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CARTA DE BIENVENIDA

Estimados companeros y amigos,

El Comité Organizador del "XI Congreso de la Sociedad Espafiola de Reumatologia
Pediatrica” tiene el placer de invitaros a Sevilla del 26 al 28 de Noviembre de 2015 para
participar en este esperado evento.

Junto con el Comité Cientifico hemos elaborado con esmero y carifio un programa que
esperamos os resulte atractivo e inferesante. A fravés de las exposiciones de renombrados
ponentes nacionales e internacionales haremos un repaso sobre “¢qué hay de nuevo?” en
nuestra especialidad; profundizaremos sobre la enfermedad de Behget y la dermatomiositis
juvenil; se hablard sobre temas tan actuales en Artritis idiop&tica Juvenil como son la “retirada
de medicacidon”,las *novedades enimagen”y la incursidn en el mercado de los “biosimilares”.
Actualizaremos nuestros conocimientos en el “sindrome de activacién macrofdgica”y por
supuesto continuaremos hablando de “enfermedades autoinflamatorias”, entidades en
continuo descubrimiento.

Dada la aceptacién que en anteriores reuniones han tenido los talleres, mantendremos el
formato de los mismos. Sin duda han resultado précticos y Utiles para nuestro quehacer
diario.

Aprovecharemos para facilitar, como viene siendo habitual, el encuentro de los diferentes
grupos de trabajo de nuestra Sociedad, que estén comenzando a dar sus frutos. Por primera
vez nuestros socios becados expondrdn los resultados de sus investigaciones.

Os animamos a participar en el congreso a fravés de vuestros trabajos. Son estas
aportaciones las que dan forma a nuestras reuniones. Asi, esperamos enriquecernos y
aprovechar la experiencia de unos y otros, para continuar mejorando en la atencién a los
pacientes, objetivo principal de estos encuentros.

En Sevilla fambién tendrd lugar la "2° Reunién de asociaciones de padres de nifios con
enfermedades reumdticas”. Prefendemos ofrecerles un marco para la comunicacion vy el
intercambio de experiencias, y de esta manera fomentar la creacion de nuevas asociaciones
e impulsar y mejorar aquellas que estan funcionando.

Nuestra reunién tendrd lugar en el Hotel Melid Sevilla, situado junto a la Ploza de Espafa,
desde donde se puede llegar caminando al Parque de Maria Luisa o al Centro Histdrico de
la ciudad. El otofo en Sevilla, menos conocido que la primavera, y también menos bullicioso,
es sin embargo, la mejor época para disfrutar de un agradable paseo por sus calles.

Y sin mds, solo nos queda agradecer la eleccidn esta sede para nuestro Congreso y
desearos que vuestra estancia en esta maravillosa ciudad sea grata y provechosa.

Marisol Camacho M. José Lirola Carmen Vargas
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PROGRAMA DEL CONGRESO

11:00-15:30 APERTURA DEL REGISTRO Y ENTREGA DE DOCUMENTACION

13:30-14:30 SIMPOSIUM SATELITE:
Moderadora: M. José Lirola

Eficacia y seguridad de canakinumalb en el sindrome de HiperIgD y
fiebre periédica. Juan Ignacio Aréstegui

14:30-15:30 - HOTEL MELIA SEVILLA

15:30-16:00 ACTO APERTURA DEL CONGRESO

Manuel Romero. Director Gerente Hospitales Universitarios Virgen del
Rocio y Virgen Macarena

Jordi Antén. Presidente de la SERPE

Marisol Camacho. Comité Organizador del XI Congreso SERPE

M. José Lirola. Comité Organizador del XI Congreso SERPE

16:00-17:00 MESA 'I.(',QUE HAY DE NUEVO, AMIGOS?
Moderadores: Aimudena Roman / Lucia Lacruz

+ Seleccién Reumatologia pedidtrica bdsica. Consuelo Modesto
+ Seleccién Reumatologia pedidtrica clinica. Jaime de Inocencio

17:00-18:00 COMUNICACIONES ORALES 1
Moderadores: Esmeralda Nunez / Pablo Mesa

0-01

MONITORIZACION DE NIVELES DE ETANERCEPT EN UNA MUESTRA DE 40 PACIENTES CON ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL. ESTUDIO PILOTO

Adriana Rodriguez Vidal @, Rosa Alcobendas Rueda @, Dora Pascual Salcedo @, Cristina Diego @,
Sara Murias Loza @, Agustin Remesal Camba @, Rosa Merino Mufioz @,

@ Hospital Universitari i Politécnic La Fe, Valencia; @ Hospital Universitario La Paz, Madrid.

0-02

ANALISIS DE LA REINTRODUCCION DE TRATAMIENTO CON ANTI-TNF EN PACIENTES CON ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL

Judith Sénchez Manubens O, Estilabiz Iglesias Jimenez @, Joan Calzada Hernandez @, Rosa Bou
Torrent @, Clara Gimenez Roca @, Sergi Borlan Fernandez @, Viceng Torrente Segarra @, Andrea
Zacarias @, Aaron Farifia @, Jordi Anton Lopez @.

() Corporacié Sanitari Parc Tauli, Sabadell; @ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat;
® Hospital Universitari de Bellvitge, L "Hospitalet de Llobregat; ® Hospital Ntra. Sra. de la Candelaria,
Santa Cruz de Tenerife, Tenerife.



0-03

DIAGNOSTICO DE LA INFECCION TUBERCULOSA EN PACIENTES PEDIATRICOS PREVIO AL
TRATAMIENTO CON INHIBIDORES DEL FACTOR DE NECROSISTUMORAL ALFA.ESTUDIO COMPARATIVO
ENTRE LA PRUEBA DE LA TUBERCULINAY LOS TEST IGRA

Joan Calzada Herndndez @, Jordi Anton Lopez M, Esmeralda Nufez Cuadros @, Maria José Mellado
Pefa @, Francisco Javier Martin Carpi @, Anfoni Noguera Julian O,

M Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat; @ Hospifal Regional Universitario Carlos
Haya, Malaga; @ Hospital Universitario La Paz, Madrid.

0-04

DEFICIENCIA HUMANA DE LACASA. SEMEJANZAS CON LA ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

Juan Ignacio Arostegui @, Kelly Rabionet @, Agustin Remesal @, Anna Mensa-Vilaré @, Sara Murias
®, Rosa Alcobendas @, Oliver Dreschsel @, Eva Gonzalez-Roca O, Estibaliz Ruiz-Ortiz M, Anna Puig @,
David Comas @, Stephan Ossowski @, Jordi Yague O, Xavier Estivill @, Rosa Merino ®.

@ Hospital Clinic de Barcelona, Barcelona; @ Centro de Regulacién Genémica, Barcelona,; &
Hospital Universitario La Paz, Madrid; @ Universitat Pompeu Fabra, Barcelona.

0-05

SEGURIDAD Y EFICACIA DE TOCILIZUMAB EN PACIENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL
SISTEMICA: DATOS A LOS 5 ANOS DEL ESTUDIO CLINICO TENDER FASE IlI

Inmaculada Calvo Penades O, Fr De Benedetti @, Ni Ruperto @, Hs Brunner @, Cs. Keane ®, Cs. Wells
®, Js.Wang ®, Rs. Cuttica @,

M Hospital Universitari i Polifecnic La Fe, Valencia; @ 1IRCCS Ospedale Pediafrico Bambino Gesu,
Rome, Ifalia; @ 1Paediatfric Rheumatology Infernational Trials Organization, Genoa, Ifalia; @
3Pediatric Rheumatology Collaborative Study Group, Cincinnatti, United States, USA; ® 4Roche
Products Ltd., Welwyn Garden City, Reino Unido.

0-06

TOCILIZUMAB EN UVEITIS REFRACTARIA ASOCIADA A ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL. ESTUDIO
MULTICENTRICO DE 13 CASOS

Maria Isabel Gonzdlez Ferndndez @, Inmaculada Calvo Penadés @, Berta Lopez Montesinos @,
Montserrat Santos Gémez @, Vanesa Calvo Rio @, Consuelo Modesto @, Beatriz Bravo @, Gisela Diaz
Soriano ®, Antonio Afanes ©, Olga Maiz @, Ricardo Blanco Alonso @.

M Hospital Universitario La Fe, Valencia,; @ Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander;
Hospital Universitari Vall d "Hebrén, Barcelona,; @ Hospital Universitario de San Cecilio de Granada;
® Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Mdalaga; ©® Complexo Hospitalario Universitario de A
Coruna, La Coruna; @ Hospital Donostia, San Sebastian.

18:00-18:30 SESION DE POSTERES ORALES 1 - SALA GIRALDAIII, IV & V
Moderadores: Sergio Machin / Beatriz Bravo

PO-01

FARMACOVIGILANCIA EN PACIENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL EN TRATAMIENTO CON
FARMACOS BIOLOGICOS

Mireia Castillo Vilella M, Consuelo Modesto Caballero @, Nuria Giménez Gémez ™.

@ Hospital Universitari Mdtua Terrassa, Terrassa; @ Hospital Universitari Vall d “"Hebrén, Barcelona.
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PO-02

DESINTENSIFICACION DE LA TERAPIA BIOLOGICA EN AlJ NO-SISTEMICA

Alejandro Souto Vilas, Maria Lépez Sousa, Evelin Cervantes Pérez, Flor Otero Génzalez, Antonio Mera
Varela.

Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela, Santiago de Compostela.

PO-03

SUPERVIVENCIA DE TRATAMIENTOS BIOLOGICOS EN PACIENTES CON AlJ EN UNA UNIDAD
PEDIATRICA DE UN HOSPITAL INFANTIL

Henry Moruno Cruz @, Daniel Clemente Garulo @, Juan Carlos Lopez Robledillo @.

@) Hospital Universitario Principe de Asturias, Alcald de Henares, Madrid; @ Hospital del Nifio Jesus,
Madrid.

PO-04

ESTUDIO INMUNOFENOTIPICO AVANZADO DE POBLACIONES LINFOCITARIAS EN PACIENTES CON
ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL (AlJ)

Estefania Quesada Masachs, Daniel Alvarez De La Sierra, Marina Garcia Prat, Violeta Bittermann,
Ana M. Marin Sénchez, Ricardo Pujol Borrell, Ménica Martinez Gallo, Consuelo Modesto Caballero.
Hospital Universitari Vall d "Hebrén, Barcelona.

PO-05

CARACTERIZACION CLINICA, RESPUESTA AL TRATAMIENTO CON METOTREXATE, Y EVOLUCION A
LARGO PLAZO EN PACIENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL ASOCIADA A ENTESITIS (AIJ-ERA)
Viceng Torrente Segarra Torrente Segarra @, Andrea Zacarias @, Samuel Herndndez O, Estibaliz
Iglesias @, Judith Sénchez @, Joan Calzada @, Sergi Borlén @, Clara Giménez M, Rosa Bou @, Joan
Miquel Nolla @, Jordi Anton Lépez O.

@) Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat; @ Hospital Universitario Bellvitge, Hospitalet
Llobregat.

PO-06

GRADO DE AFECTACION DE LA ARTICULACION TEMPOROMANDIBULAR EN LA ARTRITIS IDOPATICA
JUVENIL ESTABLECIENDO UN UMBRAL RADIOLOGICO DIFERENCIADOR ENTRE ESTADOS SANO Y
ENFERMO

Flor Otero Gonzdlez, Antonio Mera, Alejandro Souto, Maria Lopez, Evelin Cervantes.

Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela, Santiago de Compostela.

18:30-19:30 PONENCIA MAGISTRAL
Moderador: Jordi Antén
Enfermedad de Behcet. Isabelle Kone- Paut

20:00 RESTAURANTE LA RAZA



SEVILLA

82628

NOVIEMBRE

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

09:00-10:00 MESA 2: RETIRADA DE TRATAMIENTO
Moderadores: Carmen Vargas / Rosa Bou

* Retfirada de tratamiento en Reumatologia. Federico Navarro
+ Retirada de tratamiento en Artritis idiopdtica Juvenil. Agustin Remesal

10:00-11:00 COMUNICACIONES ORALES 2
Moderadores: Marisol Camacho / Sagrario Bustabad

0-07

ESTUDIO BASAL Y EVOLUCION CLINICA DE PACIENTES CON DERMATOMIOSITIS JUVENIL: SERIE DE
29 CASOS

Estibaliz Iglesias, Judith Sénchez-Manubens, Rosa Bou, Emili Inarejos, Maria Navallas, Cristina Jou,
Viceng Torrente-Segarra, Joan Calzada, Clara Giménez, Sergi Borldn, Andrés Eduardo Nascimento,
Jordi Costa, M Asuncién Vicente, Sergio Pinillos, Jordi Antén.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat.

0-08

PUESTA EN MARCHA DE LA RED DE INFECCIONES OSTEOARTICULARES PEDIATRICAS (RIOPed)
Esmeralda Nufez @, Cristina Calvo @, JeslUs Saavedra-Lozano @, Grupo De Estudio De Las
Infecciones Osteoarticulares ®.

@) Hospital Materno Infantil. H. Regional Universitario de Malaga, Malaga, @ Hospital Universitario
Severo Ochoa, Leganés, Madrid; @ Hospital General Universitario Gregorio Marafdn, Madirid; ¢
Estudio Multicéntrico, Espana.

0-09

ARTROTOMIA VS ARTROCENTESIS EN ARTRITIS SEPTICA. ANALISIS COMPARATIVO DE LA COHORTE
NACIONAL RETROSPECTIVA

Cristina Calvo ®, Esmeralda Nuhfez @, JeslUs Saavedra-Lozano @, Grupo De Estudio De Las
Infecciones Osteoarticulares .

@ Hospital Universitario Severo Ochoa, Leganés, Madrid; @ Hospital Materno Infantil, Malaga; @
Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid; @ Estudio Multicéntrico, Espana.

O-10

BAJA DENSIDAD MINERAL OSEA PARA LA EDAD CRONOLOGICA EN PACIENTES CON ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL: PREVALENCIA EN NUESTRO MEDIO Y UTILIDAD DE LOS MARCADORES DEL
METABOLISMO OSEO

Rocio Galindo Zavala, Esmeralda NUfez Cuadros, Gisela Diaz Cordovés-Rego, Anfonio Luis Urda
Cardona.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Mdalaga.
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O-11

ABORDAJE DE LA OSTEOPOROSIS INFANTIL EN ESPANA, ; VAMOS DE LA MANO?

M Concepcién Mir Perelld @, Rosa Bou Torrent @, Rocio Galindo Zavala ®, M® Isabel Gonzélez
Ferndndez @, Lucia Lacruz Pérez @, Berta Magallares Lopez @, W. Alberto Sifuentes Giraldo ©), Belén
Sevilla Pérez @, Natalia Palmou Fontana ®, Juan Carlos Nieto Gonzdlez ©, Indalencio Monteagudo
@, Marta Medrano San lidefonso (9, Jenaro Grana Gil D, Paula Alcafiz Rodriguez (2.

@) Hospital Universitario Son Espases, Palma ,; @ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat,
Barcelona,; @ Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Mdalaga,; ® Hospital Universitario La Fe,
Valencia; ©® Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, @ Hospital Ramén y Cajal, Madrid;
@ Hospital Universitario de San Cecilio de Granada;, ® Hospital General de Alimansa, Alimansa ©
Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid; (9 Hospital Universitario Miguel Servet,
Zaragoza; " Complexo Hospitalario Universitario de A Coruia, A Coruna; 2 Hospital Universitario
Virgen de la Arrixaca, Murcia.

0-12

HIPOVITAMINOSIS D EN NINOS ESPANOLES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL: UN PROBLEMA MAS
FRECUENTE DE LO QUE SE PIENSA

Gisela Diaz-Cordovés Rego, Rocio Galindo Zavala, Esmeralda Nuiez Cuadros, Natalia Mena.
Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Malaga.

11:00-11:30 SESION DE POSTERES ORALES 2-AY 2-B - SALA GIRALDA III, IV &V

POSTERES ORALES 2-A
Moderadores: Juan Carlos Nieto / Cristina Calvo

PO-07

DESCRIPCION DE UNA SERIE DE PACIENTES CON ENFERMEDADES REUMATOLOGICAS DE DEBUT EN
LA INFANCIA EVALUADOS EN UNA UNIDAD DE TRANSICION DE UN CENTRO DE ADULTOS

Viceng Torrente-Segarra @, Xavier Juanola Roura @, Joan Miquel Nolla Solé @, Jordi Anton Lopez ™.
M Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, @ Hospital Universitari Bellvitge, Hospitalet
de Llobregat.

PO-08

EVALUACION DE LAS HABILIDADES COMUNICATIVAS Y AUTONOMIA DE DECISION PARA AFRONTAR
LA EDAD ADULTA DE LOS NINOS CON ENFERMEDADES REUMATOLOGICAS EN LA CONSULTA DE
TRANSICION DE REUMATOLOGIA PEDIATRICA

Viceng Torrente-Segarra @, Elena Torrente-Segarra @, Estibaliz Iglesias @, Judith Sanchez @, Joan
Calzada @, Samuel Hernandez @, Clara Gimenez ™, Sergi Borlan M, Rosa Bou @, Joan Miguel Nolla
®, Jordi Antén O,

@) Hospital Sant Joan de Déu. Esplugues Llobregat; @ Agéncia de Qualitat i Avaluacié Sanitdries de
Catalunya, Barcelona; ® Hospital Universitari Bellvitge, Hospitalet Liobregat.

PO-09

ANTIBIOTERAPIA ORAL EN OSTEOMIELITIS AGUDA ¢{PODRIA SER UNA OPCION?
Rosa Alcobendas Rueda, Sara Murias, Agustin Remesal, Rosa Merino.

Hospital Universitario La Paz, Madrid.



PO-10

OSTEOMIELITIS Y ARTRITIS SEPTICA EN HOSPITAL DE TERCER NIVEL

Maria Jose Lorente Sanchez @, Pablo Mesa Del Castillo Bermejo @, Paula Alcaniz Rodriguez @,
Santiago Alfayate Miguelez ®, Ana Menasalvas Ruiz M, Ernesto Domenech Abelldn O, Cristina
Serrano Garcia M, Cesar Salcedo Cdnovas M, Carme Salvador Garcia @, Ana Blazquez O, Jose
David Jimenez Parra @, Maria Del Carmen Diaz Faura M, Nuria Lozano Rivas @.

@ Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca, El Palmar, Murcia,; @ Hospital Rafael Méndez,
Lorca, Murcia.

PO-11

UNIDAD MULTIDISCIPLINAR DE TRANSICION PARA PACIENTES CON PATOLOGIA REUMATICA
INFANTIL: EXPERIENCIA DE 4 ANOS EN UN HOSPITAL MADRILENO DE TERCER NIVEL

Cristina Sobrino Grande, Maria Llop Vilaltella, Cynthia Bouruncle Alaluna, Sandra Garrote Corral,
Maria Teran Tinedo, Walter Alberto Sifuentes Giraldo, Maria Luz Gamir Gamir.

Hospital Universitario Ramén y Cajal, Madrid.

POSTERES ORALES 2-B
Moderadores: M® Carmen Pinedo / Walter A. Sifuentes

PO-12

SINDROME DE DIGEORGE Y ARTRITIS. DESCRIPCION DE CUATRO PACIENTES

Clara Giménez-Roca, Estibaliz Iglesias, Joan Calzada-Herndndez, Rosa Bou, Viceng Torrente-Segarra,
Judith Sénchez-Manubens, Sergi Borlén-Fernédndez, Jordi Anton.

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

PO-13

PREVENCION Y DIAGNOSTICO PRECOZ DE OSTEOPOROSIS INFANTIL EN ATENCION PRIMARIA:
¢{CUAL ES LA SITUACION ACTUAL EN NUESTRO PAIS?

Rocio Galindo Zavala @, Maria Isabel Gonzdlez Ferndndez @, Rosa Bou Torrent &, Berta Magallares
Lopez @, Concepcidn Mir Perello ®, Paula Alcaniz Rodriguez ©, Jenaro Grana Gil @, Lucia Llacruz
Pérez ®, Marta Medrano San lidefonso ®, Indalecio Monteagudo Saez ©, Juan Carlos Nieto
Gonzdlez @, Natalia Palmou Fontana (9, Belén Sevilla Pérez (1, Walter Alberto Sifuentes Giraldo 2.
M Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Mdalaga, @ Hospital Universitario La Fe, Valencia ®
Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Barcelona; @ Hospital de la Santa Creu i Sant
Pau, Barcelona; ® Hospital Universitario Son Espases, Palma de Mallorca, © Hospital Universitario
Virgen de la Arrixaca, Murcia, @ Complexo Hospitalario Universitario de A Coruna, A Coruna;, ©
Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza; ¢ Hospital General Universitario Gregorio Maranén,
Madrid; 9 Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander; 0V Hospital Universitario de San
Cecilio de Granada, Granada; ('? Hospital Ramén y Cajal, Madrid.
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PO-14

PREVENCION Y DIAGNOSTICO PRECOZ DE OSTEOPOROSIS INFANTIL EN EL PACIENTE CRONICO:
i,CUAL ES LA SITUACION ACTUAL EN NUESTRO PAIS?

Maria Isabel Gonzdlez Ferndndez M, Rocio Galindo Zavala @, Rosa Bou Torrent &, Concepcidon Mir
Perelld @, Paula Alcaniz Rodriguez ®, Jenaro Grafa Gil ©, Lucia Lacruz Pérez ¥, Berta Magallares
Lopez @, Marta Medrano San lidefonso ®, Indalecio Monteagudo Saez @, Juan Carlos Nieto
Gonzdlez @, Natalia Palmou Fontana (9, Belen Sevilla Pérez 0, W. Alberto Sifuentes Giraldo (2.

M Hospital Universitario y Politécnico La Fe, Valencia; @ Hospital Regional Universitario Carlos Haya,
Malaga; @ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Liobregat; ® Hospital Universitario Son Espases,
Palma de Mallorca; ® Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia, © Complexo Hospitalario
Universitario de A Coruna, La Coruna; @ Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona; ® Hospital
Universitario Miguel Servet, Zaragoza; @ Hospital General Universitario Gregorio Marafién, Madrid;
(9 Hospital General de Alimansa, Aimansa;, " Hospital Universitario de San Cecilio de Granada,
Granada; 2 Hospital Ramoén y Cajal, Madrid.

PO-15

O§TEOGENESIS IMPERFECTA. ESTUDIO DESCRIPTIVO: NUESTRA EXPERIENCIA EN LOS ULTIMOS OCHO
ANOS

Marta Benavides Nieto, Marisol Camacho Lovillo, Marta Melén Pardo, Paula Sénchez-Moreno,
Francisco Javier Downey.

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

PO-16

MANIFESTACIONES ARTICULARES EN ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL EN PEDIATRIA

Sara Bobillo, Elsa Garcia, Joan Calzada, Vigent Torrente Segarra, Judith SGnchez Manubens, Rosa
Bou, Estibaliz Iglesias, Javier Martin Capri , Jordi Anfon.

Hospital Sant Joan de Deu, Barcelona.

11:30-12:30 MESA 3: DERMATOMIOSITIS JUVENIL
Moderadores: M. José Lirola / M. Luz Gamir

+ La visién del patdlogo. Eloy Rivas
« Actualizacién de tratamiento. Estibaliz Iglesias

12:30 -14:00 MESA 4. BIOSIMILARES. De la legislaciéon a la clinica
Moderador: Inmaculada Calvo / Juan Carlos Lopez Robledillo

+ Aspectos clinicos - farmacoldgicos. Sol Ruiz
 Implementacidn en los hospitales. Aspectos prdcticos. José Luis Poveda
» Perspectiva de la Industria. Emili Esteve

14:00 - 15:30 HOTEL MELIA SEVILLA

15:30 - 16:30 MESA 5: ACTUALIZACION EN IMAGEN EN ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL
Moderadores: Juan José Bethencourt / Berta Lopez
+ Ecografia articular. Paz Collado
+ La Resonancia Magnética en AlJ. Loli Ruiz

16:30-17:30 PONENCIA MAGISTRAL: (patrocinio de ) NOVARTIS )
Moderador; Jaime de Inocencio

Sindrome de Activacién Macroféigica. Angelo Ravelli



17:30-18:00 SESION DE POSTERES ORALES 3 - SALA GIRALDA Il IV & V
Moderadores: Rocio Galindo / Jan Ramaker

PO-17

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO EN EDAD PEDIATRICA: DISTINTAS FORMAS DE INICIO PARA UNA
MISMA ENFERMEDAD

Marta Pilar Casorrdn Berges M, Marta Medrano San lidefonso @.

@) Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza; @ Hospital Universitario Miguel Servet,
Zaragoza.

PO-18

SINDROME DE ACTIVACION MACROFAGICA EN ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL SI§TEMICA Y
ENFERMEDADES AUTOINMUNES. RESULTADOS DE UN CENTRO DE TERCER NIVEL EN LOS ULTIMOS 10
ANOS

Adriana Rodriguez Vidal, Maria Isabel Gonzdlez Ferndndez, Berta Lopez Montesinos, Inmaculada
Calvo Penades.

Hospital Universitari i Politecnic La Fe, Valencia.

PO-19

PATRONES DE CAPILAROSCOPIA EN NINOS CON CAMBIOS DE COLORACION DIGITAL SUGESTIVOS
DE FENOMENO DE RAYNAUD DE UN HOSPITAL PEDIATRICO DE REFERENCIA

Samuel Herndndez Baldizon, Vicente Torrente Segarra, Estibaliz Iglesias , Rosa Bou, Judith Sanchez,
Joan Calzada, Sergio Borlan, Clara Gimenez, Jordi Anfon.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat.

PO-20

ABCIXIMAB EN EL TRATAMIENTO DE ANEURISMAS CORONARIOS EN PACIENTES CON ENFERMEDAD
DE KAWASAKI. COMUNICACION DE CINCO CASOS

Joan Calzada Herndndez, Rosa Bou Torrent, Estibaliz Iglesias Jiménez, Judith SGnchez Manubens,
Viceng Torrente Segarra, Clara Giménez Roca, Sergi Borlan Ferndndez, Fredy Prada Martinez, Jordi
Anton Lopez.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat.

PO-21

UVEITIS NO INFECCIOSA EN POBLACION PEDIATRICA. ESTUDIO DESCRIPTIVO MULTICENTRICO
Pablo Mesa Del Castillo Bermejo O, Ines Yago Ugarte ®, Maria Jose Lorente M, José Miguel Bolarin
M, Paula Alcafiz ®, Maria Del Carmen Diaz @, Nuria Lozano @, Jose David Jimenez M, Cesar Gavilan
@, Eliseo Pascual @, Pilar Bernabeu @, Raquel Martin Domenech .

@ Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, El Palmar, Murcia;, @ Hopital Universitari San Joan
D’Alacant, Alicante.; ® Hospital General de Alicante, Alicante; @ Hospital General de Elda, Alicante.

PO-22

CARACTERIZACION CLINICA DE UNA COHORTE DE PACIENTES CON ESCLERODERMIA LOCALIZADA
Y SISTEMICA

Pilar Espifio Lorenzo M, Inmaculada Calvo Penades @, Berta Lopez Montesinos @, Maria Isabel
Gonzalez Fermandez @, Diana Sueiro Delgado ©.

M Complejo Hospitalario de Pontevedra, Pontevedra; @ Hospital Universitario La Fe, Valencia; &
Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela, Santiago de Compostela.
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BECAS DE INVESTIGACION
Moderadores: Marta Medrano / Cristina Calvo

+ Beca SERPE reumatologia pedidtrica. Identificacién de factores
prondsticos en la biopsia muscular al diagndstico de pacientes con
Dermatomiositis Juvenil. Estibaliz Iglesias

» Beca "Moving4 nifos con artritis”-Abbvie. Papel del receptor para
productos avanzados de glicosilaciéon en pacientes con artritis
idiopdtica juvenil. Daniel Clemente

+ Beca SERPE reumatologia pedidtrica. Grosor de la intima-media de
cardtida como marcador de riesgo cardiovascular en una cohorte
de pacientes con artritis idiopdtica juvenil. Relacién con marcadores
de actividad de la enfermedad. M. Isabel Gonzdlez

+ Beca "Moving4 nifios con artritis” para jévenes investigadores. Riesgo
cardiovascular en nifios con artritis idiopdtica juvenil, factores de
riesgo y mecanismos moleculares implicados. Esmeralda Ninez

» Beca "Moving4 nifios con artritis” para jovenes investigadores. Andllisis
de mecanismos autoinflamatorios mediados por la via NF-kB y el eje
inflamasoma/caspasa-1/IL-1 en la AlJ con ANA negativos.

Estibaliz Iglesias

ASAMBLEA SERPE

CENA DE CLAUSURA - RESTAURANTE CUNA 2




08:00 -09:00

09:00 -10:00

10:00 -10:30

PO-23
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REUNIONES DE LOS GRUPOS DE TRABAJO DE LA SERPE

TALLERES

Taller 1: Artrocentesis e infiltracion intraarticular: Sara Murias
Taller 2: Capilaroscopia: Berta Lopez

Taller 3: Dolor musculoesquelético: Rosa Alcobendas

Taller 4: Ecografia musculo-esquelética: Paz Collado, Consuelo Modesto,
Juan Carlos Nieto

Taller 5: Valoracion cutdnea en esclerodermia: Jorge Gonzdlez

Taller 6: Valoracion muscular y cuténea en Dermatomiositis Juvenil:
Judith Sdnchez

Taller 7: Valoracion de Actividad y Lesiéon en LES: Viceng Torrente

Taller 8: Cuestionarios EPOCAY JAMAR en la préctica diaria:
M. Isabel Gonzdlez

SESION DE POSTERES ORALES 4 - SALA GIRALDA III, IV &V

Moderadores: Rosa Alcobendas / Carmen Vargas

OSTEOMIELITIS CRONICA NO BACTERIANA: EXPERIENCIA EN UN HOSPITAL TERCIARIO

Estefania Barral Mena O, Xabier Gémez Freire M, Eugenia Enriquez Merayo M, Rocio Casado Picén
@, Pablo Bello ®, Jaime De Inocencio Arocena @,

M Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid, @ Santa Ponsa, Baleares; @ Rey Juan Carlos,

Mostoles.

PO-24

ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL SISTEMICA. INICIO Y DURACION DEL TRATAMIENTO BIOLOGICO. A
PROPOSITO DE 4 CASOS

Enriqueta Peiro Callizo @, Natalia Palmou Fontana ™, Cristina Alvarez Alvarez O, Leyre Riancho
Zarrabeitia M, Carlos Fernandez Diaz M, Monserrat Santos Gomez @.

M Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander; @ Hospital Can Misses, Eivissa, Ibiza.
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PO-25

EFICACIA Y TITULO DE ANTICUERPOS TRAS LA VACUNACION EN NINOS CON SINDROMES
PERIODICOS ASOCIADOS A LA CRIOPIRINA (CAPS) DE EDADES ENTRE 28 DIASY 4 ANOS TRATADOS
CON CANAKINUMAB

Inmaculada Calvo O, Yosef Uziel @, Paul Brogan @, Michael Hofer @, Jasmin Kuemmerle-Deschner
®, Bernard Lauwerys ©, Antonio Speziale @, Ken Abrams ®, Karolynn Leon ®, Xiaoling Wei ®, Ronald
Laxer 09, Helen Lachmann @M,

M Hospital Universitario La Fe, Valencia; @ Meir Medical, Kfar Saba; @ UCL Institute of Child Health,
and Great Ormond Street Hospital NHS Foundation Trust, London; @ Hospitalier Universitaire Vaudois,
Lausanne; @ University Hospifal Tuebingen, Tuebingen; © Cliniques Universitaires Saint-Luc and
Université catholique de Louvain, Brussels; @ Novartis Pharma, Basel; @ Novartis Pharmaceuticals
Corporation, New Jersey, @ Novartis Pharma, Beijing; % Hospital for Sick Children, Toronto; (D
National Amyloidosis Centre, UCL Medical School, London.

PO-26

EVALUACION DE LA SEGURIDAD A LARGO PLAZO Y EFECTIVIDAD DEL TRATAMIENTO CON
CANAKINUMAB (CAN) EN PACIENTES CON SINDROMES PERIODICOS ASOCIADOS A LA CRIOPIRINA
(CAPS): RESULTADOS DEL REGISTRO BETA-CONFIDENT

Santiago Jiménez @, M Luz Gamir @, Jasmin Kuemmerle-Deschner &, Hal Hoffman @, Philip Hawkins
®,Tom T.Van Der Poll ©, Ulrich Walker @, Anfonio Speziale ®, Hugh Tilson ©.

@ Hospital Central de Asturias, Oviedo; @ Hospital Ramén y Cajal, Madrid; @ University Hospital
Tuebingen, Tuebingen,; @ University of California, San Diego,; ® University College London Medical
School, London; © University of Amsterdam, Academic Medical Center, Amsterdam, @ University
Hospital, Basel; ® Novartis Pharma AG, Basel;  University of North Carolina, Chapel Hill.

PO-27

ANALISIS FINAL DEL ESTUDIO DE EFICACIAY SEGURIDAD DE CANAKINUMAB (CAN) EN EL SINDROME
DE HIPER-IGD ACTIVO (HIDS)

Juan Ignacio Aréstegui @, Jordi Anton @, Inmaculada Calvo @, Angel Robles @, Anfonio Speziale ©,
Yolandi Joubert ®, Guido Junge ®, Jordi Yagte M.

) Hospital Clinic, Barcelona; @ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Barcelona; @
Hospital La Fe, Valencia, ® Hospital La Paz, Madrid; ® Novartis Pharma AG, Basel.

PO-28

OSTEOMIELITIS CRONICA MULTIFOCALY SINDROME SAPHO: ESTUDIO DESCRIPTIVO MULTICENTRICO
Paula Sanchez-Moreno ™, Maria Soledad Camacho-Lovillo M, Marta Benavides-Nieto @, José
Bernabeu-Wittel M, Maria José Virola-Cruz @, Carmen Vargas-Lebrén @, Marta Melén-Pardo O.

@ Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla; @ Institufo Hispalense de Pediatria, Sevilla;, &
Hospital Universitario Virgen de la Macarena, Sevilla.

10:30-11:45 MESA 6: ENFERMEDADES AUTOINFLAMATORIAS
Moderadores: Olaf Neth / Sara Murias

+ Novedades en Enfermedades Autoinflamatorias. Juan Ignacio Aréstegui
+ Lesiones cutdneas en enfermedades autoinflamatorias. José Bernabeu
» Manejo actual de enfermedades autoinflamatorias. Inmaculada Calvo
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11:45-12:30 COMUNICACIONES ORALES 3
Moderadores: M. Isabel Gonzdalez / Maria JesUs Rlaa

O-13

TERAPIA BIOLOGICA EN OSTEOMIELITIS CRONICA MULTIFOCAL RECURRENTE: EXPERIENCIA DE 8
ANOS

Jorge Bustamante Amador, Sara Murias Loza, Agustin Remesal Camba, Rosa Alcolbendas Rueda,
Rosa Merino Munoz.

Hospital Universitario La Paz, Madrid.

O-14

ESTUDIO CLINICOY EVOLUTIVO DE PACIENTES CON LES EN LA INFANCIA: EXPERIENCIA EN NUESTRO
CENTRO

Elena Urbaneja Rodriguez, Rebeca Garrote Molpeceres, Hermenegildo Gonzdlez Garcia, Maria
Asuncién Pino Vazquez, Francisco Javier Alvarez Guisasola, Pilar Solis Sénchez.

Hospital Clinico Universitario, Valladolid.

O-15

VACUNACION EN NINOS CON ENFERMEDADES REUMATICAS

M. Soledad Camacho-Lovillo @, Esmeralda Nuiez-Cuadros @, Laura Fernandez-Silveira @, Paula
Alcaniz @, Rosa Alcobendas ©®, Leonor Arranzarana ©, Cristina Calvo ®, Inmaculada Calvo ®, Joan
Calzada @, Sara Guillén ®, Maria José Lirola ©, Begofia Losada (19,

M Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla;, @ Hospital Regional Universitario Carlos Haya,
Malaga; @ Hospital Universitario La Fe, Valencia; @ Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca,
Murcia; ® Hospital Universitario La Paz, Madrid © Hospital Donostia, San Sebastian, ? Sant Joan de
Deu Barcelona, Barcelona; ® Hospital Getafe, Madrid; @ Instituto Hispalense Pediatria, Sevilla; (19
Hospital Virgen de la Salud, Toledo.

O-16

ANTICUERPOS MIOSITIS ESPECIFICOS EN UNA SERIE DE PACIENTES CON DERMATOMIOSITIS JUVENIL
Berta Lopez Montesinos, M. Isabel Gonzalez Fernandez, Adriana Rodriguez Vidal, Inmaculada Calvo
Penadés.

Hospital Universitario i Politécnic La Fe, Valencia.

0O-17

ESTUDIO CLINICO-ANALITICO DE UNA COHORTE DE PACIENTES CON HIPER-IGD Y FENOTIPO DE
SINDROME DE FIEBRE RECURRENTE

Pilar Espifo Lorenzo @, Inmaculada Calvo Penadés @, Berta Lopez Montesinos @, Maria Isabel
Gonzélez Fernandez @.

@ Complejo Hospitalario de Pontevedra, Pontevedra, Pontevedra; @ Hospital Universitario La Fe,
Valencia.

12:30-13:30 CONTROVERSIAS. Belimumab en Lupus Eritematoso Sistémico
Moderadores: Beatriz Bravo / Gisela Diaz-Cordovés
« A favor. Berta Loépez
» En contra. Alina Boteanu

13:30-14:00 CLAUSURA DEL CONGRESO
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2° REUNION NACIONAL DE LAS ASOCIACIONES DE PADRES Y
MADRES DE NINOS Y NINAS CON ENFERMEDADES REUMATICAS

SABADO 28 DE NOVIEMBRE SALA TRIANA
Con la colaboracién de @

11:15

11:30-13:30

13:30-14:00

14:00-15:30

15:30-16:30

16:30-17:00

17:00-17:30

17:30

PRESENTACION Y BIENVENIDA

Me° Angeles Ferndndez. Presidenta de ASEPAR

Jordi Antén. Presidente de la SERPE

Marisol Camacho. Comité Organizador del XI Congreso SERPE
Carmen Vargas. Comité Organizador del XI Congreso SERPE

HERRAMIENTAS PARA HACER VISIBLES NUESTRAS ASOCIACIONES.
¢QUIENES SON LOS PROTAGONISTAS?
Antonio José Delgado. Gerente de Marketing Implicado SL

PRESENTACION DE ESCUELA PADRES SERPE ON LINE
Rocio Galindo. Coordinadora SERPE de la escuela. Hospital Regional de
Malaga

ALMUERZO

LA ENFERMEDAD COMO MOTOR DE SUPERACION
Jacobo Parages. Empresario, deportista y conferenciante

EXPERIENCIA EN "JORNADA NACIONAL DEL NINO CON ENFERMEDAD
REUMATICA” / EXPERIENCIA EUROPEA
Ana Belén Ponce Garrido. Representante de ASPANIJER

LA ESCUELA DE PACIENTES Y ARTRIMEDIA: APRENDER A CUIDARNOS ENTRE

IGUALES
M® Angeles Prieto. Escuela Andaluza de Salud Pdblica.

PROPUESTAS DE COLABORACION / CLAUSURA
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INFORMACION GENERAL

HOTEL MELIA SEVILLA
Dr. Pedro de Castro, 1
41004 - Sevilla

Tel. +34 954 421 511
Fax. +34 954 421 608
www.melia.com

GRUPO PACIFICO

Paseo del General Martinez Campos, 44 - 1°
28010 Madrid (Espana)
Tel: 91.383.60.00 / Fax: 91.302.39.26
Email: serpe2015@pacifico-meetings.com
mepenercimeeng Wb N1/ /serpe2015.pacifico-meetings.com/index.php

Horario de Secretaria:

Jueves 26 de Noviembre: de 11:00 hrs a 20:00 hrs

Viernes 27 de Noviembre: de 08:00 a 14:15 hrs y de 15:15 a 19:30 hrs
Sébado 28 de Noviembre: de 08:00 a 14:15 hrs y de 15:15 a 15:30 hrs

A tfodos los inscritos se les entregard, junto con la documentaciéon, un cerfificado de
asistencia.

Los certificados de presentacion de comunicacion oral y de poster podrdn ser descargados
individualmente, a partir del jueves 3 Diciembre (una vez finalizado el congreso), a través del
enlace que se publicard en la web.

http://serpe2015.pacifico-meetings.com/index.php

Solo podrén disponer del certificado las comunicaciones que hayan sido presentadas en
el congreso.

Los asistentes a la Il Reunidn de Padres tendrén un certificado de asistencia, y seré enfregado
también en el sobre de la documentacion.

Orales: el tiempo de presentacion es de 6 minutos, seguido de 3 minutos mds para preguntas.
Deberdn ser descargadas previamente en la zona de ponentes.
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Pésteres Orales: el tiempo de exposicidn es de 3 minutos seguido de 2 minutos mds para
preguntas y serd a pie de podster. Los pdsteres deberdn estar expuestos el jueves 26 de
Noviembre antes de las 17:00, en la zona destinada para ello en la sala Giralda lll, IV y V.
Podran ser retirados el sébado 28 de Noviembre a partir de las 12:00 y como méximo a las
14:30 horas.

Pdsteres: Deberdn estar expuestos el jueves 26 de Noviembre antes de las 17:00, en la
zona destinada para ello en la sala Giralda I, IV y V. Podrén ser retirados el sébado 28 de
Noviembre a partir de las 12:00 y como méximo a las 14:30 horas.

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

Para poder presentar la comunicaciéon tanto oral como poster, uno de los autores debe estar
inscrito al congreso.

Las cuotas de inscripcién incluyen:

+ Documentacién del Congreso

+ Acceso a las sesiones cientificas y exposicion
+ Almuerzo de trabajo y cafés

+ Certificado de asistencia

+ Actos Sociales

Nuevas Inscripciones: se aceptardn nuevas inscripciones en horario de secretfaria, de
acuerdo a las cuotas establecidas.

Con la documentacién se entregard un distintivo personalizado, que deberd llevar visible
durante todo el congreso.
Su presentacion es imprescindible para la entrada a las salas y almuerzos para su control.

La refirada de documentacién se efectuard en horario de apertura de la secretaria. La
documentacién se entregard exclusivamente al titular de la misma en la Secretaria Técnica
situada en el Hall de la Planta -1

Las presentaciones deben ser entregadas en la sala Arenal I situada en la planta -1 del
Hotel Melid Sevilla, para ser luego proyectada directamente en la sala correspondiente,
debiendo entfregarla con tiempo suficiente, y como minimo 2 horas antes del inicio de las
sesiones de mafnana o tarde, o en el café o almuerzo anterior. Una vez empezada la sesién
podrdn enfregar su presentacion al técnico de sala, pero no se podrd probar en pantalla, y
asi evitar refrasos en el desarrollo de la sesién.
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Las presentaciones de Power Point que incluyen video deben incluir también el software y
Codex correspondientes para su visualizacion dindmica. Recuerde que los videos necesitan
un tiempo minimo para su descarga, por lo que se ruega especialmente que todas las
presentaciones con video se enfreguen con la debida antelacion.

Por favor informe al técnico en el momento de su carga y compruebe que se visualiza
correctamente.

En la misma sala de entrega de presentaciones dispondrdn de ordenadores para probar
y/o modificar su presentacion.

Los ordenadores estén equipados con el Sistema Operativo: Windows 7 y el pack Microsoft
Office 2013.

Si su presentaciéon estéd en Mac o lpad deberd traer su propio portétil y el cable adaptador
aVGA.

Si su presentacion utiliza sonido, videos o cualquier otro tipo de elemento a mayores de
documento de PowerPoint, le rogamos lo entregue todo junto en una Unica carpeta,
para verificar el correcto funcionamiento de fodos los enlaces. Aconsejamos que para la
creacion de su presentacion utilice tipografias esténdar, de las que estdn incluidas en el
propio Sistema Operativo, en caso de que utilice cualquier ofro tipo, es imprescindible que
tfambién las copie en la carpeta que nos entregue con su presentacion.

La exposicion comercial estard abierta durante el horario del congreso. Por normativa de
Farmaindustriay siguiendo la Ley de Promocién del Medicamento, los laboratorios no podrdn
hacer difusién ni entregar informacién a aquellos asistentes que no sean prescriptores.

No esté permitido fumar en todo el Hotel, incluyendo el &rea de exposicion.

La organizacidn entregard, junfo con ofra documentacion del congreso, una tarjeta de
identificaciéon personal con el nombre y apellidos. Esta tarjeta es imprescindible para el
acceso a las salas y ofras dreas del congreso. Se ruega por ello llevar dicha identificacion
visible en todo momento o puede serle denegado el acceso.

De acuerdo a la normativa vigente en el Cédigo de Buenas Prdcticas de la Industria
Farmacéutica, los laboratorios deben abstenerse de promocionar medicamentos de
prescripcion a profesionales sanitarios que no estén facultados para su prescripcion o
dispensacion.

Para facilitar el cumplimiento de esta normativa, la organizacidn ha disefado las
identificaciones de los congresistas distinguiendo por colores ambos grupos.
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El congreso se ha reconocido de Interés Sanitario por la Subsecretaria del Ministerio de
Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad.

El congreso fambién ha sido reconocido por la Agencia de Calidad Sanitaria de la Junta de
Andalucia con 1,3 créditos. Puede consultar en la Secretaria Técnica los créditos asignados
a cada sesion.

La asistencia en sala serd cuantificada a través de hojas de firmas para su acreditaciéon
tanto a la entrada como a la salida de la sesién.

Los créditos serdn oforgados a los asistentes que hayan cumplido el 80% del horario de
asistencia a cada sesidén y que hayan enfregado el correspondiente cuestionario de
calidad en Secretaria.

Se aceptardn nuevas inscripciones en horario de apertura de la secretaria, de acuerdo a
las cuotas establecidas

Cafés:
Los cafés se servir@n en la zona de exposicidn, en la planta -1, segln las horas sefaladas
en el programa.

Almuerzos:

La comida se servird en el restaurante del Hotel Melié Sevilla en la planta 1° a la hora
senalada en el programa.

+ Jueves 26 de Noviembre de 14:30 a 15:30

+ Viernes 27 de Noviembre: De 14:00 a 15:30

Céctel de Inauguracion:

El jueves 26 de Noviembre, 20:00 se celebrard el céctel de inauguracién del congreso en el
restaurante La Raza.

Avenida Isabel la Catdlica, 2

41013 - Sevilla

Cena del Congreso:

El viernes 27 de Noviembre a las 21:30 tendrd lugar en el restaurante Cuna 2 la cena del
congreso.

C/ Cunaq, 2,

41004 - Sevilla

Habré servicio de traslado en autobUs desde el hotel Melid Sevilla. Consultar el horario en la
Secretaria Técnica del congreso.
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SALA DE PONENTES

Los ponentes y moderadores dispondrdn de una sala en la planta -1 para su uso. Estd sala
estard equipada con ordenadores para la prueba y modificacién de sus presentaciones.

TELEFONOS MOVILES

Se ruega a los a los asistentes mantengan sus teléfonos méviles en silencio dentro de las
salas.

WIFI

Disponible en éreas comunes del Hotel Melid Sevilla.
TRADUCCION SIMULTANEA

Las sesiones no dispondrdn de traduccién simulténea.

SERPE

ot _pa
mmm

Calle Aguirre, 1
28009 Madrid
Web: www.reumaped.es
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MONITORIZACI;)N DE NIVELES DE ETANERCEPT EN UNA MUESTRA DE 40 PACIENTES CON
ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL. ESTUDIO PILOTO

Adriana Rodriguez Vidal M, Rosa Alcobendas Rueda @, Dora Pascual Salcedo @, Cristina
Diego @, Sara Murias Loza @, Agustin Remesal Camba @, Rosa Merino Mufioz .

@ Hospital Universitari i Politécnic La Fe, Valencia, @ Hospital Universitario La Paz, Madirid.

Introduccién:

El tratamiento con etanercept (ETN) ha demostrado su eficacia en pacientes con Atrtritis
Idiopdtica Juvenil (AlJ).Los niveles séricos y los anticuerpos del fdrmaco (Ac)-antiETN se han
medido en artritis reumatoide, pero pocas veces en AlJ.

Método:

Estudio retrospectivo, mediante revision de historias clinicas, de 40 pacientes diagnosticados
de AlJ que habian respondido al tratamiento con ETN y se les habia realizado una, dos o
tres determinaciones de niveles séricos del fadrmaco y de Ac-antiETN. La actividad de la
enfermedad fue valorada mediante the Juvenile Arthritis Disease Activity Score (JADAS-71),
cuyos valores se mueven enfre Oy 101.

Resultados:

La edad al diagndstico de AlJ era 4,4 + 2,8 (1-10,8) mediana 3,6 aios, mientras que la edad
en la primera determinacion fue 11,3 + 3,5 (4-18,6) mediana 10,8 anos. JADAS-71 en las fres
determinaciones tuvo una mediana de 0. Estaban inactivos con fratamiento el 68%, el 74%
y el 77% de los nifos y minimamente activos (JADAS-71 < 13) el 32%, el 26% y el 23% de los
incluidos respectivamente.

En ninguna ocasién se observaron anticuerpos antifdrmaco. La concentracion sérica de
etanercept no se correlaciond con la actividad de la enfermedad, pero si con la dosis
administrada en cada determinacion, estratificada en fres niveles (P=0,005, 0,032, 0,022).
ETN se suspendid en 6 pacientes por decision médica.Todos los pacientes presentaron brote
y respondieron favorablemente a la reintfroduccién del fGrmaco.

Conclusiones:

La concentraciéon sérica de ETN se correlaciond con la dosis administrada de farmaco,
aungue no permitié diferenciar entre enfermedad inactiva y minimamente activa.Todos los
pacientes eran respondedores a ETC y ninguno desarrolld Ac anti-ETN.



0-02

ANALISIS DE LA REINTRODUCCION DE TRATAMIENTO CON ANTI-TNF EN PACIENTES CON
ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

Judith Sénchez Manubens @, Estilabiz Iglesias Jimenez @, Joan Calzada Hernandez @, Rosa
Bou Torrent @, Clara Gimenez Roca @, Sergi Borlan Fernandez @, Viceng Torrente Segarra @,
Andrea Zacarias ®, Aaron Farifia @, Jordi Anfon Lopez @.

@ Corporacié Sanitari Parc Tauli, Sabadell; @ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de
Liobregat; @ Hospital Universitari de Bellvitge, L "Hospitalet de Llobregat; @ Hospital Ntra. Sra.
de la Candelaria, Santa Cruz de Tenerife.

Objetivos:

Evaluar la evolucién de pacientes con Artritis Idiopdtica Juvenil (AlJ) a los que se les
reinfroduce tratamiento con farmacos bloqueadores del TNF-alfa (AntiTNF) después de
retirarlo por remision.

Métodos:
Estudio retrospectivo observacional. Pacientes de hospital de 3er nivel con AlJ entre 1994-
2012.

Resultados:

Datos de 63 pacientes. Edad media al debut 61 meses (m) (9-187m) y al diagndstico 71m
(14-188m). 57.1% tenian ANA positivos y 28.5% uveitis asociada. Subtipos AlJ: Oligoarticular:
16(25.4%), Oligoarticular Extendida: 6(9.5%). Poliarticular FR+: 1(1.6%), Poliarticular FR-:
16(25.4%), ERA: 14(22.2%), Psoriasica: 1(1.6%). Indiferenciada: 9(14.3%). Ningln paciente
recibi® AntiTNF como primera opcién de tratamiento. Media de inicio de tratamiento con
antiTNF: 793dias (d) (8-4569). Indicacion AntiTNF: 84% brote articular, 3% brote oftalmoldgico,
13% brote mixto. AntiTNF inicial: Etfanercept 47(75%). Adalimumalb 14(22%), Infliximab 2(3%).
Des del inicio del fratamiento se tardd 229d (10-1601) hasta la inactividad y 418d (145-1773)
hasta la remisién clinica con tratamiento. El tratamiento se retiré a 63 pacientes a los 787d
(213-2139).De estos, 43(68%) presentaron recaida (articular 36, oftGlimica 4, mixta 3), 174d (3-
1205) después. Se reintrodujo tratamiento a 41 pacientes, 24d (0-133) después de la refirada.
La inactividad clinica se alcanzd alos 96d (13-510) y la remision clinica a los 286d (96-678).A
18 pacientes se les retird por 2° vez el AntiTNF 683d (152-1608) después del reinicio. De estos,
11(61%) presentd recaida (articular 7, oftdimica 3, mixta 1), 256d (23-680) después.A 9 se les
reintfrodujo de nuevo el AntiTNF 11d (0-32) después de su retirada. Estos pacientes tardaron
219d (42-1223) en alcanzar la inactividad y 432d (229-1462) la remision.

Conclusiones:

La reintroduccion de los farmacos AntiTNF después de su retirada es efectiva en la mayoria
de pacientes. Con las reintfroducciones posteriores la eficacia de estos fdrmacos disminuye
y se tarda mds en alcanzar la inactividad y remision.
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DIAGNOSTICO DE LA INFECCION TUBERCULOSA EN PACIENTES PEDIATRICOS PREVIO AL
TRATAMIENTO CON INHIBIDORES DEL FACTOR DE NECROSIS TUMORAL ALFA. ESTUDIO
COMPARATIVO ENTRE LA PRUEBA DE LATUBERCULINAY LOS TEST IGRA

Joan Calzada Herndndez @, Jordi Anton Lopez M, Esmeralda Nuiez Cuadros @, Maria José
Mellado Peia ®, Francisco Javier Martin Carpi ®, Antoni Noguera Julian O.

@ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat; @ Hospital Regional Universitario Carlos
Haya, Mdalaga; @ Hospital Universitario La Paz, Madirid.

Objetivos:
Comparar los test IGRA y la PT en el diagnéstico de la ITL en pacientes pedidtricos antes del
inicio del fratamiento con antiTNF

Métodos:

Estudio multicéntrico nacional retrospectivo-prospectivo transversal en nifos y adolescentes
conenfermedades de base inflamatoriaen quienes serealice cribado de ITL simulténeamente
con PTy un test IGRA (habitualmente QuantiFERON®-TB Gold In-Tube, QFT-G) antes de iniciar
fratfamiento con antiTNF . Se excluyen pacientes con antecedentes de TB o tratamiento
antiTNF  previo. Para maximizar la sensibilidad, cualquier resultado positivo se considera
evidencia de ITL.

Resultados:

Se incluyen 142 pacientes (65 ninos, 45,8%) de 12 hospitales; 76 con enfermedades
reumdticas, 53 con Enfermedad Inflamatoria Intestinal, 11 con pars planitis, T con hepatitis
autoinmune y 1 paciente con psoriasis. Edad media al diagndstico y en el momento del
cribado fue 7,9 (4.8) y 9.8 (4.3) anos, respectivamente. En los fres meses previos al cribado,
52 (36,6%), 100 (70.4%) y 43 (30,3%) pacientes habian recibido corticoides (CE), FAME y
combinaciones CE-FAME, respectivamente. Se diagnosticé ITL en 4 pacientes (2,8%; IC95%
0.1-5,5). Ninguno de ellos estaba vacunado con BCG ni presentaba factores de riesgo. El
grado de acuerdo entre PT e IGRA fue bajo (coeficiente kappa de Cohen ponderado: 0,39;
IC95%: 0-0,94). La sensibilidad para el diagndstico fue 0,5 para la PT y 0,75 para IGRA.En 5
pacientes el QFT-G resultd indeterminado. No se encontraron diferencias en género, edad,
fratamiento o reactantes de fase aguda entre los pacientes con QFT-G indeterminado y el
resto.

Conclusiones:
La PT y el QFT-G mostraron un grado de acuerdo bajo para el diagndstico de ITL. Estos
datos apoyan las recomendaciones actuales de maximizar la sensibilidad del cribado de
ITL previo al inicio de fratamiento con antiTNF mediante la realizacién simulténea de la PT
y un test IGRA.



SEVILLA

26-28

oo | e | L, J
PT(5) ] 1 0 2
_PT() 2 133 5t 140
3 134 p 142

Al oligoarticular 9a 3m £ 10 negativo MTX

All, oligoarticular 1{ta 9m 15 positivo -

Psoriasis 8a fm £ 0 positivo -
m

Al paliarticular FR .
neaative 10a 3m Q positivo MTX

[EnfermedaddeCrobn | 11a2m | m - 0.6 | FAME,.CE
| Pars planiris 2alm | m 2 0.3 FAME
m

AU, poliarticular FR 16 15 | FAME.CE

A DA Tasm | m | 49 91 -

Al | 2a6m f 32 23.7 FAME
BCG: Bacille de Calmette-Guerin, CE: corticoides; VSG: velocidad de
sedimentacion  globular, £ femenino; FAME: farmacos modificadores de la
enfermedad: FR: factor reumatoide; AlJ: artritis idiopdtica juvenil: m: masculino;
MTX: metotrexato; QFT-G: QuantiFERONE-TB Gold In-Tube; PCR: proteina C
reactiva; PT: prueba de la uberculina: TB: tuberculosis.

4a lm




de lo SOciedad espanola

¢ reumatologia pediatrica

0-04
DEFICIENCIA HUMANA DE LACASA. SEMEJANZAS CON LA ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

Juan Ignacio Arostegui @, Kelly Rabionet @, Agustin Remesal @, Anna Mensa-Vilaré @, Sara
Murias @, Rosa Alcobendas @, Oliver Dreschsel @, Eva Gonzalez-Roca @, Estibaliz Ruiz-Ortiz @,
Anna Puig @, David Comas @, Stephan Ossowski @, Jordi Yagule O, Xavier Estivill @, Rosa Merino ©.

@ Hospital Clinic de Barcelona, Barcelona; @ Centro de Regulacién Gendmica, Barcelona; ®
Hospital Universitario La Paz, Madrid,; @ Universitat Pompeu Fabra, Barcelona.

Introduccién:

Se presenta unafamilia consanguinea,de origen marroqui,contres hermanos diagnosticados
de artritis idiopdtica juvenil poliarticular factor reumatoide negativo. La enfermedad debutd
femprano (2-4 anos) como una poliartritis cronica, simétrica que afectaba a grandes y
pequenas articulaciones, siendo erosiva en dos de ellos. Ninguno presentd fiebre, exantema
cuténeo u ofras manifestaciones extraarticulares. Los estudios de laboratorio defectaron
leucocitosis, frombocitosis, anemia severa, un marcado aumento de los reactantes de
fase aguda y negatividad para factor reumatoide, anticuerpos antinucleares y HLA-B*27.

Objetivo:

Se propuso una posible causa genética para la enfermedad debido a su inicio temprano,
gravedad del fenotipo, consanguinidad familiar y recurrencia de la enfermedad entre
hermanos siguiendo un patrén de herencia autosdmico recesivo. El objetivo del presente
frabajo fue identificar el defecto genético subyacente.

Métodos:

Se realizd en primer lugar un mapeo de homocigosidad para identificar aquellas regiones
homocigotas del genoma que fueran compartidas exclusivamente por los pacientes.
Posteriormente se realizd la secuenciacion del exoma para identificar variantes genéticas
raras en las regiones de homocigosidad que pudieran ser genes causales.

Resultados:

El mapeo de homocigosidad identificé 4 regiones en los cromosomas 3, 6 (n:2) y 13,
que albergan 330 genes. La secuenciacion del exoma detectd tres posibles variantes
candidatas en estas regiones, localizadas en los genes TATDN2, FARS2 y LACCI. Estudios
bioinformdticos, de genética de poblaciones y el andlisis de poblacién confrol marroqui
(n: 352) sugieren la variante ¢.128_129delGT en el gen LACC1, que genera una proteina
fruncada (p.Cys43Tyrfs *6), como el defecto genético causal mas probable.

Conclusiones:

Los resultados aqui presentados sugieren la deficienciac humana de lacasa como el
mecanismo fisiopatolégico de la enfermedad articular detectada en esta familia. Ademds,
estos resultados expanden el fenotipo clinico asociado al gen LACC1 mas alld de la forma
sistémica de la artritis idiopdtica juvenil'.

Referencia. 'Arthritis Rheumatol 2015; 67: 288-295.
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SEGURIDAD Y EFICACIA DE TOCILIZUMAB EN PACIENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL
SISTEMICA: DATOS A LOS 5 ANOS DEL ESTUDIO CLINICO TENDER FASE il

Inmaculada Calvo Penads O, Fr De Benedetti @, Ni Ruperto ®, Hs Brunner ®, Cs. Keane ®, Cs.
Wells ®, Js. Wang ®, Rs. Cuttica ®.

@ Hospital Universitari i Politecnic La Fe, Valencia; @ 1IRCCS Ospedale Pediatrico Bambino
Gesu, Rome, Ifalia; @ 1Paediatric Rheumatology International Trials Organization, Genoa,
Italia; @ 3Pediatric Rheumatology Collaborative Study Group, Cincinnatti, United States, USA,
® 4Roche Products Ltd., Welwyn Garden City, United Kingdom, Reino Unido.

Introduccién:

Los resultados del estudio fase Il TENDER,han demostrado que tocilizumab(TCZ), ha sido
eficaz en el fratamiento de pacientes con artritis idiopdtica juvenil sistémica(AlJs) grave
persistente.

Objetivos:
Comprobar la seguridad vy eficacia a largo plazo de TCZ en pacientes con AlJs fratados
durante 5 anos en el estudio TENDER.

Métodos:

En la parte 1,pacientes (2-17 anos) con AlJs activa durante =6 meses fueron aleatorizados
2:1 para recibir TCZ (peso corporal BW=30 kg, TCZ 8 mg/kg: <30 kg, TCZ 12 mg/kg) o placebo
cada 2 semanas (g2w) durante 12 semanas.Los pacientes recibieron TCZ g2w basado en
BW en la parte 2 extension abierta(semanas 12-104) y la parte 3(semanas 104-260). En la
parte 3,los pacientes con enfermedad clinicamente inactiva (CID) pudieron cambiarse a
una dosificaciéon alternativa.Se evalud la eficacia en aquellos pacientes que entraron en
la parte 3;y la seguridad en todos los pacientes. El objetivo primario en la parte 3 fue la
seguridad a largo plazo.

Resultados:

De los 112 pacientes,89 entraron en la parte 3 y se incluyeron en la poblacion ITT3;66 (59%)
completaron el estudio entero (260 semanas).La proporcién de pacientes que lograron
respuestas AlJ ACR 30/50/70/90 al inicio se mantuvo en la parte 3 hasta la semana 260.Los
pacientes que permanecian en la semana 260, 31 recibieron glucocorticoides orales (GCs)
y 34 metotrexato (MTX) al inicio.Al final del estudio, 17/31 y 6/34 pacientes abandonaron
GCs y MTX.El perfil de seguridad a 5 anos fue similar al perfil de seguridad a 2 anos.Las tasas
por cada 100 paciente-anos (PY) de AEs y SAEs no aumentaron entre el segundo y quinto
afo.La mayoria de los SAEs no estaban relacionados con el tratamiento en estudio.

Conclusiones:
Estos resulfados demostraron la eficacia sostenida sin cambios en el perfil de seguridad a
los 5 anos de tratamiento con TCZ en pacientes con AlJs.
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TOCILIZUMAB EN UVEITIS REFRACTARIA ASOCIADA A ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL. ESTUDIO
MULTICENTRICO DE 13 CASOS

Maria Isabel Gonzélez Ferndndez @, Inmaculada Calvo Penadés O, Berta Lépez Montesinos
@, Montserrat Santos Gémez @, Vanesa Calvo Rio @, Consuelo Modesto @, Beatriz Bravo @,
Gisela Diaz Soriano ®, Antonio Atanes ©, Olga Maiz @, Ricardo Blanco Alonso @,

@ Hospital Universitario La Fe, Valencia;, @ Hospital Universitario Marqués de Valdecilla,
Santander; @ Hospital Universitari Vall d "Hebrén, Barcelona, @ Hospital Universitario de San
Cecilio de Granada, Granada,; ® Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Mdlaga, ©
Complexo Hospitalario Universitario de A Corufa, La Corufa,; @ Hospital Donostia, San
Sebastian.

Introduccién:

Los pacientes con uveitis asociada a artritis idiopdtica juvenil (AlJ) y refractariedad a
férmacos anti-TNF, constituyen un grupo con riesgo de complicaciones, representando un
reto para oftfalmdlogos y reumatdlogos.

Objetivos:
Evaluar la eficacia de Tocilizumab (TCZ) en uvettis refractaria asociada a AlJ.

Métodos:
Estudio multicéntrico de uveitis asociada a Al refractaria a, al menos, un inmunosupresor
sintético convencional y un férmaco biolégico anti-TNF

Resultados:

Estudiomos a 13 pacientes (24 ojos) con edad media de 20.38+9 anos (rango 8-38).
Patrén ocular mas frecuente uveitis anterior (n=11), bilateral (n=11) y crénica (n=13).
Ademds de corticoides y antfes de iniciar TCZ, habian recibido como tratamiento
inmunosupresor sintético: Metotrexato (n=11), ciclosporina A (n=5), micofenolato (n=1) y
leflunomida (n=1), y como primer biolégico: adalimumalb (ADA) (n=6), infliximab (IFX) (n=3)
y etanercept (ETN) (n=4). Previo a TCZ, cambiaron a un segundo farmaco bioldgico (n=11),
a un tfercero (N=5), a un cuarto (n=3) e incluso a un quinto tratamiento biolégico (n=1).
La mediana de duracion de uveitis antes de iniciar TCZ fue 122 meses [IQR 42-178]. EI TCZ
se inici6 por ineficacia, a dosis estdndar de 8 mg/kg/4 sem en la mayoria de los casos, y
combinado en todos los casos (MTX=7, LFN=4, CsA=1, MMF=1). Se observé mejoria desde
el inicio hasta 1 afo después en: a) Agudeza visual: 0.46+0.35 a 0.52+0.37 (p=0.007); b)
Células en cdmara anferior desde una mediana [IQR] de 1 [0.5-2] a 0 [0-0] (p=0.001), c)
Vitritis de 0 [0-1] a 0 [0-0] (p=0.06) y d) Engrosamiento Macular de una media de 277+127
a 234+32 micrones (p=0.04). Después de una media de seguimiento de 15.2+8.3 meses, se
consiguié remision ocular en 9 de 13 pacientes. Eventos adversos: Trombocitopenia grave
(1), neumonia (1), conjuntivitis virica e impétigo bulloso (1).

Conclusiones:
Tocilizumab parece ser eficaz y relativamente seguro en uveitis refractaria asociada a AlJ
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ESTUDIO BASALY EVOLUCION CLINICA DE PACIENTES CON DERMATOMIOSITIS JUVENIL: SERIE
DE 29 CASOS

Estibaliz Iglesias, Judith Sénchez-Manubens, Rosa Bou, Emili Inarejos, Maria Navallas, Cristina
Jou, Viceng Torrente-Segarra, Joan Calzada, Clara Giménez, Sergi Borlén, Andrés Eduardo
Nascimento, Jordi Costa, M Asuncién Vicente, Sergio Pinillos, Jordi Anton.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat.

Introduccién:

La Dermatomiositis Juvenil (DMJ) es la miopatia inflamatoria mdés frecuente en la infancia.
Su diagndstico se basa en los criterios de Bohan&Peter. El objetivo del fratamiento incluye el
control de los sinftomas y la prevencién de complicaciones.

Objetivo:
Describir las caracteristicas al diagndstico y la evolucién clinica de los pacientes con DMJ
atendidos en un hospital de tercer nivel durante en el periodo Septiembre 2000-2015.

Método:

Estudio en dos etapas: transversal y prospectiva. Valoracién muscular mediante CMAS,
enzimas musculares, electromiograma, resonancia magnética (RM) muscular y biopsia.
Estudio basal completo con electrocardiograma-ecocardiografia, pruebas funcionales
respiratorias (PFR), videofluoroscopia-videoendoscopia, DEXA y capilaroscopia.

Resultados:

29 pacientes (10 nifos, 19 nifas). Manifestacion cutdinea mas frecuente: pdpulas de Gottron
(93.10%) y lesiones eritematosas (89.65%). Un paciente presenté lipodistrofia al diagndstico.
79.31% presentaban debilidad muscular (fodos debilidad pelviana, 91.3% escapular, 82.60%
axial; mediana del CMAS 35). 31% presentaban sinfomas asociados (6 artritis, 3 alteracion
deglucién, 1 morfea-like). Los valores de laboratorio y tiempos de enfermedad se resumen
en la fabla n°1. Se realizé RM muscular en 23 pacientes (95.45% tenian afectacion escapular,
95.45% pelviana, 81.81% paravertebral; 78.26% afectacion muscular difusa; 43% afectacion
de fascia, 60.86% de tejido celular subcuténeo; 13.63% de piel). El EMG fue patoldgico
en 80.76%. Todas las biopsias musculares realizadas fueron patolégicas. El 77.77% de los
pacientes tenian alteracién de la deglucion. Ninguno presentd afectacion cardiaca al
diagndstico. 16.66% tenian alteracién de las PFR. 87.5% tenian alferacion capilaroscépica.
24.13% presentaron complicaciones asociadas a la DMJ y/o su tratamiento (2 sindromes de
activacién macrofagica, 2 calcinosis, 2 lipodistrofia, 1 brote psicético, 1 perforacion intestinal).

Conclusiones:

La DMJ es una vasculopatia sistémica potencialmente grave no limitada a piel y mdsculo.
Un estudio basal completo y la aplicacién de escalas de medida estandarizadas como el
CMAS al diagnéstico, facilita el manejo y seguimiento del paciente.
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PUESTA EN MARCHA DE LA RED DE INFECCIONES OSTEOARTICULARES PEDIATRICAS (RIOPED)

Esmeralda Nufez M, Cristina Calvo @, JesUs Saavedra-Lozano @, Grupo De Estudio De Las
Infecciones Osteoarticulares .

@ Hospital Materno infantil. H. Regional Universitario de Mdalaga, Mdalaga; @ Hospital
Universitario Severo Ochoa, Leganés, Madrid; @ Hospital General Universitario Gregorio
Marandn, Madrid; @ Estudio Multicéntrico, Espafa.

Introduccién:

A pesar de la frecuencia e importancia de las infecciones osteoarticulares (I0A) en pediatria,
no se han publicado estudios multicéntricos amplios en nuestro pais. Nuestro objetivo fue
constituir la Red Espanola de IOA pedidtricas (RIOPed) para conocer, fanto la prevalencia
real como las caracteristicas epidemiolégicas y el abordaje de estas infecciones en
nuestro medio, favoreciendo el desarrollo de frabajos de investigacién a nivel nacional e
infernacional.

Material Y Métodos:

RIOPed fue creada a finales de 2014, difundiéndose en 2015 entre los socios de la
Sociedad de Reumatologia (SERPE), Infectologia (SEIP) y ortopedia (SEOP) pedidtricas. La
red se estructura medianfe un Comité Cientffico/Investigadores principales y un grupo
colaborador (méximo 2/centro). Gracias a los fondos de una beca recibida desde SERPE,
se ha conseguido el objetivo fundamental: el disefo y puesta en marcha de una base de
datos online para el registro nacional prospectivo de ninos con IOA.

Resultados:

Hasta septiembre de 2015, 71 investigadores de 48 hospitales diferentes (publicos y privados)
procedentes de las 3 sociedades implicadas, se incorporaron a RIOPed. En una primera
fase, se ha creado la base de datos a través del software de REDCap, una plataforma de
redes de investigacion de facil cumplimentacion. La estructura de la base cuenta con 8
formularios: datos demogrdficos, diagndstico (laboratorio/imagen), fratamiento (médico/
quirdrgico), complicaciones/secuelas y evolucion a los 6 meses. El 16 de septiembre se llevd
a cabo la apertura de la red, enviando a los colaboradores todo el material necesario para
la inclusién de pacientes.

Conclusiones:

RIOPed se ha constituido como una red nacional de carécter multidisciplinar para el
conocimiento y la investigacion en IOA. El registro de casos permitird valorar el impacto
de los documentos de consenso recienfemente publicados sobre el abordaje de estas
infecciones en nuestro medio, optimizar los métodos diagndsticos y terapéuticos disponibles
y fomentar colaboraciones futuras.
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ARTROTOMIA VS ARTROCENTESIS EN ARTRITIS SEPTICA. ANALISIS COMPARATIVO DE LA
COHORTE NACIONAL RETROSPECTIVA

Cristina Calvo M, Esmeralda Nufez @, JesUs Saavedra-Lozano @, Grupo De Estudio De Las
Infecciones Osteoarticulares .

@ Hospital Universitario Severo Ochoa, Leganés, Madrid; @ Hospital Materno Infantil, Malaga;
® Hospital General Universitario Gregorio Marafién, Madrid; @ Estudio Multicéntrico, Espana.

Introduccién:

El fratfamiento de la artritis séptica (AS) mediante artrotomia (ATT) o artrocentesis (ATC) con
lavado articular sigue siendo motivo de debate. Objetivo: comparar las caracteristicas y
evolucién de los pacientes tratados con ATT vs ATC en la cohorte nacional de infecciones
osteoarticulares (I0A).

Material y Métodos:

Estudio multicéntrico nacional, retrospectivo, en nifos <15 afos con IOA de 23 hospitales
entre 2008-2012. Se considerd AS confirmada: aquélla con aislamiento microbiolégico;
probable: cultivos negativos pero recuento en liquido artficular >40.000 cél/mma3.

Resultados:

De las 608 IOA se analizaron 232 AS (111 confirmadas). En 123 casos (563%) se realizd ATT
(95% electiva, 5% por complicaciones) y en 109 ATC. Las Unicas diferencias entre ambos
grupos fueron la presencia de fiebre (77% vs 64%; p=0.028) y la elevada tasa de AS de
cadera (42 vs 9%, p<0.001) en el grupo ATT. Los casos sometidos a ATT fuvieron una estancia
hospitalaria (14.1+8 dias vs 9.6+4.7; p< 0.001) y duracidn total del tratamiento (31.9+21.4 vs
25.649.2, p< 0.003) mas prolongadas. En el andlisis multivariante, la ATT electiva se asocid
con AS de cadera (OR: 6 [CI: 1.8-20], p=0.003) y ser tratado en un centro con >10% de cirugia
(OR: 15 [CI: 6 -40], p <0.0001), y no con ofros pardmetros como edad, agente etioldgico,
VSG>50 o PCR>100 mgr/I. Evolutivamente, presentaron menos secuelas los ninos con ATC
(1% vs 6.6% (p=0.03, OR: 0,58[IC:0.45-0.76]).La afectacién de cadera per se fue un factor de
riesgo para el desarrollo de secuelas (OR: 5.2 [CI: 1.3-20.5], p=0.07).

Conclusiones:

En nuestra cohorte, el abordaje conservador de la AS no ha supuesto mayor incidencia
de complicaciones ni secuelas. El hecho de que el porcentaje de AS de cadera con ATC
fuera muy bajo, junfo con el mayor riesgo de secuelas en esta localizacién, impide sacar
conclusiones en este tipo de AS.
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BAJA DENSIDAD MINERAL OSEA PARA LA EDAD CRONOLOGICA EN PACIENTES CON ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL: PREVALENCIA EN NUESTRO MEDIO Y UTILIDAD DE LOS MARCADORES
DEL METABOLISMO OSEO

Rocio Galindo Zavala, Esmeralda Nanez Cuadros, Gisela Diaz Cordovés-Rego, Anfonio Luis
Urda Cardona.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Mdlaga.

Introduccién:
Las recomendaciones de 2013 para la interpretacion de la densitometria de doble energia
(DEXA) en nifos incluyen el ajuste segun talla. La prevalencia de baja densidad mineral
6sea para la edad cronolégica (BDMOec) en pacientes cronicos ha podido sobreestimarse
previaomente.

Objetivos:
Estimar la prevalencia de BDMOec en artritis idiopdtica juvenil (AlJ) ajustando el Z-score
segun talla (ZSAT) y analizar los factores implicados.

Métodos:

Estudio observacional, de corte transversal, en nifios caucdsicos de 5-16 anos con AlJ, en
seguimiento por una unidad de Reumatologia pedidtrica entre julio 2014-julio 2015, sin
patologia ni fratamiento concomitante osteotdxico.

Se realizd DEXA y estudio metabdlico 6seo incluyendo propéptido N-ferminal del colégeno
fipol (P1PN) y telopéptido carboxi-terminal del coladgeno tipol (CTx) plasmdéticos. Se
recogieron: tiempo de actividad clinica (Tac), dosis y duraciéon de corticoterapia y
fratamiento con modificadores de la enfermedad (FAME). Se realizaron encuestas sobre
actividad fisica y dieta.

Resultados:

Participaron 94 nifios, cuyas caracteristicas se recogen en tabla 1. Ninguno cumplia criterios
de osteoporosis.
LaestimaciéndelaprevalenciapoblacionaldeBDMOecmedianteZSATfueinferioral 3%(j0<0,05),
e inferior al 5%(p<0,05) cuando no se realizd dicho ajuste.No se demostré relacion entre ZSATy
subtipo de AlJ, dieta, ejercicio,Tac, tratamiento con FAME ni dosis ni duracién de corticoterapia.
Existia correlacion negativa débil entre PTPN y ZSAT (r -0,218; p<0,05) y correlacion inversa
débil entre el felopéptido carboxi-terminal del colédgeno tipo | y dosis fotal de corticoides
(r0,243; p<0,05).

Conclusiones:

La prevalencia de BDMOec en ninos con AlJ en nuestro medio parece ser menor de lo
publicado. La influencia de dieta, ejercicio, actividad inflamatoria o tratamiento sobre DMO
no se demostrd, probablemente por escaso famanio muestral y porque su efecto es discreto.
La correlacion entre PINP y ZSAT es débil, por lo que aquél no parece Util en el screening
de BDMOec.
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Tahla 1. Resumen de las @racteristics epidemioldgicas, dinicas y tenpéuticas de los
pacientes con AL (n=54) asi como de los datos obtenidos en DEXA
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ABORDAJE DE LA OSTEOPOROSIS INFANTIL EN ESPANA, ; VAMOS DE LA MANO?

M¢ Concepcion Mir Perelld M, Rosa Bou Torrent @, Rocio Galindo Zavala ®, M Isabel Gonzdlez
Ferndndez @, Lucia Lacruz Pérez M, Berta Magallares Lopez ®, W. Alberto Sifuentes Giraldo ©,
Belén Sevilla Pérez ™, Natalia Palmou Fontana ®, Juan Carlos Nieto Gonzdlez @, Indalencio
Monteagudo @, Marta Medrano San lidefonso (9, Jenaro Grana Gil @9, Paula Alcafiz
Rodriguez (2.

@ Hospital Universitario Son Espases, Palma ;| @ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de
Liobregat, Barcelona,; ® Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Mdlaga, @ Hospital
Universitario La Fe, Valencia; ® Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona;, © Hospital
Ramén y Cajal, Madrid; @ Hospital Universitario de San Cecilio de Granada; ® Hospital
General de Aimansa, Aimansa; @ Hospital General Universitario Gregorio Marafién, Madirid;
9 Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza; " Complexo Hospitalario Universitario de A
Coruna, A Coruna; (2 Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia.

Obijetivo:
Evaluar el manejo clinico de la osteoporosis secundaria infantil y la formacién impartida en
nuestro pais.

Material y métodos:

Elaboramos y difundimos una encuesta dirigida a especialistas pedidfricos de dmbito
nacional que atienden y tratan osteoporosis, recogiendo datos sobre epidemiologia,
manejo clinico, fratamiento y formacién impartida.

Resultados:

Participaron 20 profesionales, 85% dedicados a la reumatologia infantil. El 70% atiende menos
de 15 pacientes/ano. La mitad considera que no recibe las derivaciones adecuadamente,
siendo onco-hematologia, gastroenterologia y neurologia las unidades que mas derivan.
La anamnesis de hdbitos dietéticos y ejercicio es registrada por el 75%. Al diagndstico, la
mayoria determina calcio, fosfato, vitamina D, paratohormona, calciuria y fosfatasa alcalina,
y sélo el 35% los marcadores de metabolismo 6seo. El 60% realiza radiografia de columna, el
45% edad ésea, 10% ultrasonidos y 25% la relacion tronco-extremidades. El 95% tiene acceso
a densitometria de doble energia (DEXA), 35% con técnico entrenado, en la que se analiza
columna lumbar en el 95% de los casos, el fémur en el 50% y el cuerpo total en un 25%. El
30% no realiza ajuste por talla. El 60% solicita sistemdticamente DEXA al debut en lupus,
50% en dermatomiositis, 35% en artritis idiopdtica juvenil sistémica y 25% en poliarticular.
La mayoria indica bifosfonatos con Z-score< -2DS vy fracturas patoldgicas, 8 si Z-score <
-3DS independientemente de las fracturas y 7 consideran el dolor 6seo una indicacion.
Los bifosfonatos més usados son: pamidronato (60%), zoledronato (35%) y alendronato
(25%). El 45% utiliza un protocolo especifico de su hospital. En cuanto a formacién, 12 han
impartido alguna sesién reciente sobre el fema, la mayoria para atencién especializada.

Comentarios:

Es necesaria una mayor y mds reglada formaciéon en osteoporosis en nuestro medio, asi
como establecer protocolos consensuados para homogeneizar el manejo y fratamiento de
estos pacientes.
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HIPOVITAMINOSIS D EN NINOS ESPANOLES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL: UN PROBLEMA
MAS FRECUENTE DE LO QUE SE PIENSA

Gisela Diaz-Cordovés Rego, Rocio Galindo Zavala, Esmeralda Nufiez Cuadros, Natalia Mena.
Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Mdlaga.

Introduccién:

El déficit de vitamina D se considera determinante en la adquisicién de masa ésea y se
relaciona con el riesgo cardiovascular. En pacientes con Artritis Reumatoide aparece con
frecuencia, pero tenemos pocos datos en artritis idiopdtica juvenil (AlJ) .

Objetivo:
Describir los niveles de vitamina D en ninos espanoles afectos de AlJ y valorar los factores
implicados.

Método:

Estudio observacional, de corte transversal, en nifos caucdsicos de 3-16 anos, con AlJ,
en seguimienfo por una unidad de Reumatologia pedidtrica. Se realizd analitica de
metabolismo 6seo, incluyendo 25hidroxivitamina D3, densitometria de doble energia (DEXA),
con medicion de la composicién corporal y encuestas sobre dieta y ejercicio. Consideramos
hipovitaminosisD leve entre 30-20ng/ml, moderada entre 20-10ng/mly grave, inferior a 10ng/
ml.

Resultados:

Participaron 94 nifos. El 31,9% presentaba un déficit leve y el 3,2%, moderado. Ningln
paciente padecia hipovitaminosis grave. No encontramos diferencias estadisticamente
significativas en los niveles de vitamina D entre subgrupos de AlJ ni segln fratamiento con
FAME sintético; sin embargo, los niveles fueron significativamente menores en los fratados
con FAME biolégicos(p< 0,05). No se demostrd relacidon significativa con Z-score de
densidad mineral &sea, con los valores de calcio, fésforo, magnesio, propéptido N-terminal
ni telopéptido carboxi-terminal del coldgeno tipo I. Hallamos correlacion positiva débil con
el nivel de actividad fisica (R 0,285;p < 0,01) y negativa débil con el tiempo de actividad
clinica (R-0.224;p<0,05) y con la grasa (r-0,333;p<0,05).

Conclusién:

Existe una alta prevalencia de hipovitaminosis D en ninos con AlJ, siendo mayor en aquellos
pacientes con mas tiempo de actividad de la enfermedad, menos activos fisicamente y con
mas nivel de grasa corporal. Probablemente, éstos son los que mas se beneficiarian de la
suplementacion.
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TERAPIA BIOLOGICA EN OSTEOMIELITIS CRONICA MULTIFOCAL RECURRENTE: EXPERIENCIA
DE 8 ANOS

Jorge Bustamante Amador, Sara Murias Loza, Agustin Remesal Camba, Rosa Alcobendas
Rueda, Rosa Merino Mufioz.

Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccién:

La osteomielitis crénica multifocal recurrente (OCMR) es una enfermedad infrecuente de
etiopatogenia desconocida, recientemente considerada autoinflamatoria. Destaca una
importante heterogeneidad en cuanto a su manejo segdn los distintos centros.

Obijetivo:
Describir las caracteristicas de 7 pacientes con OCMR y los tratamientos que recibieron.

Métodos:
Revision de las historias clinicas.

Resultados:

Se incluyeron 7 pacientes (6 nifias, un nino) con media de edad al debut de 7,3 anos (SD
2.9), con tiempo medio hasta el diagndstico de 14 meses y tiempo medio de enfermedad
61.8 meses.Todos debutaron con dolor 6seo, 1 de ellos asociando fiebre y otros 2 febricula.
Las localizaciones seas afectadas se describen en la tabla, siendo las mas frecuentes la
clavicula, la tibia y el fémur. Todos los pacientes presentaron lesiones cutdneas, descritas
en la tabla Dos pacientes presentaban leucocitosis al inicio (media 13735/mm?3 + SD 735,
5 de ellos PCR elevada (21mg/L + 13.45) y 4 aumento de VSG (34.5mm/h + 14.31).En un
paciente se aisld Propionibacterium acnes en la biopsia ésea. Los 7 pacientes recibieron
AINEs con respuesta insuficiente; 4 de ellos pamidronato y 6 ferapia biolégica con agentes
anti-TNF (descritos en la tabla), dada la falta de respuesta a los tratamientos previos. En
la dltima visita, 3 pacientes siguen recibiendo tratamiento biolégico con buena respuesta
mientras que otros 3 han podido suspenderlo por su situacién de inactividad.

Conclusiones:

El diagnéstico de OCMR a menudo se refrasa al no sospecharse la enfermedad. En nuestra
serie de pacientes destaca que la ferapia con agentes bioldgicos ha resultado eficaz
en casos refractarios a ofros tratamientos. Son necesarios mds estudios para establecer
factores predictores de respuesta a los diferentes tratamientos para asi poder implementar
guias ferapéuticas.



Tabla. Principales caracteristicas clinicas y terapéuticas de los 7 pacientes.

Localizaciones Tratamientos previos Tratamiento Afectacion cutanea
actual
Fémur, calcdneos, AINES, Adalimumah, CC, Infliximakb Psoriasis, descamacion PP

clavicula, costillas,
omoplato, pubis

FAME, Bifosfonatos

Tibia, clavicula, pubis,
carpo, perong

AIMES, Etanercept,
Bifesfonatos

Descamacidn PP, pdpulas-
vesiculas, acné leve

Tibia, cdccix, esterndn,
MTF

AIMNES, Bifosfonatos,

Etanercept, Adalimumakb,
CC

Alopecia, descamacidn PP,
psoriasis, pustulosis, acné
moderado

Mandibula, carpo

AINES, CC

Adalimumab

Clawvicula

AIMNES, bifosfonatos

Fémur, tibia

AIMES, bifosfonatos,
Adalimumab, CC

Acné leve, alopecia

Calcdneo, fémur

AINES

Adalimumab

CC: Corticoide; PP: palmoplantar; AINES: Antiinflamaterios no esteroideos; FAME: farmaco medificador
de la enfermedad; MTF: metatarsofalangica.
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ESTUDIO CLINICO Y EVOLUTIVO DE PACIENTES CON LES EN LA INFANCIA: EXPERIENCIA EN
NUESTRO CENTRO

Elena Urbaneja Rodriguez, Rebeca Garrote Molpeceres, Hermenegildo Gonzélez Garcia,
Maria Asuncién Pino Vézquez, Francisco Javier Alvarez Guisasola, Pilar Solis Sénchez.

Hospital Clinico Universitario, Valladolid.

Introduccién y objetivos:

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune crénica de curso
intfermitente y variabilidad es su expresiéon. El andlisis de las caracteristicas de pacientes
con LES en nuestra poblacion pediatrica puede facilitar el conocimiento de esta entidad,
favoreciendo una disminucién en su demora diagndstica y en las importantes repercusiones
que puede producir en individuos afectos.

Material y métodos:

Estudio descriptivo retrospectivo mediante revision de historias clinicas de
pacientes diagnosticados de LES durante la infancia en nuestro centro en un periodo de 20
anos. Se analizaron datos de filiaciéon, caracteristicas clinicas, datos bioldgicos, radiolégicos
y terapéuticos, asi como comorbilidad asociada a medio-largo plazo.

Resultados:

Se registraron 13 casos de LES, fodos ellos en sexo femenino. Mediana de edad al debut
de la enfermedad: 12 anos (rango 10-14). Mediana de edad actual: 21 afos (rango 12-
30). Antecedentes familiares reumdticos o autoinmunes en 38%(5). Las manifestaciones
clinicas mas frecuentes al debut fueron: Cutdneas 77%(10), musculoesqueléticas 69%(9) y
constitucionales 54%(7).Las manifestaciones clinicas mds frecuentes en su evolucién fueron:
Hematoldgicas 77%(10), nefroldgicas 62%(8) y neurolégicas en otro 62%(8). Firmacos mas
empleados: Corticoides en fodos los casos, hidroxicloroquina 85%(11), ciclofosfamida
54%(7) y azatioprina 23%(3). Durante edad adulta se utilizd Rituximab en 15%(2) y se inicié
Belimumab en 8%(1). Principales complicaciones: Infecciones que requirieron ingreso
hospitalario 46%(6). necrosis avascular 15%(2) y sepsis por catéter de hemodidlisis 15%(2).
Supervivencia global del 92%(12), falleciendo una de las enfermas tras estatus convulsivo
en edad adulta.

Conclusiones:

Como era esperable, la epidemiologia y clinica encontradas en nuestra serie es similar
a la descrita en la literatura. La morbimortalidad de pacientes con LES ha disminuido
significativamente enlas Gltimas décadas, debido a un diagnéstico precoz de la enfermedad,
seguimiento adecuado e instauracion temprana de tratamiento.
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VACUNACION EN NINOS CON ENFERMEDADES REUMATICAS

M. Soledad Camacho-Lovillo @, Esmeralda Nuhez-Cuadros @, Laura Fernandez-Silveira ©,
Paula Alcaniz @, Rosa Alcobendas ®, Leonor Arranzarana ©, Cristina Calvo ®, Inmaculada
Calvo ®, Joan Calzada @, Sara Guillén ®, Maria José Lirola @, Begofa Losada (9.

@ Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla; @ Hospital Regional Universitario Carlos Haya,
Malaga; @ Hospital Universitario La Fe, Valencia, ® Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca,
Murcia; ® Hospital Universitario La Paz, Madrid; © Hospital Donostia, San Sebastian, @ Hospital
Sant Joan de Deu, Barcelona; ® Hospital Getafe, Madrid; @ Instituto Hispalense Pediatria,
Sevilla; @ Hospital Virgen de la Salud, Toledo.

Introduccién:

Las vacunas representan un hito fundamental en la prevencién de enfermedades
infectocontagiosas, con gran repercusién en la salud de la poblacién. En los pacientes
con enfermedades reumdticas, la inmunosupresidn secundaria tanto a la enfermedad
como a los tratamientos empleados, podria aumentar el riesgo de padecer infecciones.
Con frecuencia surgen dudas entfre los padres y los profesionales que atienden a
estos ninos sobre la seguridad y eficacia de las vacunas disponibles, el momento
mds adecuado de la vacunacién, asi como las contraindicaciones de las mismas.

Objetivos:
Elaborar documentos divulgativos sobre la vacunaciéon en nifos con enfermedades
reumdticas.

Material y método:

Se realizdé una revisidon exhaustiva de la informaciéon disponible en revistas médicas, fichas
técnicas delos productos y sobre todo,en recomendaciones establecidas por los organismos
dereferenciaenestetema (Comité AsesordeVacunas,EULAR).Las coordinadorasdel grupo de
trabajo elaboraron los dipticos informativos y posteriormente se enviaron al resto de miemibros
paratenerencuentasusaportaciones.Finalmente seenvid al CAV parasurevisibny aprobacion.
Actualmente se encuentran disponibles en la web de SERPE para su consulta y divulgacion.

Resultados:

Se elaboraron 2 dipticos, uno dirigido a padres y ofro a pediatras de aftencién primaria.
Dichos documentos constan de unas recomendaciones generales, insistiendo en que tanto
los ninos como sus convivientes deben tener actualizado el calendario vacunal, y otras
recomendaciones especificas, sobre vacunas que estdn especialmente aconsejadas en
estos pacientes, aunque no estén incluidas en el calendario de vacunacién de todas las
comunidades autébnomas . Finalmente se enumeran las consideraciones acerca del uso
de vacunas de virus vivos que no deben administrarse en determinadas circunstancias.

Conclusiones:

Esperamos que el material sea de utilidad para las consultas diarias y que nuestros
pacientes logren una elevadas tasas de seroproteccion. Los documentos precisarén una
revision periédica para actualizar contenidos.
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ANTICUERPOS MIOSITIS ESPECIFICOS EN UNA SERIE DE PACIENTES CON DERMATOMIOSITIS
JUVENIL

Berta Lopez Montesinos, M. Isabel Gonzalez Fernandez, Adriana Rodriguez Vidal, Inmaculada
Calvo Penades.

Hospital Universitario i Politécnic La Fe, Valencia.

Introduccién:

La dermatomiositis juvenil (DMJ) representa uno de los subconjuntos mdés importantes de
las miopatias inflamatorias idiopdticas. Los anticuerpos especificos de miositis constituyen
marcadores muy Utiles en el diagndstico clinico, la clasificacion y la predicciéon del prondstico.
Su sensibilidad no es alta, pero su presencia tiene un elevado valor predictivo.

Objetivo:
Describir la presencia de anticuerpos antimiositis especificos vy la clinica asociada, de los
pacientes con DMJ diagnosticados en nuestra Unidad.

Métodos:

Se revisan los pacientes diagnosticados de DMJ desde Junio 1992 a Septiembre 2015.
Se obtienen los inmunoblots de miositis, datos demogréficos, manifestaciones clinicas y
exploraciones complentarias. El inmunoblot detecta los siguientes anticuerpos especificos:
anti sinfetasa (anti-Jo-1, anti PL-7, anti PI-12), anti-Mi-2, anti-p155/TIFT , anti-MDAS y otros
inespecificos.

Resultados:

Se diagnosticaron segln los criterios de Bohan et al. a 28 pacientes, 15V/13M. La edad de
diagnéstico fue de 7,34 anos (3.7-10.8).En 24 (85,7%) se realizd el inmunoblot de miositis; en
12(50%) resultaron todos los anticuerpos negativos, y en 11 (45,8%) se detectaron: 4 anti-
Mi2, 2 anti-TIF1 , 2 anfi-Jo1, 1 anti-MDAS5, 1 anti-PL12 y 1 anti-Ro52.

Las 4 pacientes con anti-Mi2 positivo presentaron buena evolucién sin complicaciones y
buena respuesta al tfratamiento. En los 2 pacientes con anti-TIF1 ha predominado la clinica
dermatolégica a pesar del fratamiento, existiendo en uno de ellos ulceraciones cuténeas, sin
asociacion con neoplasia maligna. El paciente con anti-MDAS ha persistido con actividad
a pesar del fratamiento, sin enfermedad pulmonar infersticial. La paciente con anti-PL12
asocia diabetes mellitus insulin dependiente y calcinosis.

Conclusiones:

Los fenotipos clinicamente distintos tienen caracteristicas Unicas y los anticuerpos antimiositis
especificos son importantes para predecir el curso clinico, tfratamiento y prondstico. La
identificacion de los antigenos diana que reconocen estos antficuerpos resulta fundamental
para comprender mejor la etiopatogenia de la DMJ.
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ESTUDIO CLINICO-ANALITICO DE UNA COHORTE DE PACIENTES CON HIPER-IGD Y FENOTIPO
DE SINDROME DE FIEBRE RECURRENTE

Pilar Espifio Lorenzo ®, Inmaculada Calvo Penadés @, Berta Lopez Montesinos @, Maria Isabel
Gonzdlez Ferndndez @.

@ Complejo Hospitalario de Pontfevedra, Pontevedra, @ Hospital Universitario la Fe, Valencia.

Objetivo:

Caracterizar dos grupos de pacientes con fenotipo de fiebre recurrente y niveles elevados
de IgD en plasma, con y sin mutacion en el gen MVK, y establecer si existen hallazgos clinico-
analiticos que nos permitan diferenciarlos.

Pacientes y métodos:

Se establecié un grupo A en el que se incluyeron 15 pacientes con diagndstico genético
de HIDS (Sindrome de HiperIgD vy fiebre periédica), y un grupo B en el que se incluyeron 23
pacientes con fenotipo de sindrome de fiebre recurrente y niveles elevados de IgD, pero sin
mutacién en el gen MVK. Los datos clinicos y bioldgicos fueron recogidos retrospectivamente.

Resultados:

Se incluyeron 38 pacientes con signos inflamatorios recurrentes: 15 (39.5%) presentaron una
mutacién en el gen MVK que se acompand de una elevacion de IgD e IgA en plasma en el
87.6% y 73.3% respectivamente (grupo A).y 23 (60.5%) en los que el estudio genético resultd
negativoylosnivelesséricosdelgDelgAelevadosenel 100%y 39.1%respectivamente (grupoB).
Sin embargo, aunque las cifras de IgD fueron mayores en el grupo A, no hubo diferencias
estadisticamente significativas (p 0.26), no asi con las cifras de IgA, PCR y VSG que si fueron
significativamente mdés elevadas en el grupo con mutacion MVK (p < 0.05), quienes ademds
resultaron ser mds jévenes en el momento del primer ataque (p 0.047).

Para otras caracteristicas clinicas no hubo diferencias entre los grupos.

Conclusiones:

En nuestra cohorte, en cuanto a las manifestaciones clinicas, hubo un predominio de
sinfomas digestivos y adenopatias laterocervicales en pacientes con mutacidon del gen
MVK, y aungue las diferencias no fueron significativas, su presencia en episodios recurrentes
en menores de un ano, unido a niveles elevados de IgA y una infensa respuesta de fase
aguda, deberia llevarnos a la sospecha diagndstica de HIDS.
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FARMACOVIGILANCIA EN PACIENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL EN TRATAMIENTO
CON FARMACOS BIOLOGICOS

Mireia Castillo Vilella , Consuelo Modesto Caballero @, Nuria Giménez Goémez ™.
@ Hospital Universitari Matua Terrassa, Terrassa,; @ Hospital Universitari Vall d "Hebrén, Barcelona.

Obijetivo:
Establecer la seguridad de los fGrmacos bioldégicos en nifios con AlJ.

Metodologia:

Estudio descriptivo, retrospectivo y no infervencionista realizado mediante la revision
de historias clinicas de pacientes que cumpliesen criterios diagnésticos de AlJ
(cualquier categoria ILAR), que hubiesen realizado fratfamiento biolégico (TB) vy
seguimiento en la consulta de Reumatologia Pedidtrica de un hospital de referencia
de Junio-2012 a Junio-2013. Se recogieron y analizaron datos socio-demogréficos y
clinicos, los fratamientos realizados, efectos adversos (EA) y causas de refirada del TB.
Resultados: Un 37% de los pacientes con AlJ habia recibido TB (98/264). La media de
férmacos modificadores de enfermedad sintéticos (FAMEs) realizados fue de 2,4+1,7 (09) y
la deTB de 1,61 (1-6.) Los TB md&s utilizados fueron: Etfanercept (ETN; 80% de los pacientes);
Adalimumab (ADA; 43%) e Infliximalb (IFX; 19%). Un 45% recibieron TB en monoterapia (el 70%
de ellos ETN). En el fotal de TB realizados se registraron un 10 % de EA (44/448).Un tercio de
los pacientes en TB presentd = 1 EA, la media del tiempo en que aparecid el EA fue de 1
ano (11,7+14,7 meses) y la media de EA de 1,51 + 0,97. EI TB que presentd una mayor tasa
de EA fue ETN (39%) seguido de ADA (25%) e IFX (16%). El 95 % de los pacientes realizaba
tfratamiento concomitante en el momento del EA con glucocorticoides y/o FAMEs. Los EA
mas frecuentes fueron infecciones (45%) seguidos de reacciones locales o infusionales. Se
registraron un 25% de EA graves. Se observd una asociacion entre la categoria oligoarticular
y la no realizacién de TB (p=0,026).

Conclusién:

Los TB tienen un perfil aceptable de seguridad en pacientes pedidtricos. La mayoria de EA
observados fueron infecciones, de infensidad moderada y se resolvieron, sin secuelas, al
retirar el TB.
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DESINTENSIFICACION DE LA TERAPIA BIOLOGICA EN AlJ NO-SISTEMICA

Alejandro Souto Vilas, Maria Lopez Sousa, Evelin Cervantes Pérez, Flor Otero Génzalez, Antonio
Mera Varela.

Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela, Santiago de Compostela.

Objetivos:
Evaluar la desintensificacion de las terapias bioldgicas utilizadas en la AlJ no-sistémica.

Método:

Se realizd un estudio observacional retrospectivo de los pacientes con AlJ no-sistémica
fratados con terapias bioldégicas seguidas en la Unidad de Reumatologia Pedidtrica del
Hospital Clinico de Santiago de Compostela (etanercept, adalimumab, abatacept y
focilizumab). Se compararon las caracteristicas basales de los pacientes con tratamiento
desintensificado y tratamiento a dosis esténdar mediante el test chi-cuadrado y tfest
de student. Para evaluar la desintensificacion del fratamiento se realizd un andlisis de
supervivencia hasta los 24 meses. Se definié la desintensificacién del tratamiento como la
disminucién de la dosis o el incremento del intervalo entre dosis. Se definid recaida en el
grupo de fratamiento desintensificado cuando los pacientes volvian a recibir el fratamiento
a dosis estandar.

Resultados:

Se identificaron 19 pacientes, de los cuales 7 realizaron una desintensificacion del tratamiento
bioldgico y 12 mantfuvieron el fratamiento a dosis esténdar. Las caracteristicas basales de
ambos grupos se resumen en la tabla. En el andlisis de supervivencia las recaidas fueron del
0% alos 6,12y 18 meses, y del 16.7% a los 24 meses. El paciente que presentd una recaida,
respondié a la reintroduccion del fratamiento a la dosis esténdar. No se encontraron
diferencias significativas entre ambos grupos hasta los 24 meses de seguimiento en cuanto
al CHAQ (p=0,3173).VSG (p=0.213) y PCR (p=0,1585).

Conclusiones:
La desintensificacion en pacientes con AlJ no-sistémicas puede ser una alternativa eficaz y
segura.
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SUPERVIVENCIA DE TRATAMIENTOS BIOLOGICOS EN PACIENTES CON AlJ EN UNA UNIDAD
PEDIATRICA DE UN HOSPITAL INFANTIL

Henry Moruno Cruz @, Daniel Clemente Garulo @, Juan Carlos Lopez Robledillo @.

@ Hospital Universitario Principe de Asturias, Alcald de Henares, Madrid; @ Hospital del Nifo
Jesus, Madrid.

Introduccién:

Los fdrmacos bioldégicos constituyen un pilar fundamental en el fratamiento de la AlJ. No
confamos con indicaciones para uso en primera linea de uno u otro fdrmaco bioldgico
tfampoco del tiempo de mantenimiento.

Objetivos:

Describir la supervivencia de los fdrmacos bildégicos utilizados en pacientes con diagndstico
de AlJ en una unidad de reumatologia pedidtrica de un hospital infantil en los Gltimos 5
anos.

Métodos:

Estudio retrospectivo, analitico de pacientes con AlJ, con fratamiento biolégico en los Ultimos
5 afos. Se considerd evento final la remision o desintensificacion del fratamiento. Se realizd
el andlisis de supervivencia mediante el método de Kaplan-Meier y Log-Rank test con el
programa SPSS.

Resultados:

Total 105 pacientes diagndsticos de AlJ con fratamiento bioldgico en los dltimos 5 anos,
2/3 mujeres (67 ninas, 64%), 1/3 varones (38 ninos, 36%), edad media 5 anos 2 meses
(minimo: 1 afo 9 meses, méximo: 15 afnos 1 mes). La distribucién de AlJ fue: Oligoarticular
40% (42). Poliarticular FRnegativo 22.9% (24). Artritis-Entesitis 15,2% (16). Sistémico 14,3% (15).
Poliarticular FRpositivo 3,8% (4). Psoridsica 3,8% (4).

Tratamientos 123: Adalimumab 49 (39.8%). Etanercep 47 (39,2%), Tocilizumab 16 (13%).
Anakinra 8 (3.5%) y Canakinumab 3 (2,4%). Tiempo mediano de seguimiento 33,3 meses
(DE £22,4). ContinGan con el fdrmaco 54 (43,9%), 50 en remision (40,7%), 15 cambiados por
ineficacia (12,2%), 4 suspendidos por toxicidad (3,3%).

Con remisién: Adalimumab 23 eventos (46%) 52,6 meses (IC95% 45,6-59,6), Etanercep 21
eventos (42%) 51,7 meses (IC95% 43,5-59.9), Tocilizumab 3 eventos (6%) 45.4 meses (IC95%
29-61,7), Anakinra 2 eventos (4%) 11,7 meses (IC95% 1,9-21,5) y Canakinumab 2 eventos
(4%) 26 meses (IC95% 18,2-33,8). La comparacion global (Logrank) resulté 0,18, p=0,670.

Conclusiones:

Los tratamientos biolégicos utilizados con mayor frecuencia fueron Adalimumab y Etanercep,
el tiempo de tratamiento es similar con amibos, no se encontrd diferencias significativas en
las curvas de supervivencia.
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ESTUDIO INMUNOFENOTiPICO AVANZADO DE POBLACIONES LINFOCITARIAS EN PACIENTES
CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL (AlJ)

Estefania Quesada Masachs, Daniel Alvarez De La Sierra, Marina Garcia Prat, Violeta
Bittermann, Ana M. Marin Sénchez, Ricardo Pujol Borrell, Ménica Martinez Gallo, Consuelo
Modesto Caballero.

Hospital Universitari Vall d “"Hebrén, Barcelona.

Objetivo:

a)Analizar las diferencias entre las poblaciones linfocitarias de nifnos sanos y nifnos con AlJ;
b)Estudiar la influencia de los distintos tratamientos sobre las poblaciones linfocitarias en
pacientes con AlJ.

Métodos:

El estudio inmunofenotipico avanzado de subpoblaciones linfocitarias en sangre periférica
se realizd mediante citometria de flujo segln el protocolo FITMaN (HIPC-Protocol).Se
incluyeron 29 nifos sanos y 69 con AlJ.Se realizd un andllisis estadistico completo descriptivo,e
inferencial mediante pruebas de contraste parédmetricas y no paramétricas. Se consideraron
significativas aquellas p<0.00041667 tras efectuar la correccion de Bonferroni.

Resultados:

Los pacientes con AlJ presentaron una disminucion significativa en el porcentaje de linfocitos
CD8+efectores (CD8+CD45RA+CCR7-) y un mayor porcentaje de células CD8+CD25+.
Los ninos con AlJ presentaron un aumento significativo del porcentaje de linfocitos CD4+,
estando aumentado el nimero absoluto de central memory (CD4+CD45RA-CCR7+) y de
CD4+CD25+.No obstante, el andlisis de los linfocitos Thelper mostrd baja expresion de HLA-
DR en los pacientes. Se estudiaron los nifios con AlJ agrupados segln tratamiento con:
Metotrexato(MTX)(n=27), antiTNF en monoterapia(n=8) y antiTNF+MTX (n=32). Comparado
con los pacientes en tratamiento antiTNF+MTX y antiTNF, los del grupo MTX mostraron
un aumento significativo de los linfocitos CD8+naive (CD8+CD45RA+CCR7+),con la
consecuente disminucion de las CD8+effector memory (CD8+CD45RA-CCR7-). A su vez,
los pacientes tratados con antiTNF en monoterapia mostraron un aumento significativo de
linfocitos CD4+Th1-Th17 que disminuia en los grupos de ferapia combinada antiTNF+MTX y
de MTX.

Conclusiones:

Las mayores diferencias entre ninos sanos y afectos de AlJ en fratamiento residen en los
perfiles de memoria y activacion de los linfocitos T. Los pacientes con AlJ tratados con MTX
fienen un perfil de células T CD8+ mayoritariamente naive, que disminuye progresivamente al
afadir tratamiento antiTNF y en monoterapia antiTNF asemejédndose cada vez mds al valor
de los nifos sanos, indicando que los linfocitos T tienen un papel clave en la patogénesis
de la AlJ.
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CARACTERIZACION CLINICA, RESPUESTA AL TRATAMIENTO CON METOTREXATE, Y EVOLUCION
A LARGO PLAZO EN PACIENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL ASOCIADA A ENTESITIS
(AIJ-ERA)

Viceng Torrente Segarra Torrente Segarra ®, Andrea Zacarias @, Samuel Herndndez O, Estibaliz
Iglesias @, Judith Sénchez ®, Joan Calzada @, Sergi Borlén @, Clara Giménez @, Rosa Bou @,
Joan Miquel Nolla @, Jordi Antén Lépez .

@ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, @ Hospital Universitario Bellvitge,
Hospitalet Liobregat.

Objetivo:

Describir una serie de pacientes con Artritis idiopatica juvenil asociada a entesitis (AIJ-ERA)
en nuestra comunidad; Describir la seguridad del uso de metotrexate (MTX) oral (OR) y
subcutdneo (SC); Describir la persistencia de sinftomas y necesidad de fratamiento al final
del seguimiento.

Métodos:

Estudio retrospectivo y observacional de préctica clinica de pacientes con criterios
Edmonton’01 para AlJ-ERA visitados consecutivamente en nuestra Unidad de Transicion (16-
20 afos), periodo 2005-2015. Variables: edad, sexo, HLAB27, fecha inicio, fecha diagndstico,
fecha inicio/fin farmacos. Actividad: Ndmero Arficulaciones Dolorosas e Inflamadas,
afectacion Axial (sacroiliacas, por RMN), uveitis, VSG y PCR. Inclusion datos y andlisis
estadistico en plataforma ARGaleni.Co-Onmedic.

Resultados:

29 pacientes fueron incluidos, el 96% varones, medias de edad 14.5 anos (DE 3.9),edad inicio
10.5 anos (DE 2.1), edad diagnéstico 11.0 aios (DE 2.5), retraso diagndstico 8.8 meses (DE
8.9).y tiempo de evolucidn de la enfermedad 47.7 meses (DE 33.1). El 96% presentd HLAB27
positivo. Las variables de actividad al inicio/final del seguimiento se recogen en TABLA 1.
Doce pacientes (41%) presentaron afectacion axial y periférica, AINE, el 44% corticoides
orales, 17% infiltraciones infra-articulares y un 10% sufrieron uvettis. Al final del seguimiento,
el 41% recibe, el 41% metotrexate Oral, el 31% metotrexate Subcuténeo, el 7% sulfasalacina
y 11 pacientes reciben terapia bioldgica (81% etanercept). Con MTX OR 2/16 presentaron
efectos adversos, y 1/12 con MTX SC.

Conclusiones:

Mostramos una amplia serie de pacientes con AIJ-ERA.A pesar de la edad de inicio (11 anos)
fodavia existe un importante retraso diagnéstico, posiblemente por la escasa expresividad
clinica (0-3 articulaciones afectas, bajos niveles de VSG y PCR). La mayoria de pacientes
precisan fratamiento sistémico. Se precisa la recigida de mds casos y de manra prospectiva
para valorar el curso de este subtipo de artritis.
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GRADO DE AFECTACION DE LA ARTICULACION TEMPOROMANDIBULAR EN LA ARTRITIS
IDOPATICA JUVENIL ESTABLECIENDO UN UMBRAL RADIOLOGICO DIFERENCIADOR ENTRE
ESTADOS SANO Y ENFERMO

Flor Otero Gonzdalez, Antonio Mera, Alejandro Souto, Maria Lopez, Evelin Cervantes.
Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela, Santiago de Compostela.

Objetivos:

1. Presentar y evaluar una nueva técnica de imagen como profocolo de andlisis
cuantitativo de la inflamacién (volumen) presente en la articulacion temporomandibular
(ATM) con un escdner CBCT (Cone Bean Computed Tomography) en un grupo de
ninos afectados por AlJ. Se comparan los volimenes obtenidos de los pacientes
afectados para tratar de obtener un nimero diferencial entre estado patoldgico y sano.
2. Establecer un profocolo de andlisis y seguimiento de la afectacién de la ATM de los
pacientes con AlJ en los servicios de Reumatologia pediétrica, para controlar y prevenir las
alteraciones en el desarrollo craneofacial.

Método:

Estudio descriptivo de una serie de 20 pacientes diagnosticados de AlJ, con un grado
de afectacion de la ATM a evaluar. En un estudio anterior hemos conseguido un umbral
numérico para marcar la diferencia de estado enfermo a sano en la ATM de un grupo de
ninos daneses con AlJ. La técnica consiste en realizar una medicion volumétrica del espacio
articular de ambas articulaciones.

Resultados:

Los pacientes sistémicamente inactivos o asinfomdaticos pueden estar afectados igualmente
de la ATM. Con este test de 20 pacientes hemos obtenido una sensibilidad de un 60% y una
especificidad de un 100%. Adjuntamos im&genes volumétricas del espacio arficular de uno
de los pacientes.

Conclusiones:

A menudo la articulacién tfemporomandibular tiende a ser infravalorada en las exploraciones
del aparato locomotor en ninos portadores de AlJ. Con este estudio preliminar pretendemos
enfocar el interés de los profesionales que atienden a estos nifos sobre esta importante
articulacion en evitacién de futuras alteraciones en el crecimiento craneofacial del nifo.
Esta técnica se presenta como un método diagndstico alternativo y cuantificable para
evaluar la afectacién de la ATM en la AlJ a fravés de un cdlculo volumétrico.
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DESCRIPCION DE UNA SERIE DE PACIENTES CON ENFERMEDADES ’REUMATOLC‘)GICAS DE
DEBUT EN LA INFANCIA EVALUADOS EN UNA UNIDAD DE TRANSICION DE UN CENTRO DE
ADULTOS

Viceng Torrente-Segarra @, Xavier Juanola Roura @, Joan Miquel Nolla Solé @, Jordi Antén Lopez ™.

@ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat; @ Hospital Universitari Bellvitge,
Hospitalet de Llobregat.

Obijetivo:
Descripcion clinica de una serie de pacientes con enfermedades Reumatoldgicas de inicio
en la edad pedidtrica, atendidos en la Unidad de Transicién de un centro de Adultos.

Metodologia:

Estudio descriptivo de pacientes visitados en la Unitat de Transicié de I'Hospital Universitari
de Bellvitge, fransferidos desde una unidad especializada en Reumatologia Pedidtrica
del Hospital de Sant Joan de Déu. Los pacientes son evaluados de forma habitual en una
agenda monogrdfica. Estos pacientes permanecen en esta agenda hasta los 20 afios de
edady, a partir de aht, son controlados por ofro Reumatélogo.Un Reumatdlogo especializado
en Reumatologia Pedidtrica evalla los pacientes en ambos centros. Variables registradas:
edad, diagnéstico, presencia de actividad clinica en el momento de la fransferencia, uso
de FAME, uso de Biologico.

Resultados:

45 pacientes fueron atendidos. Todos tenian 18 afos de edad en el momento de la
Transferencia. Los diagndsticos de los pacientes fueron: a) Artritis Idiopdtica Juvenil (AlJ)
oligoarticular-10 casos (22.2%), b) AlJ asociada a entesitis-7 (15.5%). ) Lupus Eritematoso
Sistémico-4 (8.8%), d) Sd Autoinflamatorios-3, e) AlJ poliarticular, AlJ oligoarticular extendida,
Dermatomiositis Juvenil, Osteoporosis, Morfea, 2 cada una.,f), AlJ inicio Sistémico, Ald Psoridsica,
Sd Sjoégren, Enfermedad Mixta Tj Conectivo, Behget, Fiebre Reumdtica, AlJ indiferenciada, 1
cada una; 3 pacientes ‘Otfros’.Un 48.8% de los pacientes (n=22) tomaban FAME (metotrexate,
leflunomida, hidroxicloroquina, azatioprina), y un 31.1% (n=14) tomaba Tratamiento Bioldgico
(7 adalimumalb, 6 etanercept, 1 focilizumab). Un 17.7% (n=8) presentaban actividad clinica.

Conclusiones:

La enfermedad mas es la Artritis Idiopdtica Juvenil en su forma oligoarticular. Un nGmero
importante de los pacientes presentan actividad de la enfermedad en la Transferencia,
lo que indica la importancia de realizar la misma de una forma adecuada y organizada.
Recomendamos una estructura organizativa similar a la presentada o bien un alto grado de
comunicacion entre centros para su correcta evaluacion.
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EVALUACION DE LAS HABILIDADES COMUNICATIVAS Y AUTONOMIA DE DECISION PARA
AFRONTAR LA EDAD ADULTA DE LOS NINOS CON ENFERMEDADES REUMATOLOGICAS EN LA
CONSULTA DE TRANSICION DE REUMATOLOGIA PEDIATRICA

Viceng Torrente-Segarra @, Elena Torrente-Segarra @, Estibaliz Iglesias @, Judith Sanchez O,
Joan Calzada ®, Samuel Hernandez M, Clara Gimenez @, Sergi Borlan O, Rosa Bou @, Joan
Miquel Nolla ®, Jordi Antén O.

@ Hospital Sant Joan de Déu. Esplugues Llobregat, Esplugues Llobregat; @ Agéncia de
Qualitat i Avaluacié Sanitaries de Catalunya, Barcelona, Barcelona; @ Hospital Universitari
Bellvitge, Hospitalet Liobregat, Hospitalet Liobregat.

Objetivos:
Evaluar la capacidad de autonomia comunicativa y de ftoma de decisiones de los nifos
que acuden a nuestra Unidad de Transicion.

Metodologia:

En nuestra Unidad de Transicidn se atienden pacientes con Enfermedades Reumatoldgicas
dedebutenlainfancia (delos 16-18 anos) que precisan continuar seguimiento especializado.
Hemos adaptado un cuestionario del Sick Kids Hospital canadiense, que evalla la actual
capacidad de los nifios/as de comunicarse de forma autdnoma con el personal sanitario
con la idea de evaluar su autonomia en el entorno adulto y asi obtener mayor informacién
de las carencias y necesidades de esta poblacién de pacientes. Este cuestionario auto-
administrable consta de 26 preguntas agrupadas en 6 dominios (medicacion, organizacion,
salud, sexualidad y toxicos, socializacion y evolucion), mediante escala de Likert de 3 o0 6
opciones (ver ANEXO 1).

Resultados:

22 pacientes (16a) participaron en la realizacion del cuestionario de manera consecutiva
segln llegada a la consulta. En cuanto al diagndstico, los pacientes presentalban: 17 Artritis
Idiopdtica Juvenil (10 oligo, 4 ERA, 2 psoridsica, 1 poli), 2 Lupus eritematoso sistémico, 1 Sd
Sjégren, 1 Sd Fatiga Crénica y 1 Sd Autoinflamatorio. Resultados de las respuestas en Tabla 1.

Conclusiones:

Hemos detectado algunos puntos de interés y dreas de mejora para el futuro: sélo la
mitad de los pacientes manifiesta conocer sus frafamientos y consecuencias; la mitad
de los pacientes tiene dificultad para el desplazamiento o desconoce cémo solicitar una
nueva visita; destaca la escasa frecuencia de conversaciones a solas con el médico; una
amplia mayoria de los pacientes no suele discutir temas acerca de sexualidad y, en menor
grado, de drogas de abuso; y sus implicaciones con la enfermedad; la mayoria de ellos no
dialogan sobre cémo su enfermedad afecta a su vida; y méas de la mitad de ellos conoce
el pronéstico de su enfermedad.
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ANTIBIOTERAPIA ORAL EN OSTEOMIELITIS AGUDA ;PODRIA SER UNA OPCION?
Rosa Alcobendas Rueda, Sara Murias, Agustin Remesal, Rosa Merino.

Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccién:

Habitualmente, la osteomielitis (OM) recibe tratamiento infravenoso inicial. El objetfivo de
este estudio es describir las caracteristicas y evolucién de los pacientes diagnosticados de
OM aguda tratados de forma oral en el Servicio de Reumatologia del Hospital La Paz.

Material y métodos:
Enfre 2008-2012 se recogieron de forma retrospectiva las OM tratadas via oral en nuestro
centro. El diagndstico de OM requirid una prueba de imagen compatible.

Resultados:

Se analizaron 39 casos.La demora hasta el diagndstico fue 5,5 + 4,4 dias, siendo en 14 casos
(40%), mayor de 5 dias. La edad media fue 32 + 27 meses.Tuvieron fiebre el 46% (18), 38,5 +
0,7° C.Las localizaciones mas frecuentes fueron: huesos del pie en 36%, fémur en el 15%, tibia
y himero ambas en el 7,7%.

La VSG media fue 44 + 25; 12 casos (36%) tuvieron VSG > 50,y 5 (14,7%) PCR > 100, siendo
la media 43 + 54.Solo en 1 caso se identificd agente causal en el hemocultivo (Kingella).
Se realizd Rx al 69% (27), siendo en 3 casos compatible con OM; ECO al 41% siendo en todos
normal y gammagrafia al 100%, siendo diagnostica en 36 (92%) y normal en 3, que fueron
diagnosticados por RM. Se realizd RM a 5 nifos (12,8%). El fratamiento fue cefuroxima en 36
casos (92%). 2 clindamicinay 1 amoxi-clavuldnico.La duracién del fratamiento fue 25 + 9 dias.
Ningldn paciente presentd complicaciones ni secuelas.

Conclusiones:

En el presente estudio, el tratamiento oral en pacientes seleccionados con OM no supuso
aumento de complicaciones ni secuelas, por lo que podria ser una opcidn terapéutica en
ninos sin criterios de gravedad, siempre con seguimiento estrecho. Ser&n necesarios mas
estudios para corroborar estos dafos.
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OSTEOMIELITIS Y ARTRITIS SEPTICA EN HOSPITAL DE TERCER NIVEL

Maria Jose Lorente Sanchez®, Pablo Mesa Del Castillo Bermejo M, Paula Alcaiiz Rodriguez ™,
Santiago Alfayate Miguelez W, Ana Menasalvas Ruiz®, Ernesto Domenech Abellan @, Cristina
Serrano Garcia M, Cesar Salcedo Canovas @, Carme Salvador Garcia M, Ana Blazquez @,
Jose David Jimenez Parra @, Maria Del Carmen Diaz Faura @, Nuria Lozano Rivas O.

@ Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca, El Palmar, Murcia; @ Hospital Rafael
Méndez, Lorca, Murcia.

Objetivos:
Describir un grupo de pacientes afendidos por el Servicio de Reumatologia Pedidtrica
diagnosticados de infecciéon osteoarticular.

Material y Métodos:

Estudio observacional descriptivo de pacientes hospitalizados con infeccién osteoarticular,
desde diciembre 2012 hasta sepfiembre 2015. Se recogen parédmetros demogrdficos,
clinicos, de imagen, laboratorio, tratamiento y evolucion.

Resultados:

Se analizaron 48 pacientes, la mayoria varones (68%) caucdsicos (82%), con edad media de
5.77 anos. Catorce fueron osteomielitis, 27 artritis y 7 osteoartritis. La duraciéon media de los
sinfomas prehospitalizacion fue 11 dias; 42 fueron agudas y 6 subagudas. Al debut el 65%
presentd fiebre, dolor,impotenciay localizaba la lesion (75%, 96%,90% y 79% respectivamente).
La localizacién mas frecuente fue cadera y rodilla. Diez pacientes asociaron miositis, ninguno
absceso o fistula. Se obtuvo germen en 17 pacientes (35.4%), siendo el mas frecuente el S.
Aureus (16%). De las pruebas de imagen solicitadas, la radiografia resulté patolégica en el
17% de los pacientes, la resonancia en el 83%, la ecografia en el 87.2%, la gammagrafia en
el 14.8% y la fomografia axial computerizada en el 2.1%. El 72.9% tenion PCR > 1 mg/dL al
ingreso, a la semana de tratamiento descendid =30% en el 81%. El 17% de pacientes usaron
2 antibidticos, el 58% 3,y el 25% 4 o md&s. La estancia media de hospitalizacion (fratamiento
intfravenoso) fue 19 dias y 23 dias via oral. Los md&s utilizados fueron: Cloxacilina, Cefotaxima,
Cefadroxilo, Clindamicina y Cefuroxima. Precisaron lavado articular percuténeo 47.9%
pacientes, quirdrgico 16.6% e infiliraciéon el 16.6%. En control radiogréfico al mes, 2 pacientes
presentaban esclerosis y uno osteonecrosis epifisaria. El 95.8% se recuperaron ad infegrum.

Conclusién:

La mayoria de nuestras infecciones fueron agudas y no complicadas, con edad de
presentacion y localizacion similar a lo descrito en la bibliografia. Se ha utilizado un esquema
ferapeltico prolongado, con excelente evolucion.
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UNIDAD MULTIDISCIPLINAR DE_TRANSICIC)N PARA PACIENTES CON PATOLOGIA REUMATICA
INFANTIL: EXPERIENCIA DE 4 ANOS EN UN HOSPITAL MADRILENO DE TERCER NIVEL

Cristina Sobrino Grande, Maria Liop Vilaltella, Cynthia Bouruncle Alaluna, Sandra Garrote
Corral, Maria Teran Tinedo, Wallter Alberto Sifuentes Giraldo, Maria Luz Gamir Gamir.

Hospital Universitario Ramén y Cajal, Madrid.

Objetivo:
Describir la experiencia de una unidad multidisciplinar de transicién para enfermos con
patologia reumdtica infantil en un centro espanol de tercer nivel.

Métodos:

Se realizd la revision retrospectiva de la actividad asistencial de la unidad de transicién de
nuestro centro durante el periodo 2011-2014. Se incluyeron pacientes rango de edad 16-24
anos (poblacién atendida por la unidad).

Resultados:

La consulta monogrdfica de la unidad se realiza una vez por semana y durante el periodo
evaluado se atendié un total de 110 pacientes, 63% mujeres, con una media de edad de
20.8+2,8 anos. El origen de los pacientes era: 47% consulta de reumatologia infantil del
servicio, 13% atencién primaria, 4% pediatria del hospital, 4% reumatologia pedidirica de ofro
centro, 8% ofro reumatdlogo no pedidtrico y 5% ortopedia infantil. Un 54% de pertenecian
al érea asignada al hospital, 32% ofras dreas y 14% otfras comunidades. Los diagndsticos
mas frecuentes fueron: artritis idiopdtica juvenil 33%, lupus eritematoso sistémico 13%,
otfras conectivopatias 7% y fendmeno de Raynaud primario 7%. El 53% de los pacientes
se atendieron en forma coordinada con otros servicios. Al final periodo contfinuaron el
seguimiento 62%, se dio alta a 22%, perdieron el seguimiento 15% y fallecieron 1%.

Conclusiones:

En nuestro centro se emplea un modelo de transiciéon secuencial dentro del mismo servicio,
pasando los pacientes de forma continua de la consulta reumatolégica infantil a la de
fransicién, ambas a cargo del mismo especialista, quien coordina el equipo multidisciplinar.
Las unidades de transicion cumplen un papel fundamental para optimizar el manejo de
pacientes diagnosticados en la edad pediatrica una vez que alcanzan la adolescencia,
favoreciendo su independencia en la vida adulta y la participacién activa en el cuidado
de su salud. Aunque hay descritos varios modelos de transicién, adn se requiere de mds
estudios para definir cudl es el ideal.
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SINDROME DE DIGEORGE Y ARTRITIS. DESCRIPCION DE CUATRO PACIENTES.

Clara Giménez-Roca, Estibaliz Iglesias, Joan Calzada-Herndndez, Rosa Bou, Viceng Torrente-
Segarra, Judith Sénchez-Manubens, Sergi Borlén-Ferndndez, Jordi Anton.

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

Objetivos:

Describir las caracteristicas de la artritis idiopdtica juvenil (AlJ) en nuestros pacientes con
sindrome de DiGeorge (SDG). Valorar eficacia y seguridad del tratamiento inmunosupresor
en estos pacientes.

Método:

Revision refrospectiva de pacientes con SDG y AlJ. SDG diagnosticado por deleccion del
cromosoma 22g11.2 mediante hibridacion in situ fluorescente (FISH) o sonda MLPA en
sangre periférica. Diagndstico de AlJ segun criterios ILAR 2001. Se valora eficacia segln
criterios de Walllace. Se registran las infecciones y la aparicién de efectos adversos durante
el fratamiento inmunosupresor.

Resultados:

Se incluyeron 4 pacientes, 3 nifas y un nifo.La media de edad al inicio de la clinica articular
fue 1.62 anos y la de diagndstico de la artritis 2.24 afos. Ninguno presentaba historia familiar
de artritis inflamatoria. Las caracteristicas clinicas de estos pacientes se recogen en la
fabla 1. En dos pacientes el diagndstico de AlJ fue previo al de SDG. Los fres pacientes
de curso poliarticular requirieron tratamiento inmunosupresor (metotrexate y/o anti-TNF)
y mantienen actualmente inactividad articular. La paciente de reciente diagndstico y
presentacion oligoarticular Unicamente requirié infiltracion intraarticular. No se registrd
ninguna infeccidn grave durante el fratfamiento inmunosupresor tras un seguimiento medio
de 5.6 (DE 1.02) afos. Unicamente destacan infecciones respiratorias de repeticion leves
y sin complicaciones en una paciente y un episodio de varicela correctamente tratada
con aciclovir en otra. Un paciente presentd estreiimiento en relacién al tratamiento con
etanercept, resuelfo tras su retirada.

Conclusiones:

En el SDG existe una alteraciéon inmune mediada por linfocitos T que supone riesgo de
inmunodeficiencia y de desarrollo de enfermedades autoinmunes, existiendo mayor
riesgo de artritis inmunomediada. Monitorizar la seguridad del tratamiento inmunosupresor
en estos pacientes es fundamental para controlar el riesgo de infeccion. El tratamiento
inmunosupresor ha sido eficaz y seguro en nuestros pacientes. Ninguno ha presentado
infecciones graves ni otros efectos adversos destacables.
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N 1 2 3 4
Sexo M r 13 F
Edad de diagnastico del 4a 8m 5a9%m 4m 1m
SDG
Sospecha del diagnéstico | rasgos dismorficos! | rasgos dismérficos? | rasgos dismorficos® | rasgos dismérficos®,
del SDG ¥ retraso psicomotor | y retraso psicomotor |y convulsiones en hipotonia axial,
contexto de insuficiencia
hipocalcemia velopalatina
Edad de debul artritis 2alm 11 1m la8m 12alm
Edad de diagndstico 2adm 22m 2a5m 12Zaém
artritis
Caracteristicas de la curso poliarticular curso poliarticular curso poliarticular | curso oligoarticular
artritis
ANA 1/160 negativo negativo negativo
FR negative negative negativo negativo
Uveilis no no no no
VSG al diagnostico de la
artritis (mm/h) 0 40 0 0
PCR al diagndstico de la
artritis (mg/L) 17 0 0 0
Otras enfermedades no celiaquia no no
autoi nes
Retraso psicomotor sl sl no si

M: masculine; F: femenino; m: meses; a: afios; ANA: anticuerpos antinucleares; FR: factor reumatoide; VSG:
velocidad de sedimentacidn; PCR: proteina C reactiva
Thipertelorismo, epicantus, filtrum corto, pabellones auriculares displasicos v despegados, boca pequetia, paladar ojival
“frente amplia, paladar ojival
*pelo ralo, frente amplia, pabellones auriculares de implantacion baja, ojos pequefios, boca pequeia

‘epicantus, retrognatia
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PRE\(ENCION Y DIAGNOSTICO PRECOZ DE OSTEOPOROSIS INFANTIL EN ATENCION PRIMARIA:
¢CUAL ES LA SITUACION ACTUAL EN NUESTRO PAIS?

Rocio Galindo Zavala ®, Maria Isabel Gonzdlez Ferndndez @, Rosa Bou Torrent ®, Berta Magallares
Lépez ®, Concepcion Mir Perello ®, Paula Alcaiiz Rodriguez ©, Jenaro Grana Gil @, Lucia Llacruz
Pérez ®, Marta Medrano San lidefonso ®, Indalecio Monteagudo Saez @, Juan Carlos Nieto
Gonzdlez @, Natalia Palmou Fontana (9, Belén Sevilla Pérez 1V, Wallter Alberto Sifuentes Giraldo (2.

M Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Malaga; @ Hospital Universitario La Fe, Valencia
@ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat, Barcelona; ® Hospital de la Santa Creu
i Sant Pau, Barcelona; @ Hospital Universitario Son Espases, Palma de Mallorca; © Hospital
Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia; @ Complexo Hospitalario Universitario de A Coruia,
A Coruna; ® Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza; ? Hospital General Universitario
Gregorio Marandn, Madrid; (% Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander; (7
Hospital Universitario de San Cecilio de Granada, Granada; ' Hospital Ramén y Cajal, Madrid.

Introduccién:

Para disminuir la incidencia de osteoporosis en adultos es fundamental optimizar la formacion
6sea durante el desarrollo; de ahti, la importancia de establecer medidas preventivas y de
diagnéstico precoz desde Atencidn Primaria en Pediatria.

Objetivo:
Evaluar la actividad preventiva y de diagndstico precoz de osteoporosis de los pediatras de
Atencién Primaria y valorar su formacién al respecto.

Material y métodos:

Elaboromos una encuesta dirigida a facultativos de Atencién Primaria para valorar su
actividad en cuanto a prevencidn y diagndstico precoz de osteoporosis infantil, asi como
la formacién recibida. Dicha encuesta fue difundida a fravés de diferentes sociedades
cientificas.

Resultados:

324 facultativos participaron. El 93,5% valorabaon cantidad vy tipo de ejercicio fisico de los
pacientes, y el 85,19% la ingesta diaria de Idcteos. El 94,4% recomendaba un minimo de 2
raciones de ldcteos al dia.El 9,88% creia que la leche de soja o almendras era nutricionalmente
similar a la de vaca. El 45,68% suplementalba con calcio y vitamina D si el aporte era bajo y de
estos sdlo el 39,2% realizaba pruebas complementarias para el seguimiento.

En cuanto a las fracturas, sdlo el 25,93% preguntaba especificamente por ellas dentro del
Programa de Salud Infantil y, aunque un 90,43% valoraba el mecanismo etiopatogénico.
El 40% reconocia derivarlo a Atencidn Especializada ante fraumatismos de baja energia.
La mayoria realizaban derivacién a partir de tres fracturas y sélo el 5,86% reconocia tener
criterios especificos para hacerlo.

El 92% no habian recibido formacién en osteoporosis infantil en los Gitimos 5 anos y el 88,27%
consideraba no estar suficientemente formado.

Conclusioén:

La formacién de nuestros pediatras de Atencién Primaria respecto a salud ésea es mejorable.
Es fundamental optimizar este aspecto para favorecer el alcance del méximo pico de masa
6sea en ninos, y asi disminuir la incidencia de osteoporosis en el futuro.
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PREyENCI()N Y DIAGNOSTICO _PRECOZ DE OSTEOPOROSIS INFANTIL EN EL PACIENTE
CRONICO: ( CUAL ES LA SITUACION ACTUAL EN NUESTRO PAIS?

Maria Isabel Gonzdlez Ferndndez M, Rocio Galindo Zavala @, Rosa Bou Torrent @, Concepcién Mir
Perelld @, Paula Alcahiz Rodriguez ®, Jenaro Graha Gil @, Lucia Lacruz Pérez @, Berta Magallares
Lépez @, Marta Medrano San lidefonso ®, Indalecio Monteagudo Saez @, Juan Carlos Nieto
Gonzdlez®, Natalia Palmou Fontana @9, Belen Sevilla Pérez ¢, W. Alberto Sifuentes Giraldo (2.

M Hospital Universitario y Politécnico La Fe, Valencia; @ Hospital Regional Universitario Carlos
Haya, Malaga; @ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat; ® Hospital Universitario
Son Espases, Palma de Mallorca; ® Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia, ©
Complexo Hospitalario Universitario de A Coruna, La Coruna; @ Hospital de la Santa Creu i Sant
Pau, Barcelona; ® Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza;  Hospital General Universitario
Gregorio Maranon, Madrid, 9 Hospital General de Aimansa, Aimansa; (P Hospital Universitario
de San Cecilio de Granada, Granada; 1 Hospital Ramén y Cajal, Madrid.

Introduccién:

Para disminuir la incidencia de osteoporosis en adultos es fundamental optimizar la formacién
6sea durante el desarrollo; de ahti, la importancia de establecer medidas preventivas y de
diagndstico precoz, especialmente en los grupos de riesgo.

Objetivo:

Evaluar la actividad preventiva y de diagnodstico precoz de osteoporosis entre los facultativos
de Atencidn Especializada que atienden a ninos con enfermedades crénicas, y valorar su
formacién al respecto.

Material y métodos:

Elaboromos una encuesta sobre prevencion y diagndstico precoz de osteoporosis en
pacientes crénicos dirigida a facultativos de Atencién Especializada. Fue difundida a través
de diferentes sociedades cientificas.

Resultados:

96 facultativos participaron. El 89,6% valoran cantidad y tipo de ejercicio fisico, aunque sdlo el
35,4%, la ingesta diaria de lacteos. El 72,9% recomienda un minimo de 2 raciones de lacteos
diarias. El 70,2% suplementa con calcio+vitamina D si el aporte es bajo, aungue sélo el 47,2%
realiza pruebas complementarias para el seguimiento de los pacientes suplementados.
En ausencia de fracturas, el 39,6% solicita densitometria de doble energia (DEXA) en caso
de corticoterapia prolongada o enfermedad crénica que afecte al hueso y el 47,9% solicita
niveles de 25-OH-vitaminaD en pacientes confactores de riesgo.Aunque sélo el 45,3% pregunta
especificamente porfracturas,un 96,8% valora el mecanismo etiopatogénicoy el 86,2% solicita
DEXA o deriva a Reumatologia/Endocrinologia ante fracturas por fraumatismos banales.
La mayoria deriva a partir de dos fracturas y sélo el 13,7% reconoce tener criterios especificos
para hacerlo.

El 82,3% no habia recibido formacién en osteoporosis infantil en los Gltimos 5 afos y el 79,8%
considera su formacion insuficiente.

Conclusioén:

La formacién de nuestros facultativos de Atencidn Especializada respecto a salud ésea es
mejorable. Es fundamental optimizar este aspecto para favorecer el alcance del méximo
pico de masa ésea y asi disminuir la incidencia de osteoporosis a largo plazo.
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OSTEOGENESIS IMPERFECTA. ESTUDIO DESCRIPTIVO: NUESTRA EXPERIENCIA EN LOS ULTIMOS
OCHO ANOS

Marta Benavides Nieto, Marisol Camacho Lovillo, Marta Melén Pardo, Paula Sénchez-Moreno,
Francisco Javier Downey.

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién:

La Osteogénesis Imperfecta (Ol) es un desorden heriditario caracterizado por aumento de
la fragilidad dsea y disminucion de la masa dsea. Presenta una prevalencia 1/12000 nifios y
un amplio espectro clinico. La mayoria de casos se deben a mutaciones que afectan a la
sinfesis del colédgeno tipo1 y fienen un patron de herencia dominante, aunque en los ultimos
anos se ha visto ampliado el espectro genético. Requieren un manejo multidisciplinar.

Obijetivo:
Analizar las caracteristicas epidemiolégicas, clinicas y genéticas de los pacientes
diagnosticados de Ol en nuestro Hospital, fratamiento y evolucion.

Métodos:
Estudio descriptivo retrospectivo de pacientes menores de 14 anos diagnosticados de Ol en
un hospital de tercer nivel en el periodo Febrero-2007 /Septiembre-2015.

Resultados:

Se incluyeron 31 pacientes (17 varones) diagnosticados de Ol tipo |, lll y IV. La mediana de
edad al diagnostico fue de 36 meses (periodo prenatal-158meses). El 50% presentaban
antecedentes familiares de OlI.

Se realiz6 estudio genético en 27/31 pacientes, detecténdose mutaciones en 21 (13 en gen
COL1A1 y 8 en COLTA2).

La mediana de edad de la primera fractura fue 12 meses (periodo prenatal-104 meses); 6
pacientes presentaron deformidades oseas, 10 afectacién vertebral, 8 talla bajay 1 pérdida
auditiva. 23/31(74%) pacientes presentan escleras azules y 4/31(13%) dentinogénesis
imperfecta.

Se instaurd tratamiento con bifosfonatos en 19 pacientes (18 con Pamidronato), a una
edad mediana de 38 meses (0-1566meses), durante una duracion media de 49 meses, con
disminucién del nimero fracturas (media n° fracturas antes y después del frafamiento de
6,1/afo y 0,35/afio, respectivamente) y mejoria densitométrica (media z-score en columna
al inicio del fratamiento de -4,6 SD y actual de -1,77 SD). El fratamiento resulté bien folerado.

Conclusiones:

La Ol precisa un diagndstico y manejo precoces y adecuados. Las opciones diagndstico-
terapéuticas actuales permiten mejorar la calidad de vida, disminuir incapacidad y facilitar
consejo genético.
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MANIFESTACIONES ARTICULARES EN ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL EN PEDIATRIA

Sara Bobillo, Elsa Garcia, Joan Calzada, Vigent Torrente Segarra, Judith SGnchez Manubens,
Rosa Bou, Estibaliz Iglesias, Javier Martin Capri, Jordi Anfon.

Hospital Sant Joan de Deu, Barcelona.

Introduccién:

La enfermedad inflamatoria intestinal (Ell) se asocia a mdltiples manifestaciones
extraintestinales, siendo las mds frecuentes las articulares con una prevalencia estimada
del 16-33%. Su deteccién precoz en pacientes con Ell permite optimizar el tratamiento.

Objetivos:
Determinar la prevalencia de artritis en los pacientes con Ell de nuestra serie y evaluar sus
caracteristicas clinicas, historia natural y respuesta al fratamiento.

Métodos:

Estudio retrospectivo desde octubre del 2006 a marzo de 2015 de los pacientes en edad
pedidtrica con Ell. Se analizan aquellos pacientes que presentaron artritis y/o entesitis. De
acuerdo con la clasificacién de Montredl, la Ell se dividié en Enfermedad de Crohn (EC),
colitis ulcerosa (CU) y enfermedad inflamatoria no clasificada (Elinc) con sus estadios. Las
variables recogidas fueron: edad, antecedentes familiares, inicio y evoluciéon clinica tanto
digestiva como articular, manifestaciones extraarticulares y tratamientos empleados. Los
datos se analizaron mediante Microsoft Excel® (Microsoft Corporation, Redmond).

Resultados:

De los 205 pacientes con Ell controlados en nuestro centro, 13 (6.3%) presentaron artritis.
La mediana de edad al debut de la clinica articular fue de 10.5 afos (min 3.7, max 15.5).
Las caracteristicas clinicas se resumen en la tabla 1. De los 11 pacientes con afectaciéon
periférica, la primera articulacion afectada fue el tobillo (6), seguido de la rodilla (2).
Los tratamientos més empleados fueron azatioprina y adalimumab. Este antiTNF fue indicado
en 11 pacientes logrando la remisién. A los 3 pacientes en que se suspendid por eficacia
presentaron rebote con 6ptimo control tras su reintfroduccion.

Conclusiones:

La afectacion articular en nifios con Ell es predominantemente periférica, no sumatoria,
iniciéndose en tobillo. Habitualmente va precedida de artralgias, en algdn caso previas a la
clinica digestiva. Los Anti-TNF parecen lograr un buen control de la enfermedad, su uso es
posible que haya contribuido a disminuir la incidencia de la artritis asociada con Ell.
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO EN EDAD PEDIATRICA: DISTINTAS FORMAS DE INICIO PARA
UNA MISMA ENFERMEDAD

Marta Pilar Casorrén Berges M, Marta Medrano San lidefonso ®.

@ Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza, @ Hospital Universitario Miguel Servet,
Zaragoza.

Introduccién:

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad aufoinmune caracterizada
por la inflamacién vascular generalizada y del tejido conectivo, y por la presencia de
aufoanticuerpos. Aunque puede aparecer a cualquier edad, la edad media de comienzo
del LES pedidtrico (LESp) es entre 11 y 12 aios. Un 80% de los pacientes son nifias. Se utilizan
los mismos criterios de clasificacion que en el adulto, y los sinfomas generales (fiebre o
febricula, astenia, hiporexia, deterioro del estado general o adenopatias), constituyen la
forma de presentacion mads frecuente. El curso tiende a ser més agresivo que en el adulto.

Objetivo:
Exponer las distintas formas de inicio de los pacientes diagnosticados de LESp en un hospital
de fercer nivel en los Ultimos 18 meses.

Métodos:
Se han revisado las historias clinicas de los pacientes diagnosticados de LESp en los dltimos
18 meses.

Resultados:
Los casos se exponen en laTabla 1.

Conclusiones:

Se han identificado 13 pacientes diagnosticados de LESp en los dltimos 18 meses, 3 varones
(23.08%) y 10 mujeres (76.92%). La edad media de diagnéstico fue de 9.88 afos. El retraso
diagndstico desde el inicio de los sinfomas fueron 10 meses de media, siendo la mediana
de 6 meses. Los sinfomas iniciales mas frecuentes fueron los generales (45.15% de los casos),
seguidos de la artritis (30.77%). La astenia fue el sinfoma principal maés frecuente (23.08%).
Los criterios clinicos mds frecuentes fueron artritis/artralgias con rigidez y exantema/lesiones
cutdneas, presentes ambos en el 69.23% de los casos, seguidos de las aftas orales (38.46%).
Se tienen en cuenta por separado la fotosensibilidad (7.69%) y el eritema malar (23.08%).
Los criterios analiticos mas frecuentes fueron la positividad de los ANA y el descenso de
C4 (84.62% y 76.92%, respectivamente), seguidos de la presencia de anticoagulante lUpico
(61.54%) y descenso de C3 (53.85%).
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SINDROME DE ACTIVACION MACROFAGICA EN ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL SISTEMICA
Y ENFERMEDADES AUTOINMUNES. RESULTADOS DE UN CENTRO DE TERCER NIVEL EN LOS
ULTIMOS 10 ANOS

Adriana Rodriguez Vidal, Maria Isabel Gonzdlez Ferndndez, Berta Lépez Montesinos,
Inmaculada Calvo Penades.

Hospital Universitari i Politécnic La Fe, Valencia.

Introduccién:
El sindrome de activacién macrofagica (SAM) es una complicacién grave de diversas
enfermedades reumdticas.

Objetivo:
Describir las caracteristicas clinicas, hallazgos de laboratorio e histopatolégicos, tratamiento y
evolucién de pacientes diagnosticados de SAM en una unidad de reumatologia pedidtrica.

Método:
Recogida de datos retrospectiva de pacientes con SAM en el contexto de enfermedades
reumdticas desde 2005 hasta la actualidad.

Resultados:

Se recogieron datos de 14 pacientes, 11 con artritis idiopatica juvenil sistémica (AlJ-S), 2 con
lupus eritematoso sistémico (LES) y una dermatomiositis juvenil (DMJ). El SAM se presentd al
debut de la enfermedad en el 57% de los casos. La media de edad fue 6,6 anos (1,3-14) en
AlJ-S y15,5 anos (14-17,1) en LES. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron fiebre
(100%), seguido de afectacion del SNC (50%), adenopatias (42%). hepatomegalia (35%).
esplenomegalia, afectacién cardiaca y artritis (28%), afectacién pulmonar y hemorragia
(21%) y afectacion renal (14%). Analiticamente, se objetivd elevacion de ferritina vy
dimero D (100%). hipertfransaminasemia y elevacion de LDH (86%). hipertrigliceridemia e
hipoalbuminemia (71%). anemia y frombopenia (57%). Sélo 2 pacientes presentaban
hemofagocitosis en el aspirado de médula 6sea. Refrospectivamente, 10 de los 11 pacientes
con AlJ-S cumplen los criterios de clasificacion de SAM de 2015 (Ravelli). Todos los episodios
fueron tratados con corticoides. Ciclosporina A se utilizé en 8 pacientes y anakinra en 9 de los
11 con AlJ-S. La evolucién fue favorable en 13 pacientes; uno fallecié por fallo multiorgdnico.

Conclusiones:

Clinicamente, el SAM puede ser dificil de distinguir de un brote de enfermedad reumdética.
En nuestra serie, la elevaciéon de ferritina, dimero D, fransaminasas y LDH se presentaron en
mas del 85% de los casos, apoyando el diagndstico. La deteccidn precoz de SAM, junto
con las nuevas estrategias ferapéuticas, conllevan una mejoria en el prondstico de estos
pacientes en los Gltimos afos.
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PATRONES DE CAPILAROSCOPIA EN NINOS CON CAMBIOS _DE COLORACION DIGITAL
SUGESTIVOS DE FENOMENO DE RAYNAUD DE UN HOSPITAL PEDIATRICO DE REFERENCIA

Samuel Herndndez Baldizén, Vicente Torrente  Segarra, Estibaliz Iglesias, Rosa Bou, Judith
Sanchez, Joan Calzada, Sergio Borlan, Clara Gimenez, Jordi Anton.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat.

Obijetivo:

Analizar los hallazgos por Capilaroscopia en pacientes afectos de distintas enfermedades
sistémicas de inicio en la infancia y estudiar su asociacién con diferentes parédmetros
clinicos y biolégicos.

Métodos:

Estudio observacional, transversal de los pacientes evaluados mediante Capilaroscopia
periungueal (CPU)-DINOLite 300x®, en pacientes afectos de enfermedades sistémicas
con presencia de sinfomas sugestivos de fendmeno de Raynaud (FR). Vvariables: edad,
sexo, presencia de FR (completo, incompleto), presencia de Anticuerpos Antinucleares
(ANA) y fitulo. Definiciones CPU en base al profocolo CAPICat[i] segdn: longitud, didmetro,
fortuosidades, ramificaciones (vasos periungueales); hemorragias, frombosis, dreas
avasculares, organizacion y plexo venoso. Diagnéstico CPU: patrén esclerodermia precoz/
activo/tardio, patrén inespecifico.

Resultados:

Se realizaron un total de 84 CPU (70.2% nifas), media edad 13.8 (£3.19), 29.8% con
presencia de FR completo, 15.5% FR incompleto y 54.8% sin presencia de FR definido. El 36.9%
presentaron ANA positivos (10.7% 1/80; 3.6% 1/160; 6% 1/320; 13.1% 1/640; 3.6% 1/2560).
Un 35.7% presentaron CPU con Cambios Inespecificos, el 2.4% Patrébn de Esclerodermia
Precoz, y un 61.9% normal. Las alteraciones morfoldgicas se describen en la Tabla 1. No
observamos asociacion estadisticamente significativa con ANA y FR, pero los pacientes
con ANA negativos presentaron mayor porcentaje de CPU normal, asi como los pacientes
sin FR (Figuras 1y 2). Describimos los diferentes patrones de la CPU en cada enfermedad
Reumatolégica (Figura 3). Presentamos imdgenes de algunos de los distinfos patrones
morfolégicos (imagen 1, 2, 3).

Conclusiones:

Mostramos una amplia serie de pacientes con enfermedades sistémicas y su patrén CPU.
No encontramos ningun factor asociado a un patrén especifico, aunque, se recomienda
la correcta definicion del FR y posiblemente determinacion de ANA para una correcta
orientacién del paciente y mayor rentabilidad de la CPU.

[i] Manual de Capilaroscopia. Societat Catalana de Reumatologia.
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ABCIXIMAB EN EL TRATAMIENTO DE ANEURISMAS CORONARIOS EN PACIENTES CON
ENFERMEDAD DE KAWASAKI. COMUNICACION DE CINCO CASOS.

Joan Calzada Herndndez, Rosa Bou Torrent, Estibaliz Iglesias Jiménez, Judith S&nchez
Manubens, Viceng Torrente Segarra, Clara Giménez Roca, Sergi Borlan Ferndndez, Fredy
Prada Martinez, Jordi Anton Lépez.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat.

Objetivo:

Revisar la experiencia en nuestro centro con pacientes con Enfermedad de Kawasaki (EK)
y aneurismas coronarios (AC) tratados con abciximab, un antagonista del receptor de la
glicoproteina-lib/llla.

Métodos:

Estudio observacional retrospectivo con inclusibn de pacientes con EK y AC tratados
con abciximab en un hospital de tfercer nivel. Se revisan los datos clinicos, analiticos y
los hallozgos ecocardiogrdficos. El didmetro coronario maximo se expresa segln Z-score
ajustado a superficie corporal (SC). Se describe la evolucion de la afectacion coronaria. Se
evalla la seguridad del fratamiento.

Resultados:

Se incluyen los cinco pacientes tfratados con abciximab en nuestro centro desde 2012, fodos
ninos. La edad media al diagnéstico es de 11.5+7.1 meses. El fiempo de evolucién de los
sintomas varia entre 5 y 27 dias. La arteria coronaria izquierda resulta afectada en todos
los pacientes, la coronaria derecha en tres y la descendente anterior en dos. El tiempo
de seguimiento es de 688+369 dias. El Z-score ajustado a SC para las arterias coronarias
afectadas al diagnéstico de la EK y en dltima ecocardiografia es de 9.8+3.3 y 3.5+4.9,
respectivamente; lo que representa una disminuciéon media de Z-score de 5.4+3.5.Pese a la
fendencia observada hacia la reducciéon de los AC, no se alcanza significacion estadistica.
Ningudn paciente presenta efectos adversos.

Conclusiones:

Aunque los datos actuales publicados sugieren un beneficio a largo plazo, se necesita
mayor evidencia sobre la eficacia del abciximab en el fratamiento de AC en pacientes con
EK. El abciximalb es un fratamiento seguro en pacientes pediétricos con EK.
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UVEITIS NO INFECCIOSA EN POBLACION PEDIATRICA. ESTUDIO DESCRIPTIVO MULTICENTRICO

Pablo Mesa Del Castillo Bermejo @, Ines Yago Ugarte @, Maria Jose Lorente O, José Miguel
Bolarin M, Paula Alcaiiz M, Maria Del Carmen Diaz @, Nuria Lozano @, Jose David Jimenez ™,
Cesar Gavilan @, Eliseo Pascual @, Pilar Bernabeu @, Raquel Martin Domenech @,

@ Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, El Palmar, Murcia; @ Hospital Universitari San
Joan D’Alacant, Alicante.; @ Hospital General de Alicante, Alicante; ® Hospital General de
Elda, Alicante.

Objetivos:
Describir pacientes con diagndstico de uveitis no infecciosa aftendidos en dos centros
hospitalarios del sureste espanol.

Material y Métodos:

Recogida sistemdtica y refrospectiva de datos demogrdficos, clinicos, de laboratorio,
fratamiento, complicaciones y desenlace visual asociadas al diagndstico de uveitis de
causa no infecciosa de debut en edad pediatrica.

Resultados:

Se analizaron datos de 38 pacientes. 2/3 mujeres,con una edad media al debut de 10.8 anos.
EI 53% idiopdticas, la enfermedad mds frecuentemente asociada fue Artritis Idiopdatica Juvenil
(AlJ) en el 37% de los pacientes, 71% oligoarticulares. La mayoria (84%) fueron bilaterales
de curso cronico (89%) y localizacién anterior (73%). Los anticuerpos antinucleares (ANA)
fueron positivos en 16 casos (42%).El 76% recibian fratamiento inmunosupresor y/o bioldgico,
la mayoria combinados (50%). El 55% recibieron corticoides sistémicos por actividad ocular
durante la evolucién. El 55% tenian complicaciones oculares: cataratas 31%, sinequias 34
%, querafopatia en banda 15%, edema macular 13%, hipertensién ocular 10%. Se objetivd
vasculitis refiniana en 2 pacientes. Se realizd cirugia ocular en 9 pacientes (24%) sobre 14 de
los 68 ojos afectos (20%). El 35% de los ojos afectos tenian afectada la AV, el 14% de forma
severa (<0.3) afectando a 9 pacientes (24%). Los pacientes con enfermedad sistémica de
base asociaron una menor edad al debutf, ANA positivo, sexo femenino y mayor uso de
fratamiento bioldgico.

Discusion:

Se presenta una serie multicéntrica de uveitis no infecciosa. La alta tasa de complicaciones
oculares, cirugia y afectacién visual es importante a pesar del fratamiento con corticoides,
bioldgicos e inmunosupresores. Estadisticamente las nifnas de menor edad, ANA positivo
y diagnéstico de uvettis, fienen mds probabilidades de tener una enfermedad sistémica
asociada y de recibir fratamiento bioldgico.
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ENFERIMEDAD SISTEMICA
Asociada Mo asocizds P o.R (95% 1.C.)
n=18 n=210
Edzd (mediz* 50) 10.7 6. 6afos 11.0% 2.7 afios - -
Hombres 6% G0%
Sexa Mujeres ad 5 40% 0.0005 0.04{0.01-0.35)
i Bilzteral 89% 20% 4 .
Unilzteral 11% 20%
Cursoclinico fgds B ] - -
Cranica 4% 25 %
Edad debut uveitis (mediz £ 5D) 5.2+ 2.6 ahos 7.7+ 1.7 afios 0,001 -
ANA T2% 15 % g.o0o07 0.07{0.01—0.34
Carticaides &% GE % - -
Tratzamiento Biolagico T8% 40% 0.025 0.19 {0.05—0.79
Tratamiento Inmunasupresar T2% 60% - -

g 4.67 (1.02—
Sinequias 18% Ed% 0.z 2143)
Hipertensian acular 12% 10 % - -
Catarata 22% 40% - -
Edemade macula 6% 20% - -
Cuerstopatiz en banda 6% 25% - -
Vaseulitis 0% 10% - -

Cirugia 22% 28% - -
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CARACTERIZACI()N’ CLINICA DE UNA COHORTE DE PACIENTES CON ESCLERODERMIA
LOCALIZADAY SISTEMICA

Pilar Espifio Lorenzo ®, Inmaculada Calvo Penades @, Berta Lopez Montesinos @, Maria Isabel
Gonzalez Fermdndez @, Diana Sueiro Delgado ®.

» Complejo Hospitalario de Pontevedra, Pontevedra; @ Hospital Universitario La Fe, Valencia, @
Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela, Santiago de Compostela.

Objetivo:

Determinar las caracteristicas demogréficas, clinicas, de laboratorio y terapéuticas de una
cohorte de pacientes con esclerodermia localizada y sistémica juvenil,y comparar nuestros
hallazgos con aquellos publicados en la literatura.

Pacientes y métodos:

Estudio observacional, descriptivo y retrospectivo, a fravés de la revisidon de las historias
clinicas de los casos diagnosticados de Esclerodermia localizada y sistémica juvenil en un
centro de tercer nivel, y registrados desde Septiembre de 2002 hasta Junio de 2015.

Resultados:

Se incluyeron 20 pacientes con diagndstico de Esclerodermia juvenil: 13 (65%) fueron
clasificados como Esclerodermia localizada, siendo la variante mds comudn la morfea
circunscrita (61,5%);y 7 (35%) como Esclerodermia sistémica (forma difusa 57%).

En el grupo de pacientes con Esclerodermia localizada, la duracién media de la enfermedad
al diagnéstico fue de 16 meses, presentando positividad para los ANA el 30%.Los anticuerpos
anti-Scl70 y anti-centrédmero fueron negativos en todos los pacientes. Las manifestaciones
extra-cuténeas mds prevalentes fueron las musculoesqueléticas, no encontrédndose
alteraciones en pruebas funcionales respiratorias ni capilares periungueales,

En el grupo de pacientes con esclerodermia sistémica, el tiempo medio de refraso hasta el
diagndsticofue de 33 meses.Los ANA, anticuerpos anti-Scl70y anti-cenfromero fueron positivos
en el 71,5%, 28,5% y 14,2% respectivamente. Las manifestaciones musculoesqueléticas
tfambién fueron la clinica extra-cutnea mas prevalente (100%), seguido por fendémeno
de Raynaud (85,7%), y neumopatia intersticial (42,8%). En ambos grupos, Metotrexato y
corticoides orales fueron las drogas mds usadas.

Conclusiones:

Los hallozgos demogrdficos, clinicos, de laboratorio y terapéuticos de nuestra cohorte son
similares a los referidos en la literatura, a excepcion de la frecuencia de las manifestaciones
musculoesqueléticas y la prevalencia en el subtipo de esclerodermia localizada. Estas
diferencias pueden deberse a un sesgo importante en la descripcién de las lesiones
cuténeas y clinica masculo-articular, asi como a la omisidn de datfos en las historias clinicas.
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OSTEOMIELITIS CRONICA NO BACTERIANA: EXPERIENCIA EN UN HOSPITAL TERCIARIO

Estefania Barral Mena @, Xabier Gomez Freire M, Eugenia Enriquez Merayo M, Rocio Casado
Picén @, Pablo Bello ®, Jaime De Inocencio Arocena @,

™ Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid; @ Santa Ponsa, Baleares, ® Rey Juan Carlos,
Méstoles.

Objetivo:

La osteitis cronica no bacteriana (OCNB) cursa con brotes de inflamacion ésea en ausencia
de aislamiento microbioldgico. Su diagndstico es de exclusion por lo que a menudo existe
demora diagnostica. El tratamiento clésicamente se iniciaba con antiinflamatorios no
esteroideos (AINEs), aunque en la actualidad nuevas alternativas ferapéuticas como los
bifosfonatos o los fadrmacos antiTNF estéin obteniendo resultados prometedores. El objetivo del
estudio es revisar nuestra experiencia en el diagnéstico y tratamiento de pacientes con OCNB.

Métodos:
Revision retrospectiva de las historias clinicas de 7 pacientes con OCNB seguidos en la
consulta de Reumatolgia de nuestro centfro entre 2005 y 2015.

Resultados:

De los siete pacientes (Tabla 1), cuatro eran mujeres con una mediana de edad de 10 anos
(RIQ 2) y mediana de demora diagnéstica de 7 meses (RIQ 10). El motivo mas frecuente
de consulta fue dolor que interferia con el suefio en cinco pacientes. Seis presentaron
lesiones multifocales al diagndstico. En seis pacientes se realizd biopsia 6sea demostrando
un infiltrado neutrofilico o linfocitario y esclerosis. Cuatro pacientes recibieron tratamiento
antibiético asociado a AINEs sin respuesta clinica. Cinco pacientes recibieron prednisona
consiguiéndose el control sinfomdatico, aunque sélo una paciente lo mantuvo al suspender
el tfratamiento. Cinco pacientes recibieron terapia con bifosfonatos, con remisién de la
enfermedad en dos de ellos.Tres pacientes presentaron una respuesta clinica insuficiente a
Pamidronato por lo que recibieron ferapia anti-TNF (etanercept, infliximab y adalimumalo)
mantfeniéndose asinfomdaticos en la actualidad.

Conclusiones:

Nuestro estudio tiene un nUmero limitado de pacientes pero apoya la utilidad de los
bifosfonatos y fdrmacos biolégicos en el control de la enfermedad. Estos f&rmacos tienen
un perfil de efectividad y seguridad bueno sin efectos adversos destacables en ninguno de
nuestros pacientes.
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ARTRITIS‘IDIOPATICA JUVENIL SISTEMICA. INICIO Y DURACION DEL TRATAMIENTO BIOLOGICO.
A PROPOSITO DE 4 CASOS

Enriqueta Peiro Callizo ®, Natalia Palmou Fontana @, Cristina Alvarez Alvarez M, Leyre Riancho
Zarrabeitia M, Carlos Fernandez Diaz M, Monserrat Santos Gomez @,

@ Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santande,; @ Hospital Can Misses, Eivissa, Ibiza.

Objetivos:
La Artritis Idiopdtica Juvenil de Inicio Sistémico (AJS) representa 10% de las AlJ. En la Glitima
década los cambios en su abordaje terapéutico han modificado drésticamente su curso.
En este sentido, presentamos 4 casos de AlJS tratados de forma temprana con farmacos
biologicos.

Métodos:
Describimos la evolucion clinica de 4 casos atendidos en nuestra unidad entre abril 2011
y mayo 2013

Resultados:

Se frata de 3 nifos y una nina (1- 7 anos) diagnosticados de AlJS, segln criterios ILAR,
por fiebre, artritis, rash y/o hepatomegalia. Sin respuesta a AINE , reciben prednisona 0,5
- 1 mg/k/d vy, ante la imposibilidad de reduccién de dosis, iniciamos monoterapia con
Anakinra (AK) (1-2 mg//k/d) en 3 casos y Tocilizumab (TCZ) (12mg/k/14d)en uno .El
fiempo medio desde el inicio de la enfermedad y tratamiento bioldgico fue 48 dias (12-90
dias) , cumpliendo criterios de inactividad clinica en un plazo medio de 22 dias (15-45).
Iniciamos descenso de dosis del AKy TCZ tras una media de 5,5meses (4-8 meses) y retirada
definitiva fras un fiempo medio de tfratamiento de 9 meses (9-14). En la actualidad, los
cuatro nifos mantienen inactividad clinica durante un tiempo medio de 22meses (12-43)
fras suspender el bioldégico. Las dosis utilizadas de AK fueron, en algdn caso, menores de lo
recomendado pero la respuesta fue igualmente 6ptima en todos. No registramos ningln
efecto secundario durante el tratamiento.

Discusion:

Aungue es una muestra muy pequena, consideramos que nuestros datos confirman la
importancia del tratamiento precoz con anti IL-1 o Anti Il-6 de la AIJS para inducir una
remisidn completa y refuerzan la necesidad de ensayos prospectivos que nos permitan
definir la mejor estrategia respecto a inicio y duracién del fratamiento bioldgico
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EFICACIA Y TITULO DE ANTICUERPOS TRAS LA VACUNACION EN NINOS CON SfNDROI_VIES
PERIODICOS ASOCIADOS A LA CRIOPIRINA (CAPS) DE EDADES ENTRE 28 DIAS Y 4 ANOS
TRATADOS CON CANAKINUMAB

Inmaculada Calvo @, Yosef Uziel @, Paul Brogan @, Michael Hofer @, Jasmin Kuemmerle-
Deschner®, Bernard Lauwerys ©, Anfonio Speziale @, Ken Abrams ®, Karolynn Leon ®, Xiaoling
Wei ®, Ronald Laxer (9, Helen Lachmann @9,

@ HospitalUniversitario La Fe, Valencia, @ Meir Medical, Kfar Saba, @ UCL Institute of Child Health,
and Great Ormond Street Hospital NHS Foundation Trust, London, ® Hospitalier Universitaire
Vaudois, Lausanne, ® University Hospital Tuebingen, Tuebingen; © Cliniques Universitaires
Saint-Luc and Université catholique de Louvain, Brussels, @ Novartis Pharma , Basel; ©® Novartis
Pharmaceuticals Corporation, New Jersey; @ Novartis Pharma, Beijing, (% Hospital for Sick
Children, Toronto,; " National Amyloidosis Centre, UCL Medical School, London.

Objetivos:

Canakinumab (CAN) eseficazen pacientes=2 anoscon CAPS (N.Engl.J.Med.2009;60:2416-25).
Sin embargo, puede requerirse tratfamiento en edades mds fempranas. La inhibicion IL-1
no afectd la produccién de anficuerpos post-vacunacién en voluntarios sanos (Clin.
Vaccine.Immunol.2010;17:1952-57), pero no existen datos en pacientes con CAPS que
reciben vacunas infantiles esténdar. Se evalud la eficacia y seguridad de CAN, incluyendo
produccién de anticuerpos post-vacunacién, en nifos con CAPS<4 anos.

Métodos:

Pacientes de novo con CAPS confirmada y edades 28 dias-4 anos recibieron 12,2 mg/kg CAN
de forma abierta cada 4/8 semanas(Sem) durante 56Sem. Se evalud la respuesta completa
(RC:respuesta clinica y PCR normal) y posterior recaida. Se evaluaron los aconfecimientos
adversos (AA) y los fitulos de anticuerpos post-vacuna los dias 28 y 57. Las vacunas evaluadas
incluyeron: DTP;Haem.Influenzae;Menin.Neum.;gripe;Hep.B;Strep.Pneum.

Resultados:

Se incluyeron 17 pacientes, 6 <24 meses (44 dias-5 meses). La distribucion fenotipica fue:
FCAS(n=1), MWS(n=12), y NOMID(n=4). Los 17 pacientes lograron respuesta clinicay 16 RC.
Siete pacientes requirieron aumento de dosis para lograr y/o mantener sus respuestas. El
paciente sin RC fue un nino de 1 ano con PCR persistentemente elevada. De los 16 con RC,
4(2 MWS y 2 NOMID) recayeron posteriormente, pero todos recuperaron la RC; 2(1 MWS; 1
NOMID) con escalado de dosis y 2(1 MWS; 1 NOMID) sin. No hubo brotes de CAPS con la
vacunacion y hubo aumento en los titulos de anticuerpos en todas las vacunas evaluadas.
Los AA més frecuentes fueron las infecciones (mayoritariamente tracto respiratorio superior).
Cuatro pacientes experimentaron un AAgrave (ninguno ocurrié >1 vez). Ningdn paciente
discontinué debido a AA.

Conclusiones:

Canakinumab es un tratamiento altamente efectivo para pacientes con CAPS de edades
fan tempranas como 44 dias. El perfil de seguridad fue aceptable y similar al de pacientes
mayores. Canakinumalb no parece influir sobre la produccién de anticuerpos contra las
vacunas estadndar no-vivas.
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EVALUACION DE LA SEGURIDAD A LARGO PLAZO Y EFECTIVIDAD DEL TRATAMIENTO CON
CANAKINUMAB (CAN) EN PACIENTES CON SINDROMES PERIODICOS ASOCIADOS A LA
CRIOPIRINA (CAPS): RESULTADOS DEL REGISTRO BETA-CONFIDENT

Santiago Jimenez ®, M® Luz Gamir @, Jasmin Kuemmerle-Deschner @, Hal Hoffman @, Philip
Hawkins ®, Tom T.Van Der Poll ©, Ulrich Walker @, Antonio Speziale ®, Hugh Tilson ©.

@ Hospital Central de Asturias, Oviedo; @ Hospital Ramén y Cajal, Madrid; @ University Hospital
Tuebingen, Tuebingen; @ University of California, San Diego; ® University College London
Medical School, London; © University of Amsterdam, Academic Medical Center, Amsterdam;
@ University Hospital, Basel; @ Novartis Pharma AG, Basel; ? University of North Carolina,
Chapel Hill.

Objetivos:

Se presentan datfos intfermedios del registro observacional, multicéntrico, -Confident.
El objetivo principal es la seguridad, especialmente acontecimientos adversos (AA)
graves (AAG), incluyendo infecciones graves, vértigo, fumores malignos y reacciones de
hipersensibilidad. El objetivo secundario es la eficacia mediante Evaluacion Global del
Médico (EGM).

Métodos:

El -Confident registra todos los AA y AAG o AAs potencialmente relacionados con CAN. Los
datos de seguridad acumulados se presentan como tasa de incidencia (nGmero eventos)
por 100 anos-paciente (TI/100a.p.) desde el inicio (19/11/2009) hasta la fecha del corte
actual (31/12/2014). En el congreso se actualizardn los datos de seguridad.

Resultados:

Se incluyeron 288 pacientes (40 FCAS;167 MWS;33 NOMID;37 otfros) con seguimiento
medio+DE de 193+72 semanas. 21(7,3%) discontinuaron CAN: 5 en cada caso debido a AA,
falta de eficacia y preferencia del paciente; y 6 por motivos desconocidos. La TI/100a.p. de
AAs fue 100.0. Los pacientes FCAS (fenofipo menos grave) tuvieron la TI/100a.p. més baja
(60.9) respecto los fenotipos mdas graves (MWS: TI/100a.p.107.2; NOMID: TI/100a.p.120.3). Los
AAs mds frecuentes fueron las infecciones e infestaciones (TI/100a.p.36.7). 19 pacientes
fuvieron vértigo (TI/100a.p.3.7). Hubo 117 AAGs en 62 pacientes (TI/100a.p.15.0). El AAG
mas frecuente fue infeccion (TI/100a.p.4.1). Hubo una muerte: paciente 76 ainos con MWS
y adenocarcinoma rectal metastasico. De 18 pacientes con vacuna neumocédcica, 13
notificaron una reaccién local post-vacuna (4 consideradas graves). Segln la PGA, casi la
mitad de pacientes no tenian actividad de la enfermedad, y el resto tenian mayoritariamente
actividad leve/moderada, en la fecha de corte. La actividad fue mayoritariamente nula en
pacientes sin mutacion NLRP3(n=14). No hubo pérdida de efecto con el tiempo.

Conclusiones:

La seguridad y eficacia a largo plazo observados con canakinumab en el registro de CAPS
es consistente con la observada en el programa de desarrollo clinico. El tratamiento es
también efectivo en pacientes con CAPS sin mutacion NLRP3.



SEVILLA

= ' 26-28

NOVIEMBRE

PO-27

ANALISIS FINAL DEL ESTUDIO DE EFICACIA Y SEGURIDAD DE CANAKINUMAB (CAN) EN EL
SINDROME DE HIPER-IGD ACTIVO (HIDS)

Juan Ignacio Aréstegui @, Jordi Anton @, Inmaculada Calvo ®, Angel Robles @, Anfonio
Speziale ®, Yolandi Joubert ®, Guido Junge ©, Jordi Yague .

@ Hospital Clinic, Barcelona; @ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Liobregat, Barcelona;
® Hospital La Fe, Valencia; ® Hospital La Paz, Madrid; ® Novartis Pharma AG, Basel.

Objetivos:

Presentamos los resultados finales del estudio del anti-IL-1 CAN en HIDS activo. El objetivo
principal fue evaluar los brotes durante un fratamiento de 6 meses(m) en comparaciéon con
un periodo histérico sin tratamiento.

Métodos:

Estudio abierto, de un solo brazo, de CAN sc en pacientes con HIDS activo mayores de dos
afos, gue incluyd 6m de fratamiento con un méximo de 6m de retirada de tratamiento y un
fratamiento a largo plazo de 24m.

Resultados:

Todos los pacientes (N=9) completaron el tratamiento de 6m y los ém de retirada, y 8
completaron los 24m a largo plazo. La mediana de brotes disminuyd de 5(3-12) durante el
periodo histérico a 0(0-2) durante el fratamiento, y se mantuvo en 0(0-3) hasta el final del
estudio. La mediana de duracion fue 3,5 dias(d)(2-8) durantfe los primeros 12my 8,5d(6-11)
durante el segundo afno. La gravedad del brote fue “leve”/"moderada” al inicio y disminuyd
a‘leve”/"minima”y a“leve” /" asinfomdatica” en el primer y segundo anos, respectivamente. El
control segln evaluacién global del médico cambid en fodos los pacientes desde 'ningln
control’/'mal control’ al inicio hasta “buen”/"excelente” control el d.4 y se mantuvo igual
hasta el final del estudio. Los niveles de PCR y SAA se normalizaron el dia 15 y se mantuvieron
normales hasta el final. Los AAs mds frecuentes fueron las infecciones, en consistencia
con estudios previos. Cuatro pacientes experimentaron 14 AAgraves (leves/moderados),
ninguno relacionado con CAN. No hubo AAs que provocaran la discontfinuacion.

Conclusiones:

Canakinumab redujo notablemente los brotes, alivié rdpidamente los sinfomas agudos y
normalizé los marcadores seroldgicos. No hubo AAs que provocaran discontinuaciones y la
seguridad fue consistente con ofros estudios. Estos datos proporcionan una fuerte evidencia
de un control seguro y sostenido de la enfermedad durante el tfratamiento y refuerzan el
desarrollo de canakinumab en esta drea terapéutica.
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OSTEOMIELITIS CRONICA MULTIFOCAL Y SINDROME SAPHO: ESTUDIO DESCRIPTIVO
MULTICENTRICO

Paula Sénchez-Moreno M, Maria Soledad Camacho-Lovillo @, Marta Benavides-Nieto @, José
Bernabeu-Wittel M, Maria José Virola-Cruz @, Carmen Vargas-Lebrdon @, Marta Meldn-Pardo O.

@) Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla; @ Instituto Hispalense de Pediatria, Sevilla; @
Hospital Universitario Virgen de la Macarena, Sevilla.

La osteomielitis cronica multifocal recurrente (OCMR) es una enfermedad rara con
gran espectro de presentacion: unifocal/multifocal, aguda/crénica, sintomdatica/no. En
ocasiones presenta manifestaciones cutédneas: sindrome SAPHO (sinovitis, acné, pustolosis,
hiperostosis, osteitis). Existe gran variabilidad de manejo de estos pacientes asi como en su
evolucion.

Objetivo:
Conocer las caracteristicas de los pacientes con OCMR/SAPHO en nuetro medio.

Métodos:
Estudio descriptivo retrospectivo multicéntrico.Se revisaron caracteristicas clinicas, fratamiento
y evolucién de pacientes con OCMR/SAPHO de tres centros pedidtricos de nuestra ciudad.

Resultados:

6 casos de OCMR (3 varones, 3 mujeres). Edad media al diagndstico de 9,3 +/- 2 afos, con
debut de la enfermedad mas precoz en varones (7,6 +/- 1,15 afos) que en mujeres (11+/-1
anos). 5 presentaron enfermedad 6sea multifocal, siendo las localizaciones mds frecuentes
columna (n=3), mandibula (n=2) y claviculas (n=2). Se realizd estudio anatomopatolégico
en un 67% de las lesiones 6seas. Tuvieron afectacién cutdnea (pustulosis palmo-plantar)
siendo catalogados de SAPHO el 50% de los pacientes. Ninguno de presentd afectacion
sacroilioca. El tiempo de diagnéstico fue 6 meses (mediana, RIQ = 3) sin encontrar
diferencias entre formas unifocales/multifocales ni entre pacientes con afectacion cuténea
o no. Al diagndstico 3/4 presentaban tanto PCR (66 +/- 46 mg/L) como VSG (49+/-35 mm/h)
elevadas. Factor reumatoide, ANA y HLA B27 fueron negativos en 4/4 pacientes. 3 de los 6
casos han recibido fratamiento GUnicamente con AINEs. En el resto se encontrd variabilidad
de manejo: metotrexate 2/6, etanercept 1/6, inmunoglobulinas 1/6, pamidronato 1/6.
Actualmente 4 los casos mantienen respuesta al tratamiento tras suspensién del mismo.
Los dos casos restantes aln reciben fratamiento, uno de ellos con buen control de la
enfermedad y el otro con actividad.

Conclusiones:

La OCMR/SPAHO es una enfermedad rara enconfrédndose gran variabilidad en su
diagndstico y tratamiento. Estudios multicéntricos serian aconsejables para establecer un
protocolo de manejo de estos pacientes.



RESUMENES DE COMUNICACIONES DEL CONGRESO




de la SOCiedad espanola

¢ reumatologia pediatrica

P-29

ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL. USO DE LA RMN DE BAJO CAMPO EN UNA CONSULTA DE
REUMATOLOGIA PEDIATRICA

Carmen Vargas Lebrén, Maria Dolores Ruiz Montesino, Virginia Moreira Navarrete, Federico
Navarro Sarabia.

Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla.

Objetivos:

Describir el uso de la RM en préctica clinica, estableciendo el apoyo y ventajas de
esta técnica al diagndstico y seguimiento de pacientes fratados en una consulta de
Reumatologia Pedidtrica.

Material y Método:

Estudio retrospectivo de las RM que se realizaron a pacientes de la consulta de reumatologia
infantil, a criterio del reumatélogo. Aparato de RM de bajo campo. Realizacién y lectura
(doble) por un reumatélogo con experiencia. Score usado el RAMRIS modificado para AlJ.
No se utilizd contraste.

Resultados:

Se incluyeron un fotal de 17 pacientes, a los que se realizd un fotal de 43 RM: 26 manos,
5 pies, 4 rodillas y 8 tobillos. Entre los pacientes incluidos, 7 presentaban diagndstico de
AlJ oligoarticular, 3 psori@sica, 2 sistémica, 1 indiferenciada, 1 poliarticular, 2 espondilitis
anquilosante y 1T monoartritis. En 2 pacientes la RM no fue de ufilidad ya que no
permanecian inméviles y la imagen fue de mala calidad. Entre los motivos de solicitud,
enconframos 1 paciente ya diagnosticado y en fratamiento, en el que se solicitd la RM
para valorar un fraumatismo; 4 pacientes como apoyo al diagndstico, visualizindose
actividad inflamatoria como: entesitis, dactilitis, edema éseo y tenosinovitis; 1 paciente
con monoartritis en el que la RM aportd el diagndstico de lipoma arborescens; en
6 pacientes, incluyendo los 4 a los que ayudd el diagndstico, se utilizd la RM para
seguimiento de la actividad de la enfermedad y ajuste del tratamiento. Por dltimo, en 6
pacientes se solicité para apoyar la remisién clinica de la enfermedad y asi se corrobord.

Conclusiones:

En este estudio, la RM de bajo campo ha demostrado utilidad en una consulta de
Reumatologia Pedidtrica ayundando al diagndstico, apoyando la exploracidon del clinico,
en el seguimiento de los pacientes y la remisién clinica. Ademds, es una técnica inocua y
cémoda para los nifos.
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CUERPOS RICIFORMES EN ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL DE DEBUT. A PROPOSITO DE DOS
CASOS

Pablo Mesa-Del-Castillo Bermejo @, Maria José Lorente Sanchez @, Jose Emilio Hernandez
Barcelo ®, Carlos Perez Canovas @, Jose Miguel Bolarin Guillen ®, Paula Alcaiiz Rodriguez @,
Nuria Lozano Rivas @, Jose David Jiménez Parra @, Maria Del Carmen Diaz Faura ®.

@ Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia;® Hospital Universitario Rafael
Meéndez, Lorca, Murcia.

Obijetivo:
Presentar dos casos de Artritis Idiopdtica Juvenil (AlJ) de debut con presencia cuerpos
riciformes en liquido sinovial.

Método:

Descripcion clinica, anatomopatoldgica y por imagen en dos pacientes con diagndstico
de artritis idiopdtica juvenil que presentaron cuerpos riciformes en liquido sinovial al debut
de la enfermedad.

Resultados:

CASO 1:Nifa de 3 aios que presenta tumefaccion de rodilla derecha de 1T mes de evolucion.
En el estudio de imagen por ecografia y RNM se demuestra una intensa hipertrofia sinovial. Se
realizarondos artrocentesisconagujade 21 Gsinpoderdrenarcompletamente laarticulacion;
finalmente con una aguja de 16 G se consiguid su drenaje completo, obteniendo abundantes
formaciones ovaladas blanquecinas en liquido sinovial. El cultivo del liquido sinovial y
Mantoux fueron negativos; estudio anatomopatoldgico compatible con cuerpos riciformes.
CASO 2: Nina de 3 anos que presenta tumefaccién de rodilla derecha de duraciéon
indeterminada que se tratd con drenaje e infilitraciéon local. Al mes de evolucién presenta
artritis de rodilla izquierda que se drena con aguja de 21 G, obtfeniendo liquido con
formaciones granulares blangquecinas compatibles con cuerpos riciformes. El cultivo del
liquido sinovial y Mantoux fueron negativos. Las imdgenes muestran infensa hipertrofia
sinovial y flujo doppler positivo en ecografia.

Discusién:

Los cuerpos riciformes se han relacionado frecuentemente con
la artritis tuberculosa y reumatoide, aunque pueden aparecer en
otras artritis inflamatorias, incluida la AlJ. Los cuerpos riciformes
corresponden a fragmentos sinoviales desprendidos como
consecuencia de una proliferacion y degeneracion sinovial o tras
microinfartos sinoviales, que posteriormente son recubiertos de
filbrina. Su presencia no se ha relacionado con un peor prondstico
o severidad de la artritis. El uso de agujas de mayor calibre para
el drenaje articular en casos dificiles puede evitar procedimientos
mds agresivos como una artroscopia, que se llegd a plantear en
nuestro caso 1.
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DESINTENSIFICACIC)N DEL TRATAMIENTO BIOLOGICO EN AlJ SISTEMICA: PRESENTACION DE
DOS CASOS CLINICOS

Alejandro Souto Vilas, Maria Lopez Sousa, Evelin Cervantes Pérez, Flor Otero Gonzdlez, Antonio
Mera Varela.

Hospital Clinico Universitario de Santiago de Compostela, Santiago de Compostela.

Objetivos:
Describir la desintensificacion del tratamiento bioldgico en dos pacientes con AlJ sistémica

Método:
Descripcion del manejo de la remisién clinica en dos pacientes diagnosticados de AlJ
sistémica tratados con diferentes terapias bioldgicas.

Resultados:

El caso 1 se trata de un vardn de 25 meses, diagnosticado de AlJ sistémica en relacion
a un cuadro febril prolongado, exantema eritematoso, adenopatias y afectacion
arficular. Fue tratado con dosis altas de corticoides con buena respuesta pero con
reaparicion de nuevos brotes tras su reduccién. Por dicho motivo inicié Tocilizumab, que
fue suspendido por el desarrollo de una reaccién de hipersensibilidad. Posteriormente
se inicid Canakinumab a dosis de 4 mg/kg/4 semanas, obteniendo una répida mejoria.
Tras alcanzar la remisidn clinica con fratamiento, se inicid la desintensificacion del
fratamiento mediante un progresivo aumento del infervalo de administracion, recibiendo
actualmente 4 mg/kg cada 12 semanas y permaneciendo en remisidn clinica.
El caso 2 se trata de un vardn de 13 anos, diagnosticado de AlJ sistémica debido a fiebre
en picos, rash, adenopatias y poliartritis. A los 2 meses se inicid Tocilizumab a dosis de 8
mg/kg/2 semanas y debido a la buena respuesta, a los 3 meses se aumentd el intervalo
de administracién a cada 4 semanas. Tras 12 meses de enfermedad inactiva, se procedid
a la desinfensificacion del tratamiento mediante aumento progresivo del intervalo de
administraciéon a cada 6 y posteriormente cada 8 semanas. Tras 24 meses de enfermedad
inactiva se redujo la dosis a 6 y posteriormente 4 mg/kg/ 8 semanas y posteriormente a
4 mg/kg/12 semanas. Finalmente, fras 4 anos de enfermedad inactiva se suspendid el
tratamiento, permaneciendo el paciente en remisiéon clinica.

Conclusiones:
La desintensificacion del tratamiento en la AlJ sistémica puede ser una alternativa eficaz y
segura que puede conducir a la remisidn clinica sin fratamiento.
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PAQUIDERMODACTILIA CLASICA. UNA SIMULADORA DE ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL.

Pablo Mesa Del Castillo Bermejo @, Teresa Martinez Menchon @, JesUs De La Peia Moral
M, Maria Jose Lorente Sanchez @, Nuria Lozano Rivas @, Jose Miguel Bolarin Guillen @, Paula
Alcaniz Rodriguez ®, Jose David Jimenez Parra @, Maria Del Carmen Diaz Faura @.

@) Hospital Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia, @ Hospital Dr. Rafael Méndez, Lorca, Murcia.

Objetivo:
Presentar un caso de Paquidermodactilia Clasica.

Métodos:
Descripcion clinica, radiolégica y anatomopatolégica de un caso llamativo de
paquidermodactilia.

Resultados:

Nifio de 9 anos con cuadro de 9 meses de evolucién de tumefaccidn progresiva y bilateral
de interfal@ngicas proximales 1,2, 3 y 4 con patron simétrico. El nifo no refiere dolor, limitacion
ni otros sinfomas asociados. Se realizd estudio mediante Rx, ecografia, RNM y una biopsia
profunda de piel que mostrd hiperqueratosis y depdsitos pan-dérmicos de coldgeno.
El paciente no recibe ningln tratamiento especifico.

Discusion:

La Paquidermodactilia es una fibromatosis digital progresiva benigna descrita por primera
vez en 1975 caracterizada por una tumefaccidon progresiva de dedos. Es mds frecuente
en varones jovenes y generalmente progresa a lo largo de varios afos para estabilizarse
en la adolescencia. No se conoce su causa pero se proponen factores mecdnicos (en
pacientes con frastornos psiquidtricos o por actividades repetitivas), hormonales y
genéticos. Existe una propuesta de clasificacion en: 1.- cldsica (afecta a mds de un dedo
y se asocia con microtraumas), 2.- localizada (una Unica articulacion), 3.- fransgresiva (se
extiende a metacarpofaldngicas y mano), 4.- familiar y 5.- asociada a esclerosis fuberosa.
Predominantemente afecta a la regidn de interfal@ngicas proximales, de forma bilateral
y fiene un curso asinfomdtico sin limitacién del movimiento ni disfuncién. El diagndstico
diferencial incluye artritis idopdtica juvenil, osteitis, tumores, frastornos cuténeos, endocrinos
y anomalias genéticas. El diagndstico definitivo lo da la presencia anormal de colégeno
en epidermis, dermis y/o hipodermis aunque la biopsia no es necesaria en fodos los casos.
El tratamiento incluye control de factores mecdnicos y psicolégicos, infilfraciones con
corticoides de depdsito y cirugia; se prefieren fratamientos conservadores por el cardcter
benigno y la tendencia a la estabilizaciéon del proceso en la mayoria de los casos.
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SINDROME LINFOPROLIFERATIVO EN NINA CON ARTRITIS Y UVEITIS DE EVOLUCION
PROLONGADA

Beatriz Bravo Manchefio, Margarita Camacho Gonzdlez-Aurioles, Alba Henares Rodriguez,
Maria Luisa Alés Palmer, Juan Luis Santos Pérez.

Hospital Universitario Virgen de las Nieves, Granada.

Introduccién:

Enocasiones, laartritisidiopdticajuvenil (AlJ) presenta evoluciontérpida precisando farmacos
inmunosupresores y bioldgicos. En este contexto, el desarrollo de sindromes linfoproliferativos
(SLP)., neoplésicos o no, constituye una complicacion femida aunque infrecuente.
Presenfamos una paciente diagnosticada de AlJ y uvettis severa que desarrollé un SLP tras
9 afos de evolucién.

Caso Clinico:

Nifia de 11 afos diagnosticada de AlJ oligoarticular y uvettis severa desde los dos afos, con
mala respuesta a MTX, corticoides y distintas combinaciones de inmunosupresores (MTX,
ciclosporina, micofenolato) con antiTNF o abatacept.

Desde el aio 2012, AlJ y uveitis controlada con tocilizumalb y micofenolato.

En marzo de 2014, aparece linfoproliferacién generalizada con esplenomegalia.

Discreta trombopenia. Estudio exhaustivo descarté infecciones y malignidad. PET-TAC con
infensa actividad metabdlica. Biopsias: policlonalidad sin atipias.

El estudio inmunolégico (linfopenia B relativa, disminucion significativa de células B-memoria
con cambios de clase CD27+IgD-, hipogamma-gG y elevacion de linfocitos T dobles
negativos) junto a linfoproliferaciéon inexplicada crénica y enfermedad autoinmune de
base, orientd hacia un probable SLP autoinmune (SLPA-ALPS). No se detectaron defectos de
apoptosis, mutaciones genéticas relacionadas ni otras alteraciones inmunohistoquimicas.
Se traté inicialmente con corticoides, MTX e inmunoglobulinas mensuales.

Posteriormente, ingresa con anemia hemolitica autoinmune severa resistente a
inmunoglobulinas y corticoides V. Dado que ya habia recibido micofenolato, se inicid
tratamiento con sirolimus frente al que mostré adecuada respuesta clinica y tolerancia.

Conclusiones:

El SLPA-ALPS es una enfermedad infrecuente definida por defecto en la apoptosis linfocitaria,
linfoproliferacién, enfermedades autoinmunes y riesgo de cdncer. En un 70% se encuentran
mutaciones genéticas. La celularidad acumulada corresponde a linfocitos T TCR+, con
aumento de dobles negativos para CD4-CD8, origen de disfuncion B y autoinmunidad.
Los pacientes pediatricos con AlJ y linfoproliferaciéon deben incluir el SLPA-ALPS en su
diagndstico diferencial, ante el riesgo de otras enfermedades autoinmunes y neoplasias, asi
como por su diferente fratamiento.
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SINDROME DE ACTIVACION DEL MACROFAGO

Leonor Arranz Arana, Maria Ruiz Del Castafo Unceta-Barrenechea, Unai Hernandez
Dorronsoro, Begoia Romdan Alonso, Vanesa Cancela Muniz.

Hospital Universitario Donostia. UPV/EHU, San Sebastian.

Introduccién:

Sindrome de activacion del macréfago (SAM) ocurre en 7-10% de las artritis idiopdtica
juvenil sistémica (AlJs) siendo la causa mayor de mortalidad. Aparece en los primeros
meses del debut. Describimos un caso fratado con antagonista del receptor de interleukina
1 que a los 3 meses desarrolld SAM.

Caso Clinico:

Nifa de 10 anos, diagnosticada hace 3 meses de AlJ s con 2 semanas de fiebre elevada y
artromialgias, leucocitosis y PCR elevada, ferritina hasta 75560 mcg/L, serologias y cultivos
negativos, médula ésea normal. Tratada con anakinra 2 mg/kg/dia. Presenta fiebre de 3
dias, afectacion general, adenopatias laterocervicales. A las 24 horas deterioro general con
derrame pleural, pericérdico, ascitis, hepatoesplenomegalia. Anemia : Ho 8,6 mg/dl;
leucopenia (2.420 10e3/uL ) ;trombopenia (41 10e3/uL) ; PCR 409 mg/L; GPT 496 U/L,VSG
4 mm/h; hipofibrinégenemia 80 mg/dL ; elevacidén dimero D ; LDH 1811 U/L, triglicéridos
787 mg/dL; y ferritina hasta 76.084 mcg/L.Presumiendo SAM se biopsia médula ésea que
es concordante con sindrome hemagocitico. Inicialmente tratada con antibioterapia e
inmunoglobulinas. Tras realizar MO inicia pulsos de metilprednislona 30 mg/kg/dia 5
dias, anakinra 2mg/kg/dia, persistiendo fiebre, leucopenia y alteraciones de coagulacion.
Al 7° dia se asocia ciclosporina oral 4 mg hasta 8mg/kg/dia. Posterior evolucion
favorable sin fiebre, mejoria clinica y de pardmetros inflamatorios. Persiste deplecion de
linfocitos B. Reduccién paulatina de corticoides. A los 6 meses permanece asinfomdtica
con anakinra y ciclosporina 4mg/kg/dia.

Comentarios:

SAM es una h forma secundaria de linfocitosis hematocitofagica.

Su diagndstico es dificil aunque lo orientan una caida répida leucocitaria y plaquetar,
ferritina y triglicéridos aumentados y altos niveles de sCD25. La médula 6sea descarta
malignidad. La terapia incluye corticoides, bloqueantes de interleukina 1, ciclosporina,
ectoposido. Si bien algunas publicaciones asocian anakinra con SAM, esta hipbtesis no
se confirma en nuestro caso.
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ARTRITIS EN LA INFANCIA COMO PRIMERA MANIFESTACION DE ENFERMEDAD INFLAMATORIA
INTESTINAL

Violeta Bittermann, Estefania Quesada-Masachs, Lidia Carlenescu, Consuelo Modesto.
Hospital Universitari Vall d “"Hebrén, Barcelona.

Objetivo:
Individualizar las caracteristicas de la artritis asociada a Enfermedad Inflamatoria Intestinal
(EI) en nifos.

Método:
Estudio transversal de pacientes contfrolados en la Unidad de Reumatologia Pediatrica que
presentaron artritis como primera manifestacion de Ell.

Resultados:

La cohorte incluye 458 pacientes de los cuales 10 cumplian los criterios de inclusién
(9 mujeres/1 vardén). La edad media de aparicion de la clinica articular fue de 7 anos
(DS: 3.8 anos). La edad media de aparicidon de la clinica digestiva fue de 23 anos (DS:
5.8 afnos). La clinica articular precedié a la digestiva en 12.4 afos (0.3-21.8 afos). El
subtipo de AlJ fue: Al oligoarticular extendida/persistente (4), AlJ poliarticular (2),
artritis relacionada con entesitis (1), AJ indiferenciada (2). Un paciente presentd artritis
reactiva. El tipo de Ell més frecuente fue la Enfermedad de Crohn (66%). La articulacion
md&s frecuentemente afectada fue la rodilla (50%). En 2 pacientes la articulacién inicial
fue la cadera. Los ANAs fueron positivos en 6 ninos y 3 presentaron HLA B27 positivo. La
calprotectina fecal fue normal en 9/10 pacientes estudiados. Todos los pacientes han
recibido corticoides sistémicos y 70% han precisado infiltracién articular. El 80% de los
pacientes requirieron tratamiento bioldgico para control de la clinica articular y/o
digestiva (en su mayoria con adalimumab) asociado a FAMEs en un alto porcentaje.

Conclusiones:

Es poco frecuente que la manifestacion articular preceda la clinica digestiva en la Ell. En
nuestra serie la categoria mdés frecuente fue la oligoarticular, aunque de presentacién mas
fardia de lo habitual, siguiendo una evolucién en brotes de dificil control. Esto llevd a la
necesidad de fratamiento bioldgico en un ndmero elevado de pacientes. Los resultados
obtenidos apoyan la necesidad de disponer de nuevos marcadores bioldgicos que
detecten la enfermedad intestinal subclinica en los nifos.
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AFE@TACIC)N PULMONAR COMO PRIMERA MANIFESTACION DE ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL
SISTEMICA

Enriqueta Peirdé Callizo, Lucia Cueli Del Campo, Luis De La Rubia Fernandez, Natalia Palmou,
Leyre Riancho Zarrabeitia, Carlos Fernandez Diaz.

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

Objetivos:
Describir la presentacién conjunta de Artritis Idiopdtica Juvenil Sistémica y afectacion
pulmonar broncoalveolar.

Método:
Describimos clinica de presentacion, evolucion, fratamiento y seguimiento.

Resultados:

Nifa (3 afnos 8 meses) que, tras 3 dias con amoxicilina-clavulé@nico por posible ofitis media,
ingresa con fiebre elevada (39,5°) de 4 dias, decaimiento y cervicalgia. Presentaba palidez
cut@neaq, sin exanfemas, hipoventilacion basal izg, sin polipnea con oxigeno e infilfrados
alveolointersticiales bilaterales, iniciando cefotaxima e.v (analitica en fabla). Al seguir fiebre
elevada, el tercer dia se asocid teicoplanina e.v. y claritomicina oral. Los hemocultivos,
V Influenza en lavado nasofaringeo, Mantoux, Mycoplasma, Citomegalovirus, VEB, Ag
Neumococo y Legionella en orina fueron negativos. El séptimo dia, afebril y con mejoria en
RX TX, asocié hepatomegalia y artritis cadera izg con liquido muy inflamatorio, cambiando
antibioterapia a meropenem y vancomicina ev. Dias después, desarrollé poliartritis simetrica
de grandes y pequenas articulaciones, con estudio microbiolégico completo del Liquido
sinovial negativo. Tenia ANA patrén moteado 1/640, complemento normal y HLA-B27 / FR
negativo. Al 15° dia, ante la sospecha de AlJS recibié indometacina sin respuesta pasando a
prednisona oral (Img/k/d) con normalizacion sistémica y articular en 48 horas. Al no poder
reducir corticoides, 2 meses tras el inicio del cuadro, pautamos Tocilizumab (12mg/k/d /14 d)
durante 14 meses, manteniendo inactividad clinica otros 14 meses tras retirar el tratamiento.

Discusion:
Sin germen identificado y dada la respuesta definitiva a inmunosuporesores planteamos
que la afectacién pulmonar férmase parte del espectro clinico de la AIJS. En ésta, la
afectacién pulmonar es excepcional, habiéndose descrito ultimamente como neumonia
lipoidea, hipertensién pulmonar y enf intersticial o aguda en el seno de un S activacion
macroféigica asociado.
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TARDANZA EN LA DERIVACION A REUMATOLOGIA INFANTIL EN LA SANIDAD PRIVADA
Olaia Fernandez Berrizbeitia ™, F. Javier Humayor Yafez M, Natalia Palmou Fontana @.

@ Hospital Universitario Basurto, Bilbao; @ Hospital Universitario Marqués de Valdecilla,
Santander.

Objetivo:
Ampliar a la medicina privada los protocolos de sensibilizacion y derivacion de los niflos con
reumatismos a unidades especializadas de reumatologia pediatrica.

Métodos:

Se ha analizado el nUmero de nifos derivados y el tiempo desde el debut de la clinica
hasta el diagnéstico con la colaboracion de algunos de los especialistas infantiles que
ejercen en la sanidad privada de nuestra @rea geogrdfica. La medicina privada agiliza la
realizacién de pruebas y se adapta facilmente al horario escolar. Presenta problemas como
la dispersion de los médicos, horarios dispares y falta de contacto directo entre especialistas.
Todo ello dificulta la comunicacion.

Las aseguradoras y direcciones privadas consideran que nuestras patologias catalogadas
como "RARAS” no tienen peso, hay falta de profesionales que se dediquen a ello y la
derivacién es escasa.

La derivaciéon de nifos por estos especialistas infantiles tfras nuestras reuniones ha aumentado
y disminuido el tiempo tfranscurrido hasta el diagndstico. Hemos comenzado un estudio
en el sector privado. Planteamos una reunién con los diferentes especialistas pediatricos
en la sanidad privada de Bizkaia y se agiliza el contacto con unidades de referencia. Se
realizard anualmente una comparativa por médico y por especialidad del nGmero de nifos
derivados y fiempo hasta el diagndstico de los proximos 5 anos.

Resultados:

En los casos consultados, hemos observado buena disposicién y colaboracién por parte de
los companferos de otras especialidades. Hemos notado un aumento de derivacion de estos
médicos y buena aceptacion por los pacientes y sus familias.

Conclusién:

La medicina privada atiende a un grupo importante de la poblacidn, incluidos nifios con
reumatismos. Es importante que los protocolos de derivacion y contacto entre especialistas
sea agil para que la poblacion pedidtrica sea atendida con criterios unificados.
Presentaremos resultados de nuestro estudio.
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ARTRITIS RELACIONADA CON ENTESITIS, REVISION DE NUESTRA EXPERIENCIA
Mari Carmen Pinedo Gago, Maria Jesus RGa  Elorduy.

Hospital de Cruces, Barakaldo.

Introduccién. Objetivos:

La artritis relacionada con entesitis (A-E) es un subtipo de Artritis Idiopdatica Juvenil (AlJ)
definido por ILAR (International League of Associations for Rheumatology) y forma parte
de las espondiloartropatias juveniles. Los criterios para A-E son cuestionados, por agrupar
fenotipos variables y condicionar que pacientes con clinica similar se clasifiquen en otfros
subtipos o se excluyan como AlJ. El objetivo del estudio es describir los pacientes con A-E de
una consulta de Reumatologia Pediétrica.

Método:
Estudio retfrospectivo descriptivo de los casos de A-E de una consulta de Reumatologia
Pedidtrica en los dltimos 10 afos.

Resultados:

Se revisan 52 pacientes con espondiloartropatia juvenil, de los cuales 32 cumplen criterios
de A-E y son éstos analizados. Se trata de 21 varones y 11 mujeres. El 34% tiene antecedentes
familiares de A-E, espondilitis anquilosante o sacroileitis con enfermedad inflamatoria
intestinal. La edad media de inicio es 9,2 aios, con una media de retraso diagndstico de 1
ano. El 75% tiene HLAB27+ y los antficuerpos antinucleares negativos el 97%. Existe elevacion
de pardmetros inflamatorios en el 31%. Un 37,5% presenta afectacion axial (sacroileitis,
artritis de cadera o lumbalgia inflamatoria), un 72% artritis periférica y un 81% entesitis.
Ninguno ha presentado uveitis. Respecto a tratamiento, 56% han recibido exclusivamente
AINEs +/- infilfracion articular; 34% han precisado férmacos antireumdticos (metotrexato
o sulfasalazina) y el 10% restante ha recurrido a fadrmacos biolégicos antiTNF El 75% se
encuentra en remision sin fratamiento.

Conclusiones:

La A-E constituye un subtipo de AlJ con caracteristicas propias. Los criterios ILAR podrian
ser imprecisos para clasificar estos pacientes. La importancia de identificar estos pacientes
radica en su riesgo de desarrollar espondiloartropatias diferenciadas.

Nuestros pacientes muestran caracteristicas superponibles a las descritas en la literatura.
A destacar por su presentacion excepcional 3 casos de sacroileitis al debut, desarrollando
uno de ellos una espondilitis anquilosante.
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CARAQTERiSTICAS CLINICAS Y ANALiTICAS AL DEBUT DE LOS PACIENTES CON ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL DE INICO SISTEMICO

Sergio Borldn Ferndndez ™, Fayna Perdomo Herrera @, Lorena Expdsito Pérez®, Estibaliz Iglesias
Jiménez ®, Clara Giménez Roca ®, Joan Calzada Herndndez @, Judith S&nchez Manubens @,
Viceng Torrente Segarra ®, Rosa Bou Torrent @, Jordi Antén Lopez @.

@) Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat; @ Hospital de Gran Canaria Dr. Negrin,
Las Palmas de Gran Canarias; @ Hospital Universitario de Canarias, San Cristébal de La Laguna.

Objetivos:

Revisar las caracteristicas clinicas y analiticas de los pacientes con diagndstico de Arfritis
Idiopdtica Juvenil de inicio sistémico (AlJs) en un Hospital de tercer nivel espanol, y su
relacién con el tiempo en alcanzar inactividad.

Método:

Estudio descriptivo retrospectivo de pacientes con diagndstico de AlJs desde 1979 hasta
2015, mediante la revisién de historias clinicas. Se utiliza el software estadistico SPSS 19.0 y los
test estadisticos correlacion de Spearman y U de Mann-Whitney.

Resultados:

De 112 pacientes con diagnéstico de AlJs 31 no se pudieron incluir por falta de datos al debut,
analizéndose 81 casos (53,1% mujeres y 46,9% varones).La edad media al debut fue de 7,18
anos (+4,5DE). Al debut el 100% present6 fiebre, el 85,2% clinica cuténea (en forma de rash
el 98%), el 34% adenopatias, el 19% visceromegalias (hepatomegalia 56,3%, esplenomegalia
31,2%, hepatoesplenomegalia 12,5%) y el 18% serositis (pericarditis 73%, pleuritis 60%).
En relacion a la afectaciéon articular el 53% presenté artritis al debut (oligoarticular 79%,
poliarticular 21%), siendo las arficulaciones mas frecuentemente afectadas: carpo (21),
fobillo (18) y rodilla (17). 8 pacientes presentaron Sindrome de Activacion Macrofégica y
un caso uveitis. A nivel analitico se objetivé elevacion de: PCR (97,3%).VSG (95.1%). Ferritina
(92,5%). leucocitos (54,4%) y plaquetas (47.1%). 10 pacientes presentaron ANA positivos.
La media de tiempo en alcanzar la inactividad clinica ha sido de 1,74aios (+2,59DE). Los
pacientes con clinica cutdnea tienen una media de tiempo en alcanzar inactividad inferior
(1.24an0os) gue los que no la tienen (5,02anos) (p=0,00T1).

Conclusiones:

En nuestra serie la clinica predominante al debut ha sido fiebre, rash cutédneo y artritis. No se
ha encontrado relacién entre las variables analizadas y el tiempo en alcanzar la inactividad
clinica, excepto en los pacientes que han debutado con clinica cutédnea en los que se ha
observado menor fiempo en alcanzarla.
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FORMAS SECAS DE ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL (AlJ): UNA VARIANTE QUE SIGUE
COMPLICANDO EL DIAGNOSTICO

Manoel Muhiz Fontdn O, Silvia Rodriguez Blanco @, Cristina Garcia Aparacio @, Agustin
Remesal Camba @, Sara Murias Loza @.

@ Complejo Asistencial de Ledn, Ledn; @ Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccién:

A pesar de los continuos avances en el conocimiento de la enfermedades reumdaticas y
los esfuerzos divulgativos por parte de los reumatdlogos pedidtricos, continda existiendo
bajo indice de sospecha por parte de los pediatras generales, lo que en ocasiones
conduce a retfrasos diagndsticos. Determinadas presentaciones de AlJ con poca o nula
fumefaccion arficular (formas secas) constituyen un importante desafio diagnéstico,
con un largo periplo por diferenfes subespecialidades pedidtricas, alcanzando las
consultas de reumatologia infantil en fases muy evolucionadas de la enfermedad.

Casos:

Presentamos 2 ninas, de 11 y 12 anos respectivamente, que acuden a la consulta de
Reumatologia Infantil con una incapacidad muy llamativa para la realizacién de actividades
cofidiana, tras un largo periodo de sinfomatologia poliarticular y tras haber consultado a un
sinfin de especialidades pedidtricas (resumen de los datfos clinicos en las Tabla 1).

Comentarios:

Cuando la clinica de AlJ no incluye una tumefaccion articular evidente, ésta puede ser
facilmente inferpretada, al igual que en nuestras pacientes, como espasticidad, debilidad
muscular, fallo de medro, etc. La baja sospecha clinica inicial conduce a procesos muy
evolucionados y con gran deterioro clinico en el momento del diagndstico. Debemos hacer
un esfuerzo formativo para aumentar el indice de sospecha entre los pediafras generales,
lograr alcanzar el diagndstico en fases precoces de la enfermedad y evitar la instauracion
de secuelas permanentes en estos pacientes.
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PACIENTE 1 PACIENTE 2

A, Tamiliares -Sin interés. -Sin interts.

-Displasia de cadera, -Escolicsis.
-Estancamiento ponderal. -Estancamiento ponderal.

A. persanales =Desarnolle psicomotor normal, =Nistagmo; desarrollo psicomator normal,
-No cuadros febriles, exanieméticos o -No cuadros febriles, exantemiticos o
articulares, articulares.

-(astroenterologia Pedidtrica.
Consultas a las | -Endocrinologia Pediftrica, ~Traumatologia Infantil.

que se remitld -Traumatologia Infantil. -Rehabilitacidn.

anteriormente | -Neurologia Pedidtrica. ~Neurologia Pedidtrica.
~Cardiologia Pediftrica,

Motive de consulta

-Limitacion funciona] para actividedes
cotidianus.

-Rigidez articular progresivi que impide la
deambulacidn,

PO O g | -5 05, -2 meses (6 aos?).
Aceptable estaco general, aspecto distrofice. | Aceptable estado general, aspecto distrofico
Cifosis dorsal; deambulacién autéroma sin | ¥ fenotipo peculiar (micrognatia, orcjas de
cojera; ne deformidad dsea ni tumefaccidn imgplantacion baja, nistagme); escoliosis;
cibn fisica articular; limitacidn: movimicntos posicion rigida en semiflexién de EEIT,
Explora cervicales, tobillos, subastragalinas, rodillas, | limitacién: rodillas, caderas, carpos, aodm,.
flexion rotacion externa caderas, carpos, zona cervical y ATM, sin derrame franco
extension maxima de codos ¢ ITF de forma | salvo en varias [TF proximales de ambas
hilaeral. AN
-Hemoprama, coagulacion y bioquimica sin | -Hemograma, coagulacion y bioquimica sin
alteraciones. PCR y VSG normales. alteraciones.
Exploraciones -FR, HLAB2T, ASLO, ANAs y ENAs -PCR 96°2 mg/L, VSG 77 mm/1*h.
complementarias negativos; O3, Cd e lga mmlulu =FR, HLAB2ZT, ASLO y ENAs negativios;
-Servlogiss ¥ Manioux: negatives, C3, 04 e lgs normales; ANAs + 172564,
-EMG: sin alteraciones. -Berologias y Mantoux: negativos.
= No uveitis. -Mo uveitis.
Diagadatico final | -All poharticular FR - -AlLl poliarticular FR - (ANAs +).
Tratamiento ;w (vo) + infilwaciones + MIX 0. | b jnicons (vo) + MTX sc. + infilraciones.
Evolucién. -Actuslmenic, pricticaments asintomética. | - ejoria en movilided general, persistiendo

blegques en la cadera izquicrda.




P-41

EFICACIA Y SEGURIDAD DE CANAKINUMAB (CAN) EN NINOS CON ARTRITIS IDIOPATICA
JUVENIL SISTEMICA (AIJS) CONY SIN FIEBRE

Jordi Anton ®, M® Luz Gamir @, Inmaculada Calvo ®, Juan Carlos Lopez Robledillo @, Ken
Abrams ®, Karolynn Leon ®, Karine Lheritier ©, Nicolino Ruperto ?, Daniel J. Lovell ®,

@) Hospital Sant Joan de Déu, Esplugues de Liobregat; @ Hospital Ramén y Cajal, Madrid;
® Hospital Universitario La Fe, Valencia;, @ Hospital del Nifio Jesds, Madrid; & Novartis
Pharmaceuticals Corporation, New Jersey; © Novartis Pharma AG, Basel; @ PRINTO-Istituto
Gaslini, Genova; ® PRCSG, Cincinnati.

Objetivos:

CAN es efectivo en la AlJS, pero se desconocen las diferencias en respuesta entre pacientes
con y sin fiebre en la primera administracion. Se evalud eficacia y seguridad a largo plazo
en pacientes naif para CAN segun si presentalban fiebre o no al inicio.

Métodos:

Estudio prospectivo, abierto. Pacientes entre 2-20 anos. Tratamiento: CAN 4 mg/Kg(sc)
cada 4 semanas. Cada 3 meses se valord respuesta con: criterios ACR para AlJ adaptados,
JADAS, enfermedad clinica inactiva, remision clinica con medicacion (6 meses confinuos de
enfermedad inactiva). La seguridad se evalud mensualmente.

Resultados:

Se incluyeron 122/267 pacientes, 53(43%) con y 69(57%) sin fiebre. Duracion del estudio
(mediana): 94Sem. En Sem4,~75% de ambos subgrupos habian respondido (>ACRa/AlJ30),
aumentando al 90% en Sem12. En Sem2,~21% de ambos subgrupos tenia enfermedad
inactiva; 44% en Sem8; 60% en Sem20 y 60-70% posteriormente. Se logrd remisién clinica en
~29% pacientes en ambos subgrupos con ~22% manteniéndolo>12 meses consecutivos.
Al inicio, la mediana del JADAS fue 21,5. 8(7.5%) pacientes presentaron JADAS moderado
(>3.8-<10,5) y 99(92,5%) alta actividad (JADAS>10,5). El 15° dia la mediana fue 6.8. En la
altima valoracién fue 1,5, con 48%(53) de pacientes con enfermedad inactiva (JADAS<1).
9%(10) baja actividad (JADAS>1-<3,8), 13%(14) actividad moderada y 28%(31) alta
actividad. La seguridad a largo plazo fue similar a la del estudio inicial en nifos con
fiebre. EI acontecimiento adverso (AA) mds frecuente fue la infeccién (0,56/100 dias-
pt, principalmente tracto respiratorio superior). Quince pacientes suspendieron CAN por
AA 'y 40 presentaron un AAgrave (principalmente infecciones, sindrome de activacion de
macréfago (SAM),etc). Hubo 8 casos de SAM(0,013/100 dias-pt).

Conclusiones:

Canakinumab proporciona una eficacia similar (enfermedad inactiva, remisién clinica) en
pacientes con AlJS con y sin fiebre asociada al inicio. El perfil de seguridad a largo plazo fue
aceptable y similar al de la prueba piloto en ninos con fiebre.
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SEGURIDAD Y EFICACIA DE LA VACUNACION ANTIGRIPAL EN PACIENTES CON ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL

Cristina Hernandez Herrera, Maria Soledad Camacho Lovillo, Pilar Pérez  Romero, Dolores
Falcdn, Olaf Neth, Ignacio Obando Santaella, Marta Melén Pardo, Paula Sanchez Moreno,
Marta Benavides.

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién:

Se recomienda la vacuna antigripal en pacientes con artritis idiopdtica juvenil (AlJ).Hasta el
momento existen pocos estudios sobre efectividad y seguridad de esta vacuna, y la relacion
con el fratamiento que reciben.

Meterial y método:

Se realiz6 un andlisis prospectivo de cohortes. Como criterio de inclusién, pacientes con
AlJ controlados en nuestras consultas que accedieron a participar, previa firma de
consentfimiento informado, y controles sanos. Fueron vacunados en la femporada de
otofo de 2014 (vacuna para virus influenzae A HINT, A H2N3 y FluB). Se determiné el fitulo
de anticuerpos (mediante técnica de microneutralizacién) basal y seis semanas tras la
vacunacion, la actividad de la enfermedad (JADAS 71) y los efectos secundarios.

Resultados:

Se incluyeron 31 pacientes, 10 varones y 21 mujeres, con edades entre 3y 17 anos. De ellos,
6 sanos y 28 con AlJ, 8 recibian anti-TNF , 7 MTX, 9 ambos y 3 sin fGrmacos.

Solo 1 paciente presentaba actividad de la enfermedad en el momento de la vacunaciéon
(JADAS 71 basal promedio de 3,19 (0-20)). El JADAS 71 promedio 6 semanas postvacunal
fue 2,13 (0-8).

resentaron sinfomas locales tras la vacunaciéon (eritema local) é pacientes y 1 de ellos
sinfomas sistémicos (malestar general).

Encontramos seroproteccion previa a la vacuna en 21 pacientes para la cepa HINT, 19
para la cepa H3N2 y 24 para la FluB.Tras vacunacion, ascendid a 31 pacientes para HINT,
30 para H2N2 y 29 para FluB.

Conclusién:

Segln el andlisis preliminar de los datos, el uso de la vacuna en los pacientes con AlJ
parece segura y su efectividad similar a la de los pacientes sanos. No parece influir de forma
negativa en la actividad de la enfermedad, y los pacientes no presentan mayor nGmero de
reacciones adversas que los controles sanos.
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ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL. SEGUIMIENTO EN LA EDAD ADULTA: ESTUDIO DESCRIPTIVO
Lorena Expésito Pérez, Juan José Bethencourt Baute, Sagrario Bustabad Reyees.
Hospital Universitario de Canarias, San Cristébal de La Laguna.

Introduccién:

La AlJ es la entidad mas prevalente entre las enfermedades reumdticas infantiles. Su
manejo durante la edad adulta plantea refos que exigen coordinacion entre los profesionales
implicados. El tratamiento y seguimiento durante la edad adulta no se encuentra bien
definido, por esto es importante definir sus caracteristicas para conseguir un mejor manejo
de la enfermedad.

Objetivos:
Describir las caracteristicas clinicas y complicaciones de pacientes en edad adulta
diagnosticados de AlJ.

Métodos:
Estudio descriptivo observacional donde se determina la evolucién de 31 pacientes > 18
anos con diagndstico de AlJ en Servicio de Reumatologia de un hospital de fercer nivel.

Resultados:

Edad media de los pacientes: 32,72 afios (18-64); sexo: 22 mujeres, 7 varones; edad media al
diagnéstico 10,19 afos (1-16); media de evolucion de la enfermedad 21,9 aios (6-53). Las
caracteristicas de los pacientes se especifican en tabla 1.

Se produjeron infecciones en 8 pacientes (25,8%): 3 en AlJ Poliarticular, 2 en AlJ Oligoarticular,
1 en AlJ sistémica y 1 en forma psoridsica; han necesitado ingresos por la enfermedad el
100% de AlJ sistémicas, 86,6% AlJ poliarticulares y 66,6% AlJ oligoarticulares. Precisaron cirugia
orfopédica 11 pacientes (35,5%), especialmente en forma sistémica y poliarticular FR+.
Cirugias mas frecuentes: prétesis fotal rodilla y cadera.

Los tratamientos se especifican en tabla 2.Todos los pacientes han llevado tratamiento con
FAME, excepto 1 Psori@sica. Han recibido bioldgicos 16 pacientes (61,6%): AlJ Poliarticular
(46,6%). AlJ sistémica (100%). AlJ Oligoarticular (44.4%). Artritis-entesistis (100%). El 22,5%
recibieron un bioldgico; 16,2% dos y 12,9% tres o mds.

Conclusiones:

® El subtipo mds frecuente en edad adulta es poliarticular (48,4%).

® E| 96,7% de los pacientes ha llevado tratamiento con FAME.

® EI 51,6% de los pacientes han recibido tratamiento con biolégicos.

® Lo mayoria de cirugias ortopédicas se realizaron en la era pre-bioldgica. Las forma
sistémica y poliarticular necesitaron mas cirugias.
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Tabla 1: Caracteristicas ¥y complicaciones de los diferentes subtipos

Subfipode ALT | N° pacientes Sexo T de ANA Urveitis SAN | Infeccomes| Cirngi Sinoveciomia o
Evohician sinovipriesis
{n=31) {media en
afins)
Sistémico 4(12.9%) 10.2 ND No 24 24 34 No
Olizperticular D{20%) TE2S 36 T+H2- 4 No i 12 ER
Dalisnicular 15048499  |122:38  |107 3+10-  |1(ANA) |No 313 515 315
FR+CCPY) | 746.84) /@) 7 47 T
®R- B(53.3%) 18 8 13
ATl Paridsics | 2(6.43%) 2 155 = Mo Mo 12 12 Nao
AITERA X7+ 1(3.22%) 13 10 ND No No No No No

Tabla 2: Tratamiento utilizados en los diferentes subtipos durante su evolucion

Subtips ALT w Salecde |Cxd Do [Asdpe |3z [anvE|Ge [amx [uEw [mx [T |apr [Ges [Tez [Rx

Paciestes | ore pexicl | Rdice:

aminz

Sigémim 4 X X b4 b4 X X |X [X X X
Olisparticular 2 b4 X X X X X X X X
Eolismicoler 15 x x |z |x x [ |z |= [x |2 |= X
Podidsica 2 X X X
Artritis-Entasitis B17+ | 1 X X X X X
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FORMA DE DEBUT INUSUAL DE ESCLERODERMIA LOCALIZADA.

Elena Urbaneja Rodriguez, Rebeca Garrote Molpeceres, Hermenegildo Gonzdlez Garcia,
Maria Asuncién Pino Vézquez, Francisco Javier Alvarez Guisasola, Alberto S@nchez Abuin,
Gerardo Gonzdlez Fuentes.

Hospital Clinico Universitario de Valladolid, Valladolid.

Introduccién:

La lipodistrofia es una alteracién en la distribucion de la grasa corporal. Se manifiesta en
forma de lipohipertrofia (crecimiento excesivo de grasa) o lipoatrofia (pérdida de tejido
adiposo). Existen formas hereditarias y adquiridas (secundarias a infecciones, enfermedades
autoinmunes y endocrino-metabélicas).Es raro que sea la forma de debut de una enfermedad
reumdtica, siendo la dermatomiositis juvenil (DMJ) a la que mds frecuentemente se asocia en
la literatura. Su relacién con esclerodermia localizada es poco habitual.

Caso clinico:

Varén de 10 afos con lipodistrofia de un aio de evolucién, con empeoramiento en Gltimo
mes, sin asociar ofros sinfomas. A la exploraciéon presentd pérdida de grasa abdominal
en fercio inferior de abdomen y cara inferna de muslo derecho, con placas levemente
hiperpigmentadas no dolorosas.

Marcada asimetria respecto a hemicuerpo izquierdo. No puntos dolorosos ni artritis. Fuerza
de cintura escapular y pelviana conservada. Exploraciones complementarias: Hemograma,
bioquimica (incluyendo GOT, CK y aldolasa) e inmunoglobulinas normales. Reactantes de
fase aguda, ANA (incluyendo anti-DNA y AHA) y FR negativos. Se realizd biopsia profunda
de lesiones que demostrd atfrofia epidérmica, dermis engrosada por aumento de fibras de
colaégeno, importante infilfrado inflamatorio linfocitario perivascular con afectaciéon de tejido
celular subcutdneo e inicio de afectaciéon de fascia, engrosamiento de paredes arteriolares
con disminucién de calibre y frombosis de vasos profundos. Hallazgos compatibles con
esclerodermia localizada. Por la rapidez de evolucidn de lesiones, el riesgo de limitacion
funcional y la gran actividad inflamatoria en biopsia, se decidié tratamiento con corticoides
orales + metotrexato subcutdneo, sin encontrar progresién de la enfermedad desde su inicio.

Conclusiones:

En ocasiones una manifestacion cuténea inusual puede ser el debut de una enfermedad
reumdtica. Es importante realizar un correcto diagnédstico diferencial con otras causas que
puedan compartir una afectacién cutdnea similar, siendo fundamental la realizacién de
biopsia de la lesion para un diagndstico definitivo.
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RESPUESTA EXITOSA DEL MANEJO CON DAPSONA DE UN CASO DE LUPUS BULLOSO EN UN
PACIENTE CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO JUEVNIL

Carlos Antonio Guillén Astete, Alina Boteanu, Alberto Sifuentes Giraldo, Maria Luz Gamir
Gamir.

Hospital Ramén y Cajal, Madrid.

Presentacién Clinica:

Mujer, 17 afos. Consultd por la aparicién de bullas en la cara, cuello, escote, espalda e
ingles a lo largo de las 2 dltimas semanas. Anfecedentes: LES juvenil a los 14 inicialmente
fratada con metotrexate 10mg/sem y prednisona 5mg/dia. Un aio mds tarde se afadié
hidroxicloroquina pero tuvo que suspenderse debido a una reaccién alérgica leve a
nivel cutdneo. En las dltimas dos semanas, las lesiones aparecieron en mayor ndmero,
siendo fensas y de contenido seroso sobre un fondo eritematoso (Figura 1A-B). Resto del
examen fisico normal. Dos dias antes de la exacerbacion de las lesiones habia tomado el sol.
Se inici6 Dapsona 50mg/dia. Se obftuvo una biopsia objetivé una bulla subepidérmica
con intenso infiltrado neutrofilico y eosinofilico intracavitario. En los bordes se identificaron
miacroabcesos de neutrdfilos. Todo ello compatible con lupus bulloso(LB).

Dos semanas después, las bullas desaparecieron dejando mdculas hipocrémicas (Figura
1CD).

Discusion:

El LB se caracteriza por el desarrollo de bullas distribuidas sobre zonas de la piel fofoexpuestas.
Estas ocurren debido a depbsitos de anticuerpos IgG contra una proteina de anclaje que
mantiene unidas la dermis con el estrato epidérmico-subespidérmico.El LB se asocia con la
positividad de los ANAs y con la actividad lGpica a nivel renal. Se considera una enfermedad
rara con una prevalencia 0.2 por cada 10 millones de habitantes.

Diagnéstico:

Aparicion de bullas tensas escasamente pruriginosas sin cicatrizremanente, compatibilidad
histolégica en la que se incluye la presencia de infiltrados neutrofilicos en los extremos de
separacion de la bulla (microabcesos) y los depdsitos de IgG lineales o granulares.Todo ello
debe presentarse en un paciente que previamente haya cumplido los criterios tradicionales
de clasificacién de LES o jLES.

El tratamiento més eficaz consiste en la administracion de dapsona con respuesta favorable
antes de los 15 dias.
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LA CARA DE UNA ENFERMEDAD. SINDROME DE STICKLER

Henry Moruno Cruz @, Daniel Clemente Garulo @, Juan Carlos Lopez Robldillo @.

@ Hospital Principe de Asturias, Alcala de Henares, Madrid; @ Hospital del Nifo Jesuds, Madlrid.

Introduccién:

El sindrome de Stickler, fambién conocido como artro-oftalmopatia hereditaria progresiva,
es una enfermedad del colédgeno debida a la mutacién en 4 genes (COL2A1, COL11A1,
COL11A2, COL9AT) que controlan la sintesis del coldgeno 2, 9 y 11. Cada una de las
mutaciones constituye un tipo y estén descritas alteraciones frecuentes que caracterizan
a cada uno.

Objetivos:
Describir las caracteristicas clinicas y clasificacion de pacientes con diagndstico clinico y
genético de sindrome de Stickler de en una unidad pedidtrica de un hospital infantil.

Métodos:
Estudio refrospectivo, descriptivo de pacientes con diagndstico de Stickler. Se revisaron las
historias clinicas de una cohorte de pacientes con dicho diagndstico en los Gltimos 10 afios.

Resultados:

Total 7 pacientes, 4 nifias y 3 nifos. Del fotal de pacientes 3 contaban con estudio genético,
2 con alferaciéon en el gen COL2A1, uno con alteracién en el gen COL9AT. Clasificados
como tipo I: 6 pacientes, tipo IV: T paciente.

Sospecha de antecedentes familiares en 4 pacientes, confirmado en 2 de ellos.

Secuencia de Pierre-Robin presente en 4 pacientes.Alteraciéon facial: 5 pacientes presentaban
“cara plana”.

Alteraciones offalmoldgicas: todos los pacientes presentaban miopia (7pacientes), 4
pacientes presentaron desprendimiento de retina.

Alteraciones ostemusculares: 3 pacientes con artrosis, 5 pacientes con hiperlaxitud, 4
pacientes con alteracion de la DMO (osteoporosis).

Alteraciones ORL: 2 pacientes con hipoacusia neurosensorial, 3 pacientes debilidad
muscular orofaringea.

Alteraciones del dnimo: 3 pacientes con alteraciones tipo depresion.

Conclusiones:

Mayor frecuencia de pacientes con Stickler fipo |, ausencia de los fipos Il y lll, La patologia
es mds frecuente en ninas. Como datos adicionales destaca mayor predisposicién a
alteracién de la densidad ésea y alteraciones del estado del dnimo, sin que se demuestre
relacion causal. Es importante resaltar la miopia y alteracion facial tipica (plana) como una
constante en la sospecha clinica del Sindrome de Stickler.
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SINDROME DE SUPERPOSICION ESCLEROSIS SISTEMICA/DERMATOMIOSITIS JUVENIL EN UNA
PACIENTE CON ANTICUERPOS ANTI-KU Y ANTI-MDAS5 POSITIVOS

Diana Botello Corzo @, Cristina Sobrino Grande O, Walter Alberto Sifuentes Giraldo @, Jenaro
Grana Gil®, Maria Luz Gamir Gamir ™,

@ Hospital Universitario Ramén y Cajal, Madrid; @ Complejo Hospitalario Universitario de A
Coruna, A Coruna.

Introduccién:

Los sindromes de superposicién son mds frecuentes en la esclerosis sistémica juvenil (ESJ)
que en adultos (29% vs. 9%). habitualmente con polimiositis (PM) y dermatomiositis (DM). Se
asocian comidnmente con anticuerpos anti-UTRNP y PM-Scl, pero raramente con anti-Ku y
ningudn caso hasta la fecha con anti-MDAS.

Caso Clinico:

Una paciente de 14 afios comenzd a desarrollar a los 12 afos esclerosis cuténea difusa,
livedo reficularis y papulas de Gottron, apareciendo posteriormente eritema en heliotropo,
poiquiloderma, fendbmeno de Raynaud, artritis y tenosinovitis, pero sin debilidad muscular
asociada. La andalitica reveld aumento de enzimas musculares (creatinquinasa 3437 Ul/Ly
aldolasa 52 UI/L) y PCR (6.2 mg/L), pero el resto de la bioguimica, hemograma y velocidad
de sedimentacién eran normales. El estudio inmunoldgico era positivo para ANA (1/1250),
anti-KU y anti MDAS. El electromiograma mostraba un patrén miopdtico y la biopsia muscular
fue compatible con miopatia inflamatoria. La espirometria fue normal y la DCLO levemente
disminuida pero con tomografia pulmonar sin datos de enfermedad pulmonar infersticial
(EPI). No hubo evidencia de otro compromiso visceral salvo dilatacion esofégica leve y
capilaroscopia con patrén tardio de ES. Se inicio corticoterapia a dosis altas (prednisona
1 mg/kg/dia) y metotrexate 7,5 mg/semana con escasa mejoria, por lo que se cambid
a mofetil micofenolato (750 mg/12h), sin conseguirse control adecuado de la actividad
cutdnea y articular de la enfermedad, habiéndose recientemente rituximalb (375 mg/m?).

Comentario:

Los anticuerpos anti-Ku son infrecuentes en los sindromes de superposicion en pacientes
pedidtricos (un caso publicado de ESJ/PM/lupus eritematoso sistémico), relaciondndose en
adultos con miositis leve, artritis y EPI. Recientemente se ha caracterizado a los anficuerpos
anti-MDAS que definen en adultos un subgrupo de pacientes con DM amiopdética y EPI
répidamente progresiva, asocidndose en ninos con miositis leve, diceras mucocuténeas,
artritis y EPI menos grave, siendo este el primer caso descrito con ESJ.
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DEFICIT DE ADA-2 Y RESPUESTA PRECOZ A ANTI-TNF
Berta Magallares, Arturo Rodriguez De La Serna.
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona.

Objetivo:
Describir la respuesta precoz a Anti-TNF en una paciente con Sindrome de ADA-2

Método:

Se presenta el caso de una paciente de 14 anos de edad diagnosticada en abril de
2004 de Panarteritis Nodosa por biopsia cuténea de livedo reticularis, en el contexto
de hemorragia subaracnoidea, hidrocefalia, isquemia lenticular, meningitis aséptica e
hipertensién arterial.

En julio de 2008 la paciente inicié tratamiento con ciclofosfamida + prednisona bajo
supervision de nuestro servicio a raiz de ACV isquémico en rama posterior de cdpsula interna
derecha, complicéndose con un ACV hemorrdgico tras la 4° perfusidon con resultado de
hemorragia subaracnoidea, hematoma presilviano izquierdo e hidrocefalia obstructiva, con
resultado de grave déficit cognitivo. Tras los pulsos de ciclofosfamida en diciembre de 2008
se incid terapia de mantenimiento con Micofenolato y pauta descendente de prednisona.
Desde entonces la paciente no ha vuelto a presentar nueva clinica neurolégica
vasculitica pero nunca ha normalizado reactantes de fase aguda (PCR) y ha cursado
con exacerbaciones de su livedo reticularis asi como episodios asinfomaticos de HTA.
Ante la persistencia de los sinftomas y de la actividad bioldgica analitica a pesar de
fratamiento inmunosupresor,se decidid realizar estudio genético de Deficiencia de
Adenosin Deaminasa -2, por alta sospecha del mismo, el cual confirmd la existencia de esta
enfermedad.

Resultado:

Tras ratificacion del informe genético se inicia fratamiento con Etanercept 50 mg semanal
en de agosto de 2015, observéndose una normalizacién de la PCR tan sélo 1T mes después
de iniciar el tratamiento ( Figura 1)

Conclusiones:

El tfratamiento con Anti-TNF no sélo parece efectivo en el tratamiento del déficit de ADA-
2 sino que ademds produce una remisidn bioldgica rdpida resistente a otros fadrmacos
inmunomoduladores. Se precisa de estudios que confirmen este hallazgo, que apoya la
importancia de un fratfamiento precoz.
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VASCULOPATIA ASOCIADA A LA PROTEINA STING DE APARICION EN LA INFANCIA (SAVI), UNA
NUEVA INTERFERONOPATIA

Violeta Bittermann, Estefania Quesada-Masachs, Lidia Carlanescu, Consuelo Modesto.
Hospital Universitari Vall d "Hebrén, Barcelona.

Objetivo:
Describir las caracteristicas clinicas de un paciente afecto de vasculopatia asociada a la
proteina STING de aparicién en la infancia (SAVI).

Caso Clinico:

Paciente de 7 anos que a los 6 meses de vida inicia fiebre persistente, estancamiento
ponderal y clinica respiratoria inespecifica. La afectacién pulmonar fue progresiva, con
un pafrén radiolégico intersticial y alveolar y estudio anatomopatoldgico de neumonitis
infersticial linfoide, sin requerir hasta ahora oxigenoferapia. Desde los 14 meses
presenta lesiones cutdneas recurrentes, en forma de mdéculas eritematosas en mejillas,
placas eritematodescamativas en hélix y lesiones nodulares de coloracion violdcea en
dedos, que empeoran con el frio y evolucionan hacia la necrosis. El estudio histopatolégico
fue compatible con vasculitis leucocitoclastica. En el estudio de autoinmunidad presenta
positividad para ANA (mdaximo 1/640), titulo indeterminado de antiDNA (alrededor de 31
Ul/ml) y positividad de antiB2-glicoproteina e IgG anticardiolipina. Los reactantes de fase
aguda han estado elevados de forma persistente (VSG alrededor de 100 mm/h). Durante
el seguimiento se probaron varias estrategias terapeuticas que se han suspendido por falta
de eficacia (corticoides, hidroxicloroquina, azatioprina, micofenolato, tacrdlimus, anakinra
y tocilizumab). El diagnéstico fue posible en el afio 2014, a los 7 anos de edad, gracias all
estudio genético que puso de manifiesto una mutacion en el gen TMEM173.

El paciente estd recibiendo actualmente tratamiento con inmunoglobulinas y estd pendiente
deiniciarunférmacoanti-JAK1/2conefectobloqueantedelarutadesefalizaciéndelinterferon.

Conclusién:

SAVI es una enfermedad autoinflamatoria causada por mutaciones en el gen TMEM173 que
confieren ganancia de funcién de la proteina STING (Stimulator of inferferon genes), lo que
lleva a la induccién crénica de la sefalizacion mediada por interferén de tipo 1. El bloqueo
de STING mediante f&rmacos anti-JAK1/2 podria resultar efectivo en el fratamiento de las
enfermedades mediadas por el interferén de tipo 1.
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OSTEOMIELITIS CRONICA MULTIFOCAL RECURRENTE: ANALISIS DE CASOS.

José Martinez Hernando, Estiballiz Iglesias Jimenez, Rosa BouTorrent, Joan Calzada Herndndez,
Clara Giménez Roca, Jordi Anton Lopez, Emili Inarejos Clemente, Judith Snchez Manubens,
Maria Navallas Irujo.

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat.

Introduccién:

La osteomielitis cronica multifocal recurrente (CRMO) es una enfermedad autoinflamatoria
6sea que afecta predominantemente a nifos. Se presenta en la mayoria de ocasiones como
dolor 6seo multifocal de larga evolucién, algunas veces acompafiado de fiebre con curso
recurrente. Las imégenes tipicas en radiologia incluyen lesiones liticas y esclerdticas en las
metdfisis de huesos largos y zona medial de claviculas. El pamidronato es el tratamiento de
eleccién en la CRMO, por la mejoria del dolor e imégenes radiolégicas. En casos refractarios
se ha descrito buena evolucion a anti-TNF.

Material y métodos:

Se ha realizado un andlisis retrospectivo de 12 pacientes menores de 18 afos con
diagndstico de CRMO desde Febrero de 2006 hasta Septiembre 2015. Se analizan variables
epidemioldgicas, clinicas, diagndsticas y fratamiento.

Resultados:

El 50% de los afectados varones y 50% mujeres con una mediana de presentacion de
9.2 anos (5,2-11,3). Ninguno de los casos fenia anfecedentes personales ni familiares de
enfermedades autoinmunes. El 91,7% presentd inicialmente afectacion de extremidades
inferiores y el 75% fiebre. El 66,7% de los pacientes presentd un curso recurrente. La resonancia
magnética es la prueba de eleccién y muestra lesiones metafisarias en la mayoria de
ocasiones. Al debut la analitica sanguinea muestra proteina C reactiva (PCR) con una
mediana de 14 mg/L (6-32) y velocidad de sedimentacién (VSG) de 40mm (14-48). El 70%
de las biopsias realizadas muestran osteomielitis cronicas. El 83% de los pacientes fueron
trataron con pamidronato con una tasa de éxito del 80%.

Discusion:

La edad de presentacion y respuesta al tratamiento con pamidronato es similar a otros
estudios publicados. Cabe destacar que no hay diferencias entre sexo y que la afectacion
inicial de exfremidades inferiores es muy superior a la publicada hasta el momento,
posiblemente influenciada por el nimero de pacientes incluidos en este estudio.
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LIPOMATOSIS ARBORESCENS EN RODILLA PEDIATRICA. RMN.

Carmen Vargas Lebrén, Maria Dolores Ruiz Montesino, Virginia Moreira Navarrete.
Hospital Universitario Virgen de la Macarena, Sevilla.

EllipomaArborescensesunatumoracionbenignaquesecaracterizaporelreemplazamientodel
fejido sinovial normal por células grasas maduras provocando la proliferacion de vellosidades
lipomatosas. Su etiologia es desconocida. Hay muy pocos casos publicados en la infancia.
Tipicamente afecta a la articulaciéon de la rodilla a nivel suprapatelar y monoarticular,
aungue hay descritos casos de localizacion bilateral y de afectacién de otras articulaciones
diferentes.

Lo mayoria de los casos aparecen “de novo” pero no es raro que estén asociados a
osteoartritis, artritis reumatoide o tfraumatismo.

Clinicamente se caracteriza por episodios intermitentes de dolor e inflamacién articular con
analitica no determinante y liquido sinovial no inflamatorio.

Aunque la radiologia simple, ecografia, arfrografia y TAC pueden ayudar, la RMN es la mejor
técnica de imagen para el diagndstico, llega a considerarse patognomonica y permite
descartar otras patologias como sinovitis villonodular o hemangioma sinovial.
Presentamos un caso de Lipoma Arborescens en una nina de 12 anos.

CASO CLINICO:

Niflade 12anossinantecedentes personalesdeinterés,exceptopordiagndsticoalos9afosde
artritissépticade homlbroderecho,fratadacon antibioterapiaempiricayartrotomiade drenaje.
Tres meses anfes de la consulta nota inflamacién progresiva de rodilla con incapacidad
funcionalocasional,acudié aurgencias donde serealizd artrocentesis: liquido amarillento con
cultivos negativos,Ziehly cultivo de Lowestein negativo.Es remitida areumatologia paraestudio.
A la exploracion, tfumefaccion de la rodilla, indolora y con escaso derrame sinovial.
Radiologia de torax, mantoux, hemograma, VSG, bioquimica elemental, PCR, ANA, anti-PCC,
factor reumatoide, anticuerpos antnucleares, Igs, HLA-B27, perfil celiaco, glicoproteina écida
y elemental de orina, todos ellos fueron normales 6 negativos.

La Ecografia y la RMN de rodilla afecta dieron el diagnéstico de lipomatosis arborescens.
Se derivé a la paciente al cirujano ortopédico.
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APORTACION DE LA RMN PERIFERICA AL DIAGNOSTICO DE LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA
Carmen Vargas Lebron, Maria Dolores Ruiz Montesino, Federico Navarro Sarabia.

Hospital Universitario Virgen de la Macarena, Sevilla.

Vardén de 5 aios y fres meses que debuta en febrero-2015 con tumefaccién y rechazo a la
movilizacién de carpo derecho. Inmovilizado dos semanas, permanece asinftomdtico una
semana. Dias después presenta tumefaccién y aumento de temperatura de ambos carpos,
remitido a urgencias se ingresa para estudio.

Sin  antecedentes de interés, vacunado y escolarizado con buen rendimiento.
Afebril, buen estado general, exploraciéon normal excepto por dolor y limitacion a la
flexoextensién de carpos.

Complementarias: hemograma Hb 12.7 gr, Hto 37.4%, leucocitos 7.940 (N 18%, L 71%, M
3.8% E 1.3%, B 0.8%). plag. 308.000. Frotis de sangre periférica: tfendencia a macrocitosis, sin
esquistocitos, no formas inmaduras. Tiempos de coagulacién normales.VSG 18 mm. PCR 12
mg.

Bioguimica normal. Igs normailes.

ASLO, FR, PCC, HLA-B27 y Perfil celiaco negativos

ANA 1/160 patron nuclear homogéneo y moteado.

Rx de térax y mantoux normales o negativos. Rx carpos: aumento de partes blandas en el
derecho.

Oftalmologia: sin hallazgos. Gammagrafia dsea normal.

RMN periférica: alteraciéon de la sefial del hueso con inversién de la misma (médula 6sea
hiperintensa en T1 e hipointensa en STIR) en ambas manos.

Hasta el 5 de mayo se revisa en consultas, se realizan tres frotis de sangre periférica sin
encontrar células inmaduras No se inician esteroides ni inmunosupresores. Cansado, con
febricula ocasional, aparecen adenopatias laterocervicales, desarrolla anemia, ANA (+)
hasta 1/640 y linfocitosis. Ingresa el 18.05 se practica aspirado de médula ésea, que muestra
médula infiltrada por un 70% de blastos inmaduros.

Se confirma el diagndstico de leucemia linfoblastica aguda B comdn. Inicia tratamiento
oncoldgico.

Conclusién:

La resonancia magnética puede revelar la infiltracion de la médula dsea en todo el esqueleto
axial y apendicular en nifos. La seial anormal de la médula ésea en RM puede preceder a
las anomalias en sangre periférica y debe promover la ampliaciéon del diagnéstico.
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EVOLUCION DE MOTIVOS DE CONSULTA Y I?IAGNC)STICOS EN UNA CONSULTA DE
REUMATOLOGIA PEDIATRICA. EXPERIENCIA A 2 ANOS

Berta Magallares Lopez, Arturo Rodriguez De La Serna.
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona.

Objetivo:

Valorar la evolucidn de los motivos de consulta, procedencia y diagndsticos finales,
en la poblacién pediétrica derivada a Consulta Externa de Reumatologia de reciente
implantacién y tras intervencion formativa al aio.

Métodos:

Se recogieron datos demogrdéficos, diagndsticos, motivos de derivacion y procedencia, de
los nifos visitados en la Consulta Externa de Reumatologia Pediétrica, desde Diciembre de
2013 hasta Diciembre de 2015. Se realizd una infervencién formativa, en Diciembre de 2014
a nivel hospitalario y ambulatorio.

Resultados:

Se valoraron 44 pacientes derivados por primera vez, 20 en el primer ano y 24 en el segundo
con una media de edad de 11 anos (2 a 18) y 49'4% ninas.

El primer afo los motivos de derivacion mds frecuentes fueron: sospecha
de Arfritis: 6 pacientes (30%), Dolor Musculoesquelético: 4 pacientes  (20%)
y valoracidén de salud ésea (15%). En el 2° fueron: Dolor Musculoesquelético: 12
pacientes (50%), sospecha de Artritis: 4 (16'7%) y sospecha de vasculitis (12'5%).
En cuanto ala procedencia, fanto el primer afio como el segundo, el origen mas frecuente fue
Ambulatorio:162%y 21'6 % respectivamente. El segundo servicio en frecuencia de derivacion
fué Urgencias Hospitalarias (25%) el primer afo y Pediatria Hospitalaria el segundo (20'8%).
Los diagnésticos finales mds frecuentes en el primer aio fueron: Atrtitis Reactivas (4 casos,
20%), Baja Masa Osea para la edad, Vasculitis y DME (fodas un 15%). Durante el segundo
afno fueron DME: 8 casos (33%). Artritis Idiopdtica Juvenil (16'7%) y Vasculitis (12'5%).

Discusién:

Se aprecia un incremento del 20% en derivaciones tras la intervencion.

Destaca el incremento de diagndsticos de DME en el segundo afio.

Las sesiones conjuntas entre Reumatdlogo Pediatra y ofras especialidades Pedidtricas puede
derivar en una mejora en los motivos de consulta y menor demora para el diagndstico final.
Asumimos que puede ser necesario un mayor nimero de intervenciones.
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CAVERNOMATOSIS PORTAL Y SINDORME ANTIFOSFOLIPIDO, {LO VAMOS A TRATAR?

Maria Concepcidn Mir Perell, Lucia Lacruz Pérez, Sara Zibetti, Antonio Rosell Camps, Joan
Figuerola Mulet.

Hospital Universitario Son Espases, Palma de Mallorca.

La cavernomatosis portal es una de las causas mds frecuente de hipertensién portal
(HTP) en la infancia. Si no existe malformacién vascular, debemos descartar la trombosis,
incluyendo el sindrome antifosfolipido.

Casos Clinicos:

Caso 1:mujerde 4 anos con HTPy frombosis de la vena porta.Antecedente neonatal: estenosis
pulmonar severa y valvulotfomia correctora; consta cateterizaciéon umbilical y presencia de
colestasis (posible trombosis vena porta). Estudio: elevacion de Ac anticardiolipina (ACL)
IgG, déficit leve de proteina C y S, y anticoagulante lGpico (AL) negativo. En postoperatorio
de cirugia electiva de derivacién portocava presenta tromboembolismo pulmonar y en
arteria cerebral media izquierda y, con secuelas neurolégicas.

Caso 2: vardén de 3 afos diagnosticado de cavernomatosis portal con HTP tras hemorragia
digestiva, estudiado por anemia microcitica y tfrombopenia. Estudio: homocisteina limite
bajo, heterozigosis factor Xll, AL positivo, asi como ACL o anti-beta-2-glicoproteina. Previo
a cirugia derivativa de flujo portal se inicia doble antiagregacién, con buena evolucién.
Caso 3: mujer de 13 anos con trombopenia y posible HTP detectada en ecografia.
Esclerosis hepatoportal. Antecedente neonatal de encefalopatia e infecciéon congénita por
CMV. Desde los 8 afos tfrombopenia progresiva. Estudio hematolégico: descenso leve de
proteina S, ACL IgM positivos, y anti-beta-2 glicoproteina positivos. AL negativo.

Caso 4: vardn de 16 meses con esplenomegalia. Diagndstico de cavernomatosis portal con
HTP. Estudio con AL, ACL y anti-beta2-glicoproteina positivos, con descenso leve de proteina
C funcional.

Comentarios:

El valor de la positividad de anticuerpos antifosfolipidos en presencia de clinica de trombosis
en nifos no estd bien establecido en la literatura actual, tampoco la actitud terapéutica, y
sdlo se valora cuando se asocian otros factores protrombéticos. Creemos que son necesarias
series de pacientes pedidtricos para poder esclarecer estas cuestiones.

En estos pacientes ademds, es problemdtico establecer el tfratamiento éptimo, que podria
ser esencial para su prondstico y evolucién.
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INFECCION . FARINGEA POR  STREPTOCOCCUS  PYOGENES Y  TRASTORNOS
NEUROPSIQUIATRICOS EN LA INFANCIA: (EXISTE ENTRE ELLOS UNA RELACION AUTOINMUNE?

Elena Urbaneja Rodriguez, Rebeca Garrote Molpeceres, Hermenegildo Gonzélez Garcia,
Maria Asuncién Pino Vézquez, Francisco Javier Alvarez Guisasola.

Hospital Clinico Universitario, Valladolid.

Introduccion:

El acréonimo PANDAS (Pediatric Autoinmune Neuropsychiatric Disorders Associated with
Streptococcus) se utiliza para definir al conjunfo de alteraciones neuropsiquidtricas
desencadenadas por un mecanismo autoinmune, fodavia no bien aclarado, secundarias a
una infeccién faringea por Streptococcus  hemolitico del grupo A (SGA).

Material y métodos:
Revision descriptiva retrospectiva de tres pacientes con PANDAS seguidos en nuestro centro.

Resultados:

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3
Edad 5 afos 11 anos 9 afos
Sexo Varén Mujer Varén

Consultas Pediatria
Febricula intermitente,

Procedencia Urgencia Pedidtrica Hospitalizacién Psiquiatria

Tics e hiperactividad motora

fos, artralgias,

Empeoramiento de
cuadro de tics, coprolalia y

Clinica " P irritabilidad e ;
de 4 dias de evolucion . L compulsiones que cursan en
impulsividad de 2 meses -
) brotes desde hace 2 afos
de evolucion
Curso Monofésico Monofésico Episédico
Faringoamigdalitis y “granitos”| Familia con infeccién Faringoamiadalitis de
Antecedentes |tratados sintomdaticamente respiratoria hace 2 goamig -
" : repeticion desde los 5 anos
hace 10 dias meses y medio
Estudios Hemograma, bioquimica (incluyendo cobre y ceruloplasmina), PCR y VSG normales
iniciales En paciente 2 se realizaron ademds ANA (negativos) y C3 y C4 (normales)
ASLO 750 U |560 - 900 - 1250 U | 4560 U

Frotis faringeo

Positivo para SGA

Tratamiento

Penicilina oral

Evolucién

Resolucién completa

Resolucién completa

Disminucién de frecuencia e
intfensidad de episodios

Conclusiones:

Se presentan unaserie de casos de pacientes prepUberes con alteraciones neuropsiquidtricas
en los que se encuentra una relacién femporal entre la infeccion por SGA y la aparicién de
los mismas. En fodos ellos se constata un cultivo positivo para SGA y un aumento en niveles
de ASLO, sin otras alteraciones en pruebas de laboratorio. Queda por determinar cudl es
el verdadero papel de la infeccién por SGA en los trastornos neuropsiquiditricos mediados
inmunolégicamente.
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ESCLEREDEMA DE BUSCHKE ASOCIADO A INFECCION VIRAL

Miguel Marti®, Sara Murias @, Radl De Lucas @, Rosa Alcobendas @, Agustin Remesal @, Rosa
Merino @.

M Hospital Universitario Doctor Peset, Valencia; @ Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccién:
Los sinftomas cutdneos son una consulta frecuente en reumatologia pedidtrica, como
posible manifestaciéon de un trastorno sistémico.

Caso Clinico:

Varén de 2.5 anos que presenta endurecimiento cutédneo homogéneo afectando
progresivamente a cara, cuello, fronco, abdomen y raiz de extremidades. Piel de color
normal, con aspecto edematoso (sin févea), no pellizcable. Cuadro catarral con febricula
asociado. No Raynaud ni calcinosis. Anfecedentes familiares: psoriasis en madre y abuelas.
Hemograma y bioguimica: normales. Autoinmunidad negativa. VSG 14. Microbiologia: IgM
positiva virus Epstein-Barr y PCR VH6 positiva. Biopsia cuténea: epidermis normal, dermis
con fibras de colédgeno algo gruesas, con un mayor depbsito de mucina y fibras eldsticas
fragmentadas. No infiltrado inflamatorio.

Tras biopsia se inicia tratamiento con prednisona oral, pese a lo cual la afectacion cutdnea
contfinudé aumentando durante 6 semanas. A partir de ahi, mejoria lentamente progresiva,
con resolucion completa a los dos anos del diagndstico.

Discusién:
Elescleredemaesunaentidadraradeetiologiodesconocidacaracterizadaporendurecimiento
edematoso de cara,cuello,téraxy region proximal de extremidades.Comprende tres tipos.Tipo
2: asociado a paraproteinemias. Tipo 3: complicacién de diabetes.Tipo 1: el mds frecuente,
afecta principalmente a menores de 20 anos, con inicio sdbito y habitualmente precedido
de un proceso febril. No conduce a atrofia cuténea y es rara la afectaciéon sistémica. La
resolucion espontdnea sucede entre 6 meses y 2 afios. No existe un tratamiento especifico.
En nuestro caso, la clinica y exploraciones complementarias descartaron otras entidades
reumdticas y trastornos sistémicos. Se interpretaron las infecciones por VEB y VH6 como
posibles desencadenantes.
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LINFEDEMA PRIMARIO FUERA DEL PERIODO NEONATAL

Estefania Barral Mena ™, Maria Soriano Ramos M, Maria Rosa Pavo Garcia @, Eugenia Enriquez
Merayo O, Lucia Llorente @, Jaime De Inocencio Arocena .

@ Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid, @ Garcia Noblejas, Madrid; ® Hospital
Universitario Severo Ochoa, Leganés.

Objetivos:

El linfedema primario es una entidad de debut en la edad pedidtrica pero poco conocida.
Se produce por una linfangiogénesis anormal durante el desarrollo embrionario y puede
estar asociado a otras malformaciones, ser hereditario o idiopatico.

Métodos:
Descripcion de los pacientes diagnosticados de linfedema primario en la consulta de
Reumatologia Pedidtrica de un hospital terciario entre 2011 y 2014.

Resultados:

Se diagnosticd de linfedema a 6 pacientes. Las caracteristicas clinico-demogrdficas
se recogen en la tabla 1. Cinco eran mujeres. El 50% tenian antecedentes familiares de
linfedema. La mediana de edad al inicio fue de 10,5 anos (RIQ: 3). La mediana de demora
diagnéstica fue de 9 meses (RIQ: 11.75).En cinco nifos el linfedema se localizé en miembros
inferiores, asociando uno de ellos afectaciéon del miembro superior. El sexto paciente lo
presentaba de forma exclusiva en miembro superior. La analitica sanguinea (hemograma,
perfil hepato-renal, reactantes de fase aguda y hormonas tiroideas) y de orina fue normal
en todos. Las pruebas de imagen realizadas se incluyen en la tabla 1. En fodos los casos el
diagndstico final fue de linfedema primario, fres unilateral tardio, dos multisegmentario tardio
y ofro enfermedad de Meige.

Conclusiones:

El edema y/o inflamacion de los miembros engloba un diagndstico diferencial amplio
que incluye artritis, celulitis, fraumatismos y linfedema primario. El diagnéstico de sospecha
es fundamental para evitar exploraciones complementarias innecesarias y realizar el
diagndstico definitivo mediante linfogammagrafia isotépica. Su tratamiento consiste en
medidas fisicas que mejoren el drenaje linfatico.
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SINDROME DE SJOGREN EN LA EDAD PEDIATRICA: UNA REALIDAD INFRECUENTE.

Estefania Barral Mena, Iria Duran, Irene Martinez Sobrino, Eugenia Enriquez Merayo, Maria
Pilar Tejada, Jaime De Inocencio Arocena.

Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid.

Objetivos:

El Sindrome de Sjdgren (SS) es una entidad conocida en el adulto que cursa con sindrome
seco (xerostomia y xeroftalmia). En la edad pediatrica es poco frecuente y las formas de
presentacion difieren de las del adulto, por lo que el diagndstico puede resultar dificil.

Métodos:
Revision de historias clinicas de pacientes diagnosticados de SS en la Unidad de
Reumatologia Pedidtrica de un hospital terciario entre 2008 y 2014.

Resultados:

Se diagnosticd de SS a 6 pacientes. Las caracteristicas clinico-demogrdficas se recogen
en la tabla 1. Todos presentaban la forma primaria. Afectaba mds a mujeres (5/6)
adolescentes (mediana 12 afos, RIQ 4). El motivo mdés frecuente de consulta fueron
las alteraciones analiticas (autoinmunidad positiva o FR positivo) en 3 pacientes, ofro
presentaba tumefacciéon parotidea de repeticion. Sélo uno presentd clinica extraglandular
con linfopenia y artritis. Respecto a los marcadores analiticos (SSA/Anti-Ro, SSB/anti-La y
factor reumatoide, ANAs) todos los pacientes presentaron alguno de ellos positivo excepto
1 nifla con xeroftalmia cuya enfermedad se confirmd mediante biopsia de gldndula salival
menor. Se realizb biopsia de gldndula salivar menor en 4 pacientes, de los cuales 3 tenian un
grado de inflamacién 3 con puntuacién focus 1. El test de Schirmer fue realizado en todos,
enconfréndose alterado en 3.

Conclusiones:

De acuerdo a la literatura la forma de presentacién mas frecuente del SS pedidtrico es
la parotiditis recurrente. Sin embargo, casi en la mitad de nuestros pacientes el motivo de
consulta fueron hallazgos casuales en analiticas solicitadas por otros motivos (artralgias,
astenia), presentando en ese momento afectacion salivar y ocular asinfomaticas. El pediatra
debe considerar este diagndstico no sélo al valorar a pacientes con parotiditis de repeticion
y xeroftalmias sino ante aquellos cuyo estudio de autoinmunidad sea compatible para
favorecer un diagnéstico precoz.
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Tabla 1. Caracteristicas clinico-demogrdficas de los pacientes diagnosticados de Sindrome Sjégren.

r [ 2 [ s | 4 | s | & |
Edad de inicio 14 afios 14 afios 10 afios 12 afios 13 afios 12 afios
Sexo z 2 ¢ g z i
Tipo Primario Primario Primario Primario Primario Primario
Infl ig
Alteraciones Alteraciones . Alteraciones " am?cmn .
Debut s L Xeroftalmia L parotidea Artralgias
analiticas analiticas analiticas
recurrente
Evolucion Xeroftalmia Xeroftalmia
Artritis
Extraglandular
G Linfopenia
SSA/Anti-Ro + + - - +
SSBfAnti-La - + - + - +
Factor + o a
reumatoide
ANAs - + - + - +
Biopsia Estadio 3 Estadio 3 Estadio 3 Estadio 1 MNo
. [ . ’ ’ " Mo biopsiada ’ o
glandula salivar focus 1 focus 1 focus 1 focus 0 biopsiada
Test Schirmer o4
AD: 34 Normal AD: 4 MNormal Normal
{mm 5 minutos) oD:25 3
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HIPOGAMMAGLOBULINEMIA EN LA EVOLUCION DE SARCOIDOSIS SISTEMICA: ABORDAJE
DIAGNOSTICO-TERAPEUTICO

Esmeralda NufRez Cuadros, Rocio Galindo Zavala, Gisela Diaz Cordovés- Rego, Antonio L.
Urda Cardona.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Mdalaga, Hospital Materno Infantil de Mdalaga.

Introduccién:

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa crénica, en cuyos brotes suele producirse
hipergammaglobulinemia, constituyendo éste un dato de mal prondstico. Sin embargo, la
persistencia de cifras bajas de inmunoglobulinas nos obliga a descartar otras entidades,
con manifestaciones clinicas similares, pero prondstico diferente.

Caso Clinico:

Nifo de 9 anos, en seguimiento por Reumatologia desde los 6. Diagnosticado a los 4 anos de
primoinfeccidn por VEB con esplenomegalia gigante. Dada la persistencia del cuadro y la
asociacion de fiebre, se amplia estudio halldndose multiples adenopatias albdominales. Se
realiza biopsia de adenopatia y médula ésea que descartan proceso linfoproliferativo pero
evidencian algun granuloma. En TC térax se observa conglomerado adenopdtico en hilio
y 24 nddulos pulmonares. Se decide biopsia esplénica que objetiva mdlfiples granulomas
no caseificantes (despistaje infeccioso negativo), lavado broncoalveolar con predominio
de linfocitos (60%) y CD4/CD8:3,92, y niveles de ECA elevados (239 UL). Con diagndstico
de sarcoidosis, se inician corticoides sistfémicos comprobando descenso progresivo en el
ndmero de ndédulos, tamano de las adenopatias/bazo y cifras de ECA. Dada la persistencia
de algunos ndédulos pulmonares se asocié Metotrexate, con estabilidad clinica pero sin
cambios en pruebas de imagen. Evolutivamente se objetiva un descenso en la cifra de
inmunoglobulinas (IgG:310), por lo que se amplia estudio que descarta inmunodeficiencia.
No obstante, se inicia tratamiento mensual con inmunoglobulinas iv, no reduciendo nimero
ni famano de los ndédulos pulmonares. Finalmente se asocia adalimumalb, comprobdndose
mejoria llamativa en TC, normalizaciéon de ECA y IgG estable(748) tras un afio de tratamiento
(figura 1).

Comentarios:

La presencia de hipogammaglobulinemia en un paciente diagnosticado de sarcoidosis, nos
obliga a descartar inmunodeficiencia variable comdn, cuya complicacién (enfermedad
pulmonar intersticial linfocitica-granulomatosa) puede simular una sarcoidosis. Una
vez descartada, y tras comprobar la ausencia de respuesta clinica a inmunoglobulina
intravenosa, delbbemos plantearnos la intensificacion del tratamiento inmunosupresor, siendo
adalimumalb una alternativa.
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OSIFICACION HETEROTC)PICA PERIARTICULAR SECUNDARIA A DISFUNCION NEUROGENICA
CENTRAL ¢{SON UTILES LOS BIFOSFONATOS?

Esmeralda NUnez Cuadros, Marta Cantador Hornero, Rocio Galindo Zavala, Antonio L. Urda
Cardona.

Hospital Regional Universitario Carlos Haya, Mdalaga, Hospital Materno- Infantil.

Introduccién:

La osificacion heterotépica (OH) consiste en la formacidén de hueso en zonas de fejido
blando, generalmente alrededor de grandes articulaciones. La localizacion a nivel de rodillas
es rara, afectando aproximadamente al 3% de los pacientes que sufren eventos traumdaticos
que afectan al sistema nervioso central. Aunque la etiopatogenia se desconoce, parece
estar relacionada con la severidad de la espasticidad.

Caso Clinico:

Nifia de 6 anos, en seguimiento por Rehabilitacién, por tetraparesia espdstica de predominio
izquierdo secundaria a encefalomielitis autoinmune que impedia la bipedestacion. Seis
meses después del cuadro agudo, y a pesar de la infiltraciéon con foxina botulinica (BoTN-A),
presenta en la exploraciéon pie equinovaro izquierdo con rodilla en extension irreductible
que dificulta la marcha y sedestacion. Ante la asimetria en la exploracion de rodillas, se
solicita radiografia simple y ecografia que objetivan mdltiples calcificaciones groseras en
el espesor del fercio distal de los mdsculos vastos interno y externo de forma bilateral (mds
izquierdo), en relacién con OH.Tras descartar anomalias del metabolismo fosfocéicico, se
inicia AINE, ultrasonidos y cinesiterapia. Se comprueba discreta mejoria radioldgica pero no
clinica, decidiendo finalmente tratamiento con bifosfonatos y nueva dosis de BoTN-A en
hemicuerpo izquierdo. Tras aprobacién como medicacién offlabel, se administra una
dosis de zolendronato 0,05 mgr/kg sin incidencias, descartédndose 48h después efectos
secundarios analiticos asociados. Un mes después, la paciente inicia deambulacion
con apoyo, permite la flexion completa sin dolor de ambas rodillas y se comprueba una
disminucién del tamario de las calcificaciones (figura 1).

Comentarios:

La OH puede suponer una discapacidad funcional grave en pacientes con afectacion
neurolégica reciente, de ahi la necesidad de un diagndstico precoz para mejorar el
prondstico. Aunque los AINE y la radioterapia a dosis bajas constituyen el tratamiento con
mejor evidencia en adultos, los nuevos bifosfonatos podrian ser una alternativa segura y
eficaz en ninos.




de lo SOciedad espanola

¢ reumatologia pediatrica

P-61

DERI\!ACI()N DE PACIENTES CON PATOLOGIA OSTEOARTICULAR DESDE ATENCION PRIMARIA.
¢QUE ESTAMOS HACIENDO MAL?

Natalia Palmou Fontana®,BeatrizDe La Calle Garcia @, Enriqueta Peiro Callizo®, Cristina Alvarez
Alvarez @, Olaia Fernandez Berrizbeitia @, Francisco Javier Humayor Yanez @, Ernesto Candau
Perez @, Carlos Fernandez Diaz M, Leyre Riancho Zarrabetia #, Monserrat Santos Gomez @.

@ Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander; @ Hospital Universitario Rio Ortega,
Valladolid; @ Hospital Universitario de Basurto, Bilbao; ® Hospital Can Misses, Eivissa, IBIZA.

Introduccién:

Dentro de la patologia infantil del aparato locomotor , la reumatoldgica , dado su curso
insidioso y poco expresivo , es de dificil diagndstico por personal sanitario no enfrenado.
Es frecuente que, por dificultad para identificarla a partir de la anamnesis y/o exploracion,
muchos casos de AlJ o de SDCR, sean remitidos desde Atencién Primaria a Traumatologia,
Neuropediatria retrasando su diagnéstico y fratamiento precoz.

Objetivo:

Se pretende establecer un protocolo de derivacion de la patologia osteoarticular, teniendo
en cuenta dos de los sinfomas principales de consulta:

Por un lado, la “cojera”, claudicacion de los miembros inferiores o torpeza matinal. Por otro
lado, la existencia de tumefaccién articular, con impotencia funcional del miembro afecto,
con/sin dolor.

Material y Método: Protocolo

Se frata de clasificar las patologias de atencién preferente por Reumatologia, Traumatologia,
Neuropediatria y Rehabilitacion, segin la etiologia fraumética o no, la existencia de signos
y sinfomas de artritis, neurolégicos, o puramente ortfopédicos.

Se incluye el protocolo en documento adjunto; también una tabla con 10 casos reales de
derivacién incorrecta con los diagndsticos iniciales y posteriores.

Discusion y Conclusiones:

La revisidn de la bibliografia aporta pocos datos
respecto a la existencia de profocolos.

Existe consenso en cuanto a la dificultad de
diagnéstico de enfermedades reumatoldgicas, s
debido tanto a los problemas de interpretaciéon del
comportamiento clinico del nifio (no expresa dolor,
pero evita uso de la extremidad, por €j.), como a la
falta de sospecha de tal patologia.

Creemos que seria beneficioso la formacion de
los pediatras de Atencidn Primaria en el despistaje
de patologia reumatoldgica, con algo tan sencillo
como incorporar en la exploracién del nifo “sano”
una exploracién articular completa como el P-GALS =
(Gait, Arms, Legs, and Spine), u otra herramienta L ——— e
clinica que pueda ser usada. i i g
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MIOPATIA INFLAMATORIA CON ABUNDANTES MACROFAGOS: UN CASO DE DEBILIDAD
MUSCULAR DE BASE AUTOINMUNE

Miguel Marti M, Sara Pons Morales @, Lourdes Giner Perez ®, Maria Jose Colomer O, Cristina
Salido Capilla®, Isabel De La Morena Barrio @.

@ Hospital Universitario Doctor Peset, Valencia;, @ Hospital la Plana, Vila-Real/ Villarreal,
Villarreal.

Introduccién:

Evaluar una debilidad muscular requiere un enfoque cuidadoso que orienfe hacia un
patrén predominante y asi dirigir las exploraciones complementarias.

Las miopatias inflamatorias idiopdticas (MIl) son poco frecuentes en pediatria, se consideran
patologias sistémicas y en ellas es caracteristica la aparicién de debilidad muscular proximal.

Caso Clinico:

Nifia de 12 anos, debilidad muscular de un mes de evolucion, iniciada en miembros
superiores y que progresa a miembros inferiores. Impide actividades cotidianas. Signo de
Gowers positivo. No clinica articular. No fiebre ni lesiones cuténeas.

Exploraciones complementarias: CK 11433 UI/L, hipertransaminasemia, PCR y VSG negativas.
Anti-SRP positivos. Electromiograma: patrén miopdtico. Espirometria: patrén restrictivo. RMN:
afectacién bilateral y simétrica en grupos musculares de cintura escapular, brazos, pelvis y
muslos; coexistiendo edema con atrofia/depdsitos grasos.

En biopsia muscular: arquitectura fascicular severamente alterada, fibrosis e infiltracion
grasa. TCD8+ escasos. Macréfagos (CD68+) abundantes. MHC-I negativo. C5b9 positivo en
vasos perimisiales, negativo en capilares. Nimero de capilares normal.

Se diagnostica de Miopatia Inflamatoria y se inicia corticoterapia (2mg/kg/d). A las 6
semanas, se asocia metotrexato y se inicia descenso progresivo de corticoides.

La paciente presenta mejoria lenta pero progresiva, fanto clinica como en las exploraciones
complementarias.

Discusion:

En nuestro caso, los datos clinicos y resultados iniciales de exploraciones complementarias,
orientaron hacia una miopatia; el diagnéstico final lo dio la biopsia.

La inmunohistoquimia no fue capoz de clasificar en un subgrupo, pues si bien se
observé la presencia de abundantes macréfagos (IMAM), tfambién tfenia algunos
rasgos de ofras entidades (dermatomiositis, miopatia con anti-SRP...). A pesar de ello, la
respuesta al tratfamiento de primera linea en MIl (corticoides+metotrexato) fue efectivo.
Clésicamente, en pediatria se incluyen en las Ml dos entidades, dermatomiositis y polimiositis;
pero, actualmente, el mejor conocimiento de la patogénesis de estas enfermedades estd
permitiendo caracterizar nuevas entidades y postular nuevos subgrupos.
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¢ES POSIBLE EL TRATAMIENTO ORAL DE LAS INFECCIONES OSTEOARTICULARES?
Rosa Maria Alcobendas Rueda, Agustin Remesal, Sara Murias, Rosa Merino.
Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccién:
Las infecciones osteoarticulares (IOA) se fratan habitualmente de forma intravenosa.
Objetivo: conocer la evolucion de un subgrupo de nifos tratados via oral.

Material y Métodos:

Enfre 2008-2012 se recogieron retrospectivamente las IOA tratadas de forma ambulatoria
con antibioterapia oral en la Unidad de Reumatologia del Hospital La Paz. Los criterios
diagndsticos fueron los mismos que se aplicaron al estudio refrospectivo de la cohorte
nacional de I0A.

Resultados:

Se analizaron 59 ninos (27 varones, 45,8%) con edad media de 28 + 23 meses. El 49% tuvo
fiebre en algdn momento de la evolucién (38,4 + 0,7) y fres casos refieren fraumatismo
previo. La demora en el diagndstico fue 6 + 5 dias, siendo en 23 casos (41,8%) >5 dias. Se
diagnosticaron 13 artritis sépticas (18%, 2 caderas), 39 Osteomielitis (66%), 1 osteoartritis y 6
espondilodiscitis (10%).

Se realizd VSG al ingreso al 88% (46 + 24), siendo en 18 casos (34,6%) >50 y PCR al 89% (41
+ 49) siendo en 7 casos (13,5%) >100.

Se realizd6 hemocultivo al 69%. En fotal hubo aislamiento positivo en 4 casos (8.9%). todos
Kingella: 3 en liquido sinovial y T en hemocultivo. Se realizd artrocentesis al 100% de las AS,
siendo la media de leucocitos en el liquido 153.000 + 93000 células.

Se realizd Rx al 66%, 4 de ellas compatibles con OM. ECO al 50,8%, Gammagrafia al 79%,
siendo normal solo en 3 y diagndstica en el resto. Solo 6 RM (10%), diagndstica en todos los
Casos.

El frafamiento fue en 55 casos cefuroxima (93%), 2 clindamicina y 2 amoxi-clavuldnico.
Ningdn paciente precisd cirugia. No hubo secuelas ni complicaciones.

Conclusiones:

El fratamiento oral se aplicd independientemente del diagndstico y la localizacion de la I0A,
sin complicaciones ni secuelas en este grupo seleccionado de pacientes sin criterios de
gravedad y con estrecha supervision.
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PIOMIOSITIS EN EL NINO: PAPEL DE LA RESONANCIA MAGNETICA (RM) EN EL DIAGNOSTICO
PRECOZ

M¢ José Lirola Cruz, Lidia Santalé Gonzélez, Ana M® Cantos Mena, Angela Hurtado Mingo,
Esther Garcia-Valdecasas Gomez, Pilar Camacho Conde.

Hospital Quirén Sagrado Corazén, Sevilla.

Introduccién:

La piomiositis es una infeccion aguda bacteriana potencialmente grave del musculo
esquelético. Afecta normalmente a grupos musculares de cintfura pélvica y miemibros
inferiores. Es importante su diagndstico precoz ya que el tratamiento empirico femprano
evita la progresion de la enfermedad a estadios clinicos mds graves.

Pacientes y Método:
Presentamos el andllisis descriptivo retrospectivo de los casos de piomiositis diagnosticados
durante los Ultimos 10 afos en nuestro hospital.

Resultados:

Se analizan 5 casos (3 hombresy 2 mujeres).Edad comprendida entre 3- 12 aios. Presentacion
clinica: fiebre (38-39.5°C), dolor (nalga. ingle, cara anterior muslo, rodilla) y claudicacion de
miembro inferior, T caso dolor abdominal. Tiempo medio de evolucidn al ingreso 48 horas.
Factores predisponentes: 4 traumatismos, 1 impétigo nasal. Laboratorio: Leucocitosis (13810-
19670/ uL), neutrofilia; PCR elevada (40-240 mg/L); hemocultivo + en 1 caso (Estreptococo
pyogenes) A todos se realizd RM, en 2 casos se encontrd afectacion muscular dnica (iliaco,
cuddriceps), en 3 multiple (ambos aductores en uno, obturador inferno y externo en otro
y obturador inferno, piramidal, psoas-iliaco y gliteo medio en el 3°). Tiempo medio de
hospitalizacion 12 dias (7-19). Evolucién adecuada de fodos con fratamiento antibiético.

Conclusiones:

La forma de presentacién de una piomiositis a nivel de la musculatura de cintura pélvica y
miembros inferiores es inespecifica y similar a la que nos podemos encontrar en una artritis
séptica, osteomielitis o sinovitis de cadera. La realizacién de una RM precoz nos permitiré
hacer el diagnéstico en una fase temprana de la enfermedad, consiguiéndose la resolucion
del cuadro exclusivamente con tratamiento médico.
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IMPLIQUEMONOS EN EL MALTRATO DE LOS PACIENTES PEDIATRICOS

Olaia Fernandez-Berrizbeitia @, F. Javier Humayor-Yanez M, Natalia Palmou-Fontana @, Natalia
Garcia-Rivera M, Clara Pérez-Veldsquez @, Catalina Gémez-Arango O, Juan Blanco-Madrigal
M, Edurne Guerrero O, liziar Calvo-Zorrilla ®, Eva Galindez-Agirregoikoa O, Esther Ruiz-Lucea ™,
J.Francisco Garcia-Llorente M, IAaki Torre-Salaberri ®, Elena S&nchez @, M.Luz Garcia-Vivar M.

@ Hospital Universitario Basurto, Bilbao; @ Hospital Universitario Marqués de Valdecilla,
Santander.

Introduccién:
Algunos pacientes pedidtricos viven situaciones de desatencién y maltrato. Presentamos dos
casosque porproblemassocialesnorecibencuidados,fratamientoniseguimientoadecuados.

Obijetivo:
Sensibilizar al equipo de reumatologia infantil para detectar situaciones de exclusién social
y/o falta de cuidados/maltrato y denunciar la situacion.

Material: y métodos:

Caso 1: Nifia de 8 aios con LES con afectaciéon neurolégica.

Los tutores se negaron a que fuera fratada. Fue comentado el caso con asistencia social y
ante el estudio la familia se mudé a otro pais, desconocemos el desenlace.

Caso 2: Debut de AlJ en nino de 5 anos. La familia refiere intolerancia a todo tratamiento,
falta a consultas, existe sospecha de mal cumplimiento terapedtico.A los 11 aios su pediatra
ambulatorio contacta con nuestra unidad. El nino acude en silla de ruedas, falta de higiene,
artritis en rodillas, fobillos, codos, limitacidon articular y erosiones; talla baja, cushingoide y
retraso en el desarrollo para su edad. Falta al colegio de forma habitual. Anfe la sospecha
de una problemdtica social se pone en conocimiento de asuntos sociales y retiran la
custodia a los padres por falta de atenciones bdsicas. Actualmente el chico recibe los
cuidados necesarios con mejoria significativa, estd escolarizado y camina y juega aunque
tiene secuelas severas y mal prondstico.

Resultados:

En el primer caso no fue posible hacer un seguimiento y desconocemos el desenlace
En el caso de AlJ el frabajo en equipo con el departamento de menores ha posibilitado que
el nifo reciba los cuidados y atencién que todo menor deberia de recibir ademdas de haber
podido fratar su patologia.

Conclusiones:

El equipo sanitario infantil debe activar la alerta ante cualquier situacién de riesgo de la
poblacién atendida y trabajar de forma coordinada con el departamento del menores, a
pesar de las complicaciones que laboralmente supongan.
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EFICACIAY SEGURIDAD DE CANAKINUMAB (CAN) EN PACIENTES CON SINDROME PERIODICO
ASOCIADO AL RECEPTOR DEL TNF (TRAPS) CRONICO O RECURRENTE ACTIVO

Segundo Bujan ®, Helen Lachmann @, Marco Cattalini ®, Laura Obici @, Roberto Barcellona ®,
Antonio Speziale ©, Yolandi Joubert ©, Guido Junge ©, Marco Gattorno @,

@ Hospital Vall d "Hebron, Barcelona; @ University College London, London; @ Pediatric Clinic,
University of Brescia, Brescia; ® Policlinico S. Matteo, Pavia; ® Hospital Sciacca, Sciacca; ©
Novartis Pharma AG, Basel; @ G Gaslini Institute, Genova.

Objetivos:

Aunque los inhibidores de TNF son eficaces en algunos pacientes con TRAPS, su eficacia
fiende a disminuir con el tiempo (Am.J.Med.2004;117:208-10;J.Pediatr.2003;142:191-3;Rheu
matology(Oxford)2007;46(7):1211-2;Eur.J.Pediatr.2005;164:13-6). Los anti-IL-1 proporcionan
un control a largo plazo de los sinfomas inflamatorios. El estudio de prueba de concepto
fue disefado para evaluar la seguridad, eficacia y farmacocinética (PK)/farmacodindmica
(PD) de CAN y para determinar la dosificacion apropiada para continuar el desarrollo
clinico en TRAPS.

Métodos:

Estudio abierto, de un solo brazo,de 150 mg (2 mg/kg si <40 kg) CAN mensual SC en pacientes
TRAPS crénica o recurrente activa. Los pacientes fueron fratados durante 4 meses(m) con
un méximo de 5m de seguimiento, seguido por un tratamiento a largo plazo de 24m como
maéximo. La variable principal fue la induccién de la respuesta completa o casi completa en
los pacientes con TRAPS activa el dia(d) 15 tras la primera dosis de CAN.

Resultados:

Untotal de 20 pacientes fueron expuestos ala medicacion,de los cuales 18 (90%) completaron
el estudio. 18 pacientes [90%;1C95%:75,1-99,9] lograron respuesta completa o casi completa
el d.15; 20 (100%) y 12 (60%) tuvieron remisién clinica y seroldgica, respectivamente (Tabla).
Ya en el d.8, 16 pacientes (80%) habian alcanzado respuesta completa o casi completa,
y 18 (90%) y 7 (35%) tenian remisién clinica y serolégica, respectivamente. El 60% de
pacientes experimentaron acontecimientos adversos (AAs) relacionados con el fdrmaco
en estudio, mayoritariamente infecciones del tfracto respiratorio superior. Siete pacientes
(35%) experimentaron AAgraves, ninguno relacionado con el fdrmaco en estudio. No hubo
muertes.

Conclusiones:

Canakinumab fue eficaz aliviando répidamente los signos y sinfomas clinicos del TRAPS,
normalizando los marcadores serolégicos inflamatorios y proporcionando un control
sostenido de la enfermedad. El perfil de seguridad fue consistente con estudios previos
de canakinumab en ofras indicaciones. Estos datos apoyan el desarrollo en marcha de
canakinumab en esta area terapéutica.
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FACTORES INFLAMATORIOS, ENFERMEDAD MENTAL Y ADVERSIDAD PSICOSOCIAL: UNA
SOLUCION MULTIPROFESIONAL Y MANEJO TRANSICIONAL EN REUMATOLOGIA DEL
ADOLESCENTE

Esther Aleo Lujan, Esther Toledano Martinez, M. Rosario Perez Moreno.
Hospital Clinico San Carlos, Madrid.

Introduccién:

El paso de la adolescencia a la edad adulta es un fiempo de infensos cambios personales,
fisicos, psicoldgicos y sociales. Muchos de estos cambios conllevan frustraciéon y ansiedad,
incluso en nifos sanos, més adn en adolescentes con enfermedades cronicas.

Las unidades de tfransicidén deben promover unos cuidados activos, holisticos y continuos
en el proceso que va desde el adolescente-joven hasta la madurez que le convierte en
un paciente independiente, autbnomo y adulto. La fransferencia supone un reto que hace
necesario un enfoque multiprofesional.

Método:

Andlisis descriptivo de adolescentes entre 13 y 17 anos, con diferentes enfermedades
reumdticas graves junfo a comorbilidad bio-psico-social. Analizamos anfecedentes bio-
sociales, evolucidn clinica reumdtica y evaluaciéon psiquidtrica. Cémo se realizan sus
cuidados fransicionales en un hospital de nivel lIl.

Resultados:

Destacamos: entorno familiar y social, todos han vivido bajo la tutela de ofro cuidador
diferente a sus padres, ausencia de figura parental en 4/5, presencia de enfermedad
psiquidtrica materna en 3/5, 4 de ellos con origenes fuera de Espana.

Diagndsticos reumdticos: LES, AlJ poliarticular FR positivo, AlJ poliarticular FR negativo, AR
y Sindrome de Blau. Todos en seguimiento por Reumatologia Pedidtrica, fransferencia
completada en un solo caso, sin correlacién con su edad.

Los trastornos adaptativos con sinfomatologia mixta ansioso-depresiva y un frastorno de
la conducta alimentaria, todos ellos en mujeres, es la patologia psiquidtrica detectada en
nuestra serie.

Comentarios:

Los factores biopsicosociales adversos de la infancia parecen guardar relacién con
alteraciones neurobioldgicas y factores inflamatorios durante la adolescencia.

Entre los modelos fransicionales propuestos por la SERPE, optamos por el de cuidados
compartidos centrados en el paciente, en una consulta con abordaje pedidtrico y reumdtico
simultdneo, que garantiza la continuidad de cuidados por el reumatdlogo hacia la edad
adulta. La presencia de tan alta comorbilidad psico-social obliga a realizar una valoraciéon
y abordaje multidiciplinar.
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TROMBOPENIA INMUNE SECUNDARIA A DEFICIT SELECTIVO DE IGA: (EXCESO O DEFECTO?

Sara Pons Morales @, Cristina Salido Capilla @, Miguel Marti Masanet ®, Marina Salamanca
Campos @, Lourdes Giner Pérez ™, Isabel De La Morena Barrrio @,

@ Hospital Universitario Doctor Peset, Valencia; @ Hospital la Plana, Vila-Real/ Villarreal, Villareal.

Introduccién:

La Deficiencia Selectiva de IgA es la mds comudn de las inmunodeficiencias primarias. Los
pacientes con deficiencia selectiva de IgA usualmente tienen cantidades normales de
ofras inmunoglobulinas y pueden fener sinfomas muy variables.

Un problema asociado a la deficiencia de IgA es la ocurrencia de enfermedades
autoinmunes, siendo las mas frecuentes: Artritis Reumatoide, Lupus Eritematoso Sistémico y
Parpura Trombocitopénica Inmune.

Presentamos el caso de un niflo con frombopenia inmune asociada a déficit selectivo de
IgA.

Caso Clinico:

Varén de 9 anos de edad, presenta lesiones petequiales y hematomas generalizados.
Clinicamente estable, sdlo las lesiones cutdneas referidas. Ho 10,6 gr/dl, Leucocitos
9.600. Plaquetas 1000. T. Coombs positivo. Inicialmente tratado con corticoides. Primera
determinaciéon de Ig A indetectable, confirmdndose en deferminaciones posteriores.
Normalizacion de las cifras de hemoglobina.

En evolucién posterior, no anemia, no lesiones cutdneas, no artralgias, precisa fratamiento
con corticoides para mantener cifra de plaquetas dentro de la normalidad. A los 2 anos de
evolucién no ofras manifestaciones inmunes.

Comentarios:

Para muchos, inmunodeficiencia y autoinmunidad constituyen 2 polos opuestos en el
espectro de la respuesta inmunitaria, pero en realidad, estos 2 eventos estdn frecuentemente
relacionados (el primer caso de una inmunodeficiencia primaria, estuvo relacionado
con una artritis autoinmune). Dentro de las manifestaciones autoinmunes, las de tipo
hematolégico, como la purpura frombocitopénica y la anemia hemolitica autoinmune, son
las mds comunes, aungue también se han descrito muchas otras.

En general, el prondstico en la Deficiencia Selectiva de IgA depende del prondstico
de las enfermedades asociadas. Es importante que los médicos asesoren y evallen
constantemente a pacientes con Deficiencia Selectiva de IgA para ver la existencia de
enfermedades asociadas y el desarrollo de inmunodeficiencias mas extensas, también
los asintomdticos, ya que de precisar fransfusiones sanguineas, un porcentaje de estos
pacientes pueden reaccionar frente a la IgA presente en la sangre perfundida.
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ATENCIONES DEBIDAS A PATOLOGIA REUMATOLOGICA EN EL SERVICIO DE EMERGENCIAS DE
UN HOSPITAL PEDIATRICO PERUANO DE TERCER NIVEL

Paola Gonzales Saldana @, Walter Alberto Sifuentes Giraldo @, Manuel Ferrandiz Zavaler O,
Eliona Paz Gastafiaga @, Amparo lbdnez Estrella @, Kelin Velazco Alvarado @, Gialina Flor
Violeta Toledo Méndez O, Williams Arturo Palacios Diaz .

@ Institufo Nacional de Salud del Nifio, Lima; @ Hospital Universitario Ramén y Cajal, Madirid.

Objetivos:
Evaluar las causas mdés frecuentes de afenciones por patologia reumatolégica en un
servicio de emergencias de un hospital pedidtrico peruano de tfercer nivel.

Métodos:

Se llevd a cabo un estudio descriptivo, observacional y retrospectivo mediante la revision
de la base de datos y registros del servicio de emergencias del hospital correspondientes al
periodo entre enero 2012 y junio 2014, selecciondndose las atenciones debidas a afecciones
reumatolégicas. Los datfos fueron procesados en el programa estadistico SPSS 22.0.

Resultados:

Durante el periodo evaluado el nimero fotal de atenciones en el servicio de emergencias
fue 133484, correspondiendo 835 casos (0,63%) a diagndsticos reumatolégico segln
la clasificacion CIE-10, con el siguiente orden de frecuencia: artritis reactiva 173 (20,7%).
dolor articular 168 (20,1%). pdrpura de Schonlein-Henoch 107 (12,8%), artritis séptica 89
(10.7%). mialgia 77 (9.2%). lumbalgia 77 (9,2%), osteomielitis 27 (3.2%), artritis no
especificada 26 (3,1%), artritis idiopdtica juvenil 22 (2,6%), vasculitis 20 (2,4%), monoartritis
13 (1.6%). poliartritis 12 (1,4%). lupus eritematoso sistémico 8 (1%). dermatomiositis 5 (0,6%)
y otros diagnésticos 13 (1,6%).La mayoria de los pacientes fueron hombres (450, 53,1%) y la
distribucion por grupos etarios fue: 1-4 afios 327 (39,2%), 59 afios 251 (30%), 10-14 aios 158
(19%). mayores de 15 anos 68 (8,1%) y de 1 es a < 1 ano 32 (3,8%). El niUmero de afenciones
por diagndsticos reumatolégicos se mantuvo estable a través del tiempo, siendo de 325 a
345 casos por ano.

Conclusiones:

Las afenciones debidas a patologia reumatoldgica en el servicio de urgencias de un
hospital pedidtrico terciario como el nuestro son frecuentes y estables durante el transcurso
del tiempo. Una adecuada evaluacién inicial y un apropiado periodo de seguimiento
aseguran un correcto diagnéstico y un fratamiento eficaz. Los pediatras que trabajan en el
drea de emergencias deberian estar capacitados en reumatologia pedidtrica.
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MELORREOSTOSIS: PRESENTACION DE UN CASO

Sara Pons Morales M, Renato H Salanova Paris @, Miguel Marti Masanet @, Cristina Salido
Capilla @, Isabel De La Morena Barrio @, Daniel Montaner Alonso O,

@ Hospital Universitario Doctor Peset, Valencia; @ Hospital la Plana, Vila-Real/ Villarreal, Villareal.

Introduccién:

La melorreostosis es una displasia 6sea mesenquimal poco frecuente, clasificada dentro de
las displasias 6seas esclerosantes.

Presentamos un caso clinico por lo infrecuente de esta enfermedad, por la rara localizacién
y lo poco habitual de la edad de aparicién de la sinftomatologia.

Caso Clinico:

Vardén de 14 anos, remitido por deformidad y rigidez en 3° dedo mano derecha de anos de
evolucion. No antecedentes personales de interés, ni traumdaticos previos. Tratado de forma
conservadora con antiinflamatorios y reposo, mejoraba del dolor, pero la deformidad vy la
rigidez avanzaban progresivamente.

Exploracién: en 3° dedo de mano derecha, deformidad de falange distal en desviacion
cubital de 20°, rigidez articular de articulaciones metacarpofaldngicas e interfaldgicas
proximal, que alteran |la movilidad del resto de dedos (Foto 1).

Analitica sanguinea, normal. En Radiografia simple, imagen compatible con hiperostosis,
engrosamiento de corticales de falanges del 3° dedo y 3° metacarpiano (Foto2).

El diagnostico de Melorreostosis se realizo mediante los hallazgos clinicos de deformidad y
rigidez articular asociado a la radiologia.

Se realizd tratamiento quirdrgico (capsuloptomia y exéresis de tejido fibroso).

Comentarios

La melorreostosis es poco frecuente, prevalencia <1/100000, ofecta por igual a ambos
sexos, puede aparecer a cualquier edad, aunque lo mds frecuente es entre la segunda y
tercera década de vida.

Es una enfermedad benigna con un curso crénico con periodos de exacerbacién y
remisién, puede ser asinfomdtica durante afos.

Cuando aparecen los sinfomas, se caracteriza por dolor, deformidades progresivas de las
extremidades y rigidez articular, siendo diagnosticados erréneamente de artritis o tendinitis.
El diagnostico se realiza mediante las manifestaciones clinicas tfipicas y estudios de
imdégenes: cambios escleréticos que afectan con mayor frecuencia a una extremidad,
contorno del hueso distorsionado, deformidades 6seas, dolor que a menudo es intenso y
limitacion del movimiento en las articulaciones por alteraciones de partes blandas.
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EDEMA OSEO Y MICROFRACTURAS EN TOBILLO: 2 CASOS

Enriqueta Peiro Callizo ™, Montserrat Santos-Gémez @, Natalia Palmou-Fontana M, Beatriz De
La Calle Garcia ®, Cristina Alvarez Alvarez @, Leyre Riancho Zarrabeitia ®, Carlos Fernandez
Diaz ™.

@) Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander; @ Hospital Ca Misses, Ibiza; @
Hospital Universitario Rio Hortega, Valladolid.

Objetivos:

El edema 6seo en la RMN de pie y tobillo se asocia habitualmente a neuropatia
diabética,osteomielitis, contusiones, neoplasias, fracturas por stress, osteoporosis
fransitoria. Dado que apenas se ha descrito en ausencia de alguna de estas patologias
de base, queremos compartir nuestra experiencia con dos casos consecutivos en ninos
deportistas.

Métodos:
Describimos dos nifos, ambos deportistas, con dolor en tobillo con similares caracteristicas
clinicas y hallazgos en RMN de tobillo, vistos en las consultas de Reumatologia.

Resultados:

Presentamos un nifo y una nifa, integrados en un equipo de futbol, de 10 y 12 anos
respectivamente, que consultan por cuadro de 9 meses de duracién de dolor mecdnico y
tumefaccion discreta de fobillo y farso, que les impide practicar deporte.Niegan antecedente
desencadenante. La exploracion fisica Gnicamente revela un pie plano en el nifo y cavo
en la nifa. La anamnesis, analitica, radiologia simple y ecografia son normales. Ante la falta
de respuesta a analgesia convencional se les realizd una RMN evidenciando edema dseo
con mdltiples focos parcheados de aumento de sefial en T2 y microfracturas trabeculares
en astrédgalo y calcdneo. A ambos se les recomendd el cese de la actividad deportiva
intensiva, utilizacién de plantillas y un programa de fisioterapia, con una mejoria parcial. El
dolor cedid tras 5y 11 meses respectivamente, con normalizaciéon de RMN,y reanudaron la
practica del fatbol.

Conclusiones:

El sindrome de edema &seo doloroso en tobillo y pie, autolimitadoy sin causa conocida,
se ha descrito en poblacién joven sin relacionarse con el ejercicio. En nuestros dos casos
consideramos que la préctica intensiva de deporte en un esqueleto inmaduro y con una
alteracién en el apoyo del pie pueden estar en el origen del cuadro. Su reconocimiento nos
permitird mejorar el diagndstico y manejo de casos similares.
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OSTEOMIELITIS CRONICA MULTIFOCAL RECURRENTE (OCMR) DE LA MANDIBULA TRATADA
CON AZITROMICINA

Agustin Lépez Lopez @, Paloma Reguera @, Jaime Carrasco @, Beatriz Cano @, Miguel
Rodriguez M, Beatriz Arizcun @, Carmen Paino @, Consuelo Benito @, Alba Manso O.

@ Hospital Puerta de Hierro, Majadahonda, Madrid; @ Sanitas Moraleja, Madrid.

La osteomielitis cronica multifocal recurrente (OCMR) es un proceso autoinflamatorio de
causa desconocida.

Presentamos un caso de una paciente de 9 anos con anfecedentes de enfermedad
celiaca.En abril de 2014 consulta en un hospital privado por un cuadro de cuatro meses de
evolucién de dolor en articulacion témporomandibular izquierda asociada a tumefacciéon
sin fiebre. La analitica fue inespecifica. La RNM fue compatible con osteomieilitis con miositis
del masetero izquierdo y pterigoideo medial. El TAC mdstro remodelacion ésea del cuerpo
y rama de la mandibula izquierda con alteracién esclerosa y dreas liticas en su interior. Se
practicd una gammagrafia con Tc99 que objetivd aumento de reaccion osteogénica en el
drea de la lesién y sin focos en ofras partes del organismo, y una gammagrafia con Galio
67 confirmé los hallazgos anteriores. Se practicd una biopsia que fue negativa para signos
de malignidad.

La azitfromicina tiene un conocido efecto antiinflamatorio y la respuesta a este tratamiento
no necesariamente toma como base una infeccién en los casos de OCMR. Nuestro objetivo
fue comprobar la respuesta al tratamiento con azitromicina como inmunomodulador
administrado de forma continua a dias alternos.

La respuesta clinica desde el primer momento fue excelente. La paciente mostrd una mejoria
clinica con desaparicién de los brotes de tumefaccion en la cara que eran sumamente
dolorosos y de forma précticamente continua. Desde entonces y tras 8 meses de tratamiento
ha permanecido clinicamente asinfomdética, con alguna toma muy esporddica de AINE y
realizando vida normal sin pérdida de dias de escolarizacion. Una RNM sigue mostrando
tras 8 meses la misma lesién litica que al comienzo del tratamiento. Queda por evaluar la
respuesta posterior clinico-radiolégica.

Conclusién:
Azitromicina administrada de forma continuada ha demostrado desde el primer momento
una utilidad clinica manifiesta en el fratamiento de la OCMR en nuestra paciente.
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LUMBALGIA INFLAMATORIA EN GEMELOS UNIVITELINOS. A PROPOSITO DE DOS CASOS.
Laura Maria Casas Herndndez, Aaron Fariiia Gonzdlez, Beatriz Gonzdlez Alvarez.
Hospital Universitario Nuestra Senora de Candelaria, Santa Cruz de Tenerife.

Presentamos un caso clinico de dolor lumbar en dos pacientes varones de 12 anos de
edad, gemelos univitelinos. Referian dolor lumbar de ritmo mixto, en ocasiones nocturno,
sin otra sinfomatologia articular o sistémica ni datos clinicos en la anmnesis que pudiesen
relacionarse con causa desencadenante. En la exploracion fisica descacaba dolor a la
flexion lumbar y a la palpacion de apdfisis espinosas lumbares altas, siendo el resto del
examen locomotor y sistémico normal. En Rx se objetiva lesién litica con borde escleroso
en vértices anteriores de L2-L3 y L3-L4 respectivamente, con erosiones e irregularidad de
los platillos vertebrales. La sospecha clinica inicial es Discitis infecciosa vs inflamatoria, lo
cual se descarta mediante estudio analitico (RFA, serologias, AutoAc) y RM Lumbar, en la
que se objetivan lesiones de las mismas caracteristicas ademds de nédulos de Schmorl
y edema &seo perilesional. La concurrencia casi simultanea en ambos hermanos y el
curso clinico benigno del cuadro, y tras el andlisis detallado de las imdgenes hacen que
se desestime la realizacion de biopsia de la lesidn, y son diagnosticados finalmente de
Osteocondrosis Lumbar Juvenil o Enfermedad de Scheuerman atipica, lo cual se confirma
en estudios de imagen evolutivos. La evolucion en ambos pacientes ha sido favorable con
fratamiento conservador (medidas fisicas y analgesia), fanto desde el punto de vista clinico,
como funcional y ponderal. Con este caso clinico queremos resaltar la importancia de una
correcta inferpretacion de las pruebas de imagen, ya que permiten un diagndstico precoz
y evita la realizacién de pruebas invasivas.
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LISINURIA CON INTOLERANCIA A PROTEINAS: PRESENTACION DE 2 CASOS

Cristina Sobrino Grande, Wallter Alberto Sifuentes Giraldo, Diana Botello Corzo, Amaya
Belanguer Quintana, Maria Luz Gamir Gamir.

Hospital Universitario Ramén y Cajal, Madrid.

Introduccién:

La lisinuria con infolerancia a proteinas (LIP) es una enfermedad genética autosémica
recesiva rara, que condiciona una inadecuada absorcién intestinal de aminodcidos
cationicos (AA+) y una elevada excrecién renal de los mismos.

Objetivos:

Presentamos los casos de 2 hermanos de origen marroqui, portadores de la misma mutacion
en homocigosis (p.Arg410Ter) del gen SCL7A7, implicado en la expresidon del tfransportador
de AA+.

Casos clinicos:

Caso 1: Nino de 7 afos con antecedentes de sincopes antes de los 2 afos de
edad y acropaquias. Posteriormente desarrolld retraso  pondero-estatural  grave,
hepatoesplenomegalia y rechazo a ingesta de alimentos protfeicos. Se tratd sin éxito con
hormona del crecimiento. A los 6 anos presentd fractura en tallo verde de clbito y radio
izquierdos. La densitometria evidencid osteoporosis lumbar grave (Z-score: -3,94).

En la analitica destacaba hipoaminoacidemia ( AA+), hipertrigliceridemia e hiperferritinemia
moderadas, sin citopenias. En los dltimos controles se detectd proteinuria en probable
relacién con tubulopatia.

Tras realizar el diagnostico de LIP se instaurd fratamiento con restriccion dietética y
suplementos, presentando mejoria de los par@dmetros analiticos y encontrédndose
actualmente asintomdtico.

Caso 2: Nifa de 6 anos, diagnosticada de LIP tras detectar la mutacién genética en su
hermano.Habia presentado episodios de bajo del nivel de conciencia, hepatoesplenoegalia
leve y rechazo a alimentos proteicos tras retirada de lactancia materna. Posteriormente
desarrolld fracturas de tibia, peroné y supracondilea izquierdas. Su crecimiento habia
sido normal pero también tenia osteoporosis lumbar grave (Z-score: -3,54). Analiticamente
mostraba hipertrigliceridemia e hiperferritinemia leve/moderadas, que se normalizaron tras
iniciar el fratamiento.

Comentarios:

Los pacientes con LIP presentan un cuadro clinico caracterizado por alteraciones
multiorgénicas a nivel musculoesquelético, renal, pulmonar, gastrointestinal y sistema
nervioso central, algunas de ellas potencialmente fatales. EIl compromiso pulmonar grave
(proteinosis alveolar, fibrosis y/o hemorragia alveolar), asi como el sindrome de activacion
macroféigica, deben sospecharse en casos con clinica compatible.
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NUESTROS CASOS DE ENFERMEDAD DE KAWASAKI CON ANEURISMAS CORONARIOS. EFECTOS
DEL TRATAMIENTO AGRESIVO Y SU PRECOCIDAD.

Maria Concepcién Mir Perelld, Lucia Lacruz Pérez, Silvia Escriba Bori, Fernando Garcia Algas,
M® Angeles De La Fuente Sanchez, Joan Figuerola Mulet.

Hospital Universitario Son Espases, Palma de Mallorca.

1° caso:

Nifla de 8 anos, con Enfermedad de Kawasaki (EK), fratada con acido acetilsalicilico (aas)
e inmunoglobulinas, mds corticoides ev, sin desaparicion de la fiebre. Tras 47 dias presenta
aneurismas coronarios gigantes, con elevacion de reactantes de fase aguda (RFA). Se
administra metilpredniosolona y se anade infliximal, con mejoria. Los controles ecograficos
no han mostrado mejoria en las dilataciones.

2° caso:

Nifo de 17 meses con fiebre de 21 dias, exantema, labios rojos y cojera, tratado con
antibioterapia ev. Elevacion de RFA. Se aprecian aneurismas gigantes en ambas coronarias.
Diagnosticado de EK, se trata con gammaglobulinas ev, aas y metilprednisolona. Al persistir
elevaciéon de RFA, se aiade infliximalb, con normalizacién clinica y analitica y persistencia
de los aneurismas coronarios.

3° caso:

Lactante de 5 meses con fiebre de 15 dias, exantema, conjuntivitis, labios resecos y
adenopatia cervical, leucocitosis y aumento de RFA. LCR normal. Se inicia antibioterapia ev.
Al persistir fiebre, se solicita ecocardiografia, apreciando dilataciéon de amlbas coronarias.
Como EK, se inician gammaglobulinas, aas y metilprednisolona. Al aumentar RFA, se pauta
Infliximalb con respuesta completa, desaparicion de los aneurismas a los 5 meses.

4° caso:

Nifio de 16 meses con fiebre, adenopatia y rash de 8 dias. Se pauta antibidtico ev 7 dias,y en
ecocardiografia se detectan dilataciones aneurismdaticas en coronarias. Como EK, se trata
con gammaglobulinas, aas y metilprednisolona. Al persistir elevacion de RFA, se administra
infliximmalb ev. En controles ecogréficos desaparecen los aneurismas a los 3 meses.

Comentarios:

Es fundamental detectar los pacientes con mayor riesgo para desarrollar aneurismas
coronarios en EK.

En nuestros pacientes, el retraso del tratamiento ha condicionado la aparicibn de
aneurismas, y el tratamiento precoz y agresivo parece mejorar la evolucion de los mismos y
la calidad de vida de los nifos.

En nuestros casos el infliximab ha mostrado ser eficaz.
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VASCULITIS DEL SNC QUE DEBUTA COMO MIELITIS LONGITUDINAL EXTENSA EN NINO DE 11
ANOS

Lucia Lacruz Pérez, Maria Concepcién Mir Perello, M® Angeles Ruiz Gémez, Laura Mufoz
Galvez, Amelia Gonzdlez Calvar, Andrea Fernéndez De La Ballina, Joan Figuerola Mulet.

Hospital Universitario Son Espases, Palma de Mallorca.

Paciente de 11 anos que ingresa por pérdida de fuerza progresiva en extremidades inferiores
los dltimos 3 dias. Episodio de vomitos y diarrea 10 dias antes.

Ingresa en UCIR con rdpida evolucion de pardilisis fiécida bilateral simétrica de miemloros
inferiores, globo vesical y un Unico pico febril de 38,5°.

La RMN cerebral muestra lesiones corticales, en sustancia blanca y tronco compatibles con
ADEM (Encefalomielitis aguda diseminada). Analitica sanguinea normal. LCR: 13 leucocitos/
mm3 y proteinas 0,58 g/I, compatible con encefalitis virica vs enfermedad desmielinizante.
Seinicia tratamiento con metilprednisolona en bolos, cefotaxima, vancomicina, claritromicina,
y aciclovir. Posteriormente recibe inmunoglobulinas ev, manteniendo prednisona oral.

Tras 14 dias mejoré la sensibilidad en miembros inferiores, sin mejorar la fuerza muscular. Al
iniciar descenso de la dosis de prednisona presenta empeoramiento clinico y aumento de
VSG.

Se reevalla la RNM, valorando la posibilidad de que se trate de una vasculitis con afectacion
del SNC, por la distribucién de las lesiones.

El estudio inmunolégico fue negativo. HLA B51+

Se realiza plasmaféresis, y se adminsitra un bolo de Ciclofosfamina ev,con mejoria progresiva
y recuperacion de la fuerza en sentido ascendente sin signos de lesién de via piramidal. Se
inicia descenso de corticoides, anadiendo micofenolato mofetil. Asocia alguna afta bucal y
alguna lesién inespecifica en mucosa genital.

Ante la posibilidad de Neurobehget como etiologia, se aiade infliximab ev.

Mejoria progresiva de la fuerza muscular, y recuperacion mads lenta de la funcidn vesical.
Actualmente recuperacién completa.

COMENTARIOS:

Se frata de un caso clinico muy severo en su manifestacion clinica inicial, con gran dificultad
en el manejo y tratamiento.

La ausencia de marcadores especificos (analiticos o en técnicas de imagen) dificulta
mucho la categorizacion dentro de las vasculitis sistémicas, pero la respuesta al fratamiento
parece apoyar el diagndstico.

Un problema anadido es la eleccidn del tratamiento y su duracion.
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EVOLUCION DE UN CASO DE NEUROBEHGET INFANTIL

Cristina V. Zarallo Reales M, Agustin Remesal Camba @, Sara Murias Loza @, Rosa Alcobendas
Rueda @, Ana Grande Tejada O, Cristina Caceres Marzal @, M® Dolores Sardina Gonzdlez ™.

@ Hospital Materno Infantil de Badajoz, Badajoz; @ Hospital La Paz, Madrid.

Introduccién:

La afectacién neurolégica en la enfermedad de Behget (EB) es una de las manifestaciones
mas grave de la enfermedad. Se presenta un caso de neurobehget con evolucidn crénica
en brotes.

Caso clinico:

Varén de 6 afos que desde los 3 afos presenta episodios recurrentes autolimitados de aftas
orales con o sin fiebre, y 2 meningitis asépticas.Ingresa (junio 2011) por fiebre, aftas orales,
cefalea y signos de HIC.En neuroimagen: dilatacién ventricular, frombosis de senos venosos y
lesiones hiperintensas en ganglios basales, protuberancia y mesencéfalo.Presenta aumento
de RFAy en LCR aumento de presién de apertura con citoquimica normal.HLA B51 y patergia
negativos.Estudio de fiebres recurrentes: variable p.Val198Met en heterocigosis.Se inicia
fratamiento(tfo) con5bolosdeMPiv (30mg/kg/dia) conexcelenterespuesta.Precisaderivacion
de VVP prednisona oral, anticoagulacién y azatioprina oral (2 mg/kg/dia) durante 1 afio.
En febrero 2013, tras 4 meses sin tto: brote de panuveitis izquierda y aftas orales. Recibe tto con
prednisonaoralhastainiciarinfliximab (IF) iv(6mg/kg/dosis) cada8semanasy metotrexatooral.
Buena evolucién clinica y radiolégica hasta marzo de 2015 que comienza con fiebre y aftas
4 dias preinfusion IESe acorta infusidn cada 7 semanas pero presenta nuevo brote con
fiebre, aftas orales, cefalea, convulsiones y meningoencefalitis aguda. En LCR: 410 leucos
con 70% PM. EEG:lentificacion focal y anomalias epileptiformes.Neuroimagen sin cambios a
los previos. Excelente respuesta a 5 bolos de MP iv, posteriormente oral. Ac anti-IF negativos
con niveles adecuados.Se inicia tto con Anakinra 100 mg/dia sc.

Conclusiones:

-El ffo de las manifestaciones neuroldégicas de la EB es contfrovertido dada la heterogeneidad
clinica y fisiopatoldgica, la dificultad para predecir el curso clinico y la ausencia de ensayos
controlados.

-Basdndose en los ataques inflamatorios recurrentes, la falta de autoAc y la respuesta al tto
anti IL-1 en algunos pacientes, decidimos nueva diana terapéutica con Anakinra.
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DOLOR ABDOMINAL COMO SINTOMA DE PRESENTACION DE PURPURA DE SCHONLEIN-
HENOCH (PSH)

Macarena Rus Palacios W, M Jose Lirola Cruz @, Pilar Camacho Conde @, Marta Lirola Cruz
@, Inmaculada Gonzdlez Dominguez @.

@ Hospital Quiron, Sevilla; @ Quiron Sagrado, Sevilla.

Introduccién:

El dolor abdominal agudo (DAA) es uno de los motivos de consulta mas frecuentes en
pediatria, siendo la edad y localizacién factores determinantes en el diagndstico. Las
manifestaciones digestivas aparecen en el 50-75% de los pacientes con PSH, siendo el DAA
el sintoma mds frecuente. En un 15-35% de los casos se presentard como primer sinfoma de
la enfermedad.

Método y Resultado:

Presentamos 2 casos de PSH en los que el dolor abdominal fue el sintoma inicial.
Caso 1: Nifa de 2 anos, ingresa por nauseas, dolor abdominal, vémitos aislados, anorexia
y decaimiento desde hace 5 dias. Exploracion: Decaida, abdomen distendido, ligeramente
doloroso. Hemograma: leucocitosis (neutrofilia); EAB, coagulacién, orina, bioquimica
renal, hepdtica y amilasa: normales; PCR 79.5 mg/L. Ecografia abdominal: Segmento
corto yeyunal edematoso, pared engrosada con aumento de vascularizacion. Evolucion:
Aumento progresivo del dolor, en el 4° dia de ingreso lesiones purpUricas en miembros
inferiores y nalgas. Con tratamiento con corticoides remisién de la sinfomatologia.
Caso 2: Nina de 5 anos, ingresa por dolor abdominal periumbilical irradiado a hipocondrio
izquierdo desde hace 5 dias. Exploracion: Afectada, dolor a la palpacién de fosa iliaca
izquierda, sin signos de iritacién peritoneal. Hemograma: leucocitosis  (neutrofilia),
frombocitosis. Coagulacion, bioquimica bdsica, renal, hepdtica y amilasa: normales. PCR
45 mg/L. Hematuria ++, sangre oculta en heces: +. Rx de abdomen: Distensién de asas en
marco cdlico izquierdo. Ecografia abdominal: engrosamiento pared de colon en flexura
esplénica, incremento de la vascularizacion, adenopatias en grasa adyacente, liquido libre
(imagen 1).A los 3 dias fumefaccion dolorosa de tobillos y rodilla. Horas mas tarde lesiones
purpdricas en piernas y nalgas. Con corticoides resoluciéon del cuadro.

Conclusiones:
Cuando el DAA precede a otros sinfomas en la PSH, la ecografia abdominal nos puede
facilitar datos caracteristicos sugestivos de inflamacion e isquemia intestinal que sugieran
el diagndstico.
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SINDROME DE HUGHES-STOVIN. CAUSA INFRECUENTE DE ANEURISMAS ARTERIALES
PULMONARES Y TROMBOSIS INTRACARDIACA

Violeta Bittermann, Alba Gonzalez Aumatell, Estefania Quesada-Masachs, Consuelo Modesto.
Hospital Universitari Vall d "Hebrén, Barcelona.

Objetivo:
Describir las caracteristicas clinicas de un paciente afecto de sindrome de Hughes-Stovin.

Caso Clinico:

Varén de 15 afnos, sin anfecedentes patolégicos de interés. Presenta 2 meses de evolucion
de tos seca a la que se le anaden episodios de hemoptisis relacionados con el esfuerzo.
Se descartan inicialmente afectaciones infecciosas, incluyendo TBC. Se amplia estudio
realizando fibrobroncoscopia donde se evidencian restos hemdticos sin sangrado activo.
En AngioTC pulmonar se observan dilataciones de arterias segmentarias de la arteria
lobar inferior izquierda y arteria lobar inferior derecha sugestivas de aneurismas, discreto
engrosamiento mural compatible con infiltrados inflamatorios y defectos de repleccién
distal en su interior, que sugieren diagndstico de tromboembolismo pulmonar. En el estudio
cardiaco se evidencia un trombo en el ventriculo derecho. La analitica inicial mostraba
elevacién de reactantes de fase aguda. Ante el cuadro de vasculitis asociada a trombosis
infracardiaca y base inflamatoria se sospecha enfermedad de Behget (variante Hughes-
Stovin). Se inicia fratamiento corticoideo a dosis altas. Para completar estudio y descartar
otras complicaciones se efectia RM cerebral donde se observa una lesibn de aspecto
glidtico-desmielinizante temporal izquierda, sugestiva de vasculitis. Se efectGa PET-TC que
pone de manifiesto lesiones nodulares y perihiliares pulmonares bilaterales con actividad
hipercaptante. El estudio de trombofilia no detectd alteraciones. Recibe un total de 3 bolus de
corticoides (1 gramo diario) y a continuacién dosis de 1 mg/kg/dia. Se anade tratamiento
inmunosupresor con azatioprina. Se efectia embolizacién del aneurisma pulmonar y
posteriormente, al disminuir el riesgo de sangrado, se inicia anticoagulacion. Actualmente
permanece asinfomdtico manteniendo el tratamiento inmunosupresor y anficoagulante
con Rivaroxaban.

Conclusiones:

El sindrome de Hughes - Stovin es considerado una variante de Enfermedad de Behget que
asocia aneurismas pulmonares y tromboembolismo. El tratamiento inicial son los férmacos
inmunosupresores. La anticoagulacion se suele posponer hasta la reseccidén quirdrgica del
aneurisma o su embolizacién.
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VASCULITIS CRIOGLOBULINEMICA SEVERA CON BUENA RESPUESTA A TRATAMIENTO CON
RITUXIMAB

Clara Giménez-Roca O, Estibaliz Iglesias M, Rosa Bou @, Joan Calzada-Herndndez @, Viceng
Torrente-Segarra @, Judith Sénchez-Manubens O, Sergi Borldn-Ferndndez ®, Carolina Prat @,
Marta Garcia @, Maria Asunciéon Vicente M, Jordi Anton @,

@ Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat,; @ Hospital Mutua, Terrassa.

Introduccién:

La vasculitis crioglobulinémica (VC) es una vasculitis de pequeno y mediano vaso poco
frecuente en pediatria. El tratamiento con rituximab se ha descrito como una buena opcidn
terapéutica en adultos.

Caso Clinico:

Nifa de 10 anos derivada a nuestro centro por purpura palpable y Glceras cuténeas en
miembros inferiores (MMII). No antecedentes familiares ni personales de enfermedades
autoinmunes. Referia fiebre intermitente, dolor abdominal, vomitos y parestesias en MMII.
Aspecto caqguéctico. Presentaba dlceras cutdneas en MMII de mayor tamafio en ambos
falones (figura 1). Se realizd biopsia cutdnea que mostraba vasculitis leucocitoclastica sin
tfrombosis en pequenos vasos. La exploracion neurofisioldgica demostrd una mononeuritis
en nervio peroneo derecho. Se amplié el estudio analitico destacando criocrito compuesto
por inmunoglobulina (Ig) M kappa monoclonal e Ig G policlonal con actividad factor
reumatoide (180 UI/L). Con la sospecha clinica de VC se extendid el estudio para descartar
diferentes efiologias (tabla 1).Se detectaron anticuerpos antinucleares (1/160) sin antfigeno
extraible especifico (anti DNAdSs, RNR Sm, Ro, La, nucleosoma, histonas, ribosomal) siendo el
resto de exploraciones normales. Se diagnosticé de crioglobulinemia mixta esencial tipo |I.
Inicié tratamiento con dosis altas de corticoides presentando respuesta parcial, por lo que
se anadid rituximab (375 mg/semanal, durante 4 semanas) con buena respuesta clinica
y adecuada tolerancia. Se completd el tratamiento con desbridamiento de las lesiones y
antibioterapia. Continuamos tratamiento de mantenimiento con micofenolato mofetilo
(MFM) (niveles plasmaticos 2-4 ug/ml) que permitid reducir corticoterapia hasta su refirada
alos 7 meses de la administracién de rituximalb. Actualmente la paciente persiste en remisién
clinica y analitica tras 2 afos de seguimiento.

Conclusiones:

Presentamos el primer caso de crioglobulinemia mixta esencial pedidtrica fratada con
rituximab. En nuestro caso ha sido una opcidn terapéutica eficaz y segura. Es necesario
valorar este tfratamiento en un mayor nimero de pacientes.
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RITUXIMAB EN POLIANGEITIS MICROSCOPICA. A PROPOSITO DE UN CASO.

Maria Jose Lorente Sanchez @, Pablo Mesa Del Castillo Bermejo @, Juan Alberto Pifiero
Fernandez ®, Paula Alcaniz Rodriguez M, Jesus Miguel De La Pefia Moral ®, Carmen Vicente
Calderén M, Ana Teresa Serrano Anton @, José Miguel Bolarin Guillén M, Ernesto Domenech
Abelldn @, José David Jiménez Parra®, Maria Del Carmen Diaz Faura®, Nuria Lozano Rivas O.

@ Hospital Clinico Universitario Virgen de la Arrixaca, Murcia; @ Hospital Rafael Méndez, Lorca
(Murcia).

Obijetivo:
Describir el proceso diagndstico y evolutivo de una paciente con poliangeitis microscopica
(PAM).

Método:
Se presentan datos clinicos, analiticos, tratamiento y desenlace del caso. Para monitorizar la
respuesta a tratamiento se empled el Birmingham Vasculitis Activity Score (BVAS).

Resultado:

Escolar de 8 afos diagnosticada previamente de purpura de Scholein Henoch (PSH) con
afectacion cutdnea y renal en seguimiento por microhematuria y proteinuria persistentes.
Tras un nuevo brote cutdneo y articular a los 4 meses del debut, se amplia estudio
inmunolégico, destacando la presencia de pANCA en inmunofluorescencia indirecta con
positividad para anticuerpos antimieloperoxidasa en ELISA (68 U/mL). Se realiza biopsia
renal, que muestra una extensa glomerulonefritis focal y segmentaria con formacién
de semilunas celulares; inmunofiuorescencia débilmente positiva a IgG, compatible con
glomerulonefritis pauciinmune. Tras una valoracién normal por Cardiologia, Neumologia y
Oftalmologia, se inicia tratamiento de induccién con Prednisona (1mg/kg) y Ciclofosfamida
(750mg/m2) mensual (x6). Ante la pesistencia de hematuria, proteinuria se decide pautar
Rituximab (375 mg/m2) (0, 15 dias, 6 meses). En la actualidad presenta minima proteinuria
estable sin hematuria y con filtrado glomerular normal. Se suspenden los corticoides a los
12 meses del diagndstico.

Conclusién:

La PAM es una vasculitis sistémica necrotizante no granulomatosa de pequefio vaso poco
frecuente en la infancia; tipicamente provoca glomerulonefritis focal y segmentaria y
hemorragias pulmonares. Estd fuertemente relacionado con anticuerpos antimieloperoxida
(PANCA). El tratamiento incluye corticoides y ciclofosfamida para induccién de remision
y Azatioprina o Rituximab como mantenimiento. Nuestro caso presentd un debut
paucisinfomdtico que llevé al diagndstico de PSH, demorando el estudio inmunoldgico y
anatomopatoldégico.Ante un paciente con diagndstico de PSH de evolucion o debut afipico
se debe pensar en ofras entidades como la PAM, ya que el manejo agresivo de inicio mejora
el pronéstico.
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POLIARTERITIS NODOSA CUTANEA EN NINOS. REPORTE DE UNA SERIE DE CASOS.

Daniela Rispolo Klubek, Estibaliz Iglesias Jimenez, Joan Calzada Herndndez, Rosa Bou Torrent,
Jordi Antén Lopez.

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

Introduccién:

La poliarteritis nodosa cuténea (PANc) es una rara vasculitis, que afecta vasos de pequefio
y mediano calibre, distinguiéndose de la forma sistémica por estar limitada a piel, con
afectacién articular y neuromuscular variable.

Curso benigno, con exacerbaciones, describiéndose asociacién con Streptococcus
Pyogenes.

Objetivo:
Analizar manifestaciones clinicas, evolucion y respuesta al fratamiento.

Materiales y Métodos/Poblacion:

Estudio retrospectivo descriptivo de pacientes con diagnéstico de PANc entre 1983-2015,
asumiendo diagnéstico definitivo por confirmacion anatomopatolégica de vasculitis de
pequenos y medianos vasos, necrosis fibrinoide e infilfrado polimorfonuclear.

Los datos se expresan en mediana de tiempo con rango intercuartilico minimo-maéximo.

Resultados:

10 pacientes, 6 ninas. Edad 10,7 anos (r: 7,1-14,67) y seguimiento 5,15 anos (r:1-9a).
Todos presentaron lesiones en piel, acompanadas de sinfomas extracutdneos (n=8) fiebre,
afectacién articular y neuromuscular.

Reactantes de fase aguda elevados (n=8). Leucocitosis (n=5). Perfil inmunoldégico negativo,
con positividad de anticuerpo anticardiolipina y ANA 1/80 (n=2). ASLO+ al inicio (n=3) y
(n=2) durante la evolucién.

Los hallazgos clinicos y de laboratorio se detallan en tabla 1.

Tiempo de evolucion hasta la consulta: 2 meses (1:0,95-7,75m).

Tiempo confirmacion diagndstica por biopsia: 1 mes (r:0,26 2m).

Todos recibieron AINES y corticoides, asociando hidroxicloroquina (n=3). Dos recibieron
inicialmente azatioprina por grave compromiso clinico: fiebre, afectacién articular y lesiones
isquémicas, cambiando uno a ciclofosfamida. Bolos de metilprednisolona (n=2).

Siete continuaron con metrotexate por persistencia de actividad. Dos precisaron un segundo
fdrmaco (micofenolato/gammaglobulinas) por corticodependencia.

Se observaron brotes durante el seguimiento (n=8), dentro del primer afo (nN=4).
Presentaron complicaciones (n=5) (sindrome hemofagocitico, microhematuria, HTA, miositis
e infercurrencias infecciosas -uno fallecido).

Ninguno desarrollo formas sistémicas de PAN.

Conclusion:

Esta serie coincide con los hallazgos clinicos, anatomopatolégicos y de laboratorio
descriptos, no asi la respuesta al tratamiento. El 70% persistidé con actividad a pesar de los
corticoides, requiriendo FAME, inmunomoduladores y 30% gammaglobulinas, alcanzando
el 60% remision.
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Menifestaciones Clinfcos N=10 Localizacion
1 dorso
Miculas-pipulas eritematosas 10 2 tronco
3 gliteos
B MMII
1 mufieca
. 1 gliteos
Nédulos dolorosos palpables & 1 abdomen
4 MM
) 1 cianosis, palidez MMl
Lesiones isqué 2 1 acrocianosis 3 dedo mano izguierda
Lesiones mucosas 1 1 aftas orales
2 artralgias carpos
4 artralgias tobillos
Artralgias/Artritis B2 1 artralgias coxefemaral
1 artritis carpos
1 artritis carpos, MTFs, IFs derechas, rodilla derecha
Mialgias 3 2 MM
Dalor abdominal 3
Cefalea 1
Parestesias 2 2 MM
Range
Datos analiti Media Minimo Miximao
5 <] na
Leucocitos (Milfmmec 4,5 = 13] 9.5 5,425-16,4 a2 30,1
W5G (mm/h; <15) 39,5 16,75-65,75 12 97
PCR (mefL; <15) 15,5 3-1235,5 <3 199,5

Table I; Monifestaciones clinicas y analitico of momento diegndsticg,
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ENFERMEDAD DE KAWASAKI GRAVE: EXPERIENCIA EN UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL

Marta Melén, Marisol Camacho, Paula Sdnchez-Moreno, Marta Benavides, Dolores Falcén,
Peter Olbrich, Olaf Neth, Ignacio Obando.

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién:

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una vasculitis aguda autolimitada, que afecta
principalmente a menores de 5 anos. Un 7% de los casos pueden debutar como shock y
requerir UCI (EKS).

Objetivos:

Analizar casos de EK diagnosticados durante el periodo 01/09-08/15 en hospital de
fercer nivel, asi como las diferencias clinicas, analiticas y epidemiolégicas existentes entre
EKS y el total de casos de EK.

Métodos:
Estudio descriptivo retrospectivo de casos que cumplian criterios de EK en nuestro hospital
durante el periodo mencionado.

Resultados:

Serie de 58 pacientes, de los cuales 5 (8,6%) precisaron ingreso en UCI. La edad media
fue 3.7 anos (rango 3 meses-13 anos). Un 33% tenian edad atipica al diagnéstico.
Enfre las manifestaciones clinicas, la menos frecuente fue linfadenopatia cervical (50%).
y la mas frecuente exantema polimorfo (91,3%). 10 casos fueron formas incompletas.
un 29% presentd alteraciones ecocardiogrdficas en fase aguda. El tiempo
medio desde el inicio de la fiebre hasta la infusibn de IGIV fue 7.8 dias. Hubo
10 casos refractarios, a 7 de ellos se les administrd una segunda infusién de
IGIV y a otros 4 corticoides. La media de estancia hospitalaria fue 6,8 dias.
El grupo de pacientes con EKS presenté una hemoglobina menor de la media (80,5 g/I
vs104 g/I) y una PCR mayor (286,4 mg/I vs 174.9 mg/I), asi como proteinas totales inferiores
(3.8 vs 6,4 mg/dl).Todos presentaron alteraciones ecocardiogréficas en fase aguda, y 4/5
fueron refractarios a IGIV (4 recibieron corticoides y uno infliximab). Un paciente presenta
aneurismas coronarios gigantes actualmente. La estancia hospitalaria en este grupo fue
mayor a la media (19.4 dias). y el tiempo medio hasta la administraciéon de IGIV fue menor
(5.2 dias).

Conclusiones:
Es importante el diagnbstico precoz de EKS para fratarlo de forma agresiva, puesto que tiene
mayor riesgo de secuelas coronarias.
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