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S1 ya de por si la adolescencia trae
una serie de complicaciones a la vida
del joven (y a la de sus padres)
sumémosle el tener que vivirla con
una enfermedad crodédnica




" Enfermedad )




- Enfermedad reumatica una de las primeras causas de
enfermedad cronica en la adolescencia (DBT, epilepsia)

- Las consecuencias organicas de estos procesos y la
vivencia psicosocial ==» comprometen el desarrollo fisico
y psiquico==»|MPACTO desfavorable

- Abordaje debe ser integral

- Doble transito | paso de nifiez a edad adulta
transicion




-
IMPACTO DESFAVORABLE

- Discapacidad mms actividad diaria, deportes, etc

- Calidad de vida == limitacion, dolor, visitas medicas,
estudios

- Ausentismo escolar y laboral

- Gastos (transporte, medicacion, estudios, ayuda social,
Internaciones, etc)



La gran mimetista



- El lupus eritematoso sistemico (LES) es una
enfermedad autoinmune sistémica caracterizada por
la ruptura de la tolerancia a los antigenos
nucleares, con deposito de complejos inmunes en
los tejidos, y compromiso multiorganico.

- La piel, los vasos sanguineos, los riones, sistema
nervioso central, y las articulaciones se convierten en
blancos de la inflamacion al inicio o durante el curso
de la enfermedad.
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e
Criterios de Clasificacion ACR "82*

Criterio

Rash malar

Rash discoide
Fotosensibilidad
Ulceras orales
Artritis

Serositis
Compromiso renal

Compromiso
neurologico

Compromiso
hematolbgico

Desorden inmunoldgico
ANA +

* Sensibilidad 96 %

Definicidn

Fijo, respeta surco nasolabial
Eritematoso, escamoso, atrofia cicatrizal
Reaccion inusual a la luz solar

Orales o0 nasofarngeas, no dolorosas

No erosiva

Pleuritis / Pericarditis

Proteinuria > 0.5 g/dia, cilindros celulares
Convulsiones, Psicosis

Anemia hemolitica, leucopenia, linfopenia,
plaguetopenia

LE +, DNA +, Sm +, VDRL falso +
En ausencia de drogas

Especificidad 100 %



Requirements: > 4 criteria (at least 1 clinicaland 1 laboratory criteria)
OR biopsy-proven lupus nephritis with positive ANA or Anti-DNA

Clinical Criteria Immunologic Criteria
1. Acute Cutaneous Lupus* 1.ANA
2. Chronic Cutaneous Lupus* 2. Anti-DNA
3.0ral or nasal ulcers * 3. Anti-Sm
4.Non-scarring alopecia 4. Antiphospholipid Ab *
5. Arthritis * 5.Low complement (C3, C4, CH50)
6. Serositis * 6. Direct Coombs’ test (do not count in
7.Renal * the presence of hemolytic anemia)

8.Neurologic *

9. Hemolytic anemia

10. Leukopenia *

11. Thrombocytopenia (<100,000/mm?)

TsLicc: Systemic Lupus Intemational Collaborating Clinics
* See notes for criteria details

Al cumplir con criterios SLICC es mandatoria la derivacion al reumatologo
Son criterios de CLASIFICACION no criterios DIAGNOSTICOS



- AutoAc son un sello - Deficiencias hereditarias
distintivo del(;:_omp puedl_elgS :
. predisponer a 0 en
Fundamental// ANA simil LES a una edad
temprana
AntiIDNA 54-93% CH50, AP0, C3, C4

AntiSM 17-52%
RNP 22-50%
Anti RO 33-54%

Anti LA 14-32%

Gran N, et al. Ann Rheum Dis 2017

- Comp. normal no descarta
esta posibilidad




Sintomas constitucionales

v Fatiga

v Anorexia

v Perdida de peso
v Fiebre

v' Caida de cabello
v Inflamacion

Linfadenopatias
Hepatoesplenomegalia

v Mialgias/artralgias




Sintomas renales Hematologico

- Hematuria microscopica - Leucopenia, anemia,
plaguetopenia
- Proteinuria minima o

enfermedad en rango
nefrético - VSG elevada

» Cilindros granulosos - Alterac de urea/creat

- Edema periféricos
- AUtoAc

- IRA




Manifestaciones musculoesqueléticas

Comun en la presentacion y curso de la enfermedad

. Artritis

80% de los pacientes
DOLOROSA

RAM es comun

No deformante, no erosiva
Artralgias, tenosinovitis

-  Mialgias 20-30%
- Miositis (rara)  DMJ

DME no inflamatorio Sindrome de
amplificacion.

NOA CTC
Fx de huesos




Co[‘npromlso mucocutaneo

- Eritema malar
60-85%
Eritematosa, no pruriginosa

UNICA enf que puede dar una erupcion idéntica
DMJ

- Eritema anular

- Lesiones en la mucosa oral
NO dolorosa

- Fenomeno de Raynaud 15-20%
- Erupciones vasculiticas

- Lesiones tipo sabafion

- Alopecia




Targeted Therapies in SLE
iy
-

Hydroxychloroquine | (Laquinimod, OGN for TLR, anti-IFNa)

Anti-C5a
GLUCOCORTICOIDS /

Edfa“ry 204

Inosinic acid—» punne

Inhibitors

Tacrolimus
Rapamycin

Mycophenolate \ / i e ‘
Anti-IL6
Cyclophosphamide .
Azathioprine Anti-TWEA
IMPDH= inosine monophosphate dehydrogenase By BH Hahn

FIGURE 3-6 Targets of current and experimental therapies for patients with SLE. Treatments are presented as affecting specific cell types; many have multiple
effects in addition to what is shown. Treatments that are standard of care in the management of SLE at the time of this writing (2012) are surrounded by bold
black boxes. Others listed have either failed to be better than placebo in recent clinical trials (red) or are currently in active clinical trials (black lettering).

DUBOIS



AlJ

Espondiloartropatias juveniles




- AlJ engloba un grupo heterogeneo de = =2u=k

enfermedad
reumatica mas

patologias, no se trata de una entidad .00 0

. pediatrica, tiene un
unlca- curso cronico y en
general su pronéstico
a largo plazo no es
bueno dado que
. ’ . genera discapacidad
- Etiologia desconocida T
calidad de vida de los
adolescentes y la de
sus familiares

- Diferentes categorias de enfermedad.

- Distintas formas de presentacion, signos
y sintomas clinicos, y pronostico.



Tabla |. Epidemiologia y caracteristicas tipicas de las distintas formas de AL

Forma clinica/  Frecuencia Edad de Sexo Biomarcadores  Caracteristicas Esquema del tipo
Categoria de comienzo clasificatorios tipicas de afectacion
AlJ segun ILAR
Oligoarticular 50% Primera Femenino ANA positivos Nifia preescolar
infancia (50-70%) €on monoartnitis
{pico entre de rodilia y
2-4 afios) ANA positivos
Poliarticular 20% Bifasica Femenino ANA positivos Nifia escolar con
FR negativo {pico entre {25%) artritis simétrica
2-4 afos y Ge pequefias
6-12 afos) FR negativo ¥ grandes
articulaciones y
FR negativo
Poliarticular 5% Adolescencia  Femenino FR positivo Nifia adolescente
FR positivo (100%) con artritis
simétrica de b —
Anti-CCP oequefias ¥,
(50%) articulaciones de ‘
mancs y pies y
FR positivo
Sistémica 5-15% Cualquier Ambos sexos MRP8/14 Escolar con
edad fieore en picos,
S100A1Z artritis, exantema
evanescente y
IL-18 serositis
Artritis 10-15% Mayores Masculino HLA-BZ7 Nifio adolescente
relacionada de 6 afies positive con artritis
con entesitis (85%) periférica
asimétrica,
entesilis y
HLA-B27 positivo
Artritis 2% Bifasica Femenino ANA positivos Nifia escolar con
psoridsica {pico entre (30-50%) artritis asimétrica,
2-4 afos y dactilitis, psoriasis
9-11 afios) y antecedente
de padre con
psoriasis
Artritis 10% - - - - -

indiferenciada



Todos tipos de Al

!

Oligoarticular Sistémico

]

<5 articulaciones 4-8 sem enf activa

Cortic. intraarticular

I | . lei |
} =

:

Sistémica |

2
>5 articulaciones I

I -

/ Sulfazalasina

Poliarticular / Oligo Ext

!

4-8 sem enf activa

|

Persistencia




SKELETAL MANIFESTATIONS OF

Es pOnd | Ioartrop at| as ANKYLOSING SPONDYLS

- Enfermedades sistémicas.

- Inflamacion de estructuras
vertebrales, articulaciones
periféricas y entesitis asociada

- HLAB27
- < 16 anos (>6 a)

- EA
 Artritis reactiva
- Sme de Reiter

- Espondiloartropatias asoc a Ell
a psoriasis e indiferenciadas




ESSG ILAR

- Dolor en columna . Artritis y entesitis, 0
vertebral de carac .
inflamatorias, sinovitis + Artritis y, al menos, dos de
asimetrica o de los sigtes:

predominio en

extremidades inferiores y » Dolor a la palpacion de

10 mas: sacroiliacas
- Historia familiar - Dolor vertebral inflamatorio
- Psoriasis - HLAB27 positivo
“Ell - o - Historia familiar
- Uvetltis, cervicitis, diarrea . _
aguda en el mes previo - Uvertis anterior
- Dolor alternante en nalgas - Comienzo de la artritis en
- Entesopatia varones > 8 anos.

« Sacroileitis rx




Artritis relacionada a entesitis (ERA)

- Patron mono u ,
oligoarticular asimetrico, ey / /i

frecuente// localizado en
mmii.

- CLINICA: talalgia, dolor
en tendon de aquiles,
dolor en fascia plantar, en
tuberosidad de la tibia e
Insercion del cuadriceps
en la rotula




N
Espondilitis anquilosante

I,

- Edad juvenil (13a) varones
- 15 antecedentes familiares

- INICIO: artrlagias, oligoartritis
perifericas, entesitis calcanea
lumbar o lumbosacro

- EVOLUCION: raquialgias, en
talalgias, tarsitis, coxitis. Afec
de sacroiliacas

- ANAY FR —
. HLAB27 +



Artritis y psoriasis
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« Curso cronico




Sindrome de Relter

- Artritis asociada con uretritis y conjuntivitis
- Post. a infecciones urinarias o Gl
- Mas frecuente en varones

- Secuencialmente aparecen: conjuntivitis, uretritis
ASINTOMATICA, dolor abdominal, diarrea, queratodermia,
blenorragia, balanitis y aftas orales

- Autolimitada

- Algunos evolucionan a EA



ANTICONCEPCION




- 20% de las adolescentes estadounidenses tienen
patologia cronica

- 13% tienen 2 o0 mas patologias cronicas
- Adolescentes viven mas tiempo que antes

- Entusiasmo de la pubertad, crecimiento rapido, cambios
psicologicos y estan involucrados en procesos de
socializacion

- Embarazo tema importante en ptes con enfermedad
activa o con drogas teratogenicas.

- Actividad de la enf y presencia de ACL mp complicaciones



Complicaciones maternas Complicaciones fetales

- Flare de la enfermedad - Perdida fetal
- Preeclampsia - Parto preamaturo
- Trombosis - RCIU




- ACO debe ser discutido en cada consulta

- 30-55% de las pctes refieren gue sus preocupaciones

sobre planificacion familiar no fueron adecuadamente
atendidas

- Luego de iniciar ACO CONTROL de efectos adversos y
adherencia



Tabla de elegibilidad

Table 2 - Contraceptive method recommendations and levels of evidence for patients with chronic rheumatic diseases.

Eheumatic disease

First suggestion
Barrier method

{male or female
condom) plus

Second suggestion
Barrier method (male or
female condom) plus

Commentary

SLE with negative
antiphospholipid
antibodies (aPL)

SLE with positive (or
unknown)
aPL/antiphospholipid
syndrome

SLE with severe
thrombocytopenia

Other diseases (juvenile
idiopathic arthritis,
juvenile
dermatomyositis)

Copper-bearing IUD (A)***! or

levonorgestrel-releasing IUD

[C] 18,38

Copper-bearing IUD (NS) or
Levonorgestrel-releasing [UD

[C:I 18

Levonorgestrel-releasing [UD

[C] 13

Combined oral contraceptive or
other combined hormonal
contraceptive (NS)

Combined oral contraceptive or
progestogen-only pills for
stable, mild disease activity

Eﬁ 28,3931 or DMPA I[C}“
Progestogen-only pills (B)**4¢
or DMPA 845

Combined oral contraceptive
for stable, mild disease activity

(NS)

Long-acting reversible
contraceptive (includes IUD or
implant) (NS)

In “contraceptive
accidents” at risk of
pregnancy (failure to use)
we indicate emergency
contraception (NS)

In “contraceptive
accidents” at risk of
pregnancy (failure to use)
we indicate emergency
contraception (NS)

IUD, intrauterine device; DMPA, depot medroxyprogesterone acetate; NS, no studies; level A, randomized controlled trial/meta-analysis; level
B, well-designed, nonrandomized clinical trial and level; C, consensus/expert opinion.*®




LES Y ACO




En presencia de AFL estrictamente prohibidos los ACO

- Categoria 1 - Tendrian un papel

. Altos indices de fracaso importante en la
utilizados como método patogenia de LES
unico - Asoc. con trombosis

venosa y arterial




Progestagenos DMPA

- Generalmente - Metodo actualmente
discontinuados por eficaz
irregularidad menstrual - Uso pro|0ngado

- Categoria 2 incluso con osteopenia

trombocitopenia grave y
tto IS




Implante subdermico DIU

- Igual que pastillas de - Tradicionalmente no
progestina ofrecido

- 4. 5% de las adolescente
EEUU lo utilizan (15-19 a)

- Seguro




ANTIFOSFOLIPIDOS Y ACO




- Categoria 3 mmp por riesgo trombotico

- Compuestos progestagenos y DIU deben ser usados con
precaucion



AlJY ACO




- Tasas de morbilidad aumentadas
- Progestina categoria 1 es seguro
- DMPA categoria 2-3

- DIU categoria 1 sin tto categoria 2 con tto



No guias para DMJ



PASTILLA DE EMERGENCIA

Puede ser utilizado en ptes. con enf. cronicas reumaticas



ACTIVIDAD FISICA

Lo que es utilizado se desenvuelve, lo que no, se
desgasta. Si hay algun déficit de alimento o ejercicio el
cuerpo enferma.

Hipocrates



- Efectos de la actividad fisicam no estudiados en el area.

- Generacion mas joven mas sedentaria y menos en forma
que hace dos décadas== tasas de obesidad juvenil
sustancialmente aumentadas y algunas enfermedades de
Inicio temprano, como el sindrome metabodlico y la
diabetes Mellitus

- Incapacidad para alcanzar niveles de actividad fisica
suficientes + sedentarismo ™ agravar rasgos comunes
en las enfermedades reumaticas pediatricas: * )

debilidad, atrofia y disfuncion de los musculos, dolor
cronico y fatiga, péerdida 6sea, dislipidemia, HTA,
resistencia a la insulina y una disminucién general en la
calidad de vida relacionada con la salud.




Ignorance  Overprotection  Self-isolation ~ Fear

NG

Phy5|cal inactivity/
sedentary lifestyle

Direct (e.g. joint pain) Independent
or indirect (e.g. eﬂ‘ecas7
dyslipidaemia) effects :

| Systemic

dysfunction

S BT

Low self esteem/ Poor quality Symptoms Deconditioning Metabolic
poor quality of life  of life worsening disturbances



¢, Por qué prescribir actividad fisica?

- La promocion de la actividad fisica en nifios y
adolescentes mmmp prioridad de salud publica(l).

- Este enfoque podria tener efectos inmediatos en su
estado de salud, mejorar las complicaciones secundarias
a la enfermedad y su tratamiento farmacologico.

- Los nifios con discapacidades suelen ser menos activos
gue los controles sanos (2)



N
LES]

- Niveles reducidos de aptitud aerobica.
- Debilidad muscular.

- Mala tolerancia al ejercicio.

- Mayor fatiga.

- Alteraciones metabdlicas, factores de riesgo prematuros
de aterosclerosis y baja masa 0sea, disminucion de la
calidad de vida relacionada con la salud, asociada con la
obesidad



-
AlJ

- De origen poliarticular y con factor reumatoide positivo
(pero no con JIA de inicio oligoarticular) mostraron
disminucion de las capacidades aerobica y anaerobia en
comparacion con controles sanos.

- La fuerza isometrica del cuadriceps también se redujo.

- Relacion positiva entre la capacidad de ejercicio
anaerobico y la capacidad funcional en pacientes con AlJ

(1)



DMJ

- Baja masa magra y masa 0sea, debilidad muscular

sustancial, desconexion aerdbica y intolerancia severa al
ejercicio

- Aumento de los niveles de citoquinas proinflamatorias
iIntramusculares, la inflamacion capilar en el musculo, los
procesos de inflamacion sistémica, la perdida 6sea
iInducida por GC y la atrofia muscular.



- Controlar el dolor y la inflamacion

- Prevenir la destruccion articular

- Disminuir la osteoporosis

- Preservar y aumentar el ROM

- Preservar y aumentar la fuerza y resistencia muscular
- Aumentar capacidad aerobica

- Corregir deformaciones

- Indepencia funcional

- Facilitar el crecimiento y desarrollo

- Informar, educar, apoyar



- Durante la fase agudamspreposo sistemico o postural
- Mantener las articulaciones en posicion funcional
- Reposo lo mas breve posible

- Fase aguda: movimientos pasivos o activos asistidos de
manera suave y hasta umbral del dolor

- Fase subaguda: mas vigorosos, activos libres e isotonicos
- Fase cronica: tto constante, mejorar capacidad anaerobica

- Evitar deportes extenuantes, con carga de objetos pesados en
miembros, con posiciones fijas por largo tiempo y que origine
Impacto articular



- Las intervenciones de salud deben tener como objetivo
simultaneamente reducir el tiempo sedentario y aumentar
los niveles de actividad fisica moderada a vigorosa, ya
gue la inactividad y el comportamiento sedentario pueden
ser factores de riesgo independientes (y potencialmente
aditivos).



EL EJERCICIO ES MEDICINA




CALIDAD DE VIDA




Impact of disease activity on health-related @ -
quality of life in systemic lupus

erythematosus — a cross-sectional analysis

of the Swiss Systemic Lupus Erythematosus
Cohort Study (SSCS)

Benjamin Chaigne’, Carlo Chizzolini', Thomas Perneger?, Marten Trendelenburg?, Uyen Huynh-Do®, Eric Dayer>,
Thomas Stoll®, Johannes von Kempis’, Camillo Ribi® @, for the Swiss Systemic Lupus Erythematosus Cohort Stud

Group

PFQ.I-+

100, 00

M*l“ RP.I..

—-5LE

RE BPe***

= General population

SF.QC" 'Gb.lifi!

UTJ‘I'

Fig. 1 Spydergrams of the eight baseline SF-36 dimensions in 252 patients included in the Swiss Systemic Lupus Erythematosus Cohort Study
compared 1o the expected values in an age- and sex-matched sample of the Swiss general population. PF physical function, RP role physical,
BP bodily pain, GH general health, VT vitality, SF sodal function, RE role emotional, MH mental health. *p < 005, **p < 0.01, **p < 0001, ****p < 00001
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Table 4 Impact of disease activity by organ systems assessed through the SELENA-SLEDAI on health-related quality of life outcomes
in 252 patients with systemic lupus erythematosus

Predictors Outcomes

Unadjusted (N=252) PF AP BF GH VT SF RE MH

SLEDAI organ group B D B ] B p B p B ] B 4] B P B ]
Musculoskeletal -675 011 1845 0008 -2189 <0001 -484 015 —401 023 -BB0 0032 -2027 0005 685 0027
Vascular =2712 0% 3945 0040 -1296 032 =751 043 713 044 479 068 3258 011 147 086
Renal -535 016 2068 0001 -1007 002  -187 054 -688 0022 -959 0007 —-2441 <0001 -300 029
Immunclagic 1.88 056 —45% 036 224 054 004 05 467 0070 -208 051 -8B06 015 414 0084
Adjusted® (N=225)  PF AP Bp GH VT SF RE MH

SLEDAI organ group B B B P B p B P B P B P B P B P
Musculoskeletal =740 0065 1629 0020 -2185 <0001 377 027 =340 032 -839 0050 1760 0019 —6A35 0038
Vascular -1529 022 3471 010 -658 063 -456 066 -624 054 -176 089 -3229 016  -175 085
Renal 641 009 -=2159 0001 -1157 001 =152 063 726 0022 -989 0012 2547 <0001 -243 040

Immunologic =183 059 -660 026 -068 086 =057 073 609 0030 -334 035 806 018 =514 0041

C3, C4 bajos determinaron menor VI, MH
Uso de GC se relaciono con menor RP



- Esencial darles CONFIANZA para hablar de lo que
necesite y cuando lo necesite

- Darle SEGURIDAD de gue sabemos gue a veces no va
guerer hablar y que no pasa nada

- Que tenga alguien RESPONSABLE con quien hablar y
gue sepa del tema

- Que sepan donde buscar INFORMACION DE CALIDAD
(Asociacion de pacientes gran aliado, paginas de
sociedades de Reumatologia creadas para padres)



Aceptar el diagnostico

‘Nunca es facil!!!
N0 ocultarlo



Como lograr los objetivos??

- Colaboracion activa y sostenida del

- Solida relacion medico/paciente o paciente/equipo















