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La Artritis Idiopatica Juvenil (AlJ) engloba un grupo de trastornos inflamatorios,
tiene siete categorias clinicas; entre ellas estd la Artritis Idiopatica Juvenil de
Inicio Sistémico (AlJiS), con una prevalencia de afectacidn pericardica del 3-9%.
La mayoria de los derrames pericardicos son asintomaticos, pero la presentacion
de un taponamiento cardiaco es una manifestacion muy rara. Se presenta el
caso de paciente masculino de 10 afios de edad, con antecedente de AlliS, que
acudio al Hospital Regional de Danli, Honduras, por edema facial de predominio
matutino y aumento del perimetro abdominal de ocho semanas de evolucion.
Concomitantemente presentd disnea de moderados esfuerzos y fiebre de 3 Correspondencia:

semanas de evolucién; siendo diagnosticado con neumonia grave, cuyo cuadro es Geraldina Maria Guevara-Madrid
resueltoy egresado con cobertura antibidtica. Al alta médica persistié con aumento
de perimetro abdominal, fue referido al Servicio de Pediatria del Hospital Maria en
Tegucigalpa, se realizé ecocardiograma que reveld taponamiento cardiaco grado
Ill en condicion grave. Se trasladd de emergencia al Hospital Materno Infantil, a la
exploracion fisica presentaba signos de dificultad respiratoria y descompensacion
hemodindmica, se realizé ventana pericdrdica y toracocentesis, posterior a estos
procedimientos fue ingresado a unidad de cuidados intensivos. El paciente
continud en vigilancia por el Servicio de Cardiologia e Inmunologia; mostrando
evolucion favorable y posteriormente es dado de alta en buenas condiciones.

[=] geraldina1989_@hotmail.com

El propdsito de este reporte de caso es documentar el taponamiento cardiaco
como una complicacién inusual de la AlliS.

Palabras Claves: Artritis idiopatica juvenil; Derrame pericardico; Taponamiento
cardiaco

Abstract

The Juvenile Idiopathic Arthritis (JIA) encompasses a group of inflammatory
disorders, ithassevenclinical categories;amongthemisthe Systemic-onsetJuvenile
Idiopathic Arthritis (sJIA), with a prevalence of pericardial involvement of 3-9%,
most of the part of pericardial effusions are asymptomatic, but the presentation
of cardiac tamponade is considered a very rare manifestation.

It's present a 10 vyears old male patient with a medical history
of systemic- onset juvenile idiopathic arthritis (sJIA), who attended at
the Regional Hospital of Danli, Honduras, presenting facial edema predominantly in
the morning and increased abdominal girth of eight weeks evolution. At the same
time it presented with moderate effort dyspnea and fever with an evolution of three
weeks; hewasdiagnosedwithsevere pneumonia, clinicalsymptomsareresolvedand
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left the hospital with antibiotic coverage. At the medical discharge, it persisted with
increased abdominal circumference, for that reason it was referred to the pediatric
service of Hospital Mary in Tegucigalpa, an echocardiogram revealed cardiac
tamponade grade Il in serious condition. He moved of emergency to Materno
Infantil Hospital and at the physical examination he showed signs of respiratory
distress and hemodynamic decompensation, pericardial window and thoracentesis
was performed, after these procedures he was admitted to intensive care unit. The
patient continued monitoring by the Department of Cardiology and Immunology;
showing favorable development and later discharged in good condition.

The objective of the case is to document the cardiac tamponade as an unusual

complication of systemic-onset juvenile idiopathic arthritis.
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Introduccion

La artritis idiopatica juvenil (All), previamente llamada artritis
cronica juvenil, en Europa, y artritis reumatoide juvenil, en
Norteamérica, no es una entidad Unica sino que engloba a varios
grupos diagndsticos muy diferentes entre si y distintos de la
artritis reumatoide (AR) del adulto [1,2]. La AlJ engloba un grupo
de trastornos inflamatorios que se presentan en menores de
16 afios de edad, con una duracion de al menos 6 semanas, y
gue no reunen los criterios diagndsticos de algun otro trastorno
conocido [3].

El hecho de que la enfermedad afecte a un nifio condiciona
unas caracteristicas especiales que es preciso tener en cuenta
[2]. La Liga Internacional de Asociaciones de Reumatologia
(International League of Associations for Rheumatology, ILAR)
admite 7 categorias clinicas de la AllJ, basandose en su forma
de presentacién y caracteristicas clinicas [3]. La evolucion varia
mucho dependiendo del grado de afectacion, de la categoria
clinica y de la respuesta al tratamiento [4].

Especificamente, la artritis idiopatica juvenil de inicio sistémico
(AlJiS), antiguamente denominada Enfermedad de Still, tiene
caracteristicas propias por lo que recientemente se ha cuestionado
incluirlas dentro del grupo de las AlJ [5]. Su diagndstico requiere
la presencia de artritis acompanada o precedida de fiebre
cotidiana, de al menos 2 semanas de duracién, mas uno o mas
de los siguientes hallazgos clinicos: rash caracteristico, que
coincide con picos febriles; hepatomegalia; esplenomegalia;
linfadenopatia generalizada o serositis [4,6]. Los avances en el
tratamiento en los Ultimos 30 aiflos han cambiado el pronéstico de
las formas mas severas de esta enfermedady sus complicaciones
[7]. No obstante, la pericarditis como manifestacion clinica puede
ocurrir en cualquier momento de la enfermedad, [8] y el derrame
pericardico constituye la principal complicacion, que puede
generar consecuencias graves dependiendo de la velocidad de
instauracién [9] sin embargo, la presentacién de un taponamiento
cardiaco se considera una manifestacion muy rara en esta entidad
[8]. El taponamiento cardiaco es una urgencia vital, un sindrome
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clinico hemodindmico en el que se produce una compresién
cardiaca, ya sea lenta o brusca, por la acumulacién de liquido
en el pericardio, como resultado de un derrame, traumatismo o
rotura cardiaca [10].

Por lo que informamos el caso de un paciente con All de
inicio sistémico, que durante un episodio con manifestaciones
respiratorias, cardiacas y poliserositis, presentd derrame
pericardico con taponamiento cardiaco de tipo seroso.

Presentacion de caso

Se presenta el caso de paciente masculino, de 10 afios de edad,
procedente de El Paraiso, Honduras, diagnosticado con AlliS a
los 2 afos de edad, manejado con tratamiento inmunolégico el
cual abandond hace 5 afos. Atendido inicialmente en el Hospital
Regional de Danli por historia de dolor articular en ambas manos
de 10 semanas de evolucion con deformidad evidente y limitacion
en la movilidad; ademas presenté edema facial, frio, indoloro,
de predominio matutino que disminuye progresivamente
en el transcurso del dia y aumento del perimetro abdominal
de 8 semanas de evoluciéon. Concomitantemente disnea de
moderados esfuerzos y fiebre no cuantificada, sin predominio
de horario, de tres semanas de evolucion, siendo diagnosticado
con neumonia grave, cuyo cuadro es resuelto y egresado con
cobertura antibidtica.

Al alta médica persisti6 aumento del perimetro abdominal,
por tanto es referido al Servicio de Pediatria del Hospital Maria
en Tegucigalpa; donde se realizéd radiografia de térax que
evidencié derrame pleural bilateral mayor del 80% (Figura 1A) y
ecocardiograma mostrando taponamiento cardiaco grado lll en
condicion grave (Figura 2). El paciente es referido de emergencia
al Hospital Materno Infantil, al evaluarlo con peso de 20.5 kg y
talla 1.16 m, presién arterial: 100/65 mmHg, FC: 130 min, FR: 29
min, SO,: 98%, temperatura: 37°C, uso de musculos accesorios
de la respiracién, ruidos cardiacos tenues de dificil valoracion,
pulmones hipoventilados con crépitos y roncus en ambos
campos pulmonares, ascitis. Se realizé ventana pericardica y
toracocentesis, extrayendo aproximadamente 100 ml de liquido,
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se inicié antibioticoterapia profilactica y diuréticos, se ingresé
a la unidad de cuidados intensivos con los diagndsticos de: A)
AlJiS B) Taponamiento cardiaco secundario a AlJiS, C) Derrame
pericardico, D) Poliserositis y E) Falla ventilatoria. La citoquimica
del liquido pericardico reportd: liquido de aspecto xantocréomico,
proteinas 12.78 mg/dl, células 10/campo, sin crecimiento de
bacterias.

Durante su evolucidon post operatoria presentd hipotension,
bradicardia e hipoventilacién pulmonar; serealizé ecocardiograma
y USG control que reveld escaso liquido pericardico y derrame
pleural bilateral (Figura 3), por lo que se colocé sonda endopleural
para descompresion toracica (Figura 1B), también se inicié aminas
y furosemida. Se interconsulté con el Servicio de Inmunologia
que indicd iniciar pulsos de metilprednisolona y ciclofosfamida.
Se realiz6 hemograma con valores de: hemoglobina 10.6 g/dL,
hematocrito 34.3%, leucocitos 4.55 10%/ul, plaquetas 242,000
JuL. Perfil inmune reportéd anticoagulante lupico, ANCA, ds
DNA y factor reumatoide con resultado negativo. PCR: 48 mg/L
(Positivo), ANA: 0.3 Unidades (Negativo), Cardio IgM: 9.144 u/
ml (Negativo), Cardio I1gG: 14.970 u/ml (Negativo), Complemento
C3:129.0 mg/dl, Complemento C4: 30 mg/dl y proteinuria en 24
horas: 0.09 gr/24 h.

Ecocardiograma control reportd: Derrame pericardico anterior
(11 mm), funcién cardiaca normal y derrame pleural bilateral
importante. Radiografia de térax control mostré: derrame pleural
del 50% (Figura 1C); por los hallazgos radiolégicos el Servicio
de Inmunologia agregd hidroxicloroquina y metrotexato al
tratamiento, aumenté la dosis de prednisona, sin mejoria clinica.
Se decidio realizar nuevo USG de térax que mostrd liquido pleural;
por lo que se realizé toracocentesis diagndstica guiada por USG, se
extrajo 500 ml de liquido pleural, con caracteristicas de exudado,
proteinas 4,320 mg/dl, glucosa 108 mg/dl. Ecocardiograma
control reveld: derrame pleural bilateral y derrame pericardico
aumentado en volumen con relacién al anterior, auricula derecha
anterior: 15mm, ventriculo derecho anterior: 10mm y posterior:
3mm. Se iniciéd nuevamente pulsos de metilprednisonay aumento
de la dosis de furosemida, continuando en vigilancia por el Servicio
de Cardiologia e Inmunologia; mostrando evolucion favorable y
posteriormente es dado de alta en buenas condiciones.

Discusion

La All siempre ha supuesto un reto diagndstico para el clinico

- (A) Radiografia de térax proyeccién postero/anterior:
Derrame pleural bilateral mayor del 80%. (B) Radiografia
de térax post colocacion de sonda endopleural. Se observa
evidente descompresion toracica. (C) Radiografia de térax
control. Muestra persistencia del derrame pleural en un

K 50% y aumento de la trama vascular. j
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- Ecografia transtoracica. Se muestra imagen de las 4 cdmaras
cardiacas. Corazon estructuralmente sin alteracion evidente.
Se observa derrame pericardico global severo (Mayor de 20

K mm). j

Ultrasonido de térax. Derrame pleural bilateral A) Hemitdrax
derecho, volumen cuantificado de 674 cc B) Hemitérax
K izquierdo, volumen cuantificado de 168 cc.

[11]; abarca un grupo heterogéneo de artropatias crdnicas, cuya
diversidad de cuadros clinicos y componentes genéticos ha llevado
a los grupos de expertos a clasificar esta enfermedad en siete
categorias, con diferentes formas de presentacion y evolucién
clinica (Tabla 1) [5,6,12]. De acuerdo a criterios diagndsticos, el
presente caso corresponde a una artritis idiopatica juvenil de
inicio sistémico (AliS).

La incidencia y la prevalencia de la All son variables; en
paises desarrollados su incidencia es de 8-14/100,000 nifios
menores de 16 anos [1]. Especificamente, la AlliS representa
aproximadamente el 10% de los todos los casos de All. [3,5,8]
Estudios basados en poblacion europea muestran una incidencia
anual para la AlJiS entre 0,3 y 0,8 casos por cada 100,000 nifios
y una prevalencia de 10 casos por cada 100,000 nifios [5,8] y no
existe un claro predominio de sexos [11]. La edad de comienzo de
la AlJiS es habitualmente entre el afio y los 5 afios de vida [5,6,8].
En este caso la edad de presentacién de la AlJiS del paciente
coincide con lo descrito en la bibliografia consultada.

La etiologia de la AlJ permanece aun desconocida y los
mecanismos patogénicos no han sido esclarecidos. Entre los
elementos implicados se hallan factores genéticos, ambientales e
inmunoldgicos [6,11]. En la AlliS se han encontrado alteraciones
genéticas que pueden estar relacionados con polimorfismos en los
genes que codifican las citoquinas inflamatorias, principalmente
la interleucina-1 (IL-1), la interleucina-6 (IL-6) y el factor de
necrosis tumoral (TNF-a), atribuyéndoseles no solo la presencia
de fiebre sino ademds la elevacién de los reactantes de fase
aguda, la anemia, la trombocitosis, la presencia de osteoporosis y
el retraso del crecimiento [8,13].

Clinicamente, la variedad sistémica de la artritis idiopatica juvenil
se caracteriza por artritis que afecta a una o mas articulaciones,
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Tabla 1 Categorias clinicas de la AlJ; International League of Associations for Rheumatology, ILAR.

Se define como la artritis que afecta a una o mas
articulaciones, que se acompafia o viene precedida de
fiebre de, al menos, dos semanas de duracion, junto con
uno o mas de los sintomas/signos siguientes:

Formas Sistémicas . a,b,cd
a) Exantema eritematoso.
b) Adenopatias.
c) Serositis.
d) Hepatoesplenomegalia.
a) Persistente: Se mantienen en menos de 4
Formas Oligoarticulares: Es la articulaciones 6 meses desde su inicio. abecde
forma mas frecuente (40%). b) Extendida: Mds de 5 articulaciones en los 6 T
meses desde inicio.
a) Con Factor Reumatoideo positivo: Afecta 5 o a,b,ce
L mas articulaciones durante los 6 meses iniciales de la
Formas Poliarticulares: .
enfermedad, se debe comprobar la presencia de FR al
Representan al rededor del . . .
menos 2 ocasiones con 3 meses de diferencia.
20% de las AlJ, de las cuales 1/3 . .
. b) Con Factor Reumatoideo negativo: Se presenta
son factor reumatoideo (FR) ., . . -
" . con afeccion de 5 o mads articulaciones durante los
positivo y 2/3 son FR negativo. . .
primeros 6 meses de enfermedad, pero en ausencia de
factor reumatoideo. a,b,cde
Es una forma de AlJ que se puede presentarse con artritis
de una o mas articulaciones y lesiones cutaneas tipo
psoriasis.
También el diagndstico se puede hacer en cualquier nifio
Artritis asociada a Psoriasis: con artritis pero que tenga al menos dos de las siguientes bede
condiciones: T
1) Dactilitis
2) Anormalidades en las ufias
3) Antecedentes de psoriasis en parientes de primer grado.
Espondiloartropatias
Artritis asociada a entesitis a,d, e

No cumple con los criterios para una categoria especifica

Artritis Indiferenciada:
anteriores.

gue se acompafia o viene precedida de fiebre de, al menos,
dos semanas de duracion, acompafiados de los sintomas o
signos siguientes: A) Exantema eritematoso (evanescente);
B) Linfadenopatias generalizadas, C) Hepatomegalia y/o
esplenomegalia y D) Serositis [8,11,13]. Entre las manifestaciones
extraarticulares, la pericarditis es la forma mas frecuente de
afectacion de serosas en la AlJiS [13]. La prevalencia de la
afectacion pericardica en la AlJ es del 3-9% [8]; y la complicacién
mas importante secundaria a una pericarditis la constituye el
derrame pericardico. Este es particularmente importante cuando
existe acumulaciéon de liquido en forma subita produciendo
taponamiento cardiaco. Dependiendo del tamafio del paciente,
cantidades tan pequeiias de liquido como 20 ml, acumulado en
minutos u horas puede causar taponamiento [9]. No obstante
la literatura reporta que rara vez se evoluciona a taponamiento
pericardico o pericarditis constrictiva [5,8]. El ecocardiograma
constituye el principal instrumento diagndstico, tanto para
cuantificar la cuantia del derrame, presencia de tabicaciones y
la repercusion funcional o hemodindmica [9]. En este reporte el
diagnéstico tardio del derrame pericardico favorecid a la evolucidn
de un taponamiento cardiaco. Los estudios de imagenes como
la radiografia de térax, USG de tdérax y ecocardiograma fueron
esenciales para el diagndstico y seguimiento de esta enfermedad.
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o cumple criterios para mas de una de las categorias

Entre los datos de laboratorio hay un aumento notable de los
reactantes de fase aguda: VSG y PCR, ambos estan elevados
y son marcadores de la actividad de la enfermedad [11,14].
Habitualmente se encuentra leucocitosis marcada de 20,000
a 30,000/mm3 con predomino de granulocitos; trombocitosis y
anemia secundaria al proceso inflamatorio [6,11,15]. En todos los
nifios con artritis se debe solicitar un estudio inmunoldgico que
permita precisar mejor las caracteristicas basales del paciente. Se
recomienda realizar determinacién de anticuerpos antinucleares
(ANA) y factor reumatoide (FR). Ambos son atipicos en la All de
inicio sistémico [15]. Los datos laboratoriales de nuestro caso
reportan cambios similares a los encontrados en la literatura,
denotando el proceso inflamatorio activo.

El taponamiento cardiaco es una urgencia vital que puede ir
desde ligeros incrementos en la presidn intrapericardica sin
repercusion clinica reconocible, hasta un cuadro de bajo gasto
cardiaco y muerte [10]; el tratamiento de eleccidn es el drenaje
del contenido pericardico, preferentemente a través de un acceso
por via percutdnea. El manejo medico mediante fluidoterapia
y farmacos inotrdpicos suele ser inefectivo y deberia utilizarse
Unicamente como tratamiento coadyuvante al drenaje. La
eficacia de la pericardiocentesis en la resolucidn de los sintomas
se ha descrito superior al 95% [16].
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Hoy endiase sabe que el prondstico dela AlJ no es tan bueno como
se creia; aunque algunas veces sigue una evolucién benigna, con
brotes de actividad leves o moderados y se alcanza la remision,
en otras la actividad inflamatoria se mantiene durante afios. Esta
cronicidad del proceso, con algunas formas graves refractarias
incluso a las nuevas terapias, produce un grave deterioro de la
calidad de vida del nifio y de sus expectativas de futuro [2,13].

La AlJiS es la forma menos comun de AlJ, con manifestaciones
articulares y extraarticulares que requiere un manejo
interdisciplinario. Esimportante tomarencuenta quelos pacientes
con esta patologia pueden presentar complicaciones graves si
no mantienen un apego terapéutico como se evidencia con este
reporte clinico, donde la complicacion fue un taponamiento
cardiaco secundario a AlJiS.

En pacientes que muestran manifestaciones clinicas de dificultad
respiratoria, acompafiadas de poliserositis, signos y/o sintomas
de descompensacion hemodinamica, con antecedente de Al
debe descartarse mediante una adecuada anamnesis, exploracién
clinica y estudios complementarios que se trate de un derrame
pericardico que pueda complicarse con taponamiento cardiaco y

poner en riesgo la vida del paciente.
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Las exclusiones corresponden:

a) Psoriasis 0 antecedentes psoriasis en paciente o en familiar
ler grado.

b) Artritis en paciente varén HLA B27+ que inicia sintomas
después de los 6 afios edad.

c) Espondiloartritis anquilosante, artritis relacionada con
entesitis, sacroileitis, enfermedad inflamatoria intestinal,
sindrome de Reiter, uveitis anterior aguda tanto en
paciente como en algun familiar de ler grado.

d) Factor reumatoide (FR) positivo (dos determinaciones al
menos, con 3 meses de intervalo).

e) Presencia de artritis idiopatica juvenil sistémica en el
paciente.
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