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RESUMEN

El diagnostico de las enfermedades reumatolédgicas en los nifios supone un gran impacto para
el paciente, padres y familiares. Uno de cada 1.000 nifios podria sufrir una enfermedad
reumatologica. Los sintomas del sistema locomotor son un motivo de consulta frecuente. Las
enfermedades reumaticas producen un gran nimero de manifestaciones sistémicas, muchas
de ellas incapacitantes, entre las que se encuentran las alteraciones oftalmoldgicas que
aparecen en un porciento elevado de casos. Para poder diagnosticarlas es fundamental en
primer lugar conocerlas, su diagnostico precoz permite el tratamiento adecuado para evitar
complicaciones como la disminucion o pérdida visual irreversible en muchos casos. En este
trabajo se realiz6 una busqueda automatizada con el objetivo de encontrar informacion
actualizada sobre el tema y describir las lesiones oculares observadas en pacientes pediatricos
con afecciones reumaticas e identificacion temprana de signos predictivos del desarrollo de
las mismas.

Palabras clave: enfermedades reumaticas; manifestaciones oftalmolégicas; edades
pediatricas.

ABSTRACT

The diagnosis of rheumatologic diseases in children denotes a great impact for the patient,
parents and relatives. One in every 1,000 children could suffer from a rheumatologic disease.
Symptoms of the locomotor system are a frequent reason for consultation. Rheumatic diseases
produce a large number of systemic manifestations, many of them disabling, including
ophthalmologic alterations which appear in a high percentage of cases. In order to be able to
diagnose them, it is essential to know them first of all, their early diagnosis allows the
appropriate treatment, to avoid complications such as irreversible visual decrease or loss in
many cases. In this work an exhaustive automated search was carried out in order to find
updated information on the subject and to describe the ocular lesions observed in pediatric
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Introduccion
Las enfermedades reumaticas conforman un grupo de trastornos sistémicos crénicos que
cursan con inflamacion del tejido conectivo, que no solo afectan a la persona a nivel fisico,
sino emocional y social, siendo poco frecuentes en la edad pediatrica, pero potencialmente
graves. Afecta al 1 % de la poblacion pediatrica mundial y a todos los grupos étnicos. Su
prevalencia es de 0,3 a 1,5 %.(12)
Es importante reconocerlas precozmente desde la atencion primaria y asi influir en su
prondstico. En este sentido, la anamnesis y la exploracion fisica encaminada a la busqueda de
sintomas y signos en los diferentes sistemas de 6rganos, es fundamental y de vital importancia
mientras mas pequefio sea el nifio, especialmente en lactantes, facilitando el reconocimiento
precoz de estas enfermedades.
Las enfermedades reumaéticas en el nifio pueden producir inflamacién de todas las estructuras
del sistema ocular. La deteccion precoz puede evitar complicaciones que conduzcan a la
disminucion o hasta la pérdida de la vision.G45)
El ojo un 6rgano muy rico en tejido conjuntivo, se afecta con frecuencia en este grupo de
pacientes e incluso, en algunos casos estos dafios pueden ser las primeras manifestaciones
clinicas de la enfermedad sistémica y puede determinar con cierta certeza el grado de actividad
o la intensidad del brote de la enfermedad.®®
A todo lo anterior se agrega que en la terapéutica de estas enfermedades se utilizan
medicamentos por via sistémica, que causan efectos secundarios a nivel ocular vy
sistémico,®>7) con efecto negativo en el pronostico de estos pacientes.
Desde la primera consulta es importante definir la afectacion ocular y si existe algin grado de
inflamacién para decidir el tratamiento y la urgencia en iniciarlo, por lo que es de vital
importancia una exploracion oftalmolégica completa siempre en ldmpara de hendidura y en
muchos casos complementar el estudio mediante estudios oftalmolédgicos que nos permitan
una correcta evaluacion del paciente como tomografia de coherencia dptica (OCT) vy la
angiografia con fluoresceina (AFG), entre otras.?®
La afectacion ocular varia desde conjuntivitis, escleritis, queratitis, uveitis, vasculitis retiniana
y /o neuritis optica. La uveitis es la mas comun de las enfermedades oculares mencionadas
anteriormente. La uveitis pediatrica no infecciosa es una enfermedad ocular inflamatoria que
puede llevar a complicaciones y pérdida de la visién. Causa del 10 al 15 % de la discapacidad
visual, y en el 35 % de las personas afectadas conduce a pérdida visual o ceguera legal. Segun
diferentes estudios, la incidencia de uveitis es de 17-52 por 100 000 /afio, la prevalencia es de
38 a 714 casos por 100 000 / afio. Se asocia con mayor frecuencia con la artritis idiopatica
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juvenil (AlJ), pero se puede observar en otras afecciones autoinmunes como la enfermedad
de Behcet o en la Sarcoidosis. La AlJ es la enfermedad pediatrica mas comun, en el 90 % de
los casos, la uveitis ocurre dentro de los primeros cuatro afios después del diagnostico.®6®
La enfermedad reumaética en la adolescencia supone la tercera causa mas frecuente de consulta
en atencidn primaria a estas edades. Una tercera parte de las artritis idiopaticas juveniles (AlJ)
y el 15-20 % de los lupus eritematosos sistémicos debutan en la adolescencia y su curso a
menudo, continta en la edad adulta. Aproximadamente la mitad de este grupo de pacientes
entran en la edad adulta con una enfermedad activa, o desarrollan brotes durante la misma.
Segun las publicaciones, hasta el 45 % de los reumat6logos pediatricos son reacios a asistir a
pacientes mayores de 18 afios y el 50 % de los reumatdlogos a tratar a pacientes menores de
17 afios. Actualmente, la literatura médica informa de que hasta la mitad de los adolescentes
y en edad adulta joven no realizan una transferencia exitosa desde la Reumatologia Pediatrica
a la de adultos, corriendo un riesgo de resultados desfavorables por lo que es necesaria una
correcta atencion a la transicion. @47

Por todo lo anterior es importante la evaluacion del nifio con enfermedad reumatica y conocer
la asociacion entre este tipo de enfermedades y las manifestaciones oculares para lograr
diagnostico, seguimiento y tratamiento correcto, en los pacientes que sufren un proceso
reumatico con afectacion ocular, no se resolvera el problema oftalmolégico si no se trata
correctamente la ER. Por ello es necesario un trabajo con un equipo multidisciplinario. Esta
revision se propuso repasar las afecciones oftalmoldgicas mas frecuentemente asociadas a
enfermedades reumaticas en edad pediatrica dirigida a los profesionales dedicados a la
atencion de nifios con estas afecciones.

Enfermedades reumaticas en edades pediatricas y su relacién con

las manifestaciones oftalmologicas
La investigacion implicé una amplia revision de literatura especializada. Esta se llevo a cabo
a través de una detallada estrategia de busqueda automatizada, empleando los términos
“afecciones oftalmoldgicas” y “enfermedades reumaticas” para lo cual se utilizé la plataforma
Infomed, se recuperaron inicialmente 60 documentos desde las bases de datos: Google
académico, MEDLINE, PubMed y SciELO. Por ser un tema que no se aborda ampliamente
en la literatura se amplié la busqueda a las publicaciones realizadas en mas de 10 afios. Existe
gran variabilidad de enfermedades reumaticas por lo que este trabajo centra su analisis en la
prevalencia de estas enfermedades en edades pediatricas y su relacion con las manifestaciones
oftalmologicas.
La informacion fue seleccionada en funcion de su afinidad con el tema tratado y se resumid
en el documento final. De este modo fueron objeto de analisis un nimero considerable de
enfermedades reumaticas asociadas a diferentes tipos de manifestaciones oftalmoldgicas.
En la evaluacién clinica del nifio reuméatico una valoracion oftalmoldgica completa debe
realizarse al inicio de la enfermedad o al diagndstico por el reumat6logo y periédicamente
durante el seguimiento clinico para poder asi detectar a tiempo y atender las complicaciones
oculares propias de la enfermedad y evitar los efectos adversos oculares por el uso de ciertos
medicamentos para el control de esta.
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En varias de las enfermedades reumaticas, las manifestaciones oculares guardan relacién con
el prondstico de la enfermedad e influyen en la comorbilidad o mortalidad del paciente. Es
importante sefialar que en muchas ocasiones el tratamiento puede ser prolongado con dosis
altas de corticoides que pueden producir efectos secundarios importantes, por lo que se afiade
el uso de los inmunosupresores con el fin de ahorrar corticoides y controlar la enfermedad. 9
La frecuencia més alta de complicaciones oculares asociadas a los tratamientos se relaciona
con el desarrollo de catarata subcapsular posterior; glaucoma secundario y los depdsitos en
area macular por el uso de la cloroquina, entre otras.®>6)

Las espondiloartritis son un grupo de enfermedades similares en su genética y fisiopatologia,
aungue heterogéneas en cuanto a sus manifestaciones clinicas. Este grupo de artritis engloba
distintas entidades: espondilitis anquilosante (EA), artritis psoriatica (APs), artritis reactiva
(ARe), artritis asociada a la enfermedad inflamatoria intestinal (EIl), espondiloartritis
indiferenciadas, y un subgrupo de pacientes dentro de la artritis idiopatica juvenil (AlJ). Todas
ellas comparten una serie de caracteristicas comunes: asociacion con el antigeno HLA-B27,
compromiso axial y artritis periférica, entesitis y manifestaciones extraarticulares. Del 10-20
% de las mismas comienzan en la infancia.(:2468)

Estos pacientes pueden presentar: conjuntivitis, episcleritis o escleritis, aunque generalmente
una uveitis anterior recurrente unilateral aguda es lo mas frecuente y mucha veces la primera
manifestacion de la enfermedad. En los pacientes con artritis asociada a la enfermedad
inflamatoria intestinal (EIl), HLA B27 negativo se asocian mas a panuveitis bilateral cronica
y afectacion del polo posterior en la enfermedad de Chron. En este grupo de pacientes pueden
aparecer complicaciones como las sinequias posteriores, las cataratas, el glaucoma
secundario, queratopatia en banda y el edema macular, este ultimo la causa méas frecuente
asociada a ceguera en los mismos. @35

Todo lo anterior, mas las complicaciones relacionadas con el sistema osteomioarticular agrava
su prondstico influyendo negativamente en su desempefio fisico y social.

En la artritis reactiva las alteraciones oculares pueden ser unilaterales o bilaterales, pueden
ser la primera manifestacion de la enfermedad con tendencia a la recurrencia, la conjuntivitis
ocurre en un 1/3 de los casos relacionados con infeccion por Shiguella, Salmonella y
Campylobacter; es menor en las infecciones por Yersiniay alrededor del 35 % de los afectados
con artritis posinfeccion venérea pueden tenerla. Generalmente aparece al mismo tiempo que
la artritis. Suele ser de moderada intensidad, de facil control y evoluciona entre 1 y 4 semanas.
La secrecién que puede acompafiar a la conjuntivitis es esteéril.

Otras manifestaciones pueden ser: queratitis, ulceraciones corneales, iritis, episcleritis,
neuritis retrobulbar, entre otras que ocurren habitualmente en pacientes con enfermedad
recurrente o cronica,(-10:11.1213.14)

La artritis psoriatica (APsJ) afecta a un 7-8 % de los enfermos con AlJ, y suele tener 2 picos
de incidencia: el primero en la edad temprana (2-3 afios), con predominio femenino, y el
segundo en la infancia tardia o preadolescencia (12-13 afios), sin predominio de género. Hasta
1 de cada 5 pacientes puede desarrollar uveitis anterior cronica asintomatica, también puede
encontrarse conjuntivitis y sindrome de Sjogren secundario.®314)

La incidencia de la AlJ en paises como Estados Unidos, Francia, e Inglaterra es de 10 por 100
000 nifios por afo y su prevalencia es de 100 por 100 000 nifios. En general, la enfermedad es
mas frecuente en las nifias, con una relacion de 7:1, pero esto varia segun la categoria clinica.
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Puede presentarse a cualquier edad, pero se comporta de una forma bimodal con 2 picos de
inicio: uno entre 1y 3 afios y otro entre 6 y 12 afios de edad.(>1617

La afeccion ocular es variable en intensidad y frecuencia; los que presentan inicio sistémico
casi nunca desarrollan uveitis, mientras que 20 % de los nifios con inicio oligoarticular de AlJ
(cuatro o0 menos articulaciones involucradas en el inicio de la enfermedad) desarrollan uveitis.
Las complicaciones como la uveitis posterior, escleritis o epiescleritis, querato-conjuntivitis
sicca se presentan en menos frecuencia. La uveitis anterior puede preceder (10 % de los casos)
o coincidir con el comienzo de los sintomas articulares. Se presenta generalmente como
uveitis anterior crénica unilateral de comienzo insidioso o asintomatico, por esta razén
muchas veces el dafio ocular llega a ser irreversible, dos tercios de los pacientes desarrollan a
lo largo del primer afio una uveitis bilateral. No hay una relacion directa entre la severidad de
la artritis y la gravedad o cronicidad del compromiso ocular. El 80 % de los casos presenta
alguna complicacion ocular en los primeros 5 afios después del inicio de la enfermedad. 71819
Entre los nifios con uveitis asociada a AlJ, los siguientes factores de riesgo se han visto
asociados con un riesgo incrementado de complicaciones y/o severidad de la enfermedad:
aparicion precoz de la uveitis sobre todo si es previa a la artritis, sexo femenino, ANA positivo,
afectacion bilateral, complicaciones e inflamacion severa al inicio de presentacion de la
enfermedad y agudeza visual disminuida. En la literatura revisada las complicaciones
observadas estuvieron presentes en muchos casos, en la primera visita al médico, incluido el
100 % de las cataratas, la pérdida visual y la queratopatia en banda.®® Esto da fe de la
necesidad de concientizar sobre el potencial de posibles complicaciones de esta enfermedad
y su repercusién de por vida en el desempefio visual de estos nifios.

Entre las conectivopatias, el lupus eritematoso sistémico (LES) pediatrico es una enfermedad
autoinmune cronica multisistémica con manifestaciones clinicas complejas. La complejidad
del lupus en la edad pediatrica no solo estd vinculada a las dificultades asociadas a las
decisiones terapéuticas, sino también a las caracteristicas clinicas de la enfermedad, pues no
existe un cuadro caracteristico en el comienzo ni durante el curso de su evolucion, la edad
promedio de presentacion es 12 afios en un 20-30 % de los pacientes. 02122

Se estima una incidencia de 0,36-0,9/100 000 nifios/afio.™) Se presenta més en la raza negra,
asiatica e hindd que en la caucasica. En los menores de cuatro afios la relacion femenino-
masculina es de 2 a 1, aumenta en la pubertad hasta 3 a 1 o de 5,5 a 1.%? Se han encontrado
depésitos de inmunocomplejos en los vasos sanguineos de la conjuntiva, retina, coroides,
esclera y cuerpo ciliar; en la membrana basal del cuerpo ciliar y de la cdrnea; y en los nervios
periféricos del cuerpo ciliar y la conjuntiva. Se ha propuesto también la existencia de
citotoxidad dependiente de anticuerpos (antifosfolipidos y antineuronales) que pueden causar
dafio y muerte de células de la retina, asi como desmielinizacion del nervio optico. Alrededor
de dos terceras partes de estos pacientes, presentan un grado gravede 0jo seco, Se reporta
también epiescleritis, escleritis, ulceraciones corneales periféricas e iritis. La prevalencia de
alteraciones neurooftalmoldgicas en pacientes con LES se ha reportado entre un 3 % a 30 %,
ademas la afectacion de la retina en forma de vasculitis retiniana con obstruccion de la vena
central de la retina.?>?® La oclusién mixta de arteria y vena central de la retina es una
complicacion grave del LES, se publica en un estudio de Moreno®® en un paciente de 14 afios
asociado a sindrome de antifosfolipidos.
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Las complicaciones trombdticas de arterias y venas especialmente, ocurren en los pacientes
con anticuerpos antifosfolipidos (anticuerpos anticardiolipinas y anticoagulante Iipico).??®
El sindrome antifosfolipido (SAF) es una enfermedad autoinmune sistémica, caracterizada
por sucesos trombaticos en pacientes con anticuerpos antifosfolipidos (aPL). Es muy raro en
nifios, representa el 2,8 % de los pacientes con SAF antes de los 15 afios, puede ser primario
0 asociarse a otras enfermedades autoinmunes, se produce por una pérdida de tolerancia
inmune a los fosfolipidos que activaria las células T, y en el que influyen factores ambientales
y genéticos. EI SAF primario (SAFp) es una forma muy grave y excepcional en nifios que
generalmente se presenta con microangiopatia trombotica, trombocitopenia y anemia
hemolitica microangiopética. Precisa de un diagndstico precoz y un tratamiento agresivo.
Arrendo y otros reportan en los casos presentados con esta enfermedad, edema palpebral,
epifora, fotofobia, hiperemia conjuntival y diplopia como manifestaciones oftamoldgicas. 2%
En la bibliografia revisada se plantea ademéas la ptosis palpebral como la principal
manifestacion en los nifios antes del diagnostico de la enfermedad, raramente aparece también
amaurois fugaz, hemorragia vitrea, isquemia e infarto de la retina secundaria a la oclusién de
pequefios vasos, como trombosis de las arterias retiniana. Algunos casos de neuritis Optica
también son reportados. @

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es la miopatia inflamatoria idiopatica mas frecuente en
Pediatria, aproximadamente en el 85 % de los casos. Su incidencia se ha estimado en 3-4 casos
por millén de nifios al afio. EI 16-20 % de todas las dermatomiositis se inician en la edad
pediatrica, con un pico de incidencia entre los 5 y los 14 afios de edad. Afecta
predominantemente piel y musculo estriado, se incluye en el grupo de las interferonopatias
autoinmunes poligénicas: enfermedades mediadas por interferén con una alteracion
predominante del sistema inmune adaptativo (presencia de autoanticuerpos) sin un gen
identificado como responsable de enfermedad.72%) Aunque las lesiones patognomaénicas son
el eritema heliotropo y las papulas de Gottron, el signo inicial suele ser el edema periorbitario
y cutaneo.®

Diaz y otros®” recogen el antecedente de lceras corneales y exudados algodonosos en retina,
retinitis secundaria a vasculitis en algunos de estos pacientes.

La esclerodermia se caracteriza por un aumento en la produccién de colageno que da lugar a
fibrosis de la piel y de otros 6rganos. En la infancia, la forma de presentacién mas frecuente
es la esclerodemia juvenil localizada (EL), representa la tercera enfermedad reumatica cronica
infantil en frecuencia, tras la artritis idiopatica juvenil (AlJ) y el lupus eritematoso sistémico
(LES). Suele debutar en torno a los 6-9 afios y existe un cierto predominio del sexo femenino.
Su etiologia no es bien conocida, pero se cree que comparte caracteristicas con la esclerosis
sistémica, se estima su incidencia entre 0,34 a 2,7 casos por 100 000 al afio, hasta un 50 % de
los pacientes pueden presentar manifestaciones extracutaneas. Los subtipos que afectan a la
cabeza se relacionan con problemas neurologicos, oculares y odontologicos. Las
manifestaciones oculares mas prevalentes son la uveitis, la episcleritis y las alteraciones de
los parpados y anejos oculares, con menor frecuencia se han descrito casos de estrabismo
paralitico, queratitis, glaucoma, enoftalmos, hemianopsia y papiledema. Dado que algunos de
estos defectos oculares pueden ser asintomaticos, los pacientes que presentan estos subtipos
de (EL) se deberian realizar controles oftalmoldgicos de forma periddica.-%)
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La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad infrecuente en la infancia. Alrededor del 10
% de las ES se inician antes de los 16 afios de edad. La informacion referente a la ES infantil
es muy limitada, ya que son pocas las series publicadas y salvo algunas, son de pocos casos.
Cuando el inicio de la enfermedad se produce antes de los 8 afios no hay predominio de sexo,
por el contrario, en los mayores de 8 afios la enfermedad predomina en las nifias con una
relacion 3:1 y no hay predominio racial, se ha reportado en estos pacientes como principales
manifestaciones oculares el sindrome de 0jo seco (xerostomia, queratoconjuntivitis seca).*2%)
El sindrome de Sjogren juvenil (SSjuv) es una enfermedad autoinmune sistémica causada por
la infiltracion de linfocitos en las glandulas exocrinas que producen su inflamacion
(principalmente parotiditis recurrente) y su disfuncién posterior (sequedad). La sequedad de
boca y ojos (xerostomia y xeroftalmia) tipica en la edad adulta, la presentan también la
mayoria de los pacientes con SSjuv, pero suele tardar afios en aparecer, es una enfermedad
rara en la infancia, la edad de inicio media, son los 10-12 afios de edad, muchas de las
exploraciones necesarias para su diagnostico como el test de Schirmer (menor de 5 mm) o
biopsia de glandula salivar no se realizan de forma rutinaria en nifios en todos los centros por
necesitar sedacion o tener asociada radiacién (gammagrafia salivar), por lo que se dificulta su
diagndstico.(”2%

El término vasculitis incluye un grupo de enfermedades multisistémicas caracterizadas por la
presencia de inflamacion y necrosis de la pared de los vasos sanguineos, lo que puede generar
oclusion vascular e isquemia tisular. Las vasculitis primarias son una entidad rara en la edad
pediatrica, a excepcion de la parpura de Schonlein- Henoch y la enfermedad de
Kawasaki.(t2730)

Se clasifican segun el calibre del vaso afectado en vasculitis de grandes vasos, medianos y
pequefios tamafio.?) Dentro de la clasificaciones se encuentran las vasculitis asociada a
anticuerpos antineutrofilo (VAA). Existe un escaso nimero de registros de pacientes con estas
enfermedades por lo que se hace dificil conocer la verdadera incidencia en este grupo de edad,
describiéndose cifras variables entre el 0,5-6,39 casos/millon de nifios/, las VAA afectan de
manera preferente a nifias en la segunda década de la vida, con una edad media al diagndstico
de 11-14 afios.C?

En términos de frecuencia, la granulomatosis con poliangeitis (GPA) es la VAA maés
frecuente, seguido de la la poliangeitis microscopica (PAM) y en altimo lugar, la
granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA), que representa aproximadamente
menos del 2 % de todos los casos de vasculitis pediatrica.®

Los sintomas visuales en la vasculitis suelen ser de mala visién, vision borrosa, percepcion de
luces intensas (fotopsias) y de imagenes mdviles cuando la luz es muy blanca (miodesopsias),
se pueden acompariar de alteraciones retinianas especificas como los exudados algodonosos ,
las hemorragias, manchas de Roth, oclusiones venosas, edema macular o edema de la papila
Optica, algunos pacientes son asintomaticos, a veces se asocia con otras enfermedades
autoinmunes como el lupus eritematoso, la enfermedad de Behcet, la sarcoidosis y la
esclerosis maltiple.39

La enfermedad de Behcet (EB) es una enfermedad inflamatoria sistémica, que se manifiesta
clasicamente por la triada de aftas orales, Ulceras genitales y uveitis. Cursa con vasculitis de
vasos de tamafio variable, que puede afectar practicamente a cualquier 6rgano y que ocasiona
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una gran heterogeneidad de manifestaciones clinicas. Las manifestaciones oculares,
neuroldgicas y vasculares determinan el pronostico de la enfermedad.®23)

El 6,9 % de los casos de EB son pediatricos (EB pediatrica) y entre el 5,4 y el 13 % inician
las manifestaciones clinicas de la enfermedad antes de los 16 afios de edad (EB de inicio
infantil). En la actualidad se considera una condicién de origen multifactorial en el que la
alteracion en la inmunidad innata juega un papel fundamental. -39

La afectacion ocular ocurre en el 35- 45 % de los pacientes con EB pediatrica y es mas
frecuente en el sexo masculino. La uveitis es la principal manifestacion ocular de la
enfermedad se trata de una uveitis aguda con o0jo rojo doloroso y en que se puede observar
hipopion. Generalmente se presenta en forma de panuveitis (54-61,3 %) o uveitis posterior
(28-42,1 %), aunque puede aparecer también como uveitis anterior (4,8-31 %) o intermedia
(2 %). Es habitualmente bilateral y la afectacion venosa es méas frecuente, pudiéndose
presentar como trombosis de la vena central de la retina. La afectacion ocular es un
determinante importante en el prondstico de la EB. Puede producir multiples secuelas como
sinequias posteriores, cataratas o edema macular quistico.?303%

Goméz y otros® realizaron una investigacion descriptiva en 7 pacientes atendidos en el
Hospital Docente Pediatrico del Cerro de La Habana, diagnosticados con EB, en los cuales la
toma ocular fue en el 28 % de estos, la uveitis recidivante se reporta en el 85,7 % de los
enfermos. Este estudio sefialé que hubo un retraso significativo en la derivacion de los nifios,
especialmente en el grupo de edad mas joven, dando lugar a complicaciones oftalmolégicas
en estos.

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una de las vasculitis sistémicas mas comunes, aparece
hasta en un 85 % de casos pediatricos, en menores de 5 afios de edad principalmente lactantes
y nifios pequefios. La epidemiologia de la enfermedad no esta bien establecida, aunque se
invocan varios factores. Es una vasculitis sistémica que afecta principalmente las arterias de
calibre mediano, pero también las de calibre pequefio y grande, incluyendo capilares y venas.
Es la causa mas comdn de enfermedad cardiaca adquirida en este grupo de edad en paises
desarrollados y la segunda causa de vasculitis en la infancia, después de la purpura de
Schonlein-Henoch. En Japon, la incidencia ha ido en aumento hasta situarse en 330/100 000
nifios menores de 5 afios, en Estados Unidos, la incidencia se sitta en torno a 25/100 000 nifios
menores de 5 afios y en Europa entre 5,4 y 15/100 000 menores de 5 afios.*7%

La conjuntivitis ocurre en el 85 % de los casos, y se trata de una inyeccién conjuntival no
supurativa bilateral, frecuentemente intensa, principalmente en la conjuntiva bulbar. En
ocasiones puede asociarse a uveitis anterior transitoria y benigna, se presenta en un 80 % de
los pacientes cuando se examinan con lampara de hendidura dentro de la primera semana de
la enfermedad, es de leve a moderada, asintomatica y mejora espontdneamente en 2-8
semanas. El principal problema es que a los afectados, que no presentan hiperemia conjuntival
no se les realiza una exploracion oftalmolégica de rutina, pudiendo pasar desapercibida, lo
que a largo plazo conlleva a una serie de complicaciones en un 30-40 % de los mismos, con
secuelas importantes en la agudeza visual. Entre otras manifestaciones reportadas en el
segmento anterior, se encuentran las alteraciones corneales como queratitis punteada o
marginal, acompafiada de pannus e infiltrados perilimbares, precipitados endoteliales,
queratitis ulcerativa periférica, hemorragia subconjuntival, exudados y cicatrices
conjuntivales. La afeccion del segmento posterior es poco frecuente aunque se han visto casos
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con vitreitis unilateral, exudacion retiniana, edema macular y de papila, envainamiento
vascular, vasculopatia oclusiva de vasos retinianos y vasculitis periorbitaria. En la fase aguda
es donde se presentan la mayoria de las manifestaciones oftalmolégicas.®”

La vasculitis por inmunoglobulina A (VIgA), anteriormente llamada purpura de Schoénlein-
Henoch (PSH), es la vasculitis sistémica méas frecuente de la infancia. Se desconoce su
etiologia. Se caracteriza por una tétrada de manifestaciones clinicas que varian en su aparicién
y orden de presentacion: purpura cutanea, artritis o artralgia, dolor abdominal y afectacion
renal.

La presencia de purpura es criterio obligatorio para el diagnostico, el 90% de los casos ocurren
en la edad pediatrica, mas frecuente entre las edades de 3 a 15 afios, con un discreto
predominio en el vardn (entre 1,2:1 hasta 1,8:1 seguin series). EI 50 % de todos los casos ocurre
en nifios de 5 afios o menores y el 75-90 % en menores de 10 afios. Afecta con menor
frecuencia a la raza negra en comparacion con los nifios caucasicos o asiaticos. La incidencia
general en nifios se ha estimado entre 10 y 20 casos/100 000 nifios menores de 17 afios, con
un pico de incidencia en torno a 70 casos/100 000 en el grupo de edad comprendido entre los
4y 7 afos, se le atribuye una predisposicion genética individual sobre la que actdan factores
ambientales, desencadenando asi la formacion y dep6sito de inmunocomplejos. @37

Se describen pocas manifestaciones oculares en la literatura, se mencionan pocos casos con
manifestaciones trombdticas en estas edades, entre estos, un caso con oclusion de arteria
central de la retina bilateral y un paciente con oclusion de vena central de la retina, estas
ultimas dos semanas después de iniciar tratamiento con hemodialisis. En el 2002, Wu T-T y
otros publicaron un caso de PHS que curs6 con una obstruccion bilateral de la arteria central
de la retina en una nifia de seis afios, ademas se describen dos casos de uveitis anterior
granulomatosa y queratitis.®?

La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis cronica que afecta principalmente a grandes
vasos, es la tercera causa de vasculitis en nifios. Su diagndstico es dificil, porque en la fase
aguda se describen sintomas muy inespecificos y no existen biomarcadores especificos de la
enfermedad. Los hallazgos clinicos mas comunes se derivan de la isquemia de los miembros
o los 6rganos afectos. 230

En la arteritis de Takayasu (AT) se document6 deterioro visual en el 44,9 % de los pacientes,
generalmente por alteraciones vasculares retinianas, la retinopatia hipertensiva se presenta en
cerca del 31 % de casos.?

La poliarteritis nodosa (PAN) es una vasculitis necrotizante de arterias de mediano y pequefio
calibre, con afectaciébn multiorganica y que no presenta glomerulonefritis. Las lesiones
cutaneas constituyen la clinica mas caracteristica. En su etiopatogenia, las infecciones
(principalmente estreptococicas) tienen un papel importante. La mayoria de casos se presentan
en la infancia media, pico de incidencia alrededor de los 9-10 afios.?"%

En relacion con las manifestaciones oculares, puede producirse vasculitis de la arteria
retiniana, con oclusion o aneurisma en el 10-20 % de los pacientes y edema o atrofia del disco
Optico. Clinicamente se han observado amaurosis brusca unilateral y defectos del campo
visual transitorios o permanentes. Otras afecciones menos frecuentes son: epiescleritis,
uveitis, queratitis, lesiones de las arterias orbitarias 0 musculares y hemorragias oculares
masivas.@30)
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Granulomatosis de Wegener es una vasculitis granulomatosa necrotizante sistémica primaria,
caracterizada por la triada clinica de vasculitis granulomatosa, glomerulonefritis y grados
variables de vasculitis de los pequefios vasos, muy rara en nifios. Se reporta en la literatura
vasculitis y vasculopatia oclusiva de la retina (VOR) del 1-13 % de los pacientes, involucro
de la orbita ya sea por inflamacion primaria o por extension del dafio en los senos paranasales
adyacentes o del conducto nasofaringeo, también se han descritos casos con proptosis,
diplopia, alteraciones de la mirada conjugada y pérdida visual 739

Existen otras vasculitis menos frecuentes pero que pueden presentar afecciones
oftalmoldgicas, entre las que se encuentran.

Vasculitis urticariana hipocomplementémica: Se caracteriza por la presencia de urticaria
recurrente y niveles bajos de complemento més al menos dos de los siguientes signos:
demostracién de venulitis (o vasculitis leucocitoclastica) en biopsia cutanea, artritis,
inflamacidén ocular (uveitis/ epiescleritis), dolor abdominal, positividad para anticuerpos C1q
y glomerulonefritis. La positividad de ANA y anti-DNA son criterios de exclusion. Esta
vasculitis se ha asociado a otras entidades, como LES y el sindrome de Sjogren.®

Sindrome de Cogan. Es una enfermedad inflamatoria multisistémica muy rara, el 80 % de los
pacientes se encuentran entre los 14 y 47 afios de edad, aproximadamente el 30 % de los
mismos pueden presentar una vasculitis sistémica grave y en el 38 % hay afectacion ocular
caracterizada por lesiones inflamatorias oculares (queratitis intersticial, uveitis, episcleritis y
escleritis, menos frecuentes papilitis y otras inflamaciones orbitarias) ademas alteraciones del
oido interno (sordera neurosensorial) y sintomas de disfuncion vestibular, como vértigo y
actfenos. 730

Vasculitis monogénicas. Déficit de adenosin deaminasa 2 (DADAZ2). Es un trastorno
autoinflamatorio autosémico recesivo, causado por una mutacion en el gen CECR1 y que se
caracteriza por la aparicion de una vasculopatia necrotizante de inicio temprano con
accidentes cerebrovasculares y rash livedoide/vasculitis cutanea, fiebre recurrente, neuropatia
periférica, hepatoesplenomegalia, afectacion oftalmoldgica (oclusién arteria retiniana,
alteracion nervio optico, diplopia), artralgias, aumento de reactantes de fase aguda e
hipogammaglobulinemia. Estos pacientes pueden presentar un fenotipo muy similar a la
PAN.(2'7'33)

El grupo de enfermedades que pertenecen a las displasias esqueléticas también se asocian a
enfermedades oftalmoldgicas en los nifios. Constituyen un amplio y heterogéneo grupo de
enfermedades Gseas caracterizadas por una alteracion electiva del crecimiento, de la estructura
o de la morfologia del esqueleto, dando lugar a una estatura corta, desproporcionada, antes o
después del nacimiento. Hasta ahora se diferencian alrededor de 300 enfermedades diferentes
presentan una frecuencia de aparicion elevada de aproximadamente 1 en 3000 a 5000 nacidos
vivos.®

Displasia espondiloepifisaria congénita es de rasgo genético autosomico dominante y la
miopia es la principal manifestacion oftalmolégica.®

El sindrome de Stickler, o artroftalmopatia hereditaria, es una condicion dominante, que tiene
caracteristicas oftalmolégicas y orofaciales, sordera y artritis; usualmente se le asocia con
miopia alta; es congenito y no progresivo. Tiene un riesgo considerado de desprendimiento
de la retina.®
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Raquitismo hipofosfatémico: son un grupo de enfermedades caracterizadas por la pérdida
renal de fosfatos, que ocasionan retardo del crecimiento, raquitismo y osteomalacia. En la
literatura revisada no se recogen antecedentes de asociacion de uveitis anterior con raquitismo,
ni lesiones de cdrnea relacionadas con esta enfermedad. En el servicio de uveitis e
inflamaciones oculares del ICO “Ramoén Pando Ferrer” se atendi6 un paciente con sintomas
de inflamacion ocular (uveitis anterior) que comenzaron de forma aguda asociado con
hipopidn, ademas la presencia de depdsitos tipo cristales de vidrio en todo el espesor corneal
en ambos ojos. Estas Gltimas lesiones se han descrito en la cistinosis.®¥

La condrodisplasia punctata consiste en un grupo de displasias caracterizadas por
calcificaciones puntuales en las epifisis, asociadas con corta estatura, piel seca y escamosa
(ictiosis), ocasionalmente defectos cardiacos y cataratas.®

La displasia 6sea de Kniest se caracteriza por una condicion enanoide y alteraciones de la
vision con miopia.?

La Osteogénesis imperfecta (Ol). Es un trastorno genético caracterizado, en la mayoria de los
casos, por una alteracion en la formacion de colageno, lo que le confiere una mayor fragilidad
Osea y riesgo de fracturas con una incidencia estimada entre 1/15 000 y 1/20 000 recién
nacidos, estd considerada dentro del grupo de las enfermedades raras.?) Dentro de las
manifestaciones oculares una de las mas caracteristicas, aunque no patognomonica, es la
coloracion azulada o grisacea de las escleréticas que puede observarse en algunos pacientes.
También pueden aparecer alteraciones corneales, defectos de refraccion y glaucoma.®

El sindrome de Marfan (SM) es un trastorno multiorgénico de base genética; se caracteriza en
lo fundamental, por sobre- crecimiento y debilitamiento de los tejidos afectados, provocando
dafos en diferentes drganos y sistemas (esquelético, ocular, cardiovascular, dural y otros), es
de distribucién uniforme en todo el mundo y la prevalencia es de 1 en 5 000- 10 000 recién
nacidos, no parece variar con el sexo ni con el origen étnico de los pacientes. La subluxacién
(desplazamiento parcial) y la dislocacion (desplazamiento total) del lente o cristalino
conforman la ectopia lentis, que ocurre en el 80 % de los pacientes con el SM, es usualmente
bilateral y aparece en la infancia. EI aumento del angulo axial del globo ocular y la
subluxacion del cristalino contribuyen a la miopia, el estrabismo aparece en el 20 % de los
casos Y la diplopia en casi todos.?"

El sindrome de Ehlers-Danlos (SED). Constituye un grupo de desordenes hereditarios del
tejido conectivo; se caracteriza por presentar la triada clasica de hiperlaxitud articular,
extensibilidad dérmica y fragilidad tisular. La delgadez o afinamiento de la cornea, se
acompafia del riesgo aumentado de ruptura espontéanea; el keratocono y keratoglobus estaran
presentes tempranamente; otras complicaciones oculares, como desprendimiento de retina y
miopia, pueden enturbiar el prondstico visual en estos pacientes.®2"

Los errores innatos del metabolismo o enfermedades metabolicas hereditarias, se definen
como trastornos bioquimicos determinados genéticamente en la estructura o en la funcion de
las moléculas proteicas, o en ambos. Las enfermedades metabdlicas hereditarias tienen una
baja incidencia (1:15 000), pero su estudio es muy importantes por la magnitud del problema
de salud que ocasionan a causa de su gravedad, entre estas la homocistinuria tiene un caracter
autosémico recesivo (1:200 000 nacidos vivos), en general aparece después del tercer afio de
vida, se asocia con alteraciones oftalmoldgicas como la subluxacion del cristalino (ectopia del
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cristalino), lo que puede causar una miopia e iridodonesis (temblor del iris). Se describe
también la presencia de glaucoma, cataratas, desprendimiento de la retina y atrofia optica.*-?
Dentro de estas las enfermedades por depdsito lisosomal se acompafian de diferentes
manifestaciones oculares entre las que se encuentran las opacidades corneales, glaucoma,
estrabismo, atrofia dptica y ceguera.®

Sindrome poliglandular autoinmunitario (SPA) es una rara entidad que se caracteriza por la
asociacion de al menos dos insuficiencias glandulares, mediadas por mecanismos
autoinmunitarios en la infancia, se define como la coexistencia de una o varias alteraciones
autoinmunitarias de las glandulas endocrinas con otras patologias inmunitarias (no
endocrinas) y con la pre- sencia de anticuerpos circulantes 6rgano especificos dirigidos contra
los 6rganos blancos. Es el sindrome autoinmunitario que tiene la mayor combinacion de
enfermedades autoinmunitarias y de anticuerpo en forma simultanea en un mismo individuo.
El SPA tipo | comienza a manifestarse en la infancia, entre 3-5 afios, o en la adolescencia, en
general en poblaciones caracterizadas por alto grado de consanguinidad. Se asocia con la
presencia de sindrome de Sjdgren, queratoconjuntivitis y blefaritis.®"

La sarcoidosis pediatrica incluye un espectro de patologias inflamatorias granulomatosas de
la infancia caracterizadas por la presencia de granulomas epitelioides no caseificantes en
diferentes 6rganos y tejidos. El sindrome de Blau (SB) y la sarcoidosis de inicio precoz, son
respectivamente las formas familiar y esporadica de una misma enfermedad autoinflamatoria
granulomatosa. Clinicamente presenta un debut temprano (generalmente por debajo de los 4
afios) y se caracteriza por la triada de dermatitis, artritis y uveitis. La sarcoidosis tipo adulto
tiende agruparse al inicio de la adolescencia, manifestindose como una enfermedad
multisistémica con fiebre, adenopatias e infiltracion visceral granulomatosa. El curso clinico
en la infancia suele ser atipico, muy similar a la AlJ, la afeccidn ocular es mas frecuente en
nifilos mas jovenes, la uveitis anterior es la manifestacion mas comun, la sarcoidosis juvenil
puede afectar todos los segmentos del ojo, por ejemplo en forma de vasculitis retiniana,
enfermedad corioretiniana o inflamacion del nervio Optico, generalmente unilateral en las
formas agudas y bilateral en las cronicas. Hasta el 80 % de las uveitis aparecen antes o durante
el primer afio de diagnostico de las manifestaciones sistémicas. Presenta evolucion potencial
a panuveitis grave con coroiditis multifocal y se asocia a alto riesgo de morbilidad visual. %35
La amiloidosis o enfermedad amiloide constituye un grupo heterogéneo de enfermedades
caracterizada por el depdsito extracelular de material proteico antélogo, fibrilar, con estructura
molecular terciaria en disposicién B plegada; el depdsito de amiloide provoca de forma
progresiva, la sustitucién y la destruccion del parénquima en los érganos afectados, que causan
alteraciones funcionales diversas segun la localizacion e intensidad del deposito, incluyendo
al globo ocular y a los anexos. Es una enfermedad rara en los nifios. EI compromiso
conjuntival primario es un hallazgo clinico poco frecuente, aunque se cree que su diagndstico
estd sobreestimado, puede simular una enfermedad maligna o inflamatoria conjuntival, estos
depdsitos pueden extenderse y producir ptosis palpebral, muchas veces suelen sangrar con
facilidad por lo que el sintoma méas frecuente de presentacion son las hemorragias
subconjuntivales recurrentes. El diagndstico de certeza se realiza con la biopsia de la lesion.
En las formas heredofamiliares se observa la amiloidosis vitrea, (transtiretina) y corneales
(gelsolina, queratoepitelina).*-?)
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Teniendo en cuenta todo lo recogido en la literatura, es importante enfatizar en la importancia
de profundizar en el estudio y manejo de aspectos esenciales presentes en la relacion entre
enfermedades reumaticas y las diversas manifestaciones oftalmoldgicas. El examen
oftalmoldgico proporciona al oftalmélogo la oportunidad de realizar una contribucion singular
al diagndstico de las enfermedades sistémicas ya que el diagndstico correcto de estas, permite
una adecuada evaluacion de los pacientes, identificar los enfermos con mal pronostico, los
signos inflamatorios, aliviar sintomas de la enfermedad , evitar complicaciones e instaurar de
manera precoz y enérgica si fuera necesario los diferentes tratamientos asi como encaminar
la rehabilitacion en los casos que fuera necesario.

Resulta indispensable desarrollar estrategias para garantizar la atencién multidisciplinaria,
enfatizando en la dificil tarea de mejorar los esquemas terapéuticos, el apego al tratamiento y
la educacion de pacientes y sus familiares, estos ultimos juegan un rol fundamental en las
edades pediéatricas, todo esto nos permite lograr un manejo integral méas eficiente de la
enfermedad articular y ocular, evitar cualquier tipo de discapacidad, incorporacion activa a la
sociedad y disminuir los costos sociales y sanitario al paciente y la familia.
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