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1. QUE ES LA CRMO

1.1 ¢En qué consiste?

La osteomielitis crénica multifocal recurrente (CRMO, por sus siglas en
inglés) es la forma mas grave de osteomielitis crénica no bacteriana
(CNO). En ninos y adolescentes, las lesiones inflamatorias afectan de
forma predominante a las metafisis de los huesos largos, aunque las
lesiones pueden producirse en cualquier lugar del esqueleto. Ademas,
pueden afectarse otros érganos como la piel, los ojos, el tubo digestivo
y las articulaciones.

1.2 ¢Es muy frecuente?

La frecuencia de esta enfermedad no se ha estudiado con detalle. En
base a datos procedentes de registros nacionales europeos, podria
afectar aproximadamente entre 1 y 5 de cada 10.000 habitantes. No
existe un predominio de sexo.

1.3 éCuales son las causas de la enfermedad?

Se desconocen las causas. Existen hipétesis que apuntan a que esta
enfermedad esta ligada a una alteracion en la inmunidad innata.
Algunas enfermedades raras del metabolismo éseo pueden imitar a la
CNO, como la hipofosfatasia, el sindrome de Camurati-Engelman (o
displasia diafisaria progresiva), la paquidermoperiostosis con
hiperostosis y la histiocitosis.
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1.4 ¢Es hereditaria?
La herencia no ha podido demostrarse aunque se han barajado algunas
hipétesis sobre ello. De hecho, solo una minoria de los casos es familiar.

1.5 ¢Por qué mi hijo tiene esta enfermedad? ¢Puede
prevenirse?

Al dia de hoy se desconocen las causas. No se conocen medidas
preventivas.

1.6 ¢(Es contagiosa o infecciosa?
No. En estudios recientes no se ha encontrado ningun agente infeccioso
que la cause (como una bacteria).

1.7 éCuadles son los principales sintomas?

Los pacientes a menudo se quejan de dolor en los huesos o en las
articulaciones; por lo tanto, el diagndstico diferencial incluye la artritis
idiopatica juvenil y la osteomielitis bacteriana. De hecho, el examen
fisico puede detectar artritis en una proporcién significativa de los
pacientes. Son frecuentes la inflamacién y la sensibilidad local en los
huesos y puede presentarse pérdida de funcién o cojera. La
enfermedad puede tener una evolucién cronica o recurrente.

1.8 ¢La enfermedad es igual en todos los ninos?

La enfermedad no es igual en todos los nifios. Es mas, el tipo de
afectacién ésea, asi como la duracién y la gravedad de los sintomas
varia de un paciente a otro e incluso en el mismo nifio el patrén de
afectacién puede ser variable con cada recurrencia.

1.9 ¢La enfermedad en ninos es diferente que la que presentan
los adultos?

En general, la CRMO en nifios se asemeja a la que se observa en
adultos. Por otra parte, algunas caracteristicas de la enfermedad, como
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las que afectan la piel (psoriasis, acné pustuloso) son mas frecuentes
en adultos. En adultos, la enfermedad se ha llamado sindrome SAPHO
por sinovitis, acné, pustulosis, hiperostosis y osteitis. La CRMO se ha

considerado la versidon pediatrica y adolescente del sindrome SAPHO.

2. DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

2.1 éComo se diagnostica?

La CNO/CRMO se diagnostica por exclusién. Los analisis clinicos no son
especificos ni predictivos de la CRMO/CNO. A menudo, las radiografias
de lesiones 6seas tempranas de la CNO no revelan cambios
caracteristicos, aunque posteriormente, durante la evolucion de la
enfermedad, los cambios osteoliticos y osteoescleréticos de los huesos
largos de las extremidades y la clavicula pueden ser indicativos de
CNO. La compresion vertebral también es un signo radiografico
bastante tardio, y ante este hallazgo se debe considerar el diagndstico
diferencial con tumores malignos u osteoporosis antes que la CRMO.
Por lo tanto, el diagndstico de la CNO debe basarse en el cuadro clinico
y en el estudio por imagen.

Las imagenes mediante resonancia magnética (RM) con contraste
proporcionan mayor informacién sobre la actividad inflamatoria de las
lesiones. La cintigrafia 6sea con tecnecio puede ser de ayuda para
establecer el diagndstico inicial, ya que a menudo se presentan lesiones
clinicas asintomaticas de CNO, pero la RM de cuerpo entero parecen ser
mas sensible para la definicién de las lesiones.

En un nUmero considerable de pacientes el diagndstico por imagen por
si solo no descarta los tumores y debe considerarse la realizacién de
una biopsia, sobre todo, porque a menudo es dificil realizar un
diagndstico diferencial definitivo entre los tumores 6seos y las lesiones
de la CNO. Cuando se elija la localizaciéon de la biopsia se deben tener
en cuenta aspectos funcionales y estéticos. La biopsia solo debe
realizarse para propdsitos de diagndstico y por eso no es preciso
extirpar toda la lesién; esto podria acarrear una discapacidad funcional
o cicatrices innecesarias. No obstante, la necesidad de realizar una
biopsia diagndstica en la CNO se ha cuestionado repetidas veces. El
diagndstico de CNO es muy probable si las lesiones dseas estan
presentes durante 6 o mas meses y el paciente también muestra
lesiones cutaneas tipicas. En este caso, se debe evitar la biopsia. Aun
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asi, es obligatorio realizar un seguimiento clinico a corto plazo que
incluya la repeticién de los estudios de diagndstico por imagenes. Debe
realizarse biopsia de las lesiones unifocales (que tienen solo apariencia
osteolitica y que incluyen a las estructuras de los tejidos circundantes)
para descartar tumores malignos.

2.2 éCual es la importancia de los examenes?

a) Exdmenes de sangre: como se ha mencionado anteriormente, los
datos de laboratorio no son especificos para el diagnéstico de la
CNO/CRMO. Para evaluar la extensién de la inflamacién y la afectacién
de los tejidos durante un episodio doloroso, suelen realizarse analisis
que incluyan velocidad hematica de sedimentaciéon (VHS), Proteina C
Reactiva (PCR), hemograma completo, fosfatasa alcalina y
creatininquinasa. De todas formas, estos examenes normalmente no
son concluyentes. b) Examenes de orina: no concluyente c) Biopsia
dsea: necesaria en lesiones unifocales y en casos de incertidumbre.

2.3 ¢Puede tratarse o curarse? ¢Cuales son los tratamientos?
Los datos disponibles del tratamiento a largo plazo, que utiliza
principalmente antiinflamatorios no esteroidales (AINE como
ibuprofeno, naproxeno e indometacina), muestran que hasta un 70 %
de los pacientes pueden permanecer en remisién durante algunos afos
con medicacidon continua. Aun asi, un nidmero significativo de pacientes
necesita medicacion mas intensa, que incluye corticoides y otros
farmacos. Recientemente el tratamiento con bisfosfonatos ha dado
buenos resultados.

2.4 iCuales son los efectos secundarios del tratamiento
farmacolodgico?

No es facil para los padres aceptar que sus hijos deben tomar
medicacién durante mucho tiempo. Normalmente se preocupan por los
posibles efectos secundarios de los analgésicos y los medicamentos
antiinflamatorios. Por lo general, se considera que los AINE son
farmacos seguros para la poblacién infantil, con efectos secundarios
muy limitados, como el dolor de estdmago. Para mas informacién, vea
el capitulo de tratamiento farmacolégico.
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2.5 ¢Cuanto tiempo deberia durar el tratamiento?

La duracién del tratamiento depende de la presencia local de lesiones,
de su nimero e intensidad. A menudo es necesario prolongar el
tratamiento durante meses o anos.

2.6 ¢Existe algun tratamiento no convencional o
complementario?

En el caso de presentarse artritis podria ser oportuna la fisioterapia. No
existen datos sobre el uso de otros tratamientos complementarios para
estas enfermedades.

2.7 ¢Qué tipo de revisiones periodicas son necesarias?
Los niflos que estan en tratamiento deben someterse a examenes de
sangre y orina al menos dos veces al ano.

2.8 ¢Cuanto tiempo durara la enfermedad?

En la mayoria de los pacientes la duracién de la enfermedad puede
prolongarse varios anos, aungue en algunos casos es una enfermedad
de por vida.

2.9 ¢Cual es el prondstico a largo plazo (evolucion y desenlace
previstos) de la enfermedad?

Si la enfermedad se trata de forma adecuada, presenta un buen
prondstico.

3. VIDA COTIDIANA

3.1 ¢Cémo puede afectar la enfermedad a la vida cotidiana del
nino y de su familia?

A menudo, el nino experimenta problemas articulares y 6seos meses
antes de que se diagnostique la enfermedad. Ocasionalmente se
recomienda la internacién en un hospital para realizar el diagndstico
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diferencial. También se recomienda realizar visitas regulares
ambulatorias para realizar un seguimiento tras el diagndstico.

3.2 éQué ocurre con la escuela? éQué ocurre con los deportes?
En general, no es necesario limitar la actividad fisica general. En
ocasiones si presenta un brote, artritis o tras la biopsia puede tener
ciertas limitaciones para las actividades deportivas. Se recomienda la
asistencia a la escuela.

3.3 ¢éQué ocurre con la dieta?
No existe ninguna dieta especifica.

3.4 ¢Puede influir el clima en la evolucion de la enfermedad?
No.

3.5 ¢Puede vacunarse al nino?

Cuando el nino se encuentre en tratamiento con corticoesteroides,
metotrexato o inhibidores del TNF-a, el nifio puede vacunarse excepto
con vacunas de virus vivos atenuados.

3.6 ¢Qué ocurre con la vida sexual, el embarazo y la
anticoncepcion?

Los pacientes con CNO no tienen problemas de fertilidad. En el caso de
que los huesos pélvicos se vean afectados, pueden producirse
molestias durante el acto sexual. Antes de considerar quedar
embarazada o durante el periodo de gestacién se debe volver a evaluar
la necesidad de recibir medicacion.

6/6


http://www.tcpdf.org

