Cartas al Editor

Sindrome PFAPA, un reto
para el pediatra

Sr. Editor:

La fiebre recurrente, constituye una patologia de dificil ma-
nejo, amplio diagnostico diferencial y que genera gran angustia
en la familia. Se caracteriza por episodios febriles que pueden
durar desde unos dias hasta varias semanas, separados por pe-
riodos asintomatico y de duracion variable.

Como diagnostico diferencial, los planteamientos habituales
son, infecciones, tumores o enfermedades del tejido conjuntivo,
sin olvidar los sindromes periodicos; un conjunto de enferme-
dades, hereditarias o adquiridas; mds o menos raras, entre las
que se encuentra el sindrome de Marshall o sindrome PFAPA2.

El acréonimo del término PFAPA muestra sus principales carac-
teristicas (fiebre periddica, adenopatias, faringitis y aftas orales),
y sus manifestaciones son bastante comunes en nifios. Desde
1987, ano en el que fue descrito por primera vez, ya se han pu-
blicado mis de 100 casos y algunos de ellos en nuestro pais. Se
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trata de una patologia inocente y de tratamiento simple, cuyo
diagnoéstico constituye el fin de multiples eximenes comple-
mentarios y tratamientos antibioticos ineficaces.

Nifla de 2 anos y 10 meses, sin antecedentes personales de inte-
rés, que desde hace 18 meses presenta episodios recurrentes de fie-
bre elevada, adenopatias cervicales y faringitis, cada 1 o 2 meses.

Antecedentes familiares: madre y una tia de la nina intervenidas
de reflujo vesicoureteral en la infancia.

Presenta episodios de fiebre elevada (39-40 °C) 5-6 dias de dura-
cion, leucocitosis, neutrofilia y elevacion importante de la velocidad
de sedimentacion globular (VSG) y proteina C reactiva. La nina esta
asintomdtica interepisodios, con un desarrollo normal para su edad.

Ingresada para estudio y antibioterapia intravenosa en tres oca-
siones. Los estudios microbiolégicos (hemocultivo, urocultivo,
coprocultivo, cultivo de liquido cefalorraquideo, frotis faringeo, se-
rologias de citomegalovirus, virus de Epstein-Barr, toxoplasma, Bru-
cella, Salmonella, virus de la hepatitis B), antiestreptolisinas, prue-
ba de la tuberculina e inmunoldgicos (inmunoglobulinas, factor
reumatoide, anticuerpos antinucleares y antimuasculo liso) fueron to-
dos negativos, asi como la inmunoglobulina D (IgD), incluidos para
el diagnostico diferencial de fiebre periddica. En la cistografia, eco-
grafia abdominal y cervical, no se apreciaron alteraciones signifi-
cativas.

Tras mdaltiples tratamientos antibioticos, con respuesta parcial, y
coincidiendo con un nuevo pico febril, se inicié corticoterapia oral,
acortandose la duracion del episodio. Dicha respuesta se pudo com-
probar en episodios posteriores, lo que nos sugiere un sindrome
PFAPA como posibilidad diagnostica. Desde entonces la evolucion
ha sido favorable. En la tabla 1 se presenta una estimacion de los
costes econdémicos que origind el cuadro hasta su diagnostico.

El sindrome PFAPA es una patologia poco conocida que, por
su similitud con los procesos infecciosos y la corta edad de los
pacientes a los que afecta (media 2,8 afios)!, ocasiona la reali-
zacion de multiples estudios complementarios, ingresos y trata-
mientos antibioticos innecesarios hasta que finalmente se llega a
su diagnostico.

Desde que Marshall la describiera en 1987% su etiologia es
desconocida. Se implican mecanismos inmunologicos!3y se ca-

TABLA 1. Costes econémicos que originé el cuadro
hasta el diagnéstico

20 dias de ingreso (300 €/dia) 6.000 €
26 analisis basicos (96,48 €/U) 2.508,48 €
44 unidades de analisis (12,86 €/U) 565,84 €
11 cultivos (3 €/U) 33 €
1 serologia VHB (160,79 €/U) 160,79 €
16 serologia (toxoplasma, CMV, VEB...)

(51,45 €/U) 8232 €
3 ecografias (40,87 €/U) 122,61 €
4 radiografias de torax (9,38 €/U) 27,52 €
1 cistografia (109,34 €/U) 109,34 €
1 primera consulta (97 €/U) 97 €
5 consultas sucesivas (51,50 €/U) 257,5 €
10 consultas de urgencias (65 €/U) 650 €
Total 11.365,28 + 522,8 (IPC, 2 afios) = 11.888,08 €

Boletin Oficial de Navarra, Namero 91, 29/07/2002.
VHB: virus de la hepatitis B; CMV: citomegalovirus; VEB: virus de Epstein-Barr.
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racteriza por la aparicion, antes de los 5 afos de edad, de epi-
sodios febriles recurrentes cada 3 a 9 semanas durante un pe-
riodo limitado (4-8 anos), y remiten conforme el nifio va cre-
ciendo.

Cada episodio cursa con 3-6 dias de fiebre elevada (hasta
40-41 °C) y en ocasiones se acompana de sintomas constitucio-
nales, faringitis (65%), aftas bucales (67 %) y adenopatias cervi-
cales (779%)!. Los estudios microbioldgicos resultan negativos® y
destacan una alteracion de la VSG y proteina C reactiva y leu-
cocitosis!3.

El diagnostico es clinico y se basa en fiebre periddica, aftas,
adenopatias o faringitis, y desarrollo normal. Debemos descartar
la neutropenia ciclica, sindrome de hiper-IgD vy la fiebre medi-
terrdnea familiar3. Otros cuadros caracterizados por fiebre perio-
dica (sarcoidosis infantil precoz, artritis idiopatica juvenil, sin-
drome CINCA) no guardan tanto parecido’.

El tratamiento, mas aceptado es la corticoterapia. Una o 2 do-
sis de prednisona o prednisolona (1 mg/kg/dia cada 12 h) al ini-
cio de los episodios, acorta de forma drastica la duracion de la
fiebre sin disminuir el nimero de brotes!. El resto de los sinto-
mas desaparece de forma progresiva. Otros tratamientos, anti-
térmicos y antibioticos resultan ineficaces!4. Galanakis et al®
proponen la amigdalectomia como una solucion definitiva, sin
ser concluyente su efectol:67.

Resaltar el cardcter benigno de esta patologia. Pensar en ella a
tiempo ahorra pruebas agresivas al nifio, angustia a la familia,
dinero al sistema sanitario, y dolores de cabeza al pediatra.
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