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Resumo: Introducdo: A Sindrome CINCA (cronico-infantil-neurol 6gica-cutaneoarticular) € uma doenca
inflamatéria multissistémica rara, caracterizada por febre, exantema cuténeo, envolvimento
articular e do sistema nervoso central, com inicio na infancia. Descri¢cdo: Recém-nascido termo,
adequado para idade gestacional, apgar: 4/7, ao exame fisico: edema articular e hepatomegalia.
Mae fez pré-natal, sem intercorréncias, sorologias normais. Recém-nascido permaneceu na UTI
neonatal por 14 dias devido distress respiratorio, infeccdo neonatal inespecifica, ictericia
colestética e alteracbes hematoldgicas (anemia, leucocitose, plaguetopenia). Sorologias do
paciente normais, ultrassonografia abdominal: hepatopatia inflamatoria, biopsia de medula Ossea:
discreta hiperplasia mielgide. Alta com melhora do quadro, contudo persisténcia da ictericia,
alteracbes hematoldgicas e edema articular. Com 07 meses de vida, a crianca apresentava
resolucdo da ictericia, contudo importante edema articular, artrite, irritabilidade, com 02
episodios de convulsdo prévios, persisténcia das ateragdes hematoldgicas, aumento das provas
de atividade inflamatoria, historia de exantema maculopapular difuso, picos febris esporédicos e
hepatomegalia. Redlizado inUmeros exames laboratoriais na tentativa de fazer o diagnostico.
Crianca nessa época, foi diagnosticada clinicamente com Sindrome CINCA pelo geneticista e
reumatol ogista pediatrico. Fez tratamento com anti-inflamatdrio por 03 meses, com Metotrexato
por 16 meses, ndo apresentando redugdo das provas inflamatorias ou melhora clinica, sendo
iniciado Ciclosporina e corticoterapia. Atualmente a crianca estd com 07 anos, ainda em uso de
Ciclosporina e corticoterapia, mantendo alteracbes hematoldgicas, aumento das provas
inflamatérias, ndo deambula, atraso desenvolvimento neuropsicomotor, sinais cronicos de artrite,
baixa estatura, desnutrida, hepatoesplenomegalia e ateracbes do metabolismo ésseo. Discussio:
Realizamos coleta de sangue para andise genética e confirmagdo da doenca, na tentativa de
iniciar medicagcdo imunaobioldgica (Anticorpo Monoclonal Anti-Interleucina 1beta) com intuito
de controlar a atividade inflamatéria da doenca. Conclusdo: Trata-se de uma sindrome com
etiologia e fisiopatologia incertas, portanto ha dificuldade na padronizacdo do diagnéstico e
tratamento. Essa rara doenca, em comparacdo com Artrite Idiopética Juvenil Sistémica, tem
morbimortalidade expressivamente maior.
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