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Sindrome de PFAPA: diagnostico y evolucion
post-amigdalectomia. Estadistica propia
PFAPA syndrome: diagnosis and post-tonsillectomy evolution.

Our own statistics

PFAPA sindrome: diagnostico e evolugdo pos-amigdalectomia.
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Resumen

Introduccion: El sindrome de PFAPA (fiebre perio-
dica, estomatitis aftosa, faringitis y adenopatias),
se diagnostica mediante la exclusion de otras pa-
tologias pediatricas. El score diagnostico de Gas-
lini resulta atil al momento de evaluar el riesgo
del paciente de padecer una de estas enfermeda-
des inflamatorias, orientando segun el resultado al
diagndstico o la exclusién de una de ellas con una
sensibilidad del 95% y una especificidad del 82%.
No se comprende auin su etiologia ni la causa de su
respuesta frente a los corticoides y a la amigdalec-
tomia.

Marco referencial: En el Servicio de Otorrinolarin-
gologia de la Clinica Universitaria Reina Fabiola se
sugiere amigdalectomia terapéutica frente a la falta
de respuesta de la terapia corticoidea en los nifios
diagnosticados con sindrome de PFAPA.

Materiales y métodos: Se realizé un estudio retros-
pectivo-descriptivo, mediante revisién de historias
clinicas y control telefénico posquirtrgico a los 90
dias, de todos los pacientes amigdalectomizados
por padecer de sindrome de PFAPA para caracteri-
zar la muestra, evaluar la remision o no de las crisis
febriles y correlacionar este resultado con el score
de Gaslini.

Resultados: n=5. Promedio de edad = 3,8 afios. Pro-
medio de edad de inicio de las crisis = 3 afios. Se
observo abundancia de crisis con sintomas floridos
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y so6lo un paciente con historia familiar positiva. El
score de Gaslini arroj6 pacientes de bajo riesgo. El
control telefénico encontrd remision completa de
las crisis en todos los pacientes.

Conclusiones: Resultados alentadores post-amig-
dalectomia. Respaldo del score de Gaslini.

Palabras clave: Sindrome de PFAPA, amigdalecto-
mia, score de Gaslini.

Abstract

Introduction: PFAPA syndrome (periodic fever,
aphthous stomatitis, pharingytis, and adenopaty),
is a periodic fever syndrome which is diagnosed by
excluding other diseases. It usually begins between
2 and 5 years old. It is known that Gaslini Score is
useful to evaluate the patient’s risk of developing
one of these inflammatory diseases, having a sen-
sitivity of 95% and a specificity of 82%. Neither its
etiology, nor their response to corticosteroids and
tonsillectomy is still clear.

Framework: In the Department of Otolaryngology
at the Clinica Universitaria Reina Fabiola, therapeu-
tic tonsillectomy is suggested when PFAPA syndro-
me is diagnosed and response against corticosteroi-
ds fails to curb the incidence of this disease in the
daily life of the child.

Materials and methods: A retrospective descriptive
study was conducted by reviewing medical records
and telephone control at 90 days after surgery, in all
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patients undergoing tonsillectomy that suffer syn-
drome PFAPA, in order to characterize the patients
included, evaluate remission and correlate this re-
sults with gaslini score.

Results: n=5. Average age = 3.8 years. Average age
of onset of the crisis = 3 years. Many patients had
generalized symptoms as companions of the crisis,
but only one had a positive family history. Gaslini’s
score dropped as a result all low-risk patients. The
telephone control found a complete remission of
crises in all patients.

Conclusions: Post-tonsillectomy results, in our pa-
tients that have PFAPA syndrome, are encouraging
as definitive therapy, as well as the correlation with
the score of Gaslini.

Key words: PFAPA syndrome, tonsillectomy, Gas-
lini score.

Resumo

Introducao: O PFAPA sindrome (febre periodi-
ca, estomatite aftosa, faringite e linfadenopatia), €
diagnosticada pela exclusao de outras patologias
pedidtricas. A pontuacao de Gaslini é util quando
se avalia risco de desenvolver uma dessas doengas
inflamatdrias do paciente, orientando-o com o re-
sultado de diagnostico ou exclusdo com uma sensi-
bilidade de 95% e uma especificidade de 82%. Ain-
da nao se compreende a sua etiologia ou causa da
sua resposta aos corticoides e amigdalectomia.

Quadro de referéncia: No Departamento de Oto-
rrinolaringologia da Clinica Universitaria Reina Fa-
biola se sugere amigdalectomia terapéutica frente a
falta de resposta da terapia com corticosterdides em
criangas com diagnostico de sindrome de PFAPA.

Materiais e métodos: Um estudo descritivo retros-
pectivo foi realizado pela revisao dos prontuarios
e de controle telefonico pos-cirargico apds 90 dias,
de todos os pacientes pos-amigdalectomia por so-
frer sindrome PFAPA para caracterizar a amostra,
avaliar a remissao ou ndo as convulsoes febris e co-
rrelacionar este resultado com score de Gaslini.

Resultados: n = 5. Edade média = 3,8 anos. Edade
média de inicio das crises = 3 anos. Observou-se
abundancia de crise com sintomas floridas e sbmen-
te uma historia familiar positiva. A pontuacao de
Gaslini indicou pacientes de baixo risco. O controle
telefonico deu como resultado uma remissao com-
pleta das crises em todos os pacientes.

Conclusdes: Resultados encorajadores pos-amigda-
lectomia. Respaldo do score de Gaslini.

Palavras-chave: Sindrome de PFAPA, amigdalecto-
mia, score de Gaslini.

Introduccion

El sindrome de PFAPA (Periodic fever,
Aphthous stomatitis, pharingytis, and adenopaty)
es un sindrome de fiebre periodica(l). Su patogé-
nesis es desconocida, siendo su diagnodstico posi-
ble mediante la exclusion de otros sindromes tales
como la neutropenia ciclica, la fiebre mediterrdnea
familiar, el sindrome de hiper IgD, el sindrome pe-
riddico asociado al receptor FNT, el sindrome de
Behcet, entre otros(2).

Tal como sus iniciales lo indican, este sindrome
se caracteriza por ciertos sintomas y hallazgos al
examen fisico como(1,2):

- Crisis de fiebre periddica: Que duran entre 3y 6
dias cada 3-8 semanas.

- Aftas bucales localizadas en los labios y/o la muco-
sa bucal, no dolorosas. Sin dejar cicatriz residual.

- Faringitis con exudado amigdalino.
- Adenopatias cervicales.

- Otros sintomas:
- Cefaleas.
- Dolor muscular.

Comienza entre los 2 y los 5 afios de edad, con
un ligero predominio del sexo masculino. No tiene
predileccién por alguna etnia o grupo racial. Los ca-
sos familiares de esta patologia son raros(1). Las cri-
sis febriles cesan generalmente antes de los 10 afios
de edad en la mayoria de los pacientes(1).

Para lograr realizar el diagnostico se deben do-
cumentar mas de tres episodios febriles periodi-
cos con las caracteristicas ya descritas, teniendo en
cuenta ademas, que los pacientes presentan en su
totalidad un crecimiento y desarrollo normales en
los periodos asintomaticos(1).

El score diagnostico de Gaslini (https://www.
printo.it/periodicfever/index.asp) resulta ttil al mo-
mento de evaluar el riesgo del paciente de padecer
una de estas enfermedades inflamatorias, orientan-
do segun el resultado al diagnostico o exclusion de
una de ellas con una sensibilidad del 95% y una es-
pecificidad del 82% (1,2,3,4,5,6).

Objetivos

Evaluar la evolucion de los pacientes con apa-
rente diagnostico de PEAPA sometidos a amigda-
lectomia como tratamiento de tal sindrome, a través
de la presencia o ausencia de nuevas crisis febriles,
habiendo transcurrido minimamente 90 dias de la
cirugia.
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Correlacionar los resultados posquirtrgicos con
el resultado del score de Gaslini propio de cada pa-
ciente.

Material y método:
Lugar de aplicacion

Servicio de Otorrinolaringologia de la Clinica
Universitaria Reina Fabiola de la Ciudad de Cérdoba.

Disefio
Se realizd un estudio retrospectivo-descriptivo.

Poblacion

Se analizaron todos los pacientes pediatricos (de
0 a 15 afos) con diagnodstico de sindrome de PFA-
PA que fueron sometidos a amigdalectomia desde
mayo de 2015 a abril de 2016 inclusive en la Clinica
Universitaria Reina Fabiola.

Método

Se realizé una revision de historias clinicas de
los pacientes que fueron diagnosticados de sindro-
me de PFAPA con cultivo faringeo y deteccién de
antigeno negativo para EBHGA que fueron someti-
dos a amigdalectomia.

Se analizaron las siguientes variables:

* Sexo y edad.
¢ Edad de comienzo de las crisis febriles.
¢ Presencia en las crisis de:

- Dolor abdominal.

- Aftas.

- Dolor toracico.

- Diarrea.

* Historia familiar de crisis de fiebre periodica.

* Repeticion o ausencia de las crisis febriles poste-
rior a la amigdalectomia.

En el caso de no contar con todos estos datos
necesarios se contacté a los padres o tutores de los
pacientes telefonicamente con el objetivo de realizar
las preguntas pertinentes.

Las caracteristicas generales de la poblacion y la
repeticion o no de crisis febriles post-amigdalecto-
mia se obtuvieron mediante estadistica descriptiva
(porcentaje). Una vez obtenidos los resultados de la
evolucidén de los pacientes posterior a la amigdalec-
tomia (presencia/ausencia de crisis), se los relacioné
con el riesgo de padecer un sindrome autoinfla-
matorio peridédico (alto/bajo - calculado mediante
el score de Gaslini), con el objetivo de corroborar
o descartar el diagndstico previamente realizado,

para ello se intentd seguir una estadistica de con-
cordancia en una tabla de 2x2 para obtener la signi-
ficacién mediante X? y evidenciar significativa una
p < 0,05, pero al ser el tamafio muestral demasiado
reducido, no se pudo aplicar este método estadisti-
co, haciendo el recuento y analisis de manera ma-
nual. Tabla 1.

X N TERIODIC AUTOINFL oy
Diagnostic score 5
v senre: 3,311
Age at anset (months):
Abdominal pakn: (1 Hever ) Sometimed O Ofter O Llways Probabiiity to be positive (wa): 0,5
Aphtosis: ' Never © Sometimes © Often O Admays Pradictad SHOUP: Low sk
PERIODIC AUTOINFLAMMATORY STNDROMES
Thorecle palnc U Never © Somwtimes ' Often U Shways
@ Score: 1,013
Diarrhoa: © Nover © Somatimes © Ofton O Amways
Femily history:  Tes 0 Ho Probability to be pesithe (%) 24,1
Cakulws | Predicted GROUS: High risk
@ Bajoriengo de pertencotr al grupe de Sindromes sutirflamatorios peribdicas - Mayvor probatilided de PHARA
@ e riesga de perenscer al g : pomem— " PHapa

Se analizaron las historias clinicas de 5 pacien-
tes. 4 de ellos eran de sexo femenino, el restante de
sexo masculino. El promedio de edad de los pacien-
tes al momento de la cirugia fue de 3,8 afios de edad.
Todos ellos contaban previamente con hisopados
para Estreptococo beta hemolitico del grupo A y la
deteccion rapida del mismo germen negativo.

El promedio de edad de inicio de las crisis fe-
briles (Grafico 1) en estos pacientes fue de 34,2
meses, mientras que al graficar estos valores se
encontré que mas de la mitad de los pacientes no
llegaban a tener 30 meses de edad cuando las crisis
comenzaron.

Al analizar la sintomatologia asociada (Grafi-
co 2), se pudo observar que el 80% de los pacientes
tenia crisis acompanadas de aftas bucales v el 60%

Grafico 1 Meses de inicio de las crisis
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Grafico 3 E Probabilidad de padecer un sindrome febril
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también contaba con dolor abdominal concomitan-
te. Por el contrario, solo el 20% de los pacientes tuvo
crisis febriles que se acompafiaron de dolor toracico
o diarrea. El 20% de los pacientes, padecieron las
crisis sin estos cuatro sintomas acompafiantes y nin-
gun paciente de nuestra muestra, tuvo crisis febri-
les acompafiadas de los 4 sintomas mencionados.

Cuando se cuantificaron los pacientes que tenian
historia familiar de crisis periddicas febriles, se en-
contré que el 20% de ellos contaba con una historia
positiva. El 80% restante no recordaba o negaba es-
tos antecedentes.

Teniendo todos estos datos se logra obtener el
score de Gaslini (Grafico 3) de cada uno de estos
pacientes que ayudd a evaluar la posibilidad de que
cada uno de ellos padeciera o no un sindrome febril
autoinflamatorio periddico con el objetivo de llegar
mediante diagndstico de exclusion al diagnostico
de PFAPA: se obtuvo que el 100% de los pacientes
que fueron sometidos a amigdalectomia tenian un
riesgo bajo de padecer un sindrome autoinflamato-
rio periddico. Al analizar el porcentaje de padecer
alguno de estos sindromes que arroja el test, ningtin
paciente super6 el 10% de riesgo de padecerlos.

Al momento de realizar el control telefénico a
los 90 dias de la cirugia de amigdalectomia, el 100%
de los pacientes remitieron las crisis febriles. (Gra-
fico 4)

Discusion
El tratamiento del sindrome de PFAPA debido a
su etiologia desconocida, es atn incierto.

Dado que la historia natural de la enfermedad
termina por hacer ceder las crisis febriles con el cre-
cimiento del nifio, existe la opcién de mantener una
conducta expectante(1). Por otro lado, los glucocor-
ticoides como la prednisona oral, en dosis de 1 a 2
mg/kg y la betametasona oral, en dosis de 0,1-0,2
mg/kg producen un alivio significativo en la sinto-
matologia asi como también el acortamiento de las
crisis(1,3). Esta respuesta positiva frente a los glu-
cocorticoides es tan evocativa de este sindrome que
es utilizada muchas veces como parte de un criterio
diagndstico.

La amigdalectomia por otro lado, resulta ser el
tratamiento mas controvertido de todos los sugeri-
dos para el sindrome de PFAPA: Es claro desde la
literatura que ésta resulta en la resolucion de la gran
mayoria pero no de todos los pacientes con PFA-
PA(1,2,4,5).

Es por ello que se aconseja reservar la amigdalec-
tomia para pacientes con PFAPA que no responden
al manejo conservador con glucocorticoides (Grado
2B de recomendacion) o frente a una necesidad evi-
dente de lograr una resolucion del cuadro definitiva
y alargo plazo (1,6) .

Vale la pena recalcar que los resultados obteni-
dos se muestran momentaneamente como alenta-
dores al evaluar la amigdalectomia como terapéu-
tica definitiva para los pacientes diagnosticados
con sindrome de PFAPA. Sin embargo no se sabe la
causa de tal eficacia.

Debido a tal desconocimiento y por lo tanto, al
no poder predecir la evolucién de estos pacientes,
se cree necesario continuar con su analisis a medida
que se diagnostican nuevos casos para poder am-
pliar la muestra y lograr un resultado mas certero
y estadisticamente significativo, con el objetivo de
evidenciar con mayor fundamento la cura de estos
pacientes frente a la cirugia.

Por otro lado, el seguir analizando la relaciéon
entre el score de Gaslini y la eficacia de la amig-
dalectomia de nuevos pacientes sirve para seguir
corroborando la efectividad de un score como es el
de Gaslini frente a una enfermedad que se diagnos-
tica por exclusion de otras patologias que exceden
la otorrinolaringologia, alentdndonos su uso como
respaldo al momento del diagndstico y de la suge-
rencia terapéutica.
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Conclusiones

En la muestra de pacientes se observé una pre-
dominancia de pacientes de sexo femenino; obser-
vacion se toma simplemente como caracterizacion
de la misma por su tamafio y no como diferencia
con la bibliografia o factor de riesgo alguno.

El promedio de edad de los pacientes al momen-
to de la cirugia fue de 3,8 afios, es decir aproximada-
mente 45 meses de edad. Mientras que el promedio
de edad en meses de inicio de las crisis febriles fue
de 34, lo que evidencia el tratamiento de sostén de
estos pacientes frente a las crisis con betametasona
o meprednisona durante un afio antes de la cirugia.

Las crisis de estos pacientes ademas de contar
con los criterios basicos para sospechar el sindrome
de PFAPA, en su mayoria mostraron ser floridas
con otros sintomas generalizados (diarrea, dolor to-
racico y/o abdominal y aftas bucales), dejando en
evidencia la alteracion del estado general y de las
actividades diarias que produce este sindrome en
los nifios continuamente.

El 100% de los pacientes obtuvo en el score de
Gaslini un bajo riesgo de padecer un sindrome au-
toinflamatorio febril periddico, correlacionandose
con la remision del 100% de las crisis febriles en es-
tos pacientes.
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