externas de Reumatologia, Endocrinologia, Neurologia,
Dermatologia y Hematooncologia del Hospital Roosevelt de junio a julio 2014,

Enfermedad Frecuencia Porcentaje
Cardiovascular 178 29
Metabdlicas Endocrinas 151 24
Hematoldgicas 125 20
Neuroldgicas 51 8
Trastornos Psiquiatricos 37 6
Dafio Oseo 30 5
Gi -Hepéticas 26 4
Renales 10 2
Oculares 1
Pulmonares 4 1
Céancer 2 0.32
Total 619 100
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11.5 Cuestionario.

INSTRUMENTO DE EVALUACION ENFERMEDADES AUTOINMUNES Y MULTIMORBILIDAD

CODIGO
Nombre Carnet: G
Edad: Residencia: Sexo: M F
Etnia: Indigena  Escolaridad: Ninguna Ocupacion: Grupo 1 Profesionales cientificos e intelectuales.
Ladino Primario Grupo 2: técnicos y nivel medio.
Xinca Baésico Grupo 3: Empleados de oficina
Garifuna Diversificado Grupo 4; Trabajadores de los servicios.
Universitario Grupo 5: Agricultores Agropecuariosy - pesqueros.
Grupo 6: oficiales, artesanos, otros oficios.
Grupo 7: Instalaciones.
Grupo 8: Ama de Casa
Grupo 9: No trabaja
Su doctor le ha dicho que usted padece de: Si su respuesta es si usted ha tomado medicamentos o
1. LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO S| NO __ inyectado insulina para este problema?
Si su respuesta es si, a qué edad? Sl NO NOLOSE.
Si su respuesta es si, usted ha tomado pildoras Si su respuesta es su tiene familiares afectados con este
llamadas PREDNISONA, PLAQUINOL, IMURAN para este problema SI__ NO___ PARENTESCO
problema SI__ NO__ NOLOSE _
Si su respuesta es si, tiene familiares afectados con este 7. PSORIASIS: SI_ NO___
problema? S| NO__ PARENTESCO Si su respuesta es si, a qué edad?
Si su respuesta es s, usted a utilizado algin medicamento
2. ARTRITIS REUMATOIDE: SI NO para este problema para este problema SI___
Si su respuesta es si, a qué edad? NO__ NOLOSE
Si su respuesta es si, usted ha tomado pildoras Si su respuesta es si, tiene familiares afectados con este
llamada Metrotexate SI__ NO LO SE_ problema? SI___ NO PARENTESCO
Si su respuesta es si, tiene familiares afectados con este
problema? SI  NO  PARENTESCO_ 8. ESCLEROSIS MULTIPLE: SI NO
Si su respuesta es si, a qué edad?
3. SINDROME DE SJOGREN: SI NO Si su respuesta es si, tiene familiares afectados con este
Si su respuesta es si, a qué edad? problema? Sl NO

Si su respuesta es si, usted requiere de gotas oculares para PARENTESCO
este problema para este problema SI__NO__ NOLO SE_
Si su respuesta es si, tiene familiares afectados con este 9. PURPURA TROMBOCITOPENICA: SI NO_

problema? SI NO PARENTESCO Si su respuesta es si, a qué edad?
Si su respuesta es si, tiene familiares afectados con este
4, ESCLERODERMIA: S| NO problema? Sl NO PARENTESCO___

Si su respuesta es si, a qué edad?
Si su respuesta es si, tiene familiares afectados con este  10. ANEMIA HEMOLITICA: SI NO

problema? SI__ NO _ PARENTESCO Si su respuesta es si, a qué edad?
Si su respuesta es si, tiene familiares afectados con este
5. ENFERMEDAD TIROIDEA: SI NO problema? SI___ NO PARENTESCO____
Sl su respuesta es si su diagnéstico es
HIPOTIROIDISMO HIPERTIROIDISMO 11 VASCULITIS: Sl NO
Sl su respuesta es si a que edad Si su respuesta es si, a qué edad?
Si su respuesta es si usted ha tomado medicamentos para  Si su respuesta es si, tiene familiares afectados con este
este problema Sl NO NOLOSE__ problema? Sl NO PARENTESCO_
Si su respuesta es si tiene familiares afectados con este
problema SI___NO__ PARENTESCO 12. OTROS:
Si su respuesta es si, a qué edad?
6.DIABETES MELLITUS TIPO: SI NO Si su respuesta es si, tiene familiares afectados con este
Sl su respuesta es sf a que edad? problema? Sl NO PARENTESCO_

Sl su respuesta es si desde hace cuanto?
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2da Parte

PADECE USTED ALGUNA DE ESTAS ENFERMEDADES:

SI | NO
1. | CARDIOVASCULAR: v' Hipertension arterial
v’ Cardiopatia isquémica(angina, arritmias, IAM, ICC)
2. METABOLICAS-ENDOCRINAS v Dislipidemia
v Diabetes Mellitus Il
3. | OSEO v Osteoporosis.
4. | NEUROLOGICAS v" Neuropatia Periférica.
5. | TRASTORNOS PSIQUIATRICOS. v' Trastorno de Ansiedad.
v Depresion
6. | RENALES v IRC
7 | GI-HEPATICAS v Ulcera
v Dispepsia
v Cirrosis
8. | HEMATOLOGICAS v Trombocitopenia.
v" Anemia
9. | PULMONARES v Derrame Pleural
v Embolismo Pulmonar
v Neumonitis
v' Fibrosis
10 | OCULARES v Uveitis
v" Qjo seco
v'  Cataratas
11 | CANCER v’ Mama OTROS:
v Pulmonar
12 | OTROS
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