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¢ QUE ES LA REUMATOLOGIA PEDIATRICA?

* Trastornos médicos del aparato locomotor en ninos y adolescentes

* Enfermedades sistémicas con afectacion del sistema musculo-
esquelético ( conectivopatias, enfermedades autoinflamatorias...)
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* Artritis:

Artritis idiopatica juvenil
Artritis postinfecciosas: fiebre reumatica, artritis
reactiva, postestreptocdcica

Artritis infecciosas: sépticas, viricas...

e Conectivopatias:

Lupus eritematoso sistémico juvenil
Dermatomiositis juvenil

Esclerodermia sistémica/localizada
Enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC)
Sindrome de Sjogren.

e Vasculitis:

De gran vaso: enfermedad de Takayasu

De mediano vaso: Enfermedad de Kawasaki,
Poliarteritis nodosa, Poliarteritis nodosa cutanea

De pequeno vaso:

* Granulomatosas: granulomatosis con poliangeitis, Churg
Strauss

* No granulomatosas: purpura de Schénlein-Henoch,
vasculitis leucocitoclastica aislada, poliangeitis
microscopica, urticaria vasculitis hipocomplementémica.

Otras vasculitis: enfermedad de Behcet, vasculitis
aislada del sistema nervioso central ?SNC)...

 Enfermedades autoinflamatorias:

« Sindromes hereditarios de fiebre periddica: fiebre
mediterranea familiar (FMF), sindrome periddico
asociado al receptor del TNF (TRAPS) y déficit de
mevalonato cinasa (DMK)

* Sindromes periddicos asociados a criopirina (CAPS)

. Glranulomatosis sistémicas pediatricas: sindrome de
Blau

* Enfermedades autoinflamatorias pidgenas: sindrome
de artritis piogénica estéril, pioderma gangrenosoy
acné (PAPA), sindrome de Majeed, DIRA

* Enfermedades autoinflamatorias multifactoriales: AlJ
sistémica; fiebre periddica, aftas, faringitis y adenitis
PFAPA}; osteomielitis multifocal recurrente crénica
CRMO

e Osteoporosis
e Otras causas de dolor musculoesquelético

e Uveitis
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OBIJETIVO

 Aumentar el indice de sospecha
* Mejorar algunos conocimientos

 Agilizar los cauces de consulta y derivacion
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INTRODUCCION

* Prevalencia e incidencia reales desconocidas: No son infrecuentes

* Artritis idiopatica juvenil (All): 50-60% . Prevalencia 1-4/1.000. Incidencia 10-
22/100.000 ninos/afrio.

* Lupus eritematoso sistémico pediatrico (LESp): 15-20%. Prevalencia 10-
30/100.000. Incidencia 0,3/100.000 nifios/ano.

e Dermatomiositis juvenil (DMJ). Incidencia 2,5- 4,1 /1000000 nifios.
Esclerodermia < 1/100.000 habitantes
Vasculitis ( panarteritis nodosa, otras...) ¢?

* Afectan a ninos de todas las edades, sexo, raza y areas geograficas
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INTRODUCCION

e Causa importante de reduccion calidad de vida

* Repercusiones negativas funcionales, psicologicas, sociales...
* Diagnostico y clasificacion complejo

e Retraso diagnostico

* Tratamiento eficaz
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SINTOMAS Y SIGNOS DE SOSPECHA

Sintomas de aparato locomotor:
* Tumefaccion, limitacion de la movilidad o dolor articular
* Debilidad/dolor muscular o dolor musculoesquelético

* Sintomatologia sistémica: fiebre prolongada o recurrente, sindrome constitucional,
adenopatias

* Manifestaciones cutaneas ¢

* Manifestaciones en mucosas: aftas orales, sequedad oral, ulceras genitales
* Manifestaciones oculares: uveitis, conjuntivitis, sequedad ocular

* Serositis

* Manifestaciones neurologicas

* Manifestaciones respiratorias, cardioldgicas

* Manifestaciones digestivas

e Alteraciones renales
K @
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AEP
r\t Protocolos = Alteraciones cutaneas con significacion reumatologica

Tabla 1.

Manifestaciones cutaneas no especificas

Purpura
Telangiectasias

Livedo reticularis
Fendmeno de Raynaud
Fotosensiblidad

Nodulos
Ulceras
Exantemas
Alopecia

Manifestaciones cutaneas especificas
de enfermedades reumaticas concretas

Dermatomiositis

Eritema heliotropo, papulas de Gottron

LES

Lupus discoide, lupus subagudo

Esclerodermia

Esclerosis cutanea

Sindrome de Sjégren

Purpura hipergammaglobulinémica

Fiebre reumatica

Eritema marginado

Sarcoidosis

Lupus pernio, placas cutaneas

Manifestaciones cutaneas secundarias a
tratamientos utilizados en reumatologia

Reacciones fototoxicas/fotoalérgicas
Hiperpigmentacion cutanea
Urticaria/angioedema
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DOLOR DOLOR
MECANICO INFLAMATORIO
ANAMNESIS Mejorcon  Peor cor
reposo. Peor reposo. Mejor

con actividad con actividad

Tumefaccion - Tumefaccion +

Antecedentes familiares: enfermedades reumaticas, psoriasis,
> al final del dia > Al levantarse,

enfermedades autoinmunes tras reposo
e Caracteristicas del dolor: Rigidez
* Periférico/Axial matutina

e ¢Inflamatorio? éAsocia rigidez tras el reposo nocturno?
e ¢Tumefaccidn asociada?

Antecedentes relacionados: traumatismo, ejercicio fisico, proceso infeccioso

Evolucion del dolor: éEn qué momento del dia aparece? ¢Le despierta por la
nloghe?? éAparece por la mafana o sobretodo al final del dia? ¢ Esta presente todo
el dia-

Alteracion de |a calidad de vida
Frecuencia de presentacion
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ANAMNESIS

* Sintomas y signos asociados:

 Otras artralgias: talalgia/dolor de espalda

» Aftas bucales (al menos 2-3 episodios al afio). Caries frecuentes. Sequedad
bucal

* Molestias oculares: enrojecimiento, dolor, lagrimeo, fotofobia, sequedad

* Molestias urinarias: disuria, irritacion balanoprepucial o vulvovaginitis de
repeticion, ulceras genitales

* Fotosensibilidad o lesiones cutaneas

* Manos frias, cambios de coloracion de manos o pies con el frio, Raynaud
* Dolor abdominal recurrente, +/- diarreas de repeticidn

 Episodios febriles «sin foco» frecuentes
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EXPLORACION FISICA

* Sistematica (cabeza-pies o a la inversa, pero siempre la misma)
* Completa (exploracion general y del aparato locomotor)
e Exhaustiva (articular completa tanto axial como periférica)

 Comparaciones evolutivas en el tiempo
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COLUMNA DORSOLUMBAR Y CERVICAL

Flexion Extension Flexion Rotacion Art. temporomandibular

HOMBRO

Abduccion Abduccion Rotacion externa Rotacion interna Rotacion externa

CODOS, MUNECAS Y MANOS

Extension Extension Flexion de los codos Flexion de mufecas Fuerza de presion
y pronosupinacion y extension de las mufecas (articulacion mano y mufieca)
CADERAS Y SACROILIACAS

Abduccion Aduccion Rolling o Rotacion externa Maniobra de Fabere

RODILLAS Y TOBILLOS

Flexion Extension Dorsiflexion

Siano del balon Flexion plantar

https://www.reumaped.es/index.php/recursos/

locomotor-para-pediatras
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

* Diagndstico sintomatologia+exploracion meticulosa

* Exploraciones complementarias.
* No diagnosticas ni patognomonicas. Ayudan
* Monitorizacion actividad enfermedad y efectos secundarios farmacos

* Hemograma, bioquimica, reactantes fase aguda, complemento, coagulacion,
orina

Auto-anticuerpos
* Anticuerpos antinucleares (ANA) + hasta 33% de niflos sanos
* AntiRo/antiLa (o SSA/SSB): sindrome de Sjogren y lupus neonatal
* Anti-RNP: EMTC
* Anti-DNA: LES

ASLO, HLA B27, factor reumatoide, Ac anti-fosfolipidos...
Pruebas imagen: Rx, ecografia, RMN
Capilaroscopia, funcion pulmonar, cardiaca
e
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TRATAMIENTO

* Fundamental diagnostico precoz

Objetivo: Frenar la actividad y evitar secuelas. Vida normal
e Farmacos

* Fisioterapia

* Valoracion sistematica del crecimiento

* [Inmunizaciones reglamentarias,
* No vacunas de virus vivos si corticoides a dosis altas o inmunodepresores

* Tratamiento adecuado de las infecciones
* Tratamiento en la alteracion de la densidad mineral 0sea
* Apoyo psicologico
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TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

* Individualizado
* Antiinflamatorios no esteroideo (AINE)
* Corticoides

* Introducciéon precoz modificadores enfermedad, inductores de
remision o inmunomoduladores
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* INDUCTORES REMISION: * BIOLOGICOS:

* Metotrexato vo/sc e Anti TNF:
* Leflunomida vo * Etanercept sc
« INMUNODEPRESORES | fcamumab s
* Azatioprina vo e AntiIL-1:
* Sulfasalacina vo e Anakinra sc
* Ciclofosfamida vo/iv * Canakinumab sc
* Ciclosporina vo/iv * Anti IL-6:
e Tacrolimus * Tozilizumab iv/sc
e Mofetil-micofenolato * Bloqueo coestimulacion linfocitos

B-linfocitos T:
* Abataceptiv

Corticoides vo/iv

* Pulsos iv. Dosis >=2mg/Kg/2semanas _ . .
o >=1mg/Kg/dia>28 dias. >10Kg * Anti CD20 (Deplecion linfocitos B):
dosis>20mg > 2 semanas. e Rituximab iv

Inmunoglobulinas iv
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CONTROLES CLINICOS-ANALITICOS:

* Previo inicio tratamiento: analitica general con reactantes fase aguda,
serologia virus hepatotropos, VIH y Mantoux/Quantiferon

* Al mes de iniciar tratamiento y rutinarios ( frecuencia variable)

 Tras finalizar tratamiento: habitualmente no precisan
* Controles oftalmoldgicos
 Valoracion sistematica del crecimiento

* Otros
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PROCESOS INTERCURRENTES:

* Fiebre:

* Tratamiento inmunosupresor:
* Riesgo aumentado infecciones graves
* Depende agente y dosis

* Fiebre sin foco: derivar a UPED
* Fiebre con foco: Hemograma
* Leucopenia (<4000/mm3) o neutropenia (<1000/mm3): UPED

* Hemograma normal: suspender tratamiento inmunosupresor mientras dure el proceso.
Tratamiento pertinente

* Procedimientos quirurgicos: suspender dosis previa y posterior, reanudar una
vez proceso controlado
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VACUNAS

* Intentar actualizar calendario vacunal previo al inicio del tratamiento
inmunosupresor. También de convivientes

* Pautas vacunacion acelerada
* Considerar retrasar administracion vacunas si brote

* Pacientes inmunocomprometidos contraindicadas vacunas microorganismos
vivos/atenuados

* Vacunas inactivadas no contraindicadas, pero respuesta inmunoldgica puede
estar disminuida

 Sivacunacion > 2 semanas previo al inicio del tratamiento o durante el
mismo, posible que precisen revacunacion al finalizar

e Podria ser util medir anticuerpos séricos

* Si no respondedores frente vacuna VHB, valorar revacunar, si siguen negativos
a los 2 meses, no revacunar y en caso de exposicion administrar Igb anti VHB.
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VACUNAS ESPECIALEMENTE RECOMENDADAS

* Antigripal anual en > 6m
* Neumococo. Conjugada y Polisacarida

* VHA si metotrexato o tocilizumab (riesgo hepatitis A grave)

e Bexsero

el
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VACUNAS CON RECOMENDACIONES ESPECIFICAS

* Triple virica y varicela.
* No desde 2-3 semanas antes de iniciar tratamiento inmunosupresor y
hasta > 3 meses tras suspenderlo

* Si> 12 meses y no varicela previa, vacunar antes de inicio tratamiento

* Contraindicadas si inmunosupresores a dosis altas, farmacos bioldgicos
o inmunoglobulinas iv en los ultimos 12 meses

* Solo se podria poner dosis recuerdo si metrotexato a dosis bajas y
eligiendo momento optimo
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VACUNAS

CALEMDARID DE VACUNACIONES SISTEMATICAS DE LA ASCCIACICM ESPAROLA DE PEDIATRIA 2018

Comité Asesor de Vacunas

Edac en meses Edad en afios

WACLINA

2 . 8 [n[e]a| 24 [ ¢ [ i [ 148
Hepatitis 8' HEB HB HB
Difteria, tétanes v DOTPal
g DTPa | D7TPa OTPa iy Tdpa
Poliomefitis? VRl VPl YRl VRl
Huemao hilus 3 :
influenzee tipa b* Hib Hib Hib
Heumococo® VNC || WNC WHC
Meningococos Cy Mer
AOWYS MenC MenC MenC ACWY
Sarampidn, rubeola SRP
y parotiditis™ | | SRR Var!
Varicola War SREY
Yirus del papiloma WPH
fumana’ | I dosis
Meningococo B ° NenB | MenB | MenB " MenB
Rotavirus"! RV RV | R

Vacunas Vacunas
financiadas o finznciadas

Realizado por:
GRUPO DE TRABAJO SERPE:

“Prevencion y tratamiento de infecciones en reumatologia

pediatrica”
Coordinadoras:
Dra Esmeralda Nufiez
Dra Laura Fernandez
Dra Marisol Camacho

Fecha actualizacién: Febrero 2018 Revisado por: -

SOCIEDAD ESPANOLA DE
REUMATOLOGIA PEDIATRICA

VACUNACION EN NINOS
CON ENFERMEDADES
REUMATICAS
(Informacion para padres)

Or €37 O
A RARITTR

RECOMENDACIONES GENERALES

+ Loz nifios con enfermedades reumaticas, especialmente aquellos que reciben tratamisnto
inmurosupreser, pusden tener una menor respuesta de su organismo frente a las
infecciones, por lo que es importante gue su hijo tenga actualizado el calendaric de
vacunacisn.

* En general, se deben administrar las vactunas recomendadas segin el calendaric de
vatunacien vigente {ver reverso del folleto), pere con algunas puntualizaciones:

- Algunas vacunas estardn especialmante recomendadas en estos nifios {en azul), sungue no
estan incluidas en el calendario de vacunacidn de todas las comunidades autdnomas.
Otras no se deben administrar, salvo en determinadas circunstancias {en naranja).

- Ninguna vacuna gue esté indicada debe retrasarse por el temer 3 desencadenar un brote
de la enfermedad, ya que varios estudios han comprobado que este hecho ne se preduce.
Mo obstante, en algunos casos, ef reumatélogo pedidtrico podria considerar retrasar la
administracian de las vacunas hasta gue e consigs un mejor controd de ks enfermedad.

- Es posible que en algunes nifios sea necesario administrar nuevas dosls de wacunas tras
suspender el tratamiento Inmunosuprasar / farmaco bleldgice para que la proteecidn =23
mas duradera .

- Desde el hospital se puede realizar una analitica pars comprebar of 13 proteccwn frente 5
las diferentes enfermedades prevenibies por fa vacunacion es adecuada, 0 caso de que
no bo sea, puede recomendarbe una dosis de recuerdo o pauta completa,

Intentaremos poner al dia el calendario de vacunacidn |en calaboracidn con su pediatral
antes de Iniclar un tratamienta inmunosupresor, ya que durante su administracidn bz
respuesta.a las wacunas puede ser menor.

* Es importante aprovechar las consultas médicas para actualizar el calendario, por ello
deie levar siempre la cartilla de vacunacion cuande acuda a sus revisiones .

Respecto a la vacuna frente al papiloma humano [WPH], se recomiendan 3 dosis en nifios
con tratamients inmunosupresor. s recomendable también en varones, especialmente
en aquellos con Lupus eritematoso sistémico [LES), aungue no esté Incluida en su
cabendario de vacunacldn.

Es recomendable gue |3 dosis del tétanos de los 14 aiios sea con Tdpa (con baja carga
antiganica).

Na debemes olvidar actuzlizar el calendario de vacunacidn de los miembros de la
famiba, especialmente frente a waricela y triple virica en mayores de 12 meses no
wacunados o que no ia hayan pasado. S1aparece una erupeldn tras |3 vacunacidn, no debe
estar en contacto con el paclente. En caso de hermanos lactantes que hayan sido
wacunados frente a refavirus, los paclentes com tratamiento Inmunosupresar deben
Intentar no manipularios entre Ty 14 dias despugs de la primera dosis.

Pregunte s su pediatra/ reumatélogo pedistrico las dudas acerca de la vatunacion de su
hijo/a. En caso de viajes @ zonas tropicales puede precisar vacunas no incluidas en este
folleto,

q VACUNAS ESPECIALMENTE RECOMENDADAS

/' Se deberan vacunar todos los pacientes gue no la hayan recibido segun
calendario, espeti que reciban tratamiento
inmunosupresor/ terapia tuoloslca

1% VACUNA COMIUGADA 13-VALENTE (PREVENAR 137):

- 2-5 afjos: 2 dosis separadas por 2 meses si tratamiento inmunosupresor

- B6-18 afios o sin tratamiente inmunosupresor: 1 dosis

20 UACUNA POLISACARIDA 23-VALENTE [no incluida n calendsrio vacumal):
Administrar en mayores de 2 afios unz dosis 2 meses despues de la pauta
completa de Prevenar 13%, 52 administrara unz dosis de recuerdo a los 5 afios
l'\_\_l:le la primera si tratamiente inmunosupresor

Neumococo

' Hepatitis A: se deben vacunar con 2 dosis separadas por 6meses todos los 3\
a pacientes gue reciban Metotrexate o Tocilizunab, ya gue tienen riesgo de
e adguirir una hepatitis A més rave. Actualmente existe desabastecimiento.
1; Hepatitis B: en caso de escasa o nula proteccién frente a ella (su medice lo puede
% comprobar mediante analitica) se puede administrar nueva pauta completa. Sia
I pesar de elio existe respuesta insuficiente, no serdn necesarias mas dosis,

Existe una vacuna combinada (Hepatits & y B, Twinrix Padidtrica®), que se puede
\, administrar en nifios entre 1y 15 afios. /

- Vacunacion anvual durante 1a campana con la vaouna inactivada |
intramuscular, tetra o trivalente, al nifo y a los convivientes fouidadores
-Silo se puede administrar s partir de los 6 meses de edad.
-En nifios menores de 9 afios se deben poner 2 dosis separadas por 4-6 semanas
| el 12 afio que se vacune, después una dosis cada aflo !

r MenM B [Bexsero®): se recomienda en cualguler nifia con enfermedsd _‘{
cranica, especialments en pacientes con LES. A partir de [os 2 afios se
adrministraran 2 dosis separadas por al menos 2 meses. En menores de 2 afos se
puede consultar la posologia en: hitp://vacunaszep.org/familiasfvacunas-una-s-
unajvacuna-meningacoco-b. Actualmente no esté financiada.

ingococos &, C, W, Y (Nimenris® ): es recor

adolescentes mayores de 14 3fios, especialmente en paclentes con LES, gue
vayan a viajar a paises en los que ls vacuna esté€ indicada [Ej. EEUU o R. Unido) o

\fun elevada pravalencia de enfermedad meningococica por estos serogrupo:

Meningococo

s

TRIPLE VIRICA ¥ VARICELA

* NO se deben emplear desde 4 semanas antes de iniclar un tratamiento
inmunosupresor y hasta 3-6 meses después de suspenderio.
+En nifios *12 meses ne vacunados de vancels |y que no | haysn pasado| o triple
wirics, indicaremos la vacunacion antes de empezar el tratamiento
= Estan CONTRAINDECADAS en nifos en tratamiento con inmunos upresores a dosis
altas, farmacos biologicos o Inmunoglobuling iv. en los dltimos 12 meses

| *Solo se podria poner una dosis de recuerdo en pacientes con metotrexato a dosis
hajas.
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¢ CUANDO DERIVAR? URGENTE

Sospecha infeccion osteoarticular
Sospecha AlJ sistémica

Sospecha enfermedad multisistémica ( Enfermedad Kawasaki, Purpura Schonlein-
Henoch, LES...)

Dolor musculoesquelético agudo: artritis aguda o miositis aguda
Fundamentalmente, cuando asocia alguna de las siguientes:

Edad <3 afios

Patron doloroso inflamatorio

Manifestaciones sistémicas: fiebre, sindrome constitucional...

Manifestaciones cutaneas: exantema, rash malar, eritema en heliotropo, papulas de Gottron
Hepato o esplenomegalia

Manifestaciones oculares: sospecha de uveitis

Dolor que despierta por las noches
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¢ CUANDO DERIVAR? ORDINARIO

Artritis

* Dolor musculoesquelético/artralgias con impotencia funcional y/o debilidad
muscular de mas de dos semanas de evolucion descartadas causas infecciosas,
metabodlicas o neurologicas.

* Tendinopatias (tendinitis/entesitis) de repeticion y/o persistentes> 4 semanas de
causa no traumatica

* Dolor musculoesquelético no explicado y/o recurrente (incluye esguinces
recurrentes multiples o desproporcionados con el traumatismo)

* Episodios anteriores de artritis

* Dolor de caracteristicas inflamatorias

K @
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¢ CUANDO DERIVAR? ORDINARIO

e Uveitis de etiologia no filiada

* Alteraciones cutaneas: exantema en heliotropo o papulas de Gottron,
exantema malar alas de mariposa, exantema asalmonado generalizado
evanescente, esclerodermia, exantema purpurico...

* Fiebre periddica
 Alteraciones analiticas: positividad autoanticuerpos (ANA>1/320, FR> 40...),

HLA B27 positivo con historia de reumatismo asociado, déficit persistente
complemento+sintomas sugestivos

* Osteoporosis secundaria
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dQUE ESTAMOS HACIENDO EN EL HGUA?

« CONSULTA REUMATOLOGIA:

* Dr. Agustin Martinez/ Dra. Pilar Bernabeu

« CONSULTA PEDIATRIA:

* Dra. Olga Gomez

« CONSULTA REUMATOLOGIA PEDIATRICA: Conjunta los miércoles

* CONSULTA UVEITIS:
* Dr. Mondéjar/Dra. Jovani
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¢ COMO DERIVAR?

e DERIVACION MEDIANTE HOJA DE CONSULTA ORDINARIA/PREFERENTE
e PEDIATRIA: DRA. GOMEZ
« REUMATOLOGIA: DR. MARTINEZ/ DRA. BERNABEU

* S| PRECISA CONSULTA/VALORACION URGENTE
* NO DEMORABLE: REMITIR A UPED

* DEMORABLE:
* PEDIATRIA: 965913422
e« REUMATOLOGIA: 965913787
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CONCLUSIONES

* Necesario conocer las enfermedades reumaticas en el nifio para poder
diagnosticarlas

 Anamnesis detallada y bien dirigida

e Exploracion completa

* Diagnostico y tratamiento precoz mejoran pronostico
e Seguimiento multidisciplinar

* Fundamental colaboracion con atencion primaria
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