SINDROME DE PFAPA: RELATO DE CASO

INTRODUCAO: A Sindrome de PFAPA (Syndrome of Periodic Feber, Aphthous
stomatitis, Pharingitis and Adenitis) € uma doenca rara, ndo genética, autoinflamatoria.
O inicio dos sintomas ocorre antes dos 5 anos de vida, sem ocorréncias de atrasos
no desenvolvimento estaturoponderal e psicomotor. O objetivo deste estudo foi
demonstrar a relevancia ao se fazer um bom diagnéstico clinico e diferencial diante
de uma entidade ainda pouco conhecida. Para tanto, foi utilizado relato descritivo e
narrativo seguida de reviséo bibliografica. DESCRICAO DO CASO: Mae de LMD, sexo
masculino, 3 anos, foi a procura do ambulatério de pediatria porque ja era a terceira
vez que o seu filho apresentava queixas de febre alta de 40°C, de inicio subito por
mais de 3 dias, sem respostas aos antitérmicos associados a clinica de
faringoamigdalite. Com intervalos de 3 semanas entre 0s episodios. Ao exame
observou-se aftas na mucosa jugal, orofaringe hiperemiada, adenopatia cervical e
febre. Restante do exame fisico normal. Crescimento e desenvolvimento adequados
para a idade. Hemograma, VHS e PCR normais. Optado de realizar corticosteroide
em dose Unica, com melhora expressiva do quadro. DISCUSSAO: Apos descartar o
diagndstico de amigdalites infecciosas de repeticao, a suspeita de PFAPA ficou mais
evidente quando os critérios diagndsticos de Marshal foram utilizados. Estes séo:
Febres recorrentes que comecaram antes dos cinco anos; ter, pelo menos, um dos
seguintes sinais: estomatite aftosa, linfoadenopatia cervical, faringite; Exclusdo dos
diagnosticos de neutropenia ciclica e sindrome da hiperimunoglobulinemia D;
Auséncia de sintomas entre os episédios; Desenvolvimento normal.

CONCLUSAO: E importante fazer o diagndstico diferencial com infeccBes
respiratérias de repeticdo, que sdo recorrentes, mas ndo apresentam periodicidade
como a Febre Mediterranica familiar, sindrome de Hiper-IgD entre outras. Por fim, o
diagndstico de PFAPA é de exclusédo e o subdiagnéstico, pode impactar no cotidiano

familiar e prejuizos escolares e no lazer para a crianca.
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