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RESUMEN

La artritis idiopatica juvenil (All) engloba a todas las artritis
de causa desconocida de al menos seis semanas de evolucion y
de inicio antes de los 16 arios de edad. El pediatra de Atencion
Primaria es fundamental en el seguimiento de estos pacientes
y en el correcto asesoramiento del modo de vida que deben lle-
var. Ademas debe estar preparado para manejar las posibles
complicaciones que se pueden presentar con relativa frecuen-
cia, tales como la uveitis y el retraso en el crecimiento. Los pa-
cientes con AlJ presentan un riesgo mayor de padecer infeccio-
nes frenteala poblacion general, debidoa la propia enfermedad,
a la comorbilidad asociada y al tratamiento con inmunosupre-
sores, por lo que las actividades preventivas como las vacunas
son muy importantes. Se deben vacunar frente a neumococo,
hepatitis B e Influenza, y el resto de vacunas seguiran las mis-
mas indicaciones que la poblacion sana, con la excepcion de
que la administracion de vacunas vivas esta contraindicada.

INTRODUCCION

La artritis idiopatica juvenil engloba a todas las artritis de cau-
sa desconocida de al menos seis semanas de evolucién y de inicio
antes de los 16 afios de edad. Es importante tener presente que
el término AlJ es un término “paraguas” que engloba las formas
mas frecuentes de artritis inflamatoria cronica pediatrica sin que
ello implique que se trate de una Unica enfermedad. Abarca va-
rias categorias de enfermedades, cada una de las cuales tiene
métodos diferentes de presentacion, los signos clinicos y sinto-
mas, asi como, en algunos casos, los antecedentes genéticos.

El objetivo de este articulo es ofrecer una puesta al dia prac-
ticayactualizada sobre el manejo de la artritis idiopatica juvenil

desde Atencion Primaria, que aborde como realizar el segui-
miento de estos pacientes en su dia a dia, el manejo de las
complicaciones que pueden presentar, las actividades preven-
tivas (quimioprofilaxis y vacunas) que debemos aplicarles a
estos nifos y la deteccion de situaciones en las que debamos
remitirlos a una unidad de Reumatologia.

MEDIDAS GENERALES

Se exponen a continuacion las diferentes medidas generales
que deben tomar los pacientes con All en su vida diaria:

e Adecuar el modo de vida: los padres deben recibir la su-
ficiente informacién para comprender la naturaleza de
la enfermedad y sus diferentes formas de evolucion.
Subestimar la actividad de la enfermedad por parte de
los padres y pacientes puede demorar el inicio del trata-
miento. Sin embargo, sobreestimar la actividad de la
enfermedad puede llevar a un sobretratamiento, a pér-
dida en la escolarizacion y a una disminucion de la acti-
vidad deportiva. Por ello es muy importante que los pa-
dres estén bien informados y entiendan correctamente
esta enfermedad. Los profesores, el psicélogo y el traba-
jador social también deben conocer el tipo de enferme-
dad que padece el nifio por si se precisa alguna adapta-
cion escolar. Algunos nifios con algun tipo de
incapacidad necesitaran adaptar o utilizar utensilios
especiales para algunas actividades de la vida diaria.
Hay que prestar especial atencion en la adolescencia, ya
que en ocasiones hay rechazo a la enfermedad y al cum-
plimiento del tratamiento, o sentimientos de culpabili-
dad, por lo que puede ser necesaria la ayuda de un psi-
c6logo en esta edad.
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La alimentacion: la alimentacion debe ser normal, equi-
librada y no excluir ninguin alimento de la dieta. El nifio
debe controlar su peso ya que las articulaciones no de-
ben soportar un sobrepeso. Los nifios con enfermedad
sistémica suelen pasar temporadas con anorexia y es
necesario suplementarles. Debemos estar atentos a un
aporte extra de calcio y vitamina D en aquellos nifos
que toman corticoides. Los adolescentes no deben fu-
mar ni tomar alcohol.

El reposo: en general, van a necesitar periodos de reposo
mas largos y mas frecuentes que el resto de nifios, pero
esta demostrado que un reposo prolongado en cama es
perjudicial. Deben descansar diez horas seguidas por |a
noche y una o dos horas durante el dia. Cuando el nifio
esté muy decaido por la actividad de la enfermedad o
por la anemia, debera descansar mas, pero el reposo ab-
soluto solo esta indicado en los periodos en los que el
nifo esta muy enfermo.

La forma adecuada de descansar: en todo momento hay
que vigilar las posturas, para evitar que las articulacio-
nes inflamadas se queden rigidas en una mala posicién
para su funcion. Hay que dormir con brazos y piernas
estirados, para que las articulaciones mantengan una
postura correcta. Si las caderas o las rodillas estan afec-
tadas, es conveniente descansar boca abajo durante me-
dia hora o una hora al acostarse para que estas articula-
ciones se pongan derechas con su propio peso. La cama
debe tener un colchén duro y una almohada baja para
que la espalda adquiera su postura normaly el cuello no
se quede doblado hacia delante. Las mantas no deben
pesar, para evitar la presion sobre las articulaciones y
que asi el nifo pueda moverse facilmente. Nunca hay
que poner almohadas debajo de las rodillas, aunque el
nino se queje de dolor, porque se pueden quedar flexio-
nadas. A veces, se necesitan férulas de descanso para
mantener las articulaciones en una buena posicion du-
rante el suefo, especialmente muriecas y rodillas. Si los
tobillos también estan afectos, las férulas tienen que
incluir el pie.

Los ejercicios: estos son necesarios para mantener y
mejorar la funcion articular y la fuerza muscular.
Existen diferentes clases de ejercicios: los activos, que
son los ejercicios fisicos que realiza el propio nifio; los
pasivos, que otra persona ayuda a realizarlos; y los iso-
métricos, que consisten en contraer un determinado
musculo durante unos segundos, sin mover la articula-
cion inflamada.
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— Enlafase aguda de la enfermedad se debe permane-
ceren lacamay realizar tres veces al dia un programa
de ejercicios pasivos, ayudado por los padres. Los ejer-
cicios deben ser suaves, sin forzar las articulaciones
inflamadas, buscando la maxima amplitud de movi-
miento y la posicion adecuada.

Cuando el nifio supera esta fase, el programa de ejer-
cicios sera mas activo, con isométricos para fortalecer
los musculos por encima y por debajo de las articula-
ciones afectadas, asi como para desarrollar la muscu-
latura general.

Posteriormente seguira un programa de ejercicios ac-
tivos, al menos dos veces al dia, todos los dias, de
modo progresivoy lo iniciara el fisioterapeuta, pero la
familia y el nifio (en funcién de la edad), tendran que
aprenderlos y realizarlos en casa.

El calor himedo alivia el dolor, la hinchazon y la rigidez de
las articulaciones, por lo que es muy util un bafo de agua ca-
liente por la manana y por la tarde. Se pueden usar duchas de
agua caliente sobre las articulaciones para aliviar el dolor antes
de los ejercicios.

Juegos y deportes

* Llanatacion es uno de los mejores ejercicios. El nifio con
artritis debe aprender a nadar lo antes posible. Relaja los
musculos, las articulaciones se mueven mas facilmente
sin soportar peso sobre ellas.

* Modelar con plastilina o dibujar fortalece los dedos. Los
juegos con paleta y pelota, como el ping pong, mejoran
la movilidad de los brazos y las manos.

e Cuando se afecten las caderas y las rodillas y el nifio no
quiera andar, el triciclo y a bicicleta son muy utiles para
mantener la movilidad articular sin forzar las articula-
ciones inflamadas.

® losdeportes como el baloncesto, saltar a la cuerda, pati-
nar, esquiar o montar a caballo estan contraindicados
porque producen “choques”en las articulaciones.

COMPLICACIONES

Retraso del crecimiento

El avance en el manejo terapéutico de los nifos con All ha
supuesto una mejora en su calidad de vida. Al mismo tiempo,
se ha acrecentado la necesidad de afrontar problemas asocia-
dos ala cronicidad del procesoy al hecho de que este se produz-
ca en la infancia. Uno de los problemas mas preocupantes a
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largo plazo es el retraso del crecimiento. Es importante conocer
las causas y los factores implicados que lo provocan para en-
contrar el tratamiento mas adecuado y realizar una correcta
prevencion del mismo.

Aqui presentamos los resultados de diferentes estudios so-
bre el retraso de crecimiento en nifios con All:

El primer estudio longitudinal realizado por Ansell y Ba-
ywaters® en 1956 en 113 pacientes mostré que el 12%
tenia una talla inferior al percentil (P) 10.

Bernstein et al*° estudiaron en 1977 este problema en
los diferentes grupos, y observaron que los peores resul-
tados correspondian a pacientes del grupo sistémico.
Enelestudiotransversal de Hashkes y Lovell** de 1977, el
16% de 103 nifios con AlJ presentaban una talla inferior
al P5.

Simon et al** en 2002 encontraron que el 87% de los pa-
cientes con forma sistémica de All y corticoterapia prolon-
gada tenian una altura final por debajo de la esperada.
Segun un estudio de Garcia-Consuegra et al.** en 2003,
en el que se estudiaron 91 pacientes, |a talla fue inferior
o igual a -2 desviaciones estandar (DE) en el 14,3% del
total de pacientesy en el 55,6% de las formas sistémicas.
La velocidad de crecimiento fue inferior a lo normal en el
25,3% del total y en el 61% del grupo sistémico. El peso
fue inferior a -2 DE en el 4,4% del total de pacientes, y en
el 16,7% de las formas sistémicas. El 14,3% del total pre-
sentaban parametros de desnutricion.

La causa del retraso del crecimiento en nifios con AlJ es mul-
tifactorial. Diversos estudios sugieren que depende de la activi-
dad de la enfermedad y es mas intenso en el grupo sistémico.
Ademas se ve influenciado por la edad (a menor edad de co-
mienzo de la enfermedad, mas retraso en el crecimiento).

Las principales causas de este retraso en el crecimiento son:

® Lainflamacion cronica y los altos niveles circulantes de
citocinas proinflamatorias desempenian un papel en la
supresion del crecimiento a través de sus efectos sobre
la placa de crecimiento y el deterioro en el factor de cre-
cimiento insulinico tipo 1 (IGF-1).

La sinovitis cronica produce hipercrecimiento seguido de
cierre precoz de las epifisis.

Las contracturas articulares de caderas y rodillas supo-
nen una disminucion de la talla.

Los corticoides producen un descenso de la actividad os-
teoblastica y de los factores de crecimiento similares a la
insulina IGF y disminuyen los precursores del colageno,
necesarios para la formacion ésea. Su efecto inhibitorio
depende del esquema terapéutico, la preparacion
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farmacoldgica y la variabilidad individual. Las prepara-
ciones con semivida mas larga tienen mayor capacidad
de suprimir el crecimiento. La corticoterapia alterna su-
prime menos que la administracion diaria, pero el con-
trol de la enfermedad puede no ser adecuado. Las dosis
fraccionadas inhiben mas el crecimiento que la dosis
Unica matutina. El deflazacort, derivado oxazolinico de la
prednisolona, causa menor pérdida de mineralizacion
vertebral que la prednisona, aunque el efecto en la altu-
ra €s menos claro.

La nutricion: estos pacientes presentan malnutricion
proteinocaldrica en el 19-47% de los casos, sobre todo en
las formas poliarticulares y sistémicas. Esto es debido a
diferentes motivos: presentan alteraciones en las articu-
laciones de las manos que les produce una mala funcio-
nalidad de las mismas dificultandoles el uso de los cu-
biertos, presentan dificultades en la masticacion por
alteracion en las articulaciones temporomandibulares,
los farmacos que toman producen trastornos gastroin-
testinales subclinicos y el aumento de las citoquinas
produce anorexia y disminucion de la ingesta.
Osteoporosis: hasta el 12% de los pacientes presentan
osteoporosis y hasta el 37 % osteopenia. Esto se debe a
la propia enfermedad, a la disminucién de la actividad
fisica, a la escasa exposicion al sol, y al efecto de algunos
farmacos.

Puede afirmarse que el control de la actividad de la enferme-
dad es primordial para evitar el retraso del crecimiento en pa-
cientes con AlJ; los corticoides, imprescindibles con frecuencia
en estos pacientes, deben ser usados en la minima dosis eficaz,
la nutricion adecuada es fundamental para su desarrollo pon-
deroestatural, y la prevencion y el tratamiento de la osteoporo-
sis puede disminuir el riego de hipocrecimiento.

Los tratamientos biologicos pueden mejorar la velocidad de
crecimiento mediante el control de la inflamacion sistémica y
la reduccion del uso de corticoesteroides. Pero en los pacientes
sistémicos y en los que requieren mas de un bioldgico, |a tera-
pia biolégica puede ser insuficiente para restablecer una velo-
cidad de crecimiento normal.

Una severa restriccion en el crecimiento es hoy en dia poco
comun, posiblemente por el uso de terapias inmunomodulado-
ras agresivas con farmacos antirreumaticos modificadores de la
enfermedad y agentes bioldgicos. Cuando aparece un retraso en
el crecimiento severo, la hormona de crecimiento debe de ser con-
siderada. Anomalias en el crecimiento localizadas se observan
mas frecuentemente y son resultado directo de la artritis activa.
Una aceleracion del crecimiento en el centro de osificacion
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debido a la inflamacion puede producir un sobrecrecimiento de
la articulacion afectada y quedarse la articulacion mas larga en
el lado afectado. Sin embargo, la fusion prematura de las epifi-
sis causada por la inflamacién persistente podria producir una
articulacion mas corta en el lado afectado.

Uveitis

La uveitis anterior es otra de las frecuentes complicaciones
en los pacientes con All. Es una inflamacién granulomatosa
crénica de la cdmara anterior del ojo, que afecta el iris y el cuer-
po ciliar. En la Tabla 1 se resume la frecuencia de aparicion de
uveitis en funcion de la forma clinica de All. Por lo general es de
comienzo insidioso y asintomatico, lo que obliga a la vigilancia
oftalmoldgica frecuente. La periodicidad de los controles oftal-
moldgicos en pacientes con All depende de la existencia de an-
tecedentes de uveitis, de la forma clinica, de la presencia de
anticuerpos antinucleares (ANA) y de la edad de inicio de la
enfermedad. En los pacientes que presentan uveitis, la periodi-
cidad de los controles sera semanal hasta presentar mejoria, y
posteriormente se realizara de acuerdo a las indicaciones del
Servicio de Oftalmologia. En los pacientes sin antecedentes de
uveitis, los controles se realizaran segun las recomendaciones
expuestas en la Tabla 2.

VACUNAS Y QUIMIOPROFILAXIS
EN EL PACIENTE CON AlJ

Los pacientes con All presentan el doble de riesgo de pade-
cer infecciones frente a la poblacion general. Esto es debido a la
propia enfermedad, a la comorbilidad asociada y al tratamiento
con inmunosupresores. Y hay que tener en cuenta que, ademas
de tener aumento del riesgo en primoinfecciones, tienen mayor
probabilidad de sufrir reactivaciones de infecciones cronicas
latentes como la tuberculosis (TBC) o la hepatitis B.

Tabla 1. Frecuencia de aparicion de la uveitis segin la forma de Al)

Este hecho justifica la gran importancia de conductas pre-
ventivas como las vacunas y la quimioprofilaxis en estos pa-
cientes.

En cuanto a la seguridad, se ha demostrado en diversos es-
tudios que no existe relacion entre la administracion de vacu-
nas y el empeoramiento de la enfermedad, medido tanto en
parametros clinicos como en parametros de laboratorio.

Es necesario elegir el momento mas adecuado para vacunar a
ninos con tratamiento inmunosupresor, teniendo en cuenta que
la respuesta inmunitaria es adecuada entre dos semanas antes
deiniciarel tratamientoy un periodo entre 3y 12 meses después
de suspendida la inmunosupresion. Si es posible, debe reducirse
o suspenderse transitoriamente la terapia inmunosupresora
para poder vacunar, aprovechando ese momento para completar
las pautas, empleando incluso calendarios acelerados.

¢Qué profilaxis y vacunas debemos utilizar?

Estos pacientes se deben vacunar frente a neumococo y he-
patitis B (grado de recomendacion B), y frente a Influenza (gra-
do de recomendacion A). Para el resto de vacunas se deben se-
guir las mismas indicaciones que para la poblacién sana,
teniendo en cuenta que la administracion de vacunas vivas
esta contraindicada en pacientes con tratamiento inmunosu-
presor por el riesgo de replicacion y desarrollo de enfermedad
por las cepas vacunales.

e Vacuna frente al virus de |a Influenza: se ha demostrado
que es segura y que la respuesta inmunitaria en estos
pacientes es menor que en la poblacion sana, sobre todo
en pacientes tratados con rituximab y anti-TNF. Se reco-
mienda vacunar anualmente al paciente y a convivientes.

e Vacuna frente al neumococo: la seguridad de esta vacu-
na en pacientes con All ha sido demostrada, pero su efi-
cacia parece reducida tanto por la propia enfermedad
como por el tratamiento inmunosupresor. Se utiliza la
vacuna conjugada (preferiblemente con VNC 13) con el

Forma clinica de Al)

Frecuencia de uveitis

Oligoarticular

Comun (30%) (especialmente si ANA +)
Usualmente asintomatica

Poliarticular FR+

Comdn (15%)

Poliarticular FR-

Rara (< 1%)

Sistémica

Rara (< 1%)

Artritis con entesitis

Comtn (7%)
Usualmente sintomatica

Artritis psoriasica

Comuin (10%)

All: artritis idiopatica juvenil; FR: factor reumatoide.
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Tabla 2. Controles de uveitis

Forma clinica ANA Edad de inicio de la enfermedad | Frecuencia de los controles oftalmoldgicos
Oligoarticular y poliarticular Positivo <6anos Cada 3 meses

Oligoarticulary poliarticular Positivo > 6 afos Cada 6 meses

Oligoarticular y poliarticular Negativo <6afos Cada 6 meses

Oligoarticular y poliarticular Negativo > 6 aflos Cada 12 meses

Sistémica Indiferente Indiferente Cada 12 meses

mismo esquema que en la poblacion general (3 +1:2, 4,
6, y 12-15 meses). En el nifio mayor de 12 meses, dos
dosis separadas al menos por ocho semanas, aligual que
en nifio de 24-59 meses sin antecedente de vacunacion
antineumococica. Entre 14 y 59 meses con calendario
completo de VNC 7 o VNC 10, una dosis de rescate de
VNC 13 al menos transcurridos dos meses tras la ultima.
Vacuna y quimioprofilaxis de la hepatitis B: previo al ini-
cio de tratamiento con biologicos se debe realizar serolo-
gia frente a la hepatitis By C.

— Si la serologia es negativa se debe vacunar frente al
virus previamente al inicio del tratamiento.

— Sihay infeccién aguda o crénica activa por VHB, no se
debe iniciar tratamiento inmunosupresor y se debe
derivar al paciente al hepatdlogo de referencia.

— Sihay infeccion cronica inactiva o es portador oculto,
los biologicos se utilizan en algunos casos, siempre en
consenso con el hepatologo.

Vacunas inactivadas: de acuerdo a las gufas publicadas,
estas vacunas pueden ser administradas a los nifios con
enfermedad reumatoldgica con cualquier tratamiento.
Su administracion no agrava la enfermedad ni causa
efectos adversos. Se recomienda determinar la concen-
tracion de anticuerpos especificos tras la vacunacion en
aquellos pacientes que reciben altas dosis de corticoes-
teroides (> 2 mg/kg o una dosis total > 20 mg/dia duran-
te dos semanas o mas) o con rituximab, y considerar
cuando se administra anti-TNF.

Vacunas de virus atenuados (VVA): no administrar nin-

gun tipo de VVA entre dos semanas antes y tres meses

después de un tratamiento inmunosupresor. Antes de
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iniciar la terapia con dosis altas de inmunosupresores o
corticosteroides es necesario valorar el estado inmunita-
rio frente al virus varicela-zéster (VZV), y administrarla
antes de |a terapia. Debemos evitar la BCG durante Ia
enfermedad de Kawasaki activa.

Quimioprofilaxis de infeccion latente por TBC: se debe
realizar Mantoux y radiografia de torax previo a trata-
miento con terapia bioldgica. Si Mantoux > 5 mm hay
que realizar profilaxis con isoniacida durante nueve me-
ses. Transcurrido un mes desde el inicio del tratamiento
profilactico se puede iniciar la terapia biolégica.

¢CUANDO DERIVAR A UN PACIENTE A UNA
CONSULTA DE REUMATOLOGIA?

Se deben tener en cuenta una serie de alarmas fundamen-
tales que nos sugieran que nos encontramos ante una activa-
cion de la enfermedad y ante las cuales se debe derivar al pa-
ciente a una consulta de Reumatologia Pediatrica:

Presencia de inflamacion articular.

Sospecha de enfermedad sistémica.

Pacientes con sintomas del aparato locomotor no filia-
dos.

Manifestaciones cutaneas u oculares sin filiar.
Impotencia funcional en alguna articulacion, o altera-
cion en la actividad fisica o necesidad diaria de analgési-
Cos.

Dolor articular que despierta por las noches.

Debilidad muscular.
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CUADERNO DEL PEDIATRA

B Elpediatra de Atencion Primaria tiene que vigilar en los pacientes con All la aparicion de complicaciones como

el retraso en el crecimiento o la uvetitis.

B Los pacientes con AlJ deben seguir las mismas pautas de vacunacion que el resto de nifios, afiadiendo la vacu-
na frente al neumococo y la gripe, y evitando las vacunas de virus vivos, que estan contraindicadas.

B Sedebe realizar Mantoux y radiografia de torax previo a tratamiento con terapia biolégica. SiMantoux > 5 mm
hay que realizar profilaxis con isoniacida durante nueve meses, y al mes se podra iniciar el tratamiento con
biolégicos.

B Signos que se deben detectar precozmente para derivar a consultas de Reumatologfa:

— Inflamacion articular.
— Sospecha de enfermedad sistémica.
— Pacientes con sintomas del aparato locomotor no filiados.
— Manifestaciones cutaneas u oculares sin filiar.
— Impotencia funcional en alguna articulacion, o alteracion en la actividad fisica o necesidad diaria de anal-
gesicos.
— Dolor articular nocturno.
— Debilidad muscular.
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