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ENFERMEDAD

Sindrome de Blau

Interferonopatias
tipo 1

Interferonopatias
tipo 2

Fiebre mediterranea
familiar

Inflammasomopatias
tipo 1

Inflammasomopatias
tipo 2

SINDROMES AUTOINFLAMATORIOS

CONCEPTO

Enfermedad
granulomatosa, auto
inflamatoria,
heredada de forma
autosémica
dominante

Grupo de
enfermedades
reumaticas con
frecuencia graves

A nivel del sistema
inmune adaptativo
actian

Es autosémica
recesiva con
episodios
recurrentes de fiebre
y peritonitis
Mutaciones que
afectan a las
proteinas de la
formacioén de los
inflama somas
Anormalidad en la
activacion de la
inmunidad innata sin
infeccion o auto
inmunidad

FISIOPATOLOGIA

Gen defectuoso CARD15,
mal control de la respuesta
inflamatoria, provoca un
granulomatoso,
inflamacién y dafios de
tejidos

Disfuncién en la regulacion
del sistema inmunitario y
activacion excesiva de los
interferones e inflamacion
crénica

Disfuncién de la
produccion de INF gama
gue da respuesta inmune
hiperactiva y la inflamacion
crénica

Cambio genético en
funcion de la proteina del
sistema inmunitario pirina

Transtorno genético del
sistema inmunitario
provocando inflamacion
crénica sin infeccion

Activacion anormal de
estructuras inflasomas que
desencadena liberacion de
citoquinas que conduce a
inflamacién persistente

CUADRO
CLINICO

Erupcién cutanea
Artritis

Uveitis

Fiebre intermitente

Lesiones sabafion
Frecuente en
invierno con
necrosis acral
asociada

Fiebre recurrente
Inflamacion de
6rganos
Problemas
neurolégicos y
dermatoldgicos
Fiebre

Dolor toracico
Artritis

Afeccion cutanea

Fiebre recurrente
Dolor abdominal
Erupciones
cutaneas
Artritis
Fiebre recurrente
Inflamacioén de
articulaciones
Erupciones
cutaneas

DIAGNOSTICO

Demostracion de
granulomas
Andlisis genético

Pruebas genéticas

Pruebas genéticas

Evolucion de sintomas

clinicos

Sintomas y signos

Respuesta a colchicina

Pruebas genéticas

Clinica de los sintomas

Pruebas genéticas
Analisis de laboratorio

TRATAMIENTO

Anti inflamatorios
habituales

Dosis de corticoides
Inmunopresores
Terapias dirigidas

Control de sintomas e
inflamacioén

Anti inflamatorios
Inmunopresores
Terapias dirigidas

Colchicina

Anti inflamatorios
Terapias
inmunopresoras

Control de sintomas e
inflamacioén

Anti inflamatorios
Inmunopresores
Terapias dirigidas
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