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INTRODUCCION OBIJETIVOS

* El Sllndrome de PFAPA es la causa méS frecuente ° Describir |as Caracten’sticas Clinicas Yy

de fiebre periddica en la infancia. : s . . .
epidemioldgicas de los ninos diagnosticados

cardinales de la enfermedad (fiebre periddica,

. , Reumatologia Infantil de nuestro hospital.
aftas, faringitis y adenopatias). & P

* Su etiopatogenia es desconocida y su
diagndstico se basa en criterios clinicos.

* Aunque habitualmente se trata de una patologia
de buen prondstico y autolimitada con la edad,
puede afectar de manera importante a la calidad
de vida de los pacientes y sus familiares.

* Las opciones terapéuticas incluyen corticoides,
colchicina y amigdalectomia.
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Criterios diagnosticos del sindrome de PFAPA

Nuevos criterios diagndsticos (Vannoi et al.)

Criterios Marshall modificados

1.Episodios de fiebre recurrente (>38.8°) de inicio precoz
(<5 anos)

1. Episodios de fiebre periddica durante al menos 6
meses:

- Fiebre diaria de al menos 38.5°C de 2-7 dias de duracion

- Almenos 5 episodios, de manera regular, con intervalo

mMAaximo de 2 meses entre episodios

2. Sinftomas constitucionales en ausencia de infeccion

- Estomatitis affosa o aftas orales
- Adenitis cervical
- Faringitis con o sin exudado amigdalar

acompanante, con al menos uno de los siguientes signos:

2. Faringoamigdalitis, adenopatias cervicales, aftas orales.
Al menos 1 en cada episodio, y 2 en la mayoria de
episodios

3. Exclusion de neutropenia ciclica

3. Exclusion de otras causas de fiebre recurrente
4. Exclusion de infecciones, inmunodeficiencias y
neutropenia ciclica

(Inicio en menores de 5 anos)

5. Inicio de la enfermedad antes de los 6 anos de edad

4. Intervalos sin sinfomas entre episodios

6. Normalizacion clinica y analitica entre episodios

5. Normal crecimiento y desarrollo

7. Normal crecimiento y desarrollo
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METODOLOGIA

28 historias
analizadas

* Diseno: retrospectivo observacional (2017-

2021) A

* Inclusion: todos los pacientes entre Oy 14
anos con diagnostico de PFAPA recogidos en la 5 pacientes
base de datos de nuestra unidad descartados por <I‘:
seguimiento
* Los datos fueron analizados con el programa insuficiente
PSPP.
* Se analizan: sexo, edad al diagnostico, \/

intervalo entre cuadros febriles, remision,

. . , . 23 pacientes
edad de remision, sintomas asociados, incluidos
duracion de la fiebre, tratamiento empleado, (N=23)
respuesta al tratamiento
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RESULTADOS

* Seincluyeron 23 pacientes: 14 hombres (60.9%) y 9 mujeres (39.1%). La media de edad de
debut de la enfermedad fue de 4.17 (+/-2.72) anos.

La duracion media de los episodios febriles al inicio
de fue de 5.79 dias (+/-1.55) cada 4.6 (+/-2.18)
semanas

Mujeres
39%

Varones
61%
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RESULTADOS

Unicamente 1 paciente entraba en la categoria
Sintomas de alto riesgo segun los criterios de Gaslini.

Faringoamigdalitis Se solicitd estudio genético a 5 pacientes, sin

alteraciones patoldgicas.
Adenopatias

Aftas orales

Hipertrofia amigdalar

Dolor abdominal
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Tratamientos empleados

Amigdalectomia * Los episodios remitian con dosis Unica de corticoides en el

Corticoides
+

colchicina

100% de los pacientes, aunque en un 17.4% (n=4)
estuvieron asociados a un acortamiento de los intervalos

entre cuadro febriles.

En el Unico paciente en el que se realizé la amigdalectomia,
el cuadro remitio tras la misma

Corticoides
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Remision de la enfermedad

* 39.1% (n=9) de los pacientes recibieron tratamiento profilactico
con colchicina.

e EI PFAPA remitid en 39.1% (n=9) de los pacientes, 4 de los cuales
recibian tratamiento con colchicina. La media de edad de remision
espontanea fue 7 (+/-1.64) afos y en ninos en tratamiento con
colchicina fue de 6 (+/-2.45) afios, sin que hayamos obtenido nivel
de significacion estadistico.
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DISCUSION

* En nuestro medio, los nifos con el sindrome e PFAPA presentan unas caracteristicas clinicas y
pronaostico similares a las descritas en la literatura, con buena respuesta a corticoterapia y
elevada tendencia a la remision con el tiempo.

* La terapia mas efectiva parece ser los corticoides, sin embargo, no previenen futuros brotes

febriles.

* No podemos afirmar que la administracion profilactica de colchicina aumente el periodo
asintomatico entre los episodios febriles, lo que atribuimos al tamafio muestral.
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