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SINDROMES

AUTOINFLAMATORIOS

DEFINICION

CUADRO CLINICO

DIAGNOSTICO

TRATAMIENTO

RELACION

TRAPS El sindrome Episodios de fiebre e Evaluacion e Corticosteroides | ELtérmino TNF
periodico asociado | de mas de 10 dias clinica hace referencia
al receptor de de duracion, e Estudios * Anakinray al factor de
factor de necrosis | mialgias migratorias, genéticos canakinumab necrosis
tumoral es un pseudocelulitis, Los criterios ) )
autosémico edema bipalpebral | Propuestosincluyen al me:OS 20’:ng porvia P!
dominante que 1@ presencia de oral 1 vez aldia),cono jSIStema L
causa fiebre ante'(?edentes' ; sin medicament,os |nmunolog|co~
recurrente y ;aprir:(l)l(ajirs: &%ﬁ:tg:j; antiinflamatorios no que desempeha
mialgias larga duracion, edema esteroideos, son un papel Cruc_:l,al
migratorias con periorbitario, efecti.vc.)s.para deteqer en laregulacion
eritema exantema migratorioy las crisis |nflamat9r|as. A | de la respuesta
suprayacente mialgia y la ausencia | V9¢®% ©S Tec;esa,':o .| inflamatoriay la
doloroso a la de vomitosyy ulceras :li?l(::;ird:l tzsr::c:c'on apoptosis
palpacion. El aftosas. Estos con el tiempo estz v celular.
diagnostico se Cl’ltteIO.S. tienen una terapia puede’lograr

sensibilidad del 59% y
establece una especificidad del remisiones mas
mediante estudios 84% prolongadas.
clinicosy
genéticos.
SINDRMES La actividad de la | Clinicamente se Los criterios Inhibidores de la IL-1 Actividad de la
PERIODICOS criopirina esta caracterizan porrash | diagnosticos ] criopirina esta
ASOCIADOS A LA aumentada, lo tipo urticariano, fiebre | propuestos para los Los sindromes aumentada, lo

CRIOPIRINA (CAPS)

que
desencadena
mayor liberacion
de IL-1beta de

periédica, inflamacion
anivel del sistema
nervioso central,
artropatia,
manifestaciones
ocularesyriesgo de

SPAC incluyen un
aumento de los
marcadores de
inflamaciony al
menos 2 de los
siguientes:

periédicos asociados
con criopirina (SPAC) se
tratan con anakinra (100
mg por via subcutanea 1
vez al dia), rilonacept
(2,2 mg/kg por via

que
desencadena
mayor liberacion
de IL-1beta de




los
inflamasomas
NLRP3; la
consecuencia es
inflamacioény
fiebre.

amiloidosis como
complicacion a largo
plazo.

e Erupcion
semejante a
la urticaria

e Episodios
desencadena
dos por el frio
y/o el estrés

e Hipoacusia
neurosensori
al

e Sintomas
musculoesqu
eléticos,
incluso
artralgias,
artritisy
mialgias

e  Meningitis
aséptica
cronica

e Anomalias
esqueléticas,
incluyendo
hipertrofia
epifisariay
prominencia
frontal

Estos criterios tienen
una sensibilidad del
81%yuna
especificidad del 94%

subcutanea una vez por
semana) o canakinumab
(150 mg por via
subcutdnea cada 8
semanas, o cada 4
semanas para los casos
refractarios; 1, 2, 3).

Referencias del
tratamiento

los
inflamasomas
NLRP3; la
consecuencia es
inflamacioény
fiebre.




FIEBRE
MEDITERRANEA

La fiebre
mediterranea
familiar (FMF) es un
trastorno poco
comun que se
transmite de padres
a hijos (hereditario).
Consiste en
episodios repetitivos
de fiebre e
inflamacién que con
frecuencia afectan
el revestimiento del
abdomen, el térax o
las articulaciones

Fiebre, un rash
cutaneo
generalizadoy la
presencia de una
escara hegra que
puede pasar
desapercibida. Por
lo general sigue un
curso benigno,
aunque
ocasionalmente
aparecen
complicaciones
graves.

Fundamentalment
e en la historia
clinica del
paciente, el patron
evolutivo de sus
sintomasy signos,
sus
caracteristicas
étnicas, la historia
familiary la
respuesta ala
colchicina.

La colchicina, un
medicamento que
reduce la inflamacién,
puede ser util durante un
ataquey puede prevenir
ataques posteriores.
También puede ayudar a
preveniruna
complicacioén seria
llamada amiloidosis
sistémica, comun en
personas con FMF.

Los AINES
(antiinflamatorios no
esteroideos) se pueden
utilizar para tratar la
fiebrey el dolor

El cambio
genético afecta
la funcién de una
proteina del
sistema
inmunitario,
llamada pirina, y
causa problemas
en la regulacioén
de la inflamacion
en el cuerpo.

DEFICIENCIA DE

MEVALONATOCINASA

Enfermedad
genética. Se trata de
un error congeénito
de la bioquimica del
organismo. Los
pacientes sufren
brotes recurrentes
de fiebre,
acompafnados por
diversos sintomas

Inflamacién dolorosa
de los ganglios
linfaticos
(especialmente en el
cuello), erupcidén
cutanea, dolor de
cabeza, dolor de
garganta, Ulceras
bucales, dolor
abdominal, vémitos,
diarrea, dolor e
inflamacion articular.
Los individuos
gravemente afectados
pueden desarrollar
ataques
potencialmente
mortales de fiebre en

se basa en estudios
quimicosy analisis
genéticos.

Quimicamente, los
niveles anormalmente
altos de acido
mevaldnico pueden
detectarse en la orina.

Antiinflamatorios no
esteroidales (AINE)
como ibuprofeno o
indometacina,
corticoides como la
prednisonay
farmacos bioldgicos
como etanercept o
anakinra.

La deficiencia de
mevalonatoquinasa es
un trastorno
metabdlico hereditario
que afecta la
produccién de
colesteroly otros
compuestos en el
cuerpo. Se ha
relacionado con
ciertos trastornos
autoinflamatorios,
como el sindrome de
hiper-IgD y fiebre
periédica (HIDS) y el
sindrome de Dolor,
fiebre y adenopatia
(PFAPA). Estos
trastornos estan
asociados con




la infancia, retraso en
el desarrollo,
problemas de visiony
dafo renal.

episodios recurrentes
de fiebre y sintomas
inflamatorios. La
conexién entre la
deficiencia de
mevalonatoquinasay
lainmunologia sigue
siendo objeto de
investigacion, pero se
cree quela
acumulacion de
metabolitos téxicos
puede desencadenar
respuestas
inflamatorias
inapropiadas.

GOTA

Tipo comun de
artritis inflamatoria.
Provoca dolor,
inflamaciony
enrojecimiento en
una o mas
articulaciones. En
general, ocurre
como un ataque,
que puede durar una
semana o dosy
luego mejora.

La gota suele
aparecer en una sola
articulacion alavez. A
menudo ocurre en el
dedo gordo del pie,
pero también puede
afectar otras
articulaciones,
incluyendo los otros
dedos, el tobilloy la
rodilla.

Dolorintenso, que
puede ser lo
suficientemente
fuerte como para
despertarlo
Inflamacion
Enrojecimiento
Calorenelarea
afectada

Analizara su historia
clinica, incluyendo
preguntas sobre sus
sintomas

Realizara un examen
fisico, incluyendo un
examen de las
articulaciones
afectadas

Puede solicitar
diversas pruebas,
como:

Un anélisis de una
muestra de liquido de
una de sus
articulaciones
dolorosas. El liquido
se examina bajo un
microscopioy se
comprueba si hay

mediante el uso de
medicamentos como:
Medicamentos
antiinflamatorios no
esteroides (AINE) como
elibuprofeno
Acetaminofény el
farmaco antiinflamatorio
colchicina

Corticoides orales o
inyectados

Aunque
tradicionalmente se ha
considerado
principalmente como
un trastorno
metabdlico, la
investigacion mas
reciente ha sugerido
que la inflamacion
asociada con la gota
también puede tener
una base
inmunolégica. Se cree
que los cristales de
acido urico activan el
sistema inmunolégico,
desencadenando
respuestas
inflamatorias
mediadas por célulasy
citoquinas
proinflamatorias. Esta
interaccioén entre el
acido uricoyel




cristales de acido
drico

Una prueba de acido
drico en sangre u
orina

sistema inmunolégico
puede contribuir a la
inflamacién crénicay
la progresién de la
enfermedad en la gota.

SEUDOGOTA

La seudogota se
conoce
formalmente como
enfermedad por
cristales de
pirofosfato calcico
dihidratado. Pero
comunmente se
denomina
seudogota porque
es similar a la gota.
En ambas
afecciones, se
forman depdsitos de
cristales dentro de
una articulacién,
aunque lo que
difiere en cada
afeccién es el tipo
de cristal.

La seudogota afecta
con mayor frecuencia
las rodillas. Con
menor frecuencia,
afecta las munecasy
los tobillos. Cuando
se produce un ataque
de seudogota, por lo
general, las
articulaciones
afectadas estan:

* Hinchadas
= Calientes
=  Muydoloridas

Los sintomas de la
seudogota pueden ser
similares a los de la
gotay otros tipos de
artritis; por lo tanto,
suele ser necesario
hacer pruebas por
imagenesy analisis de
laboratorio para
confirmar el
diagnostico

Antiinflamatorios no
esteroides (AINE).
Algunos
antiinflamatorios no
esteroides recetados son
el naproxeno (Naprosyn)
y laindometacina
(Indocin). Es posible que
estos medicamentos
causen sangrado
estomacaly disminucién
de la funcién renal,
especialmente en los
adultos mayores.

Aligualque en la
gota, la inflamacion
en la pseudogota
también puede tener
una base
inmunolégica. Se ha
demostrado que los
cristales de
pirofosfato de calcio
activan el sistema
inmunoldgico,
desencadenando
respuestas
inflamatorias
mediadas por
célulasy citoquinas.
Esta interaccioén
entre los cristales 'y
el sistema
inmunolégico puede
contribuir ala
inflamacion articular
y al dafo tisular
observado en la
pseudogota.
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