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RESUMEN

El Lupus eritematoso sistémico es una colagenosis de etiologia aln desconocida, que muestra una
patogenia de caracter multifactorial, aunque con marcada referencia autoinmune; ocasiona afectacion
multisistémica y presenta un curso clinico variable. Es mas frecuente en las mujeres que en los
hombres en proporcién 8:1 y en determinadas razas; su pico de incidencia se sitia entre los 15 y 40
afos de edad. La mayoria de los autores describen la afectacion articular del lupus como una artritis no
erosiva ni deformante y resulta muy infrecuente que afecte las articulaciones interfalangicas distales.
Sin embargo, algunos pacientes pueden presentar erosiones y deformaciones articulares que logran
hacerse permanentes, ocasionando una pérdida importante de la funcion articular. Se presenta el caso
de una paciente con dicha complicacion por la importancia que reviste su diagnostico oportuno para
evitar el deterioro articular irreversible.
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ABSTRACT

Systemic lupus erythematosus is a collagenous of still unknown etiology, showing a multifactorial
pathogenesis, although with marked autoimmune reference; It causes multisystemic involvement and
presents a variable clinical course. It is more common in women than in males in proportion 8:1 and in
certain races; Its peak incidence is between 15 and 40 years old. Most authors describe the joint
involvement of Lupus as a non-erosive or deforming arthritis and is very rare to affect distal
interphalangeal joints. However, some patients may have articular erosions and deformations that
manage to become permanent, causing a significant loss of joint function. The case of a patient with
this complication is presented because of the importance of its timely diagnosis in order to avoid
irreversible articular deterioration.

Keywords: Systemic lupus erythematosus, Jaccoud arthritis.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una de las enfermedades autoinmunes mas prevalente; de
curso crénico y ciclico donde se alternan periodos de exacerbacion y remisiones; sistémica y
heterogénea, puesto que el espectro de manifestaciones clinicas y alteraciones seroldgicas es muy
amplio y variado; en el que se afectan los rifiones, la piel y las mucosas, el sistema mdusculo
esquelético, el sistema cardiovascular, el sistema nervioso y el sistema respiratorio, debido a cambios
anatémicos y fisioldgicos.!3

Esta afeccion suele cursar por brotes y presenta periodos relativamente asintomaticos. Algunos
pacientes muestran una forma leve con toma mucocutanea y osteomioarticular, en cambio, otros
exhiben formas potencialmente mortales con disfuncién de érganos vitales como el rifidn, pulmén o
sistema nervioso central.

Las manifestaciones musculoesqueléticas son las mas frecuentes en estos pacientes. Las mialgias,
artralgias o artritis se describen en un 95 % de los enfermos; de manera general durante el examen
fisico se evidencia que la articulacion duele mucho mas de lo que la apariencia puede sugerir y muchas
veces esos sintomas surgen afios antes del diagnédstico definitivo de lupus. También puede verse
tendinitis, fascitis o roturas tendinosas, artritis séptica, osteopenia, necrosis aséptica y miositis. El
90 % de los pacientes con lupus presenta artritis, siendo las articulaciones mas afectadas las
interfaldangicas proximales y metacarpofalangicas de manos, mufiecas y rodillas, aunque puede
afectarse cualquier otra articulacion. Las erosiones son raras y en menos del 10 % se pueden observar
nodulos subcutdneos, similares a los de la artritis. La artritis del LES no afecta la columna vertebral.

A diferencia de la artritis reumatoide, el lupus eritematoso sistémico no es una enfermedad que
normalmente destruya el hueso, sin embargo, las deformidades causadas por la enfermedad pueden
llegar a ser irreversibles en al menos el 20 % de los pacientes.

El tipo de afeccién articular que muestra resulta de forma poliarticular, simétrica, migratoria y
transitoria. No suele ser una artritis erosiva ni deformante pero se describe una variedad deformante
denominada artritis de Jaccoud con dedos en Z o cuello de cisne.*
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente NDM de 42 afios, Femenina. Raza blanca.
Embarazos 2. Partos 0. Abortos 2 espontaneos.
Oficio-Profesion: Cajera contadora.

A los 30 afios segun refiere comenzd con cuadro de rigidez e inflamacion de las piernas que mejoraba
al pasar la manana, sobre el horario del mediodia, asi como sensacion de ahogo que al irse
intensificando fue llevada al cuerpo de guardia del Hospital Provincial de Cienfuegos donde tras
realizarse Rx de Tdérax que muestra derrame pleural y pericarditis se ingresa en Unidad de Cuidados
Intensivos con el diagndstico inicial de un LES, desde el inicio se instaurd tratamiento con altas dosis
de prednisona, azatioprina 1 tab ¢/8 hs y ASA (125 mg) 1 tab diaria. Mejoria evolutiva y al ser dada de
alta llevd seguimiento en consulta Reumatologia de su provincia durante 6 meses y luego en el
Hospital Hermanos Ameijeiras en Ciudad Habana durante 1 afio.

Hace 10 afos lleva control en consulta externa de reumatologia de su provincia de forma regular,
presentando varias complicaciones como sepsis urinaria a repeticion, asi como vasculitis recidivante de
miembros inferiores, mantiene dolores articulares y signos inflamatorios sobre todo en tobillos y arco
plantar con crisis de agudizacién y remisiones.

Acude a consulta en diciembre de 2016 refiriendo que desde hace seis meses presenta dolor, aumento
de volumen y temperatura, tumefaccién y limitacion de los movimientos en el tercer dedo de ambas
manos, y luego en los demas excepto los pulgares, [Figura 1] también de forma simétrica, asi como en
ambos carpos, metatarsos y tobillos.

Figura 1. Aumento de volumen de las mufiecas e interfalangicas proximales
del tercer dedo de ambas manos, desviacidén radial de la falange  distal
del tercer dedo de la mano derecha.
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Se valora en consulta, se examina corroborandose un proceso inflamatorio de articulaciones
interfaldngicas proximales y distales del segundo a quinto dedos de ambas manos, asi como limitacion
de ambos carpos.

Niega fiebre, no lesiones en piel, y nunca ha referido fotosensibilidad.

Se indican complementarios;

Como resultados se recibe una Proteina C Reactiva positiva y al Rx se aprecia subluxacion y desviacion
cubital con pérdida de la estructura articular en las articulaciones interfalangicas distales de los 2do al

5to dedo de ambas manos ademas de ruptura sinovial y signos de erosion con aspecto de hoz. [Figura
2]

=

Figura 2. Subluxacion y desviacion cubital con pérdida de la estructura articular
en las articulaciones interfalangicas distales de los 2do al 5to dedo de ambas manos.

Impresion Diagndstica

. Lupus eritematoso sistémico.
. Artropatia de Jaccoud.
DISCUSION

Las manifestaciones articulares del LES son heterogéneas y van desde simples artralgias hasta una
artritis deformante y erosiva. Casi el 70 % de los pacientes presentan artritis no deformante,
intermitente o persistente por lo que es lo mas frecuente diagnosticarla como una artritis de curso
crénico que no produce erosion articular. Entre los pacientes que desarrollan deformidades pueden
diferenciarse tres grupos. Algunos pacientes presentan una artropatia deformante no erosiva, otros
una artropatia erosiva similar a la artritis reumatoide y otros una artropatia de Jaccoud con erosiones
diferentes a las observadas en dicha enfermedad.*
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Se describe que las articulaciones interfaldngicas distales de las manos son afectadas con poca
frecuencia en las afecciones reumaticas, con excepcién de la artritis psoriasica y la artrosis, siendo esta
ultima la causa mas habitual. La artrosis erosiva afecta al sexo femenino con mayor frecuencia que al
masculino, con una proporcién de 12:1. Su incidencia es mas elevada en la edad menopausica y se
caracteriza por una afectacién simétrica, siendo las IFD de las manos su localizacion caracteristica.>”

Las artropatias inflamatorias que afectan a las articulaciones IFD de las manos acaban provocando
secuelas tardias que hacen que se tornen inestables y presenten desviaciones de su eje.

La artropatia de Jaccoud se define como una artropatia deformante no erosiva, y asi se comporta
durante los primeros anos tras la instauracion de las deformidades. En general, cursa con poco dolor e
inicialmente la repercusion funcional es pequefia porque son deformidades reducibles y no hay
erosiones radiologicas. Después de varios anos de evolucién pueden aparecer erosiones y las
deformaciones pueden hacerse fijas, ocasionando una pérdida importante de la funcion articular.

Actualmente, la mayoria de los pacientes con artropatia de Jaccoud presentan LES, aunque pueden
tardar en cumplir al menos cuatro de los criterios de la clasificacién del American College of
Rheumatology para dicho diagndstico por lo que no resulta raro que dichos pacientes sean
diagnosticados antes de sindrome semejante al LES o de conectivopatia indiferenciada.* [Tabla 1]

Tabla 1. Clasificacion de Artropatia de Jaccoud

| Deformidad | Dedos | Puntuacién
Desviacién cubital o en De 1 a 4 dedos 2 puntos
rafaga De 5 a 8 dedos 3 puntos
Deformidad en cuellos de De 1 a 4 dedos 2 puntos
cisne De 5 a 8 dedos 3 puntos

Limitacion de extension en De 1 3 4 dedos 1 punto
articulaciones De 5 a 8 dedos 2 puntos

metacarpofalangicas

Deformidad en ojal De 1 a 4 dedos 2 puntos

De 5 a 8 dedos 3 puntos

Deformidad de los pulgares 1 dedo 2 puntos
en Z 2 dedos 3 puntos

Se habla de artropatia de Jaccoud cuando se cuenta con 5 o
mas puntos

Fuente: Lopez Longo FJ. Artropatia de Jaccoud: algo mas que Lupus.
Semin Fund Esp Reumatol. 2011;12:36-41,

Pueden encontrarse otras manifestaciones clinicas en el paciente con LES articular y son: eritema,
rigidez matutina y limitacién del rango de los movimientos, pero mas comunmente, se presenta dolor
con minima inflamacion.

Recientemente, se ha propuesto una nueva modalidad de clasificaciéon para la artropatia en LES,
basada en hallazgos clinicos y en los nuevos estudios de imagen, que sugiere dividirla en los siguientes
grupos:*[Tabla 2]
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Tabla 2. Clasificacion para la artropatia en Lupus Eriternatoso Sistémico.

I).- Artralgia sin signos de inflamacidn, erosién o deformidad
IT).- Artropatia inflamatoria, no erosiva ni deformante

IIT).- Artropatia erosiva, no deformante

IV).- Artropatia mecanica, erosiva y deformante

V.- Artropatia sinovial, deformante y erosiva

VTI).- Artropatia deformante, no erosiva o Jaccoud clasico

La artritis erosiva se ha considerado también como un solapamiento (rhupus) o como una
manifestacion articular grave del LES, muchos la diferencian de la artropatia de Jaccoud, y mas aun en
este caso que cursa con afectacién atipica de las articulaciones IFD, pero dado el indice de afectacién
articular en este caso con desviacién cubital de 4 dedos y limitacién a la flexidn metacarpofalangica de
6 articulaciones que dan un valor de 7 puntos, y al regirnos por la clasificacién actual,® se infiere en el
diagndstico de una artropatia de Jaccoud en el curso de dicha dolencia, y el grado de erosién que
muestra se explicaria por el tiempo de evolucién y el manejo de la enfermedad. Ademas, remarca la
importancia en este caso la afectacion particularmente de las articulaciones interfalangicas distales.

Manifestaciones clinicas

La artropatia de Jaccoud se caracteriza por el desarrollo de deformidades articulares reversibles. El
tiempo medio entre el inicio de los sintomas articulares y el desarrollo de las deformidades es de 10
afnos. Después de episodios repetidos de artritis se producen deformidades en las manos y en los pies,
aunque los sintomas son escasos y puede no existir evidencia de dolor o artritis aguda previa.
Generalmente se localiza en las articulaciones metacarpofalangicas e interfalangicas proximales de las
manos Yy en las metatarsofalangicas de los pies, produciéndose flexidon y subluxacidn
metacarpofalangicas (rafaga cubital), hiperextension de las articulaciones interfalangicas proximales de
los dedos de las manos (dedos en «cuello de cisne» y pulgar en «Z»), hallux valgus, subluxaciones
metatarsofalangicas, ensanchamiento del antepié y dedos de los pies «en martillo». El aspecto de las
manos y de los pies recuerda a una artritis reumatoide evolucionada pero, a diferencia de lo que ocurre
en esta enfermedad, en la artropatia de Jaccoud las deformidades son reversibles durante muchos
anos.”-8

Otros estudios relacionan la artropatia de Jaccoud con una menor frecuencia de nefropatia o una
mavyor frecuencia de sindrome antifosfolipido secundario, con trombosis, pérdida fetal y anticuerpos
antifosfolipidos.®10

Etiologia

Los mecanismos patogénicos que conducen al desarrollo de la artropatia de Jaccoud en el LES y en
otras enfermedades son desconocidos aunque se sugiere que la artropatia se debe a una actividad
inflamatoria de bajo grado prolongada o recurrente en la membrana sinovial y en la cdpsula articular.
Las deformidades serian la consecuencia de la laxitud ligamentosa y del desequilibrio de las fuerzas
musculares de la mano provocadas por dicha inflamaciéon, mas que por la accién destructora de la
sinovitis o secundaria a la infiltraciéon de células inflamatorias y produccién de citoquinas, como
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interleuquina-1 e IL-6, lo que explica el mayor aumento de PCR en los pacientes |Upicos con artropatia
de Jaccoud. Las deformidades parecen ser la consecuencia de una laxitud de las capsulas articulares,
ligamentos y tendones que causa inestabilidad articular. Las erosiones pueden deberse a la friccion de
los tendones y de la capsula articular inflamados. Ademas, la inflamacidén persistente o recurrente de
los tendones causa probablemente la ruptura tendinosa aguda, muy rara en pacientes con LES en
ausencia de una artropatia de Jaccoud.*?®

Diagnéstico

No existen pruebas especificas para el diagndstico de la artropatia de Jaccoud. Inicialmente, la
radiologia simple suele mostrar osteopenia periarticular, sin erosiones ni deformidades. Después de
varios afios de evolucion, el principal hallazgo radioldgico es la presencia de subluxaciones que durante
afos son reversibles.

La presencia de estas erosiones y la ausencia de hipertrofia sinovial se identifican mejor y precozmente
mediante resonancia magnética o ecografia. En la artropatia de Jaccoud es frecuente encontrar
aumento de proteina C reactiva, factor reumatoide y anticuerpos antinucleares, anticardiolipina, anti-
ADN nativo, anti-RA-33, anti vimentina citrulinada mutada, anti-U1RNP7, anti-Ro/SSA, especialmente
dirigidos contra el componente de 52 kD, y anti-La/SSB.10-12

El principal diagnéstico diferencial que plantea la artropatia de Jaccoud es la artritis reumatoide,
especialmente en algunos momentos de la evolucion. Ambos procesos se diferencian por el patron de
las deformidades y la presencia de erosiones articulares.!3-1>

A diferencia de la AR, las deformidades son reducibles durante mucho tiempo y no hay destruccién
articular. El denominado dedo en «cuello de cisne» con subluxacién metacarpofalangica es mucho mas
frecuente en el LES, y el pulgar en «Z» es mas frecuente en la artritis reumatoide. En las radiografias
simples, la artritis reumatoide puede descartarse por la reduccion de los espacios interarticulares, la
presencia de las erosiones tipicas y la formacion de seudoquistes. En la artropatia de Jaccoud las
erosiones son escasas, pequenas y asimétricas, con aspecto de «gancho» o de «hoz». No son
especificas ya que ademas pueden verse en algunos pacientes con gota, seudo gota, artrosis erosiva vy,
excepcionalmente, en la artritis reumatoide. Se han atribuido a una adaptacion anatomica al estrés
local producido por la subluxacién progresiva de la articulacion. Los anticuerpos anti-péptido citrulinado
ciclico y anti-RA-33 pueden ser Utiles para diferenciar la artritis erosiva del LES o el rhupus de la
artropatia de Jaccoud.*12/13

Tratamiento

El tratamiento debe dirigirse a evitar los episodios repetidos de inflamacion articular, porque una vez
establecidas las deformidades, la Unica solucién es la cirugia correctora.

El objetivo debe ser la minima actividad inflamatoria articular posible. La administracién de
antinflamatorios no esteroideos, dosis bajas de glucocorticoides o antipaludicos, junto a la fisioterapia,
pueden ser suficientes para lograr dicho objetivo. No obstante, en pacientes con ataques articulares
repetidos o actividad inflamatoria persistente debe valorarse la administracién secuencial de
metotrexato, leflunomida y terapias biolégicas como en la artritis reumatoide. Ademas, dado que
muchos pacientes con artropatia de Jaccoud presentan trombosis, abortos, valvulopatia y anticuerpos
antifosfolipidos, debe tratarse correctamente el sindrome antifosfolipido asociado.*1>16

Artropatia de jaccoud en el lupus eritematoso sistémico. Revision de la literatura a propésito de un caso



Revista Cubana de Reumatologia http://dx.doi.org/10.5281/zenodo.1174341 Volumen 20, Nimero 1; 2018:e06

En casos avanzados, cuando las deformidades son fijas e irreversibles puede recurrirse a la correccion
quirdrgica, actuando sobre los huesos subluxados o las partes blandas. Se han ensayado con éxito
técnicas de realineacion vy fijacion de la primera articulacion metatarsiana en caso de hallux valgus,
fusion de la primera articulacién metacarpofalangica y proétesis de silastic en el resto de los dedos de la
mano, osteotomia con acortamiento de los metacarpianoso recolocacién y tensado de los tendones.

En muchos pacientes se consigue corregir la deformidad, pero si la enfermedad persiste activa puede
reproducirse de nuevo. Los tratamientos quirdrgicos de partes blandas pueden fallar hasta en el 70 %
de los casos, y las artroplastias consiguen resultados positivos solo en la mitad de los pacientes.

CONCLUSIONES

El Lupus Eritematoso Sistémico afecta multiples 6rganos vy especificamente al sistema
osteomioarticular en aproximadamente el 95 % de los casos, en su evolucién puede presentar como
complicacion una artropatia de Jaccoud que se manifiesta con signos de erosion y pérdida de la
estructura articular, las que pueden hacerse permanentes e invalidantes si no se diagnostica y trata
precozmente como resulta en este caso.
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