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EL LABORATORIO DE AUTOINMUNIDAD EN EL SINDROME DE SUPERPOSICION

Lucia CASTELLANO, Maximiliano Ezequiel FRIAS, Ménica ANTOLIN, Verénica GONZALEZ, Maria Elena RAMA, Daniela VIDAL, Agostina GEYMONAT,
Maria Luz MARTIN

HOSPITAL DE NINOS LA SANTISIMA TRINIDAD DE CORDOBA

Presentacion del Caso: Varon de 11 afios. APP: 2020 PTI con respuesta al tratamiento con gammaglobulina. Consulté en noviembre de 2023 por
disfagia, decaimiento y descenso de peso con 1 mes de evolucion y fiebre de 72 h, por lo que se decidié internacion para su estudio. Se sospechaba de
dermatomiositis juvenil (DMJ) ya que presentaba signo de Gottron en manos, rodillas y tobillos, rash en heliotropo, signo del manto, gingivitis y aftas.
Ademas, debilidad muscular proximal, distal y axial. En el laboratorio (11/23) se encontraron hallazgos compatibles con lupus eritematoso sistémico
(LES) y enfermedad mixta del tejido conectivo (EMTC), por lo que junto con la clinica se arribé al diagndstico de sindrome de superposicion (SS). Se
indicé tratamiento con corticoides, hidroxicloroquina y gammaglobulina. Laboratorio: 10/23: PT: 10,14 g/dI, Alb: 3,6 g/dl, Acs a-TTg IgA por ELISA: -.
11/23: Hb: 8,9 g/dI, GB: 2180/ul, Plg: 93.000/ul, VSG: 140 mm/h, IgG: 6486 mg/dl, C3: 42 mg/dl, C4: 8 mg/d|, indice P/C: 1,9, GOT: 247 U/I, CK: 1921
U/I. ANA: Patrén nuclear granular grueso >1/640 (AC-5), nuclear homogéneo 1/320 (AC-1) y citoplasmatico granular fino denso 1/80 (AC-19). Acs
a-DNAdc: -; a-RNP: +; a-RNP/Sm: +; a-Rib P: +; a-U1-RNP: +. Acs a-Nucleosomas: >200 U/ml. Panel miositis (Anti Jo-1, PL-7, PL-12, Mi-2, Ku, Pm-Scl): -.
Panel miositis ampliado (Anti NXP2, TIFg, MDA5, SAET, Ej, 0j, cN-1A, Ha, Ks, Zo): pendiente. Estudios complementarios: biopsia renal: glomerulonefri-
tis clase IV. RMN de miembro inferior: miositis.

Discusion: Se presenta un caso de SS debido a la coexistencia de 2 o mas enfermedades autoinmunes (EA) que cumplen con los criterios de clasi-
ficacion para DMJ, LES y EMTC. Se trata de un sindrome infrecuente en pediatria, que a su vez tiene mayor prevalencia en mujeres en edad puberal,
destacando la importancia de su reporte. Se debe estar alerta a aquellos hallazgos iniciales que puedan orientar a una EA, como en este caso fueron:
PTI, hiperproteinemia y disfagia, previos a la ultima consulta. Esto permite solicitar estudios de laboratorio de autoinmunidad més especificos, como
test de screening y test de reflejos.

Comentarios Finales: El laboratorio de autoinmunidad cumple un rol fundamental porque la clinica es compartida entre las EA, por lo tanto, la posi-
bilidad de determinar Acs especificos y asociados a las mismas facilitan el diagnéstico clinico y permiten un tratamiento precoz e individualizado.

COMPROMISO OCULAR (CONJUNTIVITIS/ESCLERITIS) COMO
FORMA DE PRESENTACION EN LA ER-1gG4 EN EDAD PEDIATRICA

Luisina Victoria ZUNINO, Romina CALVO, Alberto ORTIZ, Sergio PAIRA
HOSPITAL DR. JOSE MARIA CULLEN

Presentacion del Caso: Nifia de 12 afios con compromiso ocular en enfermedad relacionada a IgG4 (EOR-IlgG4) con retraso diagndstico de 4 afios.
Presentd conjuntivitis, escleritis, ptosis, edema y dolor ocular unilateral, sin compromiso extraoftalmico asociado; IgG4 y relacion 1gG4/1gG sérica
aumentadas, afectacion del vientre central del musculo recto interno izquierdo y compromiso del parpado en iméagenes. La muestra de anatomia
patoldgica evidencio un infiltrado linfoplasmocitario, con inmunohistoquimica compatible con ER-1gG4.

Discusion: La frecuencia de EOR-IgG4 en los adultos se estima entre 17%-23%, sin estar en clara esta frecuencia en nifios. En adultos es mas comun
en hombres, con mayor afectacion de las glandulas lagrimales, compromiso bilateral en un 60% y compromiso extraoftdlmico entre un 70%-80%.
Un 30-70% presenta elevacion sérica de 1gG4, con infrecuente hallazgo de flebitis obliterativa y fibrosis estoriforme. Este grupo presenta una alta
frecuencia de recaidas. La ER-IgG4 pediatrica tiene una forma de presentacion diferente a la poblacién adulta. Se da mds cominmente en mujeres,
existe mayor frecuencia de manifestaciones oftalmoldgicas, con afectacion de musculos extraoculares y tejidos blandos orbitarios, usualmente
unilateral, e infrecuente compromiso de glandulas lagrimales. EI compromiso extraocular suele ser raro. Histopatolégicamente presentan infiltrado
linfoplasmocitario y fibrosis, e infrecuentemente flebitis obliterativa y fibrosis estoriforme. La IgG4 sérica se encuentra elevada en un 38,5% de los
casos aproximadamente.

Comentarios Finales: Es importante que los oftalmélogos y pediatras tengan en cuenta esta entidad y conozcan sus distintas formas de presentacion.

OSIFICACION HETEROTOPICA, DISTINTAS FORMAS DE PRESENTACION
EN PACIENTES PEDIATRICOS: REPORTE DE CASOS

Valeria GONZALEZ OSLER, Vanesa CERVETTO, Jimena GOMEZ SOSA, Maria MARCANTONI, Rocio HERNANDEZ, Maria Emilia LACAPRA, Isabel BRUSCO

HOSPITAL GENERAL DE NINOS PEDRO DE ELIZALDE

Presentacion del Caso: La osificacion heterotépica (OH) es el desarrollo del hueso ectépico en regiones del tejido blando. Es infrecuente y afecta la
calidad de vida. Puede ser traumatica o por desregulacion de la sefializacién osteogénica. En estas ultimas se incluyen la fibrodisplasia osificante
progresiva (FOP) y la heteroplasia sea progresiva (HOP). Los procedimientos invasivos y traumatismos pueden reactivar lesiones. Se describen 6 pa-
cientes (pac) con OH, 2 de etiologia traumatica y 4 genética. Predominé el sexo masculino (83,3%), con una edad promedio al inicio de la enfermedad
de 3,2 afios. En todos los casos la manifestacion inicial fue una tumoracion duroelastica con limitacion funcional asociada. La distribucion fue: 2 a
nivel toracico, 2 a nivel de miembros y 2 tanto en térax como en miembros. Una paciente con OH traumatica a su vez present6 edema y eritema local.
3/5 pac tenian otros hallazgos: uno escoliosis, otro hallux pequefios y el 3° malformacién de hallux, cifoescoliosis dorsolumbar severa y agenesia
renal izquierda. Los 4 pac con forma progresiva presentaron multiples OH. En los pac con OH traumatica se confirmé el diagndstico mediante biopsia,
en los pac con FOP con biopsia y hallazgos clinicos, y en los pac con HOP con estudio gendmico. La mediana de la demora al diagnéstico fue de 2
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meses (RIC 2-12). Todos los pac recibieron tratamiento conservador y una pac recibié pamidronato (ver en poster las caracteristicas de los pacientes).
Discusion: Si bien la OH es poco frecuente y las formas progresivas tienen una prevalencia ain menor, en nuestra serie encontramos 6 pac con OH
y de ellos, 4 con una forma progresiva, 2 en tronco (FOP) y 2 en miembros (HOP). Coincidente con la bibliografia, la manifestacion inicial fue una tu-
moracion que progresoé en tamafio y nimero en FOP y HOP, y se mantuvo Unica en OH traumatica. Se arrib6 al diagndstico mediante clinica y biopsia
en los pac con FOP, ya que la forma cldsica suele asociarse con malformaciones tipicas, y se confirmé en los pac con HOP con estudio genémico.

Comentarios Finales: La OH es una condicion infrecuente que afecta significativamente la calidad de vida. Sin embargo, nuestra serie de casos re-
presenta una cohorte considerable de pacientes. Es importante conocer las distintas formas de presentacién para diagnosticarla en forma precoz y

evitar intervenciones invasivas que podrian generar mayor dafio.

ABORDAJE DE LA MICROBIOTA COMO TRATAMIENTO DE SINDROME PFAPA

Verénica CAMPANELLI, Maria de los Angeles COCUCCI, Vanesa CRUZAT, Patricia Julia MOLINA, Maria Andrea SPINETTO
CONSULTORIO PRIVADO

Presentacion del Caso: Varon con antecedentes de APLV (dolor abdominal, heces sanguinolientas, anticuerpos negativos, alta gastroenterolégica
al afio) y TEA (terapias multidisciplinarias), inici6 a los 3 afios con episodios autolimitados de fiebre de hasta 40,5°C persistente de 96 h de duracion
asociado a astenia y faringitis ocasional. No presentaba rash ni artritis, adenopatias, diarrea o tos. No tenia historia de asma o infecciones a repeticion.
Se descart6 patologia infectolégica, inmunodeficiencia, enfermedad celiaca (radiografia de térax, cultivos de sangre orina materia fecal, hisopado de
fauces, PPD, serologias, dosaje complemento e inmunoglobulinas negativo/normal). Como datos positivos presentd RFA elevados durante fiebre,
anemia de trastornos crénicos leve, y reaccion positiva débil para huevo y lactoalbimina. Una dieta libre de huevo y leche por 3 meses no modificé las
crisis febriles. Al afio de inicio de las crisis febriles, con sospecha de PFAPA, se indicé prueba terapéutica con 0,5 mg/kg de prednisona con desapari-
cién de la fiebre. A pesar de responder a los esteroides, el intervalo intercrisis no se modificé. En forma paralela se realizaron perfil metabolémico en
sangre y orina, y pruebas de permeabilidad alimentaria evidenciando severa disbiosis con sobrecrecimiento de Candida y Chlostridium spp. Se indicé
tratamiento con nistatina y metronidazol, asociado a dieta inmunomoduladora y probiéticos. Las crisis febriles remitieron y permanece asintomatico
a 3 afios de seguimiento.
Discusion: Se conoce el rol de la microbiota en los desérdenes inmunoldégicos. Presentamos un caso de sindrome PFAPA con remision sostenida con
intervencion biomédica y tratamiento de disbiosis.
Comentarios Finales: El manejo de la disbiosis y la dieta inmunomoduladora deberian considerarse como terapias adyuvantes de enfermedades
autoinflamatorias pudiendo disminuir los requerimientos de inmunosupresion.

0246

EVALUACION DE LA RESPUESTA ARTICULAR A LA INYECC!(')N CON CORTICOIDES
INTRAARTICULARES EN PACIENTES CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL.
EXPERIENCIA EN UN CENTRO DE TERCER NIVEL

Clara MARINONI, Agustina SHARRUF, Maria Laura BARZOLA, Silvia Ménica MEIORIN

HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ

Introduccion: La inyeccidn de corticoides intrarticulares (CIA) es un método eficaz para controlar la inflamacién articular y alcanzar la remision, sin
desarrollar eventos adversos significativos en todas las formas de artritis idiopdatica juvenil (AlJ), especialmente en el subtipo oligo. La evidencia
respecto de la duracién de la remision bajo este procedimiento en nifios con AlJ es escasa.

Objetivo: Analizar la respuesta clinica al tratamiento con CIA en pacientes con AlJ al primer procedimiento; identificar los factores asociados a la
duracion de la inactividad articular a 6 meses.

Métodos: Estudio retrospectivo de revision historias clinicas de pacientes con AlJ que recibieron CIA (aceténido de triamcinolona a dosis éptima
segun articulacion), periodo 2000-2023. Se determinaron variables demograficas, clinicas (JADAS-71, CHAQ), terapéuticas al basal, meses 1y 6 pos-
procedimiento; tasa y duracion de remision articular, y complicaciones asociadas. Estadistica descriptiva, chi-cuadrado T-test.

Resultados: Se incluyeron 147 pacientes, 99 mujeres (67,3%), edad Dx X 7,2 (+4,6) afios y tiempo X seguimiento 7,2 (+4,7) afios, subtipo prevalente
oligo persistente 49,6% (n=73, 24 monoartritis). Se infiltraron 387 articulaciones, 94 procedimientos fueron multiples (63,9%). A la primera inyeccion,
las articulaciones mas frecuentemente tratadas fueron: 129 rodillas (87,7%), 21 tobillos (14,3%) y 10 carpos (6,8%), tpo. X evolucién enfermedad 2,1
meses, evaluacion clinimétrica: JADAS-71 X 10.5 (+8,0) y CHAQ 0.5 (+0,4). Medicacion concomitante (n pacientes, %): 114 metotrexato (77,5), 69
prednisona (46,9), 54 AINEs (36,7) y 11 agentes bioldgicos (7,5). Tasas de inactividad articular posprocedimiento: 92,5% (n=136 pacientes) y 74,1% a
1y 6 meses, respectivamente. Tratamiento mediano duracién remision de la articulacion inyectada 0,73 afios (RIC 0.4-2.2). Categoria oligo persistente
se asocid significativamente con enfermedad inactiva articular al sexto mes (p,03). Durante el curso de la enfermedad, 94 pacientes (63,9%) recibieron
CIA en forma repetida, mediana 2 (RIC 1-3). Cuatro nifios (2,7%) desarrollaron hipopigmentacion cuténea.

Conclusién: En nuestra cohorte de pacientes con AlJ se infiltraron 387 articulaciones (rodillas y tobillos prevalentes) multiples en 63,9%. Tiempo me-
diano de duracién remision en articulacion inyectada: 0,73 afios. La categoria oligo persistente se asocié con inactividad a 6 meses (p,03).

TRATAMIENTO CON RITUXIMAB EN ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONECTIVO EN UN HOSPITAL
PEDIATRICO DE BUENOS AIRES ;CUANDO, POR QUE Y PARA QUIEN? EXPERIENCIA DE 20 ANOS

Rocio HERNANDEZ, Valeria GONZALEZ OSLER, Maria Emilia LACAPRA, Vanesa CERVETTO, Maria Jimena GOMES SOSA, Maria MARCANTONI,
Isabel BRUSCO

HOSPITAL GENERAL DE NINOS PEDRO DE ELIZALDE
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Introduccion: El rituximab (RTX) es un anticuerpo monoclonal quimérico dirigido al antigeno CD20 de las células B, aprobado en 1997 por la FDA
para el linfoma no Hodgkin, en 2006 para la ARy en 2011 para las vasculitis sistémicas ANCA asociadas. Ademads, su uso fuera de prospecto en LES
contribuy6 significativamente a su creciente utilizacion.

Objetivo: Describir los motivos de indicaciéon de RTX en pacientes pediétricos con enfermedad reumatoldgica; describir la respuesta terapéutica y los
efectos adversos del farmaco.

Métodos: Estudio retrospectivo, descriptivo de pacientes (pac) pediétricos con enfermedad reumatoldgica que recibieron RTX entre 2004 y 2024.
Se valoré el grado de actividad de la enfermedad y la respuesta terapéutica mediante herramientas de clinimetria estandarizadas acordes a cada
enfermedad y parametros de laboratorio previos y posteriores al RTX. La enfermedad inactiva y la remisién clinica se determinaron utilizando criterios
validados.

Resultados: Se incluyeron 34 pac con una edad media a la primera consulta de 10,9 afios (DE 4,0) con un tiempo medio de seguimiento de 5,7 afios
(DE 2.9). El 73,5% fue de sexo femenino. La enfermedad reumatica de base, el motivo de indicacion de RTX y el compromiso principal a tratar se
presentan en las Tablas. El 85,3% recibié tratamiento inmusupresor previo (MTX 32,5%, ciclofosfamida 23,5%, combinacion de 2 drogas 23,5% y otros
20,5%), y el 100% GC. Concomitantemente el 97,1% recibid otro inmunosupresor, siendo la més frecuente ciclofosfamida (41,2%). Al momento de la
ultima consulta, el 44% presentaba enfermedad inactiva y la dosis media de GC se redujo de 0,77 a 0,2 mg/kg/dia y 5 pac lograron suspenderlo. 12
pac presentaron efectos adversos, 5 leves, 2 moderados y 5 graves; 4 de ellos debieron suspender el farmaco. El evento més frecuente fue reaccion
alérgica (6 pac), seguido de hipotension arterial (4 pac) e infeccion (2 pac: TBC y neumonia por neumococo). Ningun paciente fallecio.

Conclusién: Los resultados de nuestro estudio sugieren que RTX puede ser efectivo para reducir la actividad de la enfermedad y la necesidad de
corticoides en pacientes con enfermedades reumaticas pedidtricas, aunque el perfil de seguridad debe ser monitoreado cuidadosamente por la
posibilidad de efectos adversos graves.

Enfermedad Reumitica de base | N°de pacientes | Porcentaje Motivo de Indicacié N° de paci j Principal compremiso a tratar N° de pacientes | Porcentaje |
LESJ 13 382 Fallo al tratamiento previo 4 138 it 9 265
oMy 7 206 Severidad de la 1 324 Cuténeo 4 18
Vasculitis 5 147 Falta de acceso a ofras i 1 29 Neumonia interstitial 3 a8
sistémica 3 88 Falla a tratamiento y severidad 16 471 Arritis 1 28
ENTC 4 1.8 Falla a ratamiento y faita de acceso a 2 59 Citopenias 3 Y]
Sd Sjogren 1 29 atras i itis y alveolar 1 28
AlJ 1 29 Vasculitis 2 58
Tabla 1 Tabla 2 e 2 -
Miositis y cuténeo 2 59
Pancreaiitis 1 28
3 0 més brganos 3 38

Tabla 3

EFECTIVIDAD DEL RITUXIMAB EN LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO JUVENIL,
UNA COHORTE DE LA VIDA REAL

Maria Emilia PUENTES, Luciana VASCONCELLOS, Franco GARCIA, Juan Pablo PORTIGLIATTI, Janet MANRIQUE, Luciana LANCIONI,
Maria Gisell VILLARREAL, Maria Martha KATSICAS

HOSPITAL DE PEDIATRIA PROF. DR. JUAN P. GARRAHAN

Introduccion: El rituximab (RTX) es un anticuerpo monoclonal quimérico dirigido hacia el CD20 de los linfocitos B maduros. Si bien se utiliza como
tratamiento para el lupus eritematoso sistémico Juvenil (LES;)), la evidencia de su efectividad es escasa.

Objetivo: Evaluar la efectividad del tratamiento con RTX en una cohorte de pacientes con LES] y describir los eventos adversos (EEAA).

Métodos: Estudio retrospectivo con recoleccién de datos en forma prospectiva. Se incluyeron pacientes con diagndstico de LES] segun criterios SLICC
2012/EULAR 2019 que recibieron esquema terapéutico completo con RTX entre enero de 2014 y enero de 2024 con seguimiento posterior de al menos
6 meses. Se analizaron variables demograficas, clinicas, de laboratorio y el indice de actividad de enfermedad de LES (SLEDAI). El andlisis se realizé en 3
tiempos: TO (basal), T1 (622 meses) y T2 (12+2 meses). La efectividad se evalud con SLEDAI teniendo en cuenta dos sets de respuestas. El primero los
clasifica en enfermedad inactiva (SLEDAI 0), actividad minima (SLEDAI <5), moderada (SLEDAI e/ 6-10), grave (SLEDAI e/ 11-19) y severa (SLEDAI >20). El
segundo define respuesta completa a SLEDAI=0, parcial a SLEDAI menor al inicial, estable al mantener el SLEDAI y sin respuesta a un SLEDAI mayor al ini-
cial. Se describieron EEAA periinfusionales y que hayan sucedido entre las infusiones. Andlisis: estadistica descriptiva, T student, Mac Nemar y varianza.
Resultados: De 153 pacientes, 40 recibieron RTX. 25 cumplian criterios de inclusién. Los impactos mds frecuentes fueron: hematoldgico, constitu-
cional, mucocutaneo, musculoesquelético y renal. EI 88% presentaba en TO actividad moderada, grave o severa. En T1 ningln paciente presentaba
enfermedad grave o severa, con respuesta parcial o completa en el 88% de los casos. En T2 el 100% presentaba actividad minima o inactividad, evi-
denciado en todos los casos una respuesta parcial o completa. Se reportaron EEAA en 15 de los 40 pacientes. Dos presentaron anafilaxia posterior a
completar el tratamiento, 13 debieron suspenderlo y no ingresaron al estudio. De ellos, 8 cursaron shock anafilactico y 5 infecciones (ver en poster las
caracteristicas demogréficas y los resultados).

Conclusién: En nuestro trabajo el RTX demostré ser efectivo, obteniendo una respuesta parcial o completa en el 100% de los casos. Se requieren

estudios a largo plazo que evallen la persistencia de la respuesta.

CALIDAD DE VIDA EN LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO JUVENIL:
ESTUDIO TRANSVERSAL EN UN CENTRO DE TERCER NIVEL

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

HOSPITAL DE PEDIATRIA PROF. DR. JUAN P. GARRAHAN
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Introduccion: El lupus eritematoso sistémico juvenil (LES]) es una enfermedad multisistémica con alta morbimortalidad que afecta la calidad de vida
relacionada con la salud (CVRS). A la fecha, en Argentina, no se han publicado datos sobre la CVRS en cohortes de LES;.

Objetivo: Evaluar la CVRS de pacientes con LES;j; analizar los impactos, la actividad de la enfermedad y su asociacion con la CVRS; correlacionar la
percepcion de la CVRS entre pacientes y cuidadores.

Métodos: Estudio transversal que incluyé pacientes con diagnéstico de LES] segln criterios EULAR 2019/SLICC 2012, que asistieron a controles y
completaron, junto con sus cuidadores, un cuestionario de CVRS validado en pediatria (Pediatric Quality of Life Inventory, PEDsQL). Se evalud la calidad
de vida global y cada uno de sus dominios en forma independiente. Se analizaron variables demogréficas, clinicas, bioquimicas, impactos en érganos,
SLEDAI y tratamientos. Se definié como LESj grave un SLEDAI >10 al momento del diagndstico. El andlisis estadistico incluy6 estadistica descriptiva,
prueba de Wilcoxon-Mann Whitney y coeficiente de correlacion de Spearman.

Resultados: De 153 pacientes, 46 cumplieron criterios de inclusién. La edad media al diagnéstico fue 12 afios (7,3-15,8), y al momento de completar
el PedsQL 13,9 (8,4-18,3); 32 (70%) presentaron LESj grave, con impactos renal, articular, mucocutaneo y hematoldgico. La CVRS global fue del 70%
(41-100) para la evaluacion de los pacientes y del 72% (45-98) para los cuidadores. La CVRS no evidencié diferencias significativas relacionadas con
la actividad de la enfermedad, impactos de 6rganos o tratamientos recibidos. El andlisis de la CVRS también se efectué separando la cohorte en dos
grupos (<1 afio de enfermedad y >1 afio), y se evidencié una CVRS global del 62% vs. 74% (p=0,0133). La correlacion del PedsQL entre pacientes y
padres fue del 52% (p<0,00004) (ver en poster las caracteristicas de los pacientes).

Conclusion: El trabajo demuestra que la CVRS tuvo mayor impacto cuando se consulté a los pacientes durante el primer afio de enfermedad, sin embargo
no se asocié a actividad/severidad de la misma. Probablemente existan factores no inherentes al LESj que impacten en la CVRS. Se necesitan datos
de cohortes mdas amplias y multicéntricas, considerando variables como nivel educacional, socioecondmico, dreas geograficas y politicas sanitarias.

ACTIVIDAD DE LA ENFERMEDAD Y DISCAPACIDAD EN PACIENTES CON_
ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL UN ANO DESPUES DE LA PRESENTACION
A REUMATOLOGIA PEDIATRICA. DATOS DEL PRIMER REGISTRO ARGENTINO DE AlJ

Judith GIUPPONI', Daniela VIDAL? Lorena GUERINI3, Romina LARROULET*, Susana GALINDO?, Javier Maximiliano FARFAN®, Lorena FRANCO?, Iris
VILCA?, Maria Victoria ARISPE?, Maria Beatriz MARCANTONI®, Verénica OCHOA Y GOMEZ'®, Vanesa DEVES™!, Martin ZUNINO', Maria Elena RAMA'3,
Ingrid PINTOS™, Carolina TORRE WALSH'™, Gabriela YESURON'S, Graciela ESPADA®

'HOSPITAL DE NINOS DE SANTA FE DR. ORLANDO ALASSIA, 2HOSPITAL DE NINOS LA SANTISIMA TRINIDAD DE CORDOBA, *HOSPITAL DE NINOS
RICARDO GUTIERREZ, “HOSPITAL DE NINOS SOR MARIA LUDOVICA DE LA PLATA, SHOSPITAL DE NINOS JESUS DE TUCUMAN, ¢HOSPITAL PUBLICO
MATERNO INFANTIL DE SALTA, ’HOSPITAL INFANTIL MUNICIPAL DE CORDOBA, ®HOSPITAL GENERAL DE NINOS PEDRO DE ELIZALDE, °CONSULTORIO
PRIVADO, "HOSPITAL ZONA NORTE ROSARIO, ""HOSPITAL DE TIGRE, " HOSPITAL ITALIANO DE BUENOS AIRES, "*CONSULTORIO PRIVADO, *HOSPITAL
ZONAL RAMON CARRILLO BARILOCHE, '"HOSPITAL DE SAN JUAN

Introducciodn: La artritis idiopatica juvenil (AlJ) es una entidad heterogénea tanto en su expresion clinica como en su evolucién. Uno de los datos més
llamativos que arrojo nuestro primer registro AlJ (2023) fue el alto grado de discapacidad que presentaban los pacientes al llegar por primera vez a la
visita con el reumatélogo pediatra, con una mediana CHAQ 0,875 (0,50-1,38).
Objetivo: Describir el grado de discapacidad al inicio y su evolucién al afio de tratamiento; identificar predictores de discapacidad al afio de evolucién
de la enfermedad.
Métodos: Se incluyeron pacientes con AlJ (ILAR 01) < de 16 afios seguidos durante el primer afio por el reumatélogo pediatra pertenecientes al 1°
registro argentino de AlJ (2023) con 17 centros, de 19 provincias (11 hospitales publicos y 6 centros privados). Se analizaron datos demograficos,
clinicos-evolutivos, de laboratorio, terapéuticos y clinimétricos: actividad JADAS score (Consolaro 09) y discapacidad -CHAQ (Singh 94) al inicio, 6
meses y luego anualmente. Se describid la distribucién del CHAQ en determinadas variables y luego un modelo de regresioén logistica para identificar
predictores discapacidad. Se utilizé el software R.
Resultados: Se incluyeron 320 nifios con AlJ; edad mediana al inicio 6,5 afios (2,9-10,3), 65,5% nifias. Durante el primer afio el 84,1% recibi6 AINE, el
19,4% corticoides IA, el 76,3% MTX y el 52,7% esteroides sistémicos. Quince pacientes recibieron bioldgicos de inicio (9/15 sistémicos). La mediana
de CHAQ al inicio fue de 0,875 [0,50-1,38]. Un 45,3 % de los pacientes presenté un CHAQ = 0,75 al inicio; poliseropositivos (74,4%) - seronegativos
(64,1%) y ERA (59,1%). Al afio presentaron CHAQ con una mediana de 0,37 [0, 0- 0,875]. Sin embargo, el 7,2% de los pacientes permanecié con CHAQ
20,75 al inicio (poliseropositivos, negativos y sistémicos). La chance de tener CHAQ 20,75 disminuy6 en los pacientes oligo persistentes (RO=0,22, IC
95%:0,03-0,86, ref=oligo extendida) y en los pacientes con CHAQ basal <0,75 (R0=0,21, IC 95%:0,03-0,77, ref= CHAQ =0,75).
Conclusién: Aunque el score de CHAQ mejoré en la mayoria de los nifios, el score elevado de CHAQ al inicio permanecié como un predictor de pobre
evolucion final. Es fundamental tener estos datos en cuenta a la hora del abordaje terapéutico global de estos nifios.

0299

ENFERMEDAD E INFECCION LATENTE POR TUBERCULOSIS EN NINOS Y ADOLESCENTES
CON ENFERMEDADES REUMATICAS

Maria Emilia LACAPRA, Vanesa CERVETTO, Jimena GOMEZ SOSA, Isabel BRUSCO, Maria MARCANTONI, Valeria GONZALEZ OSLER, Rocio HERNANDEZ

HOSPITAL GENERAL DE NINOS PEDRO DE ELIZALDE

Introduccion: La tuberculosis (TB) sigue siendo un problema de salud publica en Argentina con una incidencia creciente. Los pacientes (pac) con enferme-
dades reumaticas (ER) tienen mayor riesgo. Es crucial realizar vigilancia de infeccion latente (L) o enfermedad (E). Falta informacion sobre el impacto en ER.
Objetivo: Describir la poblacion de pac con ER que presentaron TB (E o L); estimar prevalencia de TB en nuestra poblacién y los factores asociados
que aumentan el riesgo de TB.

Métodos: Estudio observacional, descriptivo y retrospectivo, con datos de historias clinicas desde 6/2008 al 6/2024. Se incluyeron <18 afios con ER
con TB. Se excluyeron pac con quimioprofilaxis primaria para TB. Se valoraron datos demograficos, clinicos, comorbilidades, actividad, tratamientos
de la enfermedad base (TEB) y métodos diagndsticos (Dx) de TB. Se estratificaron entre TB E y L, investigando asociaciones de riesgo. Se realizd
estadistica descriptiva. Medias con DS para variables(V) continuas y porcentajes para V categoricas. Para la comparacion de datos categéricos se
utiliz6 test de chi-cuadrado y test de Fisher, y para datos cuantitativos el test t de Student. SPSS 20.
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Resultados: En nuestra cohorte 33/1904 (1,73%) presentaron TB. Cuando se analizd V. de riesgo entre TB E vs. L, se encontré que el TEB combinado
(2 0o mas) incrementd el riesgo de TB E en 8,1 veces (OR 8,1; IC 95%:1,1-59,2; p=0,03). Los esteroides como variable independiente no aumentaron el
riesgo significativamente (OR 3,6; IC 95% 0,62-20,4). La actividad de la enfermedad de base (OR 0,59; IC 95% 0,10-3,28) y las comorbilidades (OR 2,8;
IC 95% 0,60-13,3) no se asociaron con un mayor riesgo de TB E. Por otro lado, los varones tuvieron 8 veces mas riesgo de presentar TB E (OR 7,6; IC
95% 1,3-41,6; p=0,02), lo que podria estar vinculado a que la mayoria presentaba TEB combinado. La Rx de térax patoldgica aumentaria 12 veces la
probabilidad de deteccion de TB E (OR 12; IC 95%: 1,99-72,35; p=0,008), mientras la PPD positiva aumentaria 7,6 la probabilidad de detectar TB L (OR
7,6 IC 95% 1,38-41,6; p=0,019) (ver en poster las generalidades y los datos estratificados).

Conclusién: En nuestra cohorte, el TE B combinado aument¢ significativamente el riesgo de TB E. La PPD ayuda a identificar la TB L, pero no seria
suficiente para descartar la TB E. En pacientes de alto riesgo, se deben realizar estudios adicionales para un diagnéstico preciso.

EXPERIENCIA CON EL USO DE BIOSIMILARES antiTNF EN PACIENTES
CON ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL EN UN CENTRO DE TERCER NIVEL

Luz CARDOZ0, Ayelén OJEDA SILVA, Agustina SHARRUF, Maria Laura BARZOLA, Silvia Ménica MEIORIN

HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ

Introduccion: El uso cada vez mas amplio de biosimilares tiene el potencial de reducir sustancialmente el costo de la terapia bioldgica, sin afectar la
eficacia y seguridad. Datos sobre uso de biosimilares son limitados, especialmente en pediatria.
Objetivo: Evaluar trayectorias de tratamiento con biosimilares antiTNF en nifios con AlJ; analizar cambios en la actividad de la enfermedad secunda-
rios a switch.
Métodos: Estudio retrospectivo observacional. Se incluyeron pacientes (ptes) AlJ no sistémica que recibieron =6 meses de terapia biosimilar antiTNF
(inicio o switch de original). Se analizaron variables demogréficas, secuencias terapéuticas (nimero y razén de switch), actividad trimestral hasta
ultima consulta (JADAS-71) y eventos adversos. Se determind acceso y cobertura de medicacion. Estadistica descriptiva.
Resultados: Se incluyeron 22 pacientes expuestos a biosimilares, 12 mujeres (54%), edad X Dx 8,5t4,4 afios, edad X inicio bioldgico 13,3+3,2 afios,
y tpo. X seguimiento 7,313,8 afios. Categorias AlJ prevalentes (n,%): Poli 7 (31,8) y ERA 6 (27,2). Adalimumab fue el biosimilar mas utilizado (n=18,
81,8%). Distribucion de cobertura médica (n,%): fondos nacionales 11 (50), obra social 7 (32) y prepaga 4 (18). Secuencias de tratamiento: 13 ptes
(59%) comenzaron con biosimilar, pero 4 cambiaron a original (30,7%), mientras que 9 nifios (41%) realizaron switch desde la droga de referencia. En
total se registraron 19 eventos de switch (tpo mediano 0.9 afios, RIC 0.5-1.8), siendo muiltiples en 2 ptes. En todos los casos las razones del mismo
fueron decision del financiador, indistintamente de la cobertura médica. El tiempo de acceso al tratamiento varié segun la cobertura, siendo més pro-
longado en el sistema publico (X 4 meses, rango 3-18 meses). No se observd incremento de la actividad de enfermedad ni en la frecuencia de eventos
adversos serios posterior a intercambios terapéuticos (ver en poster los resultados).
Conclusién: En nuestra cohorte de pacientes con AlJ, 22 nifios fueron tratados con biosimilares (59% de inicio), siendo bio-adalimumab el mas uti-
lizado. Al evaluar las trayectorias de tratamiento, se observaron 19 intercambios, todos por razones no médicas (decision del financiador). No hubo
cambios en variables clinimétricas de actividad ni en el desarrollo de eventos adversos serios secundarios a los numerosos switch.

0311

INFECCIONES OPORTUNISTAS Y TERAPIAS BIOLOGICAS EN PACIENTES PEDIATRICOS
CON ENFERMEDADES INFLAMATORIAS

Luz CARDOZO, Ayelén OJEDA SILVA, Maria Laura BARZOLA, Silvia M6nica MEIORIN

HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ

Introduccion: La introduccion de terapias bioldgicas cambié el prondstico de los pacientes con enfermedades reumaticas, sin embargo, condiciona un
mayor riesgo de infecciones por gérmenes habituales u oportunistas, incrementando su morbimortalidad. Aproximadamente en el 36% de los casos
se desarrolla durante el primer afio de tratamiento.

Objetivo: Analizar la ocurrencia de infecciones oportunistas en pacientes pediatricos con enfermedades inflamatorias (El) expuestos a terapias bioldgicas.
Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo. Se incluyeron pacientes (ptes) <18 afios con El bajo tratamiento bioldgico, que desarrollaron infecciones
oportunistas, micobacterias (tipicas/atipicas) y/o inusuales por gravedad o localizacién. Se analizaron datos demogréficos, clinico-terapéuticos e
infectoldgicos. Estadistica descriptiva.

Resultados: Se incluyeron 12 pts, 10 (83%) mujeres, edad Dx X 10,5 afios (RIC 8.7-14.3) y X de seguimiento de 5,2 afios (RIC 3-9.2). Distribucion El,
(n, %): artritis idiopatica juvenil 5 (42), lupus eritematoso sistémico 4 (34) y 3 otras: uveitis, panarteritis nodosa y Takayasu (24%). Terapias bioldgicas
mas frecuentes: anti-TNF 7(58%) y rituximab 3 (25%), mientras que abatacept y tocilizumab se utilizaron en 1 pte, respectivamente. Medicacion
inmunosupresora concomitante: metotrexato 6 ptes (50%) y prednisona 6 ptes (dosis X 15 mg/d +16.5). Los ptes desarrollaron el evento infeccioso
a tiempo mediano 0,4 afios desde inicio del bioldgico (RIC 0.2-2.1), encontrandose activos 42%. Infecciones identificadas (n, %): 6 tuberculosis-TBC
(50), 4 herpes Zoster (33), y Nocardiosis, Aspergillosis y Sarna Noruega, 1 pte. respectivamente. Un pte. con vasculitis severa desarrollé 2 infecciones
secuenciales (aspergilosis y TBC ganglionar). No se hallaron formas resistentes de TBC. Ninguno experimenté complicaciones relacionadas con la
infeccion y durante su curso todos suspendieron el tratamiento bioldgico, reinicidandose a mediana 4 meses (RIC 2.9-10.4). Solo 1 joven presentd
recaida del compromiso articular.

Conclusién: En nuestra cohorte de nifios con El, las infecciones oportunistas prevalentes fueron TBC y herpes Zéster (50% y 33%, respectivamente),
acontecidas a X 0,4 afios del inicio del biolégico. La mayoria de los pacientes no presentaba enfermedad activa. Todos resolvieron los eventos sin
complicaciones, mientras que el 42% reanud® la terapia IS.
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RITUXIMAB EN LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO JUVENIL:
INDICACIONES, EFICACIA Y SEGURIDAD

Marcela Beatriz ALVAREZ, Laura Lorena GUERINI, Silvia Ménica MEIORIN

HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ

Introduccion: Rituximab (RTX) es un anticuerpo monoclonal anti CD20 utilizado para el tratamiento del LES refractario y severo. Los datos disponibles
sobre su uso en el lupus eritematoso sistémico juvenil (LES]j) siguen siendo limitados.

Objetivo: Describir las indicaciones, respuestas y eventos adversos en pacientes con LESj expuestos a rituximab.

Métodos: Estudio retrospectivo. Se incluyeron pacientes <18 afios con LES (SLICC"12), tratados con rituximab (2005-2024). Se analizaron variables
demogrificas, clinicas (SLEDAI-2K), laboratorio y tratamiento concomitante. Se determinaron las indicaciones y el tiempo de evolucién al inicio del
RTX. Se midié la respuesta al RTX por mejoria del SLEDAI y descenso de esteroides. Se determinaron eventos adversos, infecciones y mortalidad.
Andlisis estadistico: chi-cuadrado, T. test, Wilcoxon. SPSS 19.0.

Resultados: De una cohorte de 211 pacientes (pts) con LES], se incluyeron 34 nifios (16%) tratados con RTX, 82% mujeres, edad mediana al dx LES: 13
afios (RIC: 10.5-14.7). Se indicaron 46 series de RTX, 27 por refractariedad y 19 por recaida de enfermedad. Indicaciones mas frecuentes: 61% renal,
43% afectacion multiorgénica, 30% hematoldgico y 22% SNC. Al inicio de RTX, SLEDAI X=13.4 (r:4-36). Nueve pts (20%) requirieron =2 series de RTX.
Debido al severo compromiso multiorgénico al debut, 13 pts (38%) recibieron RTX en el 1° trimestre de enfermedad y en el resto se administré con
mediana = 44 meses (RIC: 20.1-53.5). Al 3° mes post RTX se observé mejoria del SLEDAI (12 vs. 4 p=.0001) y disminucion de la dosis de esteroides
(44,3 vs. 24,9 mg/dia p=.0001). Al 6° mes no se modificé el SLEDAI (3,9 vs 4,2 p=.62), pero si se descendieron los esteroides (25,6 vs. 16,8 mg/dia
p=.0001). Solo 1 de 4 pts que desarrollé reaccion a la infusion y suspendio el tratamiento con RTX. Desarrollaron hipogammaglobulinemia 11 pts y
45% persistié mas alla del 6° mes. Ocho pts (23%) se infectaron en los primeros 3 meses post- RTX (sepsis y herpes zdster). Fallecieron 2 pts dentro
de los 6 meses de administracion de droga (shock séptico y muerte subita).

Conclusién: En nuestra cohorte, el 16% fue tratado con RTX, con mejoria del SLEDAI y descenso de esteroides en pts con LESj refractario y severo.
RTX sigue siendo una opcién de tratamiento en este grupo de pacientes, sin embargo, debemos prestar atencién a los efectos adversos relacionados

a su uso. Se requieren mas estudios controlados en pediatria.

DETECCION TEMPRANA DE ARTRITIS IDIOPATICA JUVENIL.
MODIFICACION Y ADAPTACION TRANSCULTURAL DE UN INSTRUMENTO DE SCREENING

Florencia AHUMADA', Marcela Beatriz ALVAREZ?
THOSPITAL PROVINCIAL DE PEDIATRIA DR. FERNANDO BARREYRO, 2HOSPITAL DE NINOS RICARDO GUTIERREZ

Introduccion: La artritis idiopéatica juvenil (AlJ) es la artritis cronica mas comun en la poblacién pediatrica a nivel mundial. En Argentina no existe hasta
el momento un instrumento validado para la deteccién temprana de AlJ en el primer nivel de atencién. En 2006 el Dr. Len desarroll6 un cuestionario
(DPA-12) para la deteccion de AlJ, posteriormente adaptado y validado por Dr. Scheer en 2019 con una sensibilidad del 90% y una especificidad 93%
cuando el nimero de respuestas positivas fue =5, por lo que en este caso proponen la derivacién al especialista.

Objetivo: Describir el proceso de modificacién y la adaptacion transcultural del cuestionario de screening de AlJ al espafiol.

Métodos: Para el proceso de adaptacion transcultural se utilizaron las guias publicadas por Beaton et al. (2000), previo contacto con el autor original
obteniendo su consentimiento. Participaron profesionales médicos, especialistas en pediatria y reumatologia infantil, con conocimiento técnico del
inglés y de nacionalidad argentina. Se solicité consentimiento y asentimiento oral a los pacientes y a las familias intervinientes. El protocolo cont6 con
la aprobacién del Comité de Etica e Investigacion.

Resultados: Se inici6 el proceso con la traduccion, se incluyeron términos adaptados a la region, se realizaron modificaciones para incluir sintomas
de AlJ (no especificados previamente). Posteriormente se realizé una retrotraduccidn; en la version prefinal se evaluaron las caracteristicas de se-
mantica, idioma, conceptual y adaptacion al estilo de vida local. Se consideré mantener igual nimero de preguntas (12), con instrucciones simples y
opciones de respuesta (SI-NO-NOSE). Se realizé una prueba de campo con un total de 70 participantes confirmando la comprension del cuestionario.
En la etapa final se presentaron los informes preliminares del proceso y los pasos realizados, y se conformé la versién final la cual fue enviada y
aprobada por el autor del instrumento original.

Conclusién: Se tradujo y adapté transculturalmente el cuestionario de screening de AlJ siguiendo las recomendaciones internacionales para este
proceso. Dicho cuestionario esté destinado al primer nivel de atencion, intentando mejorar la derivaciéon temprana de pacientes. El préximo paso sera
la validacién e implementacion del mismo en diferentes puntos del pais.
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