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Sindrome de fiebre perioddica, faringitis,
aftas y adenitis cervical

Periodic fever, aphthous stomatitis,
pharyngitis, cervical adenitis syndrome

Sr. Director:

El sindrome de PFAPA (siglas P: periodic fever, A: apthous, P:
pharyingyitis, A: adenitis cervical) fue descrito por Marshall
en 1987', noes hereditario, benigno de etiologia descono-
cida, con presentacion antes de los 5 afos con episodios
de fiebre alta entre 3 y 6 dias (superior a 39°) periddicos y
regulares con intervalos entre 3 y 8 semanas.

El diagndstico se hace con los criterios de Marshall et al.',
siendo la fiebre recurrente en nifos menores de 5 anos, y
uno o mas de los otros sintomas asociados, como son esto-
matitis aftosa, adenitis cervical y faringitis, en ausencia de
infeccion del tracto respiratorio y de neutropenia ciclica. Es
necesario descartar enfermedades llamadas fiebres perio-
dicas monogenéticas (fiebre mediterranea familiar [FMF],
sindrome periodico asociado a receptor de FNT [TRAPS]
y deficiencia de mevalonato Kinasa o hiper IgD [MKD])'
(tabla 1).

No existe prevalencia de la enfermedad; el nimero de
pacientes presentados en la literatura médica supera los
200, la mayoria varones'-2.El tratamiento demostrado como
eficaz es el uso de corticoides orales, aunque es controver-
sial la eficacia de la amigdalectomia, pero se describe que
resuelve el problema en 75-99%3.

Se describe el caso de un paciente varon de 5 afos, con
antecedentes de adenoidectomia y timpanocentesis bilate-
ral a los 4 anos, herniorrafia inguinal derecha a los 3 afios,
vacunacion completa.

Presenta una clinica de 48h de fiebre (40°C), tumo-
racion cervical izquierda, amigdalas hipertroficas sin
exudados, tos en los Ultimos 8 dias. Hemograma: leucocitos
11.100, neutrofilos: 69,9%, linfocitos: 19,9%, plaquetas
226.000, hemoglobina: 11,9g/dl, PCR 12,9mg/dl (VN:
<0,5mg/dl), glucosa 99mg/dl, sodio 132mE/L, urea
26 mg/dl, creatinina 0,5mg/dl, deteccion rapida de SGA
negativo, cultivo de exudado faringeo positivo para Strep-
tococco pyogenes del grupo A. Mantoux negativo, serologias
inmunoglobulina M para virus del Ebstein Barr, herpes
virus 1, citomegalovirus, influenza B, parainfluenza 1-2,
toxoplasma y ac anti-VIH 1+2 negativos, Rx tdrax sin

alteraciones. Hemocultivos negativos. Antiestreptolisina
0 423 UU/ml (VN: <150), VSG 46mm/h (VN: 1-13). Se
inicié tratamiento antibidtico con amoxicilina/clavulanico
(80 mg/kg/dia), persistiendo una semana fiebre de 39° y
los sintomas. Ingresa y se inicia tratamiento antibiotico
IV (cefotaxima), siendo valorado por Otorrinolaringologia;
descartan complicaciones, dandole el alta con azitromicina
oral obteniendo buena evolucion.

Present6 en 6 meses ciclicamente (cada 20 dias), 7 epi-
sodios similares; se le administra tratamiento (deteccion
rapida y cultivos de exudado faringeo para SGA negativos)
con amoxicilina/clavulanico en varias ocasiones, y penici-
lina benzatinica 6-3-3-1 IM una dosis. Analiticas durante los
episodios sin cambios.

Al iniciar tratamiento con corticoides orales (dosis Unica
de 1mg/kg); hay aumento del periodo de la aparicion de
los sintomas (de 3 en 3 meses), resolucion de la fiebre en
menos de 6 h y resto de sintomas en 48 h. Se le realiza amig-
dalectomia, después de lo cual desaparecen los episodios
febriles.

Hay sindromes febriles en los que no nos planteamos
un origen no infeccioso, aunque es la causa mas comun.
Debemos evitar la realizacion repetitiva de analiticas, tra-
tamientos antibioticos innecesarios y dar a nuestro paciente
y sus familiares la mejor calidad de vida.

La etiopatogenia es la desregulacion inmunologica,
aumento de produccién de IL6, Interferon y FNT durante
la fiebre; también elevacion de IgD pero menos que en el
sindrome hiper-1gD*.

El diagnostico es clinico, de aparicion brusca, prodromos
como malestar general, irritabilidad y cefalea, descartare-
mos otras enfermedades (tabla 1)">. En diferentes series
se describen otros sintomas asociados’->° y se report6 en el
ano 2006 un caso excepcional de encefalitis aséptica en un
chico de 11 afos®.

Analiticamente encontramos leucocitosis y neutrofilia
leve, PCR y VSG elevadas; el resto de los parametros son
inespecificos.

El tratamiento es prednisona a dosis Unica de 1mg/
kg/dia, pudiéndose repetir una segunda dosis de O0,5-
1 mg/kg/dosis si a las 48-72h si no ha cedido la fiebre(2>
No son eficaces AINE, ni antibioticos. La cimetidina solo es
efectiva en el 30% de pacientes’.

Nuestro paciente recibid tratamientos antibioticos,
excepcionalmente el primer episodio tenia cultivo posi-
tivo para SGA, sin una buena respuesta. Obtuvimos
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Tabla 1 Diagnostico diferencial fiebre periodica
Neutropenia Fiebre Sindrome hiper-IgD TRAPS (sindrome  PFAPA
ciclica mediterranea (deficiencia de periddico asociado
familiar mevalonato cinasa) a receptor FNT)
Herencia Autosomica Autosomica Autosomica recesiva  Autosomica
dominante recesiva (Holanda) dominante
(Mediterraneo) Irlandeses,
escoceses
Inicio <5 anos Si (Generalmente  Infrecuente (< 20  Muy frecuente (<1 Frecuente (<10 Si (2-5 anos)
<1 ano) anos) ano) anos)
Intervalos de 214 3 dias Variable 4-6 semanas Variable 3-8 semanas
episodios
Duracion de la Variable Horas a 4 dias 4 a 6 dias 1-4 semanas 2-8 dias
fiebre a persistente
Sintomas Estomatitis, Pleuritis, Dolor abdominal, Rash Estomatitis aftosa,
asociados adenitis, gingivitis  peritonitis, artralgias, diarrea, maculopapular, adenitis cervical,
dolor abdominal. vomito. Aftas mialgias, faringitis
Rash erisipeloide artralgias, edema
periorbitario,
meningitis
aséptica
Analiticas Neutrofilos Estudio genético IgD > 100 Ul/ml -
<500 mm?
Complicaciones linfecciones Amiloidosis Ninguna. Evolucion Amiloidosis 15 Leucocitosis leve

secuelas

Periodicidad

bacterianas
Pérdida de piezas
dentales

Si

atenuada con los anos

al 25%

Si

Fuente: Castro M' y Rocco R®.

con posterioridad buena respuesta con corticoides vy
descenso del numero de episodios. Si los episodios per-
sisten y no existe mayor riesgo quirargico se realiza
amigdalectomia.
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