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CO-001: EVOLUCION DIAGNOSTICA Y DENSITOMETRICA A 5 ANOS DE LA PATOLOGIA METABOLICA OSEA EN
PACIENTES PEDIATRICOS CON FACTORES DE RIESGO DE BAJA MASA OSEA
Julia Torguet Carbonell*?, Berta Magallares4, Ignasi Gich®, Helena Codes-Méndez?, Susana Boronat®®, Jorge
Malouf’, Cristiana Sierio'?, Dacia Cerda®, Héctor Corominas'?
1Servicio de Reumatologia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Servicio de Reumatologia, Hospital
Universitari Mutua Terrassa, Terrassa, 3Universitat Auténoma de Barcelona, Barcelona, *Hospital Universitario
Dexeus Barcelona, Barcelona, *Departamento de epidemiologia clinica y salud publica, Hospital de la Santa
Creu i Sant Pau, Barcelona, ®Servicio de Pediatria, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, “Unidad de
Metabolismo Oseo. Servicio de Medicina Interna, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Servicio de
Reumatologia, Complejo Asistencial Universitario de Ledn, Ledn, °Servicio de Reumatologia, Hospital Moises
Broggi, Barcelona

o

INTRODUCCION

Se desconoce la evolucién diagndstica y densitométrica de los pacientes pediatricos con factores de riesgo
persistentes para Baja Masa Osea(BMO)/Osteoporosis Infantil(OPi) secundaria a factores de riesgo.

OBJETIVO

Describir evolucidn diagndstica y densitométrica a 5 afios de una cohorte de pacientes pediatricos en estudio
de BMO/OPi secundaria.

METODOS

Estudio observacional de seguimiento de una cohorte con densitometria ésea (DXA) entre 2016 y 2018 en
consulta reumatologia pedidtrica. Se recogieron datos demograficos, densitométricos y clinicos basales y a 5
afios.

RESULTADOS

Incluidos 95 pacientes, 52% mujeres, edad media 9.8(+4.7) afios en DXA basal.

29(30,5%) pacientes en seguimiento a 5 afios, 3 habian mejorado su condicién y 2 habian empeorado. El 82,8%
mantenia mismo diagndstico basal.

La media de Z score cuerpo entero (desviacién estandar) de los 95 pacientes en DXA inicial fue de -1.67(%
1.16), Z score vertebral -1.21(+ 1.23). A los 5 afios 13 pacientes con media de Z score de cuerpo entero -
1.67(+1.14), y 12 pacientes con Z score vertebral -1.46(+1.25).

El diagndstico inicial era de 8 pacientes (8.4%) con BMO, 3(3.2%) Opi, 4(4.2%) DXA limite (Z score <-1.7y >2) y
80(84.2%) sin patologia dsea. La evolucién diagndstica a los 5 afios fue de 6 pacientes (20.7%) con BMO,
1(3.4%) Opi, 1(3.4%) DXA limite y 21(72.4%) sin patologia ésea.

CONCLUSIONES

Se observa una disminucidn de casos de BMO y OPi desde basal a los 5 afios, que se interpreta como una
progresidn hacia la mejoria de los pacientes.
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CO-002: EXPERIENCIA DE LA APLICACION DE UN PROTOCOLO DE SEGUIMIENTO DE H1JOS DE
MADRES CON PATOLOGIA AUTOINMUNE O POSITIVIDAD DE ANTICUERPOS ANTIRO/LA/RNP DURANTE EL
PRIMER ANO DE VIDA EN UNA UNIDAD DE REUMATOLOGIA PEDIATRICA (RESULTADOS DE 4 ANOS)

Estefania Moreno Ruzafal, Mireia Lépez Corbeto, Laia Martinez Mitjana

IHospital Campus Vall Hebron, Barcelona

Las enfermedades reumaticas inflamatorias y autoinmunes afectan especialmente a mujeres en edad fértil.

La interaccion que se genera entre la enfermedad reumdtica y el embarazo depende de cada enfermedad. En
general, se recomienda que la gestacién se inicie cuando la enfermedad materna se encuentre en remisidon o
baja actividad.

En nuestro centro se realiza un protocolo de actuacién y seguimiento de los hijos de este grupo de pacientes.
Consiste en la valoracion en reumatologia pediatrica antes del mes de vida, y el examen por parte de
cardiologia pediatrica en los casos que asi esté indicado (Anti-Ro +,Anti-La+, Anti-ULRNP+) hasta el afio de
vida.

Pacientes y métodos:

Se han recogido datos de un total de 67 hijos de 63 madres con enfermedad reumdtica o deteccién de Anti
Ro+.

De las 63 madres, 19 habian tenido incidencias con embarazos anteriores: 18 abortos espontaneos, 4 muertes
fetales tras retraso del crecimiento intrauterino, 1 preeclampsia y 3 nacimientos pretérmino.

Embarazos actuales: 21 de los 67 embarazos presentaron alguna complicacién. 12 de los hijos nacieron
pretérmino (27-36 semanas de gestacion). 7 de las madres presentaron preeclampsia.

De las madres con anti Ro+, 3/24 (12,5%) bebés presentaron un lupus neonatal con afectacidn cuténea, 2/24
(8,33%) presentaron plaquetopenia autoinmune y 2/24 (8,33%) presentd un BAV que requirio la colocacién de
un marcapasos.

13 de estas 24 madres recibieron tratamiento con hidroxicloroquina durante la gestacién y sdlo dos de sus
hijos presentaron alteraciones relacionadas con estos anticuerpos al nacimiento, que fueron leves y
transitorias.

LIBRO DE COMUNICACIONES CONGRESO SERPE 2023
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C0-003: REMISION DE LA ENFERMEDAD PULMONAR INTERSTICIAL ASOCIADA A ANTI-MDAS EN 3 PACIENTES
CON DERMATOMIOSITIS JUVENIL.

Estibaliz Iglesias?, Emili Inarejos?, Jordi Costa®, Manoel Mufiiz®, Marta Medrano®, Sonia Carriqui?, Elisabet
Poyatos®, Anna Mensa-Vilaro?, Jordi Antén?!

1Reumatologia pedidtrica, Hospital Sant Joan De Déu, Esplugues de Llobregat, Barcelona, Diagndstico por la
imagen, Hospital Sant Joan de Déu, Esplugues de Llobregat, Barcelona, 3Neumologia pedidtrica, Hospital Sant
Joan de Déu, Esplugues de Llobregat, Barcelona, *Reumatologia pedidtrica, Hospital Universitario de Ledn,
Ledn, *Reumatologia pedidtrica, Hospital Miguel Servet, Zaragoza, ®Laboratorio, Hospital Sant Joan de Déu,
Esplugues de Llobregat, Barcelona, “Inmunologia, Hospital Clinic, Barcelona

Introduccion: La dermatomiositis juvenil (DMJ) es la miopatia inflamatoria crénica mas frecuente en pediatria,
una vasculopatia sistémica que afecta predominantemente a la piel y al musculo esquelético, pero que puede
potencialmente afectar a otros érganos. La positividad frente a un determinado anticuerpo especifico de
miositis define el fenotipo del paciente. La enfermedad pulmonar asociada a anti-MDAS es, en el momento
actual, una de las presentaciones asociadas a peor prondstico.

Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas, analiticas y radioldgicas de nuestra serie de pacientes con
enfermedad pulmonar asociada a anti-MDAS5 que han alcanzado la remisién de la enfermedad.

Método: Revision retrospectiva de historia clinica.

Resultados: El 54,5% de nuestros pacientes con DMJ anti-MDA5+ presentaron enfermedad pulmonar
intersticial (6/11). Todos los pacientes con afectaciéon pulmonar continlan en tratamiento inmunosupresor en
el momento actual. Tres de los 6 pacientes alcanzaron la remisién de la enfermedad, los otros 3 se encuentran
en fase inicial de tratamiento, pendiente de evolucidn. La tabla 1 muestra las caracteristicas clinicas de los
pacientes al debut de la enfermedad. La tabla 2, el patron de espirometria, el titulo de anti-MDAS y el valor de
la firma de interferén al diagndstico y remision de la enfermedad. Las imagenes de TACAR muestran las
caracteristicas radioldgicas de los pacientes con la completa resolucion de las lesiones.

Conclusiones: La enfermedad pulmonar asociada a anti-MDAS5 condiciona el tratamiento inmunosupresor

inicial en los pacientes con DMJ. A pesar de tratarse de una complicacion grave, un tratamiento
inmunosupresor adecuado permite alcanzar la remisién de la enfermedad.
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CO-004: FACTORES PREDICTORES DE RESPUESTA A BISFOSFONATOSEN OSTEMIELITIS CRONICA MULTIFOCAL
RECURRENTE ¢NOS PODRIAMOS ANTICIPAR?

Laura Martin Pedraz’, Rocio Galindo Zavala?, Gisela Diaz Cordovés Rego?, Esmeralda Nufiez Cuadros?

1Seccién Reumatologia Pedidtrica- UGC Pediatria-Hospital Regional Universitario De Mdlaga, Mdlaga, 2Seccién
Reumatologia Pedidtrica- UGC Reumatologia- Hospital Regional Universitario de Mdlaga, Mdlaga

Introduccion: La osteomielitis crénica multifocal recurrente (OCMR) es una enfermedad autoinflamatoria cuyo
tratamiento de eleccién son los AINEs, aunque frecuentemente es necesario escalar a farmacos como
bisfosfonatos o anti-TNFE.

Pocos estudios valoran los factores predictores de respuesta.

Objetivo: Analizar factores relacionados con respuesta inadecuada a bisfosfonatos (RIB) en pacientes con
OCMR.

Método: Estudio retrospectivo, descriptivo y analitico de pacientes diagnosticados de OCMR antes de los 16
afios(criterios Jansson), entre 2013-2022, que hubieran recibido bisfosfonatos intravenosos.

Se considerd RIB como la presencia de datos inflamatorios tras 3 dosis de bisfosfonato.

Se realizé analisis descriptivo y bivariante de los que presentaron RIB versus respondedores.

Se considerd significativo p<0,1.

Resultados: Recogimos 15 pacientes, precisando 8 escalada a anti-TNF@, respondiendo adecuadamente.

Los que presentaron RIB se diagnosticaron mas precozmente (3,00£1,90 vs 9,47+7,83 meses; p=0,073),
tuvieron mas afectacién de miembros inferiores (50% vs 0%; p=0,077), mayor trombocitosis (406.125+85.085
vs 320.285%41.531plaquetas/mmc; p=0,031), mas recurrencias (1,71+0,95 vs 0,43+0,79; p=0,017) y menos
frecuencia de reaccidn peridstica en resonancia magnética (RM) (25% vs 85,7%; p=0,041) y fibrosis en biopsia
(42,9% vs 100%; p=0,07).

Los que presentaban comorbilidades y/o VSG>30mm y/o PCR>10 mg/I|, presentaron mas frecuentemente RIB
(87,5% vs 28,6%; p=0,035).

Conclusion: Hasta la mitad de los pacientes con OCMR presentan RIB, especialmente los de evolucion mds
corta, los que presentaban comorbilidades y en los que predominaba la fase inflamatoria (trombocitosis,
elevacion de reactantes o ausencia de reaccidn peridstica en RM/fibrosis en biopsia). En este grupo y en los
que recurran con bisfosfonatos se deberian priorizar otros tratamientos como anti-TNFE.
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CO-005: ¢PATRON ESCLERODERMIFORME O NO? ANALISIS DE CONCORDANCIA EN LA INTERPRETACION DE

IMAGENES DE CAPILAROSCOPIA Y APLICACION DEL ALGORITMO DE INTELIGENCIA ARTIFICAL CAPILLARY.IO
®

Clara Udaondo?, Blanca Difaz Delgado?, Claudia Milldn Longo!, Eduardo Ramos Ibafiez?, Borja Gracia Tello?,
Celia Mufioz Gomez*, Rosa Maria Alcobendas Rueda?, Agustin Remesal?, Laura Nufio Nufio?

IHospital Universitario La Paz, Madrid, 2Universidad de Zaragoza, Zaragoza, 3Hospital Clinico Universitario
Lozano Blesa, Zaragoza, *Hospital Sanitas La Moraleja, Madrid

Objetivo:

Conocer el nivel de acuerdo intra e interobservador al informar los diferentes patrones capilaroscdpicos entre
individuos con experiencia, y en qué medida se modifican con el uso de medidas cuantitativas y un algoritmo
de IA (Capillary.io)

Métodos:

Estudio de corte transversal. Visualizacién ciega e independiente de imdgenes de capilaroscopias tomadas a
nifios en consulta de forma independiente por 4 reumatélogas con mas de 3 afios de experiencia. Clasificacion
en patrén normal — inespecifico — esclerodermiforme, siguiendo algoritmo fast track. Analisis de concordancia
en varias fases: 1) Visualizacion de imagenes sin medidas cuantitativas. 2) Visualizacion de imagenes e informe
de inteligencia artificial con densidad capilar/mm3, porcentaje de dilataciones, ramificaciones, tortuosidades,
y nimero de megacapilares y de microhemorragias. Comparacién de la concordancia intra e interobservador
en ambas situaciones. 3) Apertura de ciego y consenso entre expertas para definir gold estandar.
4)Comparacion con la clasificacion realizada mediante algoritmo de IA.

Resultados:

Se analizaron mas de 600 imagenes correspondientes a 20 capilaroscopias completas. Tras la primera
visualizacion sin métricas, hubo consenso completo (4/4) en 8/20 capilaroscopias y parcial (3/4) en 13/20
capilaroscopias. Tras afiadir las medidas cuantitativas el resultado fue un cambio en la clasificacion en un XX%.
No hubo/si hubo cambio en el indice de concordancia tras aplicar el algoritmo a las imagenes. La concordancia
entre las expertas y el patron definido mediante el algoritmo de IA fue de un XX.

Conclusioén:

En el momento de subir el abstract los resultados se encuentran en fase de andlisis estadistico.

LIBRO DE COMUNICACIONES CONGRESO SERPE 2023
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CO-006: RESULTADOS DE UN ESTUDIO DELPHI SOBRE LA EPIDEMIOLOGiA, CARGA, MANEJO Y NECESIDADES
NO CUBIERTAS DE LA OSTEOGENESIS IMPERFECTA EN ESPANA

Inmaculada Calvo Penadés?, Belen Sagastizabal?, Angels Martinez-Ferrer?, James Clancyd*, Alvaro Pérez®,
Rafael Subiran®, Alicia Alicia Gil°, Rosa Bou Torrent®

1Unidad De Reumatologia Pedidtrica. Hospitaizbes U.p La Fe, Valencia, 2Departamento de pediatria, Hospital
Universitario de Getafe, Getafe, 3Servicio de reumatologia, Hospital Universitario Doctor Peset, Valencia,
“Mereo Biopharma, Londres, Reino Unido, *Omakase Consulting S.L, Barcelona, ®Hospital Sant Joan de Deu,
Barcelona

OBJETIVO:

El objetivo de este estudio es describir la epidemiologia de la Ol en Espafia, y complementar la evidencia
disponible sobre la carga, el manejo, y las necesidades no cubiertas de la Ol en Espania.

MATERIAL Y METODO:

Estudio Delphi de dos rondas de consulta con 34 expertos en el manejo de la Ol, de 14 comunidades
auténomas, para recoger su experiencia en la practica clinica. Un grupo de expertos nacionales dio soporte en
la elaboracidn de los cuestionarios, y validé los resultados finales del estudio.

RESULTADOS:

La prevalencia estimada de los pacientes diagnosticados con Ol en Espafia es de 0,56:10.000 habitantes (IC
95%: 0,54-0,59), que se traduce en 2.669 pacientes diagnosticados y con seguimiento en diferentes hospitales
espanoles. Se ha estimado que 269 nuevos pacientes son diagnosticados con Ol cada afio, lo que representa
una incidencia estimada de 0,06:10.000 (IC 95%: 0,05 — 0,06) habitantes y afio. Los pacientes adultos
presentan mayor incidencia de sintomas, manifestaciones esqueléticas y extra esqueléticas. La atencidn
multidisciplinar necesaria para el manejo clinico del Ol no esta totalmente implementada en Espafia. La
ausencia de un tratamiento aprobado que sea curativo o que reduzca las manifestaciones clinicas, representa
la principal necesidad no cubierta.

CONCLUSIONES:

Este estudio refleja la situacion actual de los pacientes diagnosticados con Ol en Espafia, complementando la
evidencia disponible sobre epidemiologia, carga de la enfermedad, manejo y necesidades no cubiertas de la Ol
en Espafa; contribuyendo asi, a la toma de decisiones informadas por parte de los profesionales y el sistema
sanitario.

LIBRO DE COMUNICACIONES CONGRESO SERPE 2023
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CO-007: FIRMA DE INTERFERON EN UNA COHORTE DE PACIENTES CON DERMATOMIOSITIS JUVENIL EN UN
HOSPITAL TERCIARIO

Berta Lopez Montesinos!, Miguel Marti Masanet!, Maria Isabel Gonzélez Ferndndez?!, Inés Burgos Berjillos?,
Lucia Lacruz Pérez!, Anna Mensa-Vilaré?, Juan I. Ardstegui Gorospe?, Inmaculada Calvo Penadés?

1Unidad de Reumatologia Pedidtrica. Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Instituto de Investigacion
Sanitaria La Fe., Valencia, *Servicio de Inmunologia. Hospital Clinic. IDIBAPS., Barcelona

Objetivo
Evaluar, en una muestra de pacientes con dermatomiositis juvenil (DMJ) de un hospital terciario, los valores de
firma de interferdn (IS), relacionandolos con los anticuerpos especificos de miositis (AEM).

Método

Estudio descriptivo retrospectivo. Se incluyeron los pacientes diagnosticados de DMJ en la Unidad de
Reumatologia Pediatrica a los que se determind la IS.

La IS se evalué mediante score de 28 genes de respuesta al interferén utilizando la técnica NanoString,
considerandose positiva por encima de 1,73.

Resultados

Se incluye desde Marzo 2021, 14 pacientes. En 6 pacientes la determinacién de IS se realizé antes de iniciar
tratamiento. En 5/6 (83%) la IS resultd positiva, mediana (RIQ) 19,74 (12,74-24,24) con valores de 39,74 (anti-
NXP2, no valorable por gripe), 24,64 (AEM negativos), 24,1 y 15,37 (anti-NXP2) y 4,86 (anti-TIF1). El paciente
con IS negativa (1,33) presenté anti-Mi2 positivo.

En 9 pacientes la IS se realizé tras una mediana (RIQ) de 0,76 (0,52-2,60) afios de tratamiento. Fue positiva en
4/9 (44%), mediana (RIQ) 3,40 (3,20-5,59): 1/3 pacientes anti-NXP2 (disminucion respecto al debut), 1/2
pacientes anti-TIF1 y 2/3 pacientes anti-MDA5. Uno de estos 2 pacientes (IS de 12,14) habia discontinuado
voluntariamente el tratamiento durante 2 meses. SAlo un paciente tratado con baricitinib (anti-NXP2), con IS
negativa.

Conclusiones

Observamos disminucién de la IS en los pacientes tratados respecto a los pacientes al debut. Aunque se
aprecian mayores valores de IS en los pacientes anti-NXP2, se precisan estudios en cohortes mas amplias para
valorar las posibles diferencias en la IS por grupo de AEM.
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CO-008: RENDIMIENTO DIAGNOSTICO DE DOS METODOS DE DETERMINACION DE CALPROTECTINA SERICA
EN AlJ

Helena Codes Méndez?, Berta Magallares Lopez?, Hye Sang Park!, Laura Martinez Martinez!, Yolanda Alvaro?,
Veronica Calahorro?, Susana Boronat?, Hector Corominas?

IHospital De La Santa Creu | Sant Pau, Barcelona

Introduccion: Existen distintos métodos comercializados de determinacidn de calprotectina sérica (sCal)
disponibles, pero su uso no esta extendido.

Objetivo primario: Evaluar la utilidad clinica de dos métodos de sCal en practica habitual.

Material y métodos:Se determind sCal en 25 sueros de pacientes con All mediante ELISA (Bihlmann®) y
guimioluminiscencia (CLIA)(QUANTA Flash®). Se analizé la actividad mediante JADAS-27 y la definicion ACR de
“enfermedad-inactiva” modificada por Anink.

Resultados:
Los puntos de corte basados en curvas ROC para sCal, VSG y PCR se describen a continuacién, junto con su
sensibilidad (S) y especificidad (E):
-sCal-ELISA(ug/mL): Por JADAS-27: 2.38 (5:90.9%, E:50%)
Por ACR-modificado: 2.92 (S:75%, E:53.8%)
-sCal-CLIA(pg/mL): Por JADAS-27: 2.33 (S:63.6%, E:57.1%)
Por ACR-modificado: 2.04 (S:75%, E:53.8%)

-VSG(mm/h): Por JADAS-27: 10 (S:72.7%, E:71.4%)

Por ACR-modificado: 10 (S:66.7%, E:69.2%)
-PCR(mg/L): Por JADAS-27: 3.1 (5:72.7%, E:92.2%)

Por ACR-modificado: 3.1 (5:66.7%, E:92.3%)

El analisis ROC de sCal demostrd un punto de corte dptimo de 2.3ug/mL para ambos métodos de sCal segun
JADAS-27. Este punto de corte coincide con el establecido en practica habitual.

Los puntos de corte éptimos para PCR y VSG fueron menores que los utilizados en practica habitual, y la
sensibilidad de sCal para identificar actividad por JADAS-27 fue mayor.

Conclusién: SCal en su punto de corte 2.3ug/mL presenta una buena sensibilidad para identificar pacientes
activos, especialmente por ELISA.

Los resultados sugieren que sCal-ELISA es mejor biomarcador para detectar actividad, mientras que PCR/VSG
son mejores para diferenciar remision.

La combinacion de biomarcadores séricos puede resultar Gtil en la identificacion de remisidén/actividad.
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CO-009: CARACTERIZACION DE MECANISMOS INMUNITARIOS PATOGENICOS EN LA ARTRITIS IDIOPATICA
JUVENIL OLIGOARTICULAR MEDIANTE TRANSCRIPTOMICA Y PROTEOMICA UNICELULAR.

Mireia Lopez Corbeto?, Estefania Moreno Ruzafa?, Laia Martinez Mitjana', Sara Marsal Barril®, Antonio Julia
Cano!

vall D'hebron Barcelona Hospital Campus, Barcelona

La artritis idiopatica juvenil (AlJ) es una enfermedad reumatica en nifios, con siete subtipos diferentes. El mas
comun es la Al) oligoarticular (AlJo), representando 30-60% de casos. AlJo incluye artritis asimétrica y riesgo de
uveitis (AlJo-U), un fenotipo raro en adultos. Las células inmunitarias causantes de inflamacidn sinovial y
uveitis alin son desconocidas.

Se realizd un estudio de secuenciacién unicelular en sangre y liquido sinovial de pacientes con Allo recién
diagnosticada, Allo-U, y controles. Se identificaron poblaciones celulares unicas y diferencias en células
patogénicas. Las células T CD8+ y células del sistema inmunitario innato parecen jugar un papel importante.

El perfil protedmico del plasma revelé diferencias en proteinas clave del sistema inmunitario en Allo y Allo-U
en comparacion con controles, indicando la implicacién de células inmunitarias como las NK y los monocitos
intermedios.

Este estudio es el primer atlas unicelular en su tipo, brindando informacién valiosa sobre la Allo y AlJo-U. Se
planea validar los hallazgos y realizar estudios in vitro para comprender mejor estas células patogénicas y
mejorar las estrategias terapéuticas.

En resumen, la All afecta a nifios y tiene multiples subtipos. Este estudio destaca el papel de células T CD8+,

células inmunitarias innatas y proteinas en la patogénesis de la Allo y Allo-U, con implicaciones terapéuticas
prometedoras.
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CO-010: AFECTACION DE LA ARTICULACION TEMPOROMANDIBULAR EN PACIENTES CON ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL EN LA EDAD ADULTA DE UNA CONSULTA DE TRANSICION

Andrea Montserrat Zacarias Crovato!?, Jordi Anton Lopez!, José Alfredo Goémez Puerta?, Juan Manuel
Mosquera Angarita’, Rosa Bou!, Estibaliz Iglesias!, Joan Calzada Hernandez?, Violeta Bittermann?

IHospital Sant Joan De Deu, Esplugues de Llobregat, 2Hospital Clinic de Barcelona, Barcelona

OBIJETIVO

1-Describir las caracteristicas demograficas de una cohorte de pacientes con All de una Unidad de Transicion
qgue hayan presentado artritis de la temporomandibular (ATM) y su evolucién..

METODOLOGIA

Estudio observacional, longitudinal y retrospectivo. Revisidn de historia clinica.

Se incluyeron pacientes en una Unidad de Transicion tras la trasferencia a centro de adulto. Se seleccionaron
pacientes con afectacion de la ATM en la edad pediatrica.

RESULTADOS

98 pacientes: 95 paciente con AlJ, 2 ArEll y 1 Sx de Di George. 60 pacientes de sexo femenino (61%) y 38
pacientes masculinos (39%). Edad entre 17-23 afos. Edad media al debut 8.15+4.6 afios. Evolucién clinica
9.814.6 afos hasta la trasferencia.

33 pacientes (34%) habia presentado afectacién de la ATM en la edad pediatrica. Pacientes con sinovitis en la
resonancia magnética 31 pacientes (94%) ya presentaba cambios crénicos en la articulacién al debut.

En el 100% de los pacientes se optimizo tratamiento. 18 pacientes (55%) se realizé infiltracion intraarticular de
la ATM afecta, 9 de ellos posteriormente preciso una artroscopia con lavado y tratamiento local.

En la Edad adulta 5 pacientes presentaron recaida de la articulacion.

En 2 pacientes se optimizo el tratamiento y en el 100% de los pacientes se realizo una artroscopia con lavado e
infiltracidn. 1 paciente requirié una artroplastia de la articulacion.

CONCLUSION.

La afectacion de la ATM es frecuente en la All. Si no se trata puede conllevar a secuelas a nivel articular. Es
importante el manejo multidisciplinar de estos pacientes en conjunto con el cirujano maxilo facial.
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CO-011: EVOLUCION CLINICA DE LA ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL TRAS LA TRASFERENCIA A LA CONSULTA
DE ADULTOS EN UNA UNIDAD DE TRANSICION

Andrea Montserrat Zacarias Crovato'?, Jordi Anton Lépez!, José Alfredo Gdmez Puerta?, Patricia Ramirez?,
Juan Manuel Mosquera Angarita!, Violeta Bittermann?

IHospital Sant Joan De Deu, Esplugues de Llobregat, 2Hospital Clinic de Barcelona, Barcelona

OBIJETIVO

1-Describir las caracteristicas demograficas y clinicas de los pacientes tras la trasferencia.

2-Describir la evolucidn en los primeros afios tras la trasferencia.

METODOLOGIA

Estudio observacional, longitudinal y retrospectivo. Revisidn de historia clinica.

Pacientes en seguimiento con artritis inflamatoria de una Unidad de Transicién tras la trasferencia a centro de
adulto en Barcelona desde julio 2017-enero 2023.

RESULTADO

Se incluyeron 98 pacientes: 95 paciente con AlJ, 2 ArEll y 1 Sx de Di George. 60 pacientes de sexo femenino
(61%) y 38 pacientes masculinos (39%). Edad media al debut 8.15+4.6 afios Evolucién clinica 9.8+4.6 afios
hasta la trasferencia.

Tratamiento en la edad pediatrica: el 83% habian recibido Fdrmaco modificador de la enfermedad
convencional (FAMEc) y el 71% FAME biolégico (FAMED) (70 paciente) . La media de FAMEb 1.1+1 ndmero de
biolégico.

29.5% (29 paciente) fueron trasferido sin tratamiento y 70.5% con tratamiento. 59 % eran FAMEDb.

En la edad adulta 29 pacientes (30%) presento recaida de su patologia. 7 pacientes (24%) se encontraba sin
tratamiento y 22 pacientes con tratamiento.

En 10 pacientes se pudo retirar el FAMEc por remision clinica 3 de ellos recayeron tras la suspension. En 8
pacientes se suspendié el FAMED, 4 pacientes recayeron por lo que se reinicio de la terapia.

CONCLUSION

La persistencia del uso de tratamiento en la trasferencia, asi como de recaidas de la enfermedad hace que sea
necesario el seguimiento especializado de estos pacientes en la edad adulta.

La necesidad de contar con mayores recursos para el manejo de estos pacientes
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CO-012: CARACTERISTICAS DE LOS PACIENTES PEDIATRICOS CON DIAGNOSTICO DE SINDROME DE DOLOR
REGIONAL COMPLEJO EN UN HOSPITAL TERCIARIO

Sara Murias Loza?, Estefania Pardo Campo!, Maria Agustina Alonso Alvarez?, Laura Calle de Miguel?, Maria
Ferndndez Miaja?, Estibalitz Garrido Garcia?, Begofia Mayoral Gonzélez?, Juan Pérez Gorddn?, Julidn Rodriguez
Sudrez!

1Unidad Reumatologia Pedidtrica. Hospital Universitario Central De Asturias, Oviedo, 2Seccién de Urgencias y
Hospitalizacion Pedidtricas. Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo

Objetivos: describir las caracteristicas de los pacientes con Sindrome de Dolor Regional Complejo (SDRC) de
una Unidad de Reumatologia Pediatrica de un hospital terciario.

Método: revision de historias clinicas.

Resultados: se incluyeron 14 pacientes (13 nifias) con SDRC segln criterios Budapest, derivados a
Reumatologia Pediatrica en un periodo de dos afios (tiempo transcurrido desde la creacién de dicha Unidad).
Nueve nifios habian sido previamente seguidos por otros especialistas y 5 fueron remitidos directamente a
Reumatologia Pediatrica. Mediana de edad al debut: 11,5 afios (rango 6-14). Localizacidn del dolor: tobillo/pie
izquierdo en 9, rodilla derecha en 2, carpo/mano derecha en 2, cresta iliaca en 1. Mediana de tiempo desde
debut al diagnodstico: 3 meses (rango 0,5-20). En todos se realizd prueba de imagen inicial (radiografia
simple/RM). El niumero de radiografias realizadas a cada paciente varié entre 2 y 17. Tras valoracion por
Reumatologia Pediatrica, se solicitd nueva imagen en 3 nifos. El abordaje terapéutico incluyd ejercitacion de la
extremidad en todos y analgesia a demanda, independientemente de tratamientos recibidos previamente; y
pamidronato en una paciente refractaria, con buena respuesta. 11 fueron alta asintomaticos; 3 permanecen
en seguimiento por mejoria incompleta.

Conclusiones: las caracteristicas clinicas y epidemiolédgicas de esta muestra coinciden con la literatura. La
buena evolucién de la mayoria sugiere que la rapida sospecha clinica y el abordaje temprano se sigue de
buenos resultados; siendo imprescindible una adecuada formacion de los pediatras en la valoracion de la
sintomatologia musculoesquelética (anamnesis/exploracidn fisica). El pamidronato parece una buena opcion
en pacientes refractarios.
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PO-001 HEMATURIA Y DOLOR LUMBAR EN UNA NINA DE 8 ANOS. ¢QUE HAY DETRAS'-’

Maria Isabel Garcia Ruiz-Santa Quiteria!, Laura Fernandez Silveira?, Marisol Camacho Lovillo?, Maria José
Lirola Cruz3, Maria de Gracia Lopez Rodriguez?, Maria del Carmen Blanco Villar?

1Centro De Salud Nuestra Sefiora De Gracia, Carmona, *Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla,
3Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla

INTRODUCCION: El sindrome antifosfolipido (SAF) es una enfermedad autoinmune sistémica, caracterizada por
sucesos trombéticos en pacientes con anticuerpos antifosfolipidos. Asocia manifestaciones no trombéticas. El
SAF catastrofico es una forma muy grave y excepcional en nifios. Precisa de diagndstico precoz y tratamiento
agresivo.

CASO CLINICO: Nifia 8 afios que acude a urgencias por dolor lumbar, fiebre y sedimento de orina alterado
(leucocituria, hematuria, proteinuria), diagnosticada de infeccién de orina de evolucidn térpida; ecografia
muestra rifidn derecho globuloso y aumentado de tamafio. Ingresa para estudio: ecografia-Doppler muestra
trombosis vena renal derecha y cava inferior, angioTAC muestra tromboembolismo pulmonar en base derecha
con infarto de pequefo tamafio. Estudios analiticos: trombopenia, anti beta-2-glicoproteina | y anticardiolipina
positivos en titulo elevado, compatible con SAF catastréfico probable (afecta simultdneamente 2 érganos).
Capilaroscopia: capilares dilatados en asa paralelos y elongados en 32-42 dedo mano izquierda. Se realizé
estudio de SAF secundario, sin cumplir criterios de LES (dada la gravedad no se realizé biopsia renal). Se inicia
hidroxicloroquina, AAS, corticosteroides y micofenolato (sospecha LES asociado), asi como anticoagulacién con
heparina. Se descarta manejo desde Radiologia Intervencionista.

Permanecié 72 horas en UCI-Pediadtrica manteniendo estabilidad clinica, y durante su estancia en planta se
mantuvo asintomatica, por lo que ante la mejoria de trombosis se da de alta. Evolucion favorable, con
desaparicion de trombosis de vena renal, permitiendo el descenso de corticoterapia.

CONCLUSIONES: Aunque el SAF es muy raro en nifios, debemos tenerlo presente ante cuadros de trombosis
inexplicadas, ya que la evolucién va a depender del diagndstico y tratamiento precoz.
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PO-002 PAROTIDITIS RECURRENTE EN UNA CONSULTA DE REUMATOLOGIA PEDIATRICA
Helena Codes Méndez?!, Berta Magallares Lopez?, Hye Sang Park?!, Laura Martinez Martinez!, Anais Mariscal?,
Elisabeth Molto?, Susana Boronat?, Patricia Moya?, Hector Corominas!

IHospital De La Santa Creu | Sant Pau, Barcelona

Introduccion: La parotiditis recurrente es comin en edad pediatrica. Posibles etiologias incluyen infeccion,
parotiditis recurrente juvenil, malformaciones anatdmicas, tumores, y enfermedades autoinmunitarias:
sindrome de Sjogren juvenil (SSjuv), y enfermedad relacionada con IgG4 (ER-IgG4).

Objetivos: Descripcion del diagndstico diferencial de parotiditis en la infancia desde una consulta de
reumatologia pedidtrica.

Métodos: Revision de la clinica, estudio inmunoldgico y ecogréfico, y resultados de la biopsia de glandulas
salivares (BGS) menores de dos casos con parotiditis recurrente.

Resultados:

Ambas pacientes eran de sexo femenino y tenian 13 afos de edad al diagndstico. Se evalud la presencia de
sintomas sistémicos (sequedad ocular/bucal mediante Schrimmer-test, artralgias, adenopatias, acidosis-
tubular renal).

Para su estudio se determinaron autoanticuerpos especificos, inmunoglobulinas y plasmablastos. Se realizé
ecografia de submandibulares/parétidas para valorar estructura del parénquima glandular y vascularizacion
(Power-Doppler), y BGS para evaluar SSjuv (infiltrados inflamatorios linfo-plasmocitarios, grado Chisholm-
Mason, inmunofluorescencia) y ER-1gG4 (fibrosis-estoriforme, flebitis-obliterante).

Ninguna de las pacientes presentaba sintomas sistémicos.

- La paciente 1 tenia parotiditis unilateral, y el estudio mostré ANA 1/160M, Ro/La/FR negativos, hiperlgG,
subclase-lgG4 elevada, ratiolgG4/IgG alto, y elevacidn de plasmablastos(2521/ul). La ecografia objetivd
parotidomegalia bilateral, heterogeneidad, quistes y sefial PD+ gradol. Por biopsia se observaron multiples
infiltrados grado3, leve fibrosis/atrofia acinar; la tincidn-IFl fue positiva.

- La paciente 2 presentaba parotiditis bilateral, ANA y serologias Ro/La/FR negativas, hiperlgM/hiperigA, 1gG4
elevada, ratiolgG4/1gG alto, plasmablastos normales(383u/L). Ecogrificamente destacaban: parotidomegalia
unilateral, adenopatias intraglandulares. La biopsia mostré: tres infiltrados gradol, leve fibrosis, tincion-IFl
positiva.

Conclusiones:

El SSjuv con frecuencia debuta con parotiditis. El diagndstico es complejo por la inadecuacién de los criterios
clasificatorios usados en adultos. La deteccion de anticuerpos no fue Util, pero si las alteraciones estructurales
especificas en glandulas salivares por ecografia y/o biopsia.
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PO-003 MIOPATIA INFLAMATORIA DE PRESENTACION INUSUAL: UN RETO EN PEDIATRIA.
Angel Morillas Mingorance®, Ana Gamez Belmonte, Laura Trujillo Caballero, Beatriz Bravo Manchefio
IHospital Materno Infantil Virgen De Las Nieves Granada, Granada

INTRODUCCION

Las miopatias inflamatorias juveniles (MIJ) constituyen un grupo de enfermedades autoinmunes raras y
graves, caracterizadas por debilidad muscular simétrica créonica debida a inflamacién de la musculatura
estriada y determinados signos cutaneos caracteristicos, pudiendo afectarse otros érganos. Cuando los signos
tipicos no son evidentes, suponen un reto diagnéstico.

CASO CLINICO

Varén de 5 afios con debilidad generalizada progresiva y dolor en miembros inferiores que le dificultaban
bipedestacién y marcha. Inicialmente presentd fiebre, aftas y exantema en tronco transitorios.

En la exploracidn, destacaban debilidad generalizada de tronco y extremidades y un exantema equimético en
axilas y cuello. En analitica inicial, elevacion de elevacion de GOT/GPT, CK (24.556U/L), LDH e
hipoalbuminemia.

A su ingreso, se pautd analgesia y fluidoterapia, y tras hemocultivo positivo a Moraxella Osloensis, cefotaxima
IV, valorandose como polimiositis infecciosa. Continué con emperoramiento de la hipotonia, disfagia y
edemas generalizados con anasarca. Presentd ascenso de reactantes, leve exantema en la cara, y un posible
signo de Gottron, plantedndose el diagndstico de dermatomiositis juvenil. El electromiograma y la resonancia
magnética fueron compatibles con MIJ. Tras pulsos de metilprednisolona e inmunoglobulinas 1V, desaparecio
el edema en pocos dias y paulatinamente, y con fisioterapia, mejoraron la hipotonia y el resto de sintomas. La
biopsia muscular fue invalida y los anticuerpos, negativos. Por intolerancia al metrotexato se encuentra
actualmente en tratamiento con micofenolato mofetilo.

CONCLUSIONES
Las MIJ precisan un abordaje multidisciplinar por la exhaustiva exploracién necesaria y tratamiento precoz e
intensivo. El debut con anasarca estd descrito como signo de mal prondstico.
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PO-004 A VECES LOS HEMATOMAS PUEDEN OCULTAR UNA ENFERMEDAD AUTOINMUNE
Natalia Palmou Fontana, Vanesa Gomez-Dermit, Cristina Alvarez -Alvarez, Maria Jesus Caldeiro
1Hospital Universitario Marqués De Valdecilla, SANTANDER

info@serpe2023.com

DESCRIPCION DEL CASO

Nifia de 10 afos que comienza en 2014 , con clinica de osteomielitis en calcdneo izquierdo, lesiones
eritematosas,de tipo edematosas y nodulares dolorosas a la palpacion en brazo derecho y cadera izquierda
acompafidndose ademas de aftas orales recidivantes no genitales.

Exploracion fisica: hematoma en cadera izquierda con lesiones nodulares palpables a nivel de sacroiliacas y
brazo derecho, dolorosas.

Analitica completa con estudio HLAB y ANCAS, estudio genético por antecedente de Enf. Rendu- Osler de su
abuelo que resulté portadora de mutacidn aunque sin clinica compatible.

Ecografia partes blandas y biopsia: Paniculitis septo-lobulillar en extremidad inferior izquierda con signos de
tromboflebitis / vasculitis superficial asociada.

Estamos ante Enfermedad de Bechet cumpliendo 5 de los criterios Behcet pediatrico publicados en el 2014 (
Aftas orales, paniculitis y eritema nodoso, patergia +, ) con dominios afectados de la enfermedad de Bechet
vascular y mucocutaneo.

DIAGNOSTICO

Enfermedad de Bechet

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Artritis reactiva

vasculitis

Lupus eritematoso sistémico

Enfermedad de Crohn

Colitis ulcerosa

COMENTARIO FINAL

La enfermedad de Behget es una afeccidn vasculitica multisistémica crdnica recidivante con inflamacién
mucosa. Las manifestaciones clinicas suelen ser Ulceras bucales dolorosas y recidivantes, uveitis también
recidivante, Ulceras genitales y lesiones cutdneas como eritema nudoso, pioderma gangrenoso y
tromboflebitis superficial. El diagndstico es clinico. En el tratamiento suelen usarse corticoides en combinacién
en ocasiones con otros inmunosupresores.

En cuanto a los factores de riesgo de muerte prematura son el sexo masculino, trombosis, aneurismas
asociados y exacerbaciones de la enfermedad..

PALABRAS CLAVE

Behget, aftas orales, eritema nodoso, vasculitis.
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PO-005 NEUROLUPUS Y MUTACION MECP2 EN PACIENTE CON EPILEPSIA Y TRASTORNO DEL ESPECTRO
AUTISTA

Eva Forcadell Pirretas!, Melania Martinez Morillo!, Judit Font-Urgelles!, Anna Pujol Manresa?, Isabel Bielsa
Marsol?, Maria Giralt Lépez?, Pilar Mundd Cid?, Agusti Rodriguez-Palmero?
IHospital Universitari Germans Trias i Pujol, Badalona

OBIJETIVO

Presentar el debut de un lupus eritematoso sistémico (LES) con afectacién neuropsiquatrica en paciente con
trastorno del espectro autista (TEA) y epilepsia, asi como la identificacion de una variante patogénica en
heterozigosis en el gen MECP2 como gen implicado en la patogenia de ambas enfermedades.

METODOS
Descripcion clinica, exploraciones complementarias y relevancia del manejo multidisciplinar de un caso
complejo.

RESULTADOS

Chico de 12 afos diagnosticado previamente de TEA vy epilepsia roldndica atipica. A los 10 afios inicia
alucinaciones auditivas y visuales. En marzo de 2022, cuadro de astenia, hiporexia, bradipsiquia y somnolencia
aguda junto a aparicién de lesiones cutaneas violaceas no dolorosas ni pruriginosas, en palmas, orejas y zona
malar. La RM cerebral y la puncién lumbar descartaron causas infecciosas. Se realizé biopsia cutdnea
compatible con lupus cutaneo. Analiticamente, el paciente presentaba ANA 1/1280 homogéneo(Anti-histonas,
anti-nucleosomas, anti-SM, anti-RNP y Ro52 positivos) con DNA elevado e hipocomplementemia. Con los
datos clinicos y analiticos fue diagnosticado de LES con afectacidn hematolégica, cutdnea y neuropsiquiatrica.
Se inicid tratamiento dirigido a afectacion neuropsiquatrica con ciclofosfamida, glucocorticoides e
hidroxicloroquina presentando rapida respuesta. Dada la presentacion en el contexto de TEA y epilepsia
roldandica atipica se decidié cursar exoma clinico con resultado de variante patogénica en hemizigosis en
MECP2.

CONCLUSIONES

La variante patogénica del gen MECP2 se ha relacionado con el sindrome de Rett en nifias. En hombres se ha
asociado con amplia variedad clinica: autismo, cuadros psicéticos y discapacidad intelectual. Recientemente se
ha asociado mutacién en gen MECP2 con susceptibilidad y severidad de LES.
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PO-006 LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO Y SU AFECTACION RENAL EN PEDIATRIA

Maria Del Mar Martin Latorre?!, Celia Baeza Céspedes, Evelyn Huber, José Sdnchez Lopez-Gay, Francisco Vela
Enriquez, Julio Garcia Feito

IHospital Universitario Torrecdrdenas, Almeria

OBJETIVOS

Analizar datos epidemiolégicos, clinicos, diagndsticos y terapéuticos en pacientes pedidtricos afectos de lupus
eritematoso sistémico (LES) y su posible afectacion renal.

METODO

Estudio de una cohorte retrospectiva de 5 pacientes afectos de LES con posible afectacion renal seguidos en
Consultas Externas de Reumatologia pediatrica de hospital de tercer nivel.

RESULTADOS

Se evaluaron 5 pacientes, con edad media al diagndstico de 11,8 afos, siendo un 60% nifas. Los sintomas mas
frecuentes al diagndstico fueron proteinuria y edemas (40%).

El 100% presenta hipertension arterial, empledndose enalapril como antihipertensivo (100%).

Un 80% de los pacientes presentaba nefritis IUpica, acompafiado de dafio renal agudo en su debut.
Analiticamente se objetivd positividad a autoanticuerpos ANA y DNA de doble cadena (100%). Se realizo
biopsia renal en el 80% de pacientes con nefritis lUpica, siendo el diagndstico mas frecuente Ia
glomerulonefritis lupica tipo IV. Para el manejo de la patologia IUpica, el fdrmaco mas empleado fueron la
prednisona (100%), y la hidroxicloroquina (100%), requiriendo en algunos casos micofenolato, indometacina,
colchicina y furosemida.

CONCLUSIONES

La afectacion renal es una de las manifestaciones mds graves y frecuentes en el LES Pediatrico, afectando
hasta el 80% de pacientes segun la bibliografia consultada (dato coincidente con nuestra muestra).

Por su repercusién clinica y funcional, es recomendable realizar un despistaje activo de la nefritis lUpica en
nifios con LES.

Resaltar la importancia del manejo multidisciplinar en el paciente pediatrico con patologia reumatoldgica,
destacando el LES por su potencial afectacion multiorganica
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PO-007 REVISION DEL TRATAMIENTO CON BELIMUMAB SUBCUTANEO EN PACIENTES DIAGNOSTICADAS DE
LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO EN NUESTRO CENTRO

Julio Garcia Feito!, Celia Baeza Céspedes’, Maria del Mar Martin Latorre!, Mercedes Ibafiez Alcalde?, Leticia
Martinez Campos?, Evelyn Huber!

IHospital Materno Infantil Torrecdrdenas, Almeria

OBJETIVOS
Valorar la evolucién clinica y analitica tras comenzar tratamiento con Belimumab subcutdneo en pacientes
diagnosticadas de lupus eritematoso sistémico (LES) en nuestro centro.

METODO
Estudio descriptivo retrospectivo, mediante la revision de historias clinicas de pacientes con LES en edad
pediatrica en nuestro centro.

RESULTADOS

Desde enero de 2022, tres pacientes han comenzado tratamiento con Belimumab subcutdneo, todas ellas
mujeres, con edades de: 11 afos (al debut) por cuadro grave con poliartritis, bicitopenia y pancreatitis aguda;
18 afios (5 afos tras el debut) por brote severo asociando nefropatia e hipertension mal controlada; 24 afios
(12 afios tras el debut) por afectacion grave del sistema nervioso periférico con mononeuritis multiple (MNM).
En todas ellas se consiguid mejoria clinica, con resolucién completa (incluyendo afectacidon renal) salvo
secuelas leves en el caso de la MNM; asi como mejoria analitica con disminucién de los reactantes de fase
aguda y de los niveles de anticuerpos antiDNA de doble cadena, aumento del complemento, resolucion de las
citopenias y funcién renal normalizada. No han presentado efectos secundarios, salvo leve aumento del
colesterol total y triglicéridos en dos de ellas. Actualmente permanecen sin nuevos brotes.

CONCLUSIONES

El tratamiento con Belimumab subcutdneo en nuestras pacientes ha conllevado una mejoria tanto clinica
como analitica, sin presentar efectos secundarios salvo leve hipercolesterolemia. Es por tanto una opcion
segura en pacientes que lo requieran, ya por clinica exacerbada o como ahorrador de corticoides. Ha supuesto
una mejoria en la calidad de vida, permitiendo un buen

control de la enfermedad en nuestras pacientes.
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PO-008 MEJORIA EN LOS HALLAZGOS CAPILAROSCOPICOS EN PACIENTES PEDIATRICOS CON EMTC A LO
LARGO DEL TIEMPO Y CORRELACION CON ACTIVIDAD DE LA ENFERMEDAD: ESTUDIO DESCRIPTIVO
RETROSPECTIVO

Blanca Diaz-Delgado Menéndez?, Clara Udaondo Gascén?, Rosa M2 Alcobendas Rueda?, Claudia Milldn Longo?,
Celia Mufioz Gdmez!, Eduardo Ramos Ibéfiez?, Borja del Carmelo Gracia Tello?, Agustin Remesal Camba?
IHospital Universitario La Paz, Madrid, ?Hospital Clinico Universitario Zaragoza, Zaragoza, 3Universidad de
Zaragoza, Zaragoza

Introduccidn:
La enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC) es una enfermedad autoinmune sistémica rara que al igual
gue otras conectivopatias presenta alteraciones en la capilaroscopia periungueal.

Objetivo:
El objetivo del presente estudio es describir los hallazgos de las capilaroscopias en cinco pacientes con EMTC y
estudiar su evolucidn a lo largo del tiempo en relacién con la actividad de la enfermedad.

Métodos:

Se describen 5 mujeres adolescentes con EMTC, con edad media al diagndstico de 10,8 afios y una media de
tiempo de seguimiento de 4 afios (rango 3-7 afos).

El patrén capilaroscépico predominante al diagndstico fue el esclerodermiforme activo, presente en 4 de los 5
pacientes, con pérdida de densidad capilar y presencia de megacapilares como hallazgos principales. Una
paciente presentd patrén inespecifico con dilataciones en cantidad leve y densidad capilar preservada. En
todos los casos, las dilataciones capilares fueron el rasgo mas sobresaliente. Ademds, se observaron
microhemorragias en gota y tortuosidades en 4 de ellas.

Se efectuaron capilaroscopias seriadas en 4/5 pacientes durante un periodo de tres afios. Todas ellas
demostraron cambios significativos, incluyendo la normalizacion de la densidad capilar en 3/4 de las pacientes.
El nimero medio de capilares normales aumenté en un 20,1%. 3/4 pacientes pasaron de un patrdn
esclerodermiforme activo a uno inespecifico y 1/4 de patrdn inespecifico a normal.

Conclusioén:

El patron esclerodermiforme activo fue el fenotipo capilaroscopico predominante en nuestras pacientes con
EMTC al diagndstico, observandose una clara mejoria de la arquitectura vascular coincidente con la mejoria de
la actividad de la enfermedad.
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PO-009 GRANULOMATOSIS CON POLIANGEITIS EN LA INFANCIA: UN RETO DIAGNOSTICO.
Francisco Jose Gil Saenz?, Maria Izquierdo Rubio?, Neus Saloni Gémez!, Maria Cruz Laifio Pifieiro?
1Hospital Universitario De Navarra, Pamplona

info@serpe2023.com

INTRODUCCION

La granulomatosis con poliangeitis (GPA) es una vasculitis de pequefio vaso asociada a ANCA. Enfermedad rara
en la infancia con clinica heterogénea: afectacidon frecuente tracto respiratorio superior, pulmonar y renal,
raramente oftalmoldgica, gastrointestinal, cutanea, articular o neurolégica.

CASO CLINICO

Adolescente de 14 afios con diagnéstico Alls+SAM hace 3 meses en pais de origen tras ingreso por inflamacién
de rodillas y fiebre recibiendo corticoterapia, ciclosporina y MTX

A los dias de su llegada a nuestro pais, consulta en urgencias por artralgias, epistaxis, tos y rinorrea. Presenta
anemia severa (Hb 6,6) por lo que ingresa. Asocia hematuria y proteinuria. Valorado por ORL, diagnéstico de
rinitis crénica. En Rx de tdrax hallazgo de cavitacién en LSD.

Sospechando GPA por afectacion nasal, renal y pulmonar, se solicita c-ANCA siendo positivo (antiproteinasa-3:
1085). Se amplia estudio con TC térax: lesién nodular cavitada apical derecha, areas parcheadas en vidrio
deslustrado y nodulillos periféricos. TC senos paranasales engrosamiento mucoso no nodular de predominio
en seno makxilar izquierdo. Biopsia renal con glomerulonefritis proliferativa extracapilar tipo Il (pauciinmune),
todo ello compatible con GPA. Se inician pulsos de corticoterapia IV durante 72h, luego corticoterapia oral (60
mg/dia) y rituximab IV, con buena evolucién clinica.

CONCLUSIONES

- La GPA es una afeccién rara con clinica inespecifica y heterogénea, por lo que el diagnostico
diferencial es complejo.

- Los avances en el tratamiento mejoran significativamente el prondstico de estos pacientes por lo que
es esencial llegar a un diagnédstico certero e iniciar tratamiento de manera precoz.
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PO-010 AFECTACION CUTANEA EN LUPUS ERITEMATOSO NEONATAL, A PROPOSITO DE UN CASO
Berta Llonch Garcia!, Montserrat Gispert-Saiich Puigdevall, Anna Herndndez Ventura, Ariadna Jofre Magallén,
Victor Josué Lagos Archaga

IHospital Josep Trueta De Girona, Girona

Introduccion: El lupus eritematoso neonatal (LEN) es una enfermedad autoinmune poco frecuente debida al
paso transplacentario de anticuerpos maternos anti-Ro, anti-La y/o anti-RNP. La clinica mas frecuente es
cutanea y cardiaca (bloqueo cardiaco completo, BCC). El diagnéstico se puede establecer ante un recién
nacido (RN) cuya madre presente anticuerpos especificos y con sintomas tipicos de la enfermedad. Es
importante la sospecha clinica y la realizacion de técnicas diagndsticas por el potencial riesgo cardiaco.

Caso clinico: RN de 38+3 SG hijo de madre con anticuerpos anti-Ro y anti-La. Al nacimiento, exantema papular
eritematoso-violaceo generalizado que afecta palmas y plantas. El estudio de inmunidad revela anticuerpos
anti-Ro52+, anti-Ro60+ y anti-La+. Durante el ingreso presenta afectacién hepatica (hipertransaminasemia con
coléstasis) y hematoldgica (anemia y plaquetopenia) que precisan tratamiento. Los estudios cardiolégicos no
muestran alteraciones y las pruebas de imagen cerebrales sugieren retraso de mielinizacién. Posteriormente
presenta buen desarrollo psicomotor con tendencia a la resolucién de las alteraciones analiticas y de las
lesiones cutaneas.

Discusion: Es importante la deteccion prenatal de anticuerpos de LEN ya que permite el screening de BCCy la
instauracién de tratamiento preventivo. Deberian realizarse pruebas complementarias (analitica, inmunidad y
ECG) a todo RN cuya madre presente anticuerpos de LEN independientemente de la clinica al nacimiento. La
presentacion cutdnea tiene tendencia a la resolucion completa, las manifestaciones hepaticas y hematoldgicas
suelen ser transitorias y los hallazgos en pruebas de imagen cerebral no suelen traducir clinica. Es relevante el
seguimiento de las madres por el riesgo incrementado de desarrollar enfermedad autoinmune.
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PO-011 UTILIDAD DEL FLUJO SALIVAR NO ESTIMULADO EN PACIENTES CON SOSPECHA DIAGNOSTICA DE
ENFERMEDAD DE SJIOGREN EN PEDIATRIA

Juan Manuel Mosquera Angarita®

1Hospital Sant Joan De Déu, Barcelona, Barcelona

La enfermedad de Sjogren es una enfermedad autoinmune sistémica con afectacién inflamatoria caracteristica
sobre las glandulas exocrinas. Los sintomas secos, caracteristicos de los pacientes en edad adulta, no
constituyen la sintomatologia predominante en edad pediatrica, sin embargo podrian llegar a identificarse
desde edad temprana. El flujo salivar no estimulado es una medicién facil de realizar, no invasiva y que refleja
la capacidad excretora de las glandulas salivares.

Se identifica de manera retrospectiva una cohorte histérica de pacientes con sospecha diagndstica o
diagndstico de enfermedad de Sjogren seguidos en un hospital terciario en quienes se hubiera medido durante
el seguimiento al menos una vez el flujo salivar no estimulado (n=25). Se analiza el subgrupo en quienes se
haya detectado un valor disminuido (< 0.1 mL/min) (n=5) describiendo las caracteristicas demogréficas,
manifestaciones clinicas, cumplimiento de criterios clasificatorios de la enfermedad, perfil de autoanticuerpos,
y resultado de pruebas diagndsticas como ecografia de glandulas salivares, gammagrafia de glandulas
salivares, test de schirmer y biopsia de glandulas salivares menores (segun estuvieran disponibles).
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PO-012 SINDROME DE DOWN, LEUCEMIA LINFOBLASTICA AGUDA CON FIN DE TRATAMIENTO Y ARTRITIS DE
RODILLA

Mari Carmen Pinedo Gago?, Miguel Garcia Ariza?, Miguel Vazquez Ronco?

1Hospital Universitario Cruces, Barakaldo

Nifia de 9 afios remitida por artritis de rodilla izquierda de 1 mes de evolucion, con cultivo de liquido sinovial
negativo y ausencia de respuesta a tratamiento antibiotico.

Se trata de una paciente con sindrome de Down, que debutd con leucemia linfoblastica aguda con una
fractura patoldgica de cadera que precisd reduccion con placa y tornillos. Fin de tratamiento oncolégico un
afio antes.

Analiticamente presenta elevacidén de VSG y prot C reactiva, ANA positivos (1/800) y hemograma normal. Se
instaura tratamiento con corticoide oral y se programa infiltracién articular. Se realiza asi mismo puncion
aspirado de medula ésea que descartar recaida de leucemia. Al suspender corticoide presenta inflamacién de
tobillo contralateral. Recaida de artritis de rodilla tras la infiltracién por lo que se inicia metotrexato
subcutdneo. Se consigue remisidn con metotrexato, pero meses mas tarde reconsulta por dolor de espalda y
artralgias erraticas. A la exploracidn se constata esplenomegalia y petequias en region cervical, por lo que se
contacta con Oncologia Pediatrica que confirma recaida tardia de leucemia.

Estando en tratamiento de mantenimiento de Leucemia, presenta nuevamente artralgias y por aspirado
medular se constata nueva recaida. Se contacta en este momento con centro de referencia y se realiza
trasplante de medula ésea como tratamiento de rescate.

Se presenta este caso por la dificultad del manejo de una paciente con sindrome de Down no verbal y por las
manifestaciones osteoarticulares como primer sintoma de un proceso oncohematolégico en Pediatria.

En esta nifia en el momento que se recuperaba de la linfopenia tras la quimioterapia presentaba dolores
articulares o artritis en relacion a Artritis Idiopdtica Juvenil. Ambas enfermedades: leucemia y Artritis
Idiopatica Juvenil tienen una frecuencia aumentada en las personas con Sindrome de Down; por lo que
debemos conocerlo y realizar una exploracion articular completa en sus revisiones periddicas de salud.
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PO-013 ¢ ARTRITIS POSTESTREPTOCOCICA O AlJ?

Ana de la Iglesia Rivaya, Sara Bueno Pardo, Enrique Gonzalez Carrera, Sara Baruque Rodriguez, Anahy Maria
Brandy Garcia, Maria Edilia Garcia Fernandez, Marta Ornia Rodriguez, Rocio Muelaiez, Javier Gonzéalez Garcia
1Hospital Universitario De Cabuefies, Gijén

Objetivo: Describir un caso de artritis de rodillas con evolucién tdrpida en paciente con infeccién previa
reciente por Estreptococo pyogenes (SBHA).

Método: Revisidon de la historia clinica de una paciente con sospecha de artritis postestreptocdcica.

Resultados: Nifia de 6 afios, sana, que consulta por artritis bilateral de rodillas de 2 semanas de evolucién, sin
respuesta a AINEs. Amigdalitis estreptocdcica 1-2 semanas previo al inicio de los sintomas. PCR 24.9 mg/L, VSG
120 mm, ASLO 3.390 UL/ml. Ecografia de rodillas con derrame articular y engrosamiento sinovial. Estudio
cardioldgico normal.

Ante sospecha de artritis postestreptocdcica, se inicia tratamiento con corticoide oral. Se indica, asimismo,
profilaxis secundaria con penicilina mensual durante, al menos, 1 afio y se amplian estudios con
autoinmunidad (ANA positivo 1:1280).

Mejoria progresiva pero no completa por lo que, aunque existen dudas de la adherencia al tratamiento, se
afiade metotrexato semanal (15 mg/m2) ante la duda de que la infeccidén por SHBA hubiera desencadenado
una All. Al retirar el corticoide reaparece la clinica inicial, por lo que se afiade adalimumab subcutaneo. Tras
ello, mejoria franca, estando actualmente asintomatica.

Conclusiones: Presentamos un caso de artritis de rodillas que cumple todos los criterios de artritis
postestreptocdcica (artritis aguda, simétrica, no migratoria, persistente, que no responde a AINEs, con
infeccidon estreptocécica reciente documentada y sin cumplir criterios de fiebre reumatica) que, por la
persistencia de los sintomas (pudiendo estar en relaciéon con administracion erratica de la medicacién), obliga
a pensar en la posibilidad de All desencadenada por SBHA y tratarla como tal.
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PO-014 ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL CON HIPERFOSFORILACION DE LA VIA JAK STAT EN PACIENTE CON
TRISONOMIA 21 ( PARTE 2)

Natalia Palmou Fontana?, Adrian Garcia-Rogero?, Laura Bertholt!, Domingo Gonzalez-Lamufio!, MD.PhD Peter
Olbrich?

IHospital Universitario Marqués De Valdecilla, SANTANDER, Zcentro de Salud Cotolino , Castro Urdiales,
3Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla

Paciente de 11 afios de sexo femenino, remitida a la consulta de Reumatologia Pediadtrica por dolor vy
tumefaccién articulacionesternoclavicular sin traumatismo previo. Antecedentes : Diagnosticada de sindrome
de Down sin patologia estructural grave, defecto en septo atrial; asociada a patologia tiroidea autoinmune
(psoriasis de cuero cabelludo). Los episodios de dolor eran intensos junto cuadros sincopales En los controles
analiticos destacaba aumento de reactantes de fase aguda. Clinicamente manifiesta dolor inflamatorio de
articulaciones esternoclaviculares,  carpometacarpo, codo y rodilla, tenosinovitis en compartimento
(peroneos).Se diagnosticod de poliartritis asimétricay psoriasis de cuero cabelludo y dactilitis,

El tratamiento, fue la induccién a remision debido a la repercusion general del brote,Se ntentd con
corticoides sistémico (dosis 10mg oral ) y metotrexato (via sc, 20mg ). Las primeras semanas de tratamiento
,empeora con artritis, Hipertiroidismo y disminuciéon de peso En la analitica hipertransaminasemia leve-
moderada.

Se pautd antilL6 (tocilizumab dosis sc ), pero debido a la neutropenia grave se decidié discontinuarlo.

Tras la falta de respuesta, Se solicité uso compasivo baricitinib dosis 4mg cada 24 horas. Previo inicio se
remitieron muestras de sangre para estudio funcional. Se observé una hiperfosforilizacion de los niveles de
STAT1 respecto a control, y disminuciéon los mismos durante el tratamiento. Ademas se solicitd Firma
interferén y estudio genético para descartar una interferopatias, con resultado negativo. La respuesta clinica
fue exitosa, con control y remision de su patologia

Juicio Clinico

Artritis idiopatica juvenil psoriasica con hiperfosforilacidn de la via jak stat en paciente con Trisonomia 21
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PO-015 CUANDO EL DIAGNOSTICO SE COMPLICA
Laura Trujillo Caballero?, Carlota Bandres Beltran?!, Carmen Maria Abril Diaz!, Beatriz Bravo Manchefio?, Juan
Luis Santos Pérez!
1Hospital Materno Infantil Granada, Granada

Nifia de 8 afios, uveitis intermedia, ANAs (+) controlada con MTX y Adalimumab.

Ingresa por fiebre intermitente de 2 semanas de evolucidn, diaria desde 5 dias previos, hasta 402C. Asocia
pancitopenia, leve aumento de transaminasas y ferritina elevada. No ha suspendido tratamiento de base.
Palidez cutanea, microadenias laterocervicales, esplenomegalia severa junto con leve hepatomegalia.

Procede de zona endémica en Leishmania por lo que se solicita PCR de Leishmania en sangre con resultado(-),
asi como cultivos, serologias y cargas virales. Ante persistencia de fiebre diaria,empeoramiento de citopenias y
con datos de linfohistiocitosis-hemofagocitica(LHH) se realizada biopsia de médula 6sea(MO) que descarta
malignidad. PCR Leishmania en MO y resto de microbiologia(-).

Ante fiebre de origen desconocido (FOD), esplenomegalia y citopenias en paciente inmunodeprimido con los
AP descritos nos planteamos diagndsticos diferenciales: LHH secundaria, SAM en AlJs, sarcoidosis, lupus..
Inicio empirico de anfotericina B con aumento de picos febriles las primeras 24-48h y empeoramiento
analitico a las 48 horas con acentuacidn de citopenias y aumento de ferritina por lo que se decide asociar DXM
segln protocolo LHH.

Afebril a las 48 horas de inicio de anfotericinaB con mejoria posterior analitica, avisando microbiologia de
IgM(+)para Leishmania repitiendo en muestra congela MO PCR de Leishmania con resultado(+).

REFLEXION

Presentamos este caso reciente por la dificultad que presenta paciente  con
FOD+pancitopenia+esplenomegalia con tratamiento inmunosupresor que puede enmascarar sintomatologia y
complicar el diagndstico.

Asi mismo tras finalizar tratamiento Leishmaniasis nos planteamos cual es el esquema terapéutico mas
adecuado a seguir para su uveitis de base.
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PO-016 UVEITIS NO ASOCIADAS A ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL. REVISION EN NUESTRA CONSULTA
MULTIDISCIPLINAR.

Judit Font Urgelles!, Anna Pujol Manresa?, Eva Forcadell Pirretas?, Anna Monés Llivina!, Melania Martinez-
Morillo*

IHospital Universitari Germans Trias | Pujol, Badalona

Objetivo
Presentar una revisidn de las uveitis no infecciosas derivadas a la consulta de reumatologia pediatrica.

Métodos
Descripcion de las uveitis y su manejo.

Resultados

En nuestro centro se derivan a las consultas de reumatologia pedidtrica los pacientes con uveitis en los que se
sospecha una posible enfermedad sistémica ya sea por su forma de presentacién (panuveitis y/o
bilateralidad), por su escasa respuesta al tratamiento tépico o por presentar otra clinica asociada.

En los ultimos 5 afios se han atendido 15 pacientes con uveitis (7 nifios, 8 nifias), con una edad media al debut
de 9.5 afios (rango 4,6-13,4).

La presentacion mas frecuente fue la panuveitis bilateral (5), seguido de la anterior bilateral (4). El resto
fueron panuveitis unilateral (2), uveitis anterior unilateral (2), posterior bilateral (1) y media (1).

Se detectaron ANA positivos en cinco pacientes. Cuatro presentaron ECA elevado sin otros signos de
enfermedad. Dos tenian HLA-B51 positivo, uno HLA-B27 positivo y cinco no tenian ninglin marcador.

Sélo cuatro pacientes se controlaron Unicamente con tratamiento tépico. Once recibieron metotrexato y de
éstos, cinco asociaron adalimumab. El tratamiento sistémico se pudo retirar en cuatro (tras una media de 592
dias) y en tres no se pudo retirar por rebrote con el descenso de medicacion.

Conclusiones

En la mayoria de uveitis valoradas en las consultas de reumatologia no se identificd ninguna enfermedad
sistémica subyacente (93.4%).

La mayoria fueron panuveitis y uveitis anteriores bilaterales (dados los criterios de derivacién) y requirieron de
tratamiento sistémico para entrar en remision (73.4%).
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PO-017 LIMITACION A LA ELEVACION DE HOMBROS COMO FORMA DE PRESENTACION DE
MUCOPOLISACARIDOSIS.

Mari Carmen Pinedo Gago?, Javier de las Heras Montero?!, Nerea Hormaza Aguirre!

1Hospital Universitario Cruces, Barakaldo

o 3 info@serpe2023.com

Nifia de 3 afios remitida por macrocefalia, retraso del lenguaje, psoriasis y manchas café con leche.

Primera hija de padres consanguineos de origen bereber. Presenta macrocefalia adquirida desde los 9 meses
de edad, sin otros datos de retraso de desarrollo salvo escaso desarrollo del lenguaje que achacan a exposicién
a varios idiomas.

Adenoamigdalectomizada antes de los 2 afios por SAOS.

En la exploracién presenta macrocefalia con frente abombada y puente nasal hundido, orejas de implantacién
baja. Limitacién a la elevacidon de hombros, con térax triangular y claviculas cortas. Psoriasis con afectacion de
dedos de las manos y pitting ungueal.

Se remite preferente a Unidad de Metabolismo y se solicita serie dsea, que revela datos compatibles con la
sospecha de mucopolisacaridosis: morfologia escafocefdlica con cierto abombamiento de la regién frontal.
Sutura lambdoidea y coronales permeables. En mandibula rama corta con un céndilo plano. Claviculas de
aspecto tosco en su vertiente medial. Costillas toscas, adelgazadas en sus extremos vertebrales. Duodécimas
costillas hipoplasicas. Tenue cifosis toracolumbar con vértebras de morfologia en gancho (D12 y sobre todo
L1), considerando una anomalia de la transicion con sacralizacion de L5. En pelvis llama la atencién una coxa
valga bilateral. Cierta displasia / hipoplasia acetabular derecha. Los huesos largos de extremidades superiores
y extremidades inferiores presentan un aspecto tosco y ancho con expansion metafisodiafisaria.

Se comprueba elevacidn de GAG en orina y déficit actividad alfa-iduronidasa, compatibles con MPS tipo 1. Se
inicia tratamiento con enzima sustitutiva (laronidasa).

La madre de la paciente estd embarazada, al nacimiento se comprueba que el recién nacido también estd
afecto de MPS tipo 1.

La paciente ha sido valorada en centro de referencia y se ha realizado trasplante de medula dsea con fines
curativos.

Se presenta el caso clinico para resaltar la importancia de la exploracion articular en la deteccion de MPS.
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PO-018 TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO A 5 ANOS DE LA PATOLOGIA METABOLICA OSEA EN PACIENTES
PEDIATRICOS CON FACTORES DE RIESGO DE BAJA MASA OSEA

Julia Torguet Carbonell*?, Berta Magallares#, Ignasi Gich®, Helena Codes-Méndez?, Susana Boronat>®, Jorge
Malouf’, Susana Fernandez!, Dacia Cerda®, Héctor Corominas'?

1Servicio de Reumatologia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Servicio de Reumatologia, Hospital
Universitari Mutua Terrassa, Terrassa, 3Universitat Auténoma de Barcelona, Barcelona, *Hospital Universitario
Dexeus Barcelona, Barcelona, *Departamento de epidemiologia clinica y salud publica, Hospital de la Santa
Creu i Sant Pau, Barcelona, ®Servicio de Pediatria, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, “Unidad de
Metabolismo Oseo. Servicio de Medicina Interna, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Servicio de
Reumatologia, Hospital Moises Broggi, Barcelona

INTRODUCCION

Se desconoce la adherencia terapéutica de pacientes pediatricos con factores de riesgo persistentes para Baja
Masa Osea para la edad(BMO)/Osteoporosis Infantil(OPi) secundaria a factores de riesgo.

OBJETIVO

Describir la adherencia al tratamiento y a las visitas de control a 5 afos de una cohorte de pacientes
pediatricos en estudio de BMO/OPi secundaria.

METODOS

Estudio observacional de seguimiento de una cohorte de pacientes con factores de riesgo de BMO en consulta
de reumatologia pediatrica. Se recogieron datos demograficos y clinicos basales y a 5 afios.

RESULTADOS

Incluidos 95 pacientes, 52% mujeres, edad media basal 9.8(+4.7) afios.

29 pacientes mantenian seguimiento a 5 afos de la visita inicial, el 37,9% por la patologia dsea, 44,8% por
patologia de base y 17,2% por ambas. La mediana de seguimiento por patologia dsea fueron 11,5 meses
(rango intercuartilico: 4,5-24).

De los 66 pacientes sin seguimiento, 77,3% habia recibido el alta por ausencia/mejoria de BMO/OPi y/o
factores de riesgo asociados.

Alos 5 afios, 2(6.9%) pacientes recibian tratamiento con Acido Zoledrénico y 16(55,1%) suplementos calcio y/o
vitamina D. En 5 pacientes (17,2%) se desintensificé el tratamiento y en 2 (6,9%) se intensificd.
CONCLUSIONES

Se realizd seguimiento a 5 afios al 30,5% de los pacientes evaluados basalmente para estudio de BMO/OPi
secundaria a presencia de factores de riesgo.

La adherencia a los suplementos fue del 41% del total de los pacientes a los 5 afios.
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PO-019 COLESTASIS INTRAHEPATICA FAMILIAR PROGRESIVA VERSUS SARCOIDOSIS SISTEMICA,
ENFERMEDAD DE DEPOSITO O ENFERMEDAD LINFOPROLIFERATIVA : UN DESAFIO DIAGNOSTICO Y MANEJO
MULTIDISCIPLINAR

Natalia Palmou Fontana!, Maria Rosario Gonzalez-Escudero?, Lara Sanchez-Bilbao!, Monica Duarte -
Romero?, Vanesa Gonzalez-Dermit!, Domingo Gonzalez-Lamufio®

IHospital Universitario Marqués De Valdecilla, SANTANDER, 2Centro de salud Miera , Liérganes

Nifio de 14 afios, Con antecedentes: madre con colestasis hepdtica en embarazo, parto provocado en 35 SG
(peso 3,5kg). Hematocrito elevado, asma del lactante. Inmunizaciones segun calendario vacunal incluyendo
rotavirus y neumococo. No IQs. Pie cavo bilateral.Padre fallecido por embolia pulmonar.

Esplenomegalia detectada en julio de 2021 por GEA, que persiste un afo después. Ig M positivo CMV. resto
serologia infecciosa completa negativa, Estudio hematologico normal. ACE elevada y calcio. 01/07/2021 En
ecografia se detecta tras episodio febril, ileitis inespecifica, adenitis mesenterica y esplenomegalia. En
evolucion persiste Esplenomgalia con elevacién creatinina. En PET 01/06/2023 actividad difusa incrementada.
En la anamnesis No cefaleas. No alteraciones cutaneas. No sintomas digestivos, hiporexia , sin pérdida de
peso. insomnio. No dolores articulares, Dolor centrotoracico con sensacidn de opresién. Manifiesta alteracion
de la circulacion y perniosis importante Tos seca, no expectoraciéon, no disnea. no eritema nodoso, no
adenopatias, ni prurito. Estudio genetico negativo autoinflamatorias y enfermedades de depdsito. En exoma
se identifica heterocigoto compuesto variante patogenica de ABCB11l .Colestasis hiperbilirrubinemia e
hipovitaminosis E

Diagnéstico: Colestasis familiar intrahepdtica progresiva

Conclusidn: Las Variantes patogénicas en el gen ABCB11 son la colestasis intrahepatica benigna recurrente
tipo 2 y la colestasis intrahepatica familiar progresiva tipo 2. Herencia autosdmica recesiva. La leve presenta
prurito intenso, ictericia, esteatorrea, nduseas, vémitos, anorexia, dolor en hipocondrio derecho y pérdida de
peso, hepatomegalia y esplenomegalia ausentes. Hiperbilirrubinemia,fosfatasa alcalina y acidos biliares altos.
La segunda ictericia, prurito, hepatomegalia y esplenomegalia, hiperbilirrubinemia directa, ALT y AST
elevadas, GGT normal,acidos biliares elevados y disminucién de sales biliares.
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PO-020 EXPERIENCIA DEL TRATAMIENTO CON ZOLEDRONATO ENDOVENOSO EN UNA COHORTE DE
PACIENTES ONCOHEMATOLOGICOS PEDIATRICOS CON COMORBILIDAD OSEA
Julia Torguet Carbonell*?, Laia Martinez!, Mireia Lépez?, Estefania Moreno!
IHospital Universitari Vall d’Hebron, Barcelona, ?Hospital Universitari Mutua Terrassa, Terrassa

o

INTRODUCCION

Los pacientes pediatricos oncohematolégicos presentan mayor comorbilidad dsea por diversos factores de
riesgo como tratamientos e immovilizacidon. Frecuencia de patologia dsea y repercusion terapéutica, e
indicaciones de zoledronato para tratar estas comorbilidades, no estdn establecidas.

OBIJETIVO
Describir experiencia tratamiento con zoledronato, eficacia y seguridad, en pacientes oncohematoldgicos con
comorbilidad 6sea.

METODOS
Estudio observacional descriptivo, cohorte pediatrica oncohematoldgica en seguimiento por comorbilidad
dsea que recibieron zoledronato entre 2019-2023.

RESULTADOS

16 pacientes, 12(75%) varones, edad media 15(%3.78) afios. Antecedentes oncohematolégicos: 15 pacientes
(93%) trasplante progenitores hematopoyéticos, 3(18%) leucemia aguda mieloide, 3(18%) leucemia aguda
linfoblastica tipo Ty 5 (31%) tipo B.

Patologia 6sea que motivd el tratamiento: 8 pacientes (50%) baja masa dsea (BMO) y dolor 6seo por
osteonecrosis (ON), 4(25%) osteoporosis (OPi) y ON, 2(12%) OPi, 1 BMO y 1 ON.

La mayoria recibieron >2 dosis de zoledronato (0.05mg/kg/dosis) (n 12), maximo 4 dosis. Hipocalcemia post-
tratamiento en 2 pacientes (12%) con BMO+ON. Todos recibian vitamina D, 7 también calcio.

5(31%) pacientes presentaban fracturas previas al zoledronato (4 vertebrales) y 3(18%) durante tratamiento (2
vertebrales). Uno cumplié criterios para modificar diagndstico de ON+BMO a OPi.

Densitometria ésea inicial: Z score L1-L4 media -2.29(%+1.43), 13 pacientes al afio -1.90(+0.92), 8 a los 2 afos -
1.78(+0.73).

CONCLUSIONES

Elevada presencia ON en nuestra cohorte (81%), pudiendo coexistir ON + OPi o BMO, el zoledronato puede ser
util para paliar dolor éseo y aportar ganancia mineral ésea.

Tendencia a mejoria densitométrica sin efectos adversos graves, se interpreta como buena respuesta al
zoledronato en nuestra cohorte.
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PO-021 SWITCH PAMIDRONATO-ZOLEDRONICO EN PACIENTES CON OSTEOGENESIS IMPERFECTA
Alvaro Villarejo Perez?, Carmen Garcia Malagdn?, Laura Ferndndez Silveira®, Marisol Camacho Lovillo?
Hospital Universitario Virgen Del Rocio, SEVILLA, *Hospital de Alta Resolucidn de Ecija, Ecija

Objetivos:
Describir caracteristicas de pacientes con Osteogénesis Imperfecta (Ol) tratados con bifosfonatos. Describir la
muestra de pacientes con pauta switch de pamidronato a zoledrdnico.

Métodos:
Estudio descriptivo retrospectivo de pacientes con Ol tratados con bifosfonatos entre 2006-2023 en un
hospital de tercer nivel.

Resultados:

Se identificaron 30 pacientes con Ol tratados con bifosfonatos, 17 varones (56,7%) y 13 mujeres (46,3%). La
mediana de inicio de las fracturas déseas fue al afio de edad (RIC: 0,175-1,65). 28 pacientes se realizaron
estudio genético: 12 (42,8%) mostraron alteraciéon en COL1A1, 12 (42,8%) COL1A2, 1 (3,6%) BMP1y en 3 casos
(10,7%) no se identificé ninguna alteracion.

En 16/30 pacientes se cambié el tratamiento de pamidronato a zoledrénico (53,3%). En estos, la mediana de
edad al inicio de pamidronato fue 3,34 afios (RIC:2-6,47) con un seguimiento mediano de 6,6 afios (RIC:4,46-
9,99). El cambio a zoledrénico ocurrié con 11,94 afios de mediana (RIC 9,22-13,56), con seguimiento mediano
de 3,14 afios (RIC:2,65-3,65). La mediana de fracturas/afio registradas durante el tratamiento con
pamidronato fue de 0,14 (RIC:0-0,67) vs. 0,27 (RIC:0-0,5) recogidas durante el tratamiento posterior con
zoledrdnico. El andlisis estadistico ajustado por edad no mostré diferencias significativas en el numero de
fracturas/afio (p=0,985).

Conclusiones:

En nuestra serie, los pacientes con Ol en los que se ha cambiado el tratamiento a zoledrénico muestran mayor
numero de fracturas/afio que en el periodo previo en el que fueron tratados con pamidronato sin significacidn
estadistica. Son necesarios estudios prospectivos y analiticos que estudien estas posibles diferencias y
ofrezcan nuevos datos.
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PO-022 DISPLASIAS OSEAS CRANEOFACIALES. RESULTADOS CON BIFOSFONATOS EN UNA SERIE DE 7 CASOS.
Ana Gamez Belmonte?, Laura Trujillo Caballero, Angel Morillas Mingorance, Beatriz Bravo Manchefio
1Hospital Materno Infantil Virgen De Las Nieves, Granada

INTRODUCCION

La displasia 6sea fibrosa (DOF) es un trastorno déseo raro, benigno, progresivo en el que el hueso es
reemplazado por tejido fibroso. Puede presentarse como lesiéon unica (DOF monostética, DOM) o multiple
(DOP, pudiendo formar parte del sindrome McCune-Albright). Cuando afecta al macizo craneofacial (DFCF),
presenta repercusiones estéticas y neuroldgicas.

CASOS CLINICOS

Presentamos 7 pacientes con DFCF en los ultimos 10 afios tratados con bifosfonatos.

Edad media al diagnéstico: 10 afios (9-15 afos). Tiempo desde el inicio de los sintomas desde 3 meses a 6
afos. En todos los casos la afectacion fue monostética sin alteracidon endocrina: en 2 maxilar (deformidad
orbitaria, distopia ocular), en 2 mandibular (tumefaccidn, maloclusién, dolor) y en 3, base craneal/esfenoides
(pérdida visual, estrechamiento canal nervio éptico). El diagndstico se realizé mediante gammagrafia dsea,
TC/RMN vy biopsia. 3 casos habian presentado minimo 2 cirugias previas sin resolucién, en un caso con
empeoramiento visual.

Se utilizaron bifosfonatos intravenosos (tiempo desde inicio sintomas: 3 meses a 10 afos). En 6, pamidronato
(4 seguido de zoledrdnico) y en 1, zoledrdnico. Tiempo medio de tratamiento: 2 afios (1 a 3,5). El Unico efecto
adverso (seguimiento hasta 10 afios) ha sido cuadro pseudogripal con primeras infusiones.

La evolucion ha sido favorable: resolucion completa (el que se tratd mas precozmente) y el resto,
estabilizacion. No modificé la disfuncidn visual y ninguno precisé cirugia descompresiva posterior.

CONCLUSIONES

La DFCF tiene implicaciones estéticas y neuroldgicas y diagndstico dificultoso y multidisciplinar. Se constaté
buena respuesta al tratamiento con bifosfonatos, especialmente cuando éste fue precoz.
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P0O-023 ¢DERMATOMIOSITIS JUVENIL AMIOPATICA? IMPORTANCIA DEL PERFIL DE ANTICUERPOS DE
MIOPATIAS INFLAMATORIAS Y PRUEBAS DE IMAGEN PARA DETECTAR EXTENSION DE LA ENFERMEDAD.
Mari Carmen Pinedo Gago!, Rosario Gonzalez Hermosilla!, Mikel Santiago Burruchaga!, Ane Intxauspe
Marichalar?, Estibaliz Iglesias Jiménez

IHospital Universitario Cruces, Barakaldo

Nifia de 8 afios remitida por lesiones cutaneas fotosensibles en manos y rostro de 3 meses de evolucion.

AP: Alergia alimentaria multiple no IgE mediada y esofagitis eosinofilica.

Presenta picor intenso con ulceracién de algunas de las lesiones en manos y en raiz nasal.

Mejoran parcialmente con corticoide topico pero recurren al suspender.

No presenta debilidad muscular aunque si le han notado una bajada de rendimiento en baloncesto e hipica
que son las actividades que practica. A la exploracion el CMAS es normal, con una puntuacion de 52.

Se realiza analitica con enzimas musculares normales (CK, LDH, aldolasa) y anticuerpos antimiositis positivos
para antiMDAS. Radiografia de térax normal.

Se inicia tratamiento con hidroxicloroquina a dosis bajas, a la semana de tomarlo presenta importante
irritabilidad llegando a agredir a companeros de la escuela. Se suspende la medicacién con un recrudecimiento
de las lesiones cutaneas. Ante la necesidad de tratamiento inmunosupresor se inicia tacrolimus con niveles
normales y nueva determinacién de enzimas musculares en rango a la semana.

Se completa estudio de extensiéon de dermatomiositis juvenil con TC pulmonar que muestra nodulos
subpleurales caracteristicos de esta forma de DMJ asociada a MDAS.

Se incrementa tratamiento con metotrexato, se reintroduce hidroxicloroquina, prednisona oral y se inician
inmunoglobulinas endovenosas por presentar ulceraciones cutdaneas en cara y manos. La nifia presenta
debilidad muscular manifiesta a pesar de enzimas musculares normales y por RM corporal total se objetiva
afectacién muscular parcheada de predomino proximal.

Actualmente la nifia continda tratamiento de induccion.

Se presenta este caso por la rareza de tener una DMJ sin elevacidon de enzimas musculares y como ante la
progresion de la debilidad es atil realizar una prueba de imagen para constatar la afectacion muscular y poder
obviar pruebas cruentas como el electromiograma o la biopsia muscular.
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PO-024 URTICARIA CRONICA: FORMA DE PRESENTACION O PATOLOGIA ASOCIADA AL SINDROME DE
SJOGREN PEDIATRICO.

Mari Carmen Pinedo Gago?, Leire Dopazo Ferndndez, Carla Pintos Tubert?

1Hospital Universitario Cruces, Barakaldo

Nifia de 6 afios remitida por hallazgo de anticuerpos antinucleares elevados (1/1280) junto con anticuerpos Ro
y La en analitica realizada por urticaria crénica.

Nifia de origen vietnamita, adoptada y con antecedentes familiares desconocidos.

Presenta desde hace 6 meses lesiones habonosas diarias, de predominio facial a pesar de antihistaminicos. Se
han descartado alergias, hipocomplementemia, parasitos en heces, hipotiroidismo y otras causas de urticaria
cronica.

En el Ultimo mes asocia picor de ojos con sensacién de cuerpo extrafio. No xerostomia ni problemas
bucodentales. No parotiditis.

Se recomienda iniciar lagrimas artificiales y ser deriva a Oftalmologia donde se realiza test de Schimer normal
y papilas subtarsales como uUnico hallazgo. La nifia deja de utilizar lagrimas artificiales porque creen que
favorece la aparicién de habones perioculares y ha desaparecido el picor ocular.

En control analitico posterior persiste mismo patron de autoanticuerpos y factor reumatoide positivo (40
U/mL).

Ha podido prescindir de antihistaminicos sin presentar urticaria en los Ultimos meses.

Se mantiene en seguimiento a pesar de ausencia de sintomatologia por sindrome de Sjogren sin aun
afectacion de xeroftalmia ni xerostomia.

Se presenta el caso por la peculiaridad de haber llegado al diagndstico a través de una analitica realizada por
urticaria crénica. éPuede ser la urticaria una manifestacion autoinmune asociada al sindrome de Sjogren 6 ha
sido una coincidencia? ¢Puede la toma de antihistaminicos haber desencadenado los sintomas de ojo seco en
una paciente ya de por si predispuesta?
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PO-025 VASCULITIS ANCA POSITIVO CON SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO Y NEUMOTORAX
Rosa Maria Alcobendas Rueda?, Agustin Remesal!, Blanca Diaz-Delgado?, Claudia Milldn-Longo?, Clara
Udaondo?!, Diego Rodriguez Alvarez!, Manuel Parrén Pajares’, Rebeca Rodriguez Pena’, Alejandro Zarauza
Santovefia'

IHospital Universitario La Paz, Madrid

Objetivo: Descripcion caso clinico

Método: Revisidn historia clinica

Resultados:

Nifia de 14 afios que ingresé en UCI por hemorragia pulmonar masiva. Referia astenia, febricula y artralgias de
un mes de evolucidn, asociando hemoptisis en las Ultimas 48 horas. En analitica presentaba elevaciéon de PCR y
minima proteinuria sin otras alteraciones. La radiografia de térax mostraba imdagenes compatibles con
sangrado pulmonar, asi como lesiones cavitadas bilaterales. A su ingreso se realiz6 despistaje infeccioso,
autoinmune y biopsia de lesiones vasculiticas cutaneas, compatibles con Granulomatosis con poliangeitis
ANCA PR3 positivo. Ante estos hallazgos se iniciaron bolos de metilprednisolona, ciclofosfamida,
plasmaféresis, inmunoglobulinas y rituximab, asi como profilaxis infecciosa.

Durante su estancia en UCI se objetivé ademas trombosis extensa bilateral de venas yugulares, subclavias y
axilares. El estudio inmunoldgico fue positivo para anticoagulante lupico, anti b2GPI y anti cardiolipina. Ante la
imposibilidad de iniciar heparina en ese momento, se realizé trombectomia mecdanica con éxito.

Tras su estabilidad clinica, la paciente fue trasladada a planta. Sin embargo, a los pocos dias, comenzé de
nuevo con necesidad de oxigeno, evidencidndose en la radiografia un neumotdérax extenso en pulmon derecho
gue requirié colocacién de tubo de tdrax para su resolucidn. Ademads, ante la reaparicion de los trombos en
venas yugulares y subclavias, fue necesario iniciar bemiparina subcutdnea, que consiguid su completa
disolucion.

La evolucién posterior de la paciente fue satisfactoria, consiguiendo estabilidad clinica.

Conclusiones:

Las vasculitis ANCA positivas son poco frecuentes, pero potencialmente graves. En este caso, el abordaje
multidisciplinar entre once especialidades fue crucial.
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PO-026 ARTERITIS DE TAKAYASU, TUBERCULOSIS Y MALARIA: UN RETO TERAPEUTICO

Clara Udaondo?, Agustin Remesal Camba?, Maria Camacho Gil!, Blanca Diaz - Delgado?, Claudia Millan -
Longo?, Laura Garcia Espinosa?, Israel Leblic Ramirez?!, Teresa Del Rosal Rabes?, Rosa Maria Alcobendas Rueda?
IHospital Infantil Universitario La Paz, Madrid

Objetivo: Descripcion caso clinico

Método: Revision historia clinica

Resultados:

Adolescente mujer de 14 afios procedente de Guinea Ecuatorial con cuadro de 8 meses de evolucidon de
artralgias, astenia, debilidad muscular, hipertension arterial e insuficiencia renal con proteinuria. En TC
abdominal se evidencian aneurismas fusiformes en aorta toracica descendente y abdominal, con oclusion de
arterias subclavia izquierda, mesentérica superior y renal izquierda, compatible con arteritis de Takayasu. A su
ingreso, se constata infeccion por malaria (gota gruesa positiva para plasmodium falciparum), tratada con
piperaquina/dihidroartemisinina durante 3 dias, con negativizacidn posterior. Antes de iniciar corticoterapia,
se realiza Mantoux con resultado positivo vesiculo-ampolloso, IGRA indeterminado, TC pulmonar con dudosa
afectacién y baciloscopia negativa. Se diagnostica de TBC no bacilifera, inicidndose cuddruple terapia
antituberculosa (rifampicina+isoniacida+etambutol+pirazinamida). Clinicamente afebril, con HTA refractaria
gue precisa tratamiento con cuatro farmacos e ingreso en UCIP para perfusién de antihipertensivos. Tras
recibir tratamiento antimalarico y cumplir 10 dias de terapia antituberculosa, se inicia tratamiento sistémico
con corticoide a 2mg/kg/dia, precisando ajuste de dosis por empeoramiento de la HTA. Posteriormente se
afiade micofenolato al mes iniciar la cuadruple terapia, y Tocilizumab intravenoso tras un mes de
micofenolato. Actualmente se encuentra estable, pendiente de TC de control y en seguimiento conjunto por
reumatologia pedidtrica, nefrologia infantil, enfermedades infecciosas y cirugia vascular.

Conclusiones:

La arteritis de Takayasu es una entidad poco frecuente y potencialmente muy grave. Es preciso realizar un
despistaje microbiolégico y controlar las infecciones concomitantes antes de iniciar el tratamiento
inmunosupresor. Es fundamental el manejo multidisciplinar en centros especializados.
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PO-027 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ANTE UNA TUMORACION ORBITARIA. A PROPOSITO DE UN CASO.
Anna Pujol Manresa?, Judit Font-Urgelles, Eva Forcadell-Pirretas, Melania Martinez-Morillo
1Hospital Germans Trias | Pujol, Badalona

Objetivo:
Profundizar en el diagnéstico diferencial de la tumoracién orbitaria en reumatologia pediatrica.

Métodos:
Descripcion clinica y de exploraciones complementarias necesarias en una tumoracion orbitaria.

Resultados:

Adolescente mujer de 16 afios con tumefaccidén periocular dolorosa izquierda y diplopia a la mirada extrema
de 6 meses de duracidn. Orientada inicialmente como dacrioadenitis infecciosa con celulitis preseptal. Por
recidiva al intentar suspender el corticoide se decidid ampliar estudio con TC y biopsia que descartaron
proceso linfoproliferativo e infeccioso.

Se derivé a reumatologia pediatrica para descartar causas sistémicas. La paciente no presentaba sindrome
seco, y la exploracién por aparatos resultd anodina. La TSH fue normal, y los ANAs y el FR fueron negativos.

En la anatomia patoldgica destacé >50 células IgG4+/campo, aunque los niveles de 1gG4 en sangre fueron
normales (tras recibir corticoides).

Por imagen e histologia compatibles se orienté como probable enfermedad por depdsito de IgG4. Se descartd
otra organoespecificidad mediante PET-TC y se inicié metotrexato subcutaneo junto con corticoides en pauta
descendente, que se pudieron retirar completamente a los 12 meses, estando la paciente asintomatica.

Conclusiones:

El diagnédstico diferencial de la tumefaccion orbitaria en pediatria debe incluir causas infecciosas, tiroideas,
vasculares, neopldsicas, granulomatosas, reumatoldgicas (especialmente Sjogren e I1gG4) y la inflamacién
orbitaria idiopatica.

La enfermedad por depdsito de 1gG4 produce una infiltracién inflamatoria de los tejidos. La afectacién ocular
es frecuente (4-34%) pero se debe descartar afectacién a otros érganos. El tratamiento de induccién son los
corticoides, con altas tasas de respuesta, pero con recaidas frecuentes sin un tratamiento inmunosupresor
concomitante.
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PO-028 LESIONES DE POLIARTERITIS NODOSA EN HIJA DE MADRE FALLECIDA POR COMPLICACION DE LES
Patricia Rodriguez Lorenzo!, Sara Bueno Pardo?, Valia Patricia Beteta Gorriti?, Anahy Maria Brandy Garcia?,
Maria Edilia Garcia Ferndndez?, Enrique Gonzélez Carrera?, Ana De la Iglesia Rivaya?, Javier Gonzélez Garcia?
IHospital Universitario San Agustin, Avilés , ?Hospital Universitario de Cabuefies, Gijén

Objetivos: Resaltar la importancia de la historia clinica, en el caso de una paciente con lesiones compatibles
con poliarteritis nodosa (PAN) y madre fallecida por complicacién de lupus eritematoso sistémico (LES).
Método: Revision de la historia clinica de la paciente comentada previamente.

Resultados: Nifla de 14 afos, sana, que presenta lesiones purpuricas en miembros inferiores de 2 afios de
evolucién, sin otra clinica ni alteraciones en el resto de la exploracién fisica. Su madre fue diagnosticada de LES
en la infancia y fallecié con 30 afios por un fallo hepatico que se asocié al LES.

Con la sospecha inicial de PAN cutanea (confirmada por biopsia), se completa el estudio sistémico, en el que
destaca una VSG elevada (57 mm), ANA positivos 1/160, resto normal (incluyendo estudio analitico,
ecocardiografico y angio-RM).

Se inicia, asimismo, tratamiento con metotrexato subcutdaneo (10 mg/m2/semana) y corticoide oral, con lo
gue se observa mejoria progresiva, aunque no total.

Ya al inicio se solicita estudio genético, por los dudosos antecedentes maternos y la edad temprana de
aparicién de la clinica en la paciente. Se describe una delecién patogénica del gen TNFAIP3, que se asocia a
haploinsuficiencia A20 (HA20).

Se inicia tratamiento con adalimumab subcutaneo, permaneciendo asintomdtica hasta la actualidad.
Conclusiones: Presentamos un caso de HA20 en una paciente con lesiones PAN-like, cuya madre habia
fallecido por una supuesta complicacién de LES. Queremos recalcar la importancia de la historia clinica, y de
solicitar estudio genético en pacientes con sintomas de aparicién temprana y antecedentes familiares
compatibles.
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P0O-029 IMPORTANCIA DE RECONSIDERAR EL DIAGNOSTICO ETIOLOGICO ANTE UNA ARTRITIS CRONICA CON
MALA EVOLUCION. A PROPOSITO DE UN CASO.

Anna Pujol Manresa?, Judit Font-Urgelles, Eva Forcadell-Pirretas, Melania Martinez-Morillo

1Hospital Germans Trias | Pujol, Badalona

Objetivo:
Presentar un caso ilustrativo de la importancia de realizar una correcta aproximacion diagndstica ante una
artritis de evolucidn térpida.

Métodos:
Descripcion clinica y de las exploraciones complementarias necesarias en una paciente con tumefaccion de
rodilla de larga evolucion.

Resultados:

Adolescente mujer de 14 afios, natural de Honduras. Refiere antecedente de monoartritis de rodilla izquierda
a los 4 afios de edad, orientada como artritis idiopatica juvenil por lo que recibid tratamiento con metotrexato
y corticoides sin mejoria. Explica resolucion tras intervencion (no aporta informes).

Acude a nuestro centro a los 14 afios de edad, recién llegada de su pais de origen, por tumefaccidn progresiva
de rodilla derecha, la contralateral, de 3 afios de evolucion. La exploracion evidencia gran tumefaccion de
rodilla derecha, y discreta de la izquierda, sin tumefaccion en otras articulaciones. Como pruebas
complementarias se realiza estudio inmunoldgico, quantiferon y serologias resultando negativos. La
resonancia magnética fue compatible con sinovitis villonodular bilateral, y el diagndstico se confirmé con
biopsia sinovial por artroscopia, que también permitié descartar causas infecciosas.

Conclusiones:

El diagndstico diferencial de una artritis cronica de rodilla debe incluir causas reumatoldgicas, infecciosas
(especialmente tuberculosis y Lyme), metabdlicas (hemartros por hemofilia), traumaticas y tumorales
(sinovitis villonodular, sarcoma, hemangioma...).

La sinovitis villonodular es una proliferacion benigna de la sinovial, aunque localmente agresiva con posibilidad
de evolucionar a destruccion articular. Su incidencia es baja (1.8 casos/millén habitantes/afio) y su
presentacion en formas oligo o poliarticulares es extremadamente infrecuente, pero debe formar parte del
diagndstico diferencial de la artritis crénica de rodilla.
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PO-030 DACTILITIS Y ULCERAS CUTANEAS COMO FORMA DE PRESENTACION DE MICOBACTERIOSIS
DISEMINADA EN LACTANTE DE 9 MESES.

Mari Carmen Pinedo Gago!, Maite Ortega del Rio?, Itziar Iturralde Orive?, Victoria Morillo Montafiés, Mikel
Santiago Burruchaga'

IHospital Universitario Cruces, Barakaldo

Lactante de 9 meses, remitida por lesiones ulceradas en piernas compatibles con pioderma gangrenoso,
inflamacién de varios dedos de las manos y fallo de medro.

Las lesiones cutaneas han sido tratadas con antibiotico y corticoide tdpico sin mejoria. Se ha realizado biopsia
con intenso infiltrado neutrofilico y cultivos negativos. Se realiza analitica con anemia ferropénica,
trombocitosis y elevacidon de VSG. Se realiza radiografia de las manos objetivando lesiones insufladas con
rotura de la cortical a descartar dactilitis tuberculosa como primera posibilidad. Se realiza radiografia de torax
con infiltrado en lobulo inferior izquierdo. Se realiza Quantiferon TB, intradermorreaccion de Mantoux (ambas
negativas). Ingresa para realizar cultivo de jugo gastrico (negativo), se realiza fibrobroncoscopia con tincién de
Gram vy cultivo de esputo positivo Unicamente para Haemophilus influenzae. Estudio convivientes negativo
para TBC. Se revisa muestra de biopsia cutdnea en la que se objetivan multiples bacilos acido-alcohol
resistentes. Se realiza PCR tuberculosis y micobacterias atipicas siendo ambas negativas. Se realiza biopsia
dsea de un dedo de la mano con cultivo éseo negativo. A pesar de no lograr filiar tipo de micobacteria se inicia
tratamiento estdndar antituberculoso, con lo que mejoran las lesiones cutdneas y dseas. Al desescalar
tratamiento presenta una recidiva de dactilitis por lo que se cambian antituberculosos para cubrir
micobacterias atipicas.

La evolucidn pondero-estatural de la nifa es favorable precisando suplementos en forma de batidos los
primeros meses. Se ha descartado inmunodeficiencia y genética para predisposicién a infecciones por
micobacterias. Se ha realizado también panel de autoinflamatorias hereditarias por el intenso componente
neutrofilico de las lesiones cutaneas, resultado negativo.

La nifia continua en tratamiento con rifampicina + azitromicina + etambutol pendiente de evolucién.

Se presenta este caso por el interés de conocer la dactilitis como forma de presentacién de micobacteriosis.
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PO-031 DERRAME PERICARDICO Y ANEURISMA AORTICO POR INFILTRACION DE LA PARED AORTICA POR
POR VIRUS VARICELA-ZOSTER

Mari Carmen Pinedo Gago?, Leire Dopazo Fernandez?!, Maite Luis Garcia®, Itziar Pocheville Guruceta?®

IHospital Universitario Cruces, Barakaldo

Nifia de 11 afios, procedente de Pakistan y previamente sana. Ingresa de manera en UCI Pediatrica para
pericardiocentesis urgente por derrame pericardico masivo. Se evacuan 1200 mL de liquido hemorragico y se
observa aneurisma de aorta ascendente con insuficiencia adrtica moderada. Analiticamente tiene linfopenia y
déficit de IgA. Se realiza PET-TC en el que se observan nédulos captantes en hilio pulmonar y subcutaneos en
ambas extremidades inferiores. Se biopsia uno de ellos siendo compatible con adenopatia con proliferacién de
células plasmaticas. Evolutivamente presenta una dilatacion mayor de la raiz aértica por lo que se decide
intervencién quirudrgica en la que se extirpan 8 cm de aorta y se sustituye por tubo de Dacron. Presenta unos
Ac. ANCA positivos a titulo 1/50 de dudosa significacion y dolor abominal recurrente.

Ante la sospecha de inmunodeficiencia por linfopenia mantenida se inicia tratamiento profilactico con
cotrimoxazol e inmunoglobulinas mensuales.

Se realiza anatomia patoldgica del fragmento de aorta en el que hablan de vasculitis granulomatosa afectando
a todo el grosor de la pared. Se realizar PCR de virus sobre la pared adrtica objetivando positividad para virus
varicela-zdster.

Recibe tratamiento con aciclovir oral durante 6 semanas. Se repite PET-TC con disminucidn de la captacion
adrtica y resolucién de los nodulos subcutaneos.

Se amplia estudio con exoma para inmunodeficiencias con hallazgo de 2 variantes de significado incierto en el
receptor de IL7 (heterocigosis compuesta).

Por dolor abdominal y diarrea crénica se ha realizado colonoscopia en la que presenta infeccion por VHS tipo 1
en varios segmentos de intestino delgado y colon. Recibe nuevamente aciclovir con mejoria clinica.

Continua tratamiento con inmunoglobulinas mensuales y profilaxis con cotrimoxazol. No ha presentado
nuevas infecciones relevantes ni progresion de la dilatacién adrtica.
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PO-032 UTILIDAD DEL PANEL BIOFIRE® JOINT INFECTION-BIOMERIEUX EN PACIENTES CON INFECCION
OSTEOARTICULAR

Rosa Maria Alcobendas Rueda?, Inmaculada Quiles Melero?, Clara Udaondo?, Agustin Remesal Camba?, Blanca
Diaz - Delgado?, Claudia Milldn - Longo?, Srta Sonia Alcolea?, Fernando Baquero Artigao, Cristina Calvo Rey?!
IHospital Universitario La Paz, Madrid

Objetivos: Analizar la utilidad de la realizacidon del Panel BIOFIRE® Joint Infection-Biomérieux en pacientes
diagnosticados de infeccion osteoarticular (I0A).

Métodos: Estudio prospectivo desde Enero 2023. Criterios de inclusién: pacientes menores de 18 afios con
clinica aguda compatible con artritis séptica (AS), osteomielitis (OM), osteoartritis séptica (OAS),
espondilodiscitis (ED) o sacroilitis pidgena (SIP).

Resultados: Durante el tiempo de estudio 19 pacientes cumplieron los criterios de inclusidn, siendo
finalmente diagnosticados de I0A 18 pacientes (6 AS, 6 OM, 40AS, 1 ED, 1 SIP). La rentabilidad microbioldgica
global fue del 61% (11/18 pacientes): 5 Kingella kingae, 4 Staphylococcus aureus, 2 Streptococcus pyogenes.
Se realizo el panel en los 9 pacientes de los que se pudo obtener muestra al debut (5 AS, 3 OAS, 1 OM) con
resultado positivo en 8 casos: 4 K.kingae, 3 S. aureus meticilin sensible y 1 S. pyogenes. 4 pacientes fueron
ingresados al debut (3/4 S. aureus, 1/2 S.pyogenes). 2/4 pacientes con S. aureus y 1/2 pacientes con
S.pyogenes precisaron cirugia. Todos los pacientes con K. kingae evolucionaron de manera favorable con
abordaje minimamente invasivo.

15 de los 16 hemocultivos extraidos fueron estériles. Todos los cultivos de liquido articular con Panel
BIOFIRE®positivo a Kingella fueron informados como estériles.

Conclusiones: La implementacién sistemdtica del Panel BIOFIRE® Joint Infection-Biomérieux ayudd en el
diagndstico diferencial con otras patologias, en la seleccién de antibioterapia dirigida y en la indicacidn precoz
de ingreso y cirugia. La mayor limitacion fue la ausencia de muestra evaluable en ED, Sl y la mayoria de OM.
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PO-033 ESTUDIO MULTICENTRICO SOBRE DE LA OSTEOMIELITIS CRONICA MULTIFOCAL RECURRENTE (
OCMR) EN PACIENTES PEDIATRICOS EN RELACION A CLiNICA, IMAGEN Y TRATAMIENTOS RECIBIDOS

Natalia Palmou Fontanal, Carlos Redondo- Figuero!, Maria del Carmen Pinedo?, Vanesa Gomez-Dermit?,
MARIA DEL ROSARIO GARCIA-BARREDA!, Beatriz Jimenez- Montero!, Maria Jesus Caldeiro?, Cristina Alvarez-
Alvarez!, Olaia Fernandez Bezrribeitia, Javier Humayor®, Mercedes Gonzalez-Gonzalez*, Maria Colazo®,
Ana Turrién-Nieves*

IHospital Universitario Marqués De Valdecilla, Santander, 2Hospital Universitario De Cruces , Bilbao, *Hospital
Universitario de Basurto, Bilbao, “Hospital universitario de Salamanca , Salamanca , >Hospital universitario de
Burgos, Burgos

o

Introduccion: La osteomielitis cronica multifocal recurrente (OCMR) es una enfermedad autoinflamatoria con
presentacion variable. No esta estandarizado el tratamiento ni la técnica de imagen “gold estandar”.

Material y métodos: Estudio multicéntrico, observacional retrospectivo en nifios con OCMR entre 2016 al 2023
en 5 centros hospitalarios. Cumplian criterios de Jansson y Bristol para OCMR. Se realizé un andlisis estadistico
descriptivo univariable con datos de Ia historia clinica.

Resultados: Se incluyen 20 nifios, con predominio de mujeres (78%).relacion 4:1 Edad media 10 afios, Ninguno
tenia antecedentes de enfermedades autoinflamatorias, 5%, eran celiacos. El rango de fechas del diagnostico
(01/06/2011- 27/06/2023) durante 12 afios.1.7 diagnosticos/afio .( 37,5 %) presentaron fiebre al debut y dolor
(100%) con localizacion variable. (83%) lumbar, (50%) afectacién cervical, mandibula, isquion tobillos, La
media de VSG (29 mm/h) y PCR (1.46 mg/dl) y FAL (209,8) ANAS negativos ( 89,5 %) , HLAb51 (4) positivos (2),
FR y HLAB27(negativo)

Hallazgos radiograficos (5,6 %) aplastamiento vertebral,(55,2%) lesiones liticas y (40%) normales.( 60%) TAC, (
95%) RMN CT, gammagrafia ésea y PET-TC( 5,6%).Localizacion axial unifocal ( 44% ),multifocal 2 lesiones
(55%),3 (33%) y 5 (16% ), manifestaciones cutaneas (15%) y biopsia ( 88%). Tratamiento recibido
corticoides(50%), AINES (45%)metotrexato (17%)bifosfonatos 70%)(pamidronato y zoledrdénico) pautas
mensual (30%) trimestral (15%) semestral (35% )anual (0%) antiTNF( 10%).El 50% recidivaron(90 %) remisidn
clinica.(10%)permanecen activos.

Conclusidn: En nuestro estudio la mayoria con OCMR son nifas, con afectacién multifocal vertebral lumbar,
junto con reactantes de fase aguda altos. tratamiento mayoritario bifosfonatos alcanzando remisién aunque
las recidivas son frecuentes.
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PO-034 TRAPS: NUEVO ABORDAIJE EN EL TRATAMIENTO

Maria Garrido Martin'?, Agustin Remesal Camba?, Claudia Milldin Longo? Blanca Diaz Delgado?, Clara
Udaondo Gascén?, Rosa Alcobendas Rueda?

IHospital Universitario De Salamanca, Salamanca, ?Hospital Universitario La Paz, Madrid

Objetivos: Presentar un caso clinico, su manejo y conclusiones.

Método: Revisidn de caso clinico.

Resultados:

Paciente valorado por episodios de fiebre, dolor abdominal y elevaciéon de reactantes de fase aguda cuya
madre habia sido diagnosticada de Fiebre mediterranea familiar sin confirmacion diagndstica. Ante la clinica y
el antecedente se realiza estudio genético que muestra una mutacidon en TNFRSF1A.

Inicialmente los brotes se tratan con Prednisona con buena respuesta y sin elevacién del Amiloide A intercrisis.
Posteriormente, un aumento en la frecuencia de los episodios motiva el inicio de Anakinra, con respuesta
inmediata a la primera dosis, por lo que se decide administrar Anakinra solo 7 dias durante los brotes, con
excelente respuesta también.

Al afo, un aumento en la frecuencia de los episodios y la elevacion del Amiloide A intercrisis supone iniciar
Anakinra diario, dado el riesgo de amiloidosis futura. Pero la negativa del paciente a recibir una inyeccién
diaria, motivan cambio a Canakinumab.

Su hermano menor inicia clinica compatible con TRAPS, se confirma la misma mutacién y se inicia Anakinra
solo durante los brotes.

Conclusiones:

. El bloqueo de IL-1 es efectivo en pacientes con TRAPS.

. Anakinra es de primera eleccién para evaluar la respuesta inicial, en el mantenimiento y por su coste-
efectividad, en comparacion con pautas prolongadas de Canakinumab.

. El uso de Anakinra sélo durante los brotes fue una buena alternativa a los corticoides; pero, el

aumento de Amiloide A intercrisis y el rechazo del paciente al uso diario de Anakinra, supusieron el cambio a
Canakinumab.
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PO-035 OSTEITIS CRONICA NO BACTERIANA EN REGION MANDIBULAR: IMPORTANCIA DE LA BIOPSIA EN EL
DIAGNOSTICO. SERIE DE CASOS EN UN HOSPITAL TERCIARIO

Blanca Casero Almenar?, Inés Burgos Berjillos!, M2 Isabel Gonzdlez Fernandez?!, Miguel Marti Masanet?, Berta
Lépez Montesinos?, Lucia Lacruz Pérez!, Inmaculada Calvo Penades?

1Hospital La Fe, Valencia

OBJETIVOS

La osteitis crénica no bacteriana (OCNB) es una enfermedad autoinflamatoria poco conocida de curso clinico
variable y diagndstico complejo. Afecta a metafisis de huesos largos, siendo localizaciones como la mandibula
poco frecuentes. Suele caracterizarse por dolor éseo de inicio insidioso, signos inflamatorios e impotencia
funcional. Descartada causa infecciosa, su diagndstico es de exclusién, siendo la biopsia esencial, pues permite
acelerar el inicio del tratamiento en una patologia especialmente infradiagnosticada.

Nuestro objetivo es analizar las caracteristicas clinicas y diagndsticas de pacientes de nuestro centro con OCNB
de mandibula.

METODO
Revisién de casos de pacientes menores de 15 afios con OCNB de mandibula en un hospital de tercer nivel
diagnosticados entre octubre 2014 y agosto 2023.

RESULTADO

Se diagnosticaron 28 OCNB, afectando 6 de ellas a la mandibula y de forma unifocal (4 mujeres, 2 hombres). La
mediana de edad al diagndstico fue 11 afios (RIQ7-13). En todos el motivo de consulta fue la tumefaccion
mandibular unilateral, asociando dolor un 83% y fiebre sélo un 17%, dando la resonancia un diagndstico
sugestivo de OCNB. Tras el estudio anatomopatolédgico se confirmé que una de ellas se trataba de una
displasia fibrosa mandibular, siendo el resto OCNB, observdndose fibrosis trabecular con infiltrado
inflamatorio crénico y osteoclastos paratrabeculares sin atipias.

Todo ello permitié el inicio de bifosfonatos y AINES, con mejoria clinica.
CONCLUSIONES

La anatomia patoldgica es una herramienta cada vez mas presente en el campo de la OCNB, especialmente en
regiones como la mandibula, permitiendo un diagndstico precoz, con beneficios a largo plazo.
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PO-036 TRATAMIENTO PRECOZ CON RUXOLITINIB EN UN PACIENTE CON DIAGNOSTICO NEONATAL DE
SINDROME AICARDI-GOUTIERES

Miguel Marti Masanet?, Alba Gabalddn Albero?, Inés Burgos Berjillos!, Lucia Lacruz Perez!, Berta Ldpez
Montesinos?, Carla Martin Grau?, Maria Isabel Gonzalez Ferndndez?, Inmaculada Calvo Penadés!

1Unidad de Reumatologia pedidtrica, Hospital Universitari i Politécnic La Fe, Valencia, Unidad de Genética,
Grupo de Investigacion Traslacional en Genética, Instituto de Investigacion Sanitaria La Fe, Valencia

Objetivos
Describir un paciente con fenotipo grave de sindrome de Aicardi-Goutieres de debut neonatal, en el que se
inicié precozmente tratamiento con ruxolitinib.

Resultados

Recién nacido vardn que en las primeras horas de vida inicia exantema petequial e hipotonia generalizada. En
el estudio analitico destaca trombopenia severa, neutropenia, hipertransaminasemia, hiperferritinemia y
aumento de reactantes de fase aguda. Al tercer dia de vida inicia deposiciones con sangre, con resultados
negativos en el estudio microbioldgico. El estudio de neuroimagen evidencia una vasculopatia estriada
bilateral.

Como antecedentes destaca una hermana fallecida a los 6 meses por estatus epiléptico con alteracidn
progresiva del neurodesarollo y diagnéstico final de sindrome Aicardi-Goutieres (AGS) por mutacién en el gen
ADARL.

Por todo ello, se solicita al paciente el estudio genético, obteniéndose la misma variante (p.Ala970Thr) en
homocigosis (no descrita previamente en la literatura), y firma plasmatica de interferén, que resulta positiva.
Con el diagndstico de AGS y firma plasmatica de interferdn positiva, a los 22 dias de vida se inicia tratamiento
con ruxolitinib, inicialmente a 0.3mg/kg/dia, con mejoria progresiva analitica y de la clinica extra-neuroldgica.
A pesar de ir aumentando dosis de ruxolitinib hasta 0.7mg/kg/dia, presenta empeoramiento neuroldgico
progresivo. A los 4.5 meses, coincidiendo con una bacteriemia, presenta estatus disténico refractario a
tratamiento y fallece.

Conclusiones

En el AGS las mutaciones en el gen ADAR se han asociado a fenotipos graves. En nuestro caso, el tratamiento
precoz neonatal demostré eficacia en las manifestaciones sistémicas y analiticas, pero no impidié la progresion
neuroldgica de la enfermedad.
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PO-037 TRATAMIENTO CON INHIBIDORES JAK EN INTERFERONOPATIAS: A PROPOSITO DE UN CASO
Rosa Maria Alcobendas Ruedal, Maria Bravo!, Marta Feito?, Clara Udaondo?, Blanca Diaz Delgado?, Claudia
Milldn Longo?, Srta Sonia Alcolea?, Agustin Remesal*

IHospital Infantil Universitario La Paz, Madrid

Objetivo: Describir el cese de eficacia y aparicién de efectos secundarios en un paciente en tratamiento con
tofacitinib, asi como la buena respuesta tras la introduccidn de baricitinib.

Método: Revision de historia clinica

Resultados: Varén de 16 aflos y 6 meses con antecedente fendmeno de Raynaud, artritis y perniosis,
diagndsticado de Lupus pernio familiar tras la identificacion de variante homocigota en el gen TREX1
(TREX1:NM_033629.6:c.290G> A p. (Arg97His). Desde el diagndstico en 2017 se encontraba en tratamiento
con tofacitinib 5 mg cada 12 horas y etanercept 50 mg a la semana, con buen control de la enfermedad. Sin
embargo, acudié a consulta en febrero de 2023 por reaparicién brusca de lesiones cutaneas. En analitica se
objetivo citopenia de 2 series (leucocitos 3230/mc, Neutrdfilos 820/mcL, plaguetas 134.000/mcl) sin otras
alteraciones. En exploracion fisica presentaba multiples lesiones compatibles con perniosis en regiones acras
de manos, pies y pabellones auriculares de aspecto isquémico-necrético avanzado. Debido al antecedente de
amputacion de falange distal de un dedo y al potencial riesgo de pérdida de sustancia, se suspendid
tofacitinib, se decidié ingreso y se iniciaron bolos de solumoderin, nifedipino, bosentan, adiro y baricitinib. A
los pocos dias presentd completa normalizacién analitica, asi como una mejoria clinica que permitié la
suspension de corticoide y adiro. En revisidon en consulta a los 6 meses presentaba exploracidn fisica y analitica
normal.

Conclusiones: Los inhibidores JAK han sido recientemente incorporados en reumatologia pediatrica. Se

encuentran especialmente indicados en pacientes con interferonopatias. La aparicién de efectos secundarios
limita su uso.
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PO-038 PERICARDITIS CONSTRICTIVA EN CONTEXTO DE ENFERMEDAD AUTOINFLAMATORIA: DESCRIPCION
DE UN CASO CLIiNICO

Maria Camacho Gil!, Clara Udaondo?!, Sara Murias Loza?, Rosa Maria Alcobendas Rueda?, Claudia Millan
Longo!, M2 Dolores Lledin', César Abeleiras?, Alvaro Gonzalez Rocafort!, Agustin Remesal Camba®
IHospital Infantil Universitario La Paz, Madrid, ?Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo

Caso clinico:

Nifia de 6 afios, diagnosticada en 2018 al afio de vida de pericarditis constrictiva idiopatica, tratada en UCIP
con corticoide, colchicina e indometacina. A pesar de la mejoria clinica presenta hepatomegalia y datos de
congestidn cardiaca electro y ecocardiograficos. Se inicia tratamiento con anakinra con buena evolucién clinica
persistiendo pericarditis crénica sin repercusion clinica. En contexto de espaciado de anakinra tras un afo de
tratamiento presenta reaccién alérgica con anafilaxia por lo que se suspende el tratamiento en octubre 2019.
En enero de 2020 presenta reagudizacién de pericarditis constrictiva, osteomielitis multifocal, poliserositis,
exantema pustuloso y anemia, compatible con sindrome autoinflamatorio corticodependiente. Se realiza
panel NGS de enfermedades autoinflamatorias (56 genes) con resultado negativo. Se inicia Infliximab, con
respuesta parcial, reinicidndose en Diciembre de 2020 Anakinra tras pauta de desensibilizacidn conjunta con
Alergologia, desapareciendo la poliserositis y la afectacion dsea y cutdnea. En Octubre del 2021 se realiza
biopsia hepatica por persistencia de hepatomegalia y elevacién de transaminasas, con hallazgos compatibles
con hepatopatia congestiva que dada la ausencia de datos de inflamacién sistémica se asocia a pericarditis
constrictiva crénica. Se decide en comité multidisciplinar de Cardiologia, Cirugia Cardiaca, Hepatologia y
Reumatologia pediatricas, realizar pericardiectomia anterior. Se opera en Enero de 2022, sin complicaciones y
con mejoria clinica y analitica. Actualmente la paciente estd asintomdtica en tratamiento con Anakinra y en
seguimiento trimestral

Conclusiones:

En la pericarditis constrictiva cronica de origen autoinflamatorio, la pericardiectomia puede ser un tratamiento
efectivo para el control de la sintomatologia hepatica congestiva.
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PO-039 EDEMA DE TOBILLOS COMO DEBUT DE PANICULITIS LIPOATROFICA
Francisco Jose Gil Saenz?, Neus Saloni Gémez!, Maria Izquierdo Rubio', Maria Cruz Laifio Pifieiro?
1Hospital Universitario De Navarra, Pamplona

Introduccion: la paniculitis lipoatréfica es una entidad rara que cursa con afectacidn inflamatoria subcutanea
de etiologia desconocida. Su escasa frecuencia y ambigliedad clinica dificulta determinar su incidencia real.
Caso clinico: Nifio de 9 afios con edemas indoloros en ambas extremidades inferiores y fiebre intermitente de
dos semanas de evolucidn. Se realiza radiografia de tobillos (sin lesiones dseas), ecografia (hiperecogenicidad
de tejido adiposo con ganglios reactivos, sin afectacién articular). Se inicia empiricamente antibioterapia y
antiinflamatorios sin mejoria. Se completa estudio con ecografia abdominal (ganglios inespecificos y
esplenomegalia homogénea), cultivos microbioldgicos, estudio pulmonar, RMN de extremidades inferiores,
ecocardiograma, electroneurograma y electromiograma (sin alteraciones significativas). Se realiza PET
(multiples adenopatias supra e infradiafragmaticas y esplenomegalia difusa que obliga a descartar linfoma). A
nivel analitico, elevacidn reactantes de fase aguda, ANA+, cANCA+ (antiMPO- y antiPR3-), anemia microcitica y
Coombs directo positivo, sin hemdlisis. La biopsia cutdnea profunda describe paniculitis mixta
predominantemente lobulillar sin vasculitis con infiltrado inflamatorio mixto. Tras biopsia ganglionar negativa
para malignidad, se inicia corticoterapia con buena respuesta. Tras suspenderse en seguimiento ambulatorio,
desarrolla placas endurecidas en piernas y atrofia subcutdnea posterior. En segunda biopsia (paniculitis
profunda mixta, predominantemente lobulillar, compatible con paniculitis lipoatéfica). Se inicia metotrexato y
corticoide con mejoria aunque persiste lipoatrofia residual.

Conclusiones: La paniculitis lipoatréfica es una entidad infrecuente en la infancia. Las lesiones tipicas son
nodulares pero puede manifestarse sistémicamente con afectacion subcutanea. La biopsia cutanea profunda
es una herramienta diagndstica fundamental. El tratamiento con corticoterapia e inmunosupresores ayuda a
controlar brotes y evitar secuelas.
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PO-040 LESION OSTEOLITICA EXPANSIVA: DESAFiO DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO

Laura Trujillo Caballero?, Carlota Bandrés Beltrdn?, Basma El Fahimi Allouch?, Beatriz Bravo Manchefio?, Juan
Luis Santos Pérez!

IHospital Materno Infantil HVYN, Granada

INTRODUCCION

Los tumores 6seos son frecuentes en edad pediatrica. Es imperativo descartar lesiones malignas,
infecciosas, metabdlicas o autoinflamatorias. Presentamos un caso que evidencia la dificultad
diagndstica por el extenso tamafio y expansividad de la lesion asi como el beneficio del tratamiento
dirigido.

CASO CLINICO

Paciente derivada a los 13 afos desde Traumatologia e Infectologia, tras 2 afos de seguimiento por
dolor en cadera izquierda de predominio nocturno y cojera. Antecedente de panadizo. En radiografia,
TCy RNM se objetivo lesion litica extensa en pala iliaca izquierda, con reaccidn peridstica y extension a
partes blandas sugerente de patologia tumoral y presentaba aumento de reactantes (VSG 30-70). Se
biopsid en 2 ocasiones descartandose malignidad. Datos de inflamacién compatible con osteomielitis
crénica. Recibid tratamiento antibidtico empirico a pesar de normalidad de resultados microbioldgicos y
mejoria clinica. Ante la persistencia y aumento de tamafio la tumoracidn, descartadas otras causas, con
juicio clinico de osteomielitis crénica no bacteriana/crénica recurrente (OCNB/OMCR), se inici6
tratamiento con pamidronato, constatdndose mejoria en RNM. Dos afos después, pesar de continuar
tratamiento, aparecidé un nuevo foco de osteitis adyacente que no descartaba malignidad por lo que, tras
valoracion multidisciplinar, se repitié biopsia ésea con resultado similar. Se continué tratamiento durante
un ailo mas con zoledrdnico con buena evolucidn posterior, disminucion de la lesidn y sin focos activos.
CONCLUSIONES

La OCNB/OMCR se considera una enfermedad ésea autoinflamatoria crénica no infecciosa, con mayor
frecuencia en nifos y adolescentes. Su presentacion clinica es variable, desde formas autolimitadas a
otras con afectacién expansiva, multifocal o recurrente que pueden causar deformidades éseas o
fracturas. Su diagndstico exige excluir otras patologias y no hay evidencia clara sobre el tratamiento,
aunque se utilizan tanto AINES como FAMEs, bifosfonatos, o antiTNF. Nuestra paciente ha mostrado
buena evolucién con bifosfonatos.
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PO-041 OSTEOMIELITIS CRONICA MULTIFOCAL RECURRENTE DE CURSO AGRESIVO Y ESCASA RESPUESTA A
TRATAMIENTO.

Mari Carmen Pinedo Gago', Maria Berastegui Imaz, Cristina Vazquez Puente, Isabel Llano Rivas

1Hospital Universitario Cruces, Barakaldo

Remitido con 4 afios por objetivar tumefaccidon de tarso y lesiones osteoliticas en calcaneo y metatarsianos
tras retirada de yeso por fractura de peroné izquierdo.

El paciente no refiere dolor y apoya correctamente pese a la inflamacion evidente de tobillo izquierdo. Se
realiza analitica con reactantes de fase aguda y parametros de metabolismo fosfo-calcico normales.

Recibe tratamiento antibidtico empirico pese a la baja sospecha de osteomielitis infecciosa. Se realiza biopsia
de astragalo que presenta infiltrado linfoplasmocitario inespecifico con estructura trabecular conservada y sin
presencia de células malignas. Con la sospecha de Osteomielitis Crénica Multifocal Recurrente, se instaura
tratamiento con corticoide oral con mejoria radiolégica. Dos meses mas tarde presenta lesiones osteoliticas en
ambos tobillos y tarsos por lo que ante la agresividad del cuadro se decide tratamiento con adalimumab vy
metotrexato. Se realiza RM total body sin objetivar lesiones a distancia. Recibe dicho tratamiento durante 9
meses, pero presenta una nueva fractura patoldgica de primer metatarsiano derecho por lo que se suspende y
se inicia zoledronato IV. Se mantienen infusiones semestrales durante 4 afios y posteriormente, ante
estabilidad de las lesiones dseas se decide descanso de la medicacidn.

Es remitido a Genética clinica para estudio de CRMO sindromica incluyendo genes LPIN2, IL1RN, IL10, PSTPIP1,
PSTPIP2 y NOD2/CARD15

En nuestro caso llama la atencidn la agresiva afectacion litica multifocal con escasa repercusién clinica y curso
independiente a pesar de tratamientos.

En la actualidad el nifio tiene 11 afios, crecimiento en p3 y se mantiene sin tratamiento pendiente de resultado
genético.
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PO-042 OSTEOMIELITIS MULTIFOCAL CRONICA RECURRENTE (OMCR) ¢MAN|FESTACION EXTRAINTESTINAL
DE ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL (EN)?/El ¢MANIFESTACION EXTRAOSEA DE LA OMCR?

M2 José Lirola Cruz!, Joaquin Reyes Andrade?, Adalberto Rincdn Gatica3, Pablo Caro Dominguez3,
Carmen Garcia Malagén® Claudio Trigo Salado?

1Grupo Ihp. Hospital Materno-infantil quironsalud, Sevilla, 2Grupo Ihp, Sevilla, 3Hospital quironsalud Sagrado
Corazon, Sevilla

La OMCR es una enfermedad ésea autoinflamatoria que se caracteriza por lesiones estériles en cualquier
hueso del esqueleto uni o multifocales. Aproximadamente la mitad de los pacientes pueden presentar
comorbilidades inflamatorias, incluida la Ell (3-22 %).

El OBJETIVO de la presentacidn de este caso es ejemplificar esta asociacion, describiendo las peculiaridades en
cuanto a clinica, diagnéstico y tratamiento.

CASO CLINICO:

Adolescente de 14 afios diagnosticado de OMCR en marzo 2022, tratado con ciclos de corticoides orales +
metotrexato sc + zoledrdnico iv, asocidndose adalimumab bisemanal sc a los 6 meses por mala evolucion
clinica y radioldgica (RMN). En el contexto de nuevo brote y tratamiento con antiinflamatorios no esteroides
(AINEs), presenta dolor abdominal y diarrea, anemia microcitica hipocroma, elevacién de calprotectina fecal,
en colon ascendente hallazgos macroscépicos y en anatomia patoldgica de colitis focal con actividad intensa y
erosiones compatible con Enfermedad de Crohn (EC).

COMENTARIOS:

La forma “enteropatica” podria tratarse de un subtipo especifico de OMCR y en muchos aspectos se pareceria
a la espondiloartritis. El fenotipo podria ser mas grave y presentar mds de una manifestacidon extradsea. Los
sintomas de OMCR pueden preceder, coincidir o aparecer tras la clinica digestiva. Los AINEs estdn
relativamente contraindicados debido a su asociacion con brote de colitis. El uso de anti-TNF-a se considera la
mejor opcidn de tratamiento cuando se asocian ambas afecciones, pudiendo el ustekinumab (inhibidor de IL-
12/1L-23) ser una opcion razonable para los no respondedores. La dieta de exclusiéon para la EC podria
contribuir al control de los sintomas.
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PO-043 ERITEMA NODOSO ATiPICO CON AFECTACION MUSCULAR MARCADA
Enrique Gonzélez Carreral, Pablo Miguens Iglesias!, Sara Baruque Rodriguez!, Sara Bueno Pardo?, Carlos
Pérez Méndez!, Anahy Maria Brandy Garcia', Maria Edilia Garcia Ferndndez, Marta Ornia Rodriguez?, Javier
Gonzalez Garcia®

IHospital Universitario Cabuefies, Gijon

Objetivos: Describir un caso de eritema nodoso atipico, con evolucidn térpida y marcada limitacidn funcional.
Método: Revisidon de la historia clinica de una paciente con eritema nodoso atipico.

Resultados: Paciente de 7 afios sana que ingresé por nddulos subcutaneos dolorosos en varias localizaciones
(mano derecha, parrilla costal derecha, hipocondrio izquierdo) de 24 horas de evoluciéon. VSG 45 mm, PCR 31.4
mg/L, test de estreptococo positivo. Se realizd biopsia cutanea (por la localizacion atipica) que confirmé la
sospecha diagndstica de eritema nodoso. Pruebas complementarias en relacidn con eritema nodoso normales.
Ademas, artralgias intensas de predominio matutino sin signos de artritis en exploracidn ni en varias
ecografias. Se inicié tratamiento con penicilina y corticoide oral.

Mejoria durante un mes, pero de nuevo artromialgias que impiden la deambulacién. Solicitada RM, con patrén
muscular multifocal y parcheado “edema like”, sin otros datos de afectacién muscular (EMG y enzimas
musculares normales, anticuerpos especificos miositis negativos). En la biopsia muscular plantean una posible
polimiositis MHC1 negativa, que tampoco se relaciona con la clinica.

Se inicid tratamiento con metotrexato subcutdneo a 15 mg/m2, con resolucién de los sintomas a las 2
semanas. Asintomatica hasta la actualidad y control de RM normal.

Conclusiones: Presentamos un caso de eritema nodoso (confirmado por biopsia) atipico (por la localizacién y la

marcada afectacién muscular, tanto clinica como radiolégica), en relacién con infeccidn estreptocécica, que se
resolvié completamente (tanto clinica como radiolégicamente) con terapia con metotrexato.
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