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Resumen

Descripción del caso: Niño de 4 años que acude al pediatra de A.P. por cuadro de 2 días de odinofagia y
fiebre de hasta 38,8o con mal control antitérmico. En los últimos 4 meses ha presentado episodios similares,
de 4-5 días de duración, autolimitados.

Exploración y pruebas complementarias: ACP: rítmica, sin soplos. MVC. ORL: orofaringe hiperémica, sin
exudados, úvula ligeramente elongada. Otoscopia bilateral normal. Aumento de tamaño de ganglio cervical
izquierdo. Se realiza frotis faríngeo con prueba rápida para Ag de estreptococo, que resulta negativo, y se
toma muestra para cultivo. Comienza con tratamiento antibiótico hasta llegar el resultado del cultivo que es
negativo. Tras revisar el caso y los episodios previos del paciente se decide probar con una dosis de
prednisona a 1 mg/kg y la mejoría sintomática precoz es espectacular.

Juicio clínico: Síndrome de PFAPA (Periodic Fever, Aphtas, Pharyngitis and cervical Adenopathies).

Diagnóstico diferencial: Deben descartarse procesos similares como: a. Faringoamigdalitis infecciosas,
víricas y bacterianas. b. Enfermedad de Behçet. c. Inmunodeficiencias. d. Sd hereditarios de fiebre periódica:
fiebre mediterránea familiar (FMF), síndrome de fiebre periódica asociada al receptor del factor de necrosis
tumoral (TRAPS), etc. e. Enfermedades autoinmunes: LES. f. Patología tumoral.

Comentario final: El síndrome PFAPA es una enfermedad autoinflamatoria que ocurre en niños de 2-5 años.
Se caracteriza por fiebre periódica, faringitis, estomatitis aftosa, linfadenitis cervical, cefalea y malestar
general. Los episodios aparecen cada 3-9 semanas sin predominio estacional y van disminuyendo
progresivamente hasta desaparecer en torno a los 8-9 años de edad. El diagnóstico es clínico y analítico:
leucocitosis moderada con neutrofilia y leve elevación de los reactantes de fase aguda. En los periodos entre
episodios el niño se encuentra asintomático y las pruebas analíticas se normalizan, por lo que su crecimiento
y desarrollo no se ven alterados. El tratamiento de elección son los esteroides, una dosis única de prednisona
(1 mg/kg) o betametasona (0,3 mg/kg) hace que disminuyan precozmente los síntomas. Los antitérmicos y
antiinflamatorios solo permiten una mejoría parcial, y los antibióticos son ineficaces. Actualmente, se está
estudiando la colchicina como fármaco reductor de la recurrencia de estos episodios. Ante clínica de
faringoamigdalitis recurrente sin etiología infecciosa probada o nula respuesta a tratamiento antibiótico, debe
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valorarse el diagnóstico de síndrome PFAPA. Una sola dosis de prednisona a 1 mg/kg basta para
comprobarlo, la respuesta debe ser una mejoría sintomática rápida y absoluta. Por ello, la pediatría de A.P. es
el lugar idóneo para esta enfermedad, ya que permite un seguimiento estrecho de la evolución clínica y de las
recurrencias del paciente, promoviendo una mayor capacidad de sospecha diagnóstica y de acierto en el
tratamiento.
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