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INTRODUCCIÓN

Vamos a intentar poner al día los dife-
rentes nombres por los que ha pasado la ar-
tritis crónica juvenil (ACJ) llamada así en
Europa desde que en 1977 se acordó darle
este nombre bajo los auspicios de la EULAR
(Liga Europea contra el Reumatismo) y de
la OMS en la ciudad de Oslo. Esta fue la
conclusión a la que llegó la comisión de ex-
pertos allí reunida y se debían abandonar
los términos de artritis reumatoide juvenil,
poliartritis crónica juvenil y enfermedad de
Still.

Asimismo quedó establecido que la ACJ
se definía como: la presencia de artritis (de-
finida como inflamación o dolor y limita-
ción del movimiento de una articulación)
en un sujeto menor de 16 años, que persis-
tiera como un tiempo mínimo de 3 meses y
que la forma de comienzo podía ser sisté-
mica, poliarticular o pauciarticular u oligo-
articular, en función del número de arti-
culaciones afectadas según fuera de 4 o más.
Por estar basado el concepto de ACJ en un
criterio clínico tan amplio, era necesario des-
cartar todo una serie de procesos con ar-
tritis que no cumplieran todos los criterios,
pero quedaban englobadas entidades como
la artritis psoriásica, las espondiloartropa-
tías y las artritis crónicas asociadas a pato-
logía inflamatoria intestinal que pudieran
debutar antes de los 16 años.

Los criterios propuestos por la Ameri-
can Rheumatism Association (ARA), actual-
mente denominada American College of Rheu-
matology (ACR), difieren de los criterios de
EULAR. Primero en la duración del tiempo
mínimo que ellos lo consideran de 6 sema-
nas, segundo en que la positividad del fac-
tor reumatoide (FR) para los americanos no
modifica la clasificación en cambio para los
europeos si se halla presente se le denomina
artritis reumatoide juvenil (ARJ), tan im-
portante es este punto y tanta confusión ge-
nera, que para los americanos se llama ARJ

a todo el grupo clasificatorio y sin embargo
para los europeos solo se llama ARJ aque-
lla ACJ que tiene el FR positivo (es decir la
artritis crónica juvenil poliarticular seropo-
sitiva). Por último los americanos no inclu-
yen en la clasificación de ACJ las espondi-
loartropatías.

Hasta este punto quisiera dejar claro
esta confusión que se creó y que era difícil
de entender para quienes no trabajaban en
este tipo de enfermedades. Había discor-
dancia de nombres, pero también había dis-
cordancia en clasificar las enfermedades, no
se podía continuar así y era importante po-
derse poner de acuerdo. Estos acuerdos se
debían tomar en comisiones y estas comi-
siones deberían estar formadas por médi-
cos de todos los continentes.

Pero todavía se podía complicar un poco
más la cosa cuando se explicaba los subgru-
pos de la clasificación. La forma sistémica
aparecía en ocasiones sin artritis y esta se pre-
sentaba a los 2-3 meses de iniciado el pro-
ceso y entonces se le denominaba incom-
pleta. La forma pauciarticular u oligoarticular
que es la que tiene afectación hasta 4 arti-
culaciones, en ocasiones evoluciona a 5-6 y
no tiene las características de una forma po-
liarticular. La forma pauciarticular u oligo-
articular que afecta a las espondiloartropa-
tías, éstas representan un conjunto de
enfermedades de difícil caracterización y cla-
sificación, dado que, primero no existe una
serie de criterios diagnósticos adaptados a
pacientes pediátricos y segundo que con fre-
cuencia estas enfermedades son indiferen-
ciables durante los primeros años de su evo-
lución de la artritis oligoarticular, dado que
la afectación axial característica de estos pro-
cesos puede no estar presente en pacientes
pediátricos o sólo aparecer muchos años des-
pués del inicio de los síntomas. Asimismo la
inclusión tradicional de la artritis psoriásica
dentro del grupo de las espondiloartropatías
no parece ser apropiada, dado que sólo una
de las cinco formas clínicas de la enferme-
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dad se caracteriza por la afectación axial y la
presencia del antígeno HLA-B27 definitoria
de este conjunto de enfermedades. Por otro
lado la presencia de entesopatía (inflamación
en el punto de inserción de los tendones en
el hueso) es una característica clínica muy
útil a la hora de alertar al clínico del posi-
ble desarrollo de afectación axial en el futuro,
dado que, aunque no es exclusiva de es-
pondiloartropatía, sí que es mucho más fre-
cuente en este conjunto de enfermedades.

Con todos estos problemas que son de
por sí muy complicados, la Liga Internacio-
nal contra el Reumatismo (ILAR, asociación
que comprende reumatólogos de todos los
continentes) ha creado un comité para emi-
tir nuevos criterios y nueva denominación de
estas artritis crónicas y que se puedan poner
de acuerdo empezando por la denominación
e intentar hacer un borrón y cuenta nueva.

Hasta esta fecha los nombres que se ba-
rajaban eran: ACJ en Europa. ARJ en Amé-
rica y Canadá. Poliartritis crónica juvenil
ó enfermedad de Still en el Reino Unido.

En el año 1994 en la reunión de ILAR que
tuvo lugar en Santiago de Chile ya se hizo
una primera propuesta auspiciada por Task
Force of the Pediatric Standing Committee of the
International League for Rheumatology, un grupo
internacional que planteó la reforma del nom-
bre y la clasificación que vamos a exponer.
En el año 1997 el Comité Pediátrico de ILAR,
tuvo una segunda reunión en Durban (África
del Sur) desde el 17-20 de Marzo. Los miem-
bros de ese Comité repasaron los criterios
para la clasificación de las artritis crónicas en
los niños, así como todos los comentarios que
surgieron para poder llegar a un acuerdo. La
meta de este Comité era desarrollar los cri-
terios que pudieran identificar los grupos ho-
mogéneos de niños con artritis crónica, para
facilitar la investigación inmunológica y los
resultados terapéuticos.

Los términos artritis reumatoide juvenil
(ARJ) y artritis crónica juvenil (ACJ) son los
mayores motivos de discordia y por tal mo-

tivo deben desecharse. Así pues se adopta de
forma mayoritaria la denominación de artri-
tis idiopática juvenil (AIJ) como un término
intermedio, para indicar que es un proceso
de la infancia, que se caracteriza principal-
mente por artritis que persiste durante 6 se-
manas como mínimo y que no se puede atri-
buir a ninguna causa conocida actualmente.
Este término idiopática evita de una forma
rotunda el crónico y el reumatoideo y reco-
noce que el origen de estas enfermedades
es todavía desconocido, por tal motivo se le
denomina artritis idiopática juvenil (AIJ).

Se llegó a un consenso para definir 7 ca-
tegorías con el fin de asegurar una gran ho-
mogeneidad dentro de las categorías con
unas exclusiones determinadas. Se deter-
minó una nueva categoría con 2 subdivi-
siones, con objeto de clasificar aquellos ni-
ños con artritis idiopática que no encajara
en ninguna categoría o cumpliera criterios
para 2 o más categorías. Se asume que la
manifestación de la enfermedad ha de co-
menzar antes de los 16 años para todas las
categorías, aunque se reconoce que la edad
es arbitraria, pero no existía ningún otro pa-
rámetro fiable que pudiera definir de forma
universal la definición de juvenil en cuanto
al inicio de la manifestación del proceso.

Estos grupos o entidades definidas son:
1. Artritis idiopática juvenil (AIJ) de

forma de inicio sistémica.
2. AIJ de forma de inicio oligoartritis

persistente.
3. AIJ de forma de inicio oligoartritis ex-

tendida.
4. AIJ de forma de inicio poliartritis FR

positivo.
5. AIJ de forma de inicio poliartritis FR

negativo.
6. Artritis psoriásica.
7. Artritis-entesitis.
8. Otras artritis en las que también hay

2 subgrupos:
a) Cumple criterios para más de una de

las categorías.

b) No cumple criterios para ninguna ca-
tegoría.

AIJ DE INICIO SISTÉMICO

Definición. Artritis precedida o no por fie-
bre de al menos 2 semanas de duración,
confirmada al menos durante 3 días conse-
cutivos y que además se acompaña de uno
o más de los siguientes síntomas:

1. Exantema evanescente.
2. Linfadenopatía generalizada.
3. Hepatoesplenomegalia.
4. Serositis.

Exclusiones. No se especifican exclusiones,
pero obliga siempre al diagnóstico diferen-
cial con procesos infecciosos o neoplásicos.

Comentarios. La diferencia más importante
con los criterios de Santiago de Chile es que
se desestima la artritis sistémica probable,
es decir las manifestaciones sistémicas de
enfermedad (fiebre, rash cutáneo, etc.) sin
la presencia de artritis. Se sugiere que el
diagnóstico de artritis sistémica no se de-
fina hasta que la manifestación articular no
este presente (en un 33% de pacientes no se
advierte la presencia de artritis en las pri-
meras fases de la enfermedad, es por lo que
antes si se detectaba la fiebre con sus ca-
racterísticas típicas y el rash, pero además
había adenopatías serositis o hepatoesple-
nomegalia, descartando igualmente los pro-
cesos infecciosos ó neoplásicos, se hablaba
de enfermedad sistémica probable).

No se ha precisado la presencia del an-
tígeno HLA-B27 en la forma sistémica, es-
pecialmente en los niños que tienen recaí-
das desencadenadas por infecciones.

En muchos niños después de la fase sis-
témica queda la artritis persistente de forma
intensa.

En cuanto a las alteraciones del labora-
torio se mantienen la leucocitosis y trom-
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bocitosis así como el aumento de las prote-
ínas de fase activa como la velocidad de se-
dimentación y la PCR como marcadores de
actividad, y como dato notable a tener muy
en cuenta es la ausencia de otros marcado-
res como son los anticuerpos antinucleares
(ANA) y el FR, lo cual hace probable la hi-
pótesis de que se trata de una enfermedad
distinta.

No se sabe si alguna de estas variaciones
mencionadas pueden formar subgrupos den-
tro del mismo proceso con características evo-
lutivas y pronosticas diferentes, será una cosa
a tener muy en cuenta con el tiempo.

OLIGOARTRITIS

Definición. Artritis que afecta entre 1 y un
máximo de 4 articulaciones en los primeros
6 meses de enfermedad. En la clasificación
de Santiago de Chile se diferencian 2 sub-
grupos:

Oligoartritis persistente: en la que no se
afectan más de 4 articulaciones a lo largo de
su enfermedad.

Oligoartritis extendida: afecta a un to-
tal e 5 o más articulaciones diferentes des-
pués de los 6 meses de iniciado el proceso.

Exclusiones. 1. Historia familiar de psoria-
sis (confirmada por especialista) al menos
presente en un familiar directo de primer o
segundo grado. 2. Historia familiar de HLA-
B27 positivo asociado a enfermedad en un
familiar directo de primer o segundo grado.
3. Factor reumatoide positivo. 4. Varones
HLA-B27 positivo con brote de artritis des-
pués de los 8 años de edad (ya que proba-
blemente estarán afectos de entesitis). 5. Cri-
terios de artritis sistémica.

Comentarios. Los niños de corta edad tie-
nen una incidencia aproximada del 50% de
positividad de ANA y en muchas series se
clasifica a ellos con base a la presencia de

uveítis y son predominantemente mujeres.
Según las series, entre un 12 y un 20% de
los casos, después de los 6 años evolucio-
nan a la forma poliarticular. En estos niños
que han evolucionado a la forma poliarti-
cular, los índices analizados de intensidad
(número de articulaciones activas, inciden-
cia de erosiones o pérdida de espacio inte-
rarticular en radiografías simples, etc.) son
mucho peores. Estas diferencias clínicas y
genéticas, vuelven muy probablemente el
hecho de que el tipo de evolución de la en-
fermedad permita diferenciar a pacientes
con 2 subclases diferentes.

En esta clasificación se agrupan las oli-
goartritis persistentes y extendidas en la
misma categoría a diferencia de los criterios
de Santiago de Chile, por considerar actual-
mente indistinguibles una forma u otra du-
rante los primeros 6 meses de enfermedad y
se reconocen como 2 subgrupos ya que que-
dan definidos a lo largo de la enfermedad.

La oligoartritis es la categoría más vo-
luminosa de todos y es difícil de definir con
precisión, pero se pide la afectación de 4 ar-
ticulaciones y las exclusiones explicadas an-
teriormente, de esta forma se piensa que
cumpliendo estos criterios, será apropiado
facilitar la homogeneidad del grupo que es
lo que se pretende.

AIJ POLIARTICULAR FR POSITIVO

Definición. Artritis con afectación en más
de 5 articulaciones durante los primeros 6
meses de la enfermedad, asociada a la po-
sitividad del FR determinada al menos en
2 ocasiones durante 3 meses.

Exclusiones específicas. Historia familiar
de psoriasis.
Comentarios. La artritis de comienzo po-
liarticular con positividad de factor reuma-
toide tiene la incidencia más baja, pues se da
en el 5% aproximadamente de todas las AIJ.

El problema principal es la validez de defi-
nirla en base a una prueba de laboratorio.
Los factores reumatoides son anticuerpos
que reaccionan con determinados antígenos.
De manera clásica es el factor reumatoide
IgM contra la IgG. Los resultados de los es-
tudios deben ser positivos en 3 o más oca-
siones consecutivas y persistir durante un
año como mínimo. Se advierte un gran pre-
dominio de mujeres y en más del 90% de las
series se señala que muchas de ellas tienen
más de 8 años cuando comienza su artritis.

La evolución de las artritis es hacia le-
siones erosivas de manera muy temprana.
Afectan a grandes y pequeñas articulacio-
nes que tienden a ser simétricas. Aparecen
nódulos en los lugares de roce, que la ma-
yoría de veces son los codos. Una de las ra-
zones importantes para diferenciar estos ni-
ños es por la necesidad de comenzar de
forma temprana con el metotrexate. No se
aprecia uveítis en estos pacientes, pero a ve-
ces pueden presentarse manifestaciones
oculares como queratitis o síndrome de Sjö-
gren (síndrome seco), igual que ocurre en
la artritis reumatoide del adulto.

AIJ POLIARTICULAR FR NEGATIVO

Definición. Artritis con afectación de 5 o
más articulaciones durante los 6 primeros
meses de la enfermedad y el FR es negativo,
en 2 determinaciones practicadas durante
3 meses.

Exclusiones específicas. El FR positivo.

Comentarios. Se advierte en esta enferme-
dad dos picos en cuanto a la edad de inicio
del cuadro, uno en niños pequeños entre los
2 y 3 años de vida y otro en la etapa de la pre-
adolescencia. En cuanto al sexo se aprecia
una mayor incidencia en niños que en niñas.

La afectación articular es de grandes y
pequeñas articulaciones que tienden a ser
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persistentes. La tenosinovitis, en particular
en las muñecas, se observa muy a menudo
y a veces es difícil diferenciarla de la artri-
tis intercarpiana. Rara vez aparecen los nó-
dulos subcutáneos. Un 10% de estos pa-
cientes presentan uveítis crónica. Los ANA
son positivos en muchas ocasiones.

ARTRITIS PSORIÁSICA

Definición. La artritis psoriásica se describe
como artritis y psoriasis o bien artritis e his-
toria familiar de psoriasis en padres o her-
manos y además de: 1. Dactilitis en el
paciente; o 2. Alteraciones en las uñas (pun-
teado u onicolisis) en el paciente.

Exclusiones específicas. FR positivo.

Comentarios. Esta afectación se suele in-
cluir con las espondiloartropatías, pero cada
vez se intenta definir como una entidad que
tiene unas características propias que la dis-
tingue del resto de las mismas. Se advierte
un predominio en niñas. La artritis suele ser
asimétrica, afecta a grandes articulaciones,
pero cuando se alteran las pequeñas arti-
culaciones de los dedos de las manos o de
los pies, les da un aspecto muy especial de
“dedos en salchicha” es decir la hinchazón
no solo abarca la articulación sino que se ex-
tiende más allá de la cápsula articular, afec-
tando con frecuencia los tendones flexores.
En las uñas hay microdepresiones, más vi-
sibles en los dedos de las manos.

La mayoría de los niños suelen tener un
comienzo oligoarticular, pero con el tiempo
termina haciendo la afectación poliarticular.
La mitad de los pacientes se acompañan o
inician el proceso con una erupción cutánea
psoriasiforme antes de presentar la artritis,
pero en la otra mitad se inicia sin la presen-
cia de la lesión cutánea. Puede haber uveítis.
Los ANA pueden ser positivos y el HLA-B27
tiene una incidencia muy baja de positividad.

ARTRITIS RELACIONADA CON ENTESITIS

Definición. Es la presencia de artritis y en-
tesitis o bien artritis y al menos 2 de los si-
guientes signos clínicos: 1. Artralgia sa-
croilíaca. 2. Dolor inflamatorio de la
columna vertebral. 3. Presencia de HLA-
B27. 4. Historia familiar (en parientes de pri-
mer o segundo grado) de al menos una de
las manifestaciones siguientes: a) uveítis an-
terior con dolor, enrojecimiento o fotofobia;
b) espondiloartropatía confirmada por es-
pecialista; c) Enfermedad inflamatoria in-
testinal. 5. Uveítis anterior que se asocia ge-
neralmente con dolor, enrojecimiento o
fotofobia.

Exclusiones específicas. 1. FR positivo o
ANA positivo. 2. Artritis asociada a enfer-
medad inflamatoria intestinal.

Comentario. Este grupo de pacientes co-
rresponde al comienzo oligoarticular tar-
dío, que suelen ser niños y presentan un alto
índice (en algunas series el 80%) de positi-
vidad del HLA-B27. También es importante
tener en cuenta la presencia de entesis, mu-
chos niños presentan dolores bien espon-
táneos o bien motivados por la presión en
el lugar de inserción del tendón de Aquiles
o bien a nivel plantar, así como en el punto
de inserción del tendón del cuadriceps en
la rótula o bien en la tuberosidad tibial. La
afectación articular corresponde a grandes
articulaciones, rodilla, cadera, tobillo o mu-
ñeca, puede acompañarse también de do-
lor a nivel de la articulación sacroilíaca, pero
las alteraciones radiológicas a nivel de esta
articulación suele ser más tardío.

OTRAS ARTRITIS

Definición. Niños con artritis de causa des-
conocida que persiste al menos 6 semanas
y además: 1. No cumple criterios de nin-

guna de las otras categorías. 2. Cumple al-
gún criterio de más de una de las otras ca-
tegorías.

Exclusiones. Pacientes que cumplen crite-
rios de otras categorías.

Comentario. Una evaluación cuidadosa de
esta categoría podría demostrar de una
forma interesante, señalar la necesidad de
aumentar otras categorías, crear subgrupos
o bien identificar nuevas categorías de ar-
tritis.
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