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Resumen: Nifa de 23 meses que consulta por fiebre alta de 5 dias de evolucion con regular respuesta a
antitérmicos. En los picos febriles destaca la presencia de artralgias y mialgias, junto con un
exantema macular asalmonado en tronco. A la exploracion presenta aumento de la temperatura
en miembros derechos y limitacion a la rotacion de la cadera derecha. Ha realizado tratamiento
con azitromicina durante 3 dias sin éxito.
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Long term fever and joint pain.

Abstract:

A 23 months old girl who displays fever during the last five days with no response to antipyretics.

It is accompanied by joint pain and myalgic in the fever peaks, with salmon exantema on trunk.
The exploration shows increment of temperature in right members and limit movements on the
right hip. She has been treated with azithromycin during three days with no signs of improvement.

Keywords: Fever, exantema, joint pain.
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Caso clinico:

Anamnesis: Nos encontramos ante una nifa de 23
meses, que consulta en el servicio de urgencias por
presentar fiebre alta (hasta 40°C) de 5 dias de dura-
cion con regular respuesta a los antitérmicos. Des-
taca su regular estado general y la presencia de mial-
gias y artralgias que coinciden en los picos febriles; asi
mismo, presenta un exantema macular y asalmonado
en tronco, que es evanescente, y coincide también con
la elevacion de la temperatura. Su pediatra de zona ha
indicado tratamiento con azitromicina durante 3 dias,
sin obtener remision ni mejoria de los sintomas.

En la primera evaluacion, se comprueba el decai-
miento en la paciente, no presenta adenopatias peri-
féricas ni hay presencia de hepatoesplenomegalia. A la
exploracion otorrinolaringolédgica solo se objetiva ligera
hiperemia amigdalar. Lo mas llamativo es la limitacion a
la rotacion en la cadera derecha, junto con aumento de
la temperatura en las articulaciones derechas.
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En las pruebas complementarias realizadas en el
servicio de urgencias, se incluyé un hemograma donde
destacaba una ligera anemia (hemoglobina 10,5 g/dL),
y leucocitosis (27.600) con neutrofilia (74% segmenta-
dos) y tronbocitosis (477.000). La bioquimica, que in-
cluia perfil hepatico y determinacion de CK fue normal,
asi como el andlisis de la orina; y la PCT y PCR se en-
contraban elevadas (PCT 0,8 ng/dL; PCR 7,4 mg/dlL);
y se realizd una radiografia de tdérax con presencia de
un ligero engrosamiento perihiliar.

Ante esta situacion, se decidié su ingreso en la uni-
dad de Pediatria, iniciandose un estudio minucioso del
caso, y en primera instancia, se sospechd de manera
razonable una enfermedad de Kawasaki incompleto,
ya que nuestra paciente cumplia como criterios la pre-
sencia de:

— Fiebre superior a 5 dias.
— Exantema
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— Artralgias.
— PCR>30 mg/L.
— Leucocitosis y trombocitosis

Por tanto se completd el estudio realizandose una
ecocardiografia de resultado normal y determinacion
de VSG, que fue de 112 mm/h y posteriormente se ini-
ci6 tratamiento para dicha enfermedad.

¢ En qué consiste en tratamiento de la enfermedad
de Kawasaki incompleto?

— A) Administracion de gammaglobulina iv.

— B) Administracion de gammaglobulina iv + AAS a
dosis antiinflamatorias.

— C) Al ser una forma incompleta de la enfermedad
basta con la observacion durante 48 horas.

— D) AAS a dosis antiagregante.

— E) Antobidtico de amplio espectro junto con AAS a
dosis antiagregante.

Solucién:

Nos encontramos ante una nifia que presenta fiebre
elevada de mas de cinco dias de duracion, con ele-
vacion de los reactantes de fase aguda y destacando
la presencia a la exploracion de mialgias junto con un
exantema asalmonado; de una manera razonable se
sospecha la presencia de una enfermedad de Kawa-
saki incompleto debido a la presencia de los menciona-
dos criterios diagndsticos, y por tratarse de una enfer-
medad con diagnostico diferencial complejo sin haber
una prueba especifica de laboratorio que la diagnosti-
que. Se decide iniciar el tratamiento con gammaglobu-
lina y AAS a dosis antiinflamatorias, debido a la mayor
incidencia de anomalias coronarias que se asocian a
un retraso del diagnéstico de la enfermedad.

Respuesta correcta: A.

A pesar de haber realizado este tratamiento, la pa-
ciente continua con fiebre y la sintomatologia que pro-
voco su ingreso, se decide a los 5 dias de la primera
dosis repetir el tratamiento por la posibilidad de una no
respuesta, sin obtenerse nuevamente la remision, aun-
que sf la disminucion de los reactante de fase aguda.

Mientras tanto, se va obteniendo el resultado de las
analiticas extraidas a su ingreso, para descartar pato-
logia infecciosa y tumoral, siendo la serologia completa
de enfermedades infecciosas negativas (que incluia
VEB, CMV, VHS, Toxoplasma, TBC, Mycoplasma, Par-
vovirus B19, Rickettsia coronii, B.Burgdoferi, Clamydia,
Coxiella, Cosackie y Brucella); hemo, uro y coproculti-
VoS negativos, frotis faringeo normal, perfil tiroideo nor-
mal, y las pruebas de imagen como ecocardiografia de
control, ecografia abdominal y radiografia de térax nor-
males; del mismo modo junto con la ayuda de los he-
matoélogos se descartd una hemopatia.

Ante una fiebre de larga evolucion, donde ha descar-
tado la presencia de patologia infecciosa y tumoral, sin
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objetivarse otros hallazgos a la exploracion, ¢en qué
debemos pensar?:

— A) Fundamentalmente una enfermedad tumoral,
se ha de investigar mas a fondo la presencia de
tumores que provoquen la sintomatologia que pre-
senta la paciente, nunca de deben descartar.

— B) Enfermedad del tejido conectivo, debido a su
limitacion funcional.

— C) Enfermedades reumatolégicas, siendo la mas
frecuente de ellas la artritis idiopatica juvenil.

— D) Inmunodeficiencias.

— E) Infecciones virales y/ o bacterianas menos fre-
cuentes.

Solucién: Respuesta correcta: C.

Es la mas comun de las enfermedades reumatolo-
gicas en la infancia, siendo su diagndstico esencial-
mente clinico y de exclusion (una vez descartadas las
enfermedades infecciosas y neoplasicas fundamental-
mente); dentro de los diferentes tipos de artritis idiopa-
tica, la forma sistémica concuerda con la sintomatolo-
gia que presentaba nuestra paciente.

A los 17 dias de su ingreso, nuestra paciente con-
tinla con fiebre, que se acompana de la aparicion del
anteriormente sefalado exantema evanescente en
tronco y raiz de miembros, macular y asalmonado. Pre-
senta artritis franca, mas evidente en rodilla y tobillo de-
rechos, con mialgias en las zonas y ligero aumento de
la temperatura en dichas articulaciones. De esta ma-
nera nos planteamos la posibilidad diagnéstica de una
enfermedad de origen reumatoldgico, concretamente
la artritis idiopatica juvenil, en su forma sistémica, y se
realiza estudio con ese fin. Se obtiene determinacion de
ferritina (1903 mg/mL), FR (negativo), ANA, c-ANCA, p-
ANCA vy anticardiolipina (normales) y HLA B27 (posi-
tivo). En la valoracion por el reumatélogo, se confirma el
diagnéstico de AlJ de inicio sistémico, y se comprueba
un leve acumulo de liquido articular en rodilla derecha.

Se inicia por tanto tratamiento con ibuprofeno a do-
sis antiinflamatorios, comprobandose una ligera mejo-
ria del cuadro, ya que acontece ligera remision de la fie-
bre (solo un pico vespertino de maximo 38,5°C) y me-
nos limitacion articular; adn asi a los 6 dias del inicio del
tratamiento se decide cambio por un segundo escaldn
terapéutico, consistente en la administracion de cortio-
terapia junto con farmacos modificadores de la enfer-
medad (metotrexate), consiguiéndose de ese modo la
remision de la sintomatologia.

En su evolucion, presentd nuevos brotes de la en-
fermedad, que no se consiguieron controlar con un au-
mento de la corticoterapia, precisandose el inicio del
tratamiento con agentes bioldgicos. Actualmente, la
paciente se encuentra libre de sintomas y mantiene tra-
tamiento con un inhibidor de IL 1 (anakinra) junto con
el metotrexate.
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Discusién

La artritis idiopatica juvenil (AlJ), anteriormente de-
nominada artritis reumatoide o artritis cronica juvenil,
es una de las enfermedades crénicas mas frecuentes
en la infancia. Se define como una tumefaccion de una
0 mas articulaciones, o al menos dos o mas de los si-
guientes sintomas: dolor espontaneoc o a la presion,
impotencia funcional o limitacién de la movilidad, au-
mento de calor, que se prolonga en el tiempo al menos
seis semanas y con frecuente afectacion extra-articular,
comenzando antes de los 16 afos de edad.

En la AlJ encontramos diferentes formas clinicas se-
gun el nimero y tipo de articulaciones afectas y los sin-
tomas presentes en el comienzo de la misma, depen-
diendo de ello la evolucion y curso de la enfermedad.
(Tabla n°l).

Su etiologia es incierta y multifactorial, pareciendo
existir una susceptibilidad genética determinada sobre la
que parecen actuar factores ambientales e infecciosos.

FIEBRE DE LARGA EVOLUCION Y ARTRALGIAS

La AlJ forma sistémica (descrita por Still) representa
aproximadamente el 10 % de los casos de artritis en ni-
nos, siendo mas frecuente su aparicion en menores de
6 anos, afectando a ambos sexos por igual.

Esta forma se caracteriza por hipertermia aguda con
mala respuesta a antitérmicos mantenida durante 2 se-
manas (objetivada durante 3 dias), de predominio ves-
pertino, acompafnada de irritabilidad y afectacion del
estado general que se corrige al descender la fiebre.
Aparicion de un exantema maculo-papuloso, rosado,
evanescente, localizado en tronco y extremidades, pu-
diendo afectar a palmas y plantas, confluente, siendo
mas notorio en zonas de roce e intensificandose con
el calor y la friccion, desapareciendo al ceder la fiebre.
Coincidente con los picos febriles aparecen artralgias y
mialgias intensas, pudiendo no aparecer artritis al inicio.

Las articulaciones afectadas inicialmente suelen ser
las de miembros inferiores (cadera, rodilla, tobillo), in-
cluyendo posteriormente a mufecas, dedos y vérte-
bras cervicales, siendo una afectacion poliarticular.

Tabla |

Formas o . L. . Articulaciones | Complicaciones o
- Criterios de inclusién Patogenia B Analitica
clinicas afectadas sistémicas
Sistémica Artritis + fiebre 2 sem + exantema Activacion Inicio oligoar- Fiebre, rash FR-, ANA-.
evanescente. andmala de | ticular (rodilla, evanescente, Anemia,
Sin artritis: fagotitos. cadera), luego adenopatias, leucocitosis
1 0 2 criterios previos +: poliarticular hepato- y RFA altos.
Adenopatias (mufeca, esplenomegalia,
Serositis. vértebras). serositis.
Hepatoesplenomegalia
Oligoarticular < 4 articulaciones mas de 6 meses. CD4 Oligoarticular | Uveitis anterior | FR-, ANA +
persistente asimétrica cronica. (75-90%).
de grandes
y pequenas
articulaciones.
Oligoarticular < 4 articulaciones al inicio CD4 Similar, pero Uveitis anterior | FR-, ANA +
expandida > 5 articulaciones en los 6 meses luego poliarti- cronica. (75-90%).
desde el inicio. cular.
Poliartritis FR+ | > 5 articulaciones en los 6 primeros Moléculas Articulaciones | Fiebre, rigidez | FR +, ANA
meses. que inducen pequenas, matutina. + (75%).
>FR+ en 2 determinaciones (intervalo | vasculariza- simétrica. Anemia,
de 3 meses). cion. leucocitosis.
Poliartritis > 5 articulaciones en los 6 primeros Ccb4 Articulaciones Febricula, FR -, ANA +
FR - meses con FR -, pequenas, astenia. (20%).
simétrica.
Asociada a Artritis y entesistis. CcD8 Inicio art. ext. Uveitis aguda | FR-, ANA -;
entesitis Artritis o entesitis y 2 signos: dolor, inf. grandes, anterior. HLA B27 +.
HLA B27+, inicio en varones > 6 asimétrica. Discapacidad
anos, uveitis anterior aguda, antece- Después: importante si
dentes de sacroileitis, EA, Ell, Reiter o sacroiliacas, | afectacion axial.
uveitis anterior en familiar 1°. columna.
A. Psoriasica Artritis y psoriasis. CD8y Oligoartritis | Alteraciones de | FR -, ANA +
Artritis y 2 0 mas: monocitos a asimétrica la piel y uhas. (25-50%).
Dactilitis. superAg. de grandes y
Onicdlisis. pequehas art.
Psoriasis familiar 1°.
A. indiferen- No cumple criterios de ninguna o de
ciadas mas de 2.
67
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Pueden encontrarse en la exploracion adenopatias,
espleno o hepatomegalia y serositis.

El diagndstico de AlJ se realiza habiendo excluido
previamente otras causas de cuadros febriles, asi
como otras patologias articulares, basandonos para
ello en una correcta anamnesis con una historia cli-
nica detallada, exploracion minuciosa y pruebas com-
plementarias adecuadas. El tipo de AlJ nos lo dara la
forma de inicio.

La AlJ sistémica hay que diferenciarla bien de otros
cuadros febriles, infecciosos, tumorales, ya que no hay
ninguna prueba de laboratorio patognomaonica, sino que
sera la evolucion la que nos confirmara el diagnoéstico.

El tratamiento de la AlJ sistémica es complicado y
con alto riesgo de morbilidad por las secuelas que de él
se derivan, especialmente las debidas a corticoterapia
como el hipocrecimiento o el sindrome de activacion
macrofagica. Para obtener una mejor calidad de vida,
dado que esta forma suele ser la mas grave y la que
mantiene una actividad inflamatoria mas prolongada,
es necesario un tratamiento precoz, debiéndose con-
trolar la actividad de la enfermedad y evitando el uso

prolongado de corticoides.

El tratamiento incluye una combinacion de corticoi-
des, farmacos modificadores de la enfermedad (meto-
trexate), agentes biolégicos (anti-TNF) u otros inmuno-
supresores.

En la actualidad, se esta utilizando en la forma sisté-
mica con mala respuesta a los tratamientos anteriores
el anakinra que bloquea la union de lI-1 a su receptor.
Apreciandose una desaparicion de los sintomas sisté-
micos en menos de dos semanas, mejoria de la artritis
y normalizacion de los valores de laboratorio.
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