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

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

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

Metodologia:

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

Conclusién:

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

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

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

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

Método:

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

Resultados:

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

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

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

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

Introduccién:

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

Objetivos:

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

Métodos:

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

Resultados:

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

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

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

Conclusiones:

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

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

Hospital Universitari Vall d “"Hebrén, Barcelona.

Objetivo:

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

Métodos:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

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

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

Objetivo:

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

Métodos:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

Mostramos una amplia serie de pacientes con AIJ-ERA.A pesar de la edad de inicio (11 anos)
fodavia existe un importante retraso diagnéstico, posiblemente por la escasa expresividad
clinica (0-3 articulaciones afectas, bajos niveles de VSG y PCR). La mayoria de pacientes
precisan fratamiento sistémico. Se precisa la recigida de mds casos y de manra prospectiva
para valorar el curso de este subtipo de artritis.



PO-06

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

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

Objetivos:

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

Método:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

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

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

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

Metodologia:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

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

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

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

Metodologia:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

Hospital Universitario La Paz, Madrid.

Introduccién:

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

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

Resultados:

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

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

Conclusiones:

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

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

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

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

Material y Métodos:

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

Resultados:

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

Conclusién:

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

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

Hospital Universitario Ramén y Cajal, Madrid.

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

Métodos:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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



de lo SOciedad espanola

¢ reumatologia pediatrica

PO-12
SINDROME DE DIGEORGE Y ARTRITIS. DESCRIPCION DE CUATRO PACIENTES.

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

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

Objetivos:

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

Método:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

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

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

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

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

Introduccién:

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

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

Material y métodos:

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

Resultados:

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

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

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

Conclusioén:

La formacién de nuestros pediatras de Atencién Primaria respecto a salud ésea es mejorable.
Es fundamental optimizar este aspecto para favorecer el alcance del méximo pico de masa
6sea en ninos, y asi disminuir la incidencia de osteoporosis en el futuro.

PO-14



PREyENCI()N Y DIAGNOSTICO _PRECOZ DE OSTEOPOROSIS INFANTIL EN EL PACIENTE
CRONICO: ( CUAL ES LA SITUACION ACTUAL EN NUESTRO PAIS?

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

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

Introduccién:

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

Objetivo:

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

Material y métodos:

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

Resultados:

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

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

Conclusioén:

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

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

Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla.

Introduccién:

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

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

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

Resultados:

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

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

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

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

Conclusiones:

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

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

Hospital Sant Joan de Deu, Barcelona.

Introduccién:

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

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

Métodos:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

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

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

Introduccién:

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

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

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

Resultados:
Los casos se exponen en laTabla 1.

Conclusiones:

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

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

Hospital Universitari i Politécnic La Fe, Valencia.

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

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

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

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

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat.

Obijetivo:

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

Métodos:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

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

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

Hospital Sant Joan de Deu, Esplugues de Llobregat.

Objetivo:

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

Métodos:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

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

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

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

Material y Métodos:

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

Resultados:

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

Discusion:

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

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

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

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

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

Objetivo:

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

Pacientes y métodos:

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

Resultados:

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

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

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

Conclusiones:

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

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

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

Objetivo:

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

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

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

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

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

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

Resultados:

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

Discusion:

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

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

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

Objetivos:

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

Métodos:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

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

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

Objetivos:

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

Métodos:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

La seguridad y eficacia a largo plazo observados con canakinumab en el registro de CAPS
es consistente con la observada en el programa de desarrollo clinico. El tratamiento es
también efectivo en pacientes con CAPS sin mutacion NLRP3.
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ANALISIS FINAL DEL ESTUDIO DE EFICACIA Y SEGURIDAD DE CANAKINUMAB (CAN) EN EL
SINDROME DE HIPER-IGD ACTIVO (HIDS)

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

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

Objetivos:

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

Métodos:

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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

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

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

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

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

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

Resultados:

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

Conclusiones:

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



