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La fiebre mediterranea familiar (FMF)
es una entidad patolégica de etiologia
y patogenia no aclaradas, que se ca-
racteriza por accesos recurrentes de
fiebre, dolor e inflamaciéon de una o
varias serosas, siendo el peritoneo la
mas frecuentemente afectada. Mani-
festandose con dolor abdominal, do-
lor toracico, dolor articular y en menor
cuantia lesiones cutaneas. Los episo-
dios son autolimitados, no presentan-
do molestias en los periodos intercriti-
cos, iniciandose en la mayoria de los
casos en la juventud. El motivo de
dicha publicacién es el haber diagnos-
ticado un caso de FMF que a continua-
cién presentamos.

CASO CLINICO: M.S.B. Mujer de 64
afios, de descendencia judia, en cuyos
antecedentes familiares destaca pa-
dre muerto a los 28 afios por proceso
infeccioso, madre 90 afos, actual-
mente viva, que refiere episodios de
dolor abdominal y fiebre desde la ju-
ventud. Una hermana de 68 afios sin
antecedentes de interés.

A los 21 afios empezd con crisis de
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fiebre de 24 horas de duracién, acom-.
pafadas de dolor abdominal mas loca-
lizado en hipocondrio izqdo. y dolor
toracico. Estos episodios se repetian
con una frecuencia de 2 a 3 semanas,
cediendo espontdneamente. Habia
sido intervenida a los 22 anos de
apendicitis, a los 34 afos se le practi-
c6 colecistectomia y a los 36 ovariec-
tomizada, persistiendo la clinica ante-
riormente mencionada, tras las inter-
venciones.

Exploracién: T.A. 12/8. T.2 36,5° C.
A. Cardiorrespiratoria: normal. Abdo-
men: blando y depresible con cicatri-
ces de laparotomia.

Analitica: Hemograma completo nor-
mal. Velocidad de sedimentacién
30/55. Indice de protrombina, pla-
quetas, fibrindbgeno, urea, glucemia,
creatinina, iones, bilirrubina, F.A.,
Gamma GT, Colesterol, Triglicéridos,
A. Urico, proteinograma, Inmunoglo-
bulinas, Cortisol Plasméatico normal.
Factor reumatoide (-). Anticuerpos
Antinucleares (). Orina completa y
sedimento normal. Porfirinas (-). Es-
tudio del complemento y Crioglobuli-
nas (-).

R.X. de térax: Normal. R.X. Abdomen
simple: Normal.

Ecografia Abdominal: Normal.

ECG y Holter cardiaco: Normal.

DISCUSION: La FMF es un trastorno
hereditario, autosémico recesivo,
descrito en determinados grupos étni-
cos: judios sefarditas, askhenazis, ar-
menios y arabes del area oriental.

Siegal' en 1945 publicé el primer es-
tudio sobre esta entidad, que denomi-
né Peritonitis Paroxistica Benigna y la
diferenci6 como una nueva enferme-
dad. Reiman? en 1948-49 presenta
una serie de casos de enfermedad pe-
riédica. Posteriormente autores fran-
ceses, especialmente Mamou?, Catan
y Siguier* describen las manifestacio-
nes nefroldgicas de esta entidad. Pero
son Sohar y Cols.5 quienes publican
en 1967 la casuistica mas extensa,
470 casos, en donde de una manera



clara fijan los conceptos mas impor-
tantes de esta entidad.

En Espafia, esta enfermedad ha sido
descrita recientemente. En la revisiéon
que hemos realizado la primera publi-
cacién encontrada corresponde a Cal-
vo® en 1962 y posteriormente Botella’
en 1965. Desde entonces han apare-
cido publicaciones aisladas, la de
Abad Alonso® en 1973, Siso® en
1977, Muioz'® en 1979, Cuevas'' en
1980. En nuestro medio en 1979 y
1982 (Buades'?'3) publicamos unas
colaboraciones sobre la FMF al haber
diagnosticado varios casos en nuestra
isla. En 1981 Dalmau'# publica una
revision de 15 casos todos ellos pro-
cedentes de familias de origen mallor-
quin. En 1982 Ranero Diaz'® publica
tres casos de una misma familia afec-
tos de FMF con amiloidosis renal. En
1985 Montalban'® describe un nuevo
caso, realizando la prueba diagnéstica
de provocacién con Metaraminol y es
Vivancos'” en el mismo afio quien des-
cribe la maxima casuistica publicada
con 16 casos.

Se han descrito en esta entidad dos
fenotipos.® En el fenotipo |, que es la
variante mas comdun, se caracteriza
por ataques de fiebre y serositis, des-
cribiéndose ocasionalmente la amiloi-
dosis. En el fenotipo I, la amiloidosis
es la primera o Unica manifestacion
de la enfermedad. Sobre su etiopato-
genia se han descrito mdiltiples agen-
tes causales, pero, tras los Ultimos
trabajos publicados por Matzner,'® 19
objetivé en estos pacientes una dismi-
nucién de la actividad del Inhibidor del
C.a en el liquido peritoneal y en el
liquido articular. Y dado que el C.a es
un potente mediador de la inflama-
cién, cabe pensar que la deficiencia
del inhibidor del C.a puede tener un
papel importante en la patogenia de
la FMF?20,

Para el diagnéstico de dicha enferme-
dad se exige una serie de criterios cli-
nicos y para ello, se han elaborado
una serie de signos mayores: 1-Fie-
bre, 2-Dolor abdominal, 3-Dolor tora-
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cico, 4-Dolor articular, 5-Lesiones cu-
taneas y una serie de signos menores:
a) Velocidad de sedimentacion eleva-
da, b) Leucocitosis, c) Fibrinégeno sé-
rico elevado. Exigimos tres criterios
mayores y un criterio menor, tal como
presentaba esta paciente. Ademas de
una historia familiar positiva y/o la
presencia de amiloidosis.

Barakat?' en 1984 publicé una prueba
de provocacidn diagndstica con Meta-
raminol, que consiste en administrar
10 mgrs. de Metaraminol en 4 horas
en suero fisiolégico desencadenando-
se un ataque tipico en los casos afec-
tos de FMF.

El diagnéstico diferencial se realizaré
con los cuadros de apendicitis, cole-
cistitis, ulcus, pelviperitonitis, porfiria
aguda intermitente, pancreatitis e
ilios abdominales, asi como con cua-
dros de dolor toracico y dolor articu-
lar. Pero si tenemos en cuenta que la
mayoria de las veces se trata de pa-
cientes jovenes, de origenes judios,
que presentaban cuadro de dolor ab-
dominal, fiebre y dolor toracico, asi
como dolor articular, el diagndstico
clinico de FMF tiene que tenerse pre-
sente, pudiendo corroborarse con la
prueba diagnéstica del Metaraminol.

El tratamiento de estos pacientes ya
desde las primeras publicaciones de
Mamou?, es administrando Colchicina.
Las dosis son generalmente de 1 a 3
comp./diarios segun precise el pa-
ciente, actuando de manera profilacti-
ca, disminuyendo la frecuencia de los
accesos de dolor o su intensidad.
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