Actualizaciéon

Puntos clave

. La fiebre reumatica

= (FR) es una
enfermedad inflamatoria
sistémica caracterizada
por afectar al corazon, las
articulaciones, el sistema
nervioso central, la piel y el
tejido celular subcutaneo.

) Es secuela de una

~ infeccion faringea
por estreptococo
betahemolitico del grupo A.

) La edad de maxima
" incidencia es entre los
5y los 15 afnos.

" La FR esta mediada
~ por una reaccion
inmunoldgica.

) Tiene una

- sintomatologia tipica
pero cada vez mas se ven
casos menos floridos que
obligan a hacer un extenso
diagnéstico diferencial.

. El diagndstico se

: sigue basando en

los criterios de Jones
modificados y los de la
Organizacion Mundial de la
Salud (OMS).

‘ El tratamiento

" es la penicilina.

Es fundamental en la
prevencion de las recaidas.

Reumatologia

Fiebre reumatica:

una enfermedad emergente

Joan B. Ros-ViLapowms

Unitat Integrada Hospital Clinic-Sant Joan de Déu. Hospital Sant Joan de Déu. Universidad de Barcelona.

Barcelona. Espaiia.
jbros@hsjdben.org

Definicion

La fiebre reumaitica (FR) es una enfermedad
inflamatoria sistémica caracterizada por la pre-
sencia de lesiones que afectan al corazén, las
articulaciones, el sistema nervioso central, la
piel y el tejido celular subcutdneo como secuela
de una infeccién faringea por estreptococo be-
tahemolitico del grupo A.

El sustrato morfoldgico es una reaccién in-
flamatoria mesenquimatosa desencadenada,
en algunos individuos susceptibles, por los
componentes celulares y/o los productos extra-
celulares de distintos tipos de estreptococos del
grupo A.

Las manifestaciones clinicas habituales, en
su forma cldsica, son la fiebre, la poliartritis
migratoria y la carditis, ademds de otras ma-
nifestaciones que pueden presentarse como la
corea de Sydenham, los nédulos subcutineos
y el eritema marginado. Es una enfermedad
autolimitada, pero con capacidad para lesionar
las vélvulas cardiacas de manera crénica y evo-
lutiva, que puede condicionar un fallo cardfaco
y ocasionar la muerte del paciente o quedar con
graves y permanentes secuelas.

Las personas que han padecido un ataque de
FR estin mas predispuestas a padecer recidivas
tras infecciones respiratorias por el estreptoco-

co del grupo A
Epidemiologia

Afecta al mismo grupo de edad que las infec-
ciones por estreptococos betahemoliticos del
grupo A, y es excepcional por debajo de los

2-3 afios. La edad de maxima incidencia es la

escolar, entre los 5-15 afios, aunque también se
ha presentado en adultos. No se observa pre-
dileccién por ningtin sexo; la corea es mds fre-
cuente en el sexo femenino. La incidencia varia
mucho segun los diferentes paises®. En Europa
estd practicamente desaparecida, pero se obser-
van casos esporddicos entre la poblacién inmi-
grante; en EE.UU. también es poco frecuente,
pero en la década de los ochenta hubo rebrotes
en algunas zonas”'% por el contrario, todavia
es un problema sanitario importante en Asia,
Oriente Medio, Africa y Sudamérica, todo lo
cual indica que es una enfermedad social, en la
que las malas condiciones de vivienda y el ha-
cinamiento favorecen el desarrollo de ésta; asi,
en Escocia, la mortalidad por FR es de un caso
por millén de habitantes, mientras que en Ar-
gelia es igual a la que habia hace 50 afios'. En
cuanto al compromiso cardiaco, las estadisticas
indican que en Canadd y EE.UU. el porcentaje
de carditis es inferior al 40%, mientras que en
Egipto, el 80% de casos de FR se acompafian
de afectacién cardiaca.

También la corea ha disminuido mucho, pues
a principios de siglo la incidencia era del 45% y
en los sesenta descendié al 15%".

Entre los factores que han contribuido a este
descenso, se deben citar los siguientes: a) las
mejores condiciones socioeconémicas (nutri-
cién, vivienda, hacinamiento); &) la mejora del
nivel sanitario y la antibioterapia; ¢) la menor
virulencia del propio estreptococo, sobre todo
de las cepas M, y el predominio de las cepas
productoras del factor de opacificacién del
suero, y d) el reconocimiento de nuevas enfer-
medades y mejorfa del diagnéstico diferencial
con enfermedades que antes se etiquetaban
incorrectamente de FR (lupus eritematoso sis-
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Definicion

La fiebre reumatica (FR),
causada por la respuesta
inmunitaria frente al
estreptococo, contintia
siendo un problema de
salud mundial. Es una
enfermedad inflamatoria
sistémica caracterizada por
la presencia de lesiones
que pueden afectar al
corazodn, las articulaciones,
el sistema nervioso, la piel
y el tejido subcutaneo.

Etiopatogenia

Afecta preferentemente a
nifos entre 5y 15 afos.

El 60% de los individuos
que presentan fiebre
reumatica aguda (FRA)
desarrollaran enfermedad
cardiaca reumatica. Segun
datos de la OMS de 2004,
15,6 millones de personas
padecen enfermedad
cardiaca residual con una
incidencia muy variable
segun se trate de paises
desarrollados o no, con
maxima incidencia en Asia,
Africa y Sudamérica.
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témico, artritis crénica juvenil, artritis reactivas,
cardiopatias virales, etc.).

Por el contrario, hay una serie de factores ne-
gativos que ayudan a explicar la virulencia de
los estreptococos en los paises subdesarrolla-
dos, donde la Fr sigue siendo la principal causa
de cardiopatia adquirida en la infancia; asi, se
cree como factor importante la virulencia del
estreptococo en pacientes con predisposicién
especial para padecer estas infecciones produci-
das por las cepas reumatdgenas y que, ademds,
tienen mayor probabilidad de sufrir recidivas®;
también se apunta la presencia de factores
genéticos, pues se ha encontrado un haloanti-
geno especifico en la superficie de los linfocitos
B en determinadas familias con varios miem-
bros afectados. Se admite que en epidemias de
faringoamigdalitis estreptocicicas no tratadas,
la incidencia de fiebre reumitica es del 3% y la
frecuencia de recurrencia en el primer afio llega
al 50%, aunque actualmente se ha reducido
bastante. Se han encontrado asociaciones de
determinados antigenos leucocitarios humanos
(HLA), pero con grandes variaciones; asi, se ha
constatado una mayor frecuencia de enferme-
dad reumatica en pacientes HLA-DR4 de raza
blanca y HLA-DR2 de raza negra; aunque en
otros paises los antigenos predominantes han
sido el DR1, DRw6, DR7, Dw53, B17, B21
y Cwal+16,

Etiopatogenia

Todos los estudios coinciden en la relacién
entre la faringitis estreptocécica y la FR. La
infeccion debe ser faringea para que se inicie
el proceso reumdtico. Las infecciones cutineas
(impétigo) estreptoccicas no van seguidas de
FR. No todas las cepas de estreptococo del
grupo A causan la enfermedad. Aunque los
estreptococos C y G pueden producir farin-
goamigdalitis y provocar una respuesta inmu-
nitaria, tampoco desencadenan FR; las cepas
causantes presentan una cdpsula mucoide rica
en 4cido hialurénico. Todo ello se evidencia
por una serie de aspectos:

1. Presencia de relacién temporal entre los
brotes epidémicos de faringitis estreptocdcicas
y escarlatina con la aparicién de FR.

2. El tratamiento adecuado con penici-
lina reduce en un 90% los ataques de FR.
3. La administracién preventiva de firmacos
antiestreptocécicos previene las recidivas.

4. En casi todos los casos de FR existe eviden-
cia de respuesta inmunoldgica.

La FR estd mediada por una reaccién inmuno-
légica. Se ha demostrado la existencia de deter-

minantes antigénicos comunes al estreptococo
del grupo A y al miocardio, lo cual sugiere que
se produce una reaccién cruzada con diferentes
tejidos del huésped.

Para comprender mejor todo el proceso es im-
portante conocer la biologia del estreptococo y
su relacion con la FR. Se sabe que el germen
estd compuesto por tres estructuras: la capsula,
la pared celular y la membrana citoplasmatica.
La cdpsula estd formada por dcido glucurénico
y N-acetil-glucosamina unidas por enlaces 1,3
B, idénticas a la estructura del 4cido hialuré-
nico, componente del tejido conjuntivo del
huésped, lo que dificulta la respuesta inmuni-
taria. En la pared celular existen las fimbrias o
pilis, constituidas de 4cido lipoteico que sirve
para fijar el germen a la membrana de las cé-
lulas epiteliales faringeas, ayudadas por unas
moléculas adhesivas de la superficie del germen
(las adhesinas). La adherencia de la bacteria es
un requisito importante para la colonizacién
bacteriana.

Los receptores moleculares de las células fa-
ringeas estin formados por fibronectina, que
forma una barrera contra las bacterias gram-
negativas, pero es un receptor especifico para
las grampositivas. En las fimbrias se localiza
también la proteina M, con un efecto antifa-
gocitario que inhibe la migracién de los leuco-
citos y retrasa la activacién de la via alternativa
del complemento. Se han descrito unos 63
serotipos diferentes, siendo unos 20 los aso-
ciados con epidemias de FR. Existe una lipo-
proteasa llamada factor de opacificaciéon del
suero (SOF) que distingue a los estreptococos
reumatogénicos de los que no son capaces de
producir la FR; tanto la proteina M como el
SOF son controlados por genes'”.

Otro de los componentes de la pared celular
son los hidratos de carbono, responsables de la
especificidad de grupo. La mayoria poseen un
hidrato de carbono dominante, la sustancia C;
gracias a esto, Lancefield propuso los diferentes
grupos seroldgicos ordenados desde la A hasta
la V, de los cuales los responsables de patologia
son los grupos A, B, C, D, Fy G®.

También los mucopéptidos forman parte de
la pared celular y, junto con los hidratos de
carbono, tienen propiedades téxicas sobre el
corazén, que producen lesiones similares a
granulomas en el tejido miocardico, parecidos
a los nédulos de Aschoff, cuando se adminis-
tran por via intravenosa.

Existen ademds sustancias extracelulares que
pueden producir efectos téxicos directos. Las
estreptolisinas O provocan una accién cito-
téxica sobre los eritrocitos y producen lesiones
inflamatorias y destruccién de las células mus-
culares en el animal de experimentacién. La
estreptolisina S tiene una accién téxica sobre



las membranas de las plaquetas y los eritrocitos
y también accién citopdtica sobre el miocardio.
Otras sustancias extracelulares son la hialuro-
nidasa, estreptocinasas, fosfatasas, esterasas,
desoxirribonucleasa B, etc.

La patogenia de la enfermedad no estd sufi-
cientemente aclarada, aunque sin duda tiene
una base inmunoldgica. Las lesiones se pro-
ducen en individuos susceptibles para padecer
infecciones estreptocécicas y para presentar
una respuesta inadecuada a la infeccién, que se
manifiesta por una mayor afinidad del epitelio
faringeo para fijar el germen, depresién de la
respuesta defensiva y sensibilidad de los tejidos
a la accién de sus productos extracelulares, los
cuales provocan una reaccién inflamatoria en
determinados 6rganos (nédulos de Aschoft).
Todo ello deja libres una serie de antigenos,
llamados criptoantigenos, que pondrian en
marcha una reaccién de autoinmunidad.

Se han comprobado similitudes entre los an-
tigenos del estreptococo y el musculo cardiaco
humano, asi como una reaccién cruzada entre
una glucoproteina de las vélvulas cardiacas y
un polisacdrido del germen, y la presencia en
el suero de los nifios reumdticos de anticuerpos
contra esta proteina. También se han encon-
trado anticuerpos antineurona en pacientes
afectados de corea. Estos hechos no explican
toda la sintomatologia de la FR'°.

En resumen, se admite que tras una infeccién
faringea estreptocdcica se liberan componen-
tes del germen con parecido con los tejidos
humanos, inicidndose el proceso autoinmune
con afectacién del corazoén, el sistema nervioso
y las articulaciones. Actualmente, en esta en-
fermedad se conoce el agente etiolégico y su
mecanismo patogenético, pero no es posible
identificar a los sujetos predispuestos.

Fisiopatologia

Aunque el brote reumdtico afecta a diversos
6rganos y tejidos, es en el corazén donde
deja secuelas permanentes. La lesién tipica
es el nédulo de Aschoff, lesién proliferativa,
con un nucleo de coldgeno necrético, rodea-
do de células reticuloendoteliales, plasmo-
citos y linfocitos. Estos nédulos se pueden
encontrar en el miocardio, las articulaciones
y la piel, y la mayoria son reversibles salvo
en el corazén, donde causan inflamacién con
posterior fibrosis, calcificacién y deformida-
des, y dejan insuficiencia y estenosis valvular,
sobre todo en la vilvula mitral (85%), la a6r-
tica (45%), la tricaspide (10%) y la pulmonar
2%).

El proceso comienza con una lesién verrugosa
en el borde valvular con componente inflama-
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torio, y deja una pequefia cicatriz. Al recurrir
la enfermedad se producen nuevas verrugas
en la misma zona con cicatrices que provocan
engrosamientos y acortamientos de las valvas;
tras varios afios se producen fibrosis, adheren-
cias y retracciones, y se mantiene una estenosis
valvular cada vez mds grave.

En las articulaciones hay tumefaccién y edema
que curan sin secuelas. En los nédulos subcu-
tineos se forma tejido granulomatoso mezcla-
do con sustancia fibrinoide.

Sintomatologia

Las manifestaciones clinicas de la FR son va-
riables y dependen de los érganos afectados.
En la actualidad se observan formas atipicas
con expresién clinica menor, y es raro apreciar
manifestaciones como el eritema marginado
y los nédulos subcutineos; por el contrario,
se detectan cuadros polimorfos de infeccién
estreptocécica, llamados “sindromes postes-
treptocéeicos”, que plantean serias dudas diag-
nosticas.

El cuadro clinico clisico va precedido 2 o 3
semanas antes por una faringoamigdalitis es-
treptocdcica, con enrojecimiento de faringe y
amigdalas con o sin exudado, con petequias
en paladar, adenopatias submandibulares o
laterocervicales, disfagia, fiebre moderada o
alta, dolor abdominal y, a veces, con exante-
ma escarlatiniforme; tras el intervalo de 2 o 3
semanas, se presenta el brote agudo con fiebre
irregular y posterior aparicién de los sintomas
propios de la enfermedad.

Criterios mayores

Artritis

Es el signo mds frecuente. Aparece en el 75%
de los pacientes con ataque agudo. Es una
poliartritis de cardcter agudo que afecta a las
grandes articulaciones (tobillos, rodillas y co-
dos); es migratoria, erritica, y cambia en pocos
dias de una a otra articulacién. Presenta signos
inflamatorios con calor, rubor y tumefaccién
con dolor intenso. Cuando existe derrame,
éste no es purulento. La artritis cura sin dejar
secuelas. Cuanta mds afectacién articular se
presenta, menor afectacién cardiaca.

Carditis

Es la afectacién mads grave, y puede suponer
la muerte en la fase aguda o provocar graves
secuelas valvulares. Se trata de una pancarditis
que afecta a todas las estructuras cardiacas, pe-
ro principalmente a las valvas. La incidencia es
del 40-50% y suele aparecer antes de la tercera
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Fisiopatologia

En individuos
genéticamente
predispuestos la
infeccién estreptocécica
desencadena una
respuesta inmunitaria
causante de la lesion
cardiaca, articular o
cerebral. Esta mediada
por una reaccion
inmunolégica. Se ha
demostrado la presencia
de determinantes
antigénicos comunes
entre el estreptococo y el
miocardio, que sugieren
reactividad cruzada.

Los cuerpos de Aschoff
son los caracteristicos de
la carditis. Se producen
lesiones inflamatorias
con posterior fibrosis y
calcificacién que originan
alteraciones valvulares
con insuficiencia y
estenosis.

| 4.g
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Sintomatologia

Clasicamente se dice
que la FRA “lame las
articulaciones y muerde
el corazon”. La artritis es
migratoria sin secuelas
y la afectacion cardiaca
puede causar lesiones
valvulares crénicas. La
sintomatologia es variable
y en ocasiones puede
ser muy atipica, lo cual
dificulta el diagnostico.

b
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semana. Puede tener cuatro manifestaciones
clinicas diferentes: aparicién de un soplo car-
diaco significativo que antes no existia, pre-
sencia de cardiomegalia, insuficiencia cardiaca
congestiva y presentacién de una pericarditis.
Los soplos significativos que se pueden presen-
tar son:

1. Soplo cardiaco apical de insuficiencia mitral.
El mais frecuente, es un soplo holosistélico, in-
tenso II-III/VI, que suele irradiar a la axila.

2. Soplo mesodiastélico corto y suave en punta
llamado de Carey-Coombs, debido a una tur-
bulencia diastélica por regurgitacién sanguinea
en auricula izquierda.

3. Soplo protodiastélico en foco aértico debido
a insuficiencia adrtica.

La cardiomegalia ocurre por dilatacién de las
cavidades, principalmente las izquierdas, y tra-
duce la participacién miocdrdica en el proceso.
Se presenta en el 80% de los casos. Se puede
detectar por radiologia de térax, electrocardio-
grama (ECG) y esofagograma.

El fallo cardiaco congestivo o insuficiencia
cardiaca se produce con menos frecuencia, en
el 5-10% de casos, y cursa con dificultad respi-
ratoria, taquicardia, ritmo de galope y hepato-
megalia, entre otros.

La pericarditis no suele presentarse aislada-
mente sino en el contexto de la pancarditis.
Clinicamente cursa con dolor precordial, difi-
cultad respiratoria y roce pericrdico. Se puede
diagnosticar por radiologia y por las altera-
ciones del ECG, que muestran voltajes bajos
y afectacién del segmento ST y de la onda T,
ademds del estudio por ecocardiografia.
También podemos encontrar signos menores
de carditis: taquicardia en reposo, ritmo de
galope, primer ruido apagado, etc. En el ECG
lo mds significativo es la prolongacién del in-
tervalo ST, que indica lesién cerca del nodo
A-V. Se aprecia entre el 40 y el 61% de casos.
Otro hallazgo son las arritmias, los bloqueos
A-V de segundo grado, los trastornos de repo-
larizacién con aumento del ST y aplanamiento

delaondaT.

Eritema marginado

Actualmente es muy poco frecuente, con una
incidencia del 1-7%. Es una erupcién rosada,
fugaz, no pruriginosa con crecimiento perifé-
rico; a veces en forma de anillos concéntricos,
llamado eritema anular. Se localiza en el tron-
co, las nalgas y las extremidades. Se asocia a
carditis.

Nédulos subcutdneos
Llamados nédulos de Meynet, son unas tu-
moraciones duras, indoloras, de tamafio entre

guisante y aceituna, que no se adhieren a la
piel, con localizacién en codos, rodillas y nuca.
Son muy poco frecuentes (10%) y también se
asocian a carditis grave?*%3,

Corea minor o de Sydenham

Se considera una manifestacién tardia de la
FR, con un intervalo de 1 a 6 meses; afecta mas
a nifias cerca de la adolescencia y, en ocasiones,
puede ser la Unica manifestacién de la enfer-
medad. Clinicamente cursa con movimientos
incoordinados, muecas, irritabilidad, llanto
ticil y alteraciones del cardcter; las acciones de
la vida diaria que precisan coordinacién son
torpes. La lesion se localiza en el centro inhibi-
torio del sistema extrapiramidal. Su frecuencia
es de menos del 2%; al parecer, el 25% de los

casos de corea quedan afectados de carditis?**.

Criterios menores
Son manifestaciones clinicas y analiticas con
menor especificidad diagnéstica:

1. Sindrome febril: en el ataque agudo la fiebre
suele ser alta o moderada y dura unos 10 o 15
dias. Se controla bastante bien con salicilatos.
2. Artralgias: en la fase aguda se producen
dolores en varias articulaciones sin signos ob-
jetivos de inflamacién. Es muy importante no
confundir la artralgia con la artritis para aplicar
correctamente los criterios de Jones.

3. Historia previa de fiebre reumadtica: es un
signo menor en caso de recidiva. Tras el ataque
inicial las manifestaciones tienden a aparecer
nuevamente.

4. Reactantes de fase aguda: la velocidad de
sedimentacién globular (VSG) y la proteina C
reactiva (PCR) estin elevadas, habitualmente
por encima de 50 mm la VSG y con mis de
50 mg/l la PCR. Las mucoproteinas también
estdn aumentadas. Cursa con leucocitosis, ele-
vacién del complemento y alteraciones en el
proteinograma con las 0-2 y las gammaglobu-
linas aumentadas.

5. Alteraciones en el ECG: se comprueba un
alargamiento del espacio P-R que traduce un
enlentecimiento de conduccién auriculo-ven-
tricular.

Signos de infeccion estreptocdcica

Son signos biolégicos de infeccién reciente.
Se comprueba una elevacién casi constante
de los anticuerpos estreptocdcicos, principal-
mente de los valores de antiestreptolisinas O
(ASLO) que aumentan en el 80% de casos.
Se consideran valores positivos cuando suben
por encima de 333 U Todd en el nifio mayor
de 5 afios. Un titulo alto aislado no tiene
ningdn valor, dnicamente indica infeccién
reciente pero no FR.



Debe recordarse que es muy frecuente observar
nifios con ASLO elevadas sin ninguna otra
sintomatologia o sélo leves molestias mus-
culoarticulares que no precisan tratamiento,
Unicamente control clinico.

Se admite que en el 20-30% de los afectados
de FR, las ASLO son normales; entonces se
usan otros anticuerpos estreptococicos: estrep-
tocinasa, hialuronidasa, desoxirribonucleasa B,
etc. También se utiliza un test de aglutinacién
en porta (Streptozyme), que mide varios anti-
cuerpos, aumentando la sensibilidad.

Los signos clinicos de infeccién reciente son la
certeza de una escarlatina previa y/o una farin-
goamigdalitis estreptocécica, con aislamiento
del germen.

Existen otras manifestaciones clinicas de esca-
so valor diagndstico: anemia, adelgazamiento,
dolores abdominales, dolor precordial, taqui-
cardia, etc.”.

Diagnistico

No hay ninguna prueba de laboratorio ni sig-
no clinico que sea patognoménico de FR. El
diagnéstico se basa en el conjunto de hallazgos
clinicos y en los datos biolégicos. Los criterios
de Jones (tabla 1) sirven para el diagndstico
del brote agudo inicial. La FR se define como
un sindrome inflamatorio evolutivo con una
infeccién estreptocécica previa. Los criterios
de Jones, revisados varias veces, sirven como

Tabla 1. Criterios de Jones

Manifestaciones mayores
e Carditis
e Poliartritis
e Corea
e Eritema marginado
e Nédulos subcutaneos
Mamifestaciones menores
® Fiebre
e Artralgia
® FR previa
* VSG alta
e PCR alta
® leucocitosis
® PR alargado
Signos evidentes de infeccién estreptocécica
e Escarlatina reciente
® Frotis y/o cultivo positivo
e ASLO u ofros anticuerpos

e Estreptocécicos altos

ASLO: antiestreptolisinas; FR: fiebre reumética; PCR: proteina
C reactiva; VSG: velocidad de sedimentacion globular.
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gufa. La asociacién de 2 criterios mayores o
uno mayor y 2 menores, junto con la existencia
de signos evidentes de infeccién estreptocécica
reciente, hacen muy probable el diagnéstico
de FR. Actualmente en los paises mas desa-
rrollados la FR estd en retroceso y los casos
esporddicos que se presentan tienen una evo-
lucién distinta al cuadro cldsico, por lo que el
diagnéstico es mds complicado y los errores
son frecuentes. Se aplican mal los criterios de
Jones y se confunden artralgias con artritis,
soplos funcionales con orginicos, se interpreta
como carditis el hallazgo de taquicardia o P-R
alargado y el error mas frecuente es considerar
que son una FR los cuadros inespecificos de

poliartralgias con ASLO elevadas.

Diagndstico diferencial

Se debe establecer con una amplia variedad de
enfermedades con sintomatologia articular y/o
cardiaca. La evidencia de infeccién estreptocé-
cica previa puede ayudar a eliminar bastantes
posibilidades. El diagnéstico diferencial, en
cuanto a la afectacién articular, debe estable-
cerse con las colagenosis (principalmente la
AC] y el lupus eritematoso diseminado), las
infecciones articulares, las artritis reactivas y
con cuadros generales que cursan con poliar-
tritis, como la hepatitis viral o como reaccién
a la vacuna de la rubéola, asi como con la en-
fermedad de Lyme, que asocia manifestaciones
articulares y cardiacas (tabla 2).

Desde el punto de vista cardiaco el diagnéstico
debe establecerse con la endocarditis infecciosa,
las cardiopatias congénitas, las miocardiopatias
virales, etc.

También debe hacerse el diagndstico dife-
rencial con sindromes coreicos de causa no

reumatica?®32,

Tratamiento

El tratamiento de eleccién frente al estrepto-
coco continda siendo la penicilina. Si a pesar
de todo se desarrolla un brote de FR, el tra-
tamiento debe orientarse a la erradicacién del
germen, a la desaparicién de la inflamacién y a
la prevencién de las secuelas.

1. Tratamiento antibidtico: se usa penicilina
procaina, 600.000 U cada 12 h durante 10 dias,
seguidas de penicilina benzatina, 600.000-
900.000 U semanales y pasada la fase aguda se
inicia la quimioprofilaxis continuada.

2. Reposo en cama: es indispensable en la fase
aguda y si existen signos de carditis. Los pa-
cientes sin carditis deben guardar reposo du-
rante 2 a 3 semanas. En los nifios con carditis,
pero sin insuficiencia cardiaca, el reposo debe
ser de un mes. Cuando la afectacién cardfaca
es grave, el reposo debe ser de 3 a 4 meses.

J.B. Ros-Viladoms
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Diagnéstico

El diagnéstico se basa en
criterios modificados de
Jones y en criterios de

la OMS. No hay ninguna
prueba patognoménica.
En 1944 se introdujeron
los criterios de Jones que
se actualizaron en 1992
por la American Heart
Association.

| 4.
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Profilaxis y tratamiento

El tratamiento profilactico
es la penicilina,
fundamental para prevenir
la enfermedad cardiaca.
La penicilina sigue

siendo el medicamento
de eleccioén para evitar la
infeccién, tratar el proceso
inflamatorio y seguir la
profilaxis a largo plazo.
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Tabla 2. Diagndstico diferencial

Presentacion

Diagnéstico diferencial

Poliartritis

AlJ-LES-artritis séptica-artritis postinfecciosa

Crisis de células falciformes-enfermedad del
suero-enfermedad de Lyme
Gota-sarcoidosis

Carditis

Endocarditis infecciosa-miocarditis viral-enfermedad

de Kawasaki
Otras miocardiopatias

Nédulos subcuténeos

Eritema marginado

AlJ-sarcoidosis-xantomatosis

Enfermedad de Lyme-All-sffilis-fifia-enfermedad del suero

Eritema multiforme-parpura de Schénlein-Henoch

Corea Enfermedad de Wilson-enfermedad de Huntington
Temblor familiar-reaccién de ansiedad

AlJ: artritis idiopdtica juvenil; LES: lupus eritematoso sistémico.

Tomada de Gil-Sanchez A, Salazar V. Compendio de Pediatria-CRUZ, cap. 7,3;496-501.

3. Tratamiento antiinflamatorio: los salicilatos
y los corticoides son paliativos y no curativos,
y son la base del tratamiento antiinflamatorio.
Se utiliza el dcido acetilsalicilico por via oral
a dosis de 75-100 mg/kg/dia, hasta conseguir
valores de 20-30 mg/dl. La dosis se fracciona
en 4 tomas al dia y se mantiene unos 7 a 10
dias, hasta comprobar la mejoria clinica. Luego
se disminuye la dosis a la mitad y se mantiene
de 3 a 5 semanas mis, en ausencia de carditis.
Si la afectacién cardiaca es minima, se mantie-
nen de 6 a 8 semanas.

Es muy importante vigilar las posibles manifes-
taciones tdxicas de los salicilatos: gastrointes-
tinales (nduseas, vomitos, hemorragias, ulcus);
dticas (zumbidos, sorderas); hepiticas (aumento
de transaminasas, hepatitis); cefaleas; vértigos;
hiperventilacién; insuficiencia renal, etc.

Los corticoides tienen una accién antiinfla-
matoria mds intensa que los salicilatos. Se
usan en los pacientes con afectacién cardiaca
grave con fallo cardiaco o pericarditis y en
casos con recidiva de FR con secuela car-
diaca anterior. Se utiliza la prednisona, por
via oral, a 2 mg/kg/dia, en 4 tomas, durante

10 dias rebajando a 1 mg/kg/dia 10 dias mas
y posteriormente se va disminuyendo has-
ta completar unas 4 a 6 semanas (tabla 3).
En algunas ocasiones tras la retirada de los
corticoides se produce un rebrote, por ello
es bueno afiadir salicilatos de una a 2 sema-
nas después de suprimir los corticoides. Los
efectos secundarios que se deben vigilar son
los conocidos, a nivel de retencién de agua
y sal, hiperglucemia, sindrome de Cushing,
hipertensién arterial, ulcus, etc.

4. Otras medidas: consisten en el tratamiento
de las complicaciones, como la insuficiencia
cardiaca, que precisa diuréticos y digital. En
casos de corea se aconseja haloperidol, 0,5 mg
por via oral, varias veces al dfa®*.

Profilaxis

La prevencién de la FR estd en funcién del
tratamiento adecuado de las infecciones res-
piratorias superiores producidas por estrep-
tococos betahemoliticos del grupo A. Se
admite que una tercera parte de los casos de
FR ocurren sin que se haya podido demos-
trar infeccién estreptocdcica previa.

Tabla 3. Tratamiento antiinflamatorio en la fiebre reumdtica

Manifestaciones

Tratamiento

Artritis moderada o severa y/o carditis leve,
sin cardiomegalia ni insuficiencia cardiaca

Carditis moderada o grave con cardiomegalia,
pericarditis o insuficiencia cardiaca

Sdlicilatos a 75-100 mg/kg/dia en 4
tomas (2 semanas)
Después rebajar a 60-70 mg/kg/dia (4-6

semanas)

Prednisona a 1-2 mg/kg/dia (2-3
semanas)

Al reducir la dosis, continuar con salicilatos
a 60-70 mg/kg/dia (4-8 semanas)



Prevencion primaria
Es la prevencién de los ataques iniciales de FR
aguda y depende del correcto diagnéstico y
tratamiento de las infecciones faringoamigda-
lares. Se deben tomar una serie de medidas de
actuacién primaria:

1. Mejora de las condiciones socioeconémicas
de la poblacién.

2. Programas de deteccién estreptocécica me-
diante el diagnéstico precoz, tanto clinico como
analitico (estudio de anticuerpos, faringotest,
cultivo), sin olvidar que, a veces, la infeccion
estreptocdcica es una escarlatina, una sinusitis,
una otitis, etc.

3. Tratamiento de la infeccidn correcto y precoz,
antes del noveno dia, y asegurdndose de que se
mantengan valores terapéuticos durante 10 dias
como minimo. El antibiético de eleccién sigue
siendo la penicilina, tanto en su forma de benza-
tina como la procaina o la oral. Por su comodidad
y eficacia se usa mds la penicilina benzatina, en
dosis de 600.000 U, en nifios menores de 10 afios
y con peso inferior a 30 kg; 900.000 U si es ma-
yor de 10 afios y 1.200.000 U en caso de adultos
o pacientes con peso superior a los 30 kg. Es una
buena alternativa usar penicilina V oral, a dosis de
400.000 U (250 mg), cada 6 h, durante 10 dias.
En casos de alergia a la penicilina, se usa la eri-
tromicina a 20 mg/kg/dia (estolato) y a 40 mg/
kg/dia (etilsuccinato), cada 6 h y durante 10 dias.
Es conveniente recordar que han aparecido cepas
de estreptococos resistentes a la eritromicina, y se
aconseja entonces la clindamicina (tabla 4).

4. Vacunacién antiestreptocécica: hasta el mo-
mento no se ha conseguido una vacuna eficaz,
debido a la toxicidad del antigeno M, para pro-
ducir respuesta de anticuerpos y a la presencia
de mids de 60 tipos de estreptococos del grupo
A, cada uno con un antigeno M especifico®.

Prevencion secundaria
Consiste en la prevencién de las recaidas tras
un primer ataque de FR aguda. Precisa un

ReumaToLoGia
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programa continuado de quimioprofilaxis. La
pauta mds usada es la administracién de peni-
cilina benzatina por via intramuscular en dosis
de 1.200.000 U, una vez al mes, aunque es me-
jor administrarla cada 3 semanas.

En casos de alergia a la penicilina puede utili-
zarse sulfadiacina oral a 0,5 g/dia en menores
de 30 kg y 1 g/dia en mayores de 30 kg, pero
con ello aumentan las recaidas®”3¢.

La duracién de la profilaxis antibiética no estd
muy clara, el riesgo estadistico de recidiva es
grande en los 5 a 8 afios tras el brote agudo
y a partir de los 21 afios disminuye. Lo mads
prudente es individualizar cada caso. Algunos
autores aconsejan profilaxis vitalicia indepen-
dientemente de si existe o no afectaciéon car-
diaca; otros, en ausencia de cardiopatia, indi-
can prevencion hasta la pubertad y durante un
minimo de 5 afios (tabla 5).

Prevencion terciaria

Es la profilaxis de la endocarditis infecciosa en
pacientes con secuelas de cardiopatia reumati-
ca. Estos pacientes tienden a sufrir infecciones
de las vilvulas y de miocardio tras bacteriemias.
Por ello es obligatorio administrarles protec-
cién antibiética tras pequefias intervenciones o
exploraciones®.

Prondstico

Con una profilaxis adecuada la recurrencia de
FR es minima, pero sin ella, la tasa de recu-
rrencia alcanza el 65%. Se acepta que la apari-
cién del primer brote de FR ocurre en menos
del 3% de la poblacién general, aunque ya se
ha mencionado que intervienen muchos facto-
res que cambian este porcentaje en diferentes
paises. Sin tratamiento correcto la tasa de mor-
talidad en la fase aguda es del 5%; al cabo de
10 afios, el 50% de pacientes han desarrollado
cardiopatia y puede llegar al 65-70%; sélo el
30% se recuperan por completo.

La mayor parte de las recurrencias se presentan
en los primeros 2 afios tras el ataque inicial, y

Tabla 4. Tratamiento antibidtico de la fiebrereumdtica

Medicacion

Erradicacion estreptococo B-hemolitico grupo A (dosis)

Penicilina-benzatina

600.000 U i.m. (-30 kg)

1.200.000 U i.m. (+ 30 kg)

Penicilina v

125 mg cada 12 h. Oral 10 dias (-30 kg)

250 mg cada 12 h. Oral 10 dias (+ 30 kg)

Sulfadiacina

Eritromicina (en alérgicos a penicilina)

i.m.: inframuscular.

No recomendada

40 mg/kg/dia oral 10 dias

J.B. Ros-Viladoms
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Pronéstico

La afectacion cardiaca
marcara el prondstico

a largo plazo. La

artritis, la corea y las
lesiones cutaneas

son autolimitadas. El
prondstico viene dado por
el grado de afectacion
cardiaca y las lesiones
valvulares residuales.
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Tabla 5. Profilaxis secundaria de la fiebre reumdtica

Medicacién

Dosis-intervalo Via

Penicilina-benzatina

1.200.000 U cada 3 semanas

Intramuscular

Penicilina v 250 mg cada 12 h Oral
Eritromicina (en alérgicos a penicilina) 250 mg cada 12 h Ordl
Sulfadiacina 0,5 g cada 24 h (- 30 kg) Oral

1 g cada 24 h (+ 30 kg) Ordl

Duracién: sin carditis, 5 afios desde el Gltimo brote o hasta los 20 afios; con carditis: toda la vida.

son raras después de los 5 afios. Es interesante
recordar que la cardiopatia reumdtica es toda-
via la principal causa de muerte por cardiopatia
en el grupo de edad entre los 5 y los 24 afios en
muchas zonas del mundo.

FEvolucion

La enfermedad puede tener una intensidad y
evolucién distinta, pues cursa con asociaciones
diferentes con cuadros clinicos variables; asi, hay
formas articulares puras (mono o poliarticula-
res); formas con corea o carditis aisladas, y for-
mas con asociaciones que indican mds gravedad,
como la carditis con eritema y/o nédulos.

Las infecciones por gérmenes grampositivos se
han convertido, Gltimamente, en un problema
clinico y terapéutico, tanto por el aumento de
su frecuencia y virulencia como por la aparicién
de resistencias a los antibiéticos. Nos referimos
a Streptococcus pyogenes, S. pneumoniae y S. vi-
ridans; Staphylococcus aureus, S. epidermidis y a
Enterococcus™. Existe una serie de razones para
explicar este resurgimiento del papel del es-
treptococo en la patologia de nuestro entorno:

1. Desde el afio 1985 se han comunicado al-
gunos brotes de FR, pero en Espaiia no se han
confirmado. Sélo se ha comprobado el aumen-
to de los casos de escarlatina.

2. En las infecciones cutineas, S. pyogenes ha
pasado a ocupar el segundo lugar tras S. aureus.
3. El agente etiolégico de las faringoamigdali-
tis en nifios mayores de 5 afios continta siendo

S. pyogenes.

4. En los ultimos afios se han descrito nuevas
formas clinicas de infeccién estreptocdcica,
como la fascitis necrosante y la enfermedad
perianal, conocidas desde 1924 y 1966, respec-
tivamente.

5. Las enfermedades invasivas por S. pyogenes,
como las bacteriemias y las infecciones de par-
tes blandas, han aumentado en frecuencia. En
1987 se describié el sindrome de shock téxico
estreptocdcico.

6. Ha habido avances en el conocimiento de
la patogenia de las formas invasivas. Se cono-
ce que los serotipos M (1, 3, 16) causantes de
la FR son también responsables de las formas
mis graves de infeccién en relacién con la
produccion de las exotoxinas A, B y C, que se
corresponden con las toxinas eritrégenas y pi-
régenas de la escarlatina. Estas toxinas actian
como superantigenos capaces de estimular las
células T.

7. El diagnéstico de la faringoamigdalitis por
S. pyogenes es, ahora, mds ficil, debido al de-
sarrollo de técnicas de deteccién rdpidas, en
frotis faringeo.

8. §. pyogenes continta siendo sensible a la
penicilina, a pesar de aumentar los casos de
resistencia a la eritromicina. Si se han descrito
casos de fracasos bacteriolégicos (no clinicos)
de hasta el 30% en nifios tratados con peni-
cilina oral, por lo que en casos de recidivas se
indica el tratamiento con cefalosporinas. Todas
estas razones son las que explican que las infec-
ciones estreptocéeicas se hayan convertido en
un problema de interés* .
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