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La artritis idiopatica juvenil (AlJ) es la enfermedad
reumatica mas frecuente en Pediatria; engloba
un grupo heterogéneo de artritis crénicas de
causa desconocida, que deben aparecer antes
de los 16 afos de edad y persistir durante, al
menos, 6 semanas para su diagnostico, exclu-
yendo otras causas. Las lesiones 6seas tipicas
de la AlJ aparecen en la radiografia de forma
tardia, provocando disminucion del espacio
articular, crecimiento 6seo y erosiones.
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PEDIATRIA INTEGRAL (Programa de Formacién
Continuada en Pediatria Extrahospitalaria) es el
6rgano de Expresion de la Sociedad Espafiola de
Pediatria Extrahospitalaria y Atencién Primaria
(SEPEAP).

PEDIATRIA INTEGRAL publica articulos en
castellano que cubren revisiones clinicas y
experimentales en el campo de la Pediatria,
incluyendo aspectos bioquimicos, fisiolégicos y
preventivos. Acepta contribuciones de todo el
mundo bajo la condicién de haber sido solicitadas
por el Comité Ejecutivo de la revista y de no haber
sido publicadas previamente ni enviadas a otra
revista para consideracion. PEDIATRIA
INTEGRAL acepta articulos de revision (bajo la
forma de estado del arte o topicos de importancia
clinica que repasan la bibliografia internacional
mas relevante), comunicaciones cortas (incluidas
en la seccién de informacion) y cartas al director
(como férum para comentarios y discusiones
acerca de la linea editorial de la publicacion).
PEDIATRIA INTEGRAL publica 10 nimeros al afio,
y cada volumen se complementa con dos
suplementos del programa integrado (casos
clinicos, preguntas y respuestas comentadas) y
un numero extraordinario con las actividades
cientificas del Congreso Anual de la SEPEAP.
PEDIATRIA INTEGRAL se distribuye entre los
pediatras de Espafa directamente. SWETS es la
Agencia Internacional de Suscripcion elegida por
la revista para su distribucién mundial fuera de
este area.

© Reservados todos los derechos. Absolutamen-
te todo el contenido de PEDIATRIA INTEGRAL
(incluyendo titulo, cabecera, mancha, maqueta-
cion, idea, creacion) esta protegido por las leyes
vigentes referidas a los derechos de propiedad
intelectual.

Todos los articulos publicados en PEDIATRIA
INTEGRAL estan protegidos por el Copyright, que
cubre los derechos exclusivos de reproduccion y
distribucién de los mismos. Los derechos de
autory copia (Copyright) pertenecen a PEDIATRIA
INTEGRAL conforme lo establecido en la
Convencion de Bernay la Convencién Internacio-
nal del Copyright. Todos los derechos reservados.
Ademas de lo establecido especificamente por
las leyes nacionales de derechos de autor y copia,

Actividad Acreditada por la Comisién de Formacion
Continuada de las Profesiones Sanitarias de la Comu-
nidad de Madrid, integrada en el Sistema de Acredita-
cién de la Formacion Continuada de los Profesionales
Sanitarios de caracter Unico para todo el Sistema

Nacional de Salud.

Visite la web oficial de la Sociedad: www.sepeap.org,

alliencontrara:
e Informacion actualizada

¢ Boletin de inscripcién a la SEPEAP (gratuito para
los MIR de pediatria: los afios de residencia mas

uno)
e Normas de publicacion

e Cuestionario on-line para la obtencion de créditos

También puede consultar la revista en su edicion

electronica: www.pediatriaintegral.es
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ninguna parte de esta publicacién puede ser
reproducida, almacenada o transmitida de forma
alguna sin el permiso escrito y previo de los
editores titulares del Copyright. Este permiso no
es requerido para copias de resimenes o
abstracts, siempre que se cite la referencia
completa. El fotocopiado multiple de los
contenidos siempre es ilegal y es perseguido por
ley.

De conformidad con lo dispuesto en el articulo
534 bis del Cédigo Penal vigente en Espafia,
podrén ser castigados con penas de multa y
privacion de libertad quienes reprodujeren o
plagiaren, en todo o en parte, una obra literaria,
artistica o cientifica fijada en cualquier tipo de
soporte sin la preceptiva autorizacion.

La autorizacién para fotocopiar articulos para uso
interno o personal sera obtenida de la Direccién
de PEDIATRIA INTEGRAL. Para librerias y otros
usuarios el permiso de fotocopiado sera obtenido
de Copyright Clearance Center (CCC) Transactio-
nal Reporting Service o sus Agentes (en Espafa,
CEDRO, numero de asociado: E00464), mediante
el pago por articulo. El consentimiento para
fotocopiado sera otorgado con la condicién de
quien copia pague directamente al centro la
cantidad estimada por copia. Este consentimien-
to no serd vélido para otras formas de fotocopiado
o reproduccion como distribuciéon general,
reventa, propoésitos promocionales y publicitarios
o para creacion de nuevos trabajos colectivos, en
cuyos casos debera ser gestionado el permiso
directamente con los propietarios de PEDIATRIA
INTEGRAL (SEPEAP). ISI Tear Sheet Service esta
autorizada por la revista para facilitar copias de
articulos sélo para uso privado.

Los contenidos de PEDIATRIA INTEGRAL pueden
ser obtenidos electrénicamente a través del
Website de la SEPEAP (www.sepeap.org).

Los editores no podran ser tenidos por responsa-
bles de los posibles errores aparecidos en la
publicacion ni tampoco de las consecuencias que
pudieran aparecer por el uso de la informacion
contenida en esta revista. Los autores y editores
realizan un importante esfuerzo para asegurar que
la seleccion de farmacos y sus dosis en los textos
estan en concordancia con la practica y recomen-
daciones actuales en el tiempo de publicacién.

Fundadaen 1995

No obstante, dadas ciertas circunstancias, como
los continuos avances en la investigacion,
cambios en las leyes y regulaciones nacionales y
el constante flujo de informacién relativa a la
terapéutica farmacoldgica y reacciones de
farmacos, los lectores deben comprobar por si
mismos, en la informacién contenida en cada
farmaco, que no se hayan producido cambios en
las indicaciones y dosis, o anadido precauciones
y avisos importantes. Algo que es particularmente
importante cuando el agente recomendado es un
farmaco nuevo o de uso infrecuente.

La inclusién de anuncios en PEDIATRIA
INTEGRAL no supone de ninguna forma un
respaldo o aprobacién de los productos
promocionales por parte de los editores de la
revista o sociedades miembros, del cuerpo
editorial y lademostracién de la calidad o ventajas
de los productos anunciados son de la exclusiva
responsabilidad de los anunciantes.

El uso de nombres de descripcién general,
nombres comerciales, nombres registrados... en
PEDIATRIA INTEGRAL, incluso si no estan
especificamente identificados, no implica que
esos nombres no estén protegidos por leyes o
regulaciones. El uso de nombres comerciales en
la revista tiene propésitos exclusivos de identifi-
cacion y no implican ningtn tipo de reconocimien-
to por parte de la publicacion o sus editores.

Las recomendaciones, opiniones o conclusiones
expresadas en los articulos de PEDIATRIA
INTEGRAL son realizadas exclusivamente por los
autores, de forma que los editores declinan
cualquier responsabilidad legal o profesional en
estamateria.

Los autores de los articulos publicados en
PEDIATRIA INTEGRAL se comprometen, por
escrito, al enviar los manuscritos, a que son
originales y no han sido publicados con anteriori-
dad. Por esta razoén, los editores no se hacen
responsables del incumplimiento de las leyes de
propiedad intelectual por cualesquiera de los
autores.

PEDIATRIA INTEGRAL est4 impresa en papel libre
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Sabemos que en estos tiempos que corren, en los que como
profesionales se nos exige cada dia mas por menos, cada vez es mds
dificil y requiere mds esfuerzo acudir a actos cientificos... con nuestro
programa hemos querido ofrecer rigor y calidad, concentrados en

el tiempo, ofertando varias opciones simultdneas, para que cada

M.R. Mazas Raba

Presidenta del Comité Organizador

profesional pueda encontrar la opcién que mis le interese, por eso os
animamos a participar de forma activa en este proyecto.

Editorial

PROXIMO XXXI CONGRESO NACIONAL
DE LA SEPEAP. SANTANDER 2017

Queridos compaiieros y amigos:

En nombre del Comité Organizador y Cientifico quiero
invitaros al XXXI Congreso Nacional de la Sociedad Espa-
fiola de Pediatria Extrahospitalaria y Atencién Primaria
(SEPEAP), que se celebrard en Santander del 19 al 21 de
Octubre de 2017.

Han pasado 14 afios desde que nuestra Sociedad eligiera
como sede del congreso la ciudad de Santander, en aquella oca-
sién fue el Dr. Germén Castellano quien lo dirigié con éxito.

Como céntabros, estamos orgullosos de nuestra tierra, y
sabemos que el entorno no va a defraudar a los congresistas...
La ciudad de Santander, con una de las bahias mas bonitas del
mundo, servird de marco incomparable para complementar
la oferta cientifica que hemos preparado. Estamos seguros
de que la belleza de sus paseos, sus playas, su gastronomia y
su tradicional hospitalidad va a cautivar a los pediatras que
decidan visitar nuestra ciudad, convirtiendo su estancia en
un recuerdo imborrable.

Sabemos que en estos tiempos que corren, en los que como
profesionales se nos exige cada dia mds por menos, cada vez
es mds dificil y requiere mds esfuerzo acudir a actos cienti-
ficos... con nuestro programa hemos querido ofrecer rigor y
calidad, concentrados en el tiempo, ofertando varias opciones
simultdneas, para que cada profesional pueda encontrar la
opcién que mds le interese, por eso os animamos a participar
de forma activa en este proyecto.

Son malos tiempos... los recortes en el sistema sanitario,
la falta de especialistas, el poco tiempo para la formacién, el

PEDIATRIA INTEGRAL

escaso fomento de la investigacién fuera del hospital, etc.,
estin ahi, pero entre todos tenemos que conseguir que la
figura del Pediatra Extrahospitalario y de Atencién Primaria
tenga el lugar que se merece dentro del sistema sanitario, ese
lugar que algunos se cuestionan, ese lugar en el que nuestros
pacientes y sus familias encuentran respuestas a sus dudas y
preocupaciones, consuelo y comprensién, porque acompafa-
mos al nifio sano, y diagnosticamos y tratamos al enfermo, con
muy pocos medios diagnésticos y mucha dedicacion y estudio.

Ese ha sido nuestro objetivo en la elaboracién del pro-
grama, consensuado con la Junta Directiva y los Vocales
Nacionales de nuestra Sociedad. Hemos querido que su
contenido sea novedoso y atractivo, fiel reflejo de nuestra
actividad diaria.

Para ello hemos planteado numerosos talleres, mesas
redondas, casos clinicos interactivos y seminarios, y contamos
con la colaboracién de excelentes profesionales y expertos, que
esperamos consigan satisfacer vuestras expectativas.

Tendremos dos sedes, el hotel Santemar y el Palacio de
Congresos, que juntos cumplen los requisitos de espacio que
requiere un congreso de estas dimensiones.

Empezaremos el jueves con la defensa de las comuni-
caciones orales, animamos a todos los pediatras con interés
investigador, a que envien sus trabajos, para que el comité
cientifico valore su calidad, y puedan optar a los premios a
la mejor comunicacidn, que este afio son de mayor cuantia.

Continuaremos con los talleres, eminentemente practicos,
que se repetirdn los tres dias, de forma que los asistentes



puedan inscribirse a varios. Los que tradicionalmente se han
venido realizando con éxito seguirdn, debido a la gran acepta-
cién que tienen, fruto del trabajo de los ponentes y sus buenas
dotes como oradores docentes, como el taller de test de diag-
néstico rapido, el manejo del electrocardiograma, la valoracién
nutricional en pediatria y el de formulacién magistral. Habrd
otros sobre técnicas de exploracién, como la oftalmolégica
y la neurolégica. También hemos querido dedicar un taller
exclusivo al trabajo con adolescentes.

Por supuesto no podian faltar los talleres sobre simula-
cién avanzada, que con tanto éxito se viene realizando en las
tltimas ediciones, llevado a cabo por el grupo SEPEAP de
simulacién avanzada, y el taller de suturas que también es
muy bien acogido entre los asistentes.

Acto seguido tendrin lugar los dos cursos precongreso
sobre asma y suefio, el primero responde a la imperiosa necesi-
dad de mantenerse al dia de una de las patologias crénicas mas
prevalentes en nuestro medio, y que tan bien organizado tiene
el grupo de trabajo SEPEAP de asma y alergia; el segundo,
indispensable, ya que la patologia del suefio es de obligado
conocimiento para todo pediatra, debido a la demanda de los
padres y de la importancia de realizar un buen abordaje para
su correcto diagndstico.

También el jueves por la tarde, tendremos una controversia
sobre tratar o no tratar el célico del lactante, un dilema, si el
nifio es tirano por naturaleza o se hace tirano, y un seminario
sobre signos de alarma en salud mental infantojuvenil, justo
antes del acto inaugural y el céctel de bienvenida.

Contamos como presidente de honor con el Dr. Horacio
Paniagua, recientemente jubilado, referente en la pediatria
céntabra, y colaborador tradicional con la SEPEAP, y es un
honor para nosotros contar con SM la Reina Letizia como
presidenta honorifica del congreso.

Ya el viernes, se procederd a la defensa de pésters electré-
nicos por parte de los congresistas, quedando seleccionados
los mejores, que también optardn a premio, que al igual que
en el caso de las comunicaciones, y gracias a los colaboradores
tradicionales, ha duplicado la cuantia econémica.

Comenzaremos pronto con la repeticién de los talleres, y
simultdneamente, para ampliar la oferta cientifica, contaremos
con dos encuentros con el experto, liderados por un grupo
multidisciplinar de terapeutas y una oncohematéloga, que
hablaran, respectivamente, de la discapacidad en la infancia,
desde diversos puntos de vista y del papel del pediatra de AP
en las neoplasias malignas.

Al igual que en ediciones anteriores, y debido al éxito
obtenido, hemos apostado por aumentar el nimero de casos
clinicos interactivos a cuatro, adaptdndonos asi a la demanda
de los participantes, con temdticas como intoxicaciones, gené-
tica, dermatologia y radiologia.

En el Palacio de Deportes se llevard a cabo el simulacro de
RCP para nifios, con el que se pretende ensefiar a escolares de
diversos colegios e institutos de la ciudad, las técnicas bésicas
de reanimacién cardiopulmonar gracias a la colaboracién de
instructores expertos en esta actividad de educacién sanitaria.

EDITORIAL

Siguiendo la linea de la educacién sanitaria, y como acti-
vidad innovadora en el congreso, se desarrollard una actividad
préctica sobre manejo de situaciones urgentes en el medio
escolar, formando a maestros y profesores en como actuar ante
una reaccién alérgica, una crisis convulsiva o una hipogluce-
mia, en un taller tedrico-prictico, basado en la experiencia

del programa Alerta Nifios del 061 de Galicia.

En la conferencia extraordinaria que se celebrara en el
auditorio principal, uniremos pediatria y literatura infantil de
la mano de una psicéloga y escritora, serd una forma bonita
de aprender a utilizar los cuentos como arma terapéutica en
nuestra consulta.

Queremos hacer extensible esta invitacién a los residentes,
ya que los consideramos piedra angular de nuestra especiali-
dad, deseando que encuentren en el congreso un espacio para
compartir sus experiencias y mejorar sus competencias, con
su esfuerzo e ilusién. Por eso hemos titulado la mesa MIR
“Trabajando por un futuro mejor”, y englobard ponencias de
cooperacién internacional, investigacién en Pediatria, y las
ventajas de elegir la Atencién Primaria como opcién laboral.

Contaremos con la presencia de una experta en derecho
sanitario, que nos ayudard a conocer las responsabilidades
legales de los Pediatras en los conflictos familiares, a los que
ultimamente nos tenemos que enfrentar muy a nuestro pesar.

Para complementar el taller de adolescencia, hemos invi-
tado a una ponente experta en educacion sexual, que tratard, a
través de casos clinicos, temas tan actuales como la identidad
sexual, la disforia de género, etc.

Al finalizar la tarde del viernes tenemos cuatro mesas
redondas simultdneas, en las que se tratard una actualizacidn
en endocrinologia, el duelo, la promocién de la vacunacion
y la infectologia desde dos puntos de vista, el germen y el
huésped, contando con excelentes profesionales, por lo que
nos resultara dificil elegir a qué mesa asistir.

La dltima mafiana de congreso el nivel cientifico también
serd alto, con dos encuentros con expertos en la valoracion
de la funcién renal en atencién primaria y en la pediatria
medioambiental, que dardn paso a tres mesas redondas sobre
atencién temprana, novedades en alergia respiratoria-diges-
tiva, y “ciberriesgos” y redes sociales.

No podia faltar una actualizacién bibliografica, donde se
resumirdn los diez mejores articulos pediitricos del afio, ni
un seminario en el que se tratardn las nuevas tecnologias de
la informaci6n en pediatria.

Como broche final, entregaremos los premios, y tras el
acto de clausura, nos despediremos con un céctel, hasta el
préximo afio en Malaga.

Nos gustaria mostrar nuestro agradecimiento a los ponen-
tes y moderadores, a los miembros de los Comités Cientifico y
Organizador, y a todas las personas y entidades que colaboran
sin los cuales no seria posible el desarrollo de este Congreso.

Esperamos contar con vuestra presencia el préximo mes
de octubre en Santander.
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Diagnostico diferencial de las
inflamaciones articulares

P. Ferniandez Fraga, S. Murias Loza

Seccion de Reumatologia Pediatrica. Hospital Universitario La Paz

Resumen Abstract

La cojera y otros sintomas musculo-esqueléticos son
una causa frecuente de consulta en Pediatria, a veces,
como consecuencia de una artritis. Se define artritis
(o su sinénimo sinovitis), como: la tumefacciéon de una
articulacion y/o la limitacién con dolor. Se considera
monoartritis, la inflamacién de una sola articulacion, y
poliartritis la de dos o mas. El diagnéstico diferencial
de artritis es amplio, incluyendo etiologias: infecciosas,

Limping and other musculoskeletal symptons
are common in paediatric practice, occasionally
as arthritis. Arthritis (or sinovitis) is defined

as: swelling of the joint, or painful limitation.
Monoarthritis refers to a single joint afection
whereas polyarthritis means afection of >2
joints. Differential diagnosis of arthritis is broad,
and mainly includes infectious, inflammatory,

orthopedic and malignant ethiology. Data obtained
by history taking and physical examination allow to
suspect the cause of arthritis, leading to perform

inflamatorias (artritis idiopatica juvenil y otras
enfermedades reumaticas), ortopédicas y tumorales. En
funcién de la anamnesis y la exploracién fisica, podemos

orientar las pruebas complementarias para llegar al
diagnostico correcto y guiar el tratamiento adecuado.

the appropriate additional tests to achieve an
accurate diagnosis and guide therapeutic approach.

Palabras clave: Monoartritis; Poliartritis; Artritis idiopéatica juvenil; Artritis séptica; Sinovitis transitoria de cadera.

Key words: Monoarthritis; Polyarthritis; Juvenile idiopathic arthritis; Septic arthritis; Post-infectious arthritis;
Transient sinovitis of the hip.

Pediatr Integral 2017; XX (3): 154-159

Introduccion

]: a artritis (o sinovitis) se define por

la presencia de tumefaccién articu-

lar y dos o mds de los siguientes
sintomas o signos: limitacién, dolor o
calor. Las artralgias aisladas correspon-
den a dolor articular sin otros signos
inflamatorios. Es de especial relevan-
cia la diferenciacién entre monoartritis
y poliartritis. El papel del pediatra de
Atencién Primaria consiste en detectar
los sintomas y signos de artritis y deri-
varlos a un Servicio de Urgencias o al
especialista adecuado.

Anamnesis

Interesa conocer las caracteristicas de .
la artritis, los sintomas asociados, asi como
los antecedentes personales y familiares. .
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La historia clinica debe recoger:
Tiempo de evolucién (aguda vs cré-
nica).

Patrén de aparicién en las poliar-

ticulares: simultdneo (virales),

aditivo (artritis idiopatica juvenil

[AIJ]) o migratorio (fiebre reumd-

tica).

Caracteristicas del dolor:

- Intensidad: en general, las ar-
tritis inflamatorias crénicas son
menos dolorosas que las artritis
sépticas.

- Relacién con el ejercicio fisico/
reposo: las artritis inflamatorias
empeoran con el reposo y mejo-
ran con la actividad.

Rigidez (entumecimiento) tras el

reposo, propia de las inflamatorias.

Asociacién con entesitis.

Sintomas generales (diarrea, fiebre,
exantema, anorexia o pérdida de peso)
que acompafian a procesos infeccio-
sos, tumorales o inflamatorias.
Presencia de cojera: esta consti-
tuye un mecanismo de proteccién
frente al dolor, en ocasiones, incluso
rechazando la deambulacién. En
Reumatologia pedidtrica, la cojera
representa el 45% de los motivos de
consulta, siendo de etiologia infla-
matoria en el 22% de los casos,
infecciosa en el 17%, por sinovitis
transitoria de cadera en el 13% y una
misceldnea en el 48%(). Episodios
previos de cojera orientan a enfer-
medad de Perthes.

Infecciones digestivas o respirato-
rias concurrentes o previas orientan
a sinovitis transitoria o artritis post-
infecciosa.



* Antecedentes traumdticos: en oca-
siones, la caida es la consecuencia (y
no la causa) de una artritis previa no
diagnosticada.

* Antecedentes familiares: psoriasis,
enfermedad inflamatoria intestinal
(EII), espondilitis anquilosante u
otras enfermedades de base inmu-
nolégica.

Exploracion fisica

Debe incluir el examen fisico general
y el musculo-esquelético, valorando todas
las articulaciones, la marcha y la actitud
espontanea del paciente.

* Examen general: Constituye un
pilar en el diagnéstico diferencial.
La presencia de exantemas y visce-
romegalias indican infeccién viral
y, mds rara vez, AlJ sistémica, sin-
drome de activacién macrofigica
(SAM) o procesos oncolégicos. La
existencia de debilidad muscular
orienta a miopatia y los hematomas
de caracteristicas atipicas a trastor-
nos de la coagulacién o maltrato. El
hallazgo de una puerta de entrada
orienta a un origen séptico en caso
de artritis/osteomielitis.

* Examen musculo-esquelético: no
es infrecuente que la exploracién
del sistema musculo-esquelético se
obvie3). Es imprescindible valo-
rar la actitud espontdnea del nifio:
por lo general, las articulaciones
inflamadas se colocan esponté-
neamente en posicion antidlgica.
A continuacién, se exploran todas
las articulaciones de forma siste-
mitica, dejando para el final las
inflamadas®. La inflamacién de
piel y tejidos blandos suprayacentes
a una articulacién puede dar lugar
a movilizacién dolorosa y simular
una artritis (tipico de urticaria).
Es util comparar con la extremi-
dad contralateral para apreciar
diferencias de tamaiio, color y
temperatura. Por dltimo, siempre
hay que observar la marcha para
determinar el origen de la cojera
(neuroldgica, antidlgica). Por otro
lado, existen signos que orien-
tan a una evolucién crénica de la
artritis: dismetrias (la extremidad
afectada acelera temporalmente el
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crecimiento), hipotrofia de grupos
musculares y deformidades.

Pruebas complementarias

Deben realizarse segun la sospecha cli-
nica alcanzada tras la anamnesis y explo-
racion fisica. No hay “pruebas reumaticas”
generales.

Se deben solicitar en funcién del
diagnéstico de sospecha que la anamne-
sis y la exploracién fisica sugieran. Cabe
mencionar que la sinovitis transitoria de
cadera (STC) es la tnica etiologia de
monoartritis en la que no es necesario
realizar andlisis de sangre ni de liquido
articular, siempre que los datos clinicos
(edad > de 4 afios y ausencia de fiebre)
apoyen el diagnéstico®). La radiografia
convencional excluye procesos ortopé-
dicos.

Laboratorio

* Analitica de sangre con: hemo-
grama, bioquimica, incluyendo
funcién hepitica y renal, proteina
C reactiva (PCR) y velocidad de
sedimentacién globular (VSG).

* El estudio inmunolégico solo
interesa en las artritis de etiologia
inflamatoria crénica. Aunque los
anticuerpos antinucleares (ANAs),
el factor reumatoide (FR) y el HLA-
B27 forman parte de los criterios
actuales de clasificacién de la AlJ,
pueden ser positivos en nifios sanos.
Los anticuerpos anti-estreptolisina
O (ASLO) han perdido interés en
la actualidad, pues solo indican una
infeccién reciente por estreptococo;
ademds, la prevalencia de fiebre reu-
mitica es a dia de hoy muy baja en
paises desarrollados®.

* Laartrocentesis permite el estudio

de liquido articular (Tabla I). Es

imprescindible en toda monoartri-

tis (con la excepcién de la sinovitis

transitoria de cadera) y, si es posible,
antes de comenzar el tratamiento
antibiético.

- Elliquido sinovial normal es
amarillo transparente, con me-
nos de 2.000 leucocitos/pL.

- Elliquido purulento de la artri-
tis séptica posee abundantes leu-
cocitos, generalmente >50.000/
uL.

- Los liquidos inflamatorios y
los de las artritis viricas y post-
infecciosas son amarillos y tur-
bios, con cifra alta de leucocitos
(tipicamente en torno a 10.000-
20.000/pL), aunque menor que
en las sépticas.

- Un liquido hemitico puede co-
rresponder a puncién traumati-
ca, trastornos de la coagulacién
o alteraciones sinoviales, como
la sinovitis villonodular o el he-
mangioma sinovial.

Microbiologia

El estudio microbiolégico consti-
tuye un punto clave en el estudio de
las artritis relacionadas con infeccién.
Incluye: serologias virales, hemocultivo,
coprocultivo si diarrea, frotis faringeo
en caso de amigdalitis y andlisis de
liquido articular con Gram, cultivo y
RCP (reaccién en cadena de la poli-
merasa). Es destacable la mejoria en el
diagndstico etiolégico que ha supuesto
la implementacién de la RCP en agentes
como K. kingaey otros). No es necesa-
rio investigar de entrada otras etiologias
mds raras en nuestro medio, como la
brucelosis o la enfermedad de Lyme. El
Mantoux es util, tanto para el estudio de
artritis con evolucién inesperada, como
para el estudio previo al tratamiento con
ciertos fdrmacos.

Tabla I. Caracteristicas del liquido sinovial en distintas enfermedades reumaticas

Aspecto Viscosidad  Leucocitos /L
Normal Amarillo claro Muy alta < 2.000
Artritis Amarillo claro, hematico Alta < 2.000
traumatica
LES Amarillo claro Poca ~ 5.000
AlJ Amarillo turbio Baja 10.000-20.000
Artritis séptica  Purulento, amarillo muy turbio  Baja > 50.000
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Figura 1. Gammagrafia 6sea con Tecnecio
99, mostrando sacroilitis izquierda.

Pruebas de imagen

* Ecografia: se ha consolidado como
una de las principales herramientas
del reumatélogo infantil, al tratarse
de una exploracién inocua, barata
y accesible. Ha demostrado tener
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mayor sensibilidad que la explora-
cién fisica en la deteccién de artri-
tis®).

Rx convencional: en la mayor parte
de las ocasiones, solo permite excluir
patologia. En las artritis inflama-
torias crénicas, muestra el dafio
secundario a la actividad prolongada
(disminucién del espacio articular,
erosiones y alteraciones del creci-
miento éseo).

Otras: la gammagrafia ésea (Fig. 1)
es, por un lado, poco rentable en el
diagnéstico de artritis, pero tiene
alta sensibilidad en localizacién de
lesiones inflamatorias dseas (osteo-
mielitis, fracturas o tumores) sin
distinguir etiologia. La resonancia
magnética tiene como inconve-
nientes la menor disponibilidad y
la frecuente necesidad de anestesia
general, lo que limita su uso. La
tomografia computerizada es util
en sospecha de determinadas pato-
logias dseas, pero la alta radiacién la
excluye como prueba de imagen de
primer escalén.

Figura 2. Sinovitis
transitoria de

cadera izquierda.

En la ecografia, se
aprecia aumento del
espacio articular con
abombamiento de la
céapsula (flecha).

Figura 3. Enfermedad
de Perthes en cadera
derecha. Se observa
aplastamiento del
nucleo epifisario y
fractura subcondral.

Diagnostico diferencial
de monoartritis

Relacionada con infeccion
Sinovitis transitoria de cadera

Cuadro autolimitado en nifios de 3-9
anos, de causa desconocida. La clinica
tipica permite el diagnéstico y limita las
exploraciones complementarias.

Actualmente, se considera una artri-
tis inflamatoria idiopatica®). Es, tras los
traumatismos, la causa mds frecuente
de cojera en un servicio de Urgencias.
Afecta a nifios entre 3 y 9 afios, gene-
ralmente varones, apareciendo dolor de
intensidad variable y de forma brusca en
la regién de la ingle, que, en ocasiones,
se expresa en muslo o rodilla ipsilateral.
Los nifios presentan cojera o rechazo
de la deambulacién, con buen estado
general. Puede asociar fiebre, si existe
infeccién respiratoria concurrente,
aunque con frecuencia le precede. La
exploracién muestra limitacién dolorosa
de la abduccién y de las rotaciones de la
cadera afectada. Si se realiza ecografia,
se objetiva derrame articular, siendo 1til
comparar con la articulacién contrala-
teral (Fig. 2). La radiografia excluye
procesos ortopédicos (enfermedad de
Perthes, epifisiolisis) (Tabla II). Se
resuelve espontineamente en 5-10 dias.
Debe diferenciarse de la artritis séptica
y de la enfermedad de Perthes (Fig. 3).
Con esta dltima, comparte la edad de
presentacion y el derrame ecogréfico,
siendo necesaria la radiologia.

Artritis séptica

Es mas frecuente en menores de 3 afos.
Puede cursar sin fiebre y escasos reactantes
de fase aguda. S. Aureusy K. kingae son
los gérmenes habituales.

A diferencia de otras artritis infec-
ciosas, en la artritis séptica, el germen
asienta en la propia articulacién. Su
incidencia parece estar aumentando y se
sitda en torno a 4-10/100.000 nifios®).
Se produce por diseminacién hematd-
gena y, mds raramente, por inoculacién
directa o por contigiiidad. Globalmente,
el agente causal mds frecuente es el
Staphylococus aureus, aunque con las
nuevas técnicas moleculares(”) se estd
observando mayor frecuencia de Kin-
gella Kingae en nuestro medio. La afec-
tacién de varias articulaciones es rara,
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Tabla Il. Diagnéstico diferencial de coxalgia

Sinovitis transitoria Artritis séptica Enfermedad Epifisiolisis cabeza
de cadera de cadera de Perthes femoral
Edad 3-9 afios < 3 afios 4-10 Adolescentes
Sexo Masculino 2:1 Igual Masculino 4:1 Masculino
Dolor Agudo, intenso (ingle, Agudo, intenso (ingle, Insidioso, intermitente, Agudo, insidioso
muslo, rodilla) muslo, rodilla) a veces, asintomatico
Cojera Si Si Si, a veces, discreta o Si

intermitente

Otros sintomas Buen estado general,

afebril

Puede existir afectacion

y fiebre afebril

Buen estado general,

Buen estado general,
afebril

Antecedentes Cuadro ORL previo o

coincidente

siendo casi exclusiva de inmunodepri-
midos y neonatos. La artritis séptica
constituye una urgencia médica, siendo
necesario sospecharla precozmente para
iniciar tratamiento. La tendencia actual
contempla un abordaje mas conservador,
con mayor protagonismo de la antibio-
terapia oral y relegandose las medidas
tradicionales (hospitalizacién prolon-
gada y cirugia) para los casos graves o
con mala evolucién(0:11),

Artritis inflamatoria: artritis
idiopatica juvenil (AlJ)

La denominacion AlJ agrupa las artritis
cronicas de causa desconocida y comienzo
infantil.

La AIJ es la enfermedad reumitica
crénica pedidtrica més frecuente y puede
tener una presentacién monoarticular
o poliarticular. Segun los criterios de
clasificacién vigentes(12), debe ser de
causa desconocida, comenzar antes de
los 16 afios y persistir mis de 6 sema-
nas. Dichos criterios serdn previsi-
blemente modificados y mejorados a
medio plazo(3). Se trata, por tanto, de
un diagnéstico de exclusion, que exige
descartar otras etiologias. Con la llegada
de los firmacos biolégicos hace algo
mis de una década, la meta perseguida
actualmente es la remision clinica. Esta
patologia se desarrolla en otro tema de
la monografia.

Otras

*  Alteraciones de la coagulacion: la
monoartritis (en forma de hemar-
tros) puede ser el debut o aparecer
durante la evolucién de la hemofilia
u otros trastornos.

A veces, episodios

previos

* Traumaiticas: raras antes de los 10
afios (cierta laxitud fisiolégica).

Diagnostico diferencial
de poliartritis

Los sintomas asociados ayudan a
orientar la etiologia (Tabla III).

Relacionadas con infeccion

Artritis virica(14)

Es la causa mis frecuente de po-
liartritis, siendo los agentes etiolégicos
mis frecuentes: parvovirus B19, virus de
Epstein-Barr (EBV) y citomegalovirus
(CMV). Aunque, ocasionalmente, se ha
demostrado la presencia del virus en el
liquido sinovial, el diagnéstico se reali-
za mediante serologias. Se trata de una
poliartritis, por lo general, dolorosa y si-
métrica, acompaifidndose de sintomas de
viriasis (cuadro catarral, febricula, exante-
ma...). Es autolimitada, cediendo en po-
cas semanas con tratamiento sintomatico.

Artritis reactiva

Aparece tras infeccién entérica por
Salmonella, Shigella o Campylobacter.
El germen no se aisla intraarticular-
mente, sino que la inflamacién sinovial
estd mediada por mecanismos inmunes.
Se engloba dentro de las espondiloar-
tropatias, afectando a varones >6 afios

con HLA-B27 (+).

Fiebre reumatica(®)

De patogenia autoimune, aparece
2-3 semanas tras una infeccién farin-
gea por estreptococo beta-hemolitico.
Su incidencia estd disminuyendo en los
paises desarrollados. Ocupa otro capi-
tulo de esta monografia.

Obesidad, hipogonadismo
o hipo / hipertiroidismo

Enfermedad de Lyme

Al ser caracteristica de zonas bosco-
sas y humedas, es rara en nuestro pais,
excepto en la franja norte. La artritis
(mono o poliarticular) es una manifes-
tacién tardia.

Inflamatorias

Enfermedades reuméaticas cronicas

La poliartritis es un sintoma habitual
en diversas enfermedades reumaticas.
Para el diagnéstico diferencial, interesan
las manifestaciones asociadas.

La poliartritis es un sintoma habi-
tual de las enfermedades reumaticas.
Para el diagnéstico diferencial, es pre-
ciso tener en cuenta las manifestaciones
asociadas. La Al]J es, con diferencia, la
etiologia mds frecuente de poliartritis,
aunque también puede verse en otros
cuadros mds raros en nifios, como: el
lupus eritematoso sistémico (LES), la
dermatomiositis juvenil, las enfermeda-
des autoinflamatorias y la enfermedad
inflamatoria intestinal (EII).

Otras

*  Procesos oncolégicos: la infiltracién
tumoral a nivel yuxtarticular simula
artritis, siendo poco habitual la pre-
sencia de una verdadera sinovitis.

*  Otras enfermedades sistémicas: dre-
panocitosis, mucopolisacaridosis,
artritis familiar asociada a campto-
dactilia o policondritis recidivante.

*  “Falsas” artritis: la inflamacion del
tejido subcutineo que se produce
en procesos, como: la urticaria,
celulitis o la parpura de Schonlein-
Henoch, suele asentar en locali-
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Tabla Ill. Signos y sintomas asociados a poliartritis segtn etiologia
Organo/sistema Signos/sintomas Diagnostico
Ojos Uveitis AlJ

Sindrome de Blau
Piel Rash malar, aftas orales LES

Papulas de Gottron

Dermatomiositis juvenil

Exantemas

AlJ sistémica
FMF
Criopirinopatias

“Pitting” ungueal, onicolisis

AlJ psoriasica

Cardiovascular

Soplo de reciente aparicion

Fiebre reumatica
Endocarditis bacteriana

Pericarditis AlJ sistémica
LES
Fenémeno de Raynaud LES
Esclerodermia
Respiratorio Pleuritis LES
Hemorragia pulmonar Vasculitis

Enfermedad pulmonar intersticial

Esclerodermia

Gastrointestinal

Diarrea, sangre en heces

Ell

Antecedente de gastroenteritis

Artritis reactiva

Neurolégico

Convulsiones, psicosis

LES

Ictus

Vasculitis

Debilidad muscular proximal

Dermatomiositis juvenil

Constitucional Pérdida de peso

Fiebre

Ell
Malignidad
LES

AlJ: artritis idiopatica juvenil; LES: lupus eritematoso sistémico; Ell: enfermedad
inflamatoria intestinal; FMF: fiebre mediterranea familiar.

zaciones periarticulares, pudiendo
confundirse con una verdadera artri-
tis. En la enfermedad de Osgood-
Schlatter, se produce inflamacién y
dolor a nivel de la tuberosidad tibial.
También, entran en el diagndstico
diferencial la hiperlaxitud articu-
lar, algunas displasias esqueléticas
y los sindromes de amplificacién del

dolor.

Funcion del pediatra en
Atencion Primaria

* Reconocer mediante la anamnesis y
la exploracioén fisica la existencia de
artritis.

* Evaluar las principales etiologias
en funcién de la historia clinica y la
edad.

* Derivar al Servicio de Urgencias o
a una consulta especializada.
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Revisién de un grupo de investigacién con-
sagrado en la investigacién de las infecciones
musculo-esqueléticas pedidtricas. Supone un
avance importante al considerar un tratamiento
cada vez menos intervencionista.

- Petty RE, Cassidy JT. Infectious ar-
thritis and osteomyelitis. En: Cassidy
JT, Petty RE, Laxer RM, Lindsley CB.
Textbook of Pediatric Rheumatology 6th

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LAS INFLAMACIONES ARTICULARES

Edition Philadelphia: Elsevier Saunders
2011; p. 559-78.
Libro de texto de referencia en Reumatologia
Pedidtrica, ofrece un completo repaso de las en-
tidades infecciosas que desencadenan artritis y
osteomielitis de forma directa o indirecta.

- Murias Loza S. Diagnéstico diferencial
de un nifio con monoartritis. Diagnésti-
co diferencial de un nifio con poliartri-

tis. En: Reumatologia Pedidtrica: curso
de aproximacién préctica. Continuum.
El portal de formacién en Pediatria
de la AEP [en linea]. Consultado el
17.06.2015. Disponible en: http://con-
tinuum.aeped.es/.
Reciente curso online de reumatologia pedidtrica.
En esta seccidn, se repasan todas las patologias
reumiticas del nifio en el contexto del diagnés-
tico diferencial de artritis.

Caso clinico

Nifia de 11 meses que consulta en urgencias por disminucién de la movilidad de miembro superior derecho de 1 dia
de evoluciéon. Como antecedentes personales, la semana previa habia sido diagnosticada de infeccién aguda de via aérea
superior de caracteristicas virales y una caida accidental en el parque hace 5 dias. Hace 48 horas acudieron a urgencias
de otro centro, donde se diagnostica de pronacién dolorosa y se realiza maniobra de reduccién aparentemente efectiva.
Consultan en nuestro centro por persistencia de la sintomatologia. Actualmente presenta febricula, objetivada desde hace
3 dias, maximo 37,8°C, junto con tos y rinorrea escasas y rechazo del gateo, que previamente realizaba de forma normal. En
la exploracion fisica general, es normal salvo dos hematomas en dorso de la mano y antebrazo derechos. En la exploracion
de aparato locomotor, se objetiva limitacién dolorosa de la movilidad de hombro derecho sin tumefaccién ni cambios en
la piel suprayacente ni puntos 6seos dolorosos. La exploracién de codo y resto de articulaciones es normal. Se realiza una
analitica, que muestra 14.500 leucocitos/ml, con un 60% de neutréfilos, VSG de 28 mm/hora y PCR de 30 mg/L. Resto

de hemograma y bioquimica normal.

Algoritmo

Monoartritis

Relacionada con
infeccién

Artritis séptica

Tuberculosis
Artritis virica
Artritis reactiva

Osteoartritis séptica
Enfermedad de Lyme

Poliartritis

Relacionada con
infeccion

Artritis virica

Artritis reactiva

Artritis post-estreptocécica,
fiebre reumética

Mecénica

Traumatica Rara en <8 afios

Sindromes de hiperlaxitud
Displasias esqueléticas

Leucemia
Neuroblastoma

Tumoral

pigmentaria

Sinovitis villonodular

Hemangioma sinovial
Sarcoma de células sinoviales

Tumoral

Leucemia
Neuroblastoma

Inflamatoria

STC
Al
Ell

Inflamatoria

AlJ

LES

Dermatomiositis juvenil

Ell

Otras enfermedades reumaticas
Enfermedades autoinflamatorias

Hemartros Hemofilia

sistémicas

Otras enfermedades

Enfermedad del suero
Camptodactilia
Mucopolisacaridosis

STC: sinovitis transitoria de cadera; AlJ: artritis idiopatica juvenil; Ell: enfermedad inflamatoria intestinal;

LES: lupus eritematoso sistémico.
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A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Diagnéstico diferencial

de las inflamaciones
articulares

1. Laetiologia MAS FRECUENTE

dela cojera en los nifos es:
a. Virica.
b. Por sinovitis transitoria de

cadera.
c. Inflamatoria.
d. Séptica.

e. Tumoral.

. Sefialelarespuesta CORRECTA:

a. Las artritis inflamatorias son
mis dolorosas que las infecciosas.

b. Las artritis viricas son caracte-
risticamente poliarticulares de
aparicién simultdnea.

c. Las artritis inflamatorias mejo-
ran con el reposo.

d. La presencia de infeccién res-
piratoria concurrente orienta a
etiologia séptica.

e. Un dato caracteristico de la
artritis séptica es que siempre
cursan con fiebre elevada.

En relacién con el DIAGNOSTI-

CO de las artritis:

a. El estudio inmunolégico
(ANA, FR y HLA-B27) se
debe realizar como primer esca-
16n diagnéstico en el estudio de
cualquier artritis.

b. EL liquido articular normal es
de color amarillo transparente
y contiene en torno a 2.000 leu-
cocitos/pL.

c. El estudio microbioldgico ini-
cial incluye cultivo de liquido
articular, hemocultivo y Man-
toux.

d. La gammagrafia dsea tiene alta

PEDIATRIA INTEGRAL

sensibilidad, pero baja especifici-
dad para la deteccién de artritis.

e. La fiebre reumitica es uno de
los diagnésticos que se deben
considerar en primer lugar ante
una poliartritis.

4. Enlas artritis relacionadas con la

INFECCION es cierto que:

a. La sinovitis transitoria de
cadera no requiere tratamiento
antibiético, siendo suficiente
con tratamiento sintomatico.

b. Las artritis sépticas precisan de
tratamiento agresivo con artro-
tomia y drenaje precoces para
evitar secuelas.

c. En las artritis reactivas, el ger-
men se puede aislar en el cultivo
de liquido articular.

d. En las sinovitis transitorias de
cadera, la ecografia articular es
normal.

e. Elliquido articular de la artri-
tis séptica es turbio y contiene
alrededor de 10.000 leucocitos/
pL.

5. Seiialela respuesta CORRECTA:

a. Las artritis traumdticas son una
causa frecuente en nifios peque-
fios.

b. El cuadro tipico de una enfer-
medad de Perthes es el de una
adolescente de 15 afios obesa.

c. Laedad de presentacién de epi-
fisiolisis de cabeza femoral es
en menores de 5 afios.

d. La artritis idiopdtica juve-
nil puede presentarse con un
cuadro de fiebre, exantema y
monoartritis.

e. Elgermen causal mis frecuente
de las artritis sépticas es Kin-
gella Kingae.

Caso clinico

6. Con respecto al caso, ¢cudl de los

siguientes diagndsticos es el que
habria que DESCARTAR en
primer lugar?

a. Fractura de clavicula.

Artritis postraumdtica.
Artritis virica.

Artritis séptica.

Persistencia de pronacién dolo-
rosa.

o oo o

Se realiza una radiografia simple de
hombro, que no presenta hallazgos
de interés, y en la ecografia se ob-
jetiva un aumento de cantidad de
liquido articular. EISIGUIENTE
paso diagnéstico seria:

a. Tomografia computerizada
simple (TC simple).

b. Artrocentesis.

c. Estudio inmunolégico (com-
plemento, anticuerpos y HLA
B-27).

d. Gammagrafia ésea.

e. Resonancia magnética.

Elliquido obtenido porla puncién
articular es amarillento y turbio,
con 120.000 leucocitos/pL. Se
envian muestras a microbiologiay
se comienza tratamiento empirico
con antibioterapia oral a la espera
de resultados bacteriolégicos. A
los 5 dias, no habia crecimiento de
microorganismos en los medios de
cultivo habituales. Llegados a este
punto, ;CUAL es el patégeno mds
probable?

a. Kingella kingae.

Sz‘reptococcus pneumoniae.
Streptococcus pyogenes.
Brucelosis.

o a0 T

Staphilococcus aureus.
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Resumen

La osteoporosis es un trastorno esquelético que

se caracteriza por disminucién de la masa ésea y
alteracion de la calidad del hueso que conduce a
fracturas. Puede tener un origen primario, debido a
una anormalidad ésea intrinseca (generalmente, de
origen genético), o ser secundaria a una patologia
médica subyacente y/o su tratamiento. Causas de
osteoporosis secundaria, incluyen: inmovilidad,
leucemia, enfermedades inflamatorias crénicas,
tratamiento con glucocorticoides, hipogonadismo,
mal nutricién, etc. La osteoporosis en nifios puede
cursar de forma silente hasta que se produce una
fractura. Una historia de fracturas vertebrales o de
fracturas multiples de bajo impacto son indicadores
de fragilidad 6sea infantil. En las formas

genéticas de osteoporosis, como la osteogénesis
imperfecta, pueden estar presentes rasgos faciales
caracteristicos: escleréticas azules, dentinogénesis
imperfecta e hipermovilidad. La densitometria de
rayos X de doble fotén es la técnica preferida para
estudiar la masa ésea en nifios y adolescentes.

Los resultados obtenidos deberian ajustarse, entre
otros, por edad, sexo y tamafio corporal, por lo

que se requieren curvas de referencia adecuadas.
Las principales medidas a tener en cuenta para la
prevencion y tratamiento de la osteoporosis en nifios
y adolescentes son: |la practica deportiva regular,

la ausencia de héabitos téxicos y una alimentacién
que garantice los aportes necesarios de calcio y
vitamina D. El tratamiento farmacolégico se basa
en el empleo racional de bifosfonatos en nifios con
formas graves de osteoporosis.

Abstract

Osteoporosis is defined as a bone disorder with

low bone mass and altered bone quality leading to
fractures, it may be primary due to an intrinsic bone
abnormality (usually genetic in origin) or secondary
due to an underlying medical condition and/or

its treatment. Causes for secondary osteoporosis
include immobility, leukemia, inflammatory
conditions, glucocorticoid therapy, hypogonadism
and poor nutrition. Osteoporosis in children may
occur silently until a fracture occurs. A history

of axial skeletal fractures or multiple fractures
from low biomechanical force may be indicators

of skeletal fragility and should raise concern

for osteoporosis. In genetic forms of primary
osteoporosis, such as osteogenesis imperfecta,
exam findings can include characteristic facial
features, blue sclerae, dentinogenesis imperfecta,
and hypermobility. Dual-energy x-ray absorptiometry
(DXA) is the preferred method for assessing bone
mineral content in children and adolescents
Obtained results are affected by age, sex, body
mass, height, bone age, environmental factors

and illnesses The mean values of age matched
control group are used as a reference point for
diagnosis of osteoporosis. Regular sports, the
absence of toxic habits and food to ensure the
recommended calcium and vitamin D intake are
the main measures to be taken into account for the
prevention and treatment of osteoporosis in children
and adolescents. Drug treatment is based on the
rational use of bisphosphonates in children with
severe forms of osteoporosis.

Palabras clave: Osteoporosis pediatrica; Fragilidad 6sea; Densitometria 6sea; Vitamina D; Bifosfonatos.

Key words: Pediatric osteoporosis; Bone fragility; Bone densitometry; Vitamin D; Bisphosphonates.
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Introduccion

Las fracturas son relativamente fre-
cuentes en nifios mayores y adolescentes
y, por lo general, no se deben a un pro-
blema de fragilidad 6sea; asi vemos como,
aproximadamente, la mitad de los varones
y un tercio de las mujeres antes de los 16
afos han sufrido algun tipo de fractura rela-
cionadas, por lo general, con traumatismos
de impacto(®. La fragilidad, sin embargo,
debe sospecharse ante fracturas de minimo
impacto, en determinados contextos y ante
la presencia de determinados hallazgos cli-
nicos o de exploraciones complementarias
asociadas que se abordaran a continuacion.

a osteoporosis (OP) es una enfer-

medad generalizada del esqueleto

que se caracteriza por una resis-
tencia ¢sea disminuida, que conlleva un
riesgo elevado de padecer fracturas. En
adultos, se conoce como “la epidemia
silenciosa”, debido a que suele pasar
inadvertida hasta que se producen frac-
turas@. La OP es mucho mis frecuente
en mujeres después de la menopausia a
partir de los 50-55 afios®), pero es muy
importante recalcar que no solo la pade-
cen adultos y ancianos, también nifios y
adolescentes la pueden desarrollar.

La prevalencia de OP en Pedia-
tria no estd establecida, pero no es una
patologia infrecuente; como ejemplo,
contamos con estudios observaciona-
les que han demostrado como super-
vivientes de cdncer, una vez finalizado
el tratamiento, presentan una masa
6sea disminuida. Otros estudios han
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observado que el 16% de los nifios con
leucemia linfobldstica aguda® y el 7%
de los nifios con enfermedades reumd-
ticas sistémicas desarrollan fracturas de
compresion vertebral en los 30 dias que
siguen al diagnéstico®).

Aunque existen multiples defini-
ciones, la conferencia de consenso del
National Institutes of Health establece,
en el afio 2000, que la OP es un: “tras-
torno esquelético caracterizado por una
resistencia dsea alterada que predispone
a un riesgo de fractura elevado”®).

La resistencia ésea depende funda-
mentalmente del crecimiento y minerali-
zacién del esqueleto, proceso que se ini-
cia durante el desarrollo fetal y continta
a ritmos diferentes durante la infancia y
la adolescencia. Poco después, se alcanza
el pico maximo de MO que representa-
ria el “capital 6seo” del que se dispondrd
en la edad adulta. A partir de entonces,
la masa 6sea se mantiene constante hasta
los 40-45 afios de la vida, momento en el
que empieza a disminuir paulatinamente
hasta sobrepasar un determinado valor
(umbral de fractura) y entrar en la zona
teérica de mayor riesgo de sufrir fractu-
ras (Fig. 1)78).

La MO estd determinada funda-
mentalmente por la genétical®), pero
también lo estd por el tipo de alimen-
tacion, la actividad fisica, la exposicién
solar y el consumo de determinados
farmacos, entre otros (Tabla I).

Por tanto, cualquier factor que
incida sobre estos determinantes, puede
provocar alteracién de la calidad dsea,
que se traducird en disminucién de la

& Estilo de vida y valores hormonales adecuados

Estilo de vida y valores
hormonales adecuados

Masa 6sea

Zona de fractura

10 20 30 40
| Genes

50 60 70 Edad (afios)

| Actividad fisica |

| Ingesta de calcio

| Disfuncién ovarica

Figura 1. Curvas de masa 6sea (densidad mineral 6sea) normal y alterada.

Tabla I. Determinantes de la masa
osea

1. Constitutivos
1.1. Genética 60-80%
1.2. Raza
1.3. Interaccién hormonal: GH,
gonadotropinas, esteroides
sexuales, T4, etc.

2. Ambientales
2.1. Nutricién
2.2. Actividad fisica
2.3. Medicamentos
2.4. Toéxicos

resistencia del hueso y, por tanto, en un
aumento de su fragilidad0).

La osteoporosis primaria ocurre
debido a un defecto esquelético intrin-
seco de origen genético o idiopdtico. La
mayoria de los casos de fragilidad Gsea
genética, se deben a mutaciones en los
genes del coldgeno tipo I (COL141y
COL142) que corresponden a diferentes
tipos de osteogénesis imperfecta (OI).
La historia familiar o la presencia de
determinados rasgos caracteristicos,
como: esclerdticas azules, dentinogé-
nesis imperfecta, laxitud ligamentaria
y deficiencia auditiva, nos orientan al
diagnésticoD, pero su ausencia no lo
descarta, por lo que ante un nifio con
fracturas de repeticién sin una enfer-
medad crénica subyacente, debemos
sospechar OL

La osteoporosis juvenil idiopatica es
otra forma rara de osteoporosis primaria
y es un diagnéstico de exclusion, se pre-
senta tipicamente antes de la pubertad y
espontdneamente remite después de la
pubertad. Sus caracteristicas son: dolor
de hueso, dificultades para caminar y
fracturas metafisarias y vertebrales(12).

La osteoporosis secundaria se pro-
duce en enfermedades crénicas, debido a
los efectos del proceso de la enfermedad
sobre el esqueleto, su tratamiento o por
ambas circunstancias®3). Como ejem-
plos tenemos: anorexia nerviosa¥), mal-
nutricién, inmovilidad prolongada®s),
hipogonadismo, enfermedades tumo-
rales(16), enfermedades inflamatorias
crénicas(?), tratamiento prolongado
con glucocorticoides(!®), anticonvulsi-
vantes, etc.

La tabla II enumera algunas de las
condiciones mds frecuentes que resultan
en la reduccién de la masa dsea en los
nifos.
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Tabla Il. Trastornos asociados

con baja masa dsea en niios y
adolescentes(19)

Trastornos genéticos y hereditarios

Enfermedades hereditarias

del colageno: osteogénesis
imperfecta, sindrome de Marfan,
sindrome de Ehlers-Darlos,
homocistinuria

Osteoporosis idiopatica juvenil
Cromosomopatias: sindrome de
Turner, sindrome de Klinefelter,
sindrome Down

Errores innatos del metabolismo:
enfermedades de depésito
Hipercalciuria idiopatica

Otros: fenilcetonuria, enfermedad
de Wilson, etc.

Enfermedades crénicas

Reumaticas: artritis idiopatica
juvenil, lupus eritematoso,
dermatomiositis, etc.
Digestivas: enfermedad
inflamatoria intestinal,
enfermedad celiaca, etc.
Pulmonares: fibrosis quistica
Renales: insuficiencia renal
crénica, sindrome nefrético
Enfermedades
oncohematolégicas: leucemias,
linfomas, talasemia
Enfermedades neuromusculares:
paralisis cerebral infantil,
distrofia muscular de Duchenne
Hemofilia

Trastornos nutricionales

Malabsorcién/malnutricién
Deficiencia de calcio
Deficiencia de vitaminas: D, C, K

Trastornos conducta alimentaria

Anorexia nerviosa y bulimia

Enfermedades sistema endocrino

Enfermedad de Cushing
Hipogonadismo
Hipertiroidismo
Hiperparatiroidismo
Déficit de hormona del
crecimiento

Diabetes mellitus

Farmacos

Glucocorticoides
Antiepilépticos

Quimioterapia

Inhibidores de la bomba de
protones

Inhibidores de la recaptacion de
serotonina

Otros: ciclosporina, metotrexate,
heparina, acetato de leuprolide,
tenofovir

Habitos de vida

Sedentarismo
Alimentacién inadecuada
Exposicién solar deficiente
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Evaluacién de la masa Osea

La masa 6sea puede evaluarse
mediante diversas técnicas que se han ido
desarrollando con el paso del tiempo. La
densitometria dual fotonica de Rayos X se
considera en la actualidad valida y fiable
para el estudio de la masa dsea en nifios y
adolescentes con minima radiacion. Otras
técnicas, como la ecografia y la tomografia,
no estan suficientemente validadas en la
actualidad, reservandose para casos deter-
minados.

A continuacién, se exponen las téc-
nicas mds habituales para el estudio de
la masa dsea.

Densitometria

La densitometria obtenida mediante
absorcimetria dual foténica de Rayos X
(DEXA) constituye el procedimiento
mis adecuado para la cuantificacién de
la masa 6sea. Se trata de una prueba
cémoda, precisa, incruenta y que aporta
escasa radiacion.

La masa ésea no es una medida
de densidad volumétrica real, ya que
se cuantifica como contenido mineral
dseo en gramos por drea de superficie
6sea seleccionada. Este hecho se debe
tener en cuenta, ya que los huesos de
los nifios, a diferencia de los adultos,
no crecen y modelan de forma uniforme
en las tres dimensiones con el paso del
tiempo. De esta manera, se tiende a

sobrestimar la masa dsea en nifos gran-
des y a infraestimar en los pequefios(20).
En poblacién adulta, la densidad
mineral 6sea (DMO) se expresa comin-
mente como ‘puntuacion T”, que es
un pardmetro que se define, como la
desviacién estindar de la DMO del
paciente en un momento determinado,
con respecto ala DMO del pico de masa
6sea considerado como normal que se
alcanza, por lo general, a los 20 afos.

Segln la recomendacion oficial de la
International Society of Clinical Densitometry
en nifios y adolescentes, debido a que todavia
no se ha alcanzado el pico de masa dsea, la
DMO debe expresarse como “puntuacion Z”
que representa la masa 6sea ajustada segiin
edad, sexo y tamano corporal (en ocasiones,
también se ajusta por raza).

Aunque los datos basados en la
poblacién, sobre la relacién entre la
DMO y el desarrollo de fractura, siguen
siendo limitados, se dispone de curvas
de referencia poblacionales para la masa
6sea de columna lumbar y cuello femo-
ral, fundamentalmente(21-24),

En nifios y adolescentes, se puede
evaluar mediante densitometria, tanto el
esqueleto axial (habitualmente, columna
lumbar) como el periférico (cadera,
extremo distal del radio, etc.), existiendo
la posibilidad de realizar una evaluacién
corporal total que puede incluir partes
blandas. Esta ultima opcidn se reserva

Figura 2.
Informe de una
densitometria
dual foténica de
Rx de columna
lumbar.

Obsérvese en este informe, que la densidad mineral 6sea (DMO) de la totalidad de 4 vértebras
lumbares consecutivas se expresa en 0,539 g/cm?y que la puntuacién Z corresponde a -1,6
desviaciones estandar por debajo de la media de una poblacién normal espafiola ajustada

por edad y sexo.



Tabla Ill. Indicaciones

densitometria 6sea(26)

Enfermedades primarias del hueso
- Osteogénesis imperfecta
- Osteoporosis idiopatica juvenil

Enfermedades con riesgo elevado
de fractura
- Enfermedades inflamatorias
crénicas
» Reumaticas (artritis idiopatica
juvenil, conectivopatias,
vasculitis)

« Digestivas (enfermedad
inflamatoria intestinal)

- Enfermedades neuromusculares
(miopatias congénitas, paralisis
cerebral infantil)

- Inmovilizacién prolongada

- Enfermedades oncohematolégicas

- Enfermedades endocrinas

- Tratamientos osteopenizantes
(glucocorticoides,
anticonvulsivantes, radioterapia,
quimioterapicos, etc.)

Fractura clinicamente significativa

para el estudio de enfermedades cré-
nicas que cursan con malnutricién o
presentan déficits musculares o esque-
léticos.

En la préctica clinica habitual, la
evaluacion de la columna lumbar es
la recomendable, dada la variabilidad
existente en la masa 6sea de la cadera
en nifios en crecimiento(®5),

El seguimiento de la masa dsea se
recomienda realizar con caricter anual,
pero el intervalo minimo podria fijarse
a partir de 6 meses.

Enla figura 2, se muestra un ejem-
plo de un informe de resultado de la
densitometria de columna vertebral
lumbar realizada a un paciente de
riesgo. Se objetiva una puntuacién Z
de -1,6 que es considerada normal en
relacién a un grupo poblacional de la
misma edad y sexo.

Las indicaciones para realizar una
evaluacién de la masa 6sea mediante
densitometria han de tener en cuenta
fundamentalmente el riesgo del desarro-
llo de fracturas, como son: la edad del
paciente en el momento de la fractura,
presencia de antecedentes familiares de
fragilidad ésea, enfermedad subyacente
grave y recibir tratamientos osteopeni-
zantes.
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En la tabla III, se relacionan las
principales indicaciones propuestas para
realizar una densitometria Gsea segin
la Academia Americana de Pediatria
(AADP).

Hay que tener en cuenta que la
evaluacién de la MO no nos informa
sobre la fortaleza ésea del nifio y que la
presencia de un contenido mineral éseo
disminuido no siempre es indicativa de
osteoporosis.

Ecografia y tomografia

En la actualidad, disponemos de
otros métodos para cuantificar la MO,
como son: la ecografia de calcdneo y de
falanges y la tomografia computerizada
cuantitativa (qCT), que puede ser peri-
férica (pQCT) para evaluar miembros

inferiores con menos radiacién(27-30),

Histologia

En casos seleccionados, estaria indi-
cada la realizacién de una biopsia Gsea
en iliaco, para realizar estudio histo-
morfométrico.

En la tabla IV, se exponen las princi-
pales técnicas que se han empleado para
la valoracién de la masa 6sea. Debemos
hacer hincapié en que la densitometria
osea (DEXA) es la que se considera mds
idénea y debe siempre ajustarse a una
poblacién de referencia adecuada.

Diagnéstico

En muchos casos, la fragilidad ésea
cursa de forma asintomatica hasta que
se produce una fractura y aparece dolor,
alteraciones de la postura o la marcha,
deformidades del raquis, etc. Pacientes
con osteoporosis juvenil idiopatica suelen
presentar dolor mecanico de instauracion
gradual, habitualmente en miembros infe-
riores que suele definirse como disconfort
para caminar.

No es infrecuente un historial de
fracturas previas o que el paciente aporte
radiografias o densitometrias altera-
das sugestivas de desmineralizacién o
defecto en la formacién 6sea, que nos
pueden hacer sospechar fragilidad dsea.

En otras ocasiones, se objetivarin
sintomas y signos de una enfermedad
subyacente, ya sea esta genética o adqui-
rida, relacionable con el desarrollo de OP.

Cuando se produce una fractura o se
constata el haberla padecido, es impor-

Tabla IV. Técnicas para el estudio

de la masa 6sea

Radiologia convencional

Densitometria ésea
- Absorcimetria dual foténica de
Rayos X (DEXA):
+ Columna lumbar L1-L4
» Cadera: cuello femoral,
triangulo de Ward
« Extremo distal del radio
« Corporal total excepto cabeza
(TBLC)
« Corporal total con partes
blandas
- Ecografia
« Calcaneo
« Falange

Tomografia

- Tomografia computerizada
cuantitativa

- Tomografia computerizada
cuantitativa periférica (pie,
miembro inferior)

Histologia (biopsia hueso iliaco)

Histomorfometria cuantitativa

tante tener en cuenta sus caracteristi-
cas de presentacion, para determinar si
puede ser patoldgica o “significativa’,
para ello, hay que tener en cuenta el
ndimero de fracturas, su mecanismo de
produccién y localizacién.

En nifios, las fracturas de cadera,
fémur y vertebrales son raras, por lo que
su presencia siempre debe alertarnos.
Asi mismo, las fracturas que se producen
espontineamente, o suceden ante minimo
traumatismo o manipulacién, igualmente
nos hardn pensar en que son patoldgicas
¥, por tanto, existe fragilidad dsea.

La exploracién de un paciente con
OP, por lo general, es normal, pero pue-
den objetivarse determinados hallazgos,
como talla baja y cifosis o cifoescoliosis,
cuando se afecta el raquis. Las defor-
midades de huesos largos son caracte-
risticas de formas graves de las enfer-
medades metabélicas dseas. Anomalias
tordcicas, como pectus carinatum o
excavatum, también pueden estar pre-
sentes. Con respecto a la movilidad,
tanto la hiperlaxitud articular como la
hipomovilidad, pueden estar presentes
en enfermos con fragilidad 6sea. Tam-
bién, puede objetivarse alteracién de la
marcha o de la postura consecuencia del
dolor éseo.
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FRACTURA
VERTEBRAL

¢{Enfermedad
local /
neoplasia?

Si No
4 X

DIAGNOSTICO
ESPECIFICO

En los sindromes de fragilidad sea
hereditaria, son caracteristicos: deter-
minados rasgos faciales, escleras azules,
dentinogénesis imperfecta, hiperlaxitud,
etc.

La Organizacién Mundial de la
Salud establece para el diagndstico de
OP en la poblacién adulta, valores de
DMO de, al menos, 2,5 desviaciones
estindar por debajo del pico de MO
considerado normal en adultos jovenes
sanos del mismo sexo y raza.

En nifios y adolescentes, esta defi-
nicién técnica no es apropiada, ya que
todavia no se ha alcanzado el pico de
MOy, por tanto, no se puede referenciar
a dicho valor normalizado. Se impone,
por tanto, una definicién operativa
como la propuesta por ISCD©1,32,33),
en la que se requiere la presencia de
cualquiera de los siguientes:

1. Al menos, una fractura vertebral
(aplastamiento) en ausencia de
enfermedad local o traumatismo de
alta energia.

2. Historia de fractura clinicamente
significativa y una puntuacién Z
de la DMO < -2,0.

Por fractura clinicamente signifi-

cativa se entiende la presencia de,

al menos, una de las situaciones
siguientes:

* Dos o mis fracturas de hueso

largo hasta los 10 afios de edad.

*  Tres o més fracturas de hueso

largo en cualquier edad hasta 19
afios de edad.

PEDIATRIA INTEGRAL

OSTEOPOROSIS

FRACTURAS
HUESOS LARGOS

Dos o mas fracturas de hueso
largo hasta los 10 afios de edad.

Tres 0 mas fracturas de hueso
largo en cualquier edad hasta
19 afios de edad.

¢Historia

de fractura
significativa?

DENSITOMETRIA <" g

DMO Z < -2
Si No

ya a

FRACTURA NO
OSTEOPOROTICA

Es muy importante tener en cuenta
que valores de puntuacién Z de la masa
6sea > -2,0, no excluyen la posibilidad
de una situacién de fragilidad esquelé-
tica con riesgo elevado de fractura, por
lo tanto, el diagnéstico de osteoporosis
en nifios y adolescentes no debe hacerse
basindose unicamente en criterios téc-
nicos (densitométricos).

A diferencia de los adultos, donde la
osteopenia se define como una puntua-
cién T entre -1y -2,5, el uso del término
“osteopenia” no es apropiado en nifios,
recomenddndose en su lugar, la expre-
sién “masa Gsea disminuida para la edad
cronoldgica”.

En la figura 3, se diagrama la acti-
tud que debe tenerse en cuenta para rea-
lizar un diagndstico correcto de osteo-
porosis segun las recomendaciones de
expertos.

Manejo practico de la
fragilidad 6sea

El estudio de un paciente con fragili-
dad dsea o sospecha de padecerla ha de
iniciarse mediante una anamnesis dirigida
y exploracion fisica pertinente para deter-
minar el estatus de salud ésea.

Los principales factores que han
de tenerse en cuenta, se detallan en la
tabla V.

A continuacién, dependiendo de los
hallazgos clinicos objetivados, se valora-
rin las exploraciones complementarias

No

\4

Figura 3. Orientacién
diagnostica de
osteoporosis infantil.

que se detallan en la tabla VI, que nos
permitan caracterizar el estatus de fra-
gilidad ésea y diagnosticar OP si estd
presente.

La determinacién de calcio y creati-
nina en orina (de segunda miccién pre-
feriblemente), puede ser 1til para valorar
la ingesta de calcio y la posibilidad de
hipercalciuria.

La fosfatasa alcalina (total o 6sea) y
la osteocalcina son marcadores de for-
macion osea.

La deoxypyridinolina, N-telopep-
tido del coldgeno tipo I (NTx), C-telo-
peptido del colageno tipo I (CTx) y la
creatinina urinaria son marcadores de
resorcion ésea.

Los marcadores bioquimicos
de remodelado 6seo, aunque se han
empleado en determinadas situacio-
nes®4, su uso clinico habitual es limi-
tado, dado que no existen datos nor-
mativos que faciliten su interpretacién
adecuada.

En ocasiones, las determinaciones
de laboratorio pueden orientar a deter-
minados diagndsticos como, por ejem-
plo: hiperparatiroidismo secundario
(Ca sérico normal o elevado con niveles
de P normales o disminuidos y PTH
elevada), hipoparatiroidismo (Ca dis-
minuido y P normal o elevado con PTH
disminuida), pseudohipoparatiroidismo
(Ca disminido, P normal y PTH normal
o elevado).

Los niveles de magnesio (Mg) pro-
porcionan un indice del contenido cor-



Tabla V. Historia clinica dirigida

para el abordaje de la fragilidad
6sea

Antecedentes familiares de
osteoporosis con fracturas

Antecedentes personales de
fracturas de bajo impacto

- Vertebrales

- Periféricas

Dolor raquideo en paciente con
riesgo de fragilidad 6sea

- Dolor agudo

- Dolor crénico

Fenotipo sindrémico o habito
peculiar (estigmas)

- Escleras azules

- Deformidades esqueléticas

- Dentinogénesis alterada

- Hiperlaxitud

Prematuridad

Crecimiento y desarrollo
- Antropometria
- Estadio puberal

Tipo de alimentacion

- Estado nutricional

- Ingesta de lacteos y derivados

- Consumo excesivo de cafeina
(café o bebidas con cola)

- Trastornos conducta alimentaria

Grado de exposicion solar

Amenorrea prolongada

- Trastornos de conducta
alimentaria

- Préactica deportiva excesiva en
mujeres adolescentes

Grado de actividad fisica

- Sedentarismo

- Inmovilizacién prolongada

- Hiperactividad (mujeres atletas)

Presencia de habitos toxicos:
- Tabaco

- Alcohol

- Otros

Consumo de farmacos
- Gucocorticoides

- Anticonvulsivantes
- Otros: metotrexate

Enfermedades osteopenizantes

- Enfermedad celiaca

- Enfermedades inflamatorias
crénicas (reumaticas, digestivas,
etc.)

- Neoplasias

- Otras enfermedades crénicas
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Tabla VI. Exploraciones
complementarias utilizadas para el
estudio de fragilidad dsea

Analitica
- Hemograma, bioquimica hepatica
y renal
- Metabolismo éseo
» Calcio, fosforo, magnesio,
fosfatasa alcalina total y ésea,
osteocalcina
« Calciuria en miccién Unica,
calciuria 24 horas, 25 OH
vitamina D, PTH intacta
« Otros: deoxypyridinolina,
N-telopeptido del coladgeno
tipo | (NTx), C-telopéptido del
colageno tipo | (CTx)
- Hormonas: T4 y TSH, hormonas
sexuales
- Marcadores de celiaquia

Radiologia

- Edad 6sea

- Rx columna dorsal y lumbar
- Serie 6sea Rx

Densitometria

- Por absorcimetria dual foténica
de Rayos X (DEXA): columna
lumbar, cadera, radio distal

- Por ultrasonidos (calcaneo,
falange)

Estudio genético COL1A1y COL1A2

Cariotipo

Biopsia 6sea (histomorfometria)

poral total de Mg. Si estd disminuido
puede inhibir la secrecién y funciona-
miento normal de la PTH.

Prevencion y tratamiento
Medidas generales

La practica deportiva regular, la ausen-
cia de habitos toxicos y la alimentacién que
garantice los aportes de calcio y vitamina
D recomendados, son las principales medi-
das que han de tenerse en cuenta para la
prevencion y tratamiento de la osteoporosis
en nifos y adolescentes.

La actividad fisica y el ejercicio
habitual®%:36) son las primeras medidas
que han de tenerse en cuenta, cuando
esto sea posible. Por ello, se debe fomen-
tar la practica deportiva en cualquier
grupo de edad.

La alimentacién debe ser variada y
equilibrada, favoreciendo el consumo de

licteos y derivados para garantizar los
aportes considerados beneficiosos para
nuestro metabolismo éseo. No debemos
olvidar que la leche humana es la fuente
6ptima de calcio en los primeros meses
de vida.

La exposicién solar favorece la sin-
tesis adecuada de vitamina D, esencial
para el metabolismo dseo, por ello debe
promoverse siempre que se pueda, 10-15
minutos al dia podrian ser suficientes.

Tanto el consumo de tabaco como
el consumo excesivo de cafeina (café y
refrescos de cola) se han asociado con
una mala salud Gsea.

Calcio

Dentro de los factores nutricionales,
el calcio es el mds importante. La capa-
cidad de absorcién del calcio dietético
depende, entre otros: de la cantidad
ofertada, del contenido en vitamina
D, de la relacién calcio/fésforo y de la
presencia en los alimentos de sustan-
cias que favorezcan o interfieran en esta.
En general, la biodisponibilidad es baja,
no superando el 30% en la leche. Estas
variaciones parecen depender del efecto
favorecedor de la lactosa, la caseina y la
relacién Ca/P en la primera y la presen-
cia de fitatos y otros componentes de la
fibra, que interfieren la absorcién, en
la segunda. Por otra parte, el contenido
en vitamina D, al favorecer la absorcién
intestinal del Ca, también influye deci-
sivamente.

Las necesidades de calcio para
cada grupo de edad se exponen en la
tabla VII, y dependen de los requeri-
mientos fisiolégicos variables con el
crecimiento y desarrollo. Durante este
periodo, es importante la dieta rica
en licteos y derivados que garantice
un aporte de calcio adecuado para la
correcta salud esquelética, sabiendo

Tabla VII. Ingesta diaria de
recomendada en nifos sanos

(recomendaciones del comité
de Nutricion de la AEP)(38)

Edad (afios) Ingesta diaria(mg)

1-3 700
4-8 1.000
9-18 1.300

Aportes superiores a 1.300 mg /dia
no representan ninglin beneficio.
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Tabla VIII. Aportes recomendados de vitamina D(38)

Situacion Vitamina D (UI)

< 1 afio 400 / dia Limite 1.000 Ul / dia

> 1 afio 600 / dia Limite 4.000 Ul / dia
Riesgo de OP 800-1.000 / dia

que existe controversia sobre la eficacia
de esta intervenci6n aislada para pre-
venir las fracturas por fragilidad. En
este sentido, se ha constatado que los
suplementos de calcio no repercuten
de forma significativa en la densidad
mineral 6sea®?).

La adquisicién de hébitos de ali-
mentacién saludable a edades tempranas
se asocia al consumo adecuado de calcio
en edades posteriores.

Es importante tener en cuenta que
la suplementacién dietética de calcio
durante la preadolescencia puede ser
un factor clave para optimizar el pico
de masa 6sea®).

Vitamina D

La vitamina D desempeiia un papel
importante en la regulacion del metabo-
lismo Ca/P, mejorando la absorcion intes-
tinal y renal de ambos.

La exposicion solar es el principal
estimulo para la sintesis cutinea de vita-
mina D mediante la transformacién de
su provitamina.

Se recomienda un aporte diario ade-
cuado de vitamina D a toda la poblacién,
ya sea a través de la dieta o mediante
suplementos, segtn la tabla VIIIL. Se ha
intentado correlacionar la masa dsea con
niveles adecuados de vitamina D®0), sin
embargo, no hay evidencia suficiente

sobre su efecto en la reduccién del riesgo

de fractura por fragilidad dsea.

Se recomienda suplementacién con
vitamina D en las siguientes situaciones:
*  Recién nacidos hasta finalizar el pri-

mer afio. En forma medicamentosa,

si es lactado al pecho, y mediante la
utilizacion de férmulas enriquecidas
si la lactancia es artificial.

* Nifios de 1y 2 afios que deben tomar
productos licteos desnatados (histo-
ria familiar de obesidad, dislipide-
mia o accidentes cardiovasculares).

* Nifios mayores que toman menos de
un litro diario de leche sin fortificar
en vitamina D.

*  Adolescentes que no llegan a tomar
400 UI diarias. En estos casos, se
aconsejan productos ldcteos u otros
alimentos fortificados con vitamina D.

* Los nifios con riesgo especial de
deficiencia en vitamina D (malab-
sorcién, tratamiento con anticomi-
ciales) deben recibir diariamente
dosis mis altas en funcién de la tasa
sérica de 25-OHCC. Se aconseja
monitorizar esta vigilancia cada 3
meses.

* Todos los nifios cuya tasa de
25-OHCC sea inferior a 50 nmol/l
hasta su normalizacién.

El nivel de 25 OH vitamina D se

considera el mejor indicador de vita-

mina D en el organismo, aunque

en nifios, no existe acuerdo sobre
los niveles deseables. Se asume, en
general, que valores de 50 ng/ml son
adecuados y seguros.

En adultos, se considera deficiencia
en vitamina D, tasas de 25-OHCC
inferiores a 50 nmol/ (o < 20 ng/
ml); mientras que, por encima de
80-75 nmol/ (>30 ng/ml) estd ase-
gurada la suficiencia y, aunque no
hay consenso sobre las citadas cifras
en nifios, es aconsejable mantener
niveles por encima de 50 nmol/141).

Bisfosfonatos

El tratamiento farmacolégico de la
osteoporosis se basa fundamentalmente
en el empleo de bifosfonatos; dado que,
aunque fuera de ficha técnica, son los
agentes que se han empleado con mayor
frecuencia. Su eficacia y seguridad no
estan totalmente determinadas; por lo que
su uso debe considerarse en casos selec-
cionados, como las formas graves de osteo-
porosis primaria o la presencia de fracturas
significativas en las formas secundarias.

Son andlogos sintéticos de los piro-
fosfatos presentes en la estructura Gsea,
que se unen a la hidroxiapatita inhi-
biendo la reabsorcién ésea mediada
por los osteoclastos. A dosis elevadas,
también tienen accién osteobldstica.
Constituyen un grupo heterogéneo y
difieren en su mecanismo de accién y
efectos clinicos. En el 4mbito pedid-
trico, su uso se ha centrado fundamen-
talmente en el tratamiento de las formas
graves de osteogénesis imperfecta con
pamidronato intravenoso. Paulatina-
mente, se ha ido generando experien-
cia en la prevencién y tratamiento de la
osteoporosis secundaria (inmovilizacién

Tabla IX. Bifosfonatos empleados en el tratamiento de la osteoporosis infantil

Farmaco Presentacion Dosis Intervalo Via Observaciones
Alendronato Comprimidos 5 mg (<20 kg) 24 h PO Indicacion no incluida
5 mg 10 mg (>20 kg) en ficha técnica
Alendronato Solucién 35 mg (< 30 kg) Semanal PO Indicacién no incluida
(Soludronate solucién) 70 mg/100 mg 70 mg (> 30 kg) en ficha técnica
Risedronato Comp. 5, 0,05 mg / kg 24 h PO Indicacién no incluida
Comp. 35 mg Semanal en ficha técnica
Pamidronato Viales 30 mg 0,5-1 mg/kg (3 dias consecutivos) 3-4m IV Indicacion no incluida
(Aredia) 1-3 mg / kg (méx. 90 mg) 1-3m en ficha técnica
Acido zoledrénico Viales 4 mg 0,025 mg / kg 3m IV Ensayos clinicos en
(Zometa) 0,05 mg / kg 4-6 m osteoporosis infantil
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prolongada en patologia neuromuscular
y tratamiento esteroideo, fundamental-
mente), pero existe poco consenso en
cuanto al tipo de bifosfonato a utilizar,
dosis, forma de administracién m4s ade-
cuada y duracién del tratamiento(#2-5),
Los efectos secundarios a largo plazo,
aiin no son totalmente conocidos, por
lo que debemos ser cautos a la hora de
utilizarlos en este tipo de pacientes en
crecimiento y, sobre todo, en las nifias
al llegar a la edad fértil.

En la tabla IX, se exponen los prin-
cipales bifosfonatos utilizados en el tra-
tamiento de la osteoporosis en la edad
pediatrica.

Otros farmacos

Denosumab

Se trata de un anticuerpo monoclo-
nal humano (IgG2) que se dirige y se
une con gran afinidad y especificidad
al RANKL (ligando de receptor acti-
vador para el factor nuclear kappa B),
impidiendo la activacién de su recep-
tor, RANK, en la superficie de los
precursores de los osteoclastos y en los
osteoclastos. Al impedir la interaccién
del RANKL/RANIK, se inhibe la for-
macién, la funcién y la supervivencia de
los osteoclastos, lo que, a su vez, provoca
la disminucién de la resorcién dsea en
el hueso trabecular y cortical.

Se ha empleado en pacientes con
formas graves de osteogénesis imper-
fecta, como alternativa a los bisfosfo-
natos. Se administra semestralmente
por via subcutdnea. En la tabla X, se
detallan sus caracteristicas.

Datos clave

1. La OP es muy frecuente en la pobla-
ci6én adulta a partir de una determi-
nada edad y se considera una epide-
mia silenciosa. En nifios y adoles-
centes con enfermedades crénicas no
es infrecuente, existiendo un riesgo
elevado de fracturas que impactan
en la capacidad funcional y calidad
de vida de pacientes y familiares.
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2. En nifios, las fracturas de cadera,
fémur y vertebrales son raras, por
lo que su presencia siempre debe
hacernos sospechar fragilidad. Las
fracturas espontdneas, o que suceden
ante minimo traumatismo o mani-
pulacién, igualmente nos hardn
pensar que son patolégicas.

3. Una historia de fracturas de repe-
ticién en un nifio, debe hacernos
sospechar un sindrome hereditario
de fragilidad dsea, una vez que se
haya descartado un proceso secun-
dario. Se ha de tener en cuenta que
un estudio genético negativo no des-
carta el diagnéstico de osteogénesis
imperfecta.

4. El pico de masa dsea se produce en
la adolescencia tardia, por lo que es
importante tener en cuenta que la
calidad de hueso acumulada durante
la infancia y juventud actda prote-
giendo contra la aparicién de osteo-
porosis y fracturas en la edad adulta.
El ejercicio fisico y los aportes sufi-
cientes de calcio en los afios preado-
lescentes pueden ser un factor clave
para optimizar el pico de masa dsea.

5. El desarrollo de osteoporosis en
la edad adulta puede verse condi-
cionada por el estado nutricional
durante la infancia, especialmente
en lo referente a los aportes de calcio
y vitamina D.

6. Elmétodo ideal para evaluar la masa
6sea es la densitometria dual foté-
nica de rayos X (DEXA), pero debe
interpretarse con cautela, depen-
diendo del contexto del paciente y
de su historial de fracturas. El drea
anatémica que debe evaluarse pre-
ferentemente es la columna lumbar.

7. El diagnéstico de OP debe reali-
zarse teniendo en cuenta las reco-
mendaciones internacionales vigen-
tes, considerando que no siempre es
necesaria la densitometria 6sea para
establecerlo.

8. Las medidas generales, como: una
dieta adecuada rica en licteos y deri-
vados, el ejercicio regular, la expo-

Tabla X. Otros farmacos empleados para el tratamiento de la osteoporosis infantil

Farmaco Presentacion Dosis
Denosumab  Viales 60 mg 20 mg
(Prolia)

Intervalo  Via
6m SC

Observaciones

Ensayos clinicos
en osteogénesis
imperfecta

sicién solar y evitar téxicos, como
alcohol y tabaco, son claves para la
prevencién y tratamiento de la fra-
gilidad ésea.

9. Los suplementos de calcio y vita-
mina D se realizardn para satisfacer
las necesidades recomendadas por
expertos. No estd indicado moni-
torizar los niveles de vitamina D
en nifios sanos. La exposicién solar
sigue siendo la fuente principal de
sintesis de esta vitamina.

10. En la actualidad, se dispone de
experiencia creciente para el tra-
tamiento de formas graves de OP
con fdrmacos antiresortivos. Los
bisfosfonatos, tanto orales como IV,
han demostrado eficacia y seguridad
en nifios y adolescentes, aunque su
indicacién no figura todavia en ficha
técnica.
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en nifios y adolescentes. Se revisan las causas se-

cundarias de osteoporosis y su manejo adecuado
mediante su correcto diagnéstico y tratamiento.

Caso clinico

Paciente de 9 afios de edad.

Motivo de consulta: dolor intenso en regién dorsal.

Antecedentes familiares: fractura de cadera osteoporética
en abuela paterna. Hipotiroidismo en tratamiento sustitutivo
en madre.

Antecedentes personales: gestacién 36 semanas, parto
eutécico. PRN: 2,100 g. Lactancia artificial. Enfermedades
previas: artritis idiopética juvenil sistémica diagnosticada a
los 3 afios y 6 meses de edad que ha cursado en forma de
brotes, en nimero de 2-3 durante los dos primeros afos,
predominando las manifestaciones sistémicas (fiebre, exan-
tema y anemizacion). Estos brotes requirieron para su control,
el empleo de glucocorticoides a dosis altas. Al tercer afio
de evolucidn, present6é nuevo brote sistémico con: fiebre,
pericarditis y poliartritis de grandes y pequefas articula-
ciones. Se inicié tratamiento con metotrexate subcutaneo y
glucocorticoides a dosis de 1,5 mg/kg/dia durante dos sema-
nas, con lo que se controlé parcialmente la enfermedad y se
comienza deprivacion esteroidea manteniendo el metotrexate
a su maxima dosis.

Historia actual: paciente que acude fuera de cita a la
consulta de Reumatologia, por presentar dolor de instauracion
aguda en regién dorsolumbar desde hace 2 dias. Se acom-
pafia de limitacion para la movilidad y le impide realizar sus
actividades cotidianas, obligandole a permanecer en cama.
El dolor se alivia parcialmente con reposo y analgésicos y
no se acompafa de fiebre ni alteracion del estado general.
Es la primera vez que le ocurre y no se acompafia de fiebre
ni manifestaciones generales. Esta en tratamiento con pred-
nisona 7,5 mg al dia, desde hace 10 dias (semanas antes

habia recibido dosis de hasta 45 mg/dia con deprivacién
rapida) y metotrexate 15 mg semanales por via subcutanea.

No refiere dolor ni tumefaccion articular a ningin nivel
en las dos semanas previas, siendo su capacidad funcional
normal.

Exploracion fisica: buen estado general. Afebril. Peso,
talla. Adenopatias laterocervicales rodaderas de 1,5 cm. No
exantemas. ACP normal. Abdomen: hepatoesplenomegalia.

Musculoesquelético:

» Marcha no se explora por dolor.

» Actitud fetal en cama.

* Movilidad cervical conservada sin puntos dolorosos.

» Rectificacién lordosis fisiolégica lumbar.

» Dolor a la palpacién en apéfisis espinosas D10-L1 con
contractura musculatura paravertebral.

* Maniobras sacroiliacas sin hallazgos patolégicos.

* Maniobras de elongacién ciatica normales.

* No debilidad muscular, ROT presentes y simétricos.

» No signos inflamatorios articulares.

» Atrofia ambos cuédriceps.

Analitica urgente: hemograma y PCR normales.

Radiologia: Rx columna dorsal y lumbar: cuerpos verte-
brales explorados con platillos bien definidos y refuerzo de
la trabeculaciéon. Pérdida significativa de altura de cuerpos
vertebrales D11 y L3 sin esclerosis ni alteracién en partes
blandas adyacentes Conclusion: osteoporosis, colapsos ver-
tebrales aislados D11 y L3.

Juicio clinico: dorsalgia aguda por aplastamientos verte-
brales. Artritis idiopatica juvenil sistémica sin actividad en
la actualidad.
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A continuacién, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacidon de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Evaluacién y tratamiento de la
osteoporosis en ninos

9. ¢Cudl delos siguientes enunciados
es el mis CORRECTO, con res-

pecto al concepto de osteoporosis?

a.

La osteoporosis es un trastorno
esquelético caracterizado por
una resistencia 6sea alterada
que predispone a un riesgo de
fractura elevado.

La osteoporosis es una enferme-
dad metabdlica ésea que cursa
con fracturas 6seas por fragilidad.
La osteoporosis es una enfer-
medad producida por un conte-
nido mineral éseo disminuido,
que supone un riesgo elevado de
desarrollar fracturas.

La osteoporosis es un trastorno
metabdlico Gseo consecuencia
de la interaccién de factores
ambientales en un individuo
genéticamente predispuesto para
el desarrollo de fracturas.

La osteoporosis es un proceso
patoldgico idiopético definido
por una masa 6sea disminuida
y la presencia de fracturas.

10. Bisfosfonatos: senale la respuesta

CORRECTA:

a.

Los bisfosfonatos son potentes
formacos antiresortivos indi-
cados exclusivamente para el
tratamiento de la osteogénesis
imperfecta.

Los bisfosfonatos actdan estimu-
lando la formacién ésea.

El alendronato es el firmaco mds
utilizado en el dmbito pediatrico
para el tratamiento de la osteo-
porosis.

Los bisfosfonatos estin contra-
indicados en el tratamiento de la
osteoporosis secundaria al trata-
miento con glucocorticoides.
El pamidronato sédico admi-
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11.

12.

13.

nistrado de forma intermitente
es el firmaco de eleccién para el
tratamiento de las formas graves
de osteogénesis imperfecta.

Con respecto ala masa dsea, sefiale

la CORRECTA:

a.

La masa 6sea estd relacionada
con la densidad de trabéculas
6seas por unidad de volumen en
un drea anatémica determinada.
El contenido mineral éseo
(BMC) se expresa en gramos
de calcio y la densidad mineral
6sea (BMD) se expresa habi-
tualmente en gramos por unidad
de volumen.
La densidad mineral ésea de
nifios y adolescentes depende en
gran medida del tipo de alimen-
tacién y del grado de actividad
fisica que se realiza.
La masa ésea de un nifio estd
determinada, tanto por factores
constitutivos como ambientales.
El pico de masa dsea se alcanza
a los 45 afios y, a partir de esta
edad, inicia un descenso paula-
tino mds acusado en mujeres a
partir de la menopausia.

¢Cudl delos siguientes tratamientos
NO estd implicado en el desarrollo
de osteoporosis?

oo T

Metotrexate.

Glucocorticoides intravenosos.
Antiepilépticos.

Radioterapia.

Tratamiento biolégico con anti

TNF-alfa.

¢Qué SITUACION de las siguien-
tes, cumple los requisitos necesarios
para el diagnéstico de osteoporosis?

a.

b.

Fracturas no vertebrales de bajo
impacto y densitometria con
masa Gsea con puntuacion Z infe-
rior a -2 desviaciones estindar.

Fractura vertebral sin enferme-

dad subyacente, con indepen-
dencia de la densitometria.

c. Fracturas no vertebrales de repe-
ticién de bajo impacto.
d. Cualquiera de las anteriores
define osteoporosis.
e. ayb.
Caso clinico

14. ;:Qué ACTITUD inicial le parece

la mds adecuada?

15.

16.

a.

b.

Ingresar al paciente para trata-
miento médico del dolor.
Realizar estudio de imagen
mediante Resonancia magnética.
Realizar vertebroplastia percu-
tdnea para el tratamiento del
dolor y restablecer la anatomia
vertebral.

Suspender glucocorticoides
dado su potente efecto osteope-
nizante.

Iniciar tratamiento con suple-
mentos de calcio y vitamina D
lo antes posible.

¢QUE tratamiento farmacolégico
especifico emplearia en este ingreso?

a.

d.

€.

Ninguno, inicialmente, solo tra-
tamiento destinado a la analgesia.
Bisfosfonato oral: alendronato.
Bisfosfonato intravenoso: pami-
dronato.

Agente formador de hueso: ana-
bolizante.

Antiresortivo subcutineo: deno-
sumab.

¢QUE pruebas diagnésticas son
necesarias para el diagnéstico de
osteoporosis en este paciente?

a.

b.

o

Radiologia convencional.
Estudio analitico de pardmetros
bioquimicos de remodelado dseo.
Densitometria por ultrasonidos.
Densitometria dual foténica de
Rx (DEXA).

Tomografl’a cuantitativa dsea.


http://www.sepeap.org

Artritis idiopatica juvenil

E. Urbaneja Rodriguez, P. Solis Sinchez

Unidad de Inmunologia y Reumatologia Pediatricas. Servicio de Pediatria.
Hospital Clinico Universitario de Valladolid

Resumen

La Artritis Idiopética Juvenil (Al)) es la enfermedad
reumatica mas frecuente en Pediatria (quitar en

la infancia) y una importante causa de morbilidad
infantil. EI término AlJ se define como una artritis
que debe aparecer antes de los 16 afios y persistir,

al menos, 6 semanas, excluyendo otras causas de
artritis tipicas de la infancia, y engloba a un grupo
heterogéneo de artritis dividido en 7 categorias
principales (oligoarticular, poliarticular con factor
reumatoide negativo, poliarticular con factor
reumatoide positivo, sistémica, artritis relacionada con
entesitis, artritis psoriasica y artritis indiferenciada),
segln la Ultima clasificacién vigente. La forma
sistémica asocia sintomatologia general (fiebre,
exantema, hepatoesplenomegalia, linfadenopatias,
serositis) y tiene una clara base autoinflamatoria;
mientras que en el resto de categorias predominan los
sintomas articulares y tienen un origen autoinmune.

El diagnéstico de la enfermedad es clinico, aunque
las pruebas de laboratorio y de imagen pueden ayudar
a confirmarlo. La principal complicacién asociada

es la aparicién de uveitis crénica anterior, por lo que
siempre sera necesario un seguimiento conjunto

y periédico, con Oftalmologia, de estos pacientes.

El tratamiento de la enfermedad depende de multiples
factores y ofrece numerosas posibilidades, siendo, en
general, el metotrexato el primer farmaco de eleccion
utilizado para conseguir la remisién de la enfermedad,
aunque también se disponen en la actualidad de otras
muchas estrategias terapéuticas (farmacos biolégicos),
qgue han supuesto toda una revolucién en el pronéstico
de esta patologia.

Abstract

Juvenile Idiopathic Arthritis (JIA) is the most
frequent rheumatic disease in children and

an important cause of childhood morbidity.

The term JIA is defined as an arthritis that
should appear before 16 years old and persist
for at least 6 weeks, excluding other causes of
arthritis typical in childhood, and encompasses
a heterogeneous group of arthritis divided into

7 main categories (oligoarticular, poliarticular
with negative rheumatoid factor, poliarticular
with positive rheumatoid factor, systemic,
arthritis related to enthesitis, psoriatic arthritis
and undifferentiated arthritis) according to the
last classification. The systemic form associates
general symptomatology (fever, exanthema,
hepatosplenomegaly, lymphadenopathy, serositis)
and has a clear autoinflammatory base, while in
the other categories joint symptoms predominate
and have an autoimmune origin. The diagnosis
of the disease is clinical, although laboratory
and imaging tests may help to confirm this. The
main complication associated is the appearance
of chronic anterior uveitis, so it will always be
necessary to follow up together and periodically
with Ophthalmology of these patients. The
treatment of the disease depends on multiple
factors and offers numerous possibilities, being in
general methotrexate the first medicine of choice
used to achieve remission of the disease, but
also currently available many other therapeutic
strategies (biological drugs) that have led to a
revolution in the prognosis of this pathology.

Palabras clave: Artritis idiopatica juvenil; Uveitis; Metotrexato; Terapia biolégica.
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Introduccion

La artritis idiopatica juvenil es la
enfermedad reumatica mas frecuente en la
infancia, una de las enfermedades crénicas
mas prevalentes en nifios y una importante
causa de morbilidad infantil.
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es la enfermedad reumdtica crénica
mds frecuente en nifios y una de las
enfermedades crénicas mds frecuentes en
la infancia®. El término AlJ engloba a
un grupo heterogéneo de artritis crénicas
de causa desconocida que, como premisas

L a Artritis Idiopatica Juvenil (AlJ)

fundamentales, deben aparecer antes de
los 16 afios de edad y persistir durante,
al menos, 6 semanas para su diagndstico,
habiendo excluido previamente otras
causas conocidas de artritis.

La primera descripcién de la enfer-
medad se realizé por George Frederic



Still en 1897, quién detallé en 22 nifios
un patrén de artritis crénica, asociando
algunos de ellos un comienzo sistémico
con fiebre, adenopatias y hepatoespleno-
megalial. Posteriormente, numerosos
autores hicieron referencia a la aparicién
de diferentes formas de la enfermedad,
plantedndose si se trataba de una nica
entidad o de varias patologias agrupadas
bajo un mismo término.

La denominacién actual de AIJ
estd aceptada internacionalmente y fue
acufiada a partir de 1995 por la Inzer-
national League of Associations for
Rheumatology (ILAR), suplantando
a otros nombres que esta enfermedad
recibi6 con anterioridad: ‘Arzritis Reu-
matoide Juvenil”, término propuesto
en Estados Unidos por el American
College of Rheumatology (ACR) y
“Artritis Cronica Juvenil”, término
utilizado en Europa por la Euro-
pean League Against Rheumatism
(EULAR)®). El uso actual de estos
dos tltimos términos como sinénimos
de AIJ conduce a error y no son equiva-
lentes, ya que en ellos fueron utilizados
otros criterios de clasificacién, por lo
que no deben usarse.

La ATJ se divide, a su vez, en dife-
rentes subtipos segin unos criterios
unificados de clasificacién de la ILAR,
revisados por ultima vez en el 2001 en
Edmonton®. Cada forma clinica pre-
senta unos criterios de clasificacién
bien definidos (forma clinica, criterios
de inclusién y criterios de exclusion), ya
que cada categoria presenta diferentes
manifestaciones clinicas, evolucién,
respuesta al tratamiento y prondstico.
Esté clasificacion estd en proceso de
validacién y continua revisién, con el
fin de obtener una categorizacién lo mds
perfecta posible que permita agrupar a
los pacientes de forma homogénea y,
a su vez, facilite la investigacién. Los
criterios de clasificacién actualmente
vigentes, que presentan algunas limi-
taciones, se verin modificados préxi-
mamente, cuando exista suficiente
evidencia cientifica que asi lo aconseje.

Epidemiologia

La prevalencia e incidencia reales de
la AlJ son desconocidas, aunque se sabe
que la AlJ oligoarticular es el subtipo mas
frecuente en todas las poblaciones.

La AI]J presenta una distribucién
mundial, aunque su incidencia y pre-
valencia reales son desconocidas, proba-
blemente debido a un infradiagndstico
de la enfermedad. En los ultimos estu-
dios publicados por Thierry et al., se
estima en Europa una incidencia de 1,6-
23/100.000 nifios menores de 16 afios
y una prevalencia de 3,8-400/100.000
nifios menores de 16 afios®).

En nuestro medio, la AIJ oligoarti-
cular es el subtipo mds frecuente (50%),
seguido de la AlJ poliarticular (25%),
ATJ sistémica (5-15%), artritis relacio-
nada con entesitis (10-15%) y artritis
psoridsica (2%). Al aplicar la clasifica-
cién de la ILAR, el porcentaje de artri-
tis indiferenciadas puede llegar hasta un
10%. La edad de aparicién es variable y
caracteristica de cada subtipo de AIJ©).
Existe predominio del sexo femenino en
las formas oligoarticular, poliarticular y
psoridsica, no hay diferencias en cuanto
al sexo en la forma sistémica, y predo-
mina el sexo masculino en la artritis
relacionada con entesitis (Tabla I).

Clasificacién

La AlJ engloba a un conjunto hetero-
géneo de artritis, dividido en 7 categorias
principales segun la ultima clasificacion
vigente (Edmonton, 2001), con caracte-
risticas mutuamente excluyentes y fenoti-
picamente bien diferenciadas.

Segin la tltima clasificacién vigente
delaILAR, que ya se coment6 anterior-
mente (Edmonton, 2001), se distinguen
7 categorias dentro de la AIJ®). Dicha
categorizacién en subtipos de la enfer-
medad se realizé con el fin de clasificar
a los pacientes en grupos homogéneos
con caracteristicas similares. La cla-
sificacién se realiza a los 6 meses del
diagnéstico de la enfermedad, sobre la
base de unos criterios bien definidos.
Cada categoria de AlJ es mutuamente
excluyente, existiendo unos criterios
de exclusién aplicados a cada categoria
que se definen a continuacién de forma
general y, posteriormente, segin cate-
gorias.

Criterios de exclusién

a. Psoriasis en paciente o en familiar
de primer grado.
b. Artritis en varén mayor de 6 afios

HLA-B27 positivo.
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c. Antecedentes de: espondilitis
anquilosante, artritis relacionada
con entesitis, sacroileitis asociada a
enfermedad inflamatoria intestinal,
sindrome de Reiter o uveitis anterior
aguda en paciente o en familiar de
primer grado.

d. Presencia de factor reumatoide (FR)
en, al menos, dos determinaciones
separadas entre si 3 meses.

e. Presencia de AIJ sistémica en
paciente.

Caracteristicas principales
de cada categoria de AlJ

» AIJoligoarticular: es la categoria
mds frecuente y la que tiene mejor
pronéstico. Se define como una
artritis de 4 o menos articulaciones
durante los 6 primeros meses de
enfermedad. Puede ser persistente
(sialolargo de la evolucién de la
enfermedad no se afectan mis de 4
articulaciones) o extendida (si a lo
largo de la evolucién de la enferme-
dad se afectan mis de 4 articulacio-
nes). Criterios de exclusion: a, b, c,
dye.

*  AIJ poliarticular factor reuma-
toide negativo: artritis de 5 o mds
articulaciones durante los 6 prime-
ros meses de enfermedad. La deter-
minacién del factor reumatoide es
negativa. Criferios de exclusion: a,
b,c,dye.

*  AlIJ poliarticular factor reuma-
toide positivo: estd categoria se
asemeja a la artritis reumatoide del
adulto. Se define como una artritis
de 5 0 mis articulaciones durante los
6 primeros meses de enfermedad. La
determinacién del factor reumatoide
debe ser positiva en, al menos, dos
determinaciones separadas entre si
3 meses. Criterios de exclusion: a,
b,cye.

* Al sistémica: artritis en una o més
articulaciones y fiebre diaria de, al
menos, dos semanas de duracién
(objetivada, al menos, 3 dias) con
uno o mds de los siguientes criterios:

1. Exantema eritematoso evanes-
cente.

2. Adenopatias.

3. Hepatomegalia y/o esplenome-
galia.

4. Serositis.

Criterios de exclusion: a, b, cy d.
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Tabla I. Epidemiologia y caracteristicas tipicas de las distintas formas de AlJ

Forma clinica/ Frecuencia Edad de Sexo Biomarcadores  Caracteristicas Esquema del tipo
Categoria de comienzo clasificatorios tipicas de afectacion
AlJ segun ILAR
Oligoarticular 50% Primera Femenino ANA positivos Nifia preescolar
infancia (50-70%) con monoartritis
(pico entre de rodilla y
2-4 afios) ANA positivos
Poliarticular 20% Bifésica Femenino ANA positivos Nifa escolar con
FR negativo (pico entre (25%) artritis simétrica
2-4 afios y de pequefias
6-12 afios) FR negativo y grandes
articulaciones y
FR negativo
Poliarticular 5% Adolescencia Femenino FR positivo Nifia adolescente
FR positivo (100%) con artritis
simétrica de
Anti-CCP pequefas
(50%) articulaciones de
manos y pies y
FR positivo
Sistémica 5-15% Cualquier Ambos sexos  MRP8/14 Escolar con
edad fiebre en picos,
S100A12 artritis, exantema
evanescente y
IL-18 serositis
Artritis 10-15% Mayores Masculino HLA-B27 Nifio adolescente
relacionada de 6 afios positivo con artritis
con entesitis (85%) periférica
asimétrica,
entesitis y
HLA-B27 positivo
Artritis 2% Biféasica Femenino ANA positivos Nifa escolar con
psoriasica (pico entre (30-50%) artritis asimétrica,
2-4 afios y dactilitis, psoriasis
9-11 afios) y antecedente
de padre con
psoriasis
Artritis 10% - - - - -

indiferenciada

AlJ: artritis idiopatica juvenil; ILAR: International League of Associations for Rheumatology; ANA: anticuerpos antinucleares; FR: factor
reumatoide; Anti-CCP: anticuerpos antipéptido citrulinado ciclico; MRP8/14: subtipo de proteina S100 (calprotectina); SI00A12:
subtipo de proteina S100; IL-18: interleucina 18; HLA-B27: antigeno leucocitario humano B-27.

»  AIJ artritis relacionada con ente-
sitis: artritis y entesitis, o artritis o
entesitis y dos o mds de los siguien-
tes criterios:
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Dolor sacroiliaco y/o dolor in-

flamatorio lumbosacro.

Presencia de HLA-B27 positivo.

Aparicién de sintomas en varén

mayor de 6 afios.

Upveitis anterior aguda.

Antecedentes de: espondilitis
anquilosante, artritis relaciona-
da con entesitis, sacroileitis aso-
ciada a enfermedad inflamatoria

v
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Tabla Il. Diferencias etiopatogénicas entre la AlJ sistémica y el resto de formas de AlJ

AlJ sistémica AlJ oligoarticular/poliarticular AlJ artritis-entesitis/psoridsica
Inmunidad Innata Adaptativa Adaptativa
Principal célula Fagocitos Linfocitos T CD4 + Linfocitos T CD8 +

patogénica implicada

Mecanismo Activacién anémala fagocitos Desequilibrio entre células Th1/ Activacion CD8
Th17 y células T reguladoras
Fallo tolerancia a autoantigenos
Mediadores IL-1, IL-6, IL-18, proteinas Interferén vy, IL-17 TNF-a

S100

Asociacion genética

en genes

IL-6 y del factor de inhibicién
del macré6fago

No asociacién con genes HLA
Asociacién con polimorfismo

oligoarticulares,

HLA-DRB1: poliarticulares con

FR negativo,

HLA-DR4: poliarticulares con

FR positivo)

Asociacion con genes HLA (HLA-A2:

Asociacion con genes HLA
(HLA-B27)

Asociacién con polimorfismo en
gen del receptor IL-23

AlJ: artritis idiopdtica juvenil; IL: interleucina; Interferdn y: interferén gamma; TNF-o.: factor de necrosis tumoral alfa; FR: factor
reumatoide; HLA: antigeno leucocitario humano.

intestinal, sindrome de Reiter o
uveitis anterior aguda en fami-
liar de primer grado.

Criterios de exclusion: a, d y e.

s AIJ artritis psoridsica: artritis y
psoriasis, o artritis y dos o més de
los siguientes criterios:

1. Dactilitis.

2. Afectacién ungueal: lesiones

puntiformes en ufias u onicolisis.

3. Familiar de primer grado afecto

de psoriasis.

Criterios de exclusion: b, ¢, dye.

* Al artritis indiferenciada: artri-
tis que no cumple criterios de nin-
guna categoria o cumple criterios de
varias categorias.

A pesar de que los criterios de inclu-
sion y exclusién de cada subtipo de AlJ
estin bien establecidos, no todos los
pacientes se encuentran correctamente
clasificados con los criterios actuales, por
lo que siguen existiendo aspectos mejo-
rables, siendo cada vez mds necesaria una
revisién de la clasificacién actual que se
llevard a cabo en un futuro cercano(®).

Etiopatogenia

La AlJ sistémica es una enfermedad
autoinflamatoria, mientras que el resto de
formas de AlJ son enfermedades autoin-
munes. Estas diferencias etiopatogénicas
son la clave de la utilizacién de diferentes
estrategias terapéuticas segtn el subtipo
de la enfermedad.

La AIJ tiene una etiopatogenia
multifactorial. Se describen mecanis-
mos inmunolégicos y ambientales que
actdan en un individuo genéticamente
predispuesto(?). Salvo el subtipo de AIJ
sistémica, que tiene una base autoinfla-
matoria con alteracién de la inmunidad
innata, el resto de formas de AIJ poseen
un claro componente autoinmune y se
asocian a alteraciones en la inmunidad
adaptativa, tanto humoral como celular
(Tabla II).

Actualmente, se conoce bien que
la AlJ sistémica se produce como con-
secuencia de una disregulacién del
sistema inmune innato, caracterizada
por una activacién anémala de fago-
citos que conduce a un aumento de
citoquinas proinflamatorias (IL-1,
IL-6, IL-18, proteinas S100) que son
las responsables de sus manifestaciones
clinicas especificas, englobdndose, por
tanto, dentro de los trastornos autoin-
flamatorios. Se han descrito polimor-
fismos en genes que codifican IL-6y el
factor inhibidor de macréfagos en esta
forma de AIJ.

En las formas oligo y poliarticula-
res, existe una respuesta autoinmune
mediada por linfocitos T CD4+, que
son activados por autoantigenos, pro-
duciendo un desequilibrio entre célu-
las Th1 y Th17 (aumentadas) y célu-
las T reguladoras (disminuidas) que
causa un fallo en la tolerancia frente a
dichos autoantigenos y un incremento

de citoquinas proinflamatorias (IFN-
¥, IL-17) con inhibicién de citoquinas
antiinflamatorias (IL-10), provocando,
todo ello, la inflamacién sinovial. Existe
una cierta asociacion de estas formas de
AlJ con algunos antigenos leucocita-
rios humanos, como: HLA-A2 (forma
oligoarticular), HLA-DRB1 (forma
poliarticular con FR negativo), HLA-
DRA4 (forma poliarticular con FR posi-
tivo), aunque con una asociacién menos
fuerte que en otros tipos de artritis.
En el caso de las formas de artritis
relacionada con entesitis y artritis pso-
ridsica (englobadas ambas dentro de las
espondiloartropatias juveniles), existe
una respuesta predominante de linfoci-
tos T CD8+, con mayor expresion celu-
lar de TNF-o. En la artritis relacionada
con entesitis, existe ademds una fuerte
asociacion con la presencia de HLA-
B27, molécula perteneciente al complejo
mayor de histocompatibilidad tipo I,
determinando una mayor frecuencia de
casos dentro de una misma familia. En
ambos subtipos, se han descrito poli-
morfismos de IL23R-, que codifica el
receptor de IL-23, favoreciendo la apa-
ricién de estos dos subtipos de AlJ.
Numerosos factores ambientales
podrian actuar como desencadenantes
de las diferentes formas de la enfer-
medad, existiendo en los dltimos afios
numerosas publicaciones que intentan
relacionar la aparicién de AlJ con:
antecedentes infecciosos y vacunales,
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estrés psicoldgico, lactancia materna,
tabaquismo materno durante embarazo,
traumatismos, etc.

Un mejor conocimiento en los
mecanismos inmunolégicos de la Al y
en los biomarcadores implicados en cada
categoria de la enfermedad, podré faci-
litar en los préximos afios nuevos avan-
ces en su inmunopatologia e investigar
nuevas dianas terapéuticas(®.

Clinica

Es necesario que exista artritis para
poder diagnosticar a un nifio de AlJ, aun-
que pueden existir otras multiples mani-
festaciones clinicas.

En general, en la mayoria de casos,
la AIJ tiene un comienzo lento e insi-
dioso. El nifio suele presentar cojera
ocasional con rigidez matutina (estd
peor después del reposo prolongado y
mejora a lo largo del dia), marcando la
descripcion de un ritmo inflamatorio,
disminuye su actividad fisica y la tume-
faccién articular no es muy evidente.
Cuando el debut de la enfermedad se
produce de forma precoz en época de
lactante, estos suelen estar irritables y
se niegan a caminar. Cuando la enfer-
medad avanza, las articulaciones afec-
tas aparecen: inflamadas, calientes al
tacto, limitadas en movimiento y, en
ocasiones, puede existir dolor a la pal-
pacién o con la movilizacién, aunque el
dolor no es un sintoma predominante

en la AlJ.

Figura 1. Artritis de rodilla derecha en
paciente con AlJ oligoarticular.

PEDIATRIA INTEGRAL

Figura 2. Artritis de articulacién interfalan-
gica de 1¢r dedo mano derecha en paciente
con AlJ poliarticular.

Cada subtipo de AIJ presenta una
forma de afectacion articular caracteris-
tica®, que se describe de forma gréfica
en la tabla I.

Si se trata de una AlJ oligoarticu-
lar, se afectan al inicio del cuadro < 4
articulaciones, siendo lo més frecuente
la artritis de grandes articulaciones de
extremidades inferiores, sobre todo,
rodilla y tobillo (Fig. 1). La afectacién
aislada de articulaciones de miem-
bros superiores es menos frecuente.
En funcién de si aparecen anticuerpos
antinucleares (ANA) positivos o nega-
tivos, existird un mayor o menor riesgo
de uveitis en este grupo de pacientes,
siendo la categoria de AlJ que, en gene-
ral, tiene un mayor riesgo de uveitis.

La AlJ poliarticular se caracteriza
por afectar a > 5 articulaciones, gene-
ralmente de forma simétrica, pudiendo
aparecer en miembros superiores e
inferiores, afectando incluso a peque-
fias articulaciones de dedos de manos
y pies (Fig. 2). Si asocia factor reuma-
toide positivo su evolucién se asemejard
auna artritis reumatoide del adulto. La
aparicién de nédulos reumatoides no
es frecuente en la infancia y se asocia
a formas graves con factor reumatoide
positivo. Es tipico de esta categoria la
aparicién de micrognatia secundaria a
la afectacién crénica de la articulacién
temporomandibular. También, es posi-
ble la afectacién de las vértebras cervi-
cales, ocasionando una disminucién de
la extensién del cuello y la afectacién
de caderas.

En la artritis relacionada con entesi-
tis, existe artritis periférica y asimétrica
de grandes articulaciones de miembros
inferiores, sobre todo: rodilla, tobillo
y cadera, pudiendo aparecer entesitis

Figura 3. Tarsitis bilateral en paciente varén
de 14 afios con artritis relacionada con ente-
sitis.

(inflamacién en la zona de insercién
de un tendén, ligamento, fascia o unién
de cdpsula articular al hueso, que gene-
ralmente afecta a las inserciones de
la fascia plantar, tendén de Aquiles y
tendén rotuliano) o tarsitis (Fig. 3). La
afectacion del esqueleto axial (articula-
ciones sacroiliacas) es menos frecuente
en la infancia y suele aparecer durante
la edad adulta.

En la artritis psoridsica, aparece
artritis asimétrica que puede afectar
a grandes y pequefias articulaciones,
siendo muy caracteristico de este sub-

Figura 4. Dactilitis de 2° dedo pie derecho,
sugestiva de forma de AlJ asociada a pso-
riasis

Figura 5. Psoriasis vulgar en nifia con AlJ.
Recordar su tipica aparicién en forma de pla-
cas eritematosas descamativas que afectan a
zonas de extensién y cuero cabelludo.



tipo la aparicién de dactilitis o dedo en
salchicha (Fig. 4). Puede haber psoriasis
en hasta el 50% de casos, siendo poco
frecuente su presentacién simultinea
(Fig. 5). También, es frecuente la afec-
tacién ungueal en forma de pizting u
onicolisis.

En algunas ocasiones, el debut
de la AlJ no es puramente articular y
comienza de forma brusca y grave con
participacion visceral, ocasionando un
cuadro de afectacién del estado general,
con aparicién de fiebre diaria en picos
> 39°C, exantema maculopapuloso de
la AlJ sistemica (no pruriginoso, tran-
sitorio, predominante en tronco, raiz
de miembros y flexuras), que puede
acompatfiarse de fenémeno de Koebner,
linfadenopatias generalizadas, hepatoes-
plenomegalia y pleuritis, pericarditis o
peritonitis, ademds de la asociacién de
artritis, que definen, en este caso, una
Al] sistémica (Figs. 6 y 7). Inicialmente,
la artritis puede afectar a una o varias
articulaciones e incluso aparecer con
posterioridad al resto de sintomas, pero
cldsicamente evoluciona a un patrén
poliarticular en hasta un 30% de casos.
La AlJ sistémica cursa de forma mono-
ciclica con resolucién completa del cua-

Figuras 6 y

7. Exantema
asalmonado
evanescente en
paciente con AlJ
sistémica.

dro tras un primer episodio en la mitad
de casos, pero en el resto, aparecen brotes
repetidos de la enfermedad.
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Complicaciones

La uveitis crénica anterior es la mani-
festacion extraarticular mas frecuente de
la AlJ y su principal complicacién.

En pacientes con AlJ, puede existir
afectacion ocular en forma de uveitis
crénica anterior en un 10-30% de casos,
sobre todo, durante los primeros cuatro
afios después del diagnéstico de AlJ y
en aquellos pacientes con formas oli-
goarticulares y ANA positivos, aunque
puede presentarse en cualquier momento
de evolucion de la enfermedad e incluso
preceder a la aparicién de la artritis. En
la mayoria de las ocasiones, la uveitis es
asintomatica o silente, bilateral y recu-
rrente, por lo que todo paciente con
AlJ debera tener un seguimiento ocular
periédico en funcién de las recomenda-
ciones actualmente vigentes(10:11),

La primera visita al oftalmélogo
deberia realizarse de forma precoz
tras el diagnoéstico de AlJ (preferible-
mente en el primer mes) y las visitas de
seguimiento se realizardn en funcién
del riesgo de uveitis: cada 3 meses en
pacientes con alto riesgo, cada 6 meses
si riesgo moderado o cada 12 meses si
bajo riesgo (Tabla III). La exploracién
oftalmolégica deberd realizarse siempre

Tabla Ill. Recomendaciones de seguimiento ocular en pacientes con AlJ segun el
riesgo
Tipo AlJ Resultados Edad de Duracion Riesgo Frecuencia del
ANA inicio de de la de uveitis seguimiento
AlJ enfermedad ocular (meses)
(afios) (afios)
Oligoartritis Positivos <6 <4 Alto 3
0
poliartritis Positivos <6 >4 Moderado 6
Positivos <6 >7 Bajo 12
Positivos > 6 <4 Moderado 6
Positivos >6 >4 Bajo 12
Negativos <6 <4 Moderado 6
Negativos <6 >4 Bajo 12
Negativos > 6 NA Bajo 12
Sistémica NA NA NA Bajo 12

AlJ: artritis idiopatica juvenil; ANA: anticuerpos antinucleares; NA: no aplicable. Estas
recomendaciones se deben aplicar desde la infancia hasta la adolescencia. Si uveitis
activa, control segtn las recomendaciones de Oftalmologia.

Tabla modificada de: Cassidy J, Kivlin J, Lindsley C, et al. Ophtalmologic examinations
in children with juvenile rheumatoid arthritis. Pediatrics. 2006; 117: 1843-5.
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con limpara de hendidura para detectar
los signos tipicos de uveitis (presencia
de células en cimara anterior, debido a
la rotura de la barrera hematoacuosa) y
establecer el grado de actividad segin
el grupo Standardization of Uveitis
Nomenclature (SUN)12),

El objetivo fundamental de dicho
seguimiento es evitar sus posibles com-
plicaciones: sinequias, cataratas, glau-
coma, queratopatia en banda, edema
macular quistico y disminucién de la
agudeza visual. Si aparece uveitis, se
deberd iniciar tratamiento especifico
de forma precoz y conjunta entre oftal-
mologos y reumatdlogos pedidtricos(3).

Otra complicacién mucho menos
frecuente, pero grave y potencialmente
mortal es el sindrome de activaciéon del
macréfago (SAM), que aparece, sobre
todo, en los casos de AIJ sistémica.
El SAM es un término utilizado para
describir al grupo de linfohistiocitosis
hemofagociticas secundarias a enfer-
medades reumdticas. Puede aparecer
en un 10% de pacientes con AlJ sisté-
mica y, de forma subclinica, en hasta
un 30-40% de casos e incluso puede ser
su primera manifestacién de una Al]J
sistémica y aparecer en forma de reci-
divas. También, se han descrito casos de
SAM secundarios a lupus eritematoso
sistémico, enfermedad de Kawasaki y
sindromes de fiebre periédical®. Se
caracteriza por una activacion y proli-
feracién descontrolada de linfocitos T
y macréfagos que sintetizan de forma
masiva citoquinas proinflamatorias,
cuyo resultado es la [lamada “tormenta
citoquimica” responsable de sus altera-
ciones clinicas y analiticas.

Habré que sospecharlo, cuando un
paciente con AlJ sistémica presente de
forma aguda un empeoramiento del
estado general, con: fiebre alta per-
sistente, hepatoesplenomegalia, linfa-
denopatias, alteraciones neurolégicas
(cefalea, irritabilidad, desorientacién,
obnubilacién, convulsiones, coma), ten-
dencia al sangrado (aparicién de pete-
quias/purpura, sangrado en puntos de
venopuncion, epistaxis) y alteraciones
analiticas caracteristicas (Citopenias,
elevacién de transaminasas, ferritina,
lactato deshidrogenasa, triglicéridos y
dimero D, con disminucién del fibri-
nogeno y de la velocidad de sedimenta-
cién globular). EI SAM puede llegar a

tener una mortalidad del 8% segun los
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ultimos estudios publicados, siendo fun-
damental un reconocimiento precoz de
esta entidad para iniciar un tratamiento
adecuado en el menor tiempo posible.
Los nifios con AIJ pueden presentar
también retraso en el crecimiento y dis-
minucién de la masa 6sea (osteopenia),
secundarios a un estado de inflamacién
crénico y al tratamiento con corticoides.

Diagnostico

No existe ninguna prueba de laborato-
rio o de imagen que confirme el diagnéstico
de AlJ. Se trata, por tanto, de un diagnds-
tico clinico tras exclusion de otras causas
de artritis en la infancia.

El diagnéstico diferencial de la AIJ
es amplio (causas infecciosas, tumora-
les, traumdticas y otras enfermedades
del tejido conectivo) y estd basado fun-
damentalmente en una buena anamnesis
y exploracién fisica.

Datos clave para sospechar una
AlJ en la anamnesis

Siempre habra que diferenciar si los
sintomas del nifio tienen caracteristicas
mecénicas o inflamatorias (dato cardinal
de AlJ). Para ello, debemos preguntar
de forma especifica si el nifio estd peor
por las mafianas al levantarse después
del reposo, presenta rigidez matutina y
si va mejorando a lo largo del dia. La
deteccién de un ritmo inflamatorio
obligara al despistaje de AlJ, entre otras
enfermedades reumiticas. Ademds, serd
necesario investigar antecedentes fami-
liares de patologia reumdtica, enferme-
dad inflamatoria intestinal, uveitis y/o
psoriasis en familiares de primer grado.

Datos clave para sospechar una
AlJ en la exploracion fisica

Siempre buscar lesiones cutineas
y ungueales compatibles con psoriasis
(que pueden determinar el diagnéstico
de AlJ psoridsica) o exantema macu-
lopapuloso evanescente asalmonado
(tipico de AlJ sistémica), asi como la
presencia de hepatoesplenomegalia y/o
adenopatias (que pueden acompafiar
a AlJ sistémica). Respecto al aparato
locomotor, deberemos examinar, una a
una, todas las articulaciones del nifio,
buscando datos de tumefaccién, movili-
dad limitada y/o dolorosa. Ademds, eva-
luaremos la fuerza muscular, marcha y

presencia de dismetrias (la articulacién
inflamada crece més que la sana).

Pruebas complementarias

Pruebas de laboratorio: ante la sos-
pecha de una AlJ, siempre se deberin
solicitar: hemograma, bioquimica (que
incluya perfil hepitico y renal) y deter-
minacién de reactantes de fase aguda
(PCR y VSG). La determinacién de
ASLO, icido trico, enzimas musculares,
serologias viricas y complemento puede
ayudarnos a diferenciar otras causas
de artritis. No existe ningiin marcador
de laboratorio que sea diagndstico de
AlJ; no obstante, la determinacién de
los anticuerpos antinucleares (ANA),
HLA-B27 y factor reumatoide (FR)
puede ayudar a la clasificacién en sub-
tipos de la enfermedad. Es importante
destacar que dichos marcadores pueden
estar presentes en nifios sanos, no siendo
especificos ni diagnésticos de enfer-
medad reumitica. Los ANA positivos
determinan, como ya se coment previa-
mente, un mayor riesgo de uveitis y pue-
den aparecer en hasta el 70% de formas
oligoarticulares, 30-50% de formas pso-
ridsicas y 25% de formas poliarticulares
con FR negativo. La realizacién de una
artrocentesis con obtencién de liquido
de caracteristicas inflamatorias (liquido
amarillento, turbio y poco viscoso, con
aumento de celularidad, glucosa algo
disminuida y proteinas aumentadas) y
cultivo negativo, apoya el diagnéstico y
debe realizarse siempre que sea posible.

Pruebas de imagen: la mejor téc-
nica de imagen por su inocuidad, facil
realizacién y bajo coste es la ecografia
articular. En ella, se puede distinguir
sinovitis o presencia de derrame arti-
cular, caracteristicas tipicas de una arti-
culacién afecta de AlJ. Una radiografia
Osea serd necesaria para descartar proce-
sos tumorales o traumatoldgicos, con los
que es necesario realizar un diagndstico
diferencial al inicio del cuadro, pero no
es demasiado util en el seguimiento del
paciente, ya que las lesiones 6seas tipicas
de la AlJ aparecen en la radiografia de
forma tardia, provocando una disminu-
cién del espacio articular, crecimiento
6seo y erosiones. La resonancia mag-
nética es una técnica con alta sensibi-
lidad y especificidad para la deteccién
de artritis, pero, en ocasiones, no estd
disponible en todos los centros. Exis-
ten una serie de recomendaciones sobre



las pruebas de imagen mis utiles en el
diagnéstico y seguimiento de la AlJ,
publicadas recientemente que pueden
orientar el criterio del médico®2).

Diagnéstico de SAM

El diagnéstico de SAM no es facil,
debido a que sus manifestaciones clini-
cas y analiticas pueden, en ocasiones,
solaparse inicialmente a las de brotes de
Al] sistémica o cuadros infecciosos/sep-
sis. En el 2016, se han publicado unos
criterios conjuntos por EULAR, ACR
y PRINTO para facilitar el diagndstico
de SAM en pacientes con Al] sisté-
mica(8), definiendo una serie de indi-
cadores que se resumen en la Tabla IV.
Es util remarcar, que para sospechar
un SAM es importante que el pedia-
tra sepa reconocer un empeoramiento
clinico rdpido y un cambio relativo en
los valores de laboratorio en un paciente
con sospecha de AlJ sistémica o con
una AlJ sistémica ya confirmada, para
poder hacer un diagnéstico temprano
del mismo. En ocasiones, la biopsia
de médula ésea no muestra signos de
hemofagocitosis de los macréfagos ini-
cialmente, por lo que se recomienda ini-
ciar tratamiento especifico del mismo
de forma precoz, una vez que la sospe-
cha clinica esté bien establecida.

Tratamiento

El tratamiento de la AlJ debe iniciarse
de forma precoz, ya que se dispone de una
‘“ventana terapéutica” en la que se obtiene
una mejor respuesta, y realizarse de forma
individualizada, dependiendo del subtipo
de la enfermedad, la edad al debut, el tipo
de afectacion y su gravedad.

El tratamiento de la AIJ es complejo
y siempre debe realizarse en centros
especializados en el manejo de nifios con
enfermedades reumiticas. Las posibili-
dades terapéuticas en la Al] son amplias
y, de forma general, podrian entenderse
como los peldafios de una escalera en
la que se asciende progresivamente en
funcién de las caracteristicas del paciente
y la evolucién de su enfermedad (Fig. 8).
La actitud conservadora en su trata-
miento ha cambiado desde hace ya mds
de una década, imponiéndose actual-
mente el empleo precoz de firmacos que
controlen la actividad de la enfermedad
y eviten el dafio a largo plazo (Tabla V).
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Tabla IV. Criterios de SAM en paciente con AlJ sistémica

Paciente febril en el que se conoce o sospecha AlJ sistémica que presenta una
ferritina > 684 ng/ml y dos o mas de las siguientes alteraciones:

- Plaquetas < 181.000

- GOT > 48 U/

- Triglicéridos > 156 mg/dl
- Fibrinégeno < 360 mg/dl

AlJ: artritis idiopatica juvenil; GOT: aspartato aminotransferasa.

Criterios tomados de: Ravelli A, Minoia F, Davi S, et al., 2016 Classification Criteria
for Macrophage Activation Syndrome Complicating Systemic Juvenile Idiopatic Ar-
thritis: A European League Against Rheumatism/American Collegue of Rheumatology/
Paediatric Rheumatology International Trials Organisation Collaborative Initiative. Ann

Rheum Dis. 2016; 75: 481-9.

Primer escalon terapéutico:
antiinflamatorios no esteroideos
(AINES)

Se utilizan Unicamente como trata-
miento sintomdético, ya que tienen efectos
analgésico, antiinflamatorio y antipiré-
tico, al inhibir la ciclooxigenasa (COX)
e interferir en la sintesis de prostaglan-
dinas. No modifican la evolucién de la
enfermedad. Generalmente, se admi-
nistran de forma precoz en cualquier
subtipo de AlJ, ya sea en el debut de la
enfermedad hasta su confirmacion diag-
néstica, como ante brotes de la misma
hasta su adecuado control. Son la mejor
opcién terapéutica para administrar
desde Atencién Primaria a un nifio en
el que se sospeche una AlJ, hasta que
pueda ser valorado de forma precoz por
pediatras especialistas en este campo.

Segundo escalon terapéutico:
corticoides

En la AlJ pueden utilizarse de forma
oral, intravenosa o intraarticular. Presen-

tan accién antiinflamatoria e inmunosu-
presora. Cuando existe artritis de una o
varias articulaciones y estas se pueden
infiltrar ficilmente, el uso de aceténido
de triamcinolona disminuye la actividad
de la enfermedad, aunque su efecto no
dura mds de varios meses. En general,
los corticoides suelen utilizarse como
terapia puente hasta que se obtiene la
efectividad de otros firmacos y son una
de las terapias de eleccién para formas
graves y con afectacion sistémica. Por sus
efectos secundarios, se prefiere su uso
durante periodos cortos de tiempo y es
importante recalcar que los pacientes
que realicen un tratamiento con corticoi-
des sistémicos deben recibir suplementos
de calcio y vitamina D.

Tercer escalon terapéutico:
farmacos modificadores de
enfermedad (FAME)

El mds usado y con el que se tiene
mds experiencia en nifios es el meto-
trexato (MTX), un antagonista del
dcido félico que inhibe competitiva-

Cuarto escalén:
BIOLOGICOS

Tercer escaldn:
FAME

(Farmacos
Modificad

es de

Primer escalén:
AINES
(Antiinflamatorios
— 10 €5teroideos)
Artritis en nifio:
Sospecha de AlJ

Segundo escalén: Enfermedad)
CORTICOIDES

Figura 8. Posibilidades
de tratamiento en la AlJ:
escalera terapéutica.
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Tabla V. Principales farmacos utilizados en el tratamiento de la AlJ

Farmaco Dosis Indicaciones

AINES:

Ibuprofeno 40 mg/kg/dia v.0. cada 6-8 horas Tratamiento sintomético hasta
confirmacién diagnéstica y/o

Naproxeno 10-20 mg/kg/dia v.o. cada 12 desaparicion del brote

horas

Indometacina

1-4 mg/kg/dia v.o. cada 6-8 horas

Efectos secundarios

Trastornos gastrointestinales

Corticoides:
- Orales:
Prednisona 1-2 mg/kg/dia v.o. dosis Unica
matutina Tratamiento de primera eleccién en AlJ
- Intravenosos: sistémica

Metilprednisolona

10-20 mg/kg/dosis i.v

- Intraarticulares:
Acetoénido de
triamcinolona

20-40 mg, seglin tamafio
articular

Primera opcion terapeutica en pacientes
con artritis de pocas articulaciones y de
facil acceso + tratamiento puente hasta
el control de la enfermedad con otros
farmacos en todas las formas de AlJ

Endocrino: sindrome
Cushing, obesidad
troncular, retraso
crecimiento.

Piel: estrias, acné.

Musculo-6seo: debilidad
muscular, osteoporosis.

Sistema nervioso: psicosis,
cambio comportamiento.

Cardiovascular: HTA.

Ojos: glaucoma, cataratas.

Infeccioso: Triesgo
infecciones

FAME: Trastornos gastrointestinales
Metotrexato 10-15 mg/m2 v.o. 0 s.c. semanal Farmaco de eleccién como primer inductor ~ Toxicidad hepatica
de remisién en AlJ T Riesgo infecciones
Anti TNF-a.:
Etanercept 0,4 mg/kg 2 veces/semana o
0,8 mg/kg 1 vez/semana s.c. Formas de AlJ con respuesta inadecuada o Reacciones infusionales
Adalimumab 24 mg/m2 cada 2 semanas s.c. G El NS T Riesgo infecciones
Golimumab 30 mg/m2 cada 4 semanas s.c.
Infliximab 3-6 mg/kg semanas 0,2 y 6, No autorizado para AlJ

posteriormente, cada 8
semanas i.v.

Certolizumab

Dosis carga: 100-400 mg en

No autorizado para AlJ

pegol semanas 0, 2y 4
Dosis mantemiento: 50-200 mg
cada 2 semanas s.c.
Anti IL-1:
Anakinra 1-2 mg/kg/dia cada 24 horas s.c. No autorizado para AlJ Reacciones infusionales

Canakinumab

4 mg/kg cada 4 semanas s.c.

AlJ sistemica >= 2 afios con respuesta
inadecuada a AINES y corticoides
sistémicos

Alteraciones hematolégicas
T Riesgo infecciones

Anti IL-6:
Tocilizumab

8 mg/kg cada 2-4 semanas i.v.
0S.C.

AlJ sistemica >= 2 afios con respuesta
inadecuada a AINES y corticoides
sistémicos

AlJ poliarticular >= 2 afios con respuesta
inadecuada o con intolerancia al MTX

Alteraciones hematolégicas
Toxicidad hepatica
T Riesgo infecciones

Anti linfocito T:
Abatacept

10 mg/kg semanas O, 2y 4,
posteriormente, cada 4
semanas i.v.

AlJ poliarticular > 6 afios con respuesta
inadecuada a anti TNF-a

T Riesgo infecciones

Anti linfocito B:
Rituximab
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750 mg/m2 dos veces/semana i.v.

No autorizado para AlJ

T Riesgo infecciones



mente a la enzima dihidrofolato reduc-
tasa, con actividad antiinflamatoria e
inmunosupresora (a dosis bajas) y anti-
proliferativa (a dosis altas). Es el fir-
maco de eleccién en la AIJ como primer
inductor de remisién de la enfermedad y
constituye el eje terapéutico fundamen-
tal en estos pacientes. En el 2016, se ha
publicado en nuestro pais un documento
de consenso realizado por expertos en
el campo de la Reumatologia Pedidtrica
sobre el uso de metotrexato en pacientes
con AlJ y sus principales recomendacio-
nes(17). Puede usarse por via subcutdnea
u oral, aunque por esta segunda via su
biodisponibilidad es un 10% menor.
Tarda en hacer efecto unas 6-8 sema-
nas, alcanzando su mé4xima efectividad
a partir de los 3 meses de tratamiento.
Para reducir sus efectos secundarios,
se debe administrar dcido félico unas
24-48 horas después del MTX.

Otros FAME, como la sulfasala-
zina o leflunomida, pueden usarse en
ciertas formas de AlJ, aunque no suelen
emplearse mucho en Pediatria.

Cuarto escalén terapéutico:
farmacos biolégicos

Han supuesto toda una revolucion
terapéutica en el campo de la Reumato-
logia Infantil. Actuan de forma especi-
fica contra las moléculas que producen
la respuesta inflamatoria (moléculas de
adhesion, citoquinas, linfocitos B o T,
etc.) y su uso ha cambiado radicalmente
el prondstico de esta enfermedad. Son
firmacos de prescripcién hospitalaria y
se aplican de forma subcutinea o endo-
venosa. Se describen, a continuacién, los
mejor conocidos en Pediatria:

* Antagonistas del Factor de Necrosis
Tumoral Alfa (TNF-o): representan
el grupo méds numeroso y con el que
se tiene mds experiencia. Existen
dos categorias:

— Anticuerpos antirreceptor solu-

ble del TNF: Etanercept.

— Anticuerpos anti TNF: Inflixi-

mab, Adalimumab, Golimumab
y Certolizumab pegol.

* Antagonistas de interleucina 1 (IL-
1): Anakinra y Canakinumab.

* Antagonista de interleucina 6 (IL-
6): Tocilizumab.

* Antagonista de linfocitos T: Aba-
tacept.

* Antagonista de linfocitos B: Ritu-
ximab.

Debemos saber que antes del inicio
de cualquier terapia con MTX o con
farmacos bioldgicos, habrd que solici-
tar un Mantoux y realizar serologias
frente a virus de la hepatitis B, Cy VIH
(descartar infecciones latentes, ya que
pueden reactivarlas). Ademds, debemos
realizar controles analiticos periédicos,
con hemograma y bioquimica (deteccién
de posibles citopenias, alteraciones de
perfil hepatico, autoanticuerpos séricos).
Debido a un mayor riesgo de infeccio-
nes, serd recomendable que estos pacien-
tes mantengan actualizado su calendario
vacunal con administracién de vacuna
antigripal anual (al nifio y a sus con-
vivientes) e incluyendo vacunas frente
a organismos encapsulados. No deben
administrarse vacunas vivas durante
dicho tratamiento.

Existen numerosas guias (Ameri-
cana del 2011, Canadiense del 2016),
en las que se explica de forma detallada
diferentes posibilidades terapéuticas con
sus peculiaridades, segiin cada categoria
de ATJ. Por su extensién, no se descri-
ben en este articulo, aunque pueden
resultar de interés si se quiere obtener
una orientacién sobre el tratamiento

especifico de una situacién clinica
determinada(18,19,20),

Tratamiento de la uveitis asociada
a Al)

Inicialmente, estd basado en la
administracién de corticoides y ciclo-
pléjicos tépicos, aunque a menudo se
requiere una segunda linea de trata-
miento con MTXy, si este no es efi-
caz, se afiade terapia biolégica con anti
TNF-a (generalmente, Adalimumab),
pudiendo utilizar otros firmacos como
tratamiento de rescate en casos refracta-
rios (Abatacept, Tocilizumab, Golimu-
mab, Rituximab, etc.), de forma indivi-
dualizada y en funcién de la experiencia
de cada centro. En el afio 2015, se ha
publicado un documento de consenso
elaborado por expertos en uveitis aso-
ciada a AIJ, donde se propone un algo-
ritmo terapéutico y se resume de forma
detallada cada opcién terapéutica0).

Tratamiento del SAM

Por la gravedad del cuadro, se reco-
mienda iniciar de forma precoz bolos
intravenosos de metilprednisolona a

10-30 mg/kg/dia durante 3-5 dias con-
secutivos, seguidos de prednisona oral a

ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

1,5-2 mg/kg/dia, con descenso progre-
sivo posterior. Ademds, son necesarias
medidas de soporte como en cualquier
situacién de riesgo vital. Si no se obtiene
respuesta clinica en 24-48 horas desde
el inicio del cuadro, se deberd afiadir
al tratamiento: ciclosporina A oral o
endovenosa a dosis de 4-8 mg/kg/dia o
etoposido a 150 mg/m?/dia, siendo, en
este caso, todo un reto terapéutico. Cada
vez hay mds casos publicados con buena
respuesta al tratamiento con farmacos

biolégicos (anti TNF-o y anti IL-1).

Tratamientos complementarios
en la AlJ

Se recomienda realizar ejercicio fisico
de forma periddica y actividades propias
de la edad del nifio, para mejorar la movi-
lidad articular y potenciar la musculatura.
Ademis, la fisioterapia ocupa un lugar
fundamental en la recuperacién funcio-
nal de estos pacientes. Es importante
vigilar también aspectos psicologicos
relacionados con cualquier enfermedad
crénica, insistiendo en la importancia del
apoyo social. Los padres de nifios con AlJ
deben recibir informacién detallada de la
enfermedad para poder comprender su
naturaleza y evolucién.

Dentro de la pdgina web de la
Sociedad Espariola de Reumatologia
Pedidtrica (SERPE), se ofrece infor-
macién rigurosa sobre la AlJ dirigida
a profesionales sanitarios, pacientes y
familiares, que puede ser muy util para
comprender mejor la enfermedad y ayu-
dar a estos nifios.

Evolucién y prondstico

El pronéstico de la AlJ ha mejorado
en los ultimos aios, debido a los multi-
ples avances en dicho campo, no obstante,
varia mucho en funcion del subtipo de la
enfermedad, el grado de afectacion y la
respuesta al tratamiento.

El pronéstico de la enfermedad ha
mejorado mucho durante las dltimas
décadas, debido fundamentalmente a:
*  Creacién de unidades especializa-

das en el manejo de estos pacientes

y derivacién precoz a las mismas.

» Utilizacién racional de corticoides.

* Inicio precoz de tratamiento sisté-
mico de la enfermedad.

*  Generalizacién del uso de firmacos
biolégicos.
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Existen diferentes instrumentos de
medida (ACR 30/50/70/90, criterios de
remision de Wallace, JADAS 10; 27,
71) de la actividad de la AlJ que se pue-
den aplicar para evaluar y monitorizar
a los pacientes a lo largo de la evolu-
cién de su enfermedad. Como ya se ha
comentado, la AlJ oligoarticular es la
forma que tiene mejor prondstico, con
un 50% de remisiones a los 5-10 afios del
inicio del cuadro. Las AlJ poliarticula-
res suelen tener un curso mds agresivo
y no remiten espontineamente, sobre
todo, las que tienen un factor reuma-
toide positivo. La artritis relacionada
con entesitis tiene un curso variable y
puede evolucionar a espondilitis anqui-
losante en hasta un 25% de pacientes.
La artritis psoridsica remite en el 35% de
casos. La AlJ sistémica es la forma mas
grave y suelen ser pacientes con activi-
dad inflamatoria prolongada y de dificil

control, en muchas ocasiones.

Funcidn del Pediatra de
Atencion Primaria

* El reconocimiento precoz de esta
enfermedad es fundamental por
parte del Pediatra de Atencién Pri-
maria para evitar secuelas y compli-
caciones a largo plazo.

+  Cualquier caso sospechoso de AlJ
deberd ser enviado de forma precoz
para estudio y seguimiento en cen-
tro especializado en Reumatologia
Pedidtrica. Hasta que el nifio sea
valorado en dicho centro, el Pediatra
de Atencién Primaria podra iniciar
el estudio de artritis en el nifio, rea-
lizando un exhaustivo diagnéstico
diferencial y pautando tratamiento
con AINES. No es adecuado el
uso de corticoides, ya que pueden
enmascarar otros diagnésticos.

* Esnecesario realizar un seguimiento
estrecho del calendario vacunal de
estos enfermos, teniendo en cuenta
que en todo paciente con AlJ que
recibe tratamiento inmunosupresor,
no se deben administrar vacunas
vivas y estin especialmente reco-
mendadas la vacunal antigripal
anual y vacunas contra organismos
encapsulados.

* Es fundamental la vigilancia de las
infecciones en pacientes con AlJ, ya
que estas pueden ser mds frecuentes
y graves (si los pacientes estin some-
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tidos a tratamiento inmunosupresor)
e incluso desencadenar brotes de la
enfermedad.

* Los pacientes con AlJ sometidos a
tratamiento inmunosupresor debe-
rdn realizarse analitica sanguinea
cada 3 meses, para monitorizacion
de posibles citopenias y elevacién de
transaminasas.

* Asegurar de que el paciente con
Al]J realiza un seguimiento ocular
periédico por oftalmélogo experto
en uveitis.

* Acompaiar al paciente y sus fami-
liares en el largo camino de esta
enfermedad crénica, explicando
dicha patologia, su evolucién y posi-
bles tratamientos, siempre de forma
coordinada y conjunta con el espe-
cialista en Reumatologia Pedidtrica.
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aborda en los capitulos 155 y 156 las principales

caracteristicas y formas clinicas de la AIJ.
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7* Ed. Elsevier. 2016.

Libro de referencia internacional en el

campo de la Reumatologia Pedidtrica. Su

ultima edicién en inglés, aborda de forma
detallada todas las enfermedades reumaticas
infantiles con las dltimas actualizaciones
en su etiopatogenia y tratamiento.

- Petty RE, Southwood TR, Manners
P, et al. International League of
Associations for Rheumatology
classification of juvenile idiopathic
arthritis: Second revision, Edmonton,
2001. ] Rheumatol. 2004; 31: 390-2.

Articulo que hace referencia a la clasificacién

de la AIJ utilizada hasta el momento actual.

ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

- Gowdie PJ, Tse SM. Juvenile
Idiopathic Arhtritis. Pediatr Clin
North Am. 2012; 59: 301-27.

Excelente revision en inglés de los aspectos

mi4s relevantes de esta enfermedad.

- Cassidy J, Kivlin J, Lindsley C, et
al. Ophtalmologic examinations in
children with juvenile rheumatoid
arthritis. Pediatrics. 2006; 117: 1843-5.

Documento en el que se basa a nivel

internacional, el seguimiento ocular de los

nifios afectos de AlJ.

Algoritmo de manejo inicial y diagnéstico diferencial del nifio con sospecha de AlJ

Aparicion de artritis en la infancia

Sospecha de AlJ

Siempre antes descartar:

— Artritis infecciosas (artritis séptica/osteoartritis)
o relacionadas con infeccién (artritis reactiva,
postestreptocécica y fiebre reumatica)
— Enfermedades hematoldgicas/neoplasicas
(drepanocitosis, hemofilia, leucemia, linfoma, etc.)
— Enfermedades metabdlicas (mucopolisacaridosis)
— Trastornos osteoarticulares no inflamatorios

Solicitar:

(PCR y VSG])

— Hemograma con bioquimica basica (incluir
enzimas hepaticas) y reactantes de fase aguda

— Microbiologia (realizar, al menos, serologias VHB,
VHC, VIH y Mantoux)

— Estudio inmunolégico (realizar, al menos, ANA, FR
y valorar HLA-B27, si clinica compatible o artritis
en varén > 6 afnos)

(traumatismos, osteocondrosis, etc.)
— Otras enfermedades del tejido conectivo (LES,
sarcoidosis, etc.)

— Seria recomendable confirmar artritis por ecografia
— Siempre que sea posible realizar artrocentesis con
citologia, bioquimica y cultivo del liquido sinovial

v

‘ Derivacion a centro con experiencia en Reumatologia Pediatrica ‘

v

Artritis que persiste > 6 semanas en < 16 afios con exclusién de otras causas:
Confirma diagnoéstico de AlJ

AlJ: artritis idiopética juvenil; PCR: proteina C reactiva; VSG: velocidad de sedimentacién globular; VHB:
virus hepatitis B; VHC: virus hepatitis C; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana; ANA: anticuerpos
antinucleares; FR: factor reumatoide; HLA-B27: antigeno leucocitario humano B27.

Estas recomendaciones son orientativas y deben ser complementarias a una anamnesis detallada (en la que se
deben recoger antecedentes reumdaticos y autoinmunes, preguntando, sobre todo, por antecedentes de psoriasis
o de enfermedad inflamatoria intestinal) y a una exploracién completa y rigurosa del aparato locomotor.
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ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

Caso clinico

Nifia de 12 afios derivada a la consulta desde Atencién  * Ecografia rodilla derecha: moderado derrame articular con
Primaria en Enero del 2016, por artritis de rodilla derecha leve sinovitis asociada (Fig. 10).
y artralgias de dedos de ambas manos de larga evolucion.

Anamnesis
Antecedentes familiares: padres sanos. No hermanos.
Abuela materna con artritis reumatoide. Prima con enfer-
medad celiaca. No psoriasis. No enfermedad inflamatoria
intestinal. No otros antecedentes reumaticos ni autoinmunes.
Antecedentes personales: embarazo, parto y periodo
neonatal normales. Lactancia materna 6 meses. Beikost sin
incidencias. Vacunas al dia (incluyendo antineumocécica y
meningococo B). No alergias conocidas. Desarrollo psicomo-
tor normal. Desde hace 1 mes ha notado la rodilla derecha
inflamada, asociando cojera al levantarse, que mejora pro-
gresivamente hasta desaparecer a media mafiana. Esta mejor Figura 10.
por las tardes. Mejoria parcial con AINES. No refiere artritis a
otros niveles, aunque si artralgias de dedos de ambas manos  * Artrocentesis rodilla derecha (bajo sedoanalgesia con

desde hace 2-3 afios, no sabe si alguna vez con inflamacién Kalinox): se extraen unos 40 ml de liquido articular con

asociada. No antecedente infeccioso ni traumatico. Afebril. el aspecto macroscépico que se muestra (Fig. 11). Leu-

cocitos: 20.000/mm3 (predominio polimorfonucleares),

Exploracion fisica glucosa normal y proteinas aumentadas. Cultivo del liquido
Color normal. No lesiones cutdneas. No masas ni vis- articular negativo.

ceromegalias. No adenopatias. Locomotor: rodilla derecha:
tumefacta +++ limitada + dolorosa O. Articulaciones interfa-
langicas proximales de dedos de ambas manos: tumefactas +
limitadas + dolorosas O (Fig. 9). Micrognatia. No otros puntos
dolorosos. No dactilitis. No entesitis. Maniobras sacroilia-
cas negativas. Fuerza conservada. Dismetria 0,5 cm a favor
de extremidad inferior derecha. Marcha con cojera derecha
intermitente.

Tratamiento
Tras resultados microbiolégicos que descartan infeccién
latente, con clinica y liquido articular de caracteristicas
inflamatorias, se realizé infiltracién de rodilla derecha con
Exploraciones complementarias acetonido de triamcinolona 40 mg y se inici6 simultanea-
» Analitica sangre: hemograma y bioquimica normales  mente tratamiento con metotrexato subcutaneo a 15 mg/
(incluyendo transaminasas). PCR: 5 mg/l. VSG: 20 mm.  m2 semanal con suplementos de acido félico. Se realiz6
ASLO: 450 Ul. ANA: positivos 1/160, FR: negativo, HLA-  control analitico al mes del inicio del tratamiento con MTX

Figura 9.

B27: negativo. y, posteriormente cada 3 meses, junto con revisiones en
» Microbiologia: mantoux negativo. Serologias VHB, VHCy  consulta, manteniendo transaminasas normales y reactantes
VIH negativas. de fase aguda negativos.
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A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que
debera contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado

en el cuestionario “on-line”.

Artritis idiopdtica juvenil
17. ;CUANTOS subtipos de AlJ exis-

ten segin la dltima clasificacién de

Edmonton 2001?
a. 5.
b. 7.
c. 6.
d. 8.
e. 9

18. ;Cuil es el subtipo de AIJ que pre-
senta un MAYOR riesgo de afec-
tacién ocular en forma de uveitis?
a. Al sistémica.

b. AlJ poliarticular con FR posi-
tivo.

c. Al]J oligoarticular con ANA
positivos.

d. AlJ poliarticular con FR nega-
tivo y ANA positivos.

e. Todas las formas de AIJ presen-

tan el mismo riesgo de uveitis.

19. La aparicién de dactilitis en un
nifio es SUGESTIVA de:
a. AlJ oligoarticular.
b. Artritis reactiva.

c. Al] artritis relacionada con
entesitis.

d. AlJ artritis psoridsica.

e. AlJ poliarticular.

20.En la AlJ sistémica, se encontrard
principalmente un AUMENTO
de:
a. Niveles de TNF-a..

21.

b. Niveles de proteinas 5100,
1L-1, IL-6, IL-18.

c. Niveles de IL-17.

d. Niveles de IL-10.

e. Todos los mediadores inflama-
torios anteriormente citados.

E1 DIAGNOSTICO de AlJ se

basa fundamentalmente en:

a. Para el diagnéstico es necesa-
rio realizar una analitica con
ANA, FR y HLA-B27.

b. Unos niveles aumentados de
ASLO excluyen el diagnéstico
de AT].

c. El diagnéstico requiere siem-
pre confirmacién por técnicas
de imagen.

d. El diagnéstico es fundamen-
talmente clinico, aunque puede
ayudarse de pruebas de labora-
torio y técnicas de imagen.

e. La AlJ no puede diagnosticarse
de forma definitiva, hasta que
no se hayan cumplido 6 meses
desde el debut de la enferme-
dad.

Caso clinico

22.

¢CUAL es el diagnéstico dela pa-

ciente?

a. AlJ oligoarticular ANA posi-
tivos.

b. AIJ poliarticular FR negativo.

c. Al] artritis relacionada con
entesitis.

d. AI]J artritis indiferenciada.
e. AlJ poliarticular FR positivo.

23.:Qué EXPLORACION funda-

mental es necesaria en esta pa-
ciente desde el diagnéstico de su
enfermedad?

a. Densitometria dsea.

b. Radiografia sea de articulacio-
nes afectadas.

c. Recogida de frotis faringeo por

ASLO elevados.

d. Valoracién oftalmolégica para
descartar uveitis.

e. Gammagrafia ésea.

24.Un afio después del inicio de tra-

tamiento con MTX semanal, la
paciente present6 brote severo de
uveitis anterior bilateral que no
respondié a tratamiento tépico
con corticoides y ciclopléjicos, ¢qué
terapia ve mds adecuada iniciar en
este momento?

a. Inicio de ciclo de corticoterapia
oral manteniendo MTX.

b. Aumento de dosis de MTX a
mds de 15 mg/m? semanal.

c. Inicio de terapia biolégica con
anti TNF-a, manteniendo
MTX.

d. Inicio de terapia biolégica con
anti TNF-a, suspendiendo
MTX.

e. Inicio de otro FAME como

azatioprina o micofenolato.
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Purpura de Shonlein-Henoch,
enfermedad de Kawasaki y
otras vasculitis

M.S. Camacho Lovillo*, M.J. Lirola Cruz**

*Hospital Virgen del Rocio de Sevilla. **Instituto Hispalense de Pediatria

Resumen

Las vasculitis son un grupo de enfermedades
heterogéneas caracterizadas por inflamacién de

los vasos sanguineos. Su incidencia es baja en la
infancia, a excepcion de la parpura de Schélein-
Henoch (PSH) y la enfermedad de Kawasaki (EK).
Existen ciertos hallazgos clinicos que deben hacer
considerar la posibilidad diagnéstica de un cuadro de
vasculitis: fiebre prolongada de origen desconocido,
lesiones cutaneas sugestivas, neuropatia periférica
y/o afectacion multisistémica, especialmente renal,
pulmonar o cardiovascular, de causa no determinada.
Para establecer el diagndstico, puede ser necesaria
la realizacion de pruebas de imagen y biopsia de los
tejidos afectos.

La PSH es la vasculitis mas comun en los nifios y se
caracteriza por un curso autolimitado en la mayoria
de los casos. En aquellos pacientes en los que se
acompania de nefritis es, sin embargo, importante el
seguimiento a largo plazo, debido al riesgo que existe
de dafio renal.

En los paises desarrollados, la EK es la causa
principal de enfermedad cardiaca adquirida en

la edad pediatrica. Existen casos incompletos,

mas frecuentes en nifios menores de un afio, que
tienen un mayor riesgo de desarrollo de aneurismas
coronarios. El tratamiento con gammaglobulina
intravenosa en los primeros 10 dias de la
enfermedad, disminuye de forma significativa la
prevalencia de esta complicacion.

Abstract

The vasculitis syndromes are a group of
heterogeneous diseases characterized by
inflammation of the blood vessels. Its incidence
is low in childhood with the exception of Henoch
Schénlein purpura (HSP) and Kawasaki disease
(KD). In the presence of certain clinical features
the possibility of an underlying vasculitic
disease must be considered: prolonged fever of
unknown origin, suggestive cutaneous lesions,
peripheral neuropathy and/or multi-systemic
involvement (especially renal, pulmonary

or cardiovascular) of unexplained etiology.

To establish a correct diagnosis appropriate
imaging and biopsy of the affected tissue may
be necessary.

HSP is the commonest vasculitis in children
and self-limiting in the majority of the cases.
However long-term follow-up is important in
patients with accompanied nephritis, as they are
at increased risk of renal damage.

In developed countries KD is the commonest
cause of acquired cardiac disease in childhood.
The clinical presentation is sometimes
incomplete, more frecuently in children aged
less than a year, and have a greater risk
developing coronary aneurisms. The treatment
with intravenous gammaglobulin within the first
10 days of the disease reduces significantly the
risk of this complication.

Palabras clave: Vasculitis; Enfermedad de Kawasaki; Purpura de Schélein-Henoch.

Key words: Vasculitis; Kawasaki disease; Henoch-Schélein purpura.
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PURPURA DE SHONLEIN-HENOCH, ENFERMEDAD DE KAWASAKI Y OTRAS VASCULITIS

Introduccion

as vasculitis son un grupo hete-

rogéneo de enfermedades que se

caracterizan por la inflamacién de
la pared de los vasos sanguineos. Las
caracteristicas clinicas dependerdn del
tamaiio, tipo y localizacién de los vasos
afectados. La incidencia estimada de
las vasculitis pedidtricas se sitda en 50
casos por cada 100.000 nifios por afio.
Aunque la incidencia global es baja en
nifios, cierto tipo de vasculitis ocurren
casi exclusivamente en la edad pedia-
trica, como la vasculitis IgA/parpura
de Shonlein-Henoch y la enfermedad
de Kawasaki.

Debido a la naturaleza heterogénea
de las vasculitis y al conocimiento limi-
tado de sus causas, es dificil establecer
subgrupos adecuados. Dado que el diag-
néstico no depende de un solo test patog-
nomonico, hablaremos de criterios de cla-
sificacién y no de criterios diagnésticos™.

En la Conferencia de Consenso de
Chapel Hill de 2012, se actualizaron las
definiciones de vasculitis utilizando el
mejor conocimiento sobre la etiopato-
genia y hallazgos clinicos de los dife-
rentes tipos. Esto llevé a que algunos
de los epénimos fueran reemplazados
por nombres mds descriptivos y a incluir
nuevas categorias (Tabla I)@. En 2008,
en Ankara, se validaron los criterios

Tabla I. Clasificacion de vasculitis en nifios

| Vasculitis de grandes vasos
- Arteritis de Takayasu
- Arteritis de células gigantes

1l Vasculitis de vasos medianos
- Poliarteritis nodosa
- Enfermedad de Kawasaki

1 Vasculitis de pequenos vasos (VPV)

A. Vasculitis asociadas a anticuerpos anti citoplasma del neutréfilo (ANCA):

- Poliangeitis microscépica

- Granulomatosis con poliangeitis (granulomatosis de Wegener)
- Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (sindrome de Churg-

Strauss)
B.VPV por complejos inmunes:

- Enfermedad antimembrana basal glomerular

- Vasculitis crioglobulinémica

- Vasculitis por IgA (purpura de Schoénlein-Henoch)

v Vasculitis de vasos variables
- Enfermedad de Behcet
- Sindrome de Cogan

' Vasculitis de un solo érgano

- Angeitis cuténea leucocitoclastica

- Arteritis cutédnea

- Vasculitis primaria de sistema nervioso central

- Aortitis aislada
- Otras

Vi Vasculitis asociadas a enfermedades sistémicas

- Vasculitis asociada a lupus

- Vasculitis reumatoide

- Vasculitis asociada a sarcoidosis
- Otras

VII  Vasculitis asociadas a etiologias probables
- Vasculitis crioglobulinémicas asociada a virus de hepatitis C
- Vasculitis asociada a virus de hepatitis B

- Aortitis asociada a sifilis

- Vasculitis por complejos inmunes asociadas a drogas
- Vasculitis asociadas a drogas asociadas a ANCA

- Vasculitis asociada a cancer
- Otras

PEDIATRIA INTEGRAL

de clasificacién de PSH, panarteritis
nodosa, arteritis de Takayasu y granu-
lomatosis de Wegener(@).

Los hallazgos clinicos y de labo-
ratorio que deben hacer sospechar la
existencia de una vasculitis se reflejan
en la tabla II. Las pruebas de imagen
son ttiles, sobre todo en las vasculitis
de medianos y grandes vasos, siendo en
la mayoria de casos, necesaria la biopsia
de tejidos afectos. Debido a la afectacién
multisistémica y a la baja incidencia, el
diagnéstico es con frecuencia dificil y
consecuentemente tardio, lo cual suele
asociarse a una importante morbi-
mortalidad. El limitado numero de
estudios especificos en nifios condiciona
que muchos aspectos sobre su manejo
se extrapolen a partir de la experiencia
publicada en adultos®.

Purpura de Shonlein-Henoch

Introduccion

La vasculitis IgA (VIgA) es la nueva
forma de denominar a la Purpura de Shon-
lein-Henoch (PSH) y es la vasculitis sisté-
mica mas frecuente en Pediatria.

En la Conferencia de Consenso de
Chapel Hill de 2012, las vasculitis de
pequerios vasos (VPV) quedaron cla-
sificadas en 2 grandes grupos en fun-
cién del proceso etiolégico subyacente:
las vasculitis asociadas a ANCA y las
asociadas a inmunocomplejos (IC)1:2).

Tabla Il. Caracteristicas sugestivas
de vasculitis

— Fiebre prolongada de origen
desconocido

— Lesiones cutaneas sugestivas
(purpura palpable, gangrena,
nédulos dolorosos, livedo
reticularis...)

— Neuropatia periférica de causa
desconocida

— Artralgias, artritis, miositis,
serositis

— Enfermedades renales,
pulmonares o cardiovasculares de
causa no determinada, cuando
hay afectacion multisistémica

— Parametros de laboratorio
indicativos de inflamacion:
leucocitosis, aumento
de VSG/PCR, eosindfilia,
hipocomplementemia,
crioglobulinemia,
inmunocomplejos circulantes...



Las VPV asociadas a IC se carac-
terizan por el depdsito de inmunoglo-
bulinas y/o factores del complemento
predominantemente en las paredes de
los pequefios vasos. La VIgA/ PSH es
la forma mds frecuente en Pediatria,
siendo el resto raras en este grupo de
edad, afecta a pequefios vasos con depé-
sitos inmunes de IgAl. La IgA es la
inmunoglobulina més importante de la
inmunidad de mucosa y su glicosilacién
es fundamental para el aclaramiento
de las moléculas IgA1. Desde que se
conoce que una glicosilacién anémala
en la regién pesada de la IgA1 lleva a
la acumulacién de grandes inmunocom-
plejos, a la activacién de la via alterna-
tiva del complemento y reclutamiento
de células inflamatorias, el término des-
criptivo “Vasculitis IgA” ha sustituido
al de “Parpura de Shonlein-Henoch”.

Epidemiologia

La VIgA/PSH es mas frecuente durante
la infancia (3-15 aiios) y su incidencia
oscila entre los 10 y 20 casos por cada
100.000 nifios.

La VIgA/PSH puede aparecer en
todos los grupos de edad, siendo mds
frecuente durante la infancia, ocu-
rriendo el 50% de los casos en menores
de 5 afios y el 75-90%, en menores de
10 afios. Los hallazgos clinicos son, con
frecuencia, atipicos en las edades extre-
mas y de mayor gravedad en el adulto.

La incidencia oscila entre los 10 y
20 casos por cada 100.000 nifios meno-
res de 17 afios, pudiendo alcanzar los
70,3 casos/100.000 en el grupo de edad
comprendido entre los 4 y 7 afios. La
distribucion segun el sexo es similar,
aunque con predominio en varones en
algunas series (1,5-2:1). Los afroameri-
canos rara vez se afectan y es algo mds
frecuente en nifos con ascendente asid-
tico. La enfermedad es mds frecuente en
invierno y otofio, lo que hace probable
la implicacién de determinados procesos
infecciosos en su patogénesis®),

Etiopatogenia

La PSH es una vasculitis mediada
inmunolégicamente, probablemente resul-
tado de la formacion de complejos inmu-
nes en respuesta a determinados estimulos
antigénicos en personas genéticamente
susceptibles.
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La patogénesis de la enfermedad
continua siendo desconocida, aunque
se le supone una base genética sobre la
que actdan factores ambientales desen-
cadenantes. Su predominio estacional y
la evidencia clinica apoyan la hipétesis
de la participacién en su etiologia de
determinados componentes infecciosos
(parvovirus, VHB, VHC, adenovirus,
Estreptococo de grupo A betahemolitico,
Staphylococcus aureus, Mycoplasma)(“).

Predisposicion genética

La mayoria de los casos de VIgA/
PSH son esporédicos, sin embargo, se
han descrito determinadas asociaciones
intrafamiliares. Se postula la participa-
cién de los genes del complejo mayor
de histocompatibilidad en la patogénesis
de la enfermedad. En este sentido, se
ha relacionado en varios trabajos, cier-
tos polimorfismos del HLA-DRB1 y
HLA-B*41:02 con la susceptibilidad
de presentar una VIgA/PSH y con su
gravedad. E1 HLA B35y DQA1 se han
relacionado con el riesgo de padecer una
nefritis en pacientes con VIgA/PSH.
Elimpacto de la expresién de los genes
del sistema renina-angiotensina en la
presentacion y desarrollo de una VIgA/
PSH se ha estudiado en varios trabajos.
Igualmente, se han encontrado asocia-
ciones entre la VIgA/PSH y los genes
que codifican moléculas relacionadas
con la inflamacién (citoquinas y molé-
culas de adhesién)®. La VIgA/PSH
aparece hasta en el 7% de los pacien-
tes con fiebre mediterrinea familiar
(FMF), enfermedad autoinflamatoria
determinada genéticamente. Estudios
procedentes de Israel y Turquia mues-
tran un aumento significativo de la
prevalencia de mutaciones que afectan
al gen MEFV] causa de la FME, en los
nifios con VIgA/PSH en comparacién
con la poblacién general. La glicosila-
cién aberrante de la regién bisagra de
la IgA1 se ha descrito como factor de
riesgo para desarrollar una VIgA/PSH
y nefritis por IgA (IgAN). Basindose
en esto, se han estudiado los polimor-
fismos del gen CIGALT1, que codifica
a la enzima B1,3-galactosiltransferasa,
que juega un papel importante en la gli-
cosilacién de esta region bisagra.

Glicosilacion aberrante de la IgAl
Existen 2 subclases de IgA, la IgAl
ylaIgA2. LalgA1l esla subclase predo-

minante (80-90% de la IgA sérica), con-
tiene una regién bisagra con multiples
lugares de glicosilacion. En la VIgA/
PSH, existe una glicosilacién aberrante
de esta regién que predispone a la for-
macién de inmunocomplejos.

Se ha documentado la existencia de
niveles séricos elevados de IgA1, com-
plejos inmunes que contienen IgAl
(de pequeiio peso molecular), IgA-
ANCA, IgA- FR en los pacientes con
VIgA/PSH. En aquellos que, ademis,
presentan nefritis (VIgA/PSHN), se
detectan complejos inmunes circulan-
tes IgA1-IgG de gran masa molecular.
Asi mismo, los niveles séricos de IgA1
con defecto de galactosa (Gd-IgA1) son
significativamente mds elevados en los
pacientes con VIgA/PSHN que en los
controles sanos y en los pacientes con

VIgA/PSH sin nefritis®).

Citoquinas en la VIgA/PSH

Durante los ultimos afios, muchos
estudios han implicado a diferentes cito-
quinas proinflamatorias en la patogéne-
sis de la enfermedad (TNF-a, IL-1B,
IL-2, IL-6, IL-8, TGF-B y VEGF).
Son segregadas por las células endote-
liales vasculares e inician y propagan la
respuesta inflamatoria.

Complemento en la VIgA/PSH

Se piensa que la activacién del
complemento es un importante factor
para el dafio tisular en la VIgA/PSH.
El aclaramiento defectuoso de IC que
contienen IgA por el sistema de comple-
mento, juega un papel en la patogenia de
la nefritis por IgA y la VIgA/PSH. Los
depésitos granulares patognomonicos de
IgA y C3 en el mesangio en la VIgA/
PSHN son indistinguibles de los que

se observan en la nefropatia por IgA.

Dafio endotelial y anomalias en la
coagulacion en la VIgA/PSH

La circulacién de IC y alteraciones
en la hemostasia pueden provocar dafio
vascular en la VIgA/PSH. En algunos
estudios, se ha relacionado la gravedad
de la enfermedad con los niveles séricos
de dimeros-D, complejo trombina-anti-
trombina, fragmentos de protrombina
y factor de Von Willebrand, indicando
estos hallazgos, probablemente, una
reaccion local en el vaso sanguineo
inflamado, mds que una activacién
sistémica de la coagulacién e hiperfi-
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brinolisis. Una disminucién marcada
de la actividad del factor XIII podria
dar lugar a complicaciones severas,
tales como hemorragia intracraneal o
hemorragia pulmonar, presumiblemente
debido a una degradacién especifica del
factor XTII por las enzimas proteoliticas
liberadas por células inflamatorias, con
defecto local de la hemostasia. La con-
centracién y actividad del factor XIII
podria constituirse como indicador pro-

néstico en la VIgA/PSH.
Clinica

La VIgA/PSH es una vasculitis sisté-
mica con afectacién multiorganica. La
presentacion clasica incluye: purpura pal-
pable, artralgia/artritis, dolor abdominal y
enfermedad renal (hematuria/proteinuria)
(Tabla IlI).

Manifestaciones cutaneas

La lesi6n cutdnea caracteristica es la
purpura palpable, pudiendo presentar el
paciente desde petequias a grandes equi-
mosis, precediéndose con frecuencia de
un exantema maculopapular eritematoso
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Tabla Ill. Criterios de clasificacion

de la purpura de Scholein-Henoch

Plrpura palpable en presencia de,
al menos, uno de los siguientes
hallazgos:

» Dolor abdominal difuso

* Artritis (aguda) o artralgia

» Afectacion renal (hematuria y/o
proteinuria)

» Biopsia mostrando los depoésitos
de IgA

o urticarial. Aparecen de forma simé-
trica en las zonas declives (miembros
inferiores y nalgas) (Figs. 1y 2), aunque
también pueden encontrarse en los bra-
208, cara, orejas y espalda. Al inicio del
cuadro, y sobre todo en nifios pequefios,
puede acompaifiarse de edema de cuero
cabelludo, cara, manos, pies y escroto.
Las lesiones ampollosas o hemorrigicas
y necrdticas son raras en los nifios (2%),
ocurriendo hasta en el 60% del paciente
adulto. La recurrencia de la purpura,
que podria estar relacionada con una
afectacién renal mds severa, se observa
en un 25% de los pacientes®).

La biopsia cutdnea, si se realizase
ante una presentacién atipica y dudas
diagnésticas, mostraria una vasculitis
leucocitocldstica de pequefios vasos
con depésitos de IgA e infiltracién de
neutréfilos y células mononucleares
perivasculares.

Manifestaciones digestivas

Se describen en el 50-75% de los
pacientes, siendo el primer sintoma
de la enfermedad en el 14-36% de los
casos. Se producen como consecuencia
del edema y la hemorragia secundaria a
la vasculitis de la pared intestinal, con

Figuras 1y 2.
Exantema
caracteristico

de purpura de
Scélein Henoch:
pUrpura palpable
en miembros
inferiores.

mayor afectacién del intestino proximal.
El sintoma mds frecuente es el dolor
abdominal, generalmente se trata de un
dolor célico leve-moderado que puede
acompafarse de vémitos; en algunos
casos, el dolor puede ser muy intenso y
limitante. Se encuentra sangre oculta en
heces en el 56% de los pacientes, aunque
la hemorragia intestinal masiva es rara
(2%). La invaginacién es la complica-
ci6én gastrointestinal mds frecuente,
limitdndose al intestino delgado en el
60% de los casos, siendo la incidencia
de esta complicacion muy variable, hasta
en un 2,3-3,5% en algunas series. La
pancreatitis, el Aidrops vesicular, la ente-
ropatia pierde-proteina y la perforacién
intestinal son complicaciones raras,
pero también descritas. La enteropatia
pierde proteinas podria sospecharse
ante la presencia de hipoproteinemia en
ausencia de proteinuria y/o disfuncién
hepitica severa, pudiéndose confirmar
mediante la cuantificacién de alfal-
antitripsina en heces®).

En un trabajo reciente, encuentran
manifestaciones digestivas de la enfer-
medad en el 71% de los pacientes, sin
tener ninguna manifestacion cutinea el
7,6% de los mismos, llegdndose al diag-
noéstico de VIgA/PSH tras endoscopia
oral y biopsia®). En este mismo trabajo,
encuentran que en los pacientes con
manifestaciones digestivas, los niveles
de dimeros-D y de productos de degra-
dacién del fibrinégeno (PDF) estin
consistentemente mds elevados que los
marcadores inflamatorios (leucocitos,
neutréfilos, VSG, PCR), pudiéndose
utilizar estos como marcadores de afec-
tacién gastrointestinal en la fase aguda
de la VIgA/PSH. La determinacién de
calprotectina fecal podria ser un mar-
cador util de afectacién gastrointestinal

en la VIgA/PSH.

Manifestaciones articulares

La artritis o artralgia puede ser el
primer sintoma de la enfermedad en el
15-25% de los pacientes, encontrdndose
alguin grado de afectacién articular en
el 82% de los mismos. Caracteristica-
mente, la inflamacién es poliarticular,
dolorosa, sin eritema ni calor, pero con
limitacién, afectando con mayor fre-
cuencia a las grandes articulaciones de
miembros inferiores. Son transitorias

y se resuelven en pocos dias sin dejar
deformidad®.6).



Manifestaciones renales

Un 30-50% de los pacientes con
VIgA/PSH desarrollarin una glome-
rulonefritis (PSHN), pudiendo hacerse
crénica y dar lugar a un dafio renal per-
manente, motivo por el que es el factor
prondstico a largo plazo mds importante
de la enfermedad. Se manifestara con:
hematuria microscépica/macroscépica,
proteinuria, sindrome nefrético/nefritico,
fracaso renal e hipertensién. En la mayor
parte de los pacientes, la afectacién es
leve y autolimitada. Los nifios que no
presentan alteraciones urinarias durante
los 6 primeros meses de la enfermedad,
no desarrollardn una disfuncién renal en
el seguimiento a largo plazo. E1 20% de
los pacientes con PSHN (7% de todos
los casos de PSH) desarrollaran un sin-
drome nefritico o nefrético. La afectacién
renal se producird durante las primeras 4
semanas de la enfermedad en el 75-80%
de los pacientes, durante las primeras 6
semanas en el 91% y en los primeros
6 meses en el 97% de los casos, por lo
que se aconseja realizar un seguimiento
mediante uroandlisis durante, al menos,
los seis primeros meses desde el inicio de
la enfermedad. El tiempo en que se va a
instaurar el dafio renal es impredecible,
pudiéndose desarrollar incluso afios des-
pués de alteraciones urinarias menores.

La severidad de los dafios histol-
gicos renales, también se correlaciona
con el prondstico renal a largo plazo y,
en consecuencia, puede condicionar la
toma de decisiones terapéuticas, por lo
que se aconseja la realizacién de una
biopsia renal en los casos de VIgA/
PSHN mis severas7)

La clasificacién, desde el punto de
vista anatomopatoldgico de la VIgA/
PSHN, estd basada preferentemente en
la gravedad de las lesiones proliferativas
y estdn definidas segun la clasificacién
para PSH, acordada por el Estudio
Internacional de Enfermedades Rena-
les en el Nifio (clasificacién de Haas).

Manifestaciones neurolégicas

Son raras, aunque la cefalea seguida
de una ligera encefalopatia con minimos
cambios en el estado mental, tales como:
labilidad emocional, apatia e hiperac-
tividad, podria ser mds frecuente de
lo que se pensaba. Podemos encontrar
alteraciones electroencefalogréficas y
convulsiones. Se han descrito casos de:
hematoma subdural, hemorragia suba-
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racnoidea, hemorragia cerebelosa, san-
grado intraparenquimatoso e infarto®).

Manifestaciones pulmonares

La afectacién pulmonar es rara.
Aunque ocurre con mayor frecuencia
en el adulto, se han descrito casos ais-
lados en los nifios de hemorragia difusa
alveolar, neumonia intersticial y fibrosis
intersticial®).

Manifestaciones urolégicas

Las manifestaciones escrotales y tes-
ticulares asociadas a la VIgA/PSH son
relativamente comunes en los nifios,
en forma de: escroto agudo, epididimi-
tis, orquitis y complicaciones del cor-
dén espermitico (hematoma y edema).
Aunque la realizacién de una eco-doppler
normalmente nos permite establecer un
diagnéstico, puede llegar a ser necesaria
la exploracién quirdrgica para descartar la
existencia de torsién testicular. De forma
poco frecuente, puede existir afectacién
ureteral durante la fase aguda de la enfer-
medad o tras resolucién de la misma, en
forma de obstruccién ureteral o ureteritis.
La obstruccién puede ser uni o bilateral,
parcial o total, secundaria a una vasculi-
tis periureteral que puede desencadenar
una isquemia ureteral. Los sintomas de
ureteritis tipicamente aparecen 1-2 meses
después de la fase aguda de la enferme-
dad, en ocasiones, asociada a nefritis®

Diagnéstico

El diagnéstico de la enfermedad es
fundamentalmente clinico. Las diferentes
pruebas complementarias iran encamina-
das a descartar otras patologias y a conocer
el alcance de la enfermedad.

No existen pruebas de laboratorio
especificas para el diagnéstico de la
enfermedad, por lo que nos basaremos
fundamentalmente en los hallazgos
clinicos, precisindose, en ocasiones,
hallazgos anatomopatoldgicos. La
investigacion ird encaminada a descartar
otros posibles diagnésticos y a conocer
la extensién de la afectacién orgénica.

En el estudio inicial, podremos
encontrar anemia, leucocitosis con
neutrofilia y un discreto aumento de la
VSG y dela PCR; en algunos casos, una
funcién renal y/o hepitica alterada; en
pacientes con proteinuria importante,
podemos encontrar hipoalbuminemia.
La trombocitosis se ha asociado con

enfermedad mas severa. Los estudios
estindares de coagulacién son habitual-
mente normales, aunque la actividad del
factor XIII se encuentra disminuida en
relacién con enfermedad mds severa; no
se aconseja su determinacion rutinaria.
La IgA se encuentra elevada en la mitad
de los pacientes y no se correlaciona con
la severidad de la enfermedad; pueden
encontrarse IC circulantes de IgA.
El significado de la presencia de IgA
ANCA enla VIgA/PSH, estd atn por
dilucidar. En general, el estudio bédsico
inmunolégico suele ser normal, encon-
trandose en alguna ocasion, niveles des-
cendidos de C3 y C4. Podremos nece-
sitar diferentes pruebas de imagen para
conocer el alcance de la enfermedad
gastrointestinal y urolégica. En casos
de dudas diagnésticas o buscando cono-
cer el alcance de la enfermedad renal,
se realizard biopsia cutdnea y/o renal.

Tratamiento

Dada la tendencia a la resolucién
espontanea de la enfermedad, el trata-
miento, en la mayor parte de los casos,
sera conservador, con medidas de sostén,
reposo y analgesia.

En caso de manifestaciones cutd-
neas severas, puede ser necesario el
uso de corticoides orales, habiéndose
utilizado con éxito agentes ahorrado-
res de corticoides, como la colchicina
y dapsona.

La artritis responde generalmente a
antiinflamatorios no esteroideos, aun-
que existen datos sobre una respuesta
mds rdpida y acortamiento de la dura-
ci6n de los sintomas con dosis bajas de
corticoides orales.

El uso de prednisolona a 1-2 mg/
kg (mdximo, 60 mg) se podria consi-
derar en nifios con VIgA/PSH y dolor
abdominal moderado-severo, una vez
descartada patologia abdominal poten-
cialmente quirdrgica, como la invagi-
nacién y la perforacién intestinal. En
caso de vasculitis gastrointestinal muy
severa (enteropatia pierde-proteinas y
la hemorragia gastrointestinal severa),
se ha descrito el éxito del tratamiento
con: infusién de gammaglobulinas, pul-
sos de metilprednisolona, plasmatéresis
e incluso bolos de ciclofosfamida. El
dolor abdominal persistente o crénico
es poco comtun, pero parece responder
a metotrexate o micofenolato mofetilo,
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aunque deben ser valorados sus efectos
secundarios gastrointestinales(®9).

El tratamiento de la VIgA/PSHN
sigue siendo controvertido. La toma de
decisiones terapéuticas es dificil dada la
alta proporcién de pacientes con pronds-
tico favorable y el curso clinico impre-
decible de pacientes individuales. En
algunos estudios retrospectivos, el inicio
tardio del tratamiento se asociaba a un
peor pronéstico; por lo que, a pesar de la
posibilidad de una remisién espontanea,
podria ser aconsejable tratar a los pacien-
tes severamente afectados tan pronto
como sea posible. El abordaje terapéutico
actual se basa en la fisiopatologia supuesta
y en las series de casos publicados(?).

Los efectos antihipertensivos y
renoprotectores de los inhibidores de
la enzima convertidora de la angioten-
sina (IECA) o de los antagonistas del
receptor de la angiotensina IT (ARA II)
estdn bien documentados en el adulto
con hipertensién y/o insuficiencia renal
crénica. También, se ha constatado su
eficacia en un estudio prospectivo reali-
zado en nifios con IgAN. Los corticoi-
des orales o intravenosos forman parte
de la mayoria de los regimenes terapéu-
ticos y existe alguna evidencia sobre su
efecto beneficioso a largo plazo en adul-
tos con IgAN. En un estudio reciente,
se evaluaron de forma retrospectiva a
142 nifios con VIgA/PSHN a los que
se le realizé biopsia renal. Concluyen
que el tratamiento precoz con IECA y
ARA-II (tan pronto como la PSHN sea
diagnosticada) se relaciona con la exis-
tencia de menor proteinuria, al menos, a
medio plazo, y que el tratamiento precoz
con pulsos de metilprednisolona parece
disminuir el riesgo de secuelas9. De
forma andloga, a los pacientes con glo-
merulonefritis ripidamente progresivas
de diferente etiologia, la ciclofosfamida
se ha utilizado en aquellos pacientes
con VIgA/PSHN con manifestacio-
nes mds severas. Otras terapias inmu-
nosupresoras, tales como: azatioprina,
micofenolato mofetilo, ciclosporina A
o rituximab, han sido beneficiosas en
casos individuales o pequefias series de
pacientes. En algunos, la plasmaféresis
precoz ha sido beneficiosa, incluso sin
terapia inmunosupresora adicional®10).

Pronéstico

La VIgA/PSH es generalmente una
enfermedad autolimitada (en 2-4 sema-
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nas), aunque hasta el 33% de los pacientes
pueden presentar sintomas recurrentes
(entre 1y 6 episodios). Estas recurrencias
suelen acontecer durante los 2-3 primeros
meses, aunque se describen recaidas que
sobrepasan los 18 meses del inicio de la
enfermedad. Normalmente, los sintomas
son similares a los del debut y parece ser
que aquellos pacientes con afectacién
renal pueden recaer con mayor facilidad.

El pronéstico a largo plazo de los
nifios con VIgA/PSH se relaciona
predominantemente con la existencia
de enfermedad renal. Aunque ningin
hallazgo es absolutamente predictivo,
muchos estudios coinciden en que la
presencia de sindrome nefritico/nefr6-
tico, la disminucién de la actividad del
factor XIII, la hipertension, el desarrollo
del fallo renal al inicio de la enfermedad
y la presencia de esclerosis glomerular/
semilunas/afectacién tubulointersticial
(lesiones histopatoldgicas clase IV y V),
se considerarian como factores de mal
prondstico; de tal manera que, aunque
puedan presentar una recuperacién
inicial, en el seguimiento a largo plazo
(mds de 20 afios en algunos casos),
casi la mitad de estos pacientes pueden
presentar hipertensién o insuficiencia
renal. Aquellas mujeres a las que se les
diagnosticé una VIgA/PSH durante
la infancia, presentardn con mayor fre-
cuencia hipertension arterial y proteinu-
ria durante el embarazo. El tratamiento
inicial de la VIgA/PSH con corticoides
no previene el desarrollo de nefritis. Por
todo lo referido anteriormente, dado el
potencial riesgo de deterioro renal de los
pacientes con historia de VIgA/PSHN,
se aconseja su seguimiento de por vida.
En aquellos pacientes sin alteraciones del
sedimento urinario y con tensiones arte-
riales normales, el seguimiento se podria
abandonar a los 6-12 meses del inicio
de la enfermedad o de la dltima recaida.

Enfermedad de Kawasaki

Introduccion

La enfermedad de Kawasaki (EK) es
una vasculitis aguda y autolimitada de etio-
logia desconocida. Constituye la causa mas
frecuente de enfermedad cardiaca adqui-
rida en la infancia.

Fue descrita por primera vez por
Tomisaku Kawasaki, en Japén en 1967.
Desde entonces, su incidencia ha ido en

aumento, describiéndose en todos los
grupos raciales y étnicos. Su importancia
se debe a que el 15-25% de los nifios no
tratados desarrollan anomalias corona-
rias (AC) que puede conducir a infarto
de miocardio, muerte subita o enferme-
dad isquémica cardiaca. El tratamiento
va dirigido a reducir la inflamacién y
prevenir el desarrollo de AC1Y).

Epidemiologia

Afecta a toda la edad pediatrica, aun-
que con mayor frecuencia a menores de
5 afos. La incidencia es mas elevada en
paises asiaticos.

La EK afecta principalmente a nifios
entre 6 meses y 5 afios, existiendo una
mayor proporcion de varones (1,5:1). La
incidencia mds alta se ha registrado en
Japén (265 casos/100.000 menores de
5 afios)11.12), En nuestro pais, se estima
que la incidencia anual acumulada es
similar a la encontrada en Estados Uni-
dos (20,8/100.000 nifios menores de 5
afios en 2006). La incidencia es mayor
en americanos de origen asidtico. En
Japén y Corea, la incidencia continda
aumentando, mientras que en Estados
Unidos y Canadd permanece estable.
Las recurrencias son poco frecuentes
(Japén 3% y Estados Unidos 1-2%). Los
casos familiares son raros (0,7-2,1%) y
el 50% aparece en los 10 dias siguientes
al primer caso. Existe un predominio
estacional que varia de unos paises a
otros(11,12),

Etiopatogenia

La EK se debe a una respuesta inmu-
nolégica inapropiada a uno o mas desen-
cadenantes en individuos genéticamente
susceptibles(12,13),

La etiologia de la EK es atin desco-
nocida, si bien, se piensa que el desenca-
denante puede ser un agente infeccioso.
Sin embargo, las caracteristicas clini-
cas pueden ser el resultado de una via
comun de inflamacién inmunomediada
después de una variedad de infecciones,
mds que un solo patégeno(4). La baja
frecuencia en adultos y en los prime-
ros meses de la vida, sugiere un agente
que produce inmunidad y del cual estin
protegidos los lactantes pequefios por el
paso de anticuerpos maternos. La hipé-
tesis que relaciona la EK con determina-
das toxinas bacterianas estreptocdcicas



Tabla IV. Criterios clinicos de enfermedad de Kawasaki*

Criterio Descripcion

Fiebre
siguientes:

Persistente > 5 dias mas 4 de las 5 caracteristicas

Conjuntivitis

Bilateral, bulbar, no supurativa

Linfadenopatia

Cervical > 1,5 cm, normalmente unilateral

Rash

Polimorfo, no vesiculas ni costras

Cambios en labios
o cavidad oral

Eritema o labios agrietados
Lengua abrambuesada

Eritema difuso de mucosa orofaringea

Cambios en
extremidades
periungueal**

Agudo: eritema en palmas y plantas, edema de manos y pies
Subagudo: descamacion de los dedos de inicio

*Pacientes con fiebre y menos de 4 criterios clinicos pueden ser diagnosticados de
EK si se detectan alteraciones tipicas en las arterias coronarias por ecocardiografia

o arteriografia.

**Se ha propuesto incluir la descamacion perineal como criterio.

o estafilocdcicas que actuarian como
superantigenos es, hoy dia, controver-
tida. Los estudios actuales sefialan que
el desencadenante podria ser un virus y
que la puerta de entrada seria el tracto
respiratorio2.13),

La alta incidencia en sujetos de
origen asidtico y el aumento del riesgo
en familiares de pacientes, sugieren la
importancia de los factores genéticos en
la patogénesis de la EK. Actualmente,
existen multiples estudios de asocia-
cion del genoma completo (GWAS)
encaminados a identificar marcadores
genéticos de susceptibilidad de la enfer-
medad, de severidad y de resistencia al
tratamiento (CTL-4, caspasa 3, linfo-
cito Kinasa B,FCGR2A, IL-10, IL-1B,
CD40, PD-1, ORAI1 e inositol 1,4,5
trifosfato3kinasaC[ITPKC]) y HLA
clase II(HLA-DQB2) y HLA-DOB(5).

Estudios recientes, que analizan las
variaciones estacionales y epidemias,
apoyan la hipétesis de que el desencade-
nante de EK es transportado por vientos
de la tropostera y que las provincias del
noreste de China sirven como fuente
para la epidemia anual de EK en Japon,
Hawaii y sur de California®2).

Una etiologia autoinmune primaria es
improbable, debido a la naturaleza autoli-
mitada y no recurrente de EK. Se postula
que en la respuesta aguda de EK inter-
vienen tanto la inmunidad innata como
la adaptativa, siendo la inmunidad innata
importante en el desarrollo de AC12),

El paso que conduce a la arteritis
coronaria atn no esta del todo aclarado.
En el epitelio bronquial, se produce un
infiltrado primero de neutréfilos, seguido
de monocitos/macréfagos CD68, linfo-
citos CD8 y células plasmiticas Ig A.
El #rigger infeccioso fagocitado por los
macrofagos pasaria a través del torrente
sanguineo al tejido coronario donde
produciria un aumento de citocinas y
enzimas, como CD40L, VGEF (factor
de crecimiento del endotelio vascular),

MCP-1,TNF o,IL 1 e IL 6 y meta-
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loproteinasas, que contribuirian al dafio
vascular. La inflamacién acaba produ-
ciendo una destruccién de la intima y la
formacién de aneurismas. Las células T
reguladoras (Tregs) estdn disminuidas en
sangre periférica en EK aguda y aumen-
tados los Th17(16), Existen evidencias de
la activacién de la via de IL-1y del pre-
dominio de citocinas de los ejes IL-6/
Th17 y IL-12/interferon gamma(12.13),

Clinica

En ausencia de una prueba diagnés-
tica especifica o caracteristicas clinicas
patognomonicas, se han establecido unos
criterios clinicos para ayudar al diagnéstico
de EK (Tabla V)11,

Es caracteristico que todas las mani-
festaciones clinicas no se presenten a la
vez en el tiempo; por lo que, a veces, es
necesario esperar varios dias antes de
hacer el diagnésticoD).

Es importante excluir otras enfer-
medades con manifestaciones clinicas
similares. El polimorfismo de los signos
y sintomas obliga a considerar un amplio
diagnéstico diferencial, que incluye pro-
cesos infecciosos, alérgicos o téxicos y
reumatolégicos (Tabla V)14,

El término de Kawasaki incompleto
se refiere a pacientes que, aunque no
cumplen suficientes criterios, pueden ser
diagnosticados de EK. Es mds frecuente
en menores de 1 afio y mayores de 9. En
2004, 1a Asociacién Americana de Car-

Tabla V. Diagnéstico diferencial

Enfermedad

Adenovirus, parvovirus y
herpesvirus

Diferencias con EK

Conjuntivitis exudativa en adenovirus, no
mucositis en parvovirus

Sarampioén Manchas KoplicK. No aumento de reactantes
de fase aguda en analitica
Escarlatina No suele haber cambios oculares. Respuesta a

antibidtico

Mononucleosis

Hepatoesplenomegalia

Enfermedad de Steven-Johnson

Queratitis y Ulceras orales

Sindrome de shock toxico

No suele haber cambios oculares

Artritis idiopatica juvenil de
inicio sistémico

No cambios oculares ni orales. Adenopatias
difusas

Poliarteritis nodosa

No mejoria con tratamiento

Lupus eritematoso sistémico

Criterios diferentes

Fiebre reumatica

Criterios diferentes
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Figura 3. Descamacion ungueal en manos
en fase subaguda.

diologia ha desarrollado un algoritmo
de actuacion para la EK incompleta,
basada en opiniones de expertos, que
utiliza los datos clinicos, analiticos y
ecocardiogrificos para mejorar el diag-
noéstico que, en muchos casos, resulta
dificil (Algoritmo 1). Debe considerarse
el diagnéstico de EK en todos los nifios
con fiebre inexplicable de 5 o mds dias
de duracién, con 2 o 3 criterios clinicos
principales y en cualquier nifio menor
de 6 meses con fiebre de mds de 7 dias
de duracién con hallazgos de laboratorio

compatibles con inflamacién y sin causa
explicable de la fiebre(?.

Manifestaciones clinicas principales
La fiebre suele ser elevada, en picos

y, a menudo, resistente a antitérmicos.

Los cambios en las extremidades son
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Figura 4. Exantema inespecifico maculopapular. Edema en dorso de pies.

caracteristicos. En la fase aguda, suele
aparecer eritema de palmas y plantas.
Pueden estar, ademds, edematosas y el
nifio evita coger objetos y la deambu-
lacién. La descamacién se inicia en la
regién periungueal a las 2 0 3 sema-
nas del comienzo de la fiebre y puede
extenderse a palmas y plantas (Fig. 3).
1-2 meses tras el inicio de la fiebre, pue-
den aparecer las lineas de Beau (surcos
transversales en las ufias). A los 5 dias
del inicio de la fiebre, suele aparecer un
rash eritematoso. Puede presentarse de
muchas formas, aunque la mis fre-
cuente es una erupcién maculopapular
difusa inespecifica (Fig. 4). A veces,
se manifiesta, como: urticaria, rash
escarlatiniforme, eritrodermia, similar
al eritema multiforme o, menos fre-
cuente, erupcién micropustular. No se
han descrito las formas bullosas, vesi-
culares y petequias. Suele localizarse en
tronco y extremidades, acentuindose en

Figura 5.
Exantema
perineal con
descamacion
precoz.

Figura 6.
Lactante
irritable con
labios rojos
y edema en
manos.

la regi6n perineal, donde puede apare-
cer una descamacién temprana (Fig. 5).
La inyeccion conjuntivalbilateral suele
aparecer poco después del inicio de la
fiebre. Afecta de forma caracteristica
a la conjuntiva bulbar y no se asocia
a exudado, edema conjuntival o ulce-
racién corneal. Normalmente, no es
dolorosa. Los cambios en los labios y la
cavidad oral incluyen: eritema (Fig. 6),
sequedad, fisuras, descamacion, grietas
y sangrado de labios, lengua aframbue-
sada indistinguible de la escarlatina, y
eritema difuso de la mucosa orofaringea.
No suelen verse tlceras orales y exudado
taringeo. La linfadenopatia cervical es
la menos frecuente de todas las carac-
teristicas clinicas principales. Suele ser
unilateral y localizada en el tridngulo
cervical anterior. Para que sea criterio de
la EK debe haber una o mis linfadeno-
patias mayores de 1,5 cm de didmetro.
Suelen ser firmes, no fluctuantes y sin




eritema en la piel. Puede iniciarse como
una adenopatia cervical confundiéndose
con una adenitis bacteriana o con un
edema retrofaringeo. Pueden aparecer
otras manifestaciones descritas en la
tabla VI(1), Son formas poco frecuentes
de presentacién, pero de especial grave-
dad, el shock y el sindrome de activacién
macrofégicals).

Manifestaciones clinicas
cardiovasculares asociadas

En los primeros 10 dias no suelen
detectarse aneurismas coronarios, pero
puede apreciarse mediante ecocardio-
grafia un aumento de la brillantez que
rodea la luz arterial o ectasias. Esta
lesién precoz puede resolverse o evo-
lucionar hacia aneurismas. También se
puede observar disminucién de la fun-
cién ventricular, regurgitacién valvular
o derrame pericdrdico. Los aneurismas
se suelen detectar en la fase subaguda
(4-6 semanas de enfermedad)(D,

Hallazgos de laboratorio

Las pruebas de laboratorio no son
especificas, pero pueden contribuir al
diagnostico (Tabla VI). Suelen norma-
lizarse de 6 a 10 semanas después del
inicio de la enfermedad. El biomarcador
N-terminal tipo pro-B péptido natriuré-
tico (NT-pro BNP) se correlaciona con
marcadores de inflamacién, estrés oxi-
dativo y disfuncién diastdlica cardiaca.
Algunos estudios sugieren que se eleva
en pacientes con EK en comparacién
con controles febriles y que podria ser-
vir como dato analitico suplementario
para diferenciar la EK de otros procesos
febriles; para facilitar el diagnéstico de
EK incompleto e incluso podria ser mar-
cador de riesgo de desarrollo de ACU1),

Tratamiento

El tratamiento con IGIV, dentro de
los 10 primeros dias del comienzo de la
enfermedad, disminuye la incidencia de
AC desde un 20-25% a menos de un 5%.

Ya que no se ha podido establecer
un escore de riesgo, en poblacién no
asidtica, que nos permita distinguir
pacientes con mayor probabilidad de
desarrollar AC, todos los pacientes
diagnosticados de EK deben ser trata-
dos con IGIV®5),

La IGIV se utiliza a dosis elevadas
(2 g/kg) en una sola infusion. Su meca-
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Tabla VI. Manifestaciones clinicas y de laboratorio asociadas

Musculoesquelético

Artralgias o artritis: afectacion poliarticular de grandes y
pequefias articulaciones

Sistema nervioso

Irritabilidad*. Meningitis aséptica

central Paralisis facial periférica unilateral
Sordera neurosensorial
Afectacion Diarrea, vémitos y dolor abdominal

gastrointestinal

Ictericia, hepatomegalia
Distensién acalculosa de vesicula biliar

Otras

Eritema e induracién en sitio de vacunacién de BCG
Uveitis anterior

Uretritis

Inflamacién testicular

Nédulos e infiltrados pulmonares

Derrame pleural

Laboratorio

Leucocitosis con neutrofilia**

Anemia

Trombocitosis en fase subaguda (2°-4° semana)**

Aumento de PCR

Aumento de VSG

Alteracion de lipidos (disminucién de colesterol y HDL y
aumento de triglicéridos)

Hipoalbuminemia

Hiponatremia
Piuria estéril

Aumento de transaminasas

Pleocitosis en LCR

Leucocitosis en liquido sinovial

*Sobre todo en lactantes. Muy caracteristico.
**La trombocitopenia y leucopenia son raras y pueden ser signos de asociacion a

sindrome de activacion macrofagica.

nismo de accién no es del todo conocido.
Parece tener un efecto antiinflamatorio,
disminuyendo la produccién de citoci-
nas proinflamatorias y aumentando la
produccién de antagonista del receptor
de IL102), Es un producto seguro, con
efectos secundarios poco frecuentes
(reaccién infusional, anafilaxia, urtica-
ria, meningitis aséptica, anemia hemo-
litica autoinmune, tromboembolismo y
fallo renal agudo). Aunque solo se han
demostrado los beneficios para pacientes
tratados en los primeros 10 dias de la
enfermedad, se recomienda su empleo
en nifios con evidencia de inflamacién
persistente (persistencia de fiebre o
elevacion de reactantes de fase aguda)
o alteraciones coronarias, que son diag-
nosticadas después de esta fecha. Tras
administracién de IGIV, se recomienda
retrasar 11 meses las vacunas que con-
tengan sarampién o varicela, ya que pue-
den disminuir la respuesta vacunal16).
La aspirina se emplea por sus efec-
tos antiinflamatorios (a dosis alta) y

antitrombéticos (dosis bajas). Aunque
no estd demostrado que reduzca la inci-
dencia de dilatacién coronaria, si parece
disminuir la incidencia de infartos mio-
cérdicos fatales. La dosis a emplear es
controvertida. Dosis bajas de 30-50 mg/
kg/dia en 4 dosis, no han demostrado
ser menos eficaces en la prevencién de
AC que las dosis altas de 80-100 mg/kg/
dia durante la fase aguda, y son mejor
toleradas(®5). Tras 48-72 horas afebril, la
dosis de aspirina se puede reducir a dosis
antitrombéticas (3-5 mg/kg/dia). El uso
de ibuprofeno concomitante antagoniza
el efecto antitrombético de la aspirina.
Los pacientes que reciben salicilatos de
forma crénica deben vacunarse anual-
mente de la gripe y estar vacunados de
la varicela(11,16),

Enfermedad de Kawasaki refractaria
Entre 11,6 y 38,3% de pacientes tra-
tados inicialmente con IGIV y aspirina
a dosis alta, tienen fiebre persistente
24-48 horas tras la primera dosis de
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IGIV o bien recurre a las 36 horas o
mis después de completar la infusién
de IGIV. Estos pacientes tienen mayor
riesgo de desarrollo de AC. La progre-
sién a aneurismas, a pesar de un diag-
ndstico y un tratamiento adecuado, ha
impulsado los estudios hacia tratamien-
tos mis efectivos®11,12,15),

La utilizacién de corticoides es con-
trovertida, si bien, cada vez mis estudios
apoyan su empleo. En el meta-andlisis
de Chen, et al. y el estudio RAISE
concluyeron que la combinacién de
corticoides con IGIV, como tratamiento
inicial en EK grave, reduce el riesgo
de desarrollo de AC sin aumentar los
efectos secundarios(718). Los expertos
recomiendan valorar el uso de corticoi-
des en: pacientes con EK refractaria;
pacientes con enfermedad severa (meno-
res de 1 afio, marcadores de inflamacién
severa, como PCR elevada persistente,
disfuncién hepitica, hipoalbuminemia
y anemia; y caracteristicas de linfohis-
tiocitosis hemofagocitica o shock); y
pacientes con afectacién coronaria en
la primera semana de la enfermedad.
No esti establecida la dosis, duracién
y via 6ptima de administracién(%). Un
meta-andalisis reciente apoya que el
tratamiento con corticoides de inicio,
afiadido a IGIV disminuye el riesgo de
ACy que, sobre todo, se benefician los
pacientes con mayor riesgo de resisten-
cia a IGIV19. Es importante que estos
pacientes con mds riesgo reciban un
tratamiento a tiempo y mds agresivo.

Los escores de riesgo de resistencia
a IGIV utilizados en poblacién japo-
nesa tienen una baja sensibilidad en
otras poblaciones(>). Anemia severa,
trombocitopenia, hipoalbuminemia,
elevacién de alanino aminotransferasa
(ALT) por encima de 200 U/L y PCR
y VSG muy elevadas o persistentemente
aumentadas, se correlacionan con el
riesgo de desarrollar AC(5). Se identi-
fican, ademds, como factores de riesgo
de resistencia a IGIV: la elevacién de
bilirrubina, polimorfonucleares y N'T-
pro BNP y la disminucién del sodio en
sangre0). También, son factores de
riesgo de aparicién de AC, las edades
extremas y la larga duracién de la fiebre
antes del tratamiento. Los menores de 6
meses y mayores de 8 afios suelen tener
una presentacién atipica, una mayor
demora diagndstica y, probablemente,
una mayor vulnerabilidad genética®b.
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En la EK refractaria, la mayoria
de los expertos recomiendan retrata-
miento con IGIV y/o corticoides por
el elevado riesgo de desarrollo de AC,
previa reevaluacion clinica, por si existe
un diagnostico alternativo(15). Se puede
considerar el uso de anti TNFo. El tra-
tamiento con infliximab (anticuerpo
monoclonal anti TNFa) en EK refrac-
taria, puede ser tan seguro y efectivo
como la IGIV en cuanto a duracién de
sintomas, si bien, se requieren mds estu-
dios que definan su papel como primera
linea de tratamiento. En caso de fracaso
a la segunda dosis de IGIV, corticoi-
des y anti TNFa,, se pueden considerar
ciclofosfamida, ciclosporina o plasma-
feresis(15),

Actualmente, estd en marcha un
estudio con anakinra (antagonista del
receptor de IL-1), como tratamiento
de EK refractaria, y otro para evaluar
la eficacia de ciclosporina combinada
con IGIV, como tratamiento de EK
severa en Japon®). El abciximab (anti-
cuerpo monoclonal trombolitico) se ha
empleado en pacientes con aneurismas
gigantes en la fase subaguda(?). Se estd
llevando a cabo un estudio con ana-
kinra y otro con atorvastin (estatina) en
pacientes con EK y aneurismas coro-
narios(12),

Pronéstico

Muchos casos de infartos en personas
jovenes (3%-4% década), son atribuidos a
una infradiagnosticada EK en la infancia.

El pronéstico de los pacientes sin
AC o minima dilatacién a las 6 semanas
del inicio de la enfermedad, es normal-
mente bueno®). En los pacientes en los
que persiste el aneurisma mds alld de 6
semanas, precisan un seguimiento car-
diovascular hasta la edad adulta, aunque
haya una resolucion ecocardiogrifica,
ya que la remodelacion se realiza por
fibrosis y proliferacién del tejido endo-
telial?). La mortalidad (0,17% en Esta-
dos Unidos) se relaciona, siempre, con
la persistencia de secuelas cardiacas.
La causa mis frecuente de muerte es el
infarto de miocardio por trombosis de
aneurismas, que suele suceder durante el
primer afio de enfermedad(). En varo-
nes japoneses con secuelas cardiacas por
EK existe un aumento de 1,86 en la tasa
estandarizada de mortalidad().

En Estados Unidos el tamafio del
aneurisma por ecocardiografia se deter-
mina en base al tamafio de la luz interna
del segmento proximal coronario en
relacién a la superficie corporal, y se
expresa en desviaciones estdndares de la
media. Se considera aneurisma pequefio
si z score 22 y <5, mediano si 25 y <10
y gigante si z score 210 0 > de 8 mm(12),
E150-70% de los aneurismas corona-
rios se resuelven en 1-2 afios, si bien,
los aneurismas gigantes no se resuelven
totalmente(15).

El seguimiento evolutivo de
pacientes con EK se basa en la estra-
tificacién de riesgo relativo de isque-
mia miocdrdica. Se suele recomendar
estudio ecocardiogrifico al diagnds-
tico, a las 2-3 y a las 6-8 semanas del
comienzo de la enfermedad y, en fun-
cién de los hallazgos, se establecen los
niveles de riesgo:

* Nivel de riesgo I: pacientes sin AC
en ninguno de los estadios. Pueden
suspender tratamiento con aspirina
a las 6-8 semanas de inicio de la
enfermedad.

* Nivel de riesgo II: pacientes con
ectasia transitoria de la arteria coro-
naria en la ecocardiografia (desapa-
rece durante la enfermedad aguda)
que pueden recibir recomendaciones
similares a las del nivel I y continuar
reevaluacién cardiolégica cada 3-5
afios.

* Nivelderiesgo III, IVy V: pacientes
con aneurismas que precisan man-
tener tratamiento con aspirina, con
anticoagulacién si son aneurismas
gigantes, restriccién de actividad
fisica y controles cardiolégicos
periddicos. La angio resonancia
magnética y el angio tomografia
computada se utilizan cada vez con
mis frecuencia en el seguimiento de
pacientes con AC(11,12),

El riesgo cardiovascular a largo
plazo en pacientes con EK sin AC es
desconocido; si bien, parece que puede
ser un factor de riesgo para el desarro-
llo de arteriosclerosis precoz en la edad
adulta debido a una disfuncién endote-
lial, por lo que se deben generalizar a
todos ellos las recomendaciones sobre
factores de riesgo cardiovascular: dieta
saludable, ejercicio moderado, peso ade-
cuado, control de tension arterial y evi-
tar consumo y exposicién al tabaco.



Otras vasculitis

Vasculitis asociadas a ANCA

Son raras en los nifios, con una inci-
dencia de 2,4 casos por millén y afio.
La poliangeitis con granulomatosis
(PAG), antes denominada granulo-
matosis de Wegener (GW), es la mis
frecuente. Para diagnosticarla deben
de estar presentes, al menos, 3 de las 6
caracteristicas: afectacién renal (hema-
turia, proteinuria, glomerulonefritis
pauciinmune necrotizante), granulo-
mas necrotizantes en las biopsias, afec-
tacién de via aérea superior, afectacién
laringotraqueobronquial, radiografia o
TAC pulmonares patolégicos y ANCA
positivos. La poliangeitis microscépica
(PAM) se define como: una vasculitis
necrotizante de pequefios/medianos
vasos que se asocia frecuentemente a
GN pauci-inmune y ANCA (90%). La
poliangeitis granulomatosa eosinofilica
(PGE), antes denominada sindrome de
Churg-Strauss (SCS), se define como:
una vasculitis necrotizante de pequefio/
mediano vaso que a menudo afecta al
tracto respiratorio superior, junto con
inflamacién granulomatosa rica en eosi-
nofilos. Se caracteriza por un inicio tar-
dio de asma y frecuentes rinitis-sinusitis
no infecciosas.

Vasculitis de mediano vaso

Panarteritis nodosa (PAN): Los
criterios de clasificacién para los nifios
son: evidencia histolégica de vasculitis
necrotizante en arterias de mediano-
pequefio tamafio o anomalias angio-
graficas (angiografia convencional si la
angioRMN es negativa) mds uno de los
siguientes: afectacion cutdnea, mialgias
o sensibilidad muscular, hipertensién,
neuropatia periférica o afectacion renal.

Vasculitis de grandes vasos (VGV)
Arteritis de Takayasu (TA): Afecta

alaaorta y sus ramas principales. Tiene
una incidencia mayor en el este de
Asia. Para su clasificacién se requerird:
demostracién en una angiografia (con-
vencional, TAC o RM) de un aneu-
risma/dilatacién, estenosis, oclusién,
engrosamiento de la pared arterial y,
al menos, uno de los siguientes: falta
de pulso o claudicacidn; soplos; dis-
crepancia de la tensién arterial en los
cuatro miembros mayor de 10 mmHg;
hipertension arterial (>p95 segtin edad);
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y elevacién de reactantes de fase aguda.
El sintoma mis frecuente en los nifios,
es la hipertensién arterial seguida de las
manifestaciones muasculo-esqueléticas.

Vasculitis monogénicas

Recientemente, se han descrito
enfermedades monogénicas autoinfla-
matorias con un importante compo-
nente de vasculitis.

* DADA2: la deficiencia de ade-
nosina deaminasa tipo 2 es una
enfermedad autosémica recesiva,
causada por una mutacién del gen
CECR1, que se asemeja a la PAN.
Los hallazgos clinicos cardinales
son: livedo racemosa, afectacién
neuroldgica con propension a los
infartos lacunares, neuropatia peri-
férica vasculitica, isquemia digital y
ulceraciones cutdneas e inflamacién
sistémica.

* CANDLE: dermatosis neutrofilica
atipica crénica con lipodistrofia y
temperatura elevada. Es un sin-
drome autoinflamatorio asociado
al proteasoma. En estadios precoces
en la histologia, se puede encontrar
vasculitis leucocitoclastica/neutro-
filica.

*  SAVI: estimulador de los genes de
interferén (STING) asociados a vas-
culitis de la infancia. Surge de una
mutacién del gen TMEM1I73. Se
presenta en edades tempranas con
un exantema vasculitico que afecta
a mejillas, nariz y zonas acras con
ulceraciones crénicas y enfermedad
pulmonar intersticial progresiva aso-
ciada a hipertensién pulmonar(®9).
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Vasculitis in Childhood. Ann Paediatr
Rheum. 2016; 5: 1-10.

Muy interesante articulo de revisién en el que

se hace una puesta al dia de la clasificacién de

las vasculitis pedidtricas.
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Se hace un repaso sobre las ltimas novedades
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en la infancia, y una actualizacion sobre enfer-

medades autoinflamatorias con manifestaciones

vasculiticas descritas muy recientemente.

- Newburger J, Takahashi M, Gerber
M, Gewitz M, Tani L, Burns J, et al.
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Statement for Health Professionals

From the Committee on Rheumatic
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Disease, Council on Cardiovascu-
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114; 1708-33.

Completa y estupenda revisién de EK con un

algoritmo de manejo de EK incompleto, muy

util para la préctica diaria.

- Leftheriou D, Levin M, Shingadia D,
Tulloh R, Klein NJ, Brogan PA. Ma-
nagement of Kawasaki disease. Arch
Dis Child. 2014; 99(1): 74-83.

Contiene un algoritmo muy util, con las reco-

mendaciones de tratamiento de la enfermedad

de Kawasaki refractaria.

- Esposito S, Bianchini S, Dellepiane
RM, Principi N. Vaccines and Kawasa-
ki disease. Expert Rev Vaccines. 2016;
15(3): 417-24.

Interesante articulo, en el que se explican todos

los aspectos relacionados con las vacunas y la

enfermedad de Kawasaki.

Caso clinico

Lactante de 5 meses que acude por fiebre de 72 horas de evolucion. Exantema maculopapuloso generalizado que ha
aparecido en las Ultimas 24 horas. Rechazo parcial de las tomas. No antecedentes personales ni familiares de interés.

Exploracion

Destaca la irritabilidad. Presenta lesiones maculopapulosas generalizadas. No se encuentran hallazgos patolégicos en el

resto de la exploracién.

Pruebas complementarias al ingreso

Hemograma: leucocitos: 17.480/uL, 48% de PMN, Hb: 10,8 g/dL, plaguetas: 406.000/uL. Coagulacién normal. Bioqui-
mica: normal, excepto proteinas totales: 3,7 g/dL. PCR: 88 mg/L. Orina: leucocitos +. LCR: 26 células, 58% PMN, glucosa

y proteinas normales.

Evolucion

Tras 48 horas de antibioterapia empirica, persiste la fiebre y el exantema. Aparece hiperemia conjuntival bilateral y
edema de manos y pies. Se repite la analitica en la que la Hb ha descendido a 7,9 g/dl y la PCR se ha elevado a 172 mg/I.
El urocultivo, cultivo de LCR y hemocultivo son negativos.

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org

y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
Unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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Algoritmo de Evaluacion de Kawasaki incompleto

Fiebre 5 0 mas dias y 2 o 3 criterios clinicos?

> { Examinar las caracteristicas del paciente? J <
|

\ v

Consistentes con EK Inconsistentes con EK

v v

[ Realizar analitica }

\ v

[ PCR<3 mg/dl y VSG<40 mm/h } [ PCR>3 mg/dl y VSG>40 mm/h }

! D | }

Persiste
la fiebre

Seguimiento diario Menos de 3 criterios 3 0 mas criterios
| suplementarios3 suplementarios3

; } ! !

[ La fiebre contintia 2 dias } [ La fiebre cede } [ Ecocardiografia } [ Tratamiento y eco* }

|
\ v

No descamaciéon Descamacion tipica

l l v |

{ No EK } [ Ecocardiografia® } [ Ecocardiografia-® } [Ecocardiograﬂa+5 }

3Criterios suplementarios: l I l

— Albdmina menor de 3 g/d! Persiste fiebre Fiebre cede
— Anemia para su edad

— Aumento de alanino amino transferasa

— Plaquetas > 450.000 después de 7 dias

— Leucocitos > 15.000
—>10 leucocitos por campo en orina

EK
improbable

Repetir eco
Consultar experto

1: En los nifios menores de 6 meses o fiebre de mds de 7 dias sin otra causa, se debe realizar una analitica y si se encuentran signos
de inflamacion, realizar una ecocardiografia, incluso si no cumple criterios clinicos.

2: Las caracteristicas que sugieren otras enfermedades son: conjuntivitis exudativa, faringitis exudativa, exantema vesicular o bulloso o
adenopatias generalizadas.

3. Ver tabla.

4: Puede tratarse antes de la realizacién de la ecocardiografia.

5: La ecocardiografia se considera positiva si se encuentra alguno de estos hallazgos:

z score de arteria descendente anterior izquierda o arteria coronaria derecha = 2,5,

si cumplen los criterios de lesiones coronarias del Ministerio de Salud japonés(diametro de la luz interna en nifios menores de 5 afios >
3 mm y >4 mm en nifios mayores de 5 afios, cuando el diametro interno de cualquier segmento mide al menos 1,5 veces lo que el
segmento adyacente o cuando la luz arterial es claramente irregular),

0 existencia de = de 3 caracteristicas sugestivas que incluyen: realce perivascular, ausencia de afilamiento, disminucion de funcion del
ventriculo izquierdo, regurgitacion mitral, derrame pericérdico o z score de la arteria descendente anterior izquierda o coronaria
derecha 2-2,5.
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A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera

contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

d. El tratamiento con IECA/
ARA-II parece disminuir la
proteinuria.

e. Todas son ciertas.

Pirpura de Shonlein-
Henoch, enfermedad de
Kawasaki y otras vasculitis

25. ;Cuil de las siguientes afirmacio-

nes es FALSA respecto a la vas-

culitis IgA/parpura de Shonlein-

Henoch?

a. Es la vasculitis mis frecuente
en Pediatria y tiende a la reso-
lucién espontinea.

b. La incidencia se sittia en torno
a 70 por cada 100.000 en los
nifios de 3 a 7 afios.

c. Las manifestaciones cutineas,
digestivas y articulares son las
mis frecuentes.

d. Con frecuencia, existe el ante-
cedente de una infeccién respi-
ratoria.

e. El pronéstico a largo plazo
viene condicionado por las
manifestaciones gastrointesti-
nales.

26.En cuanto al tratamiento en la

nefritis de la vasculitis IgA/pir-

27. En cuanto a las manifestaciones

28.

gastrointestinales de la vasculitis

IgA/parpura de Shonlein-Henoch

y su tratamiento:

a. Enun tanto por ciento elevado
de los pacientes, encontraremos
sangre oculta en heces +.

b. El tratamiento con corticoides
a 1-2 mg/kg mejora el dolor
abdominal moderado-severo.

c. Lainvaginacién intestinal, con
frecuencia, afecta al intestino
delgado.

d. a, by cson ciertas.
Solo a y b son ciertas.

¢Cuidl de estos hallazgos NO es
factor de riesgo de desarrollo de
aneurismas en la enfermedad de
Kawasaki?

a. Marcado aumento de PCR.

b. A todet i .
pura de Shonlein-Henoch, ¢cudl et do ¢ ransacrimnczllszs
es CIERTA? c. Menor de 6 meses de edad.
a. El tratamiento estd completa- d. P1}1r1a CStCI‘l‘l. .
mente estandarizado y depen- e. Hipoalbuminemia.
derd de las manifestaciones 29. :Qué PRUEBAS solicitaria en un

clinicas.

b. Dada la tendencia a la resolu-
cién espontinea, en las mani-
festaciones severas mantendre-

nifio con fiebre persistente y 2 cri-
terios principales de enfermedad
de Kawasaki?

. . a. PCR.
mos inicialmente una actitud
conservadora. b. Hemograma. ]
c. Los corticoides en forma de ¢ E.lement:itl de orm'a.
pulsos intravenosos nunca estin d. Bioquimica hepitica.
indicados. e. Todas las anteriores.
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Caso clinico:
30.,:'CUAL de los diagnésticos si-

31

32.

guientes te habrias planteado con
los datos clinicos y analiticos apor-
tados en este caso clinico?

a. Enfermedad bacteriana grave.
b. Sarampién.

c. Adenovirus.

d. Enfermedad de Kawasaki.

e. Todos los anteriores.

¢Cudl de las siguientes afirmacio-

nes es FALSA respecto al diagnés-

tico de este paciente?

a. El paciente cumple todos los
criterios de enfermedad de
Kawasaki.

b. Necesitamos apoyarnos en los
hallazgos de laboratorio para
realizar el diagndstico.

c. Las manifestaciones clinicas
aparecen de forma secuencial.

d. Los lactantes pequefios tienen
mayor riesgo de desarrollar
aneurismas coronarios.

e. La ecocardiografia contribuye
a realizar el diagnéstico.

Con respecto al tratamiento de este

paciente es FALSO:

a. Siempre estard indicado realizar
tratamiento con inmunoglobu-
linas iv.

b. Debemos iniciar tratamiento
antes de los 10 dias del inicio
de la enfermedad.

c. La aspirina se debe iniciar a
dosis antiinflamatorias.

d. Silaecocardiografia es normal
no precisa tratamiento.

e. Dada la edad del paciente y la
elevacién marcada de reactantes
de fase aguda, debemos tratarlo
de forma agresiva.


http://www.sepeap.org
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Resumen

La fiebre reumatica aguda es causada por un

proceso inflamatorio secundario a la infeccion por el
Streptoccocus pyogenes B-hemolitico del grupo A.
Esta inflamacién puede afectar a las articulaciones,
cerebro, vasos sanguineos y corazén. La afectacion del
corazén y, en especial, de las valvulas cardiacas marca
el prondstico a largo plazo de estos pacientes y es

causa de la enfermedad reumatica cardiaca. La fiebre
reumatica aguda, que fue un importante problema de
salud hasta la aparicién de los antibidticos, continla
siendo una importante causa de morbilidad y mortalidad
en los paises en vias de desarrollo; ademas, Ultimamente
se ha observado un incremento en nuestro medio. Su
diagnostico se fundamenta en los criterios modificados
de Jones y los criterios de la OMS. El tratamiento se basa
en la administracién de antibiéticos para el control de

la infeccion estreptocécica, AINES, en especial aspirina
y, en algunas ocasiones, corticoides. Es muy importante
la profilaxis secundaria; es decir, la prevencién de los
ataques recurrentes en pacientes con antecedentes de
fiebre reumatica aguda, que consiste en la administracién
periddica de penicilina intramuscular para evitar la
progresion de la enfermedad cardiaca reumatica.

Abstract

Acute rheumatic fever is caused by an inflammatory
condition secondary to infection by Group A
betahemolytic Streptococcus pyogenes. This
inflammation can affect the joints, brain, blood
vessels and heart. The affect on the heart, and
especially of the heart valves, marks the long

term prognosis of these patients and is a cause of
rheumatic heart disease. Acute rheumatic fever,
which was an important health program until
antibiotics appeared, continues to be an important
cause of morbidity and mortality in developing
countries. Furthermore, an increase has recently
been observed in our setting. Its diagnosis is based
on the modified criteria of Jones and the WHO
criteria. Treatment is based on the administration
of antibiotics for the control of streptococcal
infections, NSAID, especially aspirin, and
sometimes corticosteroids. Secondary prophylaxis
is very important, that is, the prevention of
recurrent attacks in patients with a history of acute
rheumatic fever. The prophylaxis consists in the
periodic administration of intramuscular penicillin
to avoid progression of rheumatic heart disease.

Palabras clave: Fiebre reumatica; Enfermedad cardiaca reumatica; Estreptococo; Criterios de Jones.

Key words: Rheumatic fever; Rheumatic heart disease; Streptococcus; Jones Criteria.

Pediatr Integral 2017; XXI (3): 196-206

Introduccion

La fiebre reumatica aguda, causada por
la respuesta inmune frente al estreptococo,
continda siendo un problema de salud a
nivel mundial.

]'_I a fiebre reumatica aguda (FRA) es

una enfermedad caracterizada por
un proceso inflamatorio que afecta
a diferentes 6rganos del cuerpo. Es una
de las pocas enfermedades reumaiticas
cuyo agente causal ha sido identificado,
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el Streptococcus pyogenes P-hemolitico
del grupo A. Los individuos susceptibles
presentan una respuesta inmunoldgica
exagerada frente a este agente infeccioso
y desarrollan una enfermedad inflama-
toria que puede afectar al corazén, arti-
culaciones, cerebro, vasos sanguineos y
tejido subcutineo. Aunque el proceso
agudo causa una considerable morbilidad
y cierta mortalidad, la mayor implicacién
clinica deriva de la lesién a largo plazo
por la enfermedad cardiaca reumidtica

(ECR) y, en concreto, por la afectacién
de las vilvulas cardiacas. Con la extension
del acceso a los tratamientos antibidticos
en los paises desarrollados, la incidencia
de esta enfermedad descendid significa-
tivamente; no obstante, hay que tener en
cuenta que la fiebre reumdtica continda
siendo un problema de salud publica de
primer orden en paises pobres y en vias
de desarrollo y que, en los dltimos afios,
se ha producido un aumento de su inci-
dencia en los paises desarrollados.



Epidemiologia

Un 60% de los individuos que presen-
tan una fiebre reumatica aguda desarrolla-
ran una enfermedad cardiaca reumatica.

Segtn datos del afio 2010, apro-
ximadamente 34,2 millones de perso-
nas presentaban ECR, y se atribuian
345.110 muertes al afio y 10,1 millones
de afios de discapacidad ajustados per-
didos por causa de la fiebre reumitica,
siendo el mds importante determi-
nante cardiovascular en este aspecto
para poblacién entre 10 y 14 afios. Se
considera la novena causa de mortalidad
relacionada con infeccién en humanos y
es ain, hoy dia, la cardiopatia prevenible
mids frecuente en la infancia.

Estudios mediante ecocardiografias
seriadas han mostrado una incidencia
de ECR del 2-3% en nifios de edad
escolar de Camboya y Mozambique.
Asi mismo, un 89,5% de los problemas
cardiacos asociados con el embarazo y
hasta un 1/3 de las necropsias de madres
egipcias muertas en el momento del
parto, mostraban signos de afectacién
a largo plazo debida a la FRA.

La incidencia en algunos paises en
desarrollo, es superior a 50 por 100.000
nifios, habiéndose observado, en la
actualidad, la incidencia mds alta en
algunos indigenas de Australia y Nueva
Zelanda. En cambio, entre la poblacién
no aborigen de Nueva Zelanda, las
cifras son inferiores a 10 por 100.000
nifios, siendo estos datos, del afio 2000,
de los mis recientes en poblaciones
industrializadas; ya que, muchos de los
estudios en estas poblaciones se reali-
zaron en los afios 60 y 70.

La prevalencia de ECR en nifios
de 5 a 14 afios es mis alta en el Africa
subsahariana (5,7 por 1.000), las pobla-
ciones indigenas del Pacifico y de Aus-
tralia y Nueva Zelanda (3,5 por 1.000),
Asia central y del sur (2,2 por 1.000);
mientras que, en los paises desarrollados
cae a 0,5 por 1.000. Se ha notado una
asociacién entre la inequidad social y
la prevalencia de ECR, y se han des-
crito al hacinamiento, pobre higiene
y acceso limitado al servicio de salud
como determinantes principales.

La FRA es una enfermedad rara entre
los nifios més pequefios, solo el 5% de los
episodios se presentan en menores de 5
afios, siendo précticamente desconocida
en menores de 2 afios. Los primeros epi-
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sodios de FRA se producen justo antes de
la adolescencia, y disminuyen al final de la
segunda década de la vida, haciéndose de
nuevo muy raros en mayores de 35 afios.
La ECR tiene un pico de incidencia entre
los 25-34 afios, reflejando episodios de
FRA en afios previos.

Existen diferencias entre grupos
raciales y étnicos; asi, por ejemplo, en
Nueva Zelanda, es mis frecuente entre
los maories que entre la poblacién
no-maori de similar estado socioeco-
némico y, en Estados Unidos, se ha
descrito como mds prevalente entre los
afro-americanos e hispanos que entre la
poblacién caucdsica.

No parece haber diferencias entre
hombres y mujeres, pero algunos estu-
dios han sugerido una mayor inciden-
cia de ECR y corea de Sydenham en
mujeres, aunque no estd claro si estos
datos se relacionan con una susceptibi-
lidad innata, por una mayor exposicién
al estreptococo del grupo A por estar las
mujeres mas implicadas en el cuidado
de los nifios, o por tener estas un acceso
médico mds limitado que los hombres
en algunas culturas y sociedades(-5).

Patogénesis

En individuos genéticamente predis-
puestos, la infeccion estreptocécica desen-
cadena una respuesta inmune causante de
la lesion en corazon, vasos, articulaciones
y cerebro.

La FRA es una complicacién de
la faringoamigdalitis causada por el
estreptococo del grupo A (EGA), aun-
que solo un 0,3-3% de las personas pre-
viamente sanas expuestas a la infeccién
desarrollardn una FRA. Existen facto-
res dependientes de las caracteristicas
del microorganismo (agente etiolégico),
del individuo (predisposicién genética)
y de la respuesta inmune.

Agente etiol6gico

El estreptococo B hemolitico se
divide segtin Lancefield en 20 serotipos
diferentes (A a Hy K a V), basindose
en las diferencias inmunoquimicas de
los polisacdridos de su pared celular.
El EGA es el patégeno bacteriano mds
frecuentemente asociado con la farin-
goamigdalitis y el unico miembro de
este grupo de estreptococos que puede
iniciar una FRA. Otros agentes infec-

ciosos, como los virus Coxsackie B, el
virus del sarampién y, recientemente,
el virus del herpes simple tipo I, han
sido implicados como agentes causales o
como cofactores. No obstante, ninguno
ha sido confirmado.

Histéricamente, se habian postu-
lado tres posibles vias patogénicas por
las cuales el estreptococo podia explicar
la FRA:

1. Infeccién directa.
2. Efecto de una toxina estreptocécica

(principalmente, estreptolisina O).
3. Efecto de un mimetismo antigé-

nico asociado o no a una respuesta

inmune alterada.

Esta tltima hipétesis es la ms solida,
considerdndose en la actualidad que la
FRA es una enfermedad autoinmune y
probablemente, en parte, resultado de la
produccién de anticuerpos autorreacti-
vos frente a epitopos bacterianos especi-
ficos en un huésped susceptible.

La membrana del estreptococo estd
compuesta por lipoproteinas, uno de
cuyos componentes fundamentales es
un peptidoglicano; integrado en €, estd
un polisacdrido que determina la especi-
ficidad del serogrupo y que parece com-
partir ciertos determinantes antigénicos
con un glicopéptido presente en el tejido
de la vilvula mitral. Finalmente, atrave-
sando la pared celular y extendiéndose al
exterior se encuentra la proteina M, una
proteina con una estructura o helicoidal
con un extremo carboxi-terminal anclado
en la pared celular y un extremo amino-
terminal hipervariable que le confiere
al EGA su especificidad antigénica. La
importancia patogénica de la proteina M
se apoya en datos que indican que varios
epitopos de esta proteina presentan anti-
génicamente reactividad cruzada con el
miocardio humano, miosina y el tejido
cerebral, lo que lleva a la inflamacién.
También, se conoce que producen efectos
anti fagocitosis, facilitan la supervivencia
del EGA en los neutréfilos en tejidos y
fluidos humanos y que inducen una for-
macién pronunciada de anticuerpos(23).

Datos epidemiolégicos asociando
brotes de faringoamigdalitis causados
por un limitado numero de serotipos M
y seguidos por brotes de FRA, llevaron
a describir ciertos serotipos M como
reumatogénicos (subtipos del gen emm
que codifica para la proteina M 1, 3, 5,
6,11, 12, 14, 17, 18, 19, 24, 27, 29, 30,
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32y 41); no obstante, otros datos epide-
miolégicos han mostrado cémo seroti-
pos M cldsicamente reumatogénicos no
estdn presentes en ciertas comunidades
con cifras altas de FRA y ECRG:8),

Se han hecho otros intentos para
diferenciar entre cepas reumatogénicas
y no reumatogénicas; asi, por ejemplo,
estudios en paises desarrollados diferen-
ciaron las cepas de EGA encontradas en
la faringe de aquellas encontradas en la
piel, clasificando in vifro en dos grupos
antigénicos, clases I y II. Asocidndose
preferentemente las cepas clase I con la
FRA, ylaclase II con la glomerulone-
fritis postestreptocdcica. No obstante,
otros estudios en poblaciones tropicales
y subtropicales no mostraron una aso-
ciacién definitiva ni con la clase ni tan
siquiera con el sitio de infeccién. Asi, en
algunas comunidades, serfan las lesiones
cutdneas estreptocdcicas y no la farin-
goamigdalitis por EGA las responsables
de la FRA. La “reumatogenicidad” de
cada cepa parece ser variable, depen-
diendo del disefio del estudio, afio de
investigacion, estacién del afio, pais,
edad y género del paciente®.

En la patogénesis de la artritis, el
componente celular del EGA que se ha
implicado es el hialurénico y la N-ace-
til-glucosamina de la cdpsula; mientras
que, en la afectacién de los ganglios
de la base (caudado y putamen), se
ha implicado un fenémeno de mime-
tismo molecular con las lipoproteinas
del protoplasma del EGA, reactividad
cruzada entre las células de la superfi-
cie neuronal y los epitopos de N-acetil
glucosamina y lisogangliésido, y los
receptores de dopamina(5:9:10),

Predisposicion genética

La busqueda de marcadores genéti-
cos ha mostrado cémo algunos antige-
nos asociados a los leucocitos humanos
(HLA, human leukocyte-associated
antigen) de clase II son mds frecuentes
en algunas poblaciones. Las molécu-
las HLA de clase II participan en la
presentacion de antigenos al receptor
de las células T y, por lo tanto, en el
desencadenamiento de las respuestas
inmunes celular y humoral. Entre los
alelos HLA de clase II descritos, el
HLA-DRY7 est4 entre los mas consis-
tentemente asociados con la ECR. La
asociacion de DR7 con diferentes alelos

DQ-B o0 DQ-A parece implicada en el
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desarrollo de multiples lesiones valvu-
lares o la regurgitacion mitral en estos
pacientes. No obstante, hay que tener
en cuenta que las asociaciones de HLA
con aparente susceptibilidad o protec-
cién frente a la FRA y la ECR se han
mostrado variables dependiendo de las
poblaciones sujetas a estudio; aun asi,
mis de 30 alelos de genes HLA clase
1T se han visto relacionados con cardio-
patia reumdtica.

Otras asociaciones se han descrito,
como: la correlacién con aquellos geno-
tipos que expresan niveles circulantes
aumentados de MBL (mannose-bin-
ding lectin), los polimorfismos del
gen TGF-B1 (transforming growth
factor-B1), TNF (tumoral necrosis
Jfactor), los polimorfismos de genes de
inmunoglobulinas o los aloantigenos de
células B (concretamente, el D8/17)211),

Respuesta inmune

La respuesta inmunoldgica inflama-
toria que causa la FRA no se conoce ain
por completo, pero parece desencade-
nada por la similitud molecular entre
epitopos del EGA y algunos tejidos
humanos (miocardio, tejido sinovial y
ganglios basales) en individuos suscep-
tibles. El mimetismo molecular dirige la
respuesta inmunoldgica y los anticuer-
pos reactivos activan el proceso infla-
matorio en los tejidos. Parece también
haber una hiperrespuesta en algunos
pacientes, asociado con una funcién
alterada de linfocitos T efectores y
colaboradores.

No estd del todo claro, si la afec-
tacién valvular inicial es debida a una
lesién inmunolégica mediada por células
o por anticuerpos anti-estreptocdcicos.
No obstante, una vez activado el endo-
telio valvular, la vilvula es infiltrada
por las células T, que reconocerian la
proteina M del EGA, la miosina car-
diaca, asi como otras proteinas del tejido
valvular.

El parecido estructural e inmuno-
l6gico entre la proteina M y la miosina
es fundamental para la aparicién de la
carditis reumdtica. Durante el habitual
recambio celular del tejido cardiaco, las
células T se sensibilizarfan frente a la
miosina, que normalmente estd prote-
gida frente a la respuesta inmune al ser
intracelular. No obstante, la miosina
no estd presente en las vilvulas cardia-
cas, lugar preferente de afectacién para

la ECR; por lo que, se considera que
podrian ser otras proteinas, como: lami-
nina, vimentina, tropomiosina o quera-
tina, las que serfan reconocidas por las
células T dirigidas contra la miosina y
la proteina M. Los linfocitos T CD4+
serfan los principales efectores causan-
tes de la lesién en el tejido cardiaco,
acentudndose la respuesta inmune por
la liberacién de citoquinas proinflama-
torias, como el TNFa y el interferén f,
IL - 6y 86.11,12),

De manera resumida, parece que
se producen anticuerpos durante la
fase aguda de la infeccién contra el
antigeno del carbohidrato de N-acetil-
glucosamina, laminina y proteina M.
Estos anticuerpos reactivos inician la
enfermedad reaccionando contra algu-
nas proteinas cardiacas y el epitelio de
las vdlvulas cardiacas, desencadenando
una cascada inflamatoria inicialmente
mediante la activacién de VCAM 1,
permitiendo a los linfocitos T especifi-
cos dirigidos contra los epitopes comu-
nes a la miosina cardiaca y la proteina M
entrar al tejido, favorecer la migracién
de monocitos y macréfagos, desencade-
nando la formacién de los cuerpos de
Aschoff. Se crea entonces un ambiente
proinflamatorio que, en individuos
genéticamente predispuestos, rompe
el balance existente. Se trata de una
respuesta Thl que induce cicatrizacién
de la vilvula. Este tejido cicatricial es
susceptible de neovascularizacion, favo-
reciendo: la progresién y la deformidad
irreversible de la vilvula, cuerdas ten-
dinosas y disfuncién cardiaca. La expo-
sicién repetida a EGA parece llevar a
modificaciones postranslacionales que
llevan a formacién de neoantigenos car-
diacos y al fenémeno de diseminacién
de epitopos, que perpetua la inflama-
cién y el dafio cardiaco(6,11,12),

Anatomia patologica

Los cuerpos de Aschoff son lesiones
caracteristicas de la carditis en los pacien-
tes con fiebre reumatica aguda.

La inflamacién que se produce en
la FRA es el resultado de una vasculitis
difusa que afecta los vasos mds pequefios
y que se caracteriza por la proliferacién
de células endoteliales. El proceso de vas-
culitis se refleja en el eritema marginado,
y la inflamacién del coldgeno se observa



en la artritis, valvulitis y pericarditis. La
sinovitis de la FRA se caracteriza por
un infiltrado de células mononucleares
con degeneracién fibrinoide, respetin-
dose el cartilago. La anatomia patoldgica
de la carditis muestra una inflamacién,
reaccién exudativa y proliferativa que
se caracteriza por cambios edematosos
seguidos por un infiltrado de linfocitos,
preferentemente CD4, células plasma-
ticas y algunos granulocitos. Posterior-
mente, se forman los cuerpos de Aschoff,
que son patognomonicos de la carditis
reumdtica y que se observan en cualquier
zona del miocardio, pero no en otros teji-
dos. Estos cuerpos de Aschoff consisten
en un infiltrado perivascular de células
grandes con nicleos polimorfos y cito-
plasma baséfilo situados en rosetén alre-
dedor de un centro avascular fibrinoide.
El edema tisular y los infiltrados celulares
caracterizan la afectacién valvular, que
puede afectar el borde de las valvas y las
cuerdas tendinosas. La inflamacién per-
sistente causa la fibrosis y la calcificacién
de las vélvulas ocasionando una estenosis.

En la corea de Sydenham, se afectan
los ganglios basales, donde se ha visto
infiltracién celular y pérdida neuronal.

Clinica

Segun el aforismo médico, la fiebre
reumatica aguda “lame las articulaciones
y muerde el corazén”. Asi la artritis, que es
tipicamente migratoria y afecta a grandes
articulaciones, es muy dolorosa, pero no
deja secuelas; mientras que, la afectacion
cardiaca, a pesar de su poca expresividad
clinica inicial, puede causar una lesion
valvular crénica.

Las principales manifestaciones cli-
nicas se incluyen entre los Criterios de
Jones. Los mayores son: artritis, carditis,
corea de Sydenham, eritema marginado y
nédulos subcutdneos; y los menores son:
artralgias, fiebre, aumento de los reactan-
tes de fase aguda e intervalo PR alargado.
No obstante, hay que tener en cuenta que
estos criterios son solo una guia diagnés-
tica. Existen excepciones en el escenario
de corea de Sydenham, carditis altamente
sugestiva o indolente que no requerirdn
cumplir todos los criterios el diagndstico.
Por dltimo, recordar que estin concebi-
dos para el primer episodio; por ende, los
criterios no tienen el mismo rendimiento
para el diagnéstico de recurrencias de la
enfermedad.
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Artritis

La artritis estd presente en un 70%
de los pacientes. Es la mds comun de
las manifestaciones mayores, pero es
poco especifica, pues estd presente en
muchas otras enfermedades reumd-
ticas, siendo una causa frecuente de
diagnésticos erréneos. La artritis de la
FRA presenta, no obstante, una serie
de caracteristicas que permiten ayudar
a su diferenciacion.

La artritis afecta principalmente a
grandes articulaciones (rodillas, tobi-
llos, mufiecas, codos); mientras que,
las articulaciones pequefias periféricas
o el esqueleto axial se afectan muy rara-
mente. La artritis es caracteristicamente
migratoria y aditiva, inicialmente es una
monoartritis que se hace poliarticular; a
pesar de que, recientemente, se ha des-
crito la monoartritis persistente asociada
ala FRA. Para la nueva revision de los
criterios, la monoartritis puede conside-
rarse un criterio mayor en poblaciones
de alto riesgo, asi como la poliartralgia
podra ser considerada criterio mayor en
determinados escenarios y tras exclusién
de otras causas mds frecuentes.

Los sintomas en una articulacién
pueden desaparecer en unas horas para
aparecer en otra articulacién, con una
duracién total aproximada de 4 semanas.
Los signos clésicos de tumefaccidn, eri-
tema, calor y dolor estdn presentes, siendo
el dolor el mds importante, estd presente
en reposo y aumenta con los movimien-
tos. Cldsicamente, se ha descrito una
réipida respuesta a los salicilatos@%13),

Carditis

La afectacion cardiaca aparece en
alrededor del 50% de los pacientes,
hasta en el 70%, si se utiliza la ecocar-
diografia, siendo la principal causa de
morbilidad y mortalidad. La carditis
aparece unas 3 semanas después de
la infeccién por el EGA, usualmente
aparece junto con otros signos, como la
artritis. Si no estd presente al inicio de
la artritis, suele aparecer al cabo de una
semana de esta. La capa mds frecuente-
mente afectada es el endocardio (valvu-
litis), aunque también se puede afectar
el pericardio y, en menor grado, el mio-
cardio (si bien, la afectacién de este es
mids discutida). Se ha descrito en menos
del 5% una pancarditis, afectacién de
todas las capas cardiacas, complicacién
con mal prondstico.

Se desconoce exactamente cudles son
los factores que determinan la progresion
de FRA a ECR, pero estin probable-
mente relacionados con: la severidad de
la carditis inicial, magnitud de la res-
puesta inmunoldgica del sujeto, episo-
dios recurrentes de fiebre reumatica, éxito
de las pautas profilacticas de penicilina
y factores hemodindmicos locales, que
podrian perpetuar la lesion valvular(4).

La endocarditis, que estd siempre
presente, afecta principalmente al tejido
valvular y puede causar una insuficiencia
valvular. La vilvula mitral es la que se
afecta con mis frecuencia, un 65% de
los pacientes presentan afectacién aislada
de la vilvula mitral. La vilvula adrtica se
afecta de manera aislada en un 6%. Un
29% de pacientes presentan afectacién
simultdnea mitral y adrtica. La afectacién
de las valvulas pulmonar y tricispide es
muy poco frecuente. En fases crénicas de
la ECR, pueden aparecer estenosis de las
vilvulas mitral y adrtica. La mayoria de
los pacientes con afectacién valvular se
presentan inicialmente con insuficien-
cia mitral de severidad variable, aquellos
con afectacion severa suelen permanecer
afectados y algunos desencadenan este-
nosis valvular por fusién de comisuras,
engrosamiento de las valvas y enferme-
dad subvalvular(25.14),

El soplo de insuficiencia mitral es
de alta frecuencia, suave, holosistélico
y de predominio apical, irradiando a la
axila izquierda. En casos de insuficien-
cia mitral severa, se puede oir el soplo
de Carey-Coombs, un soplo protodias-
télico mitral, de baja frecuencia, que es
un signo de la estenosis mitral relativa
funcional por hiperaflujo diastélico. E1
soplo de insuficiencia aértica es de alta
frecuencia, diastdlico y se oye mejor
con el diafragma del estetoscopio sobre
el tercer espacio intercostal izquierdo
(foco de Erb o segundo foco aértico).
En casos de insuficiencia adrtica leve,
el soplo es apenas perceptible; mientras
que, en casos de insuficiencia adrtica
severa, es fuerte y puede acompafarse
de un frémito diastélico.

La miocarditis se produce en una
primera fase de la afectacién cardiaca.
Clinicamente, se puede observar taqui-
cardia en reposo en un paciente afebril,
bloqueo cardiaco, arritmias, y un inter-
valo PR alargado en el electrocardio-
grama. Un 5% de los pacientes pue-
den presentar un fallo cardiaco agudo
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asociado a la FRA, secundario a una

miocarditis o una insuficiencia valvular.

Existe controversia sobre si la afec-
tacién cardiaca subclinica, deteccién de
lesiones valvulares tipicas por ecocar-
diografia, pero sin la presencia de soplos
cardiacos de insuficiencia mitral o adrtica
ala exploracién, deberia ser incluida o no
como un criterio diagnéstico. En algu-
nos estudios de pacientes con deteccién
accidental de afectacién valvular suges-
tiva de ECR, se ha hecho seguimiento sin
haber recibido tratamiento, encontrando
regresién o disminucién de la afectacién
valvular hasta en el 33%, estabilidad de las
lesiones hasta en el 68%, deterioro de las
lesiones hasta en el 8% y, también, se ha
encontrado que algunos pacientes detec-
tados ecocardiograficamente, finalmente
tuvieron una afectacién clinica615),

Los Criterios de Jones actualizados
incluyen la afectacién subclinica den-
tro del criterio de afectacion cardiaca.
El comité de la OMS reconoce que la
ecocardiografia puede ser usada para el
diagnéstico de la carditis reumatica sub-
clinica aguda y la carditis reumdtica cr6-
nica silente y que, por tanto, estas lesiones
deben ser tratadas como una ECR.

En 2012, se publicaron las guias
basadas en la evidencia de la World
Heart Federation (WHTF), con los
criterios para el diagnéstico ecocardio-
grifico de la ECR. Definieron 3 catego-
rias para los menores de 20 afios: ECR
definida, ECR dudosa y normal, con 4
subcategorias para la ECR definida y
3 para la ECR dudosa. Se definieron
también unos criterios para la regurgi-
tacién mitral y adrtica patoldgicas. Por
otra parte, se definieron también unos
criterios ecocardiograficos definitivos
para mayores de 20 afios(16:17),

En la tltima revisién de la AHA
(American Heart Association), a manera
de recomendacion, se ha postulado®:
*  Realizar ecocardiografia con doppler

en todos los casos de fiebre reuma-

tica aguda sospechada o confirmada

(clase I, grado de evidencia B).

*  Considerar realizar ecocardiografia
doppler seriada en cualquier paciente
con diagndstico o sospecha de FRA,
incluso sin haber documentado car-
ditis al diagnéstico (clase I1a, grado
de evidencia C).

* Realizar ecocardiografia doppler
para valorar presencia de carditis
en ausencia de hallazgos auscultato-
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rios, particularmente en poblaciones
de moderado y alto riesgo (clase I,
grado de evidencia B).

* Los hallazgos de ecocardiografia
no consistentes con carditis deben
excluir el diagndstico en pacientes
con soplo en los que se habia sos-
pechado carditis reumatica (clase I,
grado de evidencia B).

Corea de Sydenham

Se observa en un 15% de los pacien-
tes. El periodo de latencia entre la infec-
cién por EGA y el inicio de los sintomas
es més largo que con las otras mani-
festaciones de la FRA y suele aparecer
entre los 2-4 meses (1-6 meses); si bien,
se han descrito casos hasta 12 meses
después de la infeccién. Los sintomas
se resuelven espontineamente en 2 0 3
semanas; si bien, algunos casos pueden
persistir por meses e incluso afos.

La corea se caracteriza por unos
movimientos involuntarios, sin propé-
sito, arritmicos y clénicos, y que normal-
mente son simétricos y sin coordinacién
muscular. Estos movimientos son mds
frecuentes en la cara, tronco y extremi-
dades distales, y desaparecen durante
el suefio. Puede observarse: hipotonia,
alteraciéon de la marcha, incoordina-
cién, pérdida del control motor fino,
muecas faciales o fasciculaciones de la
lengua (signo de la lengua de gusanos).
Otros signos que pueden observarse
son: el pronador (la extensién de las
manos por encima de la cabeza lleva a
la pronacién de la mano), el signo del
ordefiador (al pedir que se aprieten los
dedos del examinador se notan contrac-
ciones irregulares de los musculos de las
manos) o el de la cuchara (al pedir que
se extiendan las manos anteriormente se
hiperextienden los dedos). El habla se
puede ver afectada, con disartria, habla
explosiva, paradas bruscas y cambios
de tono. También, pueden observarse
cambios de caricter, incapacidad para
concentrarse y labilidad emotiva(13).

Eritema marginado

Se observa en menos del 2-6% de los
pacientes. Se caracteriza por la presencia
de un exantema macular no pruriginoso
con un borde serpiginoso eritematoso,
que se exacerba con el calor. Las lesio-
nes tienen un didmetro de 0,4 cm y se
localizan habitualmente en el tronco y la
parte proximal de las extremidades(*13).

Noédulos subcutaneos

En la actualidad, se observan en
menos del 1-5% de los pacientes. Eran
mds frecuentes en pacientes que desa-
rrollaban una ECR y eran un signo de
severidad de la afectacién de esta. Se
localizan en las zonas de extensién de
las articulaciones, sobre las prominen-
cias Gseas y las vainas de los tendones,
principalmente de codos, rodillas,
tobillos, nudillos y, ocasionalmente,
en el occipucio y columna vertebral. El
tamafio es de 0,5 a 2 cm, la piel por
encima es normal, y son duros, no dolo-
rosos, ficilmente movibles y desapare-
cen en un mes sin dejar secuela. Clinica
e histoldgicamente, se parecen a nédulos
reumatoides benignos13).

Criterios menores

La fiebre se presenta durante la fase
aguda de la enfermedad y suele ser de
38,5-40°C, su severidad y duracién pue-
den variar. Las artralgias, dolor articular
sin signos objetivables de inflamacién,
deben diferenciarse de las artritis. El
aumento de los reactantes de fase aguda
(velocidad de sedimentacién globular
o proteina C reactiva) estd presente
durante la fase aguda de la enfermedad y
es un signo de la inflamacién de los teji-
dos. El intervalo PR alargado es también
un criterio menor, y no se correlaciona
con la aparicién de ECR crénica®13).

Diagnostico

El diagnéstico de la fiebre reumatica
aguda se basa en los criterios modificados
de Jones y en los criterios de la OMS.

En 1944, se propusieron los crite-
rios de Jones que, posteriormente, fue-
ron modificados (1956), revisados en 2
ocasiones (1965 y 1984) y actualizados
por la AHA por tdltima vez en 2015
(Tabla I). Cada revisién ha ido aumen-
tando la especificidad, pero disminu-
yendo la sensibilidad. Esto tiene sentido
en paises desarrollados, donde la FRA
tiene una incidencia muy baja, pero
puede no ser aplicable en paises con alta
incidencia; por lo que, la OMS propuso
unos criterios en 2002-2003 que permi-
ten el diagnéstico de FRA recurrente
en pacientes con ECR (Tabla II), es por
esto que el dltimo esfuerzo de la AHA
es incrementar la sensibilidad diagndstica
diferenciando criterios para poblaciones
de alta y baja prevalencia®.
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Tabla I. Criterios de Jones revisados en 2015 para el diagnéstico de fiebre

reumatica aguda (FRA)

Siempre evidencia de infeccion precedente por EGA

Diagnéstico de FRA inicial: 2 criterios mayores o 1 criterio mayor mas 2 criterios
menores

Diagnéstico de FRA recurrente: 2 criterios mayores o 1 criterio mayor mas 2
criterios menores o 3 criterios menores

Criterios mayores

Poblacion de bajo riesgo*
Carditis (clinica o subclinica)
Poliartritis

Poblaciones de riesgo moderado y alto
Carditis (clinica o subclinica)
Poliartritis

Monoartritis

Monoartralgia+

Corea Corea

Eritema marginado Eritema marginado

Nédulos subcutaneos Noédulos subcutaneos

Criterios menores

Poliartralgia

Fiebre (> 38,5°C)

VSG > 60 mm/h y/o PCR > 3,0 mg/dL
PR prolongado para la edad*

Monoartralgia

Fiebre (> 38,5°C)

VSG > 60 mm/h y/o PCR > 3,0 mg/dL
PR prolongado para la edad¥

* Incidencia de FRA < 2/100.000 nifios en edad escolar o prevalencia
de ECR < 1/1.000 por afio en cualquier edad.

+ Solo después de haber excluido otras causas.

¥ Excepto si carditis como criterio mayor.

Tabla Il. Resumen de los criterios de la OMS 2002-2003 para el diagnéstico de

fiebre reumatica aguda y enfermedad cardiaca reumatica basada en los Criterios
de Jones

Categorias diagnosticas Criterios

Primer episodio de fiebre reumatica 2 criterios mayores o 1 mayor mas 2
menores, junto con la evidencia de
infeccién previa por estreptococo del

grupo A (EGA)

Ataque recurrente de fiebre reumatica
en pacientes SIN afectacién cardiaca

2 criterios mayores o 1 mayor mas 2
menores, junto con la evidencia de
infeccién previa por EGA

Ataque recurrente de fiebre reumatica
en pacientes CON afectacion cardiaca

2 criterios menores junto con la
evidencia de infeccion previa por EGA

Corea de Sydenham No se requieren otras manifestaciones
mayores ni la evidencia de infeccién

previa por EGA

Lesién cardiaca inicial subclinica No se requieren otras manifestaciones
mayores ni la evidencia de infeccién

previa por EGA

Lesiones valvulares crénicas de
enfermedad cardiaca reumatica
(pacientes presentandose por primera
vez con estenosis mitral pura,
afectacion valvular mitral mixta y
enfermedad valvular adrtica)

No se requiere ningln otro criterio para
ser diagnosticado de enfermedad
cardiaca reumatica

Evidencia de infeccion por EGA: igual que en los criterios de Jones, pero se incluye
también la posibilidad de un reciente episodio de escarlatina.

El cultivo de faringe positivo para el
EGA estd presente en menos del 30%
de los pacientes, dado el intervalo exis-
tente entre la infeccién por el EGA y el
inicio de los sintomas, aunque esto no
excluye el diagnéstico. Se han identi-
ficado multiples anticuerpos contra el
estreptococo, pero los mds cominmente
utilizados son los anticuerpos contra la
estreptolisina (ASLOS), aunque solo
un 85% de los pacientes con FRA pre-
sentan un aumento de los ASLOS.
El uso de los anticuerpos contra la
desoxirribonucleasa B (los anti-DNAasa
B) permite evidenciar la infeccion pre-
via por el EGA en aquellos pacientes
en que el titulo de ASLOS no ha sido
concluyente. La combinacién de ambos
anticuerpos permite demostrar un
aumento, al menos, en uno de los dos en
un 90% de los pacientes. Sin embargo,
hay que remarcar que, por si solos, ni
los ASLOS ni los anti-DNAasa B son
diagnésticos de FRA; de hecho, pue-
den ser normales en los pacientes con
ECR crénica o corea de Sydenham. Es
importante destacar que las pruebas de
deteccién rdpida para estreptococo en
faringe (faringotest) tienen una sen-
sibilidad suficientemente alta, por lo
que podria no ser necesario el obtener
un cultivo de faringe en los resultados
negativos. Podrian llegar a dejarse de
diagnosticar hasta un 14% de faringitis
por EGA que podria considerarse un
nivel de riesgo aceptable en paises de
baja prevalencia, sin embargo, esta deci-
sién queda a discrecién médica.

Es de mencién que en la carditis
reumdtica aguda, los niveles de tropo-
nina I no aumentan, a diferencia de lo
que se observa en otras lesiones mio-
cérdicas.

La ecocardiografia permite diag-
nosticar la afectacién valvular, la pre-
sencia o no de liquido pericdrdico y,
también, la existencia o no de mio-
carditis, al valorar la contractilidad
cardiaca. Los criterios actuales de la
WHF permiten evidenciar: presencia
y severidad de la regurgitacién valvu-
lar, cambios morfolégicos de la vilvula
y estimacién doppler de la magnitud
de la regurgitacién. Se han definido
como hallazgos morfoldgicos suges-
tivos de afectacién reumdtica: engro-
samiento de las valvas, engrosamiento
del aparato subvalvular, acortamiento
de las cuerdas tendinosas, fusién de las

PEDIATRIA INTEGRAL

201



202

FIEBRE REUMATICA Y ARTRITIS REACTIVA POST-ESTREPTOCOCICA

Tabla Ill. Diagnésticos diferenciales a considerar ante la sospecha de fiebre reumatica y/o enfermedad cardiaca reumatica en

funcion de la forma de presentacion

Poliartritis y fiebre

Artritis séptica (incluyendo gonocécica, brucelosis,...)

Carditis

Soplo inocente

Corea

LES

Enfermedades reumaticas (AlJ, LES, vasculitis
sistémica, Kawasaki, sarcoidosis, Ell,...)

Prolapso vélvula mitral

Corea familiar (incluyendo corea de
Huntington)

Artritis virica y reactiva (incluyendo citomegalovirus,
virus Epstein-Barr, parvovirus. hepatitis,

Cardiopatia congénita

Mycoplasma, rickettsias, vacuna rubéola, Yersinia,

Salmonella, Shigella,...)

Hormonal (incluye hipertiroidismo,
hipotiroidismo, corea gravidica,
anticonceptivos orales)

Enfermedad de Lyme

Endocarditis infecciosa

Tics (incluyendo PANDAS)

Endocarditis infecciosa

Cardiomiopatia hipertréfica

Paralisis cerebral coreoateotdsica

Enfermedad del suero

Miocarditis virica o idiopéatica

Encefalitis

Leucemia o linfoma

Pericarditis virica o idiopatica

Intoxicacién por drogas

Gota o pseudogota

Kawasaki

Tumor intracraneal

Anemia de células falciformes

LES

Enfermedad de Lyme
Enfermedad de Wilson
Sindrome antifosfolipido

AlJ: artritis idiopética juvenil; LES: lupus eritematoso sistémico; Ell: enfermedad inflamatoria intestinal; PANDAS: sindrome pe-
diatrico con manifestaciones neuropsiquiatricas de origen autoinmune asociado con el estreptococo.

comisuras, calcificacién y restriccién al
movimiento de las valvas.

El electrocardiograma permite con-
firmar las arritmias y bloqueos durante

la fase de inflamacién miocardica
aguda(*5:18),

Diagnéstico diferencial

Son varias las enfermedades que
entran en el diagndstico diferencial de
la FRA y la ECR. En la tabla III, se
han agrupado las mds importantes segin
las manifestaciones clinicas: poliartritis
y fiebre, carditis y corea. Es de destacar
que algunos pacientes con corea de Syd-
enham son erréneamente diagnosticados
como un problema de conducta, un tras-
torno de déficit de atencion-hiperactivi-
dad o un tic. Mencién especial merece, la
artritis reactiva post-estreptocdcica, que
se describe al final de este articulo con
mas detenimiento®).

Tratamiento

El tratamiento profilactico con peni-
cilina intramuscular es fundamental para
la prevencion de la enfermedad cardiaca
reumatica.

El tratamiento de la FRA esti
basado en la erradicacién del estrepto-
coco, el tratamiento del proceso infla-
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matorio y la profilaxis con antibiéticos
a largo plazo.

Erradicacion del estreptococo

La penicilina es el agente de elec-
cién, la via intramuscular (penicilina
benzatina) parece mds efectiva en aque-
llos pacientes con afectacion cardiaca,
otras posibilidades son: la penicilina
oral (penicilina V) o la amoxicilina. Se
han propuesto también las cefalospori-
nas de primera generacién y los macré-
lidos, aunque hay que tener en cuenta
la aparicién de resistencias a estos ulti-
mos (Tabla IV). Aunque el cultivo o
test de deteccién rdpida faringeo sean
negativos, se deben dar antibiéticos
anti-estreptocécicos ante un episodio
de FRA. Por otra parte, la OMS reco-
mienda, en aquellas zonas con altas
tasas de FRA y sin acceso a laboratorios
con test de deteccién rapida, considerar
dar antibiético a los pacientes entre 5-15
afios de edad que presenten un cuadro
faringoamigdalar.

Tratamiento de las
manifestaciones clinicas

La aspirina, a 80-100 mg/kg/dia
en 4 dosis, permite controlar la fiebre,
artritis y artralgias. El tratamiento ini-
cial es de 4 a 8 semanas, dependiendo de

la respuesta clinica y, posteriormente, se
disminuye de manera progresiva hasta la
suspension en 4 semanas mds. La artri-
tis en la FRA responde exquisitamente
ante los salicilatos, hasta el punto de
que, cldsicamente, se ha descrito que
en aquellos pacientes con artritis por
sospecha de FRA, la falta de respuesta
alos salicilatos a los 5 dias deberia hacer
replantear el diagnéstico. El naproxeno
también se ha utilizado en algunas series
y en un estudio randomizado. A pesar
de lo anteriormente expuesto, no se ha
demostrado que la administracion de
aspirina reduzca la incidencia de ECR.

Los corticoides reducen de manera
significativa la respuesta inflamatoria
en la FRA, especialmente la fiebre y
los reactantes de fase aguda. A pesar
de que, al igual que con la aspirina,
no existen estudios que muestren la
reduccién de la lesién valvular cardiaca
al comparar con placebo; se ha pro-
puesto que su administracién permi-
tirfa una mejoria mds rdpida en casos
de afectacién cardiaca severa. Asi, en
casos de carditis severa (p. ¢j., fallo
cardiaco, pancarditis y riesgo vital) se
sugiere administrar prednisona 2 mg/
kg/dia, méximo de 80 mg/dia, en una
sola dosis matutina, durante 3-4 sema-
nas, con reduccién posterior durante
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Tabla IV. Antibiéticos usados en el tratamiento de la infeccion faringea por EGA (prevencion primaria) y profilaxis (prevencion

secundaria)
Antibiético
Prevencion primaria

Penicilina benzatina

Via de administracién y duracion

Intramuscular, tnica (los nifios deben
estar bajo observacion 30 minutos)

Dosis

<27 kg: 600.000 Ul
>27 kg: 1.200.000 Ul

Penicilina V (fenoximetilpenicilina)

Oral, durante 10 dias

<27 kg: 250 mg, 2 o 3 veces al dia

>27 kg: 500 mg, 2 o 3 veces al dia

Amoxicilina

Oral, durante 10 dias

50 mg/kg/dia en 3 dosis (méaximo 1 g)

Cefalosporinas de 1° generacién

Oral, durante 10 dias

Depende de la formulacién

Eritromicina (si alergia a la penicilina)

Oral, durante 10 dias

Depende de la formulacién

Clindamicina

Oral, durante 10 dias

20 mg/kg/dia en 3 dosis (maximo 1,8 g/dia)

Azitromicina

Oral, durante 5 dias

12 mg/kg/dia (maximo 500 mg)

Claritromicina

Oral, durante 10 dias

15 mg/kg/dia en 2 dosis (maximo 500 mg)

Prevencion secundaria

Penicilina benzatina

Intramuscular, cada 4 semanas

<27 kg: 600.000 Ul

>27 kg: 1.200.000 Ul

Penicilina V (fenoximetilpenicilina) Oral, diario 250 mg, 2 veces al dia
Sulfadiazina Oral, diario <27 kg: 500 mg/dia

>27 kg: 1 g/dia
Macrélidos (alérgicos a penicilina y Oral, diario Variable

sulfadiazina)

6-8 semanas. Una semana antes de ter-
minar los corticoides, se recomienda
administrar aspirina, a 80-100 mg/kg/
dia en 4 dosis, durante 4-8 semanas,
reduciéndolos posteriormente durante
4 semanas mis, con el objetivo de evi-
tar el rebote de los sintomas inflamato-
rios y el aumento de los parimetros de
inflamacién. En casos de carditis leve o
moderada, se recomienda simplemente
el tratamiento con aspirina.

Durante mucho tiempo, se habia
propuesto el reposo prolongado en la
cama como uno de los pilares del tra-
tamiento. Actualmente, se tiende a
recomendar que se restrinja la actividad
fisica tan solo hasta que los parimetros
de inflamacién se normalicen, reini-
cidndola de manera progresiva poste-
riormente.

La VSGy, en especial, la PCR, per-
miten controlar la evolucién de la res-
puesta inflamatoria en estos pacientes.

La ecocardiografia permite controlar
la evolucién de la carditis, asi como deci-
dir en qué momento es recomendable la
correccién quirtrgica de las lesiones val-
vulares. En los casos en que la correccién
quirtrgica estd indicada (adultos con
insuficiencia mitral severa, funcién del

ventriculo izquierdo muy reducida...), se
recomienda, si es posible, la reparacién
de la valvula dafiada frente a la sustitu-
cién por una vilvula protésica.

Las manifestaciones leves de la corea
no precisan tratamiento antiinflama-
torio, se recomienda solamente reposo
y evitar los factores de estrés fisico y
emocional. En caso de sintomas mds
severos, se ha propuesto la administra-
cién de anticonvulsivantes (un pequefio
estudio muestra mejor respuesta con la
administracion de valpréico que con
carbamazepina) o haloperidol. Se ha
sugerido que la administracién de gam-
maglobulinas podria acelerar la curacién
de estos pacientes, a pesar de que no
parece que estas mejoren el prondstico
cardiaco en los pacientes con FRA®:19),

Profilaxis

La prevencién primordial hace
referencia a las medidas encaminadas
a optimizar el estado socio-econémico,
hacinamiento, nutricién, atencién
médica y educacién publica.

El objetivo planteado por la WHF
es reducir en 25% el nimero de muertes
prematuras por ECR en menores de 25
afios para el afio 2025, mediante la pro-

mocién de 5 dreas especificas: programas
de control basados en registros, acceso
global a penicilina benzatina, identifi-
cacién y desarrollo de figuras publicas,
como “campeones de la ECR’, expan-
sién de centros de formacién en ECR
apoyo para el desarrollo de vacunas(1,5.16),

La prevencién primaria de la FRA
se basa en el tratamiento antibidtico de
la faringitis sintomdtica causada por el
EGA (Tabla IV)2Y); no obstante, en los
paises en vias de desarrollo, no se ha
podido establecer una estrategia prictica
que permita la prevencién primaria. En
la actualidad, existen diversas vacunas
en estudio contra el EGA, se ha com-
pletado en adultos una multivalente en
fase II, basada en algunos serotipos M
con evidencia de seguridad e inmuno-
genicidad, y existen otras en desarrollo,
aunque no se prevé su introduccién en la
prictica en un futuro cercano. La falta
de éxito en el desarrollo de la vacuna
se ha atribuido al riesgo potencial de
induccién de ECR y dificultades para la
cobertura del gran nimero de serotipos
M. Otras dianas vacunales potenciales
como la C5a peptidasa, proteina fijadora
de fibronectina y pili del EGA, también
se encuentran en estudio(®11),
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Tabla V. Recomendaciones internacionales para la prevencion secundaria de la fiebre reumatica aguda

Penicilina benzatina i.m.
(en funcion del peso)

Intervalo de las Duracién

inyecciones de penicilina

OMS <30 kg: 600.000 ui Si bajo riesgo: 28 dias Sin carditis: 5 afos o hasta los 18 afos (lo que Ilegue antes)
2001 >30 kg: 1.200.000 ui Si riesgo importante: Si carditis curada o regurgitacién mitral leve: 10 afios o al
21 dias menos hasta los 25 afios (lo que llegue antes)
Si carditis moderada o severa o cirugia: durante toda la vida
Australia <27 kg: 600.000 ui 28 dias Sin carditis: 10 afios desde el Gltimo episodio o hasta los
2006 >27 kg: 1.200.000 ui Si riesgo importante: 21 afios (lo que Ilegue antes)
21 dias Si carditis leve o curada: 10 afios desde el Gltimo episodio o
hasta los 21 afios (lo que llegue antes)
Si carditis moderada: hasta los 35 afos de edad
Si carditis grave o cirugia: hasta al menos los 40 afios
USA <27 kg: 600.000 ui 28 dias Sin carditis: 5 afios desde el Gltimo episodio o hasta los
2009 >27 kg: 1.200.000 ui Si ataques recurrentes: 21 afios (lo que Ilegue antes)
21 dias Si carditis curada: 10 afios desde el Gltimo episodio o hasta

los 21 afios (lo que llegue antes)
Si carditis: 10 afios o hasta los 40 afios de edad (lo que llegue
antes), considerar toda la vida si hay riesgo importante

OMS: Organizacion Mundial de la Salud.

La prevencién secundaria, es decir, la
prevencién de los ataques recurrentes en
pacientes con FRA, es la inica medida
que se ha mostrado coste-efectiva en
prevenir la ECR. La administracién de
antibiéticos a largo plazo en pacientes
con antecedentes de FRA o ECR per-
mite reducir las recaidas y, por tanto, pre-
venir nuevos episodios de FRA, asi como
la aparicién o el desarrollo de ECR. En
general, se recomienda la administra-
cién intramuscular de penicilina ben-
zatina cada 4 semanas. No obstante, las
concentraciones en sangre descienden
a partir de la segunda semana, por lo
que se recomienda reducir el intervalo
a cada 3 semanas en aquellos pacientes
que, a pesar de una correcta profilaxis,
han presentado un nuevo episodio de
FRA, o en aquellos con importante afec-
tacion cardiaca en los que se confirma
una buena adherencia al tratamiento. Por
otra parte, la duracién de la profilaxis
secundaria es un tema debatido y debe
basarse en: la edad (la FRA es menos
frecuente en mayores de 25 afios y, rara,
en mayores de 40 afios), la existencia de
ECR o cirugfa valvular (un nuevo epi-
sodio puede agravar la lesion existente),
la presencia de carditis en el episodio
inicial (lo que acarrea un mayor riesgo
en caso de nuevo episodio), el tiempo
pasado desde el dltimo ataque (pasados
los 5 afios, la recurrencia disminuye), el
estado socio-econémico (se ha descrito
que la FRA es mis frecuente en niveles
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socio-econdmicos bajos, probablemente
debido a condiciones de hacinamiento),
el riesgo de infeccién por EGA (que es
superior en escuelas, barracones mili-
tares, albergues de juventud, casas con
muchos nifios...) y la evolucién de los
controles ecogréficos de la ECR. Exis-
ten diferentes recomendaciones inter-
nacionales, en la tabla V se resumen la
de la OMS del 2001, las de los Estados
Unidos del 2009 y las australianas del
2012, con diferencias en funcién de la
dosis por peso, el intervalo de dosis y
la duracién del tratamiento, segin el
grado de afectacion cardiaca una vez
alcanzada la remisién. Cuando exista
una duda razonable de diagnéstico, es
prudente ofrecer 12 meses de profilaxis
secundaria seguida de cuidadosa reeva-
luacién de la historia clinica y hallazgos
exploratorios sumado al control de eco-
cardiografia para definir la continuidad
de la profilaxis(20).

Para disminuir el dolor asociado a
la administracién intramuscular de la
penicilina benzatina, se recomienda
permitir que la penicilina benzatina se
caliente a temperatura ambiente, afiadir
0,5-1 ml de lidocaina al 1%, aumentar
el volumen a administrar (hasta 3,5 ml),
utilizar agujas pequefas (23G), permi-
tir evaporar el alcohol antes de inyec-
tar, presionar con el dedo en la zona
a inyectar durante unos 10 segundos,
y administrar muy lentamente (mds
de 2-3 minutos) mientras se distrae al

paciente. También, se habia propuesto
para el control del dolor, la combinacién
de penicilina benzatina con penicilina
procaina, no obstante, parece ser que
esta combinacién no permite obtener
niveles adecuados para la profilaxis
secundaria, por lo que no estd indicada.

La profilaxis de la endocarditis
bacteriana estd indicada ante procedi-
mientos quirdrgicos o dentales en los
pacientes con ECR.

Prondstico

La afectacion cardiaca marcara el
pronoéstico a largo plazo, mientras que la
artritis, la corea y el eritema marginado son
autolimitados.

La morbilidad en la fiebre reum4-
tica se asocia fundamentalmente con la
afectacion cardiaca y el grado de lesién
valvular, aunque el desarrollo de la ciru-
gia cardiaca ha mejorado el pronéstico
de esta complicacién. La mortalidad es
poco frecuente y se asocia fundamen-
talmente con cuadros de pancarditis en
la fase aguda.

La artritis, la corea de Sydenham y
el eritema marginado son autolimita-
dos, y se resuelven sin dejar secuelas. En
apoyo de la importancia de la profilaxis
secundaria, se ha demostrado que hasta
en un 80% de los pacientes que reciben
de manera prolongada la profilaxis ade-
cuada, los signos de afectacién cardiaca
pueden llegar a desaparecer.



Artritis reactiva
postestreptococica

La artritis reactiva postestreptocdcica
es aquella artritis causada por el estrepto-
coco que no cumple los criterios diagnosti-
cos para la fiebre reumatica aguda.

Se define la artritis reactiva pos-
testreptocécica (ARPE), como: aque-
lla artritis de una o mds articulaciones
asociada a una infeccidn reciente por el
EGA en un paciente que no cumple los
criterios de Jones para el diagndstico de
FRA. Para algunos autores, la ARPE
formaria parte del espectro de la FRA,
mientras que para otros, es una enti-
dad diferente. Es destacable que se ha
asociado con infeccién por estreptococo
tanto del grupo A, como Cy G. Repre-
sentan hasta el 10% de los episodios de
artritis en menores de 16 afios.

En 1993, Deighton propuso las
siguientes caracteristicas de la ARPE
que servirfan para distinguirla de la FRA:

Inicio de los sintomas en los prime-

ros 10 dias desde el comienzo de la

infeccién por EGA, wversuslas 2 o

3 semanas observadas en la FRA.
2. Artritis de evolucién prolongada y/o

recurrente, en contraste con la FRA,

en que la artritis es migratoria y dura
entre pocos dias y unas 3 semanas.
3. Respuesta lenta y parcial a la aspi-
rina, mientras que en la FRA la
respuesta es ripida y espectacular.

En 1997, Ayoub y Ahmed hicieron
una propuesta de criterios diagnésticos
para la ARPE (Tabla VI). El diagnés-
tico diferencial es similar al de la FRA.

Entre las manifestaciones clinicas,
la faringitis se encuentra presente en un
66% de los pacientes, un 30% refieren
tebricula y otro 30% pueden presentar
un exantema no escarlatiniforme que
precede al inicio de la artritis. Hasta
un 50% de los nifios, refieren rigidez
matutina de duracién variable. La artri-
tis, presente en un 70-80% de los casos,
puede ser simétrica o asimétrica, aditiva
y no migratoria y afecta principalmente
a las articulaciones de las extremidades
inferiores, aunque hasta un 50% pueden
presentar afectacion de alguna articu-
lacién de las extremidades superiores.
La afectacién cardiaca, mucho mds baja
que enla FRA, es de alrededor del 6%.

Las pruebas de laboratorio muestran
un recuento leucocitario normal. La
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VSG, en cambio, se encuentra elevada
hasta en un 75% de los pacientes. Los
titulos de ASLOS y anti-DNAasa B se
encuentran elevados en el 88% y 80%.
Por otra parte, dado el intervalo mas
corto entre la infeccién por el EGA y
el inicio de los sintomas, estos pacien-
tes presentan una mayor frecuencia de
resultados positivos en el test de detec-
cién rdpida y/o de cultivos faringeos
positivos para el EGA (75%) frente a
los pacientes con FRA (1/3).

En la ARPE estd indicado el tra-
tamiento del episodio agudo de infec-
cién por EGA, asi como el control de
los sintomas con antiinflamatorios no
esteroideos. No obstante, como ya se ha
comentado, una de las caracteristicas de
la ARPE es que no se observa la rapida
respuesta con la administracién de aspi-
rina descrita en la FRA.

La profilaxis antimicrobiana es
objeto de discusién dada la baja inci-
dencia de afectacién cardiaca. Se ha
propuesto el tratamiento por un minimo
de 1 0 2 afios. Si al cabo de este tiempo
no se han encontrado signos de afec-
tacién cardiaca, se podria suspender la
profilaxis. Sin embargo, otros autores
prefieren hacer el mismo tratamiento
que para aquellos pacientes con FRA
sin afectacién cardiaca (5 afios desde el
ultimo episodio o hasta los 18 afios, lo
que sea antes).

La evolucién de la artritis en la
ARPE es persistente, con una duracién
entre el inicio y la resolucién de entre
5 dias y 8 meses (media de 66 dias)(9).

Tabla VI. Propuesta de criterios

para el diagnéstico de artritis
reactiva postestreptocdccica

A. Caracteristicas de la artritis:

1. Inicio agudo, simétrica o
asimétrica, frecuentemente no
migratoria, pudiendo afectarse
cualquier articulacién

2.Curso persistente o recurrente

3. Falta de respuesta o pobre
respuesta a los salicilatos
o antiinflamatorios no
esteroideos

B.Evidencia del antecedente de
infeccién por el estreptococo del
grupo A

C. No se cumplen los criterios
de Jones modificados para el
diagnéstico de fiebre reumatica

Funcién del pediatra de
Atencion Primaria

Su papel es cardinal en el abordaje
inicial que permita la determinacién
de los hallazgos clinicos y analiticos
sugestivos de fiebre reumitica aguda,
asi como en la deteccién incidental
de pacientes con enfermedad cardiaca
reumdtica mediante auscultacién de
soplos cardiacos. Es indispensable que
conozca: la fisiopatologia, presenta-
cién clinica, criterios diagndsticos de
fiebre reumdtica aguda, tratamiento
adecuado de faringitis estreptocéc-
cica y tratamiento, como prevencion
secundaria de fiebre reumatica aguda.
Debe conocer que unos ASLOS ele-
vados aislados tienen poco valor para
el diagnéstico de FRA o ECR. Debe
apoyarse en el Cardiélogo pediatra para
la confirmacién ecocardiogrifica de la
sospecha de enfermedad cardiaca reu-
mitica y el seguimiento y tratamiento
de las lesiones valvulares detectadas. Se
sugiere consultar al reumatélogo pedia-
tra para apoyar el diagnéstico de Fiebre
reumdtica aguda y artritis reactiva pos-
testreptococcica.
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Caso clinico

Ingresa por primera vez a su consulta un nifio de 8 afios, natural de Espafia, procedente de otra comunidad auténoma,

pero que recientemente vive en su ciudad, para una visita de seguimiento de rutina. En los antecedentes, la madre describe
que no ha sufrido de ninguna enfermedad relevante, pero que recientemente le encontraron un soplo cardiaco, por lo que
realizaron un ecocardiograma hace 2 semanas, en el que describe: insuficiencia mitral leve, sin cambios de engrosamiento
en valvas ni cuerdas tendinosas, sin signos de calcificacion. Sin otros hallazgos de importancia. Reinterrogando de manera
dirigida, recuerda un episodio de faringoamigdalitis a los 5 afios, se realiz6 un faringotest con resultado positivo y recibié
tratamiento antibiético con amoxicilina por 10 dias en total. No recuerda episodios de artralgias ni artritis, lesiones cutaneas
ni sintomatologia neurolégica. En la exploracién fisica, se encuentra en buena condicién general, con peso y talla adecuados
para su edad. En la exploracion cardiolégica, se identifica un soplo sistélico, de predominio apical, irradiado hacia la axila
izquierda. Sin otros hallazgos anormales.

Ante el cuadro descrito, usted decide solicitar estudios analiticos que informan:

Hemograma: hemoglobina: 13,2 g/dL, hematocrito: 39,6%, leucocitos totales: 9.800/mm3, neutréfilos: 56%, linfocitos:
40%, plaquetas: 316.000/mm3. VSG: 8 mm/h, PCR: menor a 0,2 mg/dL. Faringotest: negativo. ASLOS: 280 UIl/mL.
Electrocardiograma: ritmo sinusal. Frecuencia: 88 latidos/minuto. Eje +60 grados. Intervalo PR 0,10 segundos.
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A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Fiebre reumaitica y
artritis reactiva post-
estreptocdcica

33.NO estd entre los criterios diag-
ndsticos de Jones:
a. Corea de Sydenham.
b. Elevacion de reactantes de fase
aguda.
c. Prolongacién de QT.
d. Poliartritis.
e. Artralgias.

34. Es CIERTO respecto ala artritis re-
activa postestreptococcica, excepto:
a. Se presenta usualmente en los
primeros 10 dias después de la
infeccién amigdalar.

b. Artritis migratoria y/o aditiva.

c. Respuesta parcial al uso de
AINES vy salicilatos.

d. Predominio en extremidades
superiores.

e. Se recomienda profilaxis anti-
biética durante, al menos, 1 afio.

35.En relacién con la enfermedad
reumitica cardiaca, son FALSAS,
excepto:

a. Principalmente, afectacién de
vélvula tricdspide.

b. Frecuente afectacién pericar-
dica.

c. Se prefiere la cirugfa de recam-
bio valvular por prétesis sobre
la correccién valvular.

d. Suele aparecer tras 3 semanas
de la infeccién por EGA.

e. El uso de ecocardiografia no
mejora los indices de deteccién
de la enfermedad.

36.En relaciéon con las pruebas de
deteccién para estreptococo del

grupo A, es FALSO que:

a. La combinacién de ASLOS y
AntiDNAasa B incrementan la
posibilidad de deteccién.

b. Esindispensable la positividad
en cultivo, prueba de deteccién
ripida o anticuerpos para rea-
lizar diagnéstico de fiebre reu-
mitica aguda.

c. En la artritis reactiva pos-
testreptocdccica se detectan
valores alterados mis frecuen-
temente.

d. El cultivo de faringe es posi-
tivo en menos de un 30% de
los casos de fiebre reumadtica
aguda.

e. Por sisolos, ni ASLOS ni Anti-
DNAasa B son diagnésticos de

fiebre reumitica aguda.

37. La manifestacién MAYOR mis

frecuentemente detectadaen FRA
es:

Articular.

Cardiaca.

Cuténea.

Neuroldgica.

Renal.

LS

Caso clinico

38. Entran, dentro del diagnéstico di-

ferencial de enfermedad reumaitica
cardiaca los siguientes, EXCEP-
TO:

a. Insuficiencia mitral fisiolégica.
b. Prolapso de vélvula pulmonar.
c. Cardiomiopatia.

d. Vilvula mitral mixomatosa.

e. Endocarditis infecciosa.

39. Considerando los hallazgos clini-

cos, analiticos y ecocardiogrificos
en este paciente, el diagnéstico y

tratamiento CORRECTOS son:

a. Diagndstico de fiebre reumatica
aguda. Amoxicilina por 14 dias,
aspirina 80 mg/kg/dia, penici-
lina benzatina cada 4 semanas
durante 10 afios.

b. Diagnéstico de fiebre reuma-
tica aguda. aspirina 80 mg/kg/
dia, penicilina benzatina cada
4 semanas durante 10 afios.

c. Diagnéstico de enfermedad
reumitica cardiaca. Penici-
lina benzatina cada 4 semanas
durante 5 afios.

d. Diagnéstico de insuficiencia
mitral fisiolégica. Visitas de
seguimiento segun prictica
habitual.

e. Diagndéstico de enfermedad
reumitica cardiaca. Penici-
lina benzatina cada 4 semanas
durante 10 afios.

40.Como prevencién primaria para

el desarrollo de fiebre reumaiti-
ca aguda, en caso de una prueba
de deteccion répida positiva para
estreptococo, son OPCIONES
de tratamiento adecuadas las si-
guientes, excepto:

a. Amoxicilina 50 mg/kg/dia
durante 10 dias.

b. Penicilina benzatina (600.000
UI 0 1.200.000 UI segun el
peso) administracion intramus-
cular dosis tinica.

c. Azitromicina 10 mg/kg/dia
durante 3 dias.

d. Fenoximetilpenicilina (250 o
500 mg segun el peso) cada 8
horas durante 10 dias.

e. Cefadroxilo 30 mg/kg/dia
durante 10 dias.
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Conectivopatias

D. Clemente Garulo

Unidad de Reumatologia pediatrica. Hospital Nifio Jesus

Resumen

Las conectivopatias son un grupo heterogéneo de
enfermedades ocasionadas por la inflamacién de diversas
estructuras corporales debido a una desregulacion

del sistema inmune. Entre ellas, encontramos: el

lupus eritematoso sistémico (la conectivopatia méas
frecuente), la dermatomiositis juvenil, la esclerodermia,
la enfermedad mixta del tejido conectivo y la enfermedad
de Sjogren. Su incidencia es baja en la infancia, siendo
en muchas ocasiones dificil realizar un diagndstico en
los primeros momentos de la enfermedad, ya que los
sintomas y signos pueden ser inespecificos y aparecer
durante el transcurso de semanas o meses. La presencia
de una afectacién en miultiples 6rganos, sin una

causa aparente y asociado a ciertas manifestaciones
clinicas especificas (exantema malar, papulas de
Gottron, fenémeno de Raynaud, esclerodactilia), debe
hacer sospechar una conectivopatia. El diagndstico de
confirmacién se establece mediante una combinacion
de criterios clinicos y analiticos, como la presencia de
anticuerpos antinucleares y otros autoanticuerpos. Es
importante su reconocimiento precoz para iniciar un
tratamiento adecuado sin demora, que incluye el uso de
corticoides y farmacos inmunosupresores, y mejorar el
prondstico de los pacientes a largo plazo.

Abstract

Connective tissue diseases are a heterogeneous
group of disorders caused by inflammation of
different body structures due to dysregulation

of the immune system. Among them, we

find systemic lupus erythematosus (the

most common), juvenile dermatomyositis,
sclerodermia, mixed connective tissue disease
and Sjégren syndrome. Its incidence is low in
childhood, being in many cases difficult to make
a diagnosis in the early stages of the disease
because symptoms and signs may be nonspecific
and appear over the course of weeks and months.
The presence of multi-system involvement
associated to certain clinical features (malar
rash, Raynaud’s phenomenon, Gottron’rash,
sclerodactyly) should alert of a connective

tissue disease. Confirmation of the diagnosis

is established by a combination of clinical and
analytical criteria, like the presence of anti-
nuclear antibodies and other autoantibodies.

It is important an early recognition to initiate
appropriate treatment without delay, including
corticoids and immunosuppressive drugs, and
improve the long term outcome of these patients.

Palabras clave: Conectivopatias; Lupus eritematoso sistémico; Dermatomiositis juvenil; Esclerodermia pediatrica.

Key words: Connective tissue diseases; Systemic lupus erythematosus; Juvenile dermatomyositis; Pediatric
scleroderma.

Pediatr Integral 2017; XXI (3): 207-218

Introduccion

Las conectivopatias son enfermedades
poco habituales en la infancia. Es impor-
tante saber reconocer los rasgos principales
de cada una de ellas para poder iniciar un
tratamiento adecuado sin demora y mejorar
el prondstico de los pacientes.

as conectivopatias constituyen
un grupo heterogéneo de enfer-
medades de causa desconocida.
Estin ocasionadas por una alteracién
en la inmunidad adquirida, apare-

ciendo autoanticuerpos y/o células T
autorreactivas frente a diversas estruc-
turas corporales. Son enfermedades
poco habituales en la infancia, con un
predominio del sexo femenino y ten-
dencia a aparecer en adolescentes o
preadolescentes. Se caracterizan por
una afectacién multisistémica sin una
causa aparente, con sintomas y signos
variables que pueden aparecer simulta-
neamente o de forma insidiosa durante
el transcurso de semanas o meses. Los
sintomas iniciales son inespecificos en

muchos casos (fiebre, astenia, anorexia o
pérdida de peso) y debe establecerse un
diagnéstico diferencial con infecciones
(viricas y bacterianas), neoplasias (espe-
cialmente procesos linfoproliferativos) y
otras enfermedades inflamatorias (vascu-
litis). La aparicién de ciertas manifesta-
ciones clinicas (exantema malar, Glceras
orales, ppulas de Gottron, fenémeno de
Raynaud, esclerodactilia) asociadas a sin-
tomas constitucionales y una afectacién
multisistémica, debe hacer pensar en una
conectivopatia. El diagnéstico de confir-
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macién se establece mediante una com-
binacién de criterios clinicos y analiticos,
como la presencia de anticuerpos antinu-
cleares (ANA) y otros autoanticuerpos.
Entre las conectivopatias, encontramos:
el lupus eritematoso sistémico (la mas
frecuente), la dermatomiositis juvenil, las
esclerodermias localizada y sistémica, la
enfermedad mixta del tejido conectivo
y el sindrome de Sjogren(V). El pediatra
de Atencién Primaria debe saber reco-
nocer estas enfermedades y derivar a los
pacientes a unidades especializadas de
forma precoz, para iniciar el tratamiento
que permita el control de la enfermedad
y mejorar el pronéstico de los pacien-
tes a corto y largo plazo. Ademds, el
pediatra de Atencién Primaria tiene
un papel fundamental en la deteccién
de las recaidas, la monitorizacién de
efectos adversos de los tratamientos y
en las actividades preventivas de estos
pacientes.

Lupus eritematoso sistémico

Ellupus eritematoso sistémico (LES)
es una enfermedad autoinmune crénica
de causa desconocida, ocasionada por la
presencia de autoanticuerpos e inmu-
nocomplejos que afectan a multiples
6rganos y sistemas. Dada su similitud
con la enfermedad en adultos, para esta-
blecer el diagnéstico pueden utilizarse
los mismos criterios de clasificacién del
American Collegue of Rheumatology
(ACR), siendo necesaria la presencia
simultdnea o progresiva de > 4 de los
11 criterios propuestos (Tabla I)@).

Epidemiologia

La incidencia anual en nifios y
adolescentes es de 0,36-0,9 por cada
100.000 nifios y la prevalencia, muy
variable segtn etnicidades, es de 3,3-
24 por cada 100.000 nifios. La edad de
aparicién habitual es entre los 12-16
afios, siendo rara por debajo de los 10
aflos y excepcional por debajo de los 5
afios. Es més frecuente en nifias (80%) y
en asidticos, afroamericanos y latinos®).

Etiopatogenia

La causa es desconocida, siendo fun-
damental en su desarrollo una disfunciéon
del sistema inmune que aparece en pacien-
tes predispuestos genéticamente y sobre el
que actian factores ambientales.
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Tabla I. Criterios de clasificacion del American College of Rheumatology para

lupus eritematoso sistémico(2)

Criterio Definicion

1. Eritema malar

Eritema fijo, liso o elevado, en “alas de mariposa”, con

tendencia a respetar surco nasogeniano

2. Eritema discoide

Placas eritematosas elevadas con hiperqueratosis; puede

existir cicatrizacion atréfica en lesiones antiguas

3. Fotosensibilidad

Exantema tras la exposicion solar, recogido en la historia

0 documentado por un médico

. Ulceras orales

Ulceraciones orales o nasofaringeas, no dolorosas

Artritis no erosiva de articulaciones periféricas

. Serositis

Pleuritis o pericarditis

4
5. Artritis
6
7

. Trastornos renales

Proteinuria persistente >0,5 g/dL o

Cilindros celulares

8. Trastornos
neurolégicos

Convulsiones o psicosis en ausencia de causa metabdlica
0 medicamentosa

9. Trastornos
hematoldgicos

Anemia hemolitica con reticulocitosis o
Leucopenia < 4.000/puL en 2 0 mas ocasiones o

Linfopenia < 1.500/pL en 2 0 mas ocasiones 0
Trombocitopenia < 100.000/pL

10. Trastornos
inmunolégicos

Anticuerpos antiADN o
Anticuerpos antiSm o

Anticuerpos antifosfolipidos (anticuerpos anticardiolipina,
presencia de anticoagulante ludico o VDRL falso +)

11. Anticuerpos
antinucleares

Aunque la causa del LES sigue
siendo desconocida, en su desarrollo
es fundamental una disfuncién del sis-
tema inmune que va a condicionar la
aparicién de multiples autoanticuerpos
dirigidos contra antigenos nucleares,
incluyendo: los anticuerpos antinu-
cleares (ANA), los anticuerpos anti-
nucleares extraibles (ENA) y los anti-
cuerpos anti-ADN de doble cadena.
Los inmunocomplejos resultantes van
a activar las células dendriticas y esti-
mular la produccién de interferén-a
que, a su vez, estimula la diferen-
ciacién de los linfocitos B en células
plasmaiticas, incrementando la pro-
duccién de autoanticuerpos y la for-
macién de nuevos inmunocomplejos.
Alteraciones en la apoptosis o muerte
celular programada, pueden contri-
buir al desarrollo de los autoanticuer-
pos frente a las estructuras nucleares.
Otros factores contribuyentes son: el
aumento de las citoquinas proinfla-
matorias INFo, IL-6, IL-10, IL-12
e IL-18, mutaciones en los receptores

Por inmunofluorescencia o técnica equivalente

inhibidores de las células T que con-
ducen a la hiperactividad y pérdida
de tolerancia de las mismas, y otras
alteraciones en monocitos, células NK
e inmunoglobulinas.

La predisposicién genética es mayor
en el LES que se inicia durante los pri-
meros afios de vida, que en el que se
inicia durante la edad adulta, siendo
habitual una historia familiar de auto-
inmunidad. Los hermanos de pacientes
con LES juvenil tienen un riesgo entre
10-20 veces mayor de desarrollar la
enfermedad. La deficiencia homoci-
gota de complemento (Clg, sobre todo,
y Clr, C1s, C4y C2) y otras enferme-
dades monogénicas pedidtricas (p. ej.,
sindrome Aicarde-Goutiéres, espondi-
loencondrodisplasia...) estin asociadas
al desarrollo de LES.

Entre los factores ambientales que
pueden tener un papel en el inicio de la
enfermedad, encontramos: la luz ultra-
violeta, algunas infecciones (VEB) y
firmacos (procainamida, hidralazina)
y hormonas (estrégenos)®.



Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas mas fre-
cuentes son: los sintomas constitucionales,
la artritis, el exantema malar, las altera-
ciones hematoldgicas y la nefritis lipica.

Las manifestaciones clinicas son
muy variables, pudiendo inicialmente
presentar sintomas inespecificos (fatiga,
anorexia, pérdida de peso y cefalea) y
asociar, posteriormente, manifestacio-
nes especificas relacionadas segtn los
6rganos afectados, asi como datos de
inflamacion sistémica (adenopatias,
hepatesplenomegalia).

Manifestaciones mucocutdneas.
Las mis frecuentes son: el exantema
malar en alas de mariposa (44-85%)
(Fig. 1), la fotosensibilidad (35-50%),
las lesiones de vasculitis cutdnea en
cara, palmas y plantas de los pies (16-
45%) v las tlceras orales o nasales (20-
40%). Otras posibles manifestaciones
en nifios, son: la alopecia (15-30%), los
exantemas generalizados en dreas no
fotoexpuestas (30%) y el fenémeno de
Raynaud (6-12%). Las lesiones cutineas
subagudas y crénicas, aunque habituales
en el adulto, son raras en los nifios®.

Manifestaciones musculoesquelé-
ticas. La artritis suele ser poliarticular
y simétrica, no erosiva, con afectaciéon
de grandes y pequefias articulaciones.
Las artralgias, la rigidez matutina y las
mialgias son también habituales. Puede
aparecer una necrosis avascular, espe-
cialmente en pacientes en tratamiento
con corticoides.

Manifestaciones renales. La nefri-
tis lipica puede ser una de las mani-

Figura 1. Exantema malar (lupus eritematoso
sistémico).

festaciones iniciales y, en el 90% de los
casos, aparece en los dos primeros afios
desde el diagnéstico. La presentacién
clinica es variable, desde una proteinuria
minima con una hematuria microscé-
pica hasta el fallo renal agudo. Dado que
la gravedad de la afectacién glomerular
puede no correlacionarse con los signos
y sintomas clinicos, ante alteraciones en
el sedimento de orina, es necesaria la
realizacién de una biopsia para estable-
cer un diagnéstico histolégico segtn los
criterios de clasificacién de la Sociedad
Internacional de Nefrologia y Patologia
Renal (Tabla IT1)® y orientar el trata-
miento. La glomerulonefritis prolife-
rativa difusa (clase IV) es la forma més
frecuente y también la mds grave.
Manifestaciones neuropsiquidtri-
cas. Puede afectarse tanto el sistema
nervioso central (cefalea, meningi-
tis aséptica, convulsiones, accidentes
cerebrovasculares, trastornos del movi-
miento, sindromes desmielinizantes,
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mielopatia, sindromes confusionales
agudos, trastornos por ansiedad, disfun-
ciones cognitivas, psicosis y alteraciones
del estado de dnimo) como el periférico
(sindrome de Guillain Barré, trastor-
nos autonémicos, neuropatias, miaste-
nia gravis). Aunque pueden preceder
al diagnéstico, normalmente aparecen
durante el primer afio de la enfermedad
y pueden ocurrir en ausencia de acti-
vidad serolégica u otras manifestacio-
nes sistémicas. Es necesario descartar
infecciones, efectos secundarios de los
firmacos o alteraciones metabdlicas
como causa de las manifestaciones neu-
ropsiquidtricas. La cefalea, las alteracio-
nes del estado de d4nimo, la psicosis, la
disfuncién cognitiva y las convulsiones
son las més frecuentes. Los trastornos
de movimiento (p. ej., corea), mas habi-
tuales que en adultos, estdn asociados a
menudo con la presencia de anticuerpos
antifosfolipidos.

Manifestaciones hematolégicas.
Pueden aparecer citopenias afectando
a las 3 series hematolégicas. Una leu-
copenia leve (leucocitos 3.000-4.000/
mm?3) es la manifestacién m4s frecuente
(2/3 de los pacientes), normalmente a
expensas de una disminucién de lin-
focitos (<1.500/mm3), que no suele
requerir tratamiento. La anemia suele
ser debida al trastorno inflamatorio
crénico, aunque, también puede ser
secundaria a una ferropenia o a una
anemia hemolitica con test de Coombs
positivo. La trombocitopenia aparece en
el 50% de los casos y puede ser la pri-
mera manifestacién de LES. Las cifras
de plaquetas son variables, pero no suele

Tabla Il. Clasificacion de la nefritis lapica de la Sociedad Internacional de Nefrologia y Patologia Renal(®)

Neffritis lipica  Descripcion Frecuencia  Histologia
Clase | GN mesangial con cambios  <5% Glomérulos normales en MO, pero con depdsitos inmunes en la IF
minimos

Clase Il GN mesangial proliferativa 19-27% Hipercelularidad mesangial con expansiéon de la matriz mesangial
y depdsitos inmunes en el mesangio

Clase llI GN focal 15-24% GN focal, segmentaria o global que afecta a menos del 50% de los
glomérulos con depdsitos inmunes subendoteliales difusos

Clase IV GN difusa 40-50% GN difusa, segmentaria o global que afecta a mas del 50% de los
glomérulos con depésitos inmunes subendoteliales difusos

Clase V GN membranosa 10-20% GN global o segmentaria con depésitos inmunes subepiteliales

Clase VI GN esclerosante avanzada <5% >90% de los glomérulos estan esclerosados y sin actividad residual

GN: glomerulonefritis; MO: microscopia dptica; IF: inmunofluorescencia.
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Tabla Ill. Principales farmacos utilizados y sus indicaciones en el tratamiento del lupus eritematoso sistémico
Farmaco Indicaciones Dosis Observaciones
AINEs Manifestaciones musculoesqueléticas Variable segiin AINE Meningitis aséptica
Sintomas constitucionales leves utilizado
Pleuritis o pericarditis leve
Hidroxicloroquina Manifestaciones cutaneas, alopecia 5-6 mg/kg/dia Requiere controles

Artritis, enfermedad sistémica leve
Terapia adyuvante en todos los pacientes

(méax. 400 mg/dia)

oftalmolégicos anuales

Glucocorticoides

En la mayoria de pacientes

Variable segln clinica

Utilizar a la menor dosis y
el menor tiempo posible

Metotrexato Manifestaciones musculoesqueléticas o 10-15 mg/m?2/sem Suplementar con acido
cutaneas VO o via SC folinico
Agente ahorrador de esteroides
Azatioprina Nefritis ltpica clase Il o IV 3 mg/kg/dia Considerar determinacion

Manifestaciones neuropsiquiatricas
Agente ahorrador de esteroides

(méx. 150 mg/dia)

de actividad o
polimorfismos de
tiopurinametiltransferasa

Micofenolato mofetilo
(MMF) o Acido
micofendlico
(AMF)

Nefritis Itpica clase Il o IV

Manifestaciones neuropsiquiatricas

Agente ahorrador de esteroides (si fallo o
intolerancia a metotrexato o azatioprina)

MMF: 1 g/m2/dia en 2 dosis
VO

AMF: 720 mg/m?/dia en 2
dosis VO

Ajustar dosis segln
tolerancia
Monitorizar niveles

Ciclofosfamida

Manifestaciones neuropsiquiatricas
Nefritis ltpica clase Il o IV

500-1.000 mg/m2 IV

Hidratacién previa a
administracion

Ciclosporina

Nefritis IGpica clase V
Sindrome de activacion del macréfago

2-5 mg/kg/dia en 2 dosis
VO

Monitorizar niveles

AINEs: antiinflamatorios no esteroideos; VO: via oral; SC: subcutanea; IV: intravenosa.

requerir tratamiento con cifras estables
> 20.000/pl. Los anticuerpos antifos-
folipido (anticoagulante lipico, anti-
cuerpos anticardiolipina y anticuerpos
frente a la 2-glicoproteina I) se asocian
a un estado de hipercoagulabilidad y a
un aumento del riesgo de trombosis. E1
sindrome de activacién macrofigico es
otra complicacién que puede aparecer
en los nifios con LES®).

Manifestaciones gastrointestina-
les. El dolor abdominal y 1a diarrea son
habituales, al igual que la hepatoesple-
nomegalia. La pancreatitis, la hepatitis
autoinmune y la vasculitis intestinal son
menos frecuentes.

Manifestaciones cardiopulmo-
nares. La mds frecuente es la serosi-
tis (pleuritis/pericarditis), con o sin
derrame pleural/pericdrdico. Muchos
pacientes asintomdticos presentan alte-
raciones en las pruebas funcionales res-
piratorias. Otras posibles manifestacio-
nes son: la miocarditis, la endocarditis
estéril (de Libman-Sacks), la neumonitis
intersticial, las hemorragias pulmonares
y la hipertensién pulmonar.
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Alteraciones en los estudios
complementarios

Las pruebas de laboratorio sirven para
apoyar el diagnéstico de LES y para moni-
torizar la actividad de la enfermedad.

El hemograma puede mostrar ane-
mia, trombopenia o leucocitopenia (lin-
fopenia). El test de Coombs puede ser
positivo con o sin anemia hemolitica.
En la bioquimica, podemos encontrar
elevacion de las transaminasas, LDH y
CPK, asi como de la urea y de la creati-
nina. Es habitual, la presencia de hiper-
gammaglobulinemia. El sedimento de
orina puede ser normal o presentar
alteraciones variables segun el tipo de
nefritis lipica. Durante los periodos
de actividad, puede elevarse la veloci-
dad de sedimentacién globular (VSG),
manteniendo unos valores normales de
la proteina C reactiva (PCR) (excepto
si se manifiesta como serositis). De
este modo, la PCR puede ser util para
diferenciar infecciones intercurrentes
de actividad lapica. La caracteristica
principal del LES es la presencia de

multiples autoanticuerpos, siendo los
anticuerpos antinucleares (ANA) posi-
tivos (titulos > 1/160) en la mayoria de
pacientes. Aunque los ANA pueden ser
positivos en nifios sanos, valores por
encima de 1/1.280 son muy sospechosos
de LES. Los anticuerpos anti-DNA (en
75% pacientes) y los anti-Sm (en 50%
pacientes) son muy especificos de LES.
Otros anticuerpos que pueden encon-
trarse son: los anti-SS-A (Ro) y anti-SS-
B(La), los anti-RNP y los anticuerpos
antifosfolipido. Para monitorizar la
actividad de la enfermedad, se utilizan
los niveles de anti-DNA y los valores de
complemento (C3 y C4), siendo estos
ultimos, bajos durante los periodos de
actividad®).

Tratamiento

El objetivo del tratamiento es inducir
la remision de la enfermedad, minimizar
los brotes y prevenir las complicaciones a
largo plazo. Los farmacos utilizados van a
depender de las manifestaciones clinicas
de cada paciente.



El tratamiento del LES juvenil
se basa en el uso de firmacos y en la
atencion a medidas generales de salud.
Es fundamental la educacion del nifio/
adolescente y la familia, ya que el cum-
plimiento del tratamiento a largo plazo
puede ser dificil, bien por miedo a efec-
tos adversos (estrias cutdneas o aumento
de peso con altas dosis de corticoides)
o porque se “cansen” de estar enfermos,
acudir a citas, tomar medicaciones...

Dentro de las medidas generales,
es muy importante limitar la exposicién
al sol (radiacién UVB), recomendando
proteccién solar (SPF 2 30) a diario. Se
debe recomendar una ingesta adecuada
de calcio y suplementos de vitamina D y
controlar la dieta (restriccién de sodio y
calorias) cuando se inicia un tratamiento
con corticoides a dosis altas para evi-
tar una excesiva ganancia ponderal. Se
deben controlar y tratar los factores de
riesgo cardiovascular. Especialmente
los adolescentes con LES deben evitar
fumar, ya que puede empeorar la activi-
dad de la enfermedad y disminuir la efi-
cacia de medicaciones, como la hidro-
xicloroquina. Hay que asegurar que el
calendario vacunal ha sido completado
(especialmente la inmunizacién contra
el neumococo) y realizar un tratamiento
precoz de las infecciones.

El tratamiento farmacolégico mas
utilizado en el LES y sus indicaciones
se recogen en la tabla III, debiendo
individualizarse segtn la extensién y
gravedad de la enfermedad. La dosis y
duracién del tratamiento con corticoides
estd basada en la gravedad de las mani-
festaciones clinicas. Para el tratamiento
de las manifestaciones cutdneas, arti-
culares y hematoldgicas, las serositis y
los sintomas sistémicos generales, suele
utilizarse una dosis de prednisona de
0,25-0,75 mg/kg/dia, preferiblemente
en dosis tnica. Cuando existe una afec-
tacién renal grave (nefritis lipica IIT o
IV) o manifestaciones neuropsiquidtri-
cas, se utilizan dosis iniciales de predni-
sona oral de 1-2 mg/kg/dia en 1-3 dosis
durante 4-6 semanas antes de disminuir
la dosis de forma lenta. La administra-
cién temprana de bolos de metilpred-
nisolona de 30 mg/kg via intravenosa
(3 dias consecutivos) debe considerarse
en casos graves. Las manifestaciones
cutdneas pueden mejorar con pautas
cortas de corticoides o inhibidores de
la calcineurina topicos®10),

En el algoritmo 1, se establecen las
pautas de tratamiento para las distintas
manifestaciones de LES. En los casos
refractarios, pueden utilizarse inmuno-
globulinas intravenosas, plasmaféresis o
terapias bioldgicas dirigidas contra las
células B, como rituximab (anticuerpo
monoclonal anti CD-20) o belimumab
(anticuerpo monoclonal anti-BLyS){1).

Evolucion y pronéstico

EI LES es una enfermedad crénica
que cursa con periodos de actividad y
remision, pudiendo desencadenarse
exacerbaciones por factores exégenos,
como: exposicién solar, infecciones,
intervenciones quirdrgicas. .. Para medir
la actividad de la enfermedad, se utilizan
diferentes cuestionarios, como SLEDAI
(Systemic Lupus erythematosus Disease
Activity Index) o el British Isles Asses-
ment Group (BILAG), al igual que para
determinar el dafio acumulado se uti-
liza el SLICC/ACR (Systemic Lupus
International Cooperating Clinics/
American College of Rheumatology)
(). E1 LES pediatrico tiene peor pro-
nostico que los casos de inicio en la edad
adulta, ya que presentan manifestacio-
nes clinicas mds graves y la remisién a
largo plazo es poco frecuente, siendo mds
propensos a presentar complicaciones,
debido, tanto a una mayor actividad de la
enfermedad, como a los efectos adversos
asociados a tratamientos mds agresivos
y prolongados. La mortalidad ocurre en
un 5% de los casos, principalmente por
complicaciones infecciosas o fracaso
renal. Son factores de mal prondstico:
la afectacién orgdnica grave, el sexo mas-

CONECTIVOPATIAS

culino, el origen étnico afroamericano,
asidtico o latino y un nivel socioeconé-
mico bajo(8-10),

Dermatomiositis juvenil

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es
una enfermedad autoinmune caracteri-
zada por la inflamacion crénica de piel y
musculo estriado.

La incidencia en nifios es baja (2-4
casos/millén de nifios/afio), con un pre-
dominio del sexo femenino y una edad
media de aparicién a los 7 afios. Los
criterios para el diagnéstico de derma-
tomiositis juvenil se encuentran en la

tabla IV(12),

Etiopatogenia

Al igual que en otras enfermedades
autoinmunes, la DM]J es el resultado de
una combinacién de factores ambientales
(luz ultravioleta, infecciones respiratorias
o gastrointestinales) que desencadena
en un individuo predispuesto genéti-
camente (p. ¢j., polimorfismo TNFa.-
308A) una respuesta inmune anémala.

Manifestaciones clinicas
La presentacion habitual de la DM]J

es un cuadro de debilidad muscular aso-
ciado a un cuadro constitucional (fiebre,
hiporexia, pérdida de peso) de comienzo
insidioso y manifestaciones cutdneas
especificas, como las papulas de Got-
tron (Fig. 2) o el eritema heliotropo
(Fig. 3). La debilidad muscular afecta
a la cintura escapular (dificultad para
levantar los brazos) y pélvica (dificul-
tad para subir y bajar escaleras) y puede

Tabla IV. Criterios para el diagnéstico de dermatomiositis juvenil(12)

Criterios

1. Debilidad simétrica de la musculatura proximal (cinturas, flexora cervical)

2.Biopsia muscular con evidencia de necrosis, fagocitosis, regeneracion, atrofia
perifascicular, variacion en el tamafio de las fibras musculares, infiltrado

inflamatorio perivascular

3. Elevacion sérica de enzimas musculares

4. Alteraciones electromiograficas demostrando evidencia de miopatia y
denervacién (potenciales de unidad motora polifasicos de baja amplitud y corta
duracion; fibrilaciones; descargas repetitivas de alta frecuencia)

5. Manifestaciones cutaneas caracteristicas (rash heliotropo, papulas/signo de

Gottron)

Diagnéstico

DMJ “definida”: cambios cutaneos + 3 criterios adicionales
DMJ “probable”: cambios cutaneos + 2 criterios adicionales
DMJ “posible”: cambios cutéaneos + 1 criterio adicional
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Figura 2. Papulas de Gottron (dermatomio-
sitis juvenil).

Figura 3. Eritema heliotropo (dermatomio-
sitis juvenil).

asociar dolor muscular con el ejercicio.
El signo de Gowers (el nifio trepa por
sus muslos para levantarse del suelo) es
positivo. En casos graves, puede apare-
cer disfagia o disnea por afectacién de
la musculatura faringea y respiratoria.
Aunque poco frecuentes, existen for-
mas amiopdticas en las que existen las
manifestaciones cutdneas caracteristi-
cas sin debilidad muscular o subclinica.
Durante su evolucién, puede aparecer
calcinosis, asociado a enfermedad pro-
longada o tratada de forma insuficiente
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(Fig. 4), que pueden dar lugar a episo-
dios de inflamacion local aguda (Fig. 5).
Otras complicaciones, son la lipodistro-
fiay tlceras cutdneas, asocidndose estas
ltimas a vasculitis sistémica.

Alteraciones en los estudios
complementarios

El hemograma suele ser normal al
inicio de la enfermedad, aunque puede
aparecer linfopenia. Las enzimas mus-
culares (creatinquinasa, alanina amino-
transferasa, aspartato amino transferasa,
lactato deshidrogenasa, aldolasa) estin
elevadas en mds del 75% de los pacien-
tes. Los ANA suelen ser positivos, pero
sus niveles no se relacionan con la activi-
dad de la enfermedad. Aunque son poco
frecuentes, pueden detectarse autoanti-
cuerpos especificos de miositis (anti-Jo1,
anti-Mi2, anti SRP) o autoanticuerpos
asociados a miositis (antip155/140,
anti-NXP2), siendo ttiles para estable-
cer un prondstico, ya que se asocian con
fenotipos diferenciados de DMJ(13). La
resonancia magnética también puede
identificar la inflamacién muscular y la
presencia de edema subcutdneo y es cada
vez mds utilizada en lugar del EMG en
la evaluacién inicial de pacientes con
DM]J. La biopsia muscular sigue siendo
necesaria para confirmar el diagndstico
en pacientes sin las alteraciones cutdneas
caracteristicas o con manifestaciones
atipicas (debilidad muscular asimétrica,
localizada o de predominio distal, atro-
fia muscular, fasciculaciones...) y para
establecer un prondstico segun el grado
de afectacion. La calcinosis es facilmente
apreciable en las radiografias simples. En
la capilaroscopia del lecho ungueal, se
aprecia una disminucién de la densidad
de los capilares en casi todos los pacien-
tes y es util para el diagndstico y el segui-

Figura 4.
Calcinosis
(dermatomiositis
juvenil).

Figura 5. Inflamacién secundaria a calcinosis
en codo (dermatomiositis juvenil).

miento. Es recomendable, la realizacién
de una radiografia de térax y pruebas de
funcién pulmonar al inicio del cuadro
y durante su evolucién, al igual que un
ECG y un ecocardiograma basales.

Tratamiento

El tratamiento se basa en la admi-
nistracién inicial de prednisona a dosis
de 2 mg/kg/dia via oral repartido en
2-3 dosis, pudiendo administrarse pre-
viamente bolos de metilprednisolona a
30 mg/kg via intravenosa durante 3 dias
en los pacientes graves. Una vez mejo-
ren los sintomas, normalmente a las 2-4
semanas, se administra en una sola dosis
y se inicia el descenso de forma progre-
siva, dejando una dosis de 5-10 mg/dia
durante, al menos, 12-24 meses. El uso
de metotrexato se inicia precozmente
como ahorrador de esteroides a una dosis
de 15 mg/m?/semana via subcutinea. En
los casos graves o refractarios, ha demos-
trado su utilidad la administracién de
inmunoglobulinas intravenosas a dosis de
2 g/kg de forma periédica. Como terapia
adyuvante de las lesiones cutdneas, puede
utilizarse tratamientos topicos (corticoi-
des, tacrélimos, pimecrolimus) o asociar
hidroxicloroquina oral a 3-6 mg/kg/dia.
Se deben administrar suplementos de
calcio y vitamina D y recomendar pro-
teccion solar. Aunque en la fase aguda se
recomienda el reposo, el ejercicio fisico
aerébico moderado aporta beneficios a
los pacientes en remisién clinica.

Evolucién y pronéstico

Durante los dos primeros afos
encontramos formas: monociclicas
(recuperacién completa sin recidivas),
policiclicas (recuperacién completa con
recaidas al suspender el tratamiento)
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Tabla V. Clasificacion de la esclerodermia localizada juvenil(16)

Grupo principal Subtipo Descripcion
Morfea circunscrita Superficial Lesiones ovales o redondeadas induradas limitadas a dermis y epidermis
Profundo Lesiones ovales o redondeadas induradas que afectan a piel, tejido subcutaneo,
fascia y musculos subyacentes
Esclerodermia lineal Tronco/ Induracién lineal que afecta a dermis y tejido subcuténeo y, en ocasiones, musculo y

extremidades

hueso subyacente

Cabeza

En “coup de sabre”: induracion lineal que afecta a cara/cuero cabelludo

Sindrome de Parry-Romberg o atrofia hemifacial progresiva: pérdida progresiva de
tejido en una hemicara afectando a dermis, tejido subcutéaneo, musculo y hueso

Morfea generalizada -

Induracién de la piel comenzando como placas individuales (4 o mas de > 3 cm)
que confluyen y afectan a, al menos, 2 de las 7 areas anatémicas (cabeza/cuello),

extremidades, tronco anterior y posterior

Morfea panesclerética  —

Afectacién circunferencial de extremidades de piel, tejido subcutaneo, musculo y
hueso. Pueden afectarse otras areas corporales

Morfea mixta -

y cronicas (mejoria parcial, actividad
mantenida). La evaluacién de la fuerza
muscular se realiza mediante balances
de los principales grupos musculares y
el Childhood Myositis Assesment Scale
(CMAYS), utilizindose para monitorizar
la actividad de la enfermedad diversas
escalas, como el Myositis Disease Acti-
vity Assesment Tool (MDAAT). A largo
plazo, la mayor parte de los pacientes
realiza una vida normal, aunque no todos
puedan realizar actividad fisica intensa y
hasta un 5% puede necesitar una silla de
ruedas para desplazarse. En un 25-30%,
quedan contracturas articulares y atrofia
muscular, como secuelas. Con los tra-
tamientos actuales, la mortalidad se ha
reducido considerablemente (solo un
1-2% de los casos, normalmente debido
a complicaciones respiratorias(13-15),

Esclerodermia pediatrica

La esclerodermia agrupa a un conjunto
de enfermedades caracterizadas por la
fibrosis o excesivo depésito de colageno en
la piel y en otros tejidos, diferenciandose
formas localizadas o sistémicas, depen-
diendo de la localizacién y extension de
la fibrosis.

La causa es desconocida, encon-
trindose alteraciones inmunoldgicas y
de la regulacién de los fibroblastos y
de la produccién de coligeno. Algunas
similitudes con la enfermedad injerto
contra huésped sugieren que células

Combinacién de 2 o mas de las previas (p. €j., lineal-circunscrita)

no propias o microquimerismo puedan
estar implicadas en la patogénesis de la
enfermedad. Algunos firmacos (bleo-
micina, bromocriptina) pueden inducir
reacciones esclerodermia-like.

Esclerodermia localizada

Es la forma de esclerodermia mds
frecuente en la infancia, con una inci-
dencia de 3,4 casos por cada 1.000.000
nifios al afio. La edad media de apa-
ricién es entre los 7-9 afios, con un
predominio del sexo femenino (2:1). Se
caracteriza por la afectacién de la piel
y tejidos subyacentes (incluyendo: fas-
cia, masculo, tendén, cdpsula articular),
distinguiéndose diversos subtipos segiin

la profundidad y el patrén de afectacién
de las lesiones (Tabla V)(6), La esclero-

dermia lineal (Fig. 6) es la forma mds
frecuente en nifios y adolescentes (65%).

Manifestaciones clinicas

El cuadro comienza de manera insi-
diosa con un edema cutineo localizado
con bordes eritematosos o violiceos,
seguido de un progresivo endureci-
miento de la piel y tejidos subyacentes,
con frecuencia, asociado a alteraciones
de la pigmentacién, alopecia y anhi-
drosis. En un 25% de los pacientes,
existen manifestaciones extracutineas,
principalmente musculoesqueléticas
(artralgias/artritis) y, en pacientes con
esclerodermia lineal con afectacién de
cara/cuero cabelludo, manifestaciones
neurolégicas (cefalea, convulsiones,
trastornos del comportamiento) y ocu-

Figura 6.
Esclerodermia
lineal.
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lares (epiescleritis, uveitis, afectacién

palpebral).

Alteraciones en los estudios
complementarios

El diagnéstico es clinico, no exis-
tiendo alteraciones analiticas caracte-
risticas. Pueden detectarse ANA (23-
73%), aunque sin una correlacion clinica
significativa, asi como FR (25-40%),
asociado a manifestaciones articulares.

Tratamiento

En las lesiones circunscritas super-
ficiales con signos de actividad, puede
realizarse tratamiento tépico con cor-
ticoides, inhibidores de la calcineurina
(tacrdlimus, pimecrolimus) o con foto-
terapia con luz ultravioleta (UV). Enlos
casos en los que existe afectacién pro-
funda, que cruza articulaciones (riesgo
de limitacién funcional), lesiones linea-
les o atréficas que afectan a cara o cuero
cabelludo, una progresién ripida o una
distribucién amplia de las lesiones y/o
un fracaso a los tratamientos topicos o
terapia UV, se utilizan corticoides orales
(prednisona a 0,5-1 g/kg/dia) asociado
a metotrexato a dosis de 10-15 mg/m?/
semana via oral o subcutdnea. En los
casos refractarios al metotrexato, puede
utilizarse micofenolato mofetilo. Puede
ser necesaria la realizacién de fisiotera-
pia para mejorar contracturas articulares

y cirugia pléstica para la reconstruccién
de alteraciones faciales.

Evolucion y pronéstico

La duracién media de la actividad
de la esclerodermia localizada suele
estar limitada a 3-5 afios y la progresién
a esclerosis sistémica es excepcional. El
prondstico va a depender de la superficie
cutdnea afectada, su localizacién y del
grado de induracién, asi como de las
secuelas articulares (contracturas, dis-
metria de extremidades, limitacién de
la funcién) y neuroldgicas y el impacto
psicolégico de la enfermedad.

Esclerosis sistémica

La esclerosis sistémica (ES) es una
enfermedad muy rara en nifios, con
una incidencia anual de 1 paciente por
cada millén de nifios. La edad media
de aparicién es entre 7-9 afios, con un
predominio del sexo femenino (4:1). Se
caracteriza por la afectacion de piel,
vasos y érganos internos. Los criterios
para la clasificacién de las escleroder-

mias sistémicas pedidtricas estin reco-
gidos en la tabla VI17),

Manifestaciones clinicas

Elinicio de la enfermedad se caracte-
riza por el desarrollo de un fenémeno de
Raynaud, asociado a: edema e induracién

Tabla VI. Criterios para la clasificacion de la esclerosis sistémica juvenil(17)

Criterio mayor (requerido)

Induracién/engrosamiento de la piel proximal a las articulaciones
metacarpofalangicas o metatarsofalangicas

Criterios menores (2 requeridos)
- Cutaneos: esclerodactilia

- Vasculares periféricos: fendmeno de Raynaud, alteraciones del lecho ungueal
(megacapilares o areas avasculares) o Ulceras en la punta de los dedos

- Gastrointestinales: disfagia o reflujo gastroesofagico

- Cardiacos: arritmias, fallo cardiaco

- Renales: crisis renal esclerodérmica, hipertensién arterial de reciente comienzo

- Respiratorios: fibrosis pulmonar (en radiografia de térax o en TC alta resolucién),
DLCO disminuido, hipertensién arterial pulmonar (primaria o secundaria a
enfermedad pulmonar intersticial, valorada por ecocardiograma)

- Neurolégicos: neuropatia o sindrome del tinel del carpo

- Musculoesqueléticos: artritis, miositis o roce en tendones

- Serolégicos: anticuerpos antinucleares o autoanticuerpos selectivos de esclerosis
sistémica (antitopoisomerasa 1 o Scl-70, anticentrémero, anti ARN polimerasa |

o I, anti PM-Scl, antifibrilina)

Sensibilidad del 90% y especificidad del 96 %, cuando el criterio mayor y 2 criterios
menores estan presentes; TC: tomografia computerizada; DLCO: capacidad de difusion

del mondxido de carbono.
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progresiva en manos y cara, telangiecta-
sias (cara y extremidades superiores) y
alteraciones capilares en el lecho ungueal.
Otras manifestaciones cutdneas son: la
calcinosis o depésitos subcutdneos de
calcio (codos, rodillas), las tlceras digi-
tales y las alteraciones en la pigmentacién
de las zonas afectadas. Las principales
manifestaciones extracutdneas son: gas-
trointestinales (reflujo gastroesofigico,
trastornos en la motilidad digestiva), res-
piratorias (alteraciones en las pruebas de
funcién pulmonar, enfermedad intersti-
cial pulmonar, hipertensién pulmonar) y
musculoesqueléticas (artralgias y artritis,
sobre todo en manos).

Alteraciones en los estudios
complementarios

El hemograma, la orina y los reac-
tantes de fase aguda suelen ser norma-
les. La mayoria de los pacientes tienen
ANA (80-97%), siendo caracteristica la
positividad a los anticuerpos antitopoi-
somerasa (o Scl-70) y los anticuerpos
anticentrémero. La radiografia simple
detecta la presencia de calcificaciones,
erosiones articulares y acrosteolisis. El
estudio de los pacientes con sintomas
de reflujo gastroesofgico incluye: una
manometria, una pHmetria y, en algu-
nos casos, una endoscopia digestiva alta.
En los nifios con sospecha de ES, debe
realizarse en la valoracién inicial: una
radiografia de térax, pruebas de funcién
pulmonar (espirometria, difusion de la
capacidad de monoéxido de carbono), un
ECG y un ecocardiograma. Cuando
existe una alteracion de las pruebas de
funcién pulmonar, es necesario evaluar
la presencia de alveolitis (fase inflama-
toria de la enfermedad intersticial pul-
monar) mediante un T'C de alta resolu-
cién (opacidades en vidrio esmerilado)
y un lavado broncoalveolar (aumento
de neutréfilos y eosindfilos, ademds de
macré6fagos alveolares).

Tratamiento

El metotrexato y el micofenolato
han demostrado mejorar la clinica cutd-
nea, mientras que para la enfermedad
pulmonar intersiticial se precisa el uso
de ciclofosfamida. El tratamiento sin-
tomdtico es fundamental, utilizindose
nifedipino o iloprost para el fenémeno
de Raynaud, inhibidores de la bomba
de protones para el reflujo gastroesofd-
gico y procinéticos para los trastornos



de la motilidad. Algunas recomenda-
ciones generales incluyen una protec-
cién contra el frio y los traumatismos
y la adecuada hidratacién de la piel. Se
necesitan programas de fisioterapia para
mejorar las contracturas articulares.

Evolucion y pronéstico

Aunque la afectacién cutdnea y las
contracturas articulares pueden dar a
una discapacidad funcional grave, el
prondstico estd determinado por la afec-
tacién cardiopulmonar y renal. En la
mayoria de los pacientes, la enfermedad

progresa lentamente, con una supervi-
vencia a los 20 afios del 69-82,5%(18,19),

Enfermedad mixta del tejido
conectivo

La enfermedad mixta del tejido conec-
tivo (EMTC) se caracteriza por presentar
signos y sintomas de dos o mas enferme-
dades reumaticas y la presencia de anti-
cuerpos anti-RNP.

Es muy poco frecuente, con una
edad media de inicio de 11 afios y pre-
dominio en nifias (6:1). No existen unos
criterios de clasificacién adaptados para
Pediatria.

Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas inicia-
les més frecuentes son: la presencia de
un sindrome constitucional asociado a
fenémeno de Raynaud y la poliartritis
de manos, apareciendo progresivamente
manifestaciones de AlJ (sinovitis), LES
(exantema malar, pleuritis, pericarditis,
adenopatias), DM]J (debilidad muscular,
miositis) y ES (esclerodactilia, enferme-
dad pulmonar intersticial, trastornos en
la motilidad esofigica).

Alteraciones en los estudios
complementarios

Es frecuente encontrar en el hemo-
grama: anemia, leucopenia y/o trombo-
citopenia. Otras alteraciones comunes
son: la hipocomplementemia, la ele-
vacion de las enzimas musculares y la
presencia de FR positivo. Los titulos
de ANA estdn elevados, siendo los
anticuerpos anti-RNP a titulos altos,
caracteristicos de esta enfermedad.

Tratamiento

La mayoria de pacientes suelen res-
ponder a corticoides a dosis bajas, anti-

inflamatorios no esteroideos (AINEs),
hidroxicloroquina o combinaciones de
estas medicaciones. El fenémeno de
Raynaud se trata evitando el frio y el
estrés emocional y, en los casos mds
graves, con nifedipino. Cuando existe
una afectacion visceral importante, se
requieren corticoides a dosis altas e
inmunosupresores.

Evolucion y pronéstico

El prondstico a largo plazo es varia-
ble, siendo peor para los casos que se
asemejan a LES y, especialmente, si
asocian trombocitopenia e insuficien-
cia renal@0),

Sindrome de Sjogren

El sindrome de Sjogren se caracteriza
por la inflamacién de las glandulas exocri-
nas, principalmente glandulas salivales y
lagrimales.

El sindrome de Sjogren es la enfer-
medad del tejido conectivo menos fre-
cuente en la infancia. En las formas juve-
niles, la forma de presentacién habitual
es la parotiditis recurrente (75% casos),
apareciendo, posteriormente, sequedad
oral (dificultad para salivar durante las
comidas o para hablar) y ocular, ademis
de otras manifestaciones sistémicas varia-
bles. La sospecha diagndstica se refuerza
con la presencia de ANA y anticuerpos
anti-SSA o anti-SSB en la analitica y
puede confirmarse mediante el estudio
anatomopatoldgico de biopsias de glan-
dulas salivares menores, que demuestra
un infiltrado inflamatorio linfocitario.
El tratamiento suele ser sintomatico:
lagrimas artificiales, estimulantes de la
salivacién, una buena higiene dental y
antiinflamatorios no esteroideos para los
dolores articulares. Para el tratamiento
de las manifestaciones sistémicas, se uti-
liza hidroxicloroquina o metotrexato. Es
importante tener en cuenta durante su
seguimiento, que existe un riesgo aumen-
tado de linfoma en estos pacientes®.

Funciones del pediatra de
Atencion Primaria

* Derivacién precoz a atencién espe-
cializada de pacientes con sospecha
de conectivopatia o de una reagu-
dizacién de una conectivopatia ya
diagnosticada.

CONECTIVOPATIAS

* Asegurar el cumplimiento del
calendario vacunal de estos pacien-
tes, prestando especial atencion a la
vacunacién frente al neumococo, la
varicela, la triple virica y la gripe.

*  Favorecer la adherencia terapéutica
de estos pacientes y monitorizar los
efectos adversos de los tratamien-
tos empleados, colaborando en la
realizacién de controles analiticos
periédicos.

* Tratamiento precoz de las infeccio-
nes y otras complicaciones, as{ como
control de los factores de riesgo car-
diovascular.
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Caso clinico

Nifia de 10 afios que presenta edema y eritema palpebral
bilateral de un mes de evolucién. Ha sido tratada con un
colirio antihistaminico sin mejoria. Desde hace una semana,
se queja de astenia y debilidad muscular generalizada, de
predominio en cintura escapular y pelviana. Sin fiebre ni
manifestaciones digestivas ni respiratorias.

Antecedentes familiares

Padres sanos no consanguineos. Hermana de 4 afios
seguida en consulta de reumatologia por fiebre periddica

ya resuelta.

Antecedentes personales

Embarazo: diabetes gestacional, controlada con dieta.
Parto a término, sin alteraciones. Periodo neonatal normal.
Desarrollo psicomotor normal. Sin alergias medicamentosas.

Inmunizaciones segln calendario.

Exploracion fisica

Aceptable estado general. Bien
hidratada, nutrida y perfundida.
Edema palpebral bilateral de colo-
racién violacea (Fig. 7). Sin otras
lesiones cutaneas. Sin adenopatias
palpables. Auscultacién cardiopul-
monar normal. Abdomen: blando,
depresible, no doloroso a la palpa-
cién, no masas ni visceromegalias.
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Neurolégico: debilidad muscular marcada con fuerza 2/5
en deltoides, 2/5 en biceps braquial, 3/5 en extensores de
mufieca, 3/5 cuadriceps, 4/5 en extensores de tobillo, 3/5
en flexores del cuello, 3/5 en gliteo mediano y 3/5 en gliteo
mayor. Exploraciéon ORL: normal. Locomotor: sin articulacio-
nes dolorosas, limitadas ni tumefactas.

Pruebas complementarias

Hemograma: leucocitos: 13.200/uL (férmula normal),
hemoglobina: 13,6 g/dl, hematocrito: 41,3%, VCM: 85,5

fL, plaquetas: 265.000/pL. Biogquimica: CK: 9.484 U/L
(21-250), GOT: 373 U/L (20-57), GPT: 152 U/L (17-43),

A

Figura 7.

LDH: 1.236 U/L (110-295), proteinas totales: 7,3 g/dL,
albimina: 3,4 g/dL, resto normal. VSG: 27 mm/h, PCR:
2,9 mg/dL. Estudio de coagulacion: normal. Sedimento de

orina: normal. Inmunologia: 1gA: 210
mg/dL (40-250), 1gG: 1.220 mg/dL
(623-1581), IgM: 166 mg/dL (50-
250). Complemento: C3: 98,5 mg/dL
(86-184), C4: 22,9 mg/dL (16-47).
Factor reumatoide < 20 Ul/mL. ANA:
positivo 1/160, anticuerpos anti-
DNA: negativo. Anticuerpos frente a
antigenos nucleares extraibles nega-
tivos. Mantoux: O mm.
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Algoritmo 1

-
Sindrome constitucional prolongado )

Afectacion de multiples 6rganos de causa desconocida

Lesiones cutaneas sugestivas (exantema malar, papulas de Gottron, eritema
palpebral en heliotropo, fendmeno de Raynaud, esclerodermia)

Manifestaciones musculoesqueléticas (artralgias, artritis, debilidad muscular)
Parametros de laboratorio sugerentes de inflamacion
Presencia de ANA y otros autoanticuerpos

v

{ Sospecha de conectivopatia J

|

[ Derivacién a atencion especializada }

|
. v v v \

Exantema malar Debilidad muscular

Poliartritis Papulas de Gottron Edema cutaneo Fenomeno de Parotiditis
seguido de
Nefritis lupica Eritema heliotropo guico Raynagc_i Sequedad oral y
I Complemento 1 CPK, GOT, GPT endurecimiento Poliartritis ocular
ANA. Anti-ADN LDH, aldolasa | progresivo de a piel Anti RNP Anti-Roy Anti-La
Lupus eritematoso Dermatomiositis Esclerodermi Enfermedad Sindrome de
sistémico juvenil sclerodermia mixta del tejido Sjogren
conectivo

v

{ Tratamiento especifico J

v v v

Deteccién precoz de
recaidas o complicaciones

Monitorizacién tratamientos
Deteccién efectos adversos

Actividades preventivas
Inmunizaciones

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, deberéa contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podréan realizar los
cuestionarios de acreditacién de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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Algoritmo 2

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO (LES)
Cumple > 4 criterios de clasificacion ACR para LES

Manifestaciones
Manifestaciones Medidas generales mucocutaneas
articulares - Fotoproteccion (SPF > 30) - Fotoproteccion (SPF > 30)
- Antiinflamatorios - Calcio y suplementos de vitamina D - Corticoides t6picos
no esteroideos <— - Control de factores de riesgo cardiovascular ——> | - Inhibidores calcineurina
- Corticoides orales - Hidroxicloroguina (salvo contraindicacion) tépicos
a dosis bajas - Asegurar calendario vacunal - Corticoides orales
- Metotrexato - Tratamiento precoz infecciones (casos graves)
Manifestaciones hematolégicas Manifestaciones neuropsiquiatricas
- Corticoides orales - Corticoides sistémicos + ciclofosfamida /
- IGIV, micofenolato, ciclosporina, rituximab micofenolato
(casos refractarios) <——1—> | - Inmunoglobulinas intravenosas, plasmaféresis,
- AAS a dosis bajas si AAF positivos sin trombosis rituximab (casos refractarios)
previa - AAS a dosis bajas si AAF positivos sin
- Anticoagulacion si AAF positivos y trombosis previa trombosis previa
Y

Manifestaciones renales

Tratamiento de induccion para nefritis lapica (clase I11/1V)

3 bolos de corticoides intravenosas seguido de prednisona oral

Micofenolato mofetilo o ciclofosfamida
Tratamiento de mantenimiento para nefritis Iipica clase I1l/IV

Micofenolato mofetilo o azatioprina + corticoides orales
Tratamiento de clase V

Corticoides orales + micofenolato mofetilo o ciclosporina
Tratamiento de nefritis lapica clase I, 1l y VI

El empleado para controlar otras manifestaciones
Tratamiento de nefritis lGpica refractaria

Cambiar ciclofosfamida por micofenolato o viceversa

Rituximab
Cada 3 meses Cada 12 meses
Interrogatorio dirigido Determinacion dafio acumulado (SLICC/ACR)
Exploracién fisica completa (peso, talla, tension Pruebas complementarias:
arterial) - Tiempos de coagulacién y anticuerpos
Determinacion actividad lipica (SLEDAI, BILAG) <——>| antifosfolipido
Pruebas complementarias: - Test de Coombs directo
- Hemograma, bioquimica, sedimento orina - Hormonas tiroideas y anticuerpos antitiroideos
- VSG, PCR, ferritina - Perfil lipidico, niveles de vitamina D
- Inmunoglobulinas, complemento, anti-ADN - ANA, ENA, anti-ADN
A

Segun progresion de la enfermedad
- ECG, ecocardiograma
- Pruebas de funcion respiratoria, radiografia de térax, TC toracico
- Biopsia renal, biopsia cutéanea
- Resonancia magnética craneal, EEG, evaluacién neurocognitiva
- Densitometria 6sea
- Ecografia abdominal, endoscopias digestivas
- Revisién oftalmolégica

ACR: American College of Rheumatology; SPF: factor de protecciéon solar; IGIV: inmunoglobulinas intravenosas;
AAS: acido acetilsalicilico; AAF: anticuerpos antifosfolipido



A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Conectivopatias
41. ;En CUAL de los siguientes casos

sospecharia una conectivopatia?

a.

42.

Nifio de 13 afios con palidez
cutinea, hematomas y petequias
generalizadas y hepatoespleno-
megalia en exploracion fisica.
Nifia de 3 afios con tumefaccién
articular de rodilla izquierda de
varias semanas de evolucién sin
fiebre ni otras manifestaciones
extraarticulares.

Nifio de 12 meses con dolor e
impotencia funcional de cadera
derecha de 5 dias de evolucién
asociado a fiebre de 39°C.
Nifia de 10 afios con dolor
abdominal y diarrea de sema-
nas de evolucidn, con sangre
en las ultimas deposiciones y
febricula.

Nifa de 14 afios que refiere
cambio de coloracién en manos
con el frio, asociado a artralgias
en manos y sintomas de reflujo
gastroesofdgico.

¢Cuil de los siguientes, NO es un

criterio diagnéstico de lupus erite-
matoso sistémico (LES) segun los

criterios del American College of

Rheumatology (ACR)?

a.

Dolor toricico de caracteristicas
pleuriticas asociado a derrame
pleural leve en radiografia de
térax.

Ulceras orales no dolorosas.
Positividad para anticuerpos
anticardiolipina.
Hemoglobina de 8,7 g/dl sin
signos de hemdlisis.

Artritis en articulaciones inter-
falangicas proximales y distales
de ambas manos.

43. Respecto al tratamiento del LES,
es FALSO que:

a.

44.

La utilizacién de hidroxicloro-
quina es recomendable en todos
los pacientes.

La proteccién solar no suele ser
necesaria una vez iniciado un
tratamiento adecuado.

El tratamiento con corticoides
es la primera linea de trata-
miento para las citopenias de
origen inmune.

Las manifestaciones clinicas
mds graves suelen precisar el
uso de inmunosupresores, como
ciclofosfamida o micofenolato
mofetilo.

En algunos casos, pueden con-
siderarse la administracién de
terapias bioldgicas, como ritu-
ximab y belimumab.

¢Cuil de las siguientes afirmacio-

nes sobre la dermatomiositis juve-

niles VERDADERA?

a.

Suele afectarse la musculatura
distal, no llegando nunca a pro-
vocar alteraciones de los mus-
culos faringeos y respiratorios.
La resonancia magnética tam-
bién puede identificar la infla-
macién muscular y sustituir al
EMG en la evaluacién inicial
de estos pacientes.

Los anticuerpos especificos de
miositis aparecen en un elevado
porcentaje de pacientes.

El uso de metotrexato se reserva
para los casos refractarios al
tratamiento con corticoides.
La realizacién de ejercicio fisico
es perjudicial incluso en los
pacientes en remisién clinica.

45. Respecto a la esclerodermia

localizada, es FALSO que:

La forma m4ds frecuente en
nifios y adolescentes es la escle-
rodermia lineal.

Las lesiones circunscritas super-
ficiales pueden tratarse con
corticoides o inhibidores de la
calcineurina tépicos.

Cuando existe una afectacién
profunda o cruza articulacio-
nes, el riesgo de progresion a
esclerosis sistémica es muy alto.
No hay alteraciones analiticas
caracteristicas, aunque la VSG
y la PCR pueden reflejar la
actividad de la enfermedad.
Cuando afecta a la cara o al
cuero cabelludo pueden apare-
cer manifestaciones neurolégi-
cas u oculares.

Caso clinico

46. ;Cuil seria el DIAGNOSTICO
mds probable?

47.

48.

o a0 o

Piomiositis.
Dermatomiositis juvenil.
Lupus eritematoso sistémico.
Sindrome de superposicién.
Esclerosis sistémica.

¢Qué prueba complementaria NO
seria util para el diagnéstico y se-
guimiento de esta paciente?

a.
b.

c.
d.

€

C

Biopsia muscular.
Electromiograma.
Resonancia magnética de
cuerpo completo.
Anticuerpos especificos de
miositis.

Anticuerpos antinucleares.

UAL de los siguientes trata-

mientos utilizaria en esta paciente?

o a0 o

Hidroxicloroquina.
Corticoides sistémicos.
Inmunoglobulinas intravenosas.
Metotrexato.

Todos.

PEDIATRIA INTEGRAL


http://www.sepeap.org

Anamnesis y exploracion fisica
en Reumatologia

J.C. Lépez Robledillo

Unidad de Reumatologia Pediatrica. Hospital Infantil Universitario Nifio Jestis Madrid

Introduccién

L as enfermedades reumdticas (ER)

en nifios y adolescentes, constitu-

yen un grupo importante de pro-
cesos que afectan al sistema musculoes-
quelético de forma predominante, pero
que, con frecuencia, comprometen tam-
bién a otros 6rganos o sistemas y cuyos
sintomas y signos pueden orientarnos a
su diagndéstico. El espectro de las ER
es amplio y abarca procesos locales y

transitorios de indole mecdnica, dolor
crénico musculoesquelético, osteocon-
drosis, infecciones musculoesqueléticas,
fragilidad 6sea, enfermedad inflamatoria
crénica articular y enfermedades sisté-
micas autoinmunes o autoinflamatorias.

Las ER en nifios y adolescentes son,
por lo general, procesos crénicos que se
presentan en cualquier grupo etario y
que podemos clasificar de forma ope-
rativa segun la tabla I.

Tabla I. Principales enfermedades reumaticas en nifios y adolescentes

1. Enfermedades inflamatorias crénicas

a. Con afectacién articular predominante

i. Artritis idiopatica juvenil (AlJ)
ii. Espondiloartritis juveniles

iii. Artritis relacionadas con la infeccion

b. Sin afectacion articular predominante

i. Enfermedades autoinmunes sistémicas

e Conectivopatias

- Lupus eritematoso sistémico (LES)

- Dermatomiositis juvenil (DMJ)

- Esclerodermia

- Enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC)

e Vasculitis

- De gran vaso: enfermedad de Takayasu
- De mediano vaso: enfermedad de Kawasaki (EKW), Panarteritis Nodosa

(PAN)
- De pequefio vaso:

o Granulomatosas. Granulomatosis con poliangeitis (ant. Wegener).

Churg Strauss

o No granulomatosas. Purpura de sindrome de Henoch (PSH).
Vasculitis leucocitoclasticas. Urticaria vasculitis, etc.
o Otras: enfermedad de Bechet, Vasculitis SNC, etc.

ii. Enfermedades autoinflamatorias

e Sindromes hereditarios de fiebre periédica
e Criopirinopatias: CINCA. Sindrome de Muckle Wells

e Otras

2. Enfermedades no inflamatorias
a. Sindromes de dolor crénico
b. Sindromes de fragilidad 6sea
c. Infecciones musculoesqueléticas
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Por otro lado, es importante tener
en cuenta que determinadas enferme-
dades no reumiticas (neoplasias hema-
tolégicas, enfermedades metabdlicas,
etc.) pueden afectar al sistema mus-
culoesquelético simulando un proceso
o enfermedad reumdtica. Una buena
historia clinica nos ayudara a discernir
entre ambas (Tabla II).

“Para diagnosticar una ER se debe
pensar en ella”, por lo que es imprescin-

Tabla Il. Historia clinica en
Reumatologia Pediatrica

1. Motivo principal de consulta

2. Antecedentes familiares
(“carga genética”)

3. Antecedentes personales
a. Alergias e intolerancias

b. Antecedentes obstétricos,
periodo neonatal

c. Crecimiento y desarrollo

d. Estado nutricional. Habitos
alimentarios. Practica deportiva

e. Historia vacunal
f. Antecedentes epidemiolégicos

g. Procesos y enfermedades
previas

h. Comorbilidades

4. Historia actual
a. Sintomas musculoesqueléticos
b. Sintomas acompafiantes
i. Generales
ii. Por aparatos

5. Exploracion fisica
a. General
b. Musculoesquelética
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Tabla Ill. Antecedentes familiares (AF)

Antecedentes familiares

Psoriasis

Justificacion

Posibilidad de artritis psoriasica

Espondiloartropatias

Posibilidad de artritis y entesitis

Sindromes hereditarios de fiebre periédica

Sindromes autoinflamatorios

Enfermedad autoinmune en madre
portadora de anti Ro+ (lupus, Sjégren)

Bloqueo cardiaco, lupus neonatal

Tuberculosis

Artritis / osteomielitis TB

Fragilidad 6sea, osteogénesis imperfecta

Osteogénesis imperfecta

Enfermedades del colageno

dible contar con determinados conoci-
mientos y habilidades que hagan sos-
pecharla, para mediante una anamnesis
y exploracion adecuadas, orientar las
exploraciones complementarias nece-
sarias y poder realizar un diagnéstico
precoz que, sin duda, mejorari el pro-
ndstico, al permitir iniciar, cuanto antes,
el tratamiento especifico.

En este trabajo abordaremos, ini-
cialmente, la recogida sistemdtica de
sintomas mediante una anamnesis diri-
gida y, a continuacién, la exploracién
fisica reumatolégica.

Anamnesis
Motivo de consulta

El motivo principal de la consulta

debe reflejarse de forma concisa, como
]

por ejemplo: “artralgias de larga evo-

» e ” o«

lucién”, “inflamacion rodilla”, “fiebre y
exantema a estudio”, “cojera de reciente
comienzo”. De esta forma, puede esta-
blecerse, en muchas ocasiones, el sin-
toma/signo guia de un determinado

grupo de patologias musculoesqueléticas.

Antecedentes familiares (AF)
(Tabla I11)

Aunque en la mayoria de la ER de
base inmune, no se ha identificado un
gen especifico que predisponga a ellas,
no es infrecuente que los nifios con ER
tengan familiares con enfermedades
autoinmunes, como: artritis reunatoide,
espondiloartritis, tiroiditis, psoriasis,
diabetes mellitus, etc. Lo que podria-
mos denominar como “carga familiar”.
En este sentido, debemos recalcar que
la presencia de espondiloartritis o pso-
riasis en un familiar de primer grado,
constituye un criterio para la clasifica-
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Sindrome de Marfan. Sindrome de
Ehlers-Danlos, etc.

cién de las artritis cronicas de nifios y
adolescentes.

Por otro lado, determinadas enfer-
medades presentan patrones de heren-
cia mis claros, como: los sindromes de
fiebre periddica (a la cabeza, la ficbre
mediterrinea familiar), la osteogénesis
imperfecta, el sindrome de Marfan,

enfermedad de Ehlers-Danlos, etc. En

estos casos, resulta de utilidad realizar
un drbol genealdgico.

También, se debe tener en cuenta
que muchas enfermedades genéticas tie-
nen expresion clinica en el sistema mus-
culoesquelético y, en ocasiones, simulan
una enfermedad reumitica.

Antecedentes personales (Tabla 1V)

*+  Traumatismosy sobrecargas: siem-
pre debemos tener en cuenta, deter-
minados antecedentes que pueden
orientar el diagnéstico, como por
ejemplo: el antecedente traumdtico o
de sobrecarga mecdnica en pacientes
con dolor, tumefaccién o limitacién
de la movilidad de una articulacién.
Pero, por otro lado, también se debe
considerar como posible, que una
caida sea consecuencia y no causa
de una artropatia ya existente.

En casos de piomiositis, es fre-
cuente el antecedente de sobrecarga
fisica o traumatismos repetidos, dias
antes de la infeccién muscular en

IELIERLA

Antecedentes personales

Patologia musculoesquelética

Traumatismos, practica deportiva

Artritis traumatica. Sobrecarga mecanica

Infeccién gastroentérica

Artritis reactiva

Infeccién estreptocécica

Artritis reactiva postestreptocécica. Fiebre
reumatica. Uveitis reactiva

Uretritis

Artritis reactiva. Sindrome de Reiter

Rectorragias/dolor abdominal

Enfermedad inflamatoria intestinal asociada

Retraso pondoestatural

Enfermedad inflamatoria intestinal

Antecedentes epidemiologicos

Contacto con enfermos TB

Patologia musculoesquelética

Tuberculosis osteoarticular

Viajes extranjero

Enfermedad de Lyme (picaduras garrapata)

Fiebre Chikungunya (picaduras mosquitos)

Ingesta de lacteos sin higienizar

Brucelosis humana (artralgias, artritis,
espondilitis)

Comorbilidades establecidas

Enfermedad inflamatoria
intestinal

Patologia musculoesquelética

Artralgias/artritis en brotes intestinales.
Sacroileitis

Enfermedad celiaca

Sintomas musculoesqueléticos asociados

Uveitis Artropatia crénica, sarcoidosis, enfermedad de
Behcet

Miopia magna Sindrome de Stickler (artrooftalmopatia)

Psoriasis Artropatia crénica

Sindrome de Down

“Artropatia del sindrome de Down”



pacientes jovenes sin otros antece-
dentes relevantes.

* Infecciones: el antecedente de
determinadas infecciones, como
por ejemplo, gastroenteritis entre 1
y 4 semanas antes de la aparicién de
artritis aguda, puede orientarnos a
una artritis reactiva.

La infeccién estreptocécica por
estreptococo beta hemolitico del
grupo A, es el agente responsable
de la fiebre reumdtica que hoy
dificilmente se observa, pero que no
debe olvidarse. En la actualidad, es
mids frecuente la artritis reactiva
posestreptocicica’y quizés episodios
de uveitis anterior (“uveitis reactiva
posestreptocicica’).

El antecedente de un proceso infec-
cioso respiratorio de vias altas se
constata con frecuencia en casos
de sinovitis transitoria de cadera

(STC).

Antecedentes epidemiolégicos

La HCR debe recoger siempre
aspectos epidemiolégicos que pue-
den ser de interés para el diagnéstico
de determinadas patologias, debiendo
interrogar por el contacto con enfer-
mos de tuberculosis, contacto con ani-
males, consumo de licteos y derivados
sin higienizar, picaduras de garrapatas
0 mosquitos, viajes recientes, etc.

La tuberculosis todavia sigue decla-
rindose en Espafia y puede afectar al
sistema musculoesquelético en forma de
artritis séptica, osteomielitis y espon-
dilodiscitis. Por este motivo, siempre
se debe interrogar por la posibilidad de
contacto del paciente con enfermos de
TB en su dmbito cercano.

La brucelosis es una antropozoono-
sis que puede transmitirse por el con-
tacto con animales enfermos o bien
por el consumo de productos licteos
sin higienizar (leche cruda no pasteu-
rizada). Esta enfermedad produce fiebre
prolongada y compromiso articular con
frecuencia, ya sea como artromialgias o
bien como artritis, espondilitis, sacroi-
leitis, etc. En Espaiia, se siguen decla-
rando casos de brucelosis humana, pero
de forma anecddtica en la actualidad.

La enfermedad de Lyme es una
borreliosis que es transmitida por pica-
duras de garrapatas y que cursa con fre-
cuencia con: artritis, exantema caracte-
ristico y compromiso neurolégico, entre

otros. Es endémica en determinadas
latitudes y debe tenerse en cuenta en
pacientes procedentes de estas latitudes,
sobre todo, si han sufrido picaduras de
garrapata.

La fiebre Chikungunya es una
enfermedad virica transmitida al ser
humano por mosquitos infectados.
Cursa con: fiebre, afectacién del estado
general, exantema y artromialgias inten-
sas. La enfermedad se da en Africa,
Asia y el subcontinente indio. Recien-
temente, los vectores de la enfermedad
se han propagado a Europa y América,
por lo que debe tenerse en cuenta en
pacientes con fiebre, exantema y clinica
articular.

Otras enfermedades o procesos

El antecedente de dolor abdominal
recurrente y rectorragias en un paciente
con patologia articular, puede ponernos
en alerta de la existencia de una enfer-
medad inflamatoria intestinal (diag-
nosticada o no) en la que es habitual la
presencia de manifestaciones muscu-
loesqueléticas.

Los pacientes con psoriasis cuti-
nea pueden desarrollar artritis crénica
durante su evolucién en un porcentaje
variable de casos, por lo que se debe
tener en cuenta en la anamnesis de
pacientes en estudio por artropatia.
Dado que, en ocasiones, no estd diag-
nosticada, se debe interrogar por la pre-
sencia de lesiones caracteristicas.

Uveitis: el antecedente de inflama-
cién ocular en un paciente con sintomas
musculoesqueléticos, puede ponernos
sobre la pista de una artropatia inflama-
toria crénica, sarcoidosis, enfermedad
de Behcet, etc.

Otras enfermedades sistémicas,
ya sean autoinmunes, como LES, o
autoinflamatoiras, como: la artritis sis-
témica juvenil, sindromes hereditarios
de fiebre periédica (fiebre mediterrinea
familiar y otras), criopirinopatias (sin-
drome CINCA), etc., pueden presentar
patologia musculoesquelética durante su
evolucién.

En nifios con hiperlaxitud, son mas
frecuentes los cuadros de dolor crénico
musculoesquelético.

Historia actual (Tabla V)

La historia del proceso actual con-
templa, tanto los sintomas musculoes-
queléticos relacionados con la inflama-
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Tabla V. Historia actual

1. Sintomas musculoesqueléticos
a. Dolor y sus caracteristicas
i. Localizado
1. Articular
2.Bursas y vainas tendinosas
3. Entesitis (inserciones
tendones, y bursas)
4. Musculo
5. Hueso
ii. Generalizado
iii. Signos de alarma:
nocturno, presencia de
fiebre, malestar general
b. Tumefaccion
i. Articular
ii. Periarticular
iii. Tenosinovitis
iv. Dactilitis
v. Linfedema
c¢. Limitacién de la movilidad
i. Cojera
ii. Flexos
d. Limitacién capacidad funcional
(limitacién actividades
cotidianas)
e. Rigidez matutina o tras
inmovilidad

2. Sintomas acompaiiantes
a. Sintomas generales

b. Sintomas por aparatos
(anamnesis dirigida)

cién (dolor, tumefaccién, limitacién

de la movilidad y pérdida de funcién),

como las manifestaciones asociadas.

1. Dolor y sus caracteristicas: se debe
interrogar sobre la localizacidn,
irradiacion, tipo (urente, sordo, que-
mante, etc.), intensidad, ritmo hora-
rio (matutino, nocturno), duracién,
tiempo de evolucidn, cadencia, rela-
cién con la actividad fisica, etc. Tam-
bién sobre sintomas acompafantes,
como: aumento de temperatura local,
fiebre enrojecimiento, etc.

Por lo general, las enfermedades
inflamatorias articulares (AIJ) no
se caracterizan por el dolor como
sintoma principal, siendo mds fre-
cuente que se refiera por parte de los
padres: hinchazén y/o limitacién de
movilidad de un miembro, o bien,
que el nifio rehuse o rechace la rea-
lizacién de actividades habituales.

Cuando el dolor es intenso o des-
proporcionado a la tumefaccién
articular, debemos plantear la posi-
bilidad de una artritis séptica o un
Proceso tumoral, en estos casos, el

PEDIATRIA INTEGRAL
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Dolor musculoesquelético

Fiebre o alteracion del
estado general/dolor nocturno
o desproporcionado

¥ v v

Considerar proceso

Considerar infeccion Considerar enfermedad inflamatoria

neoplasico osteoarticular o sindromes de dolor idiopatico
| | )
;Diagnostico? ;Inflamacién
articular, rigidez matutina
prolongada?
Tratamiento v v ¥
especifico
Descartar enfermedad ~__| Sindromes de dolor Otras
inflamatoria articular idiopatico posibilidades

i

Hiperlaxitud articular benigna: dolor difuso mal definido y
—> | criterios de hiperlaxitud, descartar enfermedades hereditarias

;Criterios
diagnésticos?

Fibromialgia/fatiga crénica: dolor generalizado, trastornos del

> ~ . e ;
No suefio, presencia de puntos dolorosos caracteristicos, astenia
Tratamiento Considerar otras Distrofia simpatico refleja: dolor regional y
especifico posibilidades trastornos del sistema nervioso simpatico
Dolores de crecimiento: dolor nocturno de miembros inferiores

que se alivia con masajes y analgésicos

> | Dolores psicogénicos

Figura 1. Esquema del abordaje del dolor musculoesquelético en reumatologia pediatrica.

ritmo del dolor y la presencia de sin-
tomas acompafiantes, como fiebre
y afectacion del estado general, nos
pondrén sobre la pista.

El dolor musculoesquelético (Fig. 1
y Tabla VI) generalizado sin signos
de alarma es caracteristico de los
sindromes de sensibilizacién central
(p- €j., fibromialgia juvenil) o de
amplificacién del dolor.

Dolor localizado de ritmo mecinico
o no definido, puede corresponder
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2.

tanto a sobrecarga mecdnica por
sobreuso, como a dolores del creci-
miento, osteocondrosis (enfermedad
de Sever, Osgood Schlatter, etc.) por
lo general, procesos benignos.

Tumefaccion o hinchazén: la tume-
faccién articular no siempre es muy
evidente o afecta a articulaciones
pequeiias o poco habituales y puede
pasar desapercibida, por lo que la
exploracién fisica serd de mayor uti-
lidad para ponerla de manifiesto. Hay

que tener en cuenta que la tumefac-
cién puede afectar a tejidos periarticu-
lares, vainas tendinosas y ser interpre-
tado erréneamente como una artritis.
No debemos olvidar que las fenosi-
nowitis se objetivan con frecuencia
en la AlJ asociada a la artritis de
carpos, tobillos y pies. Cuando se
refiere al retropié, puede tratarse de
una tendinitis aquilea, caracteristica
de la artritis idiopdtica juvenil forma
“artritis y entesitis’.



Tabla VI. Signos de alarma del dolor musculoesquelético

Dolor benigno

Alivio con el descanso y
empeoramiento con la actividad

Signos de alarma

Mejora con la actividad y presente
durante el reposo

Aparicién a dltima hora del dia

Rigidez matutina

Dolor nocturno que se alivia con
analgésicos simples y masajes

Dolor nocturno que no se alivia con
analgésicos y empeora con masaje

Ausencia de inflamacién articular

Presencia de inflamacién articular

Hiperlaxitud articular

Rigidez articular

Ausencia de hipersensibilidad 6sea

Hipersensibilidad ésea

Fuerza normal

Debilidad muscular

Crecimiento normal

La tumefaccién que se extiende
mds alld de una articulacién puede
corresponder a una dactilitis (“dedo
en salchicha”) y es caracteristica de
determinadas formas de AlJ.

En ocasiones, puede objetivarse
edema periarticular, acompafiando a
un proceso inflamatorio articular que
puede corresponder a un Zinfedema.

3. Lalimitacién de la movilidad de

una articulacién o un miembro y
la incapacidad para realizar activi-
dades habituales. Pueden deberse,
tanto a un proceso banal o inespe-
cifico, como a un proceso infeccioso
(miositis, artritis séptica, osteo-
mielitis), como a un inflamatorio
crénico (AIJ) o incluso tumoral
(leucemia linfobldstica aguda,
sarcoma de Ewing, etc.).

La limitacién de la movilidad puede
deberse también a debilidad, que
cuando afecta de forma proximal a
miembros es caracteristica de las mio-
patias inflamatorias (DM]), la pre-
sencia de sintomas y signos caracte-
risticos nos orientardn al diagndstico.
La cojera es frecuente en la edad
pedidtrica y representa un meca-
nismo de proteccién contra el dolor.
En ocasiones, es transitoria y prece-
dida, por lo general, de una infeccién
de vias respiratorias altas (sinovitis
transitoria de cadera). Cuando la
sinovitis persiste mds de 1-2 semanas
o se acompaiia de episodios de cojera
previa, estamos obligados a descartar
una enfermedad de Perthes.

La presencia de fiebre asociada a la
cojera nos obligard a descartar una
artritis séptica/osteomielitis.

Alteraciéon pondoestatural

No debemos olvidar que la cojera
puede ser expresién de una coxitis
inflamatoria en un paciente con
artritis idiopdtica juvenil. Aunque
la enfermedad puede debutar afec-
tando a la cadera, esto es poco fre-
cuente y, por lo general, la coxitis
se presenta en el curso evolutivo de
la misma, habitualmente en varones
mayores de 9-10 afios con la forma
‘artritis y entesitis”.

Es importante tener en cuenta que
no siempre la cojera o limitacion
de la marcha es debida a un pro-
blema de cadera, como ocurre con
frecuencia en la inflamacién de arti-
culaciones de miembros inferiores
de la artritis idiopdtica juvenil.
En este sentido, cuando un nifio
cojea o rehusa caminar o mantener
la postura, se debe contemplar tam-
bién la posibilidad de un problema
de columna, como por ejemplo, una
discitis que, por lo general, afecta a
nifios de 2-5 afios. La exploracién
fisica nos ayudard a valorar estas
opciones una vez sospechadas.

Las contracturas en flexion (“fle-
xo0s”), por lo general no dolorosas,
son relativamente frecuentes en la
artritis idiopdtica juvenil, cuando
se afecta el codo o la rodilla, ya sea en
su inicio como durante su evolucién.
En ocasiones, la enfermedad se des-
cubre estudiando un flexo y pueden
pasar inadvertidos si son leves.

Una forma répida de valorar la limi-
tacién de forma global, es empezar
preguntando: si el nifio presenta difi-
cultad para vestirse sin ayuda, o subir
o bajar escaleras (si antes lo hacfa).

4.
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Incapacidad funcional: la patolo-
gia reumdtica se acompaiia, por lo
general, de limitacién funcional y
su valoracion ha de tener en cuenta
el grupo etario del paciente: en el
lactante, se observa una disminu-
cién de la movilidad espontinea,
llanto desencadenado por determi-
nados movimientos o una postura
antidlgica durante el suefio; en los
preescolares, la limitacién puede
hacerse patente por la alteracién
de la actividad normal al vestirse,
al subir o bajar escaleras, al realizar
actividades deportivas, etc.
Rigidez: la presencia de rigidez o
entumecimiento matutino o tras
periodos de reposo o inactividad
mis o menos prolongados, es carac-
teristica de la patologia inflamatoria
articular (artritis idiopdtica juvenil),
pudiendo llegar a ser el signo mds
importante de las ER. Cuando se
asocia a dolor o tumefaccién, deci-
mos que el dolor es de ritmo infla-
matorio en contraposicién al de
ritmo mecdnico, que no se acompana
de rigidez y se presenta después de
la realizacion de actividad fisica o al
final del dia. Por este motivo, es muy
importante preguntar siempre si el
nifio tiene: rigidez, entumecimiento
o rehiisa moverse al levantarse por la
mafiana o tras periodos de reposo.
Los nifios mayores suelen referirla,
como: molestias vagas, sensacion
de cansancio, debilidad muscular,
torpeza, agarrotamiento, etc.
Sintomas generales: la presencia
de sintomas, como: fiebre, malestar
general, decaimiento, debilidad, pér-
dida de peso, etc., pueden presentarse
asociados a patologia reumitica,
como: AlJ sistémica, LES, vasculi-
tis o enfermedad de Kawasaki, pero
estamos obligados a sospechar una
infeccién o un proceso tumoral.
Sintomas por aparatos (anamnesis
dirigida por aparatos): la anamne-
sis en Reumatologia debe ir dirigida
a la busqueda de sintomas que, si
estdn presentes, puedan orientarnos
al diagnéstico de un determinado
proceso reumatoldgico, ya sea este
de naturaleza inflamatoria o no;
asi, vemos como, en la patologia de
base inmune, pueden estar presen-
tes de forma aislada o combinada:
fiebre, astenia, artralgias, mialgias,

PEDIATRIA INTEGRAL 219.e5



Tabla VII. Sintomas por aparatos (anamnesis dirigida por aparatos)

General

Fiebre remitente en picos (2-3 diarios)

AlJ sistémica

Fiebre periédica

Fiebres periédicas familiares (FMF,
CINCA, etc.)

Fiebre en picos

Enfermedad de Kawasaki

Fiebre ltpica

LES

Astenia significativa

AlJ sistémica. LES, Dermatomiositis
juvenil. Vasculitis

Debilidad generalizada

Dermatomiositis juvenil

Retraso pondoestatural

Enfermedad inflamatoria intestinal

Neuropsiquiatrico

Cefalea LES, Vasculitis sistémicas, enfermedad
de Behcet, CINCA, etc.

Convulsiones LES

Déficit focal (ACV) LES

Depresion LES

Pares craneales

LES. Enfermedad de Lyme

Movimientos anormales/Corea

SAF. Fiebre reumatica

Psicosis, trastornos cognitivos

LES

Parestesias, disestesias

Vasculitis sistémicas

Cardiopulmonar
Dolor toracico anterior (pericarditis)

LES. AlJS. Fiebre mediterranea familiar.
Sindromes autoinflamatorios (TRAPS)

Dolor pleuritico (pleuritis)

LES. Sindromes autoinflamatorios

Disnea

Neumonitis (AlJ). Dermatomiositis
Juvenil. Esclerodermia. Hemorragia
(LES, PSH)

Tos no productiva

Neomopatia intersticial

Arritmia Enfermedad de Lyme. LES. Otras
conectivopatias

Digestivo

Disfagia DMJ. Esclerodermia. Sindrome CREST

Dolor abdominal

Ell. FMF (serositis). LES (pancreatitis).
Vasculitis

Diarrea aguda

Artritis reactiva

Diarrea crénica

Ell. Enfermedad celiaca

Rectorragias Ell
Ulceras anales Ell
Piel y mucosas

Alopecia LES
Fotosensibilidad LES

Intolerancia al frio

Criopirinopatias

Lengua aframbuesada

Enfermedad de Kawasaki

Aftas orales

LES. Enfermedad de Behcet. Sindrome
PFAPA

Aftas genitales

Enfermedad de Behcet. Sindromes
autoinflamatorios

Psoriasis cutanea

Artritis psoriasica

Onicopatia (pitting)

Descamacion interdigital

Artritis psoriasica

Enfermedad de Kawasaki

Pustulosis palmoplantar

Sindrome SAPHO
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Continua

debilidad, rigidez matutina, aftas
orales, fotosensibilidad, fenémeno
de Raynaud, fiebre, etc., que, en
muchas ocasiones, el paciente no
refiere y que hemos de preguntar
de forma mds o menos sistematica
y dirigida para hacerlas patentes. En
la tabla VII, se detallan los princi-
pales hallazgos que debemos tener
en cuenta para preguntar sobre ellos
y confirmar posteriormente en la
exploracidn, si procediera.

Exploracién fisica en
reumatologia pedidtrica

Una vez realizada la anamnesis,
continuaremos con €l examen muscu-
loesquelético, realizado de forma siste-
mdtica a través de la inspeccién, palpa-
cién y examen de la movilidad articular,
para lo que tendremos en cuenta los
siguientes apartados:

* Estdtica y actitud articular: con
el paciente desnudo, se valorardn:
la simetria en los relieves 6seos, la
morfologia de las articulaciones, las
masas musculares, la actitud pos-
tural, las posibles desviaciones del
raquis y/o de las extremidades o la
dismetria de las extremidades infe-
riores. La presencia de contracturas
en flexién (“flexos”) suele poner-
nos en alerta de patologia articular
inflamatoria o infecciosa, especial-
mente en: codo, mufieca, cadera y
rodilla...

+ Signos inflamatorios: los signos
clésicos de la inflamacién deben
explorarse en busca de tumefaccién
articular o periarticular, rubor y
calor. A continuacién, valoraremos
la presencia de derrame articular en
articulaciones accesibles.

* Deformidades: una articulacién
deformada indica, por lo general, un
proceso de larga duracién. Pueden
ser congénitas o adquiridas.

* Puntos dolorosos: la presencia de
dolor en la exploracién muscu-
loesquelética, habitualmente tiene
cardcter patoldgico y debe valorarse
siempre. Se valorard, especialmente:
dolor articular, periarticular, mus-
culos, fascias, tendones y sus inser-
ciones. Hay que tener en cuenta que
en muchos nifios con enfermedades
reumdticas, no se refiere ni se obje-
tiva dolor en la exploracién, siendo



Tabla VII. Sintomas por aparatos (anamnesis dirigida por aparatos) Continuacion

Piel y mucosas (continuacion)
Exantema evanescente

AlJ sistémica

Exantema malar (en vespertilio)

LES. Dermatomiositis Juvenil

Exantema urticarial

LES. Vasculitis. Sindrome
autoinflamatorio

Exantema petequial

PSH. LES

Parpura palpable

Vasculitis sistémica

Eritema marginado

Fiebre reumatica

Eritema en heliotropo

Dermatomiositis juvenil

Eritema crénico migrans

Enfermedad de Lyme

Exantema periocular (“mapache”)

LES neonatal

Pépulas de Gottron

Dermatomiositis juvenil

Eritema erisipeloide

Fiebre mediterranea familiar

Livedo reticularis/vasculitis racemosa

Sindrome antifosfolipidico, sindrome de
Snedon
Déficit de ADA2

Fenémeno de Raynaud

LES. Esclerodermia. Sindrome CREST.
Overlap. Vasculitis

No6dulos subcutaneos

AlJ FR+. Vasculitis sistémicas

Nédulos subcutaneos (paniculitis)

Eritema nodoso, vasculitis, Ell

Calcificaciones subcutaneas

Dermatomiositis juvenil. Esclerodermia.
CREST

Ulceras cuténeas

Vasculitis sistémica

Engrosamiento cutéaneo

Esclerodermia

Hipersensibilidad a picaduras de
insectos

Enfermedad de Behcet

ORL

Dlsfonia

DMJ, AlJ (artritis cricoaritenoidea)

Faringoamigdalitis febril recurrente

Sindrome PFAPA

Hipoacusia neurosensorial

Criopirinopatias, enfermedad
inmunomediada del oido

Ocular

Ojo rojo (conjuntivitis)

Criopirinopatias. Sindrome Reiter.
Vasculitis

Ojo rojo (epiescleritis)

Vasculitis sistémicas

Ojo rojo (uveitis)

AlJ. Espondiloartritis. Enfermedad de
Kawasaki. Sarcoidosis

Escleras azules

Ontogénesis imperfecta

Hipopion

Enfermedad de Behcet

Tenosinovitis oblicuo anterior
(Sindrome de Brown)

AlJ. LES

Tumefaccion palpebral

Dermatomiositis juvenil

Exantema heliotropo

Dermatomiositis juvenil

Otros

Tumefaccion parotidea

Enfermedad de Sjogren. Sarcoidosis

Sequedad ocular/oral

Enfermedad de Sjogren

Dolor testicular (orquitis)

Parpura de Schonlein H. Vasculitis
(PAN). Brucelosis

Irregularidades menstruales

LES

Hematuria

Purpura de Schénlein H. LES. Vasculitis
sistémicas
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mis habitual que el nifio rehse rea-
lizar determinados movimientos o
constatar retirada al palpar o mover
una articulacién o estructura rela-
cionada.

En ocasiones, se objetiva en la explo-
racién muchas dreas dolorosas que
puede traducir: tensién muscular,
procesos de amplificacién del dolor
o un sindrome de sensibilizacién
central (fibromialgia y patologias
relacionadas). Un dolor a la explo-
racién desproporcionado o acom-
pafiado de signos de compromiso
sistémico, nos hard sospechar un
proceso infeccioso osteoarticular
o neopldsico con expresién muscu-
loesquelética.

Movilidad articular: se evaluard
la movilidad, tanto activa como
pasiva, en busca de cualquier tipo
de limitacién, que puede ser parcial
o total (anquilosis) y acompafiarse
o no de dolor. Si por el contrario
se objetiva movilidad excesiva,
podremos hablar de hiperlaxitud
articular generalizada, cuando se
cumplen determinados criterios
(Tabla VIII). No hay que olvidar
que la presencia de hiperlaxitud
generalizada puede ser una mani-
festacién de sindromes, como:

Tabla VIII. Hiperlaxitud articular

generalizada benigna. “Criterios de
Beighton” (Ann Rheum Dis. 1973)

- Hiperextension pasiva del quinto
dedo de la mano >90 grados
(paralelo a la superficie de
extension del antebrazo)

- Aposicién pasiva del pulgar en la
superficie flexora del antebrazo

- Hiperextension activa de mas de
10 grados de los codos

- Hiperextension activa de mas de
10 grados de las rodillas

- Apoyo de las palmas de las
manos en el suelo flexionando
las caderas con las rodillas en
extension completa

La puntuacion Beighton se realiza
asignando dos puntos si el hallazgo
es bilateral y un punto al apoyar las
palmas de las manos en el suelo. Para
realizar el diagndstico, se requiere la
presencia de, al menos, 4 puntos de
los posibles.
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Marfan, Ehlers-Danlos, etc., que
asocian un fenotipo particular.

* Limitacién funcional: la alteracién
de la capacidad funcional es conse-
cuencia directa del dolor o tumefac-
cién que provoca el proceso articu-
lar. Cuando se afectan las extremi-
dades inferiores, en la mayoria de
los casos, el nifio presenta cojera o
imposibilidad para apoyar la extre-
midad, dejando de realizar activida-
des habituales, como: jugar, correr,
montar en bicicleta o cualquier acti-
vidad deportiva. Cuando se afectan
las extremidades superiores, es mas
dificil de apreciar, debiendo valo-
rarse las actividades manuales rela-
cionadas con el aseo personal o el
vestirse. En el caso de los lactantes,
se puede observar disminucién de
la movilidad en la cuna o posturas
inusuales durante el suefio.

La exploracién fisica debe ser sis-
temdtica y, para ello, nos resultard til
establecer un orden como el propuesto.

Columna cervical

En pacientes con AlJ, sobre todo
en las formas con afectacién poliarti-
cular, no es infrecuente que se afecte
la columna cervical; para valorar esta
posibilidad, empezaremos examinando
la flexién, extensién, rotaciones y late-
ralizacién del cuello con el paciente de
pie o sentado, pidiendo al nifio que mire
hacia el techo, luego a su ombligo y,
finalmente, hacia los lados y hacia atris.

Un signo frecuente de afectacién
cervical es la limitacidn, por lo general
no dolorosa, de la extensién para sus
tltimos grados (Fig. 2).

Figura 2. Limitacién de la extension cervical
en paciente con AlJ poliarticular evolucionada.

219.e8 PEDIATRIA INTEGRAL

Asi mismo, es posible observar
como el nifio gira el tronco cuando se
le pide que mire hacia atrds en vez de
mover el cuello solamente.

A continuacién, valoraremos
mediante palpacién las masas muscu-
lares del cuello en bisqueda de contrac-
turas dolorosas o no. En este momento,
podemos aprovechar para buscar ade-
nopatias.

Finalmente en dectbito supino, se
explora la rotacién cervical, moviendo la
cabeza 90° tanto hacia la derecha como
hacia la izquierda (Fig. 3).

Figura 3. Exploracién de las rotaciones cer-
vicales con el paciente en decubito supino.

Articulacion temporomandibular
(ATM)

La ATM se afecta con cierta fre-
cuencia en nifios con artritis idiopdtica
juvenil, pero puede pasar desapercibida,
sobre todo, inicialmente.

Los principales signos de afectacién
ATM se exponen en la tabla IX y en las
figuras 4-6.

Tabla IX. Signos de afectacion ATM

- Dolor a la palpacién en las ATM

- Limitacién dolorosa o no de la
apertura oral (por lo general, el
nifio debe ser capaz de introducir
en su boca los dedos 2°, 3°y 4°
de su mano en su boca

- Presencia de chasquidos con el
movimiento

- Asimetria facial por
hipocrecimiento de una rama
mandibular

- Retrognatia hipocrecimiento de
las dos ramas mandibulares

Figura 4. Asimetria de la apertura oral en
paciente con AlJ oligoarticular.

Figura 5. Exploracién de la apertura oral.
Se considera normal la introduccion de, al
menos, tres dedos.

Figura 6. Retrognatia en paciente con AlJ
poliarticular evolucionada.

Articulacion esternoclavicular

En ocasiones, puede afectarse la
articulacién esternoclavicular (Fig 7)
en procesos inflamatorios o infecciosos
dseos o articulares. La artritis suele pasar
desapercibida, por lo que debe exami-
narse dentro de la sistemdtica que se
establezca.



Figura 7. Tumefaccién articulacién esterno-
clavicular izquierda en paciente con Artritis
y entesitis.

Hombro

La articulacién del hombro se afecta
con poca frecuencia en las artropatias
cronicas, pero debe explorarse sistema-
ticamente. La inflamacién de la articu-
lacién glenohumeral puede ponerse de
manifiesto por la presencia de fumefac-
cidn en la cara anterior del hombro que
puede resultar dolorosa a la palpacién.
No debemos olvidar que este hallazgo
puede corresponder también a la presen-
cia de tenosinovitis o bursitis, que es poco
frecuente en pacientes con artritis créni-
cas, pero que hay que tener en cuenta.

La movilidad debe evaluarse
pidiendo al nifio que eleve los brazos
hacia delante, hacia atrds y hacia los
lados (abduccién). Acto seguido, se le
invita a que toque el hombro opuesto de
cada brazo, tanto por delante como por
la espalda (rotaciones externa e interna).

También puede explorarse la movili-
dad pasiva del hombro mediante la fle-
xi6n del antebrazo sobre el brazo 90°,
dirigiendo el antebrazo y la mano hacia
fuera y hacia dentro (“tocar el ombligo”)
¥, a continuacién, levantando el codo
(brazo en abduccién de 90°) llevar la
mano tanto hacia arriba como hacia
abajo (rotacién externa e interna).

El signo mis frecuente de compro-
miso articular es la limitacién, en oca-
siones dolorosa, de la rotacién interna,
tanto activa como pasiva (Fig. 8).

Figura 8. Exploracién rotacién interna del
hombro.

Codo

La articulacién del codo se afecta
con frecuencia, pero puede pasar des-
apercibido si la artritis es leve y no se
explora adecuadamente.

La sinovitis puede sospecharse por
la presencia de tumefaccién (Fig. 9) en
la inspeccidn, o bien, palpando la arti-
culacién radio-humeral en la parte pos-
terior del codo (surco retroolecraniano
externo), mientras se realiza un movi-
miento de pronosupinacién de la mano.

Se han de explorar, tanto la flexo-
extensién como pronosupinacién para
valorar si existe algin grado de dolor y
limitacién de la movilidad.

Con frecuencia, el primer signo de
artritis del codo es la limitacién de la
extensién completa para sus ultimos
grados (flexo), que puede ser dolorosa
o no. Los nifios pequefios suelen tener
tendencia a la hipermovilidad de los
codos y, por tanto, un codo aparente-
mente normal, pero que no hiperex-
tiende unos grados, puede ser el primer
signo de una sinovitis, sobre todo, si el
hallazgo es asimétrico.

Figura 9. Tumefaccién marcada codo dere-
choy partes blandas adyacentes en paciente
con artritis séptica.

Muieca

La sinovitis de la articulacién radio-
carpiana y/o vainas tendinosas adyacen-
tes es muy frecuente en pacientes con
AlJ y se puede detectar mediante la
simple inspeccién en forma de abulta-
mientos o tumoraciones de consistencia
blanda, por lo general, en su cara dorsal

(Fig. 10).
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Figura 10. Tumefaccién por tenosinovitis en
carpo en paciente con AlJ poliarticular.

No obstante, el compromiso inflama-
torio suele hacerse patente de forma mds
precoz al palpar todo el carpo rodeando
con el pulgar y tercer dedo del explorador
ambas mufiecas y observar c6mo se pro-
duce dolor o una maniobra de retirada al
presionar ligeramente (Fig. 11).

Figura 11. Compresién simultanea de las
mufiecas para explorar sinovitis en carpos.

A continuacién, se evaluari la flexo-
extensién. Para ello, es util pedir que el
nifio con los codos flexionados y apo-
yados sobre una mesa, intente mantener
juntas las palmas de las manos en acti-
tud de oracién (Fig. 12), y descender el
borde de las manos para tocar la mesa.
Esta maniobra puede poner de mani-
fiesto, de forma precoz, la inflamacién
de un carpo que de otra manera podria
pasar desapercibido.

Figura 12. Actitud en “rezo” para evaluar
extensién de carpos y articulaciones de los
dedos.
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Posteriormente, se juntardn los dor-
sos de las manos dirigiendo los dedos
hacia abajo en vertical. La movilidad
pasiva debe ser de 90° tanto para la fle-
xi6n como para la extensién. También,
deben explorarse los movimientos de
lateralizacién cubital y radial, que en
circunstancias normales son de 35 y
450, respectivamente.

Mano

Las articulaciones de la mano se
afectan con frecuencia en las artropa-
tias crénicas. Mediante la simple ins-
peccién, podemos poner de manifiesto
la presencia de tumefaccién articular
en los dedos. La presencia de dactili-
tis (Fig. 13) es muy sugerente de una
enfermedad inflamatoria crénica; en
ocasiones, pasa desapercibida si no es
muy manifiesta, dado que, por lo gene-
ral, no resulta dolorosa.

Figura 13. Dactilitis 4 dedo mano derecha
en paciente con AlJ psoriésica.

También, mediante la inspeccién
pueden ponerse de manifiesto la pre-
sencia de contracturas articulares y
deformidades en metacarpofaldngicas o
interfaldngicas que, por lo general, tra-
ducen procesos evolucionados (Fig. 14).

Figura 14. Contracturas en flexion de inter-
faldngicas proximales en paciente con AlJ
poliarituclar.
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También, se deben inspeccionar las
ufias en busca de onicolisis o piqueteado
que pueden acompaiar a la forma de
artropatia psoridsica (Fig. 15).

Figura 15. Pitting ungueal en paciente con
AlJ psoriasica.

Es recomendable pedir al nifio que
haga el pufio (Fig. 16), para valorar si
existe tumefaccién o limitacién de la
movilidad de las metacarpofalingicas
y acto seguido se le invita a que nos
ensefie las ufias, flexionando las inter-
falingicas proximales y distales total-
mente, mientras permanecen extendidas

las metacarpofalingicas (maniobra de
Bunnell).

Figura 16. Maniobra del pufio para evaluar
sinovitis de metacarpofalangicas e interfa-
langicas.

Las articulaciones metacarpofalan-
gicas se evalian inicialmente de forma
conjunta, ejerciendo una compresion
lateral entre la 22 y la 52 Su movilidad
en flexién es de unos 80° y en extensién
de 45°.

Las articulaciones interfalingicas
se exploran presionando con el dedo
pulgar e indice sobre las caras laterales
de la articulacién. La flexién normal es
de 90°.

La hipermovilidad del primer y del
quinto dedo por laxitud es uno de los
criterios diagndsticos de hiperlaxitud.

Cadera

El compromiso de la articulacién
coxomeforal puede abarcar, desde pro-
cesos transitorios, como una sinovitis
transitoria de cadera, una enfermedad
de Perthes o, incluso, un proceso sép-
tico o tumoral, pero no debemos olvi-
dar que esta articulacién puede afectarse
en nifios con AlJ, por lo general, nifios
mayores en la forma artritis y entesi-
tis (lo que podriamos considerar una
espondiloartritis juvenil). Lo mds habi-
tual, es que se afecte durante el curso
evolutivo de la misma, siendo poco fre-
cuente que la enfermedad debute con
una coxitis.

La limitacién dolorosa de la rotacién
interna de la cadera suele ser el signo
mis habitual en caso de sinovitis. Sin
embargo, una actitud en flexién y rota-
cién externa, puede objetivarse como
un signo de alarma precoz en la artritis
séptica de cadera (Fig. 17).

La flexién debe explorarse inten-
tando llevar la rodilla hasta el pecho
(rango normal 120-135°). Las rotacio-
nes se exploran con la cadera, rodilla y
tobillo flexionados 90°, aproximando o
separando la pierna de la linea media.

Figura 17. Cadera: maniobra de rotacion
externa (pie hacia dentro) e interna (pie
hacia fuera).

Conviene realizar la maniobra de
rolling (Fig. 18), que evalta la rotacion
sobre su eje del miembro inferior total-
mente extendido; para ello, se sitdan
las manos por encima y por debajo de
la rodilla, haciendo rotar la extremidad
hacia dentro y hacia fuera. En la artri-
tis séptica de cadera, se objetivard una
limitacién dolorosa de las rotaciones a



diferencia de la sinovitis transitoria de
cadera que no suele doler.

Figura 18. Maniobra de “rolling” para valorar
rotaciéon de cadera, que caracteristicamente
no resulta dolorosa en sinovitis transitoria de
cadera a partir de los 30° a diferencia de otros
procesos.

Acto seguido, en dectbito supino, se
explorarn tanto la extensién como las
rotaciones, para ello, se fijara la pelvis
con una mano y con la otra se elevari la
pierna en extensién completa (el rango
normal es de 30°). A continuacidn, se
evaldan las rotaciones flexionando las
piernas 90° y aproximando y separando
cada pierna con respecto a la linea media

(Fig. 19).

Figura 19. Maniobra de rotacién interna de
ambas caderas.

Articulacion sacroiliaca y columna
lumbar

Las articulaciones sacroiliacas sue-
len ser las grandes desconocidas en la
patologia musculoesquelética, pero hay
que poner de manifiesto que, también,
pueden presentar inflamacién en deter-
minadas formas de AIJ, manifestado,
por lo general, como dolor lumbosacro

de ritmo inflamatorio y/o limitacién de
la movilidad lumbar.

En primer lugar, se debe explorar
palpando la regién lumbosacra en busca
de puntos dolorosos sobre el drea sacroi-
liaca. Con frecuencia, puede provocarse
dolor en este drea en nifios y, sobre todo,
adolescentes con procesos miofasciales
o de amplificacién del dolor, pero tam-
bién puede tratarse de una sacroileitis
subclinica en un nifio con una artropatia
inflamatoria crénica.

Las maniobras cldsicas para explo-
rar la sinovitis incluye: la maniobra de
FABERE (Flexién, Abduccién, Rota-
cién Externa), en la que estando el nifio
en decubito supino, se flexiona la rodilla
para apoyar el tobillo en la rodilla del
miembro opuesto. Apoyaremos una
mano sobre la espina iliaca ipsilate-
ral, al mismo tiempo que realizamos
una suave flexién sobre la rodilla del
lado examinado. La prueba es positiva,
cuando genera dolor en la regién sacroi-
liaca homolateral (Fig. 20).

Figura 20. Prueba de FABERE. Flexi6n
abduccion y rotacién externa, fijando la
pelvis para evaluar sacroileitis.

También es cldsica, aunque menos
usada en nifios, la maniobra de Menell:
en decubito lateral, con la cadera y la
rodilla del lado supuestamente afectado
en hiperflexién, y la pierna del lado
opuesto, proyectada en hiperextensién
hacia atrds con la rodilla flexionada. Es
positiva, cuando se genera dolor al com-
primir la linea interarticular sacroiliaca
al tiempo que se realiza una hiperexten-
sién del muslo.

La movilidad lumbar se explora
pidiendo al paciente que intente flexio-
nar el tronco para intentar llevar las pal-
mas totalmente extendidas al suelo, si lo
consigue, sin duda, estaremos ante un
caso de hiperlaxitud y habrd que com-
probar si también otras articulaciones
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son laxas para diagnosticar un sindrome
de hiperlaxitud.

Si, por el contrario, se objetiva una
limitacién “significativa” en la flexion,
hay que valorar la posibilidad de un pro-
ceso inflamatorio crénico que esté afec-
tando o ha afectado al esqueleto axial
(artritis y entesitis o espondiloartropa-
tias juveniles), para lo cual se realizard el
test de Schéber que, ademds, es 1til para
monitorizar evolutivamente al paciente.

En nifios mayores de 6 afios, valo-
rar la limitacién de movimientos en la
regién lumbosacra mediante el Test de
Schéber modificado. Con el paciente
en bipedestacién, se traza una linea a
la altura de las espinas iliacas; a conti-
nuacién, se marcan dos lineas paralelas
a esta, una 5 cm por debajo y otra 10
cm por encima (Fig. 21). El nifio reali-
zard una flexi6n del tronco para intentar
alcanzar el suelo con los dedos de las
manos. En este momento, se mide la
diferencia de distancia entre el punto
superior e inferior entre la posicién
erecta (15 cm) y en flexién maxima (21-
22 cm). En nifios mayores de 6 afios, se
considera patolégica una diferencia infe-
rior a 6 cm. Ademds, debemos explorar
la flexién lateral del raquis, evaluando
la distancia desde el tercer dedo de la
mano hasta el suelo, de forma periédica.

Figura 21. Test de Schéber modificado.
Medicién previa a la flexién méaxima del
raquis hacia delante.

Rodilla

El examen de la rodilla comienza con
la inspeccién del paciente en decibito
supino para poner de manifiesto: tume-
faccién articular o periarticular, atrofia
de masas musculares (cuidriceps) o una
actitud en flexion (“flexo”) que, casi siem-
pre, serdn patolégicas (Fig. 22). Se valo-
rard la existencia de dolor a la palpacién
o aumento de temperatura, como signos
inflamatorios habitualmente presentes en
caso de sinovitis aguda.
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Figura 22. Actitud en flexo de rodilla
izquierda en paciente con AlJ oligoarticular.

La observacién de un abultamiento,
a veces, doloroso en el drea que corres-
ponde a la insercién del tendén rotu-
liano en la tuberosidad anterior de la
tibia, corresponde, por lo general, a una
osteocondritis de Osgood Schlatter.

La presencia de dolor en el polo
inferior de la rétula en el drea de la
insercién proximal del tendén rotuliano,
puede deberse a una osteocondritis de
Sinding Larsen Johanson.

No debemos olvidar que las inser-
ciones del tendén rotuliano pueden
afectarse en caso de entesitis en el con-
texto de una enfermedad inflamatoria,
como la artritis entesitis o una espon-
diloartritis juvenil.

El dolor en el tendén rotuliano que
se incrementa significativamente al
realizar una extension resistida de la
rodilla, nos ha de hacer pensar en una
tendinitis rotuliana por sobreuso en
pacientes deportistas.

A continuacién, se comprimen con
la mano los fondos de saco laterales
de la rodilla para desplazar el liquido
sinovial existente hacia el aspecto con-
tralateral, comprobando si se produce
abombamiento, en cuyo caso hablare-
mos de un signo de la oleada positivo,
que traduce la presencia de exceso de
liquido intraarticular, habitual ante una
sinovitis.

Con el mismo objetivo que en la
maniobra anterior, se recomienda pre-
sionar sobre la rétula con el dedo pulgar,
mientras se exprime el fondo de saco
subcuadricipital con los dos primeros
dedos de la otra mano, de esta manera,
se desplazarid el liquido sinovial pre-
sente hacia la regién infrarotuliana. Si
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el observador siente la fluctuacion de
la rétula bajo el dedo del explorador, el
“signo del peloteo rotuliano o del balén”
es positivo y hay derrame sinovial.

Tobillo y pie

El tobillo y pie se exploran bus-
cando tumefaccién difusa (Fig. 23) o
localizada en las diferentes articulacio-
nes: tibioastragalina, subastragalina,
mediotarsiana, metatarsofaldngicas e
interfalingicas, y en las vainas de los
tendones, tanto de la cara anterior (prin-
cipalmente, tibial anterior) como medial
(principalmente, tibial posterior) y late-
ral (principalmente, peroneos), que nos
orientard a la posibilidad de un proceso
inflamatorio o infeccioso.

Figura 23. Tumefaccion difusa retropié, ten-
dinitis aquilea. Paciente con artritis entesitis
HLA B27+.

También, a simple vista, puede
ponerse de manifiesto una dactilitis que
adopta el aspecto de “dedo en salchicha”
y que corresponde a un proceso infla-
matorio de una articulacién del dedo
que se extiende mds alld de la misma, y
que suele observarse en nifios con AlJ
(mayoritariamente en la forma artritis y

psoriasis) (Fig. 24).

Figura 24. Dactilitis (“dedo en salchicha”)
en paciente con AlJ psoriasica.

La movilidad activa y pasiva del
tobillo se afecta en caso de sinovitis o
tenosinovitis. Debemos valorarla ade-
cuadamente teniendo en cuenta:

*  Articulacién tibioastragalina: la fle-
xién dorsal habitual es de 20° y la
plantar 45°.

* Articulacién subastragalina: lo nor-
mal son 30° tanto para la inversién
como para la eversién del pie.

* El tarso se valora mediante la rota-
cién del antepié sobre el retropié.

* Las articulaciones pequefias del
antepié se exploran conjuntamente
comprimiendo lateralmente las arti-
culaciones metatarsofalingicas y las
interfaldngicas.

*  Acto seguido, observaremos al nifio
caminando de puntillas y talones
durante unos metros.

* Para finalizar buscamos puntos
dolorosos en el tendén de Aquiles
y su insercién en el calcineo, y en
las inserciones de la fascia plantar
(tuberosidad del calcdneo, cabezas
de metatarsianos y base del quinto
metatarsiano), que resultan dolorosos
en caso de entesitis, caracteristica de
la forma artritis y entesitis de la AlJ
y espondiloartritis juveniles (Fig. 25).

Figura 25. Exploracion de la entesitis calca-
nea de la fascia plantar. Dolorosa en fascitis
plantar en pacientes con artritis entesitis.

Otros aspectos en la exploracién
musculoesquelética

Para finalizar, la exploracién fisica
debe contemplar también los siguientes
apartados:

*  Marcha: siempre debe explorarse la
deambulacién en busqueda de cojera
por afectacién de la cadera u otras
articulaciones del miembro inferior.
Se debe tener en cuenta que con fre-
cuencia la Ginica manifestacién es la
claudicacién de la marcha.



Determinados patrones de la marcha
pueden orientarnos a procesos concretos:
- Inclinacién del tronco hacia
delante (afectacién de la columna
dorsolumbar).

- Marcha salutatoria (afectacién

de la cadera).

- Dificultad marcha en puntillas/

talones (afectacién de la rodilla
y tobillos).

* Alineaci6n del raquis: los trastornos
de alineacién del raquis deben valo-
rarse en busca de cifosis, escoliosis
o hiperlordosis que, en ocasiones,
se objetivan en pacientes reumdti-
cos, aunque, por lo general, como
patologia asociada y no como una
manifestacion reumdtica per se.

* Alineacién de miembros: aunque
ya hemos comentado que la actitud
en flexién es frecuente en la pato-
logfa articular reumdtica (“flexos”),
podemos poner de manifiesto alte-
raciones asociadas, como: la hipe-
rextensién de codos por laxitud, el
ctbito valgo en miembros superiores
y el genu valgo, varo o recurvatum
en miembros inferiores, por poner
algunos ejemplos.

* Longitud de miembros inferiores:
mediremos la distancia existente
entre la espina iliaca anterosuperior
y el maléolo interno, en bisqueda
de dismetrias que son frecuentes en
patologia articular crénica de miem-
bros inferiores y que, por tanto,
debemos monitorizar.

Para facilitar la sistematizacién
exploratoria, se puede utilizar el exa-
men de cribado musculoesquelético para
nifos pGALS (pediatrics, Gait, Arms,
Legs, Spine) (Tabla X), que combina
aspectos de inspeccidn, palpacién y
movilidad en articulaciones periféricas
y el raquis.

Figura 26.
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Tabla X. Test para la deteccion de sintomas musculo-esqueléticos. Modificado: The

PGALS (pediatric Gait, Arms, Legs, Spine)

Preguntas:

;Tiene el nifio dolor y/o rigidez por las mafianas al levantarse o después de periodos

de reposo?

;Tiene dificultad para vestirse sin ayuda? (si antes lo hacia)
;Tiene dificultad para realizar el aseo personal? (si antes lo hacia)
;Tiene dificultad para subir o bajar escaleras? (si antes lo hacia)

Maniobras de deteccion

;Qué valora?

Observar al paciente de pie y tumbado

Actitud espontanea

Tumefaccion articular o periarticular
Atrofia muscular

Trastornos alineacién

Miembros superiores
“Extiende las manos hacia delante”

Flexién anterior de hombros

“Pon las palmas hacia arriba y cierra
el pufio”

Extension de codos, carpos y dedos
Supinacién de codos

“Con las palmas extendidas, sin doblar
los nudillos, ensefa las ufas”

Tumefaccion/limitacién interfalangicas
proximales y distales

“Haz pinza con el pulgar y todos los
dedos”

Flexién de las articulaciones de los
dedos

Destreza manual

“Mantén juntas las palmas de las
manos a la altura de los codos”

Extension de carpos y de los dedos

“Levanta los brazos estirados lo que
puedas”

Extension de codos y mufiecas

“Pon las manos detras del cuello”

Abduccién de hombros

Abduccién y rotacién externa de
hombros

Flexién de codos

“Intenta tocar la paletilla (escapula)
del otro lado”

Rotacién interna de hombros

Miembros inferiores

Signo de la tecla (peloteo) y oleada
en rodillas

Tumefaccion de rodillas

“Dobla y estira las rodillas”

Flexion y extension de rodillas

Realizar movimientos pasivos de
caderas

Rotacion, abduccién y flexion de caderas

Realizar movimientos pasivos de
tobillos

Movilidad tibioastragalina y
subastragalina

Columna y temporomandibulares
Observacion perfil del nifio

Valoracion retrognatia

“Abre la boca todo lo que puedas”

Limitacion apertura y asimetrias ATM

“Mira al techo”

Extension de la columna cervical

“Intenta tocar el hombro con la oreja”

Flexion lateral de la columna cervical

“De pie intenta tocar el suelo” sin
doblar rodillas

Flexién de la columna téraco-lumbar
Escoliosis
Test de Schober

Deambulacion
Observar la marcha espontanea
“Camina de puntillas y de talones”

Cojera o rechazo de la deambulacién
Limitacion apoyo talén o antepié
Tendinopatia de Aquiles
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Resultard también de utilidad, refle-
jar en un gréfico el compromiso arti-
cular, sefialando las articulaciones con
dolor, con tumefaccién y con limitacién

de la movilidad (Fig. 26).

Exploracién extraarticular en
Reumatologia

Las ER son mayoritariamente
procesos sistémicos y es frecuente el
compromiso extraarticular; por lo
que la exploracién general aporta con
frecuencia hallazgos relevantes para
su diagndstico y caracterizacion. El
examen debe hacerse adaptado a cada
periodo de la infancia y adolescencia.
Ademis de valorarse el estado general,
de las constantes vitales y pardmetros
de crecimiento y desarrollo, se han de
tener en cuenta determinados signos
frecuentes o caracteristicos en las ER.
A continuacién, se exponen los mds
relevantes.

Fiebre

Ante un nifio con fiebre, la primera
posibilidad que hay que tener en cuenta
es que se trate de un proceso infeccioso,
también puede tener un origen neopld-
sico, pero dependiendo de la presencia
de determinados sintomas o signos
caracteristicos, puede ser manifestacién
de una enfermedad reumitica.

En la AlJ sistémica, la fiebre cursa
en forma de picos que se presentan
varias veces al dia. Se suele acompafar
de exantema evanescente caracteristico
y artralgias o artritis. También, son fre-
cuentes las adenopatias, hepatoespleno-
megalia y cuadros de serositis.

Ante un paciente con clinica arti-
cular y entesopatia (fascitis plantar,
tendinitis aquilea, etc.), la presencia de
fiebre y diarrea nos hard pensar en la
posibilidad de una enfermedad infla-
matoria intestinal.

En las conectivopatias, como el LES
y la dermatomiositis, y en las vasculitis
sistémicas, como la panarteritis nodosa,
enfermedad de Kawasaki y enfermedad
de Takayasu, es frecuente la presencia de
fiebre asociada a sintomatologia cons-
titucional y sintomas y signos caracte-
risticos.

Por ultimo, cuando la fiebre es pro-
longada o cursa de forma episédica, se
debe pensar también en la posibilidad
de una enfermedad autoinflamatoria.
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Fenotipos peculiares

* Sindrome de Marfan: talla alta,
braza excesiva, hiperlaxitud, luxa-
ci6n cristalina, valvulopatia.

* Sindrome de Ehlers-Danlos: hiper-
laxitud generalizada, cicatrices
caracteristicas.

+ Sindrome de Stickler: miopia
magna, patologia degenerativa
articular, hipoplasia maxilar, fisura
palatina, Gvula bipartita.

* Criopirinopatias (Sindrome
CINCA): abombamiento frontal,
prominencias dseas.

Craneo facial

* Retrognatia: AlJ.

* Asimetria apertura oral: Al].

*  Tumefaccién parotidea: sindrome de
Sjogren. Sarcoidosis.

* Abombamiento frontal: sindrome
CINCA.

+ Hipoplasia maxilar superior: sin-
drome de Stickler.

* Boca fruncida: esclerodermia.

Piel y mucosas

* Psoriasis: lesiones eritematodesca-
mativas en superficies extensoras.
Artritis psoridsica.

* Eritema anular: exantema fotosen-
sible en lupus cutdneo subagudo.

¢ Pustulosis palmo plantar: sindrome
SAPHO.

* Aftas orales: LES (no dolorosas).
Enfermedad de Behcet (dolorosas).
Sindrome PFAPA (dolorosas). Sin-
dromes autoinflamatorios por défi-
cit de mevalonato cinasa).

* Aftas nasales: LES.

+  Aftas genitales: enfermedad de Beh-
cet. Sindromes autoinflamatorios
por déficit de mevalonato cinasa.

*+  Alopecia: LES.

* Labios fisurados: enfermedad de
Kawasaki.

* Lengua aframbuesada: enfermedad
de Kawasaki.

*  Descamacién periungueal: enferme-
dad de Kawasaki.

* Exantemas:

- Exantema evanescente: exantema
maculopapuloso asalmonado de
predomino en raiz de miembros:
AlJ sistémica (Fig. 27).

- Exantema malar en alas de
mariposa: LES, dermatomiositis
juvenil.

Figura 27. Exantema maculopapular asal-
monado evanescente en paciente con artritis
idiopética juvenil sistémica.

Figura 28. Exantema eritematoviolaceo en
parpados (eritema en heliotropo) y exantema
facial en alas de mariposa. Paciente con der-
matomiositis juvenil.

Figura 29. Lesiones eritemato purpuricas
caracteristicas de la purpura de Schénlein
Henoch.

- Eritema en heliotropo: derma-
tomiositis juvenil (Fig. 28).

- Purpurico: purpura de Schén-
lein Henoch (Fig. 29). Vasculitis
ANCA +.

- Urticarial: vasculitis, urticaria
vasculitis hipocomplementé-
mica, sindromes autoinflama-
torios. Fiebre mediterrinea
familiar.

- Exantema poliformo: enferme-

dad de Kawasaki.



- Eritema periocular: lupus neo-
natal.

- Eritema periungueal: dermato-
miositis juvenil.

- Eritema crénico migrans: enfer-
medad de Lyme.

- Eritema marginado: fiebre reu-
mitica.

* Raynaud (Fig. 30): enfermedad de
Raynaud (idiopatico), esclerosis sis-
témica, LES, vasculitis, sindrome de
Sjégren y sindrome de desfiladero
tordcico (costilla cervical, etc.).

Figura 30. Fenémeno de Raynaud. Palidez
cutanea que aparece en dedos de manos y
pies (también, en otras zonas acras, como:
nariz, pabellén auricular, areola mama-
ria, etc.) es consecuencia de episodios de
vasoespasmos desencadenados por el frio o
el estrés emocional. EI cambio de coloracion
suele ser trifasico (palidez, cianosis y eri-
tema). Por lo general, es benigno e idiopatico
y suele presentarse en mujeres jovenes, pero
puede indicar la presencia de una enferme-
dad autoinmune (LES, esclerodermia, EMTC,
vasculitis, etc.) y, también, ser el primer sin-
toma de un sindrome de desfiladero toracico
(costilla cervical), hipotiroidismo, diabetes,
crioglobulinemia, etc.

Figura 31. Papulas de coloracién violacea
o rosada en superficie extensora de dedos
y rodillas (papulas de Gottron), caracteristi-
cas de la dermatomiositis juvenil. Se aprecia
exantema macular (signo de Gottron), como
expresion de vasculitis.

* Livedo reticularis: vasculitis, sin-
drome de Snedon y sindrome anti-
téstolipido.

+ Telangiectasias: sindrome de
CREST y dermatomiositis juvenil
(en parpados).

* Pépulas de Gottron (Fig. 31): Der-
matomiositis juvenil.

* Calcificaciones subcutdneas: der-
matomiositis juvenil, esclerodermia,
enfermedad mixta del tejido conec-
tivo y sindromes overlap.

*  Puarpura palpable: vasculitis leuco-
citocldstica y vasculitis sistémica.

* Engrosamiento cutdneo: escleroder-
mia lineal / morfea (Fig. 32).

Figura 32. Esclerodermia localizada en
pierna. Morfea.

*  Esclerodactilia: esclerodermia y sin-
dromes relacionados.

*  Noédulos subcutdneos: AlJ poliarti-
cular y vasculitis tipo PAN.

* Paniculitis (eritema nodoso): sar-
coidosis, enfermedad inflamatoria
intestinal y vasculitis.

Figura 33. Atrofia importante MID en
paciente con Morfea.
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«  Ulceras cutineas: Vasculitis sisté-
rpicas.

*  Ulceras digitales: LES y esclero-
dermia.

*  Patologia ungueal:
- Onicolisis: artritis psoridsica.
- Pitting: artritis psoridsica.
- Hemorragias en astilla: sin-

drome antifosfolipidico.

* Patergia: enfermedad de Behcet.

*  Erisipela: fiebre mediterrdnea fami-
liar.

Ocular
* Ojo rojo:

- Uveitis anterior crénica: AlJ,
por lo general, es asintomitica.
Sarcoidosis.

- Upveitis anterior aguda (Fig. 34):
espondiloartirtis juvenil y enfer-
medad de Kawasaki.

Figura 34. Hiperermia periciliar en paciente
con uveitis aguda. Espondiloartritis juvenil.

- Conjuntivitis: sindrome de Rei-
ter, enfermedad de Kawasaki,
sindromes autoinflamatorios
(criopirinopatias, TRAPS) y
vasculitis.

- Epiescleritis: vasculitis sistémi-
cas y enfermedades autoinfla-
matorias (criopirinopatias).

*  Escleras azules: osteogénesis imper-
fecta.

*  Miopia magna: sindrome de Stic-
kler.

* Hipopion: enfermedad de Behcet.
ORL

* Faringo amigdalitis: sindrome
PFAPA.

* Hipoacusia: sindromes autoinflama-
torios (criopironopatias) y enferme-
dad inmunomediada del oido.

*  Uvula bipartita: sindrome de Stic-
kler.

+  Condritis auricular: policondritis
recidivante.
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* Nariz en silla de montar: granulo-  * Déficits focales. LES, sindromes 4. Clemente Garulo D, Lépez Robledillo JC.

matosis de Wegener. autoinflamatorios y vasculitis. ?nfef medadfs.fefum?“;aslf:lpfms 0 mas

»  Aftas nasales: LES. »  Corea: LES, sindrome antifosfoli- recuentes en la infancia. In: Enfermedades

. 1 . (L. reumiticas de la infancia: aproximacién

pidico y fiebre reumitica. AP e

Cardiopulmonar R A d1agnost1co terapcutica. Guia practica para

P * Meningitis aséptica: enfermedad de el pediatra de atencién primaria. Madrid,

*  Roce pleural: pleuritis lipica y fiebre Behcet y sindromes autoinflamato- Publicis Healthcare communications
mediterrinea familiar. rios. Groups. 2012: 27-57.

*  Roce pericirdico: pericarditis lapica, * Mononeuritis multiple: vasculitis 5. Lépez Robledillo JC. Enfoque practico

AT]J sistémica, fiebre mediterrinea sistémica. del dolor en nifios y adolescentes. En:

familiar y enfermedad autoinflama-
toria (TRAPS).

*  Arritmia: miocarditis lipica y escle-
rosis sistémica.

La anamnesis y exploracién fisica en
Reumatologia Pediitrica tiene sus pecu-
liaridades y sintomas y signos guia que el

Lépez Robledillo JC, Ed. Monografia
SER de Reumatologia pedidtrica. Madrid:
Editorial médica panamericana. 2007:
273-82.

+ Soplos: médico de Atencién Primaria, pediatra o 6. il?;gsil}s;t;lzjlﬁ?c{) Ce’nsllngézgl;eﬁzioig
- Soplo insuficiencia aértica:  reumatélogo deben conocer para orien- Pediatr Integral. 2013; XVII(1): 15-23.
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Resumen

Presentamos el caso de una adolescente que
acude a consulta por fiebre y disuria. Como
Unico antecedente de interés, cabe destacar que

habia sido tratada con corticoides por parpura
trombopénica idiopatica dos afios antes. Ante los
hallazgos exploratorios, se realizan distintas pruebas
complementarias para dilucidar la posible causa del
cuadro.

Caso clinico

Presentamos el caso de una nifia de once afios de edad,
que refiere fiebre alta y disuria de dos dias de evolucién. En
relacién a sus antecedentes personales, habia recibido cortico-
terapia por pirpura trombopénica idiopdtica dos afios antes del
cuadro actual. No refieren antecedentes familiares de interés.

Pediatr Integral 2017; XXI (3): 220.e1-220.e7

Abstract

We report the clinical case of a teenager who came
to medical consultation with fever and dysuria. She
had received corticosteroid therapy two years ago as
treatment for Idiopathic thrombocytopenic purpura.
With the anamnesis and physical examination
findings further investigations were performed trying
to find out the etiology of these symptoms.

A la exploracion fisica, presenta en drea genital dos lesio-
nes localizadas en labio mayor derecho: una de 2 cm de did-
metro, profunda, dolorosa, sin halo eritematoso con exudado
amarillento; adyacente a ella, otras mas pequefias de 0,5 cm
de didmetro (Figs. 1y 2).
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Figura 1.

1. Conlos datos de los que disponemos hasta este momento,
ssobre qué antecedentes familiares indagarias en mayor

profundidad?

a.

b

c.
d.

€.

Antecedentes de cuadros infecciosos recientes.
Antecedentes de enfermedades autoinmunes.
Antecedentes de enfermedades oncoginecoldgicas.
Antecedentes de enfermedades gastrointestinales.
Antecedentes de malformaciones genitourinarias.

2. 'Y, ¢sobre qué antecedentes personales interrogarias espe-
cificamente?

o a0 o

Relaciones sexuales.

Aparicién previa de ulceras en otras localizaciones.
Antecedente de cuadro de gastroenteritis reciente.
Ninguna de las anteriores es de interés para el caso.
Laaylab nos pueden aportar informacién de interés.
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Figura 2.

3. :Qué tratamiento pautarias y cuindo?

a.

b.

Ninguno.

Ninguno, hasta que dispongamos del resultado de los
estudios complementarios.

Analgesia Gnicamente.

Analgesia inicial, valorando afiadir otros tratamientos
segun resultados.

Antibioterapia empirica y analgesia.



Respuestas correctas

Pregunta 1. Respuesta correcta: b. Antecedentes de enfer-
medades autoinmunes.

Comentario

a. Falsa, porque no hablan de fiebre ni otros sintomas que
orienten inicialmente a cuadro agudo infeccioso.

b. Hay multiples entidades clinicas de origen autoinmune
que cursan con Glceras a diferentes niveles anatémicos, por
ejemplo: enfermedad de Behget, enfermedad de Crohn,
aftas idiopdticas, sindrome MAGIC, etc.

c. Falsa, porque no se menciona sindrome constitucional
que haga pensar en un cuadro oncolégico.

d. Falsa, porque presentarian clinica de tulceras bucales;
ademds la opcidn B incluye esta posibilidad, pero es una
respuesta mds amplia, por lo que se adapta mejor en este
caso.

e. Falsa, no tiene relacién de interés. La paciente no tenia
antecedentes personales de interés. Ademds las malforma-
ciones genitourinarias no se asocian con mayor frecuencia
de ulceras genitales.

Pregunta 2. Respuesm correcta: e. Laa y la b nos pueden
aportar informacién de interés.

Comentario

a. Falsa, si bien, es cierto que las dlceras genitales tienen
como posible factor etioldgico las infecciones de transmi-
si6n sexual, también pueden ser debidas a autoinmunidad,
siendo mds correcta la opcién e, que incluye ambas etio-
logias.

b. Falsa, la aparicién previa en otras localizaciones, nos
orientaria a posibles tlceras autoinmunes, pero las dlceras
genitales, ademds de por autoinmunidad, pueden deberse
a infecciones de transmisién sexual, por lo que seria mds
correcta la opcidn e, que incluye ambas etiologias.

c. Falsa, las gastroenteritis agudas no presentan dlceras.

d. Falsa, las opciones a y b son de interés para nuestro caso.

e. Las ulceras genitales tienen como posible factor etiolé-
gico, las infecciones de transmisién sexual causadas por:
virus herpes simple, laes, VIH, Chlamydia tracomatisy
Haemophylus ducreyi, entre otros; también, tienen como
posible factor etiolégico autoinmunidad, pudiendo asociar
ulceraciones a otros niveles.

Pregunta 3. Respuesta correcta: e. Antibioterapia empirica
y analgesia.

Comentario

a. Falsa, no se debe dejar sin tratamiento, porque no podemos
descartar por el momento infeccién.

b. Falsa, habria que cubrir empiricamente hasta obtener los
resultados de las pruebas.

c. Falsa, serfa preciso tratamiento antibidtico empirico, no
siendo suficiente tratar solo sintomdticamente.

d. Falsa, no es prudente en este caso, ante la sospecha de
posibles causas infecciosas, esperar a los resultados sin
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tratar, estarfa indicado tratamiento antibiético empirico
en espera de resultados.

e. Dado que no se puede descartar la etiologia infecciosa
hasta que conozcamos el resultado de los exdmenes com-
plementarios, se recomienda cobertura antibiética empi-
rica. Se asociard, a su vez, analgesia, ya que es un cuadro
doloroso.

La paciente de nuestro caso recibi6 analgesia y antibio-
terapia, inicialmente amoxicilina-clavuldnico intravenoso y,
posteriormente, finalizé el tratamiento por via oral, recibiendo
en total 10 dias de antibioterapia.

Exploracién fisica

Nuestra paciente no referia haber tenido relaciones sexuales.

A la exploracion fisica, cabe destacar ligera hiperemia en
orofaringe, sin objetivarse tlceras francas ni aftas en cavidad
oral. Llaman la atencién unas lesiones blanquecinas en ambas
encias que forman como una membrana fina que se desprende
ficilmente causando leve dolor a la manipulacién.

El resto de exploracién resulté anodina, con TA normal,
febricula, buen estado general, con normohidratacién y nor-
mocoloracién cutdneo mucosa. Auscultacion cardiopulmonar
sin alteraciones. Abdomen blando, depresible, sin masas ni
hepatoesplenomegalia.

Con los datos obtenidos hasta el momento con la anam-
nesis y la exploracién fisica, se decide ingreso para realizacién
de pruebas complementarias y tratamiento si fuera preciso.

Evolucién y diagnéstico

Se solicité analitica sanguinea con reactantes de fase aguda
elevados (PCR: 25,5 mg/dl y PCT: 1 ng/ml), hemograma sin
alteraciones relevantes y coagulacion alterada (TP: 17,3 s) que
se corrigié tras una dosis Gnica de vitamina K.

Se realizaron serologias para: CMV, VHS, VIH, VHC y
VHB, que resultaron negativas. Presentaba inmunidad per-
manente para VEB. El test de estreptococo y cultivo de exu-
dado faringeo y de la tlcera genital también fueron negativos.

Inicialmente, permanecié febril durante su ingreso, persis-
tiendo disuria con tenesmo y evitacién de la miccién, debido al
dolor muy intenso. Posteriormente, con el tratamiento dismi-
nuyeron el dolor y la fiebre, pasando a estar progresivamente
asintomdtica y con lenta resolucion de las lesiones ulcerosas.

El diagndstico final de la paciente de nuestro caso clinico
fue ulceras genitales de Lipschiitz.

Discusién

Esta entidad fue descrita a principios del siglo XX por
Lipschiitz(1-79), se trata de dlceras genitales de origen no
venéreo ni causadas por enfermedades sistémicas(1:3-10) que
pueden aparecer en nifias adolescentes y en mujeres jévenes.

Otros nombres que puede recibir esta entidad, ademds de
ulcera de Lipschiitz, son los siguientes: ulcera genital aguda
(UGA), tlcera virginal o ulcera aftosa-3:5-6,8,10),

Se trata de una entidad poco frecuente y, por ello, proba-
blemente infradiagnosticada(*-6).
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Habitualmente, su aparicién es en el contexto de un cua-
dro de malestar general con sindrome febril acompafiado de
sintomas generales, como: mialgias, astenia, odinofagia, otal-
gia, adenopatias o cefalea-48-9),

Tras unos dias de cuadro generalizado, tiene lugar la apa-
ricién de las tlceras genitales:46), que suelen ser multiples,
alguna de ellas de mds de 1 cm de didmetro, profundas y dolo-
rosas, con bordes rojo-violdceos y con base necrética cubierta
por exudado gris. Algunas son lesiones bilaterales (patrén en
beso, simétricas, en espejo). Habitualmente, se localizan en
labios menores, pero pueden encontrarse también en labios
mayores, periné o vagina inferior. Asocian disuria y, en oca-
siones, intenso edema de labios(©¢-10),

La evolucién natural de esta entidad es a la desaparicién
espontinea de las lesiones. Es un cuadro autolimitado que
tiende a la resolucién completa, sin cicatrices, en un plazo
aproximado de un mes(®3-5.7-10),

La etiologia de esta entidad es desconocida hasta el
momento, aunque se cree que estdn relacionadas con cua-
dros virales sistémicos, sobre todo, con la primoinfeccién del
VEB(@5,7-8,10),

Su diagnéstico es fundamentalmente clinico, pero se trata
de un diagnéstico de exclusion de las otras posibles causas de
tlceras genitales, tanto causas venéreas (bacterianas: chan-
cro sifilitico, chancro blando; o viricas: herpes simple genital
y herpes z6ster) como causas sistémicas infecciosas (VEB,
CMYV, brucella) o autoinmunes (enfermedad de Crohn, enfer-
medad de Behget, pénfigo vulvar, liquen escleroso, aftosis
idiopdtica, eritema multiforme y eritema fijo medicamen-
toso), también hay que descartar traumatismos fisicos o qui-
micos(1-10),

Para el diagnéstico diferencial, generalmente, no se pre-
cisa biopsia de las lesiones. En los casos en los que se realiza,
se objetiva un examen histolégico inespecifico con: signos
inflamatorios, necrosis superficial, en ocasiones, e infiltrado
de neutréfilos™5710), A veces, puede resultar util biopsiar si
se sospechan patologias dermatoldgicas® o en casos de ulceras
persistentes(10),

En relacién al tratamiento, en general, es sintomatico, pre-
cisando higiene estricta y curas diarias de las dlceras. Hay que
realizar una analgesia adecuada. Si el dolor es muy intenso,
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pueden llegar a precisar analgesia intravenosa e incluso son-
daje urinario. En algunos casos, se pauta antibioterapia empi-
rica, mientras no se descarta la causa venérea, o si existen

dudas de sobreinfeccién bacteriana de las lesiones o presencia
de celulitis local(1-3,6,8-10),

Palabras clave

Ulcera genital; Adolescente; Disuria; Genital ulcer; Tee-
nager; Dysuria.
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Resumen

La parotiditis de repeticién es un motivo infrecuente
de consulta en Pediatria, cuyo diagnéstico etiolégico
y manejo se puede realizar de manera ambulatoria.

Presentamos el caso de un paciente de tres afios, que
en el transcurso de un afio y medio ha presentado
cuatro episodios de tumefaccion parotidea, tres

de forma unilateral izquierda y uno bilateral con
predominio derecho.

Caso clinico

Nifio de dos afios, sin antecedentes de interés, correcta-
mente vacunado para su edad, con desarrollo ponderoestatural
ascendente, que acude a guarderia. Consulta a su pediatra
de Atencién Primaria por dolor y aumento de volumen a
nivel preauricular izquierdo, asociando odinofagia y otalgia
bilateral, sin fiebre. A la exploracién, presenta tumefaccién
parotidea izquierda, sin inflamacién ni supuracién del con-
ducto de Stensen. Se diagnostica de parotiditis y se pauta
tratamiento antiinflamatorio oral y, ante la no mejoria al cabo
de una semana, se asocia amoxicilina-clavuldnico durante 7
dias, desapareciendo el cuadro.

Al cabo de tres meses, presenta un segundo episodio de
molestias a nivel preauricular izquierdo, con cuadro catarral
asociado y fiebre de hasta 39°C. En esta ocasion, la tumefac-
ci6n estd bien delimitada, por lo que se sospecha una adenitis
cervical y se trata con amoxicilina-clavuldnico 7 dias, con
mejoria.

Transcurrido un mes, consulta de nuevo por dolor a nivel
preauricular izquierdo, sin fiebre ni otra sintomatologia acom-
pafiante, con inflamacion parotidea izquierda a la exploracién.

Abstract

Recurrent parotid swelling is an infrequent reason for
consultation in children, whose etiologic diagnosis
and management can be performed on an outpatient
basis. We report the case of a 3-year-old patient with
four episodes of parotid swelling in the last year,
three unilaterally in the left side and one bilateral
with right predominance.

En ese momento, refieren antecedente de sialolitiasis en el
abuelo del paciente. Se pauta tratamiento antiinflamatorio y,
ante la recurrencia del cuadro, se solicita analitica de sangre
con hemograma, bioquimica y VSG, siendo todos los pari-
metros normales, y serologia de parotiditis, con IgM negativa
e IgG positiva en probable relacién a la vacunacion.

Un afio después, con tres afios y medio, acude de nuevo a
su pediatra por dolor e inflamacién, en esta ocasién, en region
preauricular derecha, asociando fiebre de hasta 38,4°C.

Exploracién fisica

Peso: 18,5 kg (p75), talla: 106,5 kg (p90), T2: 38,4°C.
Tumefaccién parotidea derecha que no borra el angulo man-
dibular, con ligera inflamacién del conducto de Stensen. Leve
tumefaccién parotidea izquierda. Orofaringe y otoscopia nor-
mal. Resto de la exploracién sin hallazgos.

1. ¢Qué actitud seguiria a continuacién?

a. Pautaria tratamiento sintomdtico, sin realizar mis
estudios.
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Figura 1.

b. Remitiria al hospital para estudio.
c. Realizaria una nueva analitica mas completa.
d. Solicitaria una prueba de imagen.
e. cyd son correctas.
. ¢Qué prueba de imagen le parece mds indicada en este
paciente?
a. Ecografia.
b. TAC.
c. RMN.

d. Sialografia.

e. Sialendoscopia.

. ¢Cuil de las siguientes posibilidades diagndsticas debe
valorarse en este caso?

a. Sindrome de Sjogren.

b. Infeccién por VIH.

c. Parotiditis recurrente juvenil.
d. Sialolitiasis.

e. Todas las anteriores.

. ¢Cuil es el tratamiento mds indicado en este caso?
Antiinflamatorios.

Calor local y favorecer secrecion salivar.
Siempre afiadir antibiéticos.

Cirugfa.

a'y b son correctas.

o a0 o
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Figura 2.

Pruebas complementarias

Hemograma: hemoglobina: 12,3 g/dl, VCM.: 85,3 11,
leucocitos: 10.780/ul

(N 54,3%, L 34%), plaquetas: 328.000/ul.

PCR: 7,89 mg/L, VSG: 27 mm/h.

Bioquimica: GPT: 15 UI/L, GOT: 29 UI/L, GGT: 8
UI/L, amilasa: 105 UI/L (N 30-118).
Inmunoglobulinas: IgG: 1.000 mg/dl, IgA: 101 mg/dl,
IgM: 52 mg/dl, IgE: 44,2 kU/L.

Factor reumatoide (FR): <11,4 Ul/ml (N< 20), anticuerpos
anti-nucleares (ANA): negativos.

Serologias: VIH: negativo, VHC: negativo, rubeola: IgM
negativo, IgG positivo, parotiditis: IgM negativo IgG
positivo, CMV: IgM negativo, IgG positivo, VEB: IgM
VCA negativo, anti-EBNA positivo, M. pneumoniae:
IgM e IgG negativo.

ITones en sudor: valores normales.

Ecografia (Figs. 1y 2): aumento de volumen paroti-
deo derecho con disminucién difusa de la ecogenici-
dad e imagen de multiples nédulos hipoecogénicos de
2-4 mm en el parénquima, sin signos de litiasis. Varias
adenopatias submandibulares agrupadas de caracteris-
ticas inflamatorias, siendo la mayor de 22 mm. Parétida
izquierda de tamafio normal, con las mismas imdgenes
hipo-anecoicas.



Respuestas correctas

Pregunta 1 Re&puesz‘a correcta: e.cy d son correctas.
Comentario

Ante un cuadro clinico de inflamacién parotidea recu-
rrente, debe plantearse un diagnéstico diferencial amplio que
incluye entidades relevantes, como: el sindrome de Sjégren,
la fibrosis quistica o la infeccién por VIH, por lo que no seria
correcto no ampliar el estudio. La valoracién inicial incluye un
estudio analitico completo y una prueba de imagen, pruebas
que se pueden realizar de forma ambulatoria; por lo que, si
el estado general del paciente es bueno, la derivacion no seria
necesaria.

Pregunta 2. Respuesta correcta: a. Ecografia.
Comentario

La ecografia es, actualmente, la técnica de eleccién para
el estudio de la glindula parétida, ya que presenta las ventajas
de ser poco invasiva, poder realizarse en el momento agudo
y permitir descartar la presencia de litiasis, abscesos u otras
masas. La sialografia es una prueba cldsica que, por su mayor
invasividad, se ha visto desplazada por la ecografia. La sia-
lendoscopia parece tener efecto terapéutico en la parotiditis
recurrente juvenil, aunque su disponibilidad es baja en nuestro
medio. La TAC y la RMN estarian indicadas en caso de duda

con tumoraciones parotideas.

Pregunta 3. Respuesta correcta: e. Todas las anteriores.
Comentario

El diagnéstico diferencial de la parotiditis recurrente
incluye entidades como: parotiditis de causa infecciosa (virica y
bacteriana), parotiditis recurrente juvenil, litiasis del conducto
de Stensen, tumores parotideos y enfermedades sistémicas,
como el sindrome de Sjogren, la infeccién por el VIH, la
diabetes mellitus o la fibrosis quistica.

Pregunta 4. Respuesta correcta: e. a’y b son correctas.
Comentario

El tratamiento es sintomdtico, con antiinflamatorios,
masaje y calor local y estimulo de la secrecién salival (hidra-
tacién abundante o masticando chicle o caramelos sin azdcar).
Los antibidticos solo estin indicados en caso de sospecha de
sobreinfeccién bacteriana.

Evolucién y diagnéstico

El paciente mejoré con el tratamiento antiinflamatorio
y se encuentra actualmente asintomatico. En ecografia de
control realizada al mes del ultimo episodio, persisten ima-
genes hipoanecoicas de pequefio tamafio en ambas parétidas,
que corresponden a sialectasias no obstructivas tipicas de la
parotiditis recurrente juvenil.

El cuadro clinico y las pruebas complementarias son com-
patibles con el diagnéstico de parotiditis recurrente juvenil.

Discusion

La parotiditis recurrente juvenil es una entidad poco
frecuente que cursa con episodios repetidos de inflamacién
parotidea de varios dias de duracion, separados por periodos
asintomadticos, en ausencia de enfermedad sistémica que los
justifique. Generalmente es unilateral, aunque puede ser bila-
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teral con predominio de uno de los lados (como en el caso de
nuestro paciente); suele aparecer entre los tres y los seis afios y
es mds frecuente en el sexo masculino. Su etiologia es desco-
nocida, aunque se han implicado factores genéticos, infeccio-
sos, inmunoldgicos o malformaciones congénitas del sistema
acinar, con aparicién de sialectasias no obstructivas-4).

El diagndstico es principalmente clinico. Cldsicamente,
se ha empleado la sialografia para su estudio, con la imagen
tipica de “drbol con frutos” correspondiente a las dilataciones
acinares-sialectasias. En los dltimos afios, la ecografia estd
ganando terreno, al ser una prueba menos agresiva que per-
mite igualmente la valoracién del sistema acinar, aprecidndose
las sialectasias como multiples imdgenes hipoecogénicas en el
parénquima glandular. Dicha imagen es muy sugestiva de esta
patologia, aunque no patognomdnica, ya que es similar a la que
producen los quistes linfoepiteliales benignos de la afectacién
parotidea por VIH®), por lo que siempre debe valorarse esta
posibilidad en el diagnéstico diferencial. Otras entidades a
tener en cuenta, son: las parotiditis de causa infecciosa, viricas
y bacterianas, la sialolitiasis, los tumores parotideos, enferme-
dades sistémicas, como el sindrome de Sjégren o el sindrome
de Heerfordst, la diabetes mellitus o la fibrosis quistica®).

El tratamiento es sintomdtico, con la administracién de
antiinflamatorios, la aplicacién de masaje y calor local y el
estimulo de la secrecién salival con hidratacién abundante o
masticando chicle o caramelos sin aziicar. Los antibiéticos solo
estan indicados si se sospecha sobreinfeccion bacteriana, siendo
de eleccién la amoxicilina-dcido clavuldnico. En algunos casos,
se ha descrito la mejoria de la sintomatologia y la disminucién
de las recurrencias tras realizar una sialografia, posiblemente
por la dilatacién y lavado con solucién antiséptica durante el
procedimiento. Estudios recientes hablan de la eficacia de la
sialendoscopia con aplicacién de corticoide local®), especial-
mente en pacientes con multiples recurrencias. Técnicas qui-
rurgicas, como la neurectomia timpanica con ligadura ductal
o la parotidectomia total, se reservan para casos graves con
impacto en la calidad de vida del paciente, teniendo siempre
en cuenta la posibilidad de dafio del nervio facial.

Palabras clave

Parotiditis; Parotiditis recurrente juvenil; Sindrome de
Sjogren; VIH; Parotid swelling; Juvenile recurrent parotitis;
Sjoégren syndrome; HIV.
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Resumen

Objetivos: el sedentarismo y los nuevos estilos de vida son algunas de las causas del exceso de peso en la
poblacién infantil que ya afecta al 44% de los nifios espafioles. El estudio pretende determinar la percepcién
que tienen los padres sobre el pesoy los habitos nutricionales de sus hijos y dénde buscan consejos e
informacién.

Material y métodos: encuesta epidemiolégica realizada en febrero de 2016. Universo: 3.000 progenitores con
hijos entre 6 y 12 afios de edad. Cuestionario: on-/ine, adaptado del cuestionario validado del estudio Perseo.
Analisis de resultados de frecuencias y porcentajes con un error muestral del + 1,8% y con un intervalo de
confianza del 95%.

Resultados: el 42,3% de los padres y madres tiene una percepcion equivocada del peso de sus hijos, un 13,1%
no tiene conciencia del sobrepeso u obesidad de sus nifios, el 43,1% de los padres que declara que el peso

de sus hijos es inadecuado, no toma ninguna medida para solucionar el problema. EI 82,8% de los escolares
espafioles no desayunan bien. En cuanto a la frecuentacion semanal de los grupos de alimentos, el 51,9% de

los menores encuestados come carne entre cuatro y siete ocasiones, solo un 21,3% toma pescado mas de tres
veces y solo un 12,1% refiere ingerir verdura en méas de siete ocasiones. Ademas, Unicamente el 30,3% toma
fruta con esta misma frecuencia.

El 93,1% de los escolares encuestados no duermen las diez horas diarias recomendadas. El 45,7% dedica como
mucho dos horas a la semana a actividades fisicas extraescolares y el 13,6% no destina ni siquiera una hora a
este tipo de actividades. EI 71% comen al tiempo que ven la tele o manipulan una pantalla tactil o el movil.

El 66,1% de los padres acuden al pediatra para informarse de los habitos de alimentacién saludable, el 13,9%
al médico de Atenciéon Primaria y el 35,2% o0 no se informa o lo hace inadecuadamente (Internet, etc.).
Conclusiones: los habitos nutricionales de los nifios espafioles no son adecuados, asi como, tampoco, el grado
de concienciacién de sus padres. Se hacen necesarias mas estrategias para mejorar la educacién alimentaria
como via de prevencién de problemas de salud relacionadas con la alimentacion.

Palabras clave: Exceso de peso percibido; Hébitos de vida; Dieta mediterranea; Fuentes de informacion.

Pediatr Integral 2017; XX (3): 221.e1-221.e12
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Abstract

Background: sedentarism and new lifestyle are some of the reasons for overweight in the paediatric
population, affecting 44 % of Spanish children. This study aims to define parental perception of their
children’s weight and eating habits, and the sources of information and advise they follow.

Methods: epidemiological survey performed in February 2016. 3000 parents of children aged 6 to 12. On-line
questionnaire, adapted from Aladino study’s questionnaire. Statistical analysis of prevalence and proportion,
with a sampling error of +/- 1.8% and a 95% confidence interval.

Results: 42.3% of the parents have a wrong perception of their children’s weight, 13.1% don't realise of their
children’s overweight or obesity, 43.1% of the parents who acknowledge their children’s inappropriate weight,
don't take any action to solve the problem. 82.8% of Spanish schoolchildren do not have a proper breakfast.
Regarding frequency, per week, of food groups, 51.9% of the surveyed children eat meat four to seven times,
only 21.3% eat fish more than three times and only 12.1% eat vegetables more than seven

times. Furthermore, only 30.3% eat fruit with the same frequency.
93.1% of the surveyed schoolchildren don’t sleep for ten hours, as it is recommended. 45.7% spend no
more than two hours per week in physical activity after school, and 13.6% don't even spend one hour in such
activities. 71% eat while watching television or using touchscreen devices or mobile phones.

66.1% of the parents visit the Paediatrician to seek information regarding healthy eating habits, 13.9% visit
the General Practitioner and 35.2% don't look for any information or they do through inadequate sources

(Internet, etc.)

Conclusions: Spanish children’s eating habits are not adequate, and so is the awareness level of their parents.
More strategies are needed to improve eating education as a preventive method for eating related health problems.

Key words: Perception of overweight; Lifestyle; Mediterranean diet; Sources of information.

Introduccion

egin la Organizacién Mundial
de la Salud (OMS), la obesidad

infantil es uno de los problemas de
salud puablica mds graves del siglo XXT:
en 2010, habia ya 42 millones de meno-
res con sobrepeso en todo el mundo, de
los cuales cerca de 35 millones viven en
paises en desarrollo(®).

La prevalencia de obesidad infantil
en Espafia se encuentra entre las mayo-
res de Europa, junto con: Malta, Italia,
Reino Unido y Grecia@. A nivel global,
en un andlisis realizado en 188 paises
entre 1980 y 2013, se determiné que el
incremento de obesidad fue de un 27,5%
en adultos y de un 47,1% en nifios®.

Una de las causas de este incremento
de la obesidad tiene que ver con el pro-
gresivo abandono de hébitos alimenti-
cios saludables y con la escasa prictica
de ejercicio fisico. La FAO advierte que
estos hdbitos alimenticios se forjan en la
juventud y, de hecho, 4 de cada 5 nifios
obesos lo seguirdn siendo de mayores.

Uno de los periodos criticos para el
desarrollo de la obesidad se encuentra
entre los 5 y 7 afios de edad. En este
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periodo, los padres o sus cuidadores asu-
men un papel vital. Su conocimiento e
implicacién resulta bdsico para garan-
tizar una alimentacién adecuada que
posibilite la prevencién de enfermedades
crénicas que se presentan en el adulto,
pero tienen base nutricional en la infan-
cia, como: la diabetes, las enfermedades
cardiovasculares, 1a hipertensién arte-
rial, diversos problemas respiratorios e
inflamatorios, e incluso algunos tipos
de cdncer. Como advierte la OMS, las
anteriores patologias son ya responsables
de 36 millones de muertes de adultos
al afo, cifra que podria llegar a los
55 millones en 2030, si no se frena la
expansién de las anteriores dolencias®.

Igualmente, otros problemas de
salud, como la osteoporosis o algunos
trastornos del aprendizaje y del desarro-
llo mental, pueden estar provocados por
una nutricién deficiente en la infancia.

En Espaiia, el aumento del seden-
tarismo y los cambios en los hibitos
alimentarios (la generalizacién de die-
tas pobres en verduras y frutas y con
exceso de grasas saturadas y azicares
refinados) estdn incrementando la pre-

valencia del sobrepeso y la obesidad.
Segun datos de la Agencia Espafiola
de Seguridad Alimentaria y Nutricién
(AECOSAN), publicados en el “Estu-
dio Aladino 2013”, un 18,4% de los
menores espafioles sufre, en la actuali-
dad, obesidad y el 24,6%, sobrepeso®.
Estos problemas surgen, ademds, a
edades cada vez mds tempranas. En el
estudio, en comparacién con uno similar
realizado dos afios antes, ALADINO
2011, estas cifras permanecen casi cons-
tantes o con ligero descenso (ha pasado
de 26,2% de sobrepeso al 24,6% y de
19,1% de obesidad al 18,4%)®. En una
reciente puesta al dia de la situacién de
la obesidad infanto-juvenil en Espaia,
se llega a esta misma conclusién de la
estabilizacién de las cifras de exceso de
peso en torno al 40%, sin que se haya
modificado en los tltimos 12 afios(:0).

Justificaciéon

Son muchos los trabajos que se han
realizado en diferentes comunidades
auténomas (CCAA) espafiolas, sobre
hébitos de consumo de alimentos y acti-



vidad fisica para nifios y adolescentes,
relacionandolos con diferentes aspectos:
somatometria, estatus socioeconémico
de las familias, creencias familiares sobre
hébitos alimentarios, qué es lo que se debe
comer y lo que no, etc. En la encuesta
de 4mbito nacional ENHALI-2012, se
ponen de manifiesto estos y otros aspec-
tos de ingesta caldrica y por grupos de
alimentos recomendados(?.

Otras encuestas han sido més limi-
tadas, tanto a nivel geogrifico como
a determinados colectivos o edades,
con diferentes fines y objetivos, como
los promovidos por AESAN (Agencia
Espafiola de Seguridad alimentaria) o
la CECU (Confederacién de Consu-
midores y Usuarios), organismos todos
dependientes del Ministerio de Sanidad
y Consumo. Dada la importancia que
tiene el conocer la percepcion de los
padres de los nifios que estin en una
edad critica del aprendizaje de todo tipo
de conocimientos, incluido el de habitos
de vida saludable, se hace necesario inci-
dir en un estudio nacional y representa-
tivo de todas las CCAA en el grupo de
edad de 6 a 12 afios, con la finalidad, no
solo de conocer sus hébitos alimentarios,
sino, ademds, facilitar informacién util
y clara para promover hébitos alimen-
tarios saludables que aseguren una ali-
mentacién sana y equilibrada, asi como
reforzar aquellos habitos saludables que
han sido aprendidos en el seno fami-
liar. En este proceso, es fundamental el
papel que tienen tanto los padres como
los educadores en la promocién, adqui-
sicién y refuerzo de nuevos habitos y su
mantenimiento a largo plazo.

Su meta fundamental se centra en
invertir la tendencia de la prevalencia de
la obesidad mediante el fomento de una
alimentacién saludable y de la prictica
de la actividad fisica, con el impulso
de diferentes lineas de actuacién en
distintos 4mbitos (familiar, educativo,
empresarial, sanitario, laboral, comu-
nitario) e integrando los esfuerzos y la
participacién mds amplia posible de
diferentes sectores publicos y privados
de la sociedad.

Objetivos

El principal objetivo del estudio es
conocer las preocupaciones sobre educa-
cién nutricional y hdbitos alimentarios
saludables que tienen los padres de los

Tabla I. Distribucion de la muestra

por edad, sexo y comunidad
auténoma de los encuestados

Edad Nuamero de %
personas
De 18 a 24 10 0,3
De 25 a 34 195 6,5
De 35a44 1849 61,6
De 45 a 54 906 30,2
55y mas 40 1,3
Total 3000 100
Edad media: 42,17
Sexo Namero de %
personas
Hombre 1.500 50,0
Mujer 1.500 50,0
Total 3000 100
Comunidad Namero de %
auténoma personas
Andalucia 500 16,7
Aragén 100 3,3
Asturias 100 3,3
Islas Baleares 98 3,3
Canarias 100 3,3
Cantabria 70 2,3
Castillay Ledn 100 8,8
Castilla la 100 3,3
Mancha
Catalufia 450 15,0
Comunidad 299 10,0
Valenciana
Extremadura 100 3.3
Galicia 150 5,0
Madrid 491 16,4
Murcia 101 3,4
Navarra 90 3,0
Pais Vasco 101 3,4
La Rioja 50 1,7
Total 3000 100

DE INTERES ESPECIAL

nifios de entre 6 y 12 afios. Asi mismo,
la investigacién busca averiguar la per-
cepcion de los padres y madres sobre el
peso actual de sus hijos y su implicacién
en la educacién nutricional de estos, asi
como analizar la frecuencia de consumo,
por parte de la poblacién infantil, de los
diversos grupos de alimentos. Es decir,
el estudio persigue conocer los hibitos
nutricionales de los escolares espafioles.

Por ultimo, descubrir el papel de los
colegios en materia de educacion nutri-
cional —segin los padres y madres—y
averiguar a qué fuentes de consulta
sobre habitos de alimentacién saludable
recurren mds a menudo los progenitores
espafioles, constituye otro de los objeti-
vos especificos de la investigacion.

Materiales y métodos

Encuesta epidemioldgica realizada
en febrero de 2016 a una muestra repre-
sentativa de 3.000 mujeres y hombres
internautas de nuestro pais, de entre
18 y 64 afios, residentes en todas las
CCAA (salvo en las ciudades de Ceutay
Melilla) y con hijos de entre 6 y 12 afios.

La muestra se distribuy6 proporcio-
nalmente por peso especifico de cada
comunidad auténoma. En aquellas
regiones mds pequeiias, con el fin de
contar con una base muestral suficiente,
se realiz6 una afiliacién no proporcional
reforzando aquellas comunidades que
contaban con menos de cien entrevistas,
dado, ademas, el zarger tan especifico.
Asi mismo, para equilibrar el peso de las
variables: sexo, edad y comunidad auté-
noma, se ponderé la muestra, garanti-
zando la maxima representatividad en
cada caso (Tabla I).

El cuestionario, realizado on-/ine,
estaba compuesto por veinte preguntas
cerradas, segmentadas en cinco dreas
objetivo. Fue adaptado a partir del cues-
tionario validado del programa PER-
SEO®) y realizado a través del panel
online de Netquest Iberia S.L.

Posteriormente, se realizé el andlisis
de resultados de frecuencias y porcenta-
jes de todas las variables del cuestionario
con un error muestral del + 1,8% y con
un intervalo de confianza del 95%. Se
realizaron, asi mismo, cruces bivariantes
de acuerdo a variables de segmentacién,
tales como: la edad, sexo y comunidad
auténoma, al igual que otros cruces
especiales ad hoc.
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Obesidad Riesgo de
9,6% subnutricién
Sobrepeso 16,4%
8,1%

Figura 1.
Percepcion del
estado nutricional
de sus hijos.

Normopeso
65,9%

Figura 2. Percepcion errénea sobre estado nutricional.

El estudio CinfaSalud ha calcu-
lado el IMC (Indice de Masa Corpo-
ral) de los nifios y nifias en base a los
datos proporcionados por sus padres y
madres (auto-referidos). Estos datos han
sido cotejados con la tabla de percenti-
les oficiales marcados por las Curvas y
Tablas de crecimiento de la Fundacién
Faustino Orbegozo®.

Se ha definido obesidad y sobre-
peso, siguiendo los criterios aceptados
internacionalmente por consenso que
definen la obesidad con el pc95 y el
sobrepeso con el pe85 (porcentaje del
pc85 al pc95)10:11) si bien, es verdad
que otros estudios bien conocidos,
enKid(12), Aladino™, usan otros per-
centiles de corte.

Figura 3. Medidas tomadas por los padres y madres espafioles que consideran que el peso de su hijo no es el adecuado.
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:Cuantas horas a la semana dedica tu hijo o hija a alguna actividad
extraescolar relacionada con el ejercicio fisico: natacion, futbol, tenis,
baloncesto, ballet, gimnasia, etc.?

Sequn el IMC del nifio.

Figura 4. Actividad fisica y peso anémalo.

Resultados

Percepcion y medidas de los
padres en torno a la nutricion
de sus hijos

De acuerdo a los datos proporcio-
nados por las personas encuestadas, un
17,7% de la poblacién infantil espafiola
se sitia por encima del percentil 85, es
decir, tiene sobrepeso (8,1%) u obesi-
dad (9,6%). Ademds, segun la percep-
cién de los padres y madres, el 16,4% de
los menores se encuentra en riesgo de
subnutricién, mientras que un 65,9% de
los nifios y nifias tiene un peso normal
(normopeso). En resumen, los padres
solo perciben que entre 1-2 de cada 10
nifios tiene un peso anormalmente alto
o bajo (Fig. 1).

Sin embargo, se debe tener en cuenta
que, segun el estudio, un 42,3% de los
padres y madres tiene una percepcién
equivocada del peso de sus hijos e hijas:
un 22,6% piensa que pesa menos de lo
real y un 19,7%, que pesa mas. Ademds,
de ese 22,6%, un 13,1% no tiene con-
ciencia del sobrepeso u obesidad de su
nifio o nifia (Fig. 2).

La investigacién pone de manifiesto
que el 43,1% de los padres y madres que
declara que el peso de sus hijos e hijas es
inadecuado, no toma ninguna medida
para solucionar el problema. En cambio,

el 40,3% lo lleva al pediatra o al médico
de familia; el 3,9%, a un nutricionista;
y uno de cada diez (12,7%) lo ponen a
dieta ellos mismos, sin consultar a un

profesional (Fig. 3).

Habitos de vida en edad infantil

De acuerdo al estudio, nueve de cada
diez nifios de los encuestados (93,1%) no
duermen las diez horas diarias recomen-
dadas(3 y, de ellos, un 4,3% duerme

Figura 5. Frecuencia de manipulacién de dispositivos tecnolégicos durante la comida por

parte de la poblacion infantil espafiola.
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Mientras tu hijo o hija come, ;realiza otras actividades: ver
la television, manipular pantallas tactiles, el movil, etc.?

Segun IMC del nino.

Figura 6. Relacion peso sobrepeso y obesidad con uso de pantallas, mientras se come.

menos de 8 horas. Tan solo un 6,9%
duerme mas de 10 horas.

Casi la mitad de los menores espa-
fioles (45,7%) dedica, como mucho, dos
horas a la semana a actividades fisicas
extraescolares. Entre estos, uno de cada
diez (13,6%) no destina ni siquiera una
hora a este tipo de actividades. En este
sentido, destaca el dato de que los nifios
y nifias con un peso normal dedican mds

tiempo a la actividad fisica: el 55,4% la
practica mas de dos horas a la semana
frente al 51,4% de los nifios obesos
(Fig. 4), en cambio, entre aquellos que
no dedican ni una hora, es mds fre-
cuente entre los que tienen sobrepeso
(16,1%) y obesidad (12,8%) respecto a
los normopeso (12,8%).

La investigacién ha revelado tam-
bién que los dispositivos tecnolégicos

Figura 7. Acompafiamiento familiar a la hora de las principales comidas.
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se utilizan con frecuencia durante las
comidas: siete de cada diez nifios y
nifias (71%) comen al tiempo que ven
la tele o manipulan una pantalla tdctil
o el movil. De ellos, el 5,2% siempre
come delante de una pantalla, el 45,5%
lo hace, a veces, y el 20,3%, habitual-
mente (Fig. 5).

Segun los datos ofrecidos por el
estudio, los menores con este hibito
sufren mayor sobrepeso u obesidad que
los que no lo tienen (Fig. 6).

Por otra parte, la investigacién ha
constatado que solo el 37,3% de los
padres espafioles come habitualmente
con sus hijos e hijas (al menos, diez
veces a la semana), mientras que el
28,6% de los encuestados realiza con
ellos menos de una comida o cena al dia.
Ademis, el 17,4% de los progenitores no
toma habitualmente lo mismo que ellos
alahora de la comida o la cena (Fig. 7).

Dieta y salud en la infancia

Otro de los datos mds significati-
vos que ha desvelado la investigacion,
es que ocho de cada diez (82,8%) de los
escolares espafioles no desayunan bien,
a pesar de ser esta comida una de las
mds importantes del dia. Ademads, solo
uno de cada diez nifios y nifias espafio-
les toma fruta en el desayuno (11,7%) y
unicamente el 17,6% bebe zumo natural

(Fig. 8).



Para casi tres de cada cuatro esco-
lares (73,1%), el bocadillo forma parte
de su almuerzo o comida de media
mafiana, y un 45,5% toma fruta, como
estd recomendado. Sin embargo, un
12,2% de los nifios espafioles almuerza
bolleria industrial. En la merienda, el
consumo de este tipo de reposteria se
duplica respecto al almuerzo (21,4%),
aunque el bocadillo continda siendo

el alimento preferido también en esta
comida de media tarde (70,8%).

Sobre la frecuencia de consumo de
alimentos, el estudio pone de mani-
fiesto que mas de la mitad (51,9%) de
los menores espafioles come carne entre
cuatro y siete ocasiones a la semana,
aunque los expertos recomiendan
hacerlo de forma ocasional. Solo uno de
cada cinco nifios y nifias (21,3%) toma
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Figura 8. Composicién
del desayuno de los
escolares espafioles,
de acuerdo a los
resultados del estudio.

pescado con la frecuencia indicada, més
de tres veces a la semana, mientras que
solamente uno de cada diez (12,1%)
ingiere verdura en mds de siete ocasiones
semanales, como aconsejan los nutricio-
nistas y dietistas. Ademds, unicamente
el 30,3% toma fruta con esta misma
frecuencia (Fig. 9).

Por otra parte, la investigacién
revela que la poblacién infantil espa-

;Cuantas veces a la semana consume tu hijo
o hija los siguientes alimentos?

Figura 9. Frecuentacién
de grupos de alimentos
por semana.
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Figura 10. Frecuentacion de comida réapida fuera de casa.

fiola abusa de las chucherias: tres de
cada cuatro nifios y nifias (74,5%) toman
este tipo de alimento alguna vez a la
semana, mientras que solo uno de cada
cuatro (25,5%) cumple con las pautas
de los expertos y no las comen nunca.
También, el consumo de comida
ripida, denominada también como
“comida basura”, por parte de la pobla-
ci6én infantil se revela elevado: ocho de
cada diez escolares espaiioles (82%) la
toman, al menos, una vez al mes, frente

al 18% que refieren que nunca la consu-
men (Fig. 10).

Papel de los colegios en la
educacion nutricional

De acuerdo al estudio, 94,6% de los
progenitores espafioles piensa que es
necesario que se organicen actividades
relacionadas con la alimentacién saluda-
ble en los centros escolares, aunque solo
uno de cada dos (51,9%) afirma conocer
que su hijo o hija recibe esta formacion.

Fuentes de consulta sobre
nutricion infantil

Por ultimo, los resultados de la
investigacién indican que, a la hora de
informarse sobre habitos de alimen-
tacién saludable en edad infantil, dos
de cada tres padres y madres encues-
tados (66,1%) afirman acudir al pedia-
tra, mientras que el 22,8% recurre a
sus familiares y amigos, y el 22,4%, a
Internet.

Ademis, el 13,9% de los padres y
madres participantes en la encuesta
pregunta al médico de cabecera, mien-
tras que uno de cada diez (12,8%) no
considera necesario pedir consejo sobre
la nutricién de su hijo o hija (Fig. 11).

Discusion

En las investigaciones de caricter
epidemioldgico, es habitual utilizar
cuestionarios que recogen la talla y el
peso. Sin embargo, la inexactitud de
los datos auto-referidos puede sesgar el
resultado de la evaluacién nutricional.
En Espaiia, son pocos los estudios que
hayan realizado una medicién fisica del
peso y la estatura para estimar la magni-
tud del problema. Los estudios relativos
a la estimacién del sobrepeso y la obe-
sidad infantil y juvenil en Espaiia, son
relativamente recientes y no muy gran-
des en nimero(296). Los estudios basados
en encuestas, son ms sencillos, econ6-

Cuando te informas sobre habitos de alimentacion saludable
para tus hijos, ;a quién sueles consultar?

Figura 11. Fuentes de consulta sobre nutricion infantil.
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micos y validos(1516), aunque resulta de
alto interés analizar la concordancia
entre estos tltimos y los datos objeti-
vos obtenidos mediante antropometria.

Este estudio V CinfaSalud, avalado
por la Sociedad Espafiola de Pediatria
Extrahospitalaria y Atencién Prima-
ria (SEPEAP), consiste en un estudio
observacional y transversal sobre una
muestra probabilistica de base poblacio-
nal mediante encuesta o7 /ine, como se
ha comentado, con similar metodologia
a otras realizadas(?). Para la definicién
de subnutricién, normopeso o peso
excesivo (sobrepeso y obesidad), se han
considerado las referencias utilizadas en
trabajos internacionales(%:.1) que usan
los percentiles de peso pc85 para definir
el sobrepeso, y pc95 para la obesidad,
mejorando la sensibilidad del estudio.
En otras investigaciones, donde se rea-
liza valoracién fisica del peso y talla
como enKid12 o ALADINO@A, uti-
lizan otros criterios a la hora de definir
obesidad, pc 97 o +2D de la media (que
corresponde con pc 97,5) respectiva-
mente, y delgadez o subnutricién como
-2D (que corresponde con pc 2,5).

Los padres perciben a sus hijos con
normopeso en el 65,9% de los casos, con
exceso de peso en el 17,7% y como del-
gados o subnutridos en el 16,4%. Sor-
prende que el resultado de subnutricién
sea similar al obtenido en un estudio
realizado en nifios y adolescentes ingre-
sados en un hospital espafiol en el afio
2003, con edades comprendidas entre
los 1y 19 afios, con diversas patologias,
y no exclusivamente crénicas(®), y al
de una zona bisica de salud de Estella,
desarrollado en el afio 2000, en nifios
entre 10-14 anos(9, utilizando como
criterio de subnutricién pcl0. Concre-
tamente, observan una prevalencia del
17,2% y del 10,3%, respectivamente,
muy préxima a la reflejada en nuestra
encuesta, lo que denota una mayor pre-
ocupacion de los padres por la delgadez.

El exceso de peso en la Encuesta
Nacional de Salud del 2011/2012 se
cifraba, en nifios entre 2 y 17 afios, en
un 27,8%(7); en el estudio ALADINO
2013, en el 43% entre los nifios de 7
y 8 afios®; y en el estudio enKid(12),
en nifos y jévenes entre 2 y 24 afios,
en el periodo 1998-2000, en el 26,8%.
Aunque estos estudios utilizan criterios
de definicién de obesidad y sobrepeso
diferentes y son dificilmente compa-

rables, dado que los grupos de edad y
el momento en que se han realizado
son distintos. El empleo de diferen-
tes puntos de corte o referencia para
definirlos pueden ser los responsables
de las diferencias que se presentan en
los diferentes estudios epidemioldégicos
sobre obesidad realizados y coincidimos
con otros trabajos en que es fundamen-
tal establecer estos puntos de corte, asi
como las curvas de referencia para adop-
tar en Espafia®). Lo que si que pode-
mos deducir que los padres, en nuestra
encuesta, propenden a menospreciar el
exceso de peso como problema de salud,
ya que, por lo general, en los estudios
auto-referidos, se tiende a subestimar
el peso y a sobrevalorar la talla@. De
hecho, observamos que el 42,3% de los
padres y madres tienen una percepcién
equivocada del peso de sus hijos e hijas.
E113,1% de los progenitores no es cons-
ciente de que sus nifios tienen sobrepeso
u obesidad. Esto empeora la situacién,
dado que no van a tomar ningin tipo
de medidas al no percibir el problema.
Por otra parte, la investigacion pone de
manifiesto que el 43,1% de los padres y
madres que declara que el peso de sus
hijos e hijas es inadecuado, no toma
ninguna medida para solucionar dicha
situacién. En cambio, el 40,3% lo lleva
al pediatra o al médico de familia y el
3,9% a un nutricionista, constatando
que mantienen mayoritariamente la
confianza en los profesionales, similar
alo detectado en otros estudios?); pero
uno de cada diez (12,7%) los ponen a
dieta ellos mismos sin consultar a un
profesional, una medida que, segin los
autores, puede también entrafiar riesgos
para la salud del menor y que puede ser
atin mds inadecuado que el ignorarlo a
la vista de las alteraciones nutricionales
mds 0 menos graves y emergentes pro-
ducidas por dietas incorrectas y capri-
chosas, generando déficits vitaminicos
y de elementos traza con consecuencias,
en ocasiones, muy negativas0).

En cuanto a los hébitos de vida salu-
dable, se observa que nueve de cada diez
nifios (93,1%) de la encuesta no duermen
las diez horas diarias recomendadas®@V,
un 4,3% no llega a las 8 horas y un 6,8%
lo hace més de 10 horas. Estos resulta-
dos difieren de los determinados en el
estudio ALADINO 2013¢), en la que la
mayoria de los nifios entre 7 y 8 afios si
dormia entre 9 y 10 horas diarias, debido
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posiblemente a que en nuestro estudio,
la edad de estos es mayor (6-12 afios) y,
por tanto, duermen menos. Numerosos
estudios evidencian una estrecha relacién
entre las horas de suefio y la presencia
de obesidad en nifios, adultos y perso-
nas mayores, comprobando que los nifios
obesos duermen menos que aquellos que
tienen un peso normal®). Dormir una
media de menos de ocho horas al dia
es claramente insuficiente para un nifio
de menos de 12 afios. Al contrario, los
nifios que mds duermen durante sus pri-
meros 11 afios de vida tienen un menor
riesgo de ser obesos en la edad adulta.
En nifios, se considera que dormir 5 o
menos horas duplica casi el riesgo de ser
un adulto obeso, influyendo negativa-
mente sobre otros hdbitos de vida salu-
dable, actividad fisica o incluso ingesta
desequilibrada, como queda corroborado
en multitud de trabajos2).

Un aspecto importante que se
detecta, es que los nifios de peso normal
dedican mds tiempo a la actividad fisica:
el 55,4% se ejercita mds de dos horas ala
semana frente a los obesos que lo hacen
con menos frecuencia. Solo el 45,7%
de los obesos dedica como mucho dos
horas a la semana a actividades fisicas
extraescolares, mientras que un 13,6%
no destina ni una hora a la semana a
estas actividades. Si tenemos en cuenta
que esto es el reflejo de lo que hacen los
adultos, mal ejemplo estdn recibiendo
estos nifios, ya que segun la Encuesta
Nacional de Salud de Espafia (ENSE)
2011/12, el 41,3% de los hombres y el
46,6% de las mujeres se declaran seden-
tarios(1”). Solo uno de cada dos nifios
realiza actividad fisica diferente a la que
estrictamente se practica en las clases de
educacidn fisica, datos parecidos a los
detectados por el estudio sobre hébitos
de consumo del Instituto Nacional de
Consumo a través de la Confederacion
Espafiola de Consumidores y Usuarios
(CECU)@3 del 2005, en un total de 850
nifios entre 9 y 16 afios. En este solo, el
44,62% practicaba algun deporte y el
31,59% se declaraba sedentario. Analo-
gamente, el estudio ALADINO 2013
arroja que solo el 43,3% acude dos veces
a la semana a actividades extraescola-
res y un nimero reducido, el 23,3%,
tres veces. Esto indica una actividad
fisica deficitaria, en un porcentaje no
despreciable de nifios, de acuerdo con
las recomendaciones de la OMS que ha
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de ser de, al menos, 60 minutos diarios
para edades entre 5 y 17 afios(:8). Los
resultados ponen de relieve la impor-
tancia de fomentar mds la prictica de
actividad fisica (deportiva u otras al aire
libre) como estrategia para mejorar la
salud, en general, y reducir la obesidad
infantil, en particular.

La utilizacién o visualizacién de
pantallas (T'V, mévil, zabdle?), mien-
tras se come se detecta en el 71% de los
nifios, y de ellos el 20,3% lo hace habi-
tualmente y un 5,2% siempre, siendo los
nifios andaluces los que mds los utilizan
comiendo, 82%, y los navarros los que
menos, 53,3%. Ademds, segtin los datos
ofrecidos por el estudio, los menores
con este habito sufren mayor sobrepeso
u obesidad que los que no lo tienen o
usan. Es un hecho contrastado, la rela-
cién directa entre el nimero de horas
que los nifios pasan delante de pantallas
y la mayor incidencia de obesidad. En
un estudio del 2011, con 366 escolares
entre 6 y 9 afios de edad del norte de
Granada, se constaté que el 70% veia
diariamente la television més de 2 horas
y el 34% pasaba 2 horas o mds al dia
jugando con las videoconsolas o simi-
lares@4). En el estudio ALADINO®
2013, el 69,4% de los nifios ven TV una
media de una hora diaria que llega a ser
del 78,7% y hasta de dos horas los fines
de semana, y el 38,4% dedican mds de
tres horas al dia, encontrando una clara
relacién entre el exceso ponderal y el
mayor nimero de horas ante la pantalla.
De modo similar, el estudio enKid(12)
observa una mayor prevalencia de obe-
sidad en aquellos nifios que estin ante
una pantalla dos o mds horas diarias. En
nuestro estudio valoramos este aspecto,
mientras se come, al ser un elemento
distractor nada recomendable, pues hace
perder la nocién de la cantidad que se
come, asi como de los sabores y textura
y, por otra parte, se pierde la oportuni-
dad de fomentar el didlogo familiar que
favorezca la comida sana y participativa,
como recomiendan todas las sociedades
cientificas dedicadas a la nutricién. Para
ello, es preciso que alguno de los padres
acompafie a los nifios en sus principales
comidas; detectamos que solo el 37,3%
de los progenitores come habitualmente
con sus hijos (al menos, diez veces a la
semana), mientras que un 28,6% rea-
liza con ellos menos de seis comidas por
semana, es decir, menos de un almuerzo
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o cena al dfa. Curiosamente, los cana-
rios son los que menos comidas compar-
ten con sus hijos, el 20% lo hace menos
de 3 veces a la semana. Insistimos, por
ello, en que los padres son los modelos
a seguir y son los que deben promover
buenos hébitos, tanto de educacién y
conducta como, también: higiénicos,
dietéticos y de suefio saludables. Los
pequeflos observan e imitan los hébitos
de los mayores y aprenden de ellos; por
ello, es fundamental comer en familia,
para ello, es importante organizar los
horarios para poder comer juntos, al
menos, una vez al dia.

En la encuesta de la CECU®3), el
70,99% de los nifios realizan el almuerzo
en casa; y en el estudio ALADINO®
2013, 95,1% y 59,4% desayunan y
almuerzan en casa, respectivamente.
Sin embargo, no se encuentra una aso-
ciacién significativa entre el sobrepeso
y la obesidad, y el lugar donde los nifios
hacen la comida principal®.

En cuanto a los desayunos, el 82,8%
de los escolares de nuestro estudio no
desayunan satisfactoriamente, al no
incorporar los tres tipos de alimentos
recomendados (lécteos, cereales y fruta),
incluso, el 0,6% reconoce ir al cole sin
desayunar nada. Solo el 11,7% toma
fruta y, unicamente, el 17,6% zumo
natural. En el programa CASERIA@4),
el 96,7% desayuna antes de ir al colegio,
siendo los licteos el producto mds con-
sumido y la bollerfa industrial muy utili-
zada, tanto en el desayuno (7,4%) como
en el recreo (16,9%). En ALADINO
2013, un 0,3% de los nifios acude al
colegio sin desayunar habitualmente,
toman desayuno adecuado el 4,6% y el
85,1% ingiere solo ldcteos o ldcteos con
cereal, pero sin fruta, similar a nuestros
hallazgos. Sin embargo, en la encuesta
CECU, es mayor el porcentaje de nifios
que acude sin desayunar al colegio, 7%,
y mayor el que realiza un desayuno
correcto, 40,34%, y solo el 45,28%
lo hace tomando Unicamente licteos
o zumos con o sin cereales. Tanto en
el almuerzo como en la merienda, los
nifios que toman bocadillos representan
el 73,1% y el 70,8%, respectivamente;
y, de igual modo, sucede con la bolleria
industrial, 12,2% y 21,4%; y solo un
45,5% ingiere fruta. Son los vascos los
que menos bolleria usan, 26,7%, y los
gallegos los que mds fruta toman en la
merienda, 74%. Esto evidencia desayu-

nos poco adecuados al faltar la fruta o
los cereales, y almuerzos donde la bolle-
ria industrial y los bocadillos contribu-
yen inapropiadamente al aporte energé-
tico. Los desayunos inadecuados*12) y
los mayores aportes de azdcares y grasas
en las comidas, han demostrado ser un
factor determinante para el desarrollo
de 1a obesidad infantil®,12),

Sobre la frecuencia de consumo de
grupos de alimentos, el 51,9% de los
menores Come carne en cuatro a siete
ocasiones a la semana, el 21,3% pescado
menos de tres veces a la semana y solo
ingieren verdura o fruta mis de siete
veces por semana, como es deseable, el
12,1%y 30,3%, respectivamente. Se evi-
dencia el exceso de consumo de carnes,
que no deberia ser de mds de 2-3 veces
por semana; el bajo consumo de pescado,
recomendable de 3 a 5 veces por semana;
y lo més llamativo y dramatico, el escaso
consumo regular de verdura y fruta por
parte de la gran mayoria de nuestros
nifios. En el estudio CASERIA®4), solo
tomaban fruta con la frecuencia reco-
mendada el 35% de menores; de igual
forma, se evidencié que gustaban mds
las carnes y poco los pescados, verduras
y frutas. En el estudio enKid, se observa
una mayor prevalencia de obesidad en
los nifios de 6-14 afios por exceso de
aporte de grasa (>40% Kcal) y, sobre
todo, por el predominio en la ingesta de
derivados cdrnicos (embutidos), que se
repite en los mayores de 14 afios que
abusan también de bolleria y refrescos
azucarados, y con menor prevalencia
en nifios y jévenes que comen 4 o mas
raciones de fruta o verdura al dia(12),
En la encuesta CECU del INC®3), no
toman nunca verduras y ensaladas un
15% y un 51%, respectivamente, y solo
un bajo porcentaje las ingieren regular-
mente, 45,7%; sin embargo, mds del 60%
de los nifios comen de forma frecuente
(2-3 veces por semana) carne o pollo y
se detecta un bajo consumo de pescado,
hasta un 20% no lo toma nunca y solo
un 38% lo hace 2-3 veces por semana.
En cuanto a las pastas, arroz y patatas,
se observa que un 23,7% de los nifios
los consumen una vez por semana, solo
el 14,25% lo hacen diariamente y el
resto 2-3 veces por semana. Respecto al
consumo de legumbres, un 18,85% de
los nifios no las incluyen entre sus ali-
mentos, las toman esporddicamente un

50,35% y solo un 29,54%, al menos, 2-3



veces por semana, datos todos ellos simi-
lares a los recogidos en nuestro estudio.
Asi mismo, observamos una frecuenta-
cién cada vez mayor del uso de comida
ripida fuera del hogar, lo hace el 82% de
los escolares, al menos, una vez por mes
frente al 18% que no la consume nunca.
Andalucia es la comunidad que lo hace
en mayor porcentaje, 88%, frente al 29%
de Castilla y Leén que no acostumbra
hacerlo nunca. No siendo Espafia uno
de los paises donde mds comida rapida
se consume, Italia lo hace 1,8 veces mis
y EE.UU. 51, si se ha incrementado en
un 14,5% el uso de la misma, siguiendo
la ténica mundial que ha sido del 20%.
Este tipo de comida se caracteriza por su
elevada densidad calérica, su alto conte-
nido en grasas saturadas, sal, azicares y
otros aditivos potencialmente nocivos(3).

Por otra parte, la investigacién revela
que la poblacién infantil espafiola abusa
de las chucherias (fritos, bollerfa, dulces y
snacks) que deben constituir una excep-
cién. Asi lo confirma el dato, de que tres
de cada cuatro nifios y nifias espafioles
(74,5%) toman chucherfas alguna vez a
la semana, mientras que solo uno de cada
cuatro (25,5%) cumple con las recomen-
daciones y no las come nunca.

En resumen, observamos un cambio
importante de los hdbitos de alimen-
tacién y de vida saludable de nuestros
nifios, que nos aleja del patrén de oro
de la dieta mediterrdnea, con un abuso
en el consumo de carnes en detrimento
del pescado, los cereales, sobre todo,
legumbres, y escaso consumo de frutas
y verduras. A la vez, se han introducido
otras pricticas, producto de la globaliza-
cién de la alimentacién, con un uso cada
vez miés creciente de la boller{a indus-
trial, fast food, sedentarismo, abuso de
pantallas en las comidas, asi como pér-
dida de horas de suefio, que estin con-
tribuyendo a una alarmante epidemia de
obesidad infantil y otras comorbilidades
que aparecen cada vez en la poblacién
mds joven, constatdndose estos mismos
cambios de hibitos alimentarios en la
poblacién adulta@5.26), que son el refe-
rente de nuestros nifios.

El pediatra sigue siendo el profe-
sional al que mds consultan los padres
sobre hébitos de alimentacién saludable,
66,1%, y el farmacéutico al que menos,
4%. Otras fuentes de informacién son:
Internet, 22,4%, y familiares y amigos,
22,8%. Los canarios son los que mds

consultan Internet, 31%, y los riojanos
los que menos, 14%. Un 12,8% con-
sidera que no es necesario pedir con-
sejo sobre la nutricién de sus hijos. La
consulta a profesionales constituye una
fortaleza para favorecer y promocionar
los hébitos saludables y se precisa de
una mayor implicacién de las institu-
ciones, como concluye C. Diaz Mén-
dez en su estudio(”), evidenciando que
siguen siendo estos, y concretamente
los pediatras, los agentes idéneos para
vehiculizar dicha informacién, orien-
tando sobre las pdginas adecuadas de
consulta en Internet, dada la facilidad
de accesibilidad de las mismas y la gran
diversidad de informacién, no siempre
cientificamente correcta, que lejos de
ayudar puede confundir y empeorar la
situacién. El posible sesgo de seleccién
al incluir solo aquellos tutores inter-
nautas en la poblacién a estudiar, podria
haber influido en que Internet presente
un mayor porcentaje como fuente de
informacién, aunque consideramos
que la influencia de este condicionante
es muy reducida, dada la penetracién
existente del uso de las nuevas tecnolo-
gias, y concretamente el uso de Internet
en las familias con nifios escolares de
este rango de edad que se ha querido
estudiar. Igualmente, como en otros tra-
bajos(®), partimos de la idea de que, en
nuestro estudio, los datos antropomé-
tricos y caracteristicas de las diferentes
poblaciones evaluadas son comparables
y agrupables entre si, considerando la
poblacién espafiola actual como una
poblacién homogénea, aunque poste-
riormente hayamos apreciado pequefas
diferencias entre las distintas comunida-
des auténomas que la conforman.
Ademis, se constata que el 94,6% de
los padres cree necesario que se orga-
nicen actividades relacionadas con la
alimentacién saludable en los centros
escolares, aunque solo el 51,9% conoce
que su hijo recibe dicha educacién. De
hecho, la OMS considera a los centros
educativos como el espacio adecuado
para la adquisicion de conocimientos
tedricos y précticos sobre salud y nutri-
cién y pueden convertirse en uno de los
pilares basicos en la prevencién de la
obesidad, incidiendo sobre la modifica-
ci6n de los habitos alimentarios inade-
cuados que estdn instaldindose en la
sociedad®. Por ello, se ha desarrollado
un plan denominado genéricamente,
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Estrategia NAOS, para la nutricién,
actividad fisica y prevencion de la obesi-
dad, por el Ministerio de Sanidad, Ser-
vicios Sociales e Igualdad del Gobierno
de Espaiia, coordinado por la Agencia
Espafiola de Consumo, Seguridad Ali-
mentaria y Nutricién (AECOSAN). La
Estrategia NAOS tiene como objetivo
sensibilizar a la poblacién del problema
que la obesidad representa para la salud,
la promocién de la salud a través de
los hibitos alimentarios saludables y
de actividad fisica, y reunir e impul-
sar aquellas iniciativas, tanto publicas
como privadas, que contribuyan a lograr
que los ciudadanos y, especialmente, los
nifios y jévenes, adopten dichos hébitos
saludables a lo largo de toda la vida@?).

Conclusiones

Los resultados del estudio, expues-
tos anteriormente, llevan a concluir que
los hébitos nutricionales de los nifios
espafloles no son adecuados, asi como
tampoco el grado de concienciacién de
sus padres.

En primer lugar, los habitos alimen-
ticios de los escolares de nuestro pais se
alejan cada vez mds de la dieta medite-
rranea y de la pirdmide alimentaria, que
incluye todos los grupos de alimentos en
la frecuencia y cantidad adecuada: toman
mds carne de las indicadas y, en cambio,
menos verdura, pescado y fruta. Ademas,
cada vez es mds frecuente por parte de la
poblacién infantil, el consumo de dulces
y comida rdpida, a pesar de estar clara-
mente desaconsejado, debido a su escaso
valor nutricional y a las cantidades
excesivas de azlcares y grasas saturadas,
colesterol, sal y energia que contienen.

Tampoco las horas dedicadas al
sueflo y al ejercicio fisico son suficien-
tes, a pesar de que ambos son factores
cruciales en la prevencién de la obesidad
y enfermedades asociadas. Por otra parte,
resulta preocupante el elevado porcentaje
de escolares que comen, mientras ven la
tele o manipulan el mévil u otro tipo
de pantalla tictil en nuestro pais. Este
habito no permite a los nifios disfrutar
de las texturas y sabores de los alimentos,
ademds de impedir a los progenitores
inculcarles hébitos saludables en la mesa.

Por otro lado, los padres espaiioles
encuestados tampoco se muestran con-
cienciados de la necesidad de sentarse a
la mesa con sus hijos, con el fin de ense-
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farles a alimentarse correctamente, o de
la necesidad de consultar a un profesio-
nal —nutricionista o pediatra—, ala hora
de regular el peso de sus nifios, cuando
perciben que este no es el adecuado. Se
debe recalcar también que un elevado
porcentaje de padres no sabe reconocer
cudndo su hijo sufre sobrepeso u obesi-
dad, dada la tendencia a menospreciar
el peso y supra-valorar la talla; y, sin
embargo, tienen mayor percepcién de
la subnutricién. En este sentido, resulta
también preocupante el hecho de que
uno de cada diez padres no considere
necesario pedir consejo a ningun pro-
fesional de la salud sobre la nutricién
de sus hijos.

Circunstancias, como las anterior-
mente descritas, parecen estar contri-
buyendo al aumento del sobrepeso y
la obesidad en Espaiia, asi como al de
la prevalencia de enfermedades asocia-
das. En consecuencia, se hace necesario
poner en marcha en nuestro pais mds
estrategias para mejorar la educacién ali-
mentaria en la poblacién infantil, como
via de prevencién de problemas de salud
relacionadas con la alimentacidn, asi
como para fomentar una rutina adecuada
de suefio y actividad fisica. Gran parte
de estas iniciativas, deben estar direc-
tamente dirigidas a los progenitores, al
igual que a la puesta en marcha de acti-
vidades educativas en el entorno escolar.

Agradecimientos

Expresamos nuestro agradecimiento
a Gemma Artica, Saioa Aldaya, Edurne
Miranda, Belén Alonso y Cristina
Ochoa por su contribucién en la gestién
y organizacién de este proyecto.

Bibliografia

1. Organizacién Mundial de la Salud
(OMS). “Estrategia mundial sobre
régimen alimentario, actividad fisica y
salud. Sobrepeso y obesidad infantiles”.
OMS 2016. [Acceso: 21 de septiembre de
2016]. Disponible en: http://www.who.int/
dietphysicalactivity/childhood/es/.

2. Sinchez-CruzJJ. Prevalencia de obesidad
infantil y juvenil en Espafia en 2012. Rev
Esp Cardiol. 2013; 66: 371-6.

3. Marie NG, et al. Global, regional and
national prevalence of overweight and
obesity in children and adults during
1980-2013: a systematic analysis for the
Global Burden of Disease Study 2013.
Lancet. 2014; 384(9945): 766-81.

221.e12 PEDIATRIA INTEGRAL

10.

11.

12.

13.

14.

Ministerio de Sanidad, Servicios Sociales
e Igualdad, Gobierno de Espafia. Estudio
de prevalencia de la obesidad infantil.
Estudio ALADINO (Alimentacién,
Actividad fisica, Desarrollo Infantil y
Obesidad). Estrategia NAOS. [en linea]
[consultado el 13.01.2017]. Disponible en:
http://www.ciberobn.es/media/434027/
estudio_aladino_2013.pdf.

Giiemes-Hidalgo M, Mufioz-Calvo M.T.
Obesidad en la infancia y adolescencia.

Pediatr Integral. 2015; XIX (6): 412-27.

Coronel Rodriguez C, Del Castillo
Aguas G, Malmierca Sinchez F, Diaz
Martin JJ, Gorrotxategi Gorrotxategi P,
Gallego Iborra A, et al. Influencia de la
utilizacién de la curva de crecimiento sobre
los diferentes estandares de crecimiento en
el diagnéstico de obesidad y/o sobrepeso de
los nifios espafioles. SOBRINI.

Diaz-Méndez C. Estabilidad y cambio en
los hébitos alimentarios de los espafioles.
Acta Pediatr Esp. 2016; 74(1): 29-34.

Programa PERSEOQ; iniciativa del
Ministerio de Sanidad y Consumo
en colaboracién con el Ministerio de
Educacién y Ciencia, el Centro de
Investigacién y Documentacién Educativa
(CIDE), la Agencia Espafiola de Seguridad
Alimentaria y Nutricién (AESAN)
y la Sociedad Espafiola de Nutricién
Comunitaria. [en linea] [consultado el
13.01.2017]. Disponible en: http://www.
aecosan.msssi.gob.es/AECOSAN/docs/
documentos/nutricion/educanaos/estilo_

vida_saludable.pdf.

Herndndez M, Castellet ], Narvaiza JL,
Rincén JM, Ruiz I, Sénchez E, et al. Cur-
vas y tablas de crecimiento. Instituto sobre

Crecimiento y Desarrollo Fundacién F.
Orbegozo. Madrid: Editorial Garsi, 1988.

Troiano RP, Flegal KM. Overweight
children and adolescents: description,
epidemiology and demographics.
Pediatrics 1998; 101(Suppl): 497-504.

Livingstone B. Epidemiology of childhood
obesity in Europe. Eur J Pediatr. 2000; 159
(Suppll): 14-34.

Serra Majem L, Ribas Barba L, Aranceta
Bartrina J, Pérez Rodrigo C, Saavedra
Santana P, Pefia Quintana L. Obesidad
infantil y juvenil en Espaiia. Resultados del
Estudio enKid (1998-2000). [Childhood
and adolescent obesity in Spain. Results of
the enKid study (1998-2000)]. Med Clin
(Barc). 2003; 121: 725-32.

Bell JF, Zimmerman F]J. Shortened
nighttime sleep duration in early life
and subsequent childhood obesity. Arch
Pediatr Adolesc Med. 2010; 164: 840-5.

Pirdmide de la Alimentacién Saludable
SENC. 2015. [Acceso 21 de septiembre
de 2016]. Disponible en: http:/www.nutri-
cioncomunitaria.org/es/noticia/piramide-
de-la-alimentacion-saludable-senc-2015.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

Basterra-Gortari FJ, Bes-Rastrollo
M, Forga L, Martinez JA, Martinez-
Gonzilez MA. Validacién del indice de
masa corporal auto-referido en la Encuesta
Nacional de Salud. An Sist Sanit Navar.
2007; 30: 373-81.

Stommel M, Schoenborn CA. Accuracy
and usefulness of BMI measured based on
self-reported weight and height: findings
from the NHANES&NHIS 2001-2006.
BMC Public Health. 2009; 9: 421.

Encuesta Nacional de Salud de Espaiia
2011/12 (ENSE 2011/12), Ministerio de
Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad
— Instituto Nacional de Estadistica.
[en linea] [consultado el 13.01.2017].
Disponible en: https://www.msssi.
gob.es/estadEstudios/estadisticas/
encuestaNacional/encuesta2011.htm.

Moreno Villares JM, Oliveros Leal L,
Pedrén Giner C. Desnutricién hospitalaria

en nifios. Acta Pediatr Esp. 2005; 63: 63-9.

Dura Travé T, Mauleén Rosquil C y
Gurpide Ayarra N. Valoracién del estado
nutricional de una poblacién adolescente
(10-14 afios) en atencién primaria. Estudio
evolutivo (1994-2000). Aten Primaria.
2001; 28: 590-4.

Plaza Lépez de Sabando D. Vegetarianismo
y anemia por déficit de vitamina B12. An
Pediatr Contin. 2012; 10: 359-65.

Iglowstein I, Jenni OG, Molinari L,
Largo RH. Sleep duration from infancy
to adolescence: reference values and
generational trends. Pediatrics. 2003; 111:
302-7.

Soto Insuga V, Merino M, Losada del
Pozo R, Castafio de la Mota C, Pérez
Villena A, Prados Alvarez M. Suefio y
obesidad en la infancia. Acta Pediatr Esp.
2013; 71: 191-8.

Estudio sobre hibitos de consumo.
Instituto Nacional de Consumo. [en linea]
[consultado el 13.01.2017]. Disponible en:
http://cecu.es/campanas/alimentacion/

informehabitos.pdf.

Rodriguez Huertas E, Solana Moreno M1,
Rodriguez Espinosa F, Rodriguez Moreno
M]J, Aguirre Rodriguez JC, Alonso Ré6-
denas M. Programa CASERIA (Cues-
tionario h4bitos Saludables en Primaria).
Respuestas de escolares de 6 a 10 afios de

edad. Semergen. 2012; 38: 265-77.

Varela-Moreiras G, Ruiz E, Valero T, Avila
JM, del Pozo S. The Spanish diet: an update.
Nutr Hosp. 2013; 28 (Supl.5): 13-20.

Varela Moreiras G. La Dieta Mediterrinea
en la Espafia actual. Nutr Hosp. 2014;
30(Supl.2): 21-8.

Estrategia NAOS de la Agencia espafiola
de Consumo, Seguridad alimentaria
y Nutricién. [en linea] [consultado el
13.01.2017]. Disponible en: http://www.
aecosan.msssi.gob.es/AECOSAN/docs/

documentos/nutricion/estrategianaos.pdf.



Representacion del nifo

en la pintura espanola

Zabaleta, el pintor

de los ninos campesinos
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a obra de Zabaleta se ha incluido dentro de la linea

denominada “Realismo Expresionista Espafiol”, que

arranca con Goya y sigue con Isidro Nonell y Gutié-
rrez Solana. Es un pintor metédico y perfeccionista. Su estilo
varia desde el Expresionismo sombrio, en su primera época,
al Expresionismo rutilante, llevado hasta un Postcubismo con
influencias picassianas a partir de 1950 y que le confiere su
identidad. Actualmente, sus cuadros se exponen en los més
prestigiosos museos del mundo.

Viday obra

Rafael Zabaleta Fuentes nacié en Quesada (Jaén) en 1907.
Desde 1913 a 1916 asiste a la escuela nacional de nifios de
Quesada, donde manifiesta por primera vez su aficién por la
pintura. Cuando termina en la escuela, ya huérfano de padre,
ingresa en el colegio de Sto. Tomds de Jaén, donde estudia el
bachillerato y posteriormente inicia los estudios en la Escuela
de Bellas Artes de San Fernando. Su estilo empieza a ser el
realismo y su obra se divide en 3 etapas, que se describen a
continuacién.

En la primera etapa, se ve influenciado por la pintura
estilistica propia de la Escuela donde estd. Alli, aparte de
otras actividades, se dedica a realizar desnudos y copias de
cuadros de otros pintores. En 1932 participa en una exposicién
de dicha Escuela a la que presenta el cuadro Blanco y Negro,
en el cual demuestra sus cualidades, dignas de ser tomadas
en serio. Durante los afios de la dictadura vive en Madrid y
conoce a artistas y literatos, como Ramén Gémez de la Serna,
Federico Garcia Lorca y José Ortega y Gasset, entre otros.

Tenia un cardcter timido para hablar y relacionarse con
cualquier extrafio. Era muy fino en la expresion y, salvo entre
amigos de mucha confianza, hablaba siempre con someti-
miento a la norma y sin permitirse mayores lujos y licencias
léxicas. Su atraccién por la pintura le lleva a Paris en 1935,
lo cual influye mucho en su vida y en su obra. Una vez alli,
estudia los maestros de la pintura contemporinea.

Paris y Quesada eran los dos lugares mds admirados por
el pintor: dos polos opuestos en su pasién. Durante la Guerra
Civil, Zabaleta pierde sus propiedades agricolas y tiene que

J. Fleta Zaragozano

Sociedad Espaiola de Pediatria
Extrahospitalaria y Atencion Primaria
Facultad de Ciencias de la Salud.
Universidad de Zaragoza

comenzar a vivir de su pintura. Reside en Quesada, Jaén, Baza
y Guadix. Una vez alli, pinta una coleccién de dibujos con
escenas de aquella época. Al terminar la guerra, fue denun-
ciado y encarcelado en Madrid y la coleccién desaparece.

A partir de 1940, comienza una nueva etapa en su vida y
en su pintura. Es un periodo nuevo, mds original y, aunque
menos influenciado por la pintura académica, si lo estd por
pintores de su época, como Picasso. Se presenté en 1942 en
la sala Biosca de Madrid, el mismo afio en que la Exposi-
ci6n Nacional de Bellas Artes le rechazé un cuadro. Eugenio
d’Ors, en cambio, valoré su obra, y desde el afio siguiente el
pintor pasé a formar parte de los “Salones de los Once”, que
eran exposiciones anuales de once pintores ya reconocidos.
Pinta campesinos quesadefios, campos andaluces y fiestas
populares.

Durante todo el tiempo que dura esta etapa, pinta y
participa en bastantes exposiciones. También participa en
muchos concursos y homenajes, el mds importante de ellos
es el titulado “Homenaje a Solana”. En esta fase domina el
expresionismo. Pone una gran fuerza en formas y colores. En
sus cuadros predominan los colores frios.

En la ultima etapa de la obra de Zabaleta que va desde
1950 a 1959 sobresalen los temas campesinos y serranos, pinta
escenas de caza y los colores son mds puros, sin tantas mezclas.
Le gusta pintar bodegones y animales, ya sean domésticos o
salvajes. Depurd el estilo anterior, alcanzando el suyo mds
caracteristico, basado en un rigor compositivo logrado a base
de dibujar las lineas maestras, con pinceladas largas y oscuras,
que encierran colores vivos. En la XXX Bienal de Venecia
(1960) fue presentada una importante seleccién de su obra.

En 1960, muere en su casa a consecuencia de una hemo-
rragia cerebral, junto a sus dos asistentas, Juana y Maria. Su
particular expresionismo, estilizado y rastico, alcanzé a ser
uno de los mayores exponentes de un arte espafiol, suficien-
temente renovado y neutro, para no causar alarma entre los
ambientes artisticos recién salidos de la cerrazén estética de
la inmediata postguerra. Su obra se conserva, en gran parte,
en el Museo Espafiol de Arte Moderno de Barcelona, en
el Museo Espafiol de Arte Contemporineo (Madrid) y en
diversas colecciones particulares.
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Figura 1.
Muchacho
que se sienta
con una
gallina en su
regazo.

Sus cuadros de nifos

Zabaleta ha pintado como pocos artistas al nifio del pue-
blo y al nifio campesino, en su mds auténtico medio rural, en
solitario, en grupo, con su madre y en familia, en burro, en
carro y, en ocasiones, practicando multiples labores propias
del campo.

En el cuadro Muchacho que se sienta con una gallina en
su regazo muestra el pintor este ambiente rural. Aparece un
nifio de unos siete afios, con una actitud seria, sentado en una
silla y con una gallina en su regazo. El autor juega con los
tamarfios y las proporciones: la gallina parece excesivamente
grande. Es un interior con colores cdlidos y un fondo que
puede corresponder al campo en primavera. Puede ser una
muestra del periodo post-impresionista del pintor. Es un éleo
sobre lienzo de 81 por 65 cm y data de 1943 (Fig. 1).

Figura 3.
Joven
sentada.
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Figura 2. Nifia sentada y nifio de pie con sombrero.

En esta composicién, Ni7ia sentada y nisio de pie con
sombrero, el pintor muestra su tendencia expresionista. No es
un ambiente rustico, se trata de un interior, pero las figuras
representadas en tres cuartos, nifios, en primer plano, van
ataviados a la usanza rural de la época. Los ojos de ambas
figuras, como es habitual en el artista, son grandes y oscuros,
con caras redondeadas y tez morena. Colores frios, blancos
en diferentes tonalidades. Es un dleo sobre lienzo de 80 por
65 cm y data de 1943 (Fig. 2).

Figura 4.
Maternidad.



Figura 5. Muchacha con la naturaleza muerta.

En_Joven sentada se observa a una adolescente sentada en
una silla en un balcén. Estd de lado, mirando hacia la derecha.
Ataviada con jersey naranja y falda azul con reflejos blancos.
Estd en actitud hieratica, rigida y nada expresiva. Al fondo, el
mismo paisaje descrito en otras obras del pintor: posiblemente
los olivares de su pueblo, con almendros en flor. Es un 6leo
sobre lienzo de 81 por 65 cm, realizado en 1949 y pertenece
a una coleccién particular (Fig. 3).

En Maternidad ya se adivina la obra futura de este artista.
Su trazado va a ser muy comun en sus sucesivos cuadros. En
un ambiente rural y despejado y sobre un montén de piedras,
aparece una madre sentada que estd dando de mamar a un
nifio, varén, de corta edad y completamente desnudo, en una
estructura tipicamente piramidal. Hemos de advertir que el
tamafio del nifio no se corresponde con el de un lactante,
mis bien su fisico podria corresponder a un nifio de 4 0 5
aflos. Los colores son cilidos, con predominio del amarillo y
diferentes tonalidades de marrones y grises. Es un éleo sobre
lienzo pintado en 1952 (Fig. 4).

De nuevo muestra el pintor una escena interior, pero con
vistas al campo en Muchacha con la naturaleza muerta. Se
muestra a una adolescente de pie en una habitacion tras una
mesa que contiene piezas de caza: dos perdices, dos liebres
y un morral. También hay una jaula con otra perdiz viva en
su interior. El balcon estd abierto y se ve a lo lejos el campo
que tanto aprecia el autor. La nifia mira al frente y lleva un
vestido azul. Es un 6leo sobre lienzo de 100 por 80 cm y fue
pintado en 1953 (Fig. 5).

En otra Maternidad, pintada poco después, aparece la
misma madre y el mismo nifio, pero posiblemente dos afios
después. La madre va ataviada con vestidos parecidos a los
de la madre del cuadro anterior. También es comun en las
representaciones de mujeres el que estas vayan cubiertas con

REPRESENTACION DEL NINO EN LA PINTURA ESPANOLA

Figura 6.
Maternidad.

un paiiuelo en la cabeza, a modo de costumbre de las mujeres
del mundo rural que vivié el artista en su tierra natal. Los
detalles anatémicos de las manos de la madre nos muestran
la tosquedad que el pintor ha querido atribuir a la figura. Los
mismos colores, fondos y celajes. Se trata de un 6leo sobre
lienzo, de 100 por 80 cm, pintado sobre 1954 (Fig. 6).

En esta Familia campesina aparecen los padres y sus tres
hijos. Apenas hay espacio para representar los fondos, aunque
también se advierte que estamos en el campo. El padre, al que
solo se le ve el busto, es el tipico lugarefio, con su color oscuro
en la piel, sus arrugas, ojeras y barba rala, que mas parece un
abuelo; la madre, en un primer plano, aparentemente mds
refinada y arreglada, se ha preparado para la pose del retrato;
sus pechos han sido dibujados por el artista con dos simples
curvas que sobresalen a través del vestido. El pintor ha querido

Figura 7.
Familia
campesina.
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Figura 8.
El carro.

Figura 9.
Nifos.

exagerar los colores de la cara de la madre con rojo, marrén
y blanco. Los nifios aparecen en un segundo plano, con sus
tipicas caras redondeadas, grandes ojos y mirando al espec-
tador. Es la pose familiar para hacerse una fotografia. Fondo
del paisaje andaluz, que bien pudieran ser los olivares de Jaén.
Es un dleo sobre lienzo pintado en 1957 (Fig. 7).

En E/ carro, se representan algunas figuras ya descritas y
con caracteristicas similares, aunque aqui Zabaleta incluye dos
mulas y un carro. En un evidente mundo rural aparecen las
figuras de una abuela, en el centro de la imagen; los padres, a
ambos lados, una nifia de unos cuatro afios y un nifio de corta
edad y desnudo: se trata de un cuadro con una gran simetria.
Los colores son calidos y muy variados. Las lineas se combinan
en sus trazos y se mezclan las rectas con las curvas. Es un
6leo sobre lienzo de 100 por 81 cm, data de 1958 y pertenece
a una coleccién particular (Fig. 8).
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Figura 10.
Nifias.

il vadom Lpiy

En Nirios se ven a dos nifias en la escuela en un primer
plano. Estdn sentadas en su pupitre. En este caso, no se trata
de un exterior, sino un aula. Una de las nifias lee y la otra
escribe. En este caso, hay un predominio de la linea recta,
con respecto a otros cuadros de Zabaleta. Se intercalan colo-
res cdlidos y frios, con predominio del rojo y del azul. Es un
dleo sobre lienzo de 81 por 65 cm y data de 1959. Pertenece
al Museo Zabaleta, en Quesada, Jaén (Fig. 9).

Nirias es otro cuadro en el que se representan, posible-
mente, las nifias de la obra anterior, de cuerpo entero, algo
mds crecidas y en un ambiente interior. Una estd de pie con
las manos cogidas sobre su vestido y la otra, sentada en una
silla, en un primer plano, con una flor en la mano derecha.
Los colores son: blanco, marrén y gris, con fondos oscuros de
diferentes tonalidades. Las nifias miran al frente con miradas
tristes. Se trata de un dleo sobre lienzo de 75 por 64 cm y

data de 1959 (Fig. 10).
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Necrolégica

EL PROFESOR CRESPO, UN UNIVERSITARIO PLENO

medad que le aquejé dolorosamente en los Gltimos meses,

fallecio a primera hora de la noche del pasado miércoles 19
de abril el Profesor don Manuel Crespo Hernandez. Nacido en Car-
bajosa de la Sagrada, en pleno corazén del Campo de Salamanca
y el Campo Charro, el pasado 29 de diciembre habia cumplido 80
afos. Fruto de su matrimonio con dofia Maria Rosa Marcos deja
cuatro hijos y ocho nietos.

Quedaria fuera de lugar hacer ahora una dilatada recension
de sus enormes méritos profesionales, del mismo modo que seria
injusto referirse a él en este medio sin ofrecer a los lectores lo que
pueda ser una somera relacion de su trayectoria y una aproximacion
a su verdadera dimension. Don Manuel se licencié en 1962 con
Premio Extraordinario en la Universidad de Salamanca, donde dos
arios después leyd su Tesis Doctoral calificada como Sobresaliente
cum laude. Se formd como especialista en el Hospital Clinico de la
ciudad castellana y con solo veintiocho afios obtuvo por concurso-
oposicion y con el nimero uno la dificil plaza de Médico Pueri-
cultor del Estado. Desde ese momento inicia una trayectoria de
velocidad acelerada, con una decidida voluntad
de dar siempre un paso mas en su carrera pro-
fesional. En el curso 68-69 fue becado por con-
curso nacional de méritos para una estancia en
la Universidad de Ziirich. Y desde su doctorado,
tras su paso por Valladolid y Sevilla, y a través del
escalafon ya desaparecido de profesor agregado
que ocupa en 1972, pasan solo 8 afios hasta que
logra la Catedra en la Universidad de Qviedo y la
Jefatura del Servicio de Pediatria de la Residencia
Sanitaria de Asturias. De los puestos docentes
y cargos académicos desempefiados en nuestra
Universidad cabe destacar el de Decano de la
Facultad, Director del Departamento de Medi-
cina, Claustral electo y miembro de su Junta de
Gobierno, ademas de integrante de sucesivas y numerosas comi-
siones y grupos de trabajo.

Alo largo de su casi medio siglo como pediatra sus temas de
interés han ido cambiando desde lo mds concreto a lo més general;
de lo prdctico a lo tedrico, sin abandonar ni un solo momento su
vocacion docente. A su primer articulo, un caso clinico firmado
en 1963 (Enfermedad de Gaucher de forma juvenil), le siguieron
rapidamente otros, dando cuenta de su capacidad de trabajo que
el afio de su doctorado firmase 10 publicaciones, a las que cada
afio se van sumando otras hasta las 333 que alcanza en 2007,
justo al cumplir 45 afios de ejercicio y firmada junto al equipo
liderado por el profesor Carlos Bousofio, uno de sus mas brillantes
discipulos. Ha publicado libros y capitulos de libros con un total
de 78 titulos, algunos verdaderamente magistrales por la pulcritud
de su estilo y la claridad de su exposicion. Sus trabajos sobre
temas profesionales y de formacion médica, en los Gltimos afios
firmados con su hijo David, también pediatra, son repetidamente
citados por estudiosos nacionales y extranjeros. Fue miembro del
comité editorial de las principales revistas pedidtricas y destacado

E n su domicilio de Oviedo, victima de una larga y cruel enfer-

director del Boletin de Pediatria. Dirigié cuarenta Tesis doctorales,
dieciséis Tesinas de Licenciatura, quince proyectos de investiga-
cion con financiacion oficial, ademds de haber realizado cientos de
ponencias, conferencias y comunicaciones a congresos. Ha sido
el principal responsable de la formacion de tres Catedraticos de
Universidad, siete Profesores Titulares y cerca de dos centenares
de especialistas en pediatria.

Dentro y fuera de nuestra region gozaba de un gran presti-
gio y de respeto incontestable, fundamentados en su larga labor
docente y en el decisivo impulso que junto a un gran plantel de
profesores y catedraticos —los doctores Pérez Casas, Lopez Arranz,
Arribas Castrillo, entre otros— dio a la fundacion y desarrollo de
nuestra Facultad. Con ellos, sus “mejores amigos”, reconocia
haber compartido “muchas inquietudes universitarias, hospita-
larias y personales”. Designado por el Ministerio, desde 1991y
hasta su jubilacion fue Presidente de la Comisién Nacional de la
especialidad, desde donde fue testigo y protagonista de grandes
cambios en la organizacion de la asistencia pediatrica y de la medi-
cina, manifestandose en algunos de sus escritos y declaraciones

especialmente critico frente a politicos y gestores
de ocasion, frente a algunos compafieros mas
jévenes que tras una imparable y necesaria idea
de renovacion transmitian una desmedida “impa-
cienciay precipitacion”, cuando no buscaban la
justificaciony el logro de intereses particulares.
En 1997 ingresa como Académico de Ndmero de
la Real Academia de Medicina del Principado de
Asturias con un discurso titulado “Pediatria en
la frontera de dos siglos. Cambios necesarios
en el quehacer y el ensefiar”, respondido por el
Profesor Lopez Arranz y en el que sefialaba con
gran clarividencia algunas de las dudas y conflic-
tos que actualmente plantea la medicina infantil
de nuestro pais. Precisamente en la Academia
y en el Real Instituto de Estudios Asturianos, en cuyas sesiones
coincidiamos regularmente, y en algunos viajes a las reuniones
de nuestra sociedad regional (la SCCALP), he podido tratar mas
y conocer mejor su faceta mas humana y personal, aunque mi
relacion con €l se inicié como alumno de pediatria, asignatura en
la que exponia una extensa parte del temario, haciéndolo con gran
seriedad y una brillantez inusual en nuestra facultad. Para mi luego
siguieron cuatro afios de especialidad y once mas vinculado a la
Unidad de Hemodidlisis infantil del Departamento que él dirigia,
con cambios de guardia y puntuales sesiones clinicas matutinas en
las que el respeto a su persona y la atencion prestada se advertia en
el silencio y la compostura de todos los presentes. Don Manuel se
sentaba en la primera fila de la sala, junto a don Jorge Valdés Hevia,
aquien en la que quiza fue su dltima alocucion pablica reconocia
como la persona “a quien mas debia en su vida hospitalaria”; “su
colaboracion, afiadia, intensisima y desinteresada siempre, ha sido
un pilar fundamental” en su vida profesional.

A su lado se han formado profesores excepcionales de los que

|as recientes generaciones de médicos asturianos hemos podido
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recibir amplias ensefianzas y un ejemplo generoso. Hoy perma-
necen en esos puestos los doctores Carlos Bousofio y Fernando
Santos, este Gltimo ahora como sucesor directo y responsable,
seglin pude ofrle, de haber puesto con su vocacion investigadora la
pediatria asturiana en un dmbito nuevo y superior. Ha de insistirse
en que la interpretacion que se haga de sus discipulos no carece
de valor ala hora de reflejar la imagen de su personalidad y juzgar
Su ejecutoria. Porque para poder interpretar de manera justa su
figura habra que resaltar que Don Manuel fue un universitario
pleno que motivado por el ejemplo de su amigo y maestro don
Ernesto Sanchez Villares, asumid de modo decidido Su vocacion.
Asi, el doce de junio de 2014, en el curso de una emotiva sesion de
homenaje que le dedicaba la Real Academia de Medicina, declaraba
que la vida le habfa permitido dedicarse plenamente a su vocacion
prioritaria, frente a otras opciones profesionales. “Intenté trabajar,
decia, con el deseo sincero de transmitir mi saber a otros y hacerlo
con eficiencia y estilo académico™; estilo académico y eficaz que
todos los pediatras hemos conocido y del que nos hemos bene-
ficiado. Esa labor, exponia mas adelante, no hubiese sido posible
“sin el estimulo y apoyo de los componentes del Departamento de
Pediatria de la Universidad y del Hospital Universitario Central de
Asturias: profesores, médicos de plantilla, médicos residentes que
se han formado en él y miles de alumnos licenciados en nuestra
Facultad”. El gran patriarca vivo de la medicina infantil espafiola,
don Manuel Cruz Hernandez, disertaba en el afio 2007 sobre el
significado del doctor Crespo en la pediatria espafiola, definiéndolo
como “simbolo elocuente de la estrecha union entre dos escue-

las pedidtricas”, como “puente entre dos épocas’, la que por un
lado se apoyo en los pilares que dejaron Guillermo Arce y Ernesto
Sanchez-Villares y, estableciendo, por otro, “el sélido pedestal de
una nueva escuela de pediatria moderna donde destacan las prin-
cipales subespecialidades”. Resaltaba que habia sido un docente
“especialmente dotado para la ensefianza”; destacaba “su estilo
dificilmente superable; su tono firme y diddctico, su diccion perfecta
y adaptada a cualquier auditorio”.

Don Manuel ha sido un hombre estudioso, inteligente y
reflexivo, de mente completamente organizada, de gran memoria.
Ha sido sin ninguna duda uno de los grandes nombres de la pedia-
trfa espafiola del ltimo medio siglo. Gracias a su influencia directa,
la de sus discipulos o a través de sus textos, en mayor o menor
medida todos los pediatras somos sus herederos y deudores. Y
al hacer esta rapida semblanza de su vida debe afadirse que entre
SUS NUMerosos méritos y reconocimientos quizd sean los que mas
gratos le hayan resultado la Medalla del XX Memorial Guillermo
Arce-Ernesto Sanchez Villares, de la Sociedad de Pediatria de
Asturias, Cantabria y Castillay Ledn, la distincion como Asturiano
del afio en 2007 y su nombramiento como Catedratico Emérito de
nuestra Universidad; consecuencia justa de su lealtad a maestros
y amigos, su compromiso con la comunidad en la que decidio
trabajar y del ejercicio sobresaliente y entregado a los valores
l6gicos y (tiles de la ensefianza universitaria.

Venancio Martinez Suarez
Pediatra y Presidente de la SEPEAP

Critica de libros

Carlos Marina
Pediatra y Médico Puericultor
del Estado

SELECCION DE BUENOS ALIMENTOS Y TAM~ANO
DE LAS RACIONES PARA NINOS DE 1 A 4 ANOS
Primeros pasos en una Nutricion de confianza

Dra. Helen Crawley. First Steps Nutrition Trust, 2016.
Edited by Wordworks. www.firststepsnutrition.org

Good food choices and portion
sizes for 1-4 year olds

FIRST STEPS NUTRITION TRUST

Estimulados por el firme convencimiento de la importancia y
trascendencia de una adecuada alimentacion durante los primeros
cinco afios de vida, se edita en el Reino Unido una interesante y
original GUIA destinada expresamente a facilitar el “comer bien”
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de los nifios entre 1y 4 afios de edad, valorando no solo la mejor
calidad de los alimentos a ofrecer, sino también la cantidad reco-
mendable en cada racion.

El que una adecuada nutricion durante los primeros afios de
vida va a ser esencial no solo para el mejor crecimiento, sino
también para el oportuno desarrollo fisico y mental de estos nifios,
es un hecho incontrovertible. El estimular y facilitar unos buenos
habitos nutritivos va a ser una importante tarea a desarrollar. La
salud del nifio como del futuro adulto estdn en juego. Este es el
objetivo de esta GUIA tan detalladamente elaborada.

Llama la atencion del lector interesado, la enorme riqueza en
imagenes de todo lo expuesto. Valiosas fotografias a todo color,
tanto de los alimentos recomendados como de los platos 0 envases
en que han de ser ofrecidos al nifio, enriquecen y facilitan con gran
amenidad cuanto ha de ser tenido en cuenta.

La GUIA va a proporcionar los mas adecuados alimentos en las
cantidades o raciones recomendadas en cada comida. Su objetivo:
conseguir el balance o equilibrio necesario entre los diferentes com-
ponentes alimenticios ofrecidos para cubrir las necesidades ener-
géticas y nutritivas de los nifios en este grupo de edad (1-4 afios).

El tamafio de cada racion o comida ofrecida se basa en el valor
medio calculado para estos nifios. Algunos comeran mas, otros
menos. Sin embargo, siempre sera (til tener una idea clara de la
calidad y cantidad medias de alimentos a preparar en cada jornada.

La GUIA va a ser de utilidad manifiesta no solo para los fami-
liares y cuidadores del nifio, sino muy especialmente para los
responsables de los comedores escolares, profesionales clave de
los alimentos a cocinar y servir en la cantidad y calidad requeridas.

Todo ello, como siempre, bajo la supervision del Pediatra.


http://www.firststepsnutrition.org/

Visita nuestra web

Director: Dr. Antonio Iofrio

WWW.Sepeap.org

A través de nuestra Web puedes encontrar:
Informacién de la Agencia Oficial del Medicamento.

Criterios del Ministerio de Sanidad y Consumo sobre
la valoracién de méritos para la fase de seleccién de
Facultativos Especialistas de Area.

Puedes bajar los CD-ROM de los Congresos Nacionales
de la SEPEAP.

Puedes acceder a los resimenes de los dltimos nimeros
de Pediatria Integral.

ambién puedes acceder a los nimeros anteriores com-
También pued deral t
pletos de Pediatria Integral.

Informacién sobre Congresos.
Informe sobre Premios y Becas.

Puedes solicitar tu nombre de usuario para acceder a
toda la informacién que te ofrecemos.

Ofertas de trabajo.
Carpeta profesional.

A través de nuestra Web tienes un amplio campo de
conexiones.

Nuestra web: www.sepeap.org Te espera!
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Pediatria Integral nimero anterior
Volumen XXI, Nimero 2
“Psicopatologia y Psiquiatria I1”

1. Trastornos del comportamiento
PJ. Rodriguez Herndndez

2. Trastornos del comportamiento alimentario
M. A. Salmerén Ruiz, C. Romdn Herndndez,
J. Casas Rivero

3. Los trastornos del espectro autista (TEA)
A. Hervas Zisiiga, N. Balmaria, M. Salgado
4. Los tics en Pediatria
M.A. Ferndndez Ferndndez, M.D. Morillo Rojas

5. Depresién y suicidio en la infancia y adolescencia
J- Royo Moya

6. Psicofarmacologia
M.A. Javaloyes Sanchis

Regreso alas Bases

Utilizacién de cuestionarios/test psicométricos en
Pediatria de Atencién Primaria

PJ. Rodriguez Herndndez, E. Pérez Herndndez
(Pediatr Integral 2012; XVI(10): 810.e1-810.e7)

Temas del préximo nimero
Volumen XXI, Nimero 4
“Patologia adolescente (1)”

1. Desarrollo durante la adolescencia. Aspectos fisicos,
psicoldgicos y sociales
M. Giiemes-Hidalgo, M.]. Cerial Gonzdlez-Fierro,
M.I. Hidalgo Vicario

2. Problemas de salud en la adolescencia.
Patologia crénica y transicién
M.A Salmeron Ruiz, J. Casas Rivero,
F. Guerrero Alzola

3. La conducta violenta en la adolescencia
C. Imaz Roncero, A. Pérez Cipitria, ] .M. Martinez,
M.T. Barbero Sdnchez, A. Eliia Samaniego

4. Eladolescente y su entorno: familia, amigos, escuela y
medios
L. Rodriguez Molinero

5. Problemas escolares en la adolescencia
JValdés Rodriguez, N. Bolufer Vigrana

Regreso alas Bases
La sexualidad en la adolescencia
F. Lopez Sinchez

Los Cuestionarios de Acreditacion de
los temas de FC se pueden realizar en
“on line” a través de la web:

www.sepeap.org y www.pediatriaintegral.es. Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del
sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter unico para todo el sistema nacional de
salud, deberéa contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podrén realizar los cuestionarios de

acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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