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Introduccién

La Reumatologia Pediétrica es |a especialidad médica, que
se encarga del estudio y tratamiento de |as enfermedades agu-
dasy cronicas del sistema muscul oesquelético en los nifios. Se
tratade unadisciplinajoven y susraices, salvo excepcionesais-
ladas, como la descripcion de G. Friederic Still en 1897 de 22
casos de artritis en nifios, hay que buscarlas en la Reumatol ogia
de adultos. Sin embargo, la experiencia ha demostrado que hay
aspectos de las enfermedades reumaticas infantiles, que requie-
ren una aproximacion especial mente pediétrica.

El nacimiento de la Reumatol ogia Pediatrica contemporéa-
nea europea, ocurrid en Taplow, después de la 22 guerra mun-
dia®@. En EE.UU. €l primer centro con especia atencion a este
tipo de patologia, surgio en 1960 y no es hasta 1980 que se crea
la Seccion de Reumatol ogia Pedidtrica de la Academia Americana
de Pediatria®.

En Espafia un grupo de pediatras y reumatélogos interesa-
dos especialmente en el tema, formaron el Grupo Espafiol de
Reumatol ogia Pediétrica (GERP) en 1992, que més tarde se
integrd en la Sociedad Espafiola de Pediatria (AEP) y en la
Sociedad Espariola de Reumatol ogia (SER). La constitucion de
la comision coordinadora del GERP ocurrié € 24 de enero de
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Registro Nacional de
Enfermedades Reumaticas
Infantiles

1995y en esa reunidn se acordd la creacion de un Registro
Naciona de Enfermedades Reuméticas Infantiles.

Registro Nacional de Enfermedades
Reuméticas Infantiles
Objetivosdel Registro:

1.- Vaorar el nmero de nifios que presentan estas enfer-
medades. 2.- Calcular lafrecuencia de los diferentes grupos diag-
nosticos. 3.- Realizar estudios epidemioldgicos de las enfer-
medades reuméticas cronicas en nuestro paisy ser labase de es-
tudios cooperativos nacionales y/o internacionales para identi-
ficar factores etiol6gicos, prondsticos y de respuesta a trata-
mientos. 4.- Facilitar laplanificacion sanitariade estetipo de a-
teraciones en lainfancia

Paraponer en marchael Registro Nacional de Enfermedades
Reumaticas Infantiles, se disefid una hoja de recogida de da-
tos, (Fig 1) y se adapt6 una clasificacion, (Tablal), que subdi-
vide estas enfermedades en 10 grupos. Los diferentes diagnds-
ticos se codificaron segin CIE-9¢. Como criterios para el diag-
ndstico se recomendaron los mas cominmente aceptados®, ex-
cepto paralaartritis cronicajuvenil (ACJ), que se asumieron los
de European League Against Rheumatism (EULAR)®. LaACJ
en Europa equivale ala artritis reumatoide juvenil (ARJ) en
EE.UU. y Canad4”. Ambas difieren fundamentalmente en el
tiempo que hade persitir laartritis, 6 semanas parala ARJ, fren-
te alos 3 meses que se exigen parala ACJ.

El Registro Nacional se centralizd en el Hospital Infantil La
Paz y en unabase de datos, se han introducido los diagndsticos
recibidos hasta la actualidad.

Aungue seintenté laméxima difusion delaideadel Registro,
es posible que no todos los interesados hayan tenido conoci-
miento de su existencia. Este informe pretende concienciar de
lautilidad, que paralos que trabajamos en este campo de lame-
dicinay paralos nifios con estas enfermedades, puede tener la
participacion en empresas colaborativas, tales como €l Registro
Nacional que se propone.

Resultados del Registro Nacional en 1995:

En este primer afio de funcionamiento han colaborado 14 hos-
pitales de 6 Comunidades Auténomas espafiol as. Se han recibido
574 hojas de datos, de las cuales 518 corresponden a casos de nue-
vo diagndstico durante 1995. Seguin € diagndstico principal vy si-
guiendo latablal, su distribucidn se puede observar en laFig 2.
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Figura 1. Registro Nacional de Enfermedades Reuméticas Infantiles

Estudio piloto en dos unidades de
reumatologia pediatrica
¢Por qué un estudio piloto?

Para mostrar una utilidad inmediata del Registroy valorar
las posibles dificultades que se pudiesen encontrar.

Objetivo

Observar lafrecuencia de los diagndsticos que se realizan
en Reumatologia Pedidtricay estimar laincidencia de artritis
crénicasy conectivopatias.

Método

Lugar del estudio: Unidades de Reumatologia Pediatricade
los Hospitales Ramon y Cgja y la Paz, que son centros de re-
ferenciaparalapoblacion delas areas sanitarias 4 y 5 de Madrid.

Tiempo del estudio: Desde el 1 de enero al 31 de diciem-
bre de 1995.

Pacientes incluidos. Casos nuevos, diagnosticados durante
1995, que habian iniciado sus sintomas antes de los 16 afios y
que de forma habitual residen enlas&reasdesdud 4y 5 delaco-
munidad madrilefia. Se eligio este limite de edad por ser €l que
seexige como criterio parae diagnostico delaACJy delaARJ.

Pacientes excluidos: Casos nuevos procedentes de otras are-
as de Madrid o de otras Comunidades Auténomas, diagnostica-
dos durante este afio en cualquiera de las dos Unidades de
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Figura 2. Registro Nacional de Enfermedades Reuméticas Infantiles, 1995.
Distribucién por grupos de 518 diagndsticos.

Reumatologia Pediatrica, asi como |os pacientes que habian ini-
ciado sus sintomas después de los 16 afios. Entotal 76 nifios fue-
ron excluidos.

Poblacion de riesgo: En este periodo de tiempo, en las dos
areas sanitarias referidas, la poblacion estimada, entre 0y 16
anos, era de 187.810 nifios. Los datos proceden de la publica
cion realizada por la Consgjeria de Salud de la Comunidad
Auténoma de Madrid®.

Resultados

Un total de 216 pacientes fueron referidos desde |as cita-
das &reas sanitarias paraestudio. Como indicalaTablal, secla-
sificaron segin su diagndstico principal, en 10 grupos.

19) Dieciséis artritis cronicas juveniles: 11 pauciarticula-
res, 5 poliarticulares y ninguna forma sistémica.

29) Siete espondiloartropatias: 1 artritis psoriasica, 4 espon-
diloartropatias no diferenciadas y/o sindromes de entesitis ar-
tritis seronegativos, (el Ilamado sindrome SEA) y 2 artritisre-
activas.

3% Dos uveitis no relacionadas con artritis cronica.

4°) Un paciente con anticuerpos antinucleares positivos, sin
enfermedad demostrable.

59 Seis conectivopatias: 1 dermatomiositis, 1 polimiositis,
1 miositisfocal, 1 lupus eritematoso sistémico y 2 sindromes de
Raynaud.

6° Nueve vasculitis, todas ellas parpuras de Schonlein
Henoch.

79 Cincuentay ocho procesos mecénicos/ortopedicos: 18
sinovitis transitorias, 13 osteocondritis, 12 dolores de espalda,
6 reumatismos de partes blandas, 5 con hiperlaxitud, 3 trauma:
tismos con o sin fracturay 1 espondilolistesis.

8°) Veintiunainfecciones muscul oesquel éticas: 8 artritis sép-
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Tabla |

1.- ARTRITIS CRONICA JUVENIL

Forma de comienzo (1 6 meses)

714.30 Sistémica probable

714.31 Sistémica

714.32 Pauci u oligoarticular

714.33 Poliarticular

2.- ESPONDILOARTROPATIAS

713.31 Artritis psoriasica definida

713.33 Artritis psoriasica probable

720.01 Espondilitis anquil osante juvenil

720.02 Espondil oartropatia juvenil
no diferenciada

720.03 Sindrome de SEA

711.1 S. deReiter y otrasreactivas

558.9 Artritis de las enfermedades
inflamatorias intestinales

3.- AFECCION OCULAR

364.0 Uveitis anterior aguda

364.1 Uveitisanterior cronica

363.1 Uveitis posterior crénica

360.5 Otras (especificar)

4.- DATOSBIOLOGICOS

795.71 ANA positivos

795.72 Factor reumatoide positivo

796.91 HLA B27 positivo

795.73 Otros (especificar)

5.- CONECTIVOPATIAS

710.0 Lupus eritematoso sistémico

710.01 Probable LES

710.02 Lupus neonatal

710.03 Lupus inducido

710.04 S. antifosfolipido primario

710.1 Esclerosis sistémica

710.11 CREST

710.12 Esclerodermiainducida

710.2 S. de Sjégren primario

710.3 Dermatomiositis

710.4 Polimiositis

710.8 Otros S. de solapamiento

710.9 Enf. mixtadel tejido conectivo

701.0 Morfea

701.01 Esclerodermialineal

729.41 Fascitis eosinofilica

443.0 Sindrome de Raynaud

709.9 Otras enf. autoinmunes

6.- VASCULITIS

287.0 Purpurade Schonlein Henoch

446.0 PAN clésica

446.01 PAN cutanea

446.1 Enfermedad de Kawasaki

446.7 Arteritis de Takayasu

695.2 Eritema nodoso (indicar etiologia)

711.2 S. de Behget completo

711.21 S. de Behget incompleto

729.3 Paniculitis

446.9 Otras vasculitis
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Clasificacion y codigos diagndsticos de las enfermedades reumaticas en la infancia

7.- PROCESOSMECANICOS U ORTOPEDICOS
718.8 Hiperlaxitud articular

724.9 Dolor de espalda inespecifico
727.0 Reumatismos de partes blandas (tendinitis,bursitis,quistes..)
727.01 Sinovitis transitoria de cadera
732.0 Enfermedad de Scheuermann
732.1 Enfermedad de Perthes

732.2 Epifisidlisis de cabeza femoral
732.6 Otras osteocondritis

759.8 S. de Marfan

756.8 Sindrome de Ehlers Danlos

756.81 Cutix Laxa

729.9 Otros (especificar)

8.- INFECCIONES

711.0 Artritis séptica (germen)

711.4 Enfermedad de Lyme

711.5 Artritis virica (especificar)

711.51 Probable artritis virica

711.6 Brucelosis osteoarticular

711.9 Artritis asociada a otras infecciones
730.21 Osteomielitis recurrente multifocal
730.01 Espondilodiscitis

730.0 Osteomielitis (especificar germen)
015.9 Tuberculosis osteoarticular

390.0 Fiebrereumatica

390.01 Artritis postestreptocdcica

729.1 Miositis aguda benigna

9.- ENF. HEMATOLOGICASY NEOPLASIAS
287.9 Coagulopatia

282.9 Hemoglobinopatia

204.9 Leucemia

170.9 Tumor 6seo maligno primario
170.91 Tumor 6se0 maligno metastasico
204.99 Otros (especificar)

10.- OTROS

135 Sarcoidosis

714.34 Nodul os reumatoides benignos
213.9 Tumor 6seo benigno

719.20 Sinovitis villonodular

042 SIDA

279.3 Inmunodeficiencia primaria (especificar)
755.91 Artrogriposis y otras contracturas
728.11 Fibrodis. osificante progresiva
756.9 Displasia6sea

277.9 Alteracion metabdlica

781.9 Dolores de crecimiento

729.01 Dolores inespecificos

307.8 Psicogénico

733.7 Distrofiasimpaticarefleja

729.0 Fibromialgia

277.31 Fiebre mediterranea familiar
277.3 Amiloidosis

733.02 Osteoporosis idiopaticajuvenil
733.09 Osteoporosis secundaria

799  Enf.no reumética asociada

799.8 Otros (especificar)
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Tabla Il
referidos desde sus areas sanitarias

Frecuencia de las enfermedades observadas en Centros de Reumatologia Pediatrica en pacientes

(Para hacer comparables |os grupos de enfermedad, algunos diagnésticos han sido reagrupados)

Malleson (9) Rosemberg (10) Este estudio
Periodo de observacion 2 afios 7y 1/2 afios 1 afio
Lugar de observacion 13 Centros 1 Centro 2 Centros
Poblacion de riesgo 5.331.250* 290.000 187.810

(0 - 16 afios) (0- 17 afios) (0 - 16 afios)
Pacientes referidos/100.00 nifios/afio 32 39* 115
NO total de pacientes estudiados 3413 875 216
NO pacientes/afio 1.706* 113 216
GRUPOS DE ENFERMEDAD % % %
Artritis reumatoide Juvenil 14,2 17,8 7,4¢
Espondiloartropatias incluyendo 75 118 3,2
artritis psoriésicas
Conectivopatias 6,7 3 2,8
Vasculitis 6,1 4 4.16
Infecciones musculoesquel éticas 6,7 25 9,7
P. mecanicos/ortopédicos 18,8 9 18,5
Neoplasias 1,7 1,26 0,92
Otros 38 50,4 53

*Calculado a partir de los datos de la publicacion .* Artritis Cronica Juvenil. #Excluyendo |as sinovitis transitorias de cadera.

ticas, 6 osteomieilitis/discitis, 4 miositis agudas benignas, 1 pio-
miositis, 1 fiebre reumatica, 1 artritis virica por varicela

9 Dos neoplasias.

10° Noventay cuatro nifios con enfermedades diversas: 74
dolores inespecificos o artritis y/o artralgias transitoriascon o sin
cojera, 3 osteocondromas, 1 sinovitisvillonodular, 1 osteoma os-
teoide, 2 pacientes con enfermedad psicogénay 13 procesos va-
rios.

Se codificaron un total de 253 diagndsticos, de los que €l
17,5%, no tenian un codigo especifico, por lo que fueron in-
cluidos en los apartados “otros’ delos grupos 7y 10 delacla-
sificacion, (Tablal).

Enlatablall se puede observar lafrecuencia de los grupos
mas importantes de enfermedades reumdticas infantiles, com-
parando nuestros resultados con dos trabaj os canadienses re-
cientes®10),

Laincidencia de artritis cronicas y conectivopatias, por
100.000/nifios/afio, en estudios realizados en diferentes paises,
en poblacidn no seleccionada, con periodos de observacion que
oscilan entre 1y 20 afios®017), quedan reflgjados en la Tablalll,
junto alaincidencia estimada en este estudio piloto.

Discusion

Los grupos de enfermedad reumatica infantil que se com-
paran enlaTablall, no se distribuyen de formasimilar. Lafre-
cuenciarelaivade ACJ (7,4%) y de espondiloartropatias (3,29),
en los nifios de |as areas sanitarias 4 y 5 de Madrid, es aproxi-
madamente lamitad de |a obtenida en los estudios de Malleson
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y Rosemberg (Tablall). Esta menor frecuencia se puede expli-
car, en parte, por € eevado niimero de enfermos que nos han si-
do referidos, 115/100.000 nifios/afio, frente a 32 y 39/100.000
nifios/afio, como media, que recibieron los centros canadienses.
Hemos observado més infecciones muscul oesquel éticas y me-
rece destacar que 74 de nuestros pacientes, €l 34,2% del total,
presentaron dolores inespecificos o artritis y/o artragias tran-
sitorias. Estan incluidos en €l grupo Otros de latabla. En cual-
quier caso, se puede afirmar que el grupo Otros, es el més fre-
cuentemente observado en una consulta de Reumatologia
Pediétrica, en los tres estudios que se comparan.

Durante el afio 1995 y debido ala ata proporcidn de nifios
referidos, debemos haber tenido conocimiento de lapracticato-
talidad de casos nuevos, con enfermedad reumética cronica, en
nuestra poblacion. Lo que nos ha permitido estimar lainciden-
ciade artritis crénicas y conectivopatias. Estaincidencia es si-
milar alapublicadaen laliteratura, (Tablalll).

Los resultados de este estudio piloto deben ser interpretados
con cautela, yaque el tiempo de observacion es escaso, €l ni-
mero de nifios limitado y enfermos de nuestras &reas sanitarias
pueden haber consultado en otros centros.

Por lo que respecta alas dificultades encontradas, las fun-
damentales fueron, las diferencias de criterios para e diagndés-
tico, determinologiay de clasificacion, que continuan existien-
do en Reumatol ogia Pediétrica. Estas diferenciasno ayudan ala
hora de establecer comparaciones entre unos y otros estudios.
El interés que se demuestra en la actualidad por unificar®®, fa-
cilitard las colaboraciones en € futuro.
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Tabla Ill

Referencia Pais ARJ® ACJx
Towner 1983 (11) EE.UU. 13,9 10,8
Kunnamo 1986 (12) Finlancia 19,6

Rosemberg 1990 (10) Canada 8

Gare 1992 (13) Suecia 10,9
Oen 1995 (14) Canada 534

Malleson 1995 (15)# Canada 2,43

Pelkonen 1994 (16)# Finlandia

Symmons 1995 (17)* UK elrlanda

Estudio piloto Espafia 8,5

Incidencia/100.000 nifios/afio de artritis cronicas y conectivopatias.

Espondiloartropatias Conectivopatias

(incluye a. psoriasicas) LES* - DM**
5
21
141 0,38- 0,15
0,37-0,30
0,19
37 0,53-0,53

$ Artritis Reumatoide Juvenil. % Artritis Cronica Juvenil. * Lupus Eritematoso Sstémico.** Dermatomiositis. # Estudio nacional.

Por dltimo, la clasificacion agui utilizada, puede no ser to-
talmente satisfactoria, sin embargo, es una herramientamuy (il
parasimplificar, mediante grupos de diagndsticos, & amplio es-
pectro de las enfermedades reuméticas infantiles. Como toda
clasificacion no debe ser estética, sino estar abierta a posibles
modificaciones, Si nuevos conoci mientos etiol 6gicos, patogéni-
cos 0 simplemente una mejor funcionalidad asi 1o sugieren.

Conclusiones

1. El Registro Nacional de Enfermedades Reumaéticas
Infantiles, permitira estimaciones mas fiables, que las que se
pueden obtener de un estudio piloto.

2. LaReumatol ogia Peditrica abarca un conjunto muy am-
plio de enfermedades, sin que sea posible la dedicacion exclu-
sivaalas clésicas artropatias inflamatorias.

3. Un elevado porcentaje de los pacientes, presentan afec-
cionestrangitorias. Sin embargo, existe un grupo importante con
enfermedades cronicas, de gran impacto psicosocia y econ6-
mico.

4. Los estudios epidemiol dgicos en estos Ultimos pacientes
no tienen sdlo interés tedrico, sino que son fundamentales para
lamejor planificacion de su asistencia médicay de |os apoyos
psiquicosy sociales, que van a necesitar.
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