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Resumen

Objetivos. Describir las caracteristicas clinicas, diagnosticas y terapéutica recibida, de pacientes con
enfermedades autoinflamatorias (EAIF) en el ambito de nuestro servicio de medicinainterna.

Material y métodos. Se disefi6 una estrategia de blsqueda de pacientes con EAIF atendidos en nuestro
servicio, que atiende un érea de 430.000 habitantes. A todos ellos se les aplicd un protocolo que recogia
variables demogréficas, clinicas, analiticas, genéticasy de evolucion y tratamiento recibido. Las variables
fueron analizadas con SPSS.

Resultados: Se encontraron 11 pacientes, de los cuales 7 fueron hombres. Las EAIF fueron 5 Still del adulto,
3 Hiper IgD, 1 FMF, 1 TRAPS, y 1 PFAPA. La edad mediaa debut fue de 34,45 + 18,55 afios. El 90,9%
presento fiebre, el 81,8% presentd un sindrome constitucional, 45,5% presentaron adenopatias. Un paciente
tuvo afectacion ocular. El 36,3% fueron diagnosticados por combinacion de clinica compatible y elevacion
de reactantes de fase aguda (RFA). En 4 pacientes se realiz0 diagndstico genético. La enfermedad de Still
representd el grupo mas frecuente (45,5%), presentando todos fiebre y exantema. De estos, 1 paciente recibié
solo prednisona, dos recibieron AINEs, 1 biolégicosy otro inmunomodul adores.

Discusion: Las EAIF son infrecuentes, manifestandose con sintomas inespecificos asociado a aumento de
RFA. Se requieren criterios clinicos y biol6gicos para el diagnéstico y la clasificacion de estas entidades. El
analisis genético ayuda en la orientacion diagndsticay confirmacion de casos.

Conclusiones. Aunque es frecuente que las EAIF se diagnostiquen en lainfancia, nuestros resultados
confirman que en ocasiones el diagndstico se produce en la edad adulta. Es necesario un alto indice de
sospecha para el diagnéstico fuera de la edad pediatrica. Los estudios genéticos han supuesto un avance en €
diagndstico.
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