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El sindrome de Schnitzler

Sr Director: Tras la lectura del excelente editorial
de Arnal y Modesto, publicado recientemente en su
revista!, nos ha sorprendido la no inclusion del sin-
drome de Schnitzler en el listado que los autores
proponen de sindromes febriles periddicos heredi-
tarios.

El sindrome de Schnitzler fue descrito por primera
vez en 1974 por el dermatdlogo francés Louis Sch-
nitzler y se caracteriza por episodios mas o menos
prolongados de fiebre intermitente, urticaria croni-
ca, dolores Oseos, artralgias, artritis e hipergamma-
globulinemia IgM? Hasta la fecha se han descrito
en la bibliografia alrededor de 50 casos y, como
sucede en estos sindromes, como muy bien afir-
man los autores del editorial, es habitual su infra-
diagnostico y especialmente el retraso diagnostico
que en ocasiones es de hasta 5 anos’.

El sindrome de Schnitzler encaja perfectamente, se-
gan nuestro criterio, dentro de los sindromes au-
toinflamatorios descritos por McDermott* y es un
ejemplo mas de la variada expresividad clinica de
muchas de las entidades nosologicas que debe
atender el reumatologo.

Como reumatdlogos se nos ocurre que, aparte de
la sospecha clinica de estos procesos, la peticion
sistematica de las inmunoglobulinas pondria sobre
la pista de entidades como la que nos ocupa y el
sindrome hiper-IgD.

El polimorfismo clinico de estos sindromes es un
ejemplo de la necesidad por parte del reumatodlogo
clinico de disponer de una sélida base de medicina
interna y de conocimientos basicos de hematologia
y dermatologia.

J.C. Durd

Unidad de Reumatologia. Clinica Tres Torres. Barcelona.
Espana.
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Sr. Director: Los sindromes periddicos febriles he-
reditarios, o sindromes de fiebre periddica heredi-
tarios (hereditary periodic fevers sindrome; HPFS),
constituyen un grupo de sindromes de base genéti-
ca que, en los Gltimos anos, ha recibido la denomi-
nacion de autoinflamatorios, ya que en ellos el
proceso inflamatorio no estd mediado por ninguna
infeccion ni por ningin fenomeno autoinmune de-
tectectable. Hasta el momento actual se ha docu-
mentado el caracter hereditario, y se ha identifica-
do el gen responsable y las mutaciones de la
enfermedad de la fiebre mediterrinea familiar
(MEFV), el sindrome de hiperinmunoglobulinemia
IgD (HIDS), el sindrome periddico asociado con el
receptor del TNF (TRAPS), la urticaria familiar fria
(FCU) o sindrome autoinflamatorio familiar frio
(FCAS), el sindrome de Muckle-Wells y, reciente-
mente, en julio de 2002, del sindrome cronico in-
fantil neurolodgico cutineo articular (CINCA) o en-
fermedad multisistémica neonatal (NOMID). En el
sindrome de Schnitzler no se ha documentado, por
el momento, su caracter hereditario ni se ha identi-
ficado un gen responsable, por lo que en la actua-
lidad no se puede incluir dentro del grupo de sin-
dromes citados. Es posible que proximamente en
este grupo se incluya el Blau syndrome, o sindro-
me de Blau, porque es una enfermedad hereditaria,
autosOmica dominante en la que se ha identificado
el gen CARD15/NOD2 como responsable, que tam-
bién cursa con fiebre, erupcion, artritis, adenopa-
tias y granulomas en varias localizaciones.

El concepto de enfermedad «autoinflamatoria» pro-
puesto por McDermott, al que he tenido acceso',
es muy amplio y engloba a varios grupos de enfer-
medades, entre las que se incluyen los sindromes
hereditarios citados (HPFS) junto con otras en las
que también se ha encontrado una base genética,
como el angioedema hereditario, la gota, la con-
drocalcinosis familiar, algunas enfermedades por
deposito, la fibrosis pulmonar idiopatica, el sindro-
me de Bechet y el sindrome de Blau. No obstante,
es importante destacar que se trata de una lista par-
cial. Es evidente que no incluye otras enfermeda-
des que también cursan con fiebre recurrente aso-
ciada con otras manifestaciones inflamatorias,
como la neutropenia ciclica, el sindrome de fiebre
periodica, la estomatitis aftosa, la faringitis y la ade-
nitis cervical (PFAPA), o el sindrome de Schnitzler.
Ninguna de estas enfermedades tiene una base ge-
nética conocida por ahora. No he podido encontrar
una clasificacion mas amplia en que se incluyan es-
tas entidades sin base genética dentro del concep-
to de enfermedad autoinflamatoria de McDermott;
por otro lado, en la cita a la que hace referencia el
Dr. Duré? tampoco se afronta esta cuestion.
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Es evidente que estamos en un momento de rapida
evolucion en el conocimiento genotipico y de ex-
presion clinica de unos sindromes poco frecuentes
y mal conocidos, por lo que determinados aspec-
tos, como los de clasificacion, se deberan perfilar.

C. Arnal

Unidad de Reumatologia. Hospital Vall d’Hebron.
Barcelona. Espana.
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El reumatélogo consultor
y la piedra filosofal

Sr. Director: Hemos leido con gran interés el ar-
ticulo de Trujillo et al en relacion con la figura del
reumat6logo consultor y su papel como enlace en-
tre nuestra especialidad y la medicina primaria’.
Tras el andlisis detallado de los resultados aporta-
dos nos parece cuantitativa y cualitativamente dificil
la valoracion por dicho especialista, Gnico segin se
menciona, en horario habitual, 4 dias a la semana,
de 17.602 consultas anuales, mixime cuando en
una de las tablas de casuistica atendida por grupos
de edades la suma de estas asciende a 928; no he-
mos encontrado, asimismo, explicacion matemadtica
al parrafo donde se menciona que en el periodo de
un ano «se han atendido 17.602 consultas, lo que
equivale a 27 pacientes/dia» y en ultimo término
desconocemos como a través de la figura de este
especialista se ha pasado de atender a 7.500 pacien-
tes por afio a 17.602, incluso asumiendo que ésta
sea la suma de los pacientes atendidos globalmente.
Estamos plenamente de acuerdo con la necesidad
de una asistencia técnicamente correcta y social-
mente eficiente, tal como se menciona en el articu-
lo, por ello un panel de expertos de la Sociedad de
Reumatologia de la Comunidad de Madrid, en el
que uno de los autores de esta carta tuvo el honor
de participar, elabor6 unas recomendaciones basa-
das en criterios de calidad para la asistencia, una
de las cuales era el requerimiento de un tiempo
minimo para primera visita de 45 min y de 20 para
sucesivas?, lo que contrasta con las cifras presenta-
das de hasta 32 pacientes/dia, insistiendo ademas

356  Rev Esp Reumatol 2003;30(6):355-7

en la adecuacion de las plantillas a los requeri-
mientos estructurales de asistencia y las recomen-
daciones de la Organizacion Mundial de la Salud
como medidas tendentes a aliviar las listas de espe-
ra intentando evitar las soluciones coyunturales en
general® y, desde nuestro punto de vista en concre-
to, la reduccion progresiva de tiempo asistencial
por consulta en funcion de la presion asistencial.
Creemos que iniciativas como la presentada son de
gran valor para favorecer la relacion, a veces dificil,
entre la asistencia primaria y la especializada, y evi-
dentemente cuentan con la entusiasta participacion
y apoyo de las gerencias y direcciones médicas al
aportar estas espectaculares cifras y disminuir de for-
ma drastica las listas de espera; no obstante, cree-
mos que no se debe perder de vista la existencia de
unidades de reumatologia infradotadas humana y
técnicamente, la asistencia a pacientes con enferme-
dades médicas del aparato locomotor por especialis-
tas no especificamente formados para ello, la des-
proporcion reumatologo/poblacion existente en las
diferentes areas asistenciales, el concepto de calidad
sobre cantidad, el dambito real y la extension de
nuestra especialidad, el subempleo y un sinfin de
puntos que a nuestro entender son objetivos priori-
tarios de nuestra sociedad cientifica en la busqueda
de soluciones urgentes, evitando que la informacion
recogida en el articulo sea malinterpretada por algin
hipotético avieso gestor que crea ver en este una
Unica, rapida, barata y eficaz solucion de este pro-
blema en forma de piedra filosofal asistencial.

J.M. Rodriguez Heredia, A. Gallegos Cid,
M. Cantalejo Moreira y J. Garcia-Arroba Munoz

Seccion de Reumatologia. Hospital Universitario de Getafe.
Madrid. Espana.
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Sr. Director: Agradecemos las matizaciones apor-
tadas por Rodriguez Heredia et al' a nuestro articu-
lo?. Efectivamente ya habiamos advertido (y envia-
do la correspondiente fe de errores) un error en la
trascripcion de uno de los datos: donde dice 17.602
consultas (p. 49 y p. 52) debe decir 7.602.
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En segundo lugar, entendemos que, al tratar en los
centros de salud a un gran nimero de pacientes
con procesos mecanicodegenerativos, se contribu-
ye a evitar el colapso de la consulta hospitalaria y
se aumenta asi el tiempo dedicado a cada enfermo
en el hospital. No obstante, la implantacion de la
UCRAP ha generado un progresivo aumento de su
demanda, lo que podria llevarnos a la masificacion
de estas consultas extrahospitalarias, por lo que
podrian generarse listas de espera paralelas.

Como Rodriguez Heredia et al apuntan, es evidente
que antes de salir del hospital hay que dotar a los
servicios o unidades de reumatologia del personal
suficiente para ello. La figura del reumatélogo-con-
sultor no es la panacea asistencial pero, en nuestra
opinion, sirve de puente efectivo entre el hospital y
el area de salud, realizando una gestion compartida
de pacientes junto con el médico de familia, y per-
mitiendo mejorar el conocimiento de nuestra espe-
cialidad por parte de la poblacion. Ademas, lejos
de generar autosuficiencia en los médicos de aten-
cion primaria, ha provocado mayor demanda de la
especialidad.

En este ano de funcionamiento de la UCRAP se ha
creado la necesidad de la reumatologia en atencion
primaria, y aunque no lo citamos explicitamente en
nuestro trabajo esto abre una importante bolsa de
empleo para futuros reumatologos y, lo mis impor-
tante, permite un mejor tratamiento de nuestros en-
fermos, mas temprano, mas comodo y con un ma-
yor conocimiento de su entorno social.

E. Trujillo Martin

Servicio de Reumatologia. Hospital Universitario de Canarias.
La Laguna. Santa Cruz de Tenerife. Espana.
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