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1. Introducción 

¿Qué es la fiebre? 

Aumento de Tª corporal central > 38ºC que surge como respuesta fisiológica 
a diferentes estímulos. Se produce por la liberación de mediadores pirógenos 

que actúan a nivel del hipotálamo, reajustando y aumentando el punto de 
regulación de la Tª 



1. Introducción 

¿Qué patrones de fiebre existen? 

- Fiebre sin foco (FSF): episodio < 72 horas en el que no se encuentra foco tras 
anamnesis y exploración física adecuadas 

 
- Fiebre de origen desconocido (FOD): episodio > 7 días sin causa tras la realización 
de las pruebas complementarias básica 

 
- Fiebre prolongada: episodio más prolongado de lo esperado para un diagnóstico 
clínico habitual 
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- Fiebre prolongada: episodio más prolongado de lo esperado para un diagnóstico 
clínico habitual 
 
 
 
- FIEBRE RECURRENTE/Periódica: 

Tres o más episodios febriles de duración 
variable con intervalos asintomáticos de 
más de 2 semanas, durante un período 

al menos de 6 meses.  



2. Fiebre recurrente 

Diagnóstico inicial 

1. Anamnesis 

DIARIO DE FIEBRE 

• Inicio 
• Periodicidad 
• Similitud de los episodios 
• Clínica intercrisis 
• ¿Familia capaz de predecir las crisis? 

• Manifestaciones oculares 
• Manifestaciones musculo-esqueléticas 
• Lesiones cutáneas 
• Clínica abdominal 
• Adenopatías o megalias 



2. Fiebre recurrente 

Diagnóstico inicial 

1. Anamnesis 

DIARIO DE FIEBRE 

2. Exploración física 

Edad, patrón de infecciones, factores 
ambientales, antecedentes familiares 
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Microbiología 
negativa 

Periodicidad 
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3. Trastornos de la regulación inmune 

Inmunodeficiencias primarias 

Alteración cuantitativa y/o funcional de la respuesta inmune que confiere un mayor 
riesgo de infecciones. ¿Cuándo sospecharla? 



3. Trastornos de la regulación inmune 

Inmunodeficiencias primarias 

Hay más de 300 enfermedades, y se estima que la prevalencia en Europa y EEUU es 
de 1/1200-2000 personas (infradiagnóstico). Se dividen en 10 grupos dependiendo del 
fenotipo clínico e inmunológico. 
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Herencia AD (gen ELANE). Se caracteriza por episodios de fiebre recurrente de 5-7 días 
cada 3 semanas + úlceras orales e inflamación orofaríngea, desde el primer año de vida. 
Se acompaña de neutropenia < 200/mcL durante el episodio, presentando niveles de 
neutrófilos normales en períodos intercrisis 
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de un paciente con fiebre recurrente 
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3. Trastornos de la regulación inmune 

Inmunodeficiencias primarias 

Hay más de 300 enfermedades, y se estima que la prevalencia en Europa y EEUU es 
de 1/1200-2000 personas (infradiagnóstico). Se dividen en 10 grupos dependiendo del 
fenotipo clínico e inmunológico. 

NEUTROPENIA CÍCLICA 

Estudio básico con hemograma (descartar 
citopenias) y determinación de IGs 
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Enfermedades autoinmunes y autoinflamatorias 
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4. Enfermedades autoinflamatorias 

Grupo heterogéneo de enfermedades que se caracterizan por episodios 
recurrentes o persistentes de inflamación multisistémica -> inmunidad 

INNATA 
 

No evidencia de etiología infecciosa, neoplásica o autoinmune  
(diagnóstico de descarte)  

FMF 
TRAPS 
CAPS 
HIDS 

AIJs 
PFAPA 
Behcet 

EII 

Monogénicas (hereditarias) Poligénicas (no hereditarias) 
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4. Enfermedades autoinflamatorias 

Fiebre mediterránea familiar (FMF) 

Enfermedad genética monogénica autoinflamatoria más frecuente. El 
80% debutan antes de los 20 años y es más frecuente en población 

mediterránea 
 

Mutación en el gen MEFV (patrón AR) que codifica la proteína pirina o 
marenostrina, implicadas en el correcto funcionamiento del inflamasoma 

 
Fiebre + serositis de comienzo súbito y breve cada 4-5 semanas 
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4. Enfermedades autoinflamatorias 

Fiebre mediterránea familiar (FMF) 

Tratamiento: COLCHICINA -> iniciar lo antes posible tras el dx 
 

Reduce el número de brotes, mejora la calidad de vida y previene la 
amiloidosis secundaria.  

0.5mg/día si < 5a 
1mg/día si 5-10a 

1.5mg/día si > 10a 
 

Si intolerancia o fallo terapéutico: anti-IL1 (anakinra, canakinumab) +/- 
anti-TNF 



4. Enfermedades autoinflamatorias 

Inflamasomopatías 



4. Enfermedades autoinflamatorias 

Síndrome PFAPA 

Enfermedad autoinflamatoria no hereditaria más frecuente.  
PF (periodic fever), A (aphtous stomatitis), P (pharyngitis), A (adenopathy) 

 
Fiebre alta de 3-6 días de evolución con regularidad muy fija de 28 días 

(intervalo de 3-8 semanas). Inicio normalmente entre los 2-5 años 
 

Muy importante el diagnóstico diferencial con la neutropenia cíclica 
 

Diagnóstico clínico sin mutaciones genéticas asociadas 
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4. Enfermedades autoinflamatorias 

Síndrome PFAPA 

Tratamiento: CORTICOIDES sistémicos 
1-2 mg/kg/dosis única (máx. 60mg) +/- 2ª dosis si recurrencia 

 
Administrar tras descartar causa infecciosa, recomendando realizar test 

faríngeo de estreptococo +/- PCR virus respiratorios +/- ASU 
 

Si brotes muy frecuentes con alta demanda de corticoides, iniciar 
colchicina +/- amigdalectomía 

 
Pronóstico excelente. Enfermedad benigna y autolimitada que suele 

desaparecer tras 6 años del inicio 



4. Enfermedades autoinflamatorias 

Síndrome de fiebre periódica indiferenciada (SURF) 

Grupo heterogéneo de enfermedades autoinflamatorias en las que los 
pacientes no reúnen los criterios diagnósticos de ninguna enfermedad 

autoinflamatoria: 
 

- Episodios febriles de unos 4-5 días autolimitados con frecuencia 
mensual 

- Ausencia de diagnóstico genético de confirmación 
- No se cumplen todos los criterios diagnósticos de síndrome de 

PFAPA 
- Alto porcentaje de pacientes diagnosticados de SURF responden, al 

menos parcialmente, al tratamiento con colchicina -> si no respuesta, 
considerar el bloqueo anti-IL1 (anakinra) 



5. Algoritmo diagnóstico 



6. Conclusiones 

- La fiebre recurrente es un motivo frecuente de consulta en pediatría 

- Es importante conocer los signos de alarma que orientan a etiologías no infecciosas 
(viriasis) 

- Los trastornos de la regulación inmune comprenden un espectro amplio de 
patologías que pueden cursar como fiebre recurrente 

- Dentro de las inmunodeficiencias es importante descartar siempre la neutropenia 
cíclica 

- Las enfermedades autoinflamatorias son un grupo heterogéneo de reciente 
descubrimiento, cuyo conocimiento está en constante crecimiento 

- Estas se consideran enfermedades raras, pero es importante conocerlas y tenerlas 
presentes en el diagnóstico diferencial de la fiebre recurrente 

- Las más frecuentes son la fiebre mediterránea familiar (monogénica) y el síndrome 
PFAPA (poligénica) 
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