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Introducción
La artritis reumatoídea juvenil (ARJ) fue des-

crita en 1897 por el Dr. George F. Still y constitu-
ye un grupo heterogéneo de enfermedades carac-
terizadas por inflamación articular crónica y mani-
festaciones extraarticulares de inicio en menores
de 16 años y diferentes a la artritis reumatoídea
del adulto. La Liga Internacional contra el Reuma-
tismo (ILAR) las ha clasificado como artritis
idiopática de la infancia en siete distintas entida-
des (1-6).

La artritis reumatoídea juvenil sistémica
(ARJS) constituye el 10%-20% de los casos de ar-
tritis reumatoídea juvenil (ARJ) y presenta fiebre
cotidiana por al menos dos semanas, exantema
cutáneo eritematoso, no fijo y evanescente,
poliadenopatías, hepatomegalia, esplenomegalia
y serositis. La artritis puede estar presente al ini-
cio de la enfermedad o se puede manifestar du-
rante la evolución (1-6).

La ARJS durante el primer año de vida es
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Resumen
Se comunica el caso clínico de una paciente de nueve meses con artritis reumatoídea
juvenil sistémica (ARJS). Se presentó con síndrome febril prolongado, exantema cutá-
neo, poliadenopatías, esplenomegalia, derrame pericárdico pequeño, edema de ma-
nos y artritis inicialmente de tobillo izquierdo y posteriormente de IF dedo pulgar dere-
cho y rodilla izquierda. Tuvo buena respuesta a tratamiento con ibuprofeno y prednisona.

infrecuente, y se estima que alrededor del 1% de
los pacientes inician sus síntomas durante el pri-
mer año de vida (7, 8).

El diagnóstico de ARJS es esencialmente clí-
nico y se establece por la presencia de los sínto-
mas y signos de la enfermedad y la exclusión tanto
de infecciones, neoplasias, enfermedad
inflamatoria multisistémica de inicio infantil,
vasculitis, inmunodeficiencias, hipersensibilidad a
fármacos, síndromes periódicos y otras enferme-
dades del tejido conectivo (2-6).

Se presenta el caso clínico de un lactante de
nueve meses, de sexo femenino, con criterios de
diagnóstico de ARJS. Se revisan la literatura y el
diagnóstico diferencial de esta enfermedad.

Caso clínico
Lactante de nueve meses, de sexo femenino,

sin antecedentes personales ni familiares relevan-
tes. Hospitalizada en el Servicio de Pediatría del
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Hospital Sótero del Río (SSMSO) en marzo del
año 2002 por historia de fiebre de 10 días, con al-
zas térmicas diarias hasta 40 ºC y compromiso del
estado general. Al décimo día se agregó artritis del
tobillo izquierdo, con limitación funcional de esta
articulación. Se efectuaron artrotomía del tobillo iz-
quierdo, aseo quirúrgico y osteotomía del peroné.
Se encontró escasa cantidad de liquido sinovial.
Se trató con cloxacilina y gentamicina e.v. y per-
sistió febril, con alzas térmicas vespertinas hasta
39,5 ºC, compromiso del estado general y anemia
progresiva. Una semana después de la cirugía se
agregó exantema cutáneo maculoeritematoso
solevantado en tronco y extremidades y
poliadenopatías generalizadas. Se cambió trata-
miento antibiótico a clindamicina y ceftriaxona e.v.,
sin respuesta. Con el diagnóstico de ARJS se sus-
pendió este tratamiento y se inició ibuprofeno 10
mg/kg cada ocho hrs. Se observó mejoría del es-
tado general y declinación de la curva térmica. Se
adicionó edema de manos, artritis de IF del dedo
pulgar derecho y de la rodilla izquierda. Se agregó
prednisona 1 mg/kg/día, cada ocho hrs, y se ob-
servó mejoría progresiva del estado general, re-
gresión de la fiebre y del compromiso articular. Un
mes después la paciente presentaba regresión
completa de síntomas y signos clínicos y se inició
la disminución progresiva de la prednisona. Ha
permanecido asintomática, sus exámenes de la-
boratorio son normales, en tratamiento con

ibuprofeno 10 mg/kg cada ocho hrs y prednisona 5
mg día alterno.

En el Gráfico 1 se observan la curva febril y
las principales manifestaciones clínicas.

EXAMENES DE LABORATORIO, ESTUDIO
HISTOLOGICO Y DE IMAGENES

HOSPITALIZACION
Ingreso 8º día 15º día 1 mes

post-alta
Hgb (g/dl) 8,4 7,9 6,8 10,4
Hto (%) 29 24,4 20 35
Leucocitos 20000 20200 18000 12500
Plaquetas/
mm3 150000 148000 948000 541000
VHS
(mm/hora) 57 84 95 20

Hemofagocitosis

INGRESO Y PRIMERA SEMANA
HOSPITALIZACION

Rx. tórax normal. Rx de tobillos: aumento de
volumen tobillo izquierdo

Cintigrafía ósea: aumento de captación de to-
billo izquierdo
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Cultivo de líquido sinovial (-). Biopsia sinovial:
sinovitis crónica con foco de exudado fibrinoso y
escasos polimorfonucleares
Biopsia de tejido óseo y cartilaginoso: sin eviden-
cias de inflamación

SEGUNDAY TERCERA SEMANA
HOSPITALIZACION
PCR 121 mg/dl. LDH 2530 UI/l. Test Coombs di-
recto e indirecto (-)
Orina completa, protrombina, SGOT, SGPT,
creatinina normales
IgM virus Epstein -Barr (-). IgM parvovirus B-19 (-)
Hemocultivos (-). Mielocultivo (-). Urocultivo (-).
Serologia VIH (-)
Mielograma: líneas celulares normales
Ecocardiograma: derame pericárdico 3 mm
Factor reumatoídeo y anticuerpos antinucleares
negativos
C3, C4, IgG, IgA, IgM normales

Discusión
Se presenta el caso de una lactante de nueve

meses con diagnóstico de ARJS fundamentado en
la presencia de fiebre cotidiana, de más de tres
semanas, con curva febril característica, exante-
ma cutáneo maculoeritematoso y artritis de tobillo
izquierdo, rodilla izquierda e IF dedo pulgar de la
mano derecha, durante las primeras semanas de
evolución. Presentó además compromiso del es-
tado general, poliadenopatías, esplenomegalia, de-
rrame pericárdico leve, anemia progresiva,
trombocitosis y VHS elevada. El diagnóstico se es-
tableció por la forma de presentación y la exclu-
sión de otras enfermedades, considerando la edad
del paciente y sus manifestaciones clínicas. En
forma secuencial se descartaron enfermedades in-
fecciosas, neoplásicas, vasculitis,
inmunodeficiencias primarias y secundarias y otras
enfermedades del tejido conectivo.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL LACTANTE
NUEVE MESES CON ARJS
Artritis séptica de tobillo izquierdo. Osteomielitis
Septicemia lactante, infección estreptocócica, in-
fección estafilocócica
Infecciones virales
Leucemia linfática aguda, neuroblastoma,
histiocitosis X, linfoma

Inmunodeficiencia primaria y secundaria

Vasculitis, enfermedad de Kawasaki
Enfermedad inflamatoria multisistémica de

inicio infantil
Las exclusiones de la artritis sistémica no han

sido establecidas en la clasificación ILAR; sin em-
bargo, ésta recomienda el estudio de enfermeda-
des infecciosas y neoplásicas, considerando la si-
militud con esta enfermedad (5, 6).

Las manifestaciones clínicas de esta pacien-
te constituyen criterios de diagnóstico de ARJS y
son también las descritas en los pacientes meno-
res de un año, destacando en este grupo etario,
edema de manos, artritis de pequeñas articulacio-
nes, compromiso cutáneo, anemia, leucocitosis y
VHS elevada (7, 8).

La presencia de un pequeño derrame
pericárdico fue relevante para el diagnóstico de esta
enfermedad. La pericarditis se ha descrito en el
36%-80% de casos con ARJS en distintas series
clínicas, habitualmente se desarrolla en forma in-
sidiosa y el diagnóstico se efectúa con
ecocardiograma bidimensional, como ocurrió en
este caso. Con menor frecuencia los pacientes pre-
sentan disnea, dolor precordial, taquicardia,
cardiomegalia o frotes pericárdicos (9, 10).

Esta enferma no tuvo respuesta a AINE; sin
embargo, tuvo remisión de síntomas y signos clí-
nicos con la asociación de estos fármacos y
esteroides. El esquema de tratamiento no se ha
establecido en la ARJS, y en pacientes que no me-
joran con AINE se inicia prednisona 1-2 mg/kg/
día, con disminución progresiva a partir del primer
mes de tratamiento, considerando respuesta clíni-
ca y normalización de exámenes de laboratorio
(2, 3, 6). Una publicación reciente sugiere la utili-
dad de dosis altas de esteroides en día alterno (11).
Para formas muy graves se han utilizado pulsos
de metilprednisolona (6).

Esta paciente ha tenido buena evolución, con
un seguimiento de nueve meses. Considerando los
datos de la literatura, no presenta los hallazgos aso-
ciados con mal pronóstico funcional, esto es, en-
fermedad activa a los seis meses del inicio de la
enfermedad, con fiebre persistente, requerimien-
tos sostenidos de esteroides y trombocitosis (re-
cuentos de plaquetas > 600.000/mm3) (12,13). De
acuerdo a la evolución en los primeros seis meses
se podría establecer un pronóstico, pues los pa-
cientes pueden tener formas monocíclicas o
policíclicas con predominio de compromiso
sistémico o articular crónico (14).

La ARJS es infrecuente en menores de un
año. Gadoth et al. efectuaron una revisión de 2.143
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pacientes con distintas formas de inicio de ARJ y
encontraron 22 casos (1,03%) que iniciaron sus
síntomas y signos clínicos antes del año de vida
(7). De la mayoría de estos enfermos no se dispo-
ne de datos en relación a su presentación clínica
ni evolución (7, 8).
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