Espondiloartropatias juveniles:
Estudio descriptivo de 40 pacientes

J. Garcia-ConsuegraMoling, R. Merino Mufioz, S. Fernandez Revuelta, C. Soler Balda

Resumen. Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas de los
nifios con espondil oartropatias diagnosticados en nuestra unidad.

Pacientes y métodos. Se han analizado los pacientes con Sindrome
SEA (seronegatividad, artropatia, entesopatia), espondiloartropatia
indiferenciada (EAI), artritis psoridsica (APs), artritis asociada a
enfermedad inflamatoriaintestinal crénica (Ell) y artritis reactiva
(ARe), que comenzaron sus sintomas antes de los 16 afios.

Resultados: Cuarenta pacientes han sido diagnosticados de alguna
de |as enfermedades mencionadas, 29 varonesy 11 mujeres. Ocho
presentaron un sindrome SEA, 8 una EAI, otros 8 una APs, seis
pacientes una artritis asociadaa Ell, y 10 una ARe. Ningln paciente
reunio criterios de espondilitis anquilosante. El diagndstico inicial en 10
nifios habia sido de artritis crénica juvenil (ACJ). La enfermedad
articular fue de evolucién ciclica en un tercio de los casos, con
interval os variables libres de sintomas. Casi el 50% solo tuvieron un
episodio, y 7 pacientes han tenido un proceso més prolongado. Las
secuelas funcionales en general han sido escasas.

Conclusiones. Las espondiloartropatias juveniles son un grupo de
enfermedades reuméticas con unas caracteristicas clinicas comunes, que
las distinguen de la ACJ. Su reconocimiento precoz esimportante en
orden al tratamiento y prondstico.
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Conclusions: Juvenile spondyloarthropathies are a group of
rheumatic diseases with common clinical characteristics and differ from
chronic juvenile arthritis. Their early recognition isimportant with
regard to treatment and prognosis.
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JUVENILE SPONDYLOARTHROPATHIES: DESCRIPTIVE
STUDY OF 40 PATIENTS

Abstract. Objective: The objective of this study was to describe the
clinical characteristics of children with spondyloarthropathies diagnosed
inour unit.

Patients and methods. We analyzed the patients with SEA
syndrome, undifferentiated spondyloarthropathy, psoriatic arthritis,
arthritis associated with inflammatory bowel disease and reactive
arthritis with onset symptoms before the age of 16.

Results: Forty patients were diagnoses as suffering from
spondyloarthropathy (29 boys and 11 girls). Eight presented a SEA
syndrome, 8 undifferentiated spondyloarthropathy, 8 psoriatic arthritis,
6 arthritis associated with inflammatory bowel disease and 10 with
reactive arthritis. No patient met ankylosing spondylitis criteria In ten
children theinitial diagnosis was chronic juvenile arthritis. The articular
disease had a relapsing and remitting course in one third of the patients.
Almost 50% had only one episode and 7 patients had one prolonged
course. In general, the functional outcome was good.
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Introducion

El término espondiloartropatias (EAP) comprende un grupo
heterogéneo de enfermedades reuméticas con unas caracteris-
ticas comunes que las distinguen de la artritis reumatoide en el
adultoy delaartritis cronicajuvenil (ACJ) en e nifio®3. Incluye
la espondilitis anquilosante (EA), la enfermedad de reiter o ar-
tritisreactiva (ARe), laartritis psoriasica (APs) y laartritis aso-
ciada a enfermedad inflamatoria intestinal crénica (Ell).
Recientemente el término espondiloartropatia indiferenciada
(EAI) es utilizado para pacientes con sintomas sugerentes de es-
pondiloartropatia, que sin embargo no reunen criterios de nin-
guna de las enfermedades mencionadas. Varios grupos de auto-
res han trabajado para establecer unos criterios que aglutinen de
formaglobal atodas |as espondiloartropatias, incluyendo las for-
mas definidas y lasindiferenciadas (Tablal). El sindrome SEA
(seronegatividad, artropatia, entesopatia) descrito por Rosenberg
y Petty en 1982, seria en lainfancia una forma de espondilo-
artropatiaindiferenciaday permitiriareconocer precozmente un
grupo de pacientes con riesgo de afectacion axial en su evolu-
cion.

L as caracteristicas comunes a este grupo de enfermedades
son:

* Afectacion del esqueleto axial (columna lumbar y/o arti-
culaciones sacroiliacas).

* Entesitis (inflamacion en las zonas de insercion de liga
mentos, tendones y fascias).

* Artritis periférica, asimétrica, con predominio en miem-
brosinferiores.

* Factor reumatoide y anticuerpos antinucleares negativos.

* Predominio en varones.

* Elevada frecuencia del antigeno de histocompatibilidad
HLA B 27.

* Presencia de familiares con alguna enfermedad similar.

En el presente estudio analizamos |as caracteristicas clini-
cas de nuestros pacientes con espondiloartropatias.
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Tabla | Criterios para la clasificacion de
espondiloartropatia. Grupo Europeo de

Estudio de Espondiloartropatia

Dolor vertebral (0] Sinovitis
Inflamatorio - Asimétricao
- De predominio en miembros
inferiores
Y

Uno o mas delos siguientes:

- Historiafamiliar positiva

- Psoriasis

- Enfermedad intestinal inflamatoria

- Uretritis, cervicitis, o diarreaaguda en el mes previo
- Dolor gliteo derecho eizquierdo alternantes

- Entesopatia

- Sacroilitis

Pacientes y métodos

Durante | os afios 1982-1996, 40 nifios han sido diagnosti-
cados de alguna de las enfermedades que seincluyen en e gru-
po de las espondil oartropatias. L os criterios diagndsticos uti-
lizados para el sindrome SEA vy parala artritis psoriasica”
semuestran en latablas|l y I11 respectivamente. Aquellos pa-
cientes con dolor lumbar o sacroiliaco de caracteristicas in-
flamatorias, sin criterios definidos de otraenfermedad fueron
incluidos en el grupo de espondiloartropatia indiferenciada.
Para el diagndstico de artritis asociada a enfermedad infla-
matoriaintestinal crénica fue necesariala confirmacion en-
doscdpicay anatomopatol 6gica de colitis ulcerosa o enfer-
medad de Crohn. Artritis reactiva fue definida como aquella
que ocurrié tras un episodio de gastroenteritis o infeccidn uro-
genital @19, Se han excluido |os pacientes con artritis cronica
y HLA B27 positivo, sin entesitis u otros hechos tipicos de es-
pondiloartropatia.

Resultados
Caracteristicas de los pacientes

Se muestran en latabla V. Del total de los 40 pacientes,
29 eran varonesy 11 muijeres. Los diagnosticos definitivos fue-
ron: 8 EAl, 8 sindrome SEA, 8 APs (4 definidasy 4 probables),
6 artritisasociadaa Ell y 10 ARe. NingUn paciente, hastala ac-
tualidad, ha reunido los criterios de Nueva York para el diag-
ndstico de espondilitis anquilosantel™). Los diagnosticosinicia-
les en 12 pacientes fueron ACJ en 10 casos, enfermedad de
Osgood-Schlatter en un paciente y artralgias inespecificas en
otro. Tres pacientes con artritis psoriasica probable completaron
criterios de APs definida. En todos los grupos hubo mas varo-
nes, aexcepcion delas artritis reactivas en que ambos sexos es-
tuvieron representados al 50%. Laedad a comienzo delos sin-
tomasy al diagnostico de la enfermedad puede verse enlamis-
matabla.
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Tabla Il Criterio de clasificacion del sindrome de

SEA

1. Comienzio de sintomas muscul oesquel éticos antes de los 17 afios.
2. Factor reumatoide y anticuerpos antinucleares negativos

3. Entesopatia

4. Artralgias o artritis

Tabla Ill  Criterios de Vancouver para el

diagnodstico de artritis psoriasica

|. Artritis psoriasica definida:

1. Artritis con rash psoriasiforme tipico
0

2. Artritis con tres de los cuatro criterios menores siguientes:
- Dactilitis
- Cicatrices ungueales ( pits) u onicdlisis
- Rash psoriasiforme
- Historia familiar (1° 6 2° grados) de psoriasis

I1. Artritis psoriésica probable:
Artritis con 2 de los 4 criterios menores

* Las manifestaciones clinicas no necesitan estar presentes
simultaneamente.

Manifestaciones articulares: (TablaV).
Artritis.

Treintay cinco pacientes tuvieron artritis periféricay 5 ar-
tralgias. Entre estos Ultimos hubo 3 sindromes SEA, unaEAl y
unaartritisasociadaaEll. Laartritis fue mono o pauciarticular
en el 63% de los casos, de predominio asimétricoen el 77%y
afectd fundamentalmente a miembros inferiores en el 62% de
los pacientes

Entesitis.

El 55% de |os pacientes presentaron entesitis al inicio o
durante €l curso de la enfermedad. L os lugares mas afectados
fueron lainsercion de lafascia plantar en 12 casos, € calcaneo
anivel delainsercidn del tenddn de Aquiles en 7 pacientes, la
tuberosidad tibial anterior en 6 pacientesy larétulaen 2.

Sintomatologia axial:

Todos los pacientes incluidos en €l grupo de las EAI tuvie-
ron lumbalgia de caracteristicas inflamatorias y/o dolor sacroi-
liaco. En € total de la serie 30% tuvieron dolor axial.

M anifestaciones extraarticulares.

Quince nifios tuvieron fiebre, entre ellos todos aquellos cu-
yo diagnostico final fue enfermedad inflamatoriaintestinal.

Manifestaciones cutaneas: |os cuatro pacientes con artritis
psoriasica definidatuvieron el rash psoriasiformetipico y ague-
[los con APs probable presentaron hoyuel os ungueales o “pits”.
Tres con artritis asociada a Ell tuvieron aftas orales y/o peria-
naesy uno de ellos un eritema nodoso.

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA



Tabla IV Caracteristicas de 40 pacientes con espondiloartropatias

Sindrome SEA* EAI**
n=8 n=8

Varén/mujer 6/2 711
Antecedentes familiares 2 3
Edad al comienzo: afiostDS 9,5+3 1043
Rango 3,5-12 4-13
Edad al diagndstico: afiostDS 10£3 12435
Rango 3,5-13 6-17
Hemoglobina: mediatDS 13+1,5 12+1,5
VSG: mediatDS 32+36 58+56
HLA B27: n° de +/n° de redlizados 7/8 8/8
Fiebre (n° de pacientes) 2 0

A. psoridsica Ell*** A reactiva
n=8 n=6 n=10
71 4/2 5/5
6 1 2
8,53 11+1 6+3
4-14 10-12,5 2-12

10,5£2,5 12+1 8+3
7-14 10,5-13 3-13
12+0,5 11+15 12+1
42+31 76+31 67+40
5/8 2/4 8
2 6 5

*SEA: Seronegatividad, entesopatia, artropatia. **EAIl: Espondiloartropatia indiferenciada. ***Ell: Enfermedad inflamatoria intestinal

TablaV  Manifestaciones articulares en 40 pacientes con espondiloartropatias
Sindrome SEA* EAI** A. psoridsica Ell*** A reactiva
n=8 n=8 n=8 n=6 n=10
Artritisartralgias 711 513 8 5/1 10
Artritis pauciarticular 4 4 5 4 5
Artritis asimétrica 5 5 6 5 5
Artritis de predominio en MMII# 4 4 4 4 6
Entesitis 8 6 5 1 2
Lumbalgiainflamatoria 0 5 0 0 0
Dolor gltteo o sacroiliaco 0 3 1 3 0

*SEA: Seronegatividad, entesopatia, artropatia. **EAI: Espondiloartropatia indiferenciada. ***Ell: Enfermedad inflamatoria intestinal.

#MMII: Miembros inferiores

Alteraciones digestivas: cinco nifios con Ell tuvieron diarrea
y abdominalgiaa inicio del cuadroy otro tuvo melenas. Todos
los pacientes con artritis reactivas habian tenido gastroenteritis.
En 4 casos el coprocultivo mostré gérmenes pat6genos
(Campylobacter jgjunii en uno, Yersinia enterocolitica en otro
y Salmonella en dos).

En lamayor parte de los casos la diarrea habia cedido a
comenzar la artritis. Un paciente persiste con diarrea croni-
Ca, por intestino corto, tras reseccién intestinal en el periodo
neonatal. Manifestaciones oculares: tres pacientes con ARe
tuvieron conjuntivitis coincidiendo con lainflamacion arti-
cular.

Trastornos genitourinarios: dos nifios tuvieros uretritis, ma-
nifestada con disuriay polaquiuria, con urocultivos negativos.

Estudios delaboratorio:

Lamayoria presentaron aumento de la velocidad de sedi-
mentacion (Tabla1V). El factor reumatoide (FR) fue negati-
Vo en los 33 casos analizados. L os anticuerpos antinucleares
(ANA) fueron positivosen 2 delos 7 con artritis psoriasicaen
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gue seinvestigd, y en ninguno de los 23 restantes analizados.
Todos | os casos de sindrome SEA fueron negativos parael FR
y los ANA. Lapresenciade HLA B 27 se muestra también
enlatablalV.

Alteracionesradiolgicas.

Articulaciones periféricas: ademas del aumento de partes
blandas, 2 nifios presentaron periostitis y 3 disminucién del es-
pacio articular y erosiones. Estas alteraciones se observaron a
nivel de los dedos de las manos (Fig. 1) y delos pies.

Esqueleto axial: en 8 casos se observaron alteraciones ra-
dioldgicas de las articulaciones sacroiliacas, consistentes en es-
clerosisy/o erosiones de los margenes articulares (Fig. 2). Todos
ellos habian presentado lumbalgia o dolor sacroiliaco.

Tratamiento: (TablaVI)

Treintay siete pacientes recibieron antiinflamatorios no
esteroideos (AINE). Tres pacientes con ARe evolucionaron sa
tisfactoriamente en un corto periodo de tiempo y fueron trata-
dos sdlo con analgésicos.
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Figura 1. Aumento de tamafio de falanges proximal y media del 3er de-
do, con periodtitis.

Corticoides por viaoral necesitaron todos los pacientes con
Ell, 1 EAI, 1 APs, y 4 artritis reactivas. En 9 nifios, por activi-
dad persistente en una articulacion, serealizaron infiltracciones
intraarticulares con triamcinolona, con remisién de lainflama-
cion en laarticulacion afectada en 7 de ellos. Un nifio con APs
y otro con ARe han recibido tratamiento con metotrexato, tras
lafatade respuestaalos antiinflamatorios no esteroideos. Todos
los pacientes con Ell, 7 con EAI, 1 con AReYy otro con sindro-
me SEA fueron tratados con salazopirina. Otros tratamientos,
utilizados por e Servicio de Digestivo, para€el control delasen-
fermedades inflamatorias crénicas, no han sido incluidos en €l
presente trabgo.

Evolucion (TablaVII):

Un tercio de los pacientes tuvieron varios brotes de activi-
dad, alternando con un tiempo variable libre de sintomas. En 3
casos de artritis reactivas laduracion fueinferior a 10 dias. Tras
un periodo de evolucion que havariado entre 2 mesesy 12 afios
(media 52 meses * 38), 14 nifios siguen en actividad, nueve
estan asintomaticos, pero contindian con tratamiento y 17 estan
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Figura 2. Esclerosis en articulacion sacroiliacaizquierday borramiento
en laderecha en un varén con espondolartropatiaindiferenciada.

en remision, 6 de ellos con mas de 2 afios sin tratamiento. En
cuanto a grado funcional seglin laclasificacion de Steinbrocker
(12) (I=normal, I1=ligeralimitacion, |11= marcada limitacidn,
IV=limitacién severalsillade ruedas), 32 pacientes estan en gra-
do funciond I, cincoengrado 11 y 3 engrado 1.

Discusion

Laartritiscronicajuvenil (o artritis reumatoide juvenil enla
terminologia norteamericana) ha sido hasta no hace mucho, €l
Unico diagnostico que se realizaba ante un nifio con inflamacion
articular persistente, una vez descartadas otras patol ogias cono-
cidas (infecciones, lupus, €tc.). Enlos Gltimos afios han ido emer-
giendo los términos artritis asociadaal HLA B 27(318), sindro-
me SEA®38), espondiloartropatia indiferenciada juvenil®), etc.
Todos ellos, se refieren aun grupo de pacientes que junto aen-
fermedades mas definidas (espondilitis anquil osante, artritis pso-
riasica, artritis asociada a Ell, artritis reactiva) se incluyen hoy
bajo el nombre de espondiloartropatias. La primeradescripcion
de estas enfermedades, bajo el nombre de poliartritis seronega
tivas, fue dada por Wright y Moll en 19769, Hay que consi-
derar que el concepto de espondiloartropatia es muy amplio y
no conlleva obligadamente la afectacion de la columna verte-
bral. Este concepto actual tiene la ventaja de que permite reco-
nocer precozmente, pacientes que no presentan una EAP defi-
nida.

L a etiopatogénesis esta todavia poco clara, aunque se sabe
que en pacientes HLA B27 positivos, determinados gérmenes
intestinales, inducen una respuesta inmune especial en la arti-
culacion. Asi tambien estudios histol 6gicos por ileocol onosco-
pia en nifios con ACJ de comienzo tardio, han evidenciado in-
flamacidn intestina aguday crénica®). Laidentificacion del
HLA-B27 como un marcador de susceptibilidad paralas EAPR,
ha permitido reconocer estas enfermedades como entidades més
comunes, tanto en € nifio, como en el adulto.

Laevolucion de estos pacientes suele ser por brotes, alter-
nando episodios de actividad con otros libres de sintomas. Para
algunos autores el riesgo de desarrollar una espondilitis anqui-
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Tabla VI

Sindrome SEA* EAI**
n=8 n=8
AINE. 8 8
Corticoides orales 1
Corticoides intraarticulares 3 4
Salazopirina 1 7
Metotrexato

Tratamiento realizado en 40 nifios con espondiloartropatias

A. psoridsica Ell*** A reactiva
n=8 n=6 n=10
8 6 7
1 6 4
1 - 1
- 6 1
1 = 1

*SEA: Seronegatividad, entesopatia, artropatia. **EAI: Espondiloartropatia indiferenciada. ***Ell: Enfermedad inflamatoria intestinal.

*AINE: Antiinflamatorio no esteroideo.

Tabla VIl Situacién actual en 40 nifios con espondiloartropatias
Sindrome SEA* EAI** A. psoridsica Ell*** A reactiva

n=8 n=8 n=8 n=6 n=10
Activos 2 5 4 2 1
T medio de actividad (meses) 24 29 63 6 60
Rango (meses) 9-40 6-84 36-78 0,3-12 -
Inactivos® - 3 - 4 2
TO previo de actividad (media) - 33 35 8
Rango (meses) 16-44 - 2-15 2-14
Remisiones 6 - 4 - 7
TO previo de actividad (meses) 93 25 - 11
Rango (meses) 1-40 6-52 - 0,25-50
Grado funcionad 1/11 8 7 7 5 10
Grado funcional 111 - 1 1 1 -

*SEA: Seronegatividad, entesopatia, artropatia. **EAI: Espondiloartropatia indiferenciada. ***Ell: Enfermedad inflamatoria intestinal.
elnactivos: asintomaticos, con tratamiento. e»: Remision: Libres de tratamiento

losante en pacientes con sindrome SEA seriadel 52%18), aun-
que las cifras difieren segln las series?3), L arespuestaalos
antiinflamatorios no esteroideos en genera es buena, pero ave-
ces se precisan farmacos de segundalinea, siendo la salazopiri-
na el mésindicado. En algunas articulaciones, que no respon-
dan adecuadamente alos AINE, lasinfiltraciones intraarticula-
res con corticoides suelen ser eficaces. En las enfermedadesin-
flamatorias intestina es crénicas, las manifestaciones articulares
periféricas, habitual mente se controlan a remitir la enfermedad
digestiva.

En nuestro grupo destaca, como era previsible, laaltapreva-
lencia de varones (72% del total), incluido el grupo de artritis
psoridsica. Laentesitis estuvo presente en mas de lamitad delos
casos, Y la participacion axial se observo en un 30% de los pa-
cientes, aunque en ninguin caso se pudo llegar a diagndstico de
espondilitis anquilosante. Fueron frecuentes |as manifestaciones
extraarticulares, destacando lafiebre en el 37% de los casos.

Hay que considerar que este grupo de enfermedades conti-
nua siendo objeto de debate, y que algunas tienden a ser sepa:
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radas del grupo de las espondiloartropatias. Tal seriael caso de
las artritis psoriésicas sin afectacion axial y que se presentan con
mayor frecuencia en nifias con anticuerpos antinucleares positi-
v0s?®), y de las artritis reactivas no asociadas al HLA B270.

Como conclusion interesa recordar que en los nifios con
artritis prolongadas o recidivantes, es importante investigar la
presencia de |os datos caracteristicos de espondil oartropatia pa:
rahacer un correcto diagndstico, que permita establecer un pro-
ndstico y tratamiento adecuados, asi como avanzar en € cono-
cimiento de |as enfermedades reuméticas infantiles.
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