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Resumo

Objetivo: Apresentar informagdes sobre o diagnostico e tratamento da sindrome PFAPA na Atengao
Primaria a Saude. Métodos: Revisao sistematica de literatura baseada na recomendagéo PRISMA
e realizada nas bases de dados Scielo, Lilacs, Medline, IBECS e PubMed, incluindo estudos
publicados no periodo de 2004 a 2018, além da consulta a outros documentos especificos da
sindrome PFAPA. Resultados: Apds busca e selegao, foram incluidos 31 artigos. Avaliacao e
Diagnéstico: A sindrome PFAPA acomete principalmente criangas, sendo caracterizada por febre
peridédica acompanhada por faringite, estomatite aftosa e/ou adenite cervical. Seu diagnéstico
é clinico e por excluséo, baseado em critérios estabelecidos. Recomendacoées: Os episddios
costumam responder a prednisona e, em graus variaveis, a cimetidina e colchicina. Casos refratarios
e acompanhados de hipertrofia tonsilar sdo candidatos a tonsilectomia, devendo ser encaminhados
a avaliagéo otorrinolaringologica.
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Abstract

Objective: To present information about the diagnosis and treatment of PFAPA syndrome in Primary
Health Care. Methods: Systematic review of literature based on the PRISMA recommendation and
carried out in the Scielo, Lilacs, Medline, IBECS and PubMed databases, including studies published
from 2004 to 2018, in addition to consulting other PFAPA syndrome specific documents. Results:
After search and selection, 31 articles were included. Assessment and Diagnosis: PFAPA syndrome
affects mainly children and is characterized by periodic fever accompanied by pharyngitis, aphthous
stomatitis and/or cervical adenitis. Its diagnosis is clinical and by exclusion, based on established
criteria. Recommendations: The episodes usually respond to prednisone and, in varying levels,
cimetidine and colchicine. Refractory cases and accompanied by tonsillar hypertrophy are candidates
for tonsillectomy, and should be referred to otorhinolaryngological evaluation.
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Sindrome PFAPA

Resumen

Objetivo: Presentar informaciones sobre el diagndstico y tratamiento del sindrome PFAPA en la Atencién Primaria a la Salud. Métodos: Revision
sistematica de literatura basada en la recomendacion PRISMA y realizada en las bases de datos Scielo, Lilacs, Medline, IBECS y PubMed, incluyendo
estudios publicados en el periodo 2004 a 2018, ademas de la consulta a otros documentos especificos del sindrome PFAPA. Resultados: Después
de la busqueda y seleccion, se incluyeron 31 articulos. Evaluacion y Diagnéstico: El sindrome PFAPA acomete principalmente nifos, siendo
caracterizada por fiebre periddica acompafada por faringitis, estomatitis aftosa y/o adenitis cervical. Su diagndstico es clinico y por exclusion,
basado en criterios establecidos. Recomendaciones: Los episodios suelen responder a la prednisona y, en grados variables, a la cimetidina y
colchicina. Los casos refractarios y acompafados de hipertrofia tonsilar son candidatos a tonsilectomia, debiendo ser encaminados a la evaluacion
otorrinolaringolégica.

Palabras clave: Fiebre Recurrente; Faringitis; Estomatitis Aftosa; Linfadenitis; Atenciéon Primaria de Salud

Introducao

Asindrome Periodic Fever, Aphthous Stomatitis, Pharyngitis and Cervical Adenitis (PFAPA) foi descrita
em 1987 por Marshall et al., sendo denominada sindrome de Marshall. Em 1989, essa designacao foi
alterada para o acrénimo FAPA e, posteriormente, para PFAPA, enfatizando a febre periddica, principal
manifestacao clinica.’

E caracterizada por episddios recorrentes de febre alta, acompanhada de estomatite aftosa, faringite e
adenite cervical.2 Afeta principalmente criangas por volta dos 4 anos de idade, porém, o inicio dos sintomas
pode ocorrer desde os primeiros meses de vida até os 12 anos.® Embora mais comum na infancia, a
sindrome PFAPA vem sendo descrita em adultos nos ultimos anos, manifestando-se na segunda década
de vida, sendo o diagndstico realizado na terceira década.*®

Aetiopatogénese da sindrome PFAPA ainda é desconhecida, havendo inumeras hipoteses infecciosas
e imunoinflamatoérias.>®

Estudos demonstram que pacientes com sindrome PFAPA possuem altos niveis de citocinas
pro-inflamatérias e aumento de citocinas reguladoras da migracgao linfocitaria. Isso sugere uma
etiopatogénese imunoinflamatdria, havendo desregulagéo imunoldégica com continua ativagéo de citocinas
pro-inflamatérias e redugao de citocinas anti-inflamatoérias.®

A sindrome PFAPA se assemelha com quadros de faringotonsilites, atendidas frequentemente na
atencao primaria, sendo necessario o diagnéstico diferencial entre essas condigdes.

O objetivo deste estudo é apresentar a sindrome PFAPA, abordando aspectos relacionados ao
diagnéstico e tratamento em criangas e adultos na Atencao Primaria a Saude.

Métodos

Trata-se de um estudo de revisao sistematica de literatura baseado nos Preferred Reporting ltems
for Systematic Reviews and Meta-Analyses (PRISMA), sendo a busca dos estudos realizada nas bases
de dados Scielo, Medline, Lilacs, PubMed e IBECS, além da consulta a dois manuais®'® da Interamerican
Association of Pediatric Otorhinolaryngology (IAPQO) sobre a sindrome PFAPA e a inclusdo dos critérios
diagnosticos da sindrome PFAPA de Thomas et al.' e Lawton.™
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Na revisao sistematica foram utilizados os descritores “Febre Recorrente”, “Faringite”, “Estomatite
Aftosa” e “Linfadenite” dos Descritores de Ciéncias da Saude (DeCS) em portugués, inglés e espanhol
para as bases SciELO, Lilacs, Medline e IBECS. A busca foi realizada pela associagao dos descritores
através do operador boleano AND nessas quatro bases de dados. Para a base PubMed foram utilizados
os descritores apenas em inglés “Relapsing Fever”, “Periodic fever”, “Pharyngitis”, “Stomatitis, Aphthous” e
“Lymphadenitis” da Medical Subject Headings (MeSH) por meio da seguinte associagdo com os operadores
boleanos OR e AND: “Relapsing Fever” OR “Periodic fever” AND “Pharyngitis” AND “Stomatitis, Aphthous”
AND “Lymphadenitis”.

A revisao foi realizada em marcgo de 2018, tendo como critérios de inclus&o artigos publicados entre
2004 a 2018, em inglés, portugués e espanhol, que abordassem o diagndstico e tratamento da sindrome
PFAPA. Os critérios de exclusdo foram cartas a editores, teses, monografias, disserta¢des, artigos de
opinido e estudos que abordassem apenas a patogénese da sindrome.

O nivel de evidéncia cientifica dos estudos da reviséo sistematica e outras referéncias consultadas
foi classificado pelo Nivel de Evidéncia por Tipo de Estudo - Oxford Centre for Evidence-Based Medicine.

Resultados

Na revisao sistematica, aplicando-se os critérios de inclusdo, encontraram-se 124 artigos. Apos a
exclusdo de artigos duplicados da mesma base de dados e entre bases distintas, alcangou-se o total de 99
artigos para a leitura dos resumos. Pela leitura dos resumos, 60 artigos foram excluidos por englobarem
predominantemente a patogénese da sindrome PFAPA, atingindo 39 artigos para a leitura completa do texto.
Apos essa leitura, 8 artigos foram excluidos por ndo abordarem o diagnéstico e tratamento da sindrome
PFAPA, chegando-se ao total de 31 artigos inclusos na revis&o sistematica. Abaixo apresentamos as etapas
de selecgao dos artigos (Figura 1).

De acordo com a contribuigdo dos estudos quanto ao diagndstico e/ou tratamento da sindrome
PFAPA, a classificagdo dos niveis de evidéncia foi realizada de forma separada (Quadros 1 e 2).

Avaliacao e Diagnéstico

A sindrome PFAPA é caracterizada por episodios de febre recorrente associada a estomatite
aftosa, faringite e adenite, ocorrendo, frequentemente, por volta dos quatro anos de idade.® Entretanto, as
manifestagdes podem ocorrer desde os primeiros meses de vida até os 12 anos.36131°

A febre é de carater recorrente a cada duas a 12 semanas, de 39° a 40°C, com duracao de trés a
seis dias. Nos intervalos afebris o0 paciente encontra-se assintomatico.5'416

Quanto a estomatite aftosa, as lesdes se localizam predominantemente na regido anterior da cavidade
oral, s&o menores que 3 mm, em pequenas quantidades e poupam as gengivas. Essas caracteristicas
permitem excluir outras condicées que apresentam aftas, como a herpangina e a gengivoestomatite
herpética.t%1017

A adenite € uma manifestagao frequente, de acometimento cervical, com ganglios pequenos, moveis
e comumente a Ultima manifestacao a regredir.®14
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Figura 1. Fluxograma de selegao dos artigos conforme a recomendagéao PRISMA.

Afaringite esta presente em quase todos os pacientes, geralmente com hiperemia difusa nas regides
palatal e tonsilar, podendo ou ndo ser exsudativa.5910.13-16.18,19

Além dessas manifestagoes tipicas, existem outras atipicas, como dor abdominal, cefaleia, artralgia,
mialgia, astenia, fadiga, erupgdo cutanea, Ulceras genitais e edema facial.'®16.19-23

Geralmente, os pacientes ndo possuem infecgao respiratoria e mantém-se saudaveis entre os episodios
da sindrome, sem prejuizo nos processos de crescimento e desenvolvimento, no caso de criangas.®®

O diagnostico é baseado em critérios estabelecidos e exclusao de outros diagnésticos diferenciais.
Assim, destacam-se os critérios diagnésticos de Thomas et al.," modificados para os critérios de Lawton,?
que, por sua vez, apresenta os critérios de exclusao da sindrome’ (Quadros 3 e 4).

Os critérios de Thomas et al.' apresentam alta sensibilidade, porém outras doengas sao diagnésticadas
errbneamente, o que torna importante os critérios de Lawton' pelo carater exclusivo dessas doencas.?

Os principais diagndsticos diferenciais da sindrome PFAPA encontrados com maior frequéncia na
atencgao primaria sédo as faringotonsilites. Sdo infecgdes autolimitadas restritas as tonsilas, faringe, uvula,
palato mole e aos linfonodos do anel de Waldeyer. Varios microorganismos estéo envolvidos: virus, bactérias
aerdébias (Streptococcus do grupo A) e anaerdbias, Mycoplasma, Toxoplasma e Candida sp.?®
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Quadro 1. Classificacdo do nivel de evidéncia dos estudos em relagé@o ao diagndstico.

Estudo por Primeiro Autor Grau de Recomendacao Nivel de Evidéncia Base de Dados Ano de Publicacao
Padeh et al.® B 2B PubMed 2008
Fonseca et al.® B 3A Lilacs 2005
Silber® D 5 IAPO 2007
Silber® D 5 IAPO 2005
Thomas et al.™ A 1B PubMed 1999
Lawton' A 1B UpToDate 2008
Tasher et al.™ A 1B Medline 2006
De Cunto et al.™ C 4 PubMed 2010
Sampaio e Marques'® C 4 PubMed 2011
Rigante et al.™® A 1B PubMed 2016
Feder e Salazar'” B 2B PubMed 2010
Krol et al.'® A 1B Medline 2013
Hofer et al.™® B 2B PubMed 2014
Scattoni et al.®° B 3B PubMed 2014
Khodaghalian et al.?! B 3B PubMed 2013
Li et al.? B 3B PubMed 2011
Cantarini et al.?® B 2B PubMed 2012
Farsvoll et al.?* B 2B PubMed 2012
Wurster et al.®® B 2B PubMed 2011
Pinto et al.*! B 3B Medline 2006

Quadro 2. Classificagdo do nivel de evidéncia dos estudos em relagao ao tratamento.

Estudo por Primeiro Autor Grau de Recomendacao Nivel de Evidéncia Base de Dados Ano de Publicacao
Lantto et al.” B 2B PubMed 2016
Silber® D IAPO 2007
Silber'® D 5 IAPO 2005
Tasher et al.™ C 4 Medline 2006
Sampaio e Marques® B 2B PubMed 2011
Rigante et al."® A 2A PubMed 2016
Hofer et al.™® B 2B PubMed 2014
Vanoni et al.?® A 1A PubMed 2016
Butbul Aviel et al.?” A 1B PubMed 2016
Ciriza Barea et al.?® C 4 IBECS 2011
Wurster et al.?® B 2B PubMed 2011
Dusser et al.%° B 2B PubMed 2016
Tasher et al.%! B 2B PubMed 2008
Stagi et al.*? B 2B PubMed 2014
Licameli et al.®® B 3B PubMed 2012
Erdogan et al.® B 2B PubMed 2015
Garavello et al.® B 2A PubMed 2011
Pignataro et al.®® B 3B PubMed 2009
Garavello et al.” B 3B PubMed 2009
Licameli et al.®® C 4 PubMed 2008
Wong et al.® B 2B PubMed 2008
Renko et al.*° B 2B Medline 2007
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Quadro 3. Critérios diagndsticos de Thomas et al.™ (1999).

1. Febre regularmente recorrente com inicio antes dos 5 anos de idade.

2. Sintomas, na auséncia de infecgéo respiratdria superior com pelo menos um de: estomatite aftosa, adenite cervical e faringite.
3. Excluséo de neutropenia ciclica.

4. Auséncia de sintomas entre os episodios.

5. Crescimento e desenvolvimento adequados.
Fonte: Thomas et al."

Quadro 4. Critérios diagndsticos modificados de Lawton (2008).

1. Trés ou mais episddios documentados de febre, de duragéo néo superior a 5 dias e ocorrendo em intervalos regulares de 3 a 6
semanas.

2. Faringite e/ou adenopatia cervical dolorosa e/ou aftas orais.
3. Auséncia de sintomas e crescimento e desenvolvimento adequados entre os episodios.
4. Resolucao dos sintomas com uma dose Unica de prednisolona ou equivalente.

Critérios de Exclusao

1. Neutropenia imediatamente antes ou durante as crises.

2. Sintomas atipicos importantes durante a maioria dos episodios (ex: tosse, coriza, dor abdominal grave, diarreia grave, rash, artrite,
déficits neurolégicos).

3. Persisténcia da elevagao dos pardmetros laboratoriais da fase aguda entre os episodios.

4. Histodria familiar de febre recorrente.
Fonte: Lawton'?

Cerca de 50% das faringotonsilites sao virais, principalmente em criangas menores de dois anos.
Destaque é feito para a herpangina, causada pelo virus coxsakie A, com vesiculas nas tonsilas, pilares
anteriores, palato e faringe, que se rompem e formam pequenas aftas dolorosas.?®* Embora essas leses
ocorram na sindrome PFAPA, possuem caracteristicas distintas.

Nas faringotonsilites bacterianas, destaca-se o Streptococcus do grupo A. O pico de incidéncia é no
inverno e primavera, acometendo criancas e adolescentes, sendo infrequente em menores de trés anos.
Apresenta instalagdo aguda de faringite, odinofagia, febre alta, cefaleia e dor abdominal. O exame fisico
revela hiperemia faringotonsilar; exsudato nao é obrigatdrio e pode haver adenopatia cervical.®

Embora as faringotonsilites possuam caracteristicas compativeis com a sindrome PFAPA, essa tem
maior niumero de episodios recorrentes do que as faringotonsilites. Nao apresenta instalagcao insidiosa
como as faringotonsilites virais. Acomete, na maior parte dos casos, criangas menores de cinco anos em
comparagao com a faringotonsilite bacteriana, que afeta frequentemente a faixa etaria de 5 a 15 anos.
Além disso, os episddios da sindrome PFAPA nao ocorrem predominantemente no inverno, como as
faringotonsilites.

Devemos considerar na suspeita de sindrome PFAPA pacientes com histérico de culturas de secrecao
de orofaringe negativas e antibioticoterapia para faringotonsilite bacteriana, sem resolug¢do.?? Quando
disponivel, devemos solicitar cultura de secregao tonsilar em dois episddios diferentes e nao sucessivos.®°

Embora mais prevalente na infancia, estudos apontam a ocorréncia da sindrome em adultos, sem
predominéncia entre os géneros, sendo uma hipotese diagndstica principalmente em adultos com episodios
inexplicados de febre recorrente.>®
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Em adultos, € comum a histéria de manifestagbes da sindrome na infancia, com resolugao e retorno na
idade adulta por volta da segunda década de vida, ocorrendo o diagndstico geralmente na terceira década.
O quadro clinico é semelhante ao das criangas, porém com variagdes quanto ao numero e duragio dos
episodios febris e na quantidade de manifestacbes associadas a febre, sendo que as criangas apresentam
mais manifestacdes associadas aos episddios febris do que os adultos.>823

Recomendacoes

O tratamento de escolha séo os corticoides, especialmente a prednisona, por trés a cinco dias. O
periodo de melhora varia entre os estudos, porém ocorre apds a administragdo da primeira ou segunda
dose da medicacgao. Entretanto, um problema da corticoterapia é a reducéo do intervalo entre os episédios
febris, além de nao prevenir futuros episédios da sindrome PFAPA. Mesmo assim, o uso do corticoide
apresenta 6timos resultados em muitos estudos.®10.13.15.19.26-28

Dessa forma, o estudo de coorte internacional de Hofer et al."® demonstrou rapida resolugéo dos
episodios febris em 93 de 147 pacientes com sindrome PFAPA apés dose Unica de corticoide, sendo que
46 pacientes apresentaram resposta parcial e oito ndo responderam a corticoterapia.

Estudo de coorte de Tasher et al.”® mostrou que em 51 de 54 pacientes com sindrome PFAPA houve
rapida resolugao dos episodios febris, em média de 10 horas, apds a administragdo de uma dose Unica
baixa de prednisona. Igualmente, Wurster et al.?® demonstraram, em uma coorte de 60 pacientes, que dos
44 individuos tratados com corticoide, 37 apresentaram resposta eficaz ao tratamento.

Porém, para os pacientes n&o respondedores a corticoterapia, uma alternativa é a cimetidina, que
parece aumentar a sintese de inferferon, além de modular a liberagao de citocinas e fator quimiotatico de
leucdcitos envolvidos na sindrome PFAPA.®'® Estudo de Wurster et al.?® demonstrou no acompanhamento
de 59 individuos de uma coorte de 60 pacientes com sindrome PFAPA, que, dos 25 tratados com cimetidina,
seis apresentaram resultados eficazes na resolugéo dos episédios febris; seis pacientes obtiveram resultados
moderados e 13 foram ineficazes.

A reducao dos episédios da sindrome pode ser alcangada pela colchicina.'® Seu uso profilatico é
baseado nas semelhancas clinicas e laboratoriais entre a sindrome PFAPA e a febre familiar do mediterraneo,
além da experiéncia no tratamento dessa com a colchicina. Geralmente, € bem tolerada pelos pacientes.?:2730

Aviel et al.?” mostraram em estudo controlado com colchicina redugao significativa nos epsiédios febris
em 18 pacientes com diagnostico de sindrome PFAPA. Estudo observacional de Tasher et al.3' demonstrou,
entre nove pacientes com episédios da sindrome tratados com colchicina, que oito apresentaram redugao
dos episddios, aumentando o intervalo de 1,7 para 8,4 semanas em média. Apenas um paciente nao
apresentou mudanga na frequéncia dos episodios.

Outra opcao € a suplementacao de vitamina D. Muitos pacientes com sindrome PFAPA possuem
niveis séricos baixos de vitamina D e sua suplementagao reduz o numero e a duragao dos episédios da
sindrome, como apresentado pelo estudo de caso-controle de Stagi et al.,*? no qual os pacientes receberam
suplementacado de 400 Ul de vitamina D, com redugao dos episédios febris. Nesse estudo, a maioria
dos pacientes possuiam niveis baixos de vitamina D, sugerindo a hipovitaminose D como fator de risco
para sindrome PFAPA. Entretanto, mais estudos sdo necessarios para definir o papel da vitamina D na
terapéutica da sindrome PFAPA.%
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Abaixo, apresentamos as medicacgdes para a Sindrome PFAPA (Tabela 1).

Tabela 1. Medicacdes e posologias indicadas para a Sindrome PFAPA.

Medicacao Posologias - Criancas Posologias - Adultos

Prednisona 1 a 2 mg/kg/dia, por 3 a 5 dias 20 mg/dia, por 3 a 5 dias

Cimetidina 20 a 40 mg/dia, 1 a 2 vezes ao dia, por6 a8 meses 200 mg/dia, 1 a 2 veses ao dia, por 6 a 8 meses
Colchicina 0,5 a 1,0 mg/dia 0,5 a 1,0 mg/dia

Outra abordagem em pacientes nao responsivos a farmacoterapia e com hipertrofia de tonsilas é
a tonsilectomia. Muitos estudos relatam reducdo do numero de episddios ou até resolugdo completa da
sindrome PFAPA com essa abordagem.?:26:29.33-39

Assim, Renko et al.,*° em estudo randomizado envolvendo 26 pacientes com sindrome PFAPA,
demonstraram que no grupo de caso de 14 pacientes submetidos a tonsilectomia houve desaparecimento
imediato da sindrome. No grupo controle de 12 pacientes, a sindrome desapareceu espontaneamente em
seis pacientes no periodo de seis meses.

Em estudo prospectivo, Licameli et al.3® acompanharam, por seis meses, 102 pacientes com sindrome
PFAPA submetidos a tonsilectomia e verificaram resolugédo completa em 99 pacientes logo apds a cirurgia;
um paciente apresentou resolucao seis meses mais tarde, um permaneceu apresentando episédios febris
e um foi diagnosticado com outra doenca.

Encaminhamento

Deve ser feito preferencialmente a otorrinolaringologia em casos de falha terapéutica e hipertrofia
tonsilar.
Abaixo, apresentamos uma proposta de fluxograma para manejo da sindrome PFAPA (Figura 2).

Discussao

Aetiologia da sindrome PFAPA é desconhecida, havendo hipéteses infecciosas e imunoinflamatérias.558
Entretanto, estudos recentes apontam maior tendéncia imunoinflamatéria em razao da recorréncia de
episédios idénticos 591023

As citocinas mais elevadas durante os episddios febris na sindrome sao o interferon gama, TNF alfa
e IL-6, existindo a possibilidade de uma resposta imune anormal contra micro-organismos comensais da
regido tonsilar e mucosa oral.® Porém, mais estudos sdo necessarios para definir a etiologia da sindrome.

Além da semelhanga com as faringotonsilites, a sindrome PFAPA possui outros diagndsticos
diferenciais, embora menos frequentes em nosso meio, destacando-se a neutropenia ciclica, febre familiar
do mediterraneo, sindrome de hipergamaglobulinemia D e artrite reumatoide juvenil sistémica.®%1041

A neutropenia ciclica apresenta episoddios febris antes dos cinco anos de idade, com duracéao
semelhante a sindrome PFAPA. Entretanto, a recorréncia episodica da febre acarreta em prejuizo
pondoestatural nas criancas, o que nao ocorre na sindrome PFAPA. Encontramos aftas nas gengivas e
esplenomegalia em alguns casos. A linfadenomegalia € incomum.®10.15
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Figura 2. Proposta de fluxograma para diagnéstico e conduta da sindrome PFAPA na Atengéo Primaria a Saude

A febre familiar do mediterraneo acomete, principalmente, turcos, arménios, judeus e arabes. Pode
ocorrer apos os cinco anos com episédios febris recorrentes e acompanhados de poliserosite, como
peritonite e pleurite. Pode haver dor abdominal intensa e manifestagdes articulares. Entretanto, nao
encontramos faringite e aftas.®'s
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A sindrome de hipergamaglobulinemia D acomete principalmente criangas de ascendéncia
holandesa. A febre apresenta episédios recorrentes antes de um ano de idade, com prédromos de dor
abdominal, diarreia, vébmitos e poliartralgia. Pode cursar com exantema petequial ou eritematoso e
hepatoesplenomegalia. Durante os episédios febris, os niveis séricos de IgD encontram-se elevados.®%10.15

A artrite reumatoide juvenil sistémica apresenta febre com duracdo de semanas, linfadenopatia
generalizada e hepatoesplenomegalia. A avaliagao complementar inclui fator reumatoide positivo e Fator
Antinuclear (FAN) positivo.®1013

Assim, quando disponiveis, alguns exames complementares podem auxiliar na exclusdo dessas
doencas e incluem hemogramas seriados, dosagens de imunoglobulinas séricas (IgA, 1gG, IgM, IgE e
IgD), Velocidade de Hemossedimentagao (VHS), Proteina C Reativa (PCR) e FAN.%1°

Os hemogramas ajudam a excluir a neutropenia ciclica, podendo, na sindrome PFAPA, apresentar
discreta leucocitose.®'®'s O VHS é normal e a PCR inferior a 10 mg/dL. O FAN pode ser positivo em cerca
de 20% dos casos, porém, quando negativo, o VHS e a PCR encontram-se aumentados. Além disso,
sorologias para citomegalovirus, herpes e virus Epstein-Barr devem ser realizadas pelo menos em um
episodio na suspeita de sindrome PFAPA 210

Apesar do numero de publicagdes sobre a sindrome PFAPA aumentar ultimamente, a sindrome é
pouco conhecida, o que prejudica seu diagndstico e prolonga a angustia de pacientes.' Por isso, este
estudo buscou contribuir com a pratica de médicos da atengao primaria, divulgando a sindrome PFAPA e
seu manejo.

Pontos chave

1. Cogitar a possibilidade de sindrome PFAPA em todo paciente com episddios febris recorrentes
de causa desconhecida;

2. Considerar as diferencas entre as faringotonsilites e a sindrome PFAPA;

3. Respeitar os critérios diagnésticos da sindrome PFAPA,;

4. Encaminhar a otorrinolaringologia os pacientes nao responsivos a terapéutica e com hipertrofia
tonsilar.
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