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RESUMEN

La artritis idiopatica juvenil (AlJ) es un término que agrupa todas las artritis inflamatorias de
inicio en menores de 16 anos, de causa desconocida y mas de 6 semanas de duracion. Es, por
tanto, un diagnéstico clinico (ninguna prueba de laboratorio o de imagen confirma la sospe-
cha clinica) y de exclusion (requiere descartar las causas conocidas de artritis). Su incidencia
oscila entre 1,6-23 casos/100 000 menores de 16 afos/ano. Los criterios de clasificacion de las
distintas formas clinicas de Al de ILAR 2001 definen 7 categorias mutuamente excluyentes:
sistémica, oligoarticular, poliarticular factor reumatoide (FR) positivo, poliarticular FR negati-
vo, psoriasica, relacionada con entesitis e indiferenciada. Estos criterios de clasificacién estan
siendo objeto de revision.

Dado que la actividad de la enfermedad tiene multiples dimensiones (actividad articular, ana-
litica, limitacion funcional, impacto sobre la calidad de vida, etc.) se han desarrollado varias
escalas para evaluarla, que se componen de una combinacion de parametros clinicos y ana-
liticos. El indice ACRped fue desarrollado para valorar la respuesta al tratamiento en ensayos
clinicos, estableciendo distintos niveles de mejoria. El Juvenile Arthritis Disease Activity Score
(JADAS) permite cuantificar la actividad de la AlJ en cada visita a consulta. También se han
definido criterios de enfermedad minimamente activa, de enfermedad inactiva y de recaida.

El desarrollo de uveitis es la complicacion extraarticular mas frecuente de la All. Dado que en
una mayoria de pacientes sigue un curso subclinico, también se dispone de recomendaciones
de la frecuencia con la que los pacientes deben realizar controles oftalmoldgicos periddicos.

Palabras clave: artritis juvenil; clasificacion; indices de actividad; recaida; cribado de uveitis.
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Juvenile idiopathic arthritis. Classification criteria. Disease activity indices
ABSTRACT

Juvenile idiopathic arthritis (JIA) is an umbrella term that encompasses all forms of paediatric
arthritis of unknown aetiology with onset before age 16 years and lasting at least 6 weeks.
Therefore, JIA is a clinical diagnosis (no confirmatory laboratory or imaging tests) of exclu-
sion (requiring ruling out of known causes of arthritis). Its incidence ranges between 1.6-23
cases/100 000 children aged less than 16 years/year. The current classification criteria (ILAR
2001) recognize seven mutually exclusive categories: systemic onset, oligoarticular, polyarti-
cular rheumatoid factor (RF) positive, polyarticular RF negative, psoriatic, enthesitis-related
and undifferentiated. These criteria are currently being revised.

Due to the multidimensional nature of the disease (joint activity, laboratory features, functio-
nal limitation, impact on quality of life), several scales have been developed for its assessment.
A definition of improvement that combined a core set of outcome variables was developed
(ACRped) to measure and quantify response to therapy in clinical trials. The Juvenile Arthritis
Disease Activity Score (JADAS) is another composite index that measures disease at the time
of each medical visit. Criteria for definition of minimal disease activity, inactive disease and
flare have also been established.

Uveitis is the most common extraarticular complication of the disease. Since this complication
is frequently subclinical, recommendations have also been established for the frequency of

periodic ophthalmological evaluations in these patients.

Key words: juvenile arthritis; classification; disease activity; flare; uveitis screening.
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1. CONCEPTO

El término artritis idiopatica juvenil (AlJ) englo-
batodas las artritis de causa desconocida de al
menos 6 semanas de evolucion, de inicio antes
de los 16 afos de edad®. La All es, por tanto,
un diagnéstico clinico de exclusion y no existe
ninguna prueba de laboratorio o de imagen
que confirme el diagnostico.

La AlJ ha recibido distintos nombres con
anterioridad, artritis cronica juvenil en Eu-
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ropa y artritis reumatoide juvenil en Amé-
rica. Aunque estos términos se han utiliza-
do erroneamente como sindnimos, no son
equivalentes, ya que son procesos definidos
mediante diferentes criterios. La heteroge-
neidad resultante dificultaba la realizacion
de estudios multicéntricos, por lo que la
Liga Internacional de Asociaciones de Reu-
matologia (ILAR) auspicié en 1993 la crea-
cion del Grupo de Trabajo de Criterios de
Clasificacion de la Artritis Juvenil, con el fin
de emitir unos criterios “unificados, acep-
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tables y aplicables internacionalmente |[...]
con el fin de facilitar la investigacion y la aten-
cién de los pacientes”. Entre sus objetivos, se
incluia “delinear unas categorias de artritis
idiopatica pediatrica relativamente homogé-
neos que resultaran mutuamente excluyen-
tes”™. A diferencia de clasificaciones anterio-
res, la propuesta por ILAR ha sido revisada en
dos ocasionesyvalidada internacionalmente
envarios paises (Tabla 1), incluyendo Espafa.

Es importante tener presente que el término
AlJ es un término paraguas, que engloba las
formas mas frecuentes de artritis inflamatoria
crénica pediatrica, sin que por ello se trate de
una unica enfermedad. De hecho, hay abun-
dantes evidencias de que incluye un conjunto
heterogéneo de enfermedades, tanto desde el
punto de vista clinico? como genético?.

2. EPIDEMIOLOGIA

La All es la enfermedad reumatica cronica
mas frecuente en Pediatria. La incidencia y la
prevalencia de la enfermedad son variables.
Globalmente, su incidencia oscila entre 1,6-
23 casos/100 000 menores de 16 afios/afio
y su prevalencia entre 3,8-400/100 000 La
distribucion mas comdnmente aceptada de
las distintas formas clinicas se representa en
la Tabla 2°.

3. CRITERIOS DE CLASIFICACION DE LA AlJ

Los criterios de inclusién y de exclusion (Ed-
monton, 2001)* de las distintas categorias de
AlJ se exponen en la Tabla 1. El glosario de tér-
minos incluidos en la definicion® figura en el
Anexo 1.
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3.1. Revision de los criterios de clasificacion
dela All

Desde hace algunos afos se esta proponiendo
modificar los criterios de clasificacion de la All.
Esto se debe a la creciente evidencia de que
el objetivo de ILAR de delimitar categorias ho-
mogéneas de artritis pediatrica no se alcanza
con la clasificacion actual, ya que algunas ca-
tegorias de All presentan un marcado solapa-
miento Tanto la poliartritis factor reumatoide
(FR) negativo como la All psoridsica constituyen
grupos heterogéneos, ya que ambas incluyen
un subgrupo de pacientes caracterizados por
el inicio temprano de la enfermedad y la pre-
sencia de anticuerpos antinucleares (ANA).
Asimismo, algunas formas clinicas de All no
son exclusivamente pediatricas y tienen un
claro equivalente en la edad adulta, como son
la Al poliarticular FR positivo, que constituye
una artritis reumatoide FR positivo del adulto
de inicio juvenil, y la artritis relacionada con
entesitis (o espondiloartropatia juvenil), indis-
tinguible de la espondiloartropatia indiferen-
ciada del adulto.

La forma clinica mas homogénea de artritis cro-
nica pediatrica no solo es exclusiva de la infan-
cia, sino que ademas representa la forma mas
frecuente en el mundo occidental, la afecta-
cion oligoarticular o poliarticular en pacientes
ANA positivo?. Los pacientes con artritis ANA
positivo, independientemente del nimero de
articulaciones afectadas o de la presencia de
psoriasis, tienen una menor edad al inicio de
la enfermedad, una mayor frecuencia de artri-
tis asimétrica y un mayor riesgo de desarrollar
uveitis.

Por tanto, ni el nimero de articulaciones invo-
lucradas, caracteristica utilizada para diferen-
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Tabla 1. Categorias de Al) de acuerdo con los criterios de clasificacion de ILAR (Edmonton 2001)*

Sistémica

Oligoartritis

Artritis en 1 o mas articulaciones coincidente con o precedida
por fiebre diaria 2 semanas de evolucion; la fiebre debe ser
documentada y cotidiana (ver Anexo 1) durante al menos 3 dias

Ademés de la artritis y la fiebre debe presentar al menos 1 de
los siguientes:

1. Exantema eritematoso evanescente
2. Adenopatias

3. Hepato- 0 esplenomegalia

4. Serositis

Criterios de exclusion: a, b, ¢, d

Artritis en 1-4 articulaciones en los 6 primeros meses de
enfermedad. Se reconocen 2 subcategorias:

1. Oligoartritis persistente: no mas de 4 articulaciones
afectadas en la evolucion posterior

2. Oligoartritis extendida: se afectan mas de 4 articulaciones
después de los 6 primeros meses.

Criterios de exclusion: a, b, c, d, e.

Poliartritis FR (+)

Poliartritis FR (-)

Artritis en 5 0 mas articulaciones durante los 6 primeros meses
de enfermedad, con 2 o mas test para FR (IgM) positivos con, al
menos, 3 meses de intervalo.

Criterios de exclusion: a, b, c, e

Artritis en 5 0 mas articulaciones durante los 6 primeros meses
de enfermedad, con FR (IgM) negativo.

Criterios de exclusion: a, b, ¢, d, e

Artritis psoridsica

Artritis relacionada con entesitis

Artritis y psoriasis

0

Artritis y, al menos, 2 de los siguientes:
1. Dactilitis

2. Hoyuelos ungueales u onicdlisis
3. Psoriasis en familiar de primer grado

Criterios de exclusion: b, c, d, e

Artritis y entesitis
0
Artritis o entesitis y, al menos, 2 de los siguientes:

1. Dolor a la palpacion de articulaciones sacroiliacas o dolor
inflamatorio lumbosacro

2. HLA-B27+
3. Comienzo en varén >6 afios
4. Uveitis anterior aguda

5. Historia de EA, ARE, Sl asociada a Ell, sindrome de Reiter o
UAA en familiar de primer grado

Criterios de exclusion: a, d, e.

Artritis indiferenciada

Artritis que no cumple criterios de ninguna categoria o bien los cumple de 2 o0 més categorias

Criterios de exclusion:

a. Psoriasis o historia de psoriasis en el paciente o en familiares de primer grado

b. Artritis de comienzo después de los 6 afios en varén HLA-B27+

c. EA, ARE, Sl asociada a Ell, sindrome de Reiter, UAA o historia de ello en el paciente o en familiar de primer grado

d. FR+en 2 determinaciones separadas al menos 3 meses entre si

e. Presencia de All sistémica en el paciente

FR: factor reumatoide; EA: espondilitis anquilosante; ARE: artritis relacionada con entesitis; SI: sacroilitis; Ell: enfermedad
inflamatoria intestinal; UAA: uveitis anterior aguda; All: artritis idiopatica juvenil.

30

©Asociacién Espafiola de Pediatria. Prohibida la reproduccién de los contenidos sin la autorizacién correspondiente.
Protocolos actualizados al afio 2020. Consulte condiciones de uso y posibles nuevas actualizaciones en www.aeped.es/protocolos/
ISSN2171-8172



B |

SOCIEDAD ESPANOLA DE
REUMATOLOGIA PEDIATRICA

I aos AED
Protocolos « Artritis idiopatica juvenil. Criterios de clasificacion. Indices de actividad A\

Tabla 2. Epidemiologia de las distintas formas clinicas de AlJ®

Forma clinica Frecuencia | Edad de aparicion Sexo
Artritis sistémica 4-17% Cualquier edad Q=3
Oligoartritis 27-56% Primera infancia, pico a los 2-4 afios 55553
Poliartritis FR (+) 2-7% Infancia tardia o adolescencia 233
Poliartritis FR (-) 11-28% Distribucion bifasica, primer pico a los 2-4 afios, segundo a los 6-12 afios 95>3
Artritis entesitis 3-11% Infancia tardia o adolescencia 9¢«<d
Artritis psoridsica 2-11% Distribucién bifdsica, primer pico a los 2-4 afios, segundo a los 9-11 afios 5%}
Artritis indiferenciada 11-21% - -

FR: factor reumatoide.

ciar las formas de AlJ con afectacion predomi-
nantemente periférica (de las articulaciones de
los miembros), ni la presencia o antecedentes
familiares de psoriasis, motivo mas frecuente
de exclusion de las distintas categorias de All,
permiten obtener formas clinicas homogéneas
de artritis. Parad6jicamente, el marcador mas
importante para diferenciar unas artritis pedia-
tricas de otras no es clinico sino de laboratorio:
la presencia de anticuerpos antinucleares.

La Al sistémica parece ser un sindrome mas que
una unica enfermedad, con una patogenia muy
diferente del resto de formas clinicas de Al (au-
toinflamatoria en lugar de autoinmune). Cada
vez existen mas evidencias de que, aunque sea
mas frecuente en la infancia, tiene un equivalen-
te en adultos, la enfermedad de Still del adulto,
para cuya clasificacion no se exige, a diferencia
de los criterios ILAR, la presencia de artritis.

Por todos estos motivos, recientemente se ha
propuesto una nueva clasificacion® dirigida a
identificar grupos mas homogeéneos de artritis
pediatricasy a analizar de manera mas precisa
la evolucion, prondstico y tratamiento de cada
forma clinica. Esta nueva propuesta facilitaria

la unificacion de la terminologia a la hora de
latransicién de los pacientes a las unidades de
adultos. Esta clasificacion no ha sido validada,
por lo que siguen vigentes los criterios [LAR re-
visados en Edmonton en 2001".

4. ESCALAS DE VALORACION DE LA AlJ

Dada la naturaleza de la enfermedad, no existe
una tnica medida capaz de identificary estan-
darizar el grado de actividad clinica para valo-
rar la evolucion de las distintas formas clinicas
o la respuesta al tratamiento. Por ello, se han
desarrollado varias escalas de medicion de ac-
tividad, que incluyen la valoracion combinada
de diferentes parametros clinicos, funcionales y
de laboratorio’ considerados importantes para
este fin. Los mas importantes son:

4.1. Criterio de mejoria ACR Pediatrico®

Es el criterio de mejoria de la artritis pediatrica
de la Sociedad Americana de Reumatologia. El
American College of Rheumatology pediatric
index (ACRped) incluye la valoracién combina-
da de las siguientes variables:
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« Numerode articulaciones con artritis activa
(NAA).

« Numero de articulaciones con limitacion de
la movilidad (NAL).

+ Evaluacién global de la enfermedad realiza-
da por el médico (EVAC). Se utiliza para ello
una escala visual analégica que consiste en
una linea horizontal de 10 cm en cuyos ex-
tremos figuran el valor cero (“enfermedad in-
activa”) y el valor diez (“actividad maxima”).

- Evaluacion global de la enfermedad realiza-
da por el paciente o su familia (EVAp). Se uti-
liza una EVA de 10 cm con las caracteristicas
descritas en el punto anterior.

+ Capacidad funcional valorada mediante un
cuestionario. En la actualidad se emplea la
version espanola del Childhood Health As-
sessment Questionnaire (cHAQ), que valora
la dificultad del nifio para realizar diversas
actividades cotidianas. Sus resultados se
expresan en una escala que oscila entre 0
(ninguna limitacién) y 3 (muy dependiente,
precisa ayuda para realizar la mayoria de las
actividades diarias).

+ Reactante de fase aguda. Velocidad de se-
dimentacién globular (VSG) o proteina C
reactiva (PCR).

Para considerar que se ha producido una mejo-
ria en un paciente dado, se requiere que exis-
ta mejoria de al menos un 30% en 3 de las 6
variables descritas, sin que empeore mas de 1
de las 3 restantes en mas de un 30% (ACRped
30). Este criterio presenta una sensibilidad del
100%, una especificidad del 85%, una tasa de
falsos positivos del 11% y una tasa de falsos

0los  Artritis idiopatica juvenil. Criterios de clasificacion. indices de actividad
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negativos del 0%. EI ACRped se ha aplicado en
todos los ensayos clinicos que se han realizado
desde su publicacion en pacientes con AlJ7%,

Este mismo indice se puede utilizar con por-
centajes de mejoria superiores (50, 70 0 90%),
manteniendo el mismo criterio de que ninguna
de las restantes variables empeore mas de un
30%, originando los indices ACRped 50, ACRped
70 y ACRped 90 respectivamente’?.

4.2. Cuestionario de valoracion de la
actividad de la Artritis Juvenil®

El Juvenile Arthritis Disease Activity Score (JA-
DAS) es una herramienta publicada en 2009,
disefiada para medir el grado de actividad de
la enfermedad en un momento determinado.
Es aplicable a todas las formas clinicas de All,
excepto la All sistémica. Permite comparar el
grado de actividad de un mismo paciente a lo
largo del tiempo o comparar grupos de pacien-
tes en ensayos clinicos. Se obtiene de la suma
de cuatro componentes:

« Nuamero de articulaciones activas. Depen-
diendo del numero de articulaciones que
se valoren, existen tres versiones del JADAS:

—JADAS 10. Suma de todas las articulacio-
nes activas (cualesquiera que sean) hasta
un maximo de 10.

—JADAS 27.Valoracion de 27 articulaciones
concretas: columna cervical, codos, carpos,
metacarpofalangicas de los dedos primero
atercero, interfalangicas proximales de las
manos, caderas, rodillas y tobillos.

—JADAS 71. Suma de todas las articulacio-
nes activas sobre un maximo de 71.
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+ Evaluacién global de la enfermedad por par-
te del médico (EVAc 0-10 cm).

« Evaluacion global de la enfermedad por par-
te del paciente y su familia (EVAp 0-10 cm).

+ Elevacion de reactantes de fase aguda. In-
cluye la valoracién de la proteina C reactiva
o de la VSG normalizada de acuerdo con la
siguiente formula: [VSG (mm/h)-20] / 10.

Este instrumento ha demostrado ser muy Util
porque permite identificar el grado de acti-
vidad de acuerdo con varios puntos de corte
(Tabla 3):

+ Enfermedad inactiva: puntuacion menor
de 1, tanto en Al oligoarticular como po-
liarticular.

« Enfermedad minimamente activa: puntua-
cién entre 1y 2 en All oligoarticular y entre
1y 3,8 en All poliarticular.

Tabla 3. Valoracion de la actividad e inactividad de
la enfermedad de acuerdo con el JADAS®

‘JADAS 10/71 ‘ JADAS27 ‘CJADASIO

Oligoartritis
Inactiva <1 <1 <1
Actividad leve 112 112 1,1-15
Actividad moderada 2,1-42 2,1-42 1,51-4
Actividad alta 4,2 >4.2 >4
Poliartritis
Inactiva <1 <1 <1
Actividad leve 1138 11-38 11-25
Actividad moderada 3,9-10,5 3,9-8,5 2,51-8,5
Actividad alta >10,5 >8,5 >8,5

JADAS: Juvenile Arthritis Disease Activity Score.
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Existe una version clinica del JADAS® (cJADAS
0 JADAS3) que no incluye los reactantes de
fase aguda. Se obtiene de la suma de los tres
primeros componentes, siendo su aplicacion
clinica similar. La principal ventaja que pre-
senta es que es mas sencilla de aplicaren la
practica clinica habitual, al no realizarse ana-
litica en todos los controles clinicos; ademas,
permite obtener la puntuacion sin la demo-
ra que representa esperar al resultado de la
analitica.

4.3. Criterio de enfermedad minimamente
activa®?

Se ha propuesto la definicion de enfermedad
minimamente activa cuando se cumplen los
siguientes 2 o 3 criterios:

+ Alloligoarticular: evaluacion global de la en-
fermedad por el médico (EVA clinico) <2,5
cmy recuento de articulaciones activas de
0 (sin articulaciones activas).

+ Al poliarticular: evaluacién global de la en-
fermedad por el médico (EVA clinico) 3,4 cm,
evaluacion global de la enfermedad por los
padres o el paciente (EVA paciente) <2,5 cm
y un recuento de articulaciones activas <1.

4.4. Criterio provisional de enfermedad
inactiva®™

Requiere |a presencia de los siguientes 6 items:

+ No evidencia de artritis activa en ninguna
articulacién.

+ No fiebre, exantema, serositis, esplenome-
galia o linfadenopatia generalizada atribui-
ble a All.

©Asociacién Espafiola de Pediatria. Prohibida la reproduccién de los contenidos sin la autorizacién correspondiente.
Protocolos actualizados al afio 2020. Consulte condiciones de uso y posibles nuevas actualizaciones en www.aeped.es/protocolos/
ISSN2171-8172



AED o y
na Protocolos « Artritis idiopatica juvenil. Criterios de clasificacion. Indices de actividad

- No evidencia de uveitis activa definida de
acuerdo con el Grupo de Trabajo para la eS-
tandarizacion de la Nomenclatura de Uveitis
(SUN)™=.

+ VSGoPCRnormales o, si estan elevadas, que
no sea atribuible a All.

+ Evaluacion global de la enfermedad realiza-
da por el médico con la mejor puntuacion
posible en la escala que se utilice.

+ Rigidez matutina <15 minutos.

Cuando se cumplen estos 6 items durante
mas de 6 meses seguidos mientras se recibe
medicacion, hablamos de remision clinica con
medicacion. Se considera remision clinica sin
medicacion cuando se cumplen estos 6 items
seguidos durante 12 meses una vez suspendi-
do el tratamiento™.

[
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4.5. Criterio preliminar de recaida®

Se define como el empeoramiento >40% de
dos de las 6 variables recogidas en el ACRped,
sin que mejore ninguna de las restantes varia-
bles en al menos un 30%. Un estudio realizado
posteriormente confirmé la utilidad de estos
criterios en la definicién de recaida en la prac-
tica clinica.

5. CONTROLES OFTALMOLOGICOS

La periodicidad de los controles oftalmolégi-
cos en pacientes con All sin antecedentes de
uveitis (Tabla 4) depende de la forma clinica, de
la presencia de ANA, de la edad al inicio de la
enfermedad y de los afios de evolucion®.

En los pacientes que presentan o han presenta-
do uveitis la periodicidad de los controles (se-

Tabla 4. Periodicidad de los controles oftalmolégicos en nifos con All sin antecedentes de uveitis'*

. Edad al diagndstico | Duracion de la . Frecuencia del control
Forma clinica ANA N . Riesgo A
(afios) enfermedad (afios) oftalmolégico

Oligoartritis o Poliartritis + <6 <4 Alto 3 meses
FR negativo

+ <6 >4 Moderado | 6 meses

+ <6 >7 Bajo 12 meses

+ >6 <4 Moderado | 6 meses

+ >6 >4 Bajo 12 meses

- <6 <4 Moderado | 6 meses

= <6 >4 Bajo 12 meses

- >6 No aplicable Bajo 12 meses
Resto de categorias Noaplicable | Noaplicable No aplicable Bajo 12 meses

ANA: anticuerpos antinucleares; FR: factor reumatoide.

Recomendaciones de las Secciones de Reumatologia y Oftalmologia de la Academia Americana de Pediatria.
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manales, mensuales o trimestrales) se realizara
de acuerdo con las indicaciones del servicio de
oftalmologia.
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Anexo 1. Glosario* + Factor reumatoide (FR), determinacién po-

Artritis: derrame articular o limitacion dela
movilidad con dolor o molestias en la arti-
culacion, que persiste durante al menos 6
semanas, que es observada por un médico,
y que no se debe a trastornos mecanicos u
otras causas identificables.

Artritis de la articulacion sacroiliaca: moles-
tias alacompresion directa sobre las articu-
laciones sacroiliacas.

Dactilitis: hinchazéon de uno o mas dedos,
generalmente asimétrica, que se extiende
mas alla del margen articular.

Dolor inflamatorio lumbosacro: dolor lum-
bosacro en reposo con rigidez matutina que
mejora con la actividad.

Entesitis: dolor o molestias en la insercion
osea de un tendon, ligamento, capsula ar-
ticular o fascia.

Espondiloartropatia: inflamacion de las
entesisy articulaciones de la columna lum-
bosacra.
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sitiva: analisis positivo (de acuerdo con la
definicion del laboratorio de referencia) en
al menos dos ocasiones separadas 3 meses
entre si en los primeros 6 meses de enfer-
medad.

Fiebre cotidiana: fiebre 239 °Cunavez al dia
que vuelve a la basal (<37 °C) entre los picos.

Nimero de articulaciones afectas: articula-
ciones que pueden ser evaluadas individual-
mente y que clinicamente se consideran
como articulaciones separadas.

Psoriasis: diagnosticado por un médico (no
necesariamente un dermatdlogo).

Punteado ungueal: un minimo de dos fosi-
tas en una o mas unas presentes en cual-
quier momento.

Serositis: pericarditis o pleuritis o peritonitis.

Uveitis: uveitis cronica anterior diagnosti-
cada por un oftalmélogo.
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