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COMENTARIO OFICIAL

Dr. Rupin Lisker!

EL TrABAJO del Dr, Jinich es impartante
por varios motivos. En primer lugar,
pone de manifiesto ¢l hecho ya conocido
pero con frecuencia olvidado de que cier-
tas enfermedades ocurren preferentemente
en algunos grupos éinicos, Ello ademas de
plantear importantes preguntas relativas a
los motives de dicha predileccion, tiene im-
plicaciones practicas obvias que deben siem-
pre tomarse en cuenta en el ejercicio de
nuestra profesion,

De especial interés nos parccié el proble-
ma relativo al mecanismo de transmisidn
hereditaria de la ficbre mediterrdnea fami-
liar (FMF). Los enfermos del Dr. Jinich
pertenecen a 6 familias cuyos drboles genea-
légicos parciales y construidos a partir del
texto de su trabajo se pucden ohservar en
la figura 1. En dos de las familias los pro-
genitores de los sujetos afectados eran sanos,
mientras que en cuando menos dos de las
familias, uno de los padres estaba también
afectado, La transmisidn directa de una ge-
neracién a la siguiente de una enfermedad
o caracteristica, es propia de la herencia
dominante, tal como lo implica en su tra-
bajo el Dr. Jinich. Sin embargo, debe re-
cordarse que en clertas circunstancias las
enfermedades recesivas pueden tener un pa-
trén vertical de transmisién hereditaria, En
la figura 2 presentamos dos arboles gencald-
gicos de una misma familia descrita por
Khachadurian y Abu Feisa] en el Libano,!
en la que en 5 generaciones sucesivas hubo
sujetos afectacos de aleaptonuria, El 4rbol
genealégico incompleto que sz muecstra en
la parte superior de la figura es tipico dela
herencia dominante; sin embargo, si se ob-

1 Académico numerario. Instituto Nacio-
nal de la Nutricidn,

serva con cuidado el Arbol completo que
aparece en la parte inferior de la misma
figura, se puede ver que tanto en e lado
paterno como en e] materno hay individuos
con aleaptonuria y que todos los sujetos
afectados son hijos de matrimonios consan-
guineos, lo que es compatible y afin suges-
tivo de que se trate de una enfermedad re-
cesiva, como en efecto lo es la alcaptonuria.

Parece indispensable completar el estudio
familiar de los sujetos con FMT presentados,
a fin de descartar la existencia de consan-
guinidad. A este respecto conviene mencionar
que debido a nuestro interés por otpa en-
fermedad hereditaria, la deficiencia en la
glucosa-6-fosfato  dehidrogenasa eritrocitica,
hemos tenido oportunidad de estudiar alre-
dedor de 15 familias del mismo grupo de
poblacién de donde praceden los casos de
IMF, y la frecuencia de matrimonios con-
sanguineos nos ha parecido particularmente
clevada,

La importancia de esclarecer lo anterior,
radica en que la trasmisién de la FMF con
un patrén dominante, como lo pafecen su-
gerir los presentes casos, se contrapone a los
resultados cbtenidos por Sohar y cols.2 en
un estudio de 123 familias en que uno o
més miembros de cada familia tenfan FMF
y donde se concluye con toda razén, que se
trata de una enfermedad con un patrén de
trasmisién familiar mendeliano recesivo, Fs-
to, ademds de poder ser un ejemplo mas
de una enfermedad gue fenotipicamente pa-
rece homogénea y debida a un sélo defecto
genético, es en realidad heterogénea y debi-
da a mds de un tipo de anomalia heredita-
ria, tiene el interés de que la patogénesis
de las enfermedades recesivas es diferente
de las dominantes; en efecto, en pri-
meras, que constituyen los ejemplos clasicos
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de los errores congénitos del metabolismo,
casi siempre la enfermedad es consecuencia
de las alteraciones metabdlicas consecutivas
a la deficiencia de una enzima especifica.
En cambic las enfermedades dominantes no
son resultado de deficiencias de esta natu-
raleza y su patogénesiss permancce habitual-
mente en el misterio.

No me resta mas que [elicitar al Dr.
Jinich por su interesante trabajo, esperando
que las sugestiones que me permiti hacer
sirvan para redondear la investigacién v
aumentar la utilidad, ya importante, de su
excelente investigacién.
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Tre. 1. Arboles genealbgicos de los pa-

cientes con fiebre mediterrdnea familiar des-
critos por Jinich, Los cuadres o circulos en
blanco indican varones o mujeres sanos y
los cuadros o circulos con una X indican
sujetos afectados.

GaceEra Miépica pE MExico

Vor. 97, N* 9
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Fia. 2.
(parte superior) vy completo
de una familia con aleaptonuria (tomado de
refrencia, 2) Los cuadros o circulos blancos

Arboles gencaldgicos incompleto
(parte inferior)

indican varones o mujeres normales, los
cuadros o circulos en negro indican la exis-
tencia de alcaptonuria y los cuadros o eircu-
los con una raya diagonal indican a los he-
terozigotos seguros o probables,
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