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ARTRITIS CRONICA JUVENIL. A PROPOSITO DE 19 CASOS

C. Glez. Espinosa; B. Glez. Alvarez; A. Glez. Coviella Padilla; R. Miralles Chinchilla.

Hospital Universitario de Canarias. Servicio de Pediatria ( Unidad de Reumatologfa Pedidtrica) y Servicio
de Traumatologia.

Presentamos un total de 19 casos de Artritis Crénica Juvenil, ingresados en nuestro Servicio de Pediatria,
en un periodo comprendido entre 1990-1996. De ellos, 10 correspondian a la forma Pauciarticular y 9 a la
Poliarticular; con edades comprendidas entre los 1 y 14 afos, de los que 9 eran varones y 10 hembras.
La forma de inicio en las Pauciarticulares, destacaba dolores referidos a rodillas y codos generalmente con
cojera, acompafidndose en 2 casos de fiebre. Mientras en las Poliarticulares, los dolores eran referidos a
varias articulaciones, acompaiidndose una de ellas de un exantema cutdneo pruriginoso en tronco y mus-
los.

En el examen fisico, se aprecid, en las Pauciarticulares dolor en codos y tumefaccién en una de las rodi-
llas, con derrame en 3 de los casos. En las Poliarticulares estaban afectadas varias articulaciones con derra-
me en 2 casos y exantema en 1. En un s6lo caso se detecto tumefaccion metacarpoepifisaria.

Entre los exdmenes complementarios encontramos leucocitosis con desviacién a la izquierda en todos,
aumento de la velocidad, excepto en 2 casos, anemia en 5 casos.

En solo 6 casos se detectd un ANA positivo. En todos los casos la gammagrafia 6sea mostré aumento de
la captacién. El tratamiento inicial en todos ellos se hizo con 4cido acetil salicilico. En 1 caso se sustitu-
y6 por Prednisona y en otro por Naproxeno. La evolucién fue favorable en 14 casos, 3 destavorable, y 2
que desconocemos su evolucion.
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NODULO PULMONAR: MANIFESTACION RADIOLOGICA INFRECUENTE EN LA ARTRI-
TIS MATOIDE JUVENIL ‘
JHS(,];EUR Cazorla, M.J. Rincon, J. Sampedro*, R. Velasco, M.A. Granados, J.A. Alonso.
S'crvicit(\w’de.l)cdiafl’fa‘ #Servicio de Reumatologia. H. *“Virgen de la Salud”. Toledo.

B - La manifestacion radiolégica pulmonar mds frecuente en la Artritis Reumatoide
INTRODUCCION § sin embargo durante los episodios febriles se han des-

Juvenil (ARJ) de comienzo sistémico es la pleuriti
crito. ocasionalmente, infiltrados pulmonares transitorios.

CASO CLINICO : Presentamos el caso de un varén de 3 aﬁos diagnosticudp al]os 17 meses dg 'Sledr(?nl?
de Sweet secundario @ ARIJ de comienzo sistémico, en tratamiento con COrtllC/OldCS 0?{1]68,(Defvlclza6f)lt) fl
dosis de rﬁuntcnimiﬁm‘* Ingresa por proceso febril de tres scm‘a/nas de evolucion, Eilzinllestlun.d(\)éc en fOl”ﬂ}d
de picos, de predominio vespertino, acompana'dos de escal(‘)‘trlvos, cx;njtgma c‘uvta)nc_ol. do Oé ullﬁlzotqeglutli
funcional articular, qu€ no responden al tratamiento enn ,afltlmtlamatonos no esteroid L\O,b. ‘n T ?FJ il
mos dias comienza €on tos y decaimiento._Explorucmn flle:a: Pesg y tallaen pevrrccntl}r,s nor n,],dd%' axi
Jar: 39.3° C. Obesidad troncular secundaria. inll?lell?k} cutapeo maculo»pupulﬁ)so de ALollor l”y()%d E?l;lo‘p‘ru
— tronco Y raiz de extremidades. Tumefaccion a nivel de codos: mufiecas, 19(11}1_;15 y tobillos con
r1g111<_):sol,' - /ilizacion, calor e impotencia funcional. Auscultacién cardiaca: soplo sistSlico 1I/VI eyecti-
ii,gkl;‘“:lm‘;(:zﬁy Adgc‘ultdcién pulmonar: 1'0ncuslbi|at01jales' aislados. Abdomen:‘Hepatomlegnzlllifl/(le 9 ctm‘y
esplenomegalia de 7 cm. Adcnopan’u_submandlbular 1zqulerda_ dc_2x2 cm. Rest'o'(dehli:fp f?mu.lon"pvor(;g:}
ratos normal. Prugbas complementarias: ch_mgramu: Leucocitosis con(neutroﬂlm}. ,‘dm«‘w“‘na}m; GOT,
GPT v LDH elevadas. Ecograffa abdominal: Heputogsglcqonwgal1f1 hml]ogenejl.t bAuxarA lv(l)‘bl.dlrlﬂ‘
Insuficiencia tricdspide leve: no se objetiva dermme pericardico. ledlogru.ha (lc to-r:le ve‘:ngl()fatmefmo
pleural izquierdo ¥ leve infiltrado rcll’culo_vnodulur lhlluterall. Evolucion: AAsu 111%1‘650‘ Tu i‘nslr;l.ya Ultlld‘ll]ilrll?‘l;
to con aspirina a 75 mg/kg /diay se mznmcne_ coyucot?mlplia. Ante lu} p_erms_te{{ua ik a 11lc 16(7)4 1 ¢ -‘]T;
respitatoria, se repite radiografia de térax al 5° dia, oh}ctlvandose vn}nmmo m%lf:mu)ntq c,eA C[?g()?dlﬂn;uq\
pleural izquierdo ¥ aumento del infiltrz}ldo, al que se anade u]_u/\ lesion nOﬁlll]a? en }?L1111.l0g71;<11\z;1L1l‘etli ?Omul
plantean varias posibilidadcs diagnéstlc;}s Y, (ludq lu. evolucién, se cotlsldgrL\ poco pl‘() a‘ L la c ol bﬁl:l
infecciosa. Se decide incrementar la dosis de corticoides, con lo que se obtiene una espectacular mejoria
clinica y radiologica-
CONCLUSIONES : La afectacion del parénquima puernona.r en esta patolog}'ﬂ es cxcepci'(),na]. Sin e{nbal"—
de aparecer dando lugar a distintos patrones radiolégicos. La presencia de una lesién nodular en l‘d
g_;‘o(i.pue” chlgim le de térax nos debe hacer incluir dentro del diagnéstico diferencial, entre otras, la posi-
lr:lild()ﬁtl;du‘fectlicién pulmonar de la propia artritis reumatoide juvenil.
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ALTERACIONES MEDULARES EN PACIENTES CON ARTRITIS CRONICA JUVENIL

M. Palmeiro Castellano, CG. Marin Barba, EM. Cabrero Lépez, M. Ibdnez Rubio, D. Lépez Saldana,
IC Lépez Robledillo

Unidad De Reumatologfa. S. Adolescentes. Hospital Nifio Jesus.

I‘n la artritis crénica juvenil de inicio sistémico (ACJS), aparecen con frecuencia alteraciones hematolo-
vicas en sangre periférica que obligan a plantear el diagnéstico diferencial con otras entidades. En pocos
casos se han descrito alteraciones en médula 6sea (MO), a nivel de los precursores hematopoyéticos.

Sc presentan tres niflos diagnosticados de ACJS que tuvieron citopenias de diversa intensidad, dos al debu
de la enfermedad y el restante en el transcurso de la misma. En los tres pacientes se realizé transfusion de
concentrado de hematies. Entre otros procesos se descartaron razonablemente infecciones, toxicidad y
[endmenos autoinmunes que hubieran podido provocar alteraciones de las mismas caracteristicas.

('on el objetivo de descartar enfermedades hematoldgicas se biopsié la MO en los tres casos. En todos los
casos se observaron alteraciones similares: defecto en la proliferacion / maduraciéon mieloide-granuloci-
lica ¢ hipoplasia de la serie roja sin que aparecieran signos de eritrofagocitosis. Poco después de iniciar
(ratamiento esteroideo a dosis altas, los tres pacientes recuperaron sus recuentos celulares en sangre peri-
Ierica y su MO se regeneré sin necesidad de tratamiento con factores proliferativos.

Por motivos todavia no bien conocidos los pacientes con ACJS pueden presentar hipoplasia medular que
plantea el diagndstico diferencial con otros procesos hematoldgicos y que requiere tratamiento de sopor-
(¢ inmediato.
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PRESENTA CION DE 5 CASOS DE ARTRITIS CRONICA JUVENIL. FORMA SISTEMICA
C. Glez. Espinosa; B. Glez. Alvarez; A. Glez. Coviella Padilla; R. Miralles Chinchilla.
Hospital Universitario de Canarias. Servicio de Pediatria ( Unidad de Reumatologia Pedidtrica) y Servicio

de Traumatologia

Presentamos 5 casos de Artritis Crénica Juvenil, forma Sistémica, 4 hembras y 1 varén, con edades com-
prendidas entre los 6 y 11 afios, excepto uno de ellos, que contaba con | afio y 6 meses de edad. En 3 de
los casos al inicio del diagndstico presentaban ficbre, poliartralgias migratorias y artritis (codos, munecas,
rodillas, tobillos) y erupcién cutdnea.

El derrame sinovial estaba presente en un s6lo caso. Impotencia funcional en todos los casos. En 1 caso,
un soplo sistélico I-1I/VI, en todos los focos.

Leucocitosis con aumento de los segmentados, anemia y aumento de la VSG en todos los casos. PCR posi-
tivo en 4 y ANA positivo en 3 casos.

Uno de los paciente respondi6 bien al tratamiento con acido acetil salicilico. Uno de los restantes respon-
di6 al Naproxeno y el resto requirié Deflazacort, Metotrexate y Ciclosporina.

La evolucién ha sido buena en 2 casos y mala en 3.

Se discute la conveniencia de un tratamiento mds agresivo desde el inicio de la enfermedad.
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TRATAMIENTO CON CORTICOIDES INTRARTICULARES EN PACIENTES CON ARTRITIS
CRONICA JUVENIL (ACJ)

Picas I.; Clemente M.; Arnal C.; Boronat M.

Unidad de Reumatologia Pedidtrica. H. Materno-Infantil Vall d’Hebron. Barcelona

(_)B,{lE’l 1VO: —‘Eva]uar la respuesta clinica y los efectos secundarios del tratamiento intraarticular con cor-
ticoides en pacientes con ACJ.

METODOS: - Presentamos 22 pacientes que recibieron tratamiento intraarticular con hexacetonido de
tr'lancinolona a dosis maxima de 1 mg/ kg/ articulacion. Las articulaciones tratadas fueron por orden decre-
ciente : Rodillas, tobillos, caderas y codos. El procedimiento se realiz6 en quir6fano o en la consulta ,
atendiendo a la edad del paciente y al nimero de articulaciones a tratar. Se efectuaron controles cll’nicoé
y en algunos casos ecograficos a los 2 meses y siguientes.

RESULTADOS: - La respuesta clinica fue buena en 19 pacientes y no se observé mejorfa en los 3 res-
tantes. El tratamiento fue mas eficaz en rodilla que en tobillo.

Loﬁ efectos secundarios observados fueron: Aspecto custhingoide y zonas de atrofia cutdnea de la zona
de inyeccion (tobillos).
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AMILOIDOSIS SECUNDARIA EN LA ARTRITIS CRONICA JUVENIL. A PROPOSITO DE UN

CASO.
R. Sdnchez, P. Paule, E. Raya, D. Salvatierra.
Ciétedra y Servicio de Reumatologia. Hospital Universitario S. Cecilio. Granada.

INTRODUCCION: La amiloidosis es una complicacion que se presenta en ¢l 5-10% de las ACJ en Europa, fundamentalmente en las formas
de inicio sistémico y poliarticular, entre los2 y 9 afios de evolucion de la enfermedad v que ensombrece e} pronostico de la misma, de modo
que una vez establecida, se reduce la supervivencia a 8 afios. Un 4% de los pacientescon ACJ mueren por infecciones o amiloidosis
secundaria, si bien en los ultimos afios esta disminuyendo la incidencia de amiloidosis v la mortalidad asociada a la misma, debido al uso
precoz de los farmacos inductores de remision en el tratamiento de la ACJ y al empleo de inmunosupresores para las complicaciones de la
amiloidosis. Entre estos tltimos cabe destacar ¢l clorambucilo, aunque se han publicado resultados favorables con metotrexate, azatioprina y
ciclofosfamida.

CASO CLINICO: Se trata de un paciente varén de 16 afios con ACJ de inicio sistémico a los 5 afios, en que presento cuadro febril con picos
vespertinos, rash maculopapular tipico, adenopatias y anemizacion que requirié transfusion. Ia presentado una evolucién policiclica, con
numerosos brotes y remisiones, con afectacion poliarticular e importante elevacion de reactantes de fase aguda, manteniendo tratamiento con
AAS y corticoides a dosis bajas. No se emplearon farmacos inductores de remision. A los 16 afios apareci¢ proteinuria de 0,5 g/dia y unos
meses después sufTio un nuevo brote con fiebre,poliartralgias sin signos de sinovitis franca y pericarditis. Unos dias mas tarde comienza con
edemas en MMIL, proteinuria en rango netrético, con hipoalbuminemia y funcion renal normal. Se realizé biopsia de grasa subcutdnea y
tincion de la muestra con Rojo Congo, con resultado positivo para amiloide. Se observé elevacion de transaminasas, con serologia VHC (+), lo
que dificultaba el tratamiento recomendado actualmente para la amiloidosis renal secundaria a la ACJ con farmacos inmunosupresores. Sin
embargo, dada la persistencia de la proteinuria hasta 11 g/dia , con deterioro clinico del enfermo, se decidi6 iniciar terapia con clorambucilo
a dosis de 0,1 mg/kg/dia, con muy buena respuesta y descenso de la proteinuria a 0,7 g/dia al cabo de un mes.

COMENTARIOS: En la amiloidosis secundaria el material que se deposita esta constituido por el amiloide A, que deriva de la proteina
amiloide A sérica, que es una protefna de fase aguda, por lo que la inflamacion de larga evolucién , con elevacion de los reactantes de fase
aguda es cl principal factor de riesgo para el desarrollo de amiloidosis 2°. Este ha sido el caso de nuestro paciente. Creemos que, como
recomiendan numerosos autores, se debe vigilar de forma estrecha a estos enfermos que presentan frecuentes brotes o que evolucionan de
forma crénica pero sostenida, y plantearse en estos casos la introduccion precoz en el tratamiento de FARAL . Asimismo, pensamos que en
Jos enfermos con una evolucion de mas de S afios se deberia realizar BGS, pues es un procedimiento facil y barato que permiiria el
diagnostico precoz de la amiloidosis atn antes de que se hayan producido manifestaciones de la enfermedad.
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ASOCIACION DE ACNE Y MANIFESTACIONES OSTEOARTICULARES EN UNA ADOLES-
CENTE DE 14 ANOS.

J.P'?lycrus, J.Villanueva, J.Ros, MA.Gonzalez, G.Gonzalez-Luis, S.Ruiz, E.Gonzélez

Unitat Integrada de Pediatria. Hospital Sant Joan de Déu- Hospital Clinic- Unidad de Reumatologia.
Universidad de Barcelona. Prof. R. Jiménez. )

INTRODUCCION: El acné es una enfermedad inflamatoria crénica del foliculo pilosebdceo de etiolo-
gfa desconocida. Afecta a adolescentes de ambos sexos. Es conocida su clinica dermatologica localizada
en zonas seborreicas, con pleomorfismo lesional de elementos en distintos grados de evolucién (comedo-
nes, papulas,...). Menos conocida es su asociacion con lesiones osteoarticulares.

CASO CLINICO: Paciente varén de 14 afos que presenta una forma severa de acné que recibia trata-
miento con dcido retinoico. En el dltimo mes inicia episodios de poliartralgias generalizadas y ademds sig-
nos inflamatorios a nivel de codos y cadera izquierda desde la dltima semana. ’ }
Exploracion fisica: palidez cutdnea, lesiones acneiformes en cara y espalda (acné fulminans), adenitis
inguinal bilateral. Signos inflamatorios a nivel del codo derecho. Resto dentro de la normalidad.

Pruebas complementarias:

1- Analitica sanguinea: VSG y PCR: elevadas. Hipergammaglobulinemia G.

2- FR, ANA y HLA B27: negativos.

3- Serie 6sea radioldgica: osteitis del codo derecho.

4- Gammagrafia 6sea: hipercaptacién en codos ( sobre todo en el derecho), epicdndilo, cubito y radio.,
ademds del trocdnter del fémur derecho.

EVOLUCION:

Respuesta desfavorable al tratamiento con indometacina. Posteriormente se inicia tratamiento con corti-
coides y cloxacilina obteniéndose una respuesta favorable, con normalizacion radioldgica a los 2 meses,
acompanada de mejoria clinico-analitica.

COMENTARIO:

Existen diversas entidades clinicas con la asociacién de dermatosis y afectacion osteoarticular:

1- Sindrome SAPHO ( Sinovitis, Acné, Pustulosis, Hiperostosis y Osteitis). Consiste en una afectacion 6sea
hiperostosante inflamatoria acompaiiada de sinovitis que puede asociarse al acné. Afecta de manera carac-
teristica las articulaciones de la pared tordcica y el esqueleto axial ( vértebras, sacroiliacas). Se ha hallado
una mayor prevalencia de HLA B27 en estos pacientes. La dermatosis puede preceder, acompaiar o apa-
recer posteriormente a la afectacion osteoarticular. Evoluciona a brotes.

2- Afectacion musculoesquelética asociada al tratamiento con retinoides. Ocasionalmente se han descrito
hiperostosis en pacientes con acné sometidos a tratamiento con retinoides.

3- Acné fulminans- Casi exclusivo de varones adolescentes. Cursa con fiebre, afectacion del estado gene-
ral, artralgias y mialgias, dolores articulares y presencia de lesiones liticas en el estudio radiolégic& con
predileccion por el esternén, clavicula y huesos largos. El cuadro evoluciona paralelamente C(;l] con la
afectacion cutdnea. El tratamiento consiste en corticoides y antibidticos a dosis elevadas. Pueden existir
recurrencias.
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ENFERMEDAD DE KAWASAKI. PRESENTACION DE 50 CASOS
Villanueva J, Ruiz Garcia-Diego S, Pons M, Gonzalez E, Ros J.
Unidad Integrada de Pediatria H. Clinic- Sant Joan de Déu. (Prof. R.J imenez).Universitat de Barcelona

OBJETIVO: Describir las caracterfsticas y complicaciones de la enfermedad de Kawasaki de todos los
pacientes ingresados en nuestro centro .

Material y métodos:Estudio retrospectivo de la enfermedad de Kawasaki de todos los paciente ingresados
en nuestro centro entre 1984 y Septiembre de 1997 con criterios diagnésticos segtin el Research Committe
of MNLS.

RESULTADOS:

Se estudian 50 pacientes con una relacién 1,7 varén/hembra. la edad media de aparicién es a los 4 afios.La
fiebre de duracién superior a 5 dfas y el exantema aparece en el 100% de los casos, con mayor frecuencia
este es maculopapuloso (37/50). La afectacion de la cavidad bucal también se presenta en el 100% de los
casos, siendo el signo més frecuente la presencia de labios secos y fisurados(44/50). Tanto la afectacion
conjuntival como la afectacién de las extremidades se presenta en 98% de los casos, siendo la descama-
ci6én periungueal el signo habitual (43/50). La linfadenopatia es el signo s6lo hallado en el 80% de los
pacientes. El debut clinico fue atipico en un 20% de pacientes (13/50): 7 debutaron como adenoflemon, 2
como meningitis aséptica, 2 como hepatitis sintomatica, | como tumefaccion parotidea y 1 como artritis.
Entre las manifestaciones asociadas destacan las artralgias en 20/50, seguidas de la diarreaen 9/50, hemo-
rragia conjuntival en 2 casos , edema de papila en un caso, uretritis en un caso y insuficiencia mitral en
un caso. Destacamos la ausencia de casos con aneurismas coronarios. En relacion a los exdmenes com-
plementarios destacamos la elevacién de VSG 92%, Proteina C-reactiva 65%, Trombocitosis
87%,Leucocitosis 75%. La ecocardiografia fue normal en todos los casos. Se hallan alteraciones en el
ECG, bloqueo incompleto rama derecha (2/50),aplanamiento de la onda T(1/50), No se hallan alteracio-
nes en la ecografia abdominal ni en el sedimento urinario. El tratamiento con inmunoglobulinas(IG) se
lleva a cabo desde 1991, siendo desde 1994 de 2¢/Kg en una sola dosis. En todos los casos se asocia AAS
a dosis altas mientras dura la fiebre,manteniendose luego durante 2 meses a dosis bajas de Smg/Kg/dia.
Resaltamos Ia ausencia de complicaciones incluso en aquellos pacientes (31 casos hasta 1991 y 8 casos
desde 1991)que no recibieron tratamiento con IG, estos tltimos por estar al final de la 2° fase de la enfer-
medad.

COMENTARIOS:

La enfermedad de Kawasaki es una entidad compleja que requiere un diagndstico y un tratamiento precoz
con gammaglobulinas por via endovenosa. Se debe realizar un estudio y seguimiento exhaustivo del
paciente para descartar sus posibles complicaciones. Remarcamos el interés de realizar el tratamiento y
seguimiento en los casos atipicos.
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ILEOCOLITIS COMO MANIFESTACION GASTROINTESTINAL EN LA ENFERMEDAD DI
BEHCET

MIJ Jiménez-Ayala, I Calvo , L Lacruz, , S Pons, P Codoiier, L. Concepcion, T Ripollés *

Reumatologia y Gastroenterologia Pedidtrica. S. de Radiodiagndstico*. Hospital Dr. Peset.

Universidad de Valencia.

INTRODUCCION

La enfermedad de Behget (EB) se define segtin los criterios del Grupo Internacional para el estudio de la
enfermedad de Behget como la asociacién de aftas orales con dos o mas de los siguientes criterios: lesio-
nes genitales recurrentes, oculares, cutdneos y test de Patergia positivo. Las manifestaciones articulares,
neurolégicas, vasculares y gastrointestinales también han sido descritas.

PROPOSITO DEL CASO

Presentar una nifia afecta de EB con afectacién gastrointestinal, como manifestacién de una enfermedad
poco frecuente en la infancia. Se analizan los exdmenes complementarios realizados y el seguimiento tera-
péutico.

EXPOSICION

Nifia de 8 aflos con historia de aftas recurrentes y ulceras genitales de 3 afios de evolucién , con episo-
dios febriles y dolor abdominal 4-5/ al afio que coinciden con la aparicion de las aftas referidas, en oca-
siones artralgias de rodillas y tobillos, cefaleas frecuentes . Foliculitis en piel en dos ocasiones. Tratada
con colchicina 1mg/ dia, se objetivé una mejoria, disminuyendo el nimero de recaidas, aunque el dolor
abdominal ha persistido de forma continuada. En la dltima recaida ingresa por presentar dolor abdomi-
nal de la misma localizacién que en otras ocasiones, fiebre y sospecha de apendicitis aguda.

En los examenes complementarios realizados durante el seguimiento destaca:

Hemograma: 20500L 83%N. VSG 20mm/h. Bioquimica normal. Transaminasas hepdticas normales. ANA
1/40. Anticardiolipina IgM 20 IgG 11. HLA-BS +. En la ecografia abdominal se observa un engrosamiento
de la pared del colon ascendente, ciego e ileon terminal, con conservacion de la estructura en capas.
Grosor de 3.7 mm

El transito gastrointestinal (TGI) confirma los cambios descritos en la ecografia abdominal con el diag-
néstico RX de ileocolitis.

Suspendido el tratamiento con colchicina, se inicié tratamiento con Azotioprina a 2.5mg/kg/dia, compro-
bandosee mejoria clinica, que se confirma con la normalidad radioldgica tanto en la Eco y TGI realizado
a los 3 meses de tratamiento.

COMENTARIO

Aunque la ileocolitis en la edad pedidtrica es una manifestacion poco descrita en la EB hay que pensar
en ella, ya que el dolor abdominal es uno de los sintomas mds frecuentes en esta entidad y realizar en ellos
un estudio radiolégico para confirmar su diagndstico e iniciar un tratamiento especifico.




