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S. Director:

El articulo de Ldpez Saldafiay cols. presenta un nifio que
desde el nacimiento hasta los 9 afios es seguido en su Hospital,
afecto de un sindrome articular, cutaneo y neurol 6gico crénico
0 CINCA®, Laevolucion posterior hasido lasiguiente:;

A los 9 afiosy 11 mesesingreso en nuestro Centro por pre-
sentar dolor en caderaizquierday fiebre. En la exploracion fi-
sicateniaun peso de 26,6 kg (P10), tallade 124,5 cm (P3), fie-
bre de 39°C, poliadenopatiasy |esiones cutaneas urticariaes ge-
nerdizadas. Limitacion dolorosaalamovilizacion de caderaiz-
quierda (flexion, abduccion y rotacion externa), retraso ponde-
ral, macrocefalia con facies de aspecto tosco y prominenciafron-
tal, raiz de nariz hundida en «silla de montar» con menton pro-
minente, manos con dedos cortosy gruesos, extremidadesinfe-
riores cortas con hiperplasiay luxacion rotulianay pies cavos.
Exploracion neuroldgica normal. Tenia un coeficiente intelec-
tual normal con mala adaptacion escolar.

En las determinaciones de laboratorio destacaba elevacion
de reactantes de fase aguday anemia microcitica, leucocitosis
con neutrofilia e hipergammagl obulinemia policlonal.

En las radiografias de rodillas se apreciaba hiperplasia epi-
fisariay rotuliana, y la ecografia de caderas no evidenciaba
derrame articular.

Lainterconsulta a oftalmol ogia apreciaba hipoplasia de pa-
pilasy edemaen resolucion, y en el estudio ORL una hipoacu-
sianeurosensorial de predominio en frecuencias agudas.

Se inicid tratamiento con reposo absoluto y AAS (60
mg/kg/dia) con resolucion del cuadro articular inicial.

A los9 dias desarroll6 un cuadro de dolor cervical, febricu-
lay vémitos con cultivo de liquido cefalorraquideo estéril (con
glucosade 29 mg/dl, proteinasde 1,36 g/L) y TAC craneal nor-
mal, etiquetandose de meningitis aséptica.

Todo €ello era compatible con sindrome de CINCA y setra
t6 con AAS, deflazacort (adosis equivaentes de 0,5 mg/kg/dia
de prednisona) y metotrexato (en dosis de 0,3 mg/kg oral se-
manal).

Durante los dos afios posteriores siqui6 con brotes febriles,
rash cutaneo generalizado de tipo urticarial, cefaleas, nuevos
episodios de conjuntivitis y meningitis aséptica, asi como epi-

Servicio de Reumatologia. Hospital «Ramény Cajal». Madrid.
Correspondencia: M.2 Luz Gamir Gamir. Servicio de Reumatologia.
Hospital Ramény Cajal. Ctra. de Colmenar Viejo, Km 9,1. 28034 Madrid.

208 M.L. Gémir Gamir y col.

Sindrome cinca y entesopatia

Figura 1. Radiografia A-P de caderaizquierda. Se aprecia una entesitis
periacetabular izquierda.

sodios agudos e intermitentes de artritis de codos, rodillas, to-
hillos, y tendosinovitis en los pies 0 «dedos en salchichay, jun-
to con entesitis periacetabular izquierday aquilea bilateral, HLA-
B27 negativo (Fig. 1; tablal).

Dadalamalaevolucion se aumentala dosis de metotrexato
(25 mg semanales) y se asocia ciclosporina (2,5 mg/kg/peso).
Se intentd corregir laanemia con hierro intramuscular sin me-
joriadelamismay con exacerbacion de las |esiones cutaneas
y aparicion de prurito, como previamente se ha descrito enlali-
teratura.

En laactualidad tiene 14 afios y se encuentra con terapia
combinada de dosis moderadas de deflazacort, metotrexato y ci-
closporina, con mejoria de la afectacion articular, persistiendo
el retraso de crecimiento, |as cervicalgias ocasionales, €l exan-
tema, la hipoacusiay |a mala adaptacion escolar.

Comentario

En 1981 se reconocié una nueva entidad clinica: enferme-
dad inflamatoria multisistémica de comienzo en lainfanciao
sindrome de Prieur-Griscelli®. Una nueva definicion fue lade
NOMID o «neonatal onset multisystem inflammatory disease»®.
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Tabla | Manifestaciones clinicas

Alteraciones morfoldgicas: - Retraso estaturoponderal
- Macrocefalia
- Abombamiento frontal y nariz con raiz
hundida
- Manos cortas con dedos gordos
- Hiperplasiarotuliana
- Pies cavos
L esiones cutaneas: - Exantema urticarial cronico, generalizado,
migratorio y evanescente
Alteraciones sistémicas: - Fiebre
- Hepatoesplenomegalia
- Poliadenopatias
Manifestaciones del SNC: - Irritacion: cefalea, vomitos
- LCR: pleocitosis, proteinorraguia
Organos sensoriales: - Sordera neurosensorial
- Conjuntivitis, papiledema, hipoplasia de papilas
Alteraciones articulares: - Artritis de distribucion simétrica
- Entesitis aquilea bilateral y periacetabular
izquierda
- Tendosinovitis de metatarsofa angicas de
pies

Fue en 1987 cuando Pieur agrupd 30 casos publicados, al-
gunos de | os cual es todavia no diagnosticados, con enfermedad
inflamatoria crénica de inicio neonatal 0 CINCA®. Todos los
pacientes presentaban |os sintomas y signos caracteristicos de
rash crénico urticarial no pruriginoso, las alteraciones articula
res de epifisis, metéfisisy cartilago de crecimiento, lameningi-
tis aséptica, la afectacion neurosensorial y un fenotipo especial.

Posteriormente, se han publicado nuevos casos, con un to-
tal de 60 descritos en laliteratura®59).

Laprecocidad de la afectacion articular tiene importantes
implicaciones pronosticas. el 50% de los pacientes presentala
artritisen € primer afio deviday €l prondstico de su artropatia
esmalo, con répida progresion e incapacidad funcional; € otro
50% presenta cambios articulares moderados y no destructivos
que comienzan después de los dos afios de edad. La artritis si-
métrica afecta, fundamental mente, a rodillas, seguida de tobi-
Ilos. Los estudios radiol 6gicos demuestran que | os espacios in-
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traarticulares estan preservados y no presentan erosiones®?.
Estudios recientes sugieren que el posible érgano dianadelain-
flamacion es el cartilago (Prieur ya demostro, in vitro, lainhi-
bicion de la proliferacion de condrocitos en el suero de algu-
nos pacientes)®0, Parece que exista una alteracion de la proli-
feracion con desestructuracion de condrocitos, |legando afor-
mar agrupamientos «pseudotumorales» de los mismos.

Se sefiala en este caso, como datos nuevos afadidos a los
descritos en laliteratura, la presencia de entesopatia y tendosi-
novitis de predominio en miembros inferiores, con buena res-
puesta articular ala terapia combinada con deflazacort, meto-
trexato y ciclosporina.
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