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OBJETIVOS

• Proporcionar herramientas prácticas para detectar enfermedades 
autoinflamatorias (principalmente PFAPA y FMF).

• Reconocer el origen no infeccioso.

• Tratar de definir cuándo derivar al hospital.



PFAPA, FMF

Casos no diagnosticados, 
EA raras (TRAPS, HIDS, 

CAPS), nuevas entidades, 
presentaciones atípicas, etc

Un 5-10% de consultas por 
fiebre recurrente en AP 
podrían ser PFAPA o 

enfermedades 
autoinflamatorias















• Edad típica: NIÑOS PEQUEÑOS, generalmente <5 años.

• Periodicidad muy regular: Cada 2-6 semanas (esto es CRUCIAL).

• CLÍNICA CLÁSICA: Fiebre alta + Aftas + Faringoamigdalitis + Adenitis 
cervical.

• Inicio súbito y resolución rápida de los episodios.

• Buen estado general entre episodios.

"DATOS CLAVE" PARA SOSPECHAR PFAPA





• Amigdalitis estreptocócica <3 años: MUY RARA (<5% casos)

• PFAPA: Debut típico 2-3 años con amigdalitis pultácea

PFAPA VS ESTREPTOCOCO

• Amigdalitis pultácea en <3 años, realizar siempre test rápido 
estreptocócico y/o cultivo

• Valorar respuesta al antibiótico (penicilina/amoxicilina):

 Estreptococo: Respuesta 24-48h

 PFAPA: Fiebre 4-5 días pese a antibiótico

2-3 episodios aparentemente "bacterianos" repetidos en niño pequeño 
= PFAPA hasta que se demuestre lo contrario





• Edad típica: NIÑOS PEQUEÑOS, generalmente <5 años.
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• CLÍNICA CLÁSICA: Fiebre alta + Aftas + Faringoamigdalitis + Adenitis 
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VALE… SOSPECHAMOS PFAPA



• Descartar infección: TDRA

• Dosis única prednisolona 
(1-2 mg/kg)

• Respuesta en 2-4 horas ES-
PEC-TA-CU-LAR

PRUEBA 
DIAGNÓSTICO-
TERAPÉUTICA

“Es otro niño”
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• Leucocitosis moderada (↑ neutrófilos)

• PCR y VSG ↑↑ (habitual PCR >60–100 mg/L y VSG 40-60 mm/h)

• Aumento de proteína amiloide (FMF > PFAPA)

• Estado general bueno → discordancia clínico–analítica

• Normalización o descenso importante entre los episodios febriles 
(especialmente en PFAPA).

ALTERACIONES HABITUALES EN UN BROTE FEBRIL

NO HABITUAL

• Autoanticuerpos (ANA, FR): negativos en PFAPA y en la mayoría de EA.

• Inmunoglobulinas: Normales en PFAPA.



NEUTROPENIA CÍCLICA: 
EL GRAN IMITADOR DEL PFAPA

• Inicio habitualmente en el primer año de vida.

• Episodios de fiebre cada 21 ± 3 días, duración 3-6 
días.

• “La boca es clave”: estomatitis, gingivitis, úlceras, 
faringitis.

• Riesgo de infecciones bacterianas graves (10%).

• Analítica: neutropenia profunda (<200/μL) durante 
los episodios, normalización entre crisis (disminución 
durante 3-5 días, cada 14-35 días).

• No responde a corticoides.



¿SURF?



• Buscar un “patrón”: solicitar a los padres un diario de fiebre y síntomas. 

• Buscar signos de alarma: pérdida de peso, afectación del estado general, 
hepatoesplenomegalia, adenopatías “feas”, erupciones persistentes, retraso del 
desarrollo, etc.

• Cuidar los antibióticos: No iniciar de forma sistemática ante fiebre
recurrente con patrón periódico y síntomas típicos.

• Analítica básica durante un brote: hemograma, VSG, PCR, ferritina (se 
puede repetir intercrisis).

• Prueba diagnóstico-terapéutica: Si cumple criterios de PFAPA, tras TDRA, 
valorar prueba terapéutica con corticoides orales.

¿QUÉ PODEMOS HACER EN ATENCIÓN PRIMARIA?



• Sospecha de otra enfermedad reumática: EA 
monogénica, AIJ sistémica, LES, etc.

• Sospecha de neutropenia cíclica, IDP o 
malignidad.

• PFAPA atípico o que afecta la calidad de vida del 
niño/familia:

• Mala respuesta a corticoides

• Intervalos libres de enfermedad muy cortos

• Se prolonga en el tiempo

¿CUÁNDO DERIVAR AL HOSPITAL?



Síndrome de 

fiebre recurrente 

indiferenciada 

- Sin la triada clásica: aftas, adenopatías, 
FAA

- Predominan las artralgias, la diarrea y los 
exantemas

- No respuesta a corticoides, sí a colchicina

- Remisión de la enfermedad más tardía

- Genética negativa



¿CUÁNDO DERIVAR AL HOSPITAL 
DE SAN JUAN?





CONCLUSIONES
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CONCLUSIONES

• ESCUCHA A LOS PADRES: "Es como un reloj" = Tu primera pista.

• EL CONTEXTO LO ES TODO: Guardería vs. casa, hermanos vs. hijo único, 
estacional vs. continuo.

• AMIGDALITIS PULTÁCEA <3 AÑOS = SOSPECHA: Estreptococo raro, PFAPA 
frecuente.

• PFAPA = PRUEBA CON CORTICOIDES: Respuesta espectacular en 2-4 horas

• Vale, tiene fiebre… ¿Y QUÉ MÁS?

• ANTE LA DUDA, CASOS RAROS O ATÍPICOS, DERIVA AL HOSPITAL: con 
una buena historia clínica y una sospecha fundamentada



ATENCIÓN PRIMARIA

REUMATOLOGÍA
PEDIATRÍA 

HOSPITALARIA




