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“the autoinflammatory diseases are clinical disorders marked by 
abnormally increased inflammation, mediated predominantly by the 
cells and molecules of the innate immune system, with a significant 
host predisposition. Such a definition is broad enough still to include 
the Mendelian diseases that initially stimulated the conception of the 
autoinflammatory terminology, as well as the complex disorders 
currently under investigation. “Significant host predisposition” might 
include both hereditary factors and proclivities that are the result of 
gene-environment interactions, and such a definition would also 
recognize that there is a continuum between the autoinflammatory 
and the autoimmune.”
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Nat Rev Mol Cel Biol 2003; 4: 95-104
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Enfermedades con baja 
prevalencia

“Caprichos de la naturaleza”

McGonagle D et al. PLoS Med 2006; e297
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Enfermedad de Crohn, colitis ulcerosa

Osteoartritis

Gota/Pseudogota/otras artropatías microcristalinas

Ciertas artritis reactivas y psoriasis/artritis psoriásica

Artritis inflamatorias autolimitadas incluyendo formas 
clínicas AR

Enfermedades congénitas por almacenamiento 
asociadas con inflamación tisular

Vasculitis no asociada a anticuerpos

Uveitis idiopática

Acné y enfermedades acneiformes

McGonagle D et al. PLoS Med 2006; e297
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Síndromes hereditarios de 
Fiebre Periódica

Enfermedades 
autoinflamatorias persistentes

TIEMPO

Episodio Episodio

Intervalo 
asintomático

Fiebre Mediterránea Familiar

Síndrome periódico asociado al 
receptor del TNF (TRAPS)

Síndrome de hiper-IgD y fiebre 
periódica (HIDS)

Síndromes periódicos asociado a la 
criopirina (CAPS)

Artritis granulomatosas pediátricas (Sd. 
Blau / Sarcoidosis inicio precoz)

Síndrome de artritis piogénica esteril, 
pioderma gangrenoso y acné (PAPA)

Deficiencia del antagonista del receptor de 
la IL-1 (DIRA)

Deficiencia del antagonista del receptor de 
la IL-36 (Psoriasis Pustular Generalizada)

Síndrome CANDLE

Enf. autoinflamatorias oseas (querubismo, 
CRMO)
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HERENCIA
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dominante
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Fiebre
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TRAPS

CAPS

DIRA
N Eng J Med 2009; 360: 2426
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N Eng J Med 2009; 360: 2426DIRA

CAPS

Arthritis Rheum 2002; 46: 3340
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Theofilopoulos AN et al. Nat Rev Rheumatol 2010
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Tratamientos sintomáticos

Antibióticos
Inmunoglobulinas I/V
Talidomida

AINEs
Corticoides
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Tratamientos enfermedad

FMF
colchicina v.o

Alternativas
Colchicina i/v

Bloqueantes de IL-1
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Autoinflamación como mecanismo causal de enfermedad por disregulación 
de la respuesta inflamatoria, con un papel decisivo de los componentes 
del sistema inmune innato.

Formas hereditarias / Formas no hereditarias

Autoinflamación como mecanismo causal de enfermedad por disregulación 
de la respuesta inflamatoria, con un papel decisivo de los componentes 
del sistema inmune innato.

Formas hereditarias / Formas no hereditarias

Se han identificado pacientes españoles de todas las enfermedades 
autoinflamatorias hereditarias. 

Frecuentemente no se identifican antecedentes familiares.

Se han identificado pacientes españoles de todas las enfermedades 
autoinflamatorias hereditarias. 
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Diversidad clínica mayor de la conocida  casos atípicos/ 
paucisintomáticos.

Importancia del clínico en el establecimiento de sospecha diagnóstica.
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Práctica ausencia de parametros de laboratorio específicos de cada 
entidad.

Confirmación de la sospecha mediante análisis genéticos.
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Enfermedades incurables, pero tratables.

Importancia del diagnóstico precoz.

Enfermedades incurables, pero tratables.

Importancia del diagnóstico precoz.

Enfermedades Autoinflamatorias

XXXII Congreso Nacional de la SEMI – 2011


