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PALABRAS CLAVE:
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ABREVIATURAS:
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En la etapa infantil, se suceden diversos cuadros
clinicos relacionados con factores autoinmunes,
dentro de los cuales, se encuentran las enferme-
dades reumatoldgicas. El proceso reumatolégico
mas frecuente en esta etapa es la Artritis Idiopati-
ca Juvenil (AlJ), con una prevalencia estimada de 1
por cada 1000 nifios y una incidencia 0,008-0,226
casos por 1000 nifios/afio™. El Lupus Eritematoso
Sistémico, la Dermatomiositis Juvenil (DMJ), Escle-
rodermia, Esclerosis Sistémica, Poliarteritis Nodo-
sa, Enfermedad de Behcet y otras vasculitis, son de
menor frecuencia.

La etiologia de la AlJ no esta clara, pero existen
teorfas sobre la alteracion en la relacion entre los lin-
focitos Th1y Th2. El sintoma principal en estos nifios
suele ser dolor e inflamacion articular, motivo por el
cual consultan a multiples especialistas en busca de
un diagndstico certero y del tratamiento pertinente.
En los Ultimos afos, el diagndstico y tratamiento de
la AlJ ha mejorado (terapias bioldgicas: anti-TNFa,
IL1, IL6) obteniendo menores secuelas de la enfer-
medad a largo plazo y un mejor prondstico.

Se ha establecido una clasificacion de la Artritis
Idiopatica Juvenil seguin sus caracteristicas clinicas
y su prondstico para el manejo de la enfermedad,
asi pues describiremos cada tipo y su diagnéstico y
tratamiento en cada una de ellas®.

La AlJ engloba a un grupo heterogéneo de pa-
tologias las cuales se definen por formas de co-
mienzo y particularidades clinicas. En todas sus

Interleuquinas;
Antiinflamatorios no esteroideos;

Anticuerpos antinucleares.;
Miligramos/kilo.

formas, la AlJ se inicia como una artritis inicial de
6 semanas de duracion. A continuacion describire-
mos los diferentes tipos de AlJ segun sus manifes-
taciones clinicas:

2.1 OLIGOARTICULAR 0 ARTRITIS PAUCIARTICULAR

Es la presentacion clinica mas frecuente de AlJ y
aparece en menores de 16 afios con la inflamacién
de 1 a 4 articulaciones durante un periodo menor
a 6 meses. Si afectara a mas de 4 articulaciones,
pasaria a denominarse AlJ oligoarticular extendida.
Si se mantiene temporalmente el mismo nimero de
articulaciones afectas, sera llamada AlJ oligoarticu-
lar persistente.

2.1.1 EPIDEMIOLOGIA

Laincidencia es de 60 por 100.000 ninos y repre-
senta el 40-50% de las formas clinicas de AlJ. Fun-
damentalmente son nifias menores de 6 anos (4:1).

2.1.2 ETIOLOGIA

No tiene una etiologia precisa, pero las hipdte-
sis sefalan a una respuesta linfocitaria autoinmu-
ne hacia la membrana sinovial de las articulaciones
afectadas. Tampoco se sabe qué mecanismos
desatan esta respuesta autorreactiva, pudiendo ser
un mecanismo multifactorial. Existe una prevalen-
cia genética de los alelos DR8 (DRB1*0801) y DR5
(DRB1*1104) pero no confirman la aparicion de la
enfermedad. Aungque no de manera especifica, hay
una prevalencia del 40-70% de los anticuerpos ANA
en estos pacientes que pueden apoyar el diagnds-
tico, y poner en alerta ante la posible aparicion aso-
ciada de una uveitis autoinmune.



2.1.3 CLINICA

En més de la mitad de los casos, debutan con
una artritis unilateral de rodilla o tobillo. Otras articu-
laciones afectadas pueden ser munecas, columna
cervical y la articulacion temporomandibular. En al-
gunos casos, se producira tumefaccion y derrame
articular pero sin dolor. En aquellos pacientes que
asocien ANA positivos sera indispensable un estu-
dio ocular cada 3 meses, y en pacientes con ANA
negativo cada 6 meses para control de uveitis. La
uveitis es una de las manifestaciones extraarticula-
res mas frecuentes en la AlJ, no sélo en la forma
oligoarticular (21%) o poliarticular (10%), si no tam-
bién en el resto de formas clinicas. Suelen desarro-
llarse de forma silente, bilateral y recurrente en los
primeros 4 anos de enfermedad.

2.1.4 DIAGNOSTICO

El diagnostico sera guiado por la clinica, nifo
menor de 5 afios con artritis cronica de 4 articula-
ciones durante al menos 6 semanas de evolucion,
sin otros diagndésticos que la expliquen: artritis sép-
tica, reactiva, sinovitis por cuerpo extrafo, sinovitis
vellonodular pigmentada, trauma o trastornos de
coagulacion.

2.1.5 TRATAMIENTO

El tratamiento se basa en disminuir la inflama-
cion mediante AINEs como el ibuprofeno a 25 mg/
kg/dia, naproxeno a 10-20 mg/kg e indometacinaa
2-3 mg/kg/dia, todos repartidos en 2-3 dosis dia-
rias siempre con protector gastrico y Unicamente
en fases agudas de inflamacion. El tratamiento de
rescate se basa en la infiltracion intraarticular de
corticoides en las articulaciones afectadas para
bajar la inflamacién. El corticoide mas frecuente-
mente usado es hexacetonida de triamcinolona,
en dosis de 1mg/Kg en cada articulaciéon mayor
(rodillas, tobillos). Las infiltraciones pueden ser re-
petidas hasta un maximo de 3 veces en el periodo
de 1 ano. En pacientes con mala respuesta o re-
cidivas frecuentes, se recomienda el uso de Me-
totrexato oral o subcutaneo en dosis habitual de
10-15 mg/m? (0,3-0,5 mg/kg/dosis)semanal. La
terapia bioldgica se utiliza de manera excepcional
en casos refractarios.

2.2 POLIARTICULARES

La enfermedad se inicia con la inflamacion de
5 o0 mas articulaciones en los primeros 6 meses
de evolucién de la enfermedad. Aqui podemos
subclasificarlos a su vez, en aquellos con factor
reumatoide positivo (FR+) con peor prondstico, y

factor reumatoide negativo (FR-) con evoluciéon no
tan grave.

2.2.1 CLINICA

Compromete a articulaciones mayores y meno-
res. La incidencia de uveitis es menor que en las
oligoarticulares pese a la prevalencia de ANA po-
sitivos en un 20-40%. El desarrollo de esta forma
clinica es mas agresivo, produciendo gran dafio ar-
ticular si no se diagnostica y se trata a tiempo. La
afectacion suele ser simétrica, en tobillos, rodillas,
manos, y no se acompafnan de lesiones cutaneas
o fiebre. En cuadros clinicos muy desarrollados en
manos, habra que hacer un diagnéstico diferencial
con la dactilitis de la artritis psoriasica, preguntando
antecedentes familiares de la enfermedad o lesio-
nes cutaneas asociadas.

2.2.2. EPIDEMIOLOGIA

La incidencia de esta forma clinica es de 10 ni-
nos por cada 100.000 con mayor prevalencia en
mujeres. Existe asociacion al HLA-DR4.

2.2.3. DIAGNOSTICO

La aproximacion diagnostica se basa en la ele-
vacion de reactantes de fase aguda, factor reuma-
toide, y anticuerpos péptido anti-ciclico citrunilados
( anti-CCP).

2.2.4. TRATAMIENTO

El tratamiento antiinflamatorio se asocia al Me-
trotexato en dosis de 15-20mg/m? oral o subcu-
taneo semanal. Si no respondiera, el siguiente es-
calon terapéutico cuenta con la gama de terapia
bioldgica.

2.3 FORMAS SISTEMICAS

También denominada Enfermedad de Still, este
tipo de afectacion clinica se caracteriza por la fiebre
de mas de 2 semanas de duracion sin foco cono-
cido, en un nifio acompafnado de uno o mas de los
siguientes signos: lesiones cutaneas (inicio vesper-
tino), linfadenopatias, serositis 0 hepatoespleno-
megalia. Otros sintomas acompafantes suelen ser
artritis y artralgias.

2.3.1 EPIDEMIOLOGIA

Esta enfermedad se inicia entre los 18 meses y
5 afios. Representa una prevalencia de 10 casos
por 100.000 nifos.



2.3.2. CLINICA

El sintoma principal es la fiebre, la cual suele
acompanfarse a un rash cutaneo macular o urtica-
rial evanescente, y artralgias. Una de las articula-
ciones mas afectadas y con mas secuelas son las
caderas. La fiebre no es continua, pueden presen-
tar periodos de mejorfa pero con recidiva. Otros
sintomas menos frecuentes son serositis, mialgias,
dolor abdominal 0 meningismo.

En casos aislados, puede iniciarse como un
Sindrome de Activacion Macrofagico (SAM) o tam-
bién denominado Sindrome Hemofagocitico, el
cual ademas de la fiebre continua, se acompana
de citopenias, elevacion de enzimas hepaticas, hi-
pertrigliceridemia, y trastornos de la coagulacion,
pudiendo acabar siendo mortal el prondéstico si no
se trata a tiempo.

2.3.3. DIAGNOSTICO

El diagnoéstico es clinico apoyandose en las
pruebas complementarias. Los andlisis de labora-
torio demuestran leucocitosis, anemia normocro-
mica, y elevacion de eritrosedimentacion.

Es necesario un buen despistaje diferencial de
la fiebre, incluyéndose como posibles diagndsticos
como Enfermedad de Kawasaki, neoplasias (leuce-
mias, neuroblastoma...).

2.3.4. TRATAMIENTO

Inicialmente los objetivos de tratamiento mas
importantes son el control de la fiebre y la inflama-
cién con antiinflamatorios no esteroideos o corti-
coesteroides. Con el diagnostico se aconseja la
inclusion de Metrotexato 15-20mg/m? una vez por
semana asociado a acido félico. Si a los 3-6 meses
de enfermedad esta no se encuentra controlada
con los anteriores, se recomienda iniciar terapia
biolégica (IL-6 (Tocilizumab) e IL-1 (Anakinra) de los
mas eficaces).

24. ARTRITIS ASOCIADA A ENTESITIS

Se inicia a partir de los 6 afios asociando la afec-
tacion de sacroiliacas. Puede asociarse a HLA-B27
o uveitis asintomatica.

2.4.1 CLINICA

Entesopatia mas artritis en una o mas articula-
ciones. Preferentemente en zona aquilea, sacroilia-
cas y fascia plantar.

2.4.2. DIAGNOSTICO

Clinico, apoyado en pruebas complementarias
(ecografia, resonancia magnética) que objetiven la
existencia de entesopatia.

24.3. TRATAMIENTO

El objetivo es aliviar el dolor y la inflamaciéon a
través de antiinflamatorios via oral o la infiltracion
de corticoides de forma local en el foco de lesion.
Cuando la afectacion incluye sacroiliacas se afiade
Metotexato o Sulfasalazina. La terapia bioldgica se
ha mostrado eficaz con farmacos como infliximab
0 etarnecept.

2.5. ARTRITIS PSORIASICA

Se llama al conjunto de artritis en una o mas
articulaciones mas lesiones cutaneas tipo psoria-
sis. En algunos casos, las lesiones cutaneas aun
no son visibles, pero son validos también como
diagndstico, la dactilitis, lesiones en ufias o ante-
cedentes familiares de primer grado con psoriasis.

2.5.1. CLINICA

Sus sintomas iniciales son muy parecidos a la
forma oligoarticular, artritis asimétrica que evolucio-
na con lesiones cutaneas de psoriasis que confir-
man el diagnostico. Puede aparecer uveitis en el
20% de los casos. Los ANA pueden ser positivos
hasta el 50% de los casos y en su mayoria el factor
reumatoide es negativo.

2.5.2 TRATAMIENTO

El tratamiento es semejante a las formas ante-
riormente descritas. Cuando las lesiones cutaneas
son importantes es necesaria la valoracion derma-
tolégica y su tratamiento.

Tabla 1: Formas clinicas de la Artritis Idiopatica Juvenil.

e Qligoarticular

e Poliarticular

e Sistémica

e Asociada a entesitis
e Psoridsica

3 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Tal y como hemos descrito anteriormente, la
base del diagndstico de la Artritis Idiopatica Juvenil

&



en cualquiera de sus formas es la clinica. La apa-
ricion de artritis y fiebre obligan a pensar en esta
enfermedad pero sin olvidar otras posibles causas
como la infeccion o neoplasias.

Tabla 2: Diagndstico diferencial de |a artritis en nifos.

e |nfecciones: Tuberculosis, Hongos, Osteomielitis, Enfermedad
de Lyme, Discitis

e Reactivas: Artritis postentéricas, Sindrome de Reiter, Fiebre
reumatica, Artritis postestreptococica.

e |nflamatorias: Artritis idiopatica juvenil, Enfermedad inflamato-
ria intestinal, Sarcoidosis.

e Sistémicas: Enfermedad de Kawasaki, Enfermedad de Behcet,
Lupus eritematoso sistémico, Dermatomiositis, Esclerodermia
sistémica.

e Enfermedades malignas: Leucemia, Linfoma, Neuroblastoma,
Tumores 0S€0s.

e Traumatismos

3.1 PRUEBAS ANALITICAS

No existen pruebas complementarias especifi-
cas para el diagnostico de la Ald. En analiticas de
control, podemos encontrar algunas alteraciones
analiticas que nos deben hacer sospechar, como
son anemia, leucocitosis, y trombocitosis en la for-
ma sistémica. Otros como los de reactantes de fase
aguda, proteina C reactiva (PCR) o la velocidad de
sedimentacion globular (VSG) también pueden es-
tar elevados. La trombocitopenia, anemia, hiperu-
ricemia, elevacion de VSG y elevacion de lactato
deshidrogenasa (LDH) orientan hacia un proceso
neoplasico. Los anticuerpos ANA positivos y el fac-
tor reumatoide no son frecuentes en la AlJ, aunque
Si se encuentran aumentan la agresividad de la en-
fermedad. Son mas frecuentes en otros diagnods-
ticos como el lupus eritematoso sistémico y otras
conectivopatias.

3.2 PRUEBAS DE IMAGEN

La ecografia es el instrumento de imagen que
mas datos nos aporta pudiendo evaluar la inten-
sidad de la inflamacién con el aumento de la sefial
doppler; el tipo de lesion, erosiones dseas, sino-
vitis, entesitis; la evolucion de la enfermedad e in-
cluso ayudarnos como guia de imagen en la eva-
cuacién de liquido sinovial e infiltracién intralesional
de corticoides. Una ventaja de esta técnica, es la
no radiacion de la misma, muy importante dado lo
prematuro que aparece esta enfermedad. También,
cada vez mas, existe mayor facilidad de realizar la
prueba en la misma consulta junto a la exploracion
fisica, sumando a esta toda la informacion que nos
aporta la ecografia. Es por ello, que se prefiere esta
técnica de imagen frente a otras®.

Ademaés, se pueden realizar estudios radiogra-
ficos o resonancia magnética, donde se aprecian
los estadios radiologicos de Steinbrocker: estadio |
osteopenia, estadio Il pinzamiento articular, estadio
Il erosiones subcondrales, estadio IV fusion de las
interlineas.

4.1 TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

El objetivo principal de tratamiento es disminuir
la inflamacién y el dolor. La herramienta fundamen-
tal utilizada son los antiinflamatorios no esteroideos
y en su defecto de accién los corticoides. Estos
ultimos se intentaran utilizar en cortos periodos de
tiempo por sus multiples efectos secundarios, pero
a nivel local con las infiltraciones intralesionales,
son una herramienta eficaz para resolver la artri-
tis. Se recomienda la infiltracion de no mas de 3-4
veces al aflo de acetonido de triamcinolona (1mili-
gramo (mg)/ kilogramo (kg) asociado a anestésico
local previa extraccion de liquido sinovial. Si no se
lograra el control de la enfermedad, habra que ajus-
tar el tratamiento inmunosupresor.

El Metrotexato es el farmaco antirreumatico mo-
dificador de la enfermedad (FAME) de eleccion. Sus
dosis se establecen de 10-15mg/m? de superficie
corporal o 0.3-0.6mg/kg por via oral o subcutanea
una vez a la semana. Otro FAME también utilizado
es la leflunomida.

La terapia biolégica ha demostrado un gran
avance en esta enfermedad. Anakinra (IL-1), toci-
lizumab (IL-6), y los anti-TNF-a (etarnecept, inflixi-
mab y adalimumab) suelen ser los mas utilizados.
Una terapia inmunoldgica que consigue antagoni-
zar a los receptores de interleuquinas encargadas
de la inflamacion, fiebre y alteraciones hematologi-
cas propias de la AlJ. La terapia biologica se usa
fundamentalmente en AlJ sistémica refractaria a
tratamiento antiinflamatorio, en algunos casos de
la forma poliarticular donde se consideran mas efi-
caces los anti-TNF-q, en especial el etarnecept con
efectos positivos en el crecimiento®.

4.2 TRATAMIENTO REHABILITADOR

El tratamiento global de la AlJ se basa en el
manejo terapéutico farmacoldgico, tratamiento de
rehabilitacion en todas las fases de la enfermedad,
la cirugia si fuera necesaria por deformidades arti-
culares y el cuidado personal del paciente.



El trabajo de rehabilitacion en estos nifios y
como en todas las patologias de esta especialidad,
debe ser abordado de manera multidisciplinar.
Pediatra, reumatdlogo, médico rehabilitador, fisio-
terapeuta, terapeuta ocupacional, técnico ortope-
da, educador y familia deben trabajar en conjunto
para valorar las necesidades del nino con AlJ. Es
necesario para ello, una valoracion periddica para
evaluar las lesiones y establecer los objetivos de
tratamiento. Los puntos que se valoraran seran los
siguientes:

Estado general, dolor y rigidez matutina.
Inflamacion, existencia y localizacion de sinovitis.
Manifestaciones extraarticulares.

Examen musculoesquelético axial y periférico:

- Fuerza muscular y grado de atrofia.

- Goniometria articular y movilidad axial.

- Deformidad y postura; retraccion articular y
actitudes compensatorias.

Situacion educacional, actividades basicas de
la vida diaria (ABVD), aficiones y habitos.

Capacidad aerdbica y funcional.
Anédlisis de la marcha.
Aspectos emocionales del nifo y la familia.

De forma global, la enfermedad puede encon-
trarse en tres fases diferentes en cuanto a actividad
inflamatoria, y el tratamiento debera ir dirigido en
funcion de la fase.

En la fase aguda o inflamatoria el objetivo funda-
mental es disminuir la inflamacion articular. Los pri-
meros pasos deben enfocarse al control del dolor
e inflamacion con medicacion antiinflamatoria oral,
y prevenir contracturas antiélgicas. El recorrido arti-
cular debera preservarse en lo posible en esta fase
para evitar posibles rigideces posteriores.

En la fase subaguda, cuando remita la inflama-
cion, se trabajara aun mas la preservacion de los
arcos articulares y la musculatura adyacente, pu-
diendo mantener una mejor colaboraciéon del pa-
ciente controlado el dolor.

En la fase de remision o fase sin brotes, el pa-
ciente puede entrenarse de forma intensa buscan-
do el acondicionamiento de la fuerza y movilidad
articular, resistencia y reacondicionamiento cardio-
vascular. Iniciar actividades deportivas atractivas
al nifo, que consigan la adherencia del paciente y
que a la vez lo mantengan en un equilibrado balan-
ce muscular y articular.

Los objetivos del tratamiento rehabilitador son
por lo tanto aliviar el dolor, disminuir la inflamacion,

prevenir deformaciones, correccion postural, man-
tener y ampliar la movilidad articular, mejorar fuerza
y resistencia, aumentar la capacidad respiratoria, y
preservar la autonomia e independencia.

4.2.1 EJERCICIO Y FISIOTERAPIA

En el afno 2008, Cochrane publicé una revision®
sobre el trabajo de fisioterapia (programas de en-
trenamiento fisico como el entrenamiento de fuerza
para mejorar la fuerza muscular y el gjercicio de re-
sistencia para mejorar la capacidad fisica general)
en la Ald. No hubo suficientes estudios ni homoge-
neidad en el tratamiento aplicado para que confir-
maran evidencia de que la fisioterapia por si sola,
pudiese obtener resultados beneficiosos en esta
enfermedad. Pero de forma aislada, la mayoria
de los estudios recogen buenos resultados tras el
tratamiento, en cuanto a movilidad articular, fuerza
y resistencia. Otro de los puntos positivos de la te-
rapia es el “non nocere”, es decir, N0 empeora en
ningun caso ni exacerba los sintomas de artritis.

La realizacion de ejercicios de forma regular
se ha mostrado beneficiosa, mejorando el movi-
miento articular, la fuerza muscular y la resisten-
cia. Es recomendabile la instruccion del paciente a
realizar una actividad fisica regular e incentivadora,
que consiga adherencia a la misma y enfoque los
gjercicios en la movilizacion articular completa y
estiramientos musculares. En una revision biblio-
grafica reciente®, se demostro la eficacia de ac-
tividades como cardio-karate, actividades acuati-
cas, pilates, y tonificacion muscular. Todas ellas en
programas adaptados y dirigidos a que el paciente
pudiera realizarlas de manera individual, auténo-
ma y con asiduidad. Aquellos pacientes que rea-
lizaban la actividad fisica y seguian el tratamiento
médico, presentaban menor nUimero de brotes
artriticos, disminucion de la inflamacion y dolor,
menor numero de articulaciones afectadas, mejo-
ria del rango articular global, aumento de la fuerza
y resistencia, mejoria del estado funcional y de la
calidad de vida. Hay que tener en cuenta, que es-
tos programas de ejercicios deben de adaptarse a
las caracteristicas y lesiones especificas del nifio
(comorbilidades, cardiopatia, inestabilidad cervi-
cal..), no indicandose de manera general a toda
la poblacion.

En niflos pequefos, el cuidador debera realizar
esa movilizacion articular pasiva al menos 2 veces
al dia en todas las articulaciones. Es imprescindible
evitar inmovilizaciones y cese del gjercicio, ya que
desacondicionan fisicamente y restringen la activi-
dad normal del nifio sano.



4.2.2 POSICIONAMIENTO ARTICULAR. ORTESIS
Y AYUDAS TECNICAS

Las principales secuelas de esta enfermedad
son las deformidades articulares, es por ello, que
la prevencion de estas mediante una buena higiene
postural y control con ortesis es uno de los obje-
tivos a cumplir por el paciente con ayuda de los
profesionales. En la fase inflamatoria, el aumento
de volumen y dolor obligan al paciente a realizar
cierta flexion de las articulaciones, concediendo un
flexo que puede perdurar en el tiempo y producir
contracturas en flexion o incluso acortamientos
musculares durante el crecimiento. Es conveniente
evitar esos apoyos en flexion intentando que las ar-
ticulaciones se mantengan en extension al menos
una hora al dia.

El uso de ortesis funcionales nos ayudan a man-
tener la articulacion en posicion funcional, evitando
y corrigiendo deformidades y aportando estabilidad
a la articulacion. No hay acuerdo en cuanto al tiem-
po medio de uso, pero se recomienda el mayor uso
posible siempre que no limite la actividad normal
del nifio. El uso mas aceptado es de forma noc-
turna y durante el tiempo que esté en el domicilio.

Existen multitud de ayudas técnicas que tienen
como mision permitir la autonomia del nifio y fa-
cilitarle las actividades basicas de su vida diaria.
Cada nifio evoluciona de manera diferente, y es
tarea del médico rehabilitador y terapeuta ocu-
pacional, acercarle esta oferta de productos que
puedan ayudarlo.

Esquema de tratamiento rehabilitador?”
Disminuir la inflamacion y el dolor
Fase aguda

- Hidroterapia (tanque Hubbard segun tole-
rancia)

- Termoterapia: no demuestra eficacia en la
evolucion clinica pero si lo prefieren los pa-
cientes de manera subjetiva.

- Crioterapia

- Ortesis y normas de higiene postural

- Ayudas técnicas

- Electroterapia analgésica (TENS periarticular).
Fase subaguda: a dias alternos lo anterior
Fase de remision

- Piscina terapeutica

- Técnicas de economia del movimiento y pro-
teccion articular

La aplicacion de técnicas kinésicas y de terapia
ocupacional, permite disminuir la inflamacién y dolor
directamente, y a través de mantener la movilidad
habitual de la articulacion, evitando la generacion de
mayor dolor y evitar posturas retractiles antiélgicas.

Mantener rango de movilidad articular y evitar
deformidades

Fase aguda

- Movilizacion activo-asistida sin dolor
- Hidroterapia segun tolerancia

- Estiramientos

- Férulas de reposo

- Posturas adecuadas en reposo
Fase de remision

- Ejercicios de flexibilizacion

Prevenir la debilidad muscular

Fase aguda

- Fjercicios activos libres de las articulaciones
no afectas

- Ejercicios isométricos de grupos musculares
vecinos a articulacion afectada

Fase subaguda

- Fjercicios activos libres

- Ejercicios dinamicos de baja resistencia
- Entrenamiento aerobio

- Fjercicios funcionales acordes con la etapa
de desarrollo

Fase de remision

- Fjercicios de resistencia para la musculatura
antagonista

- Entrenamiento de la fuerza estatica y di-
namica

- Entrenamiento aerobio 15-20 minutos, 3 ve-
ces por semana

- Actividad deportiva

Favorecer la independencia funcional del nifio

Técnicas de economia del movimiento y técni-
cas de proteccion articular

Ayudas técnicas para la marcha, ABVD: engro-
sadores de mangos, calzadores...

Ortesis estabilizadoras para la escritura y activi-
dades manuales

Indicaciones a centros educacionales sobre el
uso de las adaptaciones posturales e instru-
mentales



° Entregar las herramientas al paciente y la fami-
lia, sobre el prondstico de la enfermedad.

¢ Reforzar autoestima y autonomia

4.3 TRATAMIENTO QUIRURGICO

La cirugia se reserva como Ultimo tratamiento
en los casos mas graves y avanzados de la en-
fermedad. Las técnicas mas utilizadas suelen ser
sinovectomias y osteotomias, y en Ultima instancia,
cuando existe una gran destruccion articular, las
proétesis articulares pueden ser la soluciéon una vez
haya terminado el crecimiento del nifo.

4.4 NUTRICION Y CRECIMIENTO

En la etapa infantil es primordial la ingesta de
una dieta equilibrada para su adecuado desarrollo
y crecimiento. En ninos con AlJ, la artritis, dolor, in-
flamacion, corticoides, etc dificultan el seguimiento
de una nutricion adecuada.

Hay que evitar el reposo e inmovilizaciones pro-
longadas, disminuir en lo posible las dosis corticoi-
deas, y en casos de que una dieta equilibrada no
ayude a seguir un normal desarrollo ponderal del
nifo, asociar suplementos alimenticios a la dieta®.

5. PRONOSTICO

El prondstico de discapacidad la Ald no es con-
creto. La evolucion de la enfermedad, el nimero de
artritis, las articulaciones afectas y el estado funcio-
nal del niflo durante su crecimiento no es algo que
se pueda predecir en el inicio de la enfermedad. La
progresion de las lesiones depende fundamental-
mente del diagndstico y tratamiento temprano, vy
del control de la evolucion en el tiempo mediante
rehabilitacion. Existen estudios que intentan buscar
claves genéticas para identificar aquellas artritis de
mayor agresividad, pero hasta el momento no exis-
te ninguna con suficiente evidencia®.

En la actualidad, el diagnéstico de la enferme-
dad se realiza de forma mas prematura, procuran-
do su tratamiento inmediato. Esta estrategia ha
demostrado resultados de menor nimero de se-
cuelas en el crecimiento y menos brotes artriticos
sin control con el tratamiento. También el uso de la
terapia bioldgica, puede ayudar a mantener mayo-
res periodos libres de inflamacién sin necesidad de
utilizar corticoides. El conocimiento, y las revisio-
nes periddicas multidisciplinares de las complica-
ciones de esta enfermedad, consiguen prevenir la
aparicion de las mismas u ofrecerles el tratamiento
adecuado a tiempo (Tabla 3).

Tabla 3: Principales complicaciones de la AlJ.

Uveitis cronica

Dismetria de miembros inferiores

Lesiones estructurales articulares

Micrognatia y restriccion de apertura de la boca

Menor desarrollo de vértebras cervicales y restriccion de la
movilidad cervical

Retraso del crecimiento

Osteoporosis

Amiloidosis secundaria

Sindrome de activacion macrofagica

No solo se ha mejorado el manejo de la enfer-
medad, si no que ha disminuido la tasa de mortali-
dad en estos pacientes. La sintomatologia persiste
en el 50% de los adultos jovenes, y solo un tercio
mantienen una incapacidad permanente.

El prondstico de la AlJ también se clasifica se-
gun sus formas clinicas, siendo la forma oligoarti-
cular la que presenta una mayor tasa de remision
(60%), seguida de la forma sistémica, poliarticular y
el resto. El 50-70% de los nifios con AlJ en la for-
ma poliarticular o sistémica, pasan a adultos con la
enfermedad. En la forma oligoarticular el porcentaje
es del 40-50%.
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PALABRAS CLAVE:

Esclerosis sistémica, Miopatias inflamatorias idiopaticas, Lupus eritematoso sistémico, Artropatfa diabética, Gota,
Enfermedad por depésito de pirofosfato calcico dihidratado, Artropatia hemofilica.

En este grupo se incluyen a varias enfermeda-
des autoinmunes de evolucion cronica que pueden
afectar a muchos érganos y sistemas con importan-
te repercusion funcional en los pacientes.

Entre las principales tenemos: la artritis reuma-
toide (no se tratara en este capitulo), la esclerosis
sistémica, las miopatias inflamatorias idiopaticas, el
lupus eritematoso sistémico.

1.1. ESCLEROSIS SISTEMICA

Es una enfermedad autoinmune de etiologia
desconocida caracterizada por fibrosis de la piel y
érganos internos.

Entre sus causas se acepta actualmente la exis-
tencia de factores genéticos asociados a influencias
ambientales. La patogenia no esta totalmente esta-
blecida, la enfermedad se desarrolla tras la combi-
nacion de alteraciones vasculares y fibréticas.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Segun su forma de presentacion se clasifica
como esclerosis sistémica cutaneo limitada y escle-
rosis sistémica cutaneo difusa.

Esclerosis sistémica cutaneo limitada: clinica-
mente los pacientes presentan antecedentes
de fendbmeno de Raynaud de larga evolucion,
posteriormente van presentando engrosamiento
gradual y lento de la piel de la cara, el cuello y las
extremidades distal a codos y rodillas; de ma-
nera tardia puede aparecer afectacion visceral.

En cuadros de larga evolucién pueden observar-
se calcinosis subcutanea en zonas de roce de
manos y codos, es indolora y puede presentar
episodios de inflamacion local.

También se incluye en este grupo la esclerosis sis-
témica sin afectacion de la piel y el sindrome de
CREST (calcinosis, fendbmeno de Raynaud, afec-
tacion esofagica, esclerodactilia, telangiectasias).

Esclerosis sistémica cutaneo difusa: clinicamen-
te presenta compromiso cutaneo de progresion
rapida y dafio visceral temprano.

La afectacion cutanea presenta varias fases: una
primera fase inflamatoria con edema de partes
blandas, eritema, prurito, malestar general, ar-
tralgias matutinas y debilidad muscular. En se-
manas 0 meses se desarrolla una segunda fase
con endurecimiento cutaneo por fibrosis en
cara, cuello, tronco y simétricamente en los de-
dos, manos, brazos y piernas. Al mismo tiempo
hiperpigmentacion, pérdida del vello corporal,
alteraciones de la sudoracion, rigidez articular
(principalmente en codos y en manos), inflama-
cion de las vainas tendinosas y afectacion de 6r-
ganos internos. En la ultima fase se genera una
atrofia muscular.

En cuanto a la afectacion visceral, los sistemas
mas afectados son el gastrointestinal, cardiaco,
respiratorio y renal:

- En el sistema gastrointestinal cualquier seg-
mento puede estar afectado. El compromiso
esofagico es el mas frecuente con disfagia,
pirosis y regurgitacion; seguido del anorrectal
con incontinencia fecal; en el estbmago pue-
de aparecer gastroparesia con vomitos, pérdi-
da de peso y déficits nutricionales; la afeccion
del intestino delgado pueden generar diarrea,
esteatorrea y deficiencias en la absorcion de
grasas, vitaminas B12 y liposolubles.

- Enel corazén puede haber disfuncion sistoli-
ca y/o diastdlica de ambos ventriculos y po-
drian presentarse episodios de arritmias; la
afeccion pericardica suele ser asintomatica.



- Enlos pulmones puede aparecer fibrosis in-
tersticial e hipertension pulmonar.

- En el sistema renal puede producirse una
insuficiencia renal progresiva e hipertension
arterial severa.

DIAGNOSTICO

El diagndstico de la esclerosis sistémica se basa
en la historia clinica, el examen fisico y los hallazgos
en pruebas complementarias.

En el 2013 el Colegio Americano de Reumato-
logia y la Liga Europea Contra el Reumatismo esta-
blecieron unos nuevos criterios para el diagnéstico
de esclerosis sistémica O (Tabla 1).

Tabla 1: Criterios de clasificacion de la esclerosis sistémica segun el Colegio Americano de Reumatologia y la Liga

Europea Contra el Reumatismo 2013.

ltem Subitem Puntuacion
Engrosamiento cutaneo de los dedos de ambas manos que se extiende proximal 9
a las articulaciones metacarpofalangicas
Engrosamiento cutaneo de los dedos Dedos en salchicha 2
(solo cuenta el item de mayor puntuacion) Esclerodactilia 4

Lesiones en pulpejos
(s6lo cuenta el item de mayor puntuacion)

N

Ulceras digitales

Lesiones en mordedura de rata

Telangiectasias

Capilaroscopia patoldgica

Hipertension arterial pulmonar y/o fibrosis intersticial

Fenémeno de Raynaud

W NN NN W

Anticuerpos caracteristicos de esclerodermia.

Cualquiera: Anticentromero, Anti-topoisomerasa | 0 Scl 70, AntiRNA polimerasa lll

Pacientes con un puntaje total igual 0 mayor a 9 se diagnostican de esclerosis sistémica

La evaluacion inicial de un paciente debe incluir:

Valoracion del grado de afectacion de la piel
mediante Total Skin Score.

Estudio del fendbmeno de Raynaud mediante
capilaroscopia.

Evaluacion de la afectacion respiratoria median-
te radiografia de térax, tomografia axial compu-
tarizada torécica, pruebas funcionales respira-
torias con difusion de mondxido de carbono.

Evaluacion de la afectacion cardiaca mediante
electrocardiograma, ecocardiograma, y holter
de 24 horas.

Evaluacion de la funcion renal mediante aclara-
miento de creatinina y proteinuria de 24 horas.

Evaluacion gastrointestinal mediante esofago-
grama.

Estudio de anticuerpos. Inespecificos: Anti-
cuerpos antinucleares (ANA) positivos a titulo
alto, anti ribonucleoproteinas (RNP) positivos,

- e an an an an e En EP P P EP EP EP EP EP ED @D @D EP o @D @D @D @ @ °

factor reumatoide positivo. Especificos: anti-
centromero positivos del 50-96% en las limita-
das y 10% en las difusas; antitopoisamerasa |
positivos entre el 20-60% en difusas y 10-15%
en las limitadas.

¢ Desde el punto de vista rehabilitador debemos
valorar la movilidad de la piel, la presencia de
edemas, los rangos articulares, la fuerza mus-
cular, la presencia de deformidades articulares
y afectacion de la funcion manual. Para medir el
grado de discapacidad de las manos se dispone
de escalas como la Hand Mobility in Scleroderma
(HAMIS) y la Cochin Hand Function Scale (CHFS),
también llamado indice de Duru®z.

El engrosamiento y retraccion de la piel a ni-
vel de la cara puede afectar la apertura bucal,
dificultando la alimentaciéon vy la limpieza de la
boca. Se puede medir la limitacién para la aper-
tura bucal con un caliper, y se puede valorar
el grado de discapacidad con la escala Mouth
Handicap in System Sclerosis (MHISS).



TRATAMIENTO

No existe un tratamiento curativo para la escle-
rosis sistémica. Cada manifestacion de la enfer-
medad requiere de un seguimiento y tratamiento
especifico.

El tratamiento rehabilitador puede ayudar en el
mantenimiento de la movilidad articular, la fuerza
muscular y las habilidades funcionales que le per-
mitan al paciente ser independiente; el control del
dolor y el mantenimiento de la funcion respiratoria.

Las retracciones en cara y boca pueden tratar-
se con masoterapia en cara y cuello, ejercicios de
estiramiento bucal, ejercicios de movilidad pasiva y
activa de la articulaciéon temporomandibular. Se ins-
truira al paciente para realizar diariamente en domi-
cilio ejercicios de estiramientos bucales, ejercicios
de muecas faciales y bucales y usar accesorios
que permitan mantener y aumentar la apertura oral.

En las extremidades se debe planificar un trata-
miento adaptado a cada paciente. La movilizacion
pasiva de la piel, los ejercicios de estiramiento y los
gjercicios de movilidad articular, ayudan a prevenir
contracturas, atrofia muscular, degradacion de las
articulaciones y el dolor subsecuente.

En pacientes con esclerosis sistémica con afec-
tacion dérmica difusa en fase edematosa, el drena-
je linfatico manual es eficaz para reducir el aumento
de volumen en las manos, con mejoria del dolor y
la funcionalidad.

En paciente con esclerosis sistémica de cual-
quier tipo en fase fibrosa, se recomienda en mu-
Necas y manos el tratamiento con parafinas, segui-
do de masoterapia para movilizar la piel y el tejido
subyacente; ejercicios de estiramiento y posterior-
mente ejercicios de movilidad articular. Ademas, la
hidrocinesiterapia y el entrenamiento en bicicleta
pueden resultar de utilidad para mantener la movili-
dad articular y la fuerza muscular @,

Parece no haber mejoria en la prevencion de las
contracturas de flexiéon con el uso de férulas ©.

En cuanto a la afectacion respiratoria aunque
no existen estudios suficientes se considera que el
gjercicio aerébico puede mejorar la funcién respira-
toria en estos pacientes @,

1.2. MIOPATIAS INFLAMATORIAS IDIOPATICAS

Las miopatias inflamatorias idiopaticas son un
grupo de enfermedades cuyas principales carac-
teristicas son la debilidad muscular estriada y la
identificacion de infiltrados inflamatorios en la biop-
sia muscular.

Las principales miopatias inflamatorias idiopa-
ticas son: la dermatomiositis (DM), la polimiositis
(PM) y la miositis con cuerpos de inclusion (MCI).

La etiologia de estas enfermedades es desco-
nocida, aunque se ha sugerido la implicacion de
diferentes farmacos, microorganismos y alteracio-
nes genéticas.

La DM es considerada un trastorno mediado
por la inmunidad humoral donde se produce una
reaccion contra antigenos presentes en el endotelio
capilar con activacion del complemento generando
lesiones isquémicas que terminan en atrofia peri-
fascicular.

La PM vy la MCI son considerados trastornos
mediados por la inmunidad celular, en los que lin-
focitos T CD8+ responden a antigenos no del todo
conocidos.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Polimiositis: es de inicio subagudo en la edad
adulta, cursa con debilidad simétrica de la mus-
culatura proximal de las extremidades (cintura
escapular y pelviana) y de la musculatura flexora
del cuello, menos frecuente es el compromiso
de musculatura estriada de la orofaringe. La en-
fermedad pulmonar intersticial es la complica-
cion visceral mas frecuente tanto en la polimio-
sitis como en la dermatomiositis.

Dermatomiositis: es de inicio subagudo (sema-
nas o meses), tienen su mayor prevalencia en
la infancia (7-15 afios) y en la edad mediana
(30-50 anos) el cuadro de afectacion muscular
es similar al de la polimiositis. Muchos pacien-
tes refieren astenia o dolor muscular. Ademas,
se presentan lesiones cutaneas caracteristicas
que suelen aparecer en las zonas expuestas al
sol como: papulas eritematosas, en ocasiones
descamativas, localizadas en superficies exten-
soras de articulaciones metacarpofalangicas
e interfalangicas proximales conocidas como
nddulos de Gottron; también pueden observar-
se maculas violaceas en dorso de las articula-
ciones interfalangicas y metacarpofalangicas,
olécranon, rétula y maléolo medial del tobillo
conocidas como signo de Gottron; exantema
violaceo en la regiéon periorbitaria y parpados
conocido como exantema en heliotropo; exan-
tema en el cuello conocido como signo V o en
la parte superior de térax y hombros conocido
como signo del chal; descamacion y grietas eri-
tematosas en las superficies palmar y lateral de
los dedos denominadas “manos de mecanico”.
También puede presentarse crecimiento excesi-
vo de las cuticulas y dilatacion de los capilares
de las encias.



Miositis por cuerpo de inclusiéon: es de inicio
lento, predomina en hombres, y suele aparecer
en pacientes mayores de 50 anos. Se presenta
con afectacién muscular asimétrica lentamente
progresiva con atrofia muscular grave, mayor a
nivel de flexores de los dedos, cuadriceps y gru-
pos musculares distales de las extremidades,
presenta mayor compromiso de la musculatura
facial y deglutoria que en la dermatomiositis y la
polimiositis.

DIAGNOSTICO

El diagndstico de las miopatias inflamatorias
primarias se basa en el cuadro clinico caracteris-
tico junto con los hallazgos de pruebas comple-
mentarias ©:

Pruebas de laboratorio: elevacion enzimatica
muscular (creatincinasa, aldolasa, transami-
nasas).

Pruebas de imagen: la resonancia magnética
nuclear (RMN) es Util para valoracion de los
musculos afectados y la respuesta al tratamien-
to, muestra edema muscular en fase aguda, y
disminucion del mismo si hay respuesta al tra-
tamiento corticoideo. En fases posteriores pue-
de mostrar areas de cambios fribroadiposos y
atrofia muscular.

Electromiografia: en la polimiositis y la derma-
tomiositis se presenta actividad insercional au-
mentada e incremento de la actividad esponta-
nea, potenciales de accion polifasicos de baja
amplitud y de corta duracion, descargas de alta
frecuencia de inicio y suspension subitas. En la
miositis de cuerpos de inclusion es usual un pa-
tron mixto miopatico y neurogénico. Aproxima-
damente un 10% de los pacientes con miositis
documentada por biopsia tienen un electromio-
grama normal.

Biopsia muscular: en la dermatomiositis se en-
cuentra atrofia perifascicular y necrosis, junto
a un infiltrado inflamatorio perivascular y peri-
misial con predominio de linfocitos T CD4+ vy
células B. En la polimiositis se observa necro-
sis de las fibras musculares, infiltracion celu-
lar endomisial principalmente por linfocitos T
CD8+ y expresion por parte de las fibras mus-
culares no afectadas del complejo mayor de
histocompatibilidad tipo I. En la miopatia por
cuerpos de inclusion los hallazgos son seme-
jantes a los encontrados en la polimiositis; otro
hallazgo es la presencia de vacuolas intracelula-
res alineadas y en la microscopia electronica se
observan inclusiones nucleares o citoplasmati-
cas tubulofilamentosas.

TRATAMIENTO

Los objetivos del tratamiento son controlar la in-
flamacion y mejorar la debilidad muscular.

El tratamiento farmacolégico se basa en el uso
de glucocorticoides e inmunosupresores tipo azia-
tropina, metotrexato, ciclosporina, cuando existe
una eficacia parcial, ineficacia o complicaciones del
uso de glucocorticoides.

Los objetivos de la rehabilitacion son: preser-
var y mejorar la fuerza muscular, prevenir la atrofia
muscular por desuso, prevenir contracturas secun-
darias a la fibrosis muscular y a la limitacion de la
movilidad, disminuir la fatiga, mejorar la capacidad
aerodbica, disminuir la actividad de la enfermedad,
mejorar la calidad de vida.

Se recomienda ejercicio aerdbico y ejercicio re-
sistido supervisado para mejorar la fuerza muscu-
lar, reducir la actividad de la enfermedad y mejorar
la capacidad aerdbica, la evidencia aun es débil y
no sabe cual es la prescripcion de ejercicio mas
efectiva.

Segun el grado de afectacion de la enfermedad
también sera necesario trabajar la reeducacion de
la marcha, estrategias de deambulacion vy trata-
miento logopédico en caso de disfagia orofaringea.

1.3. LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO.

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una en-
fermedad autoinmune, de etiologia desconocida,
caracterizada por presencia de autoanticuerpos, y
afectacion de multiples 6rganos y sistemas. Puede
aparecer a cualquier edad, pero afecta principal-
mente a mujeres jovenes en edad fértil.

Se considera que en su patogenia intervienen
factores genéticos, hormonales y ambientales que
interaccionan entre si y desencadenan la aparicion
de autoanticuerpos que producen dano tisular.

MANIFESTACIONES CLINICAS

El LES puede afectar a casi cualquier érgano y
presentar:

Sintomas constitucionales: astenia, anorexia,
pérdida de peso.

Manifestaciones musculoesqueléticas: artral-
gias, artritis de grandes y pequefias articulacio-
nes. Deformidad de las manos con desviacion
cubital reductible de las articulaciones metacar-
pofalangicas e hiperextension de las articulacio-
nes interfalangicas proximales conocida como
artropatia de Jaccoud; roturas tendinosas so-
bre todo a nivel de tenddn rotuliano, tenddén de



Aquiles y extensores de la mano.

Manifestaciones ~ mucocutaneas:  exantema
malar, fotosensibilidad, lupus discoide, lupus
subagudo, eritema palmar, eritema generalizado,
urticaria, fendmeno de Raynaud, purpura,
alopecia, paniculitis vasculitis, Ulceras orales y
nasales.

Manifestaciones digestivas: peritonitis aséptica,
vasculitis con perforacion o hemorragia, ente-
ropatia con pérdida de proteinas, pancreatitis,
peudoquiste pancreatico, hepatomegalia, alte-
racion de la funcion hepatica.

Manifestaciones cardiacas: pericarditis, miocar-
ditis, endocarditis de Liebman-Sack, enferme-
dad coronaria: vasculitis, trombosis en relacion
con anticuerpos antifosfolipidos.

Manifestaciones renales: hematuria, cilindruria,
proteinuria, sindrome nefrético, hipertension ar-
terial, insuficiencia renal.

Enfermedad pulmonar primaria: alteracion de la
funcion respiratoria, pleuritis, neumonitis aguda,
neumonitis cronica, neumopatia intersticial, he-
morragia pulmonar, hipertension pulmonar.

* Manifestaciones neuropsiquiatricas: psicosis,
convulsiones, trastornos emocionales, parali-
sis de nervios craneales, paralisis de nervios
periféricos, sindrome de Guillain Barré, me-
ningitis aséptica, mielopatia transversa, corea,
ataxia cerebelar, infarto cerebral, hemorragia
intracraneal.

¢ Alteraciones hematoldgicas: anemia, leucope-
nia, trombopenia y alteraciones de la funcién
plaguetaria con nimero normal de plaquetas.

DIAGNOSTICO

El diagndstico se realiza a partir de los datos
clinicos junto con los hallazgos de las pruebas de
laboratorio.

La Sociedad Americana de Reumatologia es-
tablecid los criterios de clasificacion del lupus
eritematoso sistémico, Ultima revision en 1997 @
(tabla 2), para ello se requiere que en algin mo-
mento de la enfermedad la presencia de cuatro
0 mas de estos criterios, aunque son criterios de
clasificacion establecidos para asegurar la homo-
geneidad de los pacientes incluidos en estudios
clinicos, se suelen utilizar en el diagndéstico.

Tabla 2: Criterios de clasificacion del lupus eritematoso sistemico segun el Colegio Americano de Reumatologia.

Criterio

1. Eritema malar

Definicion

Eritema fijo, plano o elevado, sobre las eminencias malares, respetando los pliegues nasolabiales.

2. Rash discoide

Zonas eritematosas elevadas con escamas queratosicas adherentes y taponamiento folicular. En las lesiones
antiguas puede producirse cicatrizacion atrofica.

3. Fotosensibilidad

Erupcion cutanea desproporcionada tras exposicion a la luz solar, por historia u observada por el médico.

4. Ulceras orales

Ulceras orales o nasofaringeas, normalmente indoloras, observadas por el médico.

5. Artritis Artritis no erosiva en dos 0 méas articulaciones periféricas, con inflamacion, derrame sinovial o dolor a la palpacion.
Pleuritis: historia clinica convincente, roce auscultado por un médico o demostracion de derrame pleural o
6. Serositis pericarditis: documentada por electrocardiograma, roce auscultado por un médico o demostracion de derrame

pericardico.

7. Nefropatia

Proteinuria persistente superior a 0,5 g/dia 0 > 3+ si no se ha cuantificado o cilindruria: de hematies o hemog-
lobina, cilindros granulosos, tubulares o mixtos.

8. Alteracion Convulsiones o psicosis, en ausencia de trastorno metabalico, electrolitico o de farmacos que las puedan
neuroldgica producir.
Anemia hemolitica con reticulocitosis o
9. Alteracion Leucopenia < de 4.000/mm? en 2 ocasiones 0
hematoldgica Linfopenia < de 1.500/mm? en 2 ocasiones 0

Trombopenia < de 100.000/mm? no secundaria a farmacos.

Anti DNA positivo, 0 Anti Sm positivo 0
10. Alteracion
inmunoldgica

Anticuerpos antifosfolipidos positivos basado en:
1) Anticuerpos anticardiolipinas IgG o IgM (+) a titulos medios o altos

2) Anticoagulante lpico (+) o serologia luética falsamente (+) durante al menos 6 meses

11. Anticuerpos anti-  Titulo anormal de anticuerpos antinucleares por inmunofluorescencia o por otro test equivalente en ausencia de

nucleares positivos

farmacos capaces de producir lupus inducido por los mismos.

Para clasificar a un paciente de lupus eritematoso sistémico son necesarios cuatro de estos 11 criterios, no necesariamente simultaneos



TRATAMIENTO

No existe un tratamiento etiolégico o curativo
actualmente.

Se tratan las manifestaciones especificas de la
enfermedad acorde a cada paciente.

Las manifestaciones leves como artralgias, mial-
gias y artritis pueden ser tratadas con antiinflamato-
rios no esteroideos (AINEs) corticoides en dosis ba-
jas si los AINEs resultan ineficaces o antipaltudicos.

Las manifestaciones cutaneas se suelen tratar
con fotoproteccion, corticoides topicos y antipa-
lUdicos.

Las manifestaciones graves en los sistemas re-
nal, pulmonar, cardiaco, nervioso central, etc; se
Suelen tratar con corticoides en dosis altas, en oca-
siones se emplean inmunosupresores en pacientes
que no responden a corticoides o para evitar las
dosis altas en pacientes que requieran el uso pro-
longadas de estos.

El tratamiento rehabilitador sera Util:

En la artritis para el control del dolor, el manteni-
miento de la funcion articular, la funcion muscu-
lar y la prevencion de deformidades. Se dispone
de termoterapia superficial, electroterapia anal-
gésica y cinesiterapia.

En caso de miopatias secundarias al tratamien-
to con corticoides, las pautas de rehabilitacion
son similares a las de las miopatias inflamatorias
idiopaticas.

Para mejorar el riesgo cardiovascular mediante
gjercicio aerébico supervisado.

Para mejorar déficit neurolégicos con técnicas
especificas de rehabilitacion neuroldgica.

2.1. ARTROPATIA DIABETICA

La artropatia diabética es un cuadro clinico aso-
ciado a la neuropatia diabética que cursa con dafio
6seo y articular que puede ocasionar deformidades
importantes. El tobillo y el pie son los lugares mas
frecuentemente afectados.

PATOGENIA

Actualmente se considera que en pacientes con
una neuropatia diabética tras un evento traumatico,
mayor 0 menor, se activa un proceso inflamato-
rio con liberacion de mediadores proinflamatorios
como el factor de necrosis tumoral alfa, interleucina
6, interleucina 8, que incrementan la expresion del
ligando de receptor activador para el factor nuclear
kK B, mas conocido como RANKL (Receptor Acti-
vator for Nuclear Factor k B Ligand, en inglés) que
estimula la osteoclastogénesis, proceso normal la
reparacion de heridas y que suele limitarse con el
reposo y medidas antiinflamatorias.

En el caso de pacientes con alteraciones de la
sensibilidad, estos continllan caminando y se inicia
un ciclo de inflamacion descontrolada con progre-
siva ostealisis, lo que debilita el esqueleto en un
pie de por sf afectado por una neuropatia motora
con una mala distribucién de cargas, un tono mus-
cular y una tension tendinosa inadecuados lo que
favorece la aparicion de fracturas y deformidades.
También se considera que debido a la neuropatia
autonémica se forman derivaciones arteriovenosas
que aumentan el flujo sanguineo al hueso e incre-
mentan la reabsorcién dsea produciendo debilidad
mecénica ©.

CLASIFICACION

Existen varias clasificaciones de la artropatia
diabética ©, las méas conocidas son la clasificacion
anatomica de Sanders y Frykberg basada en las
regiones del pie y tobillo afectadas ( )y la
clasificacion modificada de Eichenholtz basada en
la historia natural de la enfermedad vy los hallazgos
radioldgicos ( ).

Recientemente, Chantelau y Gritzner ® han ela-
borado una clasificacion basada en los hallazgos
por resonancia magnética ( ), justifican la mis-
ma ya que la resonancia magnética muestra hallaz-
gos en las fases iniciales cuando aun la radiografia
es normal. Establecen dos etapas activa o inactiva
segun la presencia o ausencia de inflamacion ¢sea
y dos grados de severidad 0 y 1 segun la presencia
0 ausencia de fracturas corticales. Esta clasificacion
puede ser Util ya que la actividad es fundamental
para la eleccion del tratamiento y la severidad pue-
de ser predictiva de deformidades.



Tabla 3: Clasificacion anatémica de Sanders y Frykberg.

Tipo Region anatomica Frecuencia de afectacion
| Articulaciones metatarsofalangicas e interfalangicas 15%
Il Articulaciones tarsometatarsianas 40%
[II Articulacion navilocuneiforme, talonavicular y calcaneo cuboideas 30%
v Tobillo y articulacion subtalar 10%
Vv Calcéneo 5%

Tabla 4: Clasificacion modificada de Eichenholtz.

Etapa Clinica

0. Inflamacion Edema, eritema, calor.

Radiologia

Normal

1. Fragmentacion

Edema, eritema, calor. Esta etapa dura de 3 a 4 meses.

Osteopenia, fragmentacion periarticu-
lar, subluxacion o luxacion articular.

2.Coalescencia .
dura de 8 meses a 1 ano.

Desaparece el eritema, disminuye el edema y el calor. Esta etapa Resorcion 6sea, fusion de fragmentos

0seos y esclerosis temprana.

3. Reconstruccion )
en el pie.

Tabla 5: Clasificacion de Chantelau y Griitzner.

Curacion, desaparece el calor, quedan deformidades residuales

Osteofitos, esclerosis subcondral y
disminucion del espacio articular,
maduracion del callo de fractura,
remodelacion ¢sea con redondeo de
los extremos 6seos y puede disminuir
la esclerosis.

Manifestaciones clinicas

Artropatia activa, grado 0

Inflamacion leve, sin deformidades graves

Hallazgos en RM

Edema de médula dsea y de partes a dafio cortical.

Artropatia activa, grado |

Inflamacién severa, grandes deformidades.

Fracturas con dafio cortical, edema de medula 6sea
y de partes blandas.

No inflamacion,
Artropatia inactiva, grado 0
Sin deformidades graves

No iméagenes anormales o minimo edema de mé-
dula dsea residual; esclerosis subcrondal, quistes
0seos, osteoartrosis, dafio ligamentario.

Artropatfa inactiva, grado | -
anquilosis

MANIFESTACIONES CLINICAS

Debemos sospechar una artropatia diabética
aguda en pacientes con neuropatia diabética (au-
sencia de sensibilidad vibratoria y al monofilamento
con ausencia de reflejos rotulianos y aquileos) que
presenten un cuadro inflamatorio agudo (edema,
eritema, aumento de la temperatura local, poco o
ningun dolor). La fase aguda de la artropatia dia-
bética puede durar de 3 a 4 meses. Luego viene
una fase subaguda donde disminuyen los signos
inflamatorios, puede durar de 8 meses a 1 afno.

No inflamacidn, grandes deformidades,

Edema de médula ¢sea residual, callo 6seo,
derrame articular, quistes subcondrales, destruccion
articular, luxacion articular, fibrosis, osteofitos, remo-
delado 6seo, dafio cartilaginoso, dafio ligamentoso,
esclerosis 0sea, pseudoartrosis, anquilosis.

Finalmente ocurre una fase de reconstruccion don-
de desaparece la inflamacion y se observan las de-
formidades residuales.

DIAGNOSTICO

Se basa en las manifestaciones clinicas y los
hallazgos en las pruebas complementarias.

En fase aguda la radiografia puede ser normal,
se recomienda realizar una RMN que nos mostrara
edema de médula dsea y de partes blandas.



En fase subaguda podremos encontrar en la
radiografia: resorcion ¢sea, fusion de fragmentos
0seos vy esclerosis temprana (fase Il de coalescen-
cia de Eichenholtz, ). Se ha sugerido el uso
de la resonancia magnética para valorar en esta
etapa la remisién, ya que demuestra una reduccion
del edema de médula 6sea.

En la fase de reconstruccién podremos encon-
trar en la radiografia: osteofitos, esclerosis sub-
condral, disminucién del espacio articular, madu-
racion del callo de fractura, remodelacion dsea con
redondeo de los extremos 6seos y puede disminuir
la esclerosis (fase lll de reconstruccién de Eichen-
holtz, ).

En fase aguda sera necesario establecer un diag-
nostico diferencial con otros cuadros similares como
celulitis, gota, osteoartritis, osteomielitis.

Las pruebas de laboratorio no son diagnoésti-
cas de artropatia, pero serviran para el diagnéstico
diferencial.

El diagndstico diferencial entre artropatia diabé-
tica y osteomielitis no suele ser facil, sobre todo
en pacientes que presentan Ulceras profundas,
pudiendo incluso coexistir ambas entidades. Para
el diagnostico de osteomielitis la RMN sera de utili-
dad, en caso de no ser conclusiva o no poder rea-
lizarse se requerira de técnicas como la tomografia
por emision de positrones con fllor-18 desoxiglu-
cosa asociada a tomografia computarizada (F-18
FDG-PET/CT). Si la valoracion clinica y de ima-
gen no es concluyente se recomienda realizar una
biopsia dsea.

TRATAMIENTO

Lo adaptaremos segun la fase en la que se en-
cuentre el paciente basandonos en la clasificacion
modificada de Eichenholtz.

Fases Oy 1: sera necesario la inmovilizacion y
descarga de la articulacion para evitar la pro-
gresion de la artropatia y deformidades secun-
darias. El tratamiento de eleccién es un yeso de
contacto total con evaluaciones semanales o
quincenales del mismo para irlo ajustando a la
disminucion del edema y para verificar el estado
de la piel. En caso de no disponer del personal
especializado para la colocacion de este tipo
yeso o existan Ulceras que dificulten la coloca-
cion del mismo una alternativa son las ortesis
de descarga neumaticas. Para mantener la des-
carga el paciente requerira de muletas, silla de
ruedas o andadores. Esta fase suele durar de 3
a 4 meses hasta que se observe una disminu-
cién de la inflamacion y datos radiolégicos de
coalescencia.

Fase 2: se podra cambiar el yeso de contacto
total por una ortesis tipo Charcot restraint or-
thotic walker (CROW) o similar y se autoriza la
carga progresiva.

Fase 3: el paciente podra utilizar un calzado
ortopédico.

El tratamiento quirdrgico estara indicado cuan-
do exista afectacion de partes blandas, inestabili-
dad del pie 0 no sea posible adecuar un calzado.

2.2. ARTROPATIAS MICROCRISTALINAS

Las artropatias microcristalinas son un grupo
de enfermedades producidas por el depdsito de
cristales en las articulaciones, tendones, bursas y
ligamentos. En este capitulo abordaremos las prin-
cipales: la gota vy la artropatia por depésito de piro-
fosfato calcico dihidratado.

A. GOTA

Se produce por el depdsito de cristales de urato
monosodico en articulaciones, tendones, bursas y
ligamentos.

Los cristales de urato monosddico se pueden
formar ante niveles de acido Urico en suero mayo-
res de 6,8 mg/dl (hiperuricemia), aunque no todos
los pacientes con hiperuricemia desarrollan gota.

La gota se caracteriza por episodios de artritis
aguda (gota aguda) con dolor e inflamacion impor-
tante, alternados con periodos asintomaticos (gota
intercritica).

Los episodios agudos se producen cuando las
células sinoviales fagocitan los cristales de urato
monosodico, y activan una respuesta inflamatoria.
La acumulacion repetitiva de cristales de urato mo-
nosodico puede dar lugar a la formacion de granu-
lomas alrededor de estos que se denominan tofos.

Manifestaciones clinicas

Tanto los aumentos como los descensos brus-
cos en la concentracion plasmatica de &cido urico
pueden provocar un atague agudo.

La presentacion suele ser monoarticular, suele
afectar mas las extremidades inferiores, la articula-
cion metatarsofalngica del primer dedo del pie es
el lugar mas frecuentemente afectado. En mujeres
postmenopausicas puede tener una presentacion
poliarticular y en pacientes ancianos puede ser
igual que a otras artropatias degenerativas.

Diagnostico

El diagndstico se establece mediante las mani-
festaciones clinicas junto con la demostracion de



los cristales de urato monosédico en el aspirado de
liquido sinovial, del tejido afectado o de los agrega-
dos tofaceos.

Tratamiento

La gota es una enfermedad reversible debido
a que los cristales de urato monosoédico pueden
disolverse y desaparecer cuando la hiperuricemia
se normaliza.

En fase aguda el tratamiento esta dirigido al
control del dolor y la inflamacion mediante AINEs
(indometacina 50 mg cada 8 horas, naproxeno
500 mg cada 12 horas o diclofenaco mg 50 cada
8 horas) reposo articular y crioterapia. En caso de
contraindicacion para el uso de AINEs se puede
emplear corticoides tipo prednisona 30 a 50 mg vo/
dia, betametasona depot intramuscular o intraar-
ticular, triamcinolona intramuscular o intraarticular.
En cuadros severos, si la articulacion lo permite,
puede ser Util la aspiracion completa del liquido
sinovial con inyeccion intraarticular de corticoides.

En fase intercritica debe tratarse la hiperurice-
mia, los niveles de acido Urico pueden disminuirse
con farmacos que disminuyan su sintesis como el
alopurinol o con farmacos que aumenten su elimi-
nacion renal (uricosuricos) como la benzobromaro-
na, sulfinpirazona y el probenecid. Antes de iniciar
el tratamiento con estos farmacos se recomienda
la administracion de colchicina a dosis de 0,5 a 1
mg/dia o AINEs a dosis bajas como profilaxis de
ataques agudos que pueden presentarse ante el
descenso brusco de acido urico.

Desde el punto de vista rehabilitador en fase
aguda los pacientes no suelen recibir tratamiento.
En fases cronicas el tratamiento rehabilitador estara
dirigido a controlar el dolor mediante electroterapia
analgésica, mantenimiento de la funcion articular y
muscular mediante cinesiterapia y técnicas de eco-
nomia articular para evitar sobrecargas.

B. ARTROPATIA POR DEPOSITO DE PIROFOSFATO
CALCICO DIHIDRATADO

Se produce por el depdsito de cristales de pi-
rofosfato calcico dihidratado en fibrocartilagos,
cartilago articular, membrana sinovial, tendones y
ligamentos periarticulares.

Etiolégicamente se acepta la existencia de for-
mas hereditarias, otras asociadas a enfermedades
endocrino metabdlicas como hiperparatiroidismo,
hemocromatosis, hipomagnesemia y otras formas
idiopaticas.

Manifestaciones clinicas

Afecta principalmente las rodillas, otros lugares
que suele afectar son caderas, hombros, codos,
mufecas y articulaciones metacarpofalangicas (so-
bre todo 2da y 3ra), sinfisis del pubis.

Se identifican varias formas clinicas, la mas fre-
cuente es una artritis cronica progresiva con epi-
sodios agudos inflamatorios superpuestos; otras
formas pueden ser cuadros de artritis aguda similar
a la gota aungue menos doloroso, cuadros de po-
liartritis simétrica similar a la artritis reumatoide o
cuadros de artropatia cronica degenerativa en oca-
siones destructiva y muy grave.

Diagnéstico

Podremos realizar el diagnostico siguiendo los
criterios establecidos por McCarty:

|. Demostracion de cristales de pirofosfato cél-
cico en la biopsia, 0 en el aspirado de liquido
sinovial, por difraccion de los rayos X o me-
diante analisis quimico.

IIl. A. Identificacion de cristales sugestivos de
pirofosfato célcico en el liquido sinovial por
medio del microscopio de luz polarizada (con
birrefringencia débilmente positiva o nula).

Il. B. Presencia de calcificaciones tipicas en la
radiologia (calcificaciones punteadas en fi-
brocartilagos y calcificaciones lineales finas
en los cartilagos articulares hialinos. También
se pueden observar depdsitos calcicos en
las capsulas articulares, los ligamentos, los
tendones y la membrana sinovial).

lIl. A. Artritis aguda, especialmente de articula-
ciones grandes.

lIl. B. Artropatia crénica, en especial de rodillas,
caderas, carpos, codos, hombros y meta-
carpofalangicas, a veces acompafiada de
ataques agudos.

De acuerdo con estos criterios, la enfermedad
se divide en tres categorias:

A. Definida: ha de cumplir el criterio | o bien los
criterios Ay Il B

B. Probable: ha de cumplir el criterio Il A o bien
el Il B.

C. Posible: criterio Il A, o bien el lll B. Esta ca-
tegoria no es diagndstica y su unico valor es
el de alertar la posibilidad de la enfermedad.

Tratamiento

A diferencia de la gota en la enfermedad por de-
posito de pirofosfato calcico dihidratado, el depodsito



de los cristales es irreversible actualmente, por lo
cual el tratamiento esta dirigido al control del dolor
y la inflamacion.

El tratamiento farmacoldgico en fase aguda y el
tratamiento rehabilitador en fase crénica es similar
al de la gota.

2.3. ARTROPATIA HEMOFILICA

La artropatia hemofilica es el dafio articular que
se presenta en pacientes hemofilicos con episo-
dios repetidos de hemartrosis sin un tratamiento
adecuado.

La hemartrosis es la manifestacion mas fre-
cuente de la hemofilia (70-80%). Los lugares mas
afectados son las rodillas, tobillos y codos, menos
frecuentes en hombros y caderas.

Aungue la patogenia no esta completamente
aclarada se acepta actualmente que ante la pre-
sencia de un sangrado articular se produce des-
truccion del cartilago articular y del hueso subcron-
dral por la activacion del plasmindgeno sanguineo
y por accion de mediadores proinflamatorios (factor
de necrosis tumoral a, Interferon vy, Interleucina 6,
Interleucina 8, Interleucina 1) liberados por los ma-
crofagos y sinoviocitos. También al sobrepasarse la
capacidad de remocion de eritrocitos por parte de
sinoviocitos y macrofagos, se acumula hemosideri-
na que estimula la apariciéon de oncoproteinas que
promueven la hipertrofia de la membrana sinovial
ocasionando un ambiente de hipoxia tisular que fa-
vorece la neoangiogénesis, fuente para nuevas he-
morragias, que perpetua el ciclo de dafno articular
hasta producirse una artropatia hemofilica®.

MANIFESTACIONES CLINICAS

En una hemartrosis aguda los pacientes suelen
presentar “auras” que describen como sensacion
de hormigueo o presion intraarticular; en casos de
hemorragias leves presentan dolor de intensidad
baja, poca inflamacion, poca repercusion funcio-
nal y recuperacion en 24 6 48 horas; en caso de
hemorragias graves refieren sensacion de presion
articular y dolor intenso que se incrementa con el
movimiento, se puede encontrar posicidn antidlgica
en flexion de la articulacion afectada, aumento de
volumen, aumento de la temperatura local y dificul-
tad para la movilidad articular.

En pacientes con hemartrosis recurrente, con
un mal manejo de los episodios agudos puede de-
sarrollarse una sinovitis crénica. Suelen aparecer
en las articulaciones diana (3 o mas hemorragias
espontaneas en la misma articulaciéon durante un
periodo de 6 meses consecutivos). Los pacientes

refieren dolor leve de inicio insidioso o lento, que no
aumenta con el movimiento, se encuentra aumen-
to de volumen y de la temperatura local, movilidad
articular normal o ligeramente disminuida.

Silos episodios de hemartrosis aguda y sinovitis
crénica no son tratados adecuadamente se puede
desarrollar una artropatia hemofilica crénica con
dolor, deformidad articular, contractura muscular,
rigidez, desviacion angular.

En pacientes con artropatia hemofilica crénica
sera necesario distinguir entre un episodio agudo
de hemartrosis y una reagudizacion de los sinto-
mas de la artropatia, Timmer y colaboradores © en
un estudio publicado en el aflo 2015 sefialan las
caracteristicas clinicas mas importantes para dife-
renciar ambas entidades:

Curso de los sintomas: en la hemartrosis agu-
da encontraremos la presencia de “auras” se-
guidos gradualmente de la clinica habitual, en
cambio en la artropatia hemofilica los sintomas
aparecen después de periodos de inactividad,
mejoran con el movimiento y se incrementan
después de largos periodos de actividad.

Causa de las complicaciones: la hemartrosis
aguda se presenta tras un traumatismo agudo
o incluso de manera espontanea, en la artropa-
tia los sintomas empieza tras un menor uso de
la articulacion.

Historia articular: si es joven y no tiene una his-
toria de hemorragias recurrentes es poco pro-
bable que tenga una artropatia hemofilica.

Tipo de dolor: en la hemartrosis compromete
toda la articulacion y es de caracter opresivo,
en la artropatia es de tipo punzante y mas loca-
lizado en alguna parte de la articulacion.

Grado vy dificultad de movimiento: la limitacion
en el rango de movimiento es méas pronunciada
en la hemartrosis aguda.

DIAGNOSTICO

En los episodios agudos de hemartrosis la clini-
ca sera suficiente para el diagnostico no siendo ne-
cesario la realizacion de radiografias o ecografias.

La sinovitis cronica la podremos diagnosticar
mediante las manifestaciones clinicas tipicas y los
hallazgos en pruebas de imagen. La ecografia es
atil, identificandose hipertrofia sinovial como una
imagen de aspecto irregular e hiperecoica con au-
mento de la vascularizacion determinada mediante
Eco Doppler.

LLa valoracion de la artropatia hemofilica se suele
realizar mediante sistemas de puntuacion clinicos y
radiolégicos.



La escala de Gilbert 19 (tabla 6) es la mas utili-  sensible por lo que se han disefiado otras escalas
zada para la valoracion clinica aunque en nifiosyen ~ como la de Estocolmo, la de Mancon Johnson, la
fases precoces de la enfermedad puede ser poco  Hemophilia Joint Health Score 2.0 (HJHS).

Tabla 6: Escala de Gilbert.

Hallazgo

Edema

Puntuacion

Ausente: 0
Presente: 1
Sinovitis cronica: 2

Atrofia muscular

Ausente: 0
Presente: 1

Deformidad axial

Normal o 0°-7° de valgo: O
8-15° de valgo 0 0°-5° de varo: 1
>15° de valgo 0 >5° de varo: 2

Crepitacion

Ausente: 0
Presente: 1

Extension del movimiento

Pérdida del 10% del total: 0
Pérdida del 10-30%: 1
Pérdida mayor del 30%: 2

Contractura en flexidn irreductible <15%0
(cadera, rodilla, tobillo) >15%1
Ninguna: 0

Inestabilidad

Presente pero sin alterar la funcion: 1
Déficit funcional o requiere ayuda para la marcha; 2

0 puntos: Articulacion sana

1-4 puntos: Artropatia leve

5-8 puntos: Artropatia moderada
9-12 puntos: Artropatia grave

La radiografia simple es de utilidad en la estadi- ~ de Arnold-Hilgartner (tabla 7) y la de Pettersson
ficacion de la artropatia hemofilica, entre las esca-  (tabla 8) 19,
las de valoracion radioldgicas mas utilizadas estan

Tabla 7: Escala de valoracion radioldgica de Arnold y Hilgartner.

Grado | Tumefaccion tejidos blandos, sin afeccion osteoarticular.

Osteoporosis e hipertrofia epifisaria; no erosiones, no estrechamiento del

Grado I D
espacio articular.

Quistes subcondrales, rétula cuadrangular, ensanchamiento de la escotadu-

Grado Il ra intercondilea distal femoral y humeral.

Destruccion del cartilago articular, con disminucion del espacio articular y
Grado IV .

deformidad angular.
Grado V Pérdida del cartilago articular, estrechamiento epifisario, desorganizacion

completa de la articulacion



Tabla 8: Escala de evaluacion radioldgica de Petterson.

Alteracion Valoracion Puntuacion
Osteoporosis Ausente 0
Presente 1
) P Ausente 0
Ensanchamiento epifisario
Presente 1
Ausente 0
Superficie subcondral irregular Presente 1
Total 2
Ausente 0
Estrechamiento del espacio articular Espacio >1Tmm 1
Espacio <1 mm 2
Ausente 0
Formacion de quistes subcondrales 1 quiste 1
> 1 quiste 2
o ) ) Ausente 0
Erosion de los margenes articulares
Presente 1
Ausente 0
Incongruencia de los extremos 0seos que articular Poca 1
Pronunciada 2
Deformidad articular (angulacion y/o desplazamiento de los huesos /S(L)lgznte ?
que articulan) .
Pronunciada 2

Puntuacion maxima: 13 puntos

La RMN es una prueba Util para la deteccion de
alteraciones precoces a nivel de sinovial y cartilago
que no se detectan con la radiografia simple, se
puede considerar su realizacion a partir de 3 o mas
sangrados en una articulacion. También sera de uti-
lidad, aunque de mayor coste, para la valoracion
del dano articular. La escala de Denver y la escala
Europea son de las mas utilizadas para la valora-
cion del dafo articular con RMN.

TRATAMIENTO

A. Hemartrosis aguda %17,

La base del tratamiento es el control de la he-
morragia mediante la administracion del factor
de coagulacion deficitario durante las primeras
horas. Debe iniciarse incluso desde que el pa-
ciente reconoce los sintomas iniciales tipo aura.

El objetivo es alcanzar niveles plasmaticos del
factor entre 40-60 Ul/dL. Cada unidad de Fac-
tor VIII por kilogramo de peso corporal que se
infunda por via intravenosa elevara el nivel de
Factor VIII alrededor de 2 Ul/dl, su vida media
es de 8 a 12 horas. Cada unidad de Factor IX
por kilogramo de peso corporal que se infunda
por via intravenosa elevara el nivel plasmatico
de Factor IX alrededor de 1 Ul/dl, su vida media
es de 18 a 24 horas.

El tratamiento suele mantenerse de 1 a 2 dias,
y se ira ajustando los dias siguientes segun
evolucion.

En pacientes cuyas hemorragias no mejoran a
pesar del reemplazo adecuado del factor defici-
tario se debe considerar la presencia de inhibi-
dores, estos son inmunoglobulinas IgG que se
unen al factor VIl y IX e impiden su interaccion
normal con el resto de los factores de coagula-
cion. En estos casos se requerira tratar a los pa-
cientes con dosis mas altas del factor deficitario
0 con agentes capaces de inducir hemostasia
en ausencia de factor VIII o IX como el concen-
trado de complejo protrombinico activado y fac-
tor VIl activado recombinante.

En caso de hemartrosis grave y a tension se
recomienda realizar una artrocentesis si la evo-
lucion es menor de 48 horas y siempre bajo la
administracion previa de factor deficitario con ni-
veles de entre 30 a 50 Ul/dI. Ante la presencia de
inhibidores se pueden utilizar los hemostaticos
necesarios. Tras la artrocentesis sera necesario
vendar la articulaciéon y mantenerla en reposo
durante 24 a 48 horas, junto con crioterapia.

Junto con el control de la hemorragia sera ne-
cesario:

- Controlar el dolor y la inflamacién mediante
crioterapia 15 a 20 minutos cada 4 a 6 ho-
ras en la zona afectada, sin contactar la piel
directamente y tratamiento farmacologico



con paracetamol, inhibidores de la ciclooxi-
genasa 2 (COX-2) o asociaciones tipo para-
cetamol/tramadol, paracetamol/codeina; no
se recomienda el uso de acido acetilsalicilico
(AAS) o AINEs por su accién sobre la funcion
plaguetaria.

- Proteger la articulacion mediante reposo
e inmovilizacion con vendajes o férulas de
descarga hasta que disminuya el dolor du-
rante 24 a 48 horas.

- Recuperar la funcion articular, la funcién
muscular y la marcha: el tratamiento de fi-
sioterapia podra iniciarse a partir de las 24-
48 horas y una vez controlado el dolor. Se
inicia con ejercicios isométricos para evitar
la atrofia muscular. A partir del cuarto dia ci-
nesiterapia activo asistida e ir incorporando
progresivamente ejercicios isoténicos con-
céntricos y excéntricos. En el caso de ex-
tremidades inferiores, iniciar la marcha con
ayuda de bastones a partir del séptimo dia,
iniciar en descarga y luego carga parcial pro-
gresiva cuando el cuadriceps tenga al me-
nos un 3/5 de balance muscular.

Sinovitis crénica 101,

- Prevencion de hemorragias mediante la ad-
ministracion profilactica del factor de coagu-
lacion deficitario.

- Control del dolor con paracetamol, inhibido-
res COX-2, asociaciones tipo paracetamol/
tramadol o paracetamol/codeina.

- Electroterapia tipo onda corta pulsatil, ultra-
sonido pulsatil, magnetoterapia para reducir
dolor e inflamacion.

- Mantenimiento articular con movilizaciones
activo asistidas y activas, reeducacion ges-
tual, ejercicios de economia articular, reedu-
cacion de las actividades de la vida diaria.

- Fortalecimiento de la musculatura periarti-
cular con ejercicios isométricos e isotonicos
progresivos. Crioterapia 15-20 minutos tras
los mismos.

- Ejercicios de propiocepcion y reeducacion

de la marcha.

Si tras seis meses de tratamiento conservador
persisten los sintomas de sinovitis esta indicada la
realizacion de una sinoviortesis, que consiste en
lisar la membrana sinovial mediante procedimien-
tos quimicos o radioactivos, o una sinovectomia
quirdrgica.

Tras una sinoviortesis se recomienda reposo
durante las primeras 24 horas, especialmente en
articulaciones de carga, se permitira realizar ejerci-
cios de fortalecimiento isométrico. Al dia siguiente
se podran iniciar los ejercicios de movilizacion arti-

cular y fortalecimiento muscular isométrico y resisti-
do progresivo, con crioterapia post gjercicio.

Artropatia hemofilica 19,
En funcion de la clinica que presente el paciente

realizaremos:

- Control del dolor mediante tratamiento far-
macoldgico (paracetamol, inhibidores COX-
2, asociaciones tipo paracetamol/tramadol o
paracetamol/codeina) y medidas fisicas tipo
corrientes analgésicas, onda corta pulsatil,
ultrasonido pulsatil, magnetoterapia.

- Movilizaciones pasivas y activo asistidas en
caso de rigidez articular.

- Fortalecimiento muscular isométrico y elec-
troestimulaciéon muscular en caso de atrofia
muscular.

- Reeducacioén propioceptiva y de la marcha.

- Adaptacion de ortesis en las alteraciones de
apoyo, de estabilidad y deformidades que
puedan estar presentes.

Si el tratamiento conservador no resulta satis-

factorio se puede considerar el tratamiento qui-
rdrgico.
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