HolCien 2021; 2(1)
ISSN: 2708-552X RNPS: 2495

Editorial

Enfermedades autoinflamatorias. Un reto para el pediatra

Autoinflammatory diseases. A challenge for the pediatrician
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El término autoinflamatorio fue utilizado por los doctores Daniel Kastner y John O’shea en 1999
para describir los sindromes de fiebres periddicas, los cuales correspondian a enfermedades
heredadas de forma autosémica dominante debido a mutaciones en el sistema inmune innato,

especificamente en el factor de necrosis tumoral alfa (TNF-a) (%),

Actualmente existen un sinnumero de enfermedades autoinflamatorias, principalmente en la
edad pediatra, por lo que se hace necesario tener un conocimiento basico acerca de estas
enfermedades; asi se contribuye a mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

Las enfermedades autoinflamatorias (EAI) son desdrdenes caracterizados por inflamacién
episddica o continua, sin evidencia de autoinmunidad, usualmente relacionadas con defectos en

componentes de la inmunidad innata®.
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Este tipo de inmunidad constituye la primera linea de defensa contra patégenos y estimulos
nocivos, mediante el reconocimiento de marcadores moleculares asociados a patdgenos
infecciosos (PAMP) o a dafio (DAMP), con la posterior activacién de multiples cascadas de
sefializacion inflamatorias y de sus principales células efectoras: macréfagos, neutrdfilos,

mastocitos y células asesinas naturales (NK) (3,

Aunque cada sindrome tiene manifestaciones clinicas que lo caracterizan, casi todas comparten
generalidades como el inicio precoz, en la infancia o incluso en el periodo neonatal, la aparicién
de brotes recurrentes de fiebre, inflamacién multisistémica y la presencia de una gran variedad
de manifestaciones cutdneas.

Se debe sospechar una posible patologia autoinflamatoria si aparece alguno de los siguientes
sintomas o signos como: la fiebre recurrente o persistente, los exantemas, rash erisipeloide, la
urticaria, pioderma estéril, las pustulas, artralgias, artritis, esplenomegalia, y edema periorbitario.
Ademas de alteraciones neuroldgicas como la hipoacusia neurosensorial, convulsiones, y

meningitis aséptica, el sintoma més comun es el dolor abdominal +234),

Con respeto a su diagnéstico a estos pacientes se le pueden realizar varios examenes
complementarios como son el hemograma completo donde se puede encontrar anemia,
leucocitosis, trombocitosis y/o neutrofilia; parcial de orina y estudios bacterioldgicos. Otras
determinaciones que pueden ayudar en el diagndstico son la valoracion de la funcion renal, los
niveles de IgD y amiloide A 3). El tratamiento dependerd fundamentalmente del tipo de

enfermedad y de la respuesta a la terapia de eleccién (.

Es importante tanto para el médico general como para el pediatra y el dermatdlogo su
conocimiento, pues las manifestaciones mas llamativas se presentan en la piel y pueden ser la
clave para el diagndstico sindrémico de enfermedades articulares y gastrointestinales; y su
remision a otras subespecialidades de manera oportuna contribuye a mejorar la salud del

paciente pediatrico.
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