
CLASIFICACIÓN INTERNACIONAL DE ENFERMEDADES - CIE-11 para estadísticas de mortalidad y morbilidad
CAPÍTULO 04
Enfermedades del sistema inmunitario
Este capítulo tiene 45 categorías de cuatro caracteres.
El rango de los códigos comienza en 4A00.
Exclusiones:	Neoplasias (Capítulo 02)
Anomalías del desarrollo prenatal (Capítulo 20)
Complicaciones del embarazo, del parto y del puerperio (Capítulo 18)
Codificado en otra parte:	Trastornos autoinmunitarios específicos de un órgano
Síntomas, signos o resultados clínicos relativos a la sangre, los órganos hematopoyéticos o el sistema inmunitario (MA00-MA3Y)
Este capítulo incluye los siguientes grupos de nivel superior:
Inmunodeficiencias primarias
Trastornos autoinmunitarios sistémicos sin especificidad de órgano
Trastornos autoinflamatorios
Afecciones alérgicas o de hipersensibilidad
Trastornos del sistema inmunitario con implicación de los linajes de leucocitos
Algunos trastornos que afectan al sistema inmunitario
Trastornos autoinmunitarios específicos de un órgano

Inmunodeficiencias primarias (BlockL1‑4A0)
  4A00  	Inmunodeficiencias primarias por trastornos de la inmunidad innata
Codificado en otra parte:	Neutropenia constitucional (4B00.00)

4A00.0	Defectos funcionales de los neutrófilos
Inclusiones:	Disfagocitosis congénita
Codificado en otra parte:	Anemia hemolítica por deficiencia de glucosa-6-fosfato-deshidrogenasa (3A10.00)
Síndrome de Papillon-Lefèvre (EC20.30)

4A00.00	Síndrome de inmunodeficiencia de neutrófilos
Inmunodeficiencia primaria caracterizada por neutrofilia con disfunción grave de los neutrófilos, leucocitosis, predisposición a las infecciones bacterianas y cicatrización defectuosa de las heridas, con ausencia de pus en las zonas infectadas.

4A00.0Y	Otro(a)(s) defectos funcionales de los neutrófilos especificado(a)(s)

4A00.0Z	Defectos funcionales de los neutrófilos, sin especificación

4A00.1	Defectos del sistema del complemento
Exclusiones:	Hemoglobinuria paroxística nocturna (3A21.0)
Síndrome urémico hemolítico atípico (3A10)

4A00.10	Inmunodeficiencia con deficiencia de un componente inicial del complemento

4A00.11	Inmunodeficiencia con deficiencia de un componente tardío del complemento

4A00.12	Inmunodeficiencia con deficiencia del factor B

4A00.13	Inmunodeficiencia con anomalía del factor D
Trastorno inmunitario autosómico recesivo caracterizado por predisposición a las infecciones bacterianas (sobre todo por bacterias del género Neisseria) debido a un defecto en la vía alternativa del complemento.

4A00.14	Angioedema hereditario
El angioedema hereditario se produce en la mayoría de los casos por niveles bajos genéticamente determinados absolutos (tipo I) o funcionales (tipo II) de inhibidor de C1, un inhibidor de las proteinasas plasmáticas implicado en la regulación de la activación del complemento. Se caracteriza clínicamente por edema subcutáneo o submucoso recurrente y puede ocasionar una obstrucción laríngea potencialmente mortal. La afectación del tubo digestivo suele causar dolor abdominal. Eso y la ausencia de ronchas urticariales o prurito acompañantes lo distinguen de la forma común de angioedema, que forma parte del espectro de la urticaria.

4A00.15	Angioedema adquirido
Angioedema clínicamente parecido al angioedema hereditario y no asociado a urticaria. Puede asociarse a un trastorno linfoproliferativo (tipo I) o ser un fenómeno aislado por autoanticuerpos dirigidos contra el inhibidor de C1 (tipo II).

4A00.1Y	Otro(a)(s) defectos del sistema del complemento especificado(a)(s)

4A00.1Z	Defectos del sistema del complemento, sin especificación

4A00.2	Predisposición genética a determinados microbios patógenos
Codificado en otra parte:	Encefalitis por Herpes simplex (1F00.21)
Candidosis mucocutánea crónica (1F23.14)

4A00.3	Inmunodeficiencia con deficiencia de células NK

4A00.Y	Otro(a)(s) inmunodeficiencias primarias por trastornos de la inmunidad innata especificado(a)(s)

4A00.Z	Inmunodeficiencias primarias por trastornos de la inmunidad innata, sin especificación

  4A01  	Inmunodeficiencias primarias por trastornos de la inmunidad adaptativa

4A01.0	Inmunodeficiencias con defecto predominante de los anticuerpos
Grupo de trastornos caracterizados por incapacidad para generar una respuesta inmunitaria normal por defectos de los anticuerpos (esto es, de las inmunoglobulinas).

4A01.00	Agammaglobulinemia hereditaria con linfocitos B ausentes o casi ausentes
Inmunodeficiencia primaria de tipo hereditario caracterizada por una reducción en todos los tipos de gammaglobulinas y un raro trastorno genético ligado al cromosoma X que afecta la capacidad del cuerpo para combatir las infecciones.

4A01.01	Inmunodeficiencias con reducción importante de al menos dos isotipos de inmunoglobulinas séricas con cifra normal o baja de linfocitos B
Inmunodeficiencia primaria no hereditaria caracterizada por una reducción de al menos dos isotipos de inmunoglobulinas séricas. La cantidad de linfocitos B circulantes puede ser normal o baja.

4A01.02	Deficiencia de anticuerpos específicos con concentración normal de inmunoglobulinas o número normal de linfocitos B

4A01.03	Hipogammaglobulinemia transitoria del lactante

4A01.04	Inmunodeficiencias con deficiencias isotípicas o de cadenas ligeras y cifra normal de linfocitos B

4A01.05	Inmunodeficiencias con reducción importante de IgG o IgA séricas, con IgM normal o elevada y cifra normal de linfocitos B
Codificado en otra parte:	Síndrome de hiper-IgM por deficiencia de ligando CD40 (4A01.1Y)
Síndrome de hiper-IgM por deficiencia de CD40 (4A01.1Y)

4A01.0Y	Otro(a)(s) inmunodeficiencias con defecto predominante de los anticuerpos especificado(a)(s)

4A01.0Z	Inmunodeficiencias con defecto predominante de los anticuerpos, sin especificación

4A01.1	Inmunodeficiencias combinadas
Exclusiones:	agammaglobulinemia autosómica recesiva (tipo suizo) (4A01.00)
Codificado en otra parte:	Síndrome de Laron con inmunodeficiencia (5A61.0)

4A01.10	Inmunodeficiencias combinadas graves
Grupo de trastornos poco frecuentes de inmunodeficiencia primaria monogénica caracterizados por falta de linfocitos T periféricos funcionales, lo cual ocasiona infecciones respiratorias graves de aparición temprana y retraso del crecimiento.

4A01.11	Deficiencia de complejo principal de histocompatibilidad de clase I

4A01.12	Deficiencia de complejo principal de histocompatibilidad de clase II
Forma de inmunodeficiencia primaria hereditaria (autosómica recesiva) que se manifiesta por infecciones virales y bacterianas recurrentes, a menudo con diarrea crónica y retraso del crecimiento, en relación con un defecto del complejo principal de histocompatibilidad de clase II.

4A01.1Y	Otro(a)(s) inmunodeficiencias combinadas especificado(a)(s)

4A01.1Z	Inmunodeficiencias combinadas, sin especificación

4A01.2	Trastornos de la regulación inmunitaria

4A01.20	Trastornos de la regulación inmunitaria con hipopigmentación
Codificado en otra parte:	Síndrome de Hermansky-Pudlak (EC23.20)
Síndrome de Chediak-Higashi (EC23.20)
Síndrome de Griscelli de tipo 2 (4A01.23)

4A01.21	Trastornos de la regulación inmunitaria con predominio de la autoinmunidad
Codificado en otra parte:	Poliendocrinopatía autoinmunitaria de tipo 1 (5B00)
Enfermedad autoinmunitaria multiorgánica sindrómica por deficiencia de ITCH (4A43.Y)
Síndrome de Aicardi-Goutières (5C55.2)
Displasia espondilometafisaria con inmunodeficiencia combinada (LD24.4)

4A01.22	Trastornos de la regulación inmunitaria con predominio de la linfoproliferación

4A01.23	Linfohistiocitosis hemofagocítica primaria
Enfermedad causada por determinantes que surgen después del nacimiento, en el período prenatal o por factores genéticos hereditarios que conducen a una proliferación incontrolada de los linfocitos activados y macrófagos. Se caracteriza por aumento de la proliferación de linfocitos y macrófagos morfológicamente benignos que segregan grandes cantidades de citocinas inflamatorias. Puede cursar con fiebre, erupción cutánea, ictericia, esplenomegalia, linfadenopatías, histiocitosis, hemofagocitosis o citopenia.
Inclusiones:	Histiocitosis de fagocitos mononucleares
Codificado en otra parte:	Síndrome de Hermansky-Pudlak (EC23.20)
Síndrome de Chediak-Higashi (EC23.20)

4A01.2Y	Otro(a)(s) trastornos de la regulación inmunitaria especificado(a)(s)

4A01.2Z	Trastornos de la regulación inmunitaria, sin especificación

4A01.3	Otros síndromes de inmunodeficiencia bien definidos por defectos en la inmunidad adaptativa
Síndromes de inmunodeficiencia por otros defectos en las células sistémicas muy especializadas y procesos que eliminan o impiden la proliferación de microbios patógenos.
Codificado en otra parte:	Síndrome de Wiskott-Aldrich (3B62.0Y)
Síndrome de Netherton (LD27.2)
Disqueratosis congénita (3A70.0)

4A01.30	Inmunodeficiencia por defectos del timo
Codificado en otra parte:	Fenotipo CATCH 22 [Anomalías cardíacas, facies anormal, hipoplasia tímica, paladar hendido e hipocalcemia] (LD44.N0)

4A01.31	Defectos de reparación del ADN distintos de las inmunodeficiencias combinadas de linfocitos T o B

4A01.32	Displasia inmunoósea
Trastorno hereditario autosómico recesivo que se manifiesta por displasia espondiloepifisiaria, disfunción renal e inmunodeficiencia de linfocitos T.
Codificado en otra parte:	Hipoplasia de cartílago y cabello (LD27.0Y)

4A01.33	Enfermedad venooclusiva hepática - síndrome de inmunodeficiencia
Síndrome caracterizado por la asociación de hipogammaglobulinemia grave, inmunodeficiencia combinada de linfocitos T y B, ausencia de centros germinales en los ganglios linfáticos, ausencia de células plasmáticas en los tejidos y enfermedad venooclusiva hepática.

4A01.34	Síndromes de hiper-IgE

4A01.Z	Inmunodeficiencias primarias por trastornos de la inmunidad adaptativa, sin especificación

  4A0Y  	Otro(a)(s) inmunodeficiencias primarias especificado(a)(s)

  4A0Z  	Inmunodeficiencias primarias, sin especificación

  4A20  	Inmunodeficiencias adquiridas
Codificado en otra parte:	Enfermedad por el virus de la inmunodeficiencia humana (1C60-1C62.Z)
Neutropenia adquirida (4B00.01)

4A20.0	Inmunodeficiencia de comienzo en el adulto
Adulto con infecciones micobacterianas diseminadas u otras infecciones que definen el sida, a menudo con dermatosis neutrofílicas concomitantes. En todos los casos hay títulos altos de anti-IFN-γ y cifras normales de linfocitos T cooperadores CD4.

4A20.1	Inmunodeficiencia adquirida por pérdida de inmunoglobulina
Inmunodeficiencia adquirida por pérdida de inmunoglobulinas a través del tubo digestivo (enteropatía pierdeproteínas), a través del riñón (síndrome nefrótico) o a través de la piel (lesiones cutáneas graves).

4A20.Y	Otro(a)(s) inmunodeficiencias adquiridas especificado(a)(s)

4A20.Z	Inmunodeficiencias adquiridas, sin especificación

Trastornos autoinmunitarios sistémicos sin especificidad de órgano (BlockL1‑4A4)
Codificado en otra parte:	Artritis reumatoide (FA20)
  4A40  	Lupus eritematoso
Enfermedad inflamatoria autoinmunitaria no específica de órganos que se caracteriza por la presencia de anticuerpos contra el ADN, el ARN y otros componentes del núcleo celular. De presentación y evolución clínicas muy variables, puede ir desde un trastorno agudo fulminante potencialmente mortal con afectación del corazón, el sistema nervioso central y los riñones, a un trastorno crónico indolente de la piel con cicatrización.
Codificado en otra parte:	Lupus eritematoso cutáneo subagudo (EB50)
Lupus eritematoso cutáneo crónico (EB51)
Lupus eritematoso neonatal (KA07.0)

4A40.0	Lupus eritematoso sistémico
Enfermedad multiorgánica de origen autoinmunitario que se caracteriza por la presencia de autoanticuerpos dirigidos contra antígenos nucleares. Entre sus manifestaciones cabe mencionar: erupción cutánea, artritis y cansancio, nefritis, problemas neurológicos, anemia y trombocitopenia en el extremo más grave del espectro clínico.

4A40.00	Lupus eritematoso sistémico con afectación cutánea
Lupus eritematoso sistémico con afectación de la piel. Puede cursar con eritema malar en alas de mariposa o con necrólisis extensa de la piel expuesta al sol, sobre todo en la cabeza, el cuello y la parte superior del torso.
Codificado en otra parte:	Lupus eritematoso sistémico inmunoampolloso (EB4Y)

4A40.0Y	Otro(a)(s) lupus eritematoso sistémico especificado(a)(s)

4A40.0Z	Lupus eritematoso sistémico, sin especificación

4A40.1	Lupus eritematoso provocado por medicamentos
Síndrome con presencia de anticuerpos antinucleares asociados a síntomas como fiebre, malestar general, artritis, artromialgias intensas, serositis y erupción cutánea, que aparece durante el tratamiento con ciertos medicamentos (p. ej., procainamida, hidralazina, fenitoína) y los inhibidores del factor de necrosis tumoral. Afecta principalmente a personas de raza blanca, tiene menor predilección femenina que el lupus eritematoso sistémico, rara vez afecta los riñones o el encéfalo, y rara vez se asocia a anticuerpos frente al ADN bicatenario. Suele asociarse a anticuerpos frente a las histonas, y habitualmente se resuelve unas semanas después de retirar el medicamento causante.

4A40.Y	Otro(a)(s) lupus eritematoso especificado(a)(s)

4A40.Z	Lupus eritematoso, sin especificación

  4A41  	Miopatía inflamatoria idiopática
Grupo heterogéneo de síndromes que tienen en común una inflamación muscular persistente de fisiopatología desconocida, que ocasiona un daño que afecta la función muscular. Puede ser de naturaleza aguda o crónica.
Codificado en otra parte:	Miositis extraocular (9C82.3)

4A41.0	Dermatomiositis
Miopatía inflamatoria caracterizada por debilidad muscular simétrica y progresiva, poca resistencia muscular, manifestaciones cutáneas como pápulas de Gottron, erupción violácea, signo del chal, signo en V y de la mano de mecánico. En ocasiones aparecen también manifestaciones viscerales como neumonía intersticial (neumonitis) y miocarditis. La erupción cutánea puede preceder a los síntomas musculares y en algunos pacientes es el único signo clínico de la dermatomiositis (dermatomiositis amiopática).

4A41.00	Dermatomiositis del adulto
Trastorno inflamatorio sistémico que afecta la musculatura esquelética, la piel y otros órganos. Se caracteriza por debilidad muscular proximal simétrica, elevación de las enzimas musculares en el suero, alteraciones miopáticas en la electromiografía, signos histológicos típicos en la biopsia muscular y manifestaciones dermatológicas típicas como erupción violácea o pápulas de Gottron.
Exclusiones:	Miastenia grave o algunos trastornos especificados de la unión neuromuscular (BlockL2‑8C6)

4A41.01	Dermatomiositis juvenil
Forma de aparición temprana de la dermatomiositis, un trastorno muscular inflamatorio autoinmunitario sistémico caracterizado por debilidad muscular proximal, lesión cutánea evocadora y manifestaciones sistémicas.

4A41.0Z	Dermatomiositis, sin especificación

4A41.1	Polimiositis
Miopatía inflamatoria de causa desconocida que ocurre predominantemente en adultos y se caracteriza clínicamente por debilidad muscular proximal (hombros, brazos, muslos) asociada con frecuencia a mialgias. La afectación de la musculatura esofágica y faríngea puede ocasionar disfagia y riesgo de neumonía por aspiración. La miocarditis con arritmias o miocardiopatía es una complicación rara, pero grave. La polimiositis puede asociarse a otras enfermedades autoinmunitarias, neoplasias malignas o infecciones virales. Aunque las concentraciones séricas de enzimas musculares y la electromiografía suelen estar alteradas, el diagnóstico definitivo requiere la demostración de cambios histológicos característicos en la biopsia muscular, como necrosis muscular, regeneración de las fibras musculares e infiltración difusa por linfocitos T CD8+.

4A41.10	Polimiositis juvenil
Miopatía inflamatoria idiopática infrecuente de aparición en la infancia. Con frecuencia se diagnostica erróneamente, ya que carece de un fenotipo clínico distintivo. Tradicionalmente, cursa con debilidad de los músculos proximales que evoluciona durante semanas o meses. Las características histológicas principales son variabilidad del tamaño de las fibras, fibras necróticas y regeneradoras dispersas, e infiltrados celulares perivasculares y endomisiales.
Exclusiones:	Esclerosis sistémica (4A42)
Enfermedad autoinmunitaria sistémica solapada o indiferenciada sin especificidad de órgano (4A43)
Síndrome antifosfolipídico (4A45)
Vasculitis (4A44)
Lupus eritematoso (4A40)

4A41.11	Polimiositis paraneoplásica
Miopatía inflamatoria infrecuente asociada a un cáncer. Se presenta de forma aguda o subaguda con debilidad proximal, a menudo con afectación de los músculos flexores del cuello, disfagia, y rara vez están afectados los músculos respiratorios y el corazón; a veces cursa con mialgias. En el examen histopatológico por biopsia muscular se aprecia toxicidad linfocitaria mediada por células dirigida contra las fibras musculares en las zonas focales de inflamación en el tejido conjuntivo perimisial y los vasos sanguíneos circundantes. Los linfocitos T citotóxicos pueden destruir las fibras musculares. Los linfomas no hodgkinianos, el carcinoma vesical y el carcinoma de pulmón son los tipos de cáncer asociados con mayor frecuencia.
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

4A41.1Y	Otro(a)(s) polimiositis especificado(a)(s)

4A41.1Z	Polimiositis, sin especificación

4A41.2	Miopatía por cuerpos de inclusión
La miopatía por cuerpos de inclusión (MCI) se distingue de la polimiositis (PM) y de la dermatomiositis (DM) por sus características clínicas e histopatológicas. Su fenotipo clínico característico es con debilidad muscular de comienzo insidioso durante meses o años, localizada predominantemente en los músculos de los muslos y en los flexores de los dedos, con resistencia al tratamiento con glucocorticoides. Sus rasgos histopatológicos típicos son las inclusiones sarcoplásmicas y nucleares y las vacuolas ribeteadas. [Kelley's Textbook of Rheumatology, 6.ª edición]

4A41.20	Miositis por cuerpos de inclusión
La miositis por cuerpos de inclusión es la miopatía inflamatoria idiopática más frecuente después de los 50 años. Cursa típicamente con debilidad muscular insidiosa, crónica y asimétrica en la porción distal de la extremidad superior o la porción proximal de la extremidad inferior, que lleva a caídas recurrentes y pérdida de destreza. La creatina-cinasa (CK) está elevada hasta 15 veces, y en la electromiografía con aguja se aprecia por lo general una miopatía irritativa crónica. En el examen histopatológico por biopsia muscular se aprecian exudados inflamatorios endomisiales que rodean e invaden las fibras musculares no necróticas, a menudo acompañadas de vacuolas ribeteadas y depósitos de proteínas. Pese a los rasgos histopatológicos de inflamación muscular, es probable que la miositis por cuerpos de inclusión tenga un componente degenerativo destacado, como parece indicar su resistencia al tratamiento inmunodepresor.
Exclusiones:	Miastenia grave o algunos trastornos especificados de la unión neuromuscular (BlockL2‑8C6)

4A41.21	Miopatía no inflamatoria por cuerpos de inclusión
La miopatía por cuerpos de inclusión no inflamatoria (MCI) es un trastorno muscular idiopático sin exudados inflamatorios y sin expresión del complejo mayor de histocompatibilidad de clase I. En la biopsia muscular se describen vacuolas con borde y filamentos "similares a IBM" sin células inflamatorias.
Exclusiones:	Miastenia grave o algunos trastornos especificados de la unión neuromuscular (BlockL2‑8C6)

4A41.2Z	Miopatía por cuerpos de inclusión, sin especificación

4A41.Y	Otro(a)(s) miopatía inflamatoria idiopática especificado(a)(s)

4A41.Z	Miopatía inflamatoria idiopática, sin especificación

  4A42  	Esclerosis sistémica
Trastorno sistémico del tejido conjuntivo que se manifiesta por endurecimiento y engrosamiento de la piel, anomalías de la microvasculatura y de los vasos grandes, y cambios degenerativos fibróticos en diversos órganos corporales, como el corazón, los pulmones, los riñones y el tubo digestivo. [Arthritis Rheum 1980; 23: 581-590]
Inclusiones:	Esclerodermia sistémica
Exclusiones:	Esclerodermia circunscrita (EB61.0)

4A42.0	Esclerosis sistémica de comienzo pediátrico
Esclerosis sistémica que surge antes de los 16 años. La afectación de los órganos internos es menos común, pero la artritis y la miositis son más comunes que en los adultos.

4A42.1	Esclerosis sistémica difusa
Subtipo de esclerosis sistémica que se caracteriza por fibrosis cutánea en el tronco y las partes acras con incidencia temprana y significativa de afectación difusa: enfermedad pulmonar intersticial, insuficiencia renal oligúrica, enfermedad gastrointestinal difusa y afectación del miocardio.

4A42.2	Esclerodermia sistémica localizada
Síndrome que combina calcinosis, fenómeno de Raynaud, disfunción esofágica, esclerodactilia y telangiectasia.

4A42.Z	Esclerosis sistémica, sin especificación

  4A43  	Enfermedad autoinmunitaria sistémica solapada o indiferenciada sin especificidad de órgano
Enfermedades autoinmunes sistémicas no específicas de órganos que no cumplen los criterios de diagnóstico de ninguna entidad patológica reconocida.

4A43.0	Enfermedad relacionada con IgG4
Enfermedad clínica caracterizada por concentración sérica alta de IgG4 y tumefacción o infiltración tisular por células plasmáticas con positividad para IgG4. Se han propuesto criterios diagnósticos para esta enfermedad, que puede estar presente en una determinada subpoblación de pacientes con una amplia variedad de enfermedades, como enfermedad de Mikulicz, pancreatitis autoinmunitaria, hipofisitis, tiroiditis de Riedel, neumonitis intersticial, nefritis intersticial, prostatitis, linfadenopatía, fibrosis retroperitoneal, aneurisma aórtico inflamatorio y seudotumor inflamatorio.
Codificado en otra parte:	Plasmocitosis cutánea primaria (EK91.2)
Infiltraciones o proliferaciones linfocíticas o linfoplasmocíticas dérmicas benignas (EE90-EE91)
Pancreatitis autoinmunitaria relacionada con IgG4 de tipo 1 (DC33)

4A43.1	Enfermedad de Mikulicz
Enfermedad descrita por Johann von Mikulicz en 1892 caracterizada por inflamación simétrica de las glándulas lagrimales, submandibulares y parótidas, con infiltración masiva de estas glándulas por células mononucleares. Los autoanticuerpos séricos como anti-Ro/SS-A suelen dar negativo, y la concentración sérica de IgG4 pueden estar elevada. A diferencia de la enfermedad de Sjögren, la enfermedad de Mikulicz con IgG4 se caracteriza por la formación de folículos linfoides, pero presenta niveles menores de infiltración linfocítica en los conductos salivales, de manera que su estructura se mantiene intacta.

4A43.2	Síndrome de Sjögren
Enfermedad autoinmunitaria inflamatoria sistémica lentamente progresiva que afecta primariamente las glándulas exocrinas. El epitelio funcional se ve reemplazado por infiltrados linfocíticos, lo cual origina sequedad bucal y ocular. Se generan autoanticuerpos característicos (p. ej., anti-Ro/SS-A o anti-La/SS-B). El síndrome puede presentarse solo (síndrome de Sjögren primario) o asociado a otra enfermedad autoinmunitaria (síndrome de Sjögren secundario).
Codificado en otra parte:	Queratoconjuntivitis seca (9A79)

4A43.20	Síndrome de Sjögren primario

4A43.21	Síndrome de Sjögren secundario
Enfermedad autoinmunitaria inflamatoria progresiva de las glándulas exocrinas en presencia de otras enfermedades autoinmunitarias sistémicas, como la artritis reumatoide, el lupus eritematoso sistémico o la esclerosis sistémica. El epitelio funcional se ve reemplazado por infiltrados linfocíticos, lo cual origina sequedad bucal y ocular.
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

4A43.22	Síndrome de Sjögren de comienzo pediátrico

4A43.2Y	Otro(a)(s) síndrome de Sjögren especificado(a)(s)

4A43.3	Enfermedad mixta del tejido conjuntivo
Síndrome mixto que combina características del lupus eritematoso sistémico, la esclerosis sistémica y la polimiositis con la presencia de autoanticuerpos frente a al ribonucleoproteína U1. En casi todos los pacientes con enfermedad mixta del tejido conjuntivo se observa el fenómeno de Raynauden; la causa más frecuente de muerte de estos pacientes es la hipertensión arterial pulmonar.

4A43.4	Fascitis eosinofílica difusa
Trastorno idiopático infrecuente asociado a induración de la piel (signo de la piel de naranja) que por lo general se desarrolla rápidamente. Se trata de una esclerosis dérmica e hipodérmica asociada a engrosamiento fibrótico de los tabiques lobulillares del tejido adiposo subcutáneo, de la fascia superficial y del perimisio. El diagnóstico suele requerir una biopsia por escisión de espesor completo de las lesiones cutáneas en la que se aprecie fibrosis de la fascia subcutánea. El inicio es después de un traumatismo o esfuerzo físico inhabitual, especialmente en los varones.

4A43.Y	Otro(a)(s) enfermedad autoinmunitaria sistémica solapada o indiferenciada sin especificidad de órgano especificado(a)(s)

4A43.Z	Enfermedad autoinmunitaria sistémica solapada o indiferenciada sin especificidad de órgano, sin especificación

  4A44  	Vasculitis
Grupo heterogéneo de enfermedades de causa multifactorial caracterizadas por lesiones inflamatorias de los vasos sanguíneos. Estas lesiones consisten en necrosis fibrinoide (arteritis necrosante), infiltración de células gigantes sin necrosis, depósitos de inmunoglobulinas o infiltración leucocitoclástica. El espectro y la gravedad de las vasculitis sistémicas son amplios, desde la enfermedad fulminante con riesgo para la vida o la visión hasta la dermatosis relativamente menor.
Codificado en otra parte:	Enfermedad de Behçet (4A62)
Microangiopatía trombótica, no clasificada en otra parte (3B65)

4A44.0	Seudopoliartritis rizomélica

4A44.1	Síndrome del cayado aórtico
Arteritis, a menudo granulomatosa, que afecta de modo predominante la aorta y sus ramas principales. Comienza habitualmente en pacientes menores de 50 años.

4A44.2	Arteritis de células gigantes
Arteritis, a menudo granulomatosa, que afecta por lo general la aorta o sus ramas principales, con predilección por las ramas de la arteria carótida, de modo especial la arteria temporal. Comienza habitualmente en pacientes mayores de 50 años y, se asocia a menudo a polimialgia reumática.

4A44.3	Vasculitis en un solo órgano
Vasculitis en arterias o venas de cualquier tamaño en un solo órgano sin características indicativas de que se trate de la expresión limitada de una vasculitis sistémica. El tipo de órgano y vasos implicados deben incluirse en el nombre (p. ej., vasculitis cutánea de pequeños vasos, arteritis testicular, vasculitis del sistema nervioso central). La distribución de la vasculitis puede ser unifocal o multifocal (difusa) dentro del órgano afectado. Algunos pacientes inicialmente diagnosticados de vasculitis en un solo órgano desarrollan posteriormente otras manifestaciones que justifican reasignar el caso a una de las vasculitis sistémicas (p. ej., arteritis cutánea que luego pasa a poliarteritis nudosa sistémica, etc.). [Conferencia de Consenso de Chapel Hill, 2011]

4A44.4	Poliarteritis nudosa
Vasculitis necrosante sistémica inmunomediada que afecta vasos de mediano tamaño. La enfermedad se presenta alguna vez después de una infección viral, pero en la mayor parte de los casos no hay una circunstancia desencadenante conocida. Las manifestaciones clínicas implican a numerosos órganos y conducen a una alteración general del estado de salud, con adelgazamiento rápido, parálisis de los nervios periféricos, nefropatía y problemas digestivos como hemorragias, perforaciones, apendicitis y pancreatitis. Las artralgias están casi siempre presentes, y la mitad de los pacientes presentan mialgias. También se han descrito alteraciones cardíacas y cerebrales (cefalea), así como manifestaciones oculares y genitales (orquitis).

4A44.5	Síndrome ganglionar mucocutáneo
El síndrome de los ganglios linfáticos mucocutáneos (enfermedad de Kawasaki) es una vasculitis aguda de distribución mundial en niños pequeños que afecta a arterias de calibre mediano a pequeño y, si no se trata, produce aneurismas de las arterias coronarias en aproximadamente una cuarta parte de los casos. Los signos cardinales incluyen linfadenopatía cervical, inyección conjuntival, exantema (maculopapular, eritrodérmico o similar al eritema multiforme), lengua de fresa, eritema orofaríngeo, eritema e hinchazón de manos y pies y descamación periungueal. Se desconoce la causa, pero se cree que es ambiental, posiblemente por una infección viral. Una variante de la enfermedad se ha relacionado con la infección por SARS CoV-2.
Inclusiones:	Síndrome de Kawasaki

4A44.6	Síndrome de Sneddon
Síndrome que asocia livedo reticular y signos neurológicos. La livedo es permanente, cianótica, sin infiltración y afecta las extremidades, el tronco y a veces la cara. Los signos neurológicos aparecen más tarde e incluyen accidentes cerebrovasculares, epilepsia, vértigo y, más raramente, síndrome seudobulbar, corea, episodios de amnesia o amaurosis pasajera.

4A44.7	Angitis primaria del sistema nervioso central
Vasculitis limitada al sistema nervioso central (SNC); es una enfermedad muy infrecuente, con manifestaciones que pueden ser imitadas por muchas otras enfermedades. Suele cursar con cefalea, alteración inconstante del estado mental y ataques isquémicos transitorios. El diagnóstico se basa a menudo en la angiografía, pero la biopsia cerebral sigue siendo la única prueba diagnóstica definitiva.

4A44.8	Tromboangitis obliterante
Enfermedad inflamatoria oclusiva segmentaria de las arterias y las venas, con trombosis y recanalización de los vasos afectados. Es una enfermedad inflamatoria no ateroesclerótica que afecta arterias y venas de pequeño y mediano tamaño en las extremidades superiores e inferiores. Se distingue de otros tipos de vasculitis por su tendencia a aparecer en varones jóvenes. Se desconocen su causa y su patogenia; pero se sabe que el tabaquismo desempeña una función clave en el inicio y la persistencia de la enfermedad.

4A44.9	Vasculitis de vasos pequeños por inmunocomplejos
Codificado en otra parte:	Enfermedad mediada por anticuerpos contra la membrana basal glomerular (MF85)
Síndrome de Susac (8A45.2Y)

4A44.90	Vasculitis crioglobulinémica
Vasculitis con depósitos inmunitarios de crioglobulinas que afecta los vasos pequeños (predominantemente capilares, vénulas o arteriolas) y se asocia a crioglobulinas en el suero. A menudo se ven implicados la piel y los glomérulos renales.

4A44.91	Vasculitis urticarial hipocomplementémica
Vasculitis acompañada de urticaria e hipocomplementemia que afecta los vasos pequeños (capilares, vénulas o arteriolas) y se asocia a anticuerpos anti-C1q. Cursa a menudo con glomerulonefritis, artritis, enfermedad pulmonar obstructiva e inflamación ocular. [Conferencia de Consenso de Chapel Hill, 2011]

4A44.92	Vasculitis por IgA
Vasculitis con depósito de inmunocomplejos (sobre todo de IgA1) que afecta los vasos pequeños (principalmente capilares, vénulas o arteriolas). Suele afectar la piel y el intestino, y a menudo causa artritis. Puede cursar con glomerulonefritis indistinguible de la nefropatía por IgA.
Inclusiones:	púrpura de Henoch-Schönlein
Codificado en otra parte:	Trastornos respiratorios en vasculitis por IgA (CB05.4Y)
Enteritis no infecciosa o úlcera por vasculitis por IgA (DA94.Y)

4A44.9Y	Otro(a)(s) vasculitis de vasos pequeños por inmunocomplejos especificado(a)(s)

4A44.9Z	Vasculitis de vasos pequeños por inmunocomplejos, sin especificación

4A44.A	Vasculitis asociada a ANCA
Vasculitis necrosante, con depósitos de inmunocomplejos escasos o nulos, que afecta predominantemente los pequeños vasos (capilares, vénulas, arteriolas y arterias pequeñas) y se asocia a anticuerpos contra el citoplasma de los neutrófilos (ANCA). No todos los pacientes tienen ANCA. Debe añadirse un término que indique la reactividad para ANCA; p. ej., PR3-ANCA, MPO-ACAN, ANCA negativos.

4A44.A0	Poliangiítis microscópica
Vasculitis necrosante, con depósitos de inmunocomplejos escasos o nulos, que afecta predominantemente pequeños vasos (capilares, vénulas o arteriolas). En la arteritis necrosante pueden verse implicadas arterias de pequeño y mediano tamaño. La glomerulonefritis necrosante es muy frecuente. A menudo se produce capilaritis pulmonar. La inflamación granulomatosa está ausente.
Inclusiones:	Poliarteritis microscópica
Exclusiones:	Poliarteritis nudosa (4A44.4)

4A44.A1	Granulomatosis con poliangitis
Inflamación granulomatosa necrosante que suele afectar las vías respiratorias altas y bajas, y vasculitis necrosante que afecta predominantemente vasos de pequeño y mediano tamaño (p. ej., capilares, vénulas, arteriolas, arterias y venas). La glomerulonefritis necrosante es frecuente. [Arthritis Rheum 1990; 33: 1101-1107]
Inclusiones:	Granulomatosis de Wegener

4A44.A2	Granulomatosis eosinofílica con poliangitis
Inflamación granulomatosa necrosante y rica en eosinófilos que suele afectar el árbol respiratorio y vasculitis necrosante que afecta predominantemente vasos de pequeño y mediano calibre, asociadas a asma y eosinofilia. Los ACAN son más frecuentes cuando hay también glomerulonefritis. [Arthritis Rheum 1990; 33: 1094-1100]
Inclusiones:	síndrome de Churg-Strauss

4A44.AY	Otro(a)(s) vasculitis asociada a ANCA especificado(a)(s)

4A44.AZ	Vasculitis asociada a ANCA, sin especificación

4A44.B	Vasculitis leucocitoclástica
Término histopatológico usado habitualmente para denotar una vasculitis de pequeños vasos. Puede estar localizada en la piel o se puede manifestar en otros órganos. Los órganos internos afectados con mayor frecuencia son las articulaciones, el tubo digestivo y los riñones. El pronóstico es bueno si no hay afectación interna. Puede obedecer a múltiples causas (p. ej., infecciones, medicamentos, enfermedades autoinmunitarias sistémicas), pero en hasta un 50% de los pacientes no llega a identificarse ninguna causa.

4A44.B0	Vasculitis leucocitoclástica cutánea
Vasculitis leucocitoclástica de pequeños vasos restringida a la piel, de causa desconocida o no especificada.

4A44.BY	Otro(a)(s) vasculitis leucocitoclástica especificado(a)(s)

4A44.BZ	Vasculitis leucocitoclástica, sin especificación

4A44.Y	Otro(a)(s) vasculitis especificado(a)(s)

4A44.Z	Vasculitis, sin especificación

  4A45  	Síndrome antifosfolipídico
Enfermedad autoinmunitaria sistémica caracterizada por la presencia de anticuerpos antifosfolipídicos (AFL) en el suero de pacientes con episodios trombóticos o complicaciones del embarazo recurrentes.

4A45.0	Síndrome antifosfolipídico primario

4A45.1	Síndrome antifosfolipídico secundario
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante

4A45.2	Síndrome antifosfolipídico en el embarazo

4A45.3	Síndrome de hipoprotrombinemia y anticoagulante lúpico

4A45.Z	Síndrome antifosfolipídico, sin especificación

  4A4Y  	Otro(a)(s) trastornos autoinmunitarios sistémicos sin especificidad de órgano especificado(a)(s)

  4A4Z  	Trastornos autoinmunitarios sistémicos sin especificidad de órgano, sin especificación

Trastornos autoinflamatorios (BlockL1‑4A6)
Codificado en otra parte:	Síndrome de Schnitzler (EB03)
  4A60  	Síndromes autoinflamatorios monogénicos
Las enfermedades autoinflamatorias hereditarias monogénicas se caracterizan por la inflamación generalizada aparentemente no provocada en ausencia de infección o de un alto título de autoanticuerpos.

4A60.0	Fiebre mediterránea familiar
La FMF es una enfermedad autoinflamatoria asociada con mutaciones en la pirina que da como resultado una producción mejorada de IL1beta. Esto resulta en ataques clínicos de inflamación en forma de fiebre y serositis en forma de inflamación peritoneal, pleural o sinovial junto con un aumento de los reactivos en la fase aguda.

4A60.1	Síndromes periódicos asociados a la criopirina
Enfermedad autoinflamatoria asociada a una hiperfunción de la proteína criopirina, que ocasiona una activación de los inflamosomas e hiperproducción de IL1-β. Esto da como resultado signos y síntomas clínicos de inflamación en forma de erupción cutánea, fiebre, síntomas articulares y oculares con aumento de proteínas de la fase aguda.
Inclusiones:	Criopirinopatías

4A60.2	Síndrome periódico asociado al receptor 1 del factor de necrosis tumoral (FNT)
Enfermedad autoinflamatoria asociada a mutaciones heterocigóticas en el gen que codifica el receptor 1 del factor de necrosis tumoral (TNFR1). Cursa con accesos clínicos de inflamación en forma de fiebre y serositis peritoneal, pleural o sinovial con aumento de proteínas de la fase aguda.

4A60.Y	Otro(a)(s) síndromes autoinflamatorios monogénicos especificado(a)(s)

4A60.Z	Síndromes autoinflamatorios monogénicos, sin especificación

  4A61  	Síndrome SAPHO [sinovitis, acné conglobata, pustulosis palmoplantar, hiperostosis y osteítis]
Síndrome caracterizado por sinovitis, acné conglobata o fulminante, pustulosis palmoplantar, hiperostosis y osteítis. Sus causas no se conocen bien.

  4A62  	Enfermedad de Behçet
Enfermedad de etiopatogenia aún no comprendida por completo, caracterizada por úlceras aftosas orales o genitales recurrentes acompañadas de lesiones inflamatorias cutáneas, oculares, articulares, gastrointestinales o del sistema nervioso central.
Puede presentar vasculitis de pequeños vasos, vasculopatía trombótica, arteritis y aneurismas arteriales. Tiene una elevada prevalencia desde el Mediterráneo oriental hasta la China y el Japón, pasando por el Asia central.
Inclusiones:	enfermedad de Adamantiades-Behçet
Codificado en otra parte:	Enfermedad de Behçet neonatal transitoria (KA07.Y)

  4A6Y  	Otro(a)(s) trastornos autoinflamatorios especificado(a)(s)

  4A6Z  	Trastornos autoinflamatorios, sin especificación

Afecciones alérgicas o de hipersensibilidad (BlockL1‑4A8)
La alergia es una reacción de hipersensibilidad iniciada por mecanismos inmunitarios demostrados. La hipersensibilidad se define como afecciones clínicamente semejantes a la alergia que causan síntomas o signos objetivamente reproducibles, iniciados por exposición a un estímulo definido en una dosis tolerada por las personas sanas.
Codificado en otra parte:	Eosinofilia (4B03)
Reacciones de hipersensibilidad de naturaleza no especificada (4B07)
  4A80  	Enfermedades alérgicas o de hipersensibilidad con afectación de las vías respiratorias
Grupo de enfermedades clínicamente diferentes que pueden considerarse como trastornos de hipersensibilidad de las vías respiratorias altas y bajas. Su clasificación es compleja.
Codificado en otra parte:	Rinitis alérgica o vasomotora (CA08)
Afecciones alérgicas o de hipersensibilidad por Aspergillus (CA82.4)
Sinusitis crónica (CA0A)
Asma (CA23)
Pólipo nasal (CA0J)
Neumonitis por hipersensibilidad a polvos orgánicos (CA70)

4A80.0	Broncoespasmo inducido por medicamentos
Estrechamiento de los bronquios como manifestación clínica frecuente desencadenada por diversos fármacos o medicamentos. Su gravedad puede variar de leve a grave, e incluso daño cerebral postanóxico mortal. Puede manifestarse como un suceso aislado o asociado a otros síntomas como representación de una anafilaxia inducida por medicamentos.

4A80.1	Broncoespasmo por alergia a alimentos
Estrechamiento de los bronquios como manifestación clínica desencadenada por diversos alérgenos alimentarios como un fenotipo de hipersensibilidad a los alimentos. Es más frecuente en los pacientes atópicos de menor edad, y los alimentos que con más frecuencia desencadenan estas reacciones son la leche de vaca, el maní, los huevos y los frutos secos. Puede manifestarse como un suceso aislado o asociado a otros síntomas como representación de la anafilaxia inducida por medicamentos.

4A80.Y	Otro(a)(s) enfermedades alérgicas o de hipersensibilidad con afectación de las vías respiratorias especificado(a)(s)

4A80.Z	Enfermedades alérgicas o de hipersensibilidad con afectación de las vías respiratorias, sin especificación

  4A81  	Enfermedades alérgicas o de hipersensibilidad con afectación ocular
Grupo de enfermedades clínicamente diferentes que pueden considerarse como trastornos de hipersensibilidad de la superficie ocular. Su clasificación es compleja.
Codificado en otra parte:	Conjuntivitis alérgica (9A60.02)
Queratoconjuntivitis vernal (9A60.5)
Conjuntivitis papilar gigante (9A60.00)
Blefaroconjuntivitis irritativa de contacto (EK02.11)
Conjuntivitis atópica aguda (9A60.01)
Queratoconjuntivitis atópica (9A60.0Y)
Conjuntivitis vernal (9A60.0Y)

  4A82  	Enfermedades alérgicas o de hipersensibilidad con afectación de la piel o las mucosas
Grupo heterogéneo de enfermedades que pueden considerarse como trastornos alérgicos o de hipersensibilidad de la piel y las mucosas.
Codificado en otra parte:	Dermatitis alérgica de contacto (EK00)
Dermatitis fotoalérgica de contacto (EK01)
Urticaria alérgica de contacto (EK10)
Dermatitis de contacto por proteínas (EK11)
Sensibilización alérgica de contacto (EK12)
Urticaria, angioedema y otros trastornos urticarianos (EB00-EB0Y)
Eccema atópico (EA80)
Alergia a sustancias en contacto con la piel (EK5Y)

  4A83  	Enfermedades alérgicas o de hipersensibilidad con afectación del tubo digestivo
Codificado en otra parte:	Gastritis alérgica (DA42.4)
Duodenitis alérgica (DA51.3)
Colitis alimentaria o alérgica (DB33.2)
Enteritis alérgica o alimentaria del intestino delgado (DA94.2)

4A83.0	Gastroenteritis eosinofílica inducida por alimentos
Enfermedad caracterizada por infiltración eosinofílica de las diversas capas del estómago y el intestino, inducida por la ingesta de alimentos específicos en ausencia de cualquier causa conocida de eosinofilia. Puede presentarse a cualquier edad, y los síntomas varían en función del sitio del tubo intestinal afectado y del grado de inflamación eosinofílica; puede cursar con ascitis, adelgazamiento, edema u obstrucción.

4A83.1	Esofagitis eosinofílica inducida por alimentos
Enfermedad esofágica crónica, inmunitaria o mediada por antígenos, caracterizada por una infiltración eosinofílica de la pared esofágica inducida por la ingesta de alimentos específicos en ausencia de cualquier causa conocida de eosinofilia. Los síntomas guardan relación con la disfunción esofágica; entre ellos: trastornos de la alimentación, síntomas de reflujo, vómitos, disfagia e impactación de los alimentos.

4A83.Y	Otro(a)(s) enfermedades alérgicas o de hipersensibilidad con afectación del tubo digestivo especificado(a)(s)

4A83.Z	Enfermedades alérgicas o de hipersensibilidad con afectación del tubo digestivo, sin especificación

  4A84  	Anafilaxia
Grave reacción de hipersensibilidad sistémica potencialmente mortal caracterizada por ser de aparición rápida con problemas de las vías respiratorias, la respiración o el aparato circulatorio. Suele asociarse a cambios en la piel y las mucosas, aunque no siempre.

4A84.0	Anafilaxia por reacción alérgica a los alimentos
Reacción multisistémica, de progresión acelerada y potencialmente mortal a la exposición a un alérgeno alimentario al cual la persona afectada ha sido sensibilizada anteriormente.
Exclusiones:	intolerancia a los alimentos (DA96.02)
obstrucción por aspiración de alimentos (ND72)

4A84.1	Anafilaxia provocada por medicamentos
Anafilaxia atribuible a un medicamento o fármaco. Cuando es grave, puede ser mortal. Esta reacción sistémica suele desarrollarse en cuestión de minutos a horas de haber administrado el medicamento, a menudo es grave y puede ser mortal. Los fármacos que con más frecuencia causan anafilaxia son los antibióticos, y especialmente las penicilinas. Clínicamente puede cursar con mareos o desmayos premonitorios, hormigueo en la piel y eritema, seguido de urticaria, angioedema, broncoespasmo, dolor abdominal y choque circulatorio vasomotor.
Codificado en otra parte:	anafilaxia por medios de contraste (EL80)

4A84.2	Anafilaxia por veneno de insectos
Reacción de hipersensibilidad sistémica grave con inicio rápido de signos y síntomas cutáneos, vasculares o respiratorios, ya sea por separado o en cualquier combinación tras la exposición (principalmente por picadura) al veneno de un insecto en un paciente sensibilizado.
Exclusiones:	Efectos dañinos de sustancias nocivas cuyo origen no es principalmente medicinal o exposición a dichas sustancias; venenos o toxinas (NE61)

4A84.3	Anafilaxia provocada por factores físicos
Grupo de fenotipos de la anafilaxia en la que los factores físicos constituyen el principal factor desencadenante. Los fenotipos más relevantes son la anafilaxia inducida por el ejercicio, la anafilaxia inducida por ejercicio dependiente de alimentos y la anafilaxia inducida por el frío.

4A84.30	Anafilaxia provocada por el ejercicio
Anafilaxia que aparece tras la actividad física. Las manifestaciones clínicas pueden incluir prurito, urticaria, enrojecimiento, respiración sibilante y trastornos gastrointestinales como náuseas, calambres abdominales y diarrea. Si continúa la actividad física, puede aparecer angioedema, edema laríngeo, hipotensión arterial, y, en última instancia, choque cardiocirculatorio. La anafilaxia inducida por el ejercicio se asocia con mucha frecuencia a la alergia alimentaria mediada por IgE, en cuyo caso la anafilaxia ocurre solo si la ingestión va seguida de ejercicio. Con el cese de la actividad física suelen mejorar los síntomas de forma inmediata.

4A84.31	Anafilaxia inducida por el frío
Anafilaxia desencadenada por el enfriamiento de la piel. Las muertes están causadas directamente por la reacción anafiláctica debida al ahogamiento al nadar en agua fría.

4A84.3Y	Otro(a)(s) anafilaxia provocada por factores físicos especificado(a)(s)

4A84.3Z	Anafilaxia provocada por factores físicos, sin especificación

4A84.4	Anafilaxia por alérgenos inhalados
Reacción multiorgánica rápidamente progresiva y potencialmente mortal debida a la exposición a un alérgeno inhalado, como partículas de guantes de goma o productos de látex, caspa animal y ácaros del polvo, en una persona previamente sensibilizada.
Si lo desea, puede usar otro código de causa externa para indicar el agente.
Exclusiones:	Asma alérgica con exacerbación (CA23.00)

4A84.5	Anafilaxia por contacto con alergenos
Anafilaxia resultante del contacto de la piel o una mucosa con una o más sustancias capaces de inducir una respuesta mediada por IgE en pacientes previamente sensibilizados.
Si lo desea, puede usar otro código de causa externa para identificar el agente.

4A84.6	Anafilaxia secundaria a trastorno de los mastocitos
Los síntomas de la anafilaxia secundaria a un trastorno de los mastocitos son el resultado de la excesiva liberación de mediadores químicos de los mastocitos (sobre todo, histamina) y pueden incluir prurito y enrojecimiento, dolor abdominal, diarrea, disnea, taquicardia o hipotensión arterial. Ocurre tanto en niños como en adultos, pero en los adultos puede presentarse incluso sin lesiones de urticaria pigmentosa. Los niveles de triptasa basal están constantemente elevados. Se han descrito casos de anafilaxia mortal tras picaduras de himenópteros y en el período preoperatorio.

4A84.Y	Otro(a)(s) anafilaxia especificado(a)(s)

4A84.Z	Anafilaxia, sin especificación

  4A85  	Trastornos alérgicos o de hipersensibilidad complejos

4A85.0	Hipersensibilidad a medicamentos o agentes farmacológicos
Cualquier efecto adverso de un medicamento o producto farmacéutico (incluidos tanto los fármacos o principios activos como los excipientes o principios inactivos) que clínicamente se asemeje a la alergia. Se incluye dentro de las reacciones adversas a medicamentos de tipo B, definidas por la Organización Mundial de la Salud como una respuesta imprevisible, nociva, no intencionada e independiente de la dosis a un medicamento administrado en la dosis normalmente utilizada en el ser humano. Abarca fenotipos clínicos muy diferentes, de inicio y gravedad variables.
Codificado en otra parte:	Erupciones medicamentosas (EH60-EH6Z)
Broncoespasmo inducido por medicamentos (4A80.0)
Anemia aplástica provocada por medicamentos (3A70.10)
Asma inducida por la aspirina (CA23.20)
Síndrome de Samter (CA0A.0)
Reacción fotoalérgica a medicamentos (EH75)
Síndrome seudolinfomatoso por hipersensibilidad a medicamentos (EH6Y)
anafilaxia por medios de contraste (EL80)

4A85.00	Hepatopatía por hipersensibilidad provocada por medicamentos
Enfermedad relativamente infrecuente, pero que puede tener consecuencias graves para el propio paciente, para la salud pública, para las autoridades reguladoras y para la industria farmacéutica. Se caracteriza por elevación de los niveles séricos de alanina-aminotransferasa (ALT), de bilirrubina conjugada, o niveles combinados bilirrubina, ALT y fosfatasa alcalina, hasta más del doble del límite superior de la normalidad (LSN). Los fármacos implicados con mayor frecuencia son el halotano, el ácido tienílico, la dihidralazina, el diclofenac y la carbamazepina.

4A85.01	Nefropatía por hipersensibilidad provocada por medicamentos
La hipersensibilidad renal inducida por medicamentos constituye una causa importante de insuficiencia renal aguda y nefropatía crónica en la práctica clínica actual. Diferentes clases de fármacos provocan respuestas inflamatorias renales específicas en virtud de mecanismos inmunitarios, que se manifiestan por diferentes patrones clínicos, como la nefritis intersticial provocada por medicamentos. La hipersensibilidad renal inducida por fármacos puede manifestarse sola o asociada a otros trastornos de hipersensibilidad de órganos, aparatos o sistemas provocados por medicamentos.
Codificado en otra parte:	Necrosis papilar renal aguda por medicamentos, agentes biológicos o toxinas ambientales (GB53)

4A85.02	Citopenia provocada por medicamentos
Citopenia inmunomediada relativamente frecuente dirigida contra los eritrocitos (glóbulos rojos), los leucocitos (glóbulos blancos), las plaquetas y las células precursoras hematopoyéticas de la médula ósea. El cuadro más frecuente es la trombocitopenia inmunitaria provocada por medicamentos, y los medicamentos implicados con mayor frecuencia son la penicilina y otros medicamentos de estructura afín, la quinina, la quinidina, las sulfamidas, los antiinflamatorios no esteroideos (AINE) y los anticonvulsivos.
Codificado en otra parte:	Trombocitopenia inmunitaria inducida por medicamentos (3B64.12)
Agranulocitosis secundaria inducida por medicamentos (4B00.01)

4A85.03	Vasculitis provocada por medicamentos
Vasculopatía inflamatoria asociada a casi todas las clases de medicamentos, y que representa en torno al 3% de las vasculitis. Aunque la vasculitis de pequeños vasos limitada a la piel es la forma más frecuente, pueden verse afectados también los vasos sanguíneos de casi cualquier aparato o sistema del cuerpo. Puede cursar con afectación multiorgánica y se ha descrito una mortalidad de hasta el 10% de los casos.

4A85.04	Síndrome de hipersensibilidad a múltiples medicamentos
Alergia a dos o más medicamentos químicamente no relacionados. Se diferencia de la reactividad cruzada (debida a semejanzas estructurales, vías metabólicas comunes o mecanismos farmacológicos), de las exacerbaciones (reagudización de una alergia medicamentosa existente por el cambio temprano del tratamiento a un nuevo medicamento) y del síndrome de intolerancia a múltiples medicamentos.

4A85.0Y	Otro(a)(s) hipersensibilidad a medicamentos o agentes farmacológicos especificado(a)(s)

4A85.0Z	Hipersensibilidad a medicamentos o agentes farmacológicos, sin especificación

4A85.1	Hipersensibilidad a plantas medicinales y terapias alternativas
Afecciones imprevisibles que se asemejan clínicamente a la alergia y causan síntomas o signos reproducibles objetivamente, que aparecen tras la exposición a productos de fitoterapia (plantas medicinales) u otras terapias alternativas como la homeopatía, las ventosas o la acupuntura. Los tratamientos con plantas medicinales y otros productos alternativos no se consideran habitualmente como fármacos, pero pueden provocar reacciones tanto inmunitarias como no inmunitarias en personas susceptibles. Estas reacciones aparecen con dosis y procedimientos habitualmente tolerados por las personas normales.
Exclusiones:	Reacciones cutáneas adversas a plantas medicinales, remedios homeopáticos u otros tratamientos alternativos (EH78)

4A85.2	Hipersensibilidad alimentaria
Efectos adversos de los alimentos o los aditivos alimentarios que se asemejan clínicamente a la alergia. La alergia alimentaria es una reacción adversa a los alimentos mediada por un mecanismo inmunitario, ya sea con implicación de IgE específica (mediada por IgE), mecanismos mediados por células (no mediada por IgE) o mecanismos mixtos mediados tanto por células como por IgE.
Exclusiones:	intolerancia alimentaria (DA96.02)
Codificado en otra parte:	Síndrome de alergia oral (EK10.0)
Urticaria de contacto por alérgenos alimentarios (EK10.1)
Anafilaxia por reacción alérgica a los alimentos (4A84.0)
Broncoespasmo por alergia a alimentos (4A80.1)

4A85.20	Hipersensibilidad gastrointestinal inducida por alimentos
Grupo de trastornos de hipersensibilidad gastrointestinal debidos a alérgenos alimentarios, con inicio, gravedad, presentación clínica y mecanismos variables.
Codificado en otra parte:	Gastroenteritis eosinofílica inducida por alimentos (4A83.0)
Colitis alimentaria o alérgica (DB33.2)
Esofagitis eosinofílica inducida por alimentos (4A83.1)
Enteritis alérgica o alimentaria del intestino delgado (DA94.2)
Hipersensibilidad gastrointestinal inducida por alimentos no mediada por IgE (DA42.41)

4A85.21	Urticaria o angioedema inducidos por alimentos
Urticaria o angioedema provocados por la ingestión o el contacto directo con alérgenos alimentarios en pacientes sensibilizados.

4A85.22	Dermatitis de contacto alérgica por alérgenos alimentarios
Dermatitis de contacto alérgica provocada por alérgenos alimentarios; los alimentos causales más frecuentes son las especias, las frutas y las verduras. A menudo es laboral por contacto con sustancias químicas u oleorresinas. La dermatitis de contacto sistémica es una variante infrecuente causada por ingestión.
Si lo desea, puede usar otro código de causa externa para indicar el agente.
Codificado en otra parte:	Dermatitis alérgica de contacto por aditivos alimentarios (EK00.3)

4A85.2Y	Otro(a)(s) hipersensibilidad alimentaria especificado(a)(s)

4A85.2Z	Hipersensibilidad alimentaria, sin especificación

4A85.3	Reacciones alérgicas o de hipersensibilidad a los artrópodos
Este diagnóstico abarca reacciones alérgicas y de hipersensibilidad, tanto cutáneas locales como sistémicas, por contacto con insectos (p. ej., abejas, avispas y hormigas rojas) u otros artrópodos (p. ej., escorpiones y arañas). Las reacciones suelen estar mediadas por el sistema inmunitario (alergia mediada por IgE o no mediada por IgE).

4A85.30	Reacción alérgica sistémica por veneno de himenópteros
Reacción de hipersensibilidad grave con un rápido inicio de signos y síntomas cutáneos, vasculares o respiratorios, ya sea por separado o en cualquier combinación, tras la exposición (principalmente por picadura) de un paciente sensibilizado al veneno de un himenóptero.
Codificado en otra parte:	Anafilaxia por veneno de insectos (4A84.2)

4A85.31	Reacciones cutáneas alérgicas o de hipersensibilidad al veneno de himenópteros
Reacciones locales de hipersensibilidad en la piel tras la exposición al veneno de un himenóptero; se clasifican en reacciones locales normales o grandes. La reacción local grande se define como una inflamación que supera los 10 cm de diámetro y dura más de 24 h; rara vez aparecen ampollas.

4A85.32	Reacciones cutáneas alérgicas o de hipersensibilidad a los artrópodos

4A85.Y	Otro(a)(s) trastornos alérgicos o de hipersensibilidad complejos especificado(a)(s)

4A85.Z	Trastornos alérgicos o de hipersensibilidad complejos, sin especificación

  4A8Y  	Otro(a)(s) afecciones alérgicas o de hipersensibilidad especificado(a)(s)

  4A8Z  	Afecciones alérgicas o de hipersensibilidad, sin especificación

Trastornos del sistema inmunitario con implicación de los linajes de leucocitos (BlockL1‑4B0)
Codificado en otra parte:	Inmunodeficiencias con defecto predominante de los anticuerpos (4A01.0)
Inmunodeficiencias combinadas (4A01.1)
Defectos del sistema del complemento (4A00.1)
Trastornos de la regulación inmunitaria (4A01.2)
Otros síndromes de inmunodeficiencia bien definidos por defectos en la inmunidad adaptativa (4A01.3)
  4B00  	Trastornos del número de neutrófilos
Exclusiones:	Leucopenia (MA16.10)

4B00.0	Neutropenia
Codificado en otra parte:	Neutropenia neonatal transitoria (KA8D)
Neutropenia aloinmune neonatal (KA8E)

4B00.00	Neutropenia constitucional
Trastorno de los granulocitos caracterizado por un número anormalmente bajo de neutrófilos. Los neutrófilos representan generalmente un 50-70% de los leucocitos circulantes y sirven como defensa primaria contra las infecciones, pues destruyen las bacterias en la sangre.
Exclusiones:	Hipoplasia de cartílago y cabello (LD27.0)

4B00.01	Neutropenia adquirida

4B00.0Z	Neutropenia, sin especificación

4B00.1	Neutrofilia

4B00.10	Neutrofilia constitucional

4B00.11	Neutrofilia adquirida
Nota sobre la codificación:	Codifique también la enfermedad o condición causante
Exclusiones:	Neoplasias mieloproliferativas no mastocíticas (2A20)

4B00.1Z	Neutrofilia, sin especificación

4B00.Y	Otro(a)(s) trastornos del número de neutrófilos especificado(a)(s)

  4B01  	Trastornos de la función de los neutrófilos
Codificado en otra parte:	Defectos funcionales de los neutrófilos (4A00.0)

4B01.0	Trastornos constitucionales de la función de los neutrófilos

4B01.00	Trastornos de la adhesión de los neutrófilos

4B01.01	Trastornos de la quimiotaxis de los neutrófilos

4B01.02	Trastornos de la formación o liberación de gránulos de los neutrófilos

4B01.03	Trastorno del metabolismo oxidativo de neutrófilos

4B01.0Y	Otro(a)(s) trastornos constitucionales de la función de los neutrófilos especificado(a)(s)

4B01.0Z	Trastornos constitucionales de la función de los neutrófilos, sin especificación

4B01.1	Trastornos adquiridos de la función de los neutrófilos

4B01.Z	Trastornos de la función de los neutrófilos, sin especificación

  4B02  	Eosinopenia

4B02.0	Disminución constitucional del número de eosinófilos

4B02.1	Disminución adquirida del número de eosinófilos

4B02.Z	Eosinopenia, sin especificación

  4B03  	Eosinofilia

4B03.0	Eosinofilia constitucional

4B03.1	Eosinofilia adquirida

4B03.Z	Eosinofilia, sin especificación

  4B04  	Trastornos con disminución del número de monocitos

  4B05  	Trastornos con aumento del número de monocitos

  4B06  	Linfopenia adquirida

  4B07  	Linfocitosis adquirida
Exclusiones:	Leucemia linfocítica crónica o linfoma de linfocitos pequeños (2A82.0)
Codificado en otra parte:	Mononucleosis infecciosa (1D81)

  4B0Y  	Otro(a)(s) trastornos del sistema inmunitario con implicación de los linajes de leucocitos especificado(a)(s)

  4B0Z  	Trastornos del sistema inmunitario con implicación de los linajes de leucocitos, sin especificación

Algunos trastornos que afectan al sistema inmunitario (BlockL1‑4B2)
Trastornos en los que la alteración de la regulación inmunitaria desempeña un papel importante, pero que no pueden ubicarse con mayor precisión en ningún otro lugar de la clasificación.
Exclusiones:	Falla o rechazo de órganos o tejidos trasplantados (NE84)
Gammapatía monoclonal de significado incierto (2A83.0)
Codificado en otra parte:	Angioedema hereditario (4A00.14)
  4B20  	Sarcoidosis
Trastorno multiorgánico de causa desconocida que se caracteriza por la formación de granulomas inmunitarios en los órganos afectados: sobre todo los pulmones y el sistema linfático, pero pueden verse también afectados prácticamente todos los órganos corporales. Otras manifestaciones graves derivan de la afectación cardíaca, neurológica, ocular, renal o laríngea.

4B20.0	sarcoidosis pulmonar

4B20.1	Sarcoidosis de los ganglios linfáticos
La linfadenopatía es muy común en la sarcoidosis. Entre un 75% y un 90% de todos los pacientes presentan adenopatías intratorácicas; por lo general, de los ganglios hiliares, pero también los ganglios paratraqueales están afectados a menudo. Las linfadenopatías periféricas son muy frecuentes, sobre todo con afectación de los ganglios cervicales (manifestación de cabeza y cuello más frecuente de la sarcoidosis), axilares, epitrocleares e inguinales.

4B20.2	Sarcoidosis del aparato digestivo
Síndrome que se caracteriza por la aparición de granulomas (colecciones anormales de células inflamatorias crónicas en forma de nódulos) en diversos órganos, en este caso, del aparato digestivo.
Codificado en otra parte:	Gastritis por sarcoidosis (DA42.Y)
Esofagitis por sarcoidosis (DA24.Y)

4B20.3	Neurosarcoidosis
Enfermedad de causa desconocida con formación de granulomas en diversos tejidos, que afecta el sistema nervioso central (encéfalo y médula espinal). Puede tener muchas manifestaciones, pero las más frecuentes son las alteraciones de los nervios craneales (doce pares de nervios de la cabeza y el cuello).

4B20.4	Sarcoidosis ocular
Forma ocular de la sarcoidosis, una enfermedad caracterizada por la aparición de granulomas (colecciones anormales de células inflamatorias crónicas en forma de nódulos) en diversos órganos.
Codificado en otra parte:	Fiebre uveoparotídea (4B20.Y)

4B20.5	Sarcoidosis cutánea

4B20.Y	Otro(a)(s) sarcoidosis especificado(a)(s)

4B20.Z	Sarcoidosis, sin especificación

  4B21  	Hipergammaglobulinemia policlonal

  4B22  	Crioglobulinemia
Codificado en otra parte:	Vasculitis crioglobulinémica (4A44.90)
Alteraciones microvasculares cutáneas por crioglobulinas monoclonales (EF5Y)

  4B23  	Síndrome inflamatorio de reconstitución inmunitaria
Trastorno observado en algunos casos de SIDA o de inmunosupresión en el cual el sistema inmunitario en vías de recuperación reacciona de manera abrumadora ante una infección oportunista ya contraída. Paradójicamente, la reacción inflamatoria intensa empeora el cuadro infeccioso.

  4B24  	Enfermedad de injerto contra huésped
Enfermedad que se produce cuando las células linfáticas de un donante inmunocompetente pasan a una persona histoincompatible incapaz de rechazarlas; por lo general, como resultado de un trasplante de células madre hematopoyéticas. Los principales órganos atacados por los linfocitos del donante son la piel, el tubo digestivo y el hígado del receptor. Se distinguen dos formas de esta enfermedad: aguda y crónica. La forma aguda, que ocurre normalmente en los cien primeros días después del trasplante, tiene una alta mortalidad. La fase aguda puede ir seguida de forma crónica, que también puede surgir de nueva aparición. Suele manifestarse por una erupción cutánea liquenoide, pero puede evolucionar a una enfermedad fibrosante grave que afecta la piel, los pulmones y el hígado.

4B24.0	Enfermedad aguda de injerto contra huésped
Forma aguda de la enfermedad de injerto contra huésped (EICH), que se presenta normalmente en los cien primeros desde el injerto. Suele manifestarse por una erupción maculopapulosa acompañada de fiebre. El pronóstico guarda relación con el grado de afectación de la piel, que puede progresar a necrólisis epidérmica diseminada, y con la gravedad de la afectación gastrointestinal y hepática, que puede manifestarse por diarrea e ictericia, respectivamente. En los casos graves, su mortalidad es elevada.

4B24.1	Enfermedad crónica de injerto contra huésped
Forma crónica de la enfermedad de injerto contra huésped (EICH), que se presenta más de cien días después del injerto de células linfáticas de un donante inmunocompetente. Tiene características clínicas específicas que permiten distinguirla de la EICH aguda. Puede surgir de nueva aparición, pero lo más frecuente es que siga a la EICH aguda; con menos frecuencia, puede aparecer de forma simultánea a una EICH aguda. En sus primeras etapas, la EICH crónica se caracteriza por erupción liquenoide generalizada, poiquilodermia y afectación de las uñas y la mucosa bucal. Si la enfermedad se mantiene activa, la esclerosis progresiva de la piel y los tejidos más profundos puede provocar contracturas articulares, fibrosis visceral y malabsorción grave.

4B24.Y	Otro(a)(s) enfermedad de injerto contra huésped especificado(a)(s)

4B24.Z	Enfermedad de injerto contra huésped, sin especificación

  4B2Y  	Otro(a)(s) algunos trastornos que afectan al sistema inmunitario especificado(a)(s)

  4B40  	Enfermedades del timo
Exclusiones:	Miastenia grave (8C60)
aplasia o hipoplasica tímica con inmunodeficiencia (LD44.N0)
Codificado en otra parte:	Tumores del timo

4B40.0	Hiperplasia persistente del timo
Hiperplasia (aumento de tamaño) persistente del timo.

4B40.1	Absceso del timo

4B40.2	Síndrome de Good
Enfermedad que se produce en adultos en los cuales pueden desarrollarse casi simultáneamente hipogammaglobulinemia, deficiencia de la inmunidad celular y timoma benigno.

4B40.Y	Otro(a)(s) enfermedades del timo especificado(a)(s)

4B40.Z	Enfermedades del timo, sin especificación

  4B4Y  	Otro(a)(s) enfermedades del sistema inmunitario especificado(a)(s)

  4B4Z  	Enfermedades del sistema inmunitario, sin especificación
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