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Artritisldiopética Juvenil

55 ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL REFRACTARIA
[A1J]: EXPERIENCIA CON RITUXIMAB

C.E. OIlmost, S. Lépez!, C. Malagon?
Departamento de Pediatria, Servicio de Reumatologia Pediétricat, Fundacién
Cardioinfantil 1C; Asociacion Colombiana de Reumatologia?, Bogota, Colombia.

Objetivo: mostrar la experiencia con el rituximab en pacientes con AlJ
refractaria @ manejo con biolégicos inhibidores del factor de necrosis
tumoral [TNF].

Justificacion: la AlJ es la enfermedad muscul o-esquel ética cronica mas
comun en la nifiez. Entre un 10% y un 50% de los pacientes son refrac-
tarios al tratamiento, incluyendo a agentes bioldgicos anti TNF. Existe
evidencia sobre la importancia del linfocito B (LB) en la patogénesis de
la enfermedad. La terapia depletora de LB con rituximab ha sido efectiva
en la artritis reumatoide del adulto pero no hay experiencia en AlJ.
Métodos: se presentan tres pacientes de sexo femenino con AlJ poliarticular
de 14, 15 y 10 afos, respectivamente, y uno masculino de ocho afios con
AlJ sistémica. Los cuatro pacientes habian sido tratados exitosamente con
bioldgicos anti-TNF durante 18 meses con recaida y no respuesta a la
maximizacién del biolégico ni al alternativo; persistieron con marcado-
res de la enfermedad elevados y uso de dosis elevadas de esteroides.
Resultados: en los cuatro pacientes se utilizaron dos dosis de rituximab
entre 500 mg y 1 gramo. Todos demostraron deplecién de LB al
tercer mes de su administracion; en dos de tres pacientes con AlJ
poliarticular se logré la remisién clinica y paraclinica por diez meses.
El paciente con AIJS obtuvo muy poco beneficio.

Discusion: la eficacia del rituximab en los pacientes con AlJ
poliarticular constituye una alternativa en el tratamiento de la AlJ
poliarticular. La falta de respuesta en el paciente con AlJS sugiere que
la forma sistémica tiene una patogenia diferente con papel de otras
citoquinas pro-inflamatorias no dependientes del LB.

56. AlJ SISTEMICA: CARACTERISTICAS CLINICAS
PARACLINICAS Y EPIDEMIOLOGICAS EN 27 PACIENTES DE
DOS CENTROS DE REFERENCIA. MEDELLIN, COLOMBIA.

R. Eraso, C. Pemberthy, L. Ledn, M. Velasquez, G. Vasquez
Hospitales Pablo Tobdn Uribe y San Vicente de Padl. Universidad de Antioguia.
Medellin, Colombia.

La artritis idiopética juvenil sistémica (AlJs) representa el 10% al 20%
de todos los subtipos de AlJ; sin embargo, es causa de fiebre de origen
desconocido y se asocia a complicaciones que pueden poner en riesgo
la vida del paciente. Se caracteriza por fiebre persistente, exantema
evanescente y artritis, ademas de otras manifestaciones cuya presenta-
cion y severidad varian ampliamente, dificultando la determinacion
temprana del diagndstico e inicio oportuno del tratamiento.
Objetivo: determinar las caracteristicas clinicas y de laboratorio de
una serie de pacientes con AlJs en el momento del diagndstico.

M etodologia: se identificd un grupo de pacientes con AlJs definidas
segun criterio del pediatra reumatélogo tratante, entre los afios 2000-
2008, evaluados en dos hospitales de nivel terciario de Medellin,
Colombia. Los datos se recolectaron retrospectivamente a través de la
revision de historias clinicas en el momento del diagnostico, aplican-
do un formulario estandarizado. Se emple6 el software estadistico
spss 16 para el andlisis de la informacion.

Resultados: se incluyeron 27 pacientes con AlJS; 74% mujeres y 26%
hombres, con edad promedio al diagnéstico de 6,7 afios. La frecuen-
cia de las manifestaciones clinicas iniciales fue: fiebre 100%, artritis
85%, exantema evanescente 52%, adenopatias 89%, esplenomegalia
30%, hepatomegalia 44% y serositis 22%. Respecto a los exdmenes de
laboratorio se encontré anemia 59%, trombocitosis 67%, leucocitosis
67%, elevacion de ferritina 89% e incremento en laVSG y PCR en un
78% y 85%, respectivamente. El aspirado de médula 6sea para diag-
nostico diferencial se realiz6 en el 44% de los pacientes.
Conclusién: las caracteristicas observadas en esta serie de pacientes
son en general similares a las descritas en la literatura; sin embargo, es
Ilamativo el predominio en el sexo femenino, la baja frecuencia de
exantema evanescente y el mayor porcentaje de elevacion de la ferritina
comparado con la serie de Pensilvania.

57 COMPROMISO RENAL EN ARTRITIS IDIOPATICA
JUVENIL (Al1J) EN UNA POBLACION DE PACIENTES
COLOMBIANOS

L.M. Ortiz, Z. Espitaletta, P. Guarnizo-Zuccardi

Introduccion: la AlJ es la enfermedad més frecuente dentro del gru-
po de las enfermedades reumatol égicas en la infancia; se cree que €l
compromiso renal en AlJ es poco frecuente; éste puede ser glomerular
o tubular, que se manifiesta como proteinuria y/o hematuria o secun-
dario a un trastorno metabdlico como la hipercalciuria.

Objetivo: describir el compromiso renal en una poblacién de pacien-
tes con AlJ.

Materiales y métodos: estudio descriptivo, se revisaron las historias
clinicas de los pacientes con AlJ de acuerdo a los criterios ILAR
evaluados en la Clinica Infantil Colsubsidio en un periodo de tres
anos.

Resultados: se evaluaron historias clinicas de 75 pacientes, 68% fe-
meninos, promedio de edad al diagndstico 11 afios. De acuerdo al
subtipo de enfermedad: oligoarticular 46,6%, poliarticular 45,3%,
Artritis-entesitis 4%, Sistémica 2,6%, psoriasica 1,3%.

La frecuencia de compromiso renal fue del 8%; de éstos 16,6% al
inicio de la enfermedad y 83,3% durante el curso de la misma. El
promedio de aparicién de la proteinuria fue 5,1 meses. En cuanto a
las caracteristicas del compromiso renal 6/75 pacientes presentaron
proteinuria, uno moderada y cinco leve, 2/75 hematuria; no se encon-
traron otras alteraciones; 1/6 se le realizé biopsia con diagnéstico de
nefropatia de cambios minimos.

De los pacientes con compromiso renal 1/6 recibi6 naproxeno, 3/6
metotrexate antes de la aparicion de la proteinuria. Luego de seis
meses de seguimiento se resolvié la proteinuria en tres pacientes (dos
espontaneamente y uno con |[ECAS).

Discusion: aunque éste es un estudio descriptivo retrospectivo que
tiene limitaciones, se sugiere hacer una blsqueda sistemética de estas
alteraciones en pacientes con AlJ.

Conclusién: la frecuencia de compromiso renal en este grupo de
pacientes fue del 8% (proteinuria-hematuria), superior a la reportada
en la literatura médica. Se requieren estudios posteriores para aclarar
la etiopatogenia de este compromiso.

58. ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL.
EXPERIENCIA CLiNICA

M.P. Gémez, S.A. Gémez
Clinica Rafael Uribe Uribe, Cali, Valle del Cauca, Colombia.

Objetivos: describir las manifestaciones clinicas iniciales de 65 nifios
con diagndstico de artritis idiopética juvenil (AlJ) y presentar la pre-
valencia de acuerdo a la clasificacion diagnostica propuesta por la
Liga Internacional de Asociaciones de Reumatologia (ILAR),
Edmonton, 2001.

Justificacion: la AlJ fue el término adoptado en 1993 por el ILAR
para referirse al grupo de artropatias de la infancia de causa descono-
cida, cuyo inicio ocurre antes de los 16 afios con prondstico y severi-
dad variable.

M étodos: se realizé un estudio descriptivo retrospectivo, revisando
las historias clinicas de 65 pacientes menores de 16 afios que cumplie-
ron con los criterios diagndsticos de AlJ, que consultaron al servicio
de Reumatologia pediétrica en la Clinica Rafael Uribe Uribe, en pe-
riodo comprendido entre enero de 2002 y abril de 2007.
Resultados: la edad de inicio promedio fue de 8,5 afios. Hubo
predominio del sexo femenino (69,2%) con una relacion M: H de
2.3:1. El tiempo de evolucion a su ingreso fue menor de tres meses
(36,9%), y entre tres y seis meses (32,3%). En cuanto a las mani-
festaciones clinicas mas frecuentes fueron: artralgias (100%), ar-
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tritis (93,8%), limitacién funcional (60%), rigidez matutina
(58,5%), fiebre (40%), pérdida de peso (16,9%), entesitis (16,7%),
uveitis (4,6%). Las articulaciones mas afectadas fueron: rodillas
(70.8%), tobillos (58,5%), mufiecas (55,4%). La clase funcional
tipo 11 predominé (64,6%). Segun la clasificacién diagnéstica ob-
servamos: artritis sistémica (29,2%), oligoartritis (26,2%),
poliartritis factor reumatoide negativo (26,2%), poliartritis factor
reumatoide positivo (9,2%), Artritis asociada a entesitis (9,2%); no
se reportaron casos de artritis psoriética. Los hallazgos de labora-
torio fueron: anemia (71,3%), leucocitosis (64,6%), trombocitosis
(84,6%), VSG elevada (96,9%), PCR positiva (93,8%), AAN posi-
tivos (12,3%), FR positivo (10,8%).

Conclusiones: la AlJ predomin6 en el sexo femenino; la poblacion
escolar y adolescente fue la mas afectada. La artritis sistémica fue la
maés frecuente seguida de la oligoartritis, 1o cual no concuerda con lo
reportado en la literatura. Los resultados de laboratorio son buenos
indicadores de actividad articular.

59. ARTROPATIAS JUVENILES HLAB27 POSITIVAS,
PATRONES DE PRESENTACION CLINICA Y SEROLOGICA

Clara Malagon G.
ESE LCGS, Clinica Infantil Colsubsidio, Colsanitas.

La presencia de HLAB27 se asocia a artropatias inflamatorias que
comprometen articulaciones periféricas y axiales. En una cohorte
de pacientes en quienes se detect6 HLAB27 por técnica de amplifi-
cacién de DNA se analizaron las caracteristicas clinicas, serologicas
y evolutivas.

N= 42, distribucién género: M5:F1, la edad promedio debut fue de
12,4 afios en varones y 11,9 en mujeres. Tiempo de seguimiento
promedio 41 meses (1-120 meses). 12/42 son AAN positivos y factor
reumatoide negativo 42/42.

Clasificaciéon: AlJ subtipo artritis entesitis 90% y 10% artritis reactiva
(3 Post-entéricas y 1 por chlamydia). Artropatia seronegativa familiar
en 10%. La sacroiliitis aislada fue més frecuente en mujeres. Artritis
reactiva se asocio a uveitis (75%).

No se logré determinar el intervalo entre inicio de sintomas y diag-
nostico definitivo y tampoco el tipo de curso clinico porque el tiempo
de seguimiento fue muy variable, pero son frecuentes el diagndstico
diferido y el desarrollo de compromiso axial aditivo. 5/42 tienen
diagnostico definitivo de espondilitis anquilosante y 1 tarsitis
anquilosante aislada.

M anifestacion clinica n % Edad promedio
Artritis asociada a entesitis 26 61% 12,5
Dolor sacroiliaco 16 40% 12
Lumbalgia inflamatoria 14 33% 12,7
Coxitis prominente 10 24% 13
Tarsitis prominente 4 10% 12
Sacroiliitis aislada 3 7% 10
Coxitis aislada 2 5% 12
Dolor gliteo aislado 2 5% 8
Fascitis plantar aislada 2 5% 13
Dactilitis promimente 2 5% 12
Uveitis 2 5% 14,5
Valvulopatia aértica 1 3% 13

Esta cohorte indica que las artropatias HLAB27 positivas se presentan
predominantemente en escolares y adolescentes masculinos. Se distin-
guen dos tipos de fenotipos, segin presenten o no compromiso axial
temprano y la entesopatia es un marcador diagnéstico frecuente. La
sacroiliitis, coxitis o fascitis plantar aisladas constituyeron otra forma de
debut. Son raras las manifestaciones extra-articulares. Se requiere largo
tiempo de seguimiento para definir el curso clinico y prondstico.
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60 NUEVO PEPTIDO DERIVADO DE LA PROTEINA DE
ESTRES TERMICO DE 60 KDA COMO INDUCTOR DE
TOLERANCIA PARA EL TRATAMIENTO DE LA ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL Y OTRAS ENFERMEDADES
AUTOINMUNES

N. Lorenzo?!, A. Barberd', G. Padrén?, M.C. Dominguez?,
D. Cantera?, M.C. Seijas?, Y. Heredia?, A. Alonso®,
E. Chall*, M.L. Franco*
Centro de Ingenieria Genética y Biotecnologia. La Habana. Cuba.
Hospital Infantil Universitario Pedidtrico Pedro Borras Astorga.
Hospital Pediétrico Docente William Soler.
Hospital Pediétrico Docente Centro Habana.

A WN P

La induccién de tolerancia periférica usando autoantigenos constituye
una atractiva terapia para las enfermedades autoinmunes. El objetivo
de este trabajo es demostrar €l potencial terapéutico de un péptido
modificado [del inglés Altered Peptide Ligand (APL)] derivado de uno
de los autoantigenos involucrados en la patogénesis de varias enferme-
dades autoinmunes como la artritis idiopatica juvenil (AlJ), la proteina
de estrés térmico de 60 Kda (Hsp60). Este péptido fue disefiado em-
pleando herramientas de la Bioinformética. Partiendo de la secuencia
de la Hsp60, se identificd un nuevo epitope de células T, el cua fue
modificado para incrementar su afinidad con la molécula HLA tipo II.
El péptido ha sido evaluado en ensayos ex vivo usando células
mononucleares de pacientes con AlJ. Se comprob6 que dicho péptido
induce un incremento estadisticamente significativo de la proliferacion
de células T reguladoras con un fenotipo CD4+CD25+Foxp3+; resulta-
dos similares se obtuvieron cuando se emplearon células procedentes
de pacientes con artritis reumatoide (AR). Las potencialidades terapéu-
ticas del péptido fueron evaluadas en un modelo animal vélido para
AlJ, donde se comprob6 a través del examen clinico e histopatol 6gico
de las ratas, que el péptido inhibe eficientemente el desarrollo de la
enfermedad. Ademas, |la terapia con el péptido induce una reduccion
significativa de la expresion génica del TNFo. Estos resultados avalan
el potencial terapéutico de esta molécula para €l tratamiento de laAlJy
otras enfermedades autoinmunes.

61 IMPACTO PSICOSOCIAL DE LA ARTRITIS
IDIOPATICA JUVENIL EN PACIENTES Y FAMILIAS

T. Dolores, O. Cantera, Odalys Rouco, M. Ovidia Rodriguez, A.
Alonso C, A. Bafios A.
Sesion de Reumatologia Pediétrica. Hospital Infantil Universitario
“Pedro Borras Astorga’. Ciudad Habana, Cuba.

Resumen: la artritis idiopética juvenil (AlJ) esta incluida dentro de las
enfermedades cronicas no trasmisibles que traslada discapacidad
esquelética y oftalmoldgica desde edades tempranas. Se realiza un
estudio descriptivo y transversal en 68 adolescentes con diagndstico
de AlJ acompafiado de sus tutores, atendidos en consulta de
reumatologia pediatrica del Hospital Infantil Universitario “Pedro
Borras Astorga”’, con el objetivo de evaluar el bienestar psicoldgico
del adolescente portador de AlJ y la repercusion familiar de la afec-
cion como problema de salud. Relacionar el nivel de ansiedad y
depresion con el tiempo de evolucion de la enfermedad y la presencia
de dafio ocular asociado.

La mayor representacion de pacientes estudiados resultaron del sexo
femenino con mas de cinco afios de evolucion de la AlJ; 1os mismos
expresaron niveles elevados de estado de ansiedad; se observo mayor
nivel de riesgo de ansiedad en los pacientes con menos de un afio de
evolucién, asi como la depresién rasgo se mostré elevada en los
pacientes con menos de un afio de evolucién y la depresion estado en
los pacientes entre uno y cinco afios del diagnoéstico de la AlJ. La
ansiedad rasgo y la depresion estado presentaron los mayores niveles
en las formas clinicas psoridsica, sistémica y poliarticular. Los pacien-
tes con afecciones oculares presentaron altos niveles de ansiedad y
depresion en rasgo y estado. La mayoria de los adolescentes refleja-
ron un bienestar psicoldgico bajo. El evento AlJ como enfermedad
crénica del adolescente tuvo una repercusion en la salud familiar y de
la esfera socioeconémica de moderado a leve, con tendencia a un
sentido desfavorable en un grupo de las familias estudiadas.
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62 NECROSISAVASCULAR DE CADERA EN PACIENTES CON ARTRITISIDIOPATICA JUVENIL

ClaraMalagoén G.
Pediatrareumatéloga. Colsanitas, Clinica Colsubsidio, ESE L CGS. Bogota.

En artritis idiopatica juvenil el compromiso articular puede ser muy
persistente y discapacitante. Se reportan siete pacientes que desarro-
Ilaron osteonecrosis de cadera en el curso de su enfermedad y se
describen sus caracteristicas clinicas y demogréficas.

Esta complicacion se presentd en pacientes femeninas con Al Jsistémica
6/7 y 1/7 poliarticular seropositiva de largo tiempo de evolucion
(promedio de 7,3 afos). Todas desarrollaron poliartritis severa re-
fractariaatratamientoy 1/7 limitadaasillade ruedas. 4/7 recibian anti
TNF, 7/7 recibieron corticoterapia en alguna fase de su enfermedad.
En 100% la osteonecrosis se presentd post-reactivacion de la enfer-
medad. Dolor fue sintomacardinal y se asoci6 apérdidafuncional en
todas. Compromiso bilateral en 5/7 y provoco déficit funcional signi-

ficativo en 5/7. 3/7 tienen indicacion para artroplastia de cadera. 2/3
diferida por corta edad y 1/3 RTC exitoso.

La NOAV de cadera es rara en AlJ, provoca secuel as importantes.
En la etiopatogénesis intervienen factores relacionados con inter-
ferencia circulacion cabeza femoral por aumento persistente de
presion intra articular y corticoterapia. La pérdida funcional y el
dolor son los sintomas cardinales. La RNM es laimagen de diag-
néstico de eleccion. El desarrollo de grados variables de colapso
de la cabeza femoral y cambios artrésicos secundarios son los
determinantes de la pérdida funcional. No hay un tratamiento efec-
tivo diferente al control del proceso inflamatorio y ala reduccion
del apoyo.

Duracion Subtipo - ) Pérdida -
Caso Sexo AlJ (afios) AlLJ Afeccion | Dolor Cojera ROM Evolucién y secuelas
1 E 10 Sistémi ca 1 + + + No colapso cabeza femoral recuperacion funcional
curso poli
Sistémica Colapso asimétrico cabezas. Anquilosis 6sea
2 F 9 curso poli 2 + + +++ Discrepancia mmii
Pendiente RTC
Sistémica Colapso cabezaizquierda
3 F 8 curso poli 1 + + +++ Rigidez articular ++
Discrepancia
Sistémica Colapso cabezaizquierda. Rigidez articular ++
4 F 6 curso poli 2 + + i Pendiente RTC
5 E 4 Sistémica 2 + + e+ Reduccion espacio articular. Rigidez articular ++
curso poli
6 = 3 Poli sero(+) 2 + - Colapso bilateral cabezas Anquilosis 6sea
Sistémica Colapso asimétrico cabezas Rigidez articular +++
7 F 1 curso poli 2 + + e RTC hilateral

63 ARTRITISIDIOPATICA JUVENIL (AlJ). CLASIFICACION DE SUBGRUPOS SEGUN ILAR 2004.
PERFIL CLINICOY SEROLOGICO

Clara Malagon Gutiérrez
Colsanitas. Clinica Colsubsidio. Compensar. ESE LCGS. Bogota

Este término agrupa a una serie de entidades que provocan artropatia
inflamatoria crénica. Diversas clasificaciones han sido propuestas,

pero ninguna es del todo satisfactoria. ILAR 2004 intenta definir
grupos méas homogéneos en sus caracteristicas clinicas, serolégicasy
pronosticas. Doscientos un pacientes AlJ seguidos en la consulta de
reumatologia en los dos Ultimos afios, se reclasificaron segin los
nuevos subtiposy se describen | as caracteristicas demogréficas, clini-
casy seroldgicas.

AUn cuando hay sesgo de seleccion por proceder de centro de remi-
sion, en esta serie, ladistribucion por subgrupos essimilar alo reporta-
do. L os subtipos seropositivos y psoriéaticos son raros. La distribucion

seguin género eslahabitual, enfatizando el predominio del sexo mascu-
lino en artritis entesitis. Hay variaciones etarias segin subgrupos.
Oligoartritisy sistémica se presentan a edad més tempranamientras que
artritis, entesitis y poliarticular seropositiva son mas frecuentes en ado-
lescentes. Lafrecuenciade factor reumatoide esbajay AAN (+) fluctia
en frecuencia segun subtipo. Curso de oligoartritis extendida fue bajo,
mientras que 69% de | os sistémicos presentaron curso poliarticular.

La nueva clasificacion ILAR involucra un espectro mas amplio de pa-
cientes con artritis crénicade inicio antes de |os 16 afios con caracteristi-
cas clinicas y seroldgicas mas homogéneas, |o que puede ser de utilidad
para definir marcadores prondsticos y parametros de tratamiento.

Subtipo N E:M Edad Curso E.R (+) AAN (+) Uveitis
Oligoartritis 62 F2,7: M1 6 Poli 7% 2% 58% 20%
Artritis entesitis Artritis entesitis 87%

54 F1: M 3,2 10,8 Sacroiliitis 24% 0% 5% 0%
Anquilosante  13%
Poliartritis seronegativa 45 F5,4: M1 8,7 Poli 100% 0% 51% 2%
Py i 0,
e 16 F3: M1 131 S('J'I?O e 0% 0% 0%
Poliarticular seropositiva 9 F8: M1 4 Poli 100% 100% 33% 0%
Indeterminada 8 F1:M1 7,1 Oligo  100% 12,5% 50% 0%
Psoriética Oligo 71%
7 F1,3:M1 11 Poli 14% 12,5% 86% 0%
Sacroiliitis 14%
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64 POLIARTRITIS JUVENIL IDIOPATICA. FACTOR
REUMATOIDE Y ANTICITRULINAS COMO MARCADORES
SEROLOGICOS

C. Malagon, G. Garavito, C. Olmos, E. Egea, A. Iglesias
Universidad del Norte, Fundacion Cardioinfantil, Clinica Colsubsidio.

AlJ es la primera causa de artritis cronica en la edad pediétrica. Se
diferencian dos tipos de poliartritis AlJ segin la presencia o ausencia
del factor reumatoide. Factor reumatoide tiene baja especificidad dado
que puede detectarse en otras enfermedades autoinmunes y en infec-
ciones. Los anticuerpos anticitrulinas son mas especificos y pueden
detectarse en forma temprana en AlJ; previos reportes indican que son
detectados en formas seropositivas de AlJ poliarticular. Se reporta
cohorte de pacientes en quienes se determind por técnicas de la pre-
sencia de estos dos marcadores diagnésticos.

El factor reumatoideo NO es un marcador diagndstico importante en
AlJ poliarticular pero esta serie confirma que los pacientes seropositivos
desarrollan formas severas de AlJ por 1o que se considera un marca-
dor pronostico. El porcentaje de los pacientes anticitrulinas (+) eran
seropositivos para factor reumatoide. El porcentaje de los pacientes
clasificados como AlJ seropositivos, no se detecto el factor reumatoide
realizado como parte del estudio. La actividad de la enfermedad, el
tratamiento inmunosupresor y el congelamiento de las muestras pue-
den explicar esta discrepancia.

I nfecciones

65 COREA DE SYDENHAM: AUN VIGENTE Y MUY
FRECUENTE

G. Beltran Avendafio, M.L. Martin Marin
Universidad Nacional de Colombia, Fundacién HOMI, Bogota, Colombia.

Introduccién: la corea de Sydenham es una de manifestacién de la
fiebre reumética (FR), contemplada dentro de los Criterios de Jones,
con una frecuencia de 10% a 20% en los casos de FR. La literatura
reporta una disminucién dramética en la incidencia de la corea de
Sydenham desde cuando se inici6 el uso de penicilina en FR. En la
estadistica de nuestro hospital se ha observado un aumento en la
frecuencia de presentacién de esta manifestacion.

Métodos: revision retrospectiva de historias clinicas de pacientes con
FR diagnosticados entre enero de 2006 y mayo de 2009.
Resultados: se encontraron 21 pacientes con diagnostico de FR,
47,6% (10) con corea de Sydenham. Los 10 pacientes con corea
tenian las siguientes caracteristicas: edad promedio 9,5 afios (5 a
14), 80% fueron mujeres, 80% se presenté al momento del diag-
nostico de FR. Caracteristicas clinicas y manejo: compromiso bilate-
ral simétrico 40%, asimétrico 30% y hemicorea 30%, compromiso
facial 80%, signo del ordefiador 90%, trastorno del lenguaje 50%,
de la marcha 50% y de la escritura 50%, labilidad emocional 60%,
ideacién suicida 30% y trastorno obsesivo compulsivo 10%, trata-
miento con neurolépticos 100%, duracién de sintomas de uno a siete
meses y en un caso 16 meses. La asociacion con otros signos mayo-
res 70%, en todos ellos carditis. Alteracion en neuroiméagenes 30%.
Seguimiento entre 7 y 34 meses.

Discusion: esta serie muestra caracteristicas clinicas de la corea de
Sydenham que concuerdan con lo reportado en la literatura como su
mayor frecuencia en mujeres escolares y adolescentes, su aparicion
frecuente como parte de los criterios diagnosticos iniciales y manifes-
taciones psiquiétricas frecuentemente asociadas. Sin embargo, en esta
serie es llamativa la alta frecuencia de presentacion de la corea que
contrasta con reportes previos.

Deben hacerse estudios prospectivos que confirmen la hipétesis del
aumento de la frecuencia de la corea como manifestaciéon de FR.
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66. ARTRITIS REACTIVA POSTERIOR A FASCITIS
NECROTIZANTE POR S. PYOGENES EN UN NEONATO

C. Lépez
Hospital Simén Bolivar, Bogotd, Colombia.

Objetivo: Resaltar la importancia de reconocer la artritis reactiva
(AR) secundaria a infeccién por S. Pyogenes.

La AR es una artritis inflamatoria aguda y transitoria que aparece
posterior a infeccion distante. Los datos en neonatos son escasos. Se
asocia con diferentes microorganismos y con el HLAB27. Tiene dife-
rentes mecanismos etiopatol 6gicos como interaccion de genes trans-
portadores de péptidos y el complejo mayor de histocompatibilidad,
mimetismo molecular y disbalance de citoquinas.

Justificacion: S. Pyogenes causa numerosas infecciones y secuelas
por la diversidad antigénica estructural y de toxinas que interacttian
con mecanismos inmunolégicos complejos, produciendo cuadros de
autoinmunidad con manifestaciones clinicas muy variadas, como la
ARy la fiebre reumética (FR), siendo un reto diagnostico y terapéu-
tico para el médico.

M étodos: neonato de 25 dias que ingresa a Hospital Simén Bolivar,
con lesidn infecciosa en escroto de una semana de evolucion.
Resultados: diagndstico de fascitis necrotizante escrotal. Se toman
laboratorios, se inicia tratamiento antibiético y debridamiento quirdr-
gico. Se aisla Sreptococcus pyogenes en cultivo de lesion, hemograma
con leucocitosis y reactantes de fase aguda elevados. A la semana,
aparicion de inflamacion y eritema de segunda, tercera y cuarta arti-
culacion metacarpofaléngica de mano izquierda y nodulos subcuta-
neos dolorosas en trayecto inguinal. Sospecha de fiebre reumética por
criterios de Jones. Ecocardiograma descarta compromiso cardiaco y
FR. Inicio de antiinflamatorio y continGa antibiético. Posteriormente
disminucién de artritis y nédulos de paniculitis.

Conclusiones: la infeccion neonatal por S. Pyogenes es infrecuente,
pero con consecuencias y secuelas potencialmente mortales o irrever-
sibles. Se destaca la importancia de sospechar este microorganismo en
presencia de infeccion répidamente progresiva de tejidos blandos y
con manifestaciones articulares secundarias o en tejido celular subcu-
téneo, que podrian hacer sospechar la presencia clinica de FR.

67 ARTRITIS REACTIVA POR N. MENINGITIDIS.
REPORTE DE CASO
Ana Cristina Marifio?, D. Castillo?, C. Rojas?
1 Infectélogapediatra. Departamento de Pediatria. Hospital Militar Central. Bogota.

2 Residentes de pediatria. Universidad El Bosque. Sitio de investigacion: Hospital
Militar Central, Bogot4, Colombia.

Objetivo: describir un caso clinico de lactante masculino con artritis
reactiva por meningococo, que es una manifestacion inusual en este
grupo etario.

Justificacién: la artritis reactiva por meningococo es una complicacion
infrecuente, cuya incidencia no se conoce en nifios. Se reporta un pacien-
te con meningitis meningocdccica, quien desarroll6 artritis reactiva
Reporte de caso: lactante masculino de nueve meses que ingresa
por fiebre, somnolencia, e hiporexia de 3 dias de evolucién, prece-
dido por diarrea viral que resolvié. En urgencias se detectan signos
de meningismo y se confirma neuroinfeccion por meningococo
serotipo C y W135; se inicia ceftriaxona. Presentd evolucion favo-
rable a las 72 horas, con mejoria neuroldgica y descenso de la fie-
bre. El dia quinto reinicia fiebre y se observa limitacién funcional
de cadera derecha; en el LCR de control se observé mejoria de los
parametros citoquimicos y bacteriol6gicos. Gamagrafia ésea revela
hipocaptacién en cadera derecha, se sospecha artritis séptica y se
realiza artrotomia y lavado articular. El liquido articular, claro y con
citoquimico no sugestivo de infeccién bacteriana, estéril #3 y
hemocultivos negativos. Se consideré que se trataba de una artritis
reactiva. Complet6 14 dias de antibidtico. Se observa desaparicion
de picos febriles posterior a primer lavado, con mejoria de la
funcionalidad de la articulacion.
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Discusién: la artritis reactiva por meningococo es poco frecuente
(5% a 8%). Es mediada por complejos inmunes tipo 3. Son factores
de riesgo: sepsis, infeccion por serotipos C y W 135. Es més fre-
cuente en adolescentes y adultos. El compromiso es mono u
oligoarticular, en articulaciones de mediano tamafio, ocurre entre el
cuarto y el décimo dia de la infeccién, cuando la bacteria ya se ha
erradicado. Se caracteriza porque el liquido articular es estéril. El
prondstico es bueno, tiene resolucion espontanea (una a dos sema-
nas) y responde a AINES. No deja secuelas en la articulacion.
Conclusiones: la neisseria meningitis sigue siendo un patégeno im-
portante en la infancia; puede asociarse a diversas manifestaciones
reuméticas, entre ellas la artritis reactiva, la cual debe diferenciarse
de artritis séptica.

LupusEritematoso Sistémico

68 LUPUS PROFUNDUS ASOCIADO A VASCULITIS
AISLADA SNC. REPORTE DE CASO

C. Malagén, M. Echeverria, H. Sotomayor
Clinica Infantil Colsubsidio.

Se reporta paciente femenina de once afios con lesiones faciales aisla-
das de lupus discoide AAN (+) ENA(-) ANTI DNA (-). Por pobre
respuesta a cloroquina y corticoide tépico y sistémico, se asocia
azatioprina con mejoria parcial y luego tacrolimus tépico.

Después de episodio de sinusitis, las lesiones en cara se tornan muy
dolorosas, tumefactas y levantadas. Una segunda biopsia reporta lupus
profundus. Se reajusta dosis de corticoides y AZA sin mejoria, se
cambia a talidomida con dramética respuesta con resolucion de lesio-
nes. Se retira progresivamente corticoide sistémico y talidomida. Por
reaparicion de lesiones de lupus discoide se reinicia AZA. Se observa
cicatriz atréfica en mejilla residual y no hay evidencia clinica o
seroldgica indicativas de evolucion a LES.

Seis meses después, inicia cefaleas intensas y se observa pseudoptosis
parpebral, papiledema y paresia. Se hospitaliza con sospecha de
LES. Oftalmologia y Neurologia son interconsultados. Se docu-
menta papilitis Optica severa. Se descartan LES y sindrome
antifosfolipido. RNM cerebral: normal. LCR: normal. Se inician
dosis altas de esteroides y AZA, obteniéndose répida mejoria 'y reso-
lucion del papiledema.

Se detecta asimetria de pulsos carotideos y se sospecha enfermedad de
Takayasu. Un TAC de ocho canales de cabeza y térax evidencia lesio-
nes en rosario a nivel de poligono de Wills. La paciente contintia en
corticoides y azatriopina. Persiste con examen oftalmol6gico normal,
resolucion total de sintomas y no variacién serolégica. Un control de
angiorresonancia cerebral a los seis meses evidencia resolucion com-
pleta de las lesiones vasculares. Se concluye que el cuadro es méas
compatible con vasculitis aislada de SNC. Retiro de corticoides y
continlia AZA. Sigue en controles clinicos, oftalmolégicos y serol6gicos
sin evidencia de enfermedad reumética evolutiva.

Se trata de una adolescente con manifestaciones clinicas, seroldgicas,
histopatol6gicas y angiogréficas de mas de una enfermedad reuméa-
tica inusualmente asociadas. El lupus profundus es una paniculitis
que puede observarse sobre lesiones de lupus discoide. Vasculitis y
Takayasu no han sido reportadas en asociacion a lupus discoide o
profundus.

69 TUBERCULOSIS EXTRAPULMONAR EN PACIENTE
CON NEFRITIS LUPICA REFRACTARIA EN LA INFANCIA,
POSTERIOR A TRATAMIENTO INMUNOSUPRESOR

S. Mendieta-Zerén, E. Faugier-Fuentes, L. Romano-Mazzotti.
Centro Médico ABC. México, D.F.

Introduccién: las infecciones son la mayor causa de morbimortalidad
en pacientes con lupus eritematoso sistémico (LES); las Mycobacterias
representan un alto riesgo, secundario a defecto intrinseco de la in-
munidad celular y humoral asi como por el empleo de corticoesteroides
€ inmunosupresores.

Caso clinico: femenino de 14 afios de edad, con diagnéstico de LES
a los 10 afios por: artritis, leucolinfopenia, ANA 1:5120 patrén
homogéneo, antiDNA 1321.1U/ml, antiSm 23,8 u/ml, nefritis:
proteinuria 2gr/d, biopsia renal: nefropatia |Gpica clase 1V, |A 10/
24, 1C 1/12. Inici6 tratamiento con esteroide, azatioprina 3 mg/kg/
dia y ciclofosfamida IV durante siete meses y trimestral hasta 13 gr
totales. A dos afios de tratamiento, ante recaida de proteinuria mayor
de 1 gr/dia se realiz6 segunda biopsia renal, reportando nefritis clase
IV 1A 9/24 I1C 0/12; se cambi6 a micofenolato de mofetil (MMF)
durante seis meses, sin lograr remision de nefritis, persistiendo
proteinuria 1,6 gr/dia y complemento bajo, inicié tratamiento con
rituximab como nefritis refractaria administrando 2 gr totales, Ulti-
ma administraciéon en mayo 2007, logrando remisién total de nefritis
en noviembre de 2007, manteniendo tratamiento inmunosupresor
con MMF 2 gr/dia'y prednisona 5 mg en dias alternos.

En junio de 2008 presento fiebre persistente de 40°C de predominio
vespertino, dolor abdominal intermitente, choque séptico, descartan-
do actividad lUpica, tomografia con imagen de absceso mesentérico,
por laparotomia ganglios mesentéricos abscedados con material
caseoso, con PCR y cultivo positivo para Mycobacteria tuberculosis;
en médula désea se observé mycobacteria. Durante tx antifimico se
suspendieron inmunosupresores, administrando gammaglobulina 1V
mensual y posteriormente bimensual como tx de LES. Hasta el mo-
mento sin recaida de LES.

Discusién: ain no esta claro el riesgo-beneficio de terapia inmuno-
supresora multiple en pacientes con nefritis |Upica refractaria, sien-
do estos pacientes susceptibles a infecciones graves y catastréficas y
teniendo mayor riesgo de recaida durante estos eventos infecciosos,
el tx inmunosupresor durante estos episodios constituye un reto; en
este caso se logré mantener remision de la enfermedad a un afio de
tratamiento con gammaglobulina IV sin otro inmunosupresor. Es
necesario el screening para Th en pacientes con enfermedades
autoinmunes y que serén sometidos a esquemas de inmunosupresion;
incluso en zonas endémicas se ha observado una menor incidencia
de Th con el uso profilactico de isoniacida en pacientes con estas
caracteristicas.

70 NEFRITIS LUPICA JUVENIL REFRACTARIA TRATADA
CON RITUXIMAB

C.E. OIlmos', |. Gutiérrez, E. Camargo?, R. Gastelbondo?, L.
Gonzélez?, C. Malagon®
Departamento de Pediatria, Servicios pediétricos de Reumatologia y Nefrologia?,
Fundacion Cardioinfantil 1C; Asociacién Colombiana de Reumatologia®, Bogota,
Colombia.

Objetivo: describir la respuesta clinica 'y seguridad del rituximab en
un grupo de nifios con nefritis lUpica refractaria.

Justificacién: el lupus eritematoso sistémico (LES) juvenil es usual-
mente agresivo y se asocia a compromiso renal severo. Aproximada-
mente el 30% de los pacientes falan al tratamiento, siendo considerados
casos refractarios, lo cual con frecuencia se asocia a efectos secunda-
rios severos. El rituximab es un agente biolégico con un perfil muy
bueno de seguridad y eficacia en adultos; sin embargo, su uso en
nifios con LES juvenil es limitado y sin experiencia prolongada.
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Métodos: este es un estudio observaciona de 11 pacientes, 9 nifias y
2 varones con un promedio de edad de 13 afios, cursando con nefritis
lUpica refractaria. Diez pacientes presentaban nefritis lUpica tipo 4, y
uno tipo 5. Se utilizé rituximab en dos infusiones endovenosas de un
gramo cada uno, cada 15 dias. El seguimiento de los pacientes fue de
18 meses aproximadamente.

Resultados: |a deplecion de linfocitos B se documenté en todos |os
pacientes. El indice de actividad clinica de la enfermedad medido por la
escala SLEDALI, la proteinuria de 24 horas, los niveles de C3, C4 y los
auto-anticuerpos anti-DNA mejoraron en mas del en 10 de los 11 pacien-
tes. Siete de 10 nifios no han requerido méas prednisona; solamente dos
pacientes requirieron antimicrobianos y admision hospitalaria por sinusi-
tis y neumonia, respectivamente, con recuperacion completa. Dos pa-
cientes han requerido cursos adicionales de rituximab debido a recaida.
El paciente con nefritis lUpica tipo 5 no respondié a pesar de deplecién de
linfocitos B. No observamos ningln efecto adverso severo.
Conclusion: esta experiencia apoya el uso de rituximab como una
excelente opcién de tratamiento en pacientes con nefritis Upica juve-
nil refractaria, en especia en la nefritis tipo 4. Se demostré deplecion
de linfocitos B en todos los pacientes tratados.

/1. SINDROME NEFROTICO REFRACTARIO EN
ADOLESCENTE: NEFROPATIA Clq VS, NEFROPATIA LUPICA

S. Mendieta Zerdn, E. Faugier Fuentes, L. Velasquez Jones
Hospital Infantil de México Federico Gémez.

Introduccién: la nefropatia C1q (NC1q) es una glomerulonefritis por
complejos inmunes poco frecuente, caracterizada por depdsitos de
inmunoglobulinas y complemento, con dominio de C1q. Su diagnds-
tico es controversial y ha sido Ilamada “nefritis lapica (NL)
seronegativa’. Histolégicamente, de acuerdo a Jennete (1985), seme-
jaaNL clase IV; sin evidencia clinica ni por laboratorio de manifes-
taciones extrarrenales de lupus eritematoso sistémico (LES).

Caso clinico: femenino, de 13 afios, ingresd al Hospital Infantil de
México Federico Gémez en julio de 2004, con sindrome nefrético
corticorresistente, ANA y anti DNA negativos, biopsia renal con
glomerulonefritis proliferativa difusa endocapilar y focal extracapilar
con esclerosis segmentaria, semilunas fibrosas celulares.
Inmunofluorescencia con depésitos de 1gG, IgA, IgM, C3, C4, y
C1qg. Se consideré NL clase IV e inicié tratamiento con azatioprina,
esteroide oral y nueve pulsos mensuales de ciclofosfamida (CFM),
persistiendo proteinuria en rango nefrético por lo que se inici6
tratamiento con metotrexate 1V y CFM mensual por seis meses,
descrito como tratamiento en NL refractaria (Lehman, 2004). En
febrero de 2006 proteinuria mayor de 100 mgm2hr persistente,
biopsia renal con glomerulonefritis cronica en fase terminal, dep6-
sito de 1gG, IgA, IgM, C3, y Clq en mesangio. ANA 1:160 homogé-
neo, antiDNA, antiSSA-Ro, antiSSB-La, AntiSm, antiRNP negativos.
C3, C4 e inmunoglobulinas normales, sin otras manifestaciones de
LES. Considerando el diagnéstico de NC1q se suspendi6 tratamien-
to inmunosupresor, continud con captopril e hidroxicloroquina. A
los 16 anos de edad persiste proteinuria de 201 mgmz2hr, creatinina
1,5mg/dl, con ANA y antiDNA negativos, complemento e
inmunoglobulinas normales.

Discusion: NC1q usualmente se presenta como en este caso en
adolescentes y adultos jovenes, con proteinuria refractaria a
esteroide o inmunosupresores, con evolucion lenta hacia insufi-
ciencia renal cronica terminal. A pesar de su similitud histopato-
l6gica con NL clase |V, hay pobre respuesta al tratamiento. Se
consideran factores de mal prondéstico: sindrome nefrético, fibrosis
y atrofia tubular, todos presentes en esta paciente. No existen estu-
dios que definan el tratamiento, ni el riesgo a desarrollar LES; Adu
describié cinco de once pacientes con progresién a LES en uno a
diez afos, por lo que la monitorizacién clinica y serolégica en esta
paciente es indispensable.
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(2. PRESENTACION SIMULTANEA DE PURPURA
TROMBOCITOPENICA TROMBOTICA Y LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO JUVENIL.

A. Pantoja, R. Eraso, M. Velasquez, D. Cabrera, G. Vasquez
HUSVP. Universidad de Antioquia. Medellin, Colombia.

La asociacion entre lupus eritematoso sistémico (LES) y purpura
trombocitopénica trombética (PTT) es muy poco frecuente y mas alin
en nifios. Estas enfermedades presentan manifestaciones clinicas simi-
lares dificultando su diferenciacién. La identificacién de esquistocitos
en el frotis de sangre periférica es crucial para el diagnostico, asi
como la reticulocitosis marcada y la negatividad del coombs directo.
Caso: nifia de 12 afios que consulta por aparicion de lesiones en piel de
15 dias de evolucion, fiebre, diarrea y posteriormente debilidad. Ingresa
en regular estado generdl, ictérica, taquicardica, hipertensa, con hemiparesia
y babinsky izquierda més lesiones papulares y purpdricas en miembros
inferiores. En los paraclinicos se documenta Hb 7,1 mg/dl, 7.000 plaquetas,
reticulocitos 7%, esquistocitos 3+, DHL 1006, Creat 1,3, BUN 42,
proteinuria, hematuria, coombs directo ++, hipocomplementemia ANAs
1:160 homogéneo, anti-DNA 1:20, anti-Ro 117 U/ml, anti-coagulante
lUpico positivo, anticardiolipinas negativas.

Se diagnostico PTT asociada a LES y se inici6 plasmaféresis, bolos de
metil-prednisolona seguidos de prednisolona 1mg/k con mejoria
neurolégica, del conteo plaquetario, reduccion de DHL, normaliza-
cion répida de creatinina y desaparicion de los esquistocitos. Se repite
anticoagulante |Upico: persistentemente positivo y en resonancia ce-
rebral lesion hipodensa en territorio de arteria cerebral media derecha
(mayor tamafio de lo esperado para PTT) por lo que se diagnostica
SAFL y se inicia anticoagulacion.

La asociacion de PTT y LES es infrecuente; ante un paciente con PTT
y coombs directo positivo se debe descartar esta asociacion.

73 HERPES ZOSTER RECURRENTE EN PACIENTE CON
LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

A.C. Mosquera Ponguta, G. Beltrédn Avendafio
Fundacién Hospital de la Misericordia, Bogota, Colombia

Introduccion: las infecciones son causantes de morbi-mortalidad en
los pacientes con LES (Lupus Eritematoso Sistémico) y las recurrencias
intervienen en el prondstico de la enfermedad. El herpes zoster es
frecuente en los pacientes con LES, reportandose incluso como la
principal causa de infeccion mayor. El tratamiento profiléctico con
aciclovir previene los brotes de virus herpes y las complicaciones por
herpes zoster en pacientes inmunosuprimidos por otras causas.
Presentacion de caso: paciente de 11 afios con LES, consulté por
aparicion de lesiones vesiculares generalizadas, muy dolorosas, manejo
con aciclovir endovenoso durante siete dias con mejoria, a suspender
medicacion reaparecen las vesiculas, requiriendo prolongar el trata-
miento; durante este tiempo se documenta actividad |Gpica 'y compro-
miso renal que no tenia a inicio. A los tres meses presenta nuevamente
lesiones de iguales caracteristicas. Paraclinicos control, Anti-DNA ne-
gativo, consumo de complemento, proteinuria 24 horas en rango
nefrético, serologia Herpes | y |l negativa. Tercera recaida manejada
con aciclovir durante 14 dias; al suspenderlo, reinicio de las vesiculas,
por lo que se decidi6 aciclovir profilactico 200 mg/dia. A los dos meses
suspende profilaxis, cuarto episodio, mejoria con aciclovir endovenoso.
Durante estos meses recibié bolos de metilprednisolona y un pulso de
ciclofosfamida. En el momento estable, sin nuevas lesiones, completa
tres meses de profilaxis, enfermedad de base controlada.

Discusion: la literatura relaciona la progresion del LES con la ocu-
rrencia de infecciones importantes, incluyendo el herpes zoster, sin
que esté descrita su recurrencia y el manejo correspondiente en nifios.
En la paciente-caso el inicio de medicacion profiléactica fue funda-
mental, en conjunto con el manejo adecuado de la enfermedad de
base para el control del LES.

Conclusion: este caso demuestra la utilidad del uso de aciclovir pro-
filactico en pacientes con LES y herpes zoster recurrente.



VOL. 16 No. 2 - 2009

RESUMENES

74 LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO: REPORTE DE TRES CASOS EN VARONES ADOLESCENTES

SC. Sandoval, X.J. Monturiol Duran
Departamento de Pediatria. Hospital Simén Bolivar.

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune
de presentacion y curso muy variables. Su incidencia en varones
varia entre 4% y 22%. La mayoria de los estudios sugieren que es
mas severo y agresivo en varones, o que se confirma en esta serie de
casos.

Adolescente de 14 afos, hospitalizado por fiebre, pérdida de peso y
Ulceras orales. Al examen: TA en p90, signos de hipervolemia, pali-
dez, lesiones vasculiticas, adenomegalias cervicales e hipoventilacion
pulmoén derecho. Se detecta: compromiso mucocutaneo, poliserositis,
anemia hemolitica y sindrome nefritico, hipocomplementemia y AAN
y antiDNA positivos. Evoluciona a GN rapidamente progresiva, re-
quiriendo soporte dialitico pese a manejo con metilprednisolona y
ciclofosfamida IV.

Adolescente de 12 afios de edad, quien ingresa por fiebre prolongada,
poliartritis y epistaxis. Al examen se evidencia: ictericia, lesiones

vasculiticas mucocuténeas, poliadenopatias y hepatomegalia. Se sos-
pecha hepétitis viral. Se documenta transaminitis, proteinuria, asociados
a leucopenia y trombocitopenia, AAN positivo e hipocomplementemia.
Mielograma descarta neoplasia. Ilg M para CMV positivo.

Paciente de 10 afios que ingresa por sincope. Se evidencian pdrpura
palpable y edema doloroso en tobillos. Se diagnostica purpura
anafilactoide. Desarrolla dolor abdominal, sangrado digestivo y
poliserositis. Se documenta proteinuria en rango nefrético y hematuria,
leucopenia en presencia de hipocomplementemia y AAN, antiDNA
positivos. Se replanted diagnéstico a LES y se inician corticoides 1V,
cloroguina y ciclofosfamida, obteniendo control de la actividad |Upica.
Pese a que el LES afecta de predominio a sexo femenino, se requiere
un ato indice de sospecha diagndstica para confirmar en forma opor-
tuna el diagndstico en varones e iniciar tratamiento ya que el trata-
miento diferido empobrece el prondstico.

TABLA PARACLINICOS _ CASO 2 CASO 3

CH ANEMIA NORMOCITICA,
COOMBS DIRECTO +

LDH 634

ASAT | ALAT 88/ 74 mg/d

ALBUMINA DISMINUIDA

UROANALISIS HEMATURIA Y PROTEINURIA
RANGO NEFROTICO

IMAGENES DERRAMES PERICARDICO Y
PLEURAL DERECHO

CREATININA Y BUN ELEVADOS

C3YC4 DISMINUIDOS

ANAS ,
HOMOGENEO 1/1280

PERFIL INFECCIOSO NEGATIVO

BIOPSIA RENAL NEFRITIS LUPICA IV

LEUCOPENIA, Y LEUCOPENIA
TROMBOCITOPENIA
2170 1210
232/586 ma/d|
DISMINUIDA DISMINUIDA
PROTEINURIA MODERADA  PROTEINURIA RANGO
NEFROTICO
HEPATOMEGALIA, ASCITIS,
,ADENOPATIAS
RETROPERITONEALES
NORMAL NORMAL
DISMINUIDOS DISMINUIDOS
HOMOGENEQ 1/2560 MOTEADO
1/230
IgM POSITIVO CMV NEGATIVO
PENDIENTE NEFRITIS LUPICA II

75 FALLA CARDIACA AGUDA ASOCIADA A BLOQUEO AURICULO VENTRICULAR CONGENITO COMPLETO
POR LUPUS NEONATAL: REPORTE DE UNA SERIE DE CASOS
C.J. Velasquez?, C. Correa', M. Molina!, L. Rios!, N. Velasquez!, A.L. Zapata-Castellanos?, F. Vargas?, L.A. Gonzélez?, O.J. Felipe-Diaz?

1 Estudiantes de Medicina. Escuela de Ciencias de la Salud. Facultad de Medicina. Universidad Pontificia Bolivariana. Medellin, Colombia.
2 Unidad de Reumatologia y Enfermedades Autoinmunes. Clinica Universitaria Bolivariana. Medellin, Colombia.

Introduccién: el lupus neonatal (LN) es un conjunto de sindromes
clinicos que se caracterizan por anticuerpos maternos contra el com-
plejo RNA proteina (Ro/SSA o SSB/La) que cruzan la placenta y
potencialmente llevan a dafo tisular fetal. EI compromiso cardiaco
marca €l prondstico; la principal manifestacion es el bloqueo cardiaco
congénito. Poco se conoce acerca de otras manifestaciones cardiacas
del LN, como falla cardiaca (ICC).

Objetivo: se describe una serie de LN con ICC aguda.

Descripcion de serie de casos: se encontraron cuatro pacientes con LN.
Todos presentaron bloqueo cardiaco congénito y se les implant6
marcapasos a las 48 horas de vida. La ICC tuvo una frecuencia del 75%
a las 48 horas de vida y de 100% al dia 10. Fraccion de eyeccion
promedio: 27%. Seguimiento promedio de nueve meses. ninguna com-
plicacion o muerte. Todos los neonatos tenian titulos altos de anti-Ro
(Promedio: 93 unidades ELISA) a momento del diagnéstico de ICC.

Discusién: Waltuck y Buyon (1994) reportan cuatro casos de ICC en
el primer mes de vida con mortalidad del 31%. Taylor-Albert (1997)
describe dos casos de ICC en LN que ocurrieron a los cuatro y ocho
meses de vida, respectivamente. Cohen y colaboradores (2001) des-
criben 16 pacientes que presentaron |CC luego del bloqueo cardiaco
a los 24 meses de vida, en promedio. Sélo se encontrd una serie de
casos (Eronen; 2001), donde se encontré ICC en 5 de 16 pacientes
que fallecieron y que la disfuncién ventricular ocurrié entre los dias
2y 9 de vida

Conclusién: nuestra serie evidencia cuatro casos de |CC aguda aso-
ciada a LN sin ninguna muerte registrada en un promedio de segui-
miento de nueve meses. Se especula que la ICC asociada a blogueo
cardiaco congénito en LN obedezca a altas concentraciones de
anticuerpos anti-Ro maternos en el suero de los neonatos.
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79 ARTERITIS DE TAKAYASU. CASO CLINICO Y
REVISION DE LA LITERATURA

Yazmin Rodriguez Pefa
Pediatra, Clinica Infantil Colsubsidio.

Paciente femenina de 15 afos de edad quien es hospitalizada por
cuadro de dolor abdominal e hipertension arterial severa. Referia
ademas pérdida de agudeza visual en ojo izquierdo, cefalea fre-
cuente, claudicacion intermitente y clase funcional I1B. Con ante-
cedente de miocardiopatia dilatada a los cuatro afios de edad.
Examen fisico: paciente endomérfica, con soplo sistélico cervical,
carotideo y supraclavicular derechos, ruidos cardiacos ritmicos
con soplo sistélico I1/VI, soplo sistélico en epigastrio, mesogastrio
y flanco izquierdo. Ausencia de pulsos en miembros superiores.
Angiotac: arteritis de Takayasu con compromiso de arco aértico,
tronco supraadrtico en especial subclavia izquierda, toracica y ab-
dominal. Angiorresonancia vasos del cuello con ausencia de flujo
en la arteria vertebral izquierda. Angiografia ocular izquierda com-
patible con papilitis.

La arteritis de Takayasu es una vasculitis inflamatoria crénica, de tipo
granulomatosa, con etiologia desconocida. Afecta principalmente la
aorta y sus ramas principales, ademas de las arterias coronarias y
pulmonares. La edad de presentacién es entre 10 y 40 afios, con un
pico en la tercera década de la vida, 20% en menores de 19 afios y 2%
en menores de 10 afios.

El tratamiento con esteroides tiene como objetivo suprimir los sinto-
mas sistémicos y frenar la progresion de la enfermedad; algunos auto-
res describen incluso que pueden revertir las estenosis arteriales,
mejorando los sintomas isquémicos, aumentando |a respuesta vascular
que estd comprometida por tejido fibroso o por trombosis; cerca de la
mitad de los pacientes cursan con enfermedad resistente a esteroides,
de los cuales el 60% entran en remisién con terapia combinada que
incluye inmunosupresor y esteroide. Llama la atencion de este caso el
compromiso vascular maltiple.

80 ENFERMEDAD DE KAWASAKI (EK) REFRACTARIA A
INFLIXIMAB (IFX). REPORTE DE UN CASO

M. Restrepo, M. Velasquez, R. Eraso, Véasquez G.
Hospital San Vicente de Pall. Universidad de Antioquia

Aunque la respuesta a IVIG es favorable en la mayoria de los casos de
EK (80-90%), existe un grupo de pacientes refractario, teniendo un
mayor riesgo de desarrollar aneurismas coronarios incluso gigantes y
para quienes no existe consenso de manejo en la actualidad. El IFX ha
sido reportado como un manejo alentador, la mayoria de los pacientes
con respuesta favorable y dramatica, sin efectos adversos inmediatos,
con resolucion de los sintomas e incluso con regresion de las anorma-
lidades ecocardiogréficas. Reportamos un nifio con refractariedad a
este medicamento.

Caso: nifio de siete afios con tres semanas de fiebre alta, brote cutg
neo, edema en manos y pies, cambios en 0jos y boca, artralgias en
miembros inferiores, rigidez de nuca. Al ingreso se encontré
taquicéardico, febril, labios fisurados, lengua aframbuesada, inyec-
cioén conjuntival, adenopatia cervical izquierda menor de 1 cm, rigi-
dez de nuca, descamacion perineal y en las cuatro extremidades. Se
document6 leucocitosis, neutrofilia, Hb 9,9 g/dl, plag 722.000, VSG
120 y PCR 24,7 ng/dl. Se diagnosticé EK, se ordené manejo con
gammaglobulina (IVIG) 2 g/kg de peso y ASA 100 mg/kg, persis-
tiendo febril. En la primera ecocardiografia coronarias dilatadas
(CD 6,5 mm, CI 6 mm, DA 4,5 mm) y escaso derrame pericéardico.
Luego de 48 horas de la administracion de IVIG se ordené una
segunda dosis por persistencia de la fiebre y de la elevacién de los

reactantes de fase aguda. Dado que persistia febril 48 horas después,
fueron ordenados pulsos de metilprednisolona en dosis de 30 mg/kg
por tres dias consecutivos, luego de los cuales hubo mejoria clinica
y paraclinica transitoria, y por reaparicion de fiebre e incremento de
PCR decidimos administrar IFX 100 mg (4,8 mg/kg) con una inme-
diata y notable mejoria clinica y de pardmetros de laboratorio. Sin
embargo, después de 48 horas fiebre hasta 38,2°C por lo cual se
continué manejo con prednisolona oral a 1 mg/kg de peso con
control completo de los sintomas. En la evolucién persistié con
elevacion de reactantes de fase aguda hasta seis meses después del
evento inicial y requirio ciclofosfamida; a pesar de esto los
aneurismas evolucionaron a aneurismas gigantes, en el momento
actual anticoagulado.

Conclusion: hay cerca de un 10% a 20% de pacientes con EK refrac-
taria que requieren segunda o tercera dosis de 1VIG o esteroides y
cada vez més reportes de uso de IFX con buena respuesta (cerca del
85%) pero no hay recomendaciones para casos refractarios a este.

81 PL'JRPURA’ DE HENOCH-SCHONLEIN CON AFECCION
PANCREATICA Y RENAL. REPORTE DE CASO

E. Olivera, R. Madonado, E. Faugier, K. Mendiola, L. Suarez
Hospital Infantil de México “Federico Gomez”

Antecedentes: la parpura de Henoch-Schénlein (PHS) es la vasculitis
mas comun en pediatria. Las complicaciones intra-abdominales son
comunes. El involucro pancreético es raro y solo se han reportado 15
casos en el mundo con diferente comportamiento clinico.

Reporte de caso: paciente femenino de nueve afios de edad. Previa-
mente sana, cursd con infeccién de vias aéreas superiores, un mes
previo. Ingresa por dolor abdominal intenso, con cuadro de una
semana de evolucion con lesiones purpuricas palpables, artritis de
tobillo izquierdo. Habia recibido Prednisona 10 mg/dia por tres dias.
Cinco dias después inicia con dolor abdominal en mesogastrio de
intensidad 8/10, acompafiado de vomito.

Laboratorios: Hb 13,6 gr/dl. Hto 39,8%, Leucocitos 13.800, plaquetas
365.000. BUN 9 mg/dl, Cr. 0,4 mg/dl, glucosa 76 mg/dl, amilasa 426,
lipasa 1760. EGO: albumina 100 mg/dl, proteinuria 52 mg/m2/hr.
ANA'S negativos. TAC abdominal con datos de pancreatitis modera-
da sin complicaciones. Serologias negativas. Con buena evolucion,
manejo: NPT, hidrocortisona a base de prednisona a 2mg/kg/dia y
Azatioprina 2,3 mg/kg/dia.

Discusion: el involucro gastrointestinal afecta 2/3 de pacientes. La afec-
cion de pancreas es una rara complicacion. Fue descrita por primera
vez por Toskin, et a. en 1965; se han reportado 15 casos. Generalmente
el comportamiento es benigno. Las determinaciones de amilasa y lipasa
en pacientes con dolor abdominal deben de ser realizadas de rutina,
para detectar estadios tempranos y evitar complicaciones.

82. TUBERCULOSIS PLEURO-PULMONAR EN
ADOLESCENTE CON ENFERMEDAD DE TAKAYASU EN
TERAPIA BIOLOGICA CON INHIBIDOR DEL FACTOR DE
NECROSIS TUMORAL ALFA
M.I. Alvarez-Olmost, A. Alvarez?, C.E. Olmos®
Servicios pediétricos de Infectologia' y Reumatologia®, Departamento de
Pediatria, Fundacion Cardioinfantil; Residencia de Pediatria, Pontificia
Universidad Javeriana?;, Bogota, DC., Colombia.

Objetivo: ilustrar un caso de tuberculosis pleuro-pulmonar en una
adolescente en terapia bioldgica (anti-TNF-a).

Justificacién: la terapia bioldgica con inhibidores del factor de necrosis
tumoral alfa constituye un avance en el manejo de enfermedades
inflamatorias reumatol égicas, incluyendo las vasculitis granulomatosas
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85. EDEMA HEMORRAGICO AGUDO DE LA INFANCIA:
REPORTE DE UNA SERIE DE CASOS

G. Beltran, E.C. Pefia
Universidad Nacional de Colombia, Hospital de la Misericordia. Bogota,
Colombia.

Introduccion: el edema hemorréagico agudo de la infancia (EHAI) es
una vasculitis leucocitoclastica de comportamiento benigno que afec-
ta nifios lactantes y preescolares, usualmente no presenta compromiso
importante de drganos diferentes a la piel, y el curso suele ser
autolimitado sin dejar secuelas. Existe controversia acerca de si esta
entidad es 0 no una variante de la parpura de Henoch-Schénlein.
Hasta la fecha se han reportado 303 casos en la literatura.
Materiales y métodos: revision retrospectiva de historias clinicas de
pacientes con diagnéstico de EHAI entre junio de 2007 y junio de 2009.
Resultados: se encontraron seis casos con diagnostico de EHAI con
las siguientes caracteristicas: cinco mujeres y un hombre, edad entre 9
Yy 24 meses en cinco casos y uno de 60 meses; cinco casos con antece-
dente de infeccién respiratoria alta durante dos semanas previas con
confirmacion en dos casos de estreptococo faringeo por prueba réapi-
da Las lesiones de piel en cinco casos se presentaron con componente
de edema doloroso subyacente y aspecto equimético, un caso lesiones
anulares y un caso lesiones en diana. La localizacion de las lesiones en
todos los casos fue en extremidades inferiores y superiores, térax
cuatro casos, pabellones auriculares y cara cinco casos. Un caso pre-
senté dolor abdominal sin sangrado digestivo y un caso hipertension
arterial transitoria y proteinuria significativa que duré tres semanas.
En todos los casos el cuadro se autolimitd y no se presentaron secue-
las. Como diagndsticos iniciales en un caso se sospechd maltrato in-
fantil, uno erisipela y otro meningococcemia que se descartaron.
Discusion: esta serie muestra las caracteristicas clinicas del EHAI que
concuerdan con lo reportado en la literatura y permiten considerarla
una vasculitis benigna. Las caracteristicas de las lesiones sugieren un
amplio diagnéstico diferencial inicial, por lo cual es importante que
los médicos conozcan la enfermedad.

Sindrome Antifosfolipido

86. ASOCIACION DE SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO
Y HEPATITIS AUTOINMUNE EN UN LACTANTE:
REPORTE DE CASO
S. Mendieta Zerén, R. Vazquez Frias, E. Faugier Fuentes,

P. Valencia Mayoral.
Hospital Infantil de México Federico Gémez. México, D.F.

Introduccion: existen cerca de 10 casos reportados en la literatura en
los cuales se asocian hepatitis autoinmune (HAI) y sindrome
antifosfolipido (SAAF), ninguno de ellos en nifios. Se presenta el
primer caso descrito de esta asociacion en un lactante.

Caso clinico: masculino, de 16 meses de edad, madre con pre-eclampsia
con trabajo de parto a las 29 semanas de gestacion, peso a nacer 1900
g. Ictericia desde el nacimiento, sin acolia o coluria, edema bipal pebral
y de miembros inferiores de dos meses de evolucién, tos y dificultad
respiratoria. Escleras ictéricas, reforzamiento del segundo ruido
cardiaco, hepatomegalia, cianosis ungueal, datos de insuficiencia
cardiaca congestiva. Citometria hematica, tiempos de coagulacion y
pruebas de funcién renal normales. Patron colestasico (BD 1,57),
elevacion discreta de ALT (52 U). Se descartaron causas infecciosas.
Ecocardiograma presién pulmonar 68 mmHg. Gammagrama con
perfusion anormal congruente con tromboembolia pulmonar (TEP)
subsegmentaria. Pruebas de coagulaciéon: antitrombina |11, resistencia
a la proteina C, proteina C y proteina S normales. Anticuerpos
antifosfolipidos en dos determinaciones: 1) Febrero 2007: antiCL:
1gG negativa, IgM 11,8 UMPL (VN < 4,4 UMPL). Anticoagulante
lGpico: negativo. 2) Abril 2007: antiB2GP-1 1gG negativa, IgM 7,3

U/ml (<3,4), aCL 1gG negativa, IgM 19,9 UMPL (< 4,4), anticoagulante
lUpico negativo. AntiDNA negativo. ANA 1:160 MG, |: 80 filamentos
intermedios. AntiLKM-1 25,4 U/ml (<17), antimusculo liso 1:80,
antimitocondriales negativo. 1gG 1490 mg/dL (350-1180), IgM 344
mg/dL (36-104). Biopsia hepética infiltrado inflamatorio en cinco de
diez espacios porta predominio mononuclear y algunas células
plasméticas. Placa limitante conservada. Dilatacion de sinusoides con
linfocitos en su interior, sin venulitis. Cuerpos apoptéticos en lobulillo
y nédulos histiociticos. Hepatitis crénica sin fibrosis, actividad grado
I1/IV compatible con HAI.

Discusion: en un ato porcentaje de pacientes con HAI, se ha docu-
mentado la presencia de anticuerpos aCL, sin establecer el diagndsti-
co de SAAF ya que no presentan evento trombatico asociado (Liaskos).
En este paciente se documentaron anticuerpos aCL positivos en dos
ocasiones ademas de TEP, haciendo dx de SAAF de acuerdo a los
criterios de Sapporo. Por ictericia, aminotransferasemia, hipergamma-
globulinemia, ANA's y anti-LKM-1 positivos, asociados a hallazgos
histolégicos corresponde a HAI tipo Il.

Los casos de asociacion HAI y SAAF secundario son escasos, y nhin-
guno de ellos en pacientes pediatricos y con HAI tipo Il. Se trata del
primer caso de SAAF secundario asociado a HAI tipo Il en un pacien-
te pediétrico.

87. LES JUVENIL DEBUTANDO CON S.
ANTIFOSFOLIPIDO
C. Malagén G., A. Diaz M.
Instituto Roosevelt, Clinica Colsubsidio, ESE LCGS, Clinica Hospital
Universitario San Rafael. Bogotéa.

Eventos trombéticos o hematol égicos condicionados por un sindro-
me antifosfolipido (SAF) pueden preceder a las manifestaciones clini-
cas clésicas de LES y pueden corresponder a la forma de presentacion
clinica del LES juvenil (LESJ). En una serie de 187 pacientes con
LESJ se identificaron 25 pacientes que al debut de la enfermedad
presentaron manifestaciones de SAF. Se describen sus caracteristicas
demogréficas, clinicas y serolégicas.

n=25, edad promedio: 11,8 (7 a 16 afos). Distribucién por género
(F12,5:M1). 15/25 presentaron debut multisistémico y 10/25 debuta-
ron con una complicacion condicionada por SAF. 5/25 presentaron
evento trombético y 5/25 complicaciones hematol égicas asociadas a
anticuerpos antifosfolipido.

Los eventos tromb6ticos mas comunes fueron trombosis venosas pro-
fundas. Otros tipos de trombosis fueron: ACV isquémico, trombosis
arteriales, corea, infartos hepaticos multiples, tromboembolismo
pulmonar y osteonecrosis multiple. 3/25 desarrollaron recurrencias.
Las complicaciones hematolégicas relacionadas con SAF fueron: sin-
drome de Evans 6/25, 3/25 debutaron con anemia hemolitica
autoinmune cronica y 1/25 trombocitopenia en presencia de acs
anticardiolipina y anticoagulante lUpico antes de desarrollar el com-
promiso clinico y serolégico tipico de LESJ.

M anifestacion N Sexo X Edad
(afios)
Trombosis Venosa Profunda 7 F7:M0 11,7
Trombosis arterial 2 F1:M1 15
ACV 2 F2:M0 13,5
Infarto hepético 1 FO:M1 7
Tromboembolismo pulmonar 2 F2:MO 11
Corea 1 F1:MO 10
Trombosis seno venoso 1 F1:MO0 8
Trombocitopenia 1 F1:M0 12
Anemia Hemolitica Autoinmune 3 F3:MO0 11,6
Sindrome de Evans 6 F6:M0 13,7
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Anticuerpos anticardiolipina |g M se detectaron en 88%, Ig G 84% y
anticoagulante IUpico en 76%.

Un evento trombético, sindrome de Evans o monocitopenia autoin-
mune puede preceder por meses o0 afios a LES. Pacientes con diag-
nostico de SAF primario, S. Evans y citopenias asociadas a anticuerpos
antifosfolipido ameritan seguimiento a largo plazo por el riesgo de
desarrollar LESJ. En todo paciente con LESJ debe investigarse la
presencia de anticuerpos antifosfolipido porque son factor de riesgo
para complicaciones trombéticas y hematol 6gicas.

M iscelaneos

88 SINDROME LINFOPROLIFERATIVO AUTOINMUNE
[SLPAI] ASOCIADO A INMUNODEFICIENCIA MIXTA,
SINDROME DE ACTIVACION MACROFAGICA
RECURRENTE, LINFOMA T CUTANEO Y PULMONAR: A
PROPOSITO DE UN CASO PEDIATRICO
C.E. Olmos O.%, C.L. Gonzdlez!, S. Garcés?, J. Muniers,
A.M. Salazar?, M.I. Alvarez-Olmos®
Departamento de Pediatria, Servicios pediétricos de Inmunologia y
Reumatologia!, Oncohematologia?, Dermatologia’, Infectologia®; Departamento
de Patologia®, Fundacién Cardioinfantil, Bogota, DC., Colombia.

Objetivo: presentar un caso de SLPAI en pediatria.

Justificacion: el SLPAI asociado a inmunodeficiencia mixta es una
condicion infrecuentemente reportada que sugiere defecto de
apoptosis de los linfocitos. La asociacién con linfoma T cursando con
compromiso subcutédneo y pulmonar no ha sido descrita.
Descripcion de caso: preescolar femenina de dos afios de edad, hija
de padres no consanguineos, quien durante un periodo de 13 meses
present6 cuadros recurrentes de infecciones respiratorias agudas
virales y bacterianas asociados a episodios de hepatoesplenomegalia,
pancitopenia, hipertrigliceridemia y aumento en los reactantes de
fase aguda con documentacién de inmunodeficiencia mixta con
linfocitopenia T CD4, alteracion variable de linfocitos B e
hipogamaglobulinemia G. Los estudios histopatol 6gicos demostra-
ron hiperplasia nodular linfoide a nivel pulmonar, hepatitis
autoinmune y linfoproliferacion autoinmune en bazo y rifién. Se
excluyeron infecciones por virus de inmunodeficiencia humana
(VIH), Epstein-Barr y Citomegalovirus por métodos de amplifica-
cion molecular. Se documentaron aneurismas coronarios sin criterio
para enfermedad de Kawasaki y resolvieron. M{ltiples aspirados y
biopsias de médula ésea descartaron compromiso neoplésico de-
mostrandose hemofagocitosis en su estudio mas reciente cuando
debutdé nuevamente con su cuadro recurrente sugestivo de sindrome
de activacion macrofagica (SAM) asociado a lesiones subcutaneas
similares a paniculitis y nédulos pulmonares cuyas biopsias demos-
traron presencia de linfoma T. El diagndstico fue elusivo, lograndose
mantener la paciente controlada por periodos cada vez mas prolon-
gados con terapia corticoide en bolos y mantenimiento, administra-
cion mensual de gamaglobulina G y profilaxis de infecciones
oportunistas. Actualmente se encuentra en fase de induccion de qui-
mioterapia para linfoma T.

Conclusiones: este caso demuestra la dificultad para la elucidacién
diagnostica, el enfoque terapéutico y la definicion del prondstico en
pacientes con SLPAI de comienzo temprano. Su asociacion con
inmunodeficiencia mixta, SAM, desarrollo de linfoma T pulmonar y
en forma subcutanea similar a paniculitis hacen de éste un caso muy
particular y Unico.
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89 POLIAUTOINMUNIDAD EN LA INFANCIA

C.L. Grizales, M.P. Gbmez
Servicio de Reumatologia Pediétrica, Clinica Rafael Uribe Uribe. Cali, Valle.

Objetivo: presentar un caso de paciente con diagnéstico de enferme-
dad poliglandular autoinmune tipo Il y enfermedad reumética
indiferenciada, que acudi6 al Servicio de Reumatologia Pediétrica de
la Clinica Rafael Uribe Uribe (CRUU).

Justificacion: la poliautoinmunidad es una enfermedad rara en la edad
pedidtrica, caracterizada por una disfuncion de dos o més glandulas asocia-
das a otras enfermedades no endocrinolégicas de etiologia autoinmune y
gue en ocasiones puede asociarse con manifestaciones reuméticas. Debido
ala complgjidad de la patologia dificulta su diagnéstico.

M étodos: revision de un caso que acude a servicio de Reumatologia
Pediatrica de la CRUU, con diagnostico enfermedad poliglandular
autoinmune.

Resultados: paciente femenina de doce afos, conocida por Servicio
de Reumatologia Pediétrica desde los seis afios de edad con antece-
dente de megacolon aganglionar y vejiga inestable e infecciones de
vias urinarias recurrentes.

Gastritis cronica mas H. pylori y reflujo gastroesoféagico con disfonia
de dificil control.

Se evidencia hipotiroidismo y diabetes mellitus tipo |; no ha requeri-
do Insulina.

Ademés presenta cuadros de rinitis alérgica y asma bronquial, con
pruebas cutaneas positivas y lesiones en piel sugestivas de vitiligo.
A los seis afios de edad presenta cuadros de poliartralgias intermiten-
tes y talalgia bilateral; solicitan inmunoldgicos: inicialmente negati-
vos, luego se reportan ANA, factor reumatoideo, extractables (anti Ro
y anti La), antitiroglobulina: positivos.

Se realizan diagnésticos de enfermedad poliglandular tipo ii
(hipotiroidismo, diabetes mellitus tipo i, gastritis crénica, vitiligo,
anemia ferropriva), asma bronquial, rinitis alérgica y enfermedad
reumatica indiferenciada, manifestada por poliartralgias intermiten-
tes con inmunolégicos positivos sin integrar ain diagndstico de LES.
Recibe tratamiento con hidroxicloroquina y naproxeno.
Conclusiones: la poliautoinmunidad es una enfermedad rara en la
infancia cuyo diagnostico oportuno y manejo multidisciplinario per-
miten la reduccion de complicaciones y secuelas a largo plazo.

90. sARCOIDOSIS ARTICULAR REFRACTARIA A
PROPOSITO DE DOS CASOS PEDIATRICOS

C. Olmos, S. Lopez, L. Lopez
Fundacion Cardioinfantil, Cayre, Bogota, Colombia.

Objetivos: presentar dos casos pediétricos de sarcoidosis articular re-
fractarios al manejo convencional, incluyendo biolégicos (infliximab).
Justificacion: la sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa
multisistémica con dos tipos de presentacion clinica: cutaneo-ocular y
articular. La articular se caracteriza por artritis con engrosamiento cauchoso
y grandes efusiones articulares. La mayoria de los pacientes evolucionan
con compromiso oligoarticular, minimo dolor y sin limitacion; sin em-
bargo, algunos pacientes progresan, pareciéndose a la artritis idiopatica
juvenil. Algunos casos se pueden presentar con iridociclitis y frecuente-
mente su debut clinico es con ateraciones en la piel.

En cuanto a manejo, usualmente hay buena respuesta con corticoides
y/o inmunomoduladores tipo azatioprina y metotrexate.

M étodos: se presentan dos casos de nifios varones de 11 y 15 afios
con sarcoidosis predominantemente articular refractaria a corticoides,
metotrexate e infliximab con enzima inhibidora de angiotensina ne-
gativa, hipercalcemia y sin compromiso pulmonar.

Resultados: los pacientes de 11 y 15 afios presentan enfermedad
predominantemente articular; el segundo de ellos también tiene com-
promiso ocular y cutaneo, presenta iridociclitis que también es refrac-
taria a manejo. Ambos pacientes fueron manejados con corticoide y
metotrexate sin mejoria, por lo cual requirieron manejo con biolégico
infliximab con el cual el primero no ha presentado mejoriay el se-
gundo de ellos presentd un periodo de remision de la enfermedad por
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11 meses con posterior recaida tanto desde el punto de vista articular
como ocular de la enfermedad.

Conclusiones: no siempre el curso de esta enfermedad es benigno; se
pueden presentar secuelas como artrosis, dolor y limitacién funcional
que en €l caso de nuestros dos pacientes ha sido marcada con impacto
en su calidad de vida. La respuesta a terapia incluyendo infliximab ha
sido inadecuada.

91 MUCOPOLISACARIDOSIS 1 (MPS1) EN COLOMBIA

S.Y. Ospina, X. Escobar, L.Z. Correa, A.L. Garcia, M. Morales,
R.Vivas, M.A. Acosta
Saludcoop Bogotd, Clinica Monteria, Hospital de la Misericordia, Hospital Simén
Bolivar, Clinica Infantil de Colbsubsido, Hospital regional de Sogamoso,
Hospital San José de Popayan

Objetivo: el propésito de este reporte es describir los pacientes con
MPSL1 que, tenemos conocimiento, existen en Colombia
Justificacion: la MPS1 es una enfermedad de deposito lisosomal, causa-
da por la deficiencia de la enzima alfa-iduronidasa. Es heredada como un
trastorno autosémico recesivo. Se estima que se presenta un caso por
cada 100.000 nacimientos vivos. Su rareza y heterogeneidad hacen que
sea dificil de reconocer en sus etapas tempranas. Sin embargo, su diag-
nostico temprano es un reto para los clinicos. Actualmente existe trata-
miento especifico mediante el reemplazo de la enzima deficiente.

M étodos: serie de casos de pacientes con MPS1 localizados a través
del registro de MPS1.

Resultados: se describen diez casos de pacientes pediatricos con diag-
néstico confirmado de MPSL: cuatro mujeres y seis hombres. El diagnés-
tico fue realizado entre enero de 2006 hasta abril de 2009; y los pacientes
tenian entre los ocho meses y los ocho afios de edad a momento del
diagndstico. Solo un paciente tenia menos de un afio al momento del
diagnostico. El fenotipo encontrado en nueve de los diez es Hurleriano,
siendo que un paciente tiene el fenotipo Hurler-Scheie. Actual mente
todos los diez pacientes se encuentran recibiendo terapia de reemplazo
enzimético (TRE).

Conclusiones: la baja frecuencia de la MPS1 y la heterogeidad de los
fenotipos dificultan el diagnéstico. Para los clinicos es un reto sospe-
char y diagnosticar la enfermedad tempranamente. TRE es la terapia
especifica para la MPS1. Se encuentra disponible en Colombia desde
hace varios afios.

92 DERMATOMIOSITIS JUVENIL REFRACTARIA.
RESPUESTA CON MICOFENOLATO MOFETILO

P._Sochat, A. Diaz Maldonado?
1 Residente Il pediatria Hospital de Kennedy. U. Militar.
2 Reumatdloga Pediatra Instituto Roosevelt.

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es la miopatia inflamatoria mas co-
muan en la infancia. Es una vasculopatia autoinmune sistémica caracte-
rizada por debilidad simétrica de misculos proximales, lesiones tipicas
en piel, aumento de enzimas musculares y EMG compatible. El trata-
miento incluye corticoesteroides sistémicos y agentes inmunosupresores,
con lo cual se obtiene buena respuesta.

Presentamos una paciente femenina de 13 afios, conocida en el Insti-
tuto Roosevelt desde el 2003, con diagnéstico de DMJ, quien ha
presentado mltiples recaidas a pesar de manejo con inmunosupresores
como metotrexato, azatioprina, inmunoglobulina y uso de anticuerpo
monoclonal anti CD 20 (rituximab) con respuesta a primer ciclo en
septiembre de 2007. Un afio después presenta nueva recaida que no
responde a rituximab y es llevada a UCIP por compromiso de miscu-
los respiratorios. Es manejada con esteroide intravenoso a dosis altas,
ciclofosfamida intravenosa, inmunoglobulina y micofenolato mofetilo,
obteniendo mejoria clinica de la fuerza y normalizacion de las enzimas
musculares, logrando retiro de apoyo ventilatorio y mejoria clinica
hasta el momento sostenida.

93. TIROIDES COMO GRGANO BLANCO LIDERANDO
DESARROLLO DE OTRAS ENFERMEDADES AUTOINMUNES
EN LA EDAD PEDIATRICA

Clara Malagon G.
Pediatra reumatdloga. Colsanitas, ESE LCGS. Clinica Infantil Colsubsidio. Bogota.

El tiroides es frecuentemente 6rgano blanco en autoinmunidad. Esta
serie de casos reporta pacientes con hipotiroidismo o hipertiroidismo
autoinmune; ellos desarrollaron otra enfermedad autoinmune. Este
fenémeno sugeriria que pacientes con patologia tiroidea autoinmune
requieren seguimiento a largo plazo porque pueden desarrollar otras
enfermedades de origen autoinmune adicionales a la poliendocrinopatia
autoinmune.

Caso | Sexo|Patologia tiroidea | Edad Intervalo 2°EAI AAN
1 F Hipotiroidismo 11 0,5 afios LES +
2 F Hipotiroidismo 10 5 aflos LES +
3 F Hipotiroidismo 5 0,8 afios LES +
4 F Hipotiroidismo 11 3 afios LES +

Enf. autoinmune

R o indiferenciada,

5 F Hipotiroidismo 7 2y 5 afios diabetes

mellitus.
6 F | Hipotiroidismo 9 2 afios LES +
7 F | Hipotiroidismo 10 2 aflos AlJ poli. +
9 F | Hipotiroidismo 10 2 afios S. Sogren +
10 F | Hipertiroidismo 11 3 afios AlJpoli. +

La tiroiditis autoinmune refleja pérdida de tolerancia inmunol 6gica
tanto en el nivel celular como en el humoral. La predisposicion genética
juega un papel importante en la patogénesis de la enfermedad. El
HLA DR3 se detecta en un alto porcentaje de pacientes y también
participa en la etiopatogenia de otras EAl como el LESy SS. Los
sintomas reuméticos que provoca la disfuncion tiroidea pueden con-
dicionar diagndstico tardio de una segunda enfermedad autoinmune
tipo LES, AlJ o SS. Adicionamente, la deteccion de AAN y anticuerpos
antiroideos son detectables tiroiditis autoinmune aislada. Se requiere
un alto indice de sospecha diagndstica para identificar una segunda o
tercera enfermedad autoinmune en ellos.

Se recomienda seguimiento a largo plazo de todo paciente con enfer-
medad autoinmune tiroidea, teniendo en cuenta que poseen factores
de riesgo genéticos e inmunes para el desarrollo de otras enfermeda-
des autoinmunes y endocrinopatia autoinmune mdltiple. EI compro-
miso autoinmune de tiroides en el curso de otras enfermedades
autoinmunes tipo LES, S. Sjogren, etc. también esta reportado y debe
monitorearse funcién tiroidea en estos pacientes.

94. HIPERTENSION PULMONAR EN NIROS
Adriana Diaz?, Constanza Chaves H.?

1 Reumatdloga pediatra. Clinica San Rafael.
2 Pediatra Universidad Militar Nueva Granada.

La hipertension arterial pulmonar es un enfermedad progresiva y de
mal pronéstico cuando no se diagnostica, ni se trata tempranamente.
Puede ser de origen primario, pero en la mayoria de los casos es
secundaria a otras patologias como cardiopatias y enfermedades del
tejido conectivo: LES, esclerosis sistémica progresiva como causa
importante en este grupo de enfermedades, sarcoidosis, HIV, HTP,
medicamentos, entre otras. La progresion con hipertrofia de la media
de vasos arteriales, disfuncion endotelial con obliteracién vascular,
lleva a la muerte por falla ventricular derecha progresiva.

Paciente de 12 afos, femenino. Cuadro clinico de cuatro meses de
disnea, astenia'y adinamia; hace tres meses progreso a disnea de clase
funcional 11/11l, tos y fiebre. Manejada con DX de neumonia, sin
mejoria. Antecedente de neumonias, falla de medro, hipocratismo
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digital, exantema numular en manos y cara. Hemograma normal,
proteinuria. Ecocardiograma: hipertension pulmonar primaria, hi-
pertrofia ventriculo derecho-TAC de térax: engrosamiento de septos
interlobulillares e intersticio perivascular, a descartar EPID, enferme-
dad vascular del coldgeno. Cateterismo cardiaco: HTP severa, posible
etiologia primaria. Biopsia en cufia pulmonar: engrosamiento de los
septos alveolares por infiltrado mononuclear linfoplasmocitario. Pa-
tron histolégico de neumonia intersticial linfoide. Elisa para VIH:
negativo, C3 y C4 consumidos, ANAS y ANCAS negativos. Pendiente
AntiScl 70. Baciloscopias negativas. Se inicia tratamiento con pulsos
de metilprednisolona y ciclofosfamida, esteroide oral, manejo de HTP:
inodilatador, ASA, sildenafil, con respuesta clinica adecuada, egresa
sin O2 suplementario con manejo ambulatorio y controles por con-
sulta externa.

La hipertensién arterial pulmonar es una patologia poco frecuente en
la poblacion pediétrica, pero que debe ser diagnosticada de forma
temprana, excluyendo condiciones secundarias reumatol 6gicas, como
la esclerosis sistémica progresiva; para asi avanzar en su tratamiento y
mejorar la calidad de vida del paciente.

95. comMPROMISO RENAL EN DERMATOMISOTIS
JUVENIL EN UNA POBLACION DE PACIENTES
COLOMBIANOS

P. Guarnizo-Zuccardi, A. Meza, Z. Espitaletta

Introduccién: la dermatomiositis juvenil es la miopatia inflamatoria
més frecuente en la infancia, con una incidencia de 3,2/mill6n nifios/
afio. Se cree que el compromiso renal en dermatomiositis es poco
frecuente. Se ha descrito recientemente en adultos una mayor fre-
cuencia de compromiso a este nivel, con dos formas de presentacion:
necrosis tubular aguda y compromiso glomerular.

Objetivo: describir el compromiso renal en una poblacién de pacien-
tes con dermatomiositis juvenil.

Materiales y métodos: estudio descriptivo retrospectivo; se revisaron
las historias clinicas de los pacientes con dermatomiositis juvenil de
acuerdo a los criterios de Bohan-Peter en la Clinica Infantil Colsubsidio
y Clinica de riesgo y fractura en un periodo de tres afios.
Resultados: se evaluaron historias clinicas de 10 pacientes con diag-
nostico confirmado de dermatomiositis juvenil, 60% de sexo femeni-
no, el promedio de edad a diagndstico fue de 6,2 afios (2-12 afios).
El 80% de los nifios debuté con compromiso en piel y muscular, el
20% restante no tuvo compromiso muscular. Al diagnostico, 50%
tuvo ANAS positivos, 20% uno antigeno extractable del nicleo (ENA)
positivo (un paciente con Ro (+) y otro con RNP (+)).

En cuanto a compromiso renal a momento del diagndstico, 90% (9/
10) de los pacientes presentaron hiperfiltracion glomerular y 30% (3/
10) proteinuria (uno en rango nefrético y dos proteinuria significati-
va leve). Ninguno presentd hematuria, ni falla renal aguda. El tiempo
promedio de seguimiento fue 17,1 meses (2 a 36 meses), en 9/10
pacientes se mantuvo el seguimiento hasta junio de 2009.

En un solo caso se realiz6 biopsia renal que fue reportada como
compatible con nefropatia Ig M.

Discusién: son escasos los reportes de compromiso renal en pacientes
con dermatomiositis juvenil en la literatura; sin embargo, nosotros
encontramos una alta frecuencia de alteraciones en la funcién renal,
dado por hiperfiltracion glomerular y proteinuria. El sindrome nefrético
como forma de presentacion es inusual y se ha reportado sélo en
adultos. En nuestra serie no se encontr6 falla renal como si se ha
descrito en adultos.

Conclusion: la frecuencia de compromiso renal en los pacientes eva-
luados fue del 90% (9/10 hiperfiltracion, 3/10 proteinuria), frecuen-
cia superior a la reportada en la literatura médica. Se sugiere evaluar
en los pacientes con dermatomiositis juvenil la funcién renal al mo-
mento del diagndstico y periddicamente durante su seguimiento.
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96. SINDROME DE ACTIVACION MACROFAGICA.
DESCRIPCION DE CINCO CASOS
Y. Strerba, A. Grom, J. Garcia-Consuegra, Gil, G. Sterba, M. Gil
Hospital municipal de Nifios JM de Los Rios, Jackson memorial Hospital, Miami,
Hospital de La Paz, Madrid, Cincinnati Children’s Medical Center, Cincinnati,
OhioUSA .

El sindrome de activacién macrofagica (SAM) es una entidad que se
ha reportado asociada a infecciones, enfermedades reuméticas e in-
cluso medicaciones, que provoca una alta mortalidad. En pacientes
reumaticos juveniles ha sido reportada asociada a artritis idiopatica
juvenil y lupus eritematoso sistémico. Se reportan cinco pacientes con
SAM segun los criterios diagndsticos de la Sociedad Histiocitica 2005.
Se requiere un alto indice de sospecha diagnéstica y confirmacion
histol 6gica.

Se reportan cinco casos:

Nombre SB DES AR LL NS
Edad 11/13a 10a 12 12/16a 14
Disparador EB/VZ - - EB/? EB
Fiebre Si Si Si Si Si
Neuro-psiq. Si Si NO Si Si
Esplenomegalia Si Si NO Si Si
Hepatomegalia Si Si NO Si Si
Eritema Si NO NO Si Si
Hemofagocitosis - Si - Si Si
Anemia Si Si Si Si Si
Trombocitopenia Si Si Si Si Si
Leucopenia Si Si Si Si Si
T Ttriglicéridos Si si si si Si
T Tferritina Si Si Si Si Si
U fibrinégeno Si Si Si Si Si
Coagulopatia Si Si ? Si Si
| Sodio Si S| S| S| Si
Nefritis Si Si Si Si
Episodios 2 1 2 1

SAM provoca un cuadro febril con compromiso multisistémico ca-
racterizado por: compromiso mucocutaneo, disfuncién hepatica,
coagulopatia de consumo, pancitopenia. Los hallazgos paraclinicos
mas relevantes son: pancitopenia, prolongacion de los tiempos de
coagulacion, hipofibrinogenemia, marcado aumento de la ferritina
sérica. Al mielograma se evidencia una severa infiltracién por
macréfagos con hemofagocitosis.

En pacientes reuméaticos, esta complicacién puede ser confundida
con una infeccion intercurrente o con reactivacion de la enferme-
dad de base. La identificacion del evento disparador es importante
ya que se requiere control del proceso infeccioso disparador o la
suspension de la medicacion desencadenante. Los pacientes deben
ser répidamente identificados ya que el diagndstico tardio empobre-
ce aun mas el prondstico. Medicaciones como: corticoides,
ciclosporina A, gamaglobulina IV, etopéxido y otros agentes
inmunosupresores son de utilidad. Algunos pacientes desarrollan
recurrencias de SAM.
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7. UVEITIS CRONICA EN PACIENTES PEDIATRICOS,
SERIE DE CASOS

C. Malagén G.
ESE LCGS, Consulta privada

Uveitis es la inflamacion en cualquiera de los segmentos del tracto
uveal. Segun el patron evolutivo que adopte, se clasifica como créni-
ca cuando persiste mas de dos meses e intermitente cuando se observa
resolucion del proceso inflamatorio pero presenta a repeticion episo-
dios de inflamacién del tracto uveal. Se reporta una serie de casos de
pacientes controlados por uveitis cronica de origen no infeccioso
manejados en conjunto con oftalmologia.

N = 26 con una distribucién por sexo F 1,2: M 1y un rango de edad:
1-14 (6,7 anos promedio); 14 pacientes presentaban artritis idiopatica
juvenil y desarrollaron la uveitis en los primeros cinco afios de la
enfermedad y un paciente uveitis crénica precedié a artritis. 12/14
(46%) fueron clasificados como uveitis idiopatica por ausencia de
patologia de base.

El tipo de compromiso uveal se clasifico como uveitis anterior 23%,
pan-uveitis 69% y otros dos pacientes presentaban parsplanitis aislada
severa. 89% desarrollaron uveitis crénica, 8% desarrollaron uveitis
episodica y 2% anterior aguda. Todos los pacientes de esta serie clasi-
ficados como idiopaticos desarrollaron uveitis cronica y requirieron
tratamiento sistémico por reumatologia. El inmunosupresor mas usa-
do ha sido el metotrexate, pero 5/26 han requerido mas de un
inmunosupresor sistémico y 3/26 reciben tratamiento anti TNF. 13
pacientes (50%) han sido sometidos a uno o mas procedimientos
quirdrgicos oftalmol égicos.

Complicaciones se reportan en el 90% de los casos y fluctian desde
sinequias hasta ptisis bulbae.

Esta serie confirma que la uveitis es una complicacién ocular grave en
pacientes pediatricos. El curso crénico tanto de uveitis asociada a
artritis idiopética juvenil como uveitis idiopética se asocia a secuelas
de severidad variable en la mayoria de los pacientes. El trabajo
interdisciplinario de oftalmologos y reumatélogos es muy importante
para esclarecer la etiologia y apoyar el manejo terapéutico en estos
pacientes.

O8. ESPONDILITIS ANQUILOSANTE Y COARTACION
AORTICA

S.C. Sandoval, I.F. Gutiérrez, C. Olmos
Fundacion Cardioinfantil, Bogota — Colombia.

Objetivos: descripcion de caso clinico de paciente de once afios con
espondilitis anquilosante juvenil y coartacion adrtica.

Justificacion: la espondilitis anquilosante con compromiso cardiaco es
infrecuente en poblacion pediétrica; rara vez se ha descrito en la prime-
ra década de |la enfermedad, siendo alin menos frecuente en la primera
década de la vida. Aunque el compromiso cardiaco se asocia en mayor
proporcion a HLA B27 positivo, suele presentarse como: aortitis e
insuficiencia adrtica, trastorno de conduccién y/o compromiso
miocérdico con alteracion de funcién ventricular izquierda; sin embar-
go, hasta el momento no hay ningln caso reportado en la literatura en
el que se asocie como manifestacion de la enfermedad o comorbilidad
la coartacion adrtica.

M étodos: reporte de caso de paciente con espondilitis anquilosante y
coartacion de aorta.

Resultados: paciente de ocho afios de edad remitido de Florencia por
presentar cuadro clinico de un afio de evolucion de artralgias, predo-
minantemente en pies y rodillas que progresan hasta limitar comple-
tamente la marcha. Se documenta entesitis y tarsitis sin compromiso
sacroiliaco.

Como hallazgos inmunolégicos: ANAS y factor reumatoide negati-
vos con HLA B27 positivo. Se inicia esteroide, con inadecuada res-
puesta, por lo cual se adicioné etanercept y metrotexate, lograndose
remision de la enfermedad.

Se documenta hallazgo incidental de cifras tensionales persistentemente
elevadas; ecocardiograma reporta coartacion adrtica moderada con
repercusion hemodinamica, hipertrofia concéntrica de ventriculo iz-
quierdo leve sin compromiso de funcion sistélica ni diastolica. Corre-
gido quirurgicamente sin complicaciones.

Actualmente paciente con excelente respuesta al manejo instaurado
sin limitacion funcional. Ecocardiograma de control sin alteracion,
displasia valvular adrtica.

Conclusiones: representa el primer reporte de caso de paciente
pediatrico con espondilitis anquilosante (EA) HLA B27 y cardiopatia
diferente a las descritas en la literatura. Aunque no se ha descrito
previamente, no puede descartarse que exista relacion entre coarta-
cién adrticay EA, diferente a la sola presentacion como co-morbilidad.
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