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RESUMEN

La artropatia de Jaccoud aparece en un 5% de los pacientes con lupus eritematoso sistémico y causa
deformidades en manos y pies por la inflamacién intermitente de los ligamentos y los tejidos blandos
periarticulares. Puede verse flexién y subluxacién metacarpofaldngicas, desviacion cubital de los dedos 2
a5 de lamano, dedos en «cuello de cisne», pulgar en «Z», hallux valgus, subluxaciones metatarsofalangicas
y otras subluxaciones no erosivas. Estas deformidades son reversibles durante afios pero finalmente se
hacen fijas y, habitualmente, requieren cirugia correctora. El tratamiento se dirige a controlar la inflama-
cion articular precozmente y prevenir la limitacién de la movilidad articular y la pérdida de la funcién
articular.
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Jaccoud’s arthropathy: more than just lupus?

ABSTRACT

Jaccoud’s arthropathy (JA) occurs in 5% of patients with systemic lupus erythematosus and causes defor-
mities in the hands and feet due to intermittent inflammation of the periarticular soft tissues, including
tendons and joint capsules. These deformities include subluxation of the metacarpophalangeal joints,
ulnar deviation of the 2nd to 5th fingers, swan neck deformities, Z deformity of the thumb, hallux valgus,
subluxation of the metatarsophalangeal joints and other, non-erosive subluxations. In the early stages of
the disease, these deformities are reversible but become irreversible in the long-term and usually require
surgical correction. The clinical management of JA is always aimed at early control of joint inflammation
and preventing severe limitation of movement and persistent loss of joint function.
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La artropatia de Jaccoud es una artritis recurrente que causa
deformidades en las manos y en los pies, inicialmente reversibles,
y cursa con erosiones diferentes a las observadas en la artritis
reumatoide. Esta artropatia deformante se describié inicialmente
en pacientes con fiebre reumatica crénica y episodios recurrentes
de artritis’2, pero puede aparecer en otras enfermedades. En
1975, Bywaters® utilizé el término artropatia de Jaccoud para
describir una artropatia similar en pacientes con otras enferme-
dades reumditicas, como lupus eritematoso sistémico (LES)*-2,
sindrome de Sjégren'®11, esclerodermia'®>13, dermatomiositis'4,
sindromes de solapamiento, enfermedad mixta del tejido
conjuntivo’®16 y vasculitis sistémicas como la arteritis
de Takayasu!’, vasculitis necrosantes de mediano vaso!8,
pirpura de Schénlein-Henoch!® o vasculitis urticarial
hipocomplementémica2®-23, espondilitis anquilosante24, artri-
tis psoriasica?>26 y enfermedad por depésito de pirofosfato
calcico?”28,
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Se ha descrito artropatia de Jaccoud en ancianos sanos?®
y en algunos pacientes con enfermedades no reumatolégicas,
incluyendo enfermedad de Parkinson39, neoplasias3!32, sindrome
de hiperlaxitud articular33, enfermedades pulmonares crénicas’,
enfermedad inflamatoria intestinal®4, enfermedad de Caroli3?,
infeccién por el virus de la inmunodeficiencia humana3®, mico-
sis fungoide3?, sarcoidosis38, pioderma gangrenoso3?, el defecto
ectodérmico congénito KID (queratitis, ictiosis y sordera)??, eccema
crénico?!, linfadenopatia angioinmunoblastica*? y la enfermedad
de Lyme por la subespecie Borrelia burgdorferi afzelii con acroder-
matitis atréfica crénica®3.

Actualmente, la mayoria de los pacientes con artropatia de
Jaccoud presentan LES, aunque pueden tardar afios en cumplir
al menos cuatro de los criterios de la clasificacién del American
College of Rheumatology para el diagnéstico de LES. No es raro que
dichos pacientes sean diagnosticados antes de sindrome semejante
al lupus o de conectivopatia indiferenciada.

Las manifestaciones del aparato locomotor son muy frecuen-
tes en el LES desde el inicio de la enfermedad, y casi todos los
pacientes presentaran sintomas articulares a lo largo de su vida.
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Figura 1. Lupus eritematoso sistémico y artropatia de Jaccoud. A) Pulgar en Z, desviacién cubital de las articulaciones metacarpofaldngicas de los dedos segundo a quinto de
la mano y «cuello de cisne» en los dedos tercero y cuarto. B) Correccién voluntaria de las deformidades en la misma paciente.

Las manifestaciones articulares son heterogéneas y van desde sim-
ples artralgias hasta una artritis deformante y erosiva. Casi el 70%
de los pacientes presentan artritis no deformante, intermitente o
persistente*44>, Entre los pacientes que desarrollan deformidades
pueden diferenciarse tres grupos*647, 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 la artritis reumatoide.
La artritis erosiva se ha considerado como un solapamiento AR-
LES (rhupus)*®->0 o0 como una manifestacioén articular grave del
LES#6:51-55 y es diferente de la artropatia de JaccoudS.

Frecuencia

En 1974 se encontré una deformidad en «cuello de cisne» en
el 38% de 50 pacientes con LES, aunque la muestra era pequefia y
procedia de un centro de Reumatologia terciario, por lo que pro-
bablemente existia un sesgo de seleccién de los pacientes®’. En
un estudio realizado por Esdaile et al®8, presentaba artropatia de
Jaccoud el 13% de 45 pacientes con LES, frecuencia similar a la
encontrada en algunos estudios radiol4gicos’.

Actualmente se acepta que la artropatia de Jaccoud aparece en
alrededor del 5% de los pacientes con LES#%>2, porcentaje simi-
lar al de nuestro entorno (12 de 337; 3,5%)*. Alarcén-Segovia et
al®2, en una serie de 858 pacientes con LES, encontraron 41 con
artritis deformante en las manos definida como cualquier desvia-
cién del eje axial de los dedos, fuera o no reversible (4,7%). En una
serie de 939 pacientes, Molina et al®® comunican una prevalencia
del 4,3%, y Van Vugt et al*6 identifican artropatia de Jaccoud en
8 de 176 pacientes holandeses (4,5%). Takeishi et al®?, en una serie
de 340 pacientes japoneses con LES, encuentran 15 (4,4%). Sierra-
Jimenez et al®! encuentran artropatia de Jaccoud en el 23% de 192
pacientes mejicanos consecutivos diagnosticados de LES. El porcen-
taje es 3,4% en una serie de 606 pacientes brasilefios62.

En 1997, Paredes et al!> encontraron artropatia de Jaccoud en el
21,7% de 23 pacientes diagnosticados de sindrome de solapamiento
del tejido conjuntivo, aunque 4 de los 5 pacientes con las deformi-
dades caracteristicas cumplia de forma simultanea los criterios de
clasificacién de LES. En las demds enfermedades, actualmente, la
aparicién de una artropatia de Jaccoud es ocasional o anecdética.

Anatomia patolédgica

La artropatia de Jaccoud afecta de forma predominante a los
ligamentos y a los tejidos blandos periarticulares. Se ha descrito la
presencia de fibrosis sinovial con depésitos de fibrina y corptsculos

de hematoxilina, infiltrados inflamatorios escasos o inexistentes,
algunos cambios microvasculares y erosiones leves del cartilago,
pero sin el pannus clasico de la artritis reumatoide. Aunque hay
pocos estudios, estas alteraciones se consideran muy caracteristicas
de la artropatia de Jaccoud8°662-65_En la necropsia de un paciente
con artropatia de Jaccoud secundaria a fiebre reumatica se encon-
tr6 un engrosamiento fibroso de la capsula articular sin evidencia
alguna de alteracién sinovial6,

Manifestaciones clinicas

La artropatia de Jaccoud se caracteriza por el desarrollo de defor-
midades articulares reversibles. El tiempo medio entre el inicio de
los sintomas articulares y el desarrollo de las deformidades es de
10 afios®0. Después de episodios repetidos de artritis se produ-
cen deformidades en las manos y en los pies, aunque los sintomas
son escasos y puede no existir evidencia de dolor o artritis aguda
previa*167-69_ Generalmente se localiza en las articulaciones meta-
carpofaldngicas e interfalangicas proximales de las manos y en las
metatarsofaldngicas de los pies, produciéndose flexién y subluxa-
cién metacarpofalangicas (rafaga cubital), hiperextensiéon de las
articulaciones interfalangicas proximales de los dedos de las manos
(dedos en «cuello de cisne» y pulgar en «Z») (fig. 1), hallux valgus,
subluxaciones metatarsofalangicas, ensanchamiento del antepié y
dedos de los pies «en martillo»*727.62_ E] 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 afios.
En algunos pacientes se desarrollan deformidades en rodillas’?,
hombros’! y mufiecas®2.

Diversos estudios sugieren que los pacientes con artritis de Jac-
coud no presentaban diferencias en relacién con el sexo, edad
al inicio del LES o asociacién con sindrome de Sjégren y otras
manifestaciones clinicas de LES, aunque tenian un tiempo de evo-
lucién significativamente mayor8°872, Sin embargo, en la serie de
Alarcén-Segovia et al®2 los pacientes con deformidades articulares
en las manos tenian menos tiempo de evolucién y una frecuencia
aumentada de sintomas de sindrome de Sjégren. Takeishi et al®°
encontraron que la edad media de los pacientes en el momento
del diagnéstico era significativamente mayor en los pacientes con
artritis de Jaccoud y era frecuente un sindrome de Sjégren secun-
dario. Otros estudios relacionan la artropatia de Jaccoud con una
menor frecuencia de nefropatia*673 o una mayor frecuencia de
sindrome antifosfolipido secundario*6-3474, con trombosis, pérdida
fetal y anticuerpos antifosfolipidos.
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Un estudio reciente muestra asociacion entre la artropatia de
Jaccoud y la enfermedad valvular cardiaca en pacientes con LES,
como ocurre en la reumatica. Santiago et al’® realizaron ecocar-
diografia transtoracica en 113 pacientes con LES, 25 de ellos con
artropatia de Jaccoud. Las alteraciones ecocardiograficas en gene-
ral y la valvulopatia en particular fueron significativamente mas
frecuentes en estos pacientes que en el grupo control (36 vs. 9%;
p=0,001). Esta asociacién entre artropatia de Jaccoud y valvulopa-
tia se ha comunicado también en pacientes con vasculitis urticarial
hipocomplementémica2021.23.76

Se ha sugerido que las rupturas tendinosas, una complicacién
rara en el LES, son mas frecuentes en pacientes con artropatia de
Jaccoud. Alves et al’’ revisan 55 casos publicados, generalmente
rupturas espontaneas de tendones aquileos y rotulianos, y encuen-
tran que un tercio se producen en pacientes con artropatia de
Jaccoud.

Etiologia

Los mecanismos patogénicos que conducen al desarrollo de la
artropatia de Jaccoud en el LES y en otras enfermedades son desco-
nocidos. La forma tipica parece ser una manifestacién tardia de una
artritis de larga evolucién*?, y con el aumento de la supervivencia
de los pacientes con LES es de esperar que aumente su frecuen-
cia. Bywaters3 sugirié que la artropatia se debe a una actividad
inflamatoria de bajo grado prolongada o recurrente en la mem-
brana sinovial y en la capsula articular. Las deformidades serian
la consecuencia de la laxitud ligamentosa y del desequilibrio de
las fuerzas musculares de la mano provocadas por dicha inflama-
cién, mas que por la accién destructora de la sinovitis'>67. Spronk
et al® plantearon que la inflamacién persistente se debia a la infil-
tracion de células inflamatorias y produccién de citoquinas, como
interleuquina 1 (IL)-1 e IL-6, lo que explica el mayor aumento de
PCR en los pacientes lipicos con artropatia de Jaccoud87379, Sin
embargo, muchos pacientes con fiebre reumatica, nédulos subcu-
taneosy episodios recurrentes de carditis desarrollan deformidades
articulares en ausencia de artritis6”. Ademas, algunos pacientes con
dermatomiositis, esclerodermia o enfermedad pulmonar crénicay
artropatia de Jaccoud no tienen antecedente alguno de sintomas
o signos articulares!21462.80 por lo que la artritis previa no es el
Gnico mecanismo implicado en el desarrollo de las deformidades
articulares. Las deformidades parecen ser la consecuencia de una
laxitud de las capsulas articulares, ligamentos y tendones que causa
inestabilidad articular?6-°657 La resonancia magnética demuestra
la ausencia de hipertrofia sinovial en los pacientes con artropatia
de Jaccoud, pero hay edema en la capsula articular y tenosinovitis
que conducen a la fibrosis pericapsular y tendinosa con la corres-
pondiente deformidad articular>%:66,

Las erosiones pueden deberse a la fricciéon de los tendones y
de la capsula articular inflamados. La estrecha relacién anatémica
entre el tendén cubital extensor del carpo y la apéfisis estiloides
explicaria la gran prevalencia de erosiones en dicha ap6fisis men-
cionada en varios estudios’*2. Ademas, la inflamacién persistente
o recurrente de los tendones causa probablemente la ruptura ten-
dinosa aguda, muy rara en pacientes con LES en ausencia de una
artropatia de Jaccoud.

Se ha demostrado que el aumento de hormona paratiroidea
secundario a insuficiencia renal crénica o a la administraciéon de
dosis elevadas de corticoides puede afectar los ligamentos y los
tendones favoreciendo el desarrollo de artropatia de Jaccoud, por
su efecto directo sobre el colageno o el estimulo de la formacién
de colageno®. Klemp et al3! estudiaron 90 mujeres diagnosticadas
de LES y no encontraron ni un aumento de casos de hiperlaxitud
articular con respecto a los controles sanos ni una asociacién sig-
nificativa entre la hiperlaxitud y las deformidades articulares. Por

ello, la asociacién entre hiperlaxitud o hipermovilidad articular y
artropatia de Jaccoud propuesta en 2006 por Caznoch et al®? es
controvertida.

Los anticuerpos dirigidos contra el colageno tipo Il que se
detectan mediante pruebas de ELISA e immunoblotting se han aso-
ciado con el desarrollo de artritis deformante, y los pacientes
con artropatia de Jaccoud presentan una mayor prevalencia de
factor reumatoide, lo que sugiere un papel patogénico de estos
anticuerpos83. La coexistencia de la artropatia de Jaccoud y el
sindrome antifosfolipido sugiere que la inflamacién de vasos de
pequefio calibre puede ser importante en la génesis de la fibrosis
periarticular. En algunas biopsias sinoviales se demuestra material
semejante a fibrina obliterando la luz de dichos vasos®4. Ade-
mas, en pacientes con vasculitis urticarial hipocomplementémica
la artropatia de Jaccoud se asocia con valvulopatia, vasculitis cuta-
nea y renal?38>, y se ha sugerido que puede estar mediada por
inmunocomplejos20-21,

Diagnéstico

No existen pruebas especificas para el diagnédstico de la artro-
patia de Jaccoud. Inicialmente, la radiologia simple suele mostrar
osteopenia periarticular, sin erosiones ni deformidades. Después
de varios afos de evolucién, el principal hallazgo radiolégico es
la presencia de subluxaciones que durante afios son reversibles.
Estas deformidades pueden pasar desapercibidas si se alinean los
dedos durante el estudio radiolégico. No se producen las ero-
siones tipicas de la artritis reumatoide®°26586:87  qunque con el
paso del tiempo en las cabezas de los huesos metacarpianos pue-
den verse pequefias erosiones articulares asimétricas, de margen
escleroso, y deformidades en «gancho» o en forma de «hoz», espe-
cialmente en el borde radial, o metatarsianos32467, A pesar de
las erosiones no suele verse un colapso de los carpos”®, aunque
algunos pacientes pueden presentar colapsos en los carpos sin
erosiones®>.

La presencia de estas erosiones y la ausencia de hipertrofia
sinovial se identifican mejor y precozmente mediante resonancia
magnética o ecografia. En 2003, Ostendorf et al°® realizaron radio-
grafias y resonancia magnética de las manos en 14 pacientes con LES
yartritis, con o sin deformidades. En los cuatro pacientes que podian
clasificarse como artritis de Jaccoud segiin los indices propuestos
por Spronk et al® encontraron tenosinovitis edematosa y edema de
la capsulaarticular. Solo uno de ellos presentaba hipertrofia sinovial
y era leve.

En la artropatia de Jaccoud es frecuente encontrar aumento
de proteina C reactiva®32°466.68.88 factor reumatoides88® y
anticuerpos antinucleares®®°5, anticardiolipina®647:54, anti-ADN
nativo8°299, anti-RA-33°1, antivimentina citrulinada mutada®°,
anti-UTRNP?, anti-Ro/SSA, especialmente dirigidos contra el com-
ponente de 52kD, y anti-La/SSB>26088 L3 asociacién con los
anticuerpos anti-ADN y anticardiolipina, el factor reumatoide o
los anticuerpos anti-Ro/SSA no se confirma en todos los
estudios!>90,

No existen criterios especificos para la clasificacién o el diag-
néstico de la artropatia de Jaccoud. Inicialmente, en pacientes
con fiebre reumadtica crénica, propusieron incluir los episodios
repetidos de poliartritis migratoria, la rigidez persistente en las
articulaciones metacarpofalangicas, el desarrollo de deformacio-
nes articulares, la velocidad de sedimentacién normal y el factor
reumatoide negativo, con radiografia normal o cambios erosi-
vos en las cabezas metacarpianas y deformidades en «gancho»?2.
Posteriormente, se han propuesto criterios similares®>?3 e indi-
ces diagnésticos que consideraban la presencia de diferentes
deformidades®46, pero ninguno de ellos ha sido aceptado defi-
nitivamente. Spronk et al® propusieron un indice basado en la
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Tabla 1
Clasificacion de la artropatia de Jaccoud.
Deformidad Dedos Puntuacién
Desviacién o «rafaga» cubital De 1 a 4 dedos 2 puntos
De 5 a 8 dedos 3 puntos
Deformidad en cuello de cisne De 1 a4 dedos 2 puntos
De 5 a 8 dedos 3 puntos
Limitacién de extensién en De 1 a4 dedos 1 punto
articulaciones metacarpofalangicas
De 5 a 8 dedos 2 puntos
Deformidad en «ojal» De 1 a4 dedos 2 puntos
De 5 a 8 dedos 3 puntos
Deformidad de los pulgares en «Z» 1 dedo 2 puntos
2 dedos 3 puntos

presencia de diferentes deformidades, y se habla de artropatia de
Jaccoud cuando se cuentan 5 o mas puntos (tabla 1).

El principal diagnéstico diferencial que plantea la artropatia
de Jaccoud es la artritis reumatoide, especialmente en algunos
momentos de la evolucién. Ambos procesos se diferencian por el
patrén de las deformidades y la presencia de erosiones articula-
res. 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 artri-
tis reumatoide puede descartarse por la reduccion de los espacios
interarticulares, la presencia de las erosiones tipicas>26586.87 y |3
formacién de seudoquistes®?. En la artropatia de Jaccoud las erosio-
nes son escasas, pequefias y asimétricas, con aspecto de «gancho»
o de «hoz»>. No son especificas y pueden verse en algunos pacien-
tes con gota, seudogota, artrosis erosiva y, excepcionalmente, en
la artritis reumatoide®®52, Se han atribuido a una adaptacién ana-
témica al estrés local producido por la subluxacién progresiva de
la articulacién®6. Los anticuerpos anti-péptido citrulinado ciclico y
anti-RA-33 pueden ser (tiles para diferenciar la artritis erosiva del
LES o el rhupus de la artropatia de Jaccoud®>.

Pronostico

La artropatia de Jaccoud se define como una artropatia defor-
mante no erosiva, y asi se comporta durante los primeros afios
tras la instauracién de las deformidades. En general, cursa con poco
dolor y durante afios la repercusién funcional es pequefia porque
son deformidades reducibles y no hay erosiones radiolégicas#7-96,
Después de varios afios de evolucién pueden aparecer erosiones y
las deformaciones pueden hacerse fijas3?, ocasionando una pérdida
importante de la funcién articular.

Tratamiento

El tratamiento debe dirigirse a evitar los episodios repetidos de
inflamacién articular, porque una vez establecidas las deformida-
des, la Gnica solucidn es la cirugia correctora. El objetivo debe ser la
minima actividad inflamatoria articular posible. La administracién
de antiinflamatorios no esteroideos, dosis bajas de glucocorticoides
o antipaliddicos, junto a la fisioterapia, pueden ser suficientes para
lograr dicho objetivo. No obstante, en pacientes con ataques articu-
lares repetidos o actividad inflamatoria persistente debe valorarse
la administracién secuencial de metotrexato, leflunomida y tera-
pias biolégicas como en la artritis reumatoide. Ademas, dado que
muchos pacientes con artropatia de Jaccoud presentan trombosis,
abortos, valvulopatia y anticuerpos anti-fosfolipidos, debe tratarse
correctamente el sindrome antifosfolipido asociado.

En casos evolucionados, cuando las deformidades son fijas e irre-
versibles puede recurrirse a la correccién quirtirgica®97, actuando

Figura 2. Lupus eritematoso sistémico y artropatia de Jaccoud: correcciéon quirir-
gica.

sobre los huesos subluxados o las partes blandas. Se han ensayado
con éxito técnicas de realineacién y fijaciéon de la primera articula-
cién metatarsiana en caso de hallux valgus®’, fusién de la primera
articulacién metacarpofalangica y proétesis de silastic en el resto
de los dedos de la mano3798, osteotomia con acortamiento de los
metacarpianos?? o recolocacién y tensado de los tendones®” (fig. 2).
En muchos pacientes se consigue corregir la deformidad, pero si la
enfermedad persiste activa puede reproducirse de nuevo. Los tra-
tamientos quirtrgicos de partes blandas pueden fallar hasta en el
70% de los casos, y las artroplastias consiguen resultados positivos
en la mitad de los pacientes®”. En una publicacién mas reciente,
Alnot et al'% obtienen mejores resultados, aunque el éxito de la
cirugia depende de las técnicas utilizadas y de las caracteristicas,
de la localizacién y de la gravedad de la deformacién. En el estudio
se incluyen el realineamiento central de los tendones extensores
de las articulaciones metacarpofalangicas con estabilizacion arti-
cular y los implantes de Swanson, con un 83 y un 66% de buenos
resultados, respectivamente.
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