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« La mayoria son debidos a infecciones banales

» Pero sila fiebre se prolonga y recurre en el tiempo...




“3 0 mas episodios de fiebre de duracion variable (desde unos dias a varias
semanas) en un periodo de 6 meses, separados por intervalos de tiempo de al
menos una semana libre de sintomas” .

-Virus -Virus de Epstein-Barr, Parvovirus B19, Virus

herpes simple, VIH

-Bacterias -Infeccién del tracto urinario

- Fiebre recurrente (Borrelia)
Origen infeccioso - Meningococemia cronica

- Absceso dental oculto

- Brucelosis

- Yersinia enterocolitica

-Micobacterias

-Parasitos -Malaria

Neoplasias -Linfomas
-Fiebre de etiologia desconocida

—Fiebre inducida por farmacos
Otras causas _ _
—Fiebre de origen central

—Fiebre facticia




Regularidad de los episodios febriles

Los episodios requlares serian propios de ciertas enfermedades
autoinflamatorias como el PFAPA (fiebre periddica, aftas, faringitis y
adenopatias), neutropenia ciclica e infeccidén por Borrelia spp.

Unos episodios no tan requlares de fiebre, nos pueden hacer pensar en fiebre
mediterranea familiar, sindrome de hiper Ig D e infeccion por virus como Epstein-
Barr.

Sintomas acompainantes
Antecedente de viajes al extranjero
Resultados de los estudios microbioldgicos

Influencia de la fiebre con los cambios de estacidn, asistencia a guarderia,

colegio...



INFLAMACION RECURRENTE Y A VECES PERSISTENTE

NO ETIOLOGIA INFECCIOSA
NO NEOPLASIAS
NO PATOLOGIA AUTOINMUNE




¢, Cuales son? Varias clasificaciones

Fiebre Mediterranea Familiar _

Sindrome de Hiper Ig D

Sindrome de Muckle-Wells

Sindrome autoinflamatorio familiar inducido por el frio (FCAS)

Enfermedad inflamatoria multisistémica de inicio neonatal (NOMID)
Sindrome infantil neuroldgico,cutaneo y articular crénico (CINCA)
Sindrome periddico asociado al receptor de TNF (TRAPS)

Enfermedad inflamatoria intestinal de inicio temprano

Sindrome de artritis piogénica estéril, pioderma gangrenoso y acné (PAPA)
Sindrome de Blau

Osteomielitis multifocal crénica recurrente y anemia diseritropoyética (sindrome
de Majeed)

Déficit en el antagonista del receptor de IL-1 (DIRA)

Classification of primary immunodeficiency diseases by the International Union of Immunological Societies (IUIS)
Expert Committee on Primary Immunodeficiency 2011. Chapel H. Clin Exp Immunol 2012




¢, Cuales son? Varias clasificaciones

-  SINDROMES HEREDITARIOS DE FIEBRE PERIODICA

Hereditary systemic autoinflammatory diseases
Arostegui J. Reumatol clin 2011
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= Nino de 4 anos remitido a nuestra consulta por cuadros
febriles recurrentes catalogados como infecciones de
repeticion para descartar una inmunodeficiencia primaria.

= Antecedentes familiares:

No consanguinidad

No abortos
Padre con historia de fiebre repetida en la primera infancia
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¢ consideran adecuado llevar
a cabo un estudio inmunitario
en este momento?



1.

¢ Consideran adecuado llevar a cabo un
estudio inmunitario en este momento?

Si, con seguridad este paciente tiene una inmunodeficiencia humoral

No, hay que remitirlo al Otorrinolaringdlogo porque con seguridad hay que
realizar amigdalectomia por faringoamigdalitis de repeticion

No, la familia esta muy angustiada y sobrevalorara lo que son episodios
“normales’

Primero hay que historiar de manera dirigida y valorar si el paciente
presenta episodios de fiebre “inexplicada” y si se repiten con periodicidad.
En ese caso, si que habria que estudiarlo enfocandolo como una fiebre

periddica

No, es demasiado pequeno y no ha dado suficientes manifestaciones
clinicas



¢ Consideran adecuado llevar a cabo un
estudio inmunitario en este momento?

1. Si, con seguridad este paciente tiene una inmunodeficiencia humoral

2. No, hay que remitirlo al Otorrinolaringologo porque con seguridad hay que
realizar amigdalectomia por faringoamigdalitis de repeticion

3. No, la familia esta muy angustiada y sobrevalorara lo que son episodios
“normales’

4. Primero hay que historiar de manera dirigida y valorar si el paciente
presenta episodios de fiebre “inexplicada” y si se repiten con periodicidad.
En ese caso, si que habria que estudiarlo enfocandolo como una fiebre

periodica

5. No, es demasiado pequeno y no ha dado suficientes manifestaciones
clinicas
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Frotis faringoamigdalar: negativo

l fiebre  fiebre  fiebre  fiebre

L S W U S

2m 12 m 16 m 4 a

\ } Fiebre cada 3-4 semanas (“la predicen los padres”)
! Duracion 3-5 dias

Siempre “garganta roja” y adenopatias
_ laterocervicales

Afectacion del estado general. Absentismo escolar

FFA negativos




¢, Qué exploraciones
complementarias
consideran adecuadas en
este paciente?



¢, Que exploraciones complementarias
consideran adecuadas en este paciente?

1.Estaria indicado ingreso hospitalario y realizar: hemograma,
hemocultivos seriados (x 3), ecocardiografia, ecografia abdominal y
fondo de ojo

2.Hemograma y reactantes de fase aguda durante el episodio de la fiebre
3.Hemograma y reactantes de fase aguda estando asintomatico
4. Serologias virales, inmunofenotipo e inmunoglobulinas

5.Hemograma y reactantes de fase aguda durante el episodio de la fiebre
y también estando asintomatico
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1.Estaria indicado ingreso hospitalario y realizar: hemograma,
hemocultivos seriados (x 3), ecocardiografia, ecografia abdominal y
fondo de ojo

2.Hemograma y reactantes de fase aguda durante el episodio de la fiebre
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y también estando asintomatico



Uno de los diagnosticos diferenciales en una fiebre periddica

es la NEUTROPENIA CICLICA y por eso estaria indicado un

hemograma en el episodio de fiebre

En una entidad autoinflamatoria, los reactantes de fase
aguda en el momento de la fiebre estaran elevados pero es
util también cuantificarlos en momentos “intercrisis” porque

nos daran informacion de la inflamacién “subclinica”



CASO 1. JRD

= Exploraciones complementarias:

-Analitica en el momento de la fiebre: leucocitos 25000 x10E9/L (60 %L,
40%N) , bioquimica normal, VSG 70 mm/1h , PCR 5,6 mg/dL, Proteina
amiloide 98 mg/L (< 7),Procalcitonina 0,1, Ig G 880 mg/dL, Ig A 50 mg/dL,
lg M 70 mg/dL, Ig D 70 mg/dL

-Analitica fuera de episodio febril (intercrisis): leucocitos 7.300 x10E9/L,
VSG 12 mm/1h , PCR 0,12 mg/dL, Proteina amiloide 1,1 mg/L (< 7), Ig G
650 mg/dL, Ig A 35 mg/dL, Ig M 65 mg/dL, Ig D 50 mg/dL

-Streptotest y frotis faringoamigdalar en episodios de fiebre: negativos

-Niveles de acido mevalonico en orina durante algun episodio febril:
iIndetectables



¢, Qué les sugieren estos
resultados? ¢ En que
diagnostico pensarian?



¢, Qué les sugieren estos resultados? ¢ En que
diagnostico pensarian?

1.Que hay una inflamacion importante de manera mantenida y hay que
descartar sintomatologia autoinflamatoria multisistemica

2. Que no tiene una neutropenia ciclica que es un diagnostico a tener en
cuenta en episodios de fiebre que se repiten cada 3 semanas
aproximadamente

3. Podria tratarse de un PFAPA ya que la clinica y la edad de inicio son
compatibles y no presenta parametros inflamatorios fuera del episodio
febril

4. No parece un Hiper Ig D porque aunque la edad de inicio y la clinica
podrian ser compatibles, no presenta elevacion de Ig D y los niveles de
acido mevalonico en orina (durante la fiebre) no estan elevados

5. Las respuestas 2,3 y 4 son correctas
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Si n d r Tabla 6 Criterios diagnésticos del sindrome PFAPA

1. Episodios recurrentes de fiebre de inicio antes de los 5
anos.

Primera descripcién en 1987 2. Sintomas constitucionales en ausencia de infeccion de
vias respiratorias altas con al menos uno de los tres

siguientes:
. . e Estomatitis aftosa
fiebre elevada (>39°C), de 3-' e Faringitis

3. Exclusion de neutropenia ciclica.
4. Completamente asintomatico entre episodios.

Patogenia: DESCONOCIDA ‘ 5. Crecimiento y desarrollo normales.

Fuente: Marshall GS et al?2,

La edad de presentacion suele ser antes de los 5 anos y a largo plazo
los pacientes evolucionan favorablemente, permaneciendo asintomaticos
entre los episodios y con un desarrollo pondero-estatural normal

Edad media de resolucién de los sintomas : antes de los 10-12 anos
(pero también se han descrito casos en adultos)

Syndrome of periodic fever, pharyngitis, and aphthous stomatitis.
Marshall GS. J Pediatr 1987




¢, Cual seria el tratamiento
de un sindrome PFAPA?



¢, Cual seria el tratamiento de un sindrome
PFAPA?

1. No hay tratamiento y es una enfermedad que no se cura

2. El tratamiento de eleccion son los corticoides en los brotes

y se podria plantear la amigdalectomia
3. Amigdalectomia siempre
4. Colchicina

5. Antiinflamatorios durante los brotes



¢, Cual seria el tratamiento de un sindrome
PFAPA?

1. No hay tratamiento y es una enfermedad que no se cura

2. El tratamiento de eleccion son los corticoides en los brotes

y se podria plantear la amigdalectomia
3. Amigdalectomia siempre
4. Colchicina

5. Antiinflamatorios durante los brotes



El tratamiento de eleccidn son los corticoides orales. Generalmente

1-2mg/kg de prednisona o prednisolona oral (en una o dos dosis) son
suficientes para conseguir la finalizacién del brote. Si recurre la fiebre
en 48 h, se podria dar otra dosis de prednisona (0,5-1 mg/Kg)

A veces se produce un acortamiento de los periodos intercrisis con el
tratamiento con corticoides (hasta en un 25%)

OTROS TRATAMIENTQOS: Cimetidina
Colchicina
Amigdalectomia

!

Tonsillectomy for periodic fever, aphthous stomatitis, pharyngitis and cervical adenitis syndrome (PFAPA). Burton
MJ et al. Cochrane Database Syst Rev.2014 Sep 11




Deficient and insufficient vitamin D serum levels were
found in most children with PFAPA syndrome, and
hypovitaminosis D might be a significant risk factor

for PFAPA flares.

However, vitamin D supplementation during the winter
months seems to significantly reduce the
typical PFAPA episodes and their duration, supporting the
role of vitamin D as an immune-regulatory factor in
this syndrome.

Vitamin D levels and effects of vitamin D replacement in children with periodic fever, aphthous stomatitis, pharynaitis,
andcervical adenitis (PFAPA) syndrome.
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« Nino de 11 anos remitido para estudio por episodios de fiebre

« No antecedentes familiares

 Antecedentes personales

Sano
hasta los



¢, Que actitud-exploraciones
consideran adecuadas en
este paciente?



¢ Qué actitud-exploraciones consideran
adecuadas en este paciente?

1.Se trata de una fiebre prolongada por lo que requiere ingreso y estudio

(ecocardiografia, hemocultivos..)
2. Seguro es un cuadro reumatologico como el lupus eritematoso sistémico

3. Parece que se trata de una fiebre peridédica con lo que seria util

determinar marcadores inflamatorios en crisis e intercrisis

4. Podria ser una fiebre periddica pero nunca se acompana de

esplenomegalia

5. Al presentar sintomas neuroldgicos, lo primero que hay que pensar es

una infeccion a nivel del SNC
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5. Al presentar sintomas neuroldgicos, lo primero que hay que pensar es

una infeccion a nivel del SNC
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= Exploraciones complementarias:

-Analitica en el momento de la fiebre: leucocitos 20000 x10E9/L (55 %L, 44%N) ,
bioquimica normal, VSG 110 mm/1h , PCR 8 mg/dL, Proteina amiloide 340 mg/L
(<7), Ilg G 1230 mg/dL, Ig A 80 mg/dL, Ig M 115 mg/dL, Ig D 80 mg/dL

-Analitica fuera de episodio febril (intercrisis): leucocitos 5.300 x10E9/L, VSG 43
mm/1h , PCR 4,6 mg/dL, Proteina amiloide 63 mg/L (< 7), Ilg G 650 mg/dL, Ig A
35 mg/dL, Ilg M 65 mg/dL, Ig D 50 mg/dL

-Serologias virales y para Leishmania: negativas

-PPD: negativo

-Complemento: normal

-Factor reumatoide: negativo. ANA: negativo

-EEG: normal

-Eco abdominal: Esplenomegalia homogénea. No adenopatias

-Estudio genético de algunas enfermedades inflamatorias sistémicas: gen
TNFRSF1A: sin mutaciones, gen MEFV: mutacion M694V en homocigosis






« Es la enfermedad autoinflamatoria mas frecuente en todo el mundo

- 1908 (primera descripcidn) joven judia de 16a con fiebre recurrente, dolor abdominal y

leucocitosis

- 1945 Siegal describi6é 5 casos de esta entidad y la denominé peritonitis paroxistica
benigna

- 1955 Heller et al introdujeron por primera vez el término FMF debido a la
frecuencia familiar y su distribucion

« Ocurre especialmente en algunos grupos étnicos originarios del litoral
mediterraneo

« Herencia AR pero hay pacientes diagnosticados clinicamente que son portadores
de un solo alelo mutato = patron de herencia AD

« En 1992 se localizb el gen de la FMF ( MEFV -Mediterranean fever) y en 1997 dos
grupos independientes consiguieron clonar y caracterizar dicho gen. Existen mas
de 80 mutaciones!! (http:/fmf.igh.cnrs.fr/infevers)



/
Fiebre Mediterranea famil

Edad de inicio: 80% antes de los 20 anos

Patogenia: alteracion de la proteina pirina/marenostrina
(inflamasoma) y se produce liberacion de IL-1 beta

Clinica: brotes de fiebre (irregulares) de 1 a 3 dias de duracion (y cada 3-4
semanas y a veces periodos de meses sin fiebre) acompanados de dolor intenso
en varias localizaciones (abdominal, toracico...) secundario a poliserositis y
sinovitis inflamatoria. Se puede acompanar también de lesiones cutaneas (eritema
erisipeloide)

En los intervalos intercrisis los pacientes suelen encontrarse asintomaticos y los
reactantes de fase aguda como la VSG, la PCR o la proteina amiloide sérica
(SAA) pueden permanecer elevados como signo de inflamacion subclinica
subyacente.

Diagnostico: si se cumplen unos criterios clinicos. Si se encuentra la mutacion, el
diagnostico es seguro, pero si no se encuentra, no se invalida el diagndstico



Criterios diagnésticos de la FMF

Criferios mayores

Ataques tipicos

L Peritonitis (generalizada)

2 Pleuritis {unitateral) o pericarditis
3 Monoartritis {cadera, rodifla, iobillo)
4 Fiebre astada

Crferios menoes

1-5. Alaques iIncompletos que afectan a uno o mas de los siguientes puntos

1. Abdomen
2 Pulmones
3. Articulaciones
4. Dolpr de piemas
5. Respuesia a la coichicina
Criterios de apoyo
1. Hisioria familiar de FMF
2 Oyigen élnico apropiado
4 Edad de inicio de |z enfermedad < 20 ahos
47 Caracteristicas de los atagues
4. Grave, requiers reposo en cama
5. Remisitn espontinea
6. Intenvalos sin sintomas
7. Hespuesia inflamatoria fransitoria, con uno o m
anormales en el recuenio de leucocitos, velocid
sedimentackdn, amiloide A ensuero, wo fibrirdg
8 Epizodics de profeinuriahematuria
9 | aparotomia eblancas o apendicitis
10 Consanguinidad de los padres

Para el diagndslico de la FMF se requiere: = 1 criterice
criterios menores; o 1 criterio menar mas = 5 criterios
criterio menor mas 2 4 de bos 5 primeros criterios de a
tipicos se definen como: recurrente (= 3 del mismo G
{termperatura rectal de 38 “C o mayor) v corfo (duracid
dias}. Los ataques incompietos se definen como dofon
que difieren de los picos en 1 0 2 de las caracienstic
i La termnperatura es normal o menor de 33 °C

2 Los atagues son mids largos o mds cortos de lo espe

menores de & h ni mayores de una semanal
A Curanie los atagues abomminales no s8 objetivan si

4 Los atagques abdominales son locafizados
5 La artritis afecta a otras arficulaciones no especiiica
Los ataques no son considerados si no se ajustan 3 ia

ataque fpicos o incompletos

Adapiada de Livneh et 2.

1. Recurrent episodes of fever accompanied by peritonitis, synovitis or pleuritis
2. AA type amyloidosis without a predisposing disease
3. Improvement with celchicine treatment

1. Recurrent episodes of fever

2. Erysipelas-like erythema
3. EMF history in 1% degree relatives

tDiagnosis: 2 major or 1 major and 2 minor criteria.

1 criterio menor
mas 5 de los 10
criterios de apoyo

S
Et

: 99
a7

B

1998

Table 1. Tel-Hashomer Criteria®

1 criterio menor
mas 4 primeros
criterios de apoyo

2,




Table 1 Crtena set for the

diagnosis of FMF in childhood ~ Crieria Descrnption
Fever Axillary temperature of =38°C, 6 to 72-h duration, =3 attacks
Abdominal pain & to 72-h duration, =3 attacks
Chest pain 6 to 72-h duration, = 3 attacks
Arthrins 6 to 72-h duration, = 3 attacks, olipoarthntis

Family history of FMF

Application of the new pediatric criteria and Tel Hashomern criteria in heterozygous patients with clinical features
of FMF. Birsin Z et al. Eur J Pediatr 2011




¢, Es compatible con la
clinica que presenta el
paciente?



¢, Es compatible con la clinica que presenta el
paciente?

1.Si en cuanto a la periodicidad de los episodios febriles y la
duracion pero no en cuanto a la edad de inicio

2. No porque nunca hay esplenomegalia ni afectacion

dermatologica

3. Si, es compatible la edad de inicio, la periodicidad y

duracion de los episodios

4. Si y el antecedente de apendicitis probablemente fue una

serositis

5. Son correctas las respuestas 3y la 4
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¢, Cual es el tratamiento de eleccion?

1.Corticoides en los “brotes”
2.Colchicina solo unos meses
3. No hay tratamiento

4. Colchicina de manera mantenida

5. interferon alfa



¢, Cual es el tratamiento de eleccion?

1.Corticoides en los “brotes”
2.Colchicina solo unos meses
3. No hay tratamiento

4. Colchicina de manera mantenida

5. interferon alfa



El tratamiento de eleccidn es la colchicina vo (lIB)

Colchicine Use in Children and Adolescents With
Familial Mediterranean Fever: Literature Review and
Consensus Statement Pediatrics 2007

Tilmann Kallinich, MD=, Dieter Haffner, MD¥, Tim Niehues, MD-=, Kristina Huss, MDD+, Elke Lainka, MD=, Ulrich Neudorf, MD=,
Christof Schaefer, MDY, Silvia Stojanov, MD9, Christian Timmann, MD3, Rolf Keitzer, MD2, Huri Ozdogan, MDb, Seza Ozen, MD!

aDepartment of Pediatric Pneumology and Immunotogy, Charité Campus Virchow-Klintkum, Universitastsmedizin Serlin, Berin, Germany; bDepartrment of Pediatrics,
University Hospital Rostock, Rostock, Germany; sDepartment of Pediatric Oncology, Hematology and Immunalogy, Heinrich Heine University Disseldor, Diisseldosd,
Germany, “Department of Infectious Disezses and Immunology, Chifdren's University Hospital, Munich, Germany; *Department of Pediztrics, University of Duisburg-
Exsan, Duisburg, Germany; Pharmakovigilanz und Beratungszentrum fir Embryonzlitoxikologie, Berfiner Betrieb fir Zentrale Gesundheitfiche Aufgaben, Berlin, Germany;
sDepartment of Malecular Medicine, Bernhard Nocht institute for Tropical Medicine, Hamburg, Germany; hlerrahpasa Faculty of Medicine, University of istanbul,
Cerrahpasa, Turkey; 'Department of Pediatric Neghrology and Rheumatology, Faculty of Medicine, Hacettepe University, Ankara, Turkey

DOSIS COLCHICINA




Box 2 | Clinical sequelae of chronic inflammation in FMF

The chronic inflammation associated with FMF has
important deleterious clinical consequences.

= MNormocytic-normochromic anemia

1. MUTACION M694V Y M680V « Splenomegaly

» Growth retardation in children

2. MALA ADHERENCIA A COLCHICINA . pecreased bone density
Y REQUERIMIENTO DE ALTAS DOSIS * Mperecauaivoriie

» Depression and anxiety

= Female infertility, preterm deliveries
» Increased risk of heart disease

» Amyloid A amyloidosis

Los pacientes aunque tengan sus crisis controladas, pueden presentar
inflamacion subclinica (sin clinica). Por lo tanto, parece que la monitorizacion
mas util seria determinar la proteina SAA de manera periddica

Chronic inflammation in FmF: markers, risk factors, outcomes and therapy. Ben-Zvi Llan Z. Nat. Rev.
Rheumatol 2011
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Este paciente presentd una muy buena respuesta a la
colchicina con desaparicion de los episodios febriles y de
los sintomas articulares.

4

Comenzo sin embargo a presentar sintomatologia
gastrointestinal y en las analiticas de control (intercrisis)
seguia manteniendo reactantes de fase aguda elevados

(aumento de proteina SAA > 20mg/L)



¢ Hay que plantearse algun
cambio de tratamiento?



¢ Hay que plantearse algun cambio de
tratamiento?

. Lo importante es que han desaparecido los episodios de
fiebre y no hay que hacer caso a la analitica y no hay que
modificar ningun tratamiento

. Los sintomas gastrointestinales pueden ser por la
colchicina por lo que un aumento de dosis no estaria
iIndicado debido a los efectos adversos

. Hay que plantearse un cambio de tratamiento como el
inhibidor del receptor de IL-1 que esta indicado en casos de
FMF “resistente” a colchicina

. Hay que asociar corticoides de manera mantenida
. Las respuestas 2 y 3 son correctas
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Hasta un 5% de los casos no responden a colchicina, habiéndose
propuesto otros tratamientos alternativos como IFN-alfa, colchicina iv,
agentes bioldgicos inhibidores de TNF como infliximab, etanercept o

adalimumab, o bloqueantes de la IL 1

| FMF diagnosis ‘

l

| Start colchicine 1-1.2mg per day* }

Attacks Attacks
controlled uncontrolled
Measure attack-free Increase dose up to
SAA level 2-2.4mg per day¥
Attacks Attacks
Elevated Normal controlled uncontrolled
Increase dose up to Continue Measure & Increase dose or
2-2.4mg per day* treatment® attack-free add intravenous
SAA level treatment or IFN or
other preparations!

Elevated Nol

' { f
Measure attackfres Look for other Continue
SAA level causes of high treatmenits
SAA level

Neormal Elevated

Continue Look for other

treatment® causes of high
SAA level

A nuestro paciente se le
disminuyd la dosis de colchicina y
se inicid Anakinra® con muy
buena respuesta sobre la
inflamacion subclinica

Church LD et al . Hereditary auto-inflammatory disorders and biologics. Springer Semin Immun. 2006

Ozturk MA et al. Therapeutic approach to familial Mediterranean fever: a review update. Clin Exp Rheumatol 2011




pupds3 ‘puojazipg ‘21ul))

|D31dsol ‘02ipaliolg 0213SQUBDI(] 3P 0.3U3) ‘DIBO)OUNLUU] 3P QI21AJ3S ‘SDIDU3IdLapounIIuj 3 DI133W031) 3P DIIISQUBDIP pDPIUf
pupds3 ‘(34y3S) DILIDIPa4 DIG0]0IDWNAY 3P DjouDds3 PDPaLIoS

pupds3 ‘(d|3s) DIL13DIP2d DIB0J03I3{u| 2p DjOUDST PDPAI20S o

qOAJeD '| @ Z319d 0J1aUld Y ‘L ZOPUSW ‘W ‘suenf ‘W
‘eep|eN-uliey "y ‘.0i1awen zanbze|g *q ‘,IN831s01y |’ ‘qzadoT uouy °r
‘eOURZOT BIPSARES "I  ZOUNW OULISW Y ‘,ULdR|ed-13]0S d ‘4:qeADY OAJED D

9]Ua1iN23J 21qay e] ap od13nadela) alepioge |3 A jeldoualalip
od13sousgelp |8 91qos edLijelpad elfojojewnay ap pepaldos e| A
edLIjelPad eL80]0303)U| Sp pPepaldos e] 9p 0SUasU0) ap 03UaWndoQ

VId1Vid3d 3d VIONVdS3 NQIDVIDOSY

dleipadue/saiaings|a MM _r_x__‘_/_xrm_ .“A_H W

&N

o
¥

VIELYIQAd «SITVNY

[SIF

VIILYIQdSTTVNY




Score diagnostico de Gaslini (www.printo.it/periodicfever/)

Edad al inicio (meses).
Dolor abdominal: nunca (0), a veces (2), a menudo (2), siempre (3).
Aftosis: nunca (0), a veces (1), a menudo (1), siempre (2).

Dolor toracico: nunca (0), a veces (1), a menudo (1), siempre (1).
Diarrea: nunca (0), a veces (1), a menudo (2), siempre (3).
Historia familiar: si (1), no (0).

Pacients con fiebre periddica
(excluidas ofras causas incluida la neutropenia ciclica)

.

Score diagnostico

p Bajo riesgo (< 1.32)

|

e Seguimiento 6-12 meses

Alto riesgo (>1,32)

44— Test genético

Criterios de FMF
—  No el N
Disasien delon-eoiealos Persistencia o Resolucién o
P nuevos sintomas mejoria
| ¥ v A
Si < 2 dias 3.6 dias =7 dias l l
l voudios THERBEA Valorar test Seguimiento

> MEFV ‘MG/ l genético £-12 meses
Si

Esplenomegalia
No
MVE

Si test negatvo ——
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Unitat de Patologia Infecciosa i Immunodeficiencies de Pediatria.
Hospital Universitari Vall d'Hebron. Barcelona.

Gracias por vuestra
atencion!

-

WWWw.uplip.com



