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RESUMEN

Objetivo/Método: Se presenta un caso clínico de un paciente con artritis crónica juvenil (ACJ)
de instauración sistémica asociada a uveítis anterior bilateral, lo cual suele ser infrecuente.
Posteriormente presenta queratopatía en banda y cataratas. En las últimas revisiones se
observa una retinosis pigmentaria, confirmada electrorretinográficamente. A partir de lo
anteriormente expuesto se hace una revisión de la enfermedad y de sus complicaciones ocu-
lares.

Discusión: El inicio sistémico de la ACJ supone un 20% de los casos. La uveítis anterior en
este subgrupo es muy rara. Debido a que el inicio de la inflamación ocular en la ACJ es
asintomático, resulta muy importante realizar un control rutinario y diagnóstico precoz,
para así evitar complicaciones irreversibles para la funcionalidad ocular.
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SUMMARY

Purpose/Methods: Description of a clinical case of a patient with Juvenile Chronic Artitis
(JCA) with systemic onset associated to an anterior bilateral uveitis, which is not frequent.
The patient later showed band keratopathy and cataracts. During the last two revisions, reti-
nitis pigmentosa was observed and confirmed with the electroretinograph. After these
observations, revision of the disease and its possible complications was performed.

CASOS CLÍNICOS



INTRODUCCIÓN

La artritis crónica juvenil (ACJ) es una
enfermedad inflamatoria, poco frecuente e
idiopática. Aparece en niños menores de 16
años de edad, los cuales son seronegativos
para el factor reumatoide IgM. 

Basándose en la forma de comienzo de la
enfermedad y en la extensión de la afectación

articular durante los primeros 6 meses se dis-
tinguen tres subgrupos diferentes de ACJ:
pauciarticular, poliarticular y de comienzo
sistémico o enfermedad de Still (1).

La forma de inicio pauciarticular supone
un 60% de los casos, es más frecuente en
niñas y con un pico máximo de edad al
comienzo de 2 años. Se afectan cuatro o
menos articulaciones, generalmente las rodi-
llas. Un 75% de éstos son anticuerpos anti-
nucleares (ANA) positivos. La uveítis apare-
ce en un 20% de los niños, y como factores
de riesgo para presentarse están el inicio pre-
coz de la ACJ y los hallazgos positivos de
ANA y HLA-DR5.

La forma de inicio poliarticular supone un
20% de los casos, también es más frecuente
en niñas y su comienzo puede aparecer a
todo lo largo de su infancia. La artritis afecta
a 5 o más articulaciones y de forma simétri-
ca. El 40% de los niños son ANA positivos y
las uveítis aparecen en un 5% de los casos.

Por último la forma de inicio sistémico
constituye un 20% de los casos, afecta por
igual a ambos sexos, y puede aparecer a cual-
quier edad. Los signos sistémicos incluyen
fiebre, y al menos uno de los siguientes sig-
nos: eritema maculopapular, linfadenopatías
generalizadas, hepatoesplenomegalia o peri-
carditis. La artritis no siempre está presente
desde un principio y sólo una minoría desa-
rrolla una poliartritis progresiva posterior. El
factor reumatoide, los ANA y los HLA son
negativos. En este subgrupo la uveítis es muy
rara.

CASO CLÍNICO

Paciente varón que a los 3 años de edad
presenta paniculitis, fiebre intermitente, alte-
raciones poliarticulares, retraso ponderoesta-
tural y hepatoesplenomegalia. Al cabo de
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Discussion: The systemic onset of JCA happens in 20% of the cases. Anterior uveitis happens
rarely in this sub-group. Due to the asymptomatic onset of ocular inflammation in JCA, it
is important to perform routine controls and early diagnosis to avoid irreversible complica-
tions of the ocular function. 
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unos meses debuta con ojo rojo y disminu-
ción de la agudeza visual de ambos ojos,
observándose en la biomicroscopia: tyndall,
sinequias iridocristalinianas y depósitos
endoteliales. Se implanta tratamiento con
midriáticos y corticosteroides. Posteriormen-
te además de presentar nuevas crisis de uveí-
tis, comienza una queratopatía en banda
(figs. 1 y 2), para la cual se realiza desepite-
lización corneal y se instaura tratamiento con
EDTA. 

A la edad de 13 años se le diagnostica una
ectasia de aorta ascendente asintomática y
presenta un retraso ponderoestatural muy
importante (edad ósea correspondiente a un
niño de 8 años ), por lo cual se hicieron estu-
dios para descartar un origen endocrinológico.

Actualmente el paciente tiene 28 años de
edad, presentando cataratas secundarias,
sinequias iridocorneales, siendo la PIO nor-
mal y su agudeza visual para el ojo derecho
de 0,1 y para el izquierdo de 0,2 (fig. 3). En
el estudio de fondo de ojo se observa una
gran palidez papilar, los vasos son muy fili-
formes y todo ello acompañado de lesiones
pigmentadas, lo que nos lleva a la sospecha
de una retinosis pigmentaria asociada (fig.
4), la cual se confirma con un ERG patológi-
co (amplitud reducida de la onda b).

DISCUSIÓN

La uveítis es una afectación frecuente de
algunas enfermedades reumáticas de la
infancia, entre las que se encuentran la ACJ,
la artritis psoriásica juvenil y la espondilitis
anquilosante (1).

En la ACJ la uveítis anterior es crónica, no
granulomatosa y bilateral en el 70% de los
casos. En los casos que se presenta de forma
bilateral, como ocurrió en nuestro paciente,
la gravedad de la inflamación intraocular
suele ser simétrica. La presentación es casi
siempre asintomática, incluso con presencia
de alta celularidad en el humor acuoso y ésta
puede detectarse en una exploración rutinaria
con lámpara de hendidura. 

Los signos clínicos suelen ser ojo poco
rojo, precipitados queráticos y sinequias pos-
teriores en uveítis de larga evolución no

detectadas o tratadas. En el caso de nuestro
paciente, como se observó en las imágenes,
(fig. 3) aparecen sinequias posteriores proba-
blemente porque algunas de sus crisis no fue-
ron detectadas (2,3).

Respecto al curso clínico de la enferme-
dad, en un 10% de los casos la uveítis es
leve, en un 50% es moderada y en un 25% la
inflamación intraocular es muy grave, dura
varios años, pudiendo llegar incluso a produ-
cir ceguera (4). En este subgrupo, puede apa-
recer queratopatía en banda, cataratas y glau-
coma inflamatorio secundario. Nuestro
paciente presenta todas estas complicaciones
excepto el glaucoma secundario, pues sus
presiones intraoculares estuvieron siempre
dentro de la normalidad.
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Fig. 3: Como
complicaciones de
la inflamación
intraocular grave
que presentó,
aparecen
cataratas y
sinequias
iridocorneales;
las cuales se
reflejan en la
imagen.

Fig. 4: Imagen
funduscópica, que
muestra con
dificultad por la
opacidad
cristaliniana,
palidez papilar,
vasos filiformes y
lesiones
pigmentadas.
Todo ello
compatible con su
retinosis
pigmentaria.



Está descrito en la literatura que pacientes
con ACJ pueden presentar además retinosis
pigmentaria, como ocurre en el caso descri-
to. Esto es un hecho muy excepcional.

Los corticoides tópicos son inicialmente el
tratamiento de elección y la mayoría de los
pacientes responden. Aquellos con respuesta
pobre son también a menudo resistentes a la
terapia con corticoides sistémicos, a pesar
que pueden responder a las inyecciones
perioculares. El empleo de agentes citotóxi-
cos está en discusión.

CONCLUSIÓN

Debido a que el inicio de la inflamación
intraocular, como ya se ha dicho, suele ser
asintomático, es muy importante que los
niños de riesgo sean sometidos a un control
regular durante al menos 7 años desde el ini-
cio de la artritis. Para que esto se pueda lle-
var a cabo es necesario concienciar a los
pediatras de la gravedad de la enfermedad,
por ser ellos quienes deben remitirnos al
paciente.

La pauta de actuación recomendada en la
mayoría de las publicaciones (5), consiste en
realizar una exploración con lámpara de hen-
didura dependiendo de los factores de riesgo:

• Inicio sistémico: revisión anual.

• Inicio poliarticular: revisión cada 9
meses.

• Inicio poliarticular + ANA: revisión
cada 6 meses.

• Inicio pauciarticular: revisión cada 4
meses.

• Inicio pauciarticular + ANA: revisión
cada 6 meses.
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