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0271
EVALUACION DE HALLAZGOS ECOGRAFICOS DE GLANDULAS SALIVARES MAYORES
COMPATIBLES CON SINDROME DE SJOGREN EN PACIENTES CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
EN EDAD PEDIATRICA. ESTUDIO PRELIMINAR

GONZALEZ OSLER Valeria, CERVETTO Vanesa, BRUSCO Isabel, GALLO Daniela, LAJE Melisa, MARCANTONI Maria, NECUL Gabriela, LACAPRA Emilia,
HERNANDEZ Rocio

HOSPITAL GENERAL DE NINOS PEDRO DE ELIZALDE

INTRODUCCION: En pediatria la incidencia de sindrome Sjdgren (SS) secundario en pacientes con lupus eritematoso sistémico (LES) esté subestimada
por la limitacién en los métodos de diagndstico y la variacion de las manifestaciones clinicas, como una menor frecuencia de los sintomas sicca tradi-
cionales, requiriendo métodos objetivos para el diagnéstico. Un método no invasivo para evaluar las glandulas salivales (GS) es la ecografia. Hasta el
momento no existen en nuestro pais estudios que la incorporen como método para diagnosticar el compromiso de GS y que asocien los resultados con
otros criterios de clasificacion.

OBJETIVO: Identificar alteraciones ecograficas de GS mayores consistentes con SS en una cohorte de pacientes con LES juvenil (LES]). Identificar con los ha-
llazgos ecogréficos, clinicos, oftalmoldgicos y de laboratorio los pacientes que cumplen criterios para SSy evaluar la incidencia de SSJ en pacientes con LESJ.
METODOS: Estudio transversal, ambispectivo de pacientes con diagnéstico de LES] atendidos en la Seccién de Reumatologia del Hospital Elizalde desde el
1/2017 hasta el 5/2023. Se realizé ecografia de glandulas parétidas y submaxilares siguiendo un sistema de evaluacion y puntuacion consensuado por un
grupo OMERACT o se obtuvo el informe de la historia clinica y se puntué con el mismo sistema, Test Schirmer y tinciéon con Rosa de Bengala y un cuestiona-
rio clinico basado en el ESSPRI adaptado a la edad pediatrica. Se tomaron datos de interés de la historia clinica. Se evalu6 si los pacientes cumplian con los
criterios de clasificacion de SS propuestos para la edad pediétrica por Bartunkova J, utilizando la ecografia para determinar el compromiso de GS. Se realiz6
estadistica descriptiva variables (V) continuas media con SD, V categéricas (C) porcentaje IC 95%. Se compard VC Test exacto Fischer. Estadistico SPSS.
RESULTADOS: Hasta la fecha a 18/20 pacientes se les realizé ecografia (ECO). 94.4% de sexo femenino, edad media de 14 afios (2.4), duracién media
de enfermedad de 34.3 meses (44.3). 6/18 ECO (33,3%) presentaron hallazgos compatibles con SS. 6/6 con ECO compatible son de sexo femenino,
edad media de 15,83 afios, duraciéon media de enfermedad de 47,5 meses. De las 6 ECO, 50% obtuvo score ecogréfico de 2'y 50% de 3. Aquellos con
score de 3 en parétidas presentaron igual compromiso de glandulas submaxilares. De los 6 ECO compatible, 83.3% presenté anticuerpo Anti-Ro posi-
tivo y 66.7% hiperinmunoglobulinemia. Ninguno presenté pruebas oftalmoldgicas positivas. El 66.6% refirid sintomas clinicos. De los 6 pacientes,
66.7% cumplié los criterios para SS. Un paciente cumplio criterios SS sin ECO compatible a 1T mes desde el diagndstico de LES. Todos los pacientes
con criterios SS refirieron algun sintoma en el cuestionario clinico. La incidencia de SS en nuestra poblacién fue de 27.8%. Se encontré una relacién
estadisticamente significativa entre los pacientes con criterios para SSy la ECO compatible SS (0.0217; p<0.05).
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CONCLUSION: Este estudio preliminar es el primero realizado en nuestro pais que identifica la presencia de hallazgos ecogréficos en GS
compatibles con SSjy utiliza dicho método dentro de los criterios de clasificacién de SSj en una cohorte de pacientes con LES;. Si bien es una co-
horte pequeiia, 33% de los pacientes presenté hallazgos ecograficos compatibles, similar a lo descrito en la bibliografia, y 66.7% de estos presenté
criterios de clasificaciéon para SS. Ademas, con la significativa relacién entre la ecografia y los pacientes con criterios para SS, podriamos inferir
que esta herramienta podria ser un recurso valioso para el diagnéstico de SS. Se requiere aumentar el tamafio muestral que permita ratificar los
resultados hasta ahora obtenidos.

SINDROME DE A(’:TIVACI(')N MACROFA'GICA: SIMILITUDES Y DIFERENCIAS EN
ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL SISTEMICA Y LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO JUVENIL

OJEDA SILVA Ayelén, ALVAREZ Marcela Beatriz, GUERINI Lorena, ESPADA Graciela
HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ

INTRODUCCION: El sindrome de activacién macrofagica (SAM) es una complicacién potencialmente fatal, a pesar de que la artritis idiopatica juvenil sis-
témica (AlJs) y el lupus eritematoso sistémico juvenil (LES]) tienen fisiopatogenia diferente, ambas pueden desarrollar este cuadro de hiperinflamacion.
OBJETIVO: Comparar las caracteristicas clinicas, de laboratorio, evolutivas y terapéuticas del SAM en pacientes con AlJs y LES;.

METODOS: Se incluyeron pacientes con AlJs (ILAR 2001) y con LESj (ACR 1997) que presentaron SAM (periodo 2000-2023). Se compararon variables
demogrificas, clinicas, laboratorio, infecciones asociadas y tratamiento especifico. Andlisis estadistico: descriptivo. Chi-cuadrado. T-Test. SPSS 2019.
RESULTADOS: De nuestra cohorte de 391 pacientes (pts) en seguimiento, se detectaron que 20 pts de 139 AlJs desarrollaron 25 eventos SAM (18%)
y 12 pts de 252 con LESj desarrollaron 13 eventos (5%). En ambos grupos se encontraron similitudes en la presentacion clinica del SAM, dentro de las
mas frecuentes: fiebre (92 vs 77% p.19), rash (44 vs 69% p.18) y afectacion renal aguda (28 vs 38% p.30). En el laboratorio, se detectaron citopenias
en al menos dos series, especialmente plaquetopenia en AlJs (mediana plaquetas 102000/mm? RIC: 63000-183000) y leucopenia en LESj (mediana
GB 2652/mm? RIC: 1875-11197.5). En ambos grupos se detectaron infecciones a predominio virales (VEB y CMV) al diagndstico del SAM (44 VS
46% p.23). En relacion al tratamiento, tanto AlJs como LES;j fueron tratados con pulsos de metilprednisolona (80 vs 85% p.20) y GGEV (20 vs 38%
p.16). La mortalidad fue elevada en ambas enfermedades (46 vs 25% p.13). Si bien no hubo una diferencia significativa, se observé que los pts con
LESj presentaron mayor tendencia de SAM al debut (61 vs 32% p.09), requirieron cuidados intensivos (62 vs 36% p.18) y menor recurrencia del SAM
(1 vs 3 pts p.64) comparado con AlJs. Con respecto a las diferencias halladas, los pts con LESj presentaron mayor edad al Dx (mediana 13 vs 4.79
afios p.0001), con predominio del sexo femenino (92 vs 45% p.011), valores de ferritina mas bajos (mediana 17000 vs 1979 p.007) y menor uso de
ciclosporina (8 vs 68% p.005).

CONCLUSION: En nuestra cohorte, la tasa de SAM en AlJs fue de 18% y del 5% en LES;]. Si bien el SAM se presenté con manifestaciones clinicas y
terapéuticas similares, los pts con LESj se diferenciaron por tener caracteristicas demograficas propias de la enfermedad (edad y sexo) y valores de
ferritina mas bajos. La mortalidad fue elevada en ambos grupos con una tasa del 34%.

0310
SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO EN NINOS Y ADOLESCENTES CON LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO.
RELEVANCIA CLINICA Y EVOLUTIVA DE LOS ANTICUERPOS ANTIFOSFOLIPIDOS

ALVAREZ Marcela Beatriz, GUERINI Laura Lorena, MEIORIN Silvia Ménica, ESPADA Graciela
HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ

INTRODUCCION: Los anticuerpos antifosfolipidos (aFL) estan presentes en 30 al 40% de pacientes con lupus eritematoso sistémico (LES), sin em-
bargo, no todos desarrollaran un sindrome antifosfolipido (SAF). Es importante evaluar la relevancia clinica y evolutiva de los aFL en LES juvenil (LES}).
OBJETIVO: Determinar la prevalencia, caracteristicas clinicas y perfil de aFL en pacientes con LES]j y SAF. Evaluar el fenotipo clinico y evolutivo de
los aFL positivos en LES;j.

METODOS: Estudio retrospectivo, observacional. Se incluyeron pacientes <18 afios con LES (ACR1997), periodo 1990-2023. Se analizaron variables
demograficas, clinicas, laboratorio, inmunolégicas, dafio orgénico (SLICC 1996) y terapéuticas. Se considerd aFL+ cuando anticardiolipina (ACL) y/o
B2GP1 y/o anticoagulante ltpico (AL) es positivo en al menos 2 determinaciones separadas por 12 semanas (Sidney 2006). Se analizaron manifesta-
ciones trombdticas (arterial/venosa y pérdida fetal) y no trombéticas (livedo reticularis, enfermedad neuroldgica y citopenias autoinmunes) asociadas
a SAF. Andlisis estadistico: descriptivo. Chi-cuadrado. T test. SPSS 15.0.

RESULTADOS: Se incluyeron 268 pacientes (pts) con LES, 223 (83%) mujeres, edad mediana al Dx de LES: 13.4 afios (RIC 10.9-14.8), mediana de
tiempo de seguimiento: 3.9 afios (RIC 2-6.2). Presentaron aFL, 99 pts (37%). La prevalencia de SAF secundario 8% (22 pts). Desarrollaron trombosis
arterial 11 pts (50%) (ACV y vascular periférico), trombosis venosa 8 pts (36%) y pérdida fetal 3 pts (14%). La recurrencia trombética fue 27% (6 pts).
El perfil de aFL fue: ACL 77% (IgG: 16 IgM: 5), B2GPI 54% (IgG: 11 IgM: 4) y AL 50% (11 pts). Todos recibieron aspirina, anticoagulaciéon e inmunosu-
presion. Se compararon a los pacientes con y sin aFL. Los seropositivos presentaron manifestaciones no trombéticas: livedo reticularis (21 vs 3.6%;
p. 0001) y neuroldgicas (28 vs. 15%; p.02) (mas frecuente alteracion cognitiva). En la evolucién presentaron mas recaidas (70 vs 52%; p.003), dafio
organico (43% vs 30%; p.02) y acumularon dosis mayores de corticoides (mediana 21+14.1 g. vs 15.3 +11.2 g.; p.01). No hubo diferencias en la mor-
talidad entre ambos grupos.

CONCLUSION: La prevalencia de SAF secundario en LES] fue del 8% caracterizado por trombosis arterial y venosa principalmente, con recurrencia del
27%. Los pacientes con LESj y aFL+ presentaron mds livedo reticularis y compromiso de SNC, con un curso de enfermedad caracterizado por recaidas,
dafio orgdnico y mayor dosis acumulada de corticoides a la Ultima consulta.
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DESARROLLO DE COMPLICACIONES EN NINOS Y ADOLESCENTES CON ;
ENFERMEDADES REUMATICAS Y COVID-19. REGISTRO ARGENTINO SAR-COVID PEDIATRICO

ALVAREZ Marcela Beatriz', FABI Mariana2, FRANCO Lorena? GUERINI Laura Lorena’, HORTAS Maria2, RAMA Maria Elena?, GALINDO Susana®, ESPADA
Graciela’, FARFAN Javier Maximiliano®, TORRE WALSH Carolina’

THOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ, 2HOSPITAL DE NINOS SOR MARIA LUDOVICA DE LA PLATA, 3HOSPITAL INFANTIL MUNICIPAL DE
CORDOBA, “HOSPITAL DE NINOS LA SANTISIMA TRINIDAD DE CORDOBA, SHOSPITAL DE NINOS JESUS DE TUCUMAN, SHOSPITAL PUBLICO MATERNO
INFANTIL DE SALTA, "THOSPITAL ZONAL RAMON CARRILLO BARILOCHE

INTRODUCCION: La infeccion por SARS CoV-2 en nifios sanos es paucisintomatica. Sin embargo, en los grupos de riesgo, como nifios con enfer-
medad reumatica (ER) y/o inmunomediada (IM), se puede observar el desarrollo de complicaciones. Su identificacion permitira crear estrategias de
prevencion en estos pacientes.

OBJETIVO: Describir las caracteristicas de la infeccién por SARS-CoV-2 y sus complicaciones en nifios y adolescentes con ER y/o IM.

METODOS: Estudio multicéntrico, observacional, analitico, de cohorte ambispectivo (periodo 2020-2022). Se incluyeron pacientes <18 afios con diag-
néstico de ER y/o IM y COVID-19 confirmado por RT-PCR, test rapido antigeno-anticuerpo y/o IgM/IgG. Se determinaron datos demogréficos, clinicos,
laboratorio, complicaciones (recaida de la ER y/o IM y relacionadas a COVID-19), tratamiento y estado de vacunacion. Andlisis estadistico: descriptivo,
chi-cuadrado. T-Test. SPSS19.0

RESULTADOS: Se incluyeron 116 pacientes (pts), 86 mujeres (74%), edad mediana: 11,8 afios (RIC:7,7-14,8). Las ER prevalentes: 53 AlJ (46%), 17
lupus (15%), 12 dermatomiositis (10%) y 11 autoinflamatorias (9%). Presentaron sintomas 85 pts (73%): 63 fiebre (74%), 40 odinofagia (47%) y 28
tos (33%). Desarrollaron complicaciones 31 pts (27%) que fueron: recaida de la ER (12 pts, 39%), citopenias (6 pts, 19%), coagulopatia (4 pts,13%)
y neumonia por COVID-19 (4 pts, 13%). Fueron hospitalizados 14 pts (45%). Evolucionaron gravemente 4 pts (13%): 2 sindrome de activacién ma-
crofagica, 1 sindrome inflamatorio multisistémico pos-COVID (ingreso a UTI) y 1 neumonia bilateral con miocarditis severa. Requirieron aumentar la
dosis de esteroides 16 pts (51%). Todos se recuperaron, no hubo fallecidos. Tenian un esquema completo de vacunacion 18 pts (58%). Al menos una
complicacion se asocié a la presencia al Dx de tos (39 vs 19% p.048) y comorbilidades previas (obesidad més frecuente) (32 vs 10%; p.009), tener AlJ
sistémica (16 vs 2%; p.014) y enfermedad autoinflamatoria (29 vs 2%; p.0001), tratamiento por su ER con ciclofosfamida (13 vs 1%; p.02) y corticoides
(48 vs 27%; p.04)

CONCLUSION: El 27% de la cohorte desarrollé6 complicaciones relacionadas a la COVID-19 o reagudizacién de la ER y/o IM. Debemos optimizar la
inmunizacién en todos los pacientes con mayor énfasis en las enfermedades sistémicas, como la AlJs y enfermedades autoinflamatorias, mediadas
por inmunidad innata y en pacientes con comorbilidades previas, tratados con ciclofosfamida y dosis moderadas/altas de corticoides.

Posters

COMPROMISO GASTROINTESTINAL EN PACIENTES CON
VASCULITIS IgA EN UN CENTRO PEDIATRICO DE ALTA COMPLEJIDAD

HORTAS Maria, MONTECUCO Micaela, FABI Mariana, LARROULET Romina, MASTRI Viviana
HOSPITAL INTERZONAL DE AGUDOS ESPECIALIZADO EN PEDIATRIA, SOR MARIA LUDOVICA, LA PLATA

INTRODUCCION: La vasculitis por IgA (IgAV) es la vasculitis sistémica mas frecuente de la infancia, que afecta a nifios de entre 3y 15 afios. Es
una vasculitis leucocitoclastica de pequefio vaso, autolimitada que compromete con mayor frecuencia piel, articulaciones, tracto gastrointestinal y
rifiones. Las manifestaciones gastrointestinales ocurren en 50-75% segun las series publicadas. La mayoria son leves, sin embargo pueden ocurrir
complicaciones severas.

OBJETIVO: Primario: describir frecuencia y caracteristicas del compromiso gastrointestinal en pacientes con IgAV evaluados en Reumatologia en los
ultimos 11 afios. Secundarios: determinar existencia de factores asociados a compromiso gastrointestinal; describir caracteristicas sociodemografi-
cas y frecuencia de otros compromisos en esta cohorte.

METODOS: Estudio observacional, analitico, retrospectivo, de corte transversal por revision de historias clinicas de nifios con IgAV atendidos en forma
consecutiva en Reumatologia desde 1/2012 hasta 1/2023, incluyendo pacientes >2 afios que cumplieran criterios de clasificacion EULAR/PRINTO/
PRESS 2008. Se recogieron datos epidemioldgicos, clinicos, diagndsticos y terapéuticos. El compromiso gastrointestinal se definié como dolor, vomi-
tos, diarrea, hematemesis y hemorragia digestiva baja. Las complicaciones evaluadas fueron invaginacion, perforacion intestinal y apendicitis.

Compromiso Cutdneo 235 (100%) Compeomise Gastroimestingl 82 (34%)

Compe ¢ 82 (3a%) Dolor Abdominal 79 (986%)
Compeomise Articullar 05 (45%) Vimncs 21 (2%%)
Compromisc Renal 62 (26%) Hamoragia digestive aka 19 23%)
Hematuria 62 (26%) Hematemaesis T(85%)
Proseinuria 29(9%) Diarvea T(85%)
Hipertension 1% Complicaciones 35 4%)
Otros Compromisos Invaginacién 6(T%)
Testicular 6(53%) Ciruge 56%)
SNC 1(0.4%) Perfaracion 1i4%)
Pulmonas 104%) Apendcits 224%)

Tabla 1: Manifestaciones clinicas en pacientes con IgAV n=239 (%).  Tabla 2: Manifestaciones y complicaciones gastrointestinales n=82 (%).
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RESULTADOS: Se incluyeron 239 pacientes, con edad media de 7 afios, 54% mujeres. La mayoria en otofio. Todos presentaron compromiso cuténeo,
46% musculoesquelético y 26% renal (Tabla 1). El 34% (n=82) present6 compromiso gastrointestinal. Lo mas frecuente fue dolor abdominal (96%) se-
guido de vémitos (26%), hemorragia digestiva baja, (23%), hematemesis (8.5%) y diarrea (8.5%). 9/82 presentaron complicaciones: apendicitis 4%, in-
vaginacion 7% y perforacion 4% (Tabla 2). El 74% requirié internacion, 71% recibio corticoides, 40% AINES y otras drogas 10%. 5/82 requirieron cirugia,
2 por apendicitis y 3 con perforacioén intestinal que requirieron ostomia. Para el compromiso gastrointestinal se observé asociacion significativa entre
la localizacion y la leucocitosis (p<0.001 y p=0.001, respectivamente). En el andlisis de regresion logistica multivariable, los que tuvieron leucocitosis
duplicaron las chances de este compromiso y los que tuvieron localizacién generalizada las quintuplicaron.

CONCLUSION: En nuestra cohorte el compromiso gastrointestinal fue 34%, menor a lo reportado en la literatura (60-75%). La perforacién, complicacién
muy infrecuente en IgAV, se present6 en un 4%. Al investigar factores asociados a compromiso gastrointestinal, encontramos asociacion significativa
con leucocitosis, hematuria y compromiso cutdneo generalizado. En nuestro trabajo, tanto el compromiso gastrointestinal como el renal fue menos
frecuente que en otras series publicadas.

0141
FIBRODISPLASIA OSIFICANTE PROGRESIVA EN HERMANAS GEMELAS. A PROPOSITO DE UN CASO

MONTECUCO Micaela, HORTAS Maria, LARROULET Romina, MASTRI Viviana, FABI Mariana
HOSPITAL INTERZONAL DE AGUDOS ESPECIALIZADO EN PEDIATRIA, SOR MARIA LUDOVICA, LA PLATA

PRESENTACION DEL CASO: La fibrodisplasia osificante progresiva (FOP) es un trastorno hereditario, autosémico dominante, raro del tejido conecti-
vo con una incidencia de 0.6 a 1.3 por millén, caracterizada por osificacion heterotépica progresiva (HO). Se puede diagnosticar desde el nacimiento
por malformacién congénita del hallux o durante la primera década de la vida por los brotes inflamatorios en tejido conectivo. El 97% de los casos
(esporédicos y familiares) tienen una mutacion en el receptor de activina IA (ACVR1), receptor tipo | de proteina morfogenética dsea. La HO es episé-
dica, pero genera discapacidad progresiva por compromiso de grandes articulaciones y sindrome de insuficiencia tordcica. Atn no existe tratamiento
que evite la progresion de esta enfermedad. Existen pocos reportes publicados de agrupacién familiar en FOP y son alin mas escasos en gemelos,
por lo que a continuacién presentamos el caso clinico de dos hermanas gemelas de 11 afios FOP. Este es el caso de 2 hermanas gemelas argentinas
de 11 afios (caso 1y 2) sin antecedentes familiares de FOP, derivadas al Servicio de Reumatologia en abril de 2021 por limitacién de la apertura bucal
y tumoraciones 6seas de 2 afios de evolucién.

CASO 1: Inici6 alos 7 afios con limitacién de la apertura bucal y tumoraciones dolorosas sobre la columna. Al examen fisico en la primera consulta en
Reumatologia presentaba bajo peso, compromiso cognitivo, limitacién de la articulacién temporomandibular con una apertura menor a 1 cm, tumo-
raciones dolorosas en topografia cervical, dorsal y lumbar, con severa limitacion a la flexo-extension cervical, expansion toracica de 1 cm y columna
lumbar fija. Hallux corto bilateral. Durante el seguimiento se constaté hipoacusia conductiva por fusién de huesos del oido interno. Espirometria con
patron restrictivo.

CASO 2: Se inici6 estudio por sospecha diagndstica de su hermana y se constaté al examen fisico bajo peso y compromiso cognitivo, tumoracion
en regién interna de brazo izquierdo y hallux corto bilateral. Audiometria con hipoacusia. Se realizé estudio genético de ambas y se comprob6 hete-
rocigosis para la variante ACVR1 ¢.617G>A, p. (Arg 206 His) confirmandose diagnéstico de FOP. Recibieron profilaxis con AINES y corticoides ante
eventos traumaticos y durante los brotes inflamatorios, pero teniendo en cuenta la progresion se iniciaron infusiones con pamidronato endovenoso.
DISCUSION: El diagnéstico de FOP es esencialmente clinico y radiolégico, y puede confirmarse por un estudio de secuenciacién genética. Puede ha-
ber manifestaciones desde el periodo neonatal, pero es durante la primera década que la osificacion heterotdpica progresa con un patrén secuencial y
de forma episddica, comprometiendo musculatura estriada, fascias, tendones y ligamentos generando dafio acumulado que condiciona la limitacion
de grandes articulaciones. El manejo de estos pacientes es un desafio teniendo en cuenta que no existe un tratamiento que evite la progresion, por lo
que es importante un seguimiento multidisciplinario para mejorar la calidad vida y evitar un curso mds severo de la enfermedad. En gemelos idénticos,
a pesar de compartir la misma mutacion, su fenotipo y progresion clinica es distinta. Podriamos inferir que la osificacion heterotdpica posnatal varia
ampliamente dependiendo de la historia de vida y la exposicién medioambiental, como en el caso de nuestras pacientes.

0159
EFECTIVIDAD DE TOCILIZUMAB EN PACIENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL SISTEMICA
EN UN CENTRO DE TERCER NIVEL

MANRIQUE Janet, VASCONCELLOS Luciana, PUENTES Maria Emilia, PORTIGLIATTI Juan Pablo, BERTINOTTI Maria Cecilia, VILLARREAL Maria
Giselle, KATSICAS Maria Martha

HOSPITAL DE PEDIATRIA S.A.M.I.C. PROF. DR. JUAN P. GARRAHAN

INTRODUCCION: La artritis idiopatica juvenil sistémica (AlJs) es el subtipo mas grave de esta enfermedad. La IL-6 desempefia un papel central en
la patogenia y sus niveles se correlacionan con la gravedad de la afectacion articular. Los ensayos controlados demostraron que el tratamiento con
tocilizumab es efectivo para la AlJs.

OBJETIVO: Evaluar la efectividad del tratamiento con tocilizumab subcutaneo (SC) en nifios con AlJs en la vida real; comparar la efectividad de toci-
lizumab endovenoso (EV) versus SC; evaluar la persistencia de efectividad ante el cambio de EV a SC.

METODOS: Estudio descriptivo, retrospectivo, con recoleccién de datos prospectivos. Se incluyeron pacientes con AlJs (criterios ILAR) de un hospital
de tercer nivel, entre 2009 y 2023, que recibieron tratamiento ininterrumpido con tocilizumab. Se analizaron variables demograficas, clinicas, bioqui-
micas, escalas visuales anélogas (paciente y médico), capacidad funcional (CHAQ), uso previo de otros bioldgicos, corticoides y/o metotrexato. La
efectividad se evalué mediante presencia de inactividad (criterios de Wallace), JADAS -10 y JADAS-s. Las variables se analizaron al inicio y dentro de
los 6 meses de tratamiento. Se realiz6 estadistica descriptiva, prueba T student, Wilcoxon y chi-cuadrado.

RESULTADOS: De una cohorte de 56 pacientes se incluyeron 26 (11 SCy 15 EV). La mediana de edad de inicio de sintomas para SC fue de 4.58 afios
(rango 2-14) vs EV 3.58 (2-10), edad al diagndstico 5.08 afios, (2-14) vs 4.25 (2-10). Los pacientes que realizaron tratamientos previos fueron 7,2 SC
recibieron anti IL-1, y 5 con EV recibieron anti-TNF y anti-IL-1. En la Tabla se detallan las variables clinicas, bioquimicas y medidas de resultados de
efectividad de tocilizumab SC. En la Figura se muestra la comparacion de efectividad entre tocilizumab EV vs SC en 6 meses. En la cohorte de pacien-
tes SC, 3 (27%) habian recibido EV manteniendo la efectividad a lo largo del estudio.
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CONCLUSION: Los datos evidencian efectividad en la terapéutica con tocilizumab en nuestra cohorte de pacientes con AlJs en la vida real. El tocili-
zumab SC mostré efectividad similar a los 6 meses comparado con el EV en nuestra serie. Los pacientes que rotaron la via de administracién (EV a
SC) mantuvieron efectividad.

W EV sC
4,0-52 0,0-38 0.009 e a p=0023
’ ¥ s5%
5, 0-52 1,0-14 0,291 .
25,08 05,07 0,0169 g -
1 1 [ 7% )
JADAS 10 JADAS § inactgad
0.0-5 0,045 0,083
Figura 1: Efectividad de tocilizumab subcuténeo.
05,07 0,045 0,047

4-(36%) 3 (27%) 0,340

18, 2-110 3,118 <0,0001

8,06-102 | 06,06-1.4 |<0,0001

14,0-308 1,0-20 0,0051

15,0-318 1,0-20 0,0109

Tabla 1: Efectividad de tocilizumab subcutéaneo.

TRAYECTORIAS TERAPEUTICAS SEGUN SUBTIPO DE ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL
EN UNA COHORTE DE PACIENTES BAJO MEDICACION BIOLOGICA

CARDOZO Luz, MEIORIN Silvia Ménica, BARZOLA Laura, ESPADA Graciela
HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ

INTRODUCCION: La artritis idiopatica juvenil (AlJ) es la enfermedad reumatica méas frecuente en la infancia. Para inducir su remisién, el abordaje
terapéutico incluye drogas modificadoras de enfermedad (DAM) convencionales y bioldgicas, especialmente introducidas durante la ventana de opor-
tunidad. Si bien existen guias y recomendaciones de tratamiento, los patrones de prescripcion pueden variar de acuerdo a aprobaciones y acceso a
medicacion en las diferentes dreas.

OBJETIVO: Evaluar las secuencias terapéuticas y causas de discontinuacién en nifios tratados con agentes bioldgicos de acuerdo a categoria de AlJ.
METODOS: Estudio retrospectivo, revisién de historias clinicas de pacientes con AlJ (llar'01), seguidos durante el periodo 2000-2023. Se analizaron
variables demogréficas, categorias de AlJ, y prescripcion de DAM convencionales, bioldgicos y combinaciones: tipo, indicacién, tiempo de exposicion,
secuencias y causas de discontinuacién, analizadas segun subtipo de AlJ. Andlisis estadistico: descriptivo. SPSS 20.0.

RESULTADOS: Se incluyeron 126 pacientes (ptes), 85 mujeres (67.4%), edad mediana al Dx 7.6 afios (RIC 3.3-11.5) y tiempo mediano de seguimiento
8.2 afios (RIC 4.7-11.1). Distribucion de categorias AlJ (n, %): sistémica 44 (34.9), poli: Fr+ 24 (19) y Fr- 26(20.6), oligo: persistente 14(11.1) y extendida
8 (6.3),y ERA 9 (7.1). En la cohorte, excepto 2 pacientes, todos iniciaron tratamiento con DAM convencionales, siendo la frecuencia (n, %): metotrexato
124 (98), ciclosporina 21 (16.7) y sulfasalazina 15 (12). Durante la evolucién, 40 pacientes (31,7%) recibieron combinacién de 2 DAM (combo prevalente
metotrexato-sulfasalazina). Tiempo mediano exposicion a DAMc 2.5 afios (RIC 1,1-5.5). Ninguin paciente alcanzd inactividad bajo DAMc, por ello iniciaron
terapia biolégica. Las principales indicaciones fueron: artritis, manifestaciones sistémicas y uveitis en 85 (67.4%), 18 (14.2%)y 3 pacientes (2.3%), respecti-
vamente. Prevalencia drogas bioldgicas indicadas (n, %): inhibidores-TNF 106 (84.1; mas frecuente etanercept 62.2%), IL-6 35 (27.7), IL-1 3 (2.4) y abatacept
8 (6.3); 34.1% (43 ptes) de cohorte recibid =2 cursos. El tiempo mediano de exposicion a bioldgicos fue 2.9 afios (RIC 1.5-4). Se identificaron 47 secuencias
de prescripciones (> metotrexato+etanercept). Prevalencia discontinuacion terapias bioldgicas 74/126 ptes (59%), debido a ineficacia 23.8% (n=30), al-
cance remision 21.4%(n=27), intolerancia y dificultad acceso: ambas 8.1% (n=6). Ver tablas prescripciones y causas discontinuacién segun categoria AlJ.
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F27) (110 TB) 38 i@y | WA
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% LI} L S L8 BT "ZF’ L Tabla 1: Frecuencia y causas de discontinuacién de b-DAM
A segun categoria de AlJ (n, %).
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Tabla 1: Resumen de prescripciones de DAM convencionales
y biolégicos (n, %).
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CONCLUSION: De nuestra cohorte de pacientes con AlJ bajo biolégicos, se identificaron 47 secuencias de prescripciones, variables de acuerdo
a la categoria de AlJ. EI 98% comenzé tratamiento con DAM convencionales, méas frecuentemente metotrexato, y 1/3 recibié terapia combinada.
Las drogas biolégicas mas utilizadas fueron anti-TNF, y 34% recibié =2 cursos. Ineficacia y alcance de remision fueron las principales razones de

discontinuacion.
0179

ENFERMEDAD PULMONAR EN UNA COHORTE DE PACIENTES
CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL SISTEMICA

VILLARREAL Maria Giselle, VASCONCELLOS Luciana, PUENTES Maria Emilia, PORTIGLIATTI Juan Pablo, MANRIQUE Janet, BERTINOTTI Maria
Cecilia, KATSICAS Maria Martha

HOSPITAL DE PEDIATRIA S.A.M.I.C. PROF. DR. JUAN P. GARRAHAN

INTRODUCCION: La artritis idiopética juvenil sistémica (AlJs) es considerada dentro de las enfermedades autoinflamatorias. En los dltimos afios
se evidencio enfermedad pulmonar (EP) en un subgrupo de pacientes con AlJs. A la fecha, se desconoce la etiopatogenia y los factores predictivos.
OBJETIVO: Describir la frecuencia de EP en pacientes con AlJ, comparar pacientes con AlJs con y sin EP, y evaluar variables predictivas para el
desarrollo de EP.

METODOS: Estudio retrospectivo con recoleccién de datos prospectiva. Se incluyeron pacientes con AlJs que cumplieron criterios ILAR, con al menos
una tomografia computada de alta resolucién (TCAR) de pulmén. Se analizaron variables demograficas, clinicas y bioquimicas, medidas de resultado
(sJADAS y JADI), sindrome de activacion macrofagica (SAM), tratamientos bioldgicos recibidos (anti IL-1/anti IL-6) y eventos adversos (EA). Los
mismos se recolectaron en 2 tiempos (diagnéstico y al momento de la TCAR). EP se definié como sospecha basada en hallazgos del examen clinico
(taquipnea, tos o hipocratismo digital) y/o anormalidades en la imagen de térax (Erkens et al. Rheum Dis Clin N Am 2021;47). El andlisis estadistico
se realizé mediante estadistica descriptiva, test de asociacion y modelos de regresion para las variables predictivas.

RESULTADOS: 18 pacientes (12 M) cumplieron criterios de inclusion, mediana de edad al diagnéstico 5.2 afios (rango: 2.2 a 15.6), mediana de
seguimiento 4.7 afios. Las variables clinicas y medidas de actividad analizadas en los 2 tiempos se describen en la Tabla 1. El 72% recibieron agentes
biolégicos, 3 presentaron EA (anafilaxia, hepatitis, local en sitio de puncién). Seis pacientes tuvieron SAM. La EP se presenté en 10 (55%) pacientes,
ninguno tuvo sintomas pulmonares. Los hallazgos de la TCAR se describen en la Tabla 2. En el analisis comparativo entre pacientes con y sin EP:
adenomegalias (5 vs 1; p=0.04), linfoproliferacion (hepatoesplenomegalia y adenomegalias) (9 vs 1; p=0.0037) y valor de hemoglobina (9.2 vs 10.1
mg/dl; p=0.045) al inicio de la enfermedad mostraron diferencias significativas. La edad al diagndstico mostré tendencia predictiva para desarrollo de
EP (4.9 vs 7.03 afios; p=0.05).

Tiempo Diagnéstico Tiempo TCAR L.Qlﬂﬂ %
Artritis* 100 66
Fiebre’ 89 2 Nédulos/Nodulillos 60
ool . " Engrosamiento parenguimatoso 50
Linfoproliferacion” 55 5
Adenomegalias* 3 5 Engrosamiento septal 20
Hper—— e . Engrosaméento de |a pared bronquial 10
Esplenomegalia* 17 0
Serosits” B s Opacidad en vidric esmerilado 10
ool —— ocd o Opacidad en arbol en brote 10
JADI™ - 0(0-47)
*% “*mediana (rango)
Tabla 1: Variables clinicas y medidas de la actividad. Tabla 2: Hallazgos TCAR de pulmon.

CONCLUSION: La EP en nuestra cohorte demostré una elevada prevalencia. Los pacientes con EP presentaron al debut variables relacionadas con
inflamacion (linfoproliferacion y niveles de hemoglobina) y menor edad, lo que nos plantea si se trataria de un subgrupo diferente de pacientes con

AlJs o una entidad autoinflamatoria nueva.

) 0185
SINDROME DE VOGT-KOYANAGI-HARADA (VKH) EN UNA COHORTE ;
DE PACIENTES PEDIATRICOS: FORMAS DE PRESENTACION CLINICA, CURSO Y PRONOSTICO OCULAR

SHARRUF Agustina, MEIORIN Silvia Ménica, TARTARA Alejandra, ESPADA Graciela
HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ

INTRODUCCION: VKH es una enfermedad autoinmune que se manifiesta como panuveitis granulomatosa, asociada a compromiso de SNC, auditivo
y/o tegumentario. El curso ocular es variable, desde actividad limitada hasta episodios recurrentes de inflamacién severa con desarrollo de secuelas
y deterioro visual. El abordaje terapéutico incluye esteroides sistémicos, y drogas inmunosupresoras en casos crénicos y refractarios. La prevalencia
de VKH es baja en etapa pediatrica, pero la enfermedad ocular experimenta un curso mas agresivo y con complicaciones

OBJETIVO: Describir el fenotipo clinico prevalente y el compromiso ocular en una cohorte de VKH pediatrico; evaluar respuesta terapéutica.
METODOS: Estudio observacional, revision de historias clinicas de pacientes (ptes) con VKH <16 afios, seguidos por Reumatologia y Oftalmologia
(periodo 2000-2023). Diagndstico Criterios Read "01, clasificacién fenotipo completo, incompleto o probable (afectacion ocular exclusiva). Se eva-
luaron variables demogréficas, manifestaciones extraoculares, compromiso ocular mediante: biomicroscopia (grado de actividad por SUN- Standar-
dization of uveitis Nomenclature-Working Group), fondo de ojo, presion ocular, agudeza visual y complicaciones (catarata, glaucoma), y variables tera-
péuticas; al diagndstico, meses 3 y 12 pos-inicio tratamiento y a dltima consulta. Curso ocular: monociclico, crénico o recurrente (nimero recaidas).
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Refractariedad: ausencia de respuesta a corticoides luego de 3 semanas y que requiera DAM convencionales y/o bioldgicas. Analisis estadistico
descriptivo. SPSS 20.0.

RESULTADOS: Se incluyeron 15 ptes con VKH, 11 mujeres (73.33%), edad mediana Dx 10.3 afios (RIC 7,4-13,2) y tiempo mediano de seguimiento 3,5
afios(RIC 1,7-5). 53.3% de ptes presentaron fenotipo probable de enfermedad (n=8), y el resto forma incompleta (7 ptes, 46.6%), con cefaleas (n=4,
26,6%), tinnitus (n=3, 20%) y vitiligo (n=2, 13,33%) como manifestaciones sistémicas. Si bien la mayoria consultd por signos y sintomas oculares
agudos como pérdida AV (n=13, 86,6 %), ojo rojo (n=12, 80%) y dolor (n=9, 60%), el 60% (9/15) ya presentaban secuelas al Dx: sinequias (n=1, 11,1%),
cataratas (n=7, 77,7%) y glaucoma (n=1, 11,1%). Evaluacion ocular (Tabla). El curso de la enfermedad fue recurrente en 11 ptes (73,3%), con recaidas
X 2.7 (DS 1,7); crénico n=3 (20%) y monociclico (n=1, 6,6%). Todos recibieron corticoides locales y 93.3% ptes (n=14) sistémicos. Por refractariedad
al tratamiento inicial se introdujo como metotrexato en 14 ptes y en 1 nifia ciclosporina. Ante la falta de eficacia, se incorporé azatioprina en 3 ptes y
en 12 jovenes (80%) terapia bioldgica anti TNF, adalimumab en 10 pts (83.3%) e infliximab en otros 2. Dos ptes requirieron switch bioldgico por falta
de eficacia (otro anti-TNF o rituximab). A la dltima consulta, 11 ptes sostu-

Basal 3 meses 12 meses Ultima . . . T .

Baja Viskn{ <0.3) 8(533) 5 (333) 4(266) 5(33) VIerqn <’anfermvedad ocular inactiva (bajo biolégicos 66.6%). Cuatro ptes aln
(n.%) persistian activos (26,6%).

Grado de Actividad | 2,0(0,5-3.0) | 1,0(00-20) | 0,0{0,0-1.0) | 0.0(0,0-05) CONCLUSION: De nuestra cohorte de pacientes con VKH pediatrico, el
D“mmm.muinm ode | 8(5339) 213.33) 1(6.66%) - compromiso ocular exclusivo fue el fenotipo prevalle.nte. 2/3 ptes exhibieron
retina seroso (n,%) un curso recurrente de enfermedad ocular. A la Ultima consulta, 33,3% de
Coroiditis (n.%) 2(13.33) - - 2(13.33) ptes presentaban baja vision (principalmente secundaria a cataratas). Lue-
Vitredtis (n,%) 2(13.3) 8(53.3) 5(333) 5(33.3)

go de 3.5 afios seguimiento, 73% de ptes se encontraban inactivos, en su
mayoria bajo terapia bioldgica.

PIO (mediana. RIC) | 13,0 (10-13) | 18,0 (12.5-24) | 18.0(16-20) | 15,0(12-185) |
Tabla: Evaluacion ocular.

ESTRATEGIAS DE TRATAMIENTOS BIOLOGICOS SECUENCIALES
EN PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL

PORTIGLIATTI Juan Pablo, VASCONCELLOS Luciana, VILLARREAL Maria Giselle, BERTINOTTI Maria Cecilia, MANRIQUE Janet, PUENTES Maria
Emilia, KATSICAS Maria Martha

HOSPITAL DE PEDIATRIA S.A.M.I.C. PROF. DR. JUAN P. GARRAHAN

INTRODUCCION: En los Ultimos afios se han incorporado medicamentos conocidos como “biolégicos” que han permitido mejorar la calidad de vida
de los pacientes con diagnéstico de artritis idiopatica juvenil (AlJ) e incluso alcanzar la remision. A la fecha no existen estrategias secuenciales de
tratamiento publicadas que demuestren efectividad cuando la respuesta al primer agente bioldgico no es la esperada.

OBJETIVO: Evaluar estrategias de tratamientos biolégicos secuenciales en una cohorte de pacientes con diagndstico de AlJ en un hospital de
tercer nivel.

Vanables Pobiacion (ne 44). Variables |[Biclogico 1 (ETA)|  Bioiégice 2 P
Género * Femerano 65 18 (30) T2 (n=6). (ADA)
Masculing 382 (14) T2 (n=§),
Cobentura * 79 45 (35) AA 75 2 008
£0ad 3l nicio de sintomas. ** 6 (1-14) VSG 18 10 047
£0aq al dagnéstco. ™ 7216) PCR 0 066 0.0
Clasncacion * Pokamcutar FR (<) S227 (23) TADAS 10 125 r 2038
ERA 2727 (12)
o———— 2.0% (&) JADAS 3 nr 278 0028
I3 . .
Ongoamadar extendiza 909 (4) i:\‘;t:nem.“ ?n'“:aﬁ:a\.,gmolmz Tber::miﬂ 2
INCRSACabe 237 (1) PCR Proteina C Reactiva - JADAS Juvende Dsease Acivity Score
AMSCUSCIONSS achvas ™ 6 (0-56)
VSG 29 (2.120) Tabla 2: Variables de actividad y efectividad en pacientes con
PCR. = 476 (0-800 indicacion de estrategias secuenciales de tratamiento.
JADAS-10. 17.6 (368)
JADAS-3 ** 14.5 (1 5-26)
Primer ¥atamiento * MTX 95 45 (42)
cTC 22T
Blobgio 227 (1)
Primer watamiento Etanercept §18 (36)
. - Adakmumab 18.18 (6)
Tiempo desde ¢ CAgNOSHCO A INCKO Cel tratamiento 91(1-698)
Deokdgco. =
MOtvo Oe Indicacion o¢ | Compromiso anticular T 73 (43)
SO iNgrca Compromso aricular y 22T ()
oRAIMONGICO

"% (n) - " Mediana (Rango)

FR Facior reumatoitss - ERA. Arntis reiacionaca con Emesis .

VSG Entrosedimentacion - PCR: Proteing C Reactiva -

JADAS Juvenile Disease ACiviy Score - MTX Metotrexate - CTC Corticoide

Tabla 1: Variables demogréficas, bioquimicas, clinicas y de
tratamiento al diagndstico.
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METODOS: Trabajo observacional y retrospectivo. Se incluyeron pacientes con diagnéstico de AlJ no sistémica (criterios ILAR) que iniciaron
tratamiento bioldgico entre 2011 y 2022. Se excluyeron pacientes con otras comorbilidades y aquellos que no completaron 6 meses de tratamiento
biolégico. Se evaluaron variables demograficas, bioquimicas, clinicas y de tratamiento. Se recolectaron las siguientes medidas de resultados: nimero
de articulaciones activas (AA), JADAS (Juvenile Arthritis Disease Activity Score), proteina C reactiva (PCR), eritrosedimentacion (VSG), remision segun
criterios de Wallace, con y sin tratamiento, y recaida. Para el primer bioldgico, el andlisis se realizé en tiempo 0 (diagnéstico), tiempo 1 (inicio del primer
bioldgico) y tiempo 2 (6 meses de tratamiento). Para aquellos pacientes que recibieron tratamiento secuencial (biolégico 2) en tiempo 1 (inicio del
segundo tratamiento) y tiempo 2 (6 meses). Analisis estadistico: estadistica descriptiva, prueba de Mann-Whitney, prueba T de Student.
RESULTADOS: De 75 pacientes, 44 (58.7%) cumplian con los criterios de inclusion. En la Tabla 1 se incluyen las variables demogréficas, bioquimicas,
clinicas y de tratamiento al diagnéstico. La secuenciacion se realizé en 6 (13.6%). Los motivos fueron falta de respuesta (66.7%) y respuesta parcial
(33.3%). Todos los pacientes que recibieron tratamiento secuencial lo hicieron de etanercept a adalimumab. En la Tabla 2 se describen las variables
de actividad en el tiempo 2 con el 1°y el 2° biolégico. También se describe la efectividad con JADAS 10 y JADAS 3.

CONCLUSION: En nuestra cohorte, el 13.6% recibié una estrategia secuencial entre anti-TNF debido a que la respuesta no fue la esperada. Al evaluar
la efectividad, se observé una diferencia estadisticamente significativa al segundo tratamiento con respecto al primero a los 6 meses de iniciado.
Deberan realizarse estudios clinicos multicéntricos para establecer la efectividad de estrategias secuenciales en la vida real.

, 0228
¢ES FIEBRE MEDITERRANEA FAMILIAR SI NO TIENE FIEBRE?

ETCHEVERRY Mayra, VELASCO HERNANDEZ Patricia Tatiana, ABALO Alejandra Inés, PAPAGNO Maria Julia, BETANCUR Graciela, ARGUELLO Sabrina
Martha, LLARENS Agostina, MARTINEZ Soledad, PEIRANO Lucia, ESTEVEZ Adrian

HOSPITAL EL CRUCE

PRESENTACION DEL CASO: Femenina de 20 afios concurre al consultorio de Reumatologia transicién, con antecedentes personales de espleno-
megalia crénica, hepatopatia desde la infancia, hipertension portal no cirrética con varices esofdgicas, insuficiencia suprarrenal en tratamiento con
hidrocortisona, citopenias recurrentes (anemia, leucopenia y trombocitopenia leve) y crisis de dolor abdominal episédico acompafado de exantema
purpurico de miembros inferiores (intervalos intercrisis progresivamente mds cortos). No refiere otra sintomatologia. Puncién aspiracion de médula
6sea (PAMO): celularidad conservada, leve hiperplasia eritroide y megacariocitos ligeramente aumentados. Antecedentes familiares: padre refiere
sinovitis en rodillas y pies desde los 19 afios, madre dolor abdominal recurrente, hermana mayor esplenomegalia, trombocitopenia e insuficiencia
suprarrenal, derrame pleural recurrente, hermana menor con esplenomegalia. Se sospecha enfermedad autoinflamatoria, se realiza panel genético
encontrandose variante homocigota patogénica en FMF p. Met694Val en la paciente y ambas hermanas sintomaticas. Sus padres son portadores
heterocigotos. La paciente y su hermana menor inician tratamiento con colchicina. La hermana menor logra abortar episodios, desapareciendo visce-
romegalias. La paciente evoluciona con espaciamiento de las crisis, pero con esplenomegalia en aumento; se solicita anti-IL1.

DISCUSION: FMF es una enfermedad autoinflamatoria monogénica. Su prevalencia es alta entre las personas del Mediterréaneo oriental; suele comen-
zar antes de los 20 afios, cuanto mas temprana es la presentacion, mas grave es el fenotipo clinico. Existe una considerable heterogeneidad en la pre-
sentacion clinica. La correlacion genotipo-fenotipo no siempre es sencilla y en pacientes con M694V los ataques agudos suelen ser mds frecuentes,
con afectacion pleural y articular, con alta prevalencia de artritis cronica e insuficiencia renal y requerimientos elevados de colchicina.
COMENTARIOS FINALES: Es importante destacar que el diagndstico de FMF resulta un desafio. Si bien la fiebre constituye uno de los sintomas
cardinales, existen reportes de casos de pacientes con formas afebriles, por lo que consideramos de interés reportar esta presentaciéon para no
descartar esta etiologia ante la presencia de otros sintomas sugestivos, ya que las complicaciones que tienen este tipo de pacientes son severas y el
tratamiento precoz puede disminuir las mismas.

EFECTIVIDAD COMPARATIVA DE AGENTES ANTI-TNF PARA EL TRATAMIENTO
DE LA ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL EN UNA COHORTE DE LA VIDA REAL

PUENTES Maria Emilia, VASCONCELLOS Luciana, PORTIGLIATTI Juan Pablo, MANRIQUE Janet, BERTINOTTI Maria Cecilia, VILLARREAL Maria Giselle,
KATSICAS Maria Martha

HOSPITAL DE PEDIATRIA S.A.M.1.C. PROF. DR. JUAN P. GARRAHAN

INTRODUCCION: La artritis idiopéatica juvenil (AlJ) es la enfermedad reumatica mas frecuente. Sin un tratamiento oportuno puede causar secuelas
generando un impacto en la calidad de vida de los pacientes. Los agentes anti-TNF han demostrado efectividad en trabajos controlados y en series
de casos publicados, sin embargo no se ha publicado al momento ningun estudio comparativo entre ambos.

OBJETIVO: Evaluar y comparar la efectividad de etanercept y adalimumab en pacientes con diagnéstico de AlJ.

METODOS: Se trata de un estudio retrospectivo con recoleccién de datos prospectiva. Se incluyeron pacientes con diagnéstico de AlJ segun criterios
ILAR que recibieron tratamiento con etanercept o adalimumab entre 2010y 2021, y que permanecieron en seguimiento al menos 2 afios posteriores al
inicio del mismo. Se excluyeron pacientes con diagndstico de AlJ sistémica, que cursaran otra enfermedad concomitante y que hayan discontinuado
el tratamiento por un tiempo mayor a 2 vidas medias.

RESULTADOS: De una cohorte de 82 pacientes, 44 fueron analizados. 30 recibieron etanercept (grupo 1) y 14 adalimumab (grupo 2). En la Tabla 1 se
observan las caracteristicas demogréficas de los pacientes de cada grupo. En las Figuras 1y 2 se observa la efectividad comparativa de los agentes
anti-TNF entre ambos grupos segun criterios de mejoria ACR e inactividad, respectivamente. Si bien hubo un porcentaje de mejoria mayor en el grupo
1, no hubo diferencia estadisticamente significativa. Se compararon las mismas variables entre el grupo 1y los pacientes del grupo 2 virgenes de
tratamiento bioldgico, sin obtener diferencia significativa entre grupos.
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Al) artritis idiopatica juvenil, FR factor reumatoide, FAN anticuerpos
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AINES antiinflamatorios no esteroideos, CTC corticoides, VASp escala visual Figura 2: Porcentaje de inactividad

andloga del paciente, VASm escala visual anidloga del médico, CHAQ
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sctivas, AL ariculaciones Iimitadas, JADAS-2: Juvenile Disease Actvity
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Tabla: Variables demogréficas, clinicas, bioquimicas y de tratamiento al diagnéstico.

CONCLUSION: Nuestro trabajo no mostré superioridad en el anélisis de efectividad entre ambos anti-TNF, asi como tampoco se observé diferencia
significativa al comparar enfermedad inactiva. Considerando nuestros resultados, ambos podrian ser utilizados de primera linea para el tratamiento
de la AlJ no sistémica, sin embargo se necesitan otros estudios para corroborar estos datos.

ASOCIA(;I(')N DERMATOMIOSITIS Y PAPULOSIS ATROFICA MALIGNA/ENFERMEDAD DE DEGOS.
A PROPOSITO DE UN CASO

VELASCO HERNANDEZ Patricia Tatiana, ETCHEVERRY Mayra, ABALO Alejandra Inés, PAPAGNO Maria Julia, BETANCUR Graciela, ARGUELLO Sabrina
Martha, LLARENS Agostina, MARTINEZ Soledad, AHUMADA Florencia, GODA Abraham, ESTEVEZ Adridn

HOSPITAL EL CRUCE

PRESENTACION DEL CASO: Masculino de 8 afios de edad con diagnéstico de dermatomiositis juvenil (DMJ) de 8 meses de evolucién, recibié 3 pul-
sos de corticoide (ctc), metotrexato (MTX), inmunoglobulina y ciclofosfamida. Por cuadro de fiebre, diarrea y hematemesis se deriva a nuestro centro.
Arriba en mal estado general, con sangrado digestivo alto, perforacién en segunda porcién de duodeno que requiere exclusion pilérica, evoluciona con
compromiso intestinal térpido, que impide restaurar transito. Agrega lesiones cutdneas blanco perladas con borde eritematoso en térax y miembros.
Se realiza biopsia compatible con papulosis atréfica maligna (MAP)/enfermedad de Degos (edema, homogenizacion del tejido conectivo y depdsitos
de material mucinoso, vasos trombosados y otros ectasicos). Inicia rituximab, lograndose estabilizacion. Al cuarto mes nueva recaida de DMJ, recibe
NXP2 +. Reinicia pulsos de corticoides, segundo ciclo RTX a los 6 meses, solo recibe 500 mg dado que presenta reagudizacién de compromiso abdo-
minal, descompensacién hemodinamica y fallece.

DISCUSION: La asociacién DMJ y MAP es extremadamente rara y poco documentada. Ambas condiciones son enfermedades autoinmunes con
compromiso vascular infrecuente. Las manifestaciones Gl vasculopéticas en la DMJ pueden ser variables, incluyendo lesién de pequefio vaso con
sangrado, ulceracion, neumatosis intestinal y finalmente perforacion. Por otro lado, MAP es una vasculopatia obliterante rara caracterizada por lesiones
cutdneas patognomonicas pdpulas o placas rojas con centro blanco y borde rojo, que generalmente preceden a las manifestaciones sistémicas; tiene
una tasa alta de letalidad (76% en algunas series) que se debe principalmente a la afectacion intestinal severa y del sistema nervioso central (SNC) por
isquemia. Estudios histopatoldgicos recientes han mostrado depdsitos de C5b-9/MXA proteina 1 de resistencia a myxovirus en los capilares de la piel, el
tracto Gl y el cerebro de pacientes con DMJ. Se ha encontrado un complejo de depésito y un patrén de vasculopatia similares en pacientes que padecen
MAP lo que sugiere que estos procesos patolégicos estan relacionados o representan diversos niveles de gravedad en el mismo espectro patoldgico.
COMENTARIOS FINALES: Resulta de interés reconocer esta entidad (MAP) como diagndstico diferencial o enfermedad concomitante asociada en
un paciente con DMJ, ya que su tratamiento precoz podria aumentar la posibilidad de sobrevida.

Pediatria 131



Revista Argentina de Reumatologia Vol. 34 Suplemento N° 1 56° Congreso Argentino de Reumatologia 123-132 Octubre de 2023 (impresa) ISSN 2362-3675 (en linea)

DESCRIPCION DE LOS PERFILES DE ANTICUERPOS Y MANIFESTACIONES CLiNICAS
EN PACIENTES CON MIOPATIAS INFLAMATORIAS INFANTILES: SERIES DE CASOS

LACAPRA Maria Emilia, BRUSCO Maria Isabel, NECUL ESPINOZA Maria Gabriela, CERVETTO Vanesa, MARCANTONI Maria, GONZALEZ OSLER Valeria
Sol, HERNANDEZ Rocio Anabel

HOSPITAL GENERAL DE NINOS PEDRO DE ELIZALDE

PRESENTACION DEL CASO: Las miopatias inflamatorias infantiles (MII) constituyen un grupo heterogéneo de enfermedades crénicas autoinmunes,
caracterizadas por la presencia de inflamacion en el tejido muscular esquelético acompafiado en forma variable de compromiso extramuscular. La
identificacion temprana y precisa de estas enfermedades es fundamental para prevenir el dafio irreversible y mejorar la calidad de vida. En la dltima
década se ha logrado un gran avance en la comprension de la diversidad de las miopatias inflamatorias (MI) gracias al hallazgo de autoanticuerpos
(Ac) especificos (MSA) y asociados (MAA) a estas enfermedades. El uso de paneles de Ac demostro ser una herramienta valiosa para la clasificacion
de subgrupos dentro de las MI. Los diferentes fenotipos clinicos, formas de evolucion y respuestas a tratamientos estan asociados con cada uno de
estos Ac, lo que posibilitaria anticipar el curso de la enfermedad y evaluar los riesgos de complicaciones. En el periodo de 2013 a 2023 se registraron
49 pacientes con diagnéstico de Ml en la Seccién Reumatologia del Hospital Elizalde. Se observé que el 61% eran de sexo femenino. Diez de ellos fue-
ron estudiados con algun panel de miositis realizado por inmunoensayo lineal (3/10 con panel ampliado). De los 10 pacientes incluidos en la revision,
7 tenian diagndstico de DMJ, 2 polimiositis y 1 EMTC. La edad promedio de inicio de enfermedad fue 7,3 afios. El 50% presentaron algun anticuerpo
positivo, con una edad promedio de 8 a vs 6,6 a en los seronegativos. El 80% de los Ac detectados fueron MSA. Todos los pacientes que presentaron
MSA tuvieron diagnéstico de DMJ. El Ac mas frecuente fue el Mi2, representando el 80% de los casos con MSA y se asocié a un compromiso cutaneo
significativo, asi como a una miopatia mds severa. Dos pacientes presentaron 2 MSA concomitantes: uno con Mi2 + TIF1 relacionado a un mayor
compromiso miositico y otro con MDAS + PL7 con presentacion hipomiopatica, compromiso cutdneo y articular y, hasta el momento, sin compromi-
so pulmonar. Por otro lado, el paciente que presentd MAA (1/5) tenia diagndstico de EMTC y fue el inico con compromiso pulmonar intersticial. Se
encontré que los pacientes con Ac positivos presentaban con mayor frecuencia calcinosis (40% vs 20%), mientras que los pacientes con problemas
de deglucién y fonacién eran mds frecuentes en aquellos con Ac negativos (40% vs 20%).
DISCUSION: Encontramos un porcentaje mayor de pacientes seronegativos (50%) en comparacién con lo reportado (28% al 38%). Esto podria deberse
a la ausencia de métodos de deteccion adecuados o al hecho de que algunos Ac pueden desaparecer en pacientes bajo tratamiento considerando
que algunos de nuestros pacientes fueron evaluados en momentos posteriores al inicio de la enfermedad. En cuanto a las manifestaciones clinicas
asociadas a MSA y MAA, nuestros hallazgos coinciden con los informes previos, aunque encontramos una diferencia significativa en la frecuencia
de los Ac mdas comunes. Mientras que en la bibliografia se reporta que el TIF1 es prevalente (17% al 35%), en nuestro estudio el Mi2 fue identificado
con mayor frecuencia. Esta discrepancia podria atribuirse a infradeteccion de TIF1, ya que solo tres de los paneles utilizados incluyeron este MSA. La
identificacion de 2 MSA concomitantes en 2 pacientes es relativamente rara y podria tener implicaciones clinicas importantes, como una presentacion
clinica mas compleja y un manejo terapéutico desafiante.
COMENTARIOS FINALES: Consideramos de relevancia clinica realizar estudios prospectivos con mayor nimero de pacientes y utilizaciéon de paneles
ampliados, con un seguimiento a largo plazo para asi poder correlacionar clinica, autoanticuerpos y prondstico en Mil.
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DEBUT DE ESCLERODERMIA SISTEMICA JUVENIL E INMUNODEFICIENCIA COMUN VARIABLE.
A PROPOSITO DE UN CASO

ARISPE Maria Victoria
HOSPITAL PROVINCIAL NEUQUEN DR. CASTRO RENDON

PRESENTACION DEL CASO: La esclerodermia sistémica juvenil (jSSc) es una enfermedad infrecuente en la infancia. Se estima que el 10% de las jSSc se
inician antes de los 16 afios de edad. Si el inicio de la enfermedad se produce antes de los 8 afios, no hay predominio de sexo; si se presenta tardiamente,
la enfermedad predomina en las nifias con una relacién 3:1. Compromete tanto piel como otros érganos (vascular, gastrointestinal, pulmonar, renal). En
pediatria no hay criterios de clasificacion, si existen los criterios provisionales de clasificacién para jSSc con una sensibilidad del 90% y una especifici-
dad del 96%. En cuanto a la inmunodeficiencia comun variable (IDCV), es una inmunodeficiencia humoral caracterizada por hipogammaglobulinemia
asociada a infecciones y/o autoinmunidad. Es la inmunodeficiencia primaria sintomatica mds frecuente, con una prevalencia estimada de 1:25.000. Se
caracteriza por hipogammaglobulinemia de comienzo tardio (después de los 2 afos de vida), que predispone a infecciones recurrentes, principalmente
de via respiratoria alta y baja. Las manifestaciones clinicas no infecciosas abarcan eventos de autoinmunidad, enteropatia y enfermedad granulomatosa,
principalmente del tubo digestivo. El objetivo de este trabajo es describir el siguiente caso clinico como forma de asociacion poco frecuente.

Paciente de 15 afios, sin antecedentes familiares de autoinmunidad, sindrome broncoobstructivo a repeticion. Comienza 2 afios previos a la consulta
con endurecimiento de la piel en rostro, miembros superiores de evolucién lenta y progresiva, realiza multiples consultas, sin arribo a su diagndstico
y solo recibiendo tratamiento local. Al ser evaluada, presenta piel no plegable, brillosa en rostro, térax, abdomen, miembros superiores, tercio medio
de miembros inferiores, hiperpigmentacion, lesiones en sal y pimienta, limitacién en carpos y dedos de ambas manos, fenémeno de Raynaud en 4
miembros. Score de Rodnan modificado: 38/51. Laboratorio: hemograma normal, RFA negativos, funcién renal y hepatica normal. Proteinas totales:
6, albumina 3.7, gama: 0.47. Se completa exdmenes complementarios. Evaluacién cardiolégica: normal sin signos de HTP, funcional respiratorio a la
fecha normal. Inmunolégico: FAN <1/80, anti DNA negativo, FR negativo, Ro/La/Sm/RNP negativo, SCL-70 negativo, anticentrémero negativo. Capi-
laroscopia: SD pattern tardio. Se asume debut de esclerodermia sistémica juvenil, recibe tratamiento con pulsos de metilprednisolona, a la fecha en
descenso de esteroides, metotrexato 25 mg/sem Sc, sildenafil 50 mg/dia. Interconsulta con Servicio de Inmunologia. Dosaje de inmunoglobulinas:
IgA 13.30 mg/dl, IgM 49.90 mg/d|, IgG 266 mg/dl, IgE 19.60 Ul/ml. Poblaciones linfocitarias: LT CD3 69%, LT CD4 47%, LT CD8 21%, LB CD 19%27%,
LNK 3% LB naive (IgD +CD27-) 84%, LB no switched (IgD+Cd27+) 7%, LB memoria (IgD-/CD27+) 5%. Asumiéndose como cuadro de inmunodeficiencia
comun variable, inicia tratamiento sustitutivo con gammaglobulina Ev mensual.

COMENTARIOS FINALES: Se presenta el siguiente caso clinico debido a laimportancia de la busqueda de posibles cuadros asociados en el contexto
de autoinmunidad.
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