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Anamnesis y Exploracion fisica

Nifo de 4 afnos
Episodios de fiebre recurrente desde los 4 meses de edad

Asocia | - faringoamigdalitis
- adenitis cervical

- aftas bucales

- molestias abdominales
- dolor articular ocasional

Periodicidad 2-4 semanas
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Diagnostico

Diagndstico clinico mp Sindrome PFAPA

Tratamiento

Corticoides durante los episodios.

Evolucidn

Evolucion favorable de los 2 a los 4 ainos

A partir de los 4 anos, reaparicion de los episodios con

mayor intensidad y frecuencia
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Replanteamos diagnostico y ampliamos estudio
Pruebas complementarias

Cultivos faringeos: negativos

AS: leucocitosis con desviacion a la izquierda y 4 PCR durante
episodios. Normal entre episodios

Estudio de inmunidad: Igs, linfocitos y Complementos normal
ASLO -, FR -, VSG -, ANA -

Estudio genético de otras enfermedades autoinflamatorias:
pendiente

Se remite a ORL para valorar amigdalectomia
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Fiebre recurrente: diagndstico diferencial

* Infecciones banales: conocer la normalidad
 Neoplasias

 Enfermedades autoinmunes

* Inmunodeficiencias primarias
 Inmunodeficiencias secundarias

« Enfermedades autoinflamatorias
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Enfermedades autoinflamatorias

Alteracion de la inmunidad que da lugar a episodios
recurrentes de inflamacidn sistémica, sin etiologia
Infecciosa, neoplasica o autoinmune

Enfermedades autoinflamatorias sistémicas de base genética
ho conocida

Enfermedad de Crohn

Gota

Condrocalcinosis familiar (seudogota)

Tabla 1. Propuesta de clasificacion de las
enfermedades autoinflamatorias sistémicas

Enfermedades autoinflamatorias sistémicas hereditarias : grttrnpa:tiqf_purcristales
+ Sindromes hereditarios de fiebre periddica ' Er:f:rc}rzer;la: de Still del adulto
« Sindromes periddicos asociados a criopirina

o _ o « Vasculitis no asociadas a autoanticuerpos
« Granulomatosis s_.lsftér.mcas !JEdIiltrll?HS ‘ . Enfermedad de Behcet
« Sindrome de artritis piogénica estéril, pioderma « Uveftis idiopética
gangrenoso y acné (PAPA) + Psoriasis
«  Osteomielitis cronica multifocal recidivante « Artritis psoridsica
Fuente: Arostegui Jl, Yague J. Enfermedades autoinflmatorias sistémicas
; | u"”k@" hereditarias. Sindromes hereditarios de fierbe periédica. Med Clin (Barc).
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Sindrome PFAPA

* Periodic fever, aphtous stomatitis, pharyngitis and adenopathy
« Marshall 1987

« Causa desconocida

e Inicio: 2-5 anos

 Diagnostico clinico: excluir otras causas de fiebre recurrente

* Prondstico excelente: benigna y autolimitada

 Tratamiento —

gum—

—

- prednisona 1-2mg/kg VO dosis Unica

aumenta frecuencia de las crisis

- otros: colchicina, cimetidina, amigdalectomia
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Criterios diagnosticos

Deben cumplirse TODOS:

« >3 episodios de fiebre <6 dias a intervalos regulares

« Faringoamigdalitis con adenopatias cervicales o aftas
orales

« Asintomatico entre episodios con crecimiento normal

« Rapida resolucion de sintomas con prednisona

Criterios de exclusion

« Neutropenia: hemograma en fase aguda

« Sintomas atipicos

« Aumento reactantes fase aguda en periodo entre crisis
« Historia familiar de fiebre recurrente
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