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Caso clinico

* A., 10 anos.

* Natural de Sahara occidental. No constan antecedentes
familiares.

* Parto vaginal en campamento de refugiados de Sahara.

* Alimentacion con LM hasta los 2 anos de vida.
Posteriormente AC, sin incidencias.

*  DPM normal hasta el inicio de la tumefaccion articular.

* Calendario vacunal correcto segun calendario local.
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Historia clinica y exploracion fisica

e Remitido a CCEE de Reumatologia infantil por
sospecha de artritis idiopatica juvenil.

e Episodios recurrentes de artritis en codo,
tobillo y rodillas, desde los 7 anos, con varios
ingresos en su pais de origen, recibiendo
tratamiento antibiotico intravenoso.

e EF: Tumefaccion poliarticular con flexo no
reductible de rodilla bilateral y limitacion
irreductible del codo derecho. Atrofia muscular
severa. No bipedestacion.
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Exploraciones complementarias

o Analitica de sangre: VSG 70 mm/h, PCR 30 mg/L. | o et
Hemograma sin alteraciones.

e Estudio de autoinmunidad (FR, ANA, ENAS, CCP, ANCA vy t-
TG): negativo.

® Ecocardioy FO: normales.

e Estudio microbiolégico (Mantoux, serologia, hemocultivo,
coprocultivo, urinocultivo y frotis faringeo): negativo.

® Serie 6sea: severa osteopenia.

® Eco: severo aumento del grosor sinovial y de los tejidos
blandos periarticulares de la rodilla izquierda, sin derrame

articular significativo ni signos de hiperemia.
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e RM: sinovitis, inflamacion de partes blandas y colecciones posiblemente purulentas.

e Artrotomia: cultivo de liquido articular negativo.

e Biopsia: tejido fibroadiposo con cambios inflamatorios crénicos (linfocitos, histiocitos, plasmaticas) y focos de extravasacion
hematica. No signos de malignidad.
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The Inflammassomopathies: IL-15-Mediated Disorders
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Sindrome PAPA Y

* Artritis piogénica estéril, pioderma gangrenoso y acné.

* Herencia AD

[T —

* Mutacioén del gen codificante PSTPIP1.

* < 5 afios: monoartritis recurrente (grandes articulaciones)
destructiva y con liquido sinovial purulento y estéril.

* Adolescencia: mejoria de la clinica articular, aparicion de

pioderma gangrenoso y acné quistico.

° Buena respuesta con tratamiento con anticuerpos

monoclonales anti IL-1.
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Conclusiones ey

e Es fundamental incluir las causas autoinflamatorias/autoinmunes en el
diagnodstico diferencial de |a artritis en edad pediatrica.

e Artritis recurrente con liquido sinovial purulento y estéril: pensar en sindrome
PAPA.

® Diagnostico genético de confirmacion fundamental: tratamiento con anti IL-1.
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