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Enfermedades reumadticas en el nino
y adolescente: ; En qué punto estamos
en nuestro pais?

as enfermedades reumdticas son un grupo diverso de entidades que se caracterizan por

manifestar inflamacidn crénica, frecuentemente de causa desconocida, y que afectan a

estructuras del sistema musculoesquelético, los vasos sanguineos, la piel y otros dérganos.
La reumatologia pedidtrica es el drea de capacitacion especifica dedicada a estas enfermedades
cuando afectan a nifos y adolescentes, encargandose del abordaje diagndstico-terapéutico de
un amplio nimero de enfermedades: trastornos del sistema musculoesquelético como la artri-
tis idiopdtica juvenil (AIJ); enfermedades autoinmunes sistémicas como el lupus eritematoso
sistémico, la dermatomiositis juvenil o la esclerodermia; vasculitis; enfermedades autoinflama-
torias como el sindrome PFAPA o los sindromes hereditarios de fiebre periddica; cuadros de
dolor amplificado como la fibromialgia, o la osteoporosis secundaria, entre otras.

La reumatologia pedidtrica se desarrollé en gran medida a partir del estudio de la artritis in-
flamatoria crdnica, sintoma comun a muchas de las mencionadas enfermedades. La fiebre reu-
madtica constituyo una de las principales entidades objeto de estudio ya en el siglo XIX, susci-
tando el interés por la patologia reumadtica del nifio y adolescente. Asi, las caracteristicas de las
vasculitis leucocitocldsticas se describieron por Schonlein y Henoch en la primera mitad del
siglo XIX; la dermatomiositis juvenil, por Unverricht en 1887, y el lupus eritematoso sistémico
aparece comunicado en nifios desde al menos 1904. En 1897, George Frederic Still describié un
grupo de 22 nifos con artritis aguda y crénica, observando las diversas formas clinicas de debut
y diferencidndolos de la artritis crénica del adulto. Algunos de estos pacientes presentaban lo
que durante muchos afios se denominé enfermedad de Still y hoy se conoce como AIJ de inicio
sistémico. El mayor conocimiento del espectro de enfermedades reumadticas infantiles condujo,
en los anos 40 del pasado siglo, a considerar la reumatologia pedidtrica como una disciplina
médica relacionada con la reumatologia de adultos, aunque diferenciada de la misma.

No obstante, fue en la década de 1970 cuando la especialidad prosperd, estimulada por el cre-
cimiento de la inmunologia, las nuevas tecnologias y el advenimiento de nuevos tratamientos.
En 1971 la Asociacion Americana de Reumatismo establecié un Subcomité de Criterios para
la artritis reumatoide juvenil (hoy AIJ) y en 1975, un grupo de especialistas estadounidenses
crearon un Grupo de Estudio Colaborativo de Reumatologia Pedidtrica para fomentar estudios
pedidtricos. En 1996 se fund6 en Europa la organizacion Pediatric Rheumatology International
Trials Organization (PRINTO), dedicada a la investigacion en Reumatologia pedidtrica, y en 1997
se reconoci6 oficialmente la sociedad europea Pediatric Rheumatology European Society (PReS).

En cuanto a Espafia, en el afio 1991 se crea en Palma de Mallorca el Grupo de Trabajo en Reu-
matologia Pedidtrica, y en 1996 este Grupo se formalizé como Seccidon de Reumatologia Pe-
didtrica dentro del seno de la AEP. En el afio 1998 se firma el acta fundacional como Sociedad
Espanola de Reumatologia Pedidtrica (SERPE). Un afio antes, en 1997, ya se habia realizado el T
Congreso Nacional de Reumatologia Pedidtrica en Valencia, con cardcter bienal hasta 2021 en
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que pasa a ser anual. En el aio 2010 SERPE organizé el 17° Congreso de la Sociedad Europea
de Reumatologia Pedidtrica (17th Pediatric Rheumatology European Society Congress, PReS) en
Valencia, junto con el 82 Congreso Nacional de SERPE. Este congreso fue un gran €xito, tanto
por el numero de asistentes llegados de todo el mundo, como por el alto nivel cientifico de las
ponencias y comunicaciones presentadas, marcando la mayoria de edad de esta especialidad
en nuestro parfs.

La AIJ ha sido histéricamente considerada la enfermedad crdénica reumdtica mds frecuente en
la infancia. Aunque las cifras varfan discretamente seguin autores y origen de la poblacion estu-
diada, la incidencia y prevalencia se sitdan en torno al 1/1.000 y 1/10.000 nifios, respectivamen-
te, siendo la enfermedad predominante en las agendas de las consultas de los reumatélogos
pedidtricos sobre otras condiciones crénicas. Pero, como médicos, todos hemos oido decir que
“sélo se diagnostica lo que se conoce”. Esta mdxima es, como apuntan Antén et al en un recien-
te editorial”, especialmente acertada cuando hablamos de enfermedades reumadticas de los
nifios, a priori infrecuentes. No obstante, los avances en biologia molecular, genética e inmu-
nologia que han tenido lugar de forma imparable a lo largo de la dltima década han conducido
a un mayor conocimiento etiopatogénico de antiguas enfermedades y la descripcién de otras
muchas nuevas, por un lado; y por otro, el propio desarrollo de la especialidad ha demostrado
que algunas entidades a las que se dedica no se pueden considerar tan infrecuentes (un buen
ejemplo es el sindrome PFAPA). Asi, el campo de competencia de la reumatologia pedidtrica
se ha visto sustancialmente ampliado, poniendo de manifiesto la necesidad de incrementar
el conocimiento sobre el mismo. Sin embargo, en nuestro pafs, existe la percepcién de que se
precisa una mejoria de la formacién en reumatologia pedidtrica en todos los niveles (grado y
posgrado)?. Resulta fundamental que los programas formativos incluyan conocimientos sobre
este grupo de enfermedades, y, “regresando a las bases”, también sobre exploracién del aparato
musculoesquelético. Al igual que es necesario que un pediatra tenga soltura en la auscultacién
cardiopulmonar o en la deteccidn de los signos meningeos, debe saber realizar una exploracién
musculoesquelética del nifio. Pero, de nuevo, los datos muestran como muchas veces no se
incluye dicha exploracién en el examen fisico®, o reflejan la falta de confianza de los propios
profesionales al hacer una exploracién articular®. Centrdndonos en la formacidn, el Ameri-
can Board of Pediatrics convocé en 1992 el primer examen de acreditacion en reumatologia
pedidtrica, y en 1994 se aprobé la formacién especializada en el Reino Unido. Desde enton-
ces, numerosos paises la han reconocido como especialidad, y la Unién Europea de Médicos
Especialistas (UEMS) y su seccién pediétrica (Academia Europea de Pediatria), reconocen la
subespecialidad y su programa formativo a nivel europeo. En 2016 se aprobd la dltima versién
del European Training Requirements in Paediatric Rheumatology Syllabus.

Respecto a las opciones terapéuticas, los avances han sido enormes. La irrupcién de los agen-
tes bioldgicos, en torno al afio 2000, supuso un antes y un después en el manejo de las enferme-
dades reumadticas pedidtricas. Desde entonces el desarrollo de nuevas moléculas ha continuado
velozmente, a menudo gracias a los avances biotecnoldgicos que permiten estudiar las dianas
moleculares implicadas en la fisiopatologia de cada enfermedad y descubrir su causa genética
cuando ésta existe. En la actualidad, el objetivo realista a alcanzar en la mayor parte de estas
patologias es la remisidn de la enfermedad, considerando una cuestion del pasado el desarrollo
de secuelas o discapacidad fisica grave. Hoy en dia, la inmensa mayoria de los pacientes llevan
una vida normal y participan en actividades deportivas y de ocio al igual que otros nifios de su
edad. En este aspecto ha sido fundamental la implementacién de ensayos clinicos disefiados
especificamente para el paciente pedidtrico, y no solamente enfocados a AIJ. Asimismo, el
seguimiento de los pacientes en centros especializados ha permitido la creacion de redes cola-
borativas, registros y estudios multicéntricos nacionales e internacionales, impulsados por las
ya mencionadas PRINTO, PReS o SERPE.
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Como en tantas especialidades pedidtricas, la cronicidad de las enfermedades reumdticas del
nifio y adolescente ha conllevado la necesidad de desarrollar convenientes estrategias de tran-
sicién y transferencia a las unidades de reumatologia de adultos. El creciente interés en este
aspecto de la asistencia ha cristalizado en la puesta en marcha de propuestas de consenso para
llevar a cabo este importante y complejo proceso -el cambio de especialista responsable- de
forma dptima®. Es indudable la pertinencia de contemplar al nifio y adolescente con una pers-
pectiva global y cambiante, considerando las particularidades fisioldgicas, clinicas y sociales
que influyen determinantemente en cada etapa de su vida.

Por ultimo, cabe sefalar el papel cada vez mds protagonista de las asociaciones de pacientes
y sus familias. SERPE comenzd en 2015 a llevar a cabo una “Jornada anual de familias de ni-
fios y adolescentes con enfermedades reumadticas” que se celebra simultdneamente en varias
ciudades del territorio nacional, en colaboracion con las asociaciones locales de pacientes y
los especialistas que atienden a estos nifios. El buen resultado percibido por todos los partici-
pantes ya en esa primera convocatoria propicié su consolidacion en similar formato cada afo;
y se afianzd, ademds, a partir del afio 2020 en que se sumd a la celebracién en multiples paises,
coincidiendo con el WORD day (World Young Rheumatic Diseases Day) el 18 de marzo. Se debe
subrayar, por otro lado, cémo muchas de estas asociaciones contribuyen de forma altruista con
la investigacién en Reumatologia Pedidtrica, ofreciendo becas que permiten avanzar en el co-
nocimiento de estas enfermedades.

Se puede concluir por tanto que, aunque hay mas luces, indudablemente existen ain sombras
en el campo de la reumatologia pedidtrica, casi todas expuestas en este editorial. La mayoria
de ellas son derivadas de la necesidad atun no suficientemente cubierta tanto de formacidn
de los profesionales sanitarios, como de garantia de asistencia a estos pacientes en unidades
especializadas. También se prevén importantes retos que implican la investigacidon de nuevos
fdrmacos y nuevas técnicas diagndsticas, todo ello decisivo en la bisqueda del tratamiento mds
preciso (mds eficaz y con menos efectos secundarios) para cada paciente. Es esencial el apoyo
por parte de los diferentes estamentos responsables a nivel sanitario y politico, para garantizar
que cualquier nino o adolescente con sospecha de enfermedad autoinmune o autoinflamato-
ria pueda acceder a un especialista cualificado®. Queda, en definitiva, camino que recorrer y
trabajo que realizar, tareas que han de ser contempladas con la responsabilidad, el optimismo
y la confianza que ofrece saber que las bases de la reumatologia pedidtrica estdn sélidamente
asentadas como especialidad.
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