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EDITORIAL

Fiebre reumática aguda

A. Carceller-Blanchard

Departamento de Pediatría. CHU Sainte-Justine. Universidad de Montreal. Canadá.

Cuenta la leyenda que Vito intervino
en el espíritu del hijo del Empera-
dor Diocleciano (243-313) y lo curó
de la llamada Danza de San Vito.
Probablemente si Vito hubiera naci-
do en nuestra era, no hubiera sido
nunca santo, se sabe actualmente
que la corea se cura sola, sin trata-
miento y sin milagro.
Vito (murió en 303) es el patrón de
los niños, por esa razón se le llama
Danza de San Vito o Corea de Sy-
denham.

CASO CLÍNICO

1838. Una niña de 10 años que 12 días antes había em-

pezado a quejarse de síntomas reumáticos; dolor en las

piernas, con hinchazón de las muñecas y otras articula-

ciones. Seis días después, desarrolló corea: su cabeza gi-

raba constantemente de un lado al otro de la cama; abría

y cerraba sus labios haciendo un chasquido con la boca y

cuando intentaba sacar la lengua tenía dificultad para de-

jarla fuera y tenía que hacer una mueca tremenda. El pul-

so era rápido e irregular dejando sospechar que el cora-

zón estaba afectado. Dieciséis días después, la niña

murió. A la autopsia, Bright1 descubrió que el pericardio

y el endocardio estaban afectados. Una disección cuida-

dosa del cerebro no mostró ninguna anomalía2.

DEFINICIÓN

La fiebre reumática aguda (FRA) es una enfermedad infla-

matoria tardía, secuela no supurada de una infección de vías

respiratorias superiores con el estreptococo del grupo A.

HISTORIA

La artritis migratoria aguda es citada desde los tiempos

de Hipócrates, un físico nacido 460 a.C. en la isla de Cos

en Grecia. Corea proviene de la palabra griega “khoreia”

que significa “danza”. Fue introducida por Paracelsus

(1493-1541) para describir los movimientos histéricos de

fanáticos religiosos en la Edad Media. El concepto de fie-

bre reumática comprende manifestaciones conocidas

como “reumatismo” desde el siglo XVII y fue descrito por

Guillaume Du Baillou en Francia (1538) y por Thomas

Sydenham en Inglaterra (1686)3. Sydenham utilizó la de-

signación de Danza de San Vito para describir la corea4.

En 1761 Morgagni, en Italia, describió las lesiones valvu-

lares. José-Irené Itard mantuvo una tesis en París de

24 páginas para su graduación en la Escuela de Medicina

titulada “Considerations sur le Rhumatisme de Coeur”

(1824)5. Richard Bright en 1838, un eminente físico lon-

dinense realizó una Conferencia en el Colegio de Médi-

cos de Londres, asociando la corea con enfermedades del

pericardio2. El Dr. James Kingston Fowler en 1874, quien

trabajaba como Médico del Hospital King’s College, con-

trajo la fiebre reumática y en colaboración con Walter Bu-

tler Cheadle, fueron los primeros que describieron la

amigdalitis como precursor de la enfermedad6. En 1904,

Aschoff describe los nódulos cardíacos. En 1928 en Nue-

va York, F. Swift avanza la hipótesis que la fiebre reumá-

tica resulta de una hipersensibilidad al estreptococo. En

1932, Edgar W. Todd evidencia y soporta la hipótesis de

una patogénesis inmunológica en el desarrollo de la en-

fermedad de fiebre reumática con el descubrimiento de

las antiestreptolisinas4. En 1944, T. Duckett Jones da su

primera conferencia sobre la fiebre reumática.

EPIDEMIOLOGÍA

En Estados Unidos, la incidencia de fiebre reumática

era de 100-200 casos por 100.000 de población en 1900 y

de 50 por 100.000 en 1940. Hasta la década de 1980 hubo

una disminución considerable llegando a 0,5 por 100.000,

con algunos brotes aislados7-14. En Europa, también se

ha producido la misma disminución llegando a ser una

enfermedad rarísima. Sin embargo, en los países subde-

sarrollados, la fiebre reumática continúa siendo endémi-

ca, siendo la causa la más importante de enfermedad car-

díaca adquirida en jóvenes adultos.

Los factores implicados en la disminución de la inci-

dencia de fiebre reumática continúan siendo desconoci-

dos15. En el siglo pasado, las condiciones de vida han
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mejorado en la mayoría de países desarrollados, qui-

zá que la virulencia del estreptococo A ha disminuido o

bien que la resistencia del humano a esta infección ha au-

mentado. También el tratamiento con penicilina ha con-

tribuido a la disminución de la morbilidad y la mortalidad

debido a las infecciones estreptocócicas, incluyendo la

fiebre reumática. La disminución de la incidencia de fie-

bre reumática antes del descubrimiento de la penicilina

continúa sin explicación16. En la última década, la inci-

dencia y la prevalencia de esta enfermedad han conti-

nuado disminuyendo así como la mortalidad17-19. Los fac-

tores que han contribuido pueden estar en relación con

el huésped, con el medio ambiente o con el germen17.

La fiebre reumática en general se presenta entre los

5 y los 18 años de edad y es rara antes de los 3 años.

PATOGENIA

A pesar de todas las investigaciones epidemiológicas y

clínicas, la patogenia de la fiebre reumática continúa sien-

do desconocida20. Los factores socioeconómicos tienen

poca importancia. Algunos autores favorecen la teoría

que la fiebre reumática es una enfermedad autoinmune

después de una reacción inmunológica como respuesta

a la infección por estreptococo21.

El estreptococo del grupo A varía en su potencial in-

munológico. Algunos tipos causan brotes o epidemias,

como los serotipos 1, 3, 5, 6, 18, 19, 24; en general tie-

nen una cápsula espesa evidenciando su crecimiento

como colonias mucoides en las placas de agar.

El estreptococo reumatógeno se adhiere a las paredes

de la faringe22. Aproximadamente, el 3 % de los enfer-

mos no tratados pueden desarrollar FRA21. Los productos

de degradación del estreptococo son absorbidos y actúan

como antígeno, con capacidad molecular de imitación

en diferentes tejidos humanos. Esos productos son identi-

ficados por los macrófagos y presentados a los receptores

de células T, produciendo citocinas las cuales activan las

células B y producen inmunoglobulinas. Los anticuerpos

contra el estreptococo pueden tener reacciones cruzadas

con el corazón, el cerebro y/o las articulaciones, provo-

cando carditis, corea o artritis.

La pared celular y la membrana celular del estrepto-

coco contienen epitopos que tienen determinantes con

ciertos constituyentes de los tejidos humanos. El ácido

hialurónico y la N-acetil-glucosamina de la cápsula reac-

cionan con el ácido hialurónico del tejido articular.

La proteína M, el hidrato de carbono del grupo A y la

N-acetil-glucosamina de la pared celular reaccionan con

la tropomiosina, miosina y la glucoproteína del corazón.

Las lipoproteínas en el protoplasma reaccionan con el te-

jido neurológico y afectan las regiones de los ganglios de

la base, como el caudado y el putamen. Esta reacción

humoral desaparece sin dejar secuela. La enfermedad

reumática persistente, como los cuerpos de Aschoff, son

el resultado de una reacción celular y su persistencia el

producto de una actividad de las células T en el tejido

valvular cardíaco23,24.

A pesar que varias observaciones muestran que más

de un miembro de la misma familia puede estar afecta-

do, sólo un pequeño porcentaje de personas sufren la

infección a estreptococo, algunas personas desarrollan

ataques recurrentes o exhiben antígenos específicos HLA

(antígeno de histocompatibilidad); todos estos factores

sugieren que la fiebre reumática puede estar modulada

por una constitución genética específica del huésped23.

EXPRESIÓN CLÍNICA

El diagnóstico de fiebre reumática está basado en cri-

terios clínicos y puede ser difícil de establecer dada la ra-

reza de la enfermedad y la ausencia de signos patogno-

mónicos en los exámenes de laboratorio.

En el pasado, la poliartritis migratoria con fiebre era

el signo inicial de fiebre reumática en aproximadamente el

75 % de los pacientes, actualmente es mucho más rara.

Las rodillas, los tobillos, los codos y las muñecas, eran

las articulaciones más afectadas; la artritis mejora sin tra-

tamiento en 1-3 días y tiene una respuesta rápida a los

salicilatos25. Estudios internacionales recientes docu-

mentan la artritis monoarticular como un modo de pre-

sentación de la FRA26. En 2000, el Jones Criteria Working

Group27 reconoció la importancia de la artritis monoarti-

cular en pacientes en países subdesarrollados, sin em-

bargo este diagnóstico no ha sido aceptado de forma

universal como criterio mayor en los países desarrolla-

dos. Este Grupo de Trabajo27 no ha considerado la ne-

cesidad de administrar profilaxis antibiótica en pacientes

con artritis reactiva postestreptocócica que no reúnen

los criterios de Jones.

La carditis, es la más grave manifestación de fiebre reu-

mática, ocurre 3 semanas después de la infección con el

estreptococo del grupo A. Es una pancarditis: la endo-

carditis que está siempre presente, la regurgitación mitral

es la más frecuente patología en la fiebre reumática aso-

ciada o no a la insuficiencia aórtica; la enfermedad mio-

cárdica con alteraciones de la conducción auriculoventri-

cular o con insuficiencia cardíaca y la pericarditis que es

más rara (< 5 %). La carditis afecta al 50 % de pacientes

con FRA y con la ayuda de la ecocardiografía la carditis es

diagnosticada hasta en el 70 % de los casos. La ecocar-

diografía Doppler debería ser utilizada para confirmar

los hallazgos en la auscultación; pero si no hay manifes-

taciones clínicas, no debería utilizarse como criterio ma-

yor o menor para establecer el diagnóstico de carditis

asociada a la FRA27. Se necesita más investigación clínica

para determinar la implicación pronóstica de la regurgi-

tación valvular subclínica.

La corea de Sydenham es una manifestación tardía de

la fiebre reumática, ocurre en 1-6 meses después de la in-

fección con el estreptococo del grupo A. Es el resultado

de un proceso autoinmune en el sistema nervioso central;
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el suero de enfermos con corea contiene anticuerpos que

reaccionan con las neuronas de los ganglios de la base. La

fisiopatología de la corea de Sydenham puede dividirse en

cuatro áreas: neuroanatomía con disfunción en regiones

de los ganglios de la base como el caudado, putamen o

núcleos subtalámicos; neuroquímica con una alteración

en el sistema dopaminérgico, colinérgico y una inhibición

del sistema del ácido gammaaminobutírico; inmunológica

con producción de anticuerpos antineuronales y citocinas

inflamatorias y genética porque la fiebre reumática apare-

ce en varios miembros de una misma familia28.

Esta enfermedad esta caracterizada por movimientos

involuntarios, arrítmicos y clónicos. Algunas veces los ni-

ños presentan hipotonía, alteración de la marcha, incoor-

dinación, pérdida del control motor fino, muecas faciales,

grandes fasciculaciones de la lengua, disartria, vocabula-

rio explosivo y alteraciones del humor. La corea es un

diagnóstico clínico ya que todas las pruebas de laborato-

rio pueden ser normales en el momento que se presen-

ta, y puede también manifestarse sin ningún otro criterio

de fiebre reumática. Era muy frecuente en los años 1950 y

su incidencia ha disminuido considerablemente hasta un

10-30%. La neurorradiología muestra un aumento de se-

ñal en los núcleos caudado y putamen en los pacientes

con corea de Sydenham. La corea se resuelve en 2 o

3 meses, el tratamiento es puramente sintomático y dife-

rentes fármacos han sido utilizados a pesar que pocos

estudios demuestran su eficacia.

Susan Swedo29 fue la primera en describir el síndrome

pediátrico con manifestaciones neuropsiquiátricas de ori-

gen autoinmune asociado con el estreptococo (PANDAS)

como diagnóstico diferencial de la corea de Sydenham.

El eritema marginado transitorio ocurre en menos del

2 % de pacientes, consiste en lesiones eritematosas ma-

culares y se presenta como una puntilla con lesiones pá-

lidas en el centro, son frecuentes en el tronco y en las ex-

tremidades. Los nódulos subcutáneos ocurren en menos

del 1 % de casos y desaparecen en un mes sin dejar se-

cuela. Son duros, no dolorosos, variando de talla desde

pocos milímetros a 1-2 cm de diámetro, sobre las promi-

nencias óseas y las vainas de los tendones30.

CRITERIOS DIAGNÓSTICOS

Estos criterios deben utilizarse solamente en la fase

aguda de la enfermedad. Los primeros criterios fueron

establecidos por Jones31 en 1940; han habido varias re-

visiones, la última en 199225,32-34. En 2000, la American

Heart Association decidió que había datos insuficientes

para hacer una revisión de los Criterios de Jones y reafir-

mó las directivas dadas en 199227.

El diagnóstico de fiebre reumática es altamente sugesti-

vo cuando hay dos criterios mayores o uno mayor y dos

menores en un paciente con infección estreptocócica pre-

via diagnosticada por cultivo de garganta y/o elevación

de los títulos de anticuerpos antiestreptocócicos.

Los criterios mayores son poliartritis, carditis, corea, eri-

tema marginado y los nódulos subcutáneos. Los criterios

menores son fiebre, artralgia, aumento de la velocidad de

sedimentación o de la proteína C reactiva (PCR) y una

prolongación del intervalo PR en el electrocardiograma.

La fiebre reumática es una enfermedad rara en la ma-

yoría de países de Europa y de América del Norte, ha-

ciendo muy difícil su diagnóstico.

DIAGNÓSTICO

El cultivo positivo de garganta con estreptococo del

grupo A en los pacientes con fiebre reumática es raro,

pero su ausencia no excluye el diagnóstico35,36. Los anti-

cuerpos antiestreptolisina O (ASO) y anti-DNaseB de-

muestran una infección con este germen, pero su utilidad

es limitada porque el 20% de los casos se presentan sin

aumento de estos anticuerpos30. La velocidad de sedi-

mentación y la PCR deberían ser analizadas ya que usual-

mente están aumentadas. La corea puede presentarse de

forma aislada y tardía, frecuentemente cuando los pa-

cientes se presentan con este criterio, los niveles de anti-

cuerpos se han normalizado.

EVOLUCIÓN

La muerte está relacionada con la insuficiencia cardíaca

y es rara en los países industrializados. La profilaxis pre-

viene las recurrencias. Las recaídas son más frecuentes en

los primeros 3 años después del primer episodio de fiebre

reumática. Los pacientes con enfermedad valvular residual

deben ser seguidos con ecocardiografía cada 6 meses en

los primeros 2 años después del episodio de FRA.

TRATAMIENTO

En la FRA hay que tratar el proceso inflamatorio, erra-

dicar el estreptococo y continuar la profilaxis con anti-

bióticos por largo tiempo.

El tratamiento antiinflamatorio está indicado en los ca-

sos con carditis severa: prednisolona 2 mg/kg/día, un má-

ximo de 80 mg/día, en una sola dosis por día durante

3-4 semanas, con un descenso durante 6-8 semanas y se-

guidos con aspirina que debe comenzarse una semana

antes de terminar los esteroides. La dosis de aspirina es

80-100 mg/kg/día, 4 dosis al día durante 4-8 semanas, dis-

minuyendo durante 4 semanas. En carditis leve o mode-

rada, los corticoides no son esenciales y pueden tratarse

con aspirina solamente.

Los pacientes necesitan recibir la penicilina por 10 días

para erradicar el estreptococo.

La profilaxis consiste en recibir la penicilina benzatina

intramuscular cada 28 días, si el peso es menos de 27 kg

la dosis es de 600.000 UI, y si el peso es de más de 27 kg, la

dosis será de 1.200.000 UI. Si la penicilina intramuscular

no se puede administrar, se prescribe penicilina V oral

250 mg dos veces al día y en los casos de alergia a la pe-

nicilina, se puede utilizar eritromicina oral 250 mg dos ve-
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ces al día. En los casos de fiebre reumática sin carditis, la

profilaxis será de 5 años o hasta los 21, el que llegue an-

tes; en los casos de fiebre reumática con carditis, la pro-

filaxis será de 10 años o hasta los 21, el que llegue antes;

en los casos con carditis y lesión residual, al menos

10 años, a veces hasta los 40 años y a veces toda la vida.

Los niños con secuela cardíaca, a pesar de la profilaxis

antibiótica con penicilina benzatina, deben recibir la pro-

filaxis contra la endocarditis bacteriana (AMH)37.

En conclusión:

1. A pesar que la fiebre reumática es una enfermedad

que actualmente es rara en los países industrializados,

continúa existiendo.

2. En 2000, la American Heart Association decidió que

no había suficientes argumentos para hacer una nueva re-

visión de los Criterios de Jones y confirmó las directrices

dadas en 1992.

3. En pediatría, los criterios son una guía pero no pue-

den reemplazar el juicio clínico.
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