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Resumen

Objetivos: Describir un pequeño y heterogéneo grupo de pacientes etiquetados de síndrome
autoinflamatorio indiferenciado.

Métodos: Se trata de un estudio observacional retrospectivo desarrollado en nuestra consulta entre
2014 y 2023, que incluye a pacientes con síndromes autoinflamatorios sin estudios genéticos
confirmatorios definitivos.

Resultados: Ocho pacientes (4 hombres y 4 mujeres) fueron incluidos en este estudio, los cuales
presentaron un tiempo medio de retraso hasta el diagnóstico fue de 13,3 meses. El síntoma principal
era la fiebre periódica (87% de los pacientes) con un número medio de 15,6 episodios al año y una
duración media de los mismos de 4,5 días. La segunda manifestación más frecuente fueron las
artralgias (50%) y en tercer lugar las mialgias y el exantema maculopapular (37,5%). En cuanto al
tratamiento, 6 pacientes (75%) recibieron corticoides, 6 recibieron colchicina (75%) y 6 (75%)
necesitaron fármacos biológicos (canakinumba, tocilizumab, anakinra y adalimumab). Los síntomas
se resolvieron de forma completa en 4 pacientes (50%) 3 (37,5%) obtuvieron una resolución parcial y
1 paciente (12,5%) no obtuvo respuesta.

Conclusiones: El síndrome autoinflamatorio es una entidad poco prevalente en nuestro medio que se
presenta con síntomas poco específicos. Por este motivo, es necesario incluirlo en el diagnóstico
diferencial de los síndromes de fiebre periódica y los cuadros de lesiones cutáneas indiferenciadas,
ya que su tratamiento radica en fármacos inmunomoduladores que modifica las manifestaciones
clínicas en la mayor parte de nuestros pacientes.
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