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CARTA DE BIENVENIDA

Queridos amigos y comparieros:

Agradecemos vuestra participacion en el 10° Congreso de la Sociedad Espafiola de Reumatologia Pediatrica, que
tenemos el honor de organizar este afio en la ciudad de Granada del 14 al 16 de noviembre.

Junto al resto del Comité Cientifico, hemos preparado un atractivo programa con el que profundizar en aspectos
innovadores y de investigacion, tanto de la patologia méas prevalente en nuestra practica diaria como de otras
enfermedades que suponen importantes retos diagnosticos y terapéuticos en los nifios. Pretendemos repasar
novedades del papel clave que tienen los tratamientos biologicos en la Reumatologia Pediatrica, en aras a
utilizarlos de la forma mas segura y eficaz posible. Enfatizaremos el papel de una adecuada valoracién de la
actividad y el dafio estructural en las principales entidades reumatoldgicas. También queremos prestar atencion
en este Congreso a una entidad no siempre suficientemente valorada en Pediatria como es la osteoporosis. Para
todo ello, se han seleccionado ponentes nacionales e internacionales de indudable prestigio.

Como en afios anteriores, pretendemos que el Congreso tenga repercusion en nuestra actividad clinica, por lo que
se han incluido distintos talleres practicos.

Como novedad, este afio queremos dar un protagonismo especial a nuestros pacientes. Tenemos la intencion de
preparar reuniones conjuntas y de informacion a padres y asociaciones de nifios con enfermedades reumaticas.

Sin embargo, el objetivo de este encuentro quedaria incumplido sin las aportaciones de todos. Ademas de las
reuniones de los distintos grupos de trabajo de la SERPE, agradecemos vuestra colaboracién presentando
trabajos y aportando vuestra experiencia clinica, para adoptar estrategias comunes que mejoren la atencién de
los nifios con patologia reumatoldgica.

Quisiéramos agradecer desde aqui la confianza que ha puesto en nosotras la Junta directiva de la SERPE en la
organizacion de este Congreso, y, de una forma especial, el esfuerzo que realizan las empresas farmacéuticas
que nos apoyan en estos tiempos de crisis economica.

Celebraremos nuestra reunion en el Palacio de Congresos, situado en el centro de Granada, para que podamos
disfrutar, en el escaso tiempo que suele dejarnos disponible la actividad cientifica, de nuestra acogedora y
monumental ciudad, llena de encanto y ambiente, con el paisaje incomparable que ofrece Sierra Nevada en esta
época del afio.

Os deseamos una grata estancia y os esperamos a todos en Granada.

Beatriz Bravo Manchefio Belén Sevilla Pérez
Presidenta del Comité Organizador Vicepresidenta del Comité Organizador
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PRESIDENCIA

Diia. Susana Diaz Pacheco
Exma. Sra. Presidenta de la Junta de Andalucia

D. José Torres Hurtado
Excmo. Sr. Alcalde de Granada

DAa. M? José Sanchez Rubio
Exma. Consejera de Igualdad, Salud y Politicas Sociales
de la Junta de Andalucia

D. Higinio Almagro Castro
[Imo. Delegado Territorial de Igualdad, Salud y
Politicas Sociales de Granada

D. Manuel Bayona Garcia
Sr. Director Gerente de los Hospitales Universitarios
San Cecilio y Virgen de las Nieves de Granada
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Dr. Juan Salvatierra Osorio

Servicio de Reumatologia

Hospital Universitario San Cecilio, Granada
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Dr. Jordi Anton Lopez
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Dra. Marisol Camacho Lovillo Dra. Rosa Merino Muiioz

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla Hospital Universitario La Paz, Madrid
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PROGRAMA DEL CONGRESO

"" Jueves, 14 de Noviembre Sala Plenaria: Manuel de Falla

09:00
10:00-11:00

11:00-11:45

11:45-12:15

12:30-14:30

14:30- 16:00
16:00-17:00

17:00-18:00

18:00-18:30
18:30-19:30

19:30

APERTURA DEL REGISTRO Y ENTREGA DE DOCUMENTACION

SIMPOSIO BMS: OTRAS DIANAS TERAPEUTICAS EN AlJ POLIARTICULAR
Moderador: Jaime de Inocencio Arocena

+ Otros mecanismos de accion con desarrollo subcutaneo. José Maria Alvaro - Gracia
« Estudio AWAKEN y plan de investigacion pediatrico subcutaneo de CTLA-4-ig.
Inmaculada Calvo Penadés

SIMPOSIO GEBRO: CONSENSO SERPE METOTREXATO EN AlJ
Presentacion: Jordi Anton Lopez

+ Metodologia Utilizada para el Consenso. Juan Carlos Lépez Robledillo
« Consenso de la SERPE sobre Metotrexato en AlJ. Inmaculada Calvo Penadés

ACTO DE APERTURA DEL CONGRESO

- Beatriz Bravo Mancheno
+ Belén Sevilla Pérez

+ Jordi Anton Lopez
 Manuel Bayona Garcia

SESION 1. ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL
Moderadoras: Marisol Camacho Lovillo y Carmen Vargas Lebrén

* Inmunogenicidad en Al. Rosa Merino Mufioz
« Actualizacién en el tratamiento de la AlJ no-sistémica. Consuelo Modesto Caballero
« Actualizacion en el tratamiento de la AlJ sistémica. Inmaculada Calvo Penadés

Almuerzo de Trabajo - Hall Manuel de Falla

CONFERENCIA MAGISTRAL
Presentacion: Jaime de Inocencio Arocena

+ Seguridad de los farmacos en Reumatologia Pediatrica: Registro PHARMACHILD.
Nico Wulffraat

SESION 2. ESCLERODERMIA
Moderadores: Indalecio Monteagudo Saez y M? Jesus Rua Elorduy

+ Esclerodermia cutanea localizada: Seguimiento clinico y tratamiento.
Berta Lopez Montesinos
« Esclerodermia Sistémica Infantil: Aproximacién al tratamiento. Lucia Lacruz Pérez

Pausa café y visita libre de pdsteres - Hall Manuel de Falla

CONFERENCIA MAGISTRAL
Presentacion: Jordi Anton Lopez

* Vasculitis sistémicas: Tratamiento y Pronéstico. Paul Brogan
COCTEL DE APERTURA - Hall Manuel de Falla
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"" Viernes, 15 de Noviembre Sala Plenaria: Manuel de Falla

08:00-09:00 REUNIONES DE LOS GRUPOS DE TRABAJO DE LA SERPE

09:00-10:00 SESION 3. MEDIDAS DE ACTIVIDAD Y DANO ORGANICO EN REUMATOLOGIA
PEDIATRICA
Moderadores: Inmaculada Calvo Penadés y Juan Carlos Lopez Robledillo

* Medidas de Actividad y Lesion en AlJ. Sara Murias Loza
+ Medidas de Actividad y Lesion en DMJ. Estibaliz Iglesias Jiménez
* Medidas de Actividad y Lesion en LES. Juan José Bethencourt Baute

10:00-11:00 COMUNICACIONES ORALES 1
Moderadores: Maria Carballo Silva y Julio Garcia Feito

0-01 EFICACIA DE ADALIMUMAB COMO TRATAMIENTO DE LA UVEITIS IDIOPATICA PEDIATRICA
Salvador Garcia Garcia, Beatriz Bravo Manchefio, Manuel Toribio Garcia, Margarita Camacho Gonzalez-Aurioles,
José Maria Gémez Luque.

Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada, Granada

0-02 COMPARACION DE LA SEGURIDAD Y LA TASA DE RETENCION DEL TRATAMIENTO ANTI-TNF EN LA
ESPONDILITIS ANQUILOSANTE JUVENIL Y DE INICIO ADULTO. DATOS DEL REGISTRO ESPANOL
BIOBADASER 2.0
Walter Alberto Sifuentes Giraldo ), Carlos Guillén Astete (), Maria Luz Gamir Gamir ", Sabina Pérez Vicente @,
Loreto Carmona @, Juan Gémez-Reino ?, El Grupo De Estudio Biobadaser 2.0 .

() Hospital Ramon y Cajal, Madrid, Madrid; @ Unidad de Investigacion SER, Madrid

0-03 EFICACIAY SEGURIDAD DE TOCILIZUMAB (TCZ)EN PACIENTES CONAIJ POLIARTICULAR: RESULTADOS
A2 ANOS DEL ESTUDIO CHERISH
Inmaculada Calvo ), F. Benedetti ?, N. Ruperto ©, Z. Zuber @, R. Cuttica ©), R. Xavier ®, N. Rubio ®, E. Alekseeva ©),
V. Chasnyk @, J. Chavez @, G. Horneff ©, V Opoka-Winiarska @, P. Quartier ©, A. Spindler ®, C. Keane ©, K.
Bharucha ©, J. Wang ©, D. Lowell @, A. Martini ®, H.i. Brunner @
M HUP LA FE, Valencia; @ ICCS Ospedale Ped Bambino Gesu, Roma; @ PRINTO, Genova;  St. Louis Chldren’s
Hospital, Krakow; © Roche, Welwyn Garden City, United Kingdom; © Genentech, San Francisco; 7 PRCSG,
Cincinnati, United States

0-04 INTERVENCION PSICOLOGICA EN NINOS Y ADOLESCENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL
Maria José Jorques Infante, Berta Lopez Montesinos, Inmaculada Calvo.
Hospital Universitario La Fe, Valencia, Valencia

0-05 SEGURIDAD Y EFICACIA EN EL USO DE ANTI TNF-ALFA EN PACIENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA
JUVENIL POR DEBAJO DE LOS 4 ANOS
Clara Giménez Roca, Estibaliz Iglesias Jiménez, Rosa Bou Torrent, Silvia Ricart Campos, Viceng Torrente-Segarra,
Judith Sanchez-Manubens, Maria Isabel Gonzalez Fernandez, Joan Calzada Hernandez, Samuel Hernandez, Jordi
Antén Lopez.
Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Esplugues de Llobregat, Barcelona

11:00-11:30 Pausa café y Sesion de Posteres Orales 1 - Hall Manuel de Falla



11:00-11:30 POSTERES ORALES 1: ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

PO-01

PO-02

PO-03

PO-04

Moderadores: M? José Lirola Cruz y Rafael Diaz- Delgado Pefias

SEGURIDAD Y EFECTIVIDAD CLINICA DE ADALIMUMAB EN NINOS MENORES DE 4 ANOS CON ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL. ANALISIS RETROSPECTIVO

Esmeralda Nufiez Cuadros ), Marisol Camacho Lovillo @, Virginia Moreira Navarrete , Beatriz Bravo Mancherio ),
Rocio Galindo Zavala ), Gisela Diaz Cordovés-Rego (!, Carmen Vargas Lebron ©.

() Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Malaga, Mélaga (Hospital Materno Infantil); @ Hospital
Universitario Virgen del Rocio, Sevilla, Sevilla; © Hospital Universitario Virgen de la Macarena, Sevilla, Sevilla; @
Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada, Granada, Hospital Materno-Infantil

TUBERCULOSIS EN PACIENTES PEDIATRICOS EN TRATAMIENTO CON FARMACOS ANTI-TNFA

Joan Calzada-Hernandez, Antoni Noguera Julian, Silvia Ricart Campos, Rosa Bou Torrent, Estibaliz Iglesias
Jiménez, Maria Isabel Gonzélez Fernandez, Judith Sanchez Manubens, Vicente Torrente Segarra, Librada
Rozas Quesada, Francisco Javier Martin Carpi, Jordi Anton Lopez.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Esplugues de Llobregat

ADALIMUMAB EN EL TRATAMIENTO DE LAS UVEITIS PEDIATRICAS NO INFECCIOSAS

Alicia Mufioz Gallego, Maria Pilar Tejada Palacios, Estefania Barral Mena, Eugenia Enriquez Merayo, Ana
Barcelé Mendiguchia, Jaime De Inocencio Arocena.

Hospital 12 de Octubre, Madrid

SUSPENSION DE TRATAMIENTO CON ANTI-TNF TRAS REMISION CLINICA EN PACIENTES CON
ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL (AlJ)

Eulalia Gil Gonzalez, M. Soledad Camacho Lovillo, Maria Angeles Gantes Pedraza, Maria Angeles Lopez Sabido.
Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla

11:30-12:30 CONFERENCIA MAGISTRAL

Presentacion: Consuelo Modesto Caballero

- Nuevas dianas terapéuticas: Moléculas pequefias en artritis inflamatorias.
Raimon Sanmarti Sala

12:30-14:00 SESION 4. OSTEOPOROSIS Y OSTEOGENESIS IMPERFECTA

Moderadores: Enrique Raya Alvarez y Lucia Lacruz Pérez

+ Metabolismo 6seo para el clinico. Sagrario Bustabad Reyes

« Avances en el tratamiento de la Osteoporosis Infantil. Rocio Galindo Zavala

- Novedades en el Diagnostico y Tratamiento de la Osteogénesis Imperfecta.
Rosa Bou Torrent

14:00-15:30 Almuerzo de trabajo - Hall Manuel de Falla
15:30-16:30 CONFERENCIA MAGISTRAL

Presentacion: Beatriz Bravo Manchefo
« Un afio en la Reumatologia Pediatrica. Jaime de Inocencio Arocena

16:30-17:15 SESION CONJUNTA CON LAS ASOCIACIONES DE PADRES

Moderadores: Mariluz Gamir Gamir y Agustin Remesal Camba

+ ASPANIJER. Arancha Gazulla Abio

+ Lliga Reumatologica Catalana. Patricia Planas Rufino
- Liga Reumatoléxica Galega. Ana Isabel Vazquez Lojo
+ LEVAR. Ana M? Serén Pérez y Julia Juanes Iglesias
+ ANAFIQ. Mamen Roca Merchan
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* AHUCE. Isabel Rufo Rodriguez
* Moving4 nifios con artritis. Cristina Suarez Marifio
» Vision de la SERPE. Jordi Anton Lopez

17:15-17:45 Pausa café y Sesion de Pésteres Orales 2 - Hall Manuel de Falla

17:15-17:45 POSTERES ORALES 2: COLAGENOSIS
Moderadores: Sara Murias Loza e Indalecio Monteagudo Saez

PO-05 DERMATOMIOSITIS JUVENIL: MANIFESTACIONES CLINICAS Y DE SEGUIMIENTO EN UNA UNIDAD DE
REUMATOLOGIA PEDIATRICA DE UN HOSPITAL TERCIARIO
Berta Lopez Montesinos ), Inmaculada Calvo Penades @, Alejandro Souto ©), Noelia Alvarez “, Aimudena Barros ©),
Alba Fernandez ©.
() HUP La Fe, Valencia; @ Hiup La Fe , Valencia; ® H Clinico De Santiago De Compostela, Santiago;  Complexo
Hospitalario Universitario De A Corufia, La Corufia; © Hospital Clinico Santiago De Compostela, Santiago De
Compostela; © Hospital Clinico De Santiago De Compostela, Satiago De Compostela

PO-06 VALORACION DE EDEMA MUSCULAR MEDIANTE RESONANCIA MAGNETICA DE CINTURAS EN
PACIENTES CON DERMATOMIOSITIS JUVENIL: NORMALIZACION TRAS TRATAMIENTO
Estibaliz Iglesias Jiménez, Lucia Riaza Martin, Maria Navallas Irujo, Viceng Torrente-Segarra, Rosa Bou Torrent,
Silvia Ricart Campos, Judith S&nchez Manubens, Maria Isabel Gonzélez Fernandez, Joan Calzada Hernandez,
Jordi Anton Lopez.
Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Esplugues De Llobregat, Barcelona

PO-07 REGISTRO NACIONAL PARA DERMATOMIOSITIS JUVENIL: PROPUESTA DE TRABAJO Y OBJETIVOS
Estibaliz Iglesias Jiménez (), Viceng Torrente-Segarra (), Daniel Clemente @, Agueda Herrera ©, Berta Lopez
Montesinos ), Agustin Remesal ©.
() Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Esplugues De Llobregat, Barcelona; ? Hospital Infantil
Nifio Jests, Madrid; © Hospital Virgen De La Arrixaca, Murcia; ¥ Hospital La Fe, Valencia; ©® Hospital Materno-
Infantil La Paz, Madrid

P0-08 EVALUACION CLINICOPATOLOGICO DE 62 CASOS DE ESCLERODERMIA INFANTIL DE UN HOSPITAL
TERCIARIO DE CATALUNA
Samuel Hernandez-Baldizén ", Martin Zunifio Pradier @, Paloma Reguera @, Joan Calzada Hernandez ),
Maria Isabel Gonzalez Fernandez (), Judith Sanchez Manubens ", Silvia Ricart ", Rosa Bou Torrent ", Vicente
Torrente Segarra ("), Estibaliz Iglesias Jimenez (", Jordi Anton Lopez (.
() Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Esplugues de Llobregat; ? Hospital Garrahan, Buenos
Aires; @ Hospital Ramén y Cajal, Madrid, Madrid

17:45-18:35 COMUNICACIONES ORALES 2
Moderadoras: Esmeralda Nufiez Cuadros y Marta Medrano San lidefonso

0-06 VALORACION DEL DANO A LARGO PLAZO EN UNA COHORTE DE PACIENTES CON DERMATOMIOSITIS
JUVENIL
Estefania Quesada-Masachs, Carolina Diaz Mendoza, Gabriela Avila Pedretti, Carmen Pilar Simeon Aznar,
Albert Selva O’callaghan, Consuelo Modesto Caballero.
Hospital Universitari Vall d’Hebron, Barcelona, Barcelona

0-07 LUPUS NEONATAL: BLOQUEO AURICULO-VENTRICULAR COMPLETO
Silvia Benito Costey, Berta Lépez, Inmaculada Calvo Penadés, Miguel Angel Saéz.
Hospital Universitario La Fe, Valencia, Valencia



0-08

HALLAZGOS CAPILAROSCOPICOS EN NINOS Y ADOLESCENTES CON FENOMENO DE RAYNAUD:
RESULTADOS DE UN ESTUDIO PROSPECTIVO EN 92 PACIENTES

B. Lopez, A. Fernandez, I. Calvo.

Hospital Universitario La Fe, Valencia, Valencia

ESCLEROSIS SISTEMICA JUVENIL: CARACTERISTICAS CLINICAS, SEROLOGICAS Y MORTALIDAD, EN
COMPARACION CON LA ESCLEROSIS SISTEMICA DEL ADULTO

Juan Ovalles, Indalecio Monteagudo, Julia Martinez, Carlos Gonzélez, Maria Montoro, Juan Carlos Nieto,
Michelle Hinojosa, Natalia Bello, F. Javier Lépez-Longo, Luis Carrefio.

Hospital General Universitario Gregorio Marafion, Madrid, Madrid

18:35-19:35 ASAMBLEA SERPE

21:00

CENA DE CLAUSURA - AC Palacio de Santa Paula

“’ Sabado, 16 de Noviembre Sala Plenaria: Manuel de Falla

08:00-09:00 REUNIONES DE LOS GRUPOS DE TRABAJO DE LA SERPE
09:00-10:00 SESION 5. ENFERMEDADES AUTOINFLAMATORIAS

Moderadores: Daniel Clemente Angulo y Rosa Merino Muiioz

- Novedades en enfermedades autoinflamatorias. Juan Ignacio Ardstegui Gorospe
« Estudio canakinumab en el sindrome HiperlgD. Jordi Anton Lopez

10:00-11:00 TALLERES - Salas Seminarios

« Artrocentesis e infiltracion intra-articular. Agustin Remesal Camba

- Capilaroscopia. Berta Lopez Montesinos

+ Manejo del dolor musculo-esquelético. Rosa Alcobendas Rueda

« Ecografia musculo-esquelética. Paz Collado Ramos

« Valoracién cutanea en Esclerodermia. Jorge Gonzalez Martin

« Valoracion muscular y cutanea en Dermatomiositis Juvenil. Estibaliz Iglesias Jiménez
+ Valoracion de actividad y lesion en LES. Viceng Torrente Segarra

+ Cuestionarios EPOCA y JAMAR en la practica diaria. M? Isabel Gonzalez Fernandez

11:00-11:30 Pausa café y Sesion de Pésteres Orales 3 - Hall Manuel de Falla
11:00-11:30 POSTERES ORALES 3: OTRAS PATOLOGIAS REUMATOLOGICAS

PO-09

PO-10

Moderadoras: Cristina Calvo Rey y Lucia de Lacruz Pérez

FIEBRE PROLONGADA Y SORDERA NEUROSENSORIAL EN PACIENTE CON MUTACION EN GEN CIAS1
(P.VAL-198-MET): UN CASO PARA DISCUSION

Enriqueta Peiré Callizo, Luis Ramon De La Rubia Fernandez, Josune Alegria Echauri, Yolanda Longarela
Herrero, Monserrat Santos Gomez, Francisco Ortiz Sanjuan, Leyre Riancho Zarrabeitia.

Marqués Valdecilla, Santander

REGISTRO DE ENFERMEDADES AUTOINFLAMATORIAS CON DIAGNOSTICO GENETICO EN UNA REGION
Marisol CamachoLovillo", Belen SevillaPérez ?, EsmeraldaNufiez Cuadros @), VirginiaMoreira Navarrete ), Beatriz
Bravo Manchefio ©, Carmen Vargas Lebron ), M. José Lirola Cruz ©, Gisela Diaz Cordovés ©, Rocio Galindo
Zabala ©.

() Hospital Virgen del Rocio, Sevilla; ? Hospital San Cecilio, Granada; @ Hospital Carlos Haya, Mélaga; “ Hospital
Virgen Macarena, Sevillla; © Hospital Virgen de las Nieves, Granada; © Instituto Hispalene de Pediatria, Sevilla
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PO-11 DERMATOMIOSITIS JUVENIL: TRATAMIENTO CON TACROLIMUS (FK-506)
Noelia Alvarez Rivas ), A. Souto @, A. Barros @, A. Fernandez ), B. Lopez 1, I. Calvo , J.c. Fernandez Lopez ©),
S. Pertega ©.
() Hospital Universitario La Fe, Valencia, Valencia; @ Hospital Clinico Santiago de Cosmpostela, Santiago de
Compostela; © Complexo Hospitalario Universitario de A Coruria, A Coruria

PO-12 REVISION DE LOS CASOS DE ENFERMEDAD DE KAWASAKI EN UN HOSPITAL TERCIARIO EN LA ULTIMA
DECADA
Raquel Urabayen Alberdi, Victoria Diez Bayona, Izaskun Naberan Mardaras, Carlos Andres Sesma, Miren Oscoz
Lizarbe, Patricia Martinez Oloron, Carlos Romero Ibarra, Noelia Ulibarrena Ascarza, Javier Molina Garicano.
Complejo Hospitalario Navarra, Pamplona

11:30-12:30 COMUNICACIONES ORALES 3
Moderadoras: Rosa Bou Torrent y Gisela Diaz-Cordovés Rego

0-10 PROYECTO CONTAR: USO DE UN SISTEMA DE RECOGIDA DE DATOS ELECTRONICO EN UNA UNIDAD
DE REUMATOLOGIA PEDIATRICA
Jordi Anton ), Maria Isabel Gonzalez ), Estibaliz Iglesias (", Rosa Bou ), Viceng Torrente (), Judith Sanchez ),
Joan Calzada @, Silvia Ricart ", José Pulido ?, Jorge Ruiz .
 Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Barcelona; ? Mixestat, SL, Barcelona

0-11 PROTOCOLO DE ACTUACION PARA VACUNACION EN NINOS CON ENFERMEDADES REUMATOLOGICAS.
ANALISIS DESCRIPTIVO BASAL
Carlos Moreno Parejo, Raquel Valencia Martin, Marisol Camacho Lovillo, Cristina Hernandez, Mercedes Forcada
Falcon, Manuel Conde Herrera.
Hospital Virgen del Rocio, Sevilla

0-12 TELOPEPTIDO CARBOXITERMINAL DEL COLAGENO | Y OSTEOCALCINA: ESTABLECIMIENTO DE
VALORES DE REFERENCIA EN NINOS
Maria Carmen Pinedo Gago, Laura Rodriguez Martinez, Maria Jesus Rua Elorduy, Juan Luis Mird Viar, Miguel
Rueda Gutiérrez, Jose Ignacio Pijoan Zubizarreta.
Hospital de Cruces, Barakaldo, Barakaldo

0-13 REVISION DE CASOS DE OSTEOGENESIS IMPERFECTA EN HOSPITAL DE TERCER NIVEL: EVOLUCION Y
TRATAMIENTO
Elena Urbaneja Rodriguez, Rebeca Garrote Molpeceres, Pilar Solis Sanchez, Maria Del Pilar Bahillo Curieses,
Florinda Hermoso Lépez, Maria José Martinez Sopena.
Hospital Clinico Universitario, Valladolid, Valladolid

0-14 TRATAMIENTO ARTROSCOPICO DE LA SINOVITIS TEMPOROMANDIBULAR EN LA ARTRITIS IDIOPATICA
JUVENIL: CONCEPTO, TECNICA QUIRURGICA, INDICACIONES Y RESULTADOS PRELIMINARES
Gui-Youn Cho, Natalia Rodriguez, Rosa Bou, Estibaliz Iglesias, Maria Isabel Gonzalez, Maria Navallas, Emili
Inarejos, Ada Ferrer, Eloy Garcia, Jordi Antdn.
Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Barcelona

12:30-13:30 SESION 6. SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO EN PEDIATRIA
Moderadoras: Sagrario Bustabad Reyes y Belén Sevilla Pérez

- Fisiopatologia del Sindrome Antifosfolipido. Rafael Caliz Caliz
- Tratamiento del Sindrome Antifosfolipido en la infancia. Alimudena Roman Pascual

13:30- 13:45 CLAUSURA DEL CONGRESO



| Reunién de Padres Patosinado por G

12 REUNION NACIONAL DE LAS ASOCIACIONES DE PADRES Y MADRES
DE NINOS Y NINAS CON ENFERMEDADES REUMATICAS

"’ Viernes, 15 de Noviembre Sala Andalucia Il

09:30-10:00 BIENVENIDA Y PRESENTACION
Jordi Antén Lopez y Arancha Gazulla Abio

10:00-11:00 SITUACION DE LA REUMATOLOGIA PEDIATRICA
Moderadoras: Sagrario Bustabad Reyes y Cristina Calvo Rey
* ¢ Qué es la Reumatologia Pediatrica?. Inmaculada Calvo Penadés
+ La Reumatologia Pediatrica en Espafia. Agustin Remesal Camba
« La Sociedad Espafiola de Reumatologia Pediatrica. Marisol Camacho Lovillo

11:00-12:00 Pausa café

12:00-13:30 PRESENTACION DE LAS DIFERENTES ASOCIACIONES Y EXPERIENCIAS
Moderadoras: M? Jesus Rua Elorduy y Ana Isabel Vazquez Lojo

+ ASPANIJER. Arancha Gazulla Abio

« Lliga Reumatologica Catalana. Patricia Planas Rufino
* Liga Reumatoléxica Galega. Ana Isabel Vazquez Lojo
+ LEVAR. Ana M? Seron Pérez y Julia Juanes lglesias
+ ANAFIQ. Mamen Roca Merchan

+ AHUCE. Isabel Rufo Rodriguez

+ Moving4 nifios con artritis. Cristina Suarez Marifio

14:00-15:30 Almuerzo de Trabajo

15:30-16:30 LINEAS DE FUTURO
(Red colaborativa de asociaciones de nifios con enfermedades reumaticas)
Moderadoras: Patricia Planas Rufino y Cristina Suarez Marifio

16:30-17:15 SESION CONJUNTA CON LA SERPE
Moderadores: Mariluz Gamir Gamir y Agustin Remesal Camba
+ ASPANIJER. Arancha Gazulla Abio
- Lliga Reumatologica Catalana. Patricia Planas Rufino
« Liga Reumatoldxica Galega. Ana Isabel Vazquez Lojo
+ LEVAR. Ana M? Serén Pérez y Julia Juanes Iglesias
+ ANAFIQ. Mamen Roca Merchan
+ AHUCE. Isabel Rufo Rodriguez
+ Moving4 nifios con artritis. Cristina Suarez Marifio
« Vision de la SERPE. Jordi Anton Lopez

17:15-17:45 Pausa café
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INFORMACION GENERAL

SEDE DEL CONGRESO

Palacio de Exposiciones y Congresos de Granada
Paseo del Violon, s/n

18006 Granada

T. 958246700

WWW.pCgr.org

HORARIO DE SECRETARIA:

Jueves, 14 de noviembre: 09.00 a 19:30.
Viernes 15 de noviembre: 08:30 a 18:35.
Sabado, 16 de noviembre: 08:30 a 13:45.

CUOTAS DE INSCRIPCION

Las cuotas de inscripcion al Congreso incluyen:
+ Cartera del congreso

+ Acreditacion personalizada

+ Certificado de asistencia

* Programa final

+ Pausas café y almuerzos

+ Cena del Congreso

Nuevas Inscripciones: se aceptaran nuevas inscripciones en horario de secretaria, de acuerdo a las cuotas
establecidas

ENTREGA DE DOCUMENTACION

La retirada de documentacion se efectuara mediante la presentacion del bono de confirmacion de su inscripcion
en horario de secretaria. Dicha documentacion se entregara exclusivamente al titular de la misma. A todos los
inscritos se les entregara un identificativo con su nombre y apellidos que deberé llevar en un sitio visible durante
todo el congreso. Es imprescindible para el acceso a salas y almuerzos.

EXPOSICION COMERCIAL

Durante la celebracion del congreso estara abierta una exposicion de las principales casas comerciales.
Apertura: jueves, 14 de noviembre a las 09.00 horas.
Cierre: sabado, 16 de noviembre a las 11.30 horas.




RESTAURACION

« Coctel de Bienvenida: jueves 14 de noviembre a las 19.30 horas, en el Palacio de Congresos de Granada, Hall
Manuel de Falla.

« Cafés y almuerzos de trabajo: todos los cafés ofrecidos durante el congreso seran en la exposicion comercial.
Los almuerzos de trabajo del jueves 14 y el viernes 15 de noviembre seran en el Hall Manuel de Falla.

+ Cena de clausura: viernes 15 de noviembre a las 21.00 horas, en el AC Palacio de Santa Paula, Gran Via de
Colén 31, Granada, 18001.

COMUNICACIONES

* Orales: el tiempo de presentacion es de 8 minutos seguido de 3 minutos de ruegos y preguntas. Para poder
presentar su comunicacion debera estar inscrito en el Congreso.

+ Pdsteres orales: el tiempo de presentacion es de 3 minutos y sera a pie de poster. Los posteres deberan estar
expuestos antes de las 18.00 horas del jueves 14 de noviembre. Podran ser retirados el sabado 16 de noviembre a
partir de las 11.30 horas y como méximo hasta las 14.00 horas.

« Posteres: deberan estar expuestos antes de las 18 horas del jueves 14 de noviembre. Podran ser retirados el
sabado 16 de noviembre a partir de las 11.30 horas y como maximo hasta las 14.00 horas.

Los posteres que no hayan sido retirados en el horario sefialado seran descartados, sin posibilidad de ser
reclamados a posteriori.

INTERES SANITARIO Y CREDITOS

El 10° Congreso de la Sociedad Espafiola de Reumatologia Pediatrica ha sido reconocido de Interés Sanitario por
el Ministerio de Sanidad, Politica Social e Igualdad.

El Congreso también ha sido reconocido por la Agencia de Calidad Sanitaria de Andalucia con 1,68 créditos.

CERTIFICADOS
Los certificados de asistencia/créditos al Congreso serén entregados en el sobre de la documentacion.

Los asistentes a la | Reunion de Padres tendran certificado de asistencia, y sera entregado también en el sobre
de la documentacion.

Los certificados de los trabajos que han sido aceptados por el Comité Cientifico del Congreso y posteriormente
presentados en el Congreso seran entregados de la siguiente manera:

+ Orales y poster oral, seran entregados por el moderador al autor que defienda el trabajo.
* Pésteres, serén entregados al autor inscrito en la secretaria del congreso a partir del viernes a las 15.30 horas.

Se entregara un certificado en el que figuraran los datos del Congreso, el titulo de la comunicacién y el nombre
de todos los autores.

Los certificados de ponentes o moderadores irén incluidos en la documentacion.
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El compromiso de Pfizer es poner a disposicion de los pacientes y los profesionales sanitarios,
medicamentos innovadores de la manera mas répida, segura y eficaz, para que nuestras vidas sean mas
sanas, largas y de mayor calidad. Tomamos la responsabilidad de descubrir, desarrollar y fabricar
medicamentos para paliar el dolor, erradicar las enfermedades y satisfacer necesidades médicas no
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EFICACIA DE ADALIMUMAB COMO TRATAMIENTO DE LA UVEITIS IDIOPATICA PEDIATRICA

Salvador Garcia Garcia, Beatriz Bravo Manchefio, Manuel Toribio Garcia, Margarita Camacho Gonzélez-Aurioles,
José Maria Gémez Luque.

Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada

OBJETIVOS: Evaluar la respuesta a adalimumab en uveitis idiopatica en la edad pediatrica.

MATERIAL Y METODOS: Estudio retrospectivo de 5 pacientes con uveitis idiopatica tratadas con adalimumab SC
cada 2 semanas (24 mg/m2 en menores de 12 afios y 40 mg en mayores), tras insuficiente respuesta a corticoides
y metotrexato (15mg/m2/sem). También recibieron prednisona oral (0,5-1mg/kg) con pauta descendente ademas
de corticoterapia topica, en fase de actividad. Un paciente precisd triamcinolona subtenoniana. En todos los
pacientes, se utilizd el adalimumab como primer anti-TNF.

RESULTADOS: Antes del tratamiento con adalimumab, todos los nifios (2 mujeres y 3 varones, edad media 11
afios, rango, 8-15) presentaban uveitis activa bilateral: media y rango, AV: OD, 0,6 (0,3-0,9), Ol, 0,5 (0,3-0,6);
Tyndall CA: 1,4 (0-3) OD y OI; Tyndall vitreo: 1,4 (0-3) OD y OI. Cuatro pacientes presentaban inflamacion de polo
posterior, y uno, cataratas intervenidas. El tiempo medio desde el diagndstico hasta el comienzo de adalimumab
fue de 33 meses (rango 8-84). Con un seguimiento posterior medio de 13 meses (rango 6-24), todos los casos
han presentado mejoria evidente (AV: OD, 0,9 (0,8-1), Ol, 0,9 (0,8-1); Tyndall CA - AO, Tyndall vitreo: 0,5 (0,5-1)
0Dy 0l), sin inflamacion de polo posterior y sin nuevos brotes. Se pudo retirar la corticoterapia oral y topica entre
1y 6 meses después del adalimumab. Cuatro pacientes continGian con metotrexato. No se han detectado efectos
adversos.

CONCLUSIONES: Nuestros datos sugieren que adalimumab es un tratamiento eficaz en el tratamiento y control
de las uveitis idiopatica resistente.
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COMPARACION DE LA SEGURIDAD Y LA TASA DE RETENCION DEL TRATAMIENTO ANTI-TNF EN LA
ESPONDILITIS ANQUILOSANTE JUVENIL Y DE INICIO ADULTO. DATOS DEL REGISTRO ESPANOL
BIOBADASER 2.0

Walter Alberto Sifuentes Giraldo (", Carlos Guillén Astete (", Maria Luz Gamir Gamir ", Sabina Pérez Vicente @),
Loreto Carmona @, Juan Gémez-Reino @, El Grupo De Estudio Biobadaser 2.0 @.

(M Hospital Ramon y Cajal, Madrid; @ Unidad de Investigacion SER, Madrid

INTRODUCCION: Varios ensayos clinicos aleatorizados han demostrado que los anti-TNF son una alternativa
eficaz en el tratamiento de la espondilitis anquilosante de inicio adulto (EAA). Se han descrito resultados similares
en la espondilitis anquilosante juvenil (EAJ), pero son escasos los estudios en este grupo.

OBJETIVO: Comparar la seguridad y la tasa de retencion de los anti-TNF en pacientes con EAJ y EAA.

METODOS: Se analiz6 los pacientes con EAJ y EAA incluidos en el registro espafiol BIOBADASER 2.0 (Oct-2006
a Nov-2012). Se compararon las tasas de incidencia de eventos adversos y descontinuaciéon en ambos grupos.

RESULTADOS: Se incluyeron 686 pacientes (524 hombres, 162 mujeres), correspondiendo 33 a EAJ y 653 a
EAA. Las edades de diagnostico fueron 11,9+0,7 afios para EAJ y 34,40,5 afios para EAA. La duracion de la
enfermedad fue mayor en grupo de inicio juvenil (17.9+1.9 afios) que en el adulto (9,3+0,4 afios). El primer anti-
TNF més usado en ambos grupos fue infliximab (50% EAJ, 48,5% EAA). La incidencia de eventos adversos fue
mayor en EAA (140,5/1000 pacientes-afios) que en EAJ (30/1000 pacientes-afios), pero los de tipo grave fueron
similares en ambos grupos (43/1000 pacientes-afios en EAA y 44/1000 pacientes-afios en EAJ). Las tasas de
descontinuacion por evento adverso e ineficacia fueron ligeramente mayores en EAA (3,7 y 2,1, respectivamente)
que en EAJ (2,7 y 1,3, respectivamente).

CONCLUSIONES: Los patrones de seguridad y retencion del tratamiento anti-TNF fueron similares en EAJ y
EAA, aunque la descontinuacion por evento adverso e ineficacia fueron mayores en este ultimo grupo.
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EFICACIA'Y SEGURIDAD DE TOCILIZUMAB (TCZ) EN PACIENTES CON AlJ POLIARTICULAR: RESULTA-
DOS A2 ANOS DEL ESTUDIO CHERISH

Inmaculada Calvo ), F. Benedetti @, N. Ruperto®, Z. Zuber®, R. Cuttica ®, R. Xavier®, N. Rubio®, E. Alekseeva
®, V. Chasnyk @, J. Chavez®, G. Horneff ®), V Opoka-Winiarska ©, P. Quartier ®, A. Spindler ®, C. Keane ©, K.
Bharucha ©, J. Wang ©, D. Lowell ™, A. Martini®, H.i. Brunner @

(HUP LA FE, Valencia; @ICCS Ospedale Ped Bambino Gesu, Roma; © PRINTO, Genova; ¥ St. Louis Chidren’s
Hospital, Krakow; © Roche, Welwyn Garden City, United Kingdom; © Genentech, San Francisco; ¥ PRCSG,
Cincinnati, United States

La eficacia y seguridad de TCZ, ha sido demostrada a 40 semanas en el estudio CHERISH, en pacientes con
Aldp.

OBJETIVO: Investigar la eficacia y seguridad de TCZ a las 104 semanas de tratamiento en pacientes con AlJp
con inadecuada respuesta a MTX

METODOS: Pacientes de 2-17 afios de edad, con = 6 meses de AlJp activa, recibieron TCZ/4 semanas durante
16 semanas en fase abierta (peso 230 kg, 8 mg/kg; peso < 30 kg; aleatorizacion 8 o 10 mg/kg) Pacientes
con respuesta = ACR30 (semana 16) inician retirada con aleatorizaron (1:1) placebo o TCZ (semana 24).
Pacientes con brote ACR30 o que completan el periodo de retirada pasan a extension abierta (semana 104).

RESULTADOS: Inician 188 pacientes, 166 se randomizan, 160 pacientes pasan al periodo de extension y 155
completaron las 104 semanas. Se obtuvo una mejora de las variables de respuesta ACR mantenida hasta la
semana 104. La respuesta ACR 70 fue del 86% y ACR 90 del 70.7% respectivamente. La poblacion de seguridad
fue de 307 pacientes-afio (PA). Las tasas/100PA de AA y AA serios fueron de 406.5 y 11.1 respectivamente; las
infecciones (151.4) y AA Serio (5.2). ALT y AST =3 en un 6.4% y 2.7% de pacientes. Neutropenia grado 3 y
trombocitopenia grado 3/4/5 un 5.9% y un 1.6%.

CONCLUSION: La eficacia de TCZ fue mantenida durante los 2 afios de tratamiento en pacientes con AlJp, sin
ningin cambio en el perfil de seguridad registrado previamente.
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INTERVENCION PSICOLOGICA EN NINOS Y ADOLESCENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL
Maria José Jorques Infante, Berta Lopez Montesinos, Inmaculada Calvo.

Hospital Universitario La Fe, Valencia

La Artritis Idiopatica Juvenil puede llegar a ser una patologia altamente invalidante desde el punto de vista
psicolégico en nifios y adolescentes. La sintomatologia es diferente a la de los adultos, haciendo especial hincapié
en la dificultad que encuentran a la hora de dormir debido al dolor y al melestar psicolégico que acompafia a la
enfermedad.

Los objetivos que nos planteamos en la intervencion con nuestros pacientes son:

- |dentificacion de los componentes principales de la terapia psicoldgica con nifios y adolescentes con Artritis
|diopéatica Juvenil

- Diserio de un programa de intervencion de corte cognitivo-conductual para nuestros pacientes.

- Apoyo a padres

Esta intervencion se lleva a cabo en un Hospital de referencia de Valencia .

Los componentes con los que nos encontramos son:

1. Psicoeducacion tanto con pacientes como con sus familiares
2. Problermas de suefio

3. Manejo del dolor

4. Reestructuracion cognitiva

5. Manejo y ejecucion de actividades diarias

6. Habilidades sociales y resolucion de problemas

Una vez concluida la intervencion nos encontramos con una clara mejoria en cada uno de los campos en los
que se ofrece apoyo a nuestros nifios y adolescentes con Artritis Idiopatica Juvenil, asi como a sus familiares.
Valoramos estos cambios mediante cuestionarios que son administrados en la primera y Ultimas sesiones de
nuestra intervencion.
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SEGURIDAD Y EFICACIA EN EL USO DE ANTI TNF-ALFA EN PACIENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA
JUVENIL POR DEBAJO DE LOS 4 ANOS

Clara Giménez Roca, Estibaliz Iglesias Jiménez, Rosa Bou Torrent, Silvia Ricart Campos, Viceng Torrente-
Segarra, Judith Sanchez-Manubens, Maria Isabel Gonzélez Fernandez, Joan Calzada Hernandez, Samuel
Hernandez, Jordi Anton Lopez.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Barcelona

INTRODUCCION: La experiencia en el uso de farmacos anti TNF-alfa en pacientes menores de 4 afios es limitada
aunque los datos publicados apoyan que la eficacia y seguridad se mantiene por debajo de esta edad.

OBJETIVOS: Valorar eficacia y seguridad de los anti TNF-alfa en pacientes con Artritis Idiopatica Juvenil (AlJ) que
empezaron dicho tratamiento antes de los 4 afios.

METODOS: Revision retrospectiva de nuestros pacientes con AlJ que cumplieron dichas caracteristicas.
Valoracion de eficacia (respuesta clinica) y de seguridad (efectos adversos atribuibles al tratamiento).

RESULTADOS: Se incluyeron 27 pacientes. La edad media de inicio del anti TNF-alfa fue 3 afios con un tiempo
medio de tratamiento y seguimiento de 2.28 y 2.72 afios respectivamente. Las caracteristicas demograficas estan
recogidas en la Tabla 1. 26 pacientes recibieron tratamiento previamente con metotrexate (MTX) subcutaneo
durante un tiempo medio de 8.45 meses. 25 y 19 pacientes alcanzaron la inactividad y la remision clinica
respectivamente en un tiempo medio de 3.59 y 9.94 meses desde el inicio del biologico. 19 pacientes presentaron
recaida de su enfermedad, 8 durante el tratamiento bioldgico y 11 tras la reduccién del mismo, 5 tras la retirada
del MTX y 6 tras la suspension del anti TNF-alfa. Ningln paciente alcanzo la remision clinica sin tratamiento.
Observamos 4 infecciones no complicadas (3 varicelas, 1 bronconeumonia) y un caso de estrefiimiento atribuible
al farmaco.

CONCLUSIONES: Nuestra serie de casos apoya que la eficacia y seguridad de los farmacos anti TNF-alfa se
mantiene en los pacientes menores de 4 afios.
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VALORACION DEL DANO A LARGO PLAZO EN UNA COHORTE DE PACIENTES CON DERMATOMIOSITIS
JUVENIL

Estefania Quesada-Masachs, Carolina Diaz Mendoza, Gabriela Avila Pedretti, Carmen Pilar Simeon Aznar, Albert
Selva O’callaghan, Consuelo Modesto Caballero.

Hospital Universitari Vall d'Hebrén, Barcelona

OBJETIVO: Evaluar el dafio acumulado en pacientes con Dermatomiositis Juvenil (DMJ) de larga evolucion, y su
posible relacion con el tratamiento recibido durante el primer afio de enfermedad.

METODO: Estudio retrospectivo descriptivo de una cohorte de pacientes con DMJ seguidos en una Unidad
de Reumatologia Pediatrica.El dafio organico fue evaluado mediante el “Myositis Damage Index’(MDI), score
que evalla la presencia de dafio en 11 sistemas (valor minimo 0-maximo 38).Dicho score comprende dos
variantes:MDI acumulado que incluye cualquier dafio presente durante mas de 6 meses y MDI actual que evalla
el dafio presente en el momento de la Ultima visita.La gravedad del dafio global final fue evaluada mediante una
escala analégica visual de 0 a 100(VAS global).Se recogieron los datos referentes a la terapia recibida.

RESULTADOS: Lamuestratotalfuede 16 pacientes.Lamediadeafiosde seguimientodesdeeliniciodelaenfermedad
fue de 11(1.2-28).La tabla recoge la extension y gravedad del dafio mediante medias y rangos del MDI 'y VAS
global. Los sistemas mas frecuentemente afectados fueron: cutneo(87.5%),muscular(87.5%),endocrino(43.75%)
y esquelético(25%).

N(%) MDl tras 1afio  MDI acumulado MDI presente VAS global

seguimiento Ultima visita Ultima visita
Pacientes con
FAME desde fer  11(68.75)  3.4(0-7) 4.6(1-9) 1.5(0-4) 4.1(0-15)
afio
Pacientes sin FAME
i 5(31.25)  7.2(4-10) 8(4-11) 3.8(1-8) 19(0-60)
Total 16(100%)  4.5(0-10) 5.7(1-11) 2.2(0-8) 8.8(0-60)

CONCLUSIONES: Los datos obtenidos sugieren que la intensificacion del tratamiento durante el primer afio
en la DMJ puede influir en el dafio acumulado final al menos en la misma medida que el curso evolutivo de la
enfermedad.
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LUPUS NEONATAL: BLOQUEO AURICULO-VENTRICULAR COMPLETO
Silvia Benito Costey, Berta Lopez, Inmaculada Calvo Penadés, Miguel Angel Saéz.

Hospital Universitario La Fe, Valencia

OBJETIVO: Puesta en marcha de un registro de Lupus neonatal (LN) en una Unidad de un hospital terciario.
Describir el total de pacientes con bloqueo auriculo-ventricular (BAV) como forma de presentacién de LN
persistente.

METODO Y PACIENTES: Estudio descriptivo retrospectivo de pacientes con BAV secundario a LN en un hospital
terciario (1995-2013). Se considera la edad de diagnostico, grado de BAV, tratamiento con marcapasos, otros
sintomas de LN asociados, evolucién de la enfermedad y antecedentes maternos de enfermedad autoinmune
(EA)

RESULTADOS: Se estudian un total de 24 pacientes (14 nifias y 10 nifios). EI diagndstico en 18 (75%) fue
intrautero y el resto entre 1semana y 6 meses. La corticoterapia intradtero no mejoré el grado de BAV. Todos los
pacientes presentaron BAV completo, excepto 4 de 2° grado y 2 de 1° grado. Tres pacientes asociaron hidrops
fetal, cuatro manifestaciones cutaneas de LN y dos hematoldgicas. En todas las madres se confirmaron anti
Ro positivos y solo 18 habian sido diagnosticadas previamente de EA. En todos los pacientes se comprobo
la negativizacion de anticuerpos maternos (6-16m). Durante el seguimiento 6 pacientes (25%) precisaron
implantacion de marcapasos, con evolucion a exitus en dos de ellos. Un paciente cumple criterios de Sjdgren, uno
de conectivopatia indiferenciada y uno presenta ANCA +.

CONCLUSIONES: Todos los pacientes con BAV presentaron positividad de los Ac anti-Ro. Destacar la importancia
del diagnostico ecografico prenatal en el BAV. La presentacion de 3° grado es la mas frecuente de BAV. En nuestra
serie encontramos una mortalidad del 8%.
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HALLAZGOS CAPILAROSCOPICOS EN NINOS Y ADOLESCENTES CON FENOMENO DE RAYNAUD:
RESULTADOS DE UN ESTUDIO PROSPECTIVO EN 92 PACIENTES

B. Lépez, A. Fernandez, 1. Calvo.

Hospital Universitario La Fe, Valencia

OBJETIVO: Obtener resultados capilaroscpicos en todos los pacientes con Raynaud. Se relacionan los hallazgos
clinicos con el patrén capilaréscopico encontrado.

METODOLOGIA: Se realiza capilaroscopia a todos los pacientes con fendmeno de raynaud (FR) controlados en
la consulta. De 2003-2013. Se diferencian en Primario (RP), secundario (RS) e Indiferenciado (RI). Se definen los
patrones de capilaroscopia normal (PN), raynaud (PR) patoldgico inespecifico (Pl) y patoldgico especifico (PE);
La enfermedades autoinmunes asociadas; esclerodermia sistémica (ES), dermatomiositis juvenil (DMJ), lupus
eritematoso sistémico (LES), enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC).

RESULTADOS: Se realiza una capilaroscopia en un total de 92 pacientes. Con un tiempo de seguimiento 5,45 +/-3
afios. Con capilaroscopia 1-2 afio/paciente. De los 92 pacientes 39 (42%) obtuvieron un PN, 17 (18%) un PR, 14
(15%) PI, 22 (24%) PE. Los patrones capilaroscopicos se repartieron; PN 8, 6 y 25 pacientes que correspondieron
con RI, RS y RP respectivamente. Patron PR 2, 3 'y 13 pacientes con RI, RS y RP. Patron P19, 5y 0 pacientes
con RI, RSy RP. Patrén PE en 2, 20 y 0 pacientes correspondieron a 2 Rl'y 20 RS y 0 RP. Las enfermedades
encontradas con patrén capilaroscopico fueron ES (1PN, 2 PE), DMJ (2 PI, 6PE), LES (2PN, 2PR, 2PI, 4PE),
EMTC (1P, 6 PE), Crest (1 PE), SAF (1PN, 1PE). En el seguimiento con un media 1.5-2afios 7 pacientes con PR
cambiaron a un patrén PE (3 EMTC, 2 LES, 1 CREST y ES).

COMENTARIOS: El patron PE es detectado principalmente en los pacientes con RS. En el seguimiento se
encontré que un 8% del patrén PR cambio a un PE, lo que justifica el seguimiento capilaroscépico de los pacientes
con raynaud.
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ESCLEROSIS SISTEMICA JUVENIL: CARACTERISTICAS CLINICAS, SEROLOGICAS Y MORTALIDAD, EN
COMPARACION CON LA ESCLEROSIS SISTEMICA DEL ADULTO

Juan Ovalles, Indalecio Monteagudo, Julia Martinez, Carlos Gonzalez, Maria Montoro, Juan Carlos Nieto, Michelle
Hinojosa, Natalia Bello, F. Javier Lopez-Longo, Luis Carrefio.

Hospital General Universitario Gregorio Marafién, Madrid

INTRODUCCION: La Esclerosis Sistémica Juvenil (ESJ) es una enfermedad de baja prevalencia.La informacion
disponible sobre prondstico a largo plazo es escasa y basada en datos retrospectivos. Nuestro objetivo es
describir las caracteristicas clinicas e inmunolégicas de pacientes con ESJ y compararlas con las de pacientes
conEsclerosis Sistémica del Adulto (ESA).

METODOS: Se recogieron prospectivamente, desde 1986 hasta el 2011,datos demogréficos, clinicos,
inmunoldgicos y causas de muerte de pacientes con ESJy ESA seguidos enun hospital de tercer nivel.

RESULTADOS: Se incluyeron 17 pacientes con ESJ y 120 con ESA. En el grupo de ESJ la edad media al
diagndstico fue11.7+3.9 afios, y el tiempo de evolucion19.3+7.8 afios. La proporcion femenino/masculino fue
7.5:1. Alrededor del 60% presentaban una forma difusa de la enfermedad y el 40% restante forma limitada. El
100% desarrollémanifestaciones articulares, el 94% presenté fenomeno de Raynaud y el 53% Ulceras digitales
y telangiectasias.De los 17 casos, el 17% muri6 por causas relacionadas con la enfermedad. Los pacientes
con ESJ presentaronmas frecuentemente manifestaciones articulares (p<0.05) y menos esclerodactilia y
fibrosis pulmonar (p<0.05) que los pacientes con ESA. En la tabla 1 se describen las manifestaciones clinicas e
inmunoldgicas de ambos grupos.

CONCLUSION: La ESJ presenta subtipos de enfermedad y afectacion organica similar a los adultos.Destacan
una menor afectacion fibrética pulmonar ymayores manifestaciones articulares.Expresan, ademas,anticuerpos
anti-DNA y Anti-U1RNP més frecuentemente. La mortalidad y resto demanifestaciones clinicas e inmunolégicas
no difieren significativamente con laESA.
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PROYECTO CONTAR: USO DE UN SISTEMA DE RECOGIDA DE DATOS ELECTRONICO EN UNA UNIDAD
DE REUMATOLOGIA PEDIATRICA

Jordi Anton (", Maria Isabel Gonzalez ), Estibaliz Iglesias , Rosa Bou (", Viceng Torrente (), Judith Sanchez ",
Joan Calzada ", Silvia Ricart®, José Pulido @, Jorge Ruiz .

(M Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Barcelona; @ Mixestat, SL, Barcelona

INTRODUCCION: El uso de las TIC (Tecnologias de la informacion y comunicacion) en Sanidad permite mejorar
la atencion a los pacientes.

Los cuestionarios de calidad de vida y actividad son importantes en el acto médico pero consumen tiempo y
recursos.

OBJETIVOS: Describir y evaluar el desarrollo e implementacién de un sistema de captura de datos electrénico
(SCDE) mediante la respuesta por padres y nifios de cuestionarios de calidad de vida y actividad en Reumatologia
pediatrica.

METODOLOGIA: Se distribuyeron cuestionarios electronicos, estandarizados y validados de encuestas de
calidad de vida y actividad especificos para artritis idiopatica juvenil (CcHAQ, JAMAR,) y lupus (SMILEY).

Los cuestionarios se pasaron a padres/tutores y nifios (mayores de 8 afios).
RESULTADOS: Las puntuaciones obtenidas mediante el SCDE no difieren de las obtenidas en papel.
Las familias han mostrado satisfaccion con el nuevo sistema, sin dificultades significativas en la recogida de datos.

CONCLUSIONES: El uso de un SCDE para la autoadministracién de cuestionarios en padres y nifios muestra
una mejoria en la recogida de informacion previa a la visita. Esta mejoria se ha realizado aumentando un minimo
la duracion de la consulta.

En una fase posterior se implementara un sistema para la recogida de datos desde el domicilio los dias previos
a la visita.

Proyecto incluido dentro de la iniciativa H20 (Hospital Liquido del Hospital Sant Joan de Déu)



CONGRESO DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE REUMATOLOGIA PEDIATRICA
SERPE 2013

O-11

PROTOCOLO DE ACTUACION PARA VACUNACION EN NINOS CON ENFERMEDADES REUMATOLOGICAS.
ANALISIS DESCRIPTIVO BASAL

Carlos Moreno Parejo, Raquel Valencia Martin, Marisol Camacho Lovillo, Cristina Hernandez, Mercedes Forcada
Falcon, Manuel Conde Herrera.

Hospital Virgen del Rocio, Sevilla

OBJETIVOS: Conocer el estado inmunitario de nuestra poblacién pediatrica reumatica y mejorar sus coberturas
vacunales.

METODOLOGIA: Periodo de estudio: 1 octubre 2012 — 31 agosto 2013.
Ambito: nifios con enfermedades reumatolégicas atendidos en un hospital de tercer nivel.
Método: estudio de cohortes prospectiva tras implantacion de protocolo de vacunacion

Anélisis descriptivo mediante medidas de tendencia central y de dispersion en variables cuantitativas y de
frecuencias para variables cualitativas. Se utiliz el software SPSS.

RESULTADOS: Se incluyeron 63 pacientes con una mediana de edad de 10 afios (P
patologia mas frecuente: AlJ (79%) (oligoarticular:42%), el 8% LES.

=6-13), el 81% nifias. La

25-75

El 76% tenian actualizado el calendario vacunal sistematico (CVS) y la mitad habian recibido alguna vacuna no
sistematica (principalmente antineumocécica o antigripal). El 59% de los pacientes tenian antecedentes de haber
padecido varicela.

El 68% de los nifios estaban en tratamiento con inmunosupresores (IS) en el momento de la inclusion, el 86%
con farmacos biolégicos. EI 58% de los pacientes con tratamiento IS con CVS actualizado y a los que se realizd
serologia (11) presentaba susceptibilidad a tosferina y eran susceptibles frente a VHB el 54% (6). Durante el
periodo de seguimiento no pudieron administrarse vacunas de virus vivos atenuados a 19 pacientes susceptibles.

Las principales actuaciones realizadas fueron vacunacién frente a VHB (38%) y antineumocécica (31%) y 9
pacientes recibieron vacunacion frente a varicela. No se detectaron efectos secundarios graves.

CONCLUSIONES: Es fundamental optimizar las coberturas vacunales de estos pacientes, asi como una
vigilancia activa de enfermedades inmunoprevenibles.
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TELOPEPTIDO CARBOXITERMINAL DEL COLAGENO | Y OSTEOCALCINA: ESTABLECIMIENTO DE
VALORES DE REFERENCIA EN NINOS

Maria Carmen Pinedo Gago, Laura Rodriguez Martinez, Maria Jesus Rua Elorduy, Juan Luis Mir Viar, Miguel
Rueda Gutiérrez, Jose Ignacio Pijoan Zubizarreta.

Hospital de Cruces, Barakaldo

La determinacion de marcadores bioquimicos implicados en la remodelacion 6sea es una herramienta Util para
evaluar pacientes en riesgo de osteopenia.

Presentamos los resultados preliminares de un estudio de dos marcadores en poblacion pediatrica: osteocalcina
como elemento de formacion 6seay telopéptido carboxiterminal del colageno tipo | (CTX) indicador de resorcion
6sea. Nuestro objetivo es establecer rangos pediatricos de referencia de estos marcadores.

MATERIAL Y METODOS: Muestra de 55 nifios entre 2-14 afios. Se determinan osteocalcina, CTX y 25-OH
vitamina D en una extraccién rutinaria por intervencion ORL. Incluimos nifios con valores antropométricos
normales y sin enfermedad previa. Los métodos analiticos utilizados han sido técnicas de quimioluminiscencia:
osteocalcina (Liason DiaSorin), CTX Beta -Crosslaps (Cobas e-602 Roche Diagnostics), 25-OH Vitamina D (Advia
Centaur Siemens).

RESULTADOS: Como muestra homogénea seleccionamos 49 nifios en estadio prepuberal entre 2 y 11 afios
(media=4.97 afios), 30 varones y 19 mujeres.

Tabla de resultados obtenidos:

p5 p50 p95
CTX (pg/mL) 850 1266 1694
Osteocalcina (ng/mL) 33 58 91
25-OH Vitamina D (ng/mL) 10,2 25,8 452

El analisis nos indica una correlacién positiva (p<0.001) entre osteocalcina y CTX. El valor de los marcadores no
se modifica seguin IMC, edad, sexo ni niveles de vitamina D.

CONCLUSIONES: Resultados preliminares de un estudio de dos marcadores séricos de remodelacion ¢sea en
nifios sanos.

Existe intenso recambio dseo y gran variabilidad individual en los nifios. Los rangos normales seran Utiles para
detectar los candidatos a un estudio completo de osteoporosis y evaluacion posterior.
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REVISION DE CASOS DE OSTEOGENESIS IMPERFECTA EN HOSPITAL DE TERCER NIVEL: EVOLUCION
Y TRATAMIENTO

Elena Urbaneja Rodriguez, Rebeca Garrote Molpeceres, Pilar Solis Sanchez, Maria Del Pilar Bahillo Curieses,
Florinda Hermoso Lépez, Maria José Martinez Sopena.

Hospital Clinico Universitario, Valladolid

INTRODUCCION: La Osteogénesis Imperfecta (Ol) se debe a un defecto en formacién de colageno tipo I, con la
consecuente produccion de fracturas patolégicas. Por su heterogeneidad clinica y genética, seria util conocer las
caracteristicas de dicha enfermedad en nuestra poblacion pediatrica.

METODO: Descripcion retrospectiva de casos diagnosticados en (ltimos 15 afios. Para la valoracion de
funcionalidad motriz se aplica escala de Bleck: Independencia (0-5) , actividad vida diaria (0-4), deambulacion
(0-4) y movilidad (0-4); antes y después de iniciar algun tipo de tratamiento.

RESULTADOS: Se recogen 5 pacientes, 3 mujeres y 2 hombres, diagnosticados de Ol. Clasificacion: 3
pacientes Ol tipo I, 1 con Ol tipo Ill'y 1 con Ol tipo IV. La edad al diagndstico oscila entre periodo prenatal y
los 6 afios. Antecedentes familiares en 20%. Media de 9 fracturas por enfermo. El 100% asocia escleréticas
azules, 60% talla baja o cifoescoliosis, 40% deformidades dseas o debilidad muscular y 20% dentinogénesis
imperfecta o hiperlaxitud ligamentosa. Cirugia traumatoldgica en 60%, con media de 3 intervenciones. Utilizacion
de bifosfonatos en 40%, con media de 15 ciclos. Administracion de GH en 40%, durante media de 5 afios. En
un Unico paciente se realizé tratamiento combinado con bifosfonatos y GH. Valoracion funcional mas limitada en
tipos Ill'y IV, encontrando en todos los casos mejoria de motricidad tras algun tipo de intervencion terapéutica.

CONCLUSIONES: Por su complejidad y variabilidad, la Ol requiere abordaje multidisciplinar y tratamiento
individualizado. Las formas mas graves se pueden beneficiar de tratamiento combinado con bifosfonatos y GH.
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TRATAMIENTO ARTROS(;()PICO DE LA SINOVITIS TEMPOROMANDIBULAR EN LA ARTRITIS IDIOPATICA
JUVENIL: CONCEPTO, TECNICA QUIRURGICA, INDICACIONES Y RESULTADOS PRELIMINARES

Gui-Youn Cho, Natalia Rodriguez, Rosa Bou, Estibaliz Iglesias, Maria Isabel Gonzalez, Maria Navallas, Emili
Inarejos, Ada Ferrer, Eloy Garcia, Jordi Anton.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Barcelona

OBJETIVOS: 1) Describir la técnica de la artroscopia de articulacion temporomandibular como alternativa a la
infiltracion intraarticular de corticoides en el tratamiento de la afectacion de la ATM en el contexto de la AlJ;
discutiendo sus ventajas e inconvenientes. 2) Determinar sus indicaciones y contraindicaciones. 3) Presentacion
de los resultados preliminares de nuestra serie tratada mediante artroscopia.

METODO: Estudio descriptivo retrospectivo de una serie de 7 pacientes con artriis temporomandibular
diagnosticados de artritis idiopéatica juvenil, y tratados mediante artroscopia de la articulacion temporomandibular
afecta; desde diciembre de 2012 hasta julio de 2013. Los controles radioldgicos pre y postoperatorios se realizaron
mediante RM ATM. Presentacion detallada de la técnica quirdrgica y protocolo de seguimiento postoperatorio.

RESULTADOS: De los 7 pacientes intervenidos, 6 fueron nifias y 1, nifio; con una edad media de 12,71 afios
(rango: 9-20). En cuanto a la lateralidad, 5 fueron izquierdas y 2, derechas. En todos los casos los pacientes
presentaron sinovitis aguda en la RM preoperatoria. Mediante la artroscopia se realiz6 electrocoagulacion con
radiofrecuencia de las areas de sinovitis, en todos los casos. No se presentaron complicaciones en ningun caso.

CONCLUSIONES: La artroscopia de ATM es una técnica minimamente invasiva que proporciona una vision
directa de las areas de sinovitis y posibilita la electrocoagulacion directa de las mismas, sin afiadir morbilidad con
respecto a la infiltracion intraarticular de esteroides. Se presenta como una técnica muy eficaz para el tratamiento
definitivo de la afectacion de la ATM en el contexto de la AlJ.
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SEGURIDAD Y EFECTIVIDAD CLINICA DE ADALIMUMAB EN NINOS MENORES DE 4 ANOS CON ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL. ANALISIS RETROSPECTIVO

Esmeralda Nufiez Cuadros ", Marisol Camacho Lovillo @, Virginia Moreira Navarrete ®, Beatriz Bravo Manchefio
“, Rocio Galindo Zavala(", Gisela Diaz Cordovés-Rego ("), Carmen Vargas Lebron @,

M Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Malaga (Hospital Materno Infantil); @ Hospital Universitario Virgen
del Rocio, Sevilla; ® Hospital Universitario Virgen de la Macarena, Sevilla; “ Hospital Universitario Virgen de las
Nieves, Granada, Hospital Materno-Infantil

OBJETIVO: Valorar la efectividad clinica de adalimumab en nifios menores de 4 afios, con o sin uveitis, asi como
la incidencia de efectos adversos.

METODO: Analisis descriptivo retrospectivo de pacientes con AlJ oligoarticular/poliarticular que iniciaron
tratamiento con adalimumab con menos de 4 afios y en seguimiento actual por 4 centros de una comunidad.

RESULTADOS: Se recogieron 10 casos con edad media al inicio de adalimumab de 2,8 afios. 80% nifias y ANA
+. El desarrollo de uveitis fue el motivo de inicio de adalimumab en 4 pacientes, consiguiendo el control de la
actividad ocular a los 3 meses en 3. Entre los que se indico el tratamiento por artritis, se consiguio la remisién de
la enfermedad con tratamiento en el 90% de casos (2/6 a los 3 meses), destacando un caso que presenté 2 brotes
de uveitis. 9/10 recibieron de forma concomitante inicial metotrexte y corticoides sistémicos, actualmente sélo el
50% mantienen metotrexate. 4 casos recibieron Etanercept previamente, precisando cambio de terapia 3 por
desarrollo de uveitis. Durante el tiempo medio de tratamiento (28,8 meses) se han recogido 5 efectos adversos
moderados de tipo infeccioso (3 varicela, 1 sindrome mononucleésico, 1 hepatitis por CMV). Sélo se retiré en un
paciente por ausencia de respuesta tras 6 meses.

CONCLUSIONES: En la mayoria de nuestros pacientes se consiguio el control de la actividad de la enfermedad,
por tanto podriamos considerarlo efectivo en este rango de edad. Dada la incidencia de varicela en el grupo
estudiado, deberia considerarse la vacunacion previo inicio del tratamiento (siempre que sea posible).
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TUBERCULOSIS EN PACIENTES PEDIATRICOS EN TRATAMIENTO CON FARMACOS ANTI-TNFA

Joan Calzada-Hernandez, Antoni Noguera Julian, Silvia Ricart Campos, Rosa Bou Torrent, Estibaliz Iglesias
Jiménez, Maria Isabel Gonzalez Fernandez, Judith Sdnchez Manubens, Vicente Torrente Segarra, Librada Rozas
Quesada, Francisco Javier Martin Carpi, Jordi Anton Lopez.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat

INTRODUCCION: Los pacientes adultos que reciben farmacos anti-TNFo tienen mayor riesgo de desarrollar
enfermedad tuberculosa. En poblacion pediatrica hay pocos datos sobre la seguridad del tratamiento anti-TNFa
respecto a la infeccion tuberculosa.

OBJETIVOS: Describimos los casos de infeccion tuberculosa latente (ITL) y de enfermedad tuberculosa (ET)
entre los pacientes pediatricos tratados con anti-TNFa en nuestro centro.

METODOS: Estudio de cohortes que incluye los pacientes peditricos tratados con anti-TNFa en un hospital
pediatrico de tercer nivel. La ITL se descarté mediante prueba de la tuberculina (PPD) y, desde marzo de 2012,
mediante QuantiFERON Gold-in Tube® (QTF).

RESULTADOS: La cohorte final consiste en un total de 261 tratamientos anti-TNFa en 221 pacientes (56.1%
nifias). Los farmacos anti-TNFa. administrados fueron etanercept (51.7%), adalimumab (31%) e infliximab (17.2%).
Las enfermedades de base fueron de origen reumatolégico (75.6%), enfermedad inflamatoria intestinal (20.8%) y
enfermedades inflamatorias oftalmoldgicas (3.6%). El tiempo total de seguimiento bajo tratamiento anti-TNFa. fue
de 614 pacientes-afio; con una media (DE) por paciente de 2.4 (2) afios.

Se diagnosticd ITL en 3 nifias (prevalencia 1.4%; IC95%: 0-2.9) con artritis idiopatica juvenil. Las tres recibieron
tratamiento de la infeccion latente, reiniciando posteriormente el farmaco anti-TNFa sin incidencias. EI QTF fue
positivo en las tres pacientes, pero el PPD solo lo fue en una de ellas. No se detectd ningun caso de ET.

CONCLUSION: En nuestro estudio, la prevalencia de ITL (1.4%) es similar a la comunicada en estudios
epidemioldgicos poblacionales en edad pediatrica en nuestro pais y no hemos observado casos incidentes de ET.
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ADALIMUMAB EN EL TRATAMIENTO DE LAS UVEITIS PEDIATRICAS NO INFECCIOSAS

Alicia Mufioz Gallego, Maria Pilar Tejada Palacios, Estefania Barral Mena, Eugenia Enriquez Merayo, Ana Barceld
Mendiguchia, Jaime De Inocencio Arocena.

Hospital 12 de Octubre, Madrid

OBJETIVO: Valorar la efectividad y seguridad de adalimumab (ADA) en el tratamiento de las uveitis pediatricas
no infecciosas.

PACIENTES: Revision retrospectiva de los pacientes controlados en la Unidad de Uveitis Pediatrica de nuestro
centro que reciben o han recibido tratamiento con ADA.

RESULTADOS: Se presentan 11 pacientes. Cinco nifios diagnosticados de uveitis asociada a AlJ (U-Al), 4
nifias con oligoartritis (en 3 ANA negativo), 2 persistente y 2 extendida, y un varén HLA-B27+ ANA negativo con
uveitis sinequiante y dactilitis. Dos pacientes presentaban uveitis intermedia y 3 panuveitis, en 1 caso asociada a
sarcoidosis. Otra nifia tenia artritis psoriasica.

Algunos pacientes fueron refractarios al tratamiento con metotrexato subcuténeo y/o etanercept y/o leflunomida y,
en los pacientes con uveitis intermedia, a inyeccion subtenoniana de triamcinolona acetonido.

Después de de 20 meses de mediana de tratamiento (RIC 13-35 meses), una nifia con panuveitis idiopatica
en remision se perdi6 al seguimiento por traslado, una nifia con panuveitis asociada a sarcoidosis en remision
present6 una recaida a los 31 meses por lo que se suspendid ADA, y una tercera paciente con U-AlJ present6 una
recaida articular mientras se mantenia en remision ocular por lo que también se cambio de tratamiento. El resto
de los pacientes (n=7) continan en remision.

El farmaco ha sido bien tolerado destacando como complicaciones infecciosas una varicela que no desarrollo
complicaciones con tratamiento hospitalario.

CONCLUSIONES: Adalimumab es un farmaco efectivo en el tratamiento de las uveitis no infecciosas presentando
un buen perfil de seguridad en nuestra serie.
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SUSPENSI()N DE TRATAMIENTO CON ANTI-TNF TRAS REMISION CLINICA EN PACIENTES CON ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL (AlJ)

Eulalia Gil Gonzalez, M. Soledad Camacho Lovillo, Maria Angeles Gantes Pedraza, Maria Angeles Lopez Sabido.
Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla

OBJETIVO: Analizar el curso de la enfermedad de pacientes con AlJ tras interrupcion del tratamiento con anti-
TNFalfa por cumplir criterios de remision clinica.

MATERIALES Y METODOS: Anlisis retrospectivo de las historias de 40 pacientes diagnosticados de AlJ en un
Hospital de 3*"nivel, tratados con anti-TNFalfa entre Enero 2007 y Diciembre 2012. Se recogieron los datos de los
pacientes a los que se retir6 el tratamiento con anti TNF por cumplir criterios de remision clinica

RESULTADOS: (tabla 1) La retirada del farmaco fue tras disminucion progresiva de la dosis y/o aumento del
intervalo.

De los 7 pacientes en remision, 3 son AlJ Oligoarticular persistente, 1 Poliarticular, 0 oligoarticular extendida, 1 AlJ
Sistémica y 2 Artritis-entesitis. 5 de ellos cumplian al cierre del estudio criterios de remision clinica sin medicacion.

CONCLUSIONES: La mayoria de pacientes recaen tras retirada del farmaco por remision. Estos resultados son
similares a los publicados hasta el momento. La mayoria presentaron una buena respuesta a la reintroduccion
del tratamiento.

Tabla 1
n(%)
Adalimumab Etanercept
Total pacientes con retirada tto 3(23) 19(70)
Sexo (mujer/varén) 3/0 13/4
Edad media (afios) 9(8-14) 13(7-23)
Remision mantenida tras retirada 1(33) 6(32)
Reintroduccion con buena respuesta 2(100) 11(85)
Media en meses(rango)
Adalimumab Etanercept
T° de enfermedad hasta el inicio Anti-TNFalfa:
*  Pacientes recaida/remision 19(17-22)112 30(2-102)/ 12(3-84)
T° tratamiento con Anti-TNFalfa:
. Pacientes recaida/remision 32(30-34)/ 27 28(21-66)/ 38.5(23-132)
T° remision pre-retirada Anti-TNFalfa:
. Pacientes recaida/remision 19.5(18-21)/26 24(9-51)/ 13(9-24)
T° sin tratamiento hasta reintroduccion Anti-TNFalfa ~ 4(4) 2.8(1-6)
T° sin tratamiento pacientes remision 12 13.5(8-20)
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DERMATOMIOSITIS JUVENIL: MANIFESTACIONES CLINICAS Y DE SEGUIMIENTO EN UNA UNIDAD DE
REUMATOLOGIA PEDIATRICA DE UN HOSPITAL TERCIARIO

Berta Lopez Montesinos (", Inmaculada Calvo Penades @, Alejandro Souto ©), Noelia Alvarez ), Aimudena Barros
®), Alba Fernandez ©.

(HUP La Fe, Valencia; @Hiup La Fe , Valencia; ®H Clinico de Santiago de Compostela, Santiago; “ Complexo
Hospitalario Universitario de A Corufia, La Corufia; © Hospital Clinico Santiago de Compostela, Santiago de
Compostela; ©Hospital Clinico de Santiago de Compostela, Satiago de Compostela

La Dermatomiositis Juvenil (DMJ) es una enfermedad crénica inflamatoria muscular que afecta cada afio entre
1.5-3 nifios por millon.

OBJETIVO: Describir los aspectos epidemioldgicos, clinicos y analiticos de los pacientes con DMJ diagnosticados
en nuestra Unidad .

METODOLOGIA: Se revisan los pacientes diagnosticados de DMJ desde Junio 1992 a Agosto 2013. Se obtienen
datos demogréficos, manifestaciones clinicas, datos de laboratorio, CMAS (0-52), Resonancia Muscular (RMM),
capilaroscopia y seguimiento (basal, 3m afio).

RESULTADOS: 24 pacientes, M/V 12/12. Edad de diagnostico 7,4 afios (3.7-10.8). Las manifestaciones
clinicas fueron, debilidad muscular 100%, cutaneo (rash heliotropo 100%, papulas de Gottron 90.9% y otras
55,5%), artritis 50%, sintomas constitucionales 50%, afectacion esofégica 31,8 %, calcinosis 27,3%, fendmeno
de Raynaud 18,2%, disfonia 18,2% y afectacién pulmonar 17,8%. Las CPK al diagnéstico fueron de 1114 Ul/l
(280-4952), 73(46-106) después de 3 meses, con una mejoria significativa (p=0.0010), aldolasa al diagnéstico
15.45 U/l (12-37) y 6 (4-10) a los 3 meses (p=0.0148). VSG al diagndstico 18 mm/h (16-36.5). La RMM objetivd
alteracion de sefial tanto en cintura escapular y pélvica en todos los pacientes. La capilaroscopia realizada en el
22 pacientes (91.65%) mostré un patrén patologico propio de la DMJ. La normalizacién del patrén se correlacion6
con la mejoria clinica. Los pacientes fueron tratados con corticoides, inmunglobulinas, metotrexato, tacrolimus y
antimalaricos, solo o combinados, con mejoria significativa.

CONCLUSIONES: Proponemos que tanto la RMM como la capilaroscopia sean consideradas dos herramientas
fundamentales en el seguimiento de estos pacientes, ademas de una monitorizacion mediante escalas de
actividad muscular y laboratorio.




PO-06

VALORACION DE EDEMA MUSCULAR MEDIANTE RESONANCIA MAGNETICA DE CINTURAS EN
PACIENTES CON DERMATOMIOSITIS JUVENIL: NORMALIZACION TRAS TRATAMIENTO

Estibaliz Iglesias Jiménez, Lucia Riaza Martin, Maria Navallas Irujo, Viceng Torrente-Segarra, Rosa Bou Torrent,
Silvia Ricart Campos, Judith Sanchez Manubens, Maria Isabel Gonzalez Fernandez, Joan Calzada Hernandez,
Jordi Antén Lopez.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Barcelona

INTRODUCCION: La Dermatomiositis Juvenil (DMJ) es la miopatia inflamatoria mas com(n en pediatria. El
papel de la Resonancia Magnética (RM) de cinturas como prueba no invasiva para valorar edema muscular ha
aumentado en los ultimos afios con capacidad para distinguir entre pacientes con DMJ activa, inactiva y nifios
sanos.

PACIENTES Y METODO: Revision retrospectiva de nuestros pacientes con DMJ en los que se realizo RM
muscular antes y después del tratamiento. Evaluacion de edema muscular, fascia y tejido celular subcutaneo de
forma independiente por dos radidlogos pediatricos mediante escala numérica.

RESULTADOS: Se incluyeron 8 pacientes. Todos tenian RM patoldgica antes del tratamiento. No se encontraron
diferencias entre ambos lados. El valor medio para cada musculo antes y después de tratamiento se adjunta
en las Tablas 1y 2. No encontramos diferencias entre cintura escapular y pelviana aunque en la valoracion
por grupos musculares supraespinoso, infraespinoso y gliteos fueron los mas afectados. Casi todos los grupos
musculares normalizaron su sefial tras el tratamiento y los que permanecieron ligeramente patolégicos fueron los
maés afectados en la valoracion inicial. El edema de fascia y tejido celular subcutaneo desaparecié en todos los
casos tras el tratamiento.

CONCLUSIONES: La RM es una prueba no invasiva importante para la valoracion del edema muscular en
pacientes con DMJ. Nuestros resultados muestran que la RM de cintura pelviana puede ser suficiente para el
estudio de los pacientes con DMJ al diagnéstico.
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REGISTRO NACIONAL PARA DERMATOMIOSITIS JUVENIL: PROPUESTA DE TRABAJO Y OBJETIVOS

Estibaliz Iglesias Jiménez (", Viceng Torrente-Segarra (', Daniel Clemente @, Agueda Herrera ®), Berta Lopez
Montesinos ), Agustin Remesal ©.

() Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Barcelona; @ Hospital Infantil Nifio Jests, Madrid; ©
Hospital Virgen de la Arrixaca, Murcia; ' Hospital La Fe, Valencia; © Hospital Materno-Infantil La Paz , Madrid

INTRODUCCION: La Dermatomiositis Juvenil (DMJ) es la miopatia inflamatoria mas comun en pediatria con una
incidencia de 3-4 casos/millén de nifios/afio. La formacién de un grupo nacional de trabajo en DMJ coordinado
por la Sociedad Espafiola de Reumatologia Pediatrica (SERPE) permitira fomentar la investigacion y realizar
estudios multicéntricos para aumentar el conocimiento en esta patologia con el objetivo de mejorar el tratamiento
y prondstico de nuestros pacientes.

METODOLOGIA: El Grupo Nacional de Trabajo en DMJ pondra en marcha en los proximos meses el Registro
Nacional de Pacientes en el que se podran incluir pacientes diagnosticados de DMJ en cualquier centro nacional.
El proyecto ha sido aprobado por el comité de ética del centro coordinador. La inclusion de pacientes se realizara
mediante la cumplimentacion del cuaderno de recogida de datos disponible en la pagina web de la SERPE. La
tabla 1 refleja las variables registradas para cada paciente.

OBJETIVOS:
1. Conocer datos de incidencia y prevalencia de DMJ en Espafia
2. Estudiar el comportamiento de DMJ a nivel nacional y comparacion con la casuistica de otros paises.
3. Describir la utilidad de la resonancia magnética en el diagnéstico y seguimiento de estos pacientes
4. Estudiar la sobreexpresion de HLA tipo | en la biopsia muscular al diagnéstico como marcador de

enfermedad
5. Establecimiento de planes nacionales de tratamiento para DMJ

CONCLUSIONES: El establecimiento de un registro nacional de pacientes con DMJ facilitara la realizacion de
estudios multicéntricos que permitan el avance en la investigacion de una enfermedad poco frecuente en pediatria.




PO-08

EVALUACION CLINICOPATOLOGICO DE 62 CASOS DE ESCLERODERMIA INFANTIL DE UN HOSPITAL
TERCIARIO DE CATALUNA

Samuel Hernandez-Baldizon (), Martin Zunifio Pradier @, Paloma Reguera®, Joan Calzada Hernandez ", Maria
Isabel Gonzalez Fernandez ", Judith Sanchez Manubens (", Silvia Ricart®, Rosa Bou Torrent ", Vicente Torrente
Segarra!", Estibaliz Iglesias Jimenez ", Jordi Anton Lopez .

(M Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat; ? Hospital Garrahan, Buenos Aires; ' Hospital Ramén y
Cajal, Madrid

INTRODUCCION: Esclerodermia en nifios se presenta de forma mas frecuente localizada. Conduce a esclerosis
de la piel y los tejidos subyacentes. Se describen basicamente la morfea en placas, la esclerodermia lineal, la
morfea generalizada y la panesclerética. Valoramos los hallazgos clinicos-anatomopatolégicos de los pacientes
con diagnostico de morfea de 2003-2013 en nuestro centro.

OBJETIVO/METODOS: Describir los hallazgos clinico-patoldgicos de los pacientes diagnosticados de morfea/
esclerodermia en el Hospital Sant Joan de Deu entre 2003-2013.

RESULTADOS: Se revisaron 62 pacientes, 45 mujeres y 17 hombres. 47 caucasicos, 2 asiaticos y 13 otra
raza. 53 fueron morfea lineal; 3 Gluttata; 3 panesclerotica infantil; 2 atrofodermia de Pasini y Pierini y 1 Liquen
escleroatrofico. A 38 se les realiz6 biopsia: 25 lineal; 3 Gluttata; 4 en placa; 3 Panesclerotica Infantil; 2 Atrofodermia
de Pierini y Pasini; y 1 liquen escleroatrofico. Excluimos 9 por tener biopsia poco descriptiva y una por mostrar
“cambios inespecificos”. El 32% mostro atrofia epidérmica. El 43% inflamacion leve, 28% inflamacion moderada
y 14% inflamacién escasa. El 96% tuvo afectacion de dermis superficial; 86% profunda y el 43% afectacion
subcutanea. El 7% present6 liquen escleroso.

CONCLUSIONES: Nuestros hallazgos en los pacientes con morfea infantil son en general, comparable con lo
publicado en la literatura, con unas cuantas diferencias. Clinicamente la variedad mas comun es la lineal. Es la
mayor muestra de publicada en poblacién espafiola a la fecha y servira de base para el estudio e implementacion
de protocolos terapéuticos en el futuro.
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FIEBRE PROLONGADA Y SORDERA NEUROSENSORIAL EN PACIENTE CON MUTACION EN GEN CIAS1
(P.VAL-198-MET): UN CASO PARA DISCUSION

Enriqueta Peir6 Callizo, Luis Ramoén De La Rubia Fernandez, Josune Alegria Echauri, Yolanda Longarela Herrero,
Monserrat Santos Gomez, Francisco Ortiz Sanjuan, Leyre Riancho Zarrabeitia.

Marqués Valdecilla, Santander

Presentamos una paciente de 7 afios y medio con fiebre diaria de hasta 39,5° de 14 meses de evolucion, lesiones
urticariformes aisladas, dolor abdominal intermitente, moderada intolerancia al frio y marcada astenia. A los 7
meses del inicio, asocia sordera neurosensorial bilateral de instauracion brusca. Se realizd estudio etioldgico
exhaustivo (bioquimica completa, serologias infecciosas, inmunologia, biopsia médula ésea, pruebas de imagen
convencionales, ecocardiograma, RMN corporal y craneal, gammagrafia con Galio), siendo todas ellas normales.

Considerando que la paciente presenta algunas manifestaciones propias del Sd. Muckle Wells y, a
pesar de faltar caracteristicas prototipicas de un sindrome autoinflamatorio (ausencia de brotes episddicos de
clinica con elevacién aguda de PCR y SAA) se solicit6 estudio de Genética molecular (Hospital Clinic, Barcelona)
detectandose una mutacion en gen CIAS1 asociada a los Sindromes CAPS (p.Val-198-Met). Con esta informacion
y ante el empeoramiento de la sordera, comenzamos tratamiento con Anakinra con mejoria en un 80% de la
astenia, reduccion en un grado de la temperatura media de la fiebre y estabilizacién de la sordera. Tras 8 dosis
se prueba con Adalimumab y posteriormente con Tocilizumab, obteniendo el mismo resultado. Por ello planeamos
administrar como uso compasivo Canakimumab (2,5 mg/kg).

Dado que por un lado en el espectro de las enfermedades autoinflamatorias, en permanente crecimiento, el
fenotipo no siempre se correlaciona con el genotipo y por otro lado, dada la afectacién clinica, presentacion atipica
y el hallazgo de la mutacion p.V198M, de baja penetrancia asociada a criopirinopatias adquiridas, consideramos
de interés presentar esta paciente para discusion.
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REGISTRO DE ENFERMEDADES AUTOINFLAMATORIAS CON DIAGNOSTICO GENETICO EN UNA REGION

Marisol Camacho Lovillo ", Belen Sevilla®, Esmeralda Nufiez Cuadros @), Virginia Moreira Navarrete ¢, Beatriz
Bravo Manchefio ®), Carmen Vargas Lebron @, M. José Lirola Cruz ©, Gisela Diaz Cordovés @, Rocio Galindo
Zabala®.

(Hospital Virgen del Rocio, Sevilla; @ Hospital San Cecilio, Granada; ® Hospital Carlos Haya, Méalaga; “' Hospital
Virgen Macarena, Sevillla; © Hospital Virgen de las Nieves, Granada; © Instituto Hispalene de Pediatria, Sevilla

OBJETIVOS: Conocer las caracteristicas de las Enfermedades Autoinflamatorias (EA) con base genética
conocida diagnosticadas en nuestra region

MATERIAL Y METODOS: Analisis retrospectivo de pacientes diagnosticados de EA en edad pediatrica atendiendo
a caracteristicas epidemioldgicas y clinico-terapéuticas.

RESULTADOS: Se recogieron 20 pacientes de 5 hospitales. Destacan como desencadenantes de brotes vacunas
en 3 HIDS, infecciones en una FMF y Blau y frio en todos los CINCA/MW

n® Edad actual/l Sexo T° entre inicio Duracién Clinica Tratamiento/respuesta
diagnostico  (varén/  sintomas y diagndstico ~ brote(dias)/
(afios) mujer)  (afios/rango) brotes anuales
FMF 8 104774 44 3.61(1.2-11.6) 4.75/13 5 artritis/artralgias 7 colchicina/ 3 parcial 4
5 dolor abdominal completa
3 exantema 4corticoides/2completa
2 dolor toracico 2 parcial
2 retraso pondoestatural 2 anakinra/2 completa
1 cefalea.
1 vasculitis renal
HDS 5 13.94/7.5 1/4 7.2(2-15.7) 5.4/16.8 4 dolor abdominal 1 anakinra ineficaz
4 adenopatias 2 etanercept /1 parcial 1
2 exantema completa
2 artralgias 3 corticoides/2 parcial 1
1 meningitis completa
1IRC 1 colchicinalineficaz
TRAPS 2 126/10.7 17 0.6 (0.49-0.72) 12.5/13 2 exantema 1 corticoides/parcial
2 artralgias 1Etanercept/parcial
2 afectacion ocular 2Anakinra/completa
MW 3 438/ 3/0 33 3urticaria 2 canakinumab/2
3artritis completa
3conjuntivitis
3sordera
2meningitis
1amiloidosis
Blau 1 15.6/2.5 1/0 21 57 Exantema Corticoides,MTX,INF/
artritis parcial
iritis Etanercept/ineficaz
CINCA 1 4.8/0.9 110 12 3/continuo Urticaria artralgias Canakinumab /parcial
conjuntivitis adenopatias
meningitis

CONCLUSIONES: Las EA son poco frecuentes en nuestro medio. Las caracteristicas clinicas de nuestros
pacientes, como se describe en otras series, pueden resultar inespecificas. La sospecha clinica y el estudio
genético constituyen la base del diagnostico precoz.
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DERMATOMIOSITIS JUVENIL: TRATAMIENTO CON TACROLIMUS (FK-506)

Noelia Alvarez Rivas ", A. Souto @, A. Barros @, A. Fernandez®, B. Lopez ", I. Calvo(®, J.c. Fernandez Lopez ®,
S. Pertega®.

(" Hospital Universitario La Fe, Valencia; @ Hospital Clinico Santiago de Cosmpostela, Santiago de Compostela; ©
Complexo Hospitalario Universitario de A Corufia, A Corufia

INTRODUCCION: La dermatomiositis juvenil es una enfermedad muscular inflamatoria cronica de etiologia
autoinmune. El pilar fundamental del tratamiento son los inmunosupresores aunque no hay una pauta
farmacoldgica establecida.

OBJETIVOS: Determinar la incidencia de brotes en el seguimiento y su relacién con el tratamiento previo con
tacrolimus.

MATERIAL Y METODOS: Se realizé un estudio observacional retrospectivo incluyendo pacientes diagnosticados
de dermatomiositis juvenil en un hospital universitario de 3° nivel entre los afios 1992 y 2013.

Se realizo el andlisis estadistico mediante el SPSS 17.0. Se compard la incidencia de brotes en funcion del
tratamiento previo o no con tacrolimus utilizando el test exacto de Fisher.

RESULTADOS: Se incluyeron 22 pacientes (45.5% muijeres). La edad media al diagnéstico fue de 7.6 (3.7-10.8)
afios y el tiempo de evolucion de 2.75 (1-5) meses.

Los pacientes fueron tratados con corticoides, inmunoglobulinas e imnusopresores como metotrexato, tacrolimus,
ciclosporina y antimalaricos, solos 0 en combinacion, con mejoria significativa. Del total de 22 pacientes tratados,
8 (36,4%) presentaron un brote en el seguimiento (cutdneo o muscular).

Analizando la incidencia de brotes segun el tratamiento previo o no con tacrolimus, se observé una incidencia del
44,4% de brote para el grupo de los no tratados, frente al 30,8% en el grupo de tratados, sin alcanzar significacion
estadistica (p=0,662). El riesgo relativo de presentar un brote en pacientes tratados con tacrolimus es un 31%
menor.

CONCLUSIONES: El tratamiento con tacrolimus parece disminuir el riesgo de brotes, aunque serian necesarios
estudios con mayor tamafio muestral para confirmar estos resultados.



PO-12

REVISION DE LOS CASOS DE ENFERMEDAD DE KAWASAKI EN UN HOSPITAL TERCIARIO EN LA ULTIMA
DECADA

Raquel Urabayen Alberdi, Victoria Diez Bayona, |zaskun Naberan Mardaras, Carlos Andres Sesma, Miren Oscoz
Lizarbe, Patricia Martinez Oloron, Carlos Romero Ibarra, Noelia Ulibarrena Ascarza, Javier Molina Garicano.

Complejo Hospitalario Navarra, Pamplona

OBJETIVOS: presentar los pacientes diagnosticados de Enfermedad de Kawasaki (EK) en los Gltimos 10 afios
en nuestro centro.

METODO: estudio observacional restrospectivo. Analisis mediante el paquete estadistico SPSS v20.0. Se realiza
también estudio comparativo de los casos con afectacion coronaria frente a aquellos sin complicaciones.

Resultados: 56 casos. 70% menores de tres afios. 62.5% varones. No antecedentes destacables, salvo un paciente
con tumor de Wilms resuelto. 66% debutan en los seis primeros meses del afio. Al ingreso todos presentan fiebre
prolongada, 86% exantema, 88% inyeccion conjuntival, 80% alteracion en mucosa oral, 39% descamacion manos
ylo pies y 68% adenopatia. Antibioterapia previa en 46% por sospecha de proceso infeccioso. En 43% se pautan
inmunoglobulinas en los primeros 5 dias de clinica y en 79% antes del séptimo dia.

La complicacion mas frecuente es la dilatacion coronaria (5/56, persistente en 2 pacientes). En estos 5 pacientes
el tratamiento con inmunoglobulinas se pauta a partir del quinto dia de fiebre. Comparandolos con el resto, se
observan diferencias estadisticamente significativas en los valores de hemoglobina y VSG, y en la duracién del
tratamiento antiagregante.

CONCLUSIONES:

La EK es una de las vasculitis mas frecuentes en edad pediatrica. En nuestra serie, mas frecuente en los tres
primeros afios de vida, varones y primer semestre del afio.

Todos los casos con compromiso coronario recibieron inmunoglobulinas después del quinto dia de fiebre.

Todos los casos han recibido gammaglobulinas, la mayoria precozmente, y AAS durante un promedio de 3 meses,
maés prolongado en aquellos con compromiso coronario (9%).
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MEJORIA DE SACROILEITIS MEDIDA POR RESONANCIA NUCLEAR MAGNETICA EN UN NINO CON
ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL ASOCIADA A ENTESITIS TRATADO CON ADALIMUMAB

Juan Carlos Nieto, Indalecio Monteagudo, Angel Lancharro, Michelle Hinojosa, Natalia Bello, Juan G. Ovalles,
Julia Martinez, F. Javier Lépez-Longo, Carlos Gonzélez, Luis Carrefio.

Hospital General Universitario Gregorio Marafién, Madrid

INTRODUCCION: El inicio de artritis idiopatica juvenil asociada a entesitis (AlJ-entesitis) con clinica axial es
infrecuente. Se ha descrito mejoria radiologica de sacroileitis en resonancia nuclear magnética (RNM) de
pacientes con AlJ-entesitis tratados con sulfasalazina, no asi con anti-TNFa. Presentamos el caso de un nifio con
AlJ-entesitis que debutd con sacroileitis tratado con adalimumab.

CASO CLINICO: Varon de 11 afios, antecedentes familiares de segundo grado de psoriasis. En Enero de 2012
presentaba dolor lumbar izquierdo de caracteristicas inflamatorias de 1 afio de evolucion, aportando una RMN
con sacroileitis unilateral. A la exploracion destacaba una maniobra sacroiliaca izquierda positiva y marcha en
Trendelemburg. Analiticamente presentaba elevacion develocidad de sedimentacion globular 30 mm [0-20 mm]
y de Proteina C Reactiva 2,4 mg/dl [0-0,5 mg/dl], ademas de HLA-B27 positivo.Los estudios microbiolégicos y
el screnning prebioldgico fueron negativos. Tras 1 mes de ibuprofeno a dosis méaximas sin mejoria suficiente,
se pautaron esteroides sistémicos.En Mayo de 2012 la RNM mostraba una sacroileitis activa bilateral, mayor
izquierda (imagen 1),entesitis trocantérea bilateral y sinovitis de cadera izquierda. Un mes después se inicid
adalimumab (30 mg quincenal) y tras 2 inyecciones tenia una mejoria clinica y de laboratorio evidentes. En
Septiembre de 2012 la RNM mostraba franca mejoria, persistiendo leve edema dseo en sacroiliaca izquierda
(imagen 2). Tras 16 meses de tratamiento permanece asintomatico.

CONCLUSIONES: El tratamiento con adalimumab puede lograr una mejoria clinica y radiolégica, medida por
RNM, de entesitis, sinovitis y sacroileitis en algunos pacientes con AlJ-entesitis de forma rapida y mantenida.
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Eg:OGRAFiA DE GLANDULAS SALIVARES COMO HERRAMIENTA DIAGNOSTICA COMPLEMENTARIA DE
SINDROME DE SJOGREN JUVENIL

Juan Carlos Nieto, Indalecio Monteagudo, Natalia Bello, Lina Martinez-Estupifian, Juan Ovalles, Michelle Hinojosa,
Belen Serrano, Carmen Martinez, Esperanza Naredo, Luis Carrefio.

Hospital General Universitario Gregorio Marafion, Madrid

INTRODUCCION: El sindrome de Sjdgren (SS) es una conectivopatia infrecuente en edad infantil. La clinica
clasica del adulto, xeroftalmia y xerostomia no aparece en el inicio juvenil hasta afios después. La parotiditis
recurrente es la sintomatologia tipica del SS juvenil (SSj). La ecografia de glandulas salivares (EGS) puede
aportar informacion Util en el SS. Describimos 3 casos clinicos tipicos.

PACIENTE 1: Nifia de 7afios, atendida en urgencias en Noviembre de 2008 por parotiditis izquierda de repeticion.
Se estudié en microbiologia, descartaron causa infecciosa y nos la remitieron por anticuerpos antinucleares (ANA)
positivos. Presentaba ANA positivos (1/320), factor reumatoide (FR) 374, inmunoglobulina G elevada (2800), anti-
Ro y anti-La positivos. Asintomatica entre crisis, presentd nuevos episodios de parotiditis bilateral.La gammagrafia
salivar (Gs) resulté normal. Se realizd EGS, mostrando imagenes hipoecoicas ovaladas, caracteristicas del
sindrome de Sjogren. Actualmente asintomatica con hidroxicloroquina 100 mg diarios.

PACIENTE 2: Nifio de 2 afios con parotiditis recurrente bilateral en Diciembre 2009. Tras descartar causa
infecciosa le remiten desde microbiologia por ANA'y anti-Ro positivos. La EGS al inicio mostraba adenopatias y
multiples imagenes hipoecoicas, presentes también en Diciembre 2012. La Gs mostraba afectacion grado IV de
SS. Actualmente buen control con hidroxicloroquina 100 mg diarios.

PACIENTE 3: Nifia de 4 afios remitida en Octubre 2010 por microbiologia tras descartar causa infecciosa
deparotiditis recurrente derecha. Presentd ANA, anti-Ro, anti-La, anti-Sm y anti-RNP/Sm positivos. La EGS al
inicio mostraba imagenes sugerentes de SSj. No requirid tratamiento sistémico.

CONCLUSIONES: El diagndstico del SSj es un desafio que involucra a reumatoélogos, pediatras, microbiélogos,
oftalmélogos y dentistas. Los auto anticuerpos y las alteraciones ecograficas pueden orientar al diagndstico en
pacientes con parotiditis recurrentes.
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OSTEOMIELITIS MULTIFOCAL CRONICA RECURRENTE; UNA ENFERMEDAD RARA. A PROPOSITO DE 3
CASOS

Belen Serrano, Carmen Mata, Indalecio Monteagudo, Juan Carlos Nieto, Esperanza Naredo, Lina Martinez-
Estupifian, Julia Martinez, Juan Ovalles, Adolfo Sobrino, Luis Carrefio.

Hospital General Universitario Gregorio Marafién, Madrid

INTRODUCCION: La Osteomieliis Multifocal Crénica Recurrente (OMCR) es una enfermedad rarade dificil
diagnostico. Describimos 3 casos ilustrativos.

PACIENTE 1: Nifia de 10 afios con dolor en cresta iliaca derecha de 3 semanas de evolucién. Destacaba leve
elevacion de velocidad de sedimentacion globular (VSG) (35 mm). La radiografia simple de caderas mostré una
imagen litica en espina iliaca anterosuperior derecha yen tomografia computarizada (TC) y resonancia magnética
(RM)lesiones liticas en ésta y otras localizaciones. La gammagrafia Tc99 (GTc99) mostréaumento de actividad
osteogénica en acetabulo derechoy la biopsia de médula 6sea fibrosis intersticial y actividad inflamatoria aguda y
cronica sin evidencia de malignidad o infeccién.Tratada con antiinflamatorios.

PACIENTE 2: Nifia de 12 afios con dolor en ambas rodillas y tobillos, region glitea y lumbar de 2 afios de
evolucion. Presentaba elevacion de VSG (58 mm) con autoinmunidad y serologias negativas. En GTc99 captaba
en cadera derecha, tobillos y rodillas. La RM de pelvis detectd edema dseo acetabular y derrame articular
bilateral. Tratada con antiinflamatorios.

PACIENTE 3: Nifio de 6 afios con episodios repetidos de dolor e inflamacién en dorso de manos, codos, tobillos
y metatarsos. VSG, 26mm.Estudiosmicrobiologicosnegativos. La RMde cuerpo completo mostré edema 6seo
a multiples niveles. La biopsiadel calcaneo izquierdo mostrémielofibrosis, sin datos de malignidad o actividad
inflamatoria aguda. Tratado con pamidronato intravenoso en 2 ocasiones.

CONCLUSION: En los tres casos, la clinica recurrente, las lesiones 6seas multifocales en RM y la ausencia de
datos de malignidad e infeccién permitié diagnosticarlos de OMCR.
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ESTUDIO TRANSVERSAL DE UNA POBLACJ()N DE PACIENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL EN
SEGUIMIENTO EN UN HOSPITAL MADRILENO DE TERCER NIVEL

Juan Carlos Nieto, Indalecio Monteagudo, F. Javier Lopez-Longo, Carlos Gonzélez, Esperanza Naredo, Michelle
Hinojosa, Lina Martinez-Estupifian, Natalia Bello, Lara Valor, Luis Carrefio.

Hospital General Universitario Gregorio Marafion, Madrid

INTRODUCCION: La artritis idiopatica juvenil (AlJ) es la artropatia mas frecuente de la infancia y la enfermedad
més frecuentemente atendida en Reumatologia Pediatrica. Nuestro objetivo es describir una poblacion de
pacientes con AlJ atendidos en un hospital terciario de la comunidad de Madrid.

MATERIAL Y METODOS: Estudio transversal que incluyé pacientes en seguimiento en la unidad de Reumatologia
Pediatrica de nuestro hospital entre Enero de 2011 y Julio de 2013, analizando los diagnosticados de AlJ. Se
recogieron los datos clinicos, demograficos y tratamiento.

RESULTADOS: De los 85 pacientes con diagnostico de AlJ el 60% (51) son mujeres y la mediana de edad
al inicio de los sintomas es 4 afios (1,89-7,41). El tiempo transcurrido entre el inicio de sintomas y la primera
consulta es 0,2 afios (0,09-0,5). Las caracteristicas demogréficas y subtipos de AlJ vienen detallados en la tabla
1. La uveitis anterior crénica aparecio en 7 pacientes (8,24%), siendo en todos ellos positivos los anticuerpos anti
nucleares, afectando habitualmente al 10-15% en las series publicadas. EI 88,24% (75 pacientes) han recibido
en algin momento tratamiento sistémico con metotrexato. Los pacientes en tratamiento biolégico actual o pasado
suponen el 36,47% (31 pacientes), siendo el etanercept el anti TNF mas frecuentemente utilizado de primera
linea. EI 42,35% (36 pacientes) se encuentran controlados sin tratamiento sistémico actualmente.

CONCLUSIONES: Nuestros datos concuerdan con la literatura en relacion a la distribucion y caracteristica de
los pacientes. La presencia de uveitis inferior a las series publicadas quiza sea debido al uso de metotrexato
precozmente.
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SINDROME DOLOROSO DIFUSO IDIOPATICO. ASOCIACION A VIRUS EN LA PRACTICA CLIiNICA

Rosa Maria Sanchez- Dehesa Séez, Estibaliz Valdeolmillos Padrino, Rafael Diaz- Delgado Pefias, Cristina Calvo
Rey.

Hospital Universitario Severo Ochoa, Leganés

OBJETIVOS: Describir la asociacion entre virus y Sindrome doloroso difuso idiopatico

METODO: Descripcion de dos casos clinicos

CASOS CLINICOS:

Muijer de 13 afios que, tras cuadro febril prolongado, presenta sindrome doloroso difuso con criterios de Sindrome

Fibromialgico asociado a Sindrome de Fatiga Cronica.

EF: Aceptable estado general. Hipotension ortostatica. 12 puntos fibromialgicos. Estudio endocrinodgico normal.
Ig E 1060, Igs y complemento normales. ANA negativo. FR negativo.

RM cerebral y video EEG intrusion de ondas lentas en fases 2 y 4 del suefio no REM.

Tratamiento con Alfafluorhidrocortisona, neuromoduladores de 5HT y ejercicio. Mejoria progresiva. Tras 7 afios,
recaida del Sindrome Doloroso, asociado a Infeccion aguda por VEB.

Muijer de 13 afios. Acude por artralgias e impotencia proximal, tumefaccion de manos y pies e hipoestesia de
pierna de 17 dias. Afebril. Mejoria clinica, con Desketoprofeno.

EF: Debilidad proximal. Marcha alterada. ROT normales. No papulas de Gottron ni eritema. No adenomegalias
ni organomegalias.

Serologias Ig G e Ig M Parvovirus positivas. Ig E 1073. ANA negativo. Anti ENA negativo. Dos semanas después,
elevacion de ANA hasta 1/ 640, C3 y C4 normales. FR 6. Igs normales. VSG 32. Eosinofilia 14.700.

RM medular, EMG y Gammagrafia normales.
A los 2 meses desarrolla mialgias invalidantes, cunpliendo criterios fibromialgicos. Tratamiento con AINES y

ejercicio, con mejoria y negativizacion de ANA.

COMENTARIOS: Los sindromes dolorosos pueden ser invalidantes, siendo dificiles de abordar. A pesar de los
datos inmunoldgicos y serologicos virales, la etiologia contintia siendo un reto diagnéstico.



P-06

SINDROME DE DOLOR COMPLEJO REGIONAL TIPO 1

Estibaliz Valdeolmillos Padrino, Rosa Maria Sanchez- Dehesa Séez, Rafael Diaz- Delgado Pefias, Cristina Calvo
Rey.

Hospital Universitario Severo Ochoa, Leganés

OBJETIVOS: Describir la asociacion entre VEB y Sindrome doloroso localizado a través de un caso clinico.
METODO: Descripcion de caso clinico.

CASO CLINICO: Muier de 8 afios remitida a Reumatologia por lumbalgia invalidante de dos meses de evolucion
con ritmo inflamatorio. Antecedente de Amaurosis seis meses antes. Estudio neurolégico nomral. No episodios
de ojo rojo doloroso.

EF: FABERE positivo bilateral, Schober +6, dolor a la presion interapaofisaria y dorsal baja. Criterios de
Hipermovilidad articular (5).

PC: HLA B27 positivo. RM sacroiliaca normal.

Se inicia tratamiento con AINES y, tras mostrar su ineficacia Adalimumab, con mejoria clinica.

Alos 4 meses ingresa de nuevo por cefalea y lumbalgia invalidante. EF: sin cambios.

LCR: PCR VEB positiva. Serologia negativa. Ac. Anti NMO negativos. ANA negativos. Igs y complemento normales.
Se retira anti TNF.

Posteriormente nuevo ingreso por dolor severo lumbar y de miembro inferior derecho. Tras escasa mejoria con
tratamiento analgésico, se realiza Gammagrafia sea con hipocaptacion severa en dicho miembro compatible con
Sindrome de Dolor Complejo Regional Tipo 1.

Se inicia programa de ejercicio fisico y analgesia con lenta mejoria. Tres semanas después consulta por invalidez
del miembro contralateral.

COMENTARIO: Los antecedentes de Neuritis optica, la positivizacion de VEB en LCR y desarrollo posterior de
cuadro doloroso, no inducen a pensar en posible relacion entre VEB y Sindrome doloroso localizado. Llamativa la
alternancia con el otro miembro sin signos locales de distrofia.

El papel de sacroleitis HLA B27 positivo en este caso seria casual.
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CARACTERISTICAS CLINICAS Y TRATAMIENTO DE DOS PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE TRAPS

Natalia Palmou Fontana, Antonio Javier Cepillo Boluda, Jorge Victor Sotoca Fernandez, Olga Garcia Mialdea,
Beatriz De La Calle Garcia, Maria Isabel Buedo Rubio, Maria Angelez Garcia Morales, Miguel Lillo Lillo.

Hospital Albacete, Albacete

OBJETIVOS: Reconocer la clinica, evolucion y respuesta terapéutica en pacientes diagnosticados de sindrome
periodico asociado al receptor del factor de necrosis tumoral (TRAPS).

METODO: Revision retrospectiva de pacientes estudiados en hospital terciario.

RESULTADOS: Ambos pacientes con clinica de dolor abdominal y bioquimica con elevacion de parametros
inflamatorios. El tratamiento empleado: AINES, corticoides y Anakinra.

Evolucion favorable, sin complicaciones actuales.

Paciente 1 Paciente 2
Primer episodio 7 meses 18 meses
Sexo Varén Mujer
Edad diagndstico 17 meses 24 meses
Edad actual 5 afios y 4 meses 3 afios y 6 meses
CARACTERISTICAS CLINICAS/LABORATORIO
Duracién (dias) 12-15 57
Periodicidad 3/afio 1/mes
Fiebre 239°C >40°C
Digestivo Intenso dolor abdominal Nauseas, vomitos, dolor abdominal
Musculoesquelético Mialgias Artralgias, ligera tumefaccion y mialgias
Dermatoldgico No Rash maculoso migratorio en tronco y MMII
No
Oftalmolégico No Adenitis cervical
Adenopatias No No
Amiloidosis No Neutrofilia, trombocitosis,
Alt. Hematoldgica Neutrofilia, trombocitosis, tPCRIVSG TPCRIVSG
TNFRSF1A TNFRSF1A
Gen p.T50M (contiene Cisteina) p.Arg-92GIn
Variable genética
Tratamiento AINES AINES
Corticoides Corticoides
Anakinra Anakinra propuesto

CONCLUSIONES: Patologia caracterizada por fiebre prolongada asociada a clinica articular, cutanea, ocular
y abdominal. Las pruebas complementarias destacan inflamacion, siendo diagnéstico el estudio genético.
Los corticoides reducen la duracion de la crisis, el Anakinra (bloqueador de la interleucina-1) y Cananimumab
(antiL-1B) tienen excelente respuesta clinica y bioquimica, los antiTNF (etanecept) es una alternativa posible.
El pronéstico esta marcado por desarrollo de Amiloidosis tipo AA. El diagndstico y abordaje terapeutico precoz
mejora la calidad de vida y prondstico del paciente.
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LES INFANTIL. UNA ENFERMEDAD POLIFACETICA

Natalia Palmou Fontana, Maria Isabel Buedo Rubio, Beatriz De La Calle Garcia, Olga Garcia Mialdea, Jorge Victor
Sotoca Fernandez, Antonio Javier Cepillo Boluda, Miguel Lillo Lillo, Maria Angeles Garcia Morales.

Hospital Albacete, Albacete

OBJETIVOS: Estudiar la presentacion de 2 casos clinicos de Lupus Eritematoso Sistémico; ambos cumplen
criterios, uno con afectacion renal y otro no.

METODO: Revision restrospectiva de pacientes valorados y seguidos en un hospital terciario.

Edad inicio

Sexo
CRITERIOS DIAGNOSTICOS
Eritema malar
Rash discoide
Fotosensibilidad
Mucositis

Artritis

Serositis
Nefropatia

Alt. Neurolégica
Alt. Hematologica

Alt.Inmunolégica

ANA positivo
Tratamiento

Paciente 1
17 afios
Mujer

Si

Si

Si

Aftas orales

No

No

Nefropatia lupica tipo Il
No

Trombopenia
Anemia leve

Anti DNA, ENAs, anti RNP, anti SM, anticaridiolipina
ositivos
ipocomplementemia
Si
Hidroxicloroquina
Prednisona

Anti-inflamatorios
Micofenolato

Paciente 2
13 afios
Varon

Si

No

No

Aftas orales y nasales
No

No

Sedimento normal

No

Leucopenia
Linfopenia

Anti DNA

Hipocomplementemia
Si
Hidroxicloroquina

Prednisona
Anti-inflamatorios

CONCLUSIONES: Es una patologia infrecuente en la infancia (incidencia 1/2000), generalmente curso agresivo.
Mas frecuente en mujeres (90% de los casos); infrecuente en varones .
La etiologia multifactorial y predisposicion genética producen juntos en 2/3 de los pacientes enfermedad renal,
siendo la GN proliferativa y difusa la méas frecuente. En nuestro caso, era una GN mesangial (mejor pronéstico).
En ocasiones la afectacion cutanea no es tan evidente, por lo que se debe sospechar esta patologia en nifios con
sindrome constitucional, artralgias y fiebre sin foco

RESULTADOS: Ambos presentaron sintomas constitucionales al diagndstico, con afectacion cutanea,
hematologica y alteraciones inmunologicas (ANA positivos) El tratamiento de inicio en ambos fue la
hidroxicloroquina y los corticoides, y anti-inflamatorios por artralgias y mialgias. EI micofenolato se pautd tras
biopsia renal (glomerulonefritis mesangial). La evolucion fue favorable.



CONGRESO DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE REUMATOLOGIA PEDIATRICA
SERPE 2013

P-09

TRATAMIENTO MULTIDISCIPLINAR DEL SDRC-1 EN NINOS. SERIE DE DOS CASOS. TRATAMIENTO
MULTIDISCIPLINAR DEL SDRC-1 EN NINOS. SERIE DE DOS CASOS

Beatriz De La Calle Garcia, Natalia Palmou Fontana, Jorge Victor Sotoca Fernandez, Olga Garcia Mialdea,
Antonio Javier Cepillo Boluda, Maria Isabel Buedo Rubio, Maria Angeles Garcia Morales, Miguel Lillo Lillo.

Hospital Albacete, Albacete

INTRODUCCION: El sindrome de dolor regional complejo de tipo 1 (SDRC-1) se considera un trastorno sistémico
, que incluye al sistema nervioso periférico y central. El diagndstico se basa en la presencia de una variedad de
signos y sintomas como el dolor , tumefaccion y trastornos autondmicos y motores en ausencia de lesion del
nervio periférico. El tratamiento es controvertido debido al amplio espectro de sintomas y al desconocimiento su
fisiopatologia , ademas tiene gran importancia por la discapacidad que produce y el impacto en la calidad de vida.

MATERIAL Y METODOS: Revision retrospectiva de pacientes evaluados en consulta externa de Reumatologia
pediatrica y Rehabilitacion con diagndstico de SDRC.

RESULTADOS:
PACIENTE EDAD  SINTOMAS PSICOPATOLOGIA DURACION  TRATAMIENTO TRATAMIENTO RECAIDAS
ASOCIADA MEDICO RHB

paciente 1 9afios  Dolore trastorno adaptativo = 4 meses paracetamol/ cinesiterapia no
impotencia ibuprofeno mas ortesis
funcional MID calcio y vit
y alteraciones D
sensitivas

paciente2 16 afios  Dolor e impoten-  Trastorno 6 meses Paracetamol Cinesiterapia No
cia funcionalen  adaptativo ibuprofeno
rodilla derecha calcio y vitd
tras fractura. Calcitonina
Trastorr_ws neuro- suspendio por
vegetativos. sangrado nasal

DISCUSION Y CONCLUSIONES: Los nifios con SDRC, suponen un reto diagndstico y terapéutico. El abordaje
multidisciplinar desde la reumatologia pediatrica y la rehabilitacion mejora el prondstico y acorta la duracion de
los sintomas.
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ESCLERODERMIA LINEAL Y SU TRATAMIENTO: EXPERIENCIA DE DOS CASOS, UNO DE ELLOS TRATADO
CON FOTOTERAPIA

Leyre Riancho Zarrabeitia, Enriqueta Peir6 Callizo, Monserrat Santos Gomez, Francisco Miguel Ortiz San Juan,
José Hector Llaca, Maria Lopez-Escobar Garcia-Prendes.

Marqués Valdecilla, Santander

OBJETIVO: La esclerodermia localizada es una enfermedad fibrosante de la piel y tejidos subcutaneos. La
incidencia en poblacién pediatrica es de 0,4-2,7 casos/ 100.000 habitantes-afio, el 90% en menores de 14 afios.

El objetivo de esta comunicacion es, a propésito de 2 casos, revisar el tratamiento de esta entidad, especialmente
el papel de la fototerapia.

METODO: Describimos dos pacientes, uno de los cuales recibio fototerapia.Revisamos la base de datos
PUBMED, empleando los términos localized scleroderma, morphea, phototherapy.

RESULTADOS: Se describen dos casos de esclerodermia lineal; nifio de 6 afios con lesidn en “Coup de sabre” y
nifia de 4 afios con lesion en pierna izquierda y artropatia . Tras respuesta satisfactoria de ambos a Glucocorticoides
y Metotrexate el caso 2 recayd, recibiendo fototerapia con mejoria clinica y funcional.

La revision bibliografica confirma la eficacia de la fototerapia en la esclerodermia localizada. Su mecanismo de
accion implica apoptosis de células de Langerhans y células T, incremento de colagenasas e inhibicion de la
produccion de colageno y citocinas proinflamatorias. El empleo de UVA 1 ha mostrado respuestas superiores a
NB UVB, encontrandose diferencias en los indices ecogréficos al comparar distintas dosis de UVA 1. Los estudios
realizados en poblacion pediatrica no han sefialado efectos adversos significativos a corto plazo.

CONCLUSIONES: Aunque el tratamiento con Glucocorticoides y Metotrexate es satisfactorio, las recaidas
pueden beneficiarse de la fototerapia, un tratamiento eficaz en la esclerodermia localizada, incluida la poblacién
pediatrica. El principal inconveniente es el desconocimiento de los efectos adversos a largo plazo.
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DOS CASOS DE DERMATOMIOSITIS JUVENIL

Victoria Diez Bayona ", Raquel Urabayen Alberdi ", Carlos Andrés Sesma ), Izaskun Naberan Mardaras ), Miren
Oscoz Lizarbe @, Raquel Santesteban Muruzabal (", Ménica Larrea Garcia ", Noelia Ulibarrena Ascarza "), Javier
Molina Garicano .

' Complejo Hospitalario de Navarra, Pamplona; @ Complejo Hospitalario de Navarra, Pamplona

INTRODUCCION: La dermatomiositis es la miositis inflamatoria pediatrica mas frecuente. Su incidencia es 3
casos/millén de nifios/afio. Se caracteriza por un exantema y debilidad muscular proximal progresiva.

CASOS CLINICOS: Nifia de 4 afios controlada en Dermatologia por lesiones cutaneas de 2 afios de evolucion,
consistentes en eritema facial, exantema reticulado troncular, eritema y xerosis en dedos de las manos y papulas
blanquecinas en nudillos. Biopsia cutanea compatible con dermatomiositis. Es derivada a Reumatologia, donde
se objetivan astenia y debilidad muscular proximal (signo de Gowers positivo). La analitica muestra elevacion
de ALT, AST, LDH y CK, con ANA positivos. Se pauta prednisona y posteriormente metotrexato. Se objetiva
empeoramiento progresivo, por lo que se administran 4 dosis semanales de metilprednisolona, con mejoria.
Tratamiento actual con prednisona y metotrexato. Evolucion favorable.

Nifio de 5 afios estudiado en Dermatologia por lesiones eritematodescamativas en mejillas, codos, manos, rodillas
y pies de 6 meses de evolucion. Biopsia cutanea compatible con dermatomiositis. En Reumatologia se descarta
afectacion muscular y se realiza analitica, con aumento de LDH; transaminasas y CK normales, ANA negativos.
Seinicia prednisona. Tras suspenderla, aumentan las lesiones, por lo que se pauta metotrexato y posteriormente
2 dosis semanales de metilprednisolona. Persiste el empeoramiento, con aparicion de exantema heliotropo y
telangiectasias periungueales. Se afiade hidroxicloroquina, con mejoria mantenida posterior. Tratamiento actual
con hidroxicloroquina y metotrexato. Evolucion favorable.

DISCUSION: La presencia del exantema cutaneo caracteristico acompafiado o no de debilidad muscular debe
hacer pensar en la dermatomiositis, cuyo tratamiento precoz es fundamental, dado su caracter progresivo.
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TOCILIZUMAB EN UVEITIS SEVERA Y REFRACTARIA ASOCIADA A ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

Beatriz Bravo Mancherio, Manuel Toribio Garcia, Victoria Jiménez Cabanillas, Laura Zamorano Bonilla, Belinda
Garcia Cuerva, Alba Henares Rodriguez.

Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada

OBJETIVO: Presentar la respuesta con inhibicion de la interleukina-6 (tocilizumab) en una nifia con uveitis
asociada a AlJ, agresiva, incapacitante y resistente a multiterapia.

CASO CLINICO: Nifia diagnosticada en 2005, con 2 afios, de AlJ oligoarticular (rodilla derecha en flexo),
ANA negativos, sin uveitis. Fenotipo de displasia ectodérmica, sin otros hallazgos en exploracion fisica ni
complementaria extensa. Se inici¢ infiltracion corticoidea, metotrexato y fisioterapia, con mala adherencia. Al afio,
se detecta uveitis bilateral (escasa celularidad y cataratas AO), con mala respuesta a corticoide topico, sistémico y
aumento de metotrexato (20mg/m2/sem). Recuperacion funcional de rodilla, aunque persisten brotes articulares.
Pese a asociacion de infliximab IV con aumento progresivo de dosis (7mg/kg/4sem), precisé cirugia de cataratas
y sinequias. En 2010, gran edema macular quistico (EMQ) en Ol, sin respuesta a corticoterapia intravitrea,
bolos 1V, infliximab (12mg/kg/dosis) y cambio a adalimumab semanal. Desprendimiento total e irreversible
de retina Ol. Desde entonces, continuaron brotes de panuveitis OD y artritis rodilla derecha (infiltraciones de
corticoide y ranibizumab intravitero), en tratamiento con adalimumab, metotrexato, ciclosporina, prednisona,
cambio a abatacept durante un afio y micofenolato. En marzo-2012, con gran EMQ y papilitis en OD, se implanta
dexametasona intravitrea e inicia tozilizumab (8mg/kg/2semlV). Se retir6 corticoterapia. Si bien persiste cierta
vitritis, no ha vuelto a tener brotes oculares ni articulares, con buena tolerancia.

COMENTARIOS: Aunque la experiencia es limitada, tanto el control de los brotes articulares y oculares como la
ausencia de efectos adversos en esta paciente apoyan la utilizacién de tocilizumab en uveitis severa asociada
aAll.
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FIBROSIS PULMONARYY ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL: PROBLEMAS DIAGNOSTICOS Y TERAPEUTICOS

Beatriz Bravo Manchefio, Laura Zamorano Bonilla, Belinda Garcia Cuerva, Antonio Blanco Molina, Antonio Garcia
Sanchez.

Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada

OBJETIVO: Presentar nuestra experiencia en paciente con neumopatia intersticial- fibrosis pulmonar asociada a
artritis idiopatica juvenil (AlJ) poliarticular seropositiva.

CASO CLINICO: Nifia que ingresd con 9 afios, procedente de Colombia con insuficiencia respiratoria y
desnutricion, en tratamiento con prednisona.

Antecedentes personales: Procesos respiratorios repetidos. Con 6 afios, diagnosticada de AlJ tratada con
metotrexato y corticoides. Ingreso reciente en UCIP por neumopatia intersticial severa (TACAR y biopsia) con
ventilacion mecanica.

Con diagndstico de fibrosis pulmonar oxigenodependiente asociada a AlJ poliarticular seropositiva (FR y anti-
CCP positivos) y osteoporosis (colapso vertebral T11-T12), se incluy6 en lista de trasplante pulmonar, y sigui6
pauta de ciclofosfamida IV en bolos durante dos afios y bifosfonatos, con lo que se redujo la corticoterapia sin
empeoramiento pulmonar ni articular. Ante la contraindicacion de metotrexato, leflunomida y anti-TNF, se intento
micofenolato-mofetil sin resultado. Siguié con prednisona a dias alternos e infiltraciones corticoideas por aparicion
progresiva de inflamacion poliarticular. Precisé gastrostomia para mejorar su nutricion.

Tras nuevo brote de poliartritis, se inicia abatacept y azatioprina con prednisona a bajas dosis, que mantiene
durante 3 afios, con buena tolerancia, control articular y cierta mejoria de la funcion pulmonar. Continta en espera
de trasplante pulmonar.

COMENTARIOS: La neumopatia intersticial con evolucion a fibrosis pulmonar asociada a AlJ es infrecuente.
Antes del trasplante pulmonar, el manejo clinico de la AlJ se complica por la falta de seguridad del metotrexato, la
leflunomida y la terapia anti-TNF. En nuestra paciente, la asociacion de abatacept con azatioprina ha controlado
la sintomatologia articular manteniendo la funcion pulmonar.
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PANUV!EiTIS AGUDA COMO PRESENTACIS')N DE PR]MOINFECC()N TUBERCULOSA. IMPORTANCIA EN EL
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LA UVEITIS PEDIATRICA

Margarita Camacho Gonzalez-Aurioles, Beatriz Bravo Manchefio, Salvador Garcia Garcia, Manuel Toribio Garcia,
Manuel Diaz Molina, Victoria Jiménez Cabanillas, Juan Luis Santos Pérez.

Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada

INTRODUCCION: La afectacién intraocular en la TBC se produce por diseminacion hematégena desde un
foco pulmonar o extrapulmonar, o por mecanismo de hipersensibilidad al Mycobacterium tuberculosis (MTB),
mecanismo mas frecuente en caso de afectacion retiniana. Puede aparecer sin evidencia de afectacion sistémica,
en cuyo caso constituye un reto diagnéstico.

Presentamos dos casos de panuveitis tuberculosa, con coriorretinitis y vasculitis retiniana, manifestacion
extremadamente infrecuente en la edad pediatrica.

CASOS CLINICOS: Dos nifias de 12 afios ingresaron, en 2011 y 2012 respectivamente, para estudio de vision
borrosa, hiperemia y dolor ocular bilateral de presentacién aguda, asociados a papiledema. En ambos casos,
existia contacto reciente con paciente tuberculoso y viraje tuberculinico evidente. EI TAC craneal y la puncién
lumbar descartaron hipertension intracraneal. En las dos, la busqueda de MTB conjuntival, en jugo gastrico,
esputo y LCR, resulté negativa. IGRA positivo. Rx, TAC toracico y RNM cerebral, normales. Estudio inmunolégico
y virolégico, normal.

Ambas presentaron empeoramiento brusco de la agudeza visual, apreciandose panuveitis aguda bilateral.
Destaca la gravedad en una de ellas, con pérdida casi total de la vision, mdltiples focos de coriorretinitis y
vasculitis retiniana.

Ante la sospecha de panuveitis tuberculosa, se inicid cuadruple terapia asociada a corticoide oral y topico, con
evolucién paulatinamente favorable y recuperacion de la vision.

COMENTARIOS: En el diagnéstico diferencial de la panuveitis es importante considerar que puede aparecer como
Uinica manifestacion de primoinfeccion tuberculosa. Cabe destacar el papel la corticoterapia, que debe asociarse
al tratamiento antituberculoso para controlar el dafio tisular causado por el fenémeno de hipersensibilidad.
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OSTEOMIELITIS PELVICA QUE SIMULA ARTRITIS SEPTICA DE CADERA

Margarita Camacho Gonzalez-Aurioles, Beatriz Bravo Manchefio, Lorena Valero Arrese, Vega Garzén Hernandez,
Pablo De Diego Fernandez, Juan Luis Santos Pérez.

Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada

INTRODUCCION: La osteomielitis pélvica asociada a piomiositis es una es una entidad inusual en el nifio
inmunocompetente. Su presentacion clinica es variable y poco especifica lo que contribuye a retrasos en el
diagnostico. El tratamiento precoz es esencial a la hora de prevenir abscesos peripélvicos.

CASO CLINICO: Paciente de 8 afios sin antecedentes que ingresa por sospecha de artritis séptica de cadera
izquierda. Dos dias antes, habia comenzado con coxalgia intensa irradiada a rodilla e impotencia funcional
y fiebre alta. En el estudio, destacaba elevacion de reactantes de fase aguda. La normalidad de la ecografia
y de la radiografia de cadera descartd la artrocentesis y se inicié tratamiento antibiético de amplio espectro
desapareciendo la fiebre pero persistiendo la coxalgia. Estudio microbiologico extenso y de inmunidad sin
hallazgos. La gammagrafia dsea reveld foco de captacion en rama isquiopubiana izquierda. En RMN y TAC se
evidencio osteomielitis en sincondrosis de rama isquiopubiana izquierda con piomiositis en mUsculos aductores.
Continué con antibioterapia empirica intravenosa a dosis elevadas durante cuatro semanas y posteriormente via
oral, comprobandose mejoria clinica y, con ecografia y RNM, lenta pero paulatina desaparicion de los abscesos
pélvicos. El control radiolégico a los dos meses muestra imagen en resolucion de rama isquiopubiana izquierda y
los reactantes se han normalizado.

DISCUSION: La osteomielitis pélvica es dificil de reconocer en fases precoces de la enfermedad y puede simular
una artritis séptica de cadera. La gammagrafia 6sea ayuda en la localizacion del foco séptico, facilitando el
diagnostico con otras pruebas radiologicas.
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SiNDROME DE GRISEL EN EL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LAS CERVICALGIAS DEL PACIENTE
PEDIATRICO

Margarita Camacho Gonzalez-Aurioles, José Enrique Saura Rojas, Beatriz Bravo Manchefio, Inmaculada Medina
Martinez, Maria De Los Angeles Carrasco Pardo, Nicolas Moliz Molina.

Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada

INTRODUCCION: El sindrome de Grisel o luxacion rotatoria atlo-axoidea no traumatica es una complicacion
infrecuente y potencialmente grave de infecciones o cirugia del area ORL.

CASO CLINICO: Varén de 11 afios que comenzo bruscamente con dolor a la movilizacion lateral del cuello y la
apertura mandibular, tras cursar un cuadro de faringoamigdalitis. A la exploracion, destacaba torticolis dolorosa
con flexion lateral y rotacion de la barbilla hacia el hombro contralateral con imposibilidad para corregir la postura.
En la radiografia cervical, no se evidencio alteracion dsea estructural. La RNM mostré luxacién rotatoria atlo-
axoidea y aumento de liquido en las interlineas articulares, sin otras alteraciones.

Con estos datos, se diagnosticd de sindrome de Grisel. Ademas de completar tratamiento antibidtico y
antiinflamatorio, de acuerdo con Servicio de Neurocirugia, se coloco ortesis cervical rigida a medida durante 4
semanas. Tras control de TAC normal, se retird con buena evolucion posterior.

COMENTARIOS: Los sintomas guia del sindrome de Grisel son la torticolis dolorosa y la rotacion cefalica. Es
importante tener en cuenta esta patologia en el diagnéstico diferencial de las cervicalgias en el paciente pediatrico
ya que el retraso diagnostico puede ocasionar fallo en la circulacidn bulbo-vertebral por compresién de la arteria
vertebral o compresion bulbo-medular por la apdfisis odontoides. Se discute el origen infeccioso o reactivo de
esta entidad. Por todo ello, estos cuadros requieren un abordaje multidisciplinar entre pediatras, raditlogos y
neurocirujanos.
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ESCLERODERMIA MIXTA
Sara Pons Morales, Cristina Salido Capilla, Luisa Marco Lopez De Lerma, M. Angeles Martin Serrano.

H. U. Doctor Peset, Valencia

La esclerodermia es una enfermedad del tejido conectivo, autoinmunitaria y caracterizada por fibrosis de la
piel; puede ser localizada o sistémica. ComUnmente, la esclerodermia localizada (EL) se ha dividido en 3 grupos:
morfea, morfea generalizada y esclerodermia lineal. En el afio 2004, la Sociedad Europea de Reumatologia
Pediatrica propuso nuevos criterios, e incluyeron 5 subtipos: morfea circunscripta, esclerodermia lineal, morfea
generalizada, morfea panesclerética y esclerodermia mixta (cuando se presenta una combinacion de 2 0 mas de
los anteriores). El inicio en nifios es raro con menos del 5% de los casos en menores de 16 afios.

Escolar nifia de 7 afios de edad sin antecedentes familiares de interés que consultd a la edad de 5 afios por
lesiones en abdomen y miembro inferior izquierdo de crecimiento progresivo en un afio. Como antecedentes
personales lesiones hipomelanicas en hemitérax izquierdo posterior que siguen las lineas de Blaschcko.
Presentaba lesiones induradas, brillantes no pellizcables en hemiabdomen izquierdo y en pierna izquierda.
Biopsia compatible con esclerodermia. ANA positivos. Tratamiento con corticioides orales, tacrolimus monohidrato
y metotrexato. Fisioterapia y bota hiperbarica. En la evolucion afectacion de miembro inferior izquierdo con
afectacion del crecimiento, precisando alza para corregir escoliosis secundaria.

Aunque el prondstico suele ser favorable y raramente modifica el pronéstico vital, en nifios puede afectar de
forma importante la calidad de vida, El impacto en el crecimiento puede conllevar una importante asimetria de
las extremidades, contracturas de flexion y discapacidad. La fisioterapia puede ayudar a limitar la induracion y la
retraccion muscular.
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SINDROME DE KLIPPEL-FEIL: SIMULADORA DE CLINICA REUMATOLOGICA

Sara Pons Morales, Cristina Salido Capilla, Alba Faus Pérez, Julia Fujkova, Cristina Castillo Rukof, Leyre Martin
Martin.

H.U. Doctor Peset, Valencia

El sindrome de Klippel-Feil (SKF) se caracteriza por una mala segmentacién de los segmentos cervicales,
provocando la fusién congénita de las vértebras cervicales. La prevalencia estimada es de 1 por cada 50.000.
La triada clasica de manifestaciones clinicas consiste en baja implantacion del cabello en la nuca, cuello corto y
rango de movimientos limitado de éste. El diagndstico diferencial debe incluir antecedentes quirdrgicos de fusion
espinal, espondilitis anquilosante, artritis reumatoide juvenil, fibrodisplasia osificante progresiva (véanse estos
términos), y osteomielitis activa o crénica

CASO 1: Varon de 5 afios, remitido por cervicalgia de meses de evolucion, asocia cefalea intermitente. No mejoria
con AINEs. No antecedentes familiares o personales de interés. Dolor a la palpacion de apésisis espinosas
cervicales, limitacion en la rotacion y lateralizacion izquierda asi como la flexion. Neurolégico normal. Rx cervical:
Fusion de somas vertebrales C2-C3 asi como de espinosas (Kippel-Feil tipo II). No asocia otras malformaciones.

CASO 2: Adolescente mujer de 14 afios, remitida por cervicalgia y F. Raynaud derecho: Refiere dolor y
cambios de coloracién en miembro superior derecho. Artralgias en rodillas y tobillos sin cambios inflamatorios
asociados. Contracturas cervicales frecuentes. Cuello normal, movilidad cervical normal, ligeramente limitados
los movimientos izquierdos. Frialdad distal bilateral, no cambios tréficos en piel. Rx cervical: Fusién congénita de
los somas vertebrales C4 y C5 'y de los elementos laterales del lado izquierdo.

El SKF cursa con una amplia variabilidad sintomatica, con gran frecuencia un curso clinico asintomatico o
paucisintomatico pero podria considerarse en el diagnéstico diferencial de las cervicalgias en nifios.
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CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS DE LAS PRINCIPALES VASCULITIS EN LA INFANCIA
Elena Urbaneja Rodriguez, Rebeca Garrote Molpeceres, Pilar Solis Sanchez.

Hospital Clinico Universitario, Valladolid

INTRODUCCION: Las vasculitis son un conjunto de enfermedades caracterizadas por inflamacion de pared
vascular y multiples manifestaciones clinicas. Aunque presentan baja frecuencia en la infancia, la Parpura de
Schonlein-Henoch(PSH) y la Enfermedad de Kawasaki(EK), son dos entidades a destacar.

METODO: Revision descriptiva retrospectiva de vasculitis ingresadas en Ultimos 3 afios.

RESULTADOS: En periodo referido, ingresaron 24 vasculitis, 16 PSH y 8 EK, predominando en varones. Mediana
edad 5 afios 3 meses. El 38% recibi6 antibioterapia previa. Respecto a PSH, los sintomas iniciales més frecuentes
fueron aparicién de purpura, seguida de abdominalgia. Durante su evolucion, el 100% desarrollé purpura,
asociando 56% abdominalgia, 44% fiebre o edemas, 38% alteraciones sedimento urinario, 31% artralgias y 6%
hemorragia digestiva u orquitis. Recibieron corticoterapia 43%, analgesia aislada 32% y antibioterapia 25%. En un
paciente se administré gammaglobulina y en otro se realiz6 laparotomia exploradora. Microbiologia positiva 63%.
Los resultados analiticos resultan inespecificos. Respecto a EK, 63% presentaron sintomas clésicos y 37% fueron
formas incompletas/atipicas. Tratamiento con gammaglobulina+AAS en 88%. No microbiologia positiva en ningun
caso. Trombocitosis, aumento de reactantes fase aguda y proBNP en analitica sanguinea. Mediana de 5 dias de
hospitalizacién para ambas vasculitis. Recaidas en 2 PSH y aneurismas coronarios en 1 EK.

CONCLUSIONES: Un conocimiento de las caracteristicas de las vasculitis en nuestro medio nos puede llevar
a su optimo manejo. La clinica de PSH coincide con la descrita clasicamente en literatura. Respecto a EK,
encontramos aumento de formas incompletas/atipicas en ultimos afios. Los parametros analiticos suelen estar
més alterados en EK.
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DOLOR, RIGIDEZ CERVICAL Y ATAXIA EN UN NINO DE 2 ANOS
Agueda Herrera Chamorro, Andres Garcia Lax, Jaume Enjuanes Llorent, Juan Martinez Lage, Elena Alarcon.

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia

El dolor, limitacion cervical y ataxia en nifio de corta edad implica realizar amplio diagnostico diferencial que
abarca desde patologia muscular, infecciosa, reumatica, neoplasica o vascular de distinto tratamiento y pronostico

CASO CLINICO: Preescolar de 2 afios. Ingresado en Neonatologia por Sepsis neonatal. Acude a Urgencias
en 2 ocasiones por irritabilidad, vomitos, dolor, rigidez cervical, rechazo de la marcha, siendo diagnosticado de
cefalea y rigidez cervical postural. Consulta 24 horas después por persistencia de los sintomas, mayor desviacion
cervical izquierda y ataxia leve. Exploracion fisica muestra buen estado general, leve hepatomegalia, consciente,
irritable, no déficit neuroldgico, no artralgias ni artritis, rigidez de cuello desviado hacia la izquierda con limitacién
y ataxia. El paciente se mantenia en pronacion con el cuello lateralizado hacia la izquierda. Laboratorio: Hitachi,
Serologia, Hormonas tiroideas, Hemograma, Autoinmunidad, Cultivos normales.

RM cerebral mostré lesion en angulo pontocerebeloso izquierdo, nodular extraparenquimatoso, malformacion
vascular. Angiografia cerebral, present6 aneurisma displasico de la arteria cerebral posterior superior izquierda.
Es intervenido extrayendo saco aneurismatico de 1 cm préximo a VII, VIII, V par craneal. La anatomia patolégica
confirma; aneurisma trombosado de Arteria Cerebelosa Posterior Superior Izquierda.

CONCLUSION: Las malformaciones arteriovenosas cerebelosas son muy raras en nifios, en especial de la
arteria cerebelar posterior superior, no encontrando ningun caso publicado en la literatura. Suelen debutar con
hemorragia cerebelar presentado alta mortalidad y morbilidad, por lo que es importante un diagnéstico precoz
permitiendo el tratamiento de las mismas con embolizacion o cirugia como el caso que nos ocupa.
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ASOCIACION ENFERMEDAD DE KAWASAKI Y PARVOVIRUS B19

Loreto Gonzalez Dominguez, Rosa Sanchez-Dehesa Saez, Estibaliz Valdeolmillos Padrino, Rafael Diaz-Delgado,
Paz Collado, Cristina Calvo Rey.

Hospital Universitario Severo Ochoa, Leganés

INTRODUCCION: La etiologia de la Enfermedad de Kawasaki contintia siendo atin hoy un tema sin aclarar.
OBJETIVO: Describir la asociacion entre Parvovirus B19 y Enfermedad de Kawasaki

METODOS: descripcion de casos clinicos

CASOS CLINICOS:

Nifia de 5 afios con cuadro febril de 7 dias, asociando dolor articular y exantema eritematoso de miembros
inferiores, inflamaciéon de tobillos, edema de pies, adenopatias laterocervicales bilaterales y descamacion
de palmas. Analitica: plaquetas 537ml/mcl, LDH 298, PCR 37, VSG 70, IgG e IgM positivos para Parvovirus
B19. Ecocardiograma normal. Tratado con AAS y gammaglobulina. No desarrollo de aneurismas coronarios y
mejoria progresiva.

Nifia de 5 afios con cuadro febril de 7 dias, acompafiado de exantema escarlatinoforme, amigdalitis con exudado
y dolor articular. A los 3 dias, hiperemia conjuntival y edema de manos. 10 dias tras el alta, descamacion de
los pulpejos de los dedos. Analitica: Plaquetas 705ml/mcl, leucocitos 169ml/mcl, VSG 5, IgG e IgM positivos
para Parvovirus B19. Ecografia articular: artritis y sinovitis de tibioperoneoastragalinas, subastragalinas y cadera
derecha. Ecocardiograma normal. Durante el ingreso tratamiento con Corticoides orales por no cumplir criterios
de Kawasaki. Tras descamacion de pulpejos tratamiento con AAS, sin gammaglobulina por mantener controles
ecocardicos normales. Mejoria progresiva.

COMENTARIOS: Existen aspectos clinicos y epidemiolégicos que sugieren una causa infecciosa como
desencadenante de la Enfermedad de Kawasaki. Ambos casos de coincidencia de Enfermedad de Kawasaki y
serologia positiva para Parvovirus B19, apoyan la hipétesis de que el Parvovirus B19 tiene un papel patogénico
en el desarrollo de la Enfermedad de Kawasaki.
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PARVOVIRUS Y LUPUS LIKE
Cristina Roman India, Laura Fernandez Fernandez, Rafael Diaz-Delgado, Cristina Calvo Rey.

Hospital Universitario Severo Ochoa, Leganés

OBJETIVOS: Analisis de la variable expresividad del Parvovirus B19 en patologia reumatologica a raiz de una
caso clinico.

METODOS:

Revision bibliografica del Parvovirus B19 'y patologia reumatolégica.
Revision de la historia clinica.

RESULTADOS:

Antecedentes familiares y personales sin interés excepto dermatitis atopica.

Enfermedad actual: Mujer, 13 afios, acude a Urgencias por prurito plantar, asociando tumefaccion de pies y
manos, dolor de tobillos, rodillas, hombros y mufiecas, pérdida de fuerza en cinturas. El edema desaparece en
3-4 dias, persisitiendo dolor e impotencia funcional. Afebril. No otra sintomatologia. No cuadro constitucional.
Hermana con megaloeritema.

Exploracion: Marcha antialgica por dolor e impotencia proximal. Temblor distal en reposo en brazo y mano
derechas. Fuerza disminuida en cintura pélvica. Gowers positivo. Sensibilidad normal. No edema, papulas de
Gottron o livedo reticularis. No eritema heliotropo. Resto normal.

Pruebas complementarias: IgE 1073 KU/L; VSG 32 mm/1%hora; ANA 1/120 con ascenso de titulacion hasta
1/320; C3 y C4 normales; antiDNA doble cadena negativo. CPK; SCL70 y anti Jo1 normales. Estudio de
hipercoagulabilidad normal. Serologia positiva para Parvovirus B19.

Evolucion: Se complea estudio neurolégico y reumatoldgico, descartando miopatia y polineuropatia. Durante

el seguimiento persiste dolor y debilidad musucular 4 meses. No expresion cutanea compatible con LES.
Negativizacion de los ANA a los 6 meses.

CONCLUSIONES:

- La mayoria de infecciones por Parvovirus B19 suelen pasar desapercibidas, sobre todo en la infancia. Sin
embargo pueden simular una enfermedad sistémica autoinmune, LES o Enfermedad Mixta Del Tejido Conjuntivo.

- El tratamiento fue sintomatico sobre todo al cuadro doloroso y rehabilitacion.
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LITTLE LEAGUE ELBOW SYNDROME: TAMBIEN EN FUTBOLISTAS
Laura Fernandez Fernandez, Cristina Roman India, Rafael Diaz-Delgado, Cristina Calvo Rey.

Hospital Universitario Severo Ochoa, Leganés

INTRODUCCION: El codo de la liga infantil de béisbol es una entidad bien descrita en USA. Presentamos un caso
peculiar por lo infrecuente.

CASO CLINICO: Varén, 13 afios, remitido desde Traumatologia por dolor e impotencia funcional en codo derecho
desde hace 3 meses. Padece esofagitis eosinofilica, multialergia alimentaria, asma y osteopenia secundaria a
corticoterapia. Refiere dolor con restriccion funcional en codo derecho, entumecimiento e imposibilidad para la
extension. Afebril. No antecedentes de sobreuso ni traumatismo. Practica futbol de competicion.

Exploracién fisica: Codo derecho con dolor e hiperestesia en olécranon. Dolor en area désea epitroclear,
epicondilea, relieve 6seo del cubito. No edema. Extensién limitada. Dolor con separacion cubital de mano y flexion
de metacarpos. Abombamiento de bursa externa. Resto normal.

Pruebas complementarias. Analitica: Factor reumatoide 8.3 Ul/ml; VSG 5 mm/1h; IgE 363 KU/L; fosfatasa alcalina
588 UI/L; HLAB27 +; no citopenias. Resto normal. Radiografia de codo: normal. RMN codo: derrame articular en
interlinea humero-cubital-radial. Edema de medula dsea en capitellum.

Evolucion: Rehistoriando refiere que es portero. Desde hace 3 semanas hace lanzamientos que reproducen
los realizados en béisbol. Tratamiento con infiltracion anestésica y corticoidea articular y férulas de descarga
funcionales con mejoria.

CONCLUSIONES:

- El sindrome del codo de la liga infantil ocurre por lesién por estrés en valgo del codo por lanzamientos. Ante un
codo doloroso se debe tener en cuenta a pesar de su baja incidencia.

- El diagnostico diferencial debe incluir procesos linfoproliferativos, traumaticos e inflamatorios. Se trata con
antiinflamatorios, rehabilitacién y en ocasiones cirugia.
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PANARTERITIS NODOSA: LACTANTE DE UN MES CON ANEURISMAS CORONARIOS Y FENOMENOS
ISQUEMICOS MULTIPLES

Maria Carmen Pinedo Gago, Maria Jesus Rua Elorduy, Sonia Blazquez Trigo, Maite Labayru Echeverria, Estibaliz
Solorzano Rodriguez, Luisa Fernanda Alfonso Sanchez.

Hospital de Cruces, Barakaldo

OBJETIVO: Describir un caso de Panarteritis Nodosa (PAN) en lactante de un mes.

CASO CLINICO: Lactante de un mes ingresa en otro centro por gastroenteritis febril (Ag rotavirus+). Antecedentes:
nacida a término, peso adecuado. Madre HBsAg+, vacuna antiVHB y gammaglobulina en primeras horas de vida.
Bronquiolitis VRS+ a los 15 dias.

Evolucion torpida con fiebre persistente, vomitos y dolor abdominal. Presencia de liquido peritoneal y distension
intestinal confirmada por ecografia.

Se traslada a nuestro hospital para intervencion quirdrgica: reseccion de intestino necrético e ileostomia. Previo a
la cirugia presenta necrosis en dedos de manos y pies. En estudio de hipercoagulabilidad déficit antitrombina I
con normalizacién posterior. Estudio cardiolégico inicial normal. A los 5 dias se evidencian aneurismas coronarios
de crecimiento progresivo hasta 12mm que se confirman por angioTAC. Eco doppler de EEII: trombosis de arteria
femoral izquierda y dilatacién aneurismatica.

Analiticamente anemia, leucocitosis y elevacién de pardmetros inflamatorios.
Biopsia intestinal: necrosis transmural. Arteriola con necrosis fibrinoide.

Con diagnéstico de PAN se inicia tratamiento inmunosupresor (corticoides, ciclofosfamida e infliximab), AAS y
heparina. Evolucion clinica favorable. Ecocardiografia al afio aneurismas coronarios 4mm. Cierre ileostomia a
los 10meses.

CONCLUSIONES: La PAN es una vasculitis necrotizante sistémica, que en nifios menores de 2 afios afecta
frecuentemente a las arterias coronarias. En nuestro caso los aneurismas gigantes, se estabilizan y mejoran a lo
largo del primer afio de vida.

El diagnéstico se confirma histolégicamente y mediante angiografia compatible.

El tratamiento se basa en corticoides y ciclofosfamida; el infliximab tiene utilidad en casos severos refractarios.
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VALORACION DEL DOLOR TRAS EL EMPLEO DE DIFERENTES TECNICAS DE SEDOANALGESIA
DURANTE LAS INFILTRACIONES ARTICULARES EN NINOS

Rocio Galindo Zavala, Esmeralda Nufiez Cuadros, Gisela Diaz Cordovés-Rego, Antonio Luis Urda Cardona.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Malaga

OBJETIVO: Analizar la efectividad de los diferentes sedoanalgésicos utilizados en las infiltraciones articulares
(IA) de nifios, y las variables que pudieran modificarla.

MATERIAL Y METODO: Estudio prospectivo, realizado entre febrero de 2012 y marzo de 2013, en el que se valord
el dolor tras la realizacion de cada infiltracion articular con sedoanalgesia en nifios, mediante escalas validadas
(Escala fisolégica-conductual, en menores de 3 afios y escala visual-analégica en mayores). Recogimos ademas
edad y niimero y tipo de articulaciones infiltradas.

Los datos fueron analizados mediante SPSS.15, aplicandose test ANOVA y analisis post hoc con prueba de
Newman-Keuls.

RESULTADOS: Incluimos 39 procedimientos en 29 pacientes. Utilizamos 6xido nitroso inhalado (NOi) en el
61,5%, sedacion intravenosa (SIV) en un 28,2%, y lidocaina/prilocaina topicas en el 10.3%. El grupo con mayor
dolor fue el infiltrado con lidocaina/prilocaina topicas (puntuaciéon media:5,7/10), alcanzandose una diferencia
significativa con el resto de grupos. Las diferencias encontradas entre el grupo infiltrado con SIV (puntuacién
media:2,5/10) y el infiltrado bajo NOi (puntuacion media:1,4/10) no alcanzaron significacion estadistica. Tampoco
se encontraron diferencias significativas en funcion del tipo, nimero de articulaciones ni de la edad. (Tabla 1)

CONCLUSION: EINOiyla SIV parecen ser eficaces en el control del dolor durante las IA en nifios; aunque podrian
existir diferencias entre ellas, nuestro estudio no fue capaz de detectarlas. Tanto el tipo y nimero de articulaciones
como la edad no parecen influir en el dolor que los pacientes experimentan durante el procedimiento, aunque son
necesarios mas estudios para corroborar esta afirmacion.
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¢ES ARTRITIS TODO LO QUE PARECE?

Rocio Galindo Zavala, Sara Manrique Arija, Gisela Diaz-Cordovés Rego, Esmeralda Nufiez Cuadros, Antonio Luis
Urda Cardona.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Malaga

OBJETIVO: Destacar la importancia del diagnostico diferencial en nuestra practica clinica.

METODO: Presentamos dos casos clinicos derivados por sospecha de artritis que padecian otras patologias
graves.

CASO 1: Varodn 4 afios, derivado por manos en garra y limitacion de hombros de varios meses. Destacaba
hernia umbilical, hepatoesplenomegalia y limitacién no dolorosa cervical y de intefalangicas proximales y
distales de manos, mufiecas, codos, hombros y rodillas sin tumefaccion. Hemograma y bioquimica normal con
perfil reumatico y serologias negativas. En pruebas de imagen engrosamiento sinovial marcado con doppler
positivo en hombros y aspecto tosco de huesos en mapa 6seo. La determinacion de mucopolisacaridos en
orina fue positiva para dermatéan-sulfato, confirmandose el diagnéstico de mucopolisacaridosis tipo | por estudio
enzimatico. Actualmente en tratamiento sustitutivo y rehabilitador.

CASO 2: Varén 9 afios, transplantado de médula dsea 2 afios antes por leucemia linfoide aguda, actualmente sin
tratamiento inmunosupresor. Comienza con clinica de 2 semanas de evolucion de tumefaccion de interfaléngicas
proximales y tarsos y limitacion de manos. Presentaba rigidez y limitacion simétrica de todas las articulaciones
e hipertrofia en carpos y tobillos; piel esclerodermiforme en miembros y microstomia. En ecografia, colecciones
liquidas en astragaloescafoidea derecha y rodilla izquierda. Analitica normal, salvo ANA positivos 1/160; antiDNA
y ENA negativos. En biopsia cutanea, hiperqueratosis con dermis normal en técnica elastica. Se diagnosticd
de enfermedad injerto-contra-huésped osteomuscular iniciando tratamiento con prednisona y ciclosporina.
Actualmente menor afectacion osteoarticular y cutanea.

CONCLUSION: Es fundamental prestar atencion a sintomas y signos asociados a la artritis que puedan sugerir
diagnésticos alternativos graves.
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SINOVITIS CRONICA HIPERTROFICA: VALOR DE LA RELACION ENTRE CLINICA E IMAGEN

Estefania Quesada-Masachs, Ignasi Barber, César Garcia-Fontecha, Joan Carles Ferreres Pifias, Consuelo
Modesto Caballero.

Hospital Universitari Vall d'Hebrén, Barcelona

OBJETIVO: Demostrar la utilidad de la ecografia articular en el diagnéstico diferencial de la sinovitis cronica
inflamatoria.

PRESENTACION CLINICA: Paciente de 4 afios que consulta por dificultad creciente a la marcha de 9 meses
de evolucidn.En la exploracién fisica destacaba la existencia de un flexo no-reductible de rodilla derecha de 30
grados junto con signos flogoticos.En la analitica se constatd la presencia de anticuerpos antinucleares positivos
con elevacion de reactantes de fase aguda.

IMAGEN ECOGRAFICA: Distensioén de la bursa suprapatelar por gran cantidad de material heterogéneo hipo/
hiperecoico que se extiende a los recesos medial, lateral y posterior, con sefial Power Doppler (PD) positiva en
toda la capa que limita las bursas.

IMAGEN DE RESONANCIA MAGNETICA CON GADOLINIO: En secuencias T1,T2 y T2-FAT-SAT se observa
importante distension de la capsula articular con ocupacion de todos los recesos por contenido hipointenso en
T1 e hiperintenso en T2, destacando un patrén heterogéneo micronodulillar en T2 con realce de la membrana
sinovial.

IMAGEN DEL TEJIDO: En la sinovectomia se obtuvo abundante material correspondiente a membrana sinovial
con aspecto macroscopico “en granos de arroz”’.La anatomia patologica del tejido remitido mostraba hipertrofia
de la membrana sinovial con marcada infiltracion inflamatoria linfoplasmocitaria sin que se observaran centros
germinales ni granulomas, junto a estructuras redondeadas acelulares constituidas por fibrina,no calcificadas.
Tincion de Ziehl Nielsen negativa.

CONCLUSIONES: La ecografia articular deberia ser considerada como la primera prueba de imagen a realizar en
un paciente pediatrico con artritis ya que ha demostrado ser una herramienta util en la aproximacion diagndstica
de la misma.




P-28

MONITORIZACION DE TOXICIDAD POR TRATAMIENTO CON METROTEXATO EN NINOS CON ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL

Marta Salvatierra Arrondo ", Daniel Clemente Garulo @, Lucia Martinez De Ledn®, Juan Carlos Lopez Robledillo .

(M Hospital de la Zarzuela, Madrid, Aravaca; @ Hospital del Nifio Jesus, Madrid; © Hospital de Alcala de Henares,
Alcala de Henares

OBJETIVO: Evaluar la toxicidad del metotrexato en el tratamiento de nifios con artritis idiopatica juvenil.

METODO: Evaluamos 51 nifios diagnosticados de artritis idiopatica juvenil y que han recibido tratamiento con
metotrexate solo 0 en combinacion con otros farmacos, analizando retrospectivamente las analiticas realizadas
para su monitorizacion.

La monitorizacion se realiza mediante un hemograma completo y bioquimica con transaminasas, cada 2
semanas hasta ajustar dosis de metrotexato y después cada 3 meses, segln recomendaciones de la ACR y de
la SER.

Definimos hepatotoxicidad la elevacion de transaminasas por encima de 2 veces el limite superior del intervalo
normal.

Consideramos mielosupresion el recuento de neutréfilos < 1,5 * 10° /L o de linfocitos < 0,9*10°/L.

Se evallian, IMC, comorbilidades, farmacos concomitantes (Corticoides, AINES, bioldgicos), numero de analiticas
realizadas, nimero de meses de tratamiento y dosis media de metrotexato en el momento de la deteccion de la
anomalia analitica.

RESULTADOS: Se realizaron 866 analiticas a un total de 51 pacientes.

El 94% de los pacientes evaluados después de un promedio de 3,9 afios de tratamiento con Metrotexato no
experimentaron ninguna toxicidad.

En 3 pacientes (6%) se objetivo hepatotoxicidad que fué transitoria en el 100 % de los casos y no obligé a la
suspension del tratamiento.

CONCLUSION: El empleo de metrotexato en nifios con artritis idiopatica juvenil durante largos periodos de
tiempo es seguro.

La toxidad hepatica y hematoldgica es muy infrecuente.
La monitorizacién analitica podria relizarse con menor asiduidad sin riesgo afiadido para los pacientes.
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NUESTRA EXPERIENCIA CON MICOFENOLATO MOFETILO COMO TERAPIA DE MANTENIMIENTO EN 2
PACIENTES CON LUPUS ERITEMATOSOS SISTEMICO

Agueda Herrera Chamorro, Elena Daghoum, Carmen Diaz, Carmen Vicente, Encarna Bastida.

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia

La nefopatia Lupica es frecuente y grave en el nifio. Pulsos de Metilprednisolona, Ciclofosfamida oral/intravenosa,
Micofenolato,Azatiprina, Rituximad y Tacrolimus mejoraron la supervivencia al 90-95%.

OBJETIVO: compartir nuestros resultados con Micofenolato como terapia de mantenimiento en 2 pacientes. 1er
caso .Muijer de 9 afios,con poliartritis, astenia, rash malar. Inicialmente sufre convulsion generalizada. Laboratorio:
Hemoglobina 6.2g/dl Htc18% ,Leucocitos 2.970,plaquetas normales.C3: 28, C4: 3, ANA 1/640, antiDNA: 1/640,
Aclaramiento de creatinina 66ml/min. Proteinuria rango nefrotico. Ecocardiografia: derrame pericardico. RMN y PET
cerebral: Lesion isquemica parietal derecha. EEG: sufrimiento temporal derecha. Biopsia renal:Glomerulonefritis
proliferativa difusa tipolV. La induccion se realizd con pulsos de Metilprednisolona, 6 bolos mensuales de
Ciclofosfamida iv y 4 trimestrales. Mantenimiento con Micofenolato._2° caso: Mujer de 8 afios con astenia,
rash malar, perdida de peso, aftas orales y poliartritis generalizada. Laboratorio: Hemoglobina 9g/dl,Plaquetas
normales,Leucocitos 4160, VSG: 77,Urea, creatinina normal, ANAS1/640, antiDNA:400, antihistonas>200U7L,
C3:52, C4:6mg/dI. Ecocardigrafia: derrame pericardico. Biopsia renal: Glomerulopatia lupica proliferativa difusa
gradolV,Indice de cronicidad 0/12. La Induccion: pulso de Metilprednisolona, Ciclofosfamida 6 bolos intravenosos
mensuales y 2 trimestrales.Mantenimiento: Micofenolato

RESULTADOS: En la 1%paciente, Micofenolato fue eficaz como terapia de mantenimiento durante 4 afios. Se
suspendi6 por Herpes Zoster grave.Ninguna recaida. En la 22 paciente continua con Micofenolato. 2 recaidas
articulares leves. Ambas mantienen funcion ovarica.Segun recientes actualizaciones, Micofenolato es tan eficaz
como Ciclofosfamida en la induccion,més seguro y con menor riesgo de insuficiencia ovarica. Micofenolato es
mas eficaz que Azatioprina como mantenimiento. EI mayor efecto secundario es infeccion grave. Algunos autores
sefialan Belimumab como probable nuevo farmaco para el Lupus
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LIPOATROFIA LIPOFAGICA. UNA PANICULITIS LOBULILLAR RARA

Pablo Mesa-Del-Castillo Bermejo, Paula Alcafiiz Rodriguez, Teresa Martinez Menchén, Maria Mayordomo Serna,
Maria Luz Garcia Mancebo, Beatriz Gil Pefiafiel, Paula Navarro Garcia.

Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia, El Palmar. Murcia

Presentamos el caso de un escolar de 6 afios que se presenta en consulta con nodulos subcutaneos en
miembros inferiores de un mes de evolucion, con tumefaccion de ambos tobillos y dolor a la deambulacion.
Las dos Ultimas semanas fiebre de hasta 38.5°C. A la exploracién presentaba nddulos subcutaneos dolorosos
bilaterales eritematosos y livedo reticularis tenue. En analiticas se objetivo un discreto aumento de reactantes de
fase aguda, sin hallazgos especificos serologicos ni de autoinmunidad. El estudio ecogréfico informé pseudonodulos
hiperecogénicos subcutaneos de grasa, algunos con leves cambios quisticos. No derrame articular en tobillos,
celulitis superficial en regién distal de ambos miembros inferiores.

Se realizd biopsia profunda bajo sedacion con el diagnéstico de Paniculitis de tipo lobulillar tipo lipofagico-
lipoatréfica, con histiocitos espumosos en torno a vacuolas de grasa 6pticamente vacias y de tamafios irregulares.
En la porcién profunda se observan areas de fibrosis con lipoatrofia. No se observé vasculitis. Se descarto
malignidad.

Se trat6 con corticoides a dosis de 1 mg/kg de peso e Hidroxicloroquina a 5 mg/kg en consonancia con la literatura
disponible, con desaparicion de la fiebre y disminucion del nimero de nédulos dejando en su lugar areas de atrofia
y coloracion violacea.

La paniculitis tipo lipofagica-lipoatréfica es una entidad rara en la literatura que puede tener un curso agudo
benigno 6 crénico invalidante; descrtita en poblacion pediatrica y mujeres jovenes. Se considera una paniculitis
idiopatica aunque se han descrito casos asociados a otras enfermedades autoinmunes como diabetes, artritis
reumatoide o tiroiditis de Hashimoto.
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TOCILIZUMAB OTRA OPCION MAS EN EL TRATAMIENTO DE LA UVEITIS ASOCIADA A LA AlJ

Gisela Diaz-Cordovés Rego, Esmeralda Nufiez Cuadros, Rocio Galindo Zavala, Fatima Borras La Rubia, Julia
Escudero Gomez.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Malaga

INTRODUCCION: Un tercio de las uveitis asociadas a la AlJ, van a mostrar un curso severo, con riesgo importante
de pérdida de la agudeza visual, algunas con fracaso a los tratamientos convencionales inclluido DMARDs y
antiTNF, lo que conlleva a la birsqueda de nuevas alternativas terapeuticas.

Son pocos los casos publicados del uso de la antiinterleukina-6 en el control de uveitis.
OBJETIVO: Aportar nuestra experiencia, de un caso severo de uveitis tratado con tocilizumab.

CASO CLINICO: Nifa de 12 afios, diagnosticada a los 18 meses de AlJ oligoarticular persistente ANA negativo.
Debut con artritis de rodillay buen control tras infiltracion y metotrexato durante dos afios. Al afio sin tratamiento,
episodio severo de uveitis (con sinequias posteriores y cataratas incipientes) reiniciandose metotrexato
y asociando corticoides topicos y pauta corta oral, con mejoria durante el primer afio y recaida posterior, por
lo que se afiade Adalimumab/2semanas. Meses posteriores aparece edema macular quistico del OD, por lo
que se realiza infiltracién subtenoniana. Tras mejoria durante meses y al referir intoleracia a Metotrexato, se
disminuye la dosis de éste, apareciendo de nuevo brotes de artritis y uveitis, a pesar ajustar de nuevo dosis, uso
de infiltraciones, tratamiento topico y corticoide oral...administrandose entonces Adalimumb semanal, pese a lo
cual mantiene actividad inflamatoria articular y ocular. Ante brote de uveitis con edema macular bilateral, se decide
cambio terapedtico a Tocilizumab 8 mg/kg/4semanas , con mejoria espectacular desde la primera infusion.

CONCLUSIONES: Tocilizumab se muestra como un tratamiento eficaz en la uveitis asociada a la AlJ.
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HEMICOREA EN PACIENTE CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

Daniel Clemente (", Lucia Martinez De Leon @, Marta Salvatierra®, Ana Duat ", Julian Sevilla ", Juan Carlos
Lopez Robledillo .

(M Nifio Jesus, Madrid; @ Pincipe Asturias, Madrid; ®La Zarzuela, Madrid; “ Nifio Jesus, Madrid

INTRODUCCION: Aungue no constituye uno de los criterios diagndsticos, la corea es una de manifestaciones
neuropsiquiatricas del lupus eritematoso sistémico (LES) consideradas por el American College of Rheumatology
(ACR). Se presenta el caso de un paciente diagnosticada de LES que acude a consulta con una hemicorea del
lado izquierdo, describiéndose su evolucion y complicaciones asociadas.

CASO: Nifia de 7 afios seguida por hematologia por trombocitopenia autoinmune refractaria a tratamiento con
corticoides que es remitida a reumatologia por asociar fiebre y sintomas constitucionales, asi como leucopenia
y presencia de anticuerpos antinucleares, anti-ADN positivos y consumo de complemento. Ante la sospecha de
LES se asocia hidroxicloroquina y azatioprina al tratamiento esteroideo con buena respuesta clinica y analitica.
Meses mas tarde comienza con movimientos coreicos exclusivamente en hemicuerpo izquierdo, sin alteracion del
nivel de conciencia ni otras manifestaciones neuroldgicas asociadas. Se realizé una RM craneal, un video-EEG
y un estudio cardioldgico sin encontrarse alteraciones significativas. Se administrd metilprednisolona en bolos
intravenosos durante 3 dias y se asocidé AAS por la presencia de anticoagulante IUpico positivo (previamente
negativo). La intensidad de los movimientos coreicos fue disminuyendo hasta desaparecer completamente a los
3-4 meses desde su aparicion.

DISCUSION: La corea es el trastorno del movimiento mas frecuente que aparece en los pacientes con Lupus
eritematoso sistémico, siendo mas habitual en nifios que en adultos y siendo unilateral en aproximadamente la
mitad de los casos. Su asociacién con anticuerpos antifosfolipido es casi constante y puede ser un marcador de
riesgo para fenémenos trombaticos y de valvulopatias.
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TUMEFACCION DE DORSO DE MANO O PIE DE ORIGEN NO ARTICULAR
Eugenia Enriquez Merayo ), Jaime De Inocencio Arocena @, Rosa Pavo Garcia ®, Lucia Llorente Ontones ).

(' Hospital 12 de Octubre, Madrid; ®12 de Octubre, Madrid; 12 de Octubre , Madrid; “ Hospital de Fuenlabrada,
Fuenlabrada, Madrid

OBJETIVO: Dar a conocer una patologia faciimente reconocible por anamnesis y exploracion para evitar la
realizacion de exploraciones complementarias innecesarias.

PACIENTES: Revision de historias clinicas de los pacientes diagnosticados de linfedema primario (cédigo CIE9
757.0) en nuestra unidad entre Enero de 2011 y Junio de 2013.

RESULTADOS: Se discuten las caracteristicas clinicas de 3 pacientes atendidos en nuestro centro en el periodo
de estudio. Las 3 eran mujeres con edades comprendidas entre 11 y 11,5 afios. El debut fue muy similar con
tumefaccion no dolorosa de aparicion brusca de dorso de mano(s) y /o pie(s) sin eritema ni aumento de temperatura
de la piel suprayacente. La tumefaccion no interferia con la movilidad articular y empeoraba a lo largo del dia,
siendo el resto de la exploracion fisica normal. En los 3 casos el motivo de la derivacién fue descartar artritis de
mufieca/carpo o tarsitis. La analitica caracteristicamente fue normal destacando en la ecografia edema del tejido
celular subcutaneo. La linfogammagrafia isotdpica resulté un método muy poco invasivo extraordinariamente util
para realizar el diagnéstico de confirmacion.

CONCLUSIONES: El linfedema primario tiene 2 edades caracteristicas de presentacion, el periodo neonatal y
la adolescencia. El conocimiento de esta entidad facilita su diagnéstico y evita la realizacion de exploraciones
complementarias innecesarias.
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO PEDIATRICO (LES-P): EXPERIENCIA DE DOS HOSPITALES PEDIATRI-
COS DE REFERENCIA

Belén Sevilla Pérez ", Laura Zamorano Bonilla @, Belinda Garcia Cuerva @, Ana Checa Ros (, Emilia Urrutia
Maldonado @, David Barajas De Frutos @, Antonio Muiioz Hoyos ), Beatriz Bravo Mancherio @.

M Hospital Universitario de San Cecilio de Granada, Granada; @ Hospital Universitario Virgen de las Nieves,
Granada

OBJETIVOS: Revisar pacientes diagnosticados de LES-p en dos hospitales publicos de referencia de una
provincia.

METODO: Analisis retrospectivo de pacientes con LES-p, que cumplen >4 criterios ACR revisados en 1997. Se
valoraron caracteristicas epidemiologicas, clinicas, evolutivas, tratamientos y dafio acumulado mediante el indice
SLICC/ACR.

RESULTADOS:

Se incluyeron 19 pacientes (68,5% mujeres), edad al diagnostico entre 3 y 14 afios. Tiempo medio de seguimiento,
4,6 afios (0,5-18).

Clinicamente, la manifestaciones méas frecuentes fueron cutdnea y hematologica (MH) (79%), seguida de articular
(68,5%), neurologica (MN) (47%) o renal (MR) (42%). EI 87% de MR desarrollé GMN 1V, una, insuficiencia renal
aguda. Actualmente, 87% en remision. EI 27 % de MH, presentaron hipoplasia en médula ésea.

Mostraron positividad para ANA el 100%, anti-DNAn el 63% (el 100% de MRy el 80% de MN), otros ENA el 36%,
y anticuerpos antifosfolipidos el 21%, presentando sélo una paciente SAF. El aumento de PCR se relaciond con
serositis (80%).

EI 100% recibi6 hidroxicloroquina, el 79% corticoterapia, y el 53% inmunosupresores (ciclofosfamida, micofenolato,
azatioprina 0 metorexato). Un paciente, rituximab por trombocitopenia resistente.

Ocho pacientes presentaron un indice SLICC/ACR > 1, con supervivencia del 100%. El indice > 2 se asoci6 con
MR (100%) y MN (75%).

CONCLUSIONES: EI LES-p representa un reto por la variedad y gravedad de formas de presentacion. Aunque
los signos constitucionales, cutdneos o articulares fueron tan frecuentes como en otras series, destacamos 4
pacientes con hipoplasia medular, MH inusual. Las frecuentes MR y MN se relacionaron con mayor indice de
dafio acumulado.




CONGRESO DE LA SOCIEDAD ESPANOLA DE REUMATOLOGIA PEDIATRICA
SERPE 2013

P-35
OSTEITIS NO BACTERIANAS ; CUANDO DEBEMOS SOSPECHARLAS?

Esmeralda Nufiez Cuadros, Ana Ariza Jiménez, Leticia NUfiez Caro, Irene De Galvez Aranda, Gisela Diaz
Cordovés-Rego, Rocio Galindo Zavala.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Hospital Materno infantil, Malaga

OBJETIVO: Conocer el espectro clinico-analitico de las osteitis no bacterianas (ONB), entre las que se incluye
la osteomielitis cronica multifocal recurrente (OCMR) como forma mas grave, asi como la efectividad de las
diferentes alternativas terapedticas.

METODOS: Analisis descriptivo retrospectivo de los casos de ONB menores de 14 afios diagnosticados en un
hospital de tercer nivel en los ltimos 4 afios.

RESULTADOS: Se diagnosticaron 7 casos, con edad media de 9,2 afios y relacion M:V (6:1). 5 presentaban
criterios de OCMR, con una media de 2,4 focos, los mas frecuentes clavicula, cadera y tibia. Todos consultaron
por dolor e impotencia funcional y 4 con fiebre. El tiempo medio de evolucion fue 14 meses y hasta el diagnéstico
5. Hubo recurrencias en el 42% de casos, en uno en 5 ocasiones. Los valores analiticos fueron variables, VSG
media 51 mm (5-113) y leucocitos 10.057 (4810-15140). En 6 casos se realizd6 RM, detectando lesiones liticas
solo en 2. Se realiz biopsia en 5 pacientes, todas con inflamacion crénica y fibrosis. Tratamiento antibiético se
indicé en 4 casos con escasa respuesta, pautandose ibuprofeno en todos y precisando prednisona 3, 2 de los
cuales requirieron un tercer escaldn terapeutico (metotrexate /pamidronato). La duracion media de tratamiento
hasta control de sintomas fue 11 meses.

CONCLUSIONES: Aunque el espectro de esta entidad es amplio, debemos sospecharla ante osteomielitis con
evolucion torpida y/oaparicion de nuevos focos a pesar de tratamiento antibiético adecuado. Los AINES contintian
siendo el tratamiento de eleccion aunque existen otras alternativas eficaces en casos refractarios.




P-36

EL FENOMENO DE RAYNAUD, ¢ES SOLO UNA ENFERMEDAD DE ADULTOS?
Inmaculada Calvo Penades ), Alba Fernandez ?), Berta Lopez Montesinos ).

(WHUP La Fe, Valencia; @Hospital Clinico Santiago de Compostela, Santiago de Compostela

El Fenomeno de Raynaud (FR) parece subestimado en la poblacion pediatrica y su prevalencia no se conoce.
OBJETIVO: Identificar a todo los pacientes registrados en una Unidad de Reumatologia pediatrica como FR

METODOLOGIA: Se revisan las historias clinicas (2003-2013) de todos los pacientes con FR controlados
en nuestra consulta. Se obtienen datos demogréficos, clasificacion (primario (RP), secundario (RS) o (RI)
indiferenciado),  historia familiar, factores desencadenantes, patrén de Raynaud (PR), sintomatologia,
enfermedades asociadas, positividad de autoanticuerpos, capilaroscopia y seguimiento.

RESULTADOS: 101 pacientes, M/V 84/16. Edad de inicio 10,42+/- 3,70. Clasificados en RP 28%, RS 35% e RI
37%. Historia familiar; 20% enfermedad reumética, 7% Raynaud. Factor desencadenante; 73% frio, 8% estrés,
8% ejercicio. El PR fué monofasico 31%, bifasico 53% y trifasico en el 16%. La sintomatologia (livido 66%, artritis
34%, Ulceras digitales 16%) en el RS y (artralgias 40%, perniosis 28%). Enfermedades asociadas 37 (7 EMTC,
8 DMJ, 10 LES, 3 Escl Sistémica, 2 Escl localizada, 1 Crest, 2 SAF, 3 AlJ 1 Behget. Los ANA+ 48%, ENA+ 10%,
DNA+ 7%. En 92 pacientes se realizé capilaroscopia (39% patoldgica, 18% raynaud, 42% normal). El seguimiento
fue un total de 4,37 +/- 3,06 afios. Un 54% precis¢ tratamiento con solinitrina, un 30% con nifedipino y un 5% con
bosentan.

CONCLUSIONES: El FR también es una enfermedad pediatrica, con marcado predominio femenino, con una
edad de inicio >10 afios. Con patron bifasico y monofasico que le difiere del adulto junto una mayor asociacién a
conectivopatias.
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EVOLUCION DE LOS CASOS DE OSTEOMIELITIS AGUDA EN UN PERIODO DE 4 ANOS EN UN AREA
SANITARIA DE LA COMUNIDAD DE MADRID

Agustin Lopez Lopez, Rebeca Sanchez Salmador, Marta Taida Garcia Ascaso, Sara Ruiz Gonzélez, Sara
Rodriguez Lopez, Ana Maria Angulo Chacén, Nerea Lacdmara Ormaechea, Roi Pifieiro Pérez, Maria José
Cilleruelo Ortega.

Hospital Puerta de Hierro, Majadahonda

OBJETIVO: el objetivo de nuestro estudio es revisar los casos de OA de nuestro hospital analizando la forma de
presentacion, localizacion, tratamiento y evolucion.

METODOS: estudio descriptivo transversal de los nifios diagnosticados de OA en los Gltimos cuatro afios. Se
recogieron variables individuales asi como sintomatologia, métodos diagnosticos y tratamientos recibidos.

RESULTADOS: se diagnosticaron 21 pacientes con una edad media de 8 afios y predominio de varones. Las
localizaciones mas frecuentes fueron la cadera y rodilla (23.8%), seguida de tobillo y calcaneo (19%). También
hallamos dos casos de sacroileitis y uno de afectacion del metatarso. La forma de presentacion mas prevalente fue
la conjuncion de fiebre/febricula, sintomas locales e impotencia funcional. EI 23.8% no presento fiebre/febricula.

Se realizaron pruebas de imagen a todos los pacientes. En todos los casos se precisé ingreso para antibioterapia
IV, siendo la media de tratamiento intrahospitalario de 15 dias y ambulatorio de 6 semanas. En el 19% de la
muestra se aisldé S. aureus. Unicamente uno de nuestros pacientes precisd drenaje quirdrgico. Durante el
seguimiento, se llevd a cabo prueba de imagen de control en el 52% de los casos. Hubo tres casos de dudosa
recaida que precisaron nuevo ciclo de antibiético por persistencia de la clinica y/o prueba de imagen compatible.
No se objetivaron complicaciones a medio-largo plazo.

CONCLUSIONES: la OA presenta un dificil diagnéstico con una evolucién benigna en la mayoria de los casos
tratados. Sin embargo existe la necesidad de establecer un protocolo claro de seguimiento a largo plazo.
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BEHGET PEDIATRICO: 2 CASOS CON HETEROGENEIDAD CLINICA
Begofia Losada Pinedo, Isabel Pastora Granados Bautista, Juana Sampedro Alvarez.

Hospital Toledo, Complejo Hospitalario de Toledo

CASO 1: Nifio de 6 afios y 5 meses remitido desde consulta de Dermatologia por Urticaria cronica con artralgias
y artritis ocasionales. Presentaba aftas orales y Epilepsia tipo ausencia tratada con &cido valproico (scaner
normal). Se extrae HLA B51: positivo y se inicia tratamiento con colchicina. Presenta empeoramiento de aftas
orales y aparicion de genitales y perianales, con episodio de rectorragia (incluso abscesificacion de las lesiones).
Posteriormente buena evolucion clinica, sin precisar tratamiento actualmente.

CASO 2: Nifio de 9 afios y 8 meses que presenta trombosis de la vena cava infrarrenal derecha, sin filiar la causa.
Un mes después, anticoagulado, comienza con dolor lumbar y fiebre prolongada de causa no aclarada. Ingresa
y aparecen lesiones cutaneas ( eritema nodoso, pseudofoliculitis y plrpura palpable). Asocia artritis de tobillo y
tarso. Rehistoriado habia presentado al menos 4 brotes de aftas orales en los Ultimos 6 meses. Patergia positivo.
Se inicia tratamiento con colchicina y corticoides con desaparicion de la clinica, posteriormente buena evolucién
con azatioprina.

DISCUSION: La enfermedad de Behget es una vasculitis multisistémica cuyas manifestaciones mas caracteristicas
son las aftas orales, Ulceras genitales y uveitis. Sin embargo la forma de debut puede ser heterogénea, lo que
dificulta su diagnéstico. Es poco comun la presentacion en forma de eventos trombéticos o afectacion neurolégica,
como en estos dos casos, que en ocasiones preceden o enmascaran los sintomas clasicos, que pasan
desapercibidos; por ello cabe remarcar la importancia de una buena historia clinica para la sospecha diagndstica.
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VASCULITIS CUTANEA P-ANCA POSITIVOS EN UNA NINA EN TRATAMIENTO PROLONGADO CON
LEVAMISOL POR SINDROME NEFROTICO

Beatriz Bravo Mancherio, Alba Martinez Chamorro, Elena Antdn Valadés, Laura Jaimez Gamiz.

Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada

OBJETIVO: Describir la vasculitis cutanea como efecto secundario del tratamiento con levamisol, agente
inmunomodulador utilizado ocasionalmente en el sindrome nefrético multirrecidivante o corticodependiente.

CASO CLINICO: Nifia de 10 afios derivada para estudio de exantema equimético reticular doloroso en ambas
mejillas, pabellones auriculares, extremidades superiores e inferiores, cansancio y artralgias. Antecedentes
personales: sindrome nefrético idiopatico multirrecidivante desde los seis afios de edad, en tratamiento con
levamisol (100mg/48 horas) desde hacia 18 meses. En los datos complementarios destacaba: leucopenia (3.300/
mm3: 61%PMN), VSG 48, PCR 2,3 mg/dl. Bioquimica sanguinea completa, estudio de coagulacion, analisis de
orina y funcion renal, normales. El estudio inmunolégico detecté anticuerpos anti-citoplasma de neutréfilos a titulo
elevado con patrén perinuclear (p-ANCA) y especificidad anti-MPO, anti-elastasa y anti-lactoferrina asi como
anticuerpos anti-nucleares con especificidad anti-histonas. Se sospeché vasculitis inducida por farmacos y se
decidio retirar el levamisol. Tres semanas después de la retirada desaparecen las lesiones y tres meses después,
aunque los autoanticuerpos siguen presentes, la paciente continlia asintomatica y los valores de PCR y VSG se
han normalizado.

CONCLUSIONES: La vasculitis cutanea representa una rara aunque relevante complicacion del tratamiento
prolongado con levamisol. Se caracteriza por la localizacion predominante de las lesiones dolorosas en mejillas
y pabellones auriculares, la presencia de leucopenia y de p-ANCA. No se describe afectacion de otros érganos.
A pesar de ser poco frecuente, es importante considerarla en el diagndstico diferencial de las vasculitis cutdneas
con estas caracteristicas.




P-40

ABORDAJE MULTIDISCIPLINAR EN LA AlJ SISTEMICA. A PROPOSITO DE UN CASO

Natalia Palmou Fontana ), Beatriz De La Calle Garcia?, Gloria Heredia ©, Olga Garcia Mialdea®, Miguel Lillo
Lillo®, Antonio Cepillo Boluda®, Maria Angeles Garcia Morales ™, Jorge Victor Sotoca Fernandez ®, Maria Isabel
Buedo Rubio ©.

(" Hospital General Albacete , Albacete ; ? Hospital Albacete, Albacete ; @ Hospital General Albacete, Albacete; ¢
Hospital de Albacete, Albacete ; © Albacete, Albacete; © Hospital de Abacete, Albacete; " Hospital de Albacete,
Albacete ; ® Méalarsjuhuset, Eskiltstuna, Suecia; © Hospital de Albacete, Albacete

INTRODUCCION: La AlJ sistémica es una enfermedad autoinmune con afectacion sistémica y poliarticular que
requiere un abordaje multidisciplinar para el diagndstico y tratamiento.

OBJETIVO: Demostrar que la actuacion conjunta del pediatra, reumatélogo pediatrico y rehabilitador acelera el
proceso diagnostico y la recuperacion de la paciente.

CASO CLINICO: Nifia de 3 afios de edad que acude por fiebre persistente e inflamacion articular en rodillas,
caderas, mufiecas, tobillos y codos, se valora de forma coordinada en la consulta multidisciplinar de Reumatologia
pediatrica, se establece un diagndstico precoz de AlJ sistemica poliarticular FR(negativo), ANAS (+) se instaura
tratamiento con bolos de corticoides, metotrexato y finalmente anakinra diario, junto con fisioterapia y cinesiterapia
(estiramientos, tonificacion), crioterapia y reacondicionamiento muscular progresivo, respetando la fase aguda de
la inflamacion.

Se dan pautas para domicilio sobre posicionamiento articular y posturas de reposo.

Para evitar flexo de mufiecas y facilitar la integracion escolar se realiza un programa de ergonomia que incluye el
uso de férulas en mufiecas para las AVDs.

DISCUSION Y CONCLUSIONES: La paciente fue incluida en una consulta multidisciplinar (Pediatra, Reumatélogo
pediatrico y Rehabilitador) en la que se realizd un diagnéstico, tratamiento médico y fisioterapeutico precoz,
mejorando los sintomas y controlando la inflamacion; luego de la fase aguda, se realiza un programa combinado
de varias técnicas en el que se trabaja la recuperacion de la funcionalidad , psicomotricidad y la minimizacion de
secuelas, con muy buena respuesta clinica y evolucion.
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EPIDEMIOLOGIA DEL DOLOR MUSCULO-ESQUELETICO EN LA URGENCIA PEDIATRICA

Miguel Angel Carro Rodriguez (", Marta Flores Fernandez @, Carmen Carpio Garcia @, Sofia Mesa Garcia @,
Milagros Marin Ferrer®, Jaime De Inocencio Arocena ©).

) Hospital Univeritario 12 de Octubre, Madrid; @ Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid; ® Hospital
Universitario 12 de Octubre, Madrid

OBJETIVO: Determinar la patologia mas prevalente en la Urgencia para disefiar adecuadamente los programas
de formacién en patologia misculo-esquelética en Pediatria.

PACIENTES Y METODOS: Estudio prospectivo realizado en la urgencia de un centro terciario durante 1 afio
(Octubre 2011-Septiembre 2012). Se recogié la informacién de todos los pacientes 23 y <15 afios que acudian
por dolor musculo-esquelético (DME). Para simplificar el registro se seleccionaron 5 dias al mes mediante
muestreo aleatorio simple recogiendo a todos aquellos pacientes registrados entre las 00:00 y 23:59 horas del
dia correspondiente.

RESULTADOS: Durante el periodo de estudio fueron evaluados en urgencias 4.531 nifios de 3-14 afios, de
los que 826 (18.23%; IC95% 17.13-19.38%) acudieron por DME. El 55,6% eran varones, siendo la mediana de
edad 10,3 afios (7,8-12,5). El 48,9% de los pacientes con DME eran adolescentes (11-14 afios). Tres motivos de
consulta representaban mas del 50% de las visitas: dolor de mufieca (n=160, 19,4%), de tobillo (n=156, 18.9%)
y de dedo(s) de la mano (n=128, 15.5%). En lo relativo a la etiologia los traumatismos representaron el 88,4%,
siendo el DME inespecifico (dolor con exploracion fisica y complementarias normales) el segundo en frecuencia
(5,9%).

CONCLUSIONES: La formacion en patologia musculo-esquelética pediatrica debe incluir la valoracién
ligamentosa articular y el despistaje de fracturas especificas pediatricas (epifisiolisis, rodete, tallo verde, fractura
de escafoides carpiano).
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RESPUESTA EFICAZY DURADERA DE LOS PARCHES DE CAPSAICINA AL 8% EN EL TRATAMIENTO DEL
SINDROME DE DOLOR REGIONAL COMPLEJO

Gisela Diaz-Cordovés Rego, Sheila Claros Tornay, Rocio Galindo Zavala, Esmeralda Nufiez Cuadros, Manuel
Rodriguez.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Malaga

INTRODUCCION: EI SDRC constituye una forma especial de dolor neuropatico, cuyo diagndstico es
eminentemente clinico, por la presencia de dolor, cambios tréficos, disfuncién auténoma y funcional. El dolor es el
principal problema y la instauracion inmediata del tratamiento es el principal factor prondstico, siendo fundamental
la rehabilitacion, pero muchas veces la persistencia de hiperalgesia y/o alodinia, incluso a pesar de multiples
medicamentos, impiden su realizacion y recuperacion.

OBJETIVO: Presentar nuestra experiencia en nifios, con escasa respuesta al dolor tras uso de combinaciones
farmacoldgicas, que tras ser remitidos a la unidad del Dolor y ser tratados con parches de capsaicina a altas dosis,
quedaron asintomaticos, resolviendose la patologia.

MATERIAL Y METODOS: Son tres casos, dos nifios y una nifia, de una media de 9 afios de edad, con afectacion
de MMII tras antecedente traumatico (un esguince y dos contusiones) con afectacién de tobillo, dorso y planta
de pie, que presentaban evidentes trastornos vasomotores (palidez, cianosis, frialdad), dolor neuropatico con
alodinia y sensacion de quemazon, tumefaccion y atrofia muscular posterior. Los dos primeros casos tratados con
ibuprofeno, esteroides, calcio y vitamina D, Alendronato, gabapentina, Tramadol, sin mejoria. El primero ademas
con bomba de infusidn de opioides y al segundo se le afiadié amitriplina y clonazepam, por espasmos asociados,
el tercero solo recibié tratamiento con ibuprofeno, calcio y vitamina D por intolerancia farmacolégica. Tras el
parche quedaron asintomaticos, suspendiendo el resto de medicacion (EVA de 9/10 a 0/10).

CONCLUSIONES: Capsaicina al 8% constitiye una opcion eficaz y segura en nifios con SDRC.
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DOLOR MUSCULOESQUELETICO Y FIEBRE: ;MAS ALLA DE LOS TRASTORNOS REUMATOLOGICOS?

Pilar Espifio Lorenzo, Aurora Pavdn Freire, Isabel Castro Lopez, Javiera Francisca Hurtado Diaz, Ana Maria Dios
Loureiro, Jose Antonio Couceiro Gianzo.

Complejo Hospitalario de Pontevedra, Pontevedra

INTRODUCCION: El dolor musculoesquelético es una consulta frecuente en Pediatria de etiologia generalmente
banal. Sin embargo, puede ser el sintoma inicial de una enfermedad severa.

CASO CLINICO: Nifia de 3 afios. Antecedente de apendicectomia/adenitis mesentérica. Postoperatorio: fiebre,
mialgias en miembros inferiores y leucopenia con neutropenia.

El mes siguiente al alta: reaparicion de dolor musculoesquelético en extremidades inferiores, de predominio
nocturno, y agravamiento progresivo hasta presentar fiebre, rechazo deambulacion y limitacion funcional cadera
izquierda.

Pruebas complementarias: neutropenia y leucopenia. PCR y VSG elevadas. Aumento LDH vy frotis sangre
periférica normal. Rx pelvis/fémur y Eco caderas: normales.

Gammagrafia 6sea, Eco y RNM miembro inferior izquierdo: hallazgos compatibles con osteomielitis en tercio
distal fémur.

Tratamiento con Cefazolina iv. Normalizacion PCR y LDH, disminucion VSG y escasa mejoria del dolor. Realizacion
nuevo frotis sangre periférica (2% células blasticas) y AMO, con resultado de Leucemia Linfoblastica aguda pre-B.

Posterior fractura metafisis distal fémur izquierdo secundaria a infiltracion leucémica.

DISCUSION: La Leucemia es el cancer mas frecuente en la infancia, pudiendo presentarse con sintomas
inespecificos como dolor musculoesquelético. Suele tratarse de un dolor generalizado, que puede manifestarse
con rechazo de la deambulacion, y que habitualmente asocia elevacion de reactantes fase aguda y fiebre. Ello
plantea el diagndstico diferencial con trastornos reumatolégicos, siendo més indicativo de Leucemia cuando el
dolor es nocturno o se asocia a leucopenia, concentracion baja-normal de plaquetas o niveles marcadamente
elevados de LDH. Ausencia de blastos en sangre periférica y anomalias no especificas en pruebas de imagen
dificultan mas el diagnéstico diferencial.
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SINDROME TINU - UVEITIS Y NEFRITIS INTERSTICIAL: A PROPOSITO DE UN CASO
Maria José Lirola Cruz ", Mireia Lopez Dominguez @, Benito Amil Pérez ®.

M Instituto Hispalense de Pediatria, Sevilla; @ Instituto Hiaplense de Pediatria, Seilla; @ Instituto Hisaplense de
Pediatria, Sevilla

INTRODUCCION: El raro sindrome TINU, de patogenia desconocida, asocia uveitis anterior con nefropatia
tubulointersticial primarias.

CASO: Nifio (10 afios) previamente sano, ingresado por de astenia progresiva, vémitos y cefalea frecuentes,
de dos meses. Toma ocasional de antiinflamatorios. Previamente sano. TA 100/55 mm/Hg, creatinina 1,7 mg/
dl (GFR 51 ml/min/1,73 m2), urea 60 ml/dl , proteinuria 150 mg/dl, b2 microglobulina elevada (15320 mcg/l),
no oliguria, glucosuria 1 g/l, normoglucemia, no anemia, no acidosis, metabolismo fosfocalcico normal. Sin
tratamiento experimenta practicamente normalizacion clinica y analitica en dos semanas, pero aparecen molestias
y enrojecimiento en el ojo izquierdo detectandose una uveitis anterior (tyndall 2+). Valores de C3, C4,ANA,
ANCA, FR, Igs AG My E, serologia luética y ECA normales. HLA-B27 y B5 negativos. Mantoux, serologias VHS,
VWZ, y RX de torax normales. Prednisona topica tres meses sin resultado, apareciendo uveitis anterior derecha
y progresando la del ojo izquierdo (tyndall 2+, endotelitis, snow balls). Esta situacion coincide con un aumento
de la b2 microglobulina en orina sin afectacién en el flitrado glomerular. Se inicia tratamiento con esteroides
orales, prednisona 1 mg/kg y normalizacion clinica. El tratamiento se mantuvo cuatro semanas y descenso
progresivo, permaneciendo sin recaidas.

COMENTARIOS: EI dagnostico requiere nefttis tubulointersticial y uveitis descartando patologia sistemica que
pueda producir ambas. Aunuge no hay series extensas, se define como ser un proceso autolimitado que precisa
en todo caso tratamiento tdpico ocular. Tratamiento sistemico si no hay respuesta al topico ocular o si progresion
o persistencia del dafio renal (realizar biopsia renal).
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PROTOCOLO DE VACUNACION DE PACIENTES PEDIATRICOS CON ENFERMEDADES REUMATOLOGICAS
EN UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL

Carlos Moreno Parejo, Marisol Camacho Lovillo, Raquel Valencia Martin, Cristina Hernandez, Aurea Morillo
Garcia, Manuel Conde Herrera.

Hospital Virgen del Rocio, Sevilla

INTRODUCCION: Existen pocos estudios sobre la incidencia de las principales enfermedades vacunables en
poblacion pediatrica reumatologica, aunque en adultos si se ha demostrado mayor riesgo de estos pacientes.

OBJETIVOS: Disefiar e implementar un protocolo de vacunacién de pacientes pediatricos con enfermedades
reumatologicas.

METODOLOGIA: Se realizo una busqueda de la literatura, lectura critica de la literatura localizada, sintesis de
los resultados y la valoracion de los mismos.

Busqueda de la literatura: en bases de datos de referencia hasta septiembre 2012, revision manual en los sitios
WEB de instituciones nacionales e internacionales, asi como una revisién secundaria a partir de las referencias
bibliograficas de los articulos recuperados. Estrategia de bisqueda: “vaccination” AND “rheumatic disease” AND
“pediatric”

Se cred un grupo multidisciplinar con miembros de los Servicios de Medicina Preventiva (MP) y Reumatologia
Pediatrica, que analizé y realiz6 una sintesis cualitativa de los resultados.

RESULTADOS: Se ha elaborado un plan de actuacion vy circuito de derivacion a MP de los pacientes para su
vacunacion, asi como la serologia previa que se solicitaria en cada caso. Asi mismo, se cre6 un protocolo de
vacunacién en el que se definieron las vacunas que se administrarian a los pacientes en funcion de la patologia
de base, los antecedentes vacunales y el tratamiento farmacolégico al que estuvieran o sometidos. Hasta la fecha
actual se han derivado 67 pacientes

CONCLUSIONES: La falta de evidencia hace necesario disefiar protocolos y establecer seguimiento
individualizado de estos pacientes, tanto en el calendario vacunal realizado como en la incidencia de enfermedades
inmunoprevenibles.
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MONOSOMIA 18P Y TRASTORNOS INMUNOLOGICOS: PRESENTACION DE UN CASO CLINICO Y REVISION
DE LA LITERATURA

Pilar Espifio Lorenzo, Jose Antonio Cruz Martinez, Aurora Pavon Freire, Isabel Castro Lopez, Jose Freire Bruno,
Vanesa Ojea Jorge, Jose Antonio Couceiro Gianzo.

Complejo Hospitalario de Pontevedra, Pontevedra

INTRODUCCION: La monosomia 18p es una anomalia cromosémica que se asocia con condiciones
inmunolégicas, por lo que estos pacientes deberian ser evaluados para inmunodeficiencias y enfermedades
autoinmunes.

CASO CLINICO: Varén de siete afios. Antecedentes de deficiencia IgAy monosomia 18p. Alos tres afios presento
tumefaccion rodilla izquierda, coincidiendo con pico febril y sin otra sintomatologia. Pruebas complementarias:
leucocitosis y neutrofilia. PCR, VSG elevadas. Radiografia rodilla normal. Ecografia rodilla: derrame con bandas
ecogénicas en su interior. Ante sospecha artritis séptica inicio, tras artrocentesis, tratamiento con Cefotaxima
y Cloxacilina, posteriormente Cefuroxima. Persistencia de sinovitis. Cultivo liquido sinovial negativo, RNM
rodilla: derrame articular y signos de artropatia inflamatoria crénica. Valorado por Reumatologia, establecieron
diagnéstico de Artritis idiopatica juvenil (AlJ) asociada a deficiencia IgA. Tratamiento: infiltracion con Triamcinolona
aceténido y Metotrexate subcutaneo. Actualmente en remision.

DISCUSION: La asociacion entre anomalias cromosoma 18 y deficiencia IgA ha sido ampliamente registrada.
Se ha sugerido que el gen NFATc, localizado en brazo largo, podria ser responsable de dicha asociacion. Sin
embargo, mas de un locus deberia estar implicado, ya que la deficiencia IgA se asocia con deleciones de ambos
brazos.

Asimismo, se han registrado casos de artropatia similar a AlJ asociado con trastornos cromosémicos, como
monosomia 18p, lo que sugiere influencia poligénica y la necesidad de un tratamiento precoz y agresivo por
tratarse de dos trastornos que implican importantes discapacidades.

También existe una asociacion entre deficiencia IgA y AlJ, que implica mayor predisposicion a desarrollar
manifestaciones extraarticulares, autoanticuerpos y reacciones anafilacticas graves tras transfusion o
gammaglobulina.
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ESCLERODERMIA (MIXTA) Y VITILIGO - UNA ASOCIACION POCO FRECUENTE
Filipa Mestre A. Dias, Marcio Moura, Maria Jo&o Virtuoso, Jodo Larguito Claro.

Portugal, Centro Hospitalar do Algarve, Unidade de Faro

La esclerodermia se caracteriza por la acumulacion excesiva de colageno en los tejidos, con predominio en la piel.
OBJETIVOS: Describir una presentacion conjunta de esclerodermia y vitiligo en edad pediatrica.

METODO: Consulta a una adolescente de catorce afios, que presenta desde los cinco afios una lesion cutanea
a nivel frontal derecho, de aspecto atréfico, heterogéneo, con zonas de hiperpigmentacion y queratosis. Presenta
también una lesion despigmentada de vitiligo en el parpado superior homolateral con poliosis ciliar. A los diez afios
aparecié una nueva lesion de localizacién subescapular izquierda con atrofia cutanea, vascularizacion visible, de
color marrén, consistencia firme y bordes lisos.

RESULTADOS: Ante la hipotesis de esclerodermia localizada asociada a vitiligo del parpado superior, se
realizé una biopsia cutanea de la lesion dorsal que confirmé el diagnéstico, revelando afectacion de la dermis y
preservacion de la epidermis y tejido celular subcutaneo. Laboratorialmente se destaca anticuerpos antinucleares
negativos y velocidad de sedimentacion normal. Por presentar cefaleas frecuentes, se realizé TC-CE que fue
normal. La observacion por oftalmologia fue normal, excluyéndose el diagnéstico de uveitis anterior.

CONCLUSION: El caso presentado describe una presentacion mixta de esclerodermia lineal facial en “coup
de sabre” sin afectacion de los tejidos profundos, y una esclerodermia circunscrita, de tipo superficial, a nivel
del tronco. La asociacion de vitiligo y esclerodermia ha sido referida en la literatura a pesar de ser rara en edad
pediatrica la aparicion conjunta de estas dos patologias de etiologia autoinmune.
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SINDROME SAPHO, PRESENTACION DE UN CASO CLIiNICO

Belén Sevilla Pérez, Mercedes Lorenzo Lifian, Ana Checa Ros, Alejandra Riestra Gomez, Monica Ruiz-Alba
Gomez, Natalia Strate Pezdirc.

Hospital Universitario San Cecilio de Granada, Granada

INTRODUCCION: El sindrome SAPHO (sinovitis, acné, pustulosis, hiperostosis, osteitis) incluye manifestaciones
osteoarticulares (MO), que afectan frecuentemente a la pared toracica anterior, y cutaneas, en forma de acné grave
y pustulosis palmoplantar. No existen criterios clinicos validados. Puesto que su etiopatogenia es desconocida se
han utilizado numerosos tratamientos siendo el primer escalon los AINEs.

CASO CLINICO: Varon de 13 afios, con afectacion osteoarticular del primer metatarsiano y trocanter mayor
de fémur bilateral, sinovitis en codo y rodilla, osteoartritis esternoclavicular derecha con importante inflamacion,
sacroileitis bilateral. Asociaba intenso dolor que dificultaba la marcha, fiebre vespertina y acné conglobata. No
antecedentes familiares ni personales de interés.

Exédmenes complementarios; hemograma normal, VSG 68mm/h, PCR 32.4mg/L, autoinmunidad, FR y HLA B27
negativos. Fosfatasa Alcalina: normal. Mantoux, serologias y cultivos negativos.

Radiografias simple: esclerosis y engrosamiento clavicular. Gammagrafia Tc99: captaciéon en zonas de
MO descritas. RMN lumbosacra y caderas: edema 6seo subcortical en sacroiliacas, tuberosidad isquiética y
acetabulos, osteitis en region intertrocantérea bilateral. Biopsia 6sea: Fibrosis pericortical, cultivo negativo.

Inicialmente recibié antibioterapia intravenosa junto a indometacina oral 50mg/8h, con respuesta parcial.
Posteriormente se administra pamidronato intravenoso:1° ciclo 0,5mg/kg/1° dia, 1mg/kg/2° dia, no se administra
3° dia por fiebre, continua con ciclos mensuales 1mg/kg con mejoria progresiva

DISCUSION: El tratamiento del sindrome SAPHO se basa fundamentalmente en AINEs para las MO y tratamiento
tépico cutaneo, aunque otros farmacos como los bifosfonatos y los anti-TNF han resultado eficaces. Nuestro
paciente ha presentado multiples MO, con respuesta parcial a AINEs, la administracion de pamidronato puede
ser una alternativa.
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TAKAYASU INFANTIL: ETERNAS COMPLICACIONES
L. Lacruz, J. Lumbreras, M.d. Rodrigo, P. Lozano, J. Pueyo, J. Figuerola.

Hospital Universitari Son Espases, Mallorca

La arteritis de Takayasu es la tercera vasculitis mas frecuente en la infancia.

Los hallazgos angiograficos mas frecuentes en series peditricas incluyen estenosis en todos los pacientes,
fundamentalmente en aorta abdominal, y aneurismas (hasta 65%).

Nuestro objetivo es poner de manifiesto las complicaciones vasculares que han presentado dos de nuestros
pacientes en este Ultimo afio:

- Nifia de 9 afios, diagnosticada a los 4 afios de edad y portadora de by-pass desde aorta toracica a ambas
arterias iliacas, que precisa intervencion por estenosis de la unién de la rama izquierda del by-pass con su arteria
iliaca. Se implanta otro by-pass desde la rama izquierda del by-pass original hasta la arteria femoral izquierda,
que precisa de reintervencion y desobstruccion un mes y medio mas tarde. Se aprecia un trombo en el by-pass
original, a nivel de su bifurcacién, obstruyendo en parte la rama izquierda. Se pauta heparina y, en el control de
imagen, se aprecia trombosis de toda la rama izquierda de este by-pass.

- Nifio de 19 meses, diagnosticado a los 4 meses de vida, con estenosis de arteria renal izquierda y aneurisma de 9
mm. En el control al afio siguiente se aprecian dos estenosis en arteria renal izq y el aneurisma, que ha aumentado
hasta 14 mm. Dada la imposibilidad de tratamiento intraluminal, se ha decidido realizar un autotrasplante renal
para intentar solucionar las estenosis y el aneurisma.

Queremos sefialar la dificultad que supone el manejo de la arteritis de Takayasu en los nifios. No solo en el
control de la inflamacién, sino en las graves y complejas complicaciones vasculares que se derivan de los vasos
afectados. Se precisa de un abordaje multidisciplinar, y el prondstico sigue siendo incierto.
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