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FIEBRE FAMILIAR DEL MEDITERRANEO (POLISEROSITIS PAROXISTICA FAMILIAR)
REPORTE DE LOS PRIMEROS CASOS EN REPUBLICA DOMINICANA

*Dr. Fausto Lora Mir

INTRODUCCION

La Fiebre Familiar del Mediterraneo o Poliserositis
Paroxistica Familiar es una enfermedad hereditaria de etio-
logia desconocida, caracterizada por ataques recurrentes
de fiebre, peritonitis, artritis y en ocasiones pleuritis, peri-
carditis y lesiones de la piel' "273~

La enfermedad ocurre predominantemente en pacien-
tes de ascendencia judio-sefardita, armenia o ardbica; pero
no esta en ningan modo limitada a estos grupos raciales y
ha sido encontrada en pacientes de diversas procedencias
étnicas®” 3, En el Estado de Isracl, donde existen grupos
de poblacion relativamente homogéneos, los estudios ge-
néticos han demostrado que le enfermedad se hereda de
forma autosomica recesiva; sin embargo, en 50% de los pa-
cientes no aparcce historia familiar-de la enfermedad 2~ 5

Aunque no existe alteracion histopatologica especi-
fica ni prueba diagnostica especifica de laboratorio, la en-
fermedad debe ser sospechada en cualquier paciente de
ascendencia mediterranca con historial de episodios recu-
rrentes de poliserositis, fiebre.y dolor abdominal agudo® 4.

La Colchicina oral, administrada diariamente suprime
o reduce significativamente la frecuencia de los ata-
ques’ ¢ 778 mediante mecanismos de accién ain no
determinados.

Reportamos una serie de tres (3) casos de Fiebre Fami-
liar del Mediterraneo diagnosticados de acuerdo a los cri-
terios establecidos en la literatura' ™2 y cuya respuesta a la
Colchicina oral fue favorable y contribuy6 a la confirma-
cion del diagnoéstico. En nuestro conocimicnto se trata de
los primeros casos reportados en la Repablica Dominicana.
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PRESENTACION PE CASOS

Caso No. 1

Masculino de 57 anos, natural de Moca, residente en
Santo Domingo, desde el afio 1959 padece de ataques recu-
rrentes de fiebre y malestar general acompanados de dolor
abdominal intenso y difuso y en ocasiones de dolor tora-
cico tipo pleuritico. Los episodios tenfan una duracién
de 8 a 24 horas y con una frecuencia promedio de 1 a 2
episodios a la semana con perfodos infrecuentes de remi-.
sion espontinea de semanas de duracion, pero nunca ma-
yor de 1 mes.

Desde el inicio de su enfermedad ha sido sometido a
diversos procedimientos para el diagnéstico del sindrome
de fiebre de origen desconocido que incluyeron estudios
hematologicos e inmunolégicos diversos, radiografias de
torax, tracto gastrointestinal, tracto urinario, de huesos y
articulaciones, vesicula biliar y a cultivos repetidos de san-
gre, orina y otros fluidos corporales. Todos los estudios
a lo largo de sus 23 afos de enfermedad, incluyendo una la-
parotomfa exploratoria, fueron repetidamente negativos,
con excepcion de la radiografia de pelvis que mostré cam-
bios severos de osteoartritis en la articulacion coxofemoral
derecha, secundarios a luxacion traumatica por accidente
automovil istico (cambios degenerativos).

En 1977 viaj6 a la ciudad de Boston, EE.UU., donde se
le realiz6 con éxito un reemplazo de cadera, colocindose
una protesis. Previo a esta intervencidén permaneci6 hospi-
talizado en un esfuerzo por diagnosticar la causa del sfn-
drome de fiebre de origen desconocido. Después de la ciru-
gfa de cadera los episodios de fiebre, malestar general y do-
lores abdominales y toracicos continuaron sin cambios.

La historia familiar no revela datos de importancia,
aunque el paciente reconoce un ascendiente de origen ju-
dio (el padre de la abuela).
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Cuadro No. 1
TEORIAS SOBRE EL ORIGEN DE LA FIEBRE FAMILIAR DEL MEDITERRANEO

A) Error innato del metabolismo’

C) Deficiencia de proteina inhibidor
del fragmento C5a del
complemento®

A) No comprobada. B) Descartada. C) Prorosicion reciente (1984); no explica completamente el comportamiento de la enfer-
medad. D) Hecho comprobado. Posiblemeite complementario con proposicion C.

B) Niveles aumentados de
ethiconalona (esteroide
pirogénico)

D) Aumento de la liberacion de
lisozimas por los neutrofilos
a altas temperaturas'®

El examen fisico entre los episodios febriles es esen-
clalmente negativo.

En junio de 1982 acude a nuestra consulta y se inicia
prueba terapeutica con Colchicina 0.6 mg. diarios por via
oral, obteniéndose de inmediato una supresion de los sin-

omas durante 3 meses consecutivos, siendo éste el perfodo

maés largo libre de sfntomas que el paciente habfia disfru-
tado. En ese momento se suspendio la terapia con Colchi-
cina reanudandose los ataques periddicos de fiebre, males-
tar general y dolores abdominales y toracicos, los cuales
fueron nuevamente suprimidos al reiniciarse la Colchicina.

Desde entonces el paciente permanece libre de sfnto-
mas hasta el momento actual en terapia oral cronica con
Colchicina y sometiéndose a evaluaciones hematolégicas
periodicas.

Caso No. 2

Masculino de 37 anos, natural de Santiago, residente
en Santo Domingo, hermano del Caso No. 1, acude a la
consulta- enterado del éxito terapéutico obtenido con su
hermano. Desde 1972 padece de episodios repetidos de
fiebre, malestar general y dolores abdominales intensos y
difusos y en ocasiones dolor tordcico con caracterfsticas
similares a las de su hermano (Caso No. 1). Diferentes in-
vestigaciones del sindrome de fiebre de origen desconocido
habfan resultado negativos.

Se inici6 Colchicina 0.6 mg. diarios por via oral, supri-
miéndose los sfntomas, los cuales recurrieron al suspender-
se la Colchicina y volvieron a suprimirse al reanudar la te-
rapia con Colchicina. Hasta el presente (30 meses) el pa-
ciente se encuentra libre de sintomas en terapia oral croni-
ca con Colchicina y con evaluaciones hematologicas pe-
riodicas.

Caso No. 3

Masculino de 47 anos, natural de San José de las Ma-
tas, residente en la ciudad de Azua. Desde 1972 padece
de episodio recurrentes de fiebre, malestar general, dolo-
res abdominales intensos y difusos y en ocasiones dolores
toracicos de tipo pleurftico. Diferentes estudios para el
diagnostico etiologico de la fiebre y dolores abdominales
y tordcicos, tanto en el pais como en los Estados Unidos
habian resultado negativos.

Los ataques se producfan con una frecuencia prome-
dio de 2 - 3 a la semana y a veces diarios, con periodos in-
frecuentes de remision de alrededor.de 1 mes de duracion.
El paciente habfa sido sometido a tres (3) laparotomias
exploratorias por las crisis de dolor abdominal. El historial
familiar y el examen fisico fueron no contribuyentes al
diagnostico.

En agosto de 1982 se inicid prueba terapéutica con 0.6
mg. q.d. de Colchicina oral, obteniéndose supresior de los
slintomas, los cuales recurrieron al suspender la Colchicina
y se suprimieron al reiniciarla.

Desde entonces hasta el momento actual, aunque toma
la Colchicina cronicamente, ha tenido algunos episodios de
fiebre y dolor abdominal mucho mas benignos y con una
frecuencia promedio de 3 -4 veces al ano.

CONCLUSION

Se reporta por primera vez la presencia de la Ficbre
Familiar del Mediterraneo (Poliserositis Paroxistica Fami-
liar) en la Repiblica Dominicana. Se hace énfasis en la ca-
pacidad de la Colchicina administrada cronicamente cn for-
ma oral para suprimir’ o disminuir significativamente los
ataques periddicos de fiebre y poliscrositis® 5. Sugerimos
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la posibilidad de utilizar la Colchicina oral cronicamente
administrada como prueba terapéutica para el diagndstico
de la enfermedad.
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