SINDROME PFAPA

Sindrome de

PFAPA

Un trastorno autoinflamatorio
infantil que se caracteriza por
episodios recurrentes de:

b &y -

Fiebrealta  Faringitis  Adenopatias Aftas
(cuello inflamado) orales

(=) Los episodios aparecen de forma
m periédica (cada 3-8 semanas) y
duran varios dias.

& Principalmente a nifios pequefios Es un cuadro benigno y autolimitado
( ) (antes de los 5 afios). que suele resolverse en la adolescencia.

»

¢A quién afecta? ’ =~ Prondstico
| + '

¢Qué es el sindrome PFAPA?

PFAPA es un sindrome autoinflamatorio que suele comenzar en la infancia. Su nombre describe sus
manifestaciones tipicas: fiebre periddica, aftas en la boca, faringitis y adenitis cervical (ganglios inflamados
en el cuello). Los episodios se repiteny, entre ellos, el nifio suele encontrarse bien.

No se considera una infeccidn contagiosa. La causa exacta no se conoce y no existe una prueba unica que
confirme el diagndstico.

¢Qué sintomas produce?
Los episodios pueden seguir un patrén regular, aunque varia entre nifos. Pueden aparecer:

o Fiebre alta durante varios dias, que reaparece tras intervalos de bienestar.
o Aftas o pequefas ulceras en la boca.

e Dolor de garganta o faringitis.

e Ganglios del cuello aumentados de tamafno o dolorosos.

e Aveces, cansancio, dolor de cabeza o dolor abdominal.

Aunque la fiebre puede ser elevada, el nifo suele recuperarse entre crisis. El crecimiento y desarrollo
habitualmente son normales.

¢Como se diagnostica?
El diagndstico es clinico: se valora el patron de fiebre, los sintomas, la exploraciény coémo se encuentra el
nifno entre episodios. No hay una prueba especifica para PFAPA.

e Segun el caso, pueden solicitarse analisis para valorar la inflamacion o descartar otras causas.
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e Esimportante considerar otras causas de fiebre recurrente, como infecciones u otros sindromes
autoinflamatorios.
e Anotarfechas, duracién de la fiebre y sintomas asociados puede ayudar en la consulta.

éComo se trata?

El tratamiento se individualiza segun la frecuencia e intensidad de las crisis y su impacto en la vida del nifio.

e Medidas de apoyo: liquidos, descanso y antitérmicos segun las indicaciones del profesional sanitario.

e Corticoides: una dosis prescrita, como prednisona o prednisolona, puede cortar rapidamente el episodio
en muchos nifios. En algunos casos puede acortar el intervalo hasta la siguiente crisis.

e Colchicina u otros tratamientos preventivos: pueden considerarse en casos seleccionados bajo
supervision especializada.

e Amigdalectomia: en determinados casos puede valorarse tras hablar con el especialista sobre beneficios,
riesgosy alternativas.

/\ No administre corticoides ni otros medicamentos por iniciativa propia. La decisién depende de la
valoracion médicay de descartar otras causas de fiebre.

é¢Qué evolucion tiene?

En muchos nifos, los episodios se hacen menos frecuentes con el tiempo y el sindrome termina
desapareciendo durante la infancia o adolescencia. La evolucion es variable y conviene mantener el
seguimiento pediatrico.

Cabe destacar que la utilizacion de corticoides para cortar las crisis puede acortar el intervalo entre
episodios.

¢Qué pueden hacer las familias?

e Anotar cudndo empiezay termina cada episodio, la temperatura y los sintomas.
e Ofrecerliquidos con frecuenciay procurar descanso.

e Seguir las pautas de medicacion indicadas por el pediatra.

e Consultar si el patrén de fiebre cambia o aparecen sintomas nuevos.

/\ Busque atencion urgente si el nifio tiene dificultad para respirar, estd muy decaido o cuesta
despertarlo, presenta signos de deshidratacion, rigidez de cuello, una erupcién que no desaparece al
presionarla o convulsiones. No atribuya automaticamente toda fiebre a PFAPA.
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Recuerde

PFAPA suele producir episodios repetidos de fiebre con aftas, faringitis o ganglios cervicales y bienestar entre
crisis. ElL diagndstico requiere valoracion médica y descartar otras causas. Si el episodio es diferente de los
habituales o el nifio parece mas enfermo, consulte.

Fuentes de informacion

e NHS — PFAPA syndrome: https://www.nhs.uk/conditions/pfapa-syndrome/
e C(Cleveland Clinic — PFAPA syndrome: https://my.clevelandclinic.org/health/diseases/23526-pfapa-
syndrome
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