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ARTÍCULO DE REFLEXIÓN

Síndromes que simulan una artritis sistémica
juvenil. A propósito de un caso de síndrome

de NOMID/CINCA

Antonio Iglesias Gamarra1, Adriana Rojas2, Enrique Calvo P., José Félix Restrepo S.4

Resumen

Presentamos una paciente de 17 años de edad
con síndrome de NOMID/CINCA, y hacemos una
completa revisión de esta rara patología. Discuti-
mos el diagnóstico diferencial de esta entidad con
todos los síndromes de la infancia que simulan una
artritis sistémica, especialmente cuando aparecen
antes de los dos años de edad.

Palabras clave: síndrome NOMID/CINCA, ar-
tritis sistémica, artritis juvenil.

Summary

We report a 17 years old female with NOMID/
CINCA syndrome, and we reviewed of this rare
pathology. We discuss the differential diagnosis of
this disease with all of the syndromes in the
childhood that resemble a systemic arthritis,
especially when this appears before the two years
of age.

Key words: NOMID/CINCA syndrome, sys-
temic arthritis, juvenile arthritis.

Introducción

Las enfermedades reumáticas pueden asociarse
con enfermedades óseas con alteraciones genéticas,
cuya expresión fenotípica suelen ser las displasias
esqueléticas. Estas manifestaciones reumatológicas
pueden ocurrir en forma temprana antes de los dos
años de edad, o presentarse después de dos años o
en la etapa puberal y en la adolescencia. En este ar-
tículo sólo queremos llamar la atención sobre aque-
llos pacientes que simulan un seudoreumatismo, con
dolores articulares y óseos, como en casos de
mucopolisacaridosis, acondroplasias y alteraciones
de la columna o estenosis vertebrales, ya que este
grupo de pacientes generalmente no tienen mani-
festaciones clínicas de tipo sistémico. Para ello re-
saltaremos aquellas manifestaciones que se asocian
a alteraciones neurológicas, viscerales, oculares y
dermatológicas que se presentan antes de los dos
años de edad y en pacientes niños o en la etapa
puberal o en la adolescencia, cuyos síntomas simu-
lan una enfermedad reumática, específicamente una
artritis reumatoide juvenil.

En este último grupo es importante analizar la
osteoartritis temprana, las anormalidades morfoló-
gicas de uno o varios huesos, la corta estatura, fa-
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cies toscas, historia familiar y el compromiso parti-
cular de ciertas lesiones óseas. La mayoría de estos
pacientes tienen problemas genéticos y sus huesos
son displásicos, comprometen el hueso subcondral
y se acompañan de osteocondrosis. Cuando se com-
promete la columna vertebral la lesión es más gra-
ve, ya que en algunas de estas patologías se puede
generar platispondilia y el disco puede desaparecer.
También observaremos ejemplos de algunas enfer-
medades para que estemos prestos a su detección,
especialmente en aquellos casos de seudoreumatismo
que suelen simular algunas enfermedades reumáti-
cas, como la displasia espondiloepifisiaria de inicio
tardío, que aparece casi siempre después de 10 años,
y la condrodisplacia seudoreumatoide progresiva,
que fue identificada por Wynne-Davies y se inicia
entre los 3 y 8 años, con dificultad para la marcha,
fatiga, debilidad muscular y rigidez articular espe-
cialmente de las manos1.

También los seudoreumatismos se pueden aso-
ciar a condrocalcinosis y deformación en la colum-
na con platispondilia y erosiones tipo nódulo de
Smorl, como se observa en la enfermedad Schever-
man. La displasia epifisiaria múltiple, que se pre-
senta en dos formas, la enfermedad de Fairbank y la
enfermedad de Irving1. Las otras formas de seudo-
reumatismo son las anormalidades del metabolismo
calcio-fósforo, como el raquitismo de origen renal,
el raquitismo resistente a la vitamina D hipofos-
fatémico, la cistinosis o el síndrome de Lignac-
Fanconi, la acidosis tubular renal, la hipofosfatasia,
la hiperfosfatasia y la condrodisplasia metafisiaria
tipo Schmid; estos pacientes generalmente no pre-
sentan manifestaciones sistémicas sino alteraciones
en la facies, baja estatura, debilidad muscular, acidosis
tubular y alteraciones del metabolismo cálcico y del
fósforo.

En este trabajo estudiaremos los niños que simu-
lan una enfermedad reumática antes de los dos años,
como fiebre y rash y el compromiso de varios órga-
nos como el cerebro, ojos, piel y las articulaciones.
Se conoce y se han estudiado muy bien los niños
con artritis reumatoide juvenil y especialmente la
forma sistémica en la que se pueden comprometer
varios órganos como la piel, el pericardio, el
miocardio, la pleura, los músculos, hígado, bazo y
ganglios linfáticos, pero es excepcional que com-

prometa el sistema nervioso central y se asocie a una
lesión cutánea como la urticaria en el primer año de
edad1.

La Chronic Infantile Neurological Cutaneous and
Articular/Neonatal Onset Multisystem Inflammatory
Disease (CINCA/NOMID) Syndrome es una enfer-
medad pediátrica rara identificada por Prieur y
Griscelli2 en 1981, quienes informaron sobre una
paciente cuya enfermedad inició a los 6 meses con
rash, artropatía, posteriormente meningitis y altera-
ciones neurológicas. Al parecer, de acuerdo al infor-
me histórico de Prieur, la primera descripción la
realizaron Campbell y Clifton3 quienes la informa-
ron como toxoplasmosis del adulto en una familia.
A partir de la descripción de Prieur y Griscelli2 en
1981 se han reportado unos 120 pacientes en la lite-
ratura mundial, pero no encontramos una descrip-
ción en Colombia ni en Latinoamérica. Actualmente
este síndrome se conoce como síndrome CINCA en
Europa y como enfermedad de NOMID en Norte
América4-5.

En este artículo describimos una paciente de 20
años de edad, quien consultó a un reumatólogo (AIG)
a los 6 meses de edad por presentar fiebre rash, urti-
caria y artritis de rodillas, muñecas, codos,
metacarpo-falángicas, y se le hizo un diagnóstico
de enfermedad de Still. Posteriormente fue vista por
el mismo reumatólogo (AIG) 17 años después. La
paciente había sido estudiada en diversas ciudades
del país, como Bogotá, en las que genetistas, pedia-
tras, internistas, reumatólogos, le practicaron varios
estudios sin precisar un diagnóstico. Este caso es
ilustrativo porque alerta a la comunidad médica en
general sobre manifestaciones sistémicas en el
neonato que simulan una ARJ, pero que constituyen
lo que se conoce en la literatura médica mundial
como síndrome CINCA/NOMID4-5.

Presentación del caso

Mujer de 20 años, natural y procedente de
Barranquilla, nació después de una gestación de 8
meses, pesó 2.200 g y midió 42 cm. Consultó a los
6 meses de edad por presentar fiebre, rash, dolor y
aumento de volumen de las articulaciones de rodi-
llas, muñecas, codos metacarpo-falángicas y
metatarso-falángicas. Se le hizo un diagnóstico de
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impresión de enfermedad de Still del niño, y se le
prescribió naproxeno sódico (Apronax) en suspen-
sión. La paciente no volvió a consulta médica, sino
hasta 17 años después, cuando fue llevada por sus pa-
dres a una nueva consulta (figuras 1 a 3).

A continuación se reconstruye la historia clínica
de la paciente.

A los dos meses de edad un pediatra de
Barranquilla la trató por una meningitis bacteriana.
En enero de 1985 los padres solicitan una intercon-
sulta con un genetista en Bogotá,  quien en el exa-
men físico encontró un peso de 5.600 gramos, talla
62 cm, perímetro cefálico 44 cm, impresiones de
macrocránea, cabello rubio, fino y escaso, frente
prominente, distancia intercántica 29 x 80 mm,
hipertelorismo, ojos antimongoloides, orejas bajas,
paladar estrecho, perímetro torácico 40 cm, distan-
cia intermamilar 10 cm, corazón, abdomen y
genitales normales, ensanchamientos metafisiarios
visibles en huesos largos de miembros superiores e
inferiores, más ostensible en la articulación de la
rodilla. El cuadro clínico como el radiológico fue-
ron compatibles con el diagnóstico de displasia
metafisiaria múltiple. Por el fenotipo de la paciente
se planteó la variante de McKusick, de origen
autosómico recesivo.

Figura 1.  Paciente a los seis meses de edad.

Figura 2 . Paciente a los 12 años de edad.

Figura 3 . Paciente a los 17 años de edad.
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Pero la paciente continuaba con sus manifestacio-
nes de fiebre, rash y artralgias en las articulaciones
ya mencionadas. Consultó a un hematólogo-
oncológo en 1988 quien le diagnosticó una enfer-
medad inflamatoria multisistémica, la paciente tenía
además un retardo importante en el desarrollo
psicomotor, nunca caminó, sólo movía las manos y
los pies. Tenía macrocráneo y alteraciones en los
movimientos oculares, nistagmus y miopía. El
hematólogo-oncólogo le prescribió prednisona 5 mg
2 veces al día, hasta 1992 que se le fue suspendien-
do progresivamente durante 8 meses por un
reumatólogo. Por la persistencia de las manifesta-
ciones articulares, el rash y la fiebre, a la paciente se
le diagnosticó artritis reumatoide juvenil y se le
reinició el tratamiento con esteroides en dosis aún
mayores asociado con metotrexate, 5 mg semanal.
La paciente ha sido hospitalizada en diversas opor-
tunidades: en 1998, 1999, 2000 y 2002, por neu-
monía. A los 12 años presentó convulsiones
tónico-clónicas generalizadas; en un electroencefa-
lograma del año 2000 se documentó una disritmia
cerebral y se le prescribió fenoarbital. En junio de
2002 nuevamente se observa la paciente después de
17 años y se encuentra con una talla de 110 cm,
fascie Cushingoide, macrocráneo, nistagmus, inca-
pacidad de comunicarse y de movilizarse, con llan-
to por los dolores articulares y ensanchamiento a
nivel de la metáfisis de los huesos largos, rodillas,
muñecas, codos manos, pies. Además del diagnósti-
co de ARJ y de la displasia metafisiaria múltiple, se
planteó el diagnóstico de raquitismo. Se solicitaron
estudios radiográficos de todos los huesos largos,
cráneo, manos, pies, tórax, pelvis; una resonancia
magnética cerebral y estudios de química sanguí-
neos e inmunológicos, tomándose muestras para el
estudio de los metabolitos de vitamina D.

Se revisaron los diagnósticos propuestos previa-
mente y realmente no encajaban para un diagnósti-
co definitivo. Llama la atención el cuadro clínico
que se puede resumir en que se comprometen cinco
sistemas: neurológico, oftalmológico, articular-óseo
y cutáneo. En la resonancia magnética se documen-
ta una atrofia cerebral importante (figuras 4 y 5).
Los problemas oculares ya mencionados. En la ra-
diografía de huesos largos y de articulaciones se
aprecia un ensanchamiento de la metáfisis ósea, una
osteopenia importante producto de la inmovilización,

Figura 4 . Resonancia cerebral T1. Se aprecia atro-
fia cerebral importante y aumento de tamaño de
los ventrículos.

Figura 5 . Resonancia cerebral T1. Corte sagital
donde se aprecian los mismos hallazgos que en la
figura 4.
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Le iniciamos Lantadin (de flazacort) en gotas (9
gotas, que se fueron reduciendo paulatinamente a 2
gotas), 3 calcidiol, 0,25 mg y calcio. Actualmente se
encuentra asintomática.

Discusión

La fiebre, el rash y las manifestaciones articula-
res hacen parte de una serie de enfermedades en la
infancia, especialmente de origen infeccioso, pero
si estos mismos síntomas se asocian a odinofagia,
rash, máculo papular y urticaria asociado con fiebre
monocotidiana en pico, artritis, ausencia de
anticuerpos antinucleares y de factor reumatoide,
leucocitosis en conjunción con hepato-espleno-
megalia, linfadenopatía, mialgias, serositis, la gama
de patologías en el neonato son pocas, como la en-
fermedad de Still6 del niño, sin caracterización
genética y si a la vez existe compromiso neurológico,
compromiso ocular (no uveítis), urticaria, más lo
mencionado anteriormente, el número de enfermeda-
des a estudiar son pocas, pero muy poco conocidas,
caracterizándose por la presencia de manifestaciones

Figura 8 . Fontanelas ampliadas.

Figura 6 . Placa de pelvis y miembros inferiores,
mostrando como rasgos sobresalientes epífisis pro-
minentes y con calcificaciones dentro de las mis-
mas. Deformidad en copa de la metáfisis y diáfisis
cuya longitud se observa corta si las comparamos
con las epífisis. En el presente estudio también se
observa pelvis cuadrada con displasia bilateral de
caderas, protrucio acetabular de la cadera.

Figura 7 . Radiografía de miembro superior. Predo-
mina epífisis grandes e irregulares con calcificación
en su interior. Metáfisis en forma de copa y dismi-
nución de la longitud de las diáfisis proporcional-
mente con las epífisis. También se observa alteración
de la relación de longitud del aspecto proximal del
miembro superior si se compara con el distal.

los esteroides y los problemas intrínsecos del hueso
(figuras 6 a 8). Con estas consideraciones y después
de revisar la literatura planteamos un diagnóstico de
síndrome de NOMID/CINCA.
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clínicas sistémicas con alteraciones de tipo genético
molecular y hereditario, las cuales agruparíamos
como síndromes febriles episódicos con manifesta-
ciones cutáneas, que se clasifican en diversos gru-
pos. El primer grupo de enfermedades es de carácter
hereditario. Se caracterizan por fiebre episódica,
dolor abdominal, mialgias, artralgias, artritis,
poliserositis, máculo papulas, rash y urticaria; se ini-
cian especialmente antes de los 10 años; compren-
den a la fiebre familiar del mediterráneo (FMF,
MIM249100) y al síndrome febril periódico de la
hiperinmunoglobulinemia D (HIDS, MIM260920)
son de herencia recesiva y los defectos genéticos
están identificados7-8, 18.

El otro grupo son las patologías asociadas a mu-
taciones genéticas del receptor del factor de necrosis
tumoral 1 (TNFR 1), que son los síndromes periódi-
cos asociados al factor de necrosis tumoral 1 o
TRAPS; se describió como fiebre familiar de
Hibernan o síndrome TRAPS, en la que se han des-
crito 20 mutaciones a nivel del TNRF 1, es decir, el
receptor de 55 KD, especialmente en el dominio
extracelular7, 19-25. Este síndrome se caracteriza por
tener algunas características autoinflamatorias como
fiebre episódica en picos, rash, mialgias, artritis apa-
rentemente por inflamación no inducida y ausencia
de cualquier tipo de anticuerpos26. El TRAPS (MIM
No 142680) es un síndrome febril, autosómico do-
minante de tipo recurrente y el segundo más
prevalente de los síndromes febriles periódicos, des-
pués de la fiebre familiar del mediterráneo. Las mu-
taciones se encuentran en el gen sobre el cromosoma
12p13 que codifica al receptor de la superfamilia
1A del factor de necrosis tumoral (TNFRSF 1A). Seis6

de estas mutaciones afectan el dominio extracelular,
de las cuales cinco comprometen el residuo de
cistenia25-29. Los primeros informes provienen de los
ancestros de origen Irish en Escocia19, 24-25. Se han
descrito en varios grupos étnicos: inicialmente en
los judíos Ashkenacy Sefarditas25,30, en la población
Mogrebí30, los árabes de Israel31, árabes argentinos25-

26 en Puerto Rico25-26, Indonesia de origen Holan-
dés10, es decir, es una enfermedad bastante
heterogénea. Como produce amiloidosis, es necesa-
ria diferenciarla de otras dos enfermedades que son
autosómicas dominantes y que se originan en un gen,
como es el síndrome de Muckle-Wells (MWS: MIM
No 191900)7,25,32 y la urticaria asociada al frío, o sín-

drome autoinflamatorio familiar asociado al frío
(FCU: MIM No 120100)7,12,15,25, enfermedades que
se inician en la pubertad y en la adolescencia. El
otro síndrome autosómico dominante en el que se
demuestra un incremento de los niveles séricos del
factor de necrosis tumoral alfa es el síndrome PAPA
(del inglés Pyogenic arthritis, pioderma gangre-
nosum, and acne syndrome)33, que se caracteriza por
artritis piógena, pioderma gangrenoso y acné
quístico, este síndrome se encuentra mapeado en el
cromosoma 15. El otro grupo de patologías que se
inician en la edad neonatal son la enfermedad
inflamatoria multisistémica de origen neonatal o sín-
drome articular, cutáneo, neurológico infantil de ca-
rácter crónico, en la que se ha demostrado una
mutación en las proteínas denominadas pirinas/
marenostrin, que se denominan crioporonas, como
el NALP3 o la PYPAF125,32,34-35. A nivel neonatal es
necesario realizar el diagnóstico diferencial con los
pacientes que tienen síndromes periódicos febriles
por hiperinmunoglobulinema policlonal de IgD
(HIDS), que se caracterizan por fiebre episódica, es-
calofríos, cefalea, adenomegalias cervicales, artritis,
dolor abdominal, y diarrea. La enfermedad se inicia
a las pocas semanas de nacido y el promedio de
duración es de 0,5 años (6 meses). Es una enferme-
dad de carácter recesivo y la mutación se ha demos-
trado a nivel del gen de la vía de la mevalonato
Kinasa (MVK), que es la vía que produce el
colesterol y otras moléculas bioactivas; la deficien-
cia de esta enzima causa la aciduria mevaló-
nica15,18,25,36-37 y en estos pacientes se encuentran
valores más elevados de mevalonato en la orina du-
rante los episodios febriles. A diferencia del síndro-
me NOMID/CINCA, estos pacientes con el HIDS no
tienen problemas oculares, retraso mental ni mani-
festaciones neurológicas, por ello se puede realizar
el diagnóstico diferencial.

A partir de la primera descripción del síndrome
NOMID/CINCA en 19812, se han informado más
de 120 casos, con una orientación más clara para
realizar el diagnóstico, pero no hay un acuerdo so-
bre la primera descripción de la enfermedad. Al re-
visar las pocas publicaciones de la enfermedad,
Lorber38 en 1973, en uno de los artículos con el títu-
lo más grande que se halla publicado en la literatura
médica, describe un niño con todas las característi-
cas del síndrome de CINCA/NOMID, pero llegaron



239

SÍNDROMES QUE SIMULAN UNA ARTRITIS SISTÉMICA JUVENIL...VOL. 11 No. 3 - 2004

a la conclusión de que tenía una lipidosis o una en-
fermedad de colágeno. Dos años después Ansell et
al.39 describen otros dos pacientes, al igual que
Lampert et al.40, con las mismas características, es
decir, rash, meningitis crónica, retardo mental, artri-
tis, fiebre, papiledema, linfadenopatía, anemia y
esplenomegalia, como lo presentó la paciente que
estamos describiendo. Seis años después Prieur y
Griscelli2 describen otros tres pacientes, y ya en
198541 estos autores habían revisado lo que estaba
publicado en la literatura hasta la fecha y encontra-
ron 17 pacientes, pero pensaron que se trataba de
una forma sistémica de la artritis reumatoide juvenil
que debutaba en forma precoz. En 1983 en la revista
Arthritis and Rheumatism describen la enfermedad
como una enfermedad inflamatoria multisistémica42

que inicia en el neonato, este nombre fue aceptado
por Yarom et al. en 198543, Lampert en 198644,
Kaufman y Lovel45 en 1986, Lachaux et al.46 en 1987.

En todas estas publicaciones confundían esta en-
tidad con la ARJ, vasculitis, síndrome de Behçet,
colagenosis; solo hasta que en 1987, Prieur, Griscelli,
Lampert et al.4 analizan 30 pacientes y definen a la
entidad como una patología específica en Europa y
NOMID en la Unión Americana5.

A continuación analizaremos cómo ha sido la
evolución natural de nuestra paciente y la compara-
remos con la literatura publicada sobre este síndro-
me. Durante el embarazo no existe ningún problema,
pero generalmente los pacientes tienen bajo peso al
nacer como en el caso mencionado y en algunos
pacientes puede asociarse un onfalocele o una
onfalitis, y en los cortes histológicos se observa una
trombosis vascular; no se demuestra un proceso in-
feccioso2,4-5,26,47-48.

Al nacimiento en algunos pacientes se les obser-
va un rash en el 75% de los casos informados, pero
lo más característico es la urticaria persistente no
pruriginosa, la cual es migratoria en el curso del día,
como se aprecia en nuestra paciente. En la biopsia
de piel no se encuentra un hallazgo específico, sino
un infiltrado perivascular conformado especialmen-
te por polimorfo nucleares. No se ha demostrado
depósito de complemento o inmunoglobulinas26,47-48.
La segunda característica clínica asociada a estos
pacientes es el compromiso neurológico, que puede
pasar desapercibido, confundirse con una “menin-

gitis bacteriana” y generalmente el diagnóstico se
realiza en una forma tardía, es decir, después del
primer año, en la que los pacientes consultan por un
síndrome convulsivo, episodios de hemiplegia tran-
sitoria, espasticidad de las piernas, cefalea, pero lo
más importante son los cuadros clínicos de una “me-
ningitis crónica” debido al infiltrado por polimorfor-
nucleares en las meninges, que sugieren un proceso
infeccioso, pero generalmente no se aísla ningún
germen26,47-48. A través del tiempo se demuestra una
atrofia cerebral importante y una neuritis óptica como
la padece nuestra paciente, por ello el retardo men-
tal26,47-48. El compromiso articular se considera como
una de las características clínicas del síndrome y uno
de los principales síntomas que molestan al pacien-
te, al igual que la fiebre, el rash o la urticaria. En
algunos pacientes la enfermedad se expresa con
artralgias, pero otros pueden presentar una artralgia
severa a nivel poliarticular, que a la vez comprome-
te las placas de crecimiento epifisiario o la metáfisis,
generando un sobre crecimiento de estas áreas, es-
pecialmente en los huesos largos, comprometiendo
las rodillas, los tobillos, muñecas y los codos. Una
osificación de la rótula con sobre crecimiento como
se aprecia en nuestra paciente26,47-48. En las epífisis
de los huesos se aprecia una osificación irregular
“en mie de pain” o en miga de pan26, por ello simu-
lan algún tipo de raquitismo hipofosfatémico1 una
displasia ósea o una condrodisplacia ponctata49. En
las biopsias sinoviales que se han estudiado no se
aprecia una proliferación sinovial, sino cambios
edematosos y algunos infiltrados a base de
polimorfonucleares, mastocitos y eosinófilos, prác-
ticamente, y el estudio del líquido sinovial estéril;
sólo se observan escasos polimorfonucleares26,47-48.
En cuanto al compromiso de los órganos de los sen-
tidos, los ojos son los más afectados; se aprecia una
pérdida progresiva de la visión, nistagmus, edema
del disco óptico, seudo papiledema y atrofia del ner-
vio óptico26,50. Se puede comprometer el segmento
anterior de los ojos, como la uveítis anterior crónica
en un 50% de los pacientes. Los pacientes con un
tiempo prolongado de evolución pueden desarrollar
una sordera progresiva26.

En la evolución de la enfermedad predominan el
cuadro cutáneo, las manifestaciones articulares, el
retardo mental severo, la incapacidad para la movi-
lidad, debido a la gran dilatación ventricular, la atro-
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fia cerebral severa y los prominentes surcos, el
compromiso ocular y las prominencias de las
metáfisis de los huesos largos, con contractura de
rodillas y codos2,4,47-48. Además se asocian
adenomegalias, hepato esplenomegalia y en cuanto
al laboratorio sólo se aprecia una anemia
hipocrómica leucocitosis eosinofilia, trombocitosis
y un incremento de la sedimentación globular; no se
encuentran ningún tipo de anticuerpos26. Estos ha-
llazgos los tenía nuestra paciente y el compromiso
neurológico, ocular y articular, biopsia sinovial, es
la característica sólo del síndrome de NOMID/
CINCA26,47-48. El tratamiento de estos pacientes es
empírico, ya que se utilizan antiinflamatorios y es-
pecialmente los esteroides mejoran la fiebre, el do-
lor y las manifestaciones articulares, pero no mejoran
el compromiso cutáneo, las manifestaciones
neurológicas y oculares. La causa de la muerte de
los pacientes, en los que se ha documentado, son las
infecciones bacterianas, las vasculitis y la amiloidosis
secundaria a las manifestaciones inflamatorias cró-
nicas26,47-48,51.

A través del informe de este caso, hemos mirado
un grupo de enfermedades inflamatorias crónicas del
neonato y de la niñez, en el que se analizan una se-
rie de enfermedades en pediatría, algunas de carác-
ter mucocutáneo que no revisamos pero que
generalmente tienen un comportamiento diferente,
como la enfermedad de Kawasaki, la hiperostosis
cortical infantil o enfermedad de Caffey, el síndro-
me de Sweet, y la enfermedad de Weber Christian, y
otras, como el síndrome de Still del niño, la
hiperinmunoglobulina D, la artritis granulomatosa
familiar o síndrome de Blau, el síndrome TRAF, el
síndrome de Muckle-Well y el síndrome auto-infla-
matorio al frío, que sí tienen algunas características
que pueden parecerse al síndrome NOMID/CINCA.

Este último síndrome se inicia desde la etapa
neonatal, simula un proceso infeccioso, sin serlo, no
se documenta una inmunodeficiencia, pero el retardo
mental, la dilatación ventricular y la atrofia cerebral,
el compromiso cutáneo persistente, la fiebre, la pro-
minencia frontal, el macrocráneo, el compromiso del
cartílago articular, el sobrecrecimiento óseo de las
metáfisis de los huesos, como se aprecia en esta pa-
ciente, la hace una enfermedad muy original y muy
característica de la etapa neonatal temprana.
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