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Resumen

El dolor de cuello inducido por cristales a veces ocurre en pacientes
con enfermedades por depdsitos de hidroxiapatita o pirofosfato de
calcio deshidratado. Los depdsitos de hidroxiapatita comprometen
el ligamento longitudinal cervical, los discos intervertebrales, y los
depositos de CPPD, el ligamento amarillo, las articulaciones intera-
pofisarias y probablemente el ligamento transverso.

Esto sugiere que la enfermedad por depdsito de CPPD compromete
frecuentemente la columna cervical. Aunque pueden ser asintomati-
cos, estos depositos se asocian a ataques agudos de cervicalgia con
rigidez, fiebre y aumento de la VSG, simulando PMR y/o Arteritis de
Células Gigantes o sintomas neuroldgicos.

Nosotros describimos 2 casos con sindrome de la corona de presen-
tacion atipica simulando PMR.

Las enfermedades autoinmunes son un grupo heterogéneo
de enfermedades en cuya etiopatogenia los factores genéti-
cos parecen desempefiar unimportante papel. Porlo general,
comparten clertas caracteristicas clinicas e inmunoldgi-
cas, y por ello su diferenciacion puede ser frecuentemente
dificil. Una caracteristica propia de las enfermedades au-
toinmunes es que cada una de ellas presenta una especial
predileccién por afectar a determinados grupos de edad.
Aunque todavia no existe consenso acerca de la existencia
de un comportamiento tipico de algunas entidades autoin-
munes en edades geridtricas, se han establecidos algunos
patrones tanto clinicos como de laboratorio de aparicién
frecuente en estos grupos, y casi todos coinciden que las
mismas se presentan con manifestaciones atipicas, de inicio
insidioso y con una menor expresién en los pardmetros de
laboratorio.

Lo mismo ocurre con las artropatias por cristales,
por ¢j. enfermedad por depésitos de cristales de pirofos-
fato cdlcico dihidratado (PFCD). Cuando los pacientes se
presentan con sintomas tipicos, el diagnéstico es claro; sin
embargo estos pacientes pueden presentarse, con relativa
frecuencia, con hallazgos “atipicos™".

El compromiso de la columna cervical por depésitos
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Summary

Cristal-induced neck pain sometimes occurs in patients who have
hydroxyapatite (HA) or calcium pyrophosphate dihydratate (CPPD)
crystal deposition diseases. Cervical HA deposits involve the longus
colli muscle tendon or the intervertebral disc whereas CPPD deposits
are located in the intervertebral disc, the ligamentum flavum, the
apophyseal joints, and probably the transverse ligament.

These results suggest that CPPD deposition disease frequently in-
volves the cervical spine. Although such calcification often remains
asymptomatic, it may be associated with attacks of acute neck pain
with segmentary stiffness, fever, and an increased erythrocyte sedi-
mentation rate, sometimes mimicking PMR and/or GCA or neurologi-
cal symptoms.

We describe 2 patients with crowned dens syndrome with atypical
presentations mimicking polymyalgia rheumatica.

calcificados (PFCD) en el ligamento amarillo, transver-
so, articulaciones facetarias, masas laterales y ligamentos
longitudinal posterior y atlanto-occipital pueden asociar-
se con sintomas y signos que imiten una estenosis espinal,
meningismo o mielopatia cervical?”.

Dolor de cuello debido a calcificaciones alrededor del
proceso odontoide fue descripto por Bouvet y cols. en 1985
denominandolo sindrome de la corona®.

Aubay cols. describen 8 casos de este sindrome con pre-
sentaciones atipicas simulando arteritis de células gigantes,
polimialgia reumdtica (PMR), meningitis o discitis’.

Se describen dos pacientes con ataques agudos de sin-
drome de la corona (SC) derivados a nuestro servicio con
diagnéstico de PMR.

Caso 1

Hombre de 75 afios de edad con antecedentes de artrosis
de rodillas severa, gastritis erosiva, tlcera duodenal, HTA
y dislipemia.

Refiere crisis (4-5 dias de duracion) repetidas de dolor y
rigidez de cintura escapular de comienzo abrupto en enero
de 2007, de 1 mes de evolucién. El dolor cede con diclofenac

A. Ortiz et al ® Rev Arg Reumatol. 2013;24(1): 56-59



Figura 1.

Figura 2.

y se acompana de registros subfebriles (37.5°) e hiporexia
con pérdida de peso.

Al examen fisico presenta disminucién en la rotacién
cervical de forma activa y pasiva, flexion y extensién nor-
mal, siendo el resto del examen osteoarticular normal. Sus
pulsos son normales y no presenta soplos arteriales. TA:
130/80 mmHg bilateral en miembros superiores.

El laboratorio muestra GB 6300 mm?® (N60%, L40%)
Hto 38% Hb 12,9 g/dl VSG 41 mm/h. Con diagndstico de
PMR, el paciente comienza con prednisona 20 mg/dia con
respuesta parcial.

Las radiografias de rodillas y manos muestran calcifica-
ciones de aspecto tipico de PFCD (Figuras 1y 2).

Se solicita una TAC de columna cervical, la cual muestra
una calcificacién del ligamento transverso del atlas (Figura
3), confirmando el diagndstico de sindrome de la corona.

El paciente recibe tratamiento con paracetamol 1,5 g/
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Figura 3.

dia, colchicina 1 mg/dia y se suspende la prednisona, re-
cuperando la movilidad cervical y aliviando la cervicalgia
a las 48 hs de comenzado el tratamiento, no presentando

fiebre y normalizando la VSG.

Caso 2

Paciente de 81 afios de edad, con antecedentes de HTA,
cancer de ttero hace 40 afios. Consulta por gonalgia iz-
quierda junto con crisis de dolor y rigidez cervical, ambos
hombros y brazos que duran 4-5 dias. No presentaba ar-
tritis, ni manifestaciones extraarticulares. Con diagndstico
de PMR se comienza con prednisona 10 mg sin respuesta.

Estudios: Laboratorio: Hb 15 g/dl, GB 9000 mm?
(N:53, E:3 B:0, L:38, M:6), VSG 28 mm/h, urea 0,32 g/l,
glucemia 0,9 g/1.

En la radiografia de caderas, rodillas y mufiecas mues-
tra depdsitos tipicos de PFCD vy radiografia de columna
cervical sin alteraciones.

Se solicité una TAC de columna cervical, focalizada en
C1-C2, en donde se observé una calcificacién doble linea
del ligamento transverso, confirmando el diagnéstico de
sindrome de la corona (Figura 4).

La paciente fue tratada con diclofenac 50 mg/d1a, colchi-
cina 1 mg/dia y kinesiologia cervical con buena respuesta.

57



Figura 4.

Discusion
Desde la descripcion original de condrocalcinosis por Zit-
nan y Sitaj en 1958 y su asociacién con pseudogota por Mc
Carty y cols., varias publicaciones observaron la presencia
de fiebre como un signo ocasional acompanando a pseudo-
gota aguda®”.

Mc Carty ha descripto que la enfermedad por PFCD
imita a otras enfermedades reumadticas tales como: artritis
traumdtica, espondilitis anquilosante, fiebre reumdtica o
artritis psicogénica. Posteriormente, otras presentaciones
inusuales fueron descriptas, entre ellas compromiso del es-
queleto axial y fiebre simulando infeccién, PMR o ACG™.

El sindrome de la corona se ha comunicado entre un
9% a un 45%. Es una entidad clinico-radioldgica definida
por la asociacién de calcificaciones radioldgicas del liga-
mento cruciforme alrededor del proceso odontoideo junto
a dolores agudos peridédicos cérvico-occipitales, con fiebre,
rigidez de cuello y un sindrome biolégico inflamatorio. La
duracién espontdnea de las manifestaciones clinicas es muy
variable, de pocos dias a pocas semanas. Estos depdsitos
cristalicos frecuentemente son de PFCD o de hidroxiapati-
tay los mismos pueden ser asintomdticos o ser responsables
de dolores de cuello crénicot’.

Calcificacién asintomitica del ligamento transverso fue
hallada entre el 44% y 71% de los pacientes con condrocal-
cinosis. Estas pueden manifestarse topograficamente como
lineales, puntiformes o en doble linea!!"'*.

Por lo tanto, el compromiso de articulaciones proxima-
les como cuello, hombros, caderas pueden ser la forma de
presentacién de una enfermedad por PFCD, con elevacién
de reactantes de fase aguda y respuesta a esteroides.

No hay en la literatura algtin signo clinico que permita
distinguir entre SC y PMR. Como otros autores, nosotros
tampoco hallamos dolor y rigidez de la cintura pelviana en
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estos pacientes con SC, sugiriendo que esto podria diferen-
ciar estas dos entidades.

Las radiografias pueden mostrar densidades en el drea
del proceso odontoideo, pero generalmente son norma-
les 0 no permiten determinar la estructura comprometida.
Radiografias de pelvis, rodillas y mufiecas deben tomarse
sistemdticamente, dado que el hallazgo de calcificaciones en
estas localizaciones puede ayudar a la sospecha diagnéstica.

La prueba de referencia para el diagndstico es la to-
mografia computada (TC) de columna cervical focalizada
en C1/C2. Esta técnica sirve ademds para descartar otros
diagnésticos como fracturas de la odontoides o sindromes
compresivos cervicales. También la TC puede no detectar
calcificaciones y esto puede ocurrir cuando la misma se
hace después del ataque agudo, dado que las mismas pue-
den reabsorberse!*"".

La mejoria ripida con DAINES dentro de los pocos
dias de nuestros pacientes, permite confirmar atin més el
diagnéstico.

La prevalencia de enfermedad por PFCD simulando
una PMR no estd bien establecida. Dieppe y cols. comu-
nicaron 8 pacientes con PMR supuesta, de una serie de 105
pacientes con artropatia por pirofosfato, y sugirieron que la
PFCD puede presentarse con sintomas polimiagicos o que
el tratamiento con esteroides prescripto a estos pacientes
con caracteristicas de PMR pueden predisponer al desarro-
llo de condrocalcinosis'®.

El compromiso de articulaciones proximales puede ser
la presentacién clinica de una enfermedad por PFCD y la
misma simular una PMR.

Recientemente, Pego-Reigosa JM y cols. buscaron
factores predictores que diferencien estas entidades. Por
tal motivo, analizaron pacientes con PMR pura y pacien-
tes con enfermedad por PFCD que presentaban sintomas
proximales simulando una PMR. La presencia de artrosis
tibiofemoral, calcificaciones tendinosas y artritis de tobillo
deben hacer sospechar al médico acerca de una enfermedad
por PFCD en pacientes ancianos que se presentan con ma-
nifestaciones simil PMR'.

En el 2004, Auba y cols. describieron 3 pacientes con
sindrome de la corona y condrocalcinosis de la mufieca y
rodilla, que fueron mal diagnosticados como PMR?.

Por lo tanto, esta enfermedad por cristales deberia incluir-
se en el espectro de las enfermedades que imitan a la PMR.

El tratamiento con DAINES es de eleccién para el SC,
puede indicarse colchicina. La terapia con esteroides puede
usarse a bajas dosis en casos con enfermedad severa que no
responda a los DAINES".

El sindrome de la corona es importante en el diagnés-
tico diferencial de dolor de cuello y su diagndstico puede
evitar investigaciones innecesarias, invasivas y caras, al
igual que un tratamiento inadecuado, largo y potencial-
mente peligroso con esteroides.
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