REVISTA MEDICA DE COSTA RICA Y CENTROAMERIC

CUMMARY

The JIA is the most common
rheumatic disease in childhood,
is considered in patients with
inflammatory disorders before
16 years of age with symptoms
for at least six weeks and that do
not meet the diagnostic criteria
for other conditions known. JIA
encompasses a heterogeneous
group of inflammatory
disorders, which have been
grouped into seven categories
by the ILAR , among these
are: systemic arthritis , which
is considered the most serious
type , the oligoartritis, in which
there are four joint affected or
less during the first 6 months
of the disease; polyarthritis
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present with alteration of
at least 5 joints and can be
classified as FR- or FR + , the
psoriatic arthritis occurs in
those who present with arthritis
and psoriasis simultaneously;
arthritis with enthesitis is
similar to spondyloarthropathy,
however, the arthritis with
enthesitis defined the pediatric
affected; the undifferentiated
arthritis are those that do not
meet the diagnostic criteria for
any specific category of JIA,
or combines characteristics
of various groups. Nowadays
the treatment has had great
advances, stands out the use
of biological agents such as

Etanercept , which has been
shown to be safe and give new
hope to those refractory.

| NTRODUCCION

La Artritis IdiopaticaJuvenil (A1J)
engloba un grupo heterogéneo
de trastornos inflamatorios que
se presentan en menores de 16
anos de edad, con una duracion
de al menos 6 semanas, y que no
retnen los criterios diagnosticos
de algun otro trastorno conocido.
La AlJ es la patologia reumatica
mas frecuente en la nifiez, sin
embargo, su diagnostico es por
exclusion. La AlJ comprende un
conjunto de artropatias cronicas,
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las cuales se clasifican basados
principalmente en los patrones
clinicos de la enfermedad.(6) (10)
(2). Es conveniente conocer los
aspectos basicos de esta patologia
ya que es una importante causa de
incapacidad cronica.(1)

' “PIDEMIOLOGIA

La AlJ inicia frecuentemente en
un rango de edad entre el afo
y los 3 afios de vida, es poco
frecuente antes de los 6 meses de
edad. Su distribucion etaria varia
segun el tipo de enfermedad.
En cuanto al sexo, es dos veces
mas frecuente en nifias, excepto
en la forma sistémica, en la cual
se observa igual proporcion de
géneros. Se ha descrito en todas
las etnias y regiones geograficas.
Recientemente se documentd
un mayor riesgo de desarrollar
la enfermedad en descendientes
de europeos. (2) La AlJ es una
enfermedad cuya prevalencia
no es fiable, se estima que es
mas alta debido a los casos no
diagnosticados o aquellos mal
diagnosticados en los que se cree
que se debe a dolores articulares
inespecificos o “dolores de
crecimiento” (1) (2).

IOLOGIA Y
TOGENIA

Tanto su etiologia como su
patogenia son desconocidas, no

obstante, los estudios realizados

indican que se debe a una reaccion
autoinmunemediadaporlinfocitos
auto reactivos que tienden a
infiltrar la membrana sinovial.
Se analizan varios posibles
agentes desencadenantes como:
infecciones bacterianas y viricas,
vacunaciones, traumatismos,
estrés o temperatura, de los
cuales ninguno se ha logrado
(5)(10)(12) Ademas
se ha encontrado asociacion con
varios alelos de los antigenos de
histocompatibilidad, por ejemplo
el antigeno HLA de clase [-A2 se
asocia con el inicio de la artritis
oligoarticular en nifias en edad

confirmar.

temprana y posterior evolucion
poliarticular. Los antigenos de
clase II HLA-DRBI*08 y *11,
DQA1*04 y *05 y DQB1*04 se
asocianconlaartritisoligoarticular
persistente y extendida. E1 HLA-
DRBI1*08 presenta mayor riesgo
para la forma poliarticular Factor
Reumatoide (FR) negativo, y
HLA-DRB1*11 confiere mayor
riesgo de aparicion de enfermedad
sistémica. El antigeno de clase I,
HLA-B27y los antigenos de clase
ITHLA-DRB1*01 y DQA1*0101
se asocian a artritis relacionada
con espondiloartropatias juveniles
y entesitis. (2)(8)(10)(12)

NIFESTACIONES
iNICAS Y
ASIFICACION

La Liga Internacional de
Asociaciones de Reumatologia

(International League of
Associations for Rheumatology,
ILAR) admite 7 -categorias
clinicas de la AIlJ, basandose
en su forma de presentacion y
caracteristicas clinicas; las cuales

se exponen a continuacion: (2)

(5)(6)(12)

Categorias de artritis idiopdtica
Jjuvenil (segun clasificacion de
ILAR)

- Formas Sistémicas

- Formas Oligoarticulares:
a) Persistente

b) Extendida

- Formas Poliarticulares:

a) Con Factor Reumatoideo
positivo
b) Con Factor Reumatoideo
negativo

- Artritis asociada a Psoriasis

- Artritis asociada a entesitis

- Artritis Indiferenciada: No
cumple con los criterios para una
categoria especifica o cumple
criterios para mas de una de las
categorias anteriores.

" _RTRITIS SISTEMICA

Corresponde  aproximadamente
a un 10% de todas las AlJ,
usualmente se manifiesta antes
de los 6 afios y predominan
los sintomas extraarticulares al
inicio. Se presenta de forma aguda
con hipertermia persistente por
mas de 2 semanas (los criterios
actuales requieren comprobacion
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objetiva durante 3 dias) con picos
febriles idealmente vespertinos
que se dan 1 o 2 veces al dia,
lo mas cercano a los 40°C. La
fiebre presenta mala respuesta
a antipiréticos y la irritabilidad
y el mal estado general se
corrigen con el descenso de la
temperatura. Se acompafia de
un exantema  maculopapuloso
el cual se localiza en tronco y
extremidades, puede
afectar las palmas y plantas; se
ha descrito el fendémeno Koebner

aunque

o respuesta isomorfica, en la
cual se da exacerbacion con el
calor y el rascado(a pesar de que
pocas veces sea pruriginoso)
el mismo desaparece al ceder la
fiebre. La triada se completa con
la artritis, la cual puede ser mas
tardia. Al inicio se presenta en su
forma oligoarticular afectando las
extremidades inferiores (rodilla,
tobillo, caderas) posteriormente se
da la forma poliarticular dafiando
también las mufecas, dedos y
vértebras cervicales. Se pueden
hallar adenopatias,
hepatomegalia, esplenomegalia
Los laboratorios
anemia, leucocitosis,
y elevacion de

ademas

y  serositis.
revelan
trombocitosis
reactantes de fase aguda. La
evolucion clinica puede ser mono
ciclica con resolucién favorable
pero, en el 50% de los casos,
cursa en brotes y en un 30%
hacia una forma poliarticular con
lesiones osteoarticulares severas
e incapacidad funcional(2) (12).

RMA
IGOARTICULAR

Es la forma mas frecuente (40%),
artritis
en 1 a 4 articulaciones en el

ocurre en nifios con

transcurso de los primeros 6
meses de enfermedad. Si estas

caracteristicas se  mantienen
durante todo el periodo se
considera  AlJl  oligoarticular

persistente. En los casos en los
que el nimero de articulaciones
comprometidas aumente a mas
de 4 durante este tiempo, se les
denominara  AlJ oligoarticular
extendida (1)(5). Generalmente
se presenta como una artritis
unilateral de
articulaciones como el tobillo,
por lo que frecuentemente se
puede confundir con una artritis

rodilla u otras

séptica. Es conveniente sefialar
que algunos de estos pacientes
tienen aumento de volumen
y derrame sinovial sin dolor
articular. Se bebe prestar especial
atencion a aquellos casos que
sean Anticuerpos Antinucleares
(ANA) positivos, ya que tienen
mayor predisposicionadesarrollar
una uveitis autoinmune y se debe
controlar cada 3 meses. (5)

RMAS
LIARTICULARES

Representan al rededor del 20%
de las AlJ, de las cuales 1/3 son
FR+y 2/3 son

FR-. (12)

A.Con Reumatoide

positivo

Factor

Afecta 5 o mas articulaciones
durante los 6 meses iniciales
de la enfermedad, se debe
comprobar la  presencia
de Factor reumatoide en
al menos 2 ocasiones con
3 meses de diferencia .Se
manifiesta principalmente en
adolescentes

mujeres como

una  poliartritis  simétrica
con afeccion de pequenas
articulaciones de las manos
y pie:metacarpofaldngicas,
interfalangicas
y metatarsofalangicas.

frecuentes las

proximales
Son
lesiones
articulares erosivas 'y los
nddulos  reumatoideos en
la superficie extensora de
antebrazo y codos. (1)(2)(12)

B. Con Factor Reumatoide

negativo
Al igual que la Poliartritis
anterior, esta se presenta

con afeccion de 5 o mas
articulaciones durante
los primeros 6 meses de
enfermedad, pero en ausencia
de factor reumatoideo. Este
subtipo  afecta  multiples
articulaciones tanto grandes
como pequefias. Su
puede ser de forma aguda
o insidiosa. Las principales
molestias de los pacientes
son dolor articular, limitacion

1nicio

en los movimientos y rigidez
matutina.(1) Se han descrito al
menos 3 formas de enfermedad
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en esta categoria: la artritis
asimétrica, poliartritis
grandes y
pequetias articulaciones y la
tercera es la “artritis seca”,

simétrica  de

cuya respuesta es escasa ante
el tratamiento.(2)

TRITIS

EORIASICA

En este grupo la aparicién de
sintomas puede estar separada
por afios. A veces se confunde
con una AlJ] de comienzo
oligoarticular y después de un
tiempo al evidenciarse la psoriasis
se confirma el diagnostico; debido
a esto la ILAR acepta como
criterio  diagnostico
nifio con artritis pero que cumpla
con al menos dos de las siguientes

condiciones: dactilitis, afectacion

cualquier

ungueal o familiares de ler grado
diagnosticados con psoriasis.(5)
(12) Lauveitis se puede manifestar
hasta en un 20% de pacientes.
Los casos mas serios son los
que comprometen la columna
lumbar, y ocurre usualmente en
nifios HLAB27+. El diagnoéstico
se torna mas simple en aquellos
cuadros que presentan artritis y

psoriasis al simultdneamente.(5)
TRITIS ASOCIADA
ENTESITIS

La artritis relacionada con
entesitis pretende enfatizar la
enfermedad pediatrica, la cual

es mas probable que se presente
con entesitis. A diferencia de la
espondiloartropatia del adulto,
el compromiso axial es poco
frecuente, especialmente en los
nifios en sus primeras décadas.
La implicacién de pies y cadera
es lo mas comun en los ninos, es
frecuente encontrar dolor en los
puntos de insercion ligamentosa,
preferentemente en region
aquiliana, sacro iliaca y fascia
plantar. Esta patologia predomina
en el sexo masculino. En los nifios
mayores, con artritis relacionada
a entesitis si se presentan sintomas
similares a la espondiloartropatia,
incluyendo la participacion axial.

(3)(7NO)

TRITIS
H‘DIFERENCIADA
Aproximadamente en un 10%
de los nifios con artritis cronica
se dificulta la clasificacion de
su padecimiento en una de
las categorias, debido a que
estos nifios no satisfacen los
criterios de inclusion para alguna
categoria especifica, o, retnen
criterios para mas de una. En
estos pacientes es necesario dar
un seguimiento adecuado a fin de
observar nuevas manifestaciones
que pudieran definirla dentro una
unica categoria.(2)(10)

" LIAGNOSTICO

Su diagnodstico se realiza por

exclusion, sin embargo, ante la
sospecha de este padecimiento
son utiles una serie de examenes
que pueden orientarnos. En el
andlisis sanguineo se pueden
determinar los reactantes de fase
se modifican
de actividad

aguda, los cuales
segin el grado
inflamatoria, observandose que en
la AlJ sistémica y la poliarticular
se presentan los valores mas
altos; del mismo modo es comun
observar anemia hipocromica
y microcitica, leucocitosis y
trombocitosis en estas dos
categorias de AlJ. (3)(6) Respecto
a los estudios inmunitarios, el
factor reumatoide es negativo
excepto, en la AlJ poliarticular
FR+. Los ANA positivos,
deben hacernos sospechar de
un mayor riesgo de uveitis. Los
anticuerpos  anti
son positivos en 16% de las AlJ
HLAB27
es un marcador importante en
las artritis con entesitis.(5)(10)
El liquido obtenido
mediante una

cardiolipina

oligoarticulares. El

sinovial

artrocentesis, se
evidencia amarillento y turbio
por el aumento de células,
principalmente leucocitos,
aunque en mucha menor cantidad
que las artritis infecciosas. La
glucosa es baja y los lipidos
y  proteinas  intraarticulares
elevados  por
permeabilidad vascular que se
da en la inflamacion.(10)(12)
Las pruebas de imagen son utiles

aumento de

principalmente la ecografia ya que
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permite  distinguir alteraciones
periarticulares,

ademas funciona como guia para

articulares 'y

artrocentesis e infiltraciones. La
radiografia muestra el aumento
de densidad de partes blandas y
el ensanchamiento del espacio
articular, pero uUnicamente en
casos muy evolucionados permite
ver lesiones 6seas como erosiones,
pseudoquistes, periostitis,etc.La
RMN permite mostrar hueso,
cartilago y partes blandas, pero su
desventaja es el dificil acceso y
elevado costo.(12)

_ IRATAMIENTO

Su manejo es interdisciplinario, el
paciente debe tener seguimiento
con pediatra, reumatologo,
debe ademds recibir
fisioterapéutica y psicologica. El

ayuda

principal objetivo del tratamiento
es frenar la inflamacion, o al
menos, aliviar el dolor. Existe una
serie de fArmacos empleados para
el tratamiento de la AlJ, los cuales
se mencionaran a continuacion:

Antiinflamatorios No
Esteroideos (AINEs)
Son utiles porque ayudan a
controlar los sintomas, pero no
alteran la historia natural de la
enfermedad. Para uso pedidtrico
aprobado  AINES
acido acetil salicilico,

se  han
como:
ibuprofeno, naproxeno, tolmetin e
indometacina; cabe aclarar que el

uso de acido acetil salicilico debe
ser restringido por su relacion con
el Sindrome de Reye.(10)(12).

Antiinflamatorios esteroideos
Se  utilizan

potentes
inmunosupresor. Algunas veces

glucocorticoides
con efecto
se recurre a estos como opcion

mientras  otro  medicamento
comienza a actuar. En la uveitis,
se aplican de forma topica;
en la AIJ oligoarticular o en
la poliarticular se utilizan las
infiltraciones intraarticulares con
hexacetonido de triamcinolona.
Su empleo se reserva para casos
muy selectos como situaciones
graves o con mala respuesta
debido a sus efectos secundarios
y al peligro de su efecto de rebote

al suspenderlos.(12)(1)

Farmacos modificadores de
enfermedad (FARME)

El methotrexate (MTX), es el
FARME mas utilizado, es un
antagonista de acido

Folico. Su efecto inicia a partir
de la 3a semana y su maxima
efectividad es a los 3 meses.
Sus efectos secundarios se
combaten con el uso de acido
folico, no obstante, si los
examenes de laboratorio se
alteran considerablemente se
debe reducir o suspender esta
terapia. La leflunomida, atin no

se emplea mucho en pediatria

y se reserva para pacientes
con mala respuesta a MTX. La
sulfasalazina,se emplea en casos

de espondiloartropatia.(12)
Inmunosupresores

Los inmunosupresores como la
azatioprina y la ciclofosfamida
estan indicados en la

AlJ sistémica grave. También se
analiza el uso de gammaglobulina
i.v a altas dosis, sin embargo los
resultados son poco concluyentes.

(4(12)
Terapia Biologica

La terapia biologica es efectiva
y segura en la mayoria de los
pacientes, comparable a lo
reportado a nivel internacional.
Esta alternativa terapéutica es
sumamente importante ya que
permite dar una nueva esperanza
a aquellos pacientes refractarios
al tratamiento habitual.(11).

Existen varios tipos de agentes
bioldgicos, sin embargo, dentro de
este grupo de farmacos, el inico
aprobado para uso pediatrico,
es el Etanercept, dentro de las
principales reacciones adversas
observadas con el uso de
este farmaco estan las de tipo
infeccioso tanto viral como
bacteriana, y en menor incidencia
se presentan reacciones de
hepatotoxicidad. No obstante el
tratamiento es bien tolerado y se

considera seguro para la terapia
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de estos pacientes (11).

. ESUMEN

LaAlJeslaenfermedad reumatica
mas frecuente en la infancia, se
considera en aquellos pacientes
con trastornos inflamatorios antes
de los 16 afios de edad, con una
duracion de sintomas de al menos
seis semanas y que no cumplan
con los criterios diagndsticos de
otros padecimientos conocidos.

La AIJ engloba
heterogéneo de

un  grupo
trastornos
inflamatorios, los cuales han sido
agrupados en siete categorias
por la ILAR, entre estos estan:
la Artritis sistémica, la cual se
considera el tipo mas grave;
la oligoartritis, en la cual hay
afeccion de cuatro articulaciones
o menos durante los primeros
6 meses de la enfermedad;
las Poliartritis se presentan
con alteracion de al menos 5
articulaciones y se clasifican
segin FR- o FR+; la Artritis
psoriasica se da en aquellos que
cursan con artritis y psoriasis
simultaneamente; la  Artritis
con entesitis es similar a la
Espondiloartropatia, sin embargo,

la artritis con entesitis define la
afeccion pediatrica; las Artritis
indiferenciadas  son  aquellas
que no reunen los criterios de
diagnédstico de ninguna categoria
de AIJ especificos, o que retine
caracteristicas de varios grupos.

En cuanto al tratamiento, hoy dia
ha tenido grandes avances, entre
los que sobresale el uso de agentes
biloégicos como el Etanercept, el
cual ha mostrado ser seguro y
dar una nueva esperanza a todos
aquellos pacientes refractarios al

tratamiento usual.
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