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Pl.-Enfermedades Reumatoldgicas en la infancia.

Garcia de la Peiia P, Rubira MJ, Ormaechea |, Gamir ML.

S. Reumatologia. Hospital Ramén y Cajal. Madrid

Objetivo: Analizar el tipo de enfermedades reumaticas en la infancia
diagnosticadas durante tres afios en la Unidad de Reumatologia Pediatrica de un
Servicio de Reumatologia.

Material y métodos: estudio prospectivo utilizando una hoja de recogida de
datos de todos lo pacientes nuevos remitidos a nuestra consulta desde 1-1-95 al 31-
12-97. La clasificacion y cédigos diagnésticos de las enfermedades se realizé segun
CIE-9 adaptado por el grupo espafiol de Reumatologia pediatrica

Resultados: La distribucion por grupos de enfermedades fue | siguiente:
Grupo 1: ACJ 20"1%; Grupo 2: Espondiloartropatias 14°3%; Grupo 3: Afectacion
ocular 2°6%; Grupo 4: Datos biologicos 0°6%; Grupo 5: Conectivopatias 20" 1%.
grupo 6: Vasculitis: 3'2%.; Grupo 7: Procesos mecanicos y ortopédicos: 17 5%;
Grupo 8: Infecciones 3"9%; Grupo 9: Neoplasias: 2°6% ; Grupo 10:0tros 15 6%

Conclusiones: Comparando el presente estudio con el Registro nacional de
Enfermedades Reumaticas Infantiles del afio 95(An Esp. Pediat. 1996, 45:346-350)
destaca:

1) Mayor incidencia de Conectivopatias, Espondiloartropatias ACJ y Neoplasias

2) Menor incidencia de Vasculitis e Infecciones probablemente en relacion con su
forma de presentacién aguda y curso autolimitado

3) Presencia de nuevos procesos como la fibromialgia y la algodistrofia y la
reaparicion de otros como la Fiebre Reumatica

P2.- Reumatologia Pediatrica en atencion primaria. Experiencia de diez
afos.

M.R.Bachiller Luque. A.M° Hernandez Vazquez. C.S. “Circunvalacion” Valladolid.

Introduccidn: el ambito de la atencion primaria(AP) es el primer eslabén en la
asistencia sanitaria al nifio. se dispone de escasos datos acerca del impacto de la
patologia reumatica en el mismo.




Objetivo: En el marco de una consulta de AP pediatrica nos propusimos
analizar la prevalencia de enfermedades reumaticas y su impacto en la consulta/d.

Material y métodos: En el Centro de Salud “Circunvalacion-Pilarica” de
Valladolid se atiende a unos 1.100 niflos de una zona urbana de nivel
socioeconémico medio-bajo, con una frecuentacion en la consulta a demanda de
7.250 niflos/afio. se describe retrospectivamente la patologia estudiada a lo largo
del periodo 1988-98. Se han realizado ademas un analisis de los motivos generales
de consulta en los ultimos seis meses, para evaluar el impacto de la problemética
reumatica en la asistencia diaria.

Resultados y discusién: A lo largo de estos diez afios se ha iniciado el
estudio 6 atendido en su evolucion la siguiente patologia reumatica: 1.Un caso de
artritis reumatoide pauciarticular tipo I. 2. un caso de enfermedad de Kawasaki.
3.ocho casos de artritis reactivas a infecciones asociadas clinicamente en dos
ocasiones a gastroenteritis por Campylobacter.

Sobre un volumen de 3.670 nifios atendidos en los uUltimos seis meses, los motivos
de consulta relacionados con la reumatologia infantil han sido: 1) dolores articulares
aislados (42 nifios) 2) dolor con inflamacion no traumatica(3 nifios)

Con una presion asistencial media de 30 nifios/consulta dia se atiende un nifio cada
2’5 dias sospechoso de enfermedad reumética. La prevalencia de enfermedad
reumatica en nuestra consulta es de un caso por cada 7.250 nifios atendidos. por
todo ello la importancia de la enfermedad reuméatica en la consulta pediatrica de AP
es escasa. El dolor y la inflamacion son los sintomas guias mas frecuentemente
documentados y las artritis reactivas los cuadros mas prevalentes, cuya etiologia no
llega a establecerse en una proporcion importante de los casos. este tipo de
aportaciones pretenden establecer una llamada de atencion a la necesidad de
mantener una relacién fluida y bidireccional entre los niveles de asistencia primaria
y especializada

P3.- Patologia reumatologica en un hospital de segundo nivel. Casuistica
ultimos ocho afos.

Ballesteros S, Fernandez Menedez J.M, Lagunilla I, Fernandez Zurita C, Martin
Mardomingo A, Gonzalez Suarez S, Matesanz J.L. Hospital Cabueries. Gijon

Introduccidn : la artritis cronica juvenil (ACJ) es una patologia poco frecuente
en la infancia aunque su incidencia exacta se desconoce. A los pacientes afectos
de esta patologia, solo recienmtemente se les estd proporcionando el soporte
terapeutico que esta enfermedad precisa, aunque en nuestro medio todavia no
existe la suficiente sensibilidad para abordar especifica e integralmente las
enfermedades reumatologicas infantiles.




Objetivo Estudio de la prevalencia de enfermedad reumatologica en la
poblacion infantil atendida en nuestro hospital. Establecer las necesidades
asistenciales que la patologia implica.

Material y metodos: Estudio descriptivo retrospectivo. Revision de las
historias clinicas del Servicio de Pediatria que en los ultimos ocho afios fueron
codificados con alguno de los siguientes diagnosticos: ACJ, eritema nodoso y
artropatias no especificas.

Resultados: Se siguieron en este periodo en nuestro Servicio de Pediatria un
total de 23 nifios. La ACJ es la enfermedad mas frecuente con 15 casos (65%)
seguida de artritis reactivas con 5 casos (21'7%) y eritema nodoso con 3 casos
(13%). Centrado el estudio en la ACJ, su forma oligoarticular (siguiendo criterios de
EULAR) es la mas frecuente con 9 casos(60%), seguido de la poliarticular y
sistemica, ambas con 3 casos (20% respectivamente) la forma sistemica se
presenté en 2 nifias y un nifio, con una edad de inicio de 2 afios en dos casos
(66%) y otra a los 10. La forma de presentacion fué con fiebre elevada prolongada.
la forma poliarticular la presentaron igualmente 2 nifias y 1 nifio con edades de 2,7 y
12 afios. El factor reumatoide fué positivo en uno de los casos.La forma
oligoarticular la presentaron 3 nifios (33%) y 6 nifias (66%); la edad de inicio fué
entre 1 y 3 afios. Los anticuerpos antinucleares fueron positivos en 8 de los casos
(88%). La rodilla fué la articulacion mas frecuentemente afectada de inicio, en 7
casos (78%), en la evolucién se afectaron 1-2 articulaciones en 5 casos (55%) y
mas de 2 articulaciones hasta en 4 casos (44%). Dos de los nifios (22%) tuvieron
afectacion ocular. Se comenzé tratamiento con antiinflamatorios no esteroideos en
todos los casos siendo preciso modificar el farmaco inicialmente elegido en el 60%,
bien por los efectos searios o por falta de respuesta. Se usaron AAS,
ibuprofeno,naproxeno, y tolmetin. En tres pacientes (20%) fué practicada infiltracién
intraarticular de corticoides. Methotrexate se utilizé6 en 3 pacientes. En el momento
actual solo uno tiene establecidas secuelas articulares (importante dismetria)

Conclusiones: Es preciso efectuar estudios epidemiologicos que determinen
la incidencia exacta de ACJ en nuestra poblacion. La forma oligoarticular ANA
positivo de inicio precoz es la forma mas frecuente en nuestra serie tal como ha sido
repetidamente descrito. La atencion integral a los pacientes pediatricos con
enfermedad reumatologica es un problema aun no resuelto de modo enteramente
satisfactorio con los recursos actualmente disponibles

P4.-Enfermedades reumaticas infantiles: cinco afos de una consulta
monogréafica en un Hospital General.

l. _Monteagudo, J.Berté, M.Bascones, F.J. Lépez-Longo, C.M.Gonzalez, C.A.
Montilla, M.Moreno, A.l.Turrién, L.Carrefo.

Servicio Reumatologia. Hospital General Universitario Gregorio Marafién. Madrid.

El espectro de las enfermedades reuméticas en la infancia no es homogéneo
y varia segun los protocolos aplicados y paises analizados
Objetivos. Determinar la presencia de las enfermedades



reumdaticas infantiles en una consulta monografica de Reumatologia infantil en un
Hospital General de Madrid.

Material y métodos: Se analizan todos los pacientes infanto-juveniles(0-18
afios) vistos durante el periodo comprendido entre Abril-93 y Septiembre-98. Se
completdé un protocolo previamente disefiado con 20 parametros y 40 posibles
diagnésticos. Los datos fueron analizados con un programa estadistico SPSS 8.0 y
se compararon con los datos del Canadian Pediatric Rheumatology Association
(CPRA) con el British Pediatric Rheumatology Group (BPRG) y el Grupo Espaiiol
de Reumatologia Pediéatrica (GERP).

Resultados: De los pacientes evaluados en los cinco
afnos se seleccionaron 391. La edad media de comienzo de la enfermedad fue de 9
afos, la edad media al diagnostico fue de 10 afios. 176 eran nifios y 215 nifias. No
existian diferencias entre los sexos en relacion con la edad del diagnéstico o edad
de comienzo. El diagnéstico de enfermedad inflamatoria se realizé en 210 casos,
no inflamatoria en 161 y en 20 pacientes no se pudo establecer ningln diagnostico.
En el 8% no se encontr6 enfermedad reumatica. Artritis se observd en 159
pacientes(46 ACJ, 26 sinovitis transitoria de cadera, 16 espondiloartropatias
diferenciadas, 8 artritis psoriésica, 10 artritis infecciosa, 7 artritis reactiva, 8 LES, 6
esclerodermia, 6 Bechet). La afeccion no inflamatoria incluia: hiperlaxitud articular
en 31, artralgias en 53 y traumatismos en 34 pacientes. El predominio de
espondiloartropatias y ACJ era extrapolable a los resultados en Canada y Reino
Unido. Conclusiones: la distribucion de las
enfermedades reumaticas infantiles en Madrid dibuja un panorama similar en lineas
generales a lo manifestado en la literatura extranjera 'y a los datos emitidos por el
GERP.

P5.-Espondiloartropatias juveniles: evolucién en relacion con la forma de
comienzo._A.l Turrién, M.Bascones, F.J.L6pez-Longo, C.M Gonzéalez, C.A.Montilla,
M.Moreno, M. Gonzélez, |.Monteagudo, L.Carrefio.

S. Reumatologia. Hospital General Universitario Gregorio Marafion. Madrid.

Objetivos: estudiar las diferencias en la evolucion de las espondiloartropatias
juveniles (ESJ) en relacion con las primeras manifestaciones clinicas de la
enfermedad (artritis, dolor lumbar o sacroiliaco inflamatorio, talalgia)

Métodos: Los pacientes fueron seleccionados segun los
criterios del ESSG (European Spondylarthropaty Study Group)de 1991 para el
diagnéstico de espoindiloartropatia y su inicio juvenil (<16 afios).

Resultados: Se incluyeron 120 pacientes.
La edad media al comienzo de la enfermedad era de 11°45 +3"11 afios (rango 1-15)
y el tiempo medio de la evolucion de la enfermedad fue 873 +7°42 afios (rango 0'7-



30). La primera manifestacion fue la artritis en 66 pacientes (55%), talalgia en 43
(35"8%) y dolor lumbar o sacroiliaco inflamatorio en 40 (33"3%). Los pacientes cuya
primera manifestacion fue la artritis cumplen con mayor frecuencia criterios de ACJ
(OR:674) y enfermedad de Reiter (OR:5°7) (p<0°005) y tenian menor dolor lumbar
(OR:10°4) y menor edad al inicio de la enfermedad(10°7+1°2 afios. Los pacientes
con talalgia al comienzo de la enfermedad tenian menor frecuencia de uveitis
(OR:13'5) y menor probabilidad de desarrollar espondilitis anquilosante
(EA).Finalmente los pacientes cuya primera manifestacion fue el dolor lumbar
inflamatorio desarrollaron con mayor frecuencia EA (OR:3, p<0°01) siendo la edad
media mayor que en los pacientes con otras formas de comienzo (13+2°1).

Conclusiones: las manifestaciones iniciales de las ESJ
asocian un curso evolutivo diferente. La presentacién con artritis es mas frecuente
antes de los 11 afios de edad. En las ESJ que se inician después de dicha edad es
mas frecuente el dolor lumbar y la evolucion clasica a EA

P 6.- Espondiloartropatias juveniles: Valor predictivo.Sensibilidad y
especificidad de los diferentes criterios de clasificacion.

M.Bascones, F.J Lopez-Longo, |.Monteagudo, C.M.Gonzéalez, J.Bertd, M.Gonzélez,
A.l.Turrién, C.A.Montilla, M.Moreno, L.Carrefio.

S Reumatologia. Hospital General Universitario Gregorio Marafidon.Madrid.

En 1991 el Grupo Europeo para el estudio de las (ESSG) Espondiloartropatia
desarroll6 sus criterios para la clasificacion de las mismas. Estos criterios pueden
utilizarse en las espondiloartropatias de inicio juvenil (ESJ), pero no existen
estudios que los comparen con otros criterios de ESJ.

Objetivo: determinar la sensibilidad, especificidad y valor
predictivo de los diferentes criterios de clasificacién en relacién con las ESJ.
Métodos: Se han estudiado 188 pacientes
con artritis, talalgia o dolor lumbar inflamatorio de inicio juvenil (<16 afios). Se
clasificaron segun los criterios de artritis cronica juvenil ( ACJ, EULAR e ILAR),
artritis  reumatoide juvenil (ARJ, ACR), ESJ (ESSG), entesopatia/artropatia
seronegativa (SEA) y entesopatia relacionada con la artritis (ERA, ILAR).
Resultados:En
127 pacientes (67'5%) el diagnostico fue definitivo o probable (espondilitis
anquilosante EA, sindrome Reiter, artritis psoridsica juvenil o enfermedad
inflamatoria intestinal con artropatia) Aplicando los diferentes criterios de
clasificacion el diagnostico fue ESJ (ESSG) en 120 pacientes (63°8%), SEA en 94
(50%), ERA en 80(42"5%), ACJ (EULAR) en 113(60°1%), ARJ (ACR) en 86(45 7%9
y ACJ (ILAR )en 95 pacientes (50'5%). Los criterios de ESSG fueron los mejores
para la clasificacion de ESJ por su sensibilidad (92%), especificidad(95%) y valor



predictivo (97°5%). Los criterios de SEA y ERA mostraban una alta especificidad
para ESJ (100% y 94%) con sensibilidad baja Conclusiones: En la
poblacién estudiada, los criterios de clasificacion de ESSG son los mejores para
identificar a pacientes con ESJ. los criterios de ERA y SEA muestran alta
especificidad pero baja sensibilidad para el diagnéstico de ESJ. Para obtener una
validacion definitiva probablemente son necesarios estudios en poblaciones mas
numerosas.

P7.-Espondiloartropatias Juveniles:estudio comparativo entre pacientes
britanicos y espafoles.

M. Bascones, |I. Monteagudo, FJ Lopez-Longo, A.l.Turrién, N.Caro, R del Castillo,
CM Gonzalez, L Carrefio, P Woo* *Great Ormond Street Hospital Londres.
S Reumatologia. H. G. Universitario. Gregorio Marafién Madrid.

Las manifestaciones clinicas y la gravedad de las espondiloartropatias de comienzo
juvenil (ESJ) no son uniformes en las diferentes poblaciones estudiadas.

Objetivos: Evaluar las diferencias entre los pacientes con Espondiloartropatias
juveniles en Gran Bretafia(Londres) y en Espafia (Madrid) Métodos:
Los pacientes fueron seleccionados de Londres y Madrid de acuerdo con los
siguientes criterios 1- varones, 2-edad de inicio<16 afos, 3-criterios del grupo
Europeo para el estudio de las espondiloartropatias, 4- curso de la enfermedad
entre 1-10 afios y 5- datos completos del protocolo clinico.

Resultados se incluyeron en el estudio 82 pacientes(27 britAnicos y 55
espafioles). La edad media de inicio de la enfermedad era 10°25+3°55 afios (rango
1-15 afos) y el tiempo medio de evolucién de la enfermedad era de 4’57+ 2°58
afos (rango 1 a 10 afos).no se encontraron diferencias entre los pacientes
britAnicos y espafioles en lo que se refiere a duracion de la enfermedad, edad o
manifestaciones clinicas al inicio de la enfermedad. la poliartritis era
significativamente mas frecuente en los pacientes de Londres (11/27, 40°7%) que
en los pacientes de Madrid (5/55, 9°1%)(chi2: 11°55, p<0°005; OR:2°83, 95%
Cl:1'6-4'8) Las artritis de rodilla (p>0"05), carpo(p<0'005) e IFPs de los
pies(p<0’005) eran también mas frecuentes en pacientes britdnicos. Soélo 7
pacientes de Londres(259%) y 9 de Madrid(16°4%) cumplian los criterios de
Espondilitis Anquilosante Juvenil. EI HLA-B27 positivo era mas frecuente en
pacientes britanicos (22/26, 84'6% vs 22/50, 44%; chi2:11°57; p<0'001; OR:4"95%
Cl:1'5-10°4).

Conclusiones: La expresion clinica de las ESJ es similar en los pacientes
britAnicos y espafoles, con la excepcion de la poliartritis y el HLA B-27. Su mayor




frecuencia en los pacientes britanicos puede deberse a la seleccién de pacientes
mas graves en Londres(centro Referencia=) pero no puede descartarse que existan
diferencias ambientales y/o genéticas entre las dos poblaciones.

P8.- Forma de comienzo de 497 pacientes con Artritis cronica de inicio en
la infancia. Estudio multicéntrico. Parte |.

R.Merino J,Garcia-Consuegra y Grupo Espafiol de Reumatologia Pediatrica.

U. Reumatologia Pediatrica. Hospital La Paz. Madrid

Obijetivo:Valorar la frecuencia de las formas de comienzo de la artritis cronica
de inicio en la infancia.

Método: estudio multicéntrico, realizado en Enero de 1997, de los pacientes
diagnosticados se ACJ pauciarticular, poliarticular 6 sistémica y Espondiloartropatia
Juvenil(EspAJ). los datos se recogieron en un cuestionario, fueron registrados y
después analizados.

Resultados: Se examinaron 497 artritis crénicas procedentes de 21
hospitales.

--Las 400 ACJ se distribuian como sigue:55% pauciarticulares, 23% poliarticulares,
20% sistémica y 2% sistémica probables.

- De las 97 EspAJ, 72 casos (74%) eran EspAJ indiferenciadas.

- En las ACJ las nifias representaron el 65% y en las EspAJ los nifios alcanzaron el
71%(p<0"001).

- La edad media global fue de 6+4 afios y resulté inferior en la ACJ(p<0"001).

- No hubo diferencia de edad entre nifios y nifias en cada uno de los grupos
excepto en la ACJ pauciarticular, en que los varones eran mayores (p<0"001).

--Los anticuerpos antinucleares positivos en 87 casos y el factor reumatoide
en 16 se asociaron con ACJ, mientras que la presencia de HLA B27 en 68 pacientes
se asocio con EspAJ.

- La mediana del tiempo de enfermedad fue 4 afos, sin encontrar diferencia entre
ACJy EspAJ

Conclusiones: El diagnéstico ACJ fue cuatro veces mas frecuente que el de
EspAJ. La forma sistémica representdé el 20% de ACJ( muestra hospitalaria).
Algunos varones incluidos en ACJ pauciarticular pueden corresponder a
espondiloartropatias. Las EspAJ indiferenciadas fue la entidad mejor representada
de su grupo




P9.-Actividad clinica y estado funcional de 497 pacientes con artritis
cronica de inicio en la infancia. Estudio multicéntrico. Parte Il. Merino R, Garcia-
Consuegra J. y Grupo Espafiol de Reumatologia Pediatrica. Unidad de
Reumatologia Pediatrica. Hospital.La Paz. Madrid

Objetivo: Conocer la actividad de la enfermedad y el estado funcional de las
artritis crénicas de inicio en la infancia, segun la forma de comienzo
Método:Estudio multicéntrico de corte transversal, en Enero-97
de ACJ pauciarticular, poliarticular o sistémica y de Espondiloartropatia Juvenil
(Esp.AJ) Los datos se recogieron en un cuestionario, fueron registrados y después
analizados. la enfermedad podia estar activa, inactiva con o sin tratamiento y en
remision (sin tratamiento durante 2 o méas afios). El estado funcional se valoré con
la clasificacion de Steinbrocker y al.
Resultados: Se examinaron 497 artritis cronicas
procedentes de 21 hospitales

-Se encontraron 171 pacientes (34%) con enfermedad activa, 145(29%) con
enfermedad inactiva con tratamiento, 91(19%) con enfermedad inactiva sin
tratamiento y 90 (18%) en remision

- Se observo grado funcional | en 259 casos (59%), grado Il en 165 (33%), grado |
en 30 (6%) y grado IV en 7(2%)

- En el andlisis comparativo entre grupos, la ACJ poliarticular
resultd mas activa que la pauciarticular y que la EspAJ indiferenciada (p<0°001) y
las ACJ poliarticular y sistémica mostraron los peores grados funcionales(p<0°001).
Estos estudios se compararan con los de Gare y Fasth publicado en 1995.

Conclusién: mas del 30% de los pacientes tenian

enfermedad activa y un significativo numero de casos presentaban importante
discapacidad

P10. HLA A,B,DQ y DR en artritis crénica juvenil oligoarticular (ACJ-O)
temprana (ACJ-OP) y tardia (ACJ-OM)

Duarte M, Armadams L, Rivera A., Arnal C. y Marsal S. H. Valle Hebrén Barcelona.

Objetivos: comparar la frecuencia del HLA A, B, DQ y DR en pacientes con
ACJ-O de inicio temprano (antes de los 6 afos) y tardio (entre los 6 y 16 afios) entre
si y con controles sanos.

Material y métodos: se incluyen en este estudio 78 pacientes con ACJ-O segun
los criterios EULAR, controlados entre los afios 1995 y 1998. Se realizé la
determinacion del HLA a, B, y DR por PCR Sso y Ssp. los resultados se
compararon con 130 controles sanos de la misma comunidad. En el analisis




estadistico se utilizo el test exacto de Fisher y los valores de la p fueron corregidos
segun el numero de comparaciones hechas.

Resultados La tabla 1 presenta la distribucién por sexos y la frecuencia de los
ANA, el FR y uveitis crénica(UC) en los distintos grupos. En los pacientes ACJ-OP
existe un aumento significativo del HLA DRB1*0801 y del DQB1*0402 y una
disminucion del DRB1*0701. En los nifilos ACJ-OM se observa un aumento
significativo del HLA B27. En la tabla 2 se detalla las frecuencias de los alelos HLA
en cada grupo y en los controles (s6lo se presentan los resultados significativos)

Tabla 1 Variables clinicas -------- ACJ-O ---------—---- ACJ-OP -------—---- ACJ-OM
N% 78(100) 45(58) 33 (42)
M/IV 58/20 40/5 17/16
ANA+ 63% 83% 33%
FR+ 1% 22% 0%
UcC+ 21% 24% 15%

Tabla 2 Alelos que presentan diferencias significativas en los distintos grupos

Alelo Control ACJ-O/p ACJ-OP /p ACJ-OM /p
B27 7% 19% /ns 4% | ns 39% /s.

DRB1*0701 34% 14% / ns 7% /s 24% /I ns
DRB1*0801 4% 26% /s 31% /s 18% /ns
DR 11 19% 45% /s 51% /ns 36% /ns
DQ 2 51% 22% /s 22% /Ins 21% /ns
DQB1*0102 5% 28% /s 33% /s 21% /ns

Conclusiones el concepto de artritis crénica juvenil oligoarticular engloba dos
formas clinicas que se diferencian principalmente en la edad de presentacién, el
sexo y la presencia de los anticuerpos antinucleares. la frecuencia alélica de
determinados polimorfismos del HLA también varia entre ambos grupos y puede
contribuir a su diferenciacion.

P11.- Probable A.C.J. de comienzo sistémico y episodio que recuerda al
sindrome de activacion macrofagica.

Velasco Bernardo R; Sampedro J, Cobas J; Rincén MJ; Alonso Martin JA.

Servicio de Pediatria y S. de Reumatologia. Hospital Virgen de la Salud. Toledo.



Resumen. Introduccion. La A.C.J. de comienzo sistémico puede presentarse
sin afectacién articular inicial durante meses 6 incluso afios. Por otro lado cada vez
se describen mas cuadros de Sindrome de Activacion Macrofagica acompafiando a
cuadros de A.C.J. sistémica.

Presentamos un caso clinico de un nifio de 10 afios, compatible con A.C.J. de
comienzo sistémico, sin afectacion articular, mas un episodio intercurrente
semejante al Sindrome de Activacion Macrofagica, no pudiendo evidenciarse
hemofagocitosis y de evolucion favorable, coincidiendo con la introduccién de &cido
acetil salicilico.

Caso clinico. Nifio de 10 afios sin antecedentes de interés, que ingresa por
fiebre de 40°C desde 48 horas antes, dolorimiento difuso, fundamentalmente a nivel
cervical, retroesternal y en muslo derecho. Exploracion: Impresiona de enfermedad,
palidez de piel y mucosas, fiebre de 40°C, envaramiento cervical. Aus. cardiaca
normal, con hipoventilacion difusa. Abdomen normal, no megalias. Exploraciones
complementarias: leucocitosis con desviacion izquierda y dudoso infiltrado
intersticial en Rx de térax; resto de las exploraciones normales.

Evolucién Tras descartar enfermedad infecciosa, hemato-oncoldgica y otras
causas de fiebre de origen desconocido, se realizan pruebas reumatoldgicas,
negativas. Clinicamente persiste fiebre en picos y mal estado general, con vémitos y
diarrea persistentes, apareciendo exantema evanescente, fundamentalmente en
tronco, coincidiendo con picos febriles, hepatoesplenomegalia a 2-3 cm de reborde
costal y adenopatias laterocervicales, asi como derrame pleural. Ante la sospecha
de Artritis cronica juvenil de comienzo sistémico, se inicia tratamiento con &cido
acetil salicilico a dosis antiinflamatorias.

A las 48 horas presenta empeoramiento brusco, con fiebre persistente,
hepatoesplenomegalia de 8 y 5 cm. En las exploraciones complementarias
presenta: Hb: 7,7 gr/dl. Leucocitos: 2.000. Plaquetas: 63.000. VSG: 19/42. GOT:
250 mU/ml, GPT: 118 mU/ml, G-GT: 637 mU/ml, LDH:2.350 mU/ml. Colesterol total:
100 mg%, triglicéridos: 376 mg%, ferritina: 739 gr%.

Se realiza puncion de médula 6sea, evidencidndose macrofagos activados y
alguno con dudosa fagocitosis. Se inicia tratamiento con corticoides a dosis altas,
evolucionando favorablemente.

P12.-Uveitis en pacientes con artritis cronica juvenil.
R.Tapia, I.Cortes*, J. Abelairas*, R Merino, J Garcia-Consuegra.

U. Reumatologia Pediatrica. *S.Oftalmologia. Hospital La Paz. Madrid



Objetivo: Describir las manifestaciones clinicas y evolutivas de los nifios con
uveitis asociada a ACJ

Método: Se analizan los pacientes que presentaron uveitis entre los 154
nifos con ACJ seguidos en la unidad de Reumatologia Pediatrica y revisados
periodicamente por Oftalmologia.

Resultados: Nueve pacientes fueron diagnosticados de uveitis, ocho eran
nifias. La media de edad al diagnostico de la uveitis fue de 4’8 afios(2-8°5). Todos
tenian una forma pauciarticular de artritis, detectandose en ocho de ellos la
presencia de anticuerpos antinucleares(ANA). La prevalencia fue del 58% en el
total de pacientes con ACJ y de 12% en las formas pauciarticulares. La artritis
precedié a la uveitis en todos los casos excepto en uno, apareciendo en 6 de ellos
en los dos primeros afios de evolucién de la artritis. La uveitis fue asintomatica en 5
pacientes. Los brotes de actividad de la uveitis(22 en total) aparecieron en fase de
artritis inactiva en 12 ocasiones. Seis nifios desarrollaron complicaciones, siendo
las mas frecuentes las cataratas y la queratopatia en banda. En 5 de los 9
pacientes(55%) persiste un déficit visual importante.

Conclusiones: la uveitis se presentd exclusivamente en los
pacientes con afectacién pauciarticular y con frecuencia cuando la artritis estaba
inactiva. El porcentaje de complicaciones oftalmolégicas y de pérdida de agudeza
visual fue elevado.

P13.- Tratamiento con ciclosporina A en la uveitis asociada a artritis
cronica juvenil (ACJ) oligoarticular
Domingo A. Piza A, Garcia de Vicufia C*, Rodriguez L, Ros J.B, Gonzalez E.
S.Pediatria. *S.Oftalmologia. Unitat Integrada Clinic-San Joan Deu. U. Barcelona

Objetivos: 1) Valorar la utilidad del tratamiento con ciclosporina A en la
uveitis asociada a ACJ oligoarticular. 2) Seleccionar los casos de uveitis en los que
se aconseja el tratamiento con ciclosporina. 3) Determinar la posible aparicién de
efectos secundarios al tratamiento, mediante control periédico de la funcién
hepatica y renal.

Material y métodos: recogemos los pacientes afectos de ACJ oligoarticular
con uveitis tratada con Ciclosporina A y seguimos su evolucién con controles
clinicos y analiticos.

Resultados: Seleccionamos 4 casos, todos eran niflas, con edad media de
debut de la ACJ de 2 afios (11m-7afios); dos pacientes debutaron con clinica
articular (oligoarticular) uno oftalmolégica, y otro con ambas formas de
presentacion. Todos los casos eran FR(-), ANA (+), HLA-B27 (-). Los criterios que
se tuvieron en cuenta para iniciar el tratamiento con la ciclosporina fueron a) uveitis




bilateral; b)uveitis refractaria al tratamiento con corticoides y midriaticos topicos
ademas de corticoterapia oral; c) disminucién importante de la agudeza visual.
Previo al inicio del tratamiento se realizaron controles analiticos de funciéon renal y
hepéatica Monitorizamos los niveles plasmaticos de Ciclosporina obteniendo el valor
basal pico y valle para poder ajustar dosis; éstas se iniciaron a 5mgr/K/dia, c/8h
modificandose segun la monitorizacion, en un caso se aumentd hasta 7 mgr/Kg/dia
c/éh). Como efectos secundarios se objetivd en un caso, aumento de
transaminasas, aunque también seguia tratamiento con Metotrexate; en otro
discreto aumento de T.A. (en tratamiento con corticoides orales), ambos efectos
normalizados posteriormente y en una paciente importante hipertricosis. En ningun
caso obligaron a retirar el tratamiento. La duracion media del tratamiento con
Ciclosporina A fue de 8 meses (2m-14m). Durante el mismo se consigui6, en la
mayoria de los casos, que el paciente se encontrase libre de brotes y cesado el
tratamiento, éstos e hicieron mas esporadicos. En un caso se consiguié mejorar la
agudeza visual del ojo afecto, y en otro no se obtuvo respuesta alguna después de
3m de tratamiento , por lo que se retir6. no se objetivé regresion de las secuelas
residuales debidas a brotes previos de uveitis.

Conclusiones: 1) El tratamiento con ciclosporina A es util para disminuir los
repetidos brotes de uveitis nterior en ACJ, rebeldes al tratamiento habitual. 2) No
influye en el curso de las secuelas de uveitis previas (sinequias, cataratas,
qgueratopatia en banda...) 3) La duracion del tratamiento es muy variable,
dependiendo de la respuesta del paciente. 4) Es importante la monitorizacion de la
ciclosporinemia, para obtener niveles farmacolégicos. 5) Seria necesario un estudio
con mayor numero de casos de uveitis refractarias al tratamiento habitual en
pacientes con ACJ oligoarticular para obtener resultado concluyentes

P14.- Artritis cronica juvenil sistémica (ACJS) refractaria al tratamiento
M. Ib&fiez Rubio, J. Martinez Pérez, P.Brafias Fernandez, R.A.Mufioz Codoceo, J.C.
Lépez Robledillo. M° D. Lopez Saldafia.

Unidad Reumatologia Pediatrica. Hospital Nifio Jesus. Madrid

Introduccidn: La ACJS es un auténtico desafio para el pediatra, debido a su
inespecificidad, variabilidad de sintomas y respuesta al tratamiento.

Caso 1: Varén de 2,5 afios diagnosticado con ACJS con actividad inflamatoria
clinico-analitica refractaria al tratamiento. La pauta seguida fue: antiinflamatorios no
esteroideos (AINE), corticosteroides a altas dosis, metotrexate (MTX) a dosis
crecientes, inicialmente oral/i.m., gammaglobulinas i.v. (0.8 gr./kg./dia) dos ciclos
consecutivos sin resultados. Posteriormente megadosis de metotrexate de 40



mg/m2 en ocho ciclos, sin mejoria. Por Ultimo se pasa a ciclosporina (CyA) oral a
razon de 3 mg/kg. y dia y corticoides a bajas dosis, consiguiéndose una respuesta
parcial.

Caso 2: Varon de 13,5 afios con ACJS inicia tratamiento con AINEs,
corticoides orales y posteriormente, bolos i.v. (1 gr de 6 metilprednisolona tres dias
consecutivos). Ante la falta de respuesta, se administra gammaglobulina i.v. (0.8
gr./Kg./dia) dos dias consecutivos, consiguiéndose una remision de la fiebre y
mejoria del estado general a las dos semanas.

Comentarios: Existen pacientes resistentes al tratamiento habitual.

El tratamiento corticoideo prolongado no es recomendable.

Se aconsejan vias alternativas de tratamiento con ahorradores de corticoides
(MTX, CyA y gammaglobulina) y comienzo precoz con estos farmacos.

P15.-Infiltraciones intra-articulares en la Artritis Crénica Juvenil.

J. Garcia-Consuegra, R.Merino. U. Reumatologia Pediatrica.H Univ La Paz. Madrid

Objetivo: Evaluar la respuesta terapéutica a las infiltraciones intraarticulares
con Aceténido de Triamcinolona en pacientes con Artritis Crénica Juvenil y
Espondiloartropatias.

Método: 194 articulaciones de 88 pacientes con ACJ fueron analizadas
prospectivamente tras haber recibido una o mas infiltraciones intraarticulares con
Acetonido de Triamcinolona. Sesenta y ocho articulaciones correspondian a 39
ninos con ACJ de comienzo pauciarticular, 36 a 17 pacientes con una forma
poliarticular, 67 a 20 niflos con una espondiloartropatia. El procedimiento fue
realizado bajo anestesia general en la mayor parte de los casos.

Resultados En el 67°5% de las articulaciones se consiguié una
desaparicién total de los signos inflamatorios. Este porcentaje de remision fue
significativamente menor en el grupo correspondiente a enfermos con forma
sistémica (36% frente al 80% de los otros grupos). A los 6 meses el 70% de las
articulaciones que habian remitido permanecian libres de recaida. la probabilidad
de permanecer en remision por periodos mas prolongados fue significativamente
mayor en el grupo de las espondiloartropatias, segun la curva de Kaplan-Meier.

Conclusién: Las inyecciones intraarticulares
con triamcinolona son una opcion terapéutica para el control de la artritis crénica en
la infancia

P.16 Expresion de los transportadores de agua y sodio en la glandula
salivar del sindrome de SJOGREN juvenil.



E Trujillo. S Bustabad, I.Ferraz, T. Gonzalez. Unidad de Investigacion y Servicio de
Reumatologia . Hospital Universitario de Canarias. La Laguna. Tenerife.

Nuestros estudios previos muestran que las glandulas salivares menores de los
pacientes afectos de Sindrome de Sjogren Primario adulto, presentan una
expresion de los transportadores de Na+ y agua disminuida respecto a los
controles sanos. No existen estudios en las glandulas salivares del Sindrome de
Sjogren Juvenil.

Objetivo: Establecer los niveles de expresion de las proteinas de membrana
celular responsables del transporte de agua (Aquaporinas) y de sodio (Na+,K-,
ATPasa y ENAC) en las glandulas salivares menores de pacientes afectos de
Sindrome de Sjégren Primario Juvenil respecto al adulto.

Método: De biopsias de mucosa labial obtuvimos glandulas salivares menores
de pacientes afectos de SSP Juvenil y adulto y controles sanos. Realizamos la
identificacion y cuantificacién relativa de las proteinas transportadoras de agua y
sodio de membrana celular, mediante inmunohistoquimica de fluorescencia,
utilizando anticuerpos especificos contra las subunidades e isoformas de los
transportadores estudiados.

Resultados: Las glandulas salivares menores de los pacientes afectos de SSP
Juvenil presentan, respecto a los controles sanos, inmunopositividad conservada
para todas las subunidades e isoformas de Na+,K--ATPasa y de ENAC, asi como
de Aquaporina 1. En los pacientes adultos no observamos expresion de ENAC ni
de Aquaporina 1y la intensidad relativa de la expresion de todas las isoformas de
Na+,K- ATPasa es marcadamente inferior a la observada en sujetos sanos.

Conclusién: Las glandulas salivares menores en el SSP Juvenil presentan una
expresion conservada de los transportadores de sodio y agua.

P17.-Poliangeitis microscépica en la infancia.
J .Garcia-Consuegra, R.Merino,*L Espinosa,* MJ Martinez Débora.
U. Reumatologia Pediéatrica. *Sec. Nefrologia Pediatrica. Hospital La Paz. Madrid

Introduccién La poliangeitis microscépica, previamente llamada poliarteritis
microscépica, es una vasculitis de pequefios vasos, asociada a anticuerpos
anticitoplasma de los neutréfilos

Resultados: Se muestran en la tabla

Pacientel Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4 Paciente 5

Edad (afios) 4’5 9’5 9’5 104 55
Sexo varon mujer varon mujer mujer
Presentacion insidiosa insidiosa insidiosa aguda aguda
Fiebre Si Si Si Si Si
Artralgias/artritis ~ si Si Si Si Si
Lesién cutaneas r.urticarial rurticarial rurticarial  no rash urticarial
necrosis digital y purpurico
Hemorragia pulm. no Si no Si no
Hematuria + + + + +
Proteinuria + + + + +
Insuficiencia renal si no no Si Si

Biopsia renal semilunas escl. focal semilunas necrotizante necrotizante



Hemoglobina 4’8gr/dl 10gr/dl 9" 7gr/dI 7" 4gr/dl 9gr/dl

ANCA(MPO) N.D. O] N.D. O] O]
Anti-GBM ND O] ND O] O]
Tratamiento Corticoides Corticoides Corticoides Corticoides Corticoides
CF CF/AZPICyA CF/AZP CF CF/IAZP/gG
Plasmaf. Plasmaf. Plasmaf.
Dialisis Traspl. renal
Evolucién Exitus Exitus Asintomatico Asintomatico I.r terminal

peritonitis? h. pulmonar

GN:Glomerulonefritis,ANCA: Ac anticitoplasma neutréfilo.MPO:mieloperoxidasas.
AntiGBM anti membrana basal glomerular. ND: no determinado. CF: Ciclofosfamida.
AZP: Azatioprina. CyA Ciclosporina

Conclusién: la poliangeitis microscépica es una enfermedad sistémica, severa,
asociada a anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilo. La glomerulonefritis
rapidamente progresiva y la hemorragia pulmonar son sus manifestaciones mas
graves.

P18. Enfermedad de Wegener. A proposito de un caso
M Tomico, V Nebreda, T Bracamonte, M Crespo, C Calvo, L Echeverria.
Hospital Severo Ochoa. Leganés. Madrid

Introduccidn: La granulomatosis de Wegener se caracteriza por la presencia de
inflamacién granulomatosa con vasculitis que afecta sobre todo al tracto respiratorio
superior, inferior y riflones.Es rara en la infancia y con mayor frecuencia que en el
adulto la localizacién puede estar limitada al tracto respiratorio superior. La
evolucion sin tratamiento puede ser fatal.

Caso clinico: Nifia de 10 afios de edad que ingresa por presentar en los ultimos
meses disnea y estridor inspiratorio y espiratorio moderado con el ejercicio y leve
en reposo.En el ultimo mes presenta reagudizaciones bruscas del cuadro tratadas
con beta2 inhalados y prednisona oral con mejoria parcial y transitoria Ant
familiares: madre diagnosticada de artritis reumatoide. Ant. personales: desde hace
2 afios y medio presenta tumefaccion dolorosa de glandulas lacrimales y proptosis
diagnosticada por biopsia de dacrioadenitis bilateral tratada con corticoterapia oral
gue mantiene durante periodos prolongados empeorando la sintomatologia al
disminuir la dosis. En los dos ultimos afios rinitis persistente con expulsién frecuente
por ambas fosas nasales de espesos moldes sanguinolentos 'y
necrotico.Exploracion al ingreso Peso(pl0), talla (p3). Sat 02 93%. REG estridor,
audible sin fonendo,inspiratorio y espiratorio, tos metalica, disfonia, retraccion
costal a tres niveles. A.P.hipoventilacion moderada, espiracion alargada, no
sibilancias, ptosis palpebral y aumento de glandula lacrimal dcha, proptosis.
Mucosa nasal: lesiones con aspecto granulomatoso. Resto normal Examenes
complementarios:hemograma, VSG, PCR, sedimento de orina normales. ANA (+
)1/160 posteriormente (-). P-ANCA y C-ANCA repetidamente (-). TAC craneal:
Dacrioadenitis dcha. TAC laringeo: disminucién simétrica de laringe subglética. TAC
de control tras siete meses de tratamiento mejoria de la estenosis. Biopsia de
mucosa nasal:12abundante inflamacion cronica y aguda, 22material necrético.
Evolucién A su ingreso se incrementa la dosis de prednisona oral(2 mgr/K/d) con




mejoria de la tos, disnea y estridor reapareciendo los sintomas bruscamente al
suspenderla por lo que se reinicia tratamiento con deflazacort oral (2mg/k/d). Por la
rinitis costrosa persistente, la dacrioadenitis crénica y la estenosis laringea, el
cuadro clinico parece compatible con enfermedad de Wegener con afectacién del
tracto respiratorio superior a pesar de los ANCA(-) y las biopsias nasales no
concluyentes. Se envia al S°ORL (Hosp.12 Octubre) para realizar biopsia laringea
y valorar tratamiento quirdrgico considerandose ambos de alto riesgo por lo que no
se realizan. Tras siete meses de tratamiento con corticoides, ante el aspecto
cushingoide de la nifia, los episodios bruscos y a veces graves de estridor y
dificultad respiratoria, se decide afadir al tratamiento Metotrexate oral (0°6
mgr/k/sem) y TMT-SMX, disminuyendo paulatinamente la dosis de corticoides. Con
esta misma pauta en los ultimos 11 meses la evoluciébn ha sido buena: ha
presentado dos episodios de dificultad respiratoria y broncoespasmo leve sin
estridor que mejoré afiadiendo broncodilatadores al tratamiento.

Comentarios: en el caso de una fuerte sospecha clinica de enfermedad de
Wegener con sintomatologia grave creemos justificado el tratamiento con
Metotrexate y corticoides, aun en el caso de que no en positivos todos los datos
analiticos y anatomopatolégicos

P19. Enfermedad de Kawasaki. Revision de 15 casos.

Capdevilla R, Pericas A, Corripio R, Arnal C,Beltran J.M., Boronat M.

Unidad Infecciosos. Hospital Vall d"Hebrén. Barcelona

Introduccién: Se trata de una vasculitis generalizada de etiologia
desconocida de aparicidon casi exclusiva en la infancia. El diagndstico precoz y la
instauracion del tratamiento son basicos para evitar la complicacion con mas
morbimortalidad del cuadro, la coronariopatia, causa mas frecuente de cardiopatia
adquirida en la edad pediatrica

Obijetivo: Descripcion de las caracteristicas clinicas, analiticas, evolucion y
tratamiento de los pacientes diagnosticados de Enfermedad de Kawasaki en nuestro
Hospital

Material y métodos: Se recogieron 15 casos entre Enero-92 hasta Marzo-99

Resultados: la edad media fue de 3 afios, en un rango de 3 meses a 12 afios
y 8 meses.La relacién nifio/nifia fue de 2°75(mas alta que en la mayoria de las
series:1’'5) Las manifestaciones clinicas: conjuntivitis(86°7%), lesiones
orales(100%), exantema(100%), afectacion de extremidades(86°6%),
adenopatias(40%) permitieron junto con la presencia de fiebre de mas de 5 dias de
evolucion, el diagnostico del cuadro. Observamos alteraciones cardiologicas en 3
pacientes(20%): insuficiencia mitral ligera-moderada(l), aneurisma coronario
pequefio(<5mm)(2). En un caso se realizé el diagnostico de E. Kawasaki atipica
(lesiones orales, exantema, lesiones en extremidades y dilatacion coronaria de 3-
3’5 mm). Todos los pacientes recibieron tratamiento con IGIV, AAS, con buena



evolucion clinica. Un paciente requirio retratamiento con IGIV por reaparicién de la
fiebre, restitucion ad integrum clinica. Hasta la fecha no se han observado
complicaciones secundarias a la coronariopatia.

Conclusiones: Los resultados de nuestra serie son analogos a otras series
descritas. Un 20% de los pacientes presentaron alteraciones cardiacas, el control
evolutivo a los 5 afios es normal. La existencia de formas atipicas obliga a la
practica de una ecografia precoz, especialmente en lactantes pequefios, para evitar
las demoras del diagnéstico

P 20.- Enfermedad de Kawasaki: A propésito de dos casos con
afectacion cardiovascular

Diaz P. Artigas S, Garcia J.J. Caritg Bosch j, Camino M, Gonzélez E.

S.Pediatria. S.Cardiologia Pediatrica. Unitat integrada Clinic-Sant Joan Deu.
Universidad Barcelona

Introduccidn: La enfermedad de Kawasaki (EK) es un entidad de diagnostico
clinico, cuyo prondstico viene determinado por la afectacion coronaria. Esta se ha
descrito mas frecuentemente en pacientes de corta edad y en los de debut
incompleto. Presentamos los casos de dos pacientes que presentaron aneurismas
coronarios en el curso de una EK.

Caso clinico 1. lactante de sexo femenino de 4 meses de vida que presenta
fiebre alta de 8 dias de evolucién, rechazo parcial del alimento, irritabilidad y
tumefaccion de manos y pies. Exploracion fisica: febril, estado general aceptable,
irritabilidad marcada, edema de dorso de manos y pies, conjuntivas hiperémicas,
labios fisurados, eritema perianal. Exploraciones complementarias: Analitica 1)
sanguinea: anemia microcitica, hipocroma. Plaquetas 713.000/mm3. Leucocitos
23000/mm3  (23L/10M/62N/3C/2E/OB) PCR:207 mgr/l. VSG:120mm 1°hora.
Albumina:24 gr/l. Prot.tot:4"7 gr/l. AAST/ALT 60/93 UJ/l. 2)orina de 24 horas:
proteinuria de rango no nefrético (32°8 mgr/m2/h). evolucién: Ante la presencia de
cuatro criterios (fiebre de mas de 5 dias, labios fisurados, hiperemia
conjuntival,tumefaccion de extremidades) se sospecha una enfermedad de
Kawasaki incompleta 6 atipica, por lo que se inicia tratamiento con gammaglobulina
l.V.(2gr/k dosis Unica) y AAS a 100mgr/K/dia con desaparicion de la fiebre y la
irritabilidad a las 24 horas. Se realiza ecografia que muestra la presencia de
aneurismas coronarios gigantes (confirmado por aortografia)

Caso 2: Lactante de sexo masculino de 8 meses de edad que presenta
febricula de 16 dias de evolucién. El 3° dia del proceso febril aparece un exantema
maculopapuloso en tronco y extremidades, el 11° dia inyeccion conjuntival y las 24
horas previas al ingreso descamacion de los pulpejos de dedos de manos y pies.



Exploracion fisica: febricula, buen estado general, irritabilidad marcada,
descamacion en pulpejos de dedos, adenopatias laterocervicales del cm de
diametro. Exploraciones complementarias: analitica  1)sanguinea: anemia
microcitica hipocroma. Plaquetas: 554.000/mm3. Leucocitos:15.500/mm3(41L/ 4M
/48N/2C/ 5E/0B) PCR:162 mg/l. AAST/ALT: 92/78 Evolucion: el paciente, que
presenta criterios completos de EK, ingresa para seguimiento y tratamiento con
gammaglobulina a dosis de 2gr/K/d y AAS a 100 mgr/K/dia, desapareciendo la
fiebre a las 48 horas. Se realiza ecocardiografia que evidencia dilatacién en el
origen de las arterias coronarias .

Comentarios: la EK es secundaria a una panvasculitis de grandes y
medianas arterias; su diagnostico es clinico. hablamos de curso atipicos cuando el
paciente presenta 4 criterios y coronariopatia. la complicacion mas frecuente, con
implicacién pronostica, es la presencia de aneurismas coronarios. Estos suelen
aparecer en la fase aguda de la enfermedad. Su incidencia disminuye notablemente
si se administra gammaglobulina ev (2gr/K DU) en los primeros 10 dias de la
enfermedad. Son mas frecuentes en pacientes menores de 6 meses y en formas de
enfermedad de curso atipicos y recurrente. establecido el diagnéstico de EK es
necesario un seguimiento exhaustivo para controlar los pacientes con cardiopatia
diagnosticada en fase aguda y/6 corroborar que no parece esta en la fase tardia

P 21.- Parpura de Schdnlein-Henoch. Estudio prospectivo de los casos
hospitalizados durante los ultimos 18 meses.

Rodriguez-Ferran L, Artigas S, Domingo A. J. Ros, E. Gonzélez.
Servicio de Pediatria. Hospital San Juan de Dios. Universidad de Barcelona

Objetivos: 1) Analisis descriptivo de la incidencia, caracteristicas clinicas,
analiticas y presencia de complicaciones de los 18 casos de Purpura de Schdélein
Henoch (PSH) ingresados durante un periodo de 18 meses (Enero 98-Junio 99)
2) determinacion de posibles agentes etioldgicos infecciosos 3) Seguimiento
evolutivo hasta la actualidad.

Material y métodos: Estudio prospectivo descriptivo de los casos de PSH
ingresados en nuestro centro durante el periodo de estudio. De todos los casos, se
determinan durante su ingreso caracteristicas clinicas, analiticas, serolégicas a
Mycoplasma,  Clamydia,Parvovirus  B19,Faringotest, factores C3, C4,
Inmunoglobulinas (A,G,M). se realiza seguimiento ambulatorio segun evolucion.

Resultados: Datos clinicos: predominio de sexo masculino (2:1), edad media
de 5 afios, sin predominio estacional claro. EI 38% referian cuadro infeccioso
previo. La purpura aparecié en la totalidad de los casos y sélo en el 16% no fue
signo de presentacion. El 60% de los casos presentdé edema de partes blandas y el




70% artralgias, con un 5% de artritis. En el 88% hubo abdominalgia, siendo intensa
en un 60%. En el 38% se determino proteinuria, en un 16% hematuria 'y en un 11%
hipertension arterial. El cuadro clinico se acompafio de fiebre en un 22% de los
casos. Datos analiticos: en un 27% el recuento plaquetas fue>400.000/mm3. En el
16% aparecié leucocitosis, en un 33% elevacién de la VSG, en un 77 % aumento de
la PCR y en un 50% aumento de la cifra de IgA sérica. La fraccidbn C4 resulto
elevada en un 27% y disminuida en un caso. El aumento de ASLO se hall6 en un
22% de los casos. El faringotest fue negativo en todos los casos y las serologias
(Mycoplasma, Clamydia y Parvovirus) solo mostraron infecciones antiguas. Pruebas
de imagen: en un 61% se practicé ecografia abdominal, que mostré alteracién en un
16%(distensién de asas) sin hallarse hematoma en el transito esofago-gastro-
duodenal en ninguno de los casos. En dos casos se practicé biopsia de piel con
imagen propia de vasculitis leucocitoclastica. Tratamiento: el 33% recibieron
tratamiento con corticoides endovenosos por el dolor abdominal (metilprednisolona,
prednisona) y un paciente recibid tratamiento con captopril por hipertensién arterial.
Evolucion: la mayoria de los casos han seguido hasta ahora un curso monofasico
salvo un caso que fue polifasico con 4 brotes y otro crénico.

Conclusiones: En la serie estudiada en nuestro centro durante este periodo los
datos epidemiolégicos coinciden en gran medida con las series de la literatura salvo
la aparicion de fiebre en un 22% de los casos, que no queda reflejada en las otras
series. en cuanto a determinaciéon de agentes etiolégicos, no hay ningun resultado
concluyente ni en las series consultadas ni en el presente estudio. No se ha hallado
hematoma duodenal en ninguno de los casos. La afectacion renal fue leve en todos
los casos, y la evolucién fue en su mayoria monofasica

P22.- Tecnica de patergia y resultados en pacientes pediatricos con
enfermedad de Bechet

l. Calvo, L Lacruz
Unidad de Reumatologla Pedi-trica. Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia.

La enfermedad de Bechet (EB) se caracteriza por una afectacion multisistémica
cronica que se define segun los criterios del Grupo Internacional para el estudio de
la enfermedad de Bechet (GIRB), siendo el Test de Patergia (TP) uno de los
criterios aceptados para el diagnéstico.

Objetivo: Mostrar la frecuencia de positividad del test de Patergia en nuestros
pacientes diagnésticados de EB.

Pacientes y métodos: El test de Patergia se realiza en 42 pacientes menores
de 15 afios controlados en nuestra Unidad por Aftas bucales recurrentes.
Seleccionamos los 16 nifios que cumplian criterios diagnésticos del (GIEB) y
describimos las manifestaciones clinicas que presentan y en 12 pacientes sanos.




Para la realizacion del TP el nifio debe estar en decubito supino, para la asepsia de
la zona abdominal supraumbilical se utiliza una solucion alcohdlica al 70%.
Puncionamos en cuatro puntos con aguja calibre 0.8x25mm, perpendiculares a la
piel y con una profundidad de 3-4mm. La zona se cubre con apdsito esteril hasta
hacer la lectura 48 horas después. Se considera positivo el TP cuando se objetiva
reacccion pustulosa o macular en la zona de puncion.

Resultados: En los 16 nifios con EB, de edades comprendidas entre 2-12
afos (media 6.2), hay un predominio de nifias/nifios 14/12. Las manifestaciones m-s
frecuentes fueron aftas bucales en el 100%; cutaneas 100%, lesiones genitales
86%; dolor abdominal 73%; artralgias 66.6%; infecciones de repeticién 53%;
cefalea 33.3%; artritis 20%; uveitis 18.5%, vasculitis 12.5%, neuropatia periférica
12.5%; vasculitis cerebral y pulmonar con fracaso cardiorrespiratorio 6.2%. En tres
de estos nifios el TP fue positivo (18.5%). No se objetivd ninguna complicacion en la
realizacion de la técnica. La respuesta fue negativa en todos los casos del grupo
control.

Comentarios: En nuestra serie la frecuencia de positividad del TP es baja en
relacion a las series publicadas en adultos, aunque la dispersién de los resultados
es grande dependiendo la zona geografica. Faltan series pediatricas para comparar
resultados.

P23.- Analisis del Fenémeno de RAYNAUD (FR) infantil y juvenil_Rubira
M.J., Revenga M, Hortal R, G° de la Pefia P. Gamir ML.

Servicio de Reumatologia. H.Ramén y Cajal. Madrid

Introduccién: El FR puede formar parte o preceder durante afios a una
enfermedad del tejido conectivo, o bien permanecer como FR primario (criterios de
Le Roy-Medsgen)

Objetivos: Analizar la forma de comienzo, evolucién y factores prondésticos del
FR infantil diagnosticados y seguidos en los udltimos 20 afios en nuestra consulta
monografica de Reumatologia Pediatrica

Material y métodos: Estudio prospectivo utilizando una hoja de recogida de
datos de los pacientes menores de 18 afios con FR como motivo de consulta.
recogiendo datos clinicos, analiticos y evolutivos

Resultados: Se estudiaron 54 pacientes, 47 nifias(87°03%) y 7
varones(12°96%) con una relacion H/V de 6°7 /1 y una edad media de comienzo de
1376 afios (2-18). En 31 pacientes (57°4%) el FR se present6 de forma aislada y en
23 pacientes (42°5%) con artritis, nddulos subcutaneos y/o edema de manos.

Tras un tiempo de evolucibn de 7 afios (1-14): 10 pacientes(18 5%)
progresaron a una conectivopatia definida (4 EMTC, 3 ES, 2 LES, 1 ACJ), 31
pacientes (57°4%) presentaban algun rasgo de Enfermedad Indiferenciada del
tejido conectivo (artritis, edema de manos, nédulos isquemia digital, livedo, Ulceras
mucosas, uveitis, ANA+ y alteraciones capilaroscépicas). 13 pacientes(24 1%)
permanecen como FR primario



Conclusiones: Nuestro trabajo confirma:

1) Mas del 50% (en nuestro caso 75°9%) del FR en la edad pediatrica

2) Nuestra mayor proporcion se puede explicar por la seleccion previa de los
casos remitidos

3) La artritis, edema de manos, presencia de AAN y alteraciones en la
capilaroscopia periungueal son buenos marcadores prondsticos

P24 Formas de comienzo del LES infantil y juvenil.

Garcia de la Pefia P. Garcia MA, Hortal R, Zen A., Gamir ML.

S. Reumatologia. Hospital Ramén y Cajal. Madrid

Objetivo: Analizar las formas de comienzo del LES infantil y juvenil
diagnosticados en los ultimos veinte afos de un Servicio de Reumatologia.

Material y métodos: Estudio prospectivo utilizando una hoja de recogida de
datos de todos los pacientes por debajo de veinte afios diagnosticados de L.E.S,
recogiendo todos los datos tanto clinicos como analiticos durante los seis primeros
meses de enfermedad

Resultados: Se estudian 29 pacientes, 4 varones(13°8%) y 25 mujeres(86°2%)
con una relacién V/H :1/6"3. El 17°2% tuvo una edad de inicio de la enfermedad
comprendida entre 0-11 afios. El 58 7% entre 12-18 afios y el 24"1% a los 19 afos.

Las manifestaciones clinicas que se hallaron por orden de frecuencia fueron:
manifestaciones articulares 82°8%, cutaneas 58°6%, sindrome constitucional 551%,
fiebre 31%, adenopatias 20°7%, hepatomegalia 20°7%, FOAT (fiebre,
organomegalias, alteracion de las transaminasas) 17°2%, manifestaciones renales
en 17°2%, esplenomegalia 13"8%, Raynaud 13°8% manifestaciones pulmonares
10"3%, y manifestaciones cardiolégicas en un 6"9%

Los hallazgos de laboratorio encontrados por orden de frecuencia: AAN en un
62%, leucopenia 552%, linfopenia 51°7%, DNA 483%, trombopenia 37°9%,
aumento de transaminasas 24" 1%, consumo de complemento 27 6%, Ro+ 24°1%,
Coombs 17°2%, anemia 17°2%, hipergammaglobulinemia 17°2%, crioglobulinas +
13"8%, ACL 10°3%, Sm+ 10"3%, La + 3"4%.

Conclusiones: comparando nuestros resultados con otras series se confirman :
la relaccion V/H disminuye respecto a adultos; la aparicion por debajo de los 5 afios
es una rareza (en nuestra serie no hubo ningun caso); la forma de comienzo agudo
es la mas frecuente con 17°2% de sindrome FOAT; mayor frecuencia de afectacion
renal y alteraciones hematoldgicas desde el principio. Por el contrario se
encontraron mayor numero de manifestaciones cardiolégicas y pulmonares




P 25.- Shock cardiogénico como forma de debut en un paciente con lupus
eritematoso sistémico.

J. Cobas, R. Velasco, E. Carvajal, M.A. Fernandez, M.J. Rincon, R. Cazorla, E.
Zambrano. Servicio de Pediatria. Hospital Virgen de la Salud. Toledo.

Resumen. Introduccion. El lupus eritematoso sistémico (L.E.S.) es un trastorno
autoinmune que provoca inflamacion de mdaltiples 6rganos y sistemas. En un 20%
de los casos se manifiesta en la infancia, apareciendo con mas frecuencia en la
adolescencia y en el sexo femenino. Sus manifestaciones clinicas son
extremadamente variables. Presentamos el caso de una paciente de 13 afios con
I.LE.S. que debuta con un cuadro de insuficiencia cardiaca congestiva.

Caso clinico Nifia de 13 afios que ingresa en UCIP por deterioro del estado
general acompafiado de taquicardia y taquipnea progresiva. En los 15 dias previos
presentd astenia, anorexia y palidez. No otros antecedentes de interés. Exploracién
fisica: Peso y talla en percentiles normales. F.C.: 125 I/m, FR 35 r/m, TA 110/70. T2
axilar 37°C. Mal estado general. Consciente y agitada. Marcada palidez cutaneo-
mucosas. Regular perfusion periférica. Edemas discretos en parpados, mufiecas y
tobillos. No lesiones cuténeas. Polipnea con aleteo nasal. Auscultacién pulmonar:
estertores crepitantes generalizados. Auscultacion cardiaca: taquicardia, ritmo de
galope, soplo sistolico eyectivo en borde esternal izquierdo. Sin hepatomegalia. No
meningismo. Pruebas complementarias al ingreso: Hemograma: hemoglobina: 4
gr/dl. Hematocrito: 9,5%. plaquetas: 121000. Coombs directo: positivo (1/254).
Bioquimica sanguinea: Urea: 64 mg%, creatinina: 1.5 mg%, resto normal.
Radiografia de térax: cardiomegalia y patron de congestion venocapilar.
Ecocardiograma: miocardiopatia dilatada y derrame pericardico moderado.
Evolucion: Con el diagnostico de anemia hemolitica autoinmune e insuficiencia
cardiaca congestiva secundaria, recibe tratamiento con corticoides ademas de
estabilizacion de su situacion hemodinamica, con evolucién favorable. Ante la
presencia de proteinuria y signos de insuficiencia renal, se realiza biopsia renal
evidenciandose nefropatia Iupica (glomerulonefritis proliferativa difusa tipo 1V de la
OMS). El estudio inmunologico demostrd ANA positivo (1/5000) y anti-DNA nativo
positivo (459 Ul). Estudio HLA: DR3, DR7, DR52 y DR53 positivos.

Comentarios. Queremos destacar con respecto a esta entidad la gran variedad
de patrones de expresion clinica que puede adoptar, asi como la irregularidad de
su forma de inicio, pudiendo ser éste insidioso con sintomas intermitentes como
fiebre, exantema, artritis,artritis, etc. lo cual nos puede orientar al diagnéstico de
enfermedad multisistémica o agudo con compromiso severo de uno O varios
organos, como sucede en nuestro caso.



P26.- Miopatias inflamatorias en la infancia: asociacion con vasculitis,
menor enfermedad intersticial pulmonar y aumento de mortalidad asociada a
afectacion cardiaca C.Torres, *F.J. GOmez-Reino, M.Galindo, ** A GoOmez-
Céamara, *** A.Cabello, P.E..Carreira.

Servicios de Reumatologia, * Reumatologia Pediatrica, **Epidemiologia, Yy
**Anatomia Patoldgica. Hospital 12 Octubre. Madrid.

Objetivo: Comparar las caracteristicas clinicas, evolucion y mortalidad de
pacientes con miopatias inflamatoria de comienzo en la infancia y edad adulta.

Métodos: Estudio descriptivo transversal basado en una muestra de pacientes
consecutivos, diagnosticados de miopatia inflamatoria, segun los criterios de Bohan
y Peter, vistos en los Servicios de Reumatologia y Reumatologia Pediatrica de un
Hospital Universitario entre 1980 y 1998. La afectacion cardiaca se defini6 como
alteracién en el EKG compatible con arritmia 6 bloqueo y la pulmonar como la
presencia de infiltrado intersticial difuso en Rx 6 TAC toracico, en ausencia de
infeccion ¢ insuficiencia cardiaca. Los datos clinicos fueron obtenidos de las
historias. Se utilizo la Odds Ratio con 95% CIl para medir la fuerza de asociadén
entre las principales variables.

Resultados: De los 66 pacientes encontrados, 18 (27%) tenian edad de
comienzo menor de 18 afos. En este grupo, 13 (72%), eran mujeres y 5 (28%)
varones. Las manifestaciones mas frecuentes fueron la cutanea (67%), articular
(50%), Raynaud (28%), vasculitis (72%) y calcinosis (17%). El inicio en la infancia
se asocioé con mayor presencia de vasculitis (OR=18,1; 95% Cl, 1,9-168,6; p=0,005
Fisher exact test) y con menor incidencia de afectacion pulmonar (OR= 0,09;
95%Cl, 0,014,8; p=0,007 Fisher exact test). El seguimiento medio de los nifios fue
de 5,6 (18-0,5) afos. Tres pacientes fallecieron y 3 se perdieron para el
seguimiento. La mortalidad se asocié con peor respuesta al tratamiento (p=0,002,
Fisher exact test), y con la presencia de afectacion cardiaca (p=0,029, F.exact test).

Conclusién: Las miopatias inflamatorias en la infancia presentan mayor
incidencia de vasculitis y menor de afectacion pulmonar. La mortalidad se asocia
con pobre respuesta al tratamiento y afectacién cardiaca.

P27.- Miositis transitoria e la infancia. A proposito de 14 casos.
Martin |, Diaz P, Martinez |, Arce A, Ros JB, Gonzalez E.
Servei Pediatria. Unitat integrada Clinic-Sant Joan Deu.
Universitat Barcelona

Objetivo: Analizar las caracteristicas clinicas y analiticas de las miositis
transitorias virales en la infancia.

Material y métodos: Revision de 14 casos de pacientes con el diagnostico de
miositis que, fueron hospitalizados en nuestro centro durante el periodo
comprendido entre Enero-95 y Abril-99 Confeccionamos protocolo donde se
recogen los datos de filiacién, caracteristicas clinicas y analiticas, asi como
examenes complementarios solicitados, tratamiento y evolucién.




Resultados: De los 14 casos analizados, 10 tienen lugar en el periodo
comprendido entre 7/98 y 4/99. El mayor porcentaje de casos se produjo en
invierno(50%) con predominio del mes de febrero (21°41%). Un 21°41% en verano,
14°28% en primavera y 14'28% en otofio. La distribucién por sexos fue de 8
varones y 6 mujeres ( razén 1/3’1) La edad media fue de 727 afio. En 2 caso habia
antecedentes de episodios de miositis previos, pero en ninguno de antecedentes
familiares. En 8 casos se constat6 infeccion previa (3 casos amigdalitis, 4 casos de
infeccibn aguda de vias aéreas altas) y 1 caso con antecedentes de vacunacién
triple virica. Sintomas en el momento del diagnostico: mialgia(14), fiebre(7), tos(2),
astenia(1) odinofagia(1), cefaleas(1). Hallazgos de la exploracion fisica: dolor a la
palpacion muscular (11), fatigabilidad(6) hiperemia faringoamigdalar(4), alt. reflejos
osteotendinosos(3), contractura muscular (1). Se hallé alteracién en la cifra de
leucocitos en 8 casos: leucopenia(7), leucocitosis (1). Aumento de CPK (amplitud
559-20.500) y de transaminasas(amplitud GOT 80-1217 y GPT 27-537)en todos los
casos. Aldolasa y LDH elevadas en los casos solicitados. Se solicitan serologias
frente a virus respiratorio sincitial, virus influenza A y B, virus parainflluenzae,
rotavirus, enterovirus herpes virus, virus de Epstein-Barr y virus de hepatitis B,
hallandose resultados positivos en 2 casos, 1 frente a virus parainfluenzae y otro
frente a enterovirus, no estando confirmados los resultados de la segunda
determinacion. EMG: solicitado en 1 caso, fue normal. Biopsia muscular realizada
en un caso fue normal. En ningln caso se presentaron complicaciones. Todos los
pacientes recibieron tratamiento con AINEs (ibuprofeno) y reposo. Un paciente
requirié tratamiento con prednisona durante 2 meses. Evolucion: Hospitalizacién
corta salvo en 1 caso. curso monociclico en 11 casos, recidivante en 3

Conclusiones: 1) la mialgia constituye el sintoma guia, presente en todos los
casos en el momento del diagnostico, y Unico sintoma en algunos.2) el dolor a la
palpacién muscular es el principal hallazgo en la exploracion fisica. 3) se detecta un
predominio estacional en invierno, agrupandose la mayoria de los casos en el
invierno 98-99, pudiendo estar relacionado con una epidemia. 4)el tratamiento con
ibuprofeno y reposo resulta efectivo en la mayoria de los casos 5) el diagnostico
etiolégico no se llevé a cabo en la mayoria de los casos debido a la buena
evolucion de la enfermedad y la ausencia de un nuevo control al alta. Nos
planteamos la necesidad de estudio etiologico dad la similitud de todos los casos,
en cuanto a clinica y evolucién, habiendose adoptado la misma actitud terapéutica.
6) la sintomatologia clinica asi como la elevacion de enzimas musculares parecen
suficientes para el diagnéstico, precisando pruebas complementarias mas
complejas en casos de curso anémalo o recidivante para el diagnostico diferencial
con polimiositis idiopética




P28.-Dermatomiositis en la infancia. A propdsito de 7 casos.
Martinez L., Arce A, Diaz P, Martin |, Ros J, Gonzéalez E.
Servei Pediatria. Unitat integrada Clinic-Sant Joan de Deu. Universitat Barceona

Objetivo: evaluar las caracteristicas clinico-demograficas y evolucion de las
dermatomiositis (DM) en la infancia.

Material y métodos: Revisamos desde el afio 1987 hasta 1999 los casos
diagnosticados de DM en nuestro centro, siendo un total de 7

Resultados: Un caso present6 afectacién cutanea exclusiva; otro afectacion
muscular y 5 afectacién mixta. La distribucién por sexo (H/V) fue 6/1, con edad
media en el momento del diagnostico de 6°2 afios. El intervalo de tiempo entre el
inicio de los sintomas y el diagnéstico de la enfermedad fue de 0°9-12 meses. no
hubo antecedentes de infeccion o ejercicio fisico previo, ni familiares con historia de
DM. La clinica predominante en el momento del diagnostico fue: debilidad muscular
(7), lesiones cuténeas (6) y mialgia(3). Destacaron en la exploracion fisica: dolor a
la palpacion de grupos musculares (3), debilidad/fatigbilidad (7), hipotonia(2) e
hipertension arteria 1(1). Las manifestaciones cutaneas incluian exantema en
heliotropo (4), papulas de Gottron(4), eritema malar (3), telangiectasias mano/cara
(3), hiperqueratosis periungueal (2) y cambios pigmentarios(2). la determinacion de
CPK fue normal en un caso (DM amiopatica), estando elevada en el resto. en 4
casos aumentaron los niveles de LDH y en 6 los de aldolasa. se hallaron
anticuerpos antinucleares a titulos significativos en 2 cosos. EI EMG mostré un
patrébn miopatico en 5 casos. fueron compatibles con DM 4 de 5 biopsias
musculares. tratamiento inmunosupresor (ciclosporina:3, azatioprina:2, metotrexate
1). Como complicaciones encontramos: calcinosis (2), osteoporosis (2), retraccion
muscular (1), cicatrices cutdneas (1), cataratas(1l), hipertension arterial (1) e
insuficiencia respiratoria(2) Evolucion: enfermedad controlada en 4 pacientes; 2
continban en tratamiento. El 70% de los pacientes (5 de los 7 casos) presentan
algun tipo de secuelas, desde cicatrices cutdneas aisladas a insuficiencia
respiratoria crénica restrictiva o éxitus. Un paciente fue exitus por fallo multiorganico
a los 11 meses del diagnostico.

Conclusiones: 1. La DM es una enfermedad poco frecuente. 2 En nuestra
serie, la edad media de debut de la enfermedad fue de 6 afios, con predominio del
sexo femenino. 3 Las formas amiopaticas muy infrecuentes, son las mas benignas.
4. Requiere tratamiento agresivo. 5. Genera morbilidad, en su mayor parte
secundaria al tratamiento

P29.- Distrofia Simpatica Refleja en una nifia de 11 afios.
Fernandez A, Calvo C, Nebreda V, Gonzalez A, Crespo M, Carrasco L.I.
Hospital Severo Ochoa. Leganés . Madrid.




Introduccidn: La distrofia simpatica refleja es una entidad caracterizada por
dolor en una extremidad asociado con disfuncién autonémica. Es muy frecuente en
adultos, pero poco conocida en nifios, aunque no rara, lo que ocasiona cuando se
presenta errores o retrasos en el diagnostico.

Caso clinico: Nifia de 11 afios que dos afios antes de la consulta refiere
esguince de tobillo izquierdo. Cinco meses después inicia episodios recurrentes de
dolor intenso en dorso de pie izquierdo, ocasionalmente quemante, con
imposibilidad para el apoyo, acompafiados de hiperestesias, hipersudoracion,
frialdad y coloracion violacea. La exploracion fisica fue normal, con excepcion de
intenso dolor a la movilizaciéon del pie izq, con frialdad, sin cambios de color.
Lesiones eccematosas en dorso de pie izq. Las exploraciones complementarias
realizadas (hemograma, bioquimica,VSG, coagulacion inmunoglobulinas,ANA,
anticuerpos antifosfolipido y anticardiolipina, serologia Yersinia, Shigella,
Parvovirus, y Brucella) fueron normales. La radiografia de miembros inferiores fue
igualmente normal, sin signos de osteoporosis. Se realizaron angiografia de ambos
MMII que fue normal y gammagrafia 6sea con MDP-99 m-Tc, que apreci6 en la fase
de distribucion metabdlica hipocaptacion en pierna y pie izquierdo y en cartilagos de
crecimiento distales de tibia y peroné compatibles con distrofia simpatico refleja de
etiologia vasocontrictora. El paciente inici6 tratamiento con AINE, pirazolonas, y
EMLA tépico sin objetivar mejoria por lo que se pauta rehabilitacién con respuesta
parcial, presentando una reagudizacion del dolor al mes de evolucion, afiadiendose
al tratamiento amitriptilina 0,3 mg/Kg/dia, con una rapida mejoria encontrandose la
paciente asintomatica a los dos meses del diagndstico.

Comentarios: Esta paciente cumple los criterios de distrofia simpética refleja
presentando una evolucion favorable con tratamiento conservador. Creemos
importante reconocer esta patologia de cara a realizar un diagnostico precoz y un
adecuado tratamiento.

P 30.-Distrofia simpéatico refleja en adolescentes con artropatia
bruceldsica.

Rincén Marcos MJ; Velasco Bernardo R; Cobas Pazosa J; Sampedro J, Cazorla
Centro Hospitalario. Servicio de Pediatria. Hospital Virgen de la Salud (Toledo).

Resumen . Introduccién. En el sindrome de la distrofia simpatico refleja un
miembro o parte de €l queda inmovilizado por un intenso dolor. Ademas son
caracteristicos la hipersensibilidad cutdnea, la osteoporosis y los signos de
disfuncion nerviosa autbnoma, que puede acomparfar a otra patologia subyacente.
A propdsito del cual presentamos el siguiente caso.

Caso clinico. Varon de 12 afios, sin antecedentes de interés, que acude a
nuestro servicio por presentar dolor en miembro inferior derecho que dificulta la
deambulacion desde hace un afio. La sintomatologia ha ido en aumento de forma
progresiva. Se investigan antecedentes de cuadros febriles, diarrea, contacto con
animales, ingesta de leche sin pasteurizar, etc, siendo éstos negativos.



Exploracion fisica. Peso y talla en P50. Neurolégico normal. ACP: normal.
Abdomen: normal, no visceromegalias. No exantema ni petequias. Dolor e
impotencia funcional miembro inferior y region inguinal derecha.

Exdmenes complementarios. S. de sangre: leucocitosis con discreta desviacion
izquierda. VSG 38/63. E. coagulacién: normal, salvo fibrinbgeno (659 mor/dl).
Ecografia cadera: aumento discreto de liquido articular. RMN caderas: sinovitis y
edema de cabeza femoral. Gammagrafia dsea: discreta hipercaptacion heterogena
con mala definicién del cartilago de crecimiento. Mantoux, F.R., W. Rose, Aslo y
PCR: negativos. Serologia: aglutinaciones a Salmonella y Typhi y Paratyphi
negativas: a Brucella negativa; Rosa de Bengala positiva. Test de Coombs a
Brucella: IgM negativo; 1gG positiva. Hemocultivos en medio de Castafieda
negativos.

Evolucién _ Ante la sospecha diagnéstica de artropatia brucel6sica se inicia
tratamiento con triple terapia (estreptomicina, tetraciclina y rifampicina). A los pocos
dias de iniciado el tratamiento presenta empeoramiento de la impotencia funcional
con dolor intenso en todo el miembro, irradiado a region dorsolumbar acompafiado
de cambios troficos con descamacion de dedos del pie, coloracion violacea con
aspecto edematoso y sudoracion profusa de dicho miembro. Se realiza Rx de
cadera en la que se observa osteoporosis marcada tanto de cabeza femoral como
acetabulo. Se completa estudio con otras exploraciones complementarias
manteniendo el tratamiento hasta completar segin pauta estandar y se inicia
rehabilitacion, siendo la evolucién lenta pero favorable.

P 31.- Artritis sépticas. Revision de 15 casos
Jimenez F, Leén M, Pallarés H, Capdevila R, Boronat M.
Unidad Reumatologia Ped. Unidad Infecciosos. Hospital Vall d"Hebron. Barcelona.

Introduccidn Las artritis de causa bacteriana o supurativas no son un proceso
raro en la edad pediatrica. Su diagnéstico y tratamiento rapidos son esenciales para
evitar una morbilidad y mortalidad nada despreciables.

Objetivos: descripcién de los casos diagnosticados en nuestro Hospital entre
1994-98.

Material y métodos: Revision de las historias clinicas de 15 pacientes con
dicho diagnéstico; estudio descriptivo retrospectivo.

Resultados: De los 15 pacientes estudiados, la edad media fue de 3 afilos y 8
meses (7 dias-13 afios); 60% nifios, 40% nifias. La incidencia estacional demuestra
un predominio en los meses frios (60%). EI motivo de consulta fue dolor e
impotencia funcional en el 100% de los casos, la fiebre estuvo presente en el 78%



de ellos (los 3 casos sin fiebre corresponden a un R.N. de 7 dias y a 2 lactantes
menores de 2 meses).

Articulaciones afectadas: cadera (8), rodilla (5), codo (1) y sacroiliaca (1).

Del 100% de los cultivos realizados encontramos 40% de hemocultivos
positivos, siendo el liquido articular positivo en el 53% de los casos. De éstos se
aislé Stafilococcus Aureus en 3 pacientes, Streptococcus Pneumoniae en 2
,Haemofilus Influenzae en 1, Salmonella Typhimurium en 1 paciente y Steptococcus
Agalactiae en 1 paciente. A destacar el cultivo positivo a Salmonella en un paciente
que presentd 7 dias antes del ingreso una GEA con coprocultivo positivo al mismo
germen.

El 73% de los enfermos presentaron leucocitosis con desviacidén izquierda,
siendo el valor de la PCR al ingreso elevado en el 86% de ellos.

Todos los pacientes fueron sometidos a desbridamiento quirargico de la
coleccién purulenta, recibieron tratamiento antibidtico endovenoso con Cloxacilina y
Cefalosporina de 32 generacion al ingreso, que se continué durante 2 semanas
segun antibiograma en los casos con cultivo positivo.

Evolucion y control. _ Seguimiento en nuestro hospital del 53% de los casos.
Controles radiolégicos a los 4 6 6 meses, que demostraron normalidad en el 86% de
los pacientes, alteraciones 0seas subsidiarias de correccion ortopédica invasiva en
el 13%.

Conclusiones Todos los pacientes presentaron dolor e impotencia funcional
como signos de debut del proceso.

La articulacién mas afectada resultd ser la cadera.

A diferencia de la bibliografia revisada, en nuestro estudio apreciamos una
positividad baja de hemocultivos y de los cultivos del liquido articular.

Un 13% de los pacientes que fueron controlados a largo plazo requirieron
tratamiento ortopédico quirurgico.

P 32.-Artritis reactiva

Ros JB, Soria E, Domingo A, Rodriguez L, Martin |, Gonzalez E

Servei de Pediatria Unitat Integrada Clinic-Sant Joan de Déu.Universitat Barc

Caso clinico: Nifio de 8 afios consulta por dolor e inflamacion en tobillo

derecho de 7 dias de evolucidn, sin antecedente traumatico; gastroenteritis aguda



3 semanas antes. Se tratd con inmovilizacién y antibioterapia (cefazolina y
gentamicina por via ev), por sospecha de celulitis. La radiologia fue normal, la VSG
de 99 mm, la PCR de 15 mg/L y un titulo de ASLO de 756 u; los hemocultivos fueron
negativos;Se practicaron una ecografia, una gammagrafia 6ésea y una resonancia
magnética, demostrando la existencia de derrame articular y aumento de captacién
del radiois6topo en la articulacion tibio-astragalina y el

tarso. A los 10 dias present6 afectacion de los dos tobillos, las interfalangicas de las
manos y una entesitis en la planta de los pies. El perfil reumatico efectuado mostré
una VSG de 1 12 mm, una PCR de 66 mg/L y unas ASLO de 900 u; los
coprocultivos y las seroaglutinaciones a salmonella fueron positivas; los titulos de
ANA y FR fueron negativos, pero el HLA-B27 fue positivo. Sospechando se tratara
de una fiebre reumatica o una artritis reactiva a infeccion estreptococica y/o
intestinal se cambié el tratamiento a AINES y Penicilina-Benzatina IM. Los
controles cardiolégicos fueron siempre normales; la evolucion fue lenta pero
correcta. Durante toda la evoluciéon de su enfermedad hizo rehabilitacion; las
alteraciones analiticas se normalizaron lentamente y el seguimiento ha sido
correcto, quedando Unicamente leves molestias en manos y pies que no le impiden
una vida normal.

Discusion: La artritis reactiva es una inflamacién articular relacionada con

infecciones intestinales y genitales, sin encontrar el germen en la articulacién; cursa
con una oligoartritis que suele autolimitarse y curarse sin secuelas aunque, a veces,
evoluciona a poliartritis cronica;presenta una fuerte asociacién con el HLA-B27. Los
gérmenes implicados son digestivos (salmonella, shigella, campylobacter y yersinia)
y genitales (chlamydia, ureaplasma...). Los factores ambientales infecciosos junto
con la presencia del factor genético (B-27) desencadenaria la enfermedad. Los
criterios de Calin de 1977 siguen siendo vélidos para su diagndstico. En los
examenes complementarios destacan: Anemia cronica inflamatoria; reactantes de
fase aguda elevados; HLA-B27 + (60 80% casos); en ocasiones, leucocituria,

coprocultivos +, liquido sinovial moderadamente inflamatorio. La radiologia muestra



s6lo aumento de partes blandas y si el proceso se cronifica, pueden aparecer
erosiones, pinzamientos y osteoporosis. El diagndstico diferencial se debe
establecer fundamentalmente con la A.Séptica, la A.Gonococica; la A.C.J.(artritis
cronica juvenil); las Espondiloartropatias y ciertas colagenosis como el L.E.S.(lupus
eritematoso sistémico).El prondstico es variable, con recuperacion total en pocos
meses, aunque en ocasiones, evoluciona a A.Crénica o auna Espondiloartropatia.
Para el tratamiento suelen ser suficientes los AINES junto con rehabilitacion

y en los casos de mala evolucién es preciso usar farmacos de accién lenta La
A.postestreptococica es una A Reactiva tras una infeccion estreptococica que no
cumple criterios de Fiebre Reumatica, no responde a los salicilatos y cursa con
VSG, PCR y ASLO altas, con ANA,FR y HLA-B27 negativos. El tratamiento se basa
en los AINES, rehabilitacién y es aconsejable dar proteccion penicilinica como en la
Fiebre Reumatica pues se han descrito casos de carditis y corea de aparicion
tardia. Este caso es una A.Reactiva a infeccion intestinal (salmonella) y a infeccion

estreptocdécica en un paciente portador del HLA-B27.

P 33.- Artritis reactiva a varicela.
Ros JB, Domingo A. Rodriguez L, Diaz P, Garcia JJ, Gonzalez E.
Servicio de Pediatria. Hospital San Juan de Dios. Universidad de Barcelona.

Objetivos. Revisar las complicaciones de la varicela en relacién con el aparato
locomotor y describir sus caracteristicas clinicas y analiticas.

Material y método: Revisidn retrospectiva de las artritis relacionadas con la
varicela desde 1990 a junio de 1999; descartando las artritis sépticas aparecidas en
el curso de la misma.

Resultados: Se han encontrado 6 casos (4 nifios y 2 nifias), de 2 a 6 afios de
edad, con antecedentes de varicela desde 1 mes hasta pocos dias antes de la
aparicion de la artritis; la afectacion ha sido monoarticular en 3 casos y
oligoarticular en otros 3, con afectacion de cadera (3), rodillas (3) y tobillo (1). La
VSG ha sido superior a 50 mm en 3 casos; la PCR superior a 20 mg/L en 2 casos;
en todos las ASLO han sido normales. Los marcadores inmunoldgicos, también han
sido negativos. En 3 casos se practicé estudio del liquido sinovial, mostrando



inflamacién moderada y siempre cultivos negativos. Los estudios radiol6gicos no
fueron demostrativos. El tratamiento ha sido con antiinflamatorios y reposo.

Conclusiones:

La artritis es poco frecuente como complicacién de la varicela
Afectacion predominante de articulaciones grandes

Descartadas infecciones bacterianas y alteraciones inmunoldgicas
Alteraciones analiticas inespecificas

Liquido sinovial moderadamente inflamatorio

Buena evolucidn con reposo y antiinflamatorios (no Acetilsalicilico).

P34.- Artritis relacionadas con la infeccién estreptocoécica.
Ros JB, Diaz P, Arce A, Martinez L, Garcia JJ, Gonzéalez E.
Servicio de Pediatria. Clinica San Juan de Dios. Universidad de Barcelona.

Objetivos. Revisar las infecciones estreptocécicas en relacion con la patologia
del aparato locomotor, vistas en una unidad de Reumatologia Pediatrica en los
altimos 15 afios.

Material y Método. Se hizo una revision retrospectiva de las infecciones
estreptocécicas excluyendo las artritis sépticas y la fiebre reumatica. Todos los
pacientes cumplian los siguientes criterios: 1) No cumplir criterios de Jones para el
diagnéstico de F. Reumética. 2) Presencia de artritis 0 artralgias con evidencia de
infeccién estreptocécica reciente (por frotis faringeo y/o cultivo positivo o ASLO
altas + de 500 u).

A todos los pacientes se les practicaron analitica general con VSG, PCR y
marcadores inmunolégicos; también estudio cardiolégico y en algunos casos,
estudio del liquido sinovial.

Se ha determinado la edad, el sexo, los antecedentes patolégicos, la clinica,
los examenes complementarios, el tratamiento y la evolucion.

Resultados. Se han encontrado 17 pacientes con el diagnostico de sindrome
postestreptocécico, distinguiendo dos grupos:

A) S. postestrptocdcico verdadero, sin presentar artritis, solo artralgias.
B) Artritis postestreptocdcicas (APE), con evidencia de artritis.

En el grupo A, hemos encontrado 8 casos con artralgias y signos de infeccion
estreptocoécica: Son 7 nifios y 1 nifia de edades comprendidas entre 4 y 14 afios,
con antecedentes de amigdalitis en 5 casos, con VSG (+ de 50 mm) en 5 casos y



PCR (+ de 20 mg/L) en 5 casos; ASLO (+ de 500 u) en todos y frotis faringeo
positivo en 1 caso; ANA, FR, HLA-B27 fueron negativos.

En el grupo B, hay 9 casos de APE: 6 nifios y 3 nifias, de 5 a 15 afios de edad,
con antecedentes de amigdalitis en 2 ¢ y con sinovitis previas en 2 c. La clinica
articular afecté a tobillo (5 c), rodilla (4 c), cadera (2 c) y codo (1 c); siendo
monoarticular en 7 ¢; ASLO elevados en los 9 ¢ (500 a 1600 u); 2 ¢ con frotis
faringeo positivo; los marcadores inmunoldgicos siempre negativos. El estudio del 1.
Sinovial (3 casos) fue moderadamente inflamatorio. El control cardiolégico no
detect6 ninguna anomalia. El tratamiento fue con AAS y penicilina-benzatina via IM
en 8 c y con ibuprofeno y penicilina-benzatina en 1 c. Todos tuvieron buena
evolucion y en ninguno se detectaron anomalias posteriormente

Conclusiones

No hemos diagnosticado ningin caso de F. reumatica en estos 15 a.

Han aumentado los casos de artritis postestreptocécica (oligoarticulares)
Predominio en el sexo masculino (13/17) y de 5 a 15a. Amigdalitis en 7 ¢ (7/17)
VSG y PCR altas. ANA,FR, B 27 negativos. F. faringeo positivo en 3 c.
Diagndstico por la clinica y las ASLO altas.

Liquido sinovial inflamatorio en los pocos casos estudiados

Ausencia de alteraciones cardiacas.

Buena evolucion con AINES y penicilina-benzatina

P.35 Evolucién antropométrica y morfométrica vertebral en un adolescente
con osteogénesis imperfecta tras la correccion de factores generales
influyentes en el metabolismo 6seo
A. Weruaga,C.Gomez,P.C.Mufioz,JB.Diaz, M.Serrano, M.A Génzalez, J.B Cannata.
Unidad de Metabolismo Ose6 y Mineral, Inst. Reina Sofia de Investigacion. Hospital
Central Asturias. Oviedo

Resumen: La osteogénesis imperfecta es una enfermedad de base genética
gue puede presentarse con distintos grados de severidad y sin un tratamiento
especifico.Presentamos el caso de un vardon de 14 afios y 9 meses en el momento
de acudir a nuestra consulta, con una evolucién excepcional en los tres afios de
seguimiento. El paciente presentaba una historia de fracturas, periféricas y
vertebrales (algunas sintomaticas) desde los 16 meses de edad hasta 4 meses
antes de la consulta. Tenia baja ingesta de calcio y una escasa actividad fisica por
sobreproteccion. En la exploracion destacaba un P30 de talla con una diferencia
brazada-talla de 12°5 cm. Discreta cifosis sin signos de conectivopatia. Los estudios
metabdlicos fueron normales, los valores de masa 6sea muy bajos (lumbar -51 Ty
en el cuello de fémur -3’5 T) y en la radiologia vertebral se observaban multiples
fracturas( acufiamientos, aplastamientos y biconcavidades) a nivel dorsal y lumbar.




Al paciente se le recomend6 una ingesta adecuada de calcio, un programa de
actividad fisica (natacion y atletismo) y dosis fisiologicas de vit D. A los 3 afios , la
talla se situé en P 51, la diferencia brazada-talla fue de 4’5 cm y la ganancia de
masa 6sea fue superior al 60%. La evolucion radiologica, quizas lo mas llamativo
del caso,mostré una disminucion significativa de las deformidades vertebrales, -
morfometria dorsal:A /P(% de altura anterior respecto a la posterior) 72+12 a 86+5,
M/P(% altura media respecto a la posterior) 45+12 a 63+9 (p<0°001); lumbar A /P
88+4 a 99+6 y M /P 55+8 a 67+6 (p<0'01) con fenémeno de hueso dentro de
hueso.

Conclusién, este caso muestra la importancia de las medidas generales (dietas
y ejercicio fisico) en la recuperaciéon de la masa 6sea en procesos sin tratamiento
especifico y llama la atencion sobre los efectos negativos que puede tener la
limitacion de la actividad fisica, para proteger el riesgo de fractura, en pacientes con
formas leves de osteogénesis imperfecta

P 36.-Ecografia musculoesqueletica en Reumatologia Pediatrica
J C Lopez Robledillo. M. Ibafiez Rubio. M. D. Lépez Saldafia.

Unidad de Reumatologia Pediatrica. Hospital Nifio Jesus. Madrid.

La ecografia es una exploracion complementaria Util para el diagnéstico y
seguimiento de determinados procesos musculoesqueléticos. Es una técnica
exenta de radiacion que permite la valoracion entre otros de derrame intraarticular,
hipertrofia sinovial, quiste sinovial, cartilago hialino etc

Derrame intraarticular: aunque habitualmente la exploracién fisica permite
valorar la presencia de liquido libre intraarticular, la ecografia puede resultar de
utilidad en casos dudosos o bien cuando se trata de articulaciones profundas como
la cadera y el hombro. Otra posibilidad que nos brinda la ecografia es poder realizar
un control de las punciones articulares.

Hipertrofia sinovial: en procesos inflamatorios crénicos de articulaciones como
la rodilla  puede valorarse el grado de hipertrofia sinovial y controlarla
evolutivamente.

Quiste sinovial: la ecografia permite su diagnéstico con facilidad en el hueco
popliteo.

Cartilago articular: la valoracion de la integridad del cartilago hialino puede
resultar de interés en los procesos inflamatorios crénicos y esto puede realizarse
con facilidad en la articulacion de la rodilla.

Otras utilidades: valoracion patologia inflamatoria tendén de Aquiles, fascia
plantar, tendon rotuliano etc.



