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Trabalhos Cientificos

Titulo: Sindrome Cinca Diagnosticada Tardiamente E Responsiva Ao Metotrexate.

Autores: CRISTINA MAGALHAES (HOSPITAL DA CRIANCA DE BRASILIA); NATALIA ALVES
(HOSPITAL DAHOSPITAL DA CRIANCA DE BRASILIA)

Resumo: INTRODUCAO: Sindrome CINCA é uma criopirinopatia, e ndo responde na maioria dos casos
somente ao metotrexate. DESCRICAO DO CASO: ERS, 11 anos, febre desde o primeiro ano de
vida e quadro osteoarticular crénico, retardo do desenvolvimento neuropsicomotor, surdez,
mutismo. Pelo potencial evocado auditivo com perda auditiva neurossensorial bilateral total,
emissdes otoacUsticas ausentes, nasofibrolaringoscopia com movimentos normais das pregas
vocais. Realizado ressonancia magnética cerebral com pequena atrofia cerebral. Aos trés anos de
idade foi internada com febre e artrite deformante, tratada com corticoide e nimesulida, sem
melhora. Um més apds, evoluiu com afasia. Manteve este quadro por oito anos, sem assisténcia
médica, sem periodos de remissdo. Ao exame: baixo desenvolvimento pondero-estatural, febre,
fronte ampla, nariz em sela, alargamento das patelas, artrite deformante em todas as articul acdes,
importante limitacdo dos movimentos, encurtamento dos bragos em relagdo aos antebracos, das
pernas em relacdo as coxas, das claviculas com diminuicdo dos ombros, comprometimento da
témporomandibular, e coluna cervical. O RX evidenciava: “calcificagdo precoce das placas de
crescimento 0sseo metafises e epifises de 0ssos longos aargadas, osteopenia difusa, reducdo dos
espacos articulares, fusdo das epifises em cotovelos e perda da esferecidade das cabecas
umerais.” A densidade minera Gssea da coluna lombar(Z-Score-2,2). Apresentava anemia,
leucocitose, provas de atividade inflamatorias e 1gG elevadas, FAN 1:40 pontilhado fino e
antiDNA ndo reagente. Foi tratada com metotrexate, naproxeno, alendronato, calcio e vitamina
D, fisioterapia e mantida com metotrexate(18mg/sem). Evolui com boa resposta,
desaparecimento da atividade inflamatéria clinica e laboratoria, e melhora parcial dos
movimentos articulares. DISCUSSAO: paciente com comprometimento articular cronico
deformante, com repercusséo sobre 0 crescimento 0sseo, associado a febre didria e ateracbes
neurolégicas: perda auditiva neurossensorial, atrofia cerebral. Feita hipétese diagnéstica de
CINCA, porém ndo foi possivel realizar o teste genético para sua confirmagio. CONCLUSAO: O
diagnostico e ainstitui¢cao terapéutica precoces podem minimizar as sequelas.
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