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FLUJOGRAMA DE MANEJO DEL PACIENTE CON ARTRITIS IDIOPATICA
JUVENIL

Urgencia
Traumatélogo o Cirujano

Pediatra Atencion Primaria

- Artralgia

- Inflamacién Articular

- Esguinces a repeticidon

- Dolores Oseos

- Artromialgias

- Lumbago y/o Dorsalgia

- Claudicacion de la Marcha
- Sindrome Febril Prolongado

l

Reumatologo Pediatra
o
Inmunélogo

A 4

AlJ NO AlJ

Etapificacion y
Tratamiento

I

Pediatra
Tratamiento




ALGORITMO DE TRATAMIENTO ARTRITIS IDIOPATICA
JUVENIL SISTEMICA

Metilprednisolona 20-30 mg / Kg/dia por 3 dias

Prednisona 1 mg / Kg/dia (mx 40 mg)

(0]

l

A

Funcién Hepatica Normal

Metotrexato 15 mg/m2/semana

Funcidén Hepatica Alterada
(Descartar Sindrome Activacion Macrofagica)

GGIV — MTP (Pulsos) — Ciclosporina-A

A 4

AlJ-Sistémica Inactiva

AlJ-Sistémica Activa

Observar

MTX + Ciclosporina-A +
Corticoides Sistémicos

l

AlJ-Sistémica Activa

.

Terapias Bioldgicas

A

AlJ-Sistémica Activa

A

Transplante de médula
Osea




ALGORITMO DE TRATAMIENTO

ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL POLIARTICULAR

AlJ Poliarticular

FR (+)

FR(-)

A

A

-MTX 15 mg/ m?

- AINES (4 sem.)

A

semana, via SC - Corticoides*
- Corticoides*
No Mejora Observar
- MTX ** (oral o SC)
v v 10-15 mg / m? sem. o
Mejora No Mejora o - 88z ***
Exacerbacion - Corticoides * (Terapia puente o
exacerbacion )
¢ | ¢ 6 meses
Anti - TNF**** Mejora: No Mejora
Observar
A 4
-MTX + SSZ
- Corticoides *
¢ 6 meses
[ |
Mejora: No Mejora :
Observar Anti -TNF****

*

** MTX: Metrotexato (dosis maxima 20 mg)

Corticoides: segun criterio médico e intensidad de la poliartriris (sistémico y / o intra-articular)

*** 88Z: Sulfasalazina
**** Anti-TNF (Etanercept o Infliximab o Adalimumab)



ALGORITMO DE TRATAMIENTO

ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL OLIGOARTICULAR

AlJ
Oligoarticular

v

Oligoarticular
persistente

v

AINE Corticoides IA
(12 infiltracion/afo)

Oligoarticular
extendida

v

v

Pelviespondilopatia

Tratamiento igual
como AlJ
Poliarticular FR (-)

v

AINES *
Meloxicam o
Indometacina

| 3 meses
\ 4 A
Mejoria Reactivacion: y
AlN'_E . Mejoria: Compromiso:
Corticoides IA Mantener Terapia - Periférico: SSZ **
(22 infiltracion/afno) - Axial: MTX ***
3 meses
¥ 6 meses
Mejoria Reactivacién Mejorta ( ;
MTX 15 ejoria (-) :
mg / m?/ sem SSZ + MTX
Acido Fdlico
4 meses 6 meses
A A Mejoria (-) :
Mejoria Corticoides IA Anti — TNF****

(32 infiltracién/ano)

¢ 2 meses
Mejoria (-) :
> 1 ano Anti-TNF

*

AINES se pueden usar en cualquier etapa de la evolucién segun criterio médico.
** 8SZ: Sulfasalazina

***  MTX: Metrotexato

**** Etanercept / Infliximab / Adalimumab



ALGORITMO DE TRATAMIENTO
ARTROPATIA PSORIATICA

AlJ
Psoriatica
A 4 A 4
Oligoartritis Poliartritis Espondiloar-
tropatia
A 4 y A 4
Tratamiento Tratamiento Tratamiento
segun Pauta segun Pauta segun Pauta
Oligoartritis Poliartritis Espondiloar-
tropatia




Recomendaciones Clave

Imprescindible un diagnostico y tratamiento precoz:

En los 2 primeros afios se produce un dafio articular severo e irreversible. Un
tratamiento precoz disminuye y previene este dafio. (RECOMENDACION GRADO A)
Derivacion Precoz ante sospecha diagnéstica.

Ante sospecha de diagnostico de AIJ/ARJ, debera ser derivado para confirmacion
diagnostica por el Pediatra Reumatdélogo o Inmundlogo, quien debera evaluarlo

antes de los 30 dias. (RECOMENDACION GRADO A)

Evaluacion inicial de Paciente con diagnostico confirmado:

Se debe evaluar la actividad y dafio que la AIJ/ARJ ha producido en el paciente. Se
evaluaran sintomas y signos de actividad, estado funcional, evidencias de inflamacion
articular, problemas mecanicos articulares, evidencia de compromiso extraarticular. Se
debe evaluar compromiso ocular, crecimiento y desarrollo. (RECOMENDACION
GRADO D)

Evaluacion del daiio articular

Todos los pacientes con AIJ/ARJ deben tener una ecografia de las articulaciones que el
Pediatra-Reumatdlogo o Inmunolo estime necesaria, pero siempre debe incluir una
ecografia de caderas, aunque clinicamente no se pesquise compromiso de esta
articulacion. En el caso de compromiso Sacroiliaco, debe realizarse Resonancia Nuclear
Magnética con Gadolinio. Si existe compromiso de columna cervical, debe realizarse
estudio radioldgico funcional de esta. Para la articulacion Temporomandibular, estudio
Ecografico, Resonancia Nuclear Magnética en caso necesario. (RECOMENDACION
GRADO D)

Tiempo inicio de tratamiento

Todo paciente con diagnostico definitivo de AIJ/ARIJ, deberd iniciar su tratamiento
especifico en un periodo de no mas de 1 mes desde el momento de la confirmacion del
diagnostico de AII/ARJ. (RECOMENDACION GRADO A)

Aunque no tenga diagnostico definitivo, toda artritis idiopatica cronica debe ser
derivado a rehabilitacion, dentro del primer mes. Dentro de este plazo, la rapidez de su
derivacion dependera del estadio en que se encuentren: agudo, subagudo o remision
(RECOMENDACION GRADO D)

Educacion

Todo paciente con AIJ/ARJ requiere educacion de su enfermedad, pronostico,
tratamiento farmacologico y rehabilitacion entregada en

forma individual y grupal (El numero de sesiones dependera del estadio de la afeccion:
agudo, subagudo o remisioén, dado que los objetivos son diferentes en cada uno de
ellos). (RECOMENDACION GRADO A)

Actividad Fisica Escolar

El Ministerio de Salud debe instruir al Ministerio de Educacion de las actividades
fisicas recomendadas para esta patologia a nivel nacional y adaptada para cada caso
especifico. El ministerio de Educacion debe instruir a los profesores de educacion fisica
sobre la necesidad de que estos pacientes tengan educacion fisica y evaluacion
diferenciadas segun indicaciones del médico. (RECOMENDACION GRADO D)
Rehabilitacion Integral

Todo paciente con AIJ/ARJ debera recibir indicaciones de rehabilitacion integral
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realizado por equipo especializado (kinesioterapia, fisioterapia, ejercicios, terapia
ocupacional), apoyado eventualmente por profesor de educacion fisica, nutricionista y
psicologo), lo cual debe ser personalizado de acuerdo a las caracteristicas particulares
de su enfermedad. (RECOMENDACION GRADO A)

Todo paciente con AIJ/AIJ debe recibir tratamiento con terapeuta ocupacional
haciendo hincapié en proteccion articular, asi como elaboracion de ortesis y ayudas
técnicas que puedan ser necesarias. (RECOMENDACION GRADO A)

La fisioterapia, especialmente la hidroterapia se recomienda en los casos que la
evaluacion lo recomiende, el uso del US Y LASER esta contraindicado en nifios.
(RECOMENDACION GRADO A)

Uso de analgésicos y AINEs

Los analgésicos y AINEs ofrecen una ayuda sintomdtica para el dolor y/o la
inflamacién. No deben usarse como farmaco Unico y no reemplazan a los FARMEs. El
uso de un AINE en personas con alto riesgo de eventos GI debe ir asociado al empleo
de un inhibidor de la bomba de protones (alternativamente pudiera usarse un Coxib). Se
debe estar alerta principalmente en el caso de las AlJ Sistémicas, a la complicacion con
el sindrome de Activacién Macrofagico. (RECOMENDACION GRADO A Y D)

Uso de corticoides

Son tutiles en el manejo de la inflamacion articular. Usar en la menor dosis y por el
menor tiempo posible. Son fundamentales para el tratamiento de la AIJ/ALJ Sistémica.
En forma local para las formas Oligoarticulares y en forma local o Sistémicas, para las
Poloarticulares. No deben ser usados como monoterapia y su uso requiere una
confirmacion previa del diagnostico. Se debe acompaiiar de profilaxis de osteoporosis
inducida por esteroides con calcio y vitamina D. Se debe realizar Densitometria Osea
volumétrica o Areal inicialmente y una vez al afio de control. Se debe controlar con
Oftalmoélogo para la pesquisa de Glaucoma y/o Cataratas.

(RECOMENDACION GRADO A Y D)

Recomendacion: tratamiento con FARMEs

Los pacientes con AIJ/ARJ deben ser tratados con FARMEs, en forma individualizada
para cada uno. En los nifios, el metotrexate es casi siempre la primera eleccion.
(RECOMENDACION GRADO A Y D)

Tratamiento con terapias bioldgicas (antagonistas del TNF-o)

Los agentes biologicos anti-TNF alfa deben ser usados en pacientes que han fracasado
al uso adecuado de terapia estandar, en un plazo de 1 afio, excepto en la AIJ/ARJ
Poliarticular con FR (+), en esta condicidn si a los 6 meses no de observa respuesta
favorable, es indicacion de su uso. Se recomienda usarlos asociados a MTX (siempre
que éste no esté contraindicado) y su prescripcion debe ser exclusiva de Pediatras
Reumatodlogos e Inmundlogos. Existe evidencia que las terapias bioldgicas cambian el
curso de la Artritis Reumatoidea al actuar sobre el mecanismo desencadenante de la
enfermedad, protegiendo ademés el cartilago articular. (RECOMENDACION GRADO
A'Y D) Es necesario un adecuado seguimiento y reevaluaciones periodicas,
dependiendo de la evolucion del paciente. (RECOMENDACION GRADO D)

10
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1. INTRODUCCION

1.1 Descripcion y epidemiologia del problema de salud

Las enfermedades reumatologicas representan en nuestro medio el 1.4 % de la morbilidad
pediatrica, cifra similar al 1.3 y 1.6 % descrito en la literatura extranjera (1,2). Su baja
incidencia, asociado a caracteristicas estructurales y funcionales del aparato locomotor del
nifio, dificultan su diagnostico, planteando diagnostico diferencial con cuadros infecciosos,
traumatoldgicos, procesos neoplasicos y otros.

Todas se pueden expresar por artralgias y artritis, sea como sintoma y / o signo relevante o
en algiin momento de su evolucion. Incluyen desde entidades simples hasta patologias de
pronostico reservado, que no solo afectan la funcionalidad sino ponen en riesgos la vida,
asi como también afectan la calidad de vida del nifio y su familia. Muchas son similares en
sus manifestaciones iniciales, y solo una cuidadosa historia clinica, examen fisico,
estudios complementarios y / o el seguimiento permiten configurar el diagndstico definitivo

ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

DEFINICION EXPRESION CLINICA SINDROMES DEFINIDOS
SUBTIPOS
= Nifios < 16 afios SISTEMICA S. OLIGOARTICULAR
o,
20% S. POLIARTICULAR

P. FACTOR REUM. (+)
POLIARTICULAR [:> P. FACTOR REUM. ()

= Artritis > 6 semanas

iy

30%
ARTROPATIA PSORIATICA
POLI
ARTROPATIA CON ENTESITIS oLico
= Exclusion otras OLIGOARTICULAR
artropatias 50% :> 0. EXTENDIDA

O. PERSISTENTE

MESES

Prevalencia e Incidencia

La literatura da cifras de Incidencia y prevalencia de 10 a 20 por 100,000 y 56 a 113 por
100,000 respectivamente. . Segun datos nacionales (1), es la enfermedad reumatologica
infantil mas frecuente, con una incidencia estimada de 6.9 x 100.000 menores de 16 afos.
Estos valores mas bajos, son probablemente debido a sub-diagnostico e inadecuada
derivacion. Las cifras actuales, analizadas en el servicio de salud occidente de la region
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metropolitana, con la poblacion asignada 2007, dan estimaciones de incidencia y
prevalencia de 10 y 25 respectivamente. Los datos epidemiolédgicos realizados en base a la
clasificacion ILAR (International League of Associations for Rheumatology), segin
sindromes definitivos, son el referente internacional, sin embargo requieren ser validados

€)

ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL
Epidemiologia

Tipo Frecuencia (%) Edad Inicio Sexo (Relacién)
¢ Sistémica 4-17 Toda edad F=M
¢ Oligoartritis 27-56 Infanc. Temprana F>>M
(> 2-4 a)
o Poliartritis FR (+) 2-7 Infanc. Tardia/ Adolesc. F>>M
e Poliartriris FR (-) 11-28 Bifasico: 2-4 y 6-12 a F>>M
¢ Artropatia ¢/ entesitis 3-11 Infanc. Tardia/ Adolesc. M>>F
¢ A. Psoriatica 2-11 Bifasico: 2-4 y 9-11 a

¢ A. Indiferenciada 11-21
Adaptado de A Ravelli, A Martini Lancet 2007, 369:767

¢ INCIDENCIA :3,5-22,67 Clin Exp Rnheumatol 1987; 5: 217
Rev. Chil. Pediatr. 1996; 67; 200
e PREVALENCIA : 20 — 148 Clin Exp Rnheumatol 1998; 16:99

Clin Exp Rnheumatol 1999; 17: 367

Impacto de la enfermedad

El impacto que produce AIJ/ARIJ, depende de la forma de presentacion, por tratarse de 6
entidades distintas.

Evaluar a estos nifios implica considerar no solo la enfermedad en si, sino considerar su
funcionalidad, el dafio que ya ha producido la afecciéon y las repercusiones en la calidad de
vida “relacionada con la salud”. Repercute en el crecimiento del nifio, en especial la forma
sistémica. Las poliarticulares también comprometen el crecimiento, pero influyen mas en la
funcionalidad. Las oligoarticulares son las que determinan grandes asimetrias que siguen
teniendo implicancias aunque la enfermedad entre en remision. Todas afectan la
escolaridad, determinando severas repercusiones psicologicas. Los matices de este dano
aparte de la forma de presentacion, dependen de la edad del nifios, del grado de resiliencia
de la familia y de factores sociales, culturales y econdmicos y de las redes de apoyo a la
familia.

12
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Por los multiples factores que se deben considerar en su manejo, en los ultimos afios se han
desarrollado varios instrumentos para valoracion de indices funcionales y evaluacion de
calidad de vida relacionado a enfermedad (4), con el objeto que las evaluaciones sean
multidimensionales, englobando ambos conceptos. Uno de ellos, el cual se considera en los
instrumentos de mediciones de actividad de enfermedad como de mejoria, ha sido validado
en nuestro medio (5).

Factores prondsticos
Se consideran de acuerdo a la forma de presentacion:

Forma sistémica

. No tiene predileccion por sexo o edad. El 60-85% logra una remision completa o parcial ,
pero hasta un 37% desarrollan una enfermedad poliarticular agresiva y destructiva.
Los sintomas sistémicos desaparecen con los afios, tiempo promedio 6 afios
Son factores de mal pronostico: tener menos de 6 afios al momento de diagndstico.
Duracién de la enfermedad mayor de 5 afios. Sintomas sistémicos persistentes (fiebre
sostenida o terapia esteroidal prolongada). Trombocitosis (> 600.000 plaquetas / mL) en los
primeros 6 meses de evolucion.Alteraciones radiograficas: erosiones articulares precoces.
Dos tercios de la mortalidad en AIJ/ARJ, esta asociada con la forma sistémica de la
afeccion, la cual esta determinada por. la complicacion denominada sindrome de activacion
macrofagica.

Formas Poliarticulares con FR (+)

Compromiso temprano y simétrico de articulaciones pequenas, presencia de nddulos
reumatoideos; presencia de HLA-DR4. Todo lo anterior representa la misma enfermedad
del adulto.

Formas Poliarticulares sin FR

Compromiso temprano y asimétrico de pequefias y grandes articulaciones. Esta forma de
presentacion probablemente representan mas de una enfermedad y pueden ser la expresion
temprana de una espondiloartropatia o una artropatia psoriatica

Forma Oligoarticular

Predominio en nifias. Inicio antes de los 6 afios. El 70 —80% tienen AAN (+). Los
reactantes de fase aguda se encuentran normales o levemente aumentados. Marcadores
genético: DR B1*0801;DRS, DR, DR11; DQA1;DP2; HLA-A2. El compromiso extra
articular esta dado por riesgo alto de Iridociclitis cronica (No granulomatosa, asintomatica)
(frecuencia 30%).

Las articulaciones mas afectadas: rodilla (80%). Monoarticular (30 —50%)

El 50% de los casos evoluciona a poli los 3 a 4 primeros afios (AIJO-extendidas). Son
predictores para curso extendido el compromiso de articulaciones de extremidades
superiores y una VHS elevada.

El curso evolutivo y pronostico de AlJ-Oligoarticular extendida, esta dado por la
discapacidad funcional que determinan.
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Artritis con entesitis

Factores de mal pronostico son la presentacion poliarticular y el compromiso precoz de
cadera. La uveitis aguda a pesar de ser frecuentemente recurrente no es severa. La aortitis
si bien es rara, siempre constituye un mal pronostico.

Artritis Psoridtica
Factores de mal prondstico lo constituyen el compromiso poliarticular, las alteraciones
radiograficas con dafio 6seo temprano y VHS elevada

1.2 Alcance de la guia

Definicion del Problema

La Artritis Idiopatica Juvenil corresponde a un conjunto de sindromes inflamatorios
cronicos, de etiologia desconocida, que se expresan por artritis de 1 o mas articulaciones,
en nifilos menores de 16 afios. Pueden acompafiarse o no de manifestaciones
extraarticulares. La cronicidad estd dada por un tiempo de duracidon, mayor a 6 semanas,
pudiendo acompaiiar al nifio por largos periodos o por toda la vida. En su debut pueden
predominar las manifestaciones sistémicas (Sistémicas) o0 expresarse con COmMpPromiso
articular puro, ya sea de pocas (Oligoarticular) o muchas articulaciones (Poliarticular). En
cada uno de estos tres patrones de inicio, tiene importancia la edad, sexo, tipo de
compromiso articular, algunos marcadores de laboratorio (Factor Reumatoideo, anticuerpos
antinucleares, asociacion con determinados alelos del complejo mayor de
histocompatibilidad (HLA B27) y las caracteristicas evolutivas de los primeros 6 meses.
Esto permite definir 6 sindromes clinicos. Se considera un 7° grupo para aquellos que no
cumplen criterios para ninguno de los grupos mencionados o tienen criterios para 2 o mas
subgrupos (AlJ indiferenciada)(6). La importancia de un diagnostico certero radica en la
necesidad de una terapia y prondstico adecuados.

a. Tipo de pacientes y escenarios clinicos a los que se refiere la guia

Nifios y adolescentes menores de 15 afios, portadores de AlJ en sus 7 formas de

presentacion:
1 Sistémica
2 Poliarticular FR(+)
3 Poliarticular FR(-)
4 Oligoarticular
5 Asociada a entesitis
6 Psoriasis
7 Indiferenciada

b. Usuarios a los que esta dirigida la guia

1 Reumato6logos Infantiles e Inmundlogos
2 Fisiatras, Kinesidlogos y Terapeutas Ocupacionales, Psicologos, orientadores
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vocacionales, Asistentes Sociales.

Pediatras

Médico integral de Atencidon Primaria

Enfermera de Atencion primaria que realiza control de salud de nifio sano

Traumatologos infantiles,

Oftalmologos.

Especialistas de apoyo (Pediatra Nutridlogo, Endocrin6logo)

Educadores Escolares, espacialmente profesores jefe y de educacion fisica.
0 Organizaciones de Apoyo a la familia de nifios con AIJ

— 0 003N N bW

1.3 Declaracion de intencion

Esta guia no fue elaborada con la intencién de establecer estandares de cuidado para
pacientes individuales, los cuales so6lo pueden ser determinados por profesionales
competentes sobre la base de toda la informacidn clinica respecto del caso, y estan sujetos a
cambio conforme al avance del conocimiento cientifico, las tecnologias disponibles en cada
contexto en particular, y segun evolucionan los patrones de atencion. En el mismo sentido,
es importante hacer notar que la adherencia a las recomendaciones de la guia no aseguran
un desenlace exitoso en cada paciente.

No obstante lo anterior, se recomienda que las desviaciones significativas de las
recomendaciones de esta guia o de cualquier protocolo local derivado de ella sean
debidamente fundadas en los registros del paciente.

En algunos casos las recomendaciones no aparecen avaladas por estudios clinicos, porque
la utilidad de ciertas practicas resulta evidente en si misma, y nadie consideraria investigar
sobre el tema o resultaria éticamente inaceptable hacerlo. Es necesario considerar que
muchas practicas actuales sobre las que no existe evidencia pueden de hecho ser ineficaces,
pero otras pueden ser altamente eficaces y quizds nunca se generen pruebas cientificas de
su efectividad. Por lo tanto, la falta de evidencia no debe utilizarse como Unica justificacion
para limitar la utilizacion de un procedimiento o el aporte de recursos.

2. OBJETIVOS
Esta guia es una referencia para la atencion de los pacientes con Artropatias cronicas de
etiologia desconocida (problema de salud) bajo el régimen del Programa Piloto para AlJ
(GES futuro).
En ese contexto, esta guia clinica tiene por objetivos:
1.- Entregar recomendaciones a:
Reumatodlogos Infantiles e Inmundlogos para:
o Confirmacion diagnéstica de AIJ

o Tratamiento de AlJ
o Seguimiento de pacientes con AlJ

15
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Fisiatras, Terapeutas Fisicos y Terapeutas Ocupacionales:
o Sospecha diagndstica
o Rehabilitacion integral
Psicologos, Orientadores Vocacionales y Asistentes Sociales:
o Apoyo integral de su especialidad
Traumatélogos
o Sospecha diagnoéstica
Meédicos de Atencion Primaria, Pediatras Integrales y Generales
o Sospecha diagnoéstica
Enfermera de atencion primaria:

o Prevencidn: control anual del aparato locomotor del nifio sano
desde los 7 a 15 afios (lo realizara no necesariamente la
enfermera, sino quién seglin el programa de control de ciclo vital
lo determine)

Oftalmologo:

o Sospecha diagnostica de uveitis o Iridociclitis cronica (No
granulomatosa, asintomatica) o aguda

o Confirmacion Diagnostica

o Tratamiento

o Seguimiento

Nutriologos, Endocrinélogos

0 Apoyo en el manejo de nifios con AlJ , de acuerdo a derivacion

del Reumatélogo Infantil o Inmundlogo segin caso especifico

2.- Mejorar la funcionalidad y mejorar la “calidad de vida relacionada con la
salud”con objeto de lograr una adecuada integracion a su medio social

3.- Prevenir secuelas funcionales secundarias a una enfermedad cronica
inadecuadamente controlada.

3. RECOMENDACIONES

3.1 Prevencion Primaria, tamizaje y sospecha diagnostica

Prevencion Primaria

No existe prevencion primaria por ser una enfermedad de etiologia desconocida

Pesquisa precoz o Tamizaje

La Enfermera de atencion primaria, debe evaluar el aparato locomotor del nifio una vez por
afo, incluido dentro del examen fisico del control de nifio sano que se efectua hasta los 6
afios. Se debe continuar esta evaluacion desde los 7 hasta los 15 afos. (lo realizard no

necesariamente la enfermera, sino quién segun el programa de control de ciclo vital lo
determine).
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El Pediatra debera realizar el tamizaje y confirmar o descartar la sospecha diagndstica

El examen del aparato locomotor, debe detectar cualquier alteracion de la marcha, conocer
el crecimiento y desarrollo normal del nifio o adolescente a través de:

Historia reumatologica

Examen del aparato locomotor

Examen por segmentos

Posturas y Patrones de marcha

Rangos de movimientos articulares

Motricidad gruesa y fina

Sospecha diagnostica

Consideraciones para sospecha de Artritis Idiopatica Juvenil:

Artritis de una o mas Articulaciones de mas de 6 semanas de duracion en que se
han descartado:

Artritis Infecciosas
Proceso Linfoproliferativo

Sindrome febril prolongado con o sin eritemas, con o sin artritis, en el
cual se ha descartado etiologia infecciosa o proceso Linfoproliferativo.

Visceromegalia — Poliadenia — Serositis con o sin Artritis, situacion en
la cual se ha descartado proceso infeccioso o Linfoproliferativo.

Entesitis y/o Lumbagos no inflamatorios.
Artralgia / artritis en paciente con familiar con psoriasis.
Uveitis.

Sindrome diarreico cronico, desnutricion o talla baja con Artralgia y/o
Entesitis y/o Lumbago

3.2 Confirmacion diagnostica

La AIJ/AIJ constituye un grupo de cuadros clinicos de evolucion cronica, multisistémicos
y de curso impredecible, con periodos de remision y de exacerbaciones. Si no se actia
tempranamente desencadena debilidad muscular, contracturas articulares y discapacidades
futuras. Esto afecta integralmente al paciente, su entorno familiar y social (7)

Todo Paciente con sospecha diagndstica, debe ser derivado inmediatamente para
evaluacion por Médico Pediatra Reumatdlogo o Inmunologo.

Valor relativo de los elementos de diagndstico
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Historia clinica:
Anamnesis:

Antecedente de artralgia

Aumento de volumen articular las ultimas 6 semanas,

Impotencia funcional (limitacién de movilidad y/o claudicacion ),

Rigidez de columna,

Cuadros febriles prolongados de causa desconocida,

Eritemas evanescentes

Ulceras orales

Eritema nodoso

Cuadros faringo-amigdalianos en el Gltimo mes,

Cuadros infecciosos del aparato urogenital o digestivos en el tltimo mes
Antecedentes familiares de artritis cronicas, psoriasis o uveitis, sindrome diarreico
crénico, desnutricion o talla baja con artralgia y / o Entesitis y / o Lumbago

Examen fisico:
Constatacion de:

Aumento de volumen articular,

Calor local, dolor,

Disminucién de rangos de movilidad,

Marcha anormal claudicante,

Elementos cutineos de Psoriasis: lesiones descamativas en placa, piqueteado
ungueal, dactilitis (dedo en salchichon)

Evidencia de disminucién de la movilidad de columna lumbosacra a través de Test
de Schober.

Pesquisa de entesitis.

Evaluacion de compromiso del estado general, repercusion parametros
nutricionales, cuantificacion y grafica de la fiebre, palidez, adenopatias, eritemas,
visceromegalia.

La Confirmacion diagnostica se debe realizar en el plazo maximo de 30 dias, a excepcion
del Sindrome de artritis con entesitis, que requiere tratamiento rapido, aunque el
diagnostico demore meses en definirse. Independiente de esto, éstos cuadros deben ser
manejados por el pediatra reumatdlogo o inmunologo

Una vez confirmado el diagndstico, se debe iniciar el tratamiento especifico en un plazo de
una semana.

Paciente con diagnéstico confirmado

Una vez confirmado el diagnostico de AIJ/ARJ, se debe realizar una evaluacion clinica
general de la actividad y dafio que la afeccion ha producido en el paciente. Para ello se
evaluaran sintomas y signos de actividad sistémica y articular.

La evaluacion del compromiso inflamatorio sistémico debe considerar las
manifestaciones extrarticulares como: Fiebre alta (> 39° C), con 1 o 2 alzas térmicas
diarias, persistente, eritema evanescente; visceromegalia, serositis (Pericardica,
pleural, peritoneal) y adenomegalia.
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= Otro compromiso extra-articular es el ocular, caracterizado por una uveitis crénica
no granulomatosa que afecta el iris y cuerpo ciliar. El compromiso de cdmara
posterior es raro. La uveitis aguda es propia de las espondilartropatias. Por ende la
evaluacion oftalmologica es obligatoria y debe incluir una biomicroscopia con
lampara de hendidura. La frecuencia de las evaluaciones, depende de la forma de
presentacion dado que el riego de uveitis es diferente segun la forma de
presentacion: cada 3 a 4 meses en la forma oligoarticular, cada 6 meses en las
pliarticulares y anual en las sistémicas.

» La evaluacion de inflamacion articular debe evidenciar no solo la presencia de
artritis, sino también el estado funcional, problemas mecanicos articulares.
evaluacion articular por ecografia de las articulaciones que el Pediatra-Reumatélogo
o Inmunolo estime necesaria, pero siempre debe incluir una ecografia de caderas,
aunque clinicamente no se pesquise compromiso de esta articulacion.

» Para la evaluacion del compromiso articular asi como las respuestas terapéuticas,
existen diversos instrumentos, ejemplo el: ACR-Pediatrico 30 (American College of
Rheumatology Pediatric 30 criteria); indice de Pavia). En general consideran los
siguientes parametros, con leves diferencias entre ellos:

1. N° de articulaciones con artritis activa (hinchazén, con 2 de los
siguientes signos de inflamacién: calor, limitacion de
movimiento, sensibilidad o dolor al movimiento),

2. N° de articulaciones con rango de movimientos disminuidos

Analisis global de la enfermedad, por parte del médico,(EVA)

4. Andlisis global del bienestar, por parte de los padres y o del nifio,
cuando la edad lo permita.

5. Marcadores de inflamacion VHS y/o PCR // otros parametros
(bioquimicos, hematologicos)

6. Por ultimo, también se debe considerar la funcionalidad del nifio
por medio de diversos tipos de instrumentos de evaluacion. El
ACR pediatrico 30 utiliza para analisis funcional y de calidad de
vida el “Cuestionanario de andlisis de salud infantil” (Childhood
Health Assessment Questionnaire) (CHAQ)

(98]

Ademas de la evaluacion general del paciente se recomienda:

e Investigar posibles enfermedades asociadas o concomitantes,

e Factores psico-sociales que pudieran dificultar o impedir el adecuado
tratamiento,

e [Establecer y explicar a los padres y pacientes (cuando la edad lo permite) los
objetivos terapéuticos a corto y mediano plazo,

e Proponer un plan de trabajo general, incluyendo aspectos educativos, apoyo
psicoldgico, tratamiento farmacoldgico y no farmacologico como la
rehabilitacion integral y derivaciones a especialistas, de acuerdo a las
necesidades de cada paciente.
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Examenes requeridos:

Hemograma

VHS y /o PCR

Orina completa

Perfil Bioquimico

Estudio de coagulacion (protrombina, TTPK, PDF) (Segun tipo clinico
de AlJ o terapia a utilizar)

Ferritina (Segun tipo clinico de AlJ) y frente a sospecha de SAM
Evaluacion de funcion renal y hepatica basal y en el seguimiento, ya que
muchos farmacos antirreumaticos producen toxicidad, estando
contraindicados si hay deterioro funcional de estos 6rganos.

AAN en células Hep-2

Factor Reumatoideo (FR)

Anticuerpo anti Péptido Citrulinado Ciclico (anti-CCP)

HLA-B27

Cuantificacion de inmunoglobulinas

Subpoblaciénes de linfocitos T y NK

Ecografia de articulacion inflamada (en caso de monoartritis). De otras
articulaciones, segun criterio medico. Siempre una ecografia de cadera
(con o sin sintomas o signos clinicos de compromiso).

Resonancia Nuclear Magnética ante sospecha de compromiso de
articulacion sacro- iliaca (con medio de contraste con gadolinio); de
otra articulacion segun criterio del médico especialista

Radiografias de las articulaciones afectadas, segun criterio de
especialista

Cintigrama 6seo estandar, trifdsico o con indice sacro iliaco, segun
situacion clinica.

Estudio de liquido sinovial y biopsia en toda monoartritis

Estos examenes se consideran los basicos requeridos; sin embargo, se podran realizar otros
que el médico Pediatra Reumat6logo o Inmunologo tratante considere necesario de acuerdo

a su juicio clinico

3.3 Tratamiento

El objetivo principal es lograr la remision de la afeccion para prevenir el dafio estructural,
mantener al nifio libre de sintomas, conservar la capacidad funcional y lograr bienestar a
través de un crecimiento fisico y psiquico adecuado. Este objetivo requiere de un equipo
multidisciplinario que incluye diversas modalidades terapéuticas, donde la terapia
medicamentosa y la rehabilitacion integral son los dos grandes pilares. Lo anterior se
consigue a través de un plan bésico.

Plan basico terapéutico de AIJ/ARIJ:

e FEducacion

e Reposo articular o general adecuadamente dosificado
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e Rehabilitacion integral

e Terapia medicamentosa: anti-inflamatorios no esteroidales (AINEs), corticoides
(orales o locales), farmacos modificadores de enfermedad (FARMESs), solos o
combinados, agentes bioldgicos, terapia complementaria, para evitar efectos
adversos del tratamiento.

Cada paciente debe recibir un tratamiento adaptado a sus necesidades, considerando la
diversidad del concepto de AIJ/ARJ.

Terapia medicamentosa

Anti-inflamatorios no esteroidales: Siguen siendo la terapia de primera linea para el
manejo inicial de las AlJ, sin embargo no modifican el curso de la afeccidon ni evitan el
dafo articular. Todos tienen efectos analgésico, antipirético y anti-inflamatorio. Su efecto
analgésico se logra a menor dosis de la utilizada para su accién anti-inflamatoria. Su
mecanismo de accion se produce por inhibicidn en mayor o menor grado de las distintas
ciclo-oxigenasas (COX-1/ COX-2). Lo anterior lleva a una menor produccion de
prostaglandinas y leucotrienos que determina inhibicion de la activacion transmembrana de
células inflamatorias y con ello inhiben la liberacion de radicales libres, adhesion y
degranulacién celular. Solo algunos son aprobados para uso en pediatria. (En EEUU:
aspirina, tolmetin sédico (inexistente en Chile), Naproxeno, Ibuprofeno e Indometacina.)
Su uso en diferentes partes del mundo, va mas alld de su aprobacion por organismos
competentes (Tabla 1) Los disefios para estudios de eficacia y seguridad que cumplen los
estandares que exige la medicina basada en la evidencia son escasos en AlJ, entre estos
destacan: estudio de eficacia y tolerancia de Naproxeno versus Rofecoxib (el 2° retirado del
mercado en 2004) (8) y otros como: tolerancia y eficacia de Naproxeno vs. Acido acetil
salicilico (9); Efecto anti-inflamatorio de diclofenaco, ibuprofeno y acido acetil salicilico en
AlJ con seguimiento a largo plazo (> de 5anos)(10); eficacia y seguridad de Ibuprofeno
versus. acido Acetil salicilico (11); eficacia y seguridad de 2 dosis diferentes de Meloxican
versus Naproxeno (12)

En AlJ, se utiliza cada vez menos el 4cido acetil salicilico (AAS), por los riesgos de
desencadenar Sindrome de activaciéon macrofagico en la forma sistémica de la afeccion y
porque su efectividad no es superior a los otros AINEs. Todos producen toxicidad a nivel
gastrointestinal en mayor o menor grado, tanto por accion directa como por accidon
sistémica; aunque en nifios estos efectos pareciera mas raros (13).La mayor parte de los
anti-inflamatorios utilizados en AIJ/ARJ tienen actividad sobre ambas COX, por lo que la
proteccion gastrica es una indicacion. Su efecto sobre las plaquetas y el rifion se debera
relacionar con el predominio de la accidon que tengan sobre Cox1 o Cox2 (tabla 1).
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Anti-inflamatorios no esteroidales

Grupo Nombre Dosis Intervalo Dosis mx/d Accion cox | Observacion
mg/kg/d mg
AAS Aspirina 60-80 4 hr. 4gr No selectivo | Niveles 20-
(2gr/m?) 25mg/dl,

medicién 2 hr.
después dosis
matinal

Ac. Aril Naproxeno 15-20 12 hr 1000 No selectivo

prionico Ibuprfeno 30-40 6-8 hr 2400 todos

Ketoprofeno | 3-5 6-8 hr 300

Ac Aril Diclofenaco |2-3 6-8 hr. 150 No selectivo

Acetico Sodico

Ac Indol Indometacina | 1,5-3 6-8 hr. 150 No selectivo

acético

Oxican Meloxican 0,12-0,25 | 24hr 15 Cox2

selectivo
Celecoxib | Celebra 24 hr. 200 Cox 2 Solo Niflos
selectivo adolescentes

Presentacion
100mg no
disponible

Terapia de segunda linea

Metotrexato: Es la droga de eleccion para iniciar tratamiento en AIJ/ARIJ, siempre que no
existan razones que lo contraindiquen. Dosis :12.5 a 15mgrs m2 superficie corporal 1 vez a
la semana por via oral o subcutanea (14). Dosis mayores aumentan sus efectos toxicos, pero
no su efectividad (15). Su efecto comienza entre las 6 y 10 semanas

Monitoreo clinico: Los potenciales efectos toxicos hematologicos y hepaticos ameritan que
durante los primeros meses de tratamiento se deba controlar hemograma y perfil hepatico
mensual , posteriormente cada 3 meses.

Debe suspenderse en caso de sospecha de cuadro infeccioso intercurrente

Presentacion: Ampollas de 50 mgs en 2 ml; Comprimidos de 2.5, 5y 10 mg.

Debe administrarse diariamente acido folico 1 mgr , para evitar los efectos adversos del
MTX que se asocian a su actividad antifolatos

LEFLUNOMIDA: Agente inmunomodulador a través de un metabolito plasmatico activo.
Tiene multiples mecanismos de accion, siendo los mas destacados: la interferencia de la
sintesis de novo de pirimidina por inhibicion de la enzima dihidrogenasa dihidro-orotato,
indispensable para la proliferacion de los linfocitos activados. Otras acciones: inhibe la
quinaza tiroxina, la adhesion endotelial de los leucocitos y produce inmunosupresion por
inhibicion de citoquinas.

En estudios comparativos de MTX / leflunomida en AIJ poli, se han encontrado mas
respondedores con el primero(16). Sin embargo en una extension del ensayo, los
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respondedores a Leflunomida, mantenian su respuesta en el tiempo. No se encontraron
diferencias significativas en los efectos adversos (17).

Dosis 10-20mg/ dia. La respuesta se hace evidente entre las 6 a 12 semanas. Monitorizacion
cada 3 meses: Hemograma, enzimas hepaticas, albimina cada 4 a 6 semanas

SULFASALAZINA.- Anédlogo del acido 5-amino salicilico unido a una sulfonamida.
Algunas observaciones de medicina basada en la evidencia, la consideran una alternativa
para el tratamiento de AIJ/ARJ que no responden a AINEs o una alternativa a MTX.
demostrando buena eficacia y seguridad, aunque la tolerancia puede no ser adecuada hasta
en un tercio de los casos (18). Un 2° ensayo, también multicentrico, aleatorizado, control /
placebo, para evaluar el beneficio sostenido a largo plazo, mostr6 la persistencia de los
mismos por muchos afios (19). Su dosis es de 50mg/ kg /dia. Se debe iniciar con 1/3 de la
misma, con aumentos progresivos hasta lograr en un mes un maximo de 2 grs / dia . No se
debe utilizar en pacientes con antecedentes de alergia a las sulfas. Contraindicada en la
forma sistémica por su asociacion con SAM.

Toxicidad mas comun: nauseas, cefaleas, mielo supresion, hipo-inmunoglobulinemias, y
diversos grados de toxicodermias. Su monitoreo clinico cada 2 — 3 meses evaluando
respuestas clinicas,reacciones adversas como aparicion de eritemas. Controles de
laboratorio: hemograma, enzimas hepaticas, examen completo de orina, al inicio semanal
durante el 1* mes y luego bimensual 