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La artritis idiopatica juvenil (AlJ), previamente
denominada artritis crénica juvenil (ACJ) en
Europa y artritis reumatoide juvenil (ARJ) en
Norteamérica, no es una entidad unica sino
que comprende a un grupo heterogéneo de en-
fermedades, con diferentes manifestaciones cli-
nicas iniciales (articulares y sistémicas), asocia-
ciones inmunogenéticas, curso evolutivo, pro-
ndstico y tratamiento. La mayoria de estos
grupos diagndsticos presenta importantes dife-
rencias con respecto a la artritis reumatoide
(AR) del adulto. La AIJ es la enfermedad in-
flamatoria del tejido conjuntivo, de etiologia
desconocida més frecuente en la infancia. Ade-
mads de ser una de las enfermedades crénicas
mas frecuentes en los nifios (después de las
cardiopatias congénitas, el asma y la diabetes),
es una causa importante de incapacidad fun-
cional.

Definicion
y diagnoéstico

Durante décadas, las artritis cronicas de la in-
fancia han representado un drea compleja de
estudio e investigacion, por la inconsistencia y
confusién en su definicién y terminologia. Ya
en 1897, Still' present6 la descripcién original
de la forma sistémica, resalto las diferencias de
la enfermedad infantil y del adulto e, incluso,
sugiri6 la posibilidad de que se tratara de mas
de una entidad. Las artritis crénicas de la in-
fancia constituyen, bien un grupo heterogéneo
de distintas enfermedades, bien subgrupos de
una misma entidad con expresividad clinica di-
ferente2. Para clasificar estas artritis, en 1977,
las asociaciones europea (EULAR, European
League Against Rheumatism) y americana
(ACR, American College of Rheumatology)
de reumatologfa®* establecieron simultdnea-
mente sendos esquemas de clasificaciéon con

nomenclatura (ACJ y ARJ, respectivamente) y
criterios de inclusién diferentes, que fueron re-
evaluados posteriormente> 7. Estas clasificacio-
nes® definen el concepto de artritis, la edad li-
mite de inicio, la duracion de la enfermedad
necesaria para el diagndstico y reconocen tipos
de comienzo por la evolucién de los primeros
6 meses de la enfermedad. La ACJ se define
por la presencia de artritis en una o mds articu-
laciones durante un tiempo minimo de 3 me-
ses (6 semanas en la ARJ), con un inicio ante-
rior a los 16 afios de edad y con exclusion de
otras causas de artritis (tabla 1). Se considera
artritis la tumefaccién articular o la presencia
de 2 o mads de los siguientes signos: limitacién
de la movilidad, dolor a la presién y aumento
de calor local.

Criterios de
clasificacion: EULAR-
ACJ y ACR-AR]

Por las caracteristicas o patrén de enfermedad
(nimero de articulaciones afectadas y existencia
o no de manifestaciones extraarticulares), du-
rante los primeros 6 meses de evolucién se dife-
rencian 3 formas o tipos de inicio: a) ACJ de
comienzo sistémico (con artritis en una o mas
articulaciones, fiebre intermitente, exantema
evanescente y otras manifestaciones sistémicas);
b) AC]J de inicio poliarticular (con afectacién de
5 o mads articulaciones), y ¢) ACJ de comienzo
oligoarticular o pauciarticular (con afectacién de
4 0 menos articulaciones; la monoartritis es una
forma de presentacion). Dentro de estos grupos,
los hallazgos seroldgicos y las asociaciones in-
munogenéticas identifican subgrupos de pacien-
tes mds homogéneos. Los anticuerpos antinu-
cleares (ANA), el factor reumatoide (FR) y el
antigeno de histocompatibilidad HLA-B27 son
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Introduccion y criterios
de clasificacion

La nomenclatura y
clasificacién de las artritis
crénicas de la infancia han
sido motivo de discusion y
debate durante las ultimas
décadas.

Al final de los afnos setenta
se propusieron 2 esquemas
de clasificacion paralelos
con criterios de inclusién

y nomenclatura diferentes:
ACJ (EULAR en Europa)

y ARJ (ACR en
Norteamérica).

2 An Pediatr Contin 2004;2(1):1-5

Tabla 1. Diagndstico diferendial de la artritis cronica juv enil

Enfermedades del tejido conectivo
Tupus eritematoso sistémico
Dermatomiositis

FEsclerodermia y sindromes asociados
Vasculitis: enfermedad de ScholeinHenoch
Poliarteritis nudosa

Enfermedad de Kawasaki
Granulomatosis de Wegener
Enfermedad mixta del tejido conectivo
Enfermedad de Behget

Sindrome de Sjogren

Enfermedades infecciosas/ parainfecciosas

Bacterianas (tuberculosis, Iyme)
Virales

Micoticas

Parasitosis

Artritis reactivas (Yersinia, Salmonella,
Shigella, Campilobacter)

Hebre reumatica

Enfermedades neoplasicas

Tumores malignos de cartilago, hueso
y sinovial

Sinovitis villonodular pigmentada

Histiocitosis

Neuroblastoma

Hemangioma sinovial

Enfermedades hematoldgicas

Anemia de células falciformes
Hemofilia

Talasemia

Ieucemia y linfoma

CINCA: cronico, infantil, neurolégico, cutdneo y articular

pardmetros analiticos ttiles para la clasificacion
en subgrupos. Asi, la forma de comienzo poliar-
ticular se clasifica en seropositiva o seronegativa,
segln la positividad o negatividad del FR (la
clasificacion europea reserva el término ARJ ex-
clusivamente para la forma poliarticular seropo-
sitiva, que es el equivalente en la infancia de la
AR del adulto). En la forma de inicio oligoarti-
cular, la presencia de ANA identifica a un sub-
grupo de nifias con artritis de comienzo precoz
(menos de 6 afios), alto riesgo de uveitis anterior
crénica y asociacion significativa a HLA-DRS.
Asimismo, la presencia de HLA-B27 identifica
a otro subgrupo, formado por varones con artri-
tis de comienzo tardio (mds de 8 afios). Ade-
mas, el concepto de ACJ (no el de ARJ) incluye
como subgrupos a la espondilitis anquilosante
juvenil, la artritis psoridsica y la artritis asociada
a la enfermedad inflamatoria intestinal. Por lo
tanto, las diferencias entre los criterios de clasifi-
cacién de ACR y de EULAR ¢ se resumen
en: a) la nomenclatura, ACJ (denominacién eu-
ropea, EULAR), ARJ (denominacién nortea-
mericana, ACR); b) la duracion de la artritis exi-
gida para realizar el diagnéstico: minimo de 6

Trastornos no reumaticos de huesos

y articulaciones

Artritis traumatica

Distrofia simpatico-refleja

Fpifisidlisis de cabeza femoral

Osteocondritis (enfermedad de Perthes,
enfermedad de Osgood-Schlatter y otras
osteocondritis)

Condromalacia de rétula

Sinovitis transitoria de cadera

Enfermedades reumaticas asociadas
a inmunodeficiencia

Deficiencia selectiva de IgA
Agammaglobulinemia
Hipogammaglobulinemia
Deficiencias del complemento

Anomalias congénitas
y enfermedades metabdlicas 6seas

Osteocondrodisplasias

Ocronosis y hemocromatosis

Gota

Enfermedad de Gaucher y Fabry

Sindrome de Ehlers-Danlos

Contractura familiar de los dedos en flexion
Artropatia diabética

Enfermedad de Wilson

Amiloidosis

Otras

Endocarditis bacteriana subaguda
Sarcoidosis

Hebre mediterrdnea familiar
Sindrome CINCA

semanas en la ARJ y de 3 meses en la ACJ; ¢
exclusion (en ARJ) o inclusion (en ACJ) de la
espondilitis anquilosante juvenil, la artritis pso-
ridsica y la artritis enteropdtica; la ausencia de
criterios validados de las espondiloartropatias en
la edad juvenil aumenta la confusién, y d) los
criterios europeos (EULAR: ACJ) reservan el
término ARJ exclusivamente para la poliartritis
con FR positivo.

Criterios de
clasificacion de la Liga
Internacional contra el
Reumatismo (ILAR):
AlJ (Durban, 1997)

Con el objetivo de unificar los criterios europe-
os y americanos, el Comité de Reumatologia
Pedidtrica de la Liga Internacional contra el
Reumatismo (ILAR) se reunié en Santiago de
Chile en 1994!7, donde se propuso el término
artritis idiopdtica juvenil y se establecieron y
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Tabla 2. Comparacion entre los criterios de artritis cronica juvenil (ACJ), artritis reumatoide juv enil

(ARJ) y artritis idiopdtica juvenil (AlJ)

ACJ(BULAR)

ARIACR AIJILAR)

Edad de comienzo (afios) < 16

Duracion de la artritis > 3 meses
Sistémico: artrtis y fiebre
Oligoarticular

< 5 articulaciones
Poliarticular

> 4 articulaciones
AR} poliartritis FR positivo

Tipos de comienzo

Espondilitis anquilosante
Artritis psoridsica
Artritis enteropatica

Ofros grupos

<16 <16
> 6 semanas > 6 semanas

Sistémico: artritis y fiebre Sistémico

Oligoarticular Oligoartritis
< 5 articulaciones persistente
Poliarticular expandida
> 4 articulaciones Poliartritis FR positivo
Poliartritis FR negativo
Artitis psoridsica
Artitis-entesitis
Oftras artitis

No retine criterios
Cumple mas criterios

E5 preciso observar la evolucién durante los primeros 6 meses de la enfermedad para clasificar la forma de comienzo.

desarrollaron nuevos criterios diagndsticos y
de clasificacién, que posteriormente se revisa-
ron y modificaron en Durban, Sudéfrica, en
199713 (Criterios de Durban o de ILAR). Bajo
el término de AlJ se engloban todas las artritis
de causa desconocida, de mas de 6 semanas de
duracién, que aparecen antes de los 16 afios de
edad. Es necesario observar la evolucién du-
rante los primeros 6 meses de enfermedad para
clasificar la forma de comienzo. La AlJ clasifi-
ca a7 grupos o categorias:

1. Artritis sistémica.

2. Oligoartritis (persistente y extendida).

3. Poliartritis con FR negativo.

4. Poliartritis con FR positivo.

5. Artritis psoridsica.

6. Artritis relacionada con entesitis.

7. Otras artritis (no cumple criterios para nin-
guna de las otras categorias o cumple criterios
para mds de una de las otras categorfas).

En la tabla 2 se comparan los criterios de ACJ,
ARJy Al

El principal interés que se plantea al unificar
criterios y reclasificar estas enfermedades es
poder identificar inicialmente marcadores que
nos permitan, mediante el estudio de grupos
homogéneos de pacientes, una mayor precision
prondstica y terapéutica.

La clasificacién de Durban para la AIJ' agru-
pa en cada categoria a nifios con enfermedad
muy homogénea; existen variables, tanto de
descripcién como de exclusién, que permiten
una mejor individualizacion del grupo diagnos-
tico, como la edad al inicio de la artritis, su pa-
trén, su historia natural, las pruebas de labora-
torio asociadas, algunas manifestaciones extra-
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articulares (uveitis, entesitis, dactilitis, psoriasis)
y antecedentes familiares (enfermedades rela-
cionadas con HLA-B27 [espondilitis, iritis],
enfermedad inflamatoria intestinal, psoriasis).
Cada una de las 6 categorias es mutuamente
excluyente, por lo que cualquier paciente que
no cumpla los criterios para las categorias de 1
a 6 o retina criterios para mas de una se clasifica
en la séptima categoria (otras artritis), lo que
representa un inconveniente para la investiga-
cién y para la préctica clinica diaria, ya que al-
gunos pacientes no podran ser clasificados.

Esta nueva propuesta de clasificacion estd pen-
diente de validacién internacional en términos
estadisticos mediante estudios epidemioldgi-
cos. En este sentido, durante los ultimos afios
se han publicado, en diferentes poblaciones,
varios trabajos?%-2* de validacién y compara-
cién entre la clasificacion de Al y las clasifica-
ciones clasicas de ACJy ARJ. De su analisis se
desprende que entre el 15 y el 24% de los pa-
cientes no se puede clasificar, por lo que se in-
cluyen en el séptimo grupo (otras artritis). Las
variables responsables de esta dificil inclusién
de pacientes en una determinada categoria
diagnéstica son, fundamentalmente, la historia
familiar de psoriasis y entesitis y el nimero de
articulaciones afectadas al inicio.

Los nuevos criterios de clasificacion de la AllJ,
establecidos por ILAR en Durban, representan
un enorme esfuerzo en el &mbito de la reumato-
logia pedidtrica, consiguen unificar la nomen-
clatura entre Europa y Norteamérica y clasifican
6 categorfas o grupos diagndsticos, con unos cri-
terios de descripcion-exclusion que tendran que
ir mejorando y/o cambiando, ya que estamos
ante un trabajo abierto y en marcha.
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Criterios de clasificacion
segun ILAR

Para unificar los criterios
y denominaciones, el
comité de reumatologia
pediatrica de la Liga
Internacional contra el
Reumatismo (ILAR) se
reunié en Santiago de
Chile en 1994 y en
Durban (Sudafrica) en
1997 y propuso el término
de artritis idiopatica
juvenil (AlJ), con lo que
se establecié un nuevo
sistema de clasificacion:
(Clasificacién de Durban
de la AlJ).
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Esta nueva propuesta de
clasificacién representa
un enorme esfuerzo en el
ambito de la reumatologia
pediatrica y tiene como
objetivo identificar,
precozmente, marcadores
que nos permitan una
mayor precision
prondstica y terapéutica,
mediante el estudio de
grupos homogéneos de
pacientes.

Hay que destacar que
esta nueva propuesta de
clasificacién es un trabajo
abierto, pendiente de
validacion internacional
mediante estudios
epidemiolégicos.

4 An Pediatr Contin 2004;2(1):1-5

Propuesta para el
desarrollo de criterios
de clasificacion de la
artritis idiopatica
juvenil (Durban, 1997)

Artritis sistémica

Definicion. Artritis en una o mas articulacio-
nes, acompafiada o precedida por fiebre de al
menos 2 semanas de evolucion, habiéndose
documentado su cotidianidad durante al me-
nos 3 dias y acompanada de una o mds de las
siguientes caracteristicas: exantema eritemato-
so evanescente, adenopatias generalizadas, he-
patomegalia o esplenomegalia, serositis.

Descriptores. a) Edad de comienzo; b) patrén
de la artritis durante el comienzo (6 primeros
meses): oligoartritis, poliartritis y artritis de
comienzo transcurridos 6 meses de enferme-
dad sistémica; ¢) patrén de la artritis durante
el curso de la enfermedad (tras los 6 primeros
meses): oligoartritis, poliartritis, sin artritis
tras 6 meses de enfermedad; d) rasgos de la
enfermedad sistémica tras 6 meses; e) presen-
cia de FR, y f) valores de proteina C reactiva
(PCR).

Exdusiones. a) Enfermedades sistémicas de co-
mienzo neonatal; b) la clasificacién implica pe-
ro no estipula que la presencia o historia fami-
liar de psoriasis excluya a los pacientes de esta
categoria.

Comentarios. a) Ya no se considera la diferen-
cia entre definida y probable (probable: rasgos
sistémicos sin artritis); b) a los pacientes con
exantema y fiebre, tipicos de la artritis sistémi-
ca, no se les diagnostica de artritis hasta que
ésta aparece, Unicamente se supone que los pa-
cientes que comienzan con los rasgos sistémi-
cos acabardn desarrollando artritis, y ¢) se
mantiene la necesidad del carécter cotidiano
de la fiebre, aunque se reduce el tiempo nece-
sario para documentar su continuidad de 2 se-
manas a 3 dfas.

Oligoartritis

Definicion. Artritis que afecta a entre una y
4 articulaciones durante los primeros 6 meses
de enfermedad. Se reconocen 2 subcategorias:
a) oligoartritis persistente: afecta como maximo
a 4 articulaciones durante toda la evolucién y b)
oligoartritis extendida: afecta a un total de 5 o
mads articulaciones tras los primeros 6 meses.

Exdusiones. a) Nifios con psoriasis o historia
familiar de psoriasis confirmada por un derma-

télogo en al menos un familiar de primer o se-
gundo grado; b) historia familiar concordante
con enfermedad asociada al HLA-B27 confir-
mada en al menos un familiar de primer o se-
gundo grado; ¢ factor reumatoide positivo; d)
varén HLA-B27 positivo con comienzo de ar-
tritis después de los 8 afios, y e) presencia de
artritis sistémica.

Desaiptores. a) Edad de inicio de la artritis y la
psoriasis; b) patrén de la artritis a los 6 meses y
en la dltima visita: s6lo grandes articulaciones,
s6lo pequeias articulaciones, predominio supe-
rior o inferior o sin predominio, localizacién
especifica (cadera, columna), simetria de la ar-
tritis; ¢) existencia de uveitis (aguda o crénica);
d) presencia de ANA, y e) HLA clase I o II,
predisponentes o protectores.

Comentarios. a) Tanto la oligoartritis persis-
tente como la extendida se agrupan dentro de
la misma categoria y se reconoce que, en su
comienzo, ambas pueden ser indistinguibles;
b) es un grupo dificil de definir, puesto que
con un patrén de afectacion de menos de 5 ar-
ticulaciones pueden clasificarse: artritis pau-
ciarticular (ARJ-ACR, ACJ-EULAR), es-
pondiloartropatias y artritis psoridsica. Para
evitar confusiones en esta categoria se aplican
los criterios de exclusion citados.

Poliartritis con factor reumatoide negativo
Definidon. Artritis que afectan a 5 o mds arti-
culaciones durante los primeros 6 meses de en-
fermedad, con FR negativo.

Exdusiones. a) Presencia de FR; b) presencia
de artritis sistémica segun lo definido.

Descriptores. a) Edad de comienzo; b) simetria
de la artritis; ¢) presencia de ANA; d) presencia
de uveitis (aguda o crénica).

Comentarios. Sin cambios respecto a los crite-
rios preliminares de Santiago.

Poliartritis con factor reumatoide positivo
Definidon. Artritis que afectan a 5 o mds arti-
culaciones durante los primeros 6 meses de en-
fermedad. FR positivo en al menos dos ocasio-
nes con 3 meses de diferencia.

Exdusiones. a) Ausencia de FR positivo segtin
lo descrito; b) presencia de artritis sistémica se-
gun lo descrito.

Desaiptores. a) Edad de comienzo; b) simetria de
la artritis; ¢ presencia de uveitis (aguda o créni-
ca); d) poliartritis ANA, y d) caracteristicas inmu-
noldgicas similares a las de la AR del adulto.
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Comentarios. Sin cambios respecto a los crite-
rios preliminares de Santiago.

Artritis psoriasica

Definicion. Artritis con psoriasis o artritis y al
menos 2 de las siguientes caracteristicas: dac-
tilitis, lesiones punteadas de la ufia u onicéli-
sis, historia familiar de psoriasis confirmada
por un dermatélogo en al menos un familiar
de primer grado.

Exdusiones. Presencia de FR o de artritis sis-
témica.

Descriptores. a) Edad de comienzo de la artri-
tis o de la psoriasis; b) patrén de la artritis tras
6 meses de enfermedad y en la dltima visita:
grandes o pequefias articulaciones, predomi-
nio de extremidades, afectacion de sacroilia-
cas, axial, glenohumeral, de cadera, esterno-
clavicular y simetria de la artritis; ¢) curso de
la enfermedad (oligo o poliartritis); d) presen-
cia de ANA; e) presencia de uveitis anterior
crénica, y f) tipo de HLA.

Comentarios. Se concede igual importancia a la
historia familiar de psoriasis que al hallazgo de
dactilitis o anomalias ungueales en el paciente.

Artritis relacionada con entesitis

Definidon. a) Artritis y entesitis o b) artritis o
entesitis con al menos 2 de las siguientes carac-
teristicas: dolor sacroiliaco y/o dolor lumbar
inflamatorio, presencia de HLA-B27, historia
familiar confirmada de enfermedad HLA-B27
en al menos un familiar de primer o segundo
grado, uveitis anterior aguda, comienzo de ar-
tritis en un varén de mas de 8 afios de edad.

Exdusiones. a) Psoriasis confirmada por un
dermatdlogo en al menos un familiar de primer
o segundo grado y b) existencia de artritis
sistémica.

Desariptores. a) Edad de comienzo; b) patrones
de la artritis a los 6 meses y en la ultima visita;
¢) simetria de la artritis; d) curso de la
enfermedad (oligo o poliartritis), y e) presencia
o no de enfermedad inflamatoria intestinal.

Comentarios. Afiade al varon de mds de 8 afnos
al comienzo del cuadro de artritis o entesitis. En
este tipo de pacientes se asume que el patrén
clinico esta fuertemente relacionado con el
HLA-B27 (espondiloartropatias).

O tras artritis

Nifios con artritis de causa desconocida que
persiste durante al menos 6 semanas, pero a)
no cumple criterios para ninguna de las otras
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categorias, b) cumple criterios para mds de una
de las otras categorias.
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