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ANTECEDENTES 

La Fiebre Mediterránea Familiar (FMF), (también conocida entre otras formas como 

Peritonitis Benigna Paroxística, Poliserositis Recurrente, Fiebre periódica) es una 

enfermédad' heredad'a en 'forma. autosómica recesiv~ con 'penefrancia '' ihcorripleta. y sin 

relación' apar~nte}c~n '.ei ~HLA.' s:tP;¡~in,f a~~cuente~e~ie e~/poblaci6nes de la c~sta, del 

Mediterráneo; sobre todo én'·~~éiío¡~~~faraditasi Arinenios ; Arabes. Támbién se ·han 
;e,~·., ... \• •-., .. ·,.,-,:.~:¡~,. <~t·~·: 

reportado casos'Cle pacientes con,FM:Fennuesffo país.','' 
.-,;'".·.', . -~:·;:>::·. i-~-.--: . ,, __ _ 

La FMF tien~;úri'iuhplÍÓ e;p~ct~oden:i~~ifestacion~s clínicas sin embargo se caracteriza 
- ; ' • _.. "' - -.~-- -, ._:;,-· > --"·."-:·.· ·- - ••• ,. ,. - ' - .: • :, ' • ' 

lesiones éutári~a~'. :fütci~.~g~~~?J c/}i~i{~+eÜXé. i~~ ~utoli"1ita~ós.y r~c~rr~t{f c~.? d~[ª.c!ón · 
de dos a cUáfrÜ dlisy ~~ria';i'eh'rrf~~e~~¡~·cle ~~riiarÍ;s f~ólÓ ~rids d6cof'al 'afióTse<conoce 

(~:_: .... \·-~· i:~_:i.-.~-- -~:· ~---: 
bien su asociación eón él de~·a~i~lto de amilóiclo~i~~ÁÁ.: ,• · 

La etiología '<le la erÍfennecÍ~d no se éricü~ritra erila actti~lidádbien definida: Pero se han 
.··,;::- ' ' ' - - ' l ' 

reportado ;patrones. de:herencia aüto~ón1ié~· recesiva ..• pero· tam'biéri; cÍat65: quesllgi~ren 
-•-,', ·=<< ::'.,;·-;·-~·.~ ,.,-~ 

herencia. autosomica dofuifíante y ~¡sos ;aisi~d6s. se ha en~611tíado:~vídené:ia éiue el gen 
:·'.~·-:~·:':'-.. <"-. <=~-,·· 

causant,e de la FMF se ldcalizae-l! lá regiÓh subtelofuérlca del brazo cÓrto del cromosoma' 16 
·.. . ,.;.; 

(3,4,5,6, 7,8,9, 10,II ): ' 
·,,',,. ';-;!.'"· 

En la~pafo~eÍija~cteTáé:e~~rrf~da-d se····han involucrado recientemente múltiples 

mediadores.•' De:ntro d~ e~t~s t~~~l11~~ a la~. int~grinas,. alte~aciones genéticas en la familia de 
; . . ~ .. ,, . ' '. ,' - . ·, ·. . 

tipo cortinas; el complemento, interleucina~ 1,6, 8, . facto~ de necrosis tumoral, interferon 
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gammaglobulinas A, D, M, oximadicales, proteína amiloidótica AA, entre otros. También se 
. - .- ~ ' '. -= - • ~- , : . ' : 

han descrito alteracioneséelulares en neutrófilos, monocit6s y células supresorasT. 

Una. de. las teorlas · q"ue\e ha prÓp~ést~· riiás 'recieht~mente ~' b~s~da en inlportantes 
... '.-':,:-;~~ ; ·. '' .. '- '>· ., '~--.:-. 

descubrimientosíl~erca d~l ··6ri!i~ii <li ¡¿~'ataques ·infl'am~to~6~ de! est~eAfer!Tledad es la 
. ": :.: > -< " :; ;_ : .-,: ·:o.: ···:,_-. ' ...... :':,''), '•.::: :º"<,. ~ ,,;._;,:. : \_-,-,· .. ·:<~~ -~-;'. :.> .... '':_:o.-:·,_.:·.:::_,::_! :: -~-:";:- -,;-.<''.,_ _, :~· -~., ... -~~-;- .' :~:.- !-~ .. , -.: 

deficiencia,cÍ~ ~n.lnhlbi,dd~''.de l~~ft~~~~nib~ clel:~ciri;pl~~en!Óc~a:' Se h:~ pr6¡)J~~to.~~~ ·los· 
---«;,< .;". ,. '- -::. -. ,1._._ .-; 

síntomas·. agu,dos,)i{.~~i·•• ~Y~~~ll ·~~ccfotra~~e ·¿.~ocl~de>~/c~~ .~;~{ <l:fibien~i~ ..• de··.· éste 

regulador inila~~t~rio//q~e í¿{~¡~q-u~sinilam'aío~os q~e~~~a~t~n~itri{ia i<MF'p~eden·ser 
o·:~c -· 'l~-~ ,-, ,--~:º- -~ . ')'.; , ;,; • 

debidos a una inadecuada:supresióll'de la ~espüesta illtlaÍnatoria provoc~da p~f I~ liberación 

accidental deles: 
l'._~ .. : . ::::.- ~-;:~:.:..: './::~ _ .. .. --'C.:~ -, '.-~·,;;:- _, ¡ r. " ·-'.': -;. 

-·. .- ·_-. :?:._<·, >~>: ___ ·:.J. ___ -_:_~:'.'.·':· . -·. .. ···-,~-- ':;'.::·. .-<_--~::· =.'/';· - . :,:: 
Como puede perc-at~r~e d_e lo anterior~ al parecer se trata de úna enf~~edad cort base 

•-·:.-,.:--r_:._c .. ,.=·· -

genética, pero cori--u~-~~omp!Ícado~mecanismÓ flsiópatogéruco que-involucra. entÍ-e afros 

factores á ~it~qlli~~t f 'cil~las · infla~at:rias (2b,2c, 12, 13, 14, l 5,I¿,I7, 18, 19,20,21, 
, :.~- ·_f :- --.... 

22a,22b,23á,2~;'.2s,26:27,28). 

Igualmente; el -~speétro clí¡}jcode esta enfermedad es amplio: Con urta caracterís.tica 

principal de ~faqÚes ~~riódic~sde poliserositÍs y fiebre )' que eri-ciert~s ~asas ~~ asocia al 
¡ ' -· - .· -. ·-·· - .. • - ' - - ·- - - . ' -~ " 

desarrollo de amiloidó~is .. :_Siri erribargo,l¡¡ _fM!'}e(jmB.'
0 

enfermedad--t8n• •múltiples · 
e_ · · • - ___ --.0-0-_~·--.,'-o-o-o-c·--.-- -'""--- ,_-.-. -, ----- ' , ,• ,. , , .... . • . , 

manifestaciones. a distÍn;os •~ve;es d~ ó~gallos ·y sist~mas l~s .·cual e; pu~den involucrar. a 

distintos subespecialistas :n~u ~-ª~~jo; pero que es esp~cialment~ un reto para el médico 

internista en su contexto multisistémico. 
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Por lo ant_erior se revisó la literatura en los l\ltimos 10 ~os con especial énfasis en los 

aspectos clínicos de la enfermedad para actualizar el panorama de la FMF. 

OBJETIVOS 

O REVISAR LOS A V ANCES RECIENTES SOBRE EL ESPECTRO DE 

MANIFESTACIONES .·CLÍNICAS DE FIEBRE MEDITERRÁNEA FAMILIAR. POR 

MEDIO DE UN A INVESTIGACIÓN DOCUMENTAL. 



IV 

MATERIAL Y MÉTODOS 

SE REVISO LA LITERA TURA EXISTENTE SOBRE FIEBRE MEDITERRÁNEA 

FAMILIAR DE 1984 A 1994 IDENTIFICÁNDOLA POR MEDIO DE UNA BÚSQUEDA 

EN EL BANCO DE DATOS DE MEDLINE. 

DE - LA 'INFORMACIÓN OBTENIDA SE ESCOGIÓ PRINCIPALMENTE 

AQUELL~ RELACIONADA CON LAS MANIFESTACIONES CLÍNICAS DE LA 

ENFERMEDAD Y SUS COMPLICACIONES. 

LOS DATOS -SE INTEGRARON POR AFECCIÓN A LOS PRINCIPALES 

ÓRGANOS YSISTEMÁS INVOLUCRADOS EN ESTA ENFERMEDAD. 

RESULTADOS 

A continuación se exp_()ne la infonnación seleccionada de las referencias revisadas: 



FIEBRE MEDITERRÁNEA FAMILIAR 

MANIFESTACIONES CLÍNICAS. 

Las manifestaciones clínicas de la FMF incluyen episodios de fiebre y poliserositis, 

recurrentes y de corta duración , los cuales se presentan a intervalos variables. · 

Los ataques ag~doiÚpi~os se caracteriz~n pClr la presencia de fiebre y una o más de las 
.;¡.- ., ...... ' '' 

» .:.:r·:::·:~·<:/.·:< .. ::.--···, 
siguientes características.:.· ... 

,1, ''"'-'.' 

·~· . 

b) Artritis. 

c) Pleuritis .. 

A continuadón ha.cernos una· descripción de estas y. otras manifestaciones menos 

comunes de la eriférmedad. 

FIEBRE. 

Esta suele prese~ntarse el! la mayoria de los episodios agudos dela enfermedad pero no 
- ' -·- .. · -.; ; - . 

en todos. La presencia de esta es una condición necesaria par~ establece/el diagnóstico de 

FMF aunque falte en algunos pocos ataques agudos. En el ataque agudo puede elévarse la 
' . '. . . 

temperatura hasta 40 ºC · y puede asociarse a escalofríos. Existe el caso reportado de un 
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hombre de 58 ailos nacido en la Ciudad de México en quien la fiebre persistente es al 

parecer la única manifestación de FMF, esto basado en la historia de ancestros de origen 

mediterráneo ( 31 ). 

MANIFESTACIONES ABDOMINALES. 

El dolor abdominal es una de las manifestaciones mas frecuentes de esta enfermedad y 

representa un cuadro de peritonitis aguda ( " abdomen agudo " ). La frecuencia durante 

los ataques agudos va desde un 94 al 100 % de los mismos. La intensidad del mismo varia 

en cada episodio ·Y en 'cada: paciente. Puede iniciarse en forma leve y localizada para 

posterionnente intens~carse y generalizarse a todo el abdomen. Muchos de estos pacientes 
;:'~? '_, , .... _- ~~·,-'1 :_·e::.·:·.;,:;.·.·~·~·_;'"· 

son sometldos•a c°lrugí~s,~bddrrtlnales ante la sospecha de apendicitis aguda o peritonitis 
•• Ó.- ' - --~ -~'-' 

purulenta. 'Erí ~1 i' pa~ado; indíuso solía realizarse apendicectomia profiláctica, práctica , 

actualmellte ~o r:c~~e~d~~a ánt~ la eficacia del tratamiento preventivo con colchicina. Sin 

embargo nd d~b~; de]~' <lci.cdnsici~'~W:¿é; I~: posibilidad de que estos pacientes. presenten un 

genuino· cuaC!i<Jd;~.~~~i>rii~~ ·~f l!ct~,~··;~1~.~~ otra· patoloF;~.~bdorili~~,~im~:,el ·.cás.o.de una 

mujer de 48• ~f¡~~ ~n ·la; cuitl '1ii lapiic~t~nü~' .ri~~tró una; e;tril1!iti1adió~ l~iesti~al a dusa de 
• < • '·. •• • • • \·,· - ••• , ' •• •• ' - • ' •. , o<, "., ,. ' - • -" •· . ,' • ' • ~·: ! . -~' :::·e:.·"· -;. e ,. ... .. ,., - • •·•" ·, : • •. '' - ' . - • . • 

uria'.brida-( 40):.*~b~é~Ú~~te=~I c~A?;r~~oQado-d~'un~~l11uNr.ct,12~.~~p~:d~ edad con.· 

FMF y anovulación, qui'e!l pr~sentab~ 'cuad¡tis recurr'e~t~s d~ as~ltis h~m6~¡Sica como 
,. :,. ;'", -- , . '·- . . - ;-.. ·-./.. - ·.- . ''., 

resultado endometriosis difusa peritan~~ ; ~¿ien s_e encontraba ~~ ~r~~a..:J;nto hormonal 

para inducción de la ovulación. 



Otras manifestaciones abdominales incluyen náusea y vómito así como constipación o 

diarrea. Esplenomegalia ha sido reportada hasta en un 57% de pacientes y linfadenopatia 

periférica pero también abdominal ,(fo l a 6 %. La lillfadenopatía abdominal ha sido 

principalmente encontrada a niv~I dé ~esent~no :en líi1~rat~rñias realizadas a pacientes con 
. •'·~ . ·... . .. , . --- - .,.,_ ... 

retroperitoneal encontrado en un caso de autopsia y un segundo caso encontrado en un 

paciente por estudios de ultrasonografia y tomografia computada ( 41 ). La biopsia de los 

ganglios de este paciente mostró hiperplasia no específica y después de un año libre de 

ataques las adenomegalias desaparecieron. En estos pacientes la presencia de linfadenopatía 

, y esplenomegalia debe hacer, sin embargo, necesario descartar la posibilidad de linfoma 

maligno. 

La afectación hepática en estos pacierites~ puede encontrarse asociada a la presencia de -

amiloidosis. Sin, embargo, la afectadó~, ~~pática. no .. amilC>idéa en . estis pacierifes :ti~ ~ido - ; --- -·.:.;::·- .. -"· -::~:-~, .. _,_,_, .-,.· ........ · ~. --·- . -"_-·-. < .. : :::;_.:_.:~~ ·_-,·~~---;-:.<:.·,·; 

descrita rararne~t~.:c.t~i:llf~~tit¡~:?-~:~g~p~~~~ió.~~~a.~,~~iW1~i~;n',~~~\~_é11s~ílO,~e.?;1.•caso ' 

de una paciente co~ FMF ~~ ef¿Ua!'fa bÍopsi~ h~páÍi~a lll~strÓ la pre~en¿ia de' dilatación 

sinusoidal y. deiJido a cÍUe · · nC> P~~~~~tab~ • ltistori~ aé i~ISerta dé antiéol"lcépti~ós. orales ·ni 

obstrucción a la saÚda del flujo hepático se relacionó' ~iredti~erite ~,la FMF. 

MANIFESTACIONES ARTICULARES. 

La artritis de la FMF consiste de ataques agudos de dolor e inflamación de una 



articulación en algún momento, y algunas veces relacionado a un traumatismo menor y 

mejorando en los dos a tres días posteriores. También han sido descritos ataques articulares 

prolongados, especialmente de localización enrbdilla y cadera. Una de las características 

.clínicas de la enfermedad es de que a pesar de cursar con cuadros recurrentes a largo plazo 

los pacientes no evolucionan con secuelas permanentes. 

Las modalidades de tratamiento incluyen el uso de antiinflamatoríos no esteroideos 

(AINES) durante los ataques agudos y la colchicina como terapéutica preventiva. En otras 

ocasiones se ha recurrido a la sinovectomia para el .control de la enfermedad articular, como 
~ -/ . ·. ' . ' - . ' 

en el caso de un paciente masculino de 25 años quien desarrolló inflamación periartícular y 

periostitis en varias articulaciones afectadas ( 61 ~). • 
.'. _ .. - ;.. . 

La artritis de la FMF se presenta en el75~:cÍ~los:casos y es el signo de presentación 

en 26% de la población afectada. La-_~fj~¿Íi,n:'~¡-¿i.d~ habitualmente comienza a edad 

temprana y hasta la mitad de los- ~i~~~ ti~~ek:io"ri·riÍ~Aos años de edad al momento del 
-. -~-- ·. -:""" _-:;_-- --·:0-·'~-,-~--'----"- -~=-~~ ;:;;.-:'Oº . -;- ,,,_~"o:_'--'.'-;·. - . -~--"'-":;=-' - "'"'-~:--~'--; -- -.-

Se han desérltd t~es:tlpos clíÍlicos'cle:i\rtfitis:;aguda, crónica y el tipo abortivo. El 
.. ·;' " .. ;:; __ ._.-- - ' - . __ ., ?·,:_:".- . - .. ~ \ ... -- '. . .. ;. . 

ataque a~do.hr!~sépf~fh_:~.sí~-~-n-95.~ ci,'e)#s. C:,~~C>{.~eportados, y se caracteriza -por 
•·. -1' ___ _ 

episodios · aut~li~t~d~s ~~· .. iirtritis ~ qilé •.• Jiualn'íerii~ clu:r~ri Íl)enos' de ·· una· semana. La 

frecuencia .··de ··~r~;~~;:~~iÓ~·-es;·-~~~~~¡~--;e icipi~~esi61e.E{:pa~l~nte •· p~ede :~o>p~esentar 
'',,'' :;: ;< ,_.,_,, -·--.-:'.>. >':> . ":. ;~; ---- -.... :,-

síntomas por períodos de "fu~s·e~ ·-o ~a~iij ··y '.pd~t'eríonnellte recdrric liá!í ,_~iclo'¡)rÓpÚestos 
. . . .. ·,-;·--,~--,~ .· -;;-.-;, ,._-.~·;_,:·.,,"/;·, •.'-:>:;,e·· --: .. '/\{;.,-,~'.!~''·.,·---·-.·-.,-:'.,;.· ._, 

distintos 
1 
factores presipitantes tales ~omri ej~~cicq e~?esivó; Ort?~ta'ii~~l) pi61o·n~ado, . 

. _.,.,. 

traumas menores, dietas ricas en grasa e incluso inyec~iOnes d~ tub~r~~lÍna. La,'ariritis se 

presenta en forma aguda con dolor importante lo cUal incapacita al p~ciellte. Én la mayoría 
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de los casos se presenta un importante derrame articular pero con ausencia de eritema y 

calor de la misma magnitud que el primero. Tanto la articulación como las estructuras 

vecinas se encuentran sumamente hipersensibles a la palpación. En forma temprana se 

presenta atrofia·. mu~cular. la cual progresa.rápi~ll~~~t;. Ó~rante las primeras horas del 

ataque el padente puede presentar fiebre ¡;;era .la cuál . remite conforme la artritis 
':;: _:- ,..- ,.'·. 

- <';: 

los miembros pélvic~s y prin'~ipalpe~te dti.ra~t~ ¡~~ pnfnefci~ días de la artritis. 
:·: _.,. ,. ,,;. • .. '' ; .;. __ ' --· i=:-~- . ;· ,;..- _-·:, : .. . 

'·, ..... _ "': 

en orden. decreciente sélr11a; f6dffi~ ;:í<:lbiÚo y';~a<lefa. También pueden ver~~: in~oI~c~adas las 
' _·. ;·-··: -· ... -;_.,"i3,"·:~· ··~):·:~_·\:~';:~: ~~::·-::- ~:.".·_:<~- ./\/_":'°~.:>,: ; .. :· .. _ ... :·~-:~'~ .;.~~~.':''.'.<:~t·; ··:~~0-:·.:>>·;~-.:/-~'·: . 

articulaciones de' ~eiilbros; tor~cic<:ls prl~~ipaÍfuente, las; gr~deg'corno .•• hombró, codo y 
-. (<)·~-· ~:;· ::· ';;<:'' ~-·;: '=· -:~-:"· -,., "'~\~~'- ,;r:1:: -'\;.:e ·."· -·,,. __ 

muñeca. Ta'mbiéll ' .. ot;~~;arti~ulaciohes'~oni«l.I~s: .. i~t~ÍfitlangÍCíi~Jprd~rriiil~s •.. · sacroiliacas 

pueden afé~~rse . d~~~~ ib:~~t;~ue~.a~udo~."~¡;~ :¡~¡~~:.~~i.lis~~t~e-lá~ ~e ven afectadas 

cuando .• 1a · af!füis/_~vfü~éi~~¡¡~J~:~·Xoijria.'~~6n¡6a.~\:i,a i.~;ij~1iiii¿~. temporomandibular 

raramente se af~cta.-~I 'd~1ci~;.; la hi¡Jé;se~sib~idacl. ~ I~ infl~~dó~,~~rlarticular con dolor al 

intentar abrir.la boca ~º~~los• ~asgos • J¡~~~~~ p~n~i ~illetÚ~ste ~Iti~~tipo de artritis, siendo 
'•,.c .•. ,.· .• ,., ,, ~ i::;~,>·;·~,;::-, ...... - . -~~-.,:-.:-· «.·- .·, ,. ,.;,,,., ..•. 

el espasmo muscula~ el q~~ IIlás ·Jci .. ~iiici6ña. t~n aÍtera6ióri ·en i~ fürici6'n'cie esta articulación 

<'•>· L• .·.rt""''d' ,,; ~,,,,dp;:~~,rt'"&""'Y '"'6''.J •• ,.,,'.,.,;""º.• '"'"' 
evolucionar. en. ~orma,cii~lc¡f ( s~it. o:i~~o··ú~~a:~¡rti~ila~iÓ~ ~e.~ta~a ·J,re~i·~· aI.~i¡~óstico 

'''; ,:;>,- .~-.--.:-· ~·''/ ~':"" . '~':l.-- ·". '·>.>'-

de FMF.comci. se ha ,clescfitd"en cié>s pad~rile{(57)'/ L~-~fé~t~dó'ñ ci~fa:~·~¡ll~~·~~rtebr~··es 
r .·' 0, ;•'- '''.:~:<~:.-~· · .. ~{{'':'-;~• , .. ,C ."'._-,- ;'..·:~· "•",•',•"•' •,•,•,- • 

extremíldan1ént~ rara: pe;oexiste:e1 rciporte de.un' p~ciente con FMF quién s~fiió afoctación 

de la columna cervfo~ eh la rbrtÍJ~ de flisió~ d~ las articulaciones apofisiarias (58). 

En la evolución clínica de la artropatía es solo una articulación la que se afecta al mismo 
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tiempo, pero cuando la inflamación en esta primera articulación aún no ha cedido una 

segunda articulación puede comenzar a inflamarse. El ataque poliarticular se l'.resenta en un 

20% de los niños afectados, pudiendo conful!dirse cori ur(ataqtie agudo d~ Í:i~bre ·~eumatica, 
- "'~-

artritis reumatoide juvenil y espondilitis 'ánqllilosante. La misffia artic1JI.aéión se ve afectada. 

en cada cuadro pero durante.el curso. ~'Iargb 'ti~~~o de'laerifi~ririecfad,~~ es ra~o que se ' - ·- .... -~;<·~· ~~-·~~: -~~'._>·;·-· ~ ,.'.: .. - "f,-·'o ··;_:· . f. 

afecten distlnt~s articulaciªnes. Entre las. crisis el j;~~iehtt~~;,~ncii'enti~ ~()fnpl~ta:ITiente 

asintomático.· .,. .... ··· :.::.: .. ·. ;••·•. Xi\':t;. '.'.\}: ,:, 
_.. __ ·:· .. -. .'.·(<-~Y}--";:·· 

Como ya com~l1tairi~s , la ~ritis p~ecle:· ev~lúcionar' 'el!: foffiia >C:róniéa ·siendo esto en 
-- ~:.-d- ..... :;:- :·_' <- .... -~-/--. -.z:::- ;_- -' -L,_ , .-(,; ·-: .:·:y.;'·.¿'./~;.." ~-- ·"¡.·.~· '!:'~.'.~::: . ~ _;·~~- --.-.:. ;/_ ::·-:.;"-:C ·: 

aproximadamente un ·s% d~ !~[~~~~f L~.·i~ria.ii~~ió~"~.ic~liif ~J~clhra ~~sde ·un mes ha 

sido denominada artrilÍspr~Joi1g~dd, ~.· ;/L·pro~edio • d~::clZacl~::e~,de 6' n1eses; • aurique 
'-~.\ ,- -.-,.- '.,'.! / -~· .. -.·. >.;:.,,,, ·-·· -.1_: 

evoluciones más larga~.t~·~a'n.r~a~?~~·;~t~ii~e~~~o~ie~f :~;:f~f:T~l[i~l~-~u~-:~pisiJdio 
agudo, con•' la' diferencfa a que' nó;'~Xiste ~esol~cióri' del cuadrb· y~ evolucionando 'cómo 

~. -. -·. '' -·· . ' , ' . ' - .. ; . ·. ' , ,. - ' , ' . . . - '" . - ·-· 

monoart.ritis cr~f¡j~aJ'.i:~'~eb[e x~ ~~·s~ pres;nia ~na yciz ;~te'1ií)R~ti~,~~·t;ie{0i crÓnica: El 

importante·• derrame:cori · d¡)jor ~ i~~e~so ·. llev~ aL pa6i~~~e· a 1Xii1~~~fa~~~ .• fü~~i;;n~I ··con 
''.).;-,·-~- > ·'-

crónicas. U. na ca~act¿rísti~a importante ~de las 'artritis ero rucas de la FMF. es que. a excepción 
• ·-ce-- -.- -, ·· I··- ---··, - ·· ,··· - • • ' ' . 

El último tlk~ ~~;~fl~r~~· lo~'ata~~~s abcJriivos, cuya frecuencia es no bien conocida y - . . ' ' <·'-~ -·· . - ' : ,,." ;.. .-.- . , . . ' - . ' ' -
. -.~: '.e->: 

Los ·hallazgos radi<?IÓgic~~ ~~ll inesp~cíªcos en l~forina igud~··~~ro. com~atibles con 

una fonna cró~ca en l;s ~taqúes p~blongados;' aunque s~ ha reportad~ c~sos en' pacientes 
- •'' - - ··: .. -· .. ' ,· . -

con sacroilitis y FMF. con ·gran· variabilidad·. entre observadores .al• interpre~ar hallazgos 
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radiológicos en placas anteroposteriores (59). Lo más frecuente es enconirllr inflamación de 

los tejidos blandos y osteoporosis transitoria, usuidmente de mayor magnitud a lo esperado 
·. 

en comparación a otros tipos de monoartritis agu~fa; En laforma crónfoa, existe.~Ílarelación 

entre los cambios radiológicos y un pobre. p;onÓ~tic9. d~)a arti6u1;~iÓ~.· U~~. ~e ·las 

características más sobresalientes es la progresió'i-i ~~ la;·~stdop~~~sis.·ñd·~rii~ken~e en la 
'.•,,··-.";o. ,c· . ._,·:·.o.·· ::_,:. ;t 

articulación afectada, sino también en el resto ele! ril¡e~b~~. E~ e;to~ ati~'ue~ ~rolongados 
·--. ;'"·'·: cé~~.\:·¡.~:::\;,<.~.~· < ' ·'.·.· :.~:·'.: -~ · •. • 

pueden observarse cambios líticos intraarticulares · en· las art1culac1ones sacroiliacas y 

metatarsofalángicas. En la mayoría ·de.Íos'pa~:nt~s .con artritis cróniéa se desarrollan 

cambios degenerativos tales com~···e~Wechamiento del espacio articular, osteofitos y 

esclerosis. En los casos '.de·~ac•i~íÍit~s·~J~~~n haber cambios espondilíticos. Estos cambios 
; _._-,_ .··,::,·· •. . 1 •. ::. :'·:> ·;:;¡·,;,.·_,... ' 

radiológicos pueden se~ i¡vjt~ib;~~Fsi;1~ enferffiedacl no ha causado aún . cambios 
· --.o.-;;.;'.~;,~~::·;~~-~-,:~,:. ·o_ 0 _ 

degenerativos. En la cadera iio'ó~i'ckenie · la incapacidad. residual. es más severa. por los 

cambios degenerativos sino también por necrosis avascular. 

El examen del. líqÚido sinovial muestra datos de una sever/i~a~~ció; ag~d: .. La 
- · ... -·- .-.-.-·.,,:· ,--.-- ., 

cuenta de células blancas puede ir desde 200 hasta 1,000,000 / mm ~~ ~cÓl'l uri~~ornedio de 

l40,000/mm"3, ~6n un importante predominancia de polimorfonucleares. · También'p~ederi 
~::.' - : ·:'_: ;- ~ :_ :·_: -_- ' .: 

encontrarse coágulos de mucina , una discreta elevación de las proteinas, niveles n~rinales 
:--.,:.-· :.. . .. ,-. 

de glucosa. Los 'cultivos en la mayoría de las ocasiones son negativos. La preserlCiá , ·sin 

embargo, de cuentas mayores de l,00,000/mm"3 altamente sugestivas de infecciÓ~-Ü~vairen 

ocasiones al paciente a múltiples tratamientos antibióticos a pesar de los cultivo.s negativos; 

El examen histológico de la sinovial presenta cambios en relación con una inflamación 

aguda, dilatación vascular, infiltración con polimorfonucleares y proliferación de las .células 
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mononucleares sinoviales. En los casos prolongados los hallazgos son los de una inflamación 

crónica, con agregados linfociticos perivasculares y tejido de· granulación. Estos cambios 

suelen ser reversibles entre las crisis incluso en la forma prolongada de la artritis. 

OTRAS MANIFESTACIONES REUMA TOLOGICAS. 

La FMF ha sido reportada en asociación con algunos síndromes de• vasculitis, 
' - - ·. 

especialmente con la poliarteritis nodosa (PAN) (60,62). La frecuencia entre la asociación 

de estas dos ·enfermedades ·es significativame~te . may~r . ~ •. la rep~~ád~ f!~ la población 
" ··-- _.,. ·'.··-· •'- '.,. "' ·. ' 

general. La m~yorya d~ ·las ma'nife~tadiÓne{ cltnicas dtI~ PAN• ~bri: ~Í~lares a aquellas 
• _:_' ~--~_,--''. ~ - ~-- • ••-=_C -' ·~.;.;~;;<':-:-:'"<}·-·.'.·r·:: -'.;};-= - '-; ;--_, ~,--'"'.: -· 

encontradas en otros pacientes coi{e~ta~vas~uiifi~·yc5¡ii 'Ffyift"é~cepto por mialgia y nódulos 

subcutáneos .que se ~:es:~t~,l~s '~ic;:~t~~~~t{ ~n~p}~ie~tes'. con FMF. Las dos 

manifestaciones clínicas más frecuentes;á¡ 1i ;Ai . ./lnyesfo:s p~Cici~ies ~on la fiebre y el dolor 
-~º~" ' .. -~~·;<·_:\~''?:::·. ~"'-,·--_--·.)~~:.--/ '~,~::\) -: .-.-_ ,- -

abdominal, las cuales como vemos son carai~:~~!ic~~~~e~m~~s ellfennedades. Sin embargo 

la presencia de otras manifestaciones ria ¿~ra~Í~rlstl~,~~,d~:;1Ó~'.;~taq~es de .FMF . como 
· .. ,, ;.:,·:· ~-~··i·-- ';~---~,~-~-~-~··-· .'. ·,{: 

exantemas, mialgia, nódulos, nefritis,:hiJ'ért:iisióñ 'sÜ~ieren • éi¡éliagíiósticri Cie'.PA:N.oentro 

de estas manifestaciones la incid;llcia <lb'í;~~1lt~~: ~~t¡Je:~ai~(;2)~:s~~:l~s·~·as ~Ugérentes, 
·' ·:_;:.:/· :·)·.:':>'····:.,· ·" .-:.·•.: ·-.::~ <:-::;- :-,. .... - 'l· , •• ,,: ~.~·;:··>::;.· .. 

ya que siendo rara e.n ot~os pad~íit~~:º~f~ s:~.~e~e~tf ~ri~·m~<l_ci)~~tad ele los casos 

que se asocianá FMF:,..._- '''f°' ••. · · 
;·.:.:·-·' 

Ataques agu~~~ de ~~bre ·y ~!llgia ~¿n o sin afe~tadór1a~icJiar p~edeII p~esentarse en 

pacientes con FMF. El dol~r riiu~~~lar puede pr~se~tarse hast~ en un 20% de . estos 
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pacientes. Como ocurre en algunos casos de artritis de FMF, el dolor muscular parece 

aumentar con el trabajo y aparece usualmente durante las noches después d~ permanecer por 
: ", . ,::- ~ . 

largos períodos de tiempo de pié o 'camlri~ridÓ. Eldoior tiencle a ~ede~ en po?as horas:pero 

en ocasiones pu~dedur~r ha~ta .unos poco~ cÍí~s. E:r dÓlo~. hipé~sénsibilidact }r bs!Jasti~iciad se 
-· .. ·; ···,: . ··"··· -· ,· - '···'· ._,. ,_. , , -·· ·: ' .. ·- '···- .· -. -.,., ... 

han encontrado en . músculos. éercanos ·a. articula~icme~. iflflaniadas.': La' mialgia 'severa como ' .. ,_ ·-· , . :-1· . . -~--' ,. -. .,_ - " ··--· -·- .-.. -•. -· -· .. . ' 
··-.:; 

única manifestación de la enf¿riJicidacl, o c6~o uri~ de sus p~nd)Jales manifestaciones es rara 

pero ha sido encontrada. Eri 16'~ ~riálisis histÓIÓ_g¡cos de tejido muscular no han sido 
"::,;-_;·:__:.·.·' >:=_ ,•:: 

encontrados depósitos de amllCÍide AÁ.como.cahíia esperar en estos pacientes, pero se han 

encontrado depósitos de fibrlllás de ·:601á;en{ en mayor cantidad en los espacios 

perivasculares y en los espacios endoritlsiale~ y perimisiales del músculo estriado (64 ). 

MANIFESTACIONES DERMATOLOGICAS. 

Dentro de estas se encuentran los ·.eritemas. similares a .la erisipela, con lesiones 

eritematosas dolorosa.s ·y co~'..~~as .. ·~.~. · c~or: e . inflamación. ·Estas. pueden presentarse .·en 

pequeñas o gníndes~~e~~-1i~ncl6%á~-~~;Junes ·sobre los tobillos, dorso del. pie y sobre 
' ." ·_ . .- ,. - ~ -, - - -'- - _> ' ·• . ' - ". - - ' .• 

superficies extellsorasCte lás piernas. 

La púrpura de Henoch-Schonlein (PHS) se presenta en lo~ paCÍeritescoll ~ en una 

mayor frecuencia a lo esperado a la población general, siendo de Ün3:6% pa~íl'la población 

adulta. 

Otras manifestaciones dermatológicas incluyen urticaria, edemá · ~ngioneurótico, otras 
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púrpuras inespecíficas, nódulos subcutáneos, rubor, dennatografismo, equimosis, petequias, 

herpes simple labial y ulceraciones mucosas. También hay casos reportados de pacientes con 

FMF con dos tipos de lesiones dermatológicas, como el C!e un~ mujer~e jg ail()s'de edad 
.. ' ' .. '.,: .. :··!-'· ·>-:· 

quién presentaba además de FMF e insuficiencia renál crÓnic,a lesicmés siflula~es •'ala 

erisipela y paniculitis. La biopsia en este caso mostró ¡jaji{~uliti{clf iip~ se~i~1 i l~b~lar b~n 
·;:::.:.~·,:.·~~I , 

vasculitis (34). Una lesión cutánea bulosa y dolorosa fue reportada'en tÚ1a mújer de 49 años 

como única manifestación inicial . de · FMF, atribuyéndose esta relación causal a· que 

únicamente respondió al tratamiento con colchicina ( 35). 

MANIFESTACIONES CARDIO-PLEUROPULMONARES. 

Dentro de las manifestaciones de poliserositis recurrente de la enfermedad, existen 

algunos pocos casos reportados de pericarditis. El diagnóstico de estos pacientes ha sido 

establecido . por• ,datos clinicos 'f · ecocardiográficos. ·Los. paciente,~ pueden manifestar en 

ocasiones dolor t()r~Ciéo. I..i afectación. pericarclica parece aument~r eón' la duración de la 
.. ·· .. ¿_7· : .. -·· : '"' 

enfermedácl. En paéient~s repÓrtaCt~s}ó~ 'cu¿dros de pericarditis durante ataques agudos de 

FMF (45) se'hiUl e~~()~t~~d~ fi'()1:~s,p¿íiC:iirdichs}datos ~~ocardiográficos compatibles con 
!'·"" -~ 

el diagnóstico. co!llo ¿n~i~osórgarios, el éo~~óri puede v~rse are~tado por el desarrollo de 

i':" :.\.- ; :;_'._'. - ·::-.~·1. ,.':' ·;·/::~. ·.;-:·>·" .· . >:~- >·<:- ... 
Sin embarg(), el dolor t_oráciCo.Pll'ede rep_resentar ple~Íitis; la ella,! se presenta ,h,asta un 
' ~ ., ,::-·· ··:i'.,'· ::>·- ::·>.' '.<;·:~------,,,--\.: ..... ·_,,:_: <-" .. _.;> >::' '\:'· · .. \·,:· -.-

75% de pacientes adultos con Fr...fF. Los episodios de pleÚiitis habitualmente duran de uno a 



ll 

tres días aunque en ocasiones pueden prolongarse un poco más, presentándose más 

frecuentemente· precediendo o después de un ataque de peritonitis. El liquido pleural es 
. - . .. - - :'.·,~ ,·.. - .. - .. 

estéril y. rico. en leubocitCJS pCJÚmoifCJ~udear~s .. Las radiog~afl!Ís de t~rax.· ~n Í()S pacientes 
" .,. . ~··: - . :· _,_-: J-

puede acompañar~e de. un pequeño :derrame . pleural, co~ .· pr~clile¿¿ión . del·.· hernidiafragma 
_,_,. 1-·. 

derecho·• ( 43).· · Atele~tasi~s •fjGlrii6riares ·r~c\Jí+erite~ < t!lmbiéri; h~~ sictb ~epohadas como 
~:;;-: -, .... _\·-~>-' --~- - ~~:~:- >'·~.- -· -'"-""--- -·;.~_:; . - - ' ' ... - -··- -·;_;;; ... ~- - - .. - ·- -

manifestació~ d~. FMF: cÓmo'~1 . caso' de Ún pacierite má~cJHno de j4 aÍios q~ién. presentaba 
'·. ;;•' ;· ·:·.--' . ;" ·:· - '.-.,,,_ -~- .¡·~.;- . 

crisis r6petid~s d~ fi~bré,~~rtrltls: cl~ICJr. ~bd()irii~al ; · !Ítel~~tasÍ~s · ~u1~()nares. Otros casos 
. -,:« ·. ·. ·; ·; =·: ·-·- . ..-· : :; . -. , · .. -:·- .· _ .... :;;:.,.-.-. .. ,_,-,: .. :.e:.' .·. , ~--·.: ;,·, 

similares ~a~ sid~fapoJ~clcfs(J~,46).E~~i6';1~ÍtibiérÍei}c~so descrito de hipertensión 
' ' . . . ' ~' . . . ' . . . ' . . . :; '. "-~- · ... --:~--. ' .. ' ·--· - -

,o:--:::;:·..;:··_ .. - ·-~;o-- -

pulmon~r en ~n p~cicinte ~º;¡ F:MF: E~-~e óilini~~dr~o ~~ refiere a una mujer de 48 años en 
" ·,- .. : :;·' •-',:i; ·.·~;-,_:_;. ·•· .. 

quién la hipertenslóii. pulmonar se debió a affiiloidÜsis deÚ pulmón. El· examen· postmortem 
- •• ·.' < - .·.-,; ._ ~ - -: ... -~ - ---~, -¡. . ,· ·::- - "' .,, •· -. ., - ... · .. - -·.· -. - . - . . ·. . . - -. -

mostró exterisos depósitcí~:-cl~'~mll~id~>-en: losvasos·p~lmonares; p
1
áredes: alveolocapilares y 

< _.-_ - .> : .. ::t.:.:.~--/: .. 
miocardio; y . q~ié~ e pres~ntó, dllr~te s~: evolución' hipo xi a inexplicable, hipotensión y 

- , ,·-);;·~·-· ,",._·';:' 

arritmias .cardiacas cóirio caus~ demue~e ( 47). 

MANIFESTACIONES NEUROLÓGICAS. 

pacientes con FMF es una condición rara, aunque la 

cefalea se presenta hastau~ 15% de los pacientes. La afect~ción meningea, también poco 

reportada, puede presentarse como irri't~ción meningea; meningismo o franca me~ngitis. ·La 
: - - . ·. ·,: .·· -_:,-_~·',~: - /." :-

afectación meningea puede por lo· tanto. presentarse sin los signos cl~~icos ·de. rigidez de nuca 

o signos positivos de ~eming o Brudzinski. Se ha sugerid~ t~bié~ Ju~ en ~stos pacientes 
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dicha afectación pueda ser debida a la ocurrencia concomitante de meningitis de Mollaret, 

una rara enfermedad caracterizada por cuadros regulares de fiebre, irritación meningea, mal 

estado gene,ral; náusea, mialgia, . ryiperalgesia difusa y anormalidades transitorias 
... 

neurológicas. Sé' h; repci'rtadC> tan;bién, q~e ! ík m'iningitis. de Mollaret puede responder al 

tratamiento•·. con.····· colChicina::Aunqtie' hay·'algurías· diferencias· éntre .. esfos ···dos• tipos de 

meningitis,. c;erJ~· de 5f~ ~tai ilejosp~ci~~ieg"~ori rl1e~~gitls·?~ ~~lt€r~t '.s.~ r~~;:;e~tan. con 

anormalidades ~~~r6tó~i~;~(:_t~~sit~?as,;. t~~s ~~~~:: i~t:1~.~sE;~.?ej;~~r~,~~I, reflejos 

anormale~, · ~~ter~~i~.ri~sJi~~~\i,s t,;,cl~1;;,c;u,i(ib.tlf { P,~~~-lt~i.~ ~~'.H~~°.~:~~~l~.1~5,} p~e~t~~i~~; la 

duración de IÓs episodios en .este tipo' d~ meningitis Zia de dos'. a· 28 clias: ~asta 'etl
0

~n 65%de 
' - '' ,_ ·- - ·_:.·.~ ,:.., • ,·__c, __ , - • - -· ' ' •• -•• • ... .' -º' ', .- , .. - . ,. ._; -,· _,.' ; '· ---· •.,,~·::,-.7.' \;; - : , __ '·- - -~ - ' 

pacientes .. ei Hi¡¿ido · ~~~;ei~o~spi~t · ~destf~ XJITi~fc)sat béÍ~l~~.ri¿.·¡~~~i~~g~bl~~; que se , ha 

pensado seall'céltÚ~s end()i~Hal~s.'.'p()r ~tro.lacl6; ~~Iosp~ci~Üt~~ cri~'m~iJ~~Hs·~¡)r~~1F no 

existen.-otras -n{íütlrestaci~~e-scneu~olÓgidasd"i~er~iites.:a l~s r~la¿!~iill<l~;· 6c)~r¡~-{rrlta~ióll ··_ 

meningea; todos' los episodios terfliiniín en uno:a ti~~' días, iio'.~uele~··existfr·histona,de 
.::·~;·- ~- ~-~-,;~;~ -~,,-, .. ~, "~·- -1-==·',_,. -';.~-:'-;--:_: _ _,, ---:--'~";-,:- ~---- - . ~, -

traumatismos, ni se en~~eriú~n: a~6rrri~Üdade~ : en' la ce't&1ííl-idad ele! · uc¡Üicid"berebroespinat 
.-='-~ :- -.'.·"·.: '·.:' -·_;.".• ··",.:·~- .. _"·-~ :<:7~;· :.:._-.:_._ .. ,-.-·':;·:; ".'.·· ... ,::;,,,.·, ,.,',, .. ,';•;·:·,·. :-. ,._ 

Además, la m!lyorla de)¿s p~cierit~s Ji~e~traiÍ. ~vlde!láa. clf! alte'raciÓ!l :eri <lira; "álerilbranas 

serosas, y presentan u~a~~td~a f~~l;~r~~;adc~:tJ~'.~ d~o~1~~~,ed~t~~á!le8 ·~3~;. . -
'•;¿~;-:e '-/, ·~~,-~·~.,:·:-~ .-":;'~- -- ·;_;, •-:_~~--::~:'- ,_.::-.-'-- i ~--·:·. -~e-.'·-

El pseud6tumor cerebrl ·(tri~'cri!lcúci6!l';h~s fr~cJ~iiti~ente éricrintract~'en rnujerés. y 

'"' re ~'""ri" ,;, '"in.~o ~; Z p~~¡f '•~ Hqt\~º OOiob<Q;'p,,w,'f~ooto do ¡, 

presión intracraneal-·~~·~~~ritd~uib~-ll~~¡lei~o ~~~~~~id~s ··~c~~i~~do;normal :de -este 
'- ·- ""'.\;:;,'._ '- ~ /'.~-,.,-, - ;::-, • A• ', :::>~ • ,-.<--:.-.·e,:: 

líquido), ha sido ené:ontr~<l9 e~ ;~~6~labión ~::FMF; t~i'~s k1 ca~6.é!e úrí paciente femenino de 

22 años quién padecíitcl~·c~fal~~~. n~~sea y'vól11Ít~;Ia ~ici~nte fu~ .. ·matlejada con una 
. '"· ':. .. 

combinación de esteroides y diuréticos por 1 O días c6n mejoría de la sintomatología (39). 
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MANIFESTACIONES OCULARES. 

Las manifestaciones oftalmológicas en la FMF incluyen ·cambios similares a cuerpos 

coloides al examen oftaltnoscópi~o hasta entre un O y 56% de las series reportadas. La 
" .. - _·.· ·-: .--- ' - .. ' .; 

afectación de Jascapas ~~ternas~deJ ojo y del tracto uveal esuna rara~ COlldidón ;que sin 

episcleritis nodul;~ ~esisteiite;~1 ti:ata~ellio éori cdrtiéosieroid~/ e~· quie~és la condición se 
•:,~::· ._-.,,,.. . - --· - -;7.,¡:.· ; . .; ... _:~::·=···.- ' .-.<~--· •,'.'; -;·, ~' . _··? ,_. ,_;;..: 

atribuyó•.· ª .. ·.·.1.ª . ~~&!>5~ss~:·:;s~~-.··.•k~ci~~!~~~tí~i~~~~rt~.;reie~~~i~rf a~~-~ª.~1~~e~te al 

tratamiento. preverÍtivÓcOn coléhÍéin~· O;Sí];g. 2 ye~~s al .• di~:. Otios:;c~s~s· in~ÍuyglJ el de un 
)<<; ;'y _·. . - _,:.~ ,. ;. · .... ·,- . ;"-~:.::_ .. _:: ~-~~-; - :·.-~.;::_:--:«º> ---!.":.::·-:'. 

hombre de ISl afioscorí FMF qÚién presentó panuveitis bÜateral recurrente y desprendimiento 
. '.: - ---- -· - ,. - • -- --· ·: :.: -;,__-· :. '·- = ·--.·- -- -~·-" . :. - . . _-. - -~ . ~ -~-

rhegmatógeno de ir~ti.na .··• quién, ~a~bién p;esentó bCen; r~:;uesta ~l trata~enfo con 

colchicina. 

MANIFESTACIONES RENALES. 

Las manifestaciones renales de la FMF incluyen cerca de un 12% con amiloidosis, un 

22% con otras lesiones distintas a la amiloidosis y un 66% sin manifestaciones i"enaleS. Los 

pacientes con manifestaciones no amiloideas incluyen hematuria, proteinuria particularmente 

durante los ataques: y ~lla gran variedad de glÓmerllÍonefrop,atias como .la gl~mérulonefiitis 

postestreptocóccica y ia. angiítis ~or hipersensibilidad. IBstopatológicamente un buen 
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número de estos pacientes muestran en especímenes de biopsia glomerulonefritis mesangial 

proliferativa. También existen casos reportados de glomerulonefiitis fápidament~ progresiva. 

en pacientes ,con FW: (51). c~lllo ya s~ comentó ~revian1énte la PHS. pued{presentarse en . 
,~_- ·- •' ... :· . . . -·· -'" 

estos padente.~ con alte~~~iórir¿~!lisara~terlstisa'entre .otrásrriaÍlircista~iOn~~. ien 1
álgurios 

casos de estos . pacient~~; i~s esp~~i%~!1e~·~de ~iOp~ia • han mo;f;ad~ ~~a·· glomerulo~.efii tis 
i:; ~ -. 

mesangi.~1 · pr6iir~~~ti.v~;sie;'.fo~~c¡Ó11.ci~ .ni?~i~.s···lu·~~s. '. T,~~biéi,;~~ •. ~·~n·~~~~§~!~<l¿. c;~~os·· de 

nerr0Jatí~.···P?.r'.1g~ y.-i~~~p~i¡,~.~~~.r~. fa~> .. ~~··.~~fe:~}~iFg•ce(;~··:~~'.hal¡,8Z~?'.d~~depósitos . 
mesangiaies cíe .. ~~· ~n ~~~i'e.ntes S?":J~·.·pa~ece· ~ep.r3~~~~~f·:~ái,-~ll~:~tra,~P~~ibil.idades 
un mecanisíllo de ~~~¿;ció~ iiurtiill~ÍÓgl¿~. :.; ·· · · , · ., , . 

La afect~Ci~·!l· fe'~~{;¡;8/··a~il~id;~is~~n ~st~s pacientes ~e ·~ar1t1e~fz~ p~r cuatro 
.- :~ '·:: ' 

estadios:preclínko; ;~~t~i·~¡¡~~pre'eJ~~en~~. síndrÓme · riefrótic(). ·y·; u;~~i~ .. ·• s,i~ilaip1ente 
. ---~;;",.,--

como ocúrré eii los pacieñfos'con nefropatíél diabéÜcaJa microálbuminurÍ~ enpaclentes con 
··•-·,.·.~---·-'--;o-.'-':,··-~~- ·O '- -·- - ·. '. ·.·" '·_;-.1 ,;~·._-··-:·,.·, ,o:_.·~;-, • 

FMF puede pre~¿d~r ~ I~ protei~uiia persistente y puede predecif/en ~I · e~t¡dig pr~clínico, el. 
" - .:~/-_ - ,,· ··.-·;:,~ -;: __ . .. " ··· -: -.. _:.: · '---- - ·.e;.;- ·7"·0!'o{·o=> OC'-- · ~-- -· 

daño. renal• causad() p~r ~riiH~iclosis .. Se ha encontrado (54 ), un im¡:roda'~te ~u~entc:>'; de la 

excresión ~rinaria ~~·~í6úrilin~ má~utina a diferencia de la noctum~ e~ ~uest:as ele paci~ntes 
. __ - ._1:_,:.-----~::..·-.··.:-::c-:-.~-"-~,-- _ ~ - .- · ,. -· --~~ ·- :,,_· ·-._- -·, .·:' ··· ~ 

con FMF, lo ctlál ~~~ele ser uri indicador de d~ño glomerular inici~I y debe alertar para un 
. -·- ,-.-- -. -- . ' ,• -

seguimiento posterlor::: 

Fuera del área del:~~cliterráneo la amiloidosis renal es muy rara. 

,_.. . ; .. 

MANIFESTACIONES GENITALES. 

Los ataques de orquitispu~den presentarse en conjunto con los ataques abdominales o 



15 

independientemente de estos. Son autolimitados y duran de 24 a 72hrs con posterior 

recuperación espontanea y sin secuelas aparentes, segú!l ha sido _descrito en series de 

pacientes ( 48 ). La edad más temp_r~na en lamayoría dé estos paci~rites _sfry~ para diferenciar 

la orquitis de la FMF de otios ti~os de: orq~itis a~da CÍ ~plclidimitis qúe · ocul"Í'en niás 
··' '~ - . . ~ :·'. ;_ - ' . •:._t.~·,·_- - , .. '·'i -; ·. ¡• -

frecuentemente en. h6rnb~és pubef~lé¿ o ad~ltds .. La• o~q~iÚs parotidea· (paperas );usualmente 
. - -. -·,-;--· -.:.~.-'.:_,,,-._--,-- " .,. -- :.-(' ... '.~.:.,," :.,-. ~~-;;.·- - '('- - ."- - ~·-

es bilateral, es precedida por paro.tictiiis y.gerler~1;ne'nte C!~;a;nis (!g 3 ,dias. :En los pacientes 

c?n FMF el curso suele_~~~:)~~~~~.:9~1.~~~r~1;_?.~}c[~~a;'~~r.~c~éJk'Liior~üitis de la FMF 

también debe ser diferencia~~ <li la'ú~rsión 1 t~~ti¿~la;i1.I ~6~~iÓri también se presenta en 

forma aguda, algunas véces;f:co.~.pa~~~a:Je.'ná:s~;L;ó~t~ y fiebre ligera. El testiculo se 

encuentra inflamado,. el escr?to e!íi-6jebdÓ, ed~~átos6 e' hipersensible. La historia familiar 
. --2·;~;~ - --~--;,· _·:,:}r:",._ _ __ 

de FMF, antecedentes de cé:d.~2.sé¡>~evi§~ q~o~Cjuhi,~. l_a temperatura de alto grado y la 
. ---.-,--.- r .~.---,·~:o- - .'--1·:. ·--r"'c-~ .-:~-- ::. '.' 

recuperación en 24 a 72 Írr¿ ayi.lclari (~i[ere~dar. estas dos entidades. La presentación de 
- ·":--·p<;'. "_,_:"' -_-,-~~-- -,--.~<"':-

orquitis tiene como caracierÍ~tica ~ubyace~te una~· ser;;~Itis.~· de: la• !única vaginalis. La 
-=-~ =.~- ,:~~;)o -·;--; -·· -- -."-' ·~ --- ' :...o;ci,-

enfermedad puede evolucionar de Otras forma~, como el caso repórtado de un joven de 17 

años con FMF en ~tién · lós at~ques rec~rrente~·~s~rot~l:s. se ~o~~lic~on con necrosis 
. . 

testicular, necesitando manejo con orquiectomia (49). 

ALTERACIONES TIROIDEAS. 

Las anormalidades de la tiroides en pacientes con FMF son poco frecuentes. En un 

estudio realizado en 76 niños con FMF se encontraron anormalidades en 19% de ellos, con 

signos clínicos en 8 de ellos. Cu~tro niñas presentaron hipotiroidismo, y bocio en dos más de 
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ellas. Dos niños presentaron hipotiroidismo; uno de ellos con bocio nodular coloide y en 

quién Jos estudi.os histopatológicos mostraron depósito de amiloide en el tejido tiroideo. 

Diez de los paéientes ele esta serie presentaron anticuerpos positivos antitiroglob~lina. 

MANIFESTACIONES EN PACffiNTES PEDIATRICOS. 

Ya hemos comentado en algunos de los apartados anteriores algunas . de las 

particularidades encontradas en pacientes de edad pediátrica. A· continuad~n meneionamos 

las particularidades en este grupo de e.dad (63,65). A cliferencifde los p~cient~~conFMF en 

Ja edad· adulta,··~~ quienes la rélaciÓ;~ hombre/ iriJje~· es .de 1.s¡í.b\ (bf :r~póAes ~n ~Íios 
- : -:.; ~ - . , -. ·=-- 'e_ - -, - - - ---•• ~ ; •• --; - ; ;' • • -· ,. 

muestran J~a .•. cli~creta···~l'e~ól1d~~llncia ,¿~ ~!.;~~~o ~f~~6~i~6\. EF p~i;íri~<lio ~\ie : ;ci~ci :·de 
-<_.: ,, __ ·. --~i.'. -_~,-~· __ ¿ J··:_~'..",'. ____ ·" ,, -<-<º · .¿:·' -':·:- :r~ 

presentación es de 4.. afios' ¿on ~n r~nTho~ d~;{~~~.( a : I j . .i ~~tos• P.~~ie%es ~uedce~ ·~r,ese!1tar 

cuadros pro~o~i~ctÓs de' fiebre de• cirigen'Óbscuí:o incluso c~~~rÓs~ collvulsivcis •febriles/El 
. ." ,_,_ . ~- .'>- .:-:-:_: ·._· -.-- =-~--- < :.e -_ ' . .,-. ~ .. : : -., : ,:;~ •: ·.:.- ,", ,-. ',.' 'r: .; ... .,- : ,-.. . ~-· ,. ; ·:: ~ -. :: <-· : .:.:_,, .. , . ·.--- ·:--, --.-:- .('·. ; ~.·: ; ; ··. -~: '-~-- . c •. -~ • ·:-' -: 

dolor abdominiÍ.tambié~.cisfrec'uci~te>Íí~;t~ 'ér1'~n 90% cié lo~· é~~;;~, ·¡~'af~cta¿ión ~rticular 

es más frecuente ·en" ic;r ~~º~~: en ·'relición ; ª··;os . aclul_tos ~ 'ti~~~!n:~--~ri~. completa 
'. -'•: '·<···'< :' .'(:·;, '• .::,,-.:/:> ·;,-'.\"<•,'·_·,~' -t._-'.·;,, {t>· .'·'~;_j.-·.-- -~ :~:~.; ·:-,:~-.o; l~ :./' • .'~.<_.>-·.;i.:' -<-'.·,>.:::C-_;·.· _; __ . '.'.·':,-:·;'.',-' '"·'-."- -' 

recuperación· si~, ~e~~el~f El" <l;;16l"'t~rácico 'es 'rl1e~~s fr~cuellte•~n )ci~·'riifio's 'qÜe e~ Jos 
.· _ . · ·. . . , -.. . -.- ·. - . - _._. '· _ ~:_-o;: . ' .. -.,;._~ ,> . .::-:,' ._ , :.~~"'~ "' ~f; _o: :. ~- ._, ::- .. , _-,F/· ~-=,, e:/_-_--,·-~,": . ,.-. ~-: _._ . · 

similar de eritema similares a la erisipela. Ot~as ma~ifes.ta~l¿n¿s>derinatoló~icasdistintas no. 
---=;-'7;'.,-,·';o--'-:º,•,-o 

se presentan en pacientes pediátricos. Dentro de las m~nifestaCi~nes ñeÜrológicas aparte de 

las crisis convulsivas febriles también se han reportado cefaleas. La amiloidosis es ·rara en 

niños. 



17 

AMILOIDOSIS ASOCIADA A LA FIEBRE MEDITERRÁNEA 

FAMILIAR 

El amiloide es una substancia que aparece homogénea y amorfa a la microscopia de luz 

y que se tiñe de rosa con hematoxilina~eosina, y metacromáticamente con metil violeta o 

cristal.violeta. Cuando se tiñ.e con rojo Congo ~rodllce u~a !;irrefring~n~ia·verdé:ipanzana 
bajo la luz polariz~~~- sJ a~pect~ ªin~ric) ~s.epgaños~, ~~bidp ~ q~~ esµ~~ p~()~eínhbrilar. 

:'' . ..:.\ ~,;'..:, ','~~;-:,__-';'.:<'·~- ·r:,:> ·. "'• -,."·7 .. :·--·~ -(éc•.'; 

cuando se ob~~;,,á ~ ·.1¿; miCr~~c,~pia. eÍ~~tró'~ica:Y 111' c~al 'lmiestr~': ág~eglldos de. fibrlÜas, 
. . . - ' _,.· ·~ ' : -·.<-- -•. \,, ~:.. '_; ~-···-' . - - _·?, .. - -

rígidas, .linéláesx n~',/a~i~ctrtª~'.ci~e~r~.s~~º.~~:a.e·~~Eh~;;19ngit~~ ·Í~<i~~%id'.~ ~At~q~e ··1as 

fibrilla¿ amil~ides .consist~n d~··varioS:~lementos/incll.lyen'do. cadena~ .iigeras· monóclonllles, 

proteína .· Á/ • t~áh.siit~ti~~···}(·.[Jr~~lbX~¡~:á), '{32~~.;~i6io1Ibb~l:i~EJptoteí~i~•;J: • homionas 

polipeptídicas, •t6d&s·• aparec°eri¡:~lmil~re~\ . fa .llllcroi~c)~la'd~ IÚz,.roJ~; ~~·ng~~o :tinCiones 
- · ·-~-~-.'.J¿ ~'·_·'/ -- .. ,'7:: __ . .... , .•. -·· . "./., j-.-~;-~_-,': : •. - '<.-.'.~ --~::·,-- ,. ···: :;';.'. r. ·•:. <.C · ·"-':. • · . ., 

metacromáticas () bajÓ lll.micr~séÓpi~ ~lé~t.róriica.'cor1·1a t~cniC:a d~lp~ri!i~rig~riatc?p~tásico 
- .. ; ... t:i. >, -·( •. - • - -- ' . - - . - - .. . "' . ·, . . -· - ., -- . -

determinar. la. p'rot~ib,a: re'~~ó~~a~iéci~l ·.d~~Óslfijd~ afuÚoid~. Esta téc~ica ió1~.,Y! capaz de 

discrinUriar •• entr~:·,ei ~rnN"~if .f ~ ~:có~i ~ª~Có~···sen}ible W·~.~4~,~d~I riy~0cd~•patrón 
-f - -·'-. -- - ·e 

resistente. En el :(:aso de~ la· FMF"el "Ido% de • ia'.scllrñiloidosis·parecen....., ser~sensib!es a :esta 
' • '.:>_ ;_ C\·--·é· ·.-'~··;·: -, ···-· -(; • 

última técnica mien~ras que el 83% y I 00% de las ariiil~Ídosi~ prll11aria~ ~ ¡for mieloma, 
.: .-•,, . ¡- .. ~ _:. ·,;· ·' 

respectivamente; son resistentes (76a). 

Los glucosaminoglicanos son cadenas de polisacáridos lineales se encuentran en todos 
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los tipos de amiloide. Su función específica no es bien conocida. El factor acrecentador 

amiloide acelera el depósito de amiloide, Y es . el producto de células esplénicas 

inmunológic.amente. c,ómp~ete~tes:;'.f:1sí, mist11?, !º~~s ICÍs t.ípos·. de .a~iloide'.c~ntierien .• en 

componenteP<l~1·•al11i1oicle, é1cJaí es:un~g1Ücbpr6teíria ··~Jti!J.i1at'IG~c~~itit~ye el. 15% 

del depósito al11il~icl~: La p~~icipación d~l compo~~nte. P e.n' la. pat~iénesi~ ~e la enfermedad 

:·'. 

La base p~r~ I~ nc>111~?cf~t~r~'·d~ íilal11,i1~idosis y 'su cla~ific~ción h~ sicl~ ·tomada de la 
:c:c·. .,.,. ~ -·.·, - ~ 7 ' <•" 

proteína fibril~í de. l~ q~e ~l!r~~n. lo~ d~pó¿iioi de ¡miÍbicle.< Ell muchos casos las proteínas 
~·. _-,~-'· ,>: -·;·- _,.-;<:? 

fibrilares amilcicles sori idé~tic'as' a () d~;ivacla~ de p~i;t~í~~s s~rié:a; irit~ctas o sus fragmentos. 
• • ' •. ;~_..,.,_, .. ,; .. •-···•·· ... • ,, ,·,-·._:,·--J:~·-:-,~:~ o:·,--~·.-· .. -~ .-::-.';_ .. ,. ,._ ' 

La amiloidosis primaria (ÁL)se c~r~cteriza por fa· presencia ·de fibnHas compuestas de la 
- ,' ". ·.,. . . _ .. _ - ' -. ., -, ' .. ·. ',, -.· t~.'·: :: , ,, ~' -. - 1' - ' -, : ' ·f .. - ,: :_. •• - - _.; - :-.: '·.: '. ! ' . ' . -

porción variable ~~ 1 ~ha}¿aclena lig:ra ~~no¿k)i1~1.·d kíni1tf~6~d;·~~clJ~darla (AA) se 
:-_'-- .• ~- ~- - . ·- • -- •.• - .-· .. ' e ,- • -=--, •.• - - e - - ;., ,}, - . . ~ • 

compone del·'•amiloiá~ :¡ '<li ;c)n~eri diferente ·á 'i~mff~6i1~bull~~5~1::cua1··. aumenta 
- - " ·>- ·;.~. 

las infecciónes tales com~ lli tubercuÍosis o la lepra\ Esté ultimo tipo dé all1i!6idosl~ es el que 

se asocia. a laFMF:§~ist~ll m~bh~s otras'proteíná¡.~~il~i~es •'de:e·~diel1cl~"del. precursor 
-~· _ .. ,; 

proteico del· que-se origlnen:•si~~dci:~lgJ~()~· 'tipÓ~"de/o~igen:ra.rl'liÚarf{Af<,Aílli!oidosis 
, · ""~ ;:: . :· .-,:·· --~\)<_-<:- · - -:-.. ".~-- . :,- ;~,~·i·, -,;·~~::··. -· ~~--x. -!). ~-;--~-

Familiar),.· por' ejemplo:.· AH (r~G· 1), ATTR. (tránstiretina); 'Af32M·'(p27 'rhicroglobulina, 
' - ·,;-··:> ,,,;~ . \ - •\''._ ·, <·.:':,• 

ACal (pr~ ~al,c,it~~i~~),?~'(tá~i~i,~itíiú~eii~o:;~~41?? Á1~~:·<;~1i~ieH~11;f 10Íode .de 

islotes de Langerhans)/; etC.i c7 6b; 7 6c ). Apart'~ de lá FMF lf cual p~ese~t~ ¡)á~adójicall1ente 
.j". ' • - - • . ·'. ' -. . -- .. ; 

amiloidosis hereditaria, pero con proteína tipo AÁ (~ecurÍdaria).iambién se ha descrito este 

típo de amiloide en un síndrnme heredofamHiar con urticaria,' so.rdera y nefropatia amiloide: 
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Síndrome de Muckle-Wells (74). 

Al contrario de Jo que ocurre en otr9s tipos de amiloidosis reactiva~AA, el desarrollo de 

amiloidosis enila FMF no se corr~láciC>na con la frecu~ncia y severidad d~'los:ataques 
\~ .. ~:·'( ;l --~~~--. ·'·;-. --~·. . . ·-~.< -~.~- - -~--

febriles, y la alllÍl~iddsis 'lla ~ido ;~mcbntÍacÍa 'en álgünÓ~ miembros de f~mili~'s ~onsangu'íneas 
• ' ' ' • ' , ,. ' • ) ,, . ' -"., ·.· " •.• - - .,,, e '~ : • . , -. . ~ ' - ·-. ·' • :' . : - .. •- < _. .., 

con FMF qui~~es'.rill.;~a·;#~se"nt¡~Óh;at¡q~~s·f~b~I~~.:. J>~r l~;~~t~ri~~ ~;ha'~e~sado ··que 

existen · factores~g~~étl·~~s'.;i'í?~ ~~~uaHs .• hbJ\i~. 'e;c~~h.tr~<. ~e•J~ci~had~:s''.~~:~·;le:.;iroceso 
inflamatorio primario• qúes():dimport~'t~s e11 la aciHóidogé_r1esis~ er(est'~spacÍeiites (68, 70) .. 

Además .de. q~e·· .• l.oi •.• ~Kq:ti~:·. ~e~~(1~· 9;·1·~·.~~il~~r~f ~i~·· ~1:;4e~~~··s9~··.~os••·.~x~resiones, .· 
fenotípicas. de u~'. solo' gen:pÍeicit;ópÍco.·Esto re;ÚltarÍa,en do~ fenotipos en la FMf:.· el 

fenotipo . I, ll1á~:~e:6JeJW ~~····el 'cu~· 1~~ata~u~¡ 'febril e~ preced~n por tié~~o. ·:~ariable, 
usualmente al~n~~·añd~, ~; desarroUo'. de:: arniloiddsis; :y el. fenotipg~I;, e.n~. el que~la 

-- -- ·--".-i~ - - -··-.=ce-;-.= 

amiloidosis pr~cede el·d~~iui61Jode losatáque~ febriles, o es la únicá lllanifestaciÓn de FMF; 

según mencionan M~iy y Kt'.110uch e11 una r~v.isióri hecha de amiloidosis en pacientes con 

FMF ( 79). 

La proteína amiloide (AA) es un polipéptido de 8,500 Da con una secuencia de 

aminoácidos única. Es el constit1.1yentemás impoitante de l~sfibriHas amiloides que se. 

depositan. ell varios tejido'S• én ásb.~iaciÓll con.· i~ección cióruc~ o inflamación. La. proteína 
' ;' . ' . ~ '·_:.~ . - ·' - · .. "-:, _. - ·- . . ' .. 

.. 

SAA es un polipép!Ído cÍ~ faso() Da, el J~üitl, post~rÍof a umi separación ele! carboxi 

terminal· .. forma 1a p~¿teiñ~;~a~Jói~~íic¡ ~:Yá SAA"-e5-sint~1izllJii~~ · 1t1~·1ie'paii;~itos, 
~ -' - ~:,.: • '"' -- ... :.:.:::·; '.;: <·'. 

similar a otras. proteínas .<le'ras~;·a~'cia.· Los genes ··ll~niános .SAA. ¿~ localizan en el 
. :~·· \., . ,- . ' ,. - . . . . - ' . ,_ -. . .. 

cromosoma 1 I p. AunqJ~I;~ ~hC:iórÍid~ la SAA nd esbi~n con66id{supresencia es un útil 

monitor para el grado de inflamación y ajuste consecu~nte .deltratamie~to (76d, 76e). La 
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proteína amiloide A de la FMF parece ser diferente de la encontrada en las aniloidosis 

reactivas, donde la proteína AA deriva del SAA!a.. La secuencia de amonoácidos de esta 

variante asociada a iaFMFs..\Xi ~~~straun~ imp~rtante substitución de aminoácidos en el 
1 .: • - ,, - -;;-·. - • ·-· •• 

residuo 69, i~vol~~r~'Mich:~~~iósen ;t<J~o~ los3 nÚcleótidos (69). 
,. ' . ' . ····· . ~ 

La sobré produc.fió~~ie· ~roteína; SAA, ya sea disparada por mecani~mbs ·genéticos 

co~o en·· el .caso de .la • FMf o . pór enfermedades predisponentes, • puedé'' sobrepasar . los 
. :·:-~.~---'·f'···:~:>-.-:,_:;,·<<-.;::'·- . '->:;';.~;,~-,:;:,· 

procesos normalisdé'Clegrad~~ión y resultar en la polimerización de uf'e~c~·so;de proteína 
-·· ':" _-.,:·i _','.··· .- :.~--, .·1'-~·~t -: . ,. . .. ·. - .·>"t'"·> -.-', 

amiloide A hacia flbrlllas'll~Íoldeas. La concentración de proteína SÁA: ha ~ldo encontrada 

significativamente e;~i~~~· ;~;pacientes con FMF durante los . peJoid:~ Übres de la 
::·f,:c- ·.J .. :·:: e·::··, 

enfermedad; además'<l~ que dicha concentración se incremente aún más durante los ataques 
1,_¡ '"' 

febriles (72). Se ha eÜ~6ntrad~;qU¿probablemente en la ámiloidosis de la FMF, asi como en 

otras amiloidosis re~cti~~~:·ITI~l;Íplej isC>ti;§~ d~·~AA púdieran ser procesados para formar 

las fibrillas amiloides, Y;·qu~,fa~p~lllp~si;ió~'<lefü~ depÓsitos amiloides puede reflejar más el 
-_.-:·;··: 

órgano ó el tejido en ~I cu!IJ se.forma:q~e'li~at~ralezadel precursor. La degradación y el 
• - . ',;o,·-,_ : : . '" - •• ~,. • . . - - . 

los altos nivel.es. de pr~teí~a.SÁÁ no p~receh ser el :úíUco'determinante en la ilmiloidosis de 

la FMF. Otras;varia~Í¿~ í~éluyen:~pen~tr~ncia;de;"~asgo genético; pievaJellcia;de>~Igún 
1 · '·: -:¡-r,. .. ,.-_)-.;°",1.,_:,._:-;. ,.,:·.;·, ·;·~,' .. _:.,,, .-, · .. -.;··'.>, .. ·· -.-:·: .. -,-~",' 

isotipo particuiam1e~te'arTIÍí~id~~é~do,·t~ctofes'fabi~m~le~? • 
·, .. . ~. -

La:afebtaCiÓn··~~~ ~s· Ía··fu.~~- téÜiil,ranity_~a·s-comúnlo~!l;aciÓ~ Jci'Íit~tiiil~iclosis en 
.:·r·· .. , .. 

estos paciente~ (report~cia e~· ~i{ 2s% d~ lo~~~s6s); i~aJme11te, e~ta ~s la ~o~~licaCión letal 

principal. Los depósitos a~loide~ ta~bién pJedei{ encollt~a~se en baz~, septos alveolares, 
·.·': - / •• '. 1 .' -'. ·: : : ·=·. . 

tracto gastrointestinal, adrenal y tiroides. Las Ioc.alizaciones extrarenales ani:eriormente 
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permanecían asintomáticas antes que la sobrevida de los pacientes fuera prolongada por la 

hemodiálisis. La proteinuria es la manifestación m.ás tempr~na de amiloidosis renal, la ~ual 

progresa' de acuerdo; a un. patiónirias o írienos 'predecible'.' sigue u~ cürso ~decre~iente con 4 
•·,-- .. '' ... :·.-o-... ,-;_~_., .. ·_; .. -' ce'~--:.·· . ·:;·,·-::·,~ - -... -." '··.' ·., .. . .·.~: •_ '" • 

,·:~ 

estadios· sucesivos,. latent~, 'protef~l:i~fco:·~~fr{itico, y por óitirrio; • urémic~:. La duración del 

curso de la nef~b,pa~i~ 11;~ta. eiol¿~ibn~r ¡¡ insuficiencia remil terminal es• e~ promedio de 7 
.-,. __ ,,._,_.. ':,.-;-.:-

años desde.·~¡ rilo,111~pto'.:e_n·%e·~~~~~~e I~ prot~ln~if ~, };'de,} a~~\.~~~d~ I~_insufidencia 
renal. Se han enéo11trado datÓs que súgieren qu: Ia'funcióii ~eñaJ en pacienie~col1 nefroplltia 

'. -;·:. :- ·<·'"_., ~:;·;-~·-< ~:-~;- ~: ... './:· - , . --; - - ' <-'--:· .. _.,· ·'.>. -< ··:;· ' _.: .... _:.· __ , :· ~ ', ·<· :¡,.;.:: ---~::;- '. ~,., ... ,,, -~ . ! 

amiloide · y •. Fl\IIE püede; verslalteráda • d~ranie el Úán~curso .de el embaiazorpero ·.·que . el 

deterioro. se.asoció •cii~f:;~fe~~d~d·~;~n~l m~s·· a~~~~d·a ~r ~~rn~~t~·~ii1:~;c~~;~~6ión.· El 
=-·-··;_. ' "'; ,,. ~ :', . i: 

no se conoce b¡'~~ (7S). Áct~almerite se' ~abe q~~;~I . f~~tanÍ.Í~nt~ éo11 ~ólchi6in~ preViene el 
,.-. .. ·1.· ,., -- -:,-L--'.-.. ::~;-~·~~-~~:.:<~~ 

desarrollo'de'amiloidosis; aucll'C-uando él ·mecanismo se encuentra aune no bien' establecido 

(75). 

Patológicamente;• unafor':11a prinia;ia de ~iilloidosis se)nc~entra con clepósi_tos en una 

forma perireticular. E~ Ioirlñ~ne~ la lesión es más mareadá ~n leí~ espadas qÜerode~ · a los 
. .· .,. ·. ... . .. ,. ., - - . . ,> . '"· -.. ··-, .. . -

vasos de peqÚeñ6· •. caiibre:. Lo{ ¡>~6{~nt~s ~·a~·j~~ufi¿¡~~:~ia: ~en~L:~;¿hic~i~a;~h~ri~ti~amente 
tienen niveles ~é~~o/de ~fo;si6 ~inJaI~s.'h~si~c¡~f}~:~lig~'~JGf~~~~bÍ~~~_)$himery·cols .. 

:':.:::;;7.:ltifKf fi];;~1rJE~jf~;~J~~&;i:i~~j¡~3~;~ 
: Y··, _,, ,._, _ _ -'-~·\•.. . ..''C ~ • , --,; .. • •f"- ~!;,-:;,. 

sistema reni~a,~arí~i~te~si~;-ald·¿~~~i~~~'~&~ :e~gJic~ra~~~t~s v~ri~6i~~es····~el.:p~i~si~ sé;ico 

encontrado en algunos de los pacientes ~stl!diad~s .. ·. 

La prolongación de la vida en los pacientes con FMF en diálisis pemiitió a las 
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localizaciones extrarenales de la amiloidosis volverse sintomáticas. El bocio amiloideo, 
' . 

malabsorción debida a amiloidosis intestinal y la neuropatía amiloiodea hari sido reportadas .. ~ . . . -.·-~ 

en paciente~; he~ocÚaliza:dOS; Sin.· embargo,_· la ~ilojdosis éardiaC:a repr~~enta el mayor 

riesgo para estolpa¿i~nfo~ y compr.om~te su vida posterior a pocos años de mariejo en 
_" ·. __ , ' 

diálisis. o" :> >• . ·.:_._ •• _:_:_· ... _ .. •_L_••.-.·.•.··_ ... ··.•.•.·•. : • · , -<\-', <{:;.·:_(: ·:·;::'..::, ~-- ;< '.-_ --:·~:--}'.--;~ \~: 

Los pacientes "con'FMF. s§n especi!lhnente _búéllÚ canclidátos para~el. transplarite renal 
,-~·.: .::· .-.:-> ··:;~·>~~\":' :;.:,-.~--·: ~-!:\:;·-···-,'_'.~,_>. ::{/?: ·_-:;~:: . ·:::??,: ~~~,,:~~:·~-'.e\::_',.._;.:·~<;-.~-~}.~::~>':\>~>:·;.-:/)-. /:i:, ':- -, 

debido a· que 'generalm~nie so~ Jc>'vefle{cuiriclo lleg~n á fa' i_nsuflCiéll.t.ia}e~al temu na!· y no 
,_ ,-_- .-·; ~ '.::_·;·~ ~'.:-(~ <::~.:: ,_; ::;:J-:. --:.<-~:-:~/ ~:;·--, __ <·-,_ ~,-,, <: -~:/.,··-\<- · ~<· ·,: .;:?:~_->,;.~_~s\:<'..J~_:),-: ;::.':·->:;- _·:·'.1:·'\ '- <1··. :-

tienen ~nfenn.edaclesAritWci~~a's ~Üby~¿e~f~; ·. q~~- ·p~di~~i~íser')agN~~dás 'IJ~r ·-Ír~t~ÍlÍie~to 
< ;4··. '·-:.. :;:.~-··~.:. --~-~ _.,,, _.;.,_~, ,_,,., ;:'''~ ·,;·~·,;: ... 

inmunosupresor. La ·;¡;é~rre~~ia de .!lmilo'fdosis·. en !O.r·rifion~~ .• tran~plal1tados ha._sido 
... ~--:-'···\'·;::;·,:O.;-\~'.."'--~·-';:--,c.;··'·'•' ., ... __ ,.·,, ,. -· ··, -,.,· .... 

reportada desde ull .IÓ a 2()%} Sin einbargc{ se ha ccillsideráC!o que los índices de sobrevida 
' ' .- . ' . - -- . . ' . . - - . -· '. -· ·-- -- . - -- . ~ .. - ' . -,- . - . 

- - ._,-, 

de ios. pacie~.1~s;!;ª~e~p1~~!~d?s f~n ~~i10Ldosis ~es'iriluy· sil11i1~r ª 1a ·de ·tos.· padentes 

a aquellas erifelllledacl~s q~e·~üh dia~nósticadas prect6ntinante"1e~te postdi'brte~. Deben ser 
'.• ,., ··· .- ~;-. -_., ... _.-,' ... ,.··-~n.•,. .. -.;, -.;." ', .···· . ~ '· .·.·· .. .'.·-·-~·-·- _, .- C·\ - • 

diferenciad~s. d~ I~ i pe~i:~rditi~-~~~~t~cii~ajajJi~J¿~:~ía. ~;e~r<J~da,···--~ilf ~~e;cl~des•· por 

depósitos y proceios ')§ilt;iti~p~ :~j6chrclÍc6s.t~abi!u~.lriiepte .'ta biopsi.á• ~i6cá~~ic-:a es• 

indispensable para hacer pósil>1~·e1 diagnóstic;;·· en'vicÍ~.E~ ta·.FMJi; 1ós d~~ósÍto~ iiiniloides 
;-~~>' .: .. :;:;·: 

cardiacos.·.se han._ descntº•·· c~Tº" li~tad~s_.· ª~ iosc vasC>s. i~tram~rales,·~como_ e1• de ••un. caso 

reportado. p~r·F;;~~i ;t¿¡·z(~;)!~s61~-:~:::~~z¡~~~~-1~I~~;loi~1~is •. c~~diaca •puede 

presentarse como. enfermed~d ·.de, pe~~~~~s ~as~·s.L~; d~pó:itos 'aiiJloicÍ~s ei·ios vasos 
· .. ·:~ .. -:·_.:::· -~~:~··:·,.:·~·.-:-~· ,.--

intramurales pueden ser una causa ·de·,·· síniOmás ·de.· ángina ·de ... · p~cho o alteraciones 

electrocardiográficas similares a un infarto;'· 
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FMF Y AMILOIDOSIS EN NIÑOS. 

En un estudio realizado entre 1973 y 1991 en 295 pacientes pediátricos con FMF y 123 

amiloidosis se encontró que en este grupo de edadla principal molestia a la presentación fue 

dolor abdominal en 82% de pacierit~s cbll F~, y edema ~~ los ;,~ci~lltes con amiloidosis. 
, . .,.' ·::.·.·-. ;·,,·'=' -- ' - _,_, -~·-.;".-_, . .,.'.-,"-=·- --··-. ;~ ·-- . ~---~"'~ ----

Sólo 6 de los 291 pacie~tes\con•FMF;i:z~o), t~~tacl(,s:.·.sol1i'c~I,~hiC~n•a"de~~rrollaron 
amiloidosis. Cuando estos '6 :~ñ~s·: füe;~ll, é~~~a}~clos• ·cJn\6tio~f~a~i~~t~~ • c6n FMF • 

·- '.,, ': -,~--~: . ·~ -.. ·: ~·-:,'. .. - •.'.',·~.-·:' :::; 

tratados, la única diferencia ¡;Tiporia~te .. füe sus. hist~rias;rarñm~ies, ·una veique la 

amiloidosis se desarrollo, la insuficienci~' renal ocurriéJ dentr~ de 6 rneses a 5 años con un 

promedio de duración de 2.7 años (66). 



V 

Conclusiones 

La fiebre mediterránea familiar es una enfennedad con una gran variedad de 

manifestaciones clínicas, en la cual am1que . existen cuadros característicos de 

la misma, se encuentran en un número no despreciable de pacientes 

manifestaciones sumamente· vruiadas ;·y "atípicas" deF concepto clá
0

sico de la 

enfennedad. 

Elreconocimfonto de los múltiples órganos y sistemas que se ven afectados 

por la propia enfennedad y sus complicaciones es esencial para un adecuado 

diagnóstico de la misma, así como de un tratamiento efica2 y, sobre todo, 

oportuno. 

Siendo la FMF una enfennedad con afectación multisistémica no es difícil 

pensar que el contactq'inicial d~l~paciente·pueda tenersecondistintcísmédicos 
• '·· ,·_ ' . , -·-,;e . .,_e-·.·.-··-

características de su espi::ciaÜdadest~ mejor cap~c_it~do para dar~tih abÜrdaje. 
- - --- - .. --·-_- ... -· ,,- ', .. ,. ""- ,_.,.. .,: , 

integral en estos pacientes y coordinar el manejo¿C>nla ayuda de los distintos 

' subespecialistas. 



VI 

El estudio de nuevos casos de la enfennedad a füturó quizá aporte nuevos 

datos sobre la presentación de esta aún no bien entendida enfermedad. 
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