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Hombre de 27 anos de edad con dolor abdominal,
abdomen agudo y laparotomia negativa
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Presentacion del caso

con ancestros provenientes de Damasco, Siria, nacido
nTa ciudad de México. Con esquema de vacunacion comple-
to, alimentacion buena en calidad y cantidad. Realiza deporte
aerdbico en forma cotidiana, fuma tres o cuatro cigarros al dia
desde aproximadamente 10 afos atras, no ingiere bebidas
alcohdlicas, niega alergias y su Unico antecedente quirirgico
lo presentd a los tres afos de edad, cuando se le practicd una
amigdalectomia. No toma ningun farmaco.

Ingresé al servicio de Urgencias del Centro Médico ABC
por dolor abdominal en fosa iliaca derecha, muy intenso,
irradiado a hipogastrio y fosa iliaca izquierda, de seis horas de
evolucion. A la exploracién abdominal se identificaron todos
los datos de apendicitis (McBurney, Rovsing, Bloomberg,
obturador, psoas). El paciente presenté aumento de la tempe-
ratura corporal de hasta 38.5 °C, sin manifestaciones cardio-
pulmonares. En los examenes de laboratorio destacd leucoci-
tosis con bandemia (Cuadro [). En la placa simple de abdomen
se observé borramiento de los psoas e ileo reflejo (Figura 1).

El paciente fue intervenido quirdrgicamente por via lapa-
roscopica; Unicamente se encontré discreto liquido perito-
neal. El aspecto macroscépico del apéndice fue normal. Se
realizé apendicectomia; el examen histolégico no indicé
anormalidades.

La evolucién en el posoperatorio fue térpida ya que
persistié la fiebre durante tres dias, asi como el dolor
abdominal, que le provocd eventracion de la herida, misma
que fue cerrada por segunda ocasion.

La laparotomia no orientd acerca de la etiologia del
abdomen agudo.

El paciente fue egresado y permanecié asintomatico
durante dos meses. Durante un viaje por Estados Unidos
nuevamente presentd abdomen agudo con practicamente
las mismas caracteristicas clinicas; los resultados de los
examenes de laboratorio y de gabinete fueron similares a los
registrados en el episodio anterior (Cuadro 1), por lo que fue
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intervenido quirdrgicamente por segunda vez. Nuevamente
no se apreciaron hallazgos que indicaran el motivo.

En los siguientes 12 meses el paciente presentd cuatro
cuadros mas de abdomen agudo, sin causa aparente; en
todas las ocasiones se administraron antimicrobianos, anal-
gésicos y antiinflamatorios.

Durante ese periodo se realizaron diversos estudios al
paciente con el objeto de descartar entidades que semejan
abdomen agudo y que se presentan en forma recurrente:
porfiria aguda intermitente, saturnismo, sindrome de hiper-
1gD, angioedema hereditario, fiebre periddica asociada con
el receptor del factor de necrosis tumoral, asi como sindro-
me de Mlnchaussen.

Figura 1. Placa simple de abdomen en la que se puede
observar ileo reflejo.
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Cuadro |. Resultados de laboratorio durante los distintos
episodios

Episodio
1 2 3 4 5

Hemoglobina (g/dl) 13.5 14.2 14.0 14.7 13.8
Hematdcrito (%) 40.0 43.0 40.0 42.0 42.0
Leucacitos (x 10%) 12.5 12.0 13.2 13.1 14.0

Neutrofilos (%) 80.0 82.0 73.0 81.0 79.0
Linfocitos (%) 19.0 17.0 27.0 18.0 20.0
Bandas (%) 2.0 1.0 1.0 1.0 0.0
VSG (mm/h) 26.0 29.0 25.0 30.0 28.0
PCR (mg %) 1.2 1.6 17 1.6 1.3
Glucosa (mg/d) 96.0 89.0 94.0 91.0 98.0
Urea (mg/dl) 6.2 5.7 6.6 6.1 5.9
Creatinina (mg/d) 0.8 0.8 0.8 0.8 0.8
AST (JUL) 27.0 25.0 29.0 31.0 27.0
ALT (IU/L) 33.0 35.0 37.0 32.0 35.0

En el siguiente evento de dolor abdominal se inici6
tratamiento empirico con colchicina, al cual hubo muy buena
respuesta. Se realiz6 estudio genético para fiebre mediterra-
nea familiar, el cual resultd positivo homocigoto para V726A,
con lo que se corrobord el diagnostico. A partir de ese
momento el paciente fue tratado con colchicina, sin que
presentara otro cuadro hasta que él decidié suspenderla.

Discusion

La fiebre mediterranea familiar es una enfermedad con
patron de herencia autosémica recesiva. Se caracteriza por
episodios de fiebre recurrentes a intervalos variables que
suelen acompanarse de dolor abdominal, toracico y articu-
lar, asi como de lesiones cutdneas.' Esta condicién es muy
frecuente en la costa del Mediterraneo, en especial entre los
judios orientales y sefaraditas, los armenios y los arabes.?
Siegal, en 1945, fue el primero en describir esta enfermedad.
En nuestro pais existen familias con ancestros originarios de
esa region que han transmitido la enfermedad a sus descen-
dientes en una segunda y tercera generacion, como ocurrié
con el paciente aqui descrito.?

El diagnéstico de la fiebre mediterranea familiar se
establece por los siguientes criterios:

1. Antecedentes familiares de fiebre mediterranea familiar
0 de ancestros de origen mediterraneo.
2. Cualqtjiera de los siguientes sintomas autolimitados,
cuyo presencia se observa en mas de una ocasion:
a) Fiebre de corta duracion sin causa evidente.
b) Dolor abdominal intenso (abdomen agudo) de corta
duracion, sin causa evidente.
c) Intervencion quirdrgica abdominal urgente sin hallaz-
gos anormales (laparotomia blanca).
d) Pleuritis aguda de corta duracion.
e) Artritis aguda de corta duracién.
f) Pericarditis aguda de corta duracion.
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g) Leucocitosis u otros signos de laboratorio de res-

puesta de fase aguda (VSG, PCR) durante la crisis.
h) Amiloidosis, manifestada inicialmente por proteinuria.
i) Exclusion de cualquier otra causa.

Se ha sefialado que la alteracion genética se encuentra
en el gen MEFV del cromosoma 16, que codifica para la
pirina 0 marenostrina y que en condiciones normales induce
apoptosis. Se han identificado varias mutaciones, dentro de
las que se encuentran MO801, M694V, M6941, V726A,
E148Q, A7448S, asi como diversas formas combinadas de
éstas. Cada una de ellas puede expresarse en forma homo-
cigota o heterocigota. El caso aqui descrito correspondio a
V726A homocigoto. No se han registrado diferentes presen-
taciones clinicas de acuerdo con la variedad genética.

En el paciente descrito se ha investigado la complicacion
mas temida de la fiebre mediterranea familiar: la amiloido-
sis, que puede llevar a insuficiencia renal crénica, manifes-
tada inicialmente por proteinuria. Durante estos anos de
evolucién no la ha presentado. De hecho, aparentemente los
pacientes con fiebre mediterranea familiar nacidos fuera del
area del Mediterraneo no sufren esta complicacion.?

El tratamiento, tanto preventivo como de las manifesta-
ciones clinicas, es con colchicina, que no solamente mejora
y previene el cuadro clinico sino también la amiloidosis.* La
colchicina puede administrarse en forma cotidiana a los
pacientes con agudizaciones periédicas. Sin embargo, cuan-
do las crisis son esporadicas se puede dar Unicamente
durante el cuadro agudo. La presentacion clinica puede
ocurrir en la infancia, aunque también, como en el paciente
descrito, en etapas mas tardias de la vida.®

Los pacientes con fiebre mediterranea familiar pueden
tener cualquier otra patologia abdominal que requiera trata-
miento quirdrgico. Dado que la entidad es indistinguible
desde el punto de vista clinico y por examenes de laboratorio
y gabinete, se ha recomendado que en uno de los eventos
abdominales estos pacientes sean intervenidos (apendicec-
tomia y colecistectomia), sobre todo porque suele relacio-
narse litiasis vesicular.®

Como ocurrio en nuestro caso, el propio evento quirdrgi-
co puede desencadenar el ataque de fiebre mediterranea
familiar,” por lo que sugerimos que cuando se diagnostique
fiebre mediterranea familiar al paciente se le practique
apendicectomia profilactica ante la ausencia del cuadro
agudo, para evitar morbilidad.
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