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Classification tree using the detailed criteria for the diagnosis of
familial mediterranean fever
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Detailed criteria for the diagnosis of familial Mediterranean fever

Major criteria

Typical attacks

1. Peritonitis (generalized)

2. Pleuntic (unilateral) or perncarditis
3. Monoarthritis (hip, knee, ankle)
4. Fever alone

5. Favorable response to colchicine

Minor criteria

1-4. Incomplete attacks involving one or more of the following sites
1. Abdomen

2. Chest

3. Joint

4. Exertional leg pain
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Detailed criteria for the diagnosis of familial Mediterranean fever

Supportive criteria

1. Family history of FMF
2. Appropriate ethnic origin
3. Age <20 years at disease onset

4-7. Features of attacks:
4. Seyere, requiring bed rest
5. Spontanecus remission
&. Symptom-free interval

7. Transient inflammatory response, with one or more abnormal test resdlf{snfor the white blood cell count, ervthrocyte
zedimentation rate, serum amyloid A, and/or fibronogen

5. Episodic proteinuria/hematuria

9. Unproductive laparotomy or removal of white appendix

10. Consanguity of parents

\dapted from: Livneh A, Langevitz P, Zemer D, et al, Arthritis Rheum 1997; 40:1879,



CUADRO 323-1 SINDROMES DE FIEBRES PERIODICAS HEREDITARIAS

FMF

TRAPS

HIDS

MWS

FCAS

Etnia

Judios, arabes, turcos,
armenios, italianos

Cualguier grupo tnico

Predominantemente holandeses,
norte de Europa

Cualguier grupo etnico

Cualguier grupo
etnico

NOMID

Cualguier grupo etnico

inducida por frio

Mecanismo de Recesivo Dominante Recesivo Dominante Dominante Par lo comun mutaciones de
herencia novo
Gen/cromosoma  |MEFV/16p13.3 TNFRSFIA/12p13 MK 12024 CIAS1/1q44 CIASI/1q44 CIAS1/1g44
Proteina Pirina Receptor p55 de TNF Cinasa de mevalonato Criopirina Criopirina Criopirina
Curacion del 1-3 dias A menudo =7 dias 3-7 dias 1-2 dias Minutos a 3 dias | Continuo, con exacerbaciones
atague
Serosa afectada |Pleuritis, peritonitis, Pleuritis, peritonitis, Dolor.abdominal pero pocas Es frecuente el dolor Rara Rara
derrames pericardicos pericarditis veces peptonitis; rara vez abdominal; rara vez pleuritis y
asintomaticos pleuritss ¥ pearicarditis pericarditis
Piel Eritema erisipeloide Eritema migratorio Erupcion maculogapulosa difusa; |Erupcion urticarioide difusa Erupcion Erupcion urticaricide difusa
centrifugo tlceras en bota urticarioide

Articulaciones Monoartritis aguda; artritis  |Monoartritis aguda, Artralgias, oligoartritis Artralgias, oligoartritis que Poliartralgias Hipertrofia epifisaria v
cronica coxofemoral (rara)  |artralgias afecta a grandes rotuliana, acropaquia (dedos
articulaciones hipocraticos)
Musculos Es comun la mialgia inducida |Mialgias migratorias Poco comun San comunes las mialgias Conjuntivitis A veces mialgia
por ejercicio; rara la mialgia
febrl prolongada
Ojos v oidos Poco comun Edema periorbitario, Poco comun Conjuntivitis «&pi€scleritis, Cefalalgia Conjuntivitis, uveitis, edema
conjuntivitis, rara vez edema del discadiptico; del disco dptico, ceguera,
uveitis perdida auditiva hipoacusia neurosensaorial
neurosensorial
SNC Rara la meningitis aseptica | Cefalalgia Cefalalgia Cefalalgia Poco comun Meningitis aseptica,
convulsiones
Amiloidosis Muy comun en homocigotos | 15% de los casos, en |No se ha descrito En promedio 25% de los casos|Anakinra Comao complicacion tardia
ME94Y promedio
Tratamiento Profilaxis con colquicina oral | Glucocorticoides, NSAID contra la fiebre; IL-1B e | Anakinra (antagonista de Aveces mialgias || Anakinra
etanercept inhibidores de TNF en fase de receptores de IL-1)
Investigacion

Abreviaturas: FMF, poliserositis familiar recurrente; TNF, factor de necrosis tumoral; TRAPS, sindrome periédico vinculado con receptor de TNF; HIDS,
hiperglobulinemia D con sindrome de fiebre periddica; MW S, sindrome de Muckle-Wells; FCAS, sindrome autoinflamatorio familiar por frio; NOMID;
enfermedad inflamatoria multiorganica que comienza en la vida neonatal; SNC, sistema nervioso central; NSAID, antiinflamatorios no esteroideos

(nonsteroidal anti-inflammatory drugs).




