Reumatologia pediatrica: sighos de
alerta a traves de casos clinicos
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E'Bcongreso

ac allz C|on

AsTPS m;”' > NAEPap 20/ 7

hsoiacin Eapatets e Pegi o Avncin Pimar




Para detectar algo, hay que conocerlo.

Enfermedades reumaticas

Potencialmente
graves

Poco frecuentes

Deteccion
precoz

Centro especializado
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Exploracion
fisica

Sospecha diagnostica

Exploraciones complementarias }

Diagnostico




¢Qué sintomas pueden indicar patologia reumatica?

Dolor
Artritis
Cojera
Fiebre

Lesiones cutaneas
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¢Qué sintomas pueden indicar patologia reumatica?

Etiologia multiple

Dolor Frecuentemente
Artritis benigno
Cojera
Fiebre

Lesiones cutaneas
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Anamnesis del dolor

Localizacion

Edad, sexo .
Irradiacion

: Trauma

Ritmo .,
Infeccion

Sintomas .,
_ Evolucion

acompanantes
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Nino de 12 anos:

4 )

Dolor en tuberosidad anterior tibia, bilateral
\ J

(

Desde hace dos meses } [ Ritmo mecanico

- J

~

Deporte J [ No sintomas acompanantes

J

[ ANA + 1/80 J
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Enfermedad de Osgood-Schlatter
(osteocondrosis)

4 N

Sever

Sinding-Larssen-Johanson
Kohler

N /
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Nino de 12 anos:

4 )

Dolor en polo inferior rotula, unilateral
S J

(

Desde hace dos meses }{ Ritmo inflamatorio

-

Deporte J [ No sintomas acompanantes

-

HLA B27+ J [ Padre enfermedad Crohn

&
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Entesitis Afectacion axial

AlJ: Artritis Relacionada
con Entesitis (ARE)

Artritis
periférica



Nina de 4 anos:

[ Dolor difuso MMII, no irradia, BILATERAL]

Desde hace 8 meses

: Vespertino, 12 mitad noche

Es una nina “movida”

No sintomas acompafantes

: Calma con masajes y AINEs

Dolores “de crecimiento”
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Nino de 6 anos:

Ve

Dolor en region inguinal derecha desde hace una semana }

&

: Sin ritmo horario, intermitente, MUY INTENSO ]

Exploracion Ms-Esgq normal, eco normal J

Responde mal a la analgesia J

Analitica normal, no otros sintomas J
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Nino de 6 anos:

[ Dolor en region inguinal derecha desde hace una semana }

: Sin ritmo horario, intermitente, MUY INTENSO

Exploracion Ms-Esg normal, eco normal J

Responde mal a la analgesia J

Analitica normal, no otros sintomas J

Leucemia
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¢Qué sintomas pueden indicar patologia reumatica?

Dolor |
. Siempre es
Artritis patoldgica pero hay
Cojera que identificarla
Fiebre

Lesiones cutaneas
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¢Qué sintomas pueden indicar patologia reumatica?

2 Siempre es
Anamnesis Artritis patoldgica pero hay
EXplOraCi(')n que identificarla
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Artritis en lactante de 14 meses

“Cojera” 3 dias

Catarro

Febricula

Contento, BEG

¢ Diagndstico més probable? @) Artritis septica
b) AlJ
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Artritis en lactante de 14 meses

“Cojera” 3 dias

Catarro

Febricula

Contento, BEG

é Diagndstico mas probable? a) Artritis septica
b) Al
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Artritis séptica

/ Datos clave: \

e Toda monoartritis en el lactante es séptica hasta
qgue se demuestre lo contrario

e No siempre fiebre

e No gran elevacion de RFA

e DOLOROSAS, rechazan movilizacion

k- Germen mas habitual actualmente: K. kingae
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Artritis de rodilla en nina de 7 anos

Cojera 2 semanas

Rigidez 30 min

Caida al inicio

; Diagndstico mas probable? | @) Artritis traumatica
b) Artritis Idiopatica Juvenil
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Artritis de rodilla en nina de 7 anos

Cojera 2 semanas

Rigidez 30 min

Caida al inicio

; Diagndstico mas probable? | @) Artritis traumatica

O
b) Artritis Idiopatica Juvenil
N IWNNSE— =/ /)&




rtritis de rodilla en nina de 2 anos

Padre con
0SOriasis

Dactilitis

éiSospecha - N
diagnostica? Artritis psoriasica

B \L/INWNNSSSE —/ /)P




Artritis Idiopatica Juvenil (AlJ)

Toda artritis en el menor de 16 afios que persiste mas de seis
semanas en la que se han excluido todas las demas etiologias.

- RIGIDEZ MATUTINA

: Z(;?gvciolorosa
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Categorias AlJ

[ Al) oligoarticular ]
[ All poliarticular ]
[Artritis Relacionada con Entesitis]
[ Artritis psoriasica ]
[ AlJ sistémica ]
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AlJ en nino de 4 anos con debut reciente.

Actitud espontanea
Exantemas
Dismetrias

Valgos / varos
Atrofia muscular

G e
L
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AlJ en niho de 8 anos con debut a los 3 anos, y mal control inicial.

Actitud espontanea
Exantemas
Dismetrias

Valgos / varos
Atrofia muscular
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Exploraciones complementarias

4 D0Co ~ Alteracion
o aislada: DIRIGIDAS
especificas
- ~ poco valor

“Pruebas reuma’tiX% ASLO, FR, PCR
NN = /[




Exploraciones complementarias

4 ™ Alteracion

Poco islada: DIRIGIDAS
especificas
N ~ poco valor

ASLO A Infeccion reciente estreptococo
Baja incidencia fiebre reumatica
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Reactantes de fase aguda

VSG PCR Ferritina

cinética

Recuento de células sanguineas

Anemia Leucocitosis Trombocitosis
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Tests mas especificos

Anticoagulante lupico
Ac anticardiolipina

ANA Ac antiB-2 glicoproteina
Antifosfolipido
AlJ, LES
20% sanos LES, SAF
FR ANCAs
Al) poliarticular Vasculitis sistémicas
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Misceldanea

HLA B27 D C3, ca Proteinuria
Hematuria
ARE LES LES, PSH
C CK gD Genética
DMJ, miositis Autoinflamatorias

aguda benigna

N,




¢Qué sintomas pueden indicar patologia reumatica?

Dolor
Artritis
Cojera
Fiebre

Lesiones cutaneas
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Cojera

Alteracion de la
marcha causada
por dolor,

debilidad o
deformidad.
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Varon de 6 anos

Cojera aguda desde esta mafana

Dolor ingle derecha, irradia a muslo y rodilla

Catarro hace una semana

Caida aparatosa ayer jugando al futbol
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Varon de 6 anos

Cojera aguda desde esta mafana

Dolor ingle derecha, irradia a muslo y rodilla

Catarro hace una semana

Caida aparatosa ayer jugando al futbol

a) Artritis traumatica
éDiagnostico mas probable? [1) Sinovitis transitoria
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Varon de 6 anos

Cojera aguda desde esta mafana

Dolor ingle derecha, irradia a muslo y rodilla

Catarro hace una semana

Caida aparatosa ayer jugando al futbol

a) Artritis traumatica
¢Diagnostico mas probable? | p) Sinovitis transitoria
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Vardon de 18 meses

Rechaza apoyo MID hace 3 dias

~ebricula y catarro

Contento, BEG
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Vardon de 18 meses

Rechaza apoyo MID hace 3 dias

~ebricula y catarro

Contento, BEG

a) Artritis séptica
b) Sinovitis transitoria de cadera

NN = /[

é Diagndstico MENOS probable?




Vardon de 18 meses

Rechaza apoyo MID hace 3 dias

~ebricula y catarro

Contento, BEG

a) Artritis séptica
b) Sinovitis transitoria de cadera

NN = /[

é Diagndstico MENOS probable?




Sinovitis transitoria de cadera

Datos clave:
A 3-9 aiios (6)

A Post-infeccidn VRA
A Dolorosa
A Autolimitada 5-7 dias
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Varon de 17 meses

Marcha torpe 10 dias

Febricula intermitente (va a
guarderia; catarros continuos)

: b 4;
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Estrenimiento

Rechaza sedestacion




Varon de 17 meses que rechaza sedestacion

éSospecha diagndstica?
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Espondilodiscitis

g

i




Nino de 15 meses

Rechaza bipedestacion desde ayer

Buen estado general, contento

Comienzo repentino tras despertar de |a
siesta en la guarde

Dolor a la presion en 1/3 distal tibia

éSospecha diagnodstica?
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Contusion / fractura tipo toddler

A menudo, Rx normal y gammagrafia patoldgica

WS>




¢Qué sintomas pueden indicar patologia reumatica?

Dolor
Artritis

Fiebre Autoinflamatorias,
Cojera autoinmunes

Lesiones cutaneas

NN = /[




Sara, 10 anos

Fiebre 40,3° de 10 dias en picos, “enferma”

Exantema coincidiendo con la fiebre

Hepatomegalia, polo bazo

S U N\~




¢ Cual es la principal etiologia a sospechar?

1 < Infeccion bacteriana
? < Reumatica

3 < Viriasis

4 < Hemato-oncoldgica
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¢ Cual es la principal etiologia a sospechar?

1 < Infeccion bacteriana
? < Reumatica

3 < Viriasis

4 < Hemato-oncoldgica
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Sara, 10 anos

Fiebre 40,3° de 10 dias en picos, “enferma”

Exantema coincidiendo con la fiebre

Hepatomegalia, polo bazo

Descartadas etiologias infecciosas/tumorales

Artritis caderas y rodillas

L=




Sara, 10 anos

Fiebre 40,3° de 10 dias en picos, “enferma”

Exantema coincidiendo con la fiebre PCR 110 mg/L
Hepatomegalia, polo bazo VSG 95 mm/h
Descartadas etiologias infecciosas/tumorales @ Hb 11 g/d|

Artritis caderas vy rodillas

¢ Diagndstico? All sistémica’)
Enf. autoinflamatoria

NN = /[




¢Queé son las enfermedades autoinflamatorias?

SN\
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Enfermedades autoinflamatorias

Enfermedades que se caracterizan por
episodios febriles e inflamatorios
periodicos, recurrentes o persistentes,

gue no se deben a causas infecciosas,
neoplasicas o autoinmunes.

Dan Kastner, 1999




Patogenia

E. Autoinflamatorias

E. Autoinmunes Inmunidad primaria o
Inmunidad secundaria innata

o adquirida

Neutroéfilos, mgs

Linfocitos

o
Anticuerpos

INFLAMASOMA

o\ g [JNN \\“\‘f/ﬂ v/ .




| Antecedentes historicos |

1835: 12 descripcion
1981: CINCA/NOMID

Descripcion reciente pero continua e imparable

1997: gen MEFV (FMF)
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MONOGENICAS POLIGENICAS

FMF Alls
CAPS Enf. Still
TRAPS OCMR
PFAPA
HIDS Sd. Schnitzler
Etc... Gota

Enf. Behcet
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Dada la sospecha de All sistémica, ¢ Qué exploraciones
complementarias tienen menos interés?

1 < Mantoux / Quantiferon

2 < Serologias virus frecuentes

3 < C3, C4, ANA, FR, HLA B27

A < Perfil férrico
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Dada la sospecha de All sistémica, ¢ Qué exploraciones
complementarias tienen menos interés?

1 < Mantoux / Quantiferon

2 < Serologias virus frecuentes

3 < C3, C4, ANA, FR, HLA B27

A < Perfil férrico
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Dada la sospecha de AlJ sistémica, iniciamos prednisona a 2

mg/kg/diay...

Hb mg/dI 11.1
Leucocitos 19.350
Plaquetas 655.000

VSG mm/h o5

PCR mg/| 110

Ferritina ng/ml 1.520
GPT/GOT Ul/I 65/91

NN = /[



Analitica al segundo dia:

Hb mg/dl 11.6 ‘10.9
Leucocitos 19.350 @9.400
Plaguetas 655.000  §242.000
VSG mm/h 95 J 30
PCR mg/| 110 §75
Ferritina ng/ml 1.520 t 7.550
GPT/GOT U/l 65/91 ¥ 290395

NN = /[



{Z:.'{’ Clinicamente, sigue febril, postrada,
visceromegalias, exantema mas intenso
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¢Como interpretamos el cuadro actual?

1 < Mejoria de la All sistémica

2 < Reaccion medicamentosa

3 < Complicacion de la AlJ sistémica

4 < Era hemato oncoldgico (error dgco)

NN = /[




¢Como interpretamos el cuadro actual?

1 < Mejoria de la All sistémica

2 < Reaccion medicamentosa

3 < Complicacion de la AlJ sistémica

4 < Era hemato oncoldgico (error dgco)
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Sindrome de activacion macrofagica (SAM)

| Complicacion de AlJs que amenaza la vida I
Respuesta inmune descontrolada con
activacion de linfocitos T y macrofagos

“Tor ment a de| cl toc a

Hiperinflamacion

< NS == )P




Caracteristicas clinicas SAM

Fiebre alta que NO remite

Hepatoesplenomegalia

Linfadenopatias generallzadas

Afectacion neurologica

Manifestaciones hemorragicas
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Mas autoinflamatorias... mas frecuentes




Julia, tiene casi 3 anos

e Desde hace 6 meses tiene fiebre de 392C cada
3-4 semanas.

 Se acompanan de amigdalitis con exudado,
adenopatias cervicales y a veces aftas.

* Le duran 3-4 dias.

e Test de estreptococo negativo cuando se le ha
hecho.

e Esta en percentiles normales de peso vy talla.
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PFAPA [Periodic Fever Adenomeqgaly Pharingitis Aphtosis]

Fiebre periodica

Adenopatia, faringitis, aftas

Exclusidon de otras causas

nicio <6 anos

Recuperacion completa entre episodios

Desarrollo ponderoestatural normal
Respuesta iimilagrosao a corticoides
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PFAPA [Periodic Fever Adenitis Pharingitis Aphtas]

La autoinflamatoria mas frecuente
- Corticoides

- Cirugia

- Colchicina

- Bloqueo IL1

Se va Napagandoo hasta
desaparecer
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Fran, 20 meses

e Desde 8 m: fiebre recurrente >39°C

Adenopatias, aftas, hepato - esplenomegalia,
dolor abdominal, diarrea

Duran 5-9 dias, responden a CE
Test estreptococo (-)

pP<3 peso, p7 talla

Guarderia, infecciones frecuentes
Mantiene PCR>20 mg/L
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Fran, 20 meses

e Desde 8 m: fiebre recurrente >39°C

Adenopatias, aftas, hepato - esplenomegalia,
dolor abdominal, diarrea

Duran 5-9 dias, responden a CE

Test estreptococo (-)

p<3 peso, p7 talla L 4
Guarderia, infecciones frecuentes

Mantiene PCR>20 mg/L
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Fran, 20 meses A estudio genético

Mutacion gen MVK
HIDS

En siguiente brote:
Anakinra A 3 horas después asintomatico

NN = /[



¢ Por qué consultan los pacientes?

e Urticaria
e Purpura
Dolor
Artriti e Aftas
.rtrltls * Exantemas
Fiebre “tinicos”
Cojera

Lesiones cutaneas
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Nina de 2 anos

Exantema urticariforme

Inflamacion dolorosa munecasy
tobillos

Febricula y catarro

NN = /[




Nina de 2 anos

Exantema urticariforme

Inflamacion dolorosa munecasy
tobillos

Febricula y catarro

. Lo a) Si: a menudo se asocia a urticaria
¢Hay artritis: b) No: es inflamacion periarticular

S NN /)P




Nina de 2 anos

Exantema urticariforme

Inflamacion dolorosa munecasy
tobillos

Febricula y catarro

. Lo a) Si: a menudo se asocia a urticaria
¢Hay artritis: b) No: es inflamacion periarticular

< NS == )/




Nino de 7 anos

Amigdalitis hace 8 dias

Purpura 24 h




Nino de 7 anos

Amigdalitis hace 8 dias

Pdrpura 24 h

Inflamacion dolorosa munecas

a) Si: se asocia frecuentemente
b) No: es inflamacion periarticular

S ITIWSS=TZ=Y/)Y .

dHay artritis?




Nino de 7 anos

Amigdalitis hace 8 dias

Pdrpura 24 h

Inflamacion dolorosa munecas

a) Si: se asocia frecuentemente
b) No: es inflamacidn periarticular

NN = /[

dHay artritis?




Casos mas infrecuentes




Gonzalo, 3 anos.

EA: Infeccion por Parvovirus

A No mejoria, debilidad muscular, disfagia

LESIONES CUTANEAS

L=
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Dermatomiositis Juvenil

Criterios diagnodsticos (Boham y Peter) =

. Debilidad muscular proximal y/o flexora
. Biopsia = miositis inflamatoria

. Enzimas musculares ¢

. EMG = miopatia

. Rash heliotropo / papulas Gottron

U B WIN =

Posible (1), probable (2), definida (3)
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Signo de Gowers

o NS = )



Evolucion de Gonzalo

Tratamiento enérgico y resolucion de todos los sintomas

éSeguro? Tres ahos
después empieza
calcinosis importante A
actividad no totalmente
controlada pese a fuerza
muscular normal,
Gottron residual y CK |
normal ‘
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Fenomeno de Raynaud




J—
Fenomeno de Raynaud: primario (“clasico”)
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Fendmeno de Raynaud

Episodios recurrentes de cambio de color a nivel distal de extremidades

En respuesta al frio [/ estrés

[* Vasoespasmo arterial transitorio
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Fendmeno de Raynaud

Episodios recurrentes de cambio de color a nivel distal de extremidades

En respuesta al frio [/ estrés

[* Vasoespasmo arterial transitorio ]
)

Z flujo so
)

Ve

extracg
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Fendmeno de Raynaud

[ Primario H Secundario ]
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Fendmeno de Raynaud

[ Primario I Secundario ]

80% en adultos 0 () §§
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Fendmeno de Raynaud: datos de alarma

Primario Secundario
A Episddico A Continuo
A Simétrico A Asimétrico
A No necrosis A Necrosis, ulcera
A Capilaroscopia A Capilaroscopia .
normal anormal
A “ANA 'y RFA (-)” A ANA / AAF (+),

J C3,C4, T'RFA
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Condiciones asociadas a Raynaud secundario

Enfermedades reumaticas
Infecciones
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Montse, 13 anos: esclerosis sistémica

En ninos con fendmeno de
Raynaud, debe ser
descartada enfermedad
reumatica asociada (LES,
esclerodermia,
enfermedad mixta del
tejido conectivo)
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Lucia, 3 anos

AP y AF sin interés
Hace un mes: episodios de palidez y cianosis dedos manos]

L

[l'JItimo mes: mayor frecuencia y dolor (le limita para jugar)]

2

[l'JItima semana: cianosis constante ]
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| Actitud terapéutica inicial |

[ Corticoides ]

[ Bosentan ]

Una semana después...
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| Intensificacion tratamiento |

[ Nifedipino ]

[ Sildenafilo ]

Otra semana después...

\\
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[A punto de IIoprost}

[Toxina botulinica }

[Sildenafilo}

[Nifedipino}

[ Bosentan }

[Corticoides}
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Progresiva resolucion




Otras conectivopatias
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Noelia, 12 anos: alopecia
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Paco, 13 anos




Lupus Eritematoso Sistémico

1. Rash malar 8. Alt. Neuroldgica //7\//#
2. Rash discoide 9. Alt. Hematoldgica:

3. Fotosensibilidad e Anemia, leucopenia,

4. Aftas orales linfopenia, trombopenia

5. Artritis 10. Alt. Inmunolodgica:

6. Serositis e AntiDNA, antiSm, AFL

7. Nefropatia 11. ANAs
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V4

“Fotografia” del LES pediatrico

Mediana EDAD: 12 anos

Sintomas generales (sindrome
constitucional) 100(y
0)

Manifestaciones hematologicas

Artritis Nefritis
90%
Rash malar ANAs

NN = /[




Mas lesiones cutaneas: morfea

SN\
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Morfea del nino: diferente a la del adulto

Ratio ninas-ninos
mas igualado

Forma lineal: la
mas comun

YO CREZCO!
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Patologias aun mas infrecuentes
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ldeas para llevarse a casa

e La patologia reumatica pediatrica sigue siendo
POCO conocida

* Exploracion y anamnesis son muy importantes

/ | -« Notodas las entidades reumaticas son
infrecuentes

e La mayoria necesitan diagnostico precoz y
seguimiento en centro especializado
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