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A t iti  idiArtritis idiop
¿QUÉ ES? ARTRITIS EN MENO¿QUÉ ES? ARTRITIS EN MENO
6 SEMANAS DE DURACIÓN, SI

ARTRITIS:
Tumefacción articular o 2 o 
más de los siguientes signos:
- Dolor espontáneo o a la 

INF
palpación.

- Calor local
- Impotencia funcional

AR
CR

- Limitación de la movilidad

áti  j ilpática juvenil
ORES DE 16 AÑOS DE AL MENOS ORES DE 16 AÑOS DE AL MENOS 
IN ETIOLOGÍA CONOCIDA

¿UNA ENFERMEDAD 
ÚNICA  O  DISTINTAS 
ENFERMEDADES?

FLAMACIÓN 
RTICULAR 
RÓNICA



CLASIFICLASIFI
Clasificación de Liga Internacion

A CLÍNICA SI

SISTÉMICA - Artritis+Fiebre+e
- Fiebre y/o exante
adenopatías, serop ,
hepatoesplenome

A t iti 4 tiOLIGOARTICULAR Artritis<4 artic

OLIARTICULAR FR+ Artritis>5 articulacio
meses FR+meses FR+

OLIARTICULAR FR -
Artritis>5 articulacio
meses FR-

CACIÓNCACIÓN
nal contra el Reumatismo (ILAR)

NO

exantema
ema + 2: 

ositis o 

- Psoriasis (o AF 1er grado)
- Varón>6años HLAB27+
- SpA,artritis-entesitis,SI, EII Sdre.Reiter, uve
anteriores

egalia - FR+

l i
- Psoriasis (o AF 1er grado)
- Varón>6años HLAB27+

SpA artritis entesitis SI EII Sdre Reiter uveulaciones - SpA,artritis-entesitis,SI, EII Sdre.Reiter, uve
anteriores
- FR+
- AIJ sistémica

ones, 6 primeros 
- Psoriasis (o AF 1er grado)
- Varón>6años HLAB27+
- SpA,artritis-entesitis,SI, EII Sdre.Reiter, uve
anterioresanteriores
- AIJ sistémica

- Psoriasis (o AF 1er grado)
Varón>6años HLAB27+

ones, 6 primeros 
- Varón>6años HLAB27+
- SpA,artritis-entesitis,SI, EII Sdre.Reiter, uve
anteriores
- FR+
- AIJ sistémica



CLASIFI
RMA CLÍNICA SI         

CON ENTESITIS - Artritis y entesitis

CLASIFI
- Artritis o entesitis y
(articulación sacroilí
inflamatorio lumbos

HLA B27 +HLA B27 +
Inicio varones > 
Uveítis anterior a
Antecedente de: 

espondilitis anquililo
relacionada con ent
inflamatoria intestina
Reiter uveítis anterioReiter,uveítis anterio
grado

J PSORIÁSICA - Artritis y psorias
- Artritis y 2 o más- Artritis y 2 o más
alteraciones ungu
grado de psoriasis

 INDIFERENCIADA Artritis que no cump
ninguna de las ante

ICACIÓN
    NO

- Psoriasis (o AF 1er grado)
FR

ICACIÓN
y 2 signos: dolor 
íaca, o dolor
acro)

- FR+
- AIJ sistémica

de 6 años
aguda
sacroileítis,   

osante, artritis
tesitis, enfermedad 
al, síndrome de 
or en familiar 1eror en familiar 1er 

is 
s: Dactilitis

- Varón>6años HLAB27+
- SpA,artritis-entesitis,SI, EII Sdre.Reiter, s: Dactilitis, 

ueales o AF 1er 
s

uveítis anteriores
- FR+
- AIJ sistémica

ple criterios de  
riores



AIJ SIS
• 10-20% de AIJ

• Incidencia anual : 0,3-

• Mayor gravedadMayor gravedad

• Actividad inflamatoria

ENFERMEDAD AUTOINFLAMATORIA- A

Polimorfismos genes que 
codifican citoquinas 

inflamatorias (IL6, TNF-
α y factor inh

Activ
anómy

macrófagos) fago

STÉMICA

-0,8/100.000 <16 años

 más prolongada

ALTERACIÓN DE LA INMUNIDAD INNATA

vación 
mala de 

Mayor producción 
de citoquinas 

proinflamatoriasocitos proinflamatorias
(IL1,IL6, protS100)



AIJ SIS

- Máculo-
En tronc

Más de 2 semanas

- En tronc
proximal de e

cara, planta
- Fenónemo- Fenónemo

- Evan

STÉMICA

-papuloso
co y parte - Poliarticular, simétricaco y parte 
extremidades, 
as y palmas.
o de Koebner

,
- Rodillas, muñecas, 

tobillos
- 50% caderas, manos y o de Koebner

nescente 

y
art.temporomandibular



AIJ SIS

Simétricas y 
marcadas en regiónmarcadas en región 

cervical anterior, 
axilar e inguinal

STÉMICA

Extensores del 
dorso de la 

d lmanos y de los 
pies, flexores de 

los dedos, 
tibialestibiales 

posteriores y 
peroneos



AIJ SIS

A i d t t ó i

HEMOGRAMA

Anemia de trastornos crónicos

Leucocitosis (30,000-
50 000cel/mm3)50,000cel/mm3)

Trombocitosis OTROS HALL

Elevación polic
Aumento del coAumento del co
FR  y ANA poc

STÉMICA

BIOQUÍMICA

A t d t t d f dAumento de reactantes de fase agud
VSG
Ferritina
PCRPCR
Fibrinógeno

LAZGOS

clonal de Ig
omplementoomplemento
o frecuente



AIJ SIS
DIAGNÓSTIC

E d ditiEndocarditis
Fiebre reumática

Enf. Arañazo de gato
E f LEnf. Lyme
Brucelosis

Mycoplasma
Mononucleosis infecciosaMononucleosis infecciosa

Linfomas
Leucemia

Enfermedades 
autoinmunitarias: LES, 

dermatomiositis, vasculitis…dermatomiositis, vasculitis…

STÉMICA
O DIFERENCIAL

Serologías y cultivos
ASLO R tóraASLO, Rx tórax y 
ECG sugestivos

Estudio de médula 
ósea RMN oósea, RMN o 

gammagrafía ósea

Sintomatología 
propia, episodios 

previos, laboratoriop ,



AIJ SIS
COMPLICA

SÍNDROME HEMOFAGOCÍTICO SÍNDROME HEMOFAGOCÍTICO 
O DE ACTIVACIÓN 

MACRÓFÁGICA
Complicació
Importante 

ida y persistente Pancito
Irritabilidad, 
desorientación, 
letargia, 
convulsiones, 

Transa
LDH
Triglicé

Púrpura, equimosis, 

coma…
Triglicé
Ferritin
Dímero
PCR

sangrados
PCR

VSG
Fibrinó
FactorFactor

STÉMICA
ACIONES

ón más grave
morbilidad

Actividad 

openia !!!!!!!!!!!
exagerada de los 

linf. T y macrófagos

aminasas

éridos

Respuesta 
inflamatoria 
incontroladaéridos

na
o D

incontrolada

HEMOFAGOCITOSIS EN

ógeno
res de coagulación

HEMOFAGOCITOSIS EN 
MÉDULA ÓSEA

res de coagulación



CRITERIOS DIAGNÓST

CRITERIOS DE 
LABORATORIO

CRITERIOS C

• Disminución de recuento  
de plaquetas

• Aumento de GPT

• Disfunción 
• Hemorragia
• HepatomegAumento de GPT

• Disminución de leucocitos
• Hipofribinogenemia

Hepatomeg
debajo del 

- Se requieren dos criterios de laboratorio o
- El aspirado de MO para demostrar hemofa

TICO DE SAM EN AIJs

CLÍNICOS CRITERIO 
HISTOPATOLÓGICO

SNC
as
galia( >3 cm por

• Evidencia de 
hemofagocitosis en 
aspirado de MOgalia( 3 cm por 

reborde costal)
aspirado de MO

o un criterio clínico y uno de laboratorio
agocitosis, solo en caso dudosos



AIJ SIS
COMPLICA

AMILOIDOSIS 
SECUNDARIA

Actividad de la enfermedad yActividad de la enfermedad y 
tratamiento prolongado con 
corticoides

STÉMICA
ACIONES

Insuficiencia renal por depósito de 
amiloide A en parénquima renal
¡¡¡Proteinuria persistente!!!¡¡¡Proteinuria persistente!!!

RETRASO DEL 
CRECIMIENTO

OSTEOPOROSIS

MAYOR 
SUSCEPTIBILIDAD 

A INFECCIONES



AIJ SIS
TRATAM

CORTICOIDES FAMES(
o me

STÉMICA
MIENTO

Ciclosporina 
trotexate)

FÁRMACOS 
BIOLÓGICOS)



AIJ SIS
TRATAM

USO PRECOZ

BOLOS DE  METILPRE

CORTICOIDES
SISTÉMICOS

durante 1-3 días  (AIJs y

Mantenimiento: PrednisoSISTÉMICOS Mantenimiento: Predniso

*Se suelen usar como p
Efectos secundarios yEfectos secundarios y

En otros tipos de AIJ:

-Tópicos: Uveítis (oligoa

-Infiltración intraarticular

STÉMICA
MIENTO

EDNISOLONA IV:  30mg/kg/dosis (máximo 1 gr/día) g g ( g )
y SAM)

ona oral 1-2 mg/kg/día (máx: 60 mg/día)ona oral 1 2 mg/kg/día (máx: 60 mg/día)

uente a otra medicación:
y efecto rebote!!!!!!y efecto rebote!!!!!!

articular)

r: articulaciones con inflamación resistente 



AIJ SIS
TRATAM

FAMES

- FAME de elecció
AIJs
- Administración sFAMES
- Vía subcutánea
biodisponibilidad)
- Efecto a partir dEfecto a partir d
- Antagonista del 
- ¡Efectos secund

• I
• E
• C
• A• A
• M
• t

STÉMICA
MIENTO

ón en AIJ. Actualmente eficacia limitada en 

semanal
a, im (10-15 mg/m2/semana u oral (menor 

de la 3ª semana máximo a los 3 mesesde la 3  semana, máximo a los 3 meses
ácido fólico

darios!

ntolerancia digestiva: Nauseas,  Vómitos,  Hiporexia
Elevación de transaminasas, más frecuente y grave si consumo de alcohol.
Citopenias
Aftas orales alopeciaAftas orales, alopecia
Mayor susceptibilidad infecciones (infección más grave: VVZ)
teratógeno y abortivo ( alteración de la teratogénesis) 



AIJ SIS
TRATAM

ANAKINRA

FÁRMACOS 
BIOLÓGICOS

- Antagonista d
- Vía sc: 1-2 mg
- Indicación no

BIOLÓGICOS por todas las g
- Ficha técnica:

CANAKINUMAB
- Ac. Monoclonal
- Vía sc: 4mg/kg/
- Indicación apr

STÉMICA
MIENTO

Bloqueo de IL 1

el receptor IL1
g/kg/día (max: 100mg/día)
o aprobada para AIJS, pero es recomendada 
guías de tratamiento, por demostrar eficacia.
 AR

B
 anti-IL1
/mes (máx: 300mg)
robada en AIJS > 2 años resistentes a AINES y GC



AIJ SIS
TRATAM

TOCILIZUMAB
A l

FÁRMACOS 
BIOLÓGICOS

- Ac monoclona
- Vía IV: 12mg/k

cada 28 días e
Indicación apBIOLÓGICOS - Indicación ap
insuficiente o

Mayor eficacia
sistémicos

STÉMICA
MIENTO

Bl d IL 6Bloqueo de IL 6

l t t d IL6al contra receptor de IL6
kg (<30kg) o 8mg/kg (>30kg), cada 2 semanas ( 
en AIJ poliarticular)
probada en AIJs >2 años con respuestaprobada en AIJs >2 años con respuesta 
o intolerancia al MTX.

A ti TNFAnti-TNF

a en formas de AIJ con artritis persistentes sin rasgos



AIJ SIS
TRATAM

RECOMENDACIO

Control analíti

FÁRMACOS 
BIOLÓGICOS

- Control analíti
perfil lipídico, M
antes de iniciarBIOLÓGICOS antes de iniciar 
- Revisar calend
inmunizaciones
- NO vacunas c
- NO administra
>38ºC hasta qu>38ºC hasta qu
- Vacunación an

STÉMICA
MIENTO

ONES:

co:hemograma perfil hepato renal conco:hemograma, perfil hepato-renal con 
Mantoux y serología de hepatitis y VIH 

el tratamientoel tratamiento 
dario vacunal y actualizar 
s si fuera ello posible 
con virus vivos atenuados durante el tto 
ar tto en pacientes con fiebre no filiada 
ue lleve 72 hr afebrilue lleve 72 hr afebril 
ntigripal anual 



AIJ SIS
PRONÓS

% C SO O OCÍC CO40% CURSO MONOCÍCLICO

10% CURSO POLICÍCLICO: Episodios recurrentes
i t t i tsin tratamiento

50% CURSO PERSISTENTE : Artritis crónica art

Predictores de artritis dePredictores de artritis de
- Poliartritis
- Trombocitosis
- Fiebre persistenteFiebre persistente
- Necesidad de corticoide

STÉMICA
STICO

s de enfermedad interrumpidos por periodos de remis

tritis destructiva incapacidad funcional

estructiva:estructiva:

es en los primeros 6 meses de enfermedad



CASO CCASO C
ANAMNESIS: Niña de 3 años Fiebre de 3 días dANAMNESIS: Niña de 3 años. Fiebre de 3 días d
caminar, dolor en miembros inferiores, rigidez m
MMII. Tos y mucosidad nasal de 9 días de evoluc
días antes.No otra clínica asociada.días antes.No otra clínica asociada.

ANTECEDENTES:
- No RAMS

Correctamente vacunada (+Prevenar + Bexero- Correctamente vacunada (+Prevenar + Bexero
- Padres con catarro de vías altas
- En tratamiento con amoxicilina finzalizado dos

antes de su consulta (Inf respiratoria)antes de su consulta (Inf. respiratoria)
- Abuela paterna: síndrome de Sjögren

CLÍNICOCLÍNICO
de evolución (max: 39ºC) Evitade evolución (max: 39 C). Evita 

matutina, dolor generalizado en 
ción. Deposiciones diarreicas 3 

o)o)

s días 



EXPLORACIÓN FÍSICA AL INGRESO:EXPLORACIÓN FÍSICA AL INGRESO:
- Tª: 38,2ºC . Quejosa. Con aspecto deenfermedad

Ap Locomotor: Marcha antiálgica Limitación fun- Ap. Locomotor: Marcha antiálgica. Limitación fun
derecha. Maniobra de Fabere + en pierna derecha
No signos de inflamación articular.

- Resto normal

cional por dolor a nivel de la caderacional por dolor a nivel de la cadera 
a, sin dolor a la presión en palas ilíacas. 



EVOLUCIÓN DURANTE SU INGRESO:

l ingreso: 3ºdía (6 días de fiebre

Persiste con fiebre ca

Hb: 11,4 g/dl

horas

- Hb: 10,6 g/dl
L i 26 800 il/Leucocitos:20,000mil/mm3

Plaquetas: 433.000mil/mm3
PCR:55,3 mg/l

- Leucocitos:26,800 mil/m
- Plaquetas: 508.000mil/
- PCR: 114,3 mg/l

Serologías(VHA, 
VHB,VHC,VEB,CMV,Rosa de 
Bengala,Rickettsia,parvovirus y 

- Ecografía caderas: Der
bilateral, mayor en lado

R tó lBorrelia): negativas

Hemocultivo: negativo

- Rx tórax: normal

- ANAs:negativos

Rx caderas: normal

Ecografía cadera: Pequeño Se inicia tratamiento an
í i d t 9 díderrame articular en cadera 

izquierda
empírico durante 9 días

e):

ada 12 

6º día (9 días de fiebre):

Persiste con fiebre + tos

3

Desaparece clínica articular

- Hb: 10,2g/dl
L i 1 100 il/ 3mm3

/mm3
- Leucocitos:17,100 mil/mm3
- Plaquetas: 458.000mil/mm3
- PCR:135,1 mg/l
- VSG:98 mm/1ªh

rrame 
o derecho

VSG:98 mm/1 h
- Ferritina: 6657 ng/ml

- Resto de serologías (Chlamydia, 
mycoplasma leptospira): negativasmycoplasma, leptospira): negativas

- PCR virus respiratorios: negativos

- Hemocultivo: Negativog

- Ecografía abdominal: esplenomegalia 
homogénea de 10cm.ntibiótico 

s. Se inicia añade azitromicina al 
tratamiento



EVOLUCIÓN DURANTE SU INGRESO:

8 º día (11 días de fiebre)
Persistencia de la fiebre

11º día ( tras 3 días 
Reaparición de la fiebr
Exantema palmo-planCRITERIOS DIAGNÓSTICOS

Hb: 8,5 g/dl Htco: 24,4%

Exantema palmo-plan
Abdomen distendido

- Hb: 9,4 g/dl  Htco: 2
Artritis + fiebre de 2 semanas 

Hb: 8,5 g/dl  Htco: 24,4%
Leucocitos:9000mil/mm3
Plaquetas: 299,000mil/mm3
PCR:62,7 mg/l

- Leucocitos:34,5000m
- Plaquetas: 345,000m
- PCR:88,2  mg/l
- Fibrinógeno;501 mg

Sín artritis: 1 o 2 criterios pre
-Adenopatías, g

Fibrinógeno;501 mg/dL
TG:209 g/dl
Ferritina: 2912 mg/ml

Fibrinógeno;501 mg
- TG:177 g/dl
- Ferritina: 1193 mg/m

Hemocultivo: negati

Adenopatías
- Serositis

- Hepatoesplenomegag

ECA: normal

Sospecha de AIJs/SAM

- Hemocultivo: negati

- Ecografía: Bazo aum
cambios.Liquido en 

DX: AIJ SISTÉMI

Bx de MO: sin alteraciones
ca b os qu do e
intestinales

- OFT: normal
Se inicia tratamiento con predniso

mantenimiento
Tratamiento con bolos de GC IV 

urante 3 días.
- Cardiología: Leve d
(2mg/kg/d) 

de GC)
re (14 días)
ntar evanescenteS DE AIJS:

Al alta (con GC):

AFEBRIL
ntar evanescente

27,4%
+ exantema - Hb: 9,8 g/dl

- Leucocitos:9 700 mil
mil/mm3
mil/mm3

g/dL

evios + 2:
Leucocitos:9,700 mil

- Plaquetas: 
190.000mil/mm3

- PCR:3,9 mg/l
C di l íg/dL

ml

vo
alia

- Cardiología: 
desaparición de derram

- Desaparición de la fievo

mentado, sin 
interior de asas 
CA

Desaparición de la fie

- EF normal

e o de asas

ona oral a dosis de 

derrame pericárdico



EVOLUCIÓN  TRAS INGRESO:

Leucocitos Ferritina

GOT GPT

ARTRITIS IDIOPÁTICA JUVENIL SIARTRITIS IDIOPÁTICA JUVENIL SI
Y ESTEROIDES A

TRATAMIENTO ACTUTRATAMIENTO ACTU

TG

PCR

ISTÉMICA REFRACTARIA A AINESISTÉMICA REFRACTARIA A AINES
A ALTAS DOSIS. 
UAL CON ANAKINRA UAL CON ANAKINRA 



CONCLUS
La fiebre es el principal motivo de consul

í d l t t d f dmayoría de la veces se trate de enfermed
autolimitadas leves, hay que tener en cu
origen inmunológico alérgico o neoplásorigen inmunológico, alérgico  o neoplás

Ante fiebre de larga evolución sin etiologg g
diagnóstico diferencial

La aparición de fiebre bifásica, junto con 
en una artritis idiopática juvenil sistémica
complementarias necesarias para descar
suele ser un diagnóstico de exclusión a p
confirmar su diagnóstico..

SIONES:
lta en la edad pediátrica, y aunque la 
d d d ti l í i f idades de etiología infecciosa, 
enta que existen otras causas como el 
icoico.

gía clara, se debe hacer un amplio g , p

artritis y exantema, debe hacernos pensar 
a, realizando todas las pruebas 
rtar otras etiologías, ya que su diagnóstico 
pesar de que existan criterios clínico para 
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