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En la presente revisién se analizan los casos de Urgencias y Emergencias en Reumatologia y
Enfermedades Autoinmunes Sistémicas del adulto y juveniles; las mismas son situaciones
que requieren asistencia médica inmediata. Ademas se mencionan las complicaciones
agudas que surgen de las mismas (infeccién, desorden metabdlico, insuficiencia de érgano)
y las reacciones adversas que pueden surgir de los tratamientos efectuados. Se destacan
las patologias por érgano o sistema y luego por sindrome o enfermedad. La revisién tiene
la intencién de ser de ayuda al médico joven para un rapido reconocimiento, diagnéstico y
tratamiento de las patologias agudas y sus complicaciones en la Reumatologia actual.

ABSTRACT

In the present review, cases of Urgencies & Emergencies in Rheumatology and Systemic
Autoimmune Diseases of adults and juveniles patients are analyzed; these are situations
that require immediate medical attention. In addition, acute complications arising from
background diseases (infection, metabolic disorder, organ failure) and adverse events that
may arise from treatments performed for this purpose are mentioned. Pathologies by organ
or system and then by syndrome or disease are highlighted. This review is intended to be
helpful for young physicians in order to perform rapid recognition, diagnosis and treatment
of acute pathologies and their complications in the current Rheumatology practice.
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La Reumatologia es actualmente una especialidad médica que Los signos y sintomas que pueden ser motivo de presentacién
incluye innumerables afecciones, dentro de ellas, un importante de una Urgencia y Emergencia en Reumatologia son:

capitulo lo constituyen las Enfermedades Autoinmunes - Fiebre de reciente comienzo

Sistémicas (EAS). Los adelantos ocurridos desde el punto de - Compromiso Pleuropulmonar

vista etiopatogénico, clinico, de métodos complementarios de
diagnéstico y terapéuticos han permitido realizar diagnésticos
tempranos y tratamientos mas efectivos.

Si bien es reconocida, en la especialidad, la mayor frecuencia
de enfermedades crénicas, en esta revisiéon se pondra énfasis en
aquellas afecciones en la que las emergencias y las urgencias
médicas son relevantes.

El término Emergencia es definido por la AMA (American
Medical Association) como aquellas situaciones en que se juega la
vida del paciente o la funcién de un érgano en forma inmediata.
Por otro lado la Urgencia es la situacién en la cual el paciente o
su familia o alguien responsable requieren inmediato cuidado de
la salud aunque no sea necesario comprometer la vida. Por otro
lado, la WHO (World Health Organization) se refiere a Emergencia
cuando estd en juego la vida del paciente en pocos minutos y
requiere atencién inmediata'2. De acuerdo a ello y como ejemplo
lo es el sindrome antifosfolipido (SAF) catastréfico que es una
Emergencia en que estd comprometida la vida del paciente en
forma aguda, mientras que el de Urgencia es aquella en la que
se debe actuar también rapidamente pero no corre riesgo la vida,
ejemplo caracteristico de ello es el ataque agudo de gota.

En una revisién realizada por Gutiérrez Gonzalez LA y cols.,
en 2015, el autor analiza las emergencias reumatologicas en
casos de SAF catastréfico, sindrome pulmén-rinén, vasculitis del
SNC, sindrome anti-Ro (lupus neonatal), sindrome de activacién
macrofagica, crisis renal esclerodérmica, artritis séptica y
subluxacién atlantoaxoideaZ.

En un brief report de Bellan M y cols., en 2016, se analizaron
los eventos musculoesqueléticos no traumaticos que a
menudo podrian comprometer la vida (EMNT) en un centro de
Emergencias. Definié Emergencia a las condiciones con riesgo
de alta morbimortalidad, mientras que Urgencias a aquellas que
requieren una rapida consulta al especialista. De 54.915 pacientes
evaluados en 1 ano, 1652 (3%) padecieron EMNT; 2/708 (0,3%)
correspondieron a emergencias y 210/708 (29,7%) a urgencias.
Concluyen que las emergencias musculoesqueléticas son
relativamente poco frecuentes en un centro de Emergencia®.

En 2016, Guillen Astete C y cols. analizaron la prevalencia
de afecciones musculoesqueléticas no traumaticas como
motivo de consulta en un centro de Emergencias. Analizaron
retrospectivamente 2000 historias clinicas electrénicas. La
prevalencia de EMNT fue alta, del 13,8%; de ellas, el motivo mas
frecuente fue la lumbalgia, le siguieron compromiso de rodilla,
cadera, esqueleto axial cervical, hombro, mano y pie®. El mismo
autor, en 2017, analiza 1 ano de experiencia en una Unidad de
Urgencias Reumatolégicas y Musculoesqueléticas; tuvieron 1788
atenciones en 1663 pacientes; la edad media de los pacientes fue
de 67 anos; 633 (35,4%) correspondieron a procesos inflamatorios
y el resto (64,6%) a procesos mecanicos, degenerativos,
periarticulares y partes blandas. Los motivos de consulta mas
frecuentes fueron los relacionados a la articulacién de la rodilla,
regién lumbar y hombro en ese orden®.

En la presente revisién nos hemos propuesto analizar en
forma amplia las Emergencias o Urgencias en Reumatologia®.

En un principio se clasificardn las situaciones de acuerdo
al tipo de la Emergencia y Urgencia (motivo de consulta);
posteriormente se hace un andlisis diferenciado de cada caso en
particular y por dltimo se analizan por patologia*”’.

A nuestro juicio, para la atencién médica de este tipo de
patologias se requiere:

e Amplio conocimiento de Clinica Médica y Reumatologia

por parte del profesional.

e Centro asistencial de alta complejidad, y/o

e Grupo multidisciplinario de profesionales que pueda

colaborar en forma activa con el médico a cargo del
paciente.

¢ Enfermedad pulmonar aguda
¢ Hemoptisis

¢ Disnea aguda

e Crisis asmatica

* Pleuritis

¢ Neumonitis

¢ Hemorragia pulmonar

- Alteraciones Gastrointestinales

¢ Hematemesis

¢ Melena

¢ Abdomen agudo médico o quirtrgico
¢ Perforacién intestinal

¢ Pancreatitis

- Afeccién Cardiovascular

¢ Precordialgia

o Pericarditis

¢ Miocarditis

* Endocarditis

e Crisis hipertensiva
¢ Hipotensién severa
* Aneurismas

- Compromiso Oftalmolégico

e Pérdida de visién aguda
e Diplopia

¢ Ojo rojo inflamatorio

¢ Escleromalacia perforans

- Alteracién Renal

e Insuficiencia renal aguda rapidamente progresiva
e Cdlico renal

¢ Glomerulonefritis aguda

e Crisis renal hipertensiva

- Compromiso Neuropsiquidtrico

e Pardlisis de nervio periférico
¢ Pérdida de fuerza muscular
¢ Dolor radicular agudo

¢ Accidente vascular cerebral
e Isquemia periférica con o sin necrosis digital
o Mielitis transversa

e Alteracién cognitiva aguda

* Psicosis

¢ Convulsiones

¢ Cefalea aguda

e Trastorno psiquiatrico agudo
e Vértigo

- Alteraciones Hematoldgicas/Vasculares

¢ Hematomas esponténeos

¢ Anemia aguda (hemolitica, pérdida masiva)

* Trombosis venosa/tromboembolismo pulmonar (TEP)
¢ Accidente vascular cerebral (ACV)

¢ Infarto agudo de miocardio (IAM)

¢ Ruptura de aneurismas

- Lesiones Cutaneomucosas

¢ Rash cuténeo extendido

¢ Vasculitis cutdnea

¢ Necrosis de piel, mucosas, tejido subcutaneo
¢ Isquemia digital

- Alteraciones vinculadas a Ortopedia y Traumatologia

e Fractura por osteoporosis
e Luxacién articular periférica
¢ Luxacién atlanto-axoidea

- Compromiso Articular

¢ Monoartritis aguda
e Oligo o poliartritis aguda

- Desorden Endocrino-metabélico

¢ Diabetes descompensada
¢ Insuficiencia adrenal

- Infeccién aguda
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e Artritis reactiva
e Artritis séptica
» Espondilodiscitis séptica
e Infeccién sistémica
- Sindrome de activacién macrofagica

A grandes rasgos, intentamos clasificar en forma diferenciada
ejemplos relevantes por su frecuencia de Emergencias; las
mismas son:

¢ ACV isquémico o hemorragico

e Crisis hipertensiva

e Pericarditis constrictiva, endocarditis aguda, miocarditis

e insuficiencia cardiaca

e Neumonitis lupica aguda con o sin hemorragia pulmonar

¢ Purpura trombocitopénica aguda

¢ Anemia hemolitica

¢ Convulsiones

e Pardlisis neurolégica periférica

¢ Diabetes descompensada

e Infeccién severa

e Fractura de raquis o cadera

e Luxacién atlanto-axoidea con compresién de médula
espinal

e Amaurosis aguda

Por otro lado, los ejemplos més frecuentes de las Urgencias son:
e Pleuritis, pericarditis
¢ Ataque cristdlico agudo: gota, pseudogota
¢ Radiculopatia compresiva a nivel axial y/o periférica
e Infecciones no graves
¢ Fracturas
e Fenémeno de Raynaud o isquemia periférica

Entendemos que esta clasificacién es meramente especulativa,
pues existen grandes variaciones en cada caso en particular.
Otro punto importante a considerar es tener en cuenta las
secuelas que suelen quedar de episodios, por lo que ameritan
a actuar con rapidez para evitar situaciones que pueden ser
importantes, como por ejemplo:
¢ ACV u otra lesién neurolégica
¢ JAM u otra isquemia periférica
e Insuficiencia renal crénica
¢ Amaurosis u otra lesién ocular definitiva
e Insuficiencia respiratoria crénica
* Atribuible a infecciones

Un caso particular, por su frecuencia y por las innumerables
situaciones en las que puede presentarse, es la fiebre que, de hecho,
suele ser de diversos tipos (permanente, en picos, vespertina).

Ante un cuadro febril, hay que considerar:

¢ Brote de LES

e Infecciones intercurrentes: bacterianas (endocarditis),
micéticas, virales

¢ Enfermedad de Still del adulto

e Vasculitis sistémica

1
Emergencias/Urgencias por patologias

Hay que considerar ademdas que cada sindrome o Enfermedad
Autoinmune Sistémica suele tener situaciones propias de la
afeccién. Analizamos las Emergencias/Urgencias por patologias,
evaluaremos cada una en particular y sobre todo en lo que hay
que examinar en cada caso puntual®®10.112;

e Lupus Eritematoso Sistémico (LES)

e Sindrome Antifosfolipido (SAF)

e Artritis Reumatoidea (AR)

e Esclerodermia (ED)

¢ Miopatias Inflamatorias Idiopaticas (MII)

¢ Vasculitis

¢ Monoartritis

e Oligo/Poliartritis
e Ortopedia y Traumatologia
e Complicacién de tratamientos

Lupus Eritematoso Sistémico

Paradigma de Enfermedad Autoinmune Sistémica, enfermedad
que predomina en la mujer en la vida fértil; la hiperreactividad
de las células B se traduce en formacién de autoanticuerpos
patogénicos, los mismos pueden afectar variados o6rganos y
sistemas en forma coincidente o aditiva. Es por ello que es
la enfermedad que nos ofrece la mayor cantidad de eventos
emergentes, de ellos los méds importantes son!3141516;
e Pleuritis/pericarditis/miocarditis/endocarditis/fallo
valvular cardiaco
e Vasculitis sistémica
¢ Anemia hemolitica, purpura trombocitopénica
e Brote cutaneo agudo sistémico, paniculitis, necrosis de
tejido
¢ Afectaciéon neurolégica: encefalopatia, ACV,
paralisis periférica, estado confusional, psicosis,
convulsiones, mielitis transversa, trastornos cognitivos
¢ Coronariopatia, IAM, crisis hipertensiva, hipertensién
pulmonar descompensada
¢ Amaurosis u otro dafno ocular agudo
¢ Glomerulonefritis, insuficiencia renal aguda, enfermedad
vascular renal, nefritis intersticial aguda
¢ Enfermedad pulmonar aguda: neumonitis lipica aguda,
hemorragia pulmonar
¢ Hematemesis, melena, vasculitis mesentérica,
perforacién visceral
¢ Pancreatitis
e Fractura, colapso vertebral, rupturas tendinosas
¢ Brote multisistémico severo

El LES es una enfermedad sumamente compleja que ademas
de todos los signos y sintomas que produce per se existen
un sinnumero de comorbilidades que también cursan con
emergencias (asociaciones frecuentes); ejemplo de ellas son:

¢ Sindrome antifosfolipido (SAF), complicaciones
isquémicas/obstétricas

¢ Infecciones

e Fracturas

¢ Diabetes descompensada

e Complicaciones de los tratamientos

Otras situaciones que no son emergentes pero deben ser
consideradas por su frecuencia y dano son: osteoporosis,
dislipemia, hipotiroidismo, depresién, fibromialgia, sindrome de
Sjogren secundario, entre otras.

Sindrome Antifosfolipidico

Es otra de las enfermedades en las cuales los eventos trombéticos
agudos severos arteriales o venosos son origen de emergencias;
los mismos estan relacionados a la presencia de anticuerpos
antifosfolipidos (anti-cardiolipinas IgM e IgG, anti-p2 GPI IgG e
IgM y el inhibidor lipico). El cuadro, como es bien sabido, puede
ser primario o estar asociado a otra enfermedad autoinmune o
infecciosa (SAF secundario). Los signos y sintomas asociados al
SAP son 9,10,15,17:

¢ [squemia arterial aguda central o periférica

¢ Trombosis venosa aguda, TEP

¢ Vasculitis retinal, amaurosis

¢ Cefalea incapacitante

e Complicaciones gineco-obstétricas: sindrome HELLP,

aborto espontaneo
* SAF catastréfico

Artritis Reumatoidea

En los ultimos afos y habida cuenta de los procedimientos de
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diagnéstico, y de hecho el diagnéstico precoz, las otras situaciones
de emergencia se han reducido en cantidad; de cualquier manera
hay que recordar que la artritis reumatoidea (AR) no controlada
puede presentar en cualquier momento de su evolucién*#1%:

e Vasculitis sistémica

¢ Luxacién atlanto-axoidea

e Ruptura quiste de Baker

¢ Escleromalacia perforante

¢ Ruptura tendinosa

e Fractura

e Infecciones

Esclerodermia

La Esclerodermia es una enfermedad crénica del tejido conectivo
de causa desconocida, afecta piel, sistema vascular y érganos
internos. Existen diferentes tipos de Esclerodermia; dentro de
ella, la Esclerosis Sistémica Progresiva es la forma mas grave de
la enfermedad, en la cual la crisis renal esclerodérmica era una
causa de morbimortalidad significativa y que de acuerdo a las
terapéuticas actuales se puede prevenir y controlar; de cualquier
manera en esta enfermedad se puede observar una diversidad de
emergencias incluyendo todas sus formas de la enfermedad®:

e Crisis renal esclerodérmica

¢ Enfermedad pulmonar con insuficiencia respiratoria

aguda

e Hipertensién pulmonar descompensada

e Fenémeno de Raynaud severo con necrosis digital

e Vasculitis sistémica

¢ Enfermedad coronaria, IAM, insuficiencia cardiaca

Miopatias Inflamatorias Idiopdticas (MII)

Existen innumerables enfermedades musculares, por lo que en
este apartado nos ocuparemos exclusivamente de las que tienen
componentes basicamente inflamatorio (miopatias inflamatorias
idiopaticas, MII) y que pueden cursar con emergencias (excluimos
las neuromiopatias, genéticas, mitocondriales). Las MII pueden
presentar cuadros emergentes que incluyen >118;

* Dermatomiositis

e Polimiositis

* Miositis con cuerpos de inclusién

¢ Sindrome antisintetasa

* Miositis necrotizante inmunomediada

* Miopatia paraneoplasica

Las MII pueden provocar, o estar asociadas a emergencias y

urgencias tales como:

e Cuadro cuténeo extendido

e Vasculitis, perforacién intestinal

e Insuficiencia respiratoria aguda

¢ Miocarditis con insuficiencia cardiaca

¢ Neumonia por aspiracién

¢ Rabdomidlisis

Vasculitis

Las vasculitis son un grupo de afecciones heterogéneas que
comprometen por definicién los vasos sanguineos de cualquier
calibre, provocando estrechamiento, oclusién y necrosis; los
sintomas estéan relacionados estrechamente al sitio y calibre del
vaso afectado. La enfermedad inflamatoria vascular puede ser
primaria (vasculitis puras), o estar asociadas a otra enfermedad
(vasculitis secundaria)®16%.
Las vasculitis puras sistémicas que con mayor frecuencia
presentan cuadros agudos son:
* Poliarteritis nodosa
e Vasculitis ANCA
e C: Granulomatosis con poliangeitis (granulomatosis de
Wegener)
e P: Poliangeitis microscépica
e Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis
(sindrome de Churg-Strauss)

e Vasculitis por hipersensibilidad
e Arteritis de células gigantes

¢ Plrpura de Schonlein-Henoch
¢ Vasculitis crioglobulinémica

La sintomatologia vinculada a las vasculitis es muy variada y
requiere de una atencién especial.

Es de vital importancia conocer el diagnéstico primario del
tipo de vasculitis para interpretar con rapidez el cuadro agudo; lo
maés frecuentes y dependiendo de cada una son:

* Asma

¢ Hemorragia pulmonar

¢ Insuficiencia renal aguda

e Infarto agudo de miocardio

* ACV - sindromes neuroldgicos periféricos
* Necrosis distal

e Vasculitis mesentérica

e Perforacién de viscera hueca

e Amaurosis aguda

Un caso particular es el sindrome pulmén - rifidn de causa
autoinmune, en el cual el compromiso del parénquima pulmonar y
renal se encuentren afectadas en forma simultanea y con diferente
gravedad. Las causas mas frecuentes de este sindrome son'¢*:

¢ Vasculitis ANCA: Poliangeitis microscépica

Vasculitis granulomatosa (Wegener)
¢ Enfermedad de Goodpasture
e LES

Existen otro sinnumero de afecciones no inmunes que pueden
comprometer ambos drganos en forma simultanea o con poco
periodo de tiempo que no son tratados en esta revision.

Monoartritis aguda

La monoartritis es el proceso mediante el cual se produce una
inflamacién articular en una sola articulacién; la misma puede
ser aguda, subaguda o crénica. Dentro de las formas agudas hay
que considerar?3820.2122;
e Sinovitis microcristalinas: gota (urato monosdédico)
pseudogota (pirofosfato de calcio)
seudo-pseudogota (fosfatos célcicos basicos)
e Artritis séptica: nativa o protésica
e Artritis/tenosinovitis psoriasica
¢ Sindrome R3S PE

Oligo-poliartritis
El compromiso de mas de una articulacién afectada en
forma coincidente con un proceso inflamatorio agudo puede
corresponder a una diversidad de patologias. Las oligo y poliatritis
que pueden cursar con cuadros agudos son: 28202122
* AR
* Microcristalinas
* Gota
¢ Pseudogota
¢ Pseudo-pseudogota
e Artritis psoriasica
¢ Sindrome R3S PE

Infecciones

Un tema relevante en Reumatologia es el de las infecciones
oportunistas, las mismas pueden ser agudas y severas; la mayoria
de las enfermedades autoinmunes cursan con inmunodepresion,
a ello hay que agregarle alguna participacién de los tratamientos
utilizados en estas patologias.

Ante un cuadro agudo, siempre debe pensarse y descartar
infeccién intercurrente; las mismas son lo més frecuente en el
contexto general. Las infecciones pueden ser:3#1222

A-Sistémicas

¢ Enfermedad bacteriana sistémica en organismo
inmunocomprometido
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e Virales
* Micéticas
e Vinculada a los tratamientos: corticoesteroides,
inmunosupresores, terapias biolégicas, infiltraciones,
cirugias
B-Articulares
e Artritis séptica primaria de la articulacién
e Artritis séptica post-puncién
e Artritis séptica protésica
e Artritis séptica: estafilococo, gonococo, TBC
e Artritis reactiva: urogenital, enteral
e Fiebre reumatica

Emergencias vinculadas a la Ortopedia y Traumatologia

Con nuestros colegas ortopedistas y traumatélogos compartimos
enfermedades o situaciones en las cuales debemos actuar en
conjunto. Es de mucha importancia el enfoque compartido
ante4,18,23,24,25:

e Fracturas: periférica

colapso vertebral

e Luxaciones articulares o protésicas

¢ Ruptura de quiste de Becker

e Compresiones radiculares cervicales (cervicobraquialgia)

e Compresiones radiculares lumbares (lumbociatalgia)

e Artritis traumatica

Tratamientos

Innumerables emergencias médicas y/o quirdrgicas estan
relacionadas a los tratamientos instituidos; los mismos deben
ser cuidadosamente evaluados porque en ocasiones pueden ser
més graves que la enfermedad en la cual se indicé. Las drogas
son de lo mas variadas e incluyen AINE, corticoesteroides,
inmunorreguladores, inmunodepresores, terapias bioldgicas,
plasmaféresis, entre otras.

Las comorbilidades habitualmente existentes en los pacientes
complican la situacién (polipatologias con polifarmacia), tal es el
caso de diabetes, HTA, hipotiroidismo, ansiedad, depresién; de
tal manera que pueden ocurrir manifestaciones vinculadas a los
tratamientos?%:

¢ Digestivas

e Infecciosas

¢ Hepaticas

* Renales

¢ Oculares

* Metabodlicas (diabetes)

¢ Osteoporosis (fracturas)

1
Emergencias en Reumatologia Pediatrica

Aunque las emergencias médicas son poco frecuentes en las
enfermedades reumaticas pedidtricas, hay situaciones en las
que su pronto reconocimiento y tratamiento son esenciales
para minimizar la morbilidad y la mortalidad de estos cuadros.
Estas complicaciones pueden ocurrir en el marco de una
patologia preexistente, pero también pueden ser su sintoma
de presentacién, por lo tanto, el clinico pediatra debe estar
capacitado para su rapido reconocimiento.

En esta seccidén, haremos mencién de entidades que
generalmente son propias de la edad pediatrica, ya que las
complicaciones de otras patologias comunes a la poblacién adulta
han sido descriptas precedentemente (artritis séptica, LES, SAF).

Artritis idiopdtica juvenil sistémica (AIJs) — Enfermedad de Still
del adulto

La AlJs se caracteriza por la presencia de fiebre en picos de 39°
0 mas, 1-2 por dia, vespertinos o nocturnos, durante dos o mas
semanas (puede preceder a la artritis en semanas o meses, lo
que dificulta muchas veces el diagndstico). Rash cutaneo maculo-

eritematoso, de color rojo asalmonado, localizado en tronco y
raiz de miembros evanescente y generalmente se encuentra
asociado a los picos febriles. Adenomegalias generalizadas,
hepatoesplenomegalia y poliserositis son frecuentes y forman
parte del cuadro clinico®.

El diagnéstico diferencial debe efectuarse fundamentalmente
con enfermedades oncohematolégicas (leucemia), procesos
infecciosos, otras enfermedades autoinmunes sistémicas y
sindromes autoinflamatorios.

La enfermedad de Still del adulto es considerada por muchos
autores como parte del espectro de AlJs de inicio en edad mas
avanzada?. Presenta manifestaciones clinicas similares, aunque
no es indispensable la presencia de artritis para su diagnéstico
(Criterios de Yamaguchi)?.

Sindrome de activacién macrofdagica (SAM)

Una de las complicaciones mas severa de la Als y de la enfermedad
de Still del adulto lo constituye el sindrome de activaciéon
macrofagica (SAM), que puede observarse también como
complicacién del LES y la enfermedad de Kawasaki. Se manifiesta
clinicamente entre el 7% y el 15% de los pacientes, aunque hay
trabajos que describen hasta un 50% de SAM oculto o subclinico.
La mayoria de los casos ocultos se diagnostican por una biopsia
de médula efectuada por sospecha de enfermedad hematolégica®.

El SAM puede ocurrir espontdneamente como una
complicacién del proceso inflamatorio subyacente o ser
desencadenado por una infeccién, un cambio en la terapia con
farmacos o un efecto téxico de un medicamento.

Manifestaciones clinicas caracteristicas son la alteracién del
estado general, fiebre alta persistente, hepatoesplenomegalia,
linfadenopatia generalizada, disfuncién hepdtica, alteraciones
neurolégicas y coagulopatia.

Las alteraciones de laboratorio caracteristicas son la
pancitopenia, el aumento de ferritina, triglicéridos, enzimas
hepaticas, dimero D, LDH y la disminucién de fibrindégeno.
En médula 6sea se observan macréfagos con actividad
hemofagocitica.

El siguiente cuadro puede ayudar a efectuar el diagnédstico
diferencial entre SAM y un brote de AIJs/Still:

Als SAM
Glébulos rojos ! \
Globulos blancos T !
Plaquetas T {
ERS T {
Transaminasas T ™
Fibrin6geno T y
Triglicéridos N 0
Alt. coagulacién - +
Ferritina T ™"

Recientemente se han propuesto nuevos criterios diagnéstico
para SAM en AlJs*.

Sindrome de activacién macrofagica

Paciente febril con AlJs conocida o sospechada
+
ferritina > 684 ng/mL
+
al menos dos de los siguientes:
Plaquetas < 181 x 109 /L
Transaminasa glutdmico oxalacética > 48 U/L
Triglicéridos > 156 mg/dL
Fibrinégeno < 360 mg/dL
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Purpura de Schonlein Henéch (PSH) / Vasculitis por IgA

La PSH afecta predominantemente piel, articulaciones, tracto
gastrointestinal y rifiones. De curso habitualmente benigno y
autolimitado, puede presentar complicaciones que requieren
rapida resolucién.

El compromiso abdominal se encuentra hasta en el 70% de
los nifos, tratdndose en la mayoria de ellos de dolor célico difuso
o periumbilical. La complicacién mdas comun es la hemorragia
del tubo digestivo (hematemesis, melena, hemorragia masiva),
siguiéndole en frecuencia la invaginacién, mdas raramente
perforacién intestinal. Muchas veces la enfermedad debuta con
estos sintomas semejando un abdomen agudo, lo que hace dificil
el diagnéstico. La ecografia es el método de estudio inicial en estos
casos; se puede observar dilatacién intestinal, engrosamiento de
la pared intestinal, invaginacién del intestino delgado (ileo-ileal
en la mayoria de los casos)®.

Otra complicacién aguda mas rara de la PSH (0,8% a 5%)
es la hemorragia pulmonar®. Aparece después del inicio del
cuadro purpurico y se manifiesta por hemoptisis, anemia aguda,
infiltrados toracicos, asociandose a alta morbimortalidad.

Enfermedad de Kawasaki (EK)

La EK es una vasculitis de vasos medianos que requiere de un
pronto diagnédstico, ya que la prevencién de complicaciones
depende de la rapida instituciéon del tratamiento adecuado.
Predomina en menores de 5 afos y pueden presentarse
aneurismas coronarios en el 25% de los nifnos no tratados.

Los criterios diagnésticos requieren la presencia de fiebre
de 5 o més dias de duracién, mas 4 de los siguientes sintomas
principales®:

¢ Alteraciones en las extremidades: eritema palmar
o plantar, edema indurado de manos o pies,
descamacién periungueal de los dedos

¢ Exantema polimorfo

e Inyeccién conjuntival bilateral

¢ Alteraciones en labios o mucosa oral: labios secos, rojos y
fisurados verticalmente, lengua aframbuesada, eritema
difuso de la orofaringe

¢ Adenomegalia cervical unilateral

El compromiso cardiovascular es el que marca el prondstico
de la enfermedad. En la fase aguda puede haber compromiso del
endo, mio y/o pericardio. La miocarditis por lo general es leve
y transitoria, pero ocasionalmente puede provocar arritmias
severas o falla cardiaca aguda.

La afectacién coronaria ocurre en el 25% de los nifios no
tratados, se desarrolla habitualmente después de los 7-10 dias de
evolucién, aunque puede ser detectada en periodos tempranos.
En los casos que presenten afectacién coronaria severa puede
desarrollarse infarto agudo de miocardio.

Dermatomiositis juvenil (DMJ)

La DMJ es una enfermedad inflamatoria de origen autoinmune
que comienza antes de los 16 anos de edad y que afecta
predominantemente la piel y misculo esquelético. Se caracteriza
por debilidad muscular proximal simétrica, elevacién de las
enzimas musculares y lesiones cutdneas patognomonicas
que son el eritema en heliotropo y las papulas de Gottron.
Habitualmente comienza en forma insidiosa, lo que requiere
un alto indice de sospecha para el diagnéstico temprano; en un
tercio de los casos el inicio de la enfermedad es agudo y es un
claro caso de emergencia en reumatologia pediatrica**.

Una de las complicaciones més graves, con un alto indice de
mortalidad, es la vasculitis gastrointestinal, que puede ocasionar
sangrado, perforacién, infarto mesentérico y neumatosis
intestinal. Otra complicacién importante que debe evaluarse
sistematicamente, aun en ausencia de sintomas, es la afectacién
de los musculos del paladar, faringe y porcién proximal del
eséfago; en caso de estar presente debe colocarse sonda

nasogastrica para evitar la aspiracién pulmonar.

Recientemente  fueron publicadas una serie de
recomendaciones para el manejo de la DMJ, y la primera
recomendacién es definir qué pacientes deben ser considerados
de alto riesgo para su derivacién inmediata a un centro
especializado®.

Pacientes de alto riesgo:

A. Discapacidad severa, definida por la incapacidad de

levantarse de la cama

B. Puntuacién CMAS <15, o puntuacién MMT8 <30

C. Presencia de aspiracién o disfagia

D. Vasculitis gastrointestinal

E. Miocarditis

F. Enfermedad pulmonar parenquimatosa

G. Enfermedad del sistema nervioso central

H. Ulceracién de la piel

I. Requerimientos de internacién en unidad de cuidados
intensivos

J. Edad <1 ano

Fiebre reumdtica (FR)

Es una enfermedad inflamatoria multisistémica desencadenada
por una infeccién por estreptococo  hemolitico grupo A (EBHGA)
luego de un periodo de latencia de 2 a 3 semanas. A pesar que
su incidencia ha ido disminuyendo en las ultimas décadas; la
enfermedad cardiaca reumatica es la enfermedad cardiovascular
adquirida mas comun en todo el mundo en los menores de 25 afios.

No constituye una emergencia médica, salvo excepciones,
pero si una urgencia para efectuar rapida y correctamente el
diagnéstico, instituir el tratamiento y evitar el dafio cardiaco.

El 75% de los pacientes presentan una poliartritis migratoria
que involucra grandes articulaciones. En algunos pacientes
puede ser aditiva o simultanea, afectando en ocasiones pequerias
articulaciones. Su comienzo es agudo presentando los signos
clasicos de inflamacién y dolor muy intenso. La duracién suele
ser de 2 a 7 dias en cada articulacién, y no mas de un mes en
total. Una caracteristica importante de la artritis es que responde
rapidamente al tratamiento con dcido acetilsalicilico.

La carditis se presenta en el 50% a 75% de los pacientes. La
endocarditis es la localizacién usual, siendo la valvula mitral
la mas frecuentemente afectada; le sigue en frecuencia la
valvulopatia adrtica que por lo general acompana a la enfermedad
mitral. La miocarditis aislada es rara, lo mismo que la pericarditis;
de hecho la presencia de pericarditis en ausencia de valvulopatia
debe hacer pensar en otra etiologia. El diagndstico de carditis
sigue siendo fundamentalmente clinico, completandose con
radiologia, electrocardiograma y ecocardiograma.

La gravedad es muy variable, desde afectaciéon subclinica leve
a carditis grave con insuficiencia cardiaca congestiva.

El diagnéstico de FR sigue siendo clinico, siendo los criterios
de Jones recientemente modificados, los utilizados habitualmente
para ello®.

1
Resumen y conclusiones

¢ Es un error pensar que no existen o son poco frecuentes
las Emergencias/Urgencias en la Reumatologia Clinica
del adulto y del nifo.

¢ Son muchas las reconocidas y de lo mds variadas en tipo
y gravedad.

¢ Debe tenerse un conocimiento amplio de la especialidad
que incluye los tratamientos y estar atento a ello.

e La correcta historia clinica del paciente nos permitira
realizar diagnésticos tempranos, de la misma manera
tener conocimiento del exacto tratamiento que recibe
en la actualidad.

¢ No menospreciar ningin signo ni sintoma por minimo
que parezca.

e Utilizar los métodos complementarios en forma rapida y
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criteriosa.

e Evaluar con sumo cuidado la utilizacién de AINE y
corticoides en dosis altas, inmunosupresores o
terapias  bioldgicas; recordar que las infecciones
pueden mimetizar cualquier signo o sintoma de
Enfermedad Autoinmune Sistémica.

¢ A nuestro criterio, la subespecializacién condiciona los
conocimientos necesarios para una medicina completa
y racional en la practica de la Reumatologia Clinica.
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