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Resumen

Descripcion del caso: Paciente varén de 10 afos de edad que acude a consulta de Pediatria en
Atencion Primaria por cuadro de fiebre de 5 dias de evolucion, asociado a odinofagia y malestar
general. Antecedentes personales: Amigdalitis cronica, otitis media. Refiere la madre episodios de
fiebre y faringitis con exudado, en ocasiones con tlceras orales coincidentes con estos episodios
desde los 2 afos de edad, con abdominalgia ocasional durante algunos brotes. Al principio episodios
cada 3-4 semanas que se han ido espaciando hasta los 8 afhos y actualmentel episodio cada 6-12
meses. Siempre tratado con antibioterapia, excepto en una ocasién a los 6 afios de edad que se
realizd prueba con corticoide oral con excelente respuesta.

Exploraciones y pruebas complementarias: FC 90 lat/min, TA: 117/63, Temperatura: 39,3 °C,
Peso 32.400 (P75), Talla 146 (P97). A la exploracion normocoloreado, normohidratado, MVC sin
ruidos agregados, ritmico, taquicardico sin soplos. Sat. 99%, amigdalas hipertréficas hiperémicas
con escaso resto de exudado en amigdala izquierda, adenopatias laterocervicales dolorosas
bilaterales. Analitica: leucocitos 8.850 (N 85,7%, L 7,8%), Hb. (g/dl) 13,10, plaquetas 238.000, GOT
(U/M 18, GPT 9, GGT 9, PRC (mg/1), VSG (mm) 16. Cultivo faringeo negativo, serologia para virus
CMV, herpes, EBV, toxoplasmosis, siendo todos negativos. ASLO 1 Ul. Hormonas tiroideas:
normales. Estudio inmunoldgico: ANA negativos, inmunoglobulinas y subclases de IgG Normales.

Juicio clinico: Sindrome PFAPA.

Diagnostico diferencial: Faringoamigdalitis infecciosas, cuadros infecciosos de repeticion en nifos
sanos sobre todo al inicio de la escolarizacién, inmunodeficiencias, neutropenia ciclica, enfermedad
de Behget, enfermedades autoinmunes (LES), artritis idiopatica juvenil, patologia tumoral.

Comentario final: El sindrome PFAPA, acrénimo de Periodic Fever, Aphtous stomatitis, Pharyngitis
and adenopathy, es la enfermedad mas frecuente dentro de los sindromes de fiebre periddicas. Los
brotes de fiebre suelen comenzar entre los 2 y 5 afios aunque pueden debutar en la edad adulta. La
causa todavia es desconocida y presenta una excelente respuesta al tratamiento con prednisona con
un prondstico excelente ya que se trata de una enfermedad benigna y autolimitada, sin
repercusiones en el desarrollo y el crecimiento de los nifios y sin secuelas a largo plazo.
Generalmente a los 4-5 afos disminuye la frecuencia de los brotes desapareciendo a partir de los 6
anos. Criterios de Thomas: Episodios de fiebre recurrente de inicio antes de los 5 afnos. Sintomas
constitucionales en ausencia de infeccidn de las vias respiratorias altas con al menos uno de los 3
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siguientes: estomatitis aftosa, linfadenitis cervical, faringitis, exclusion neutropenia ciclica, ausencia
de sintomas entre episodios, crecimiento y desarrollo normales.
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