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1. RESUMEN 

 

- Introducción. El Síndrome de PFAPA (Fiebre Periódica, Adenopatías, Faringitis y 

Aftas) es la patología más frecuente dentro de las enfermedades que cursan con fiebre 

periódica. Apenas hay estudios sobre él porque es probable que se infradiagnostique 

por su confusión con cuadros infecciosos. Un diagnóstico adecuado es necesario de 

cara a mejorar la calidad de vida del paciente y optimizar los tratamientos antibióticos. 

- Objetivos. Describir variables epidemiológicas, clínica, periodicidad y tratamiento de 

episodios en niños diagnosticados de Síndrome de Pfapa, también por sexo. 

- Población y métodos. Se trata de un estudio descriptivo transversal de una serie de 

casos de niños y niñas menores de 14 años desde la consulta de atención primaria 

(n=7) y especializada de hospital (n=6). Los datos se obtuvieron desde las historias 

clínicas a través de Jimena y Medora y se realizó análisis estadístico descriptivo en 

Excel. 

- Resultados. La edad media de inicio es de (M) 4.31 años (DS±3.52)  y presentan  de 

media (M) 16.77 episodios (DS±14.19). Los varones presentan más episodios con una 

media (M) de 23 (DS±21.14)  y la edad de inicio es más tardía con una media (M) de 

años de 5.2 (DS±4.87) en relación a las niñas con una M de 3.75 (DS±2.6). Los 

síntomas más frecuentes fueron fiebre (85%), afectación faringoamigdalar (92%) y 

adenitis cervical (54%). Se trataron con antibioterapia un 60% de los pacientes. Solo 

en dos ocasiones se realizó amigdalectomía respondiendo 100% de los pacientes al 

tratamiento con corticoides. 

- Conclusiones. Los datos de edad de inicio antes de los 5 años, periodicidad de 

media mensual y eficacia del tratamiento corticoideo en nuestra población son 

similares a otras series. Aún es probable que se infradiagnostique confundiéndose con 

otras patologías. En un futuro sería interesante realizar formación en sanitarios en este 

tipo de patología autoinflamatoria de cara a diagnosticar precozmente el síndrome 

mejorando la calidad de vida del paciente y poder hacer estudios más amplios.   

- Palabras clave. PFAPA, enfermedades autoinflamatorias, niños, fiebre periódica, 

corticoides. 
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2. INTRODUCCIÓN 

 

El síndrome PFAPA; cuyo acrónimo engloba los síntomas cardinales de la 

Enfermedad en inglés "Periodic Fever, Apthous stomatitis, Pharyngitis and 

Adenopathy", fue descrito por primera vez por Marshall en 1987 y denominado con 

dicho acrónimo dos años después de su descripción(1). 

El síndrome PFAPA es una patología que representa un reto diagnóstico debido a su 

asociación habitual con fiebre e infección (2), además, existe una gran cantidad de 

enfermedades que cursan como un síndrome febril recurrente(3) 

El debut de la sintomatología en la mayoría de estos síndromes comienza en edad 

pediátrica , considerándose la enfermedad autoinflamatoria más frecuente en niños en 

gran parte del mundo, aunque presenta una tendencia a la autorresolución con el paso 

prolongado de los años(4). Suele acompañarse de elevación de los reactantes de fase 

aguda, una deficiente respuesta a los antiinflamaatorios no esteroideos o antitérmicos 

y  una clara mejoría clínica a la administración de prednisona(4). 

2.1 CLÍNICA 

La clínica suele comenzar antes de los 5 años. No parece haber una mayor 

predisposición en ningún grupo étnico, distribución geográfica o género. El síndrome 

de fiebre periódica, estomatitis aftosa, faringitis y adenitis cervical (PFAPA) forma parte 

del grupo de enfermedades autoinflamatorias multifactoriales (SIA) y provocan brotes 

espontáneos de inflamación que surgen cada 3 a 8 semanas sin síntomas precoces y 

duran de 3 a 6 días basados en fiebre y otras manifestaciones clínicas. Los pacientes 

están asintomáticos entre los brotes inflamatorios y febriles.  

El marco clínico se basa en fiebre que puede llegar a superar los 40ªC con mala 

respuesta a los antitérmicos habituales, acompañado de la clínica habitual ya 

comentada y en menos proporción dolor abdominal, cefalea, náuseas, artralgia y 

manifestaciones cutáneas(4).  

En ocasiones; la clínica adenopática, estomatosa y de faringitis con cultivos virales y 

bacterianos negativos, se asocia a amigdalitis exudativa. 

Excepcionalmente se han descrito casos de encefalitis aséptica recurrente (5).  
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2.2 FISIOPATOGENIA 

Aunque la patogenia aún se está investigando, los estudios clínicos indican que podría 

estar relacionada con una respuesta inmune innata inmadura (6).  

Al igual que en otros síndromes de fiebre periódica, existe una alteración inmunitaria, 

detectando una elevación de interferón (IFN), IL-6 y factor de necrosis tumoral (TNF) 

por activación de las células de la inmunidad innata a través de los linfocitos Th1 ; así 

como la supresión de la respuesta Th2 durante los episodios febriles(5). 

Muchos artículos y ensayos clínicos sostienen una pobre justificación de mutaciones 

en genes responsables de los síndromes hereditarios de fiebre recurrente como la 

etiología del PFAPA. Solo se encontraron unas pocas variantes raras, pero su 

frecuencia en los pacientes con PFAPA fue similar a las observadas en la población 

general y algunos de estos cambios no se asociaron con el fenotipo. 

La ausencia de un rasgo monogénico claro indica una herencia heterógenea, 

poligénica o compleja del síndrome PFAPA. Actualmente, no hay pruebas sólidas que 

apoyen la asociación entre los genes que confirman el PEF hereditario y la etiología 

del PFAPA. 

La mayoría de las variantes identificadas de NLRP3 y MEFV son mutaciones de baja 

penetrancia o polimorfismos benignos y su relevancia para la patogénesis de PFAPA 

es incierta(7) 

Por todo ello, respecto al origen genético del síndrome parece que variaciones de 

genes relacionados con Inflamasomas, principalmente en NLRP3 y MEFV en varias 

cohortes de PFAPA, pueden contribuir a un posible efecto funcional en la patogenia de 

PFAPA(6). 

2.3 DIAGNÓSTICO 

Es posible que la enfermedad sea más común de lo que originalmente se ha 

pensado(8). 

Su diagnóstico se recoge por criterios fundamentalmente clínicos y por la exclusión de 

otras patologías similares. Actualmente su diagnóstico se define por los criterios de 

Marshall modificados por Thomas et al en 1999, aunque el poder de estos criterios 

continúa siendo limitando ya que recogen una alta sensibilidad pero una reducida 

especificidad (Tabla 1)(9). 
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Fiebre recurrente de inicio antes de los 5 años 

Síntomas sin cuadro catarral con al menos uno de: 

     - Estomatitis aftosa 

     - Adenitis cervical 

     - Faringitis 

Exclusión de neutropenia cíclica 

Ausencia de síntomas entre episodios 

Crecimiento y desarrollo normales 

 

Tabla 1. Criterios diagnósticos de Thomas et al de síndrome PFAPA. 

La falta de crecimiento y desarrollo normal de los pacientes afectados que no recoge 

los criterios diagnósticos de Thomas et al no es aplicable a los pacientes con PFAPA 

de inicio en la edad adulta. 

En este contexto, Padeh et al. empleó un conjunto de criterios de inclusión válidos 

tanto para niños como para pacientes adultos (Tabla 2)(4). 

 Fiebre cada mes o fiebre cíclica en cualquier grupo de edad 

 Amigdalitis exudativa con cultivo negativo 

 Linfadenitis cervical 

 Estomatitis aftosa 

 Período entre episodios completamente asintomático 

 Rápida respuesta a una dosis de corticosteroides 

El diagnóstico del síndrome de PFAPA requiere la presencia de todos los 

criterios 

 

Tabla 2. Criterios diagnósticos del síndrome de PFAPA (Padeh et al). 

El síndrome PFAPA no parece ser hereditario, es autolimitado  y de etiología génetica 

desconocida. Por todo ello, la incidencia inicial y real del síndrome PFAPA es 

desconocida, debido a la escasez de estudios poblacionales publicados. Provocan una 

subestimación diagnóstica de dicha patología(10).  
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En los exámenes de laboratorio es frecuente encontrar  neutrofilia, leucocitosis, 

elevación de la  velocidad de sedimentación globular (VSG) y elevación de IgG, IgA e 

IgM. En ocasiones puede aparecer también una moderada elevación de la IgD (muy 

por debajo de la presente en el síndrome de hiper IgD). El estudio analítico ayuda a 

establecer fácilmente el diagnóstico diferencial con la neutropenia cíclica.(5) 

2.4 DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

El PFAPA no es una patología bien definida y entra en el diagnóstico diferencial de 

fiebres periódicas heredadas, como la fiebre mediterránea familiar (FMF), el síndrome 

periódico asociado al receptor del factor de necrosis tumoral (TRAPS) y el déficit de 

mevalonato quinasa (MKD), cuyo gen causal está bien definido. Al ser patologías con 

tratamientos específicos y con resultados a largo plazo, es necesario identificar 

mutaciones en genes asociados a estas enfermedades para evitar terapias biológicas 

innecesarias(11).  

En el diagnóstico diferencial habría que incluir todos los procesos autoinflamatorios 

que cursen con fiebre recurrente, como la fiebre mediterránea familiar, el síndrome de 

hiper- IgD, la neutropenia cíclica y las variantes correspondientes a la mutación del 

gen CIAS1 (1q44), el CINCA (chronic infantile neurologic cutaneous and articular 

syndrome), el NOMID (neonatal-onset multisystem inflammatory disease), el síndrome 

de Muckel-Wells y el síndrome de la urticaria fría familiar. Otros diagnósticos posibles 

son las inmunodeficiencias, las colagenopatías (artritis reumatoide juvenil), la 

enfermedad inflamatoria intestinal (enfermedad de Crohn) y el síndrome 

paraneoplásico, infrecuente en pediatría(4). 

Además deben incluirse en el diagnóstico diferencial infecciones de repetición en niños 

sanos; amigdalitis de repetición de causa infecciosa (virus o bacterias como el 

Streptococcus pyogenes); infecciones recurrentes o crónicas como la malaria, la 

brucelosis o la borreliosis; Neutropenia cíclica, es la inmunodeficiencia primaria que 

más se parece clínicamente al síndrome PFAPA; enfermedades autoinmunes, como el 

lupus eritematoso sistémico o artritis idiopática juvenil; enfermedades con patrón mixto 

autoinmune-autoinflamatorio, como la enfermedad de Behcet; y por último 

enfermedades tumorales como tumores hematológicos(12). 
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2.5 TRATAMIENTO 

Aunque no se conoce una patogenia y una fisiopatología exacta para su diagnóstico 

sindrómico, numerosos estudios están obteniendo resultados acerca del control 

inflamatorio inmunitario a partir de terapias biológicas y tratamientos que reducen 

dichos episodios febriles y sintomatología a largo plazo(4). 

Dado que es una patología benigna y autolimitada, se podría adoptar una actitud 

expectante si los episodios son poco frecuentes y no suponen un gran trastorno para 

el paciente ni sus familiares. 

El tratamiento farmacológico de elección son corticoides orales. La pauta inicial 

establecida es una única dosis de prednisona a 1-2 mg/kg. Con dicha pauta se suele 

normalizar la patología consiguiendo una desaparición completa de la sintomatología 

en unas horas. En algunos casos, se produce una recurrencia febril a las 48-72 horas 

(13). 

El tratamiento corticoide es muy eficaz para la remisión del brote, pero en un 25% de 

los enfermos se produce un estrechamiento de los intervalos entre los brotes después 

de su administración. 

Otro fármaco como la cimetidina ha demostrado una eficacia menor al 30%. 

También se ha utilizado la colchicina para evitar las recurrencias con episodios muy 

frecuentes, pero al suspender su tratamiento ha aumentado la frecuencia de los 

episodios, por lo que con la evidencia disponible no se recomienda su uso. 

En caso de acortamiento excesivo de los intervalos libres de síntomas, se puede 

proponer el uso de la amigdalectomía.  

Los pacientes que no cumplan estrictamente con los criterios de diagnóstico de 

PFAPA deben ser evaluados por un especialista con experiencia en PFAPA antes de 

someterse a una amigdalectomía. La mayoría de los pacientes con PFAPA continúan 

teniendo estomatitis aftosa después de la amigdalectomía(14) 

Pacientes con déficit de vitamina D suplementados con dicha vitamina producen una 

disminución en el número y duración de los episodios febriles, por ello puede ser un 

factor inmunorregulador en este síndrome(12). 

La atención primaria basada fundamentalmente en Medicina de Familia, Pediatría y en 

el Servicio de Urgencias son las especialidades que constituyen la primera línea para 

el diagnóstico y tratamiento de la patología faringoamigdalar aguda que suele ser 
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provocada en mayor medida por infecciones virales de repetición y en algunos casos  

sobreinfección bacteriana.  

Sin embargo, la evolución no resolutiva de dichos cuadros podría provocar el 

diagnóstico erróneo de las mismas y debería plantear la posibilidad amplia de posibles 

procesos clínicos crónicos autoinflamatorios como el Síndrome PFAPA. 

 

3. JUSTIFICACIÓN 

 

El síndrome PFAPA es hoy en día una patología autoinflamatoria que provoca muchas 

dudas diagnósticas debido a la falta de consenso en su manejo y a su extenso 

diagnóstico diferencial.  

Además, en la práctica clínica habitual, los numerosos episodios febriles recurrentes 

tienen un gran impacto en la vida diaria de los niños que la padecen y una gran 

angustia para la familia que en numerosas ocasiones obtienen un diagnóstico erróneo 

de patologías infecciosas víricas y bacterianas no resueltas, y un uso inadecuado de 

antibióticos que provocan resistencia a dichos medicamentos en un futuro. 

El infradiagnóstico de la enfermedad conlleva una escasez de estudios que puedan 

ofrecer información más amplia sobre esta patología que pueda ayudarnos en un 

mejor manejo del paciente optimizando el diagnóstico y tratamiento.  
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4. OBJETIVOS 

1. Describir en  una cohorte de niños diagnosticados de síndrome Pfappa:  

a) Edad de inicio de la enfermedad, media de episodios por paciente, 

duración de episodios y su periodicidad, así como el número de 

tratamientos antibióticos administrados. 

Hallazgos analíticos : leucocitos, neutrófilos, PCR.  

Síntomas clínicos acompañantes: faringitis, aftas orales, 

adenopatía. 

b) Otra clínica: artralgias, exantema, abdominalgia, cefalea, 

concomitante.  

c) Respuesta al tratamiento: corticoterapia, amigdalectomia 

 

d) Descripción de variables según sexo. 

5. POBLACIÓN Y METODOS 

 

Se ha realizado un estudio de tipo descriptivo retrospectivo sobre una cohorte de niños 

menores de 14 años diagnosticados de síndrome PFAPA y que son seguidos en la 

consulta de Reumatología Infantil del Hospital Universitario de Valladolid y en el 

Centro de Salud Parque Alameda, en Covaresa, zona sur de Valladolid.  

Previa aceptación del proyecto por el Comité de Ética del Área Oeste de Valladolid 

(anexo 1) se revisan las historias clínicas a través del programa informático Jimena y 

Medora a nivel de hospital y atención primaria respectivamente. Los datos de fecha de 

nacimiento así como fecha de inicio de síntomas, número de episodios de fiebre o 

fariongoamigdalitis, evolución, síntomas asociados, y respuesta a tratamiento así 

como antecedente de cirugía, se recogen en el anexo 2. 

Para el análisis de datos se halla media y desviación estándar (DS) en Excell. 
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6. RESULTADOS  

 

En total, se trata de una muestra de 13 pacientes, con una edad media de 8,46 años 

(DS±3.59). Un 61% de los niños son de sexo femenino. Un 61% de la muestra 

comienza con un debut antes de los 5 años de edad con una edad media de inicio de 

4,31 años (DS±3.52).  

La media de episodios en total que han presentado los pacientes es de 16.77 

(D±14.19). La periodicidad de los episodios es de 1,54 meses de media (DS±1.14 ), 

que se suceden sin un predominio estacional. En cuanto a la duración de los 

episodios, la media de días que tienen lugar los brotes febriles es de 1.88 (DS±0.68) 

como podemos ver representada en la Tabla 3 de valores estadísticos. 

 

 

Edad 

(Años) 

Edad de 

inicio de los 

episodios 

febriles 

(Años) 

Periodici

dad de 

los 

episodios 

(Meses) 

 

Número 

de brotes 

en total 

 

Duración de 

episodios 

febriles (Días) 

N 

 
13 13 13 13 12 

Media 

 
8.46 4.31 1.54 16.77 1.88 

 

DS 

 

3.59 3.52 1.14 14.19 0.68 

 

Tabla 3. Análisis descriptivo de edad actual, edad de inicio, duración y periodicidad de 

los episodios febriles y número de brotes, media y desviación estándar (DS) de la serie 

de casos 

 

En la (Tabla 4) podemos ver reflejada que la clínica febril tiene lugar en un 85 % de la 

muestra, la clínica adenopática cervical aparece en un 54% (DS±0.52) de los 

pacientes  y la faringoamigdalar representa 92% (DS±0.28), mientras que la aftosis 

oral es del 15 % (DS±0.38). El 54% (DS±0.52) de los pacientes presentan otros 

síntomas como abdominalgias, artralgias, eritema faríngeos o cefalea.  
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 Fiebre 
Adenopatía 

Cervical 

Faringoamigdaliti

s 

Aftosis 

oral 
Otros síntomas 

N 13 13 13 13 13 

% 11/13 (85%) 7/13 (54%) 12/13 (92%) 
2/13 

(15%) 
7/13 (54%) 

 

Tabla 4. Análisis de clínica febril, adenopatía cervical, faringoamigdalitis, aftosis oral y 

otros síntomas: porcentaje en los pacientes de la serie a estudio. 

Los frotis faríngeos para diagnóstico de estreptococo grupo A (SGA) son negativos en 

5 de los (N=13) pacientes (un 40% de la muestra). El resto de los pacientes ha tenido 

al menos un frotis positivo para la bacteria. En cuanto a los hallazgos de laboratorio, 

67% de los pacientes en los que se realizó análisis de sangre (N=6) en el episodio 

presentan PCR, VSG o leucocitos elevados durante los brotes, mientras que solo uno 

de los 4 en los que se recoge el dato de analítica presentó neutropenia (Tabla 5). 

 

 

 

Frotis 

Faríngeo

s SGA 

 

PCR o 

VSG 

elevadas 

 

Neutrope

nia 

durante el 

brote 

Nº 

tratamientos 

antibióticos 

administrado

s 

 

 

Amigdalectomizad

o 

 

Mejoría 

con 

corticoides 

N 10 6 4 12 13 12 

% 60% 67% 25% 100% 15% 100% 

 

Tabla 5. Análisis descriptivo de recogida de variables de frotis faríngeos estreptococo 

grupo A (SGA), Proteína C reactiva (PCR) o velocidad de sedimentación glomerular 

(VSG) elevados, Neutropenia, Nº ttos antibióticos, Amigdalectomizado y respuesta a  

corticoides. N: número de pacientes en los que se recoge la variable. 

Se probó antibioterapia empírica  con una media de 4,17 (DS±2.17) veces por 

paciente antes de llegar al diagnóstico sin producirse ningún éxito. El tratamiento con 

corticoides produce mejoría del 100% de los síntomas a los pacientes que se les ha 

administrado. Únicamente tenemos dos casos (15% de los 13) de niños a los que se le 

ha amigdalectomizado con posterior remisión completa de la sintomatología (Tabla 5). 
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Edad 

(Años) 

Edad 

de 

inicio 

(Años) 

 

 

Número 

de 

episodios 

febriles 

 

Duración en 

días del 

brote 

 

 

Periodicidad 

(Meses) 

Nº 

tratamientos 

antibióticos 

administrad

os 

           M 

Niños 

DS 

10 

 

4.06 

5.2 

 

4.87 

23 

 

21.14 

1.8 

 

0.45 

1.7 

 

1.3 

5 

 

2.94 

M 

Niñas 

DS 

7.5 

 

3.16 

3.75 

 

2.6 

12.88 

 

6.69 

1.93 

 

0.84 

1.44 

 

1.12 

3.75 

 

1.75 

 

Tabla 6. Análisis de edad (años), edad de inicio (años), duración (días) y periodicidad 

de los episodios febriles (meses) y número de brotes, media y desviación estándar 

(DS) de la serie de casos en función del sexo. 

En función del sexo, la tabla 6 nos muestra diferencias en cuanto a la edad de inicio 

de los episodios febriles en niños de 5,2 años (DS±4.87) respecto al de niñas de 3,75 

años (DS±2.6). También se observa una disparidad en el número de episodios febriles 

en niños de 23 (DS±21.14) en relación a las niñas con un número de 12.88 (DS±6.69). 

Otro dato significativamente diferencial es el número de tratamientos antibióticos 

administrados con un número de 5 (DS±2.94) en niños y 3.75 en niñas (DS±2.6). 

La duración en días del brote en niños 1.8 (DS±0.45) es muy similar al de las niñas 

con 1.93 días (DS±0.84). Al igual que la periodicidad en niñas de 1.44 (DS±1.12) en 

relación a los niños con 1.7 meses (DS±1.3). 

7. DISCUSIÓN 

 

A pesar de no ser una serie extensa de casos, los pacientes de nuestras consultas 

pediátricas tanto en hospital como atención primaria, presentan el síndrome PFAPA de 

comienzo menor a 5 años de edad, 4,3 años de media y con un predominio femenino 

similar a otras series como en el estudio de Burton(15) y de Costagliola(11).  

Similar a la descripción de Ibáñez (1), los pacientes diagnosticados de PFAPA en 

nuestra cohorte presentan brotes febriles (85%) con clínica faringoamigdalar (92%) en 
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la mayoría de ellos, mientras que la patología adenopática cervical (54%) o aftosis oral 

(15%) representa una incidencia mucho menor. Cerca de la mitad de los pacientes 

presentaban al menos un síntoma de los llamados menos frecuentes y que no 

configuran criterio diagnóstico como cefalea, abdominalgia o diarrea, presentes en 

otras series en el 30% de los pacientes(6) (4)(12)(13). 

El score de Gaslini nos ayuda a discriminar pacientes con alto riesgo de padecer un 

síndrome de fiebre periódica hereditaria en función de la clínica y la gravedad, como 

edad de inicio, dolor abdominal, aftosis, diarrea e historia familiar de fiebre 

periódica(12) (10). 

En nuestro estudio, se ha realizado estudio genético en dos pacientes con resultado 

negativo en uno de ellos, y en el otro se ha encontrado una mutación de baja 

penetrancia del gen NLRP3, p.(Val198Met) en heterocigosis, detectada en pacientes 

con CAPS y en individuos asintomáticos, sin detección de otras mutaciones. 

En un 100% de los pacientes de nuestra serie a los que se le ha administrado el 

tratamiento con esteroides ha remitido la clínica febril y faringoamigdalar. 

Nuestro estudio ha demostrado que la corticoterapia oral al inicio de los episodios, y 

en consonancia con otras serie como la de Grimwood(3), Ibáñez(1) o M. pintado 

Muñoz(12), permite reducir la duración del brote febril aunque no se sabe con certeza 

si reduce el número de episodios.  

Respecto al tratamiento, en nuestro medio clínico habitual se utiliza prednisolona o 

prednisona. Según Tasher (16) o Kalpana(14) uno de los inconvenientes de la 

administración de estas pautas es el acortamiento de los periodos intercrisis aunque 

de manera transitoria.  

En uno de nuestros casos clínicos recogidos se procedió a un plan terapéutico 

conformado con prednisona 30 mg en dosis única y colchicina 0,5 mg diaria. En dicho 

paciente se precisó este plan terapéutico debido al acortamiento del tiempo entre 

episodios. La respuesta clínica a la asociación de ambos fármacos mejoró la clínica y 

el tiempo entre episodios febriles.  

Un estudio en 2008 de Dian y Tasher (16) probó a tratar con colchicina 0.5 mg a 9 

pacientes con edades entre 3,5-11 años con brotes repetidos de PFAPA. El resultado 

fue una reducción del intervalo sintomático de los episodios febriles, sin embargo no 

se sabe si es por el propio fármaco o por la evolución natural de la patología. 
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En nuestra serie, en relación al tratamiento quirúrgico solo contamos con dos 

pacientes amigdalectomizados. El primero comentado previamente porque presentaba 

genética positiva para el gen NLP3, previa intervención quirúrgica, brotes mensuales 

pero que en el transcurso de la enfermedad evolucionaron semanalmente. Ante la 

genética y la evolución del caso se decidió conjuntamente con ORL la 

adenoamigdalectomía, que se realizó sin incidencias. Presentó una evolución 

favorable posterior, sin presentar nuevos brotes hasta el momento.  

Respecto a una publicación de Burton recogida en Cochrane(15) que aporta dos 

series con 67 niños refleja una eficacia del 65% de la amigdalectomía para lograr la 

remisión de la patología síndromica. Dicho así, los autores de la publicación invitan al 

clínico a estudiar los inconvenientes de este tratamiento frente a reducción de 

síntomas con la administración de corticoides. De la misma forma nos definen la 

intervención como una solución eficaz en caso de que el tratamiento médico no 

permita la remisión de la clínica o aumente la periodicidad de los intervalos libres de la 

enfermedad. 

Teniendo en cuenta que se trata de una patología autolimitada y benigna, suele 

resolverse espontáneamente o con un control corticoterápico como se evidencia en la 

mayoría de la muestra. 

La principal limitación de este estudio es su condición retrospectiva de forma que haya 

podido haber sesgos en la recogida de datos como en la identificación de todos los 

episodios. Otro inconveniente ha sido el bajo número de pacientes diagnosticados de 

Pfapa, debido a su baja prevalencia. Por último, a pesar de algunas limitaciones, esta 

cohorte de 13 pacientes se encuentra en consonancia en criterios clínicos y 

terapéuticos con la evolución de la patología llevada a cabo en otras publicaciones 

como la serie de Grimwood(3), la publicación de Førsvoll J (6), la serie de Ibáñez(1) o 

el estudio de Clavo Rey(5), entre otros. 

El síndrome PFAPA presenta una prevalencia desconocida, aunque se sospecha que 

es más común de lo que pensamos y al ser el síndrome autoinflamatorio recurrente 

más habitual en niños provoca en ellos una deficiente calidad de vida. Por ello, una 

formación periódica del pediatra de atención primaria para poder diagnosticar a tiempo 

esta patología junto a un tratamiento adecuado permitirían el control de los brotes 

autoinflamatorios, evitar reiteradas consultas médicas, elevado gasto sanitario, 

saturación de consultas en atención primaria u hospitalaria y tratamientos antibióticos 

ineficientes reduciendo así posibles resistencias en el futuro. Es posible que si 

planteásemos repetir este estudio en un futuro, pudiésemos contar con un número 



 
 

16 

 

más amplio de pacientes que permitiesen establecer correlaciones estadísticas entre 

sexo, edad de inicio, duración de episodios y edad de remisión del síndrome así como 

otros síntomas acompañantes. 
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8. CONCLUSIONES 

 

-  La edad media de inicio de la enfermedad es de 4.31 años (DS±3.52) como en otras 

series que comienzan antes de los 5 años, con una media de episodios de 16.77 

durante su seguimiento. 

- La duración media del episodio febril es de 1.88 días (DS±0.68) con una periodicidad 

mensual o bimensual. Además, el número de tratamientos antibióticos administrados 

es de 4.17 por paciente previo al diagnóstico del síndrome e inicio de tratamiento con 

corticoterapia. 

- Los hallazgos clínicos definidos por el cuadro faringoamigdalar, febril y de aftosis oral 

representa el marco clínico principal del síndrome en todos los pacientes estudiados, 

otra clínica aparece en la mitad de ellos. 

- La eficacia del tratamiento corticoideo en nuestra población son similares a otras 

series con una eficacia del 100%.  

- En función del sexo, los varones presentan más episodios febriles con una media (M) 

23 (DS±21.14) y una edad de inicio más tardía de 5.2 años (DS±4.87) en relación a las 

niñas con una edad de 3.75 años (DS±2.6) y un número de 12.88 (DS±6.69). 

- Aún es probable que se infradiagnostique confundiéndose con otras patologías por 

su amplio diagnóstico diferencial. 

- En un futuro sería interesante realizar formación en sanitarios en este tipo de 

patología autoinflamatoria de cara a diagnosticar precozmente el síndrome mejorando 

la calidad de vida del paciente y poder hacer estudios más amplios.   
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 Anexo 2: Variables. 

HOJA DE RECOGIDA DE DATOS ( PROYECTO  PFAPA) 

 

Nombre investigador (iniciales): 

Hospital referencia HCUV 

NIP (nº historia, iniciales año nacimiento)  

Sexo mujer/varón 

 

- Fecha de inicio de la clínica  

- Fecha fin de clínica  

- Número de cuadros inflamatorios de repetición:      

- Duración en días de los episodios. 

- Periodicidad entre episodios: días, mes, bimensual, trimestral 

- Síntomas en episodios:  SI/NO 

 Adenopatía cervical  en X episodios del total de Y casos 

 Amigdalitis en X episodios del total de Y casos 

 Aftas Orales en X episodios del total de Y casos 

 Fiebre en X episodios del total de Y casos 

 Síntomas no habituales: vomitos, abdominalgia, artralgias, exantema  si/no en X 

episodios del total de Y casos 

-  Mejoría con corticoides: Si en X casos del total de Y tratados con ellos 

- Frotis faringoamigdalar  X positivo/X2 negativo/en total de Y realizados 

- Número de tratamientos antibióticos X veces en total de Y episodios 

- Neutropenia: SI/ NO  X veces en Y episodios 

- PCR o VSG elevadas entre episodios 

- Otras alteraciones analíticas: déficit Igs, aumento Ig D, leucocitosis en episodios, 

disminución vol plaquetario 

- Amigdalectomizado: SI/NO 

   

Fecha nacimiento  

Fecha recogida de datos 
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- Síndromes hereditarios de fiebre periódica (síndrome de hiper-IgD, fiebre 

mediterránea familiar, síndrome de fiebre periódica asociada al receptor del factor de 

necrosis tumoral y otros): SI/NO 

-Otra patología reumatológica: artritis, LES… 

11. PÓSTER 

 



“SÍNDROME PFAPA EN NIÑOS. REVISIÓN DE CASOS EN LA CONSULTA         DE
ATENCIÓN PRIMARIA Y REUMATOLOGÍA INFANTIL”

Autor: Ismael Fuentes Barón                       Tutora: Ana María Alonso Rubio

INTRODUCCIÓN
El Síndrome de PFAPA (Fiebre Periódica, Adenopatías, Faringitis y Aftas) es la patología más frecuente dentro de las enfermedades que cursan con
fiebre periódica. Apenas hay estudios sobre él porque es probable que se infradiagnostique por su confusión con cuadros infecciosos. Un diagnóstico
adecuado es necesario de cara a mejorar la calidad de vida del paciente y optimizar los tratamientos antibióticos.

OBJETIVOS

• Edad de inicio de la enfermedad, media de episodios por paciente,
duración de episodios y su periodicidad, así como el número de
tratamientos antibióticos administrados.

• Hallazgos analíticos : leucocitos, neutrófilos, PCR. Otros síntomas
clínicos acompañantes: faringitis, aftas orales, adenopatía.

• Otra clínica: artralgias, exantema, abdominalgia, cefalea, concomitante.

• Respuesta al tratamiento: corticoterapia, amigdalectomia.

• Descripción de variables según sexo.

POBLACIÓN Y MÉTODOS

• Estudio descriptivo transversal de una serie de casos de niños y
niñas menores de 14 años desde la consulta de atención primaria
(n=7) y especializada de hospital (n=6).

• Los datos se obtuvieron desde las historias clínicas a través de
Jimena y Medora y se realizó análisis estadístico descriptivo en
Excel.

RESULTADOS

Edad 

(Años)

Edad de 

inicio de los 

episodios 

febriles 

(Años)

Periodici

dad de 

los 

episodios 

(Meses)

Número 

de brotes 

en total

Duración de 

episodios 

febriles (Días)

N 13 13 13 13 12

Media 8.46 4.31 1.54 16.77 1.88

DS
3.59 3.52 1.14 14.19 0.68

Fiebre
Adenopatía 

Cervical
Faringoamigdalitis

Aftosis 

oral
Otros síntomas

N 13 13 13 13 13

% 11/13 (85%) 7/13 (54%) 12/13 (92%) 2/13 (15%) 7/13 (54%)

CONCLUSIONES
Los datos de edad de inicio antes de los 5 años, periodicidad de media mensual y eficacia del tratamiento corticoideo en nuestra población son similares a otras
series. Aún es probable que se infradiagnostique confundiéndose con otras patologías. En un futuro sería interesante realizar formación en sanitarios en este
tipo de patología autoinflamatoria de cara a diagnosticar precozmente el síndrome mejorando la calidad de vida del paciente y poder hacer estudios más
amplios.

• La edad de inicio de la sintomatología es a los 4,31 años (DS 3,52). La media de episodios en total que han presentado los pacientes es de 16.77 (DS:14.19). La
periodicidad de los episodios es de 1,54 meses de media (DS:1.14). Los episodios duran de media 1.88 días (DS: 0.68) (Tabla 1).

• Los frotis faríngeos para diagnóstico de estreptococo grupo A (SGA) son negativos en 5 de los 13 pacientes (un 40% de la muestra). En cuanto a los hallazgos de
laboratorio, 67% de los pacientes en los que se realizó análisis de sangre en el episodio presentan PCR, VSG o leucocitos elevados durante los brotes, mientras que solo
uno presentó neutropenia (Tabla 2).

Tabla 1. Análisis descriptivo de edad actual, edad de inicio, duración y periodicidad 
de los episodios febriles y número de brotes, media y desviación estándar (DS)

Tabla 2. Análisis de clínica febril, adenopatía cervical, faringoamigdalitis, aftosis 
oral y otros síntomas: porcentaje en los pacientes de la serie a estudio.

Edad 

(Años)

Edad de 

inicio 

(Años)

Número de 

episodios 

febriles

Duración en 

días del brote

Periodicidad 

(Meses)

Nº tratamientos 

antibióticos 

administrados

M 

Niños

DS

10

4.06

5.2

4.87

23

21.14

1.8

0.45

1.7

1.3

5

2.94

M

Niñas

DS

7.5

3.16

3.75

2.6

12.88

6.69

1.93

0.84

1.44

1.12

3.75

1.75
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Tabla 3. Análisis de edad (años), edad de inicio (años), duración (días) y periodicidad de los episodios 
febriles (meses) y número de brotes, media y desviación estándar (DS) por sexo.

•La edad de inicio de los episodios febriles en niños de 5,2 años (DS: 4.87) respecto al
de niñas de 3,75 años (DS: 2.6). También se observa una disparidad en el número de
episodios febriles en niños de 23 (DS: 21.14) en relación a las niñas con un número de
12.88 (DS:6.69). La duración en días del brote en niños 1.8 (DS:0.45) es muy similar al
de las niñas con 1.93 días (DS:0.84). Al igual que la periodicidad en niñas de 1.44 (DS:
1.12) en relación a los niños con 1.7 meses (DS: 1.3). (Tabla 3)


