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Este capitulo resume cual fue el comportamiento de |os casos de fiebre reumética en Costa Rica. Especificamente analiza
laincidencia de los casos nuevos de fiebre reumética desde 1970 alafechay los factores que pudieron haber incidido en la
reduccion tan dramética a partir de 1970. Los autores indican que |os dos factores mas importantes fueron la decision tomada
en esa época de establecer el diagndstico de laamigdalitis por Estreptococo Beta hemolitico basado en criterios clinicosy de
utilizar una dosis de penicilina benzatinica como tratamiento de el eccidn para estos pacientes. La decision de utilizar una sola
dosis de penicilina intramuscular se baso en la necesidad de garantizar una cobertura antimicrobiana en estos pacientes con
amigdalitis bacterianay de esta forma garantizar un tratamiento adecuado. Estas dos medidas no solo demostraron ser un exce-
lente modelo farmaco econdmico sino que logro disminuir espectacularmente el niimero de casos nuevos de fiebre reumatica en
menos de una década (1970 — 1977) y a partir de esa época, el nimero de casos nuevos de fiebre reumética se mantuvo bgjo.
Al final del capitulo, se recomienda que paises con cifras de casos nuevos de fiebre reumatica todavia altos, consideren aplicar
el modelo utilizado en Costa Rica.
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Una forma severa de polineuropatia amiloidética en una familia costarricense con una rara
mutacion de transtiretina (Glu54Lys).

Busse A, Sanchez MA, Monterroso V, Alvarado MV, Ledn P

Se presentan cuatro hermanos de una familia costarricense af ectados con polineuropatia agresiva, compromiso de multiples
organosy manifestacion inicial en laterceradécada de lavida, con pérdida rapida de masa muscular en extremidades inferiores
y severa disautosomia. Las principales manifestaciones clinicas son de opacidad vitrea, cardiomegalia, infiltracion cutéaneay
del tracto gastrointestinal, y disfuncién autonémica, incluyendo insuficiencia cardiaca, trastornos gastrointestinales y renales.
Histopatol 6gicamente, se documenta depdsito de material amiloide Rojo Congo positivo en multiples espacios extracelulares de
piel, mucosa oral, tracto gastrointestinal, espacios endo- y perineurales, y paredes vasculares. Inmunohistoguimicamente, se
demostré que el depdsito eosindfilo amorfo esta compuesto de la proteina transtiretina (TTR), utilizando un anticuerpo mono-
clonal. Se efectud una blsgueda de la mutacion en el gen de latranstiretina (ttr), para determinar la causa de esta forma severa
de polineuropatia amiloidética familiar (PAF). Se utilizé andlisis de polimorfismo conformacional de cadena Unica (SSCP),
seguido de secuenciacion de cuatro exones del gen ttr, encontrandose una mutacion de punto en el exén 3, que consiste en una
transicion de G a A, 1o que causa un cambio de codon de glutamina alisina en la posicion 54 (Glu54Lys). El Western blot de
proteinas plasmaticas incubadas con anticuerpos anti-transtiretina, con electroforesis en gel, permitio discriminar la proteina
TTR de la proteina mutante presente en los miembros de la familia afectada.
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