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SINDROMUL MARSHALL SAU PFAPA - PREZENTARE DE CAZ
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Rezumat: PFAPA este 0 boala cronica cu debut dupa varsta de 2 ani, manifestandu-se cu febra
periodica (durata 3-7 zle) acompaniata de afte, faringita si adenopatie. Pacienyii sunt asimptomatici
ntre pusee, impunandu-se excluderea altor afecriuni (infecfia streptococica) Tnainte de confirmarea
diagnosticului. Raspunsul la tratament confirma diagnosticul. Prezentam cazul unui baiesel Tn varsta de
17 luni cu febra recurenta (debut la 1 an) primind constant antibiotice. La prima evaluare Tn serviciul
nostru (17 luni) acesta prezenta hiperpirexie si disfonie; examenul obiectiv a evidensiat congestie
faringiana cu depozte albicioase amigdaliene; investigayiile au relevat leucocitozai cu limfo-monocitozi.
S-a suspectat mononucleoza infecfioasd, fara confirmare serologica. Sub antitermice evolusia a fost
favorabild (afebrilizare dupd trei zile). Tn evolusie pacientul a prezentat 5 episoade de febrd ce a remis
prompt dupa steroizi po dozi unica. Examenul obiectiv a evidensiat congestie faringiand, exudatul
faringian fiind constant negativ. Particularitatea cazului: varsta mica de debut a bolii.

Abstract: PFAPA is a chronic condition, typically starting after 2 years old, in which fever occurs
periodically (lasts for 3-7 days), accompanied by aphthous-like ulcers, pharyngitis and/or cervical
adenitis (cervical lymfadenopathy).The patients have no clinical symptoms between episodes and it is
required to exclude all other diseases (a Streptococcus infection) before confirming the diagnosis. The
dramatic response to the treatment helps diagnosing PFAPA. We are presenting the case of a 17-month-
old male patient, with the personal history of recurrent episodes of fever (onset at the age of one), who
constantly received antibiotherapy. On the first examination of the patient in our service (at the age of
17 months) he presented hyperpyrexia and dysphonia; physical examination showed pharyngeal tonsils
congested with hyperemia, white patches on the bilateral tonsils. Laboratory investigations performed at
that time revealed leukocytosis with lymphomonocytosis. Suspicion was raised on infectious
mononucleosis, but it was without serological confirmation. The child received only antipyretic
treatment with favourable outcome (the patient had no fever after three days of evolution). Subsequently,
the patient presented other 5 episodes of fever which disappeared after one dose of steroids. After 4-5
hours the fever disappeared. Physical examination showed pharyngeal congestion, the throat swab
being constantly negative. The particularity of the case lies on the onset of the syndrome PFAPA onto a
very small patient.

INTRODUCERE

PFAPA este un sindrom ce consta Tn episoade
recurente de febra, faringita, stomatita aftoasa si limfadenopatie
cervicala.(1) Ocazional, poate exista exudat (depozite abe pe
amigdale).(2) Frecventa PFAPA nu este cunoscuta, dar pare a fi
cel mai frecvent sindrom de febra recurenta care nu se datoreaza
unei infectii.(3) Atat barbatii cat si femeile si toate grupurile
etnice pot si prezinte PFAPA. De obicel, PFAPA debuteazi in
prima copildrie ntre varstele de 2 si 5 ani.(4) Niciun defect
genetic nu afost gasit in PFAPA cu toate ci uneori aceasta boala
apare la mai mult decét unul dintre membrii familiel.(5) PFAPA
nu are etiologie infectioasa, de aceea aceasta boald nu este
contagioasi;(6) cu toate acestea, episoadele febrile sunt asociate
cu leucocitoza si cresterea valorilor VSH si CRP.(7) Afectiunea
este Tncadrata ca si boaa autoinflamatorie.(8) Tn cazurile fara
prezentare clasica este necesara excluderea altor cazuri de febra
recurenta.(9) (amigdalita recurenta, boli infectioase, artrita
juvenila idiopatica, boala Behcet, neutropenie ciclica, febra
mediteraneana familiala si sindrom de hiperglobulinemie D).(10)
Boala poate dura cativa ani, dar, de obicel, se rezolva spontan Tn
a 2-a decadi de viata. Tn evolugie, intervalul dintre episoade

creste. Copiii cu PFAPA continud si se dezvolte normal.

Folosirea steroizilor la debutul episoadelor febrile le poate scurta
si, de asemenea, poate reduce timpul pana la aparitia unui nou
episod.(11) De obicel, febra raspunde inconstant |a acetaminofen
si medicatia antiinflamatorie nesteroidiana (ibuprofenul).(12)
Studiile au aratat ca folosirea cimetidinei si/sau colchicinei poate
preveni aparitia unor viitoare episoade la aproximativ o treime
din copii.(13) Céteva studii au aritat ci tonsilectomia poate
vindeca PFAPA.(14) Episoadede pot afecta calitatea vietii
copiilor si familiei datorita absenteismului scolar.(15)

PREZENTARE DE CAZ

Prezentam cazul unui baietel Tn varsta de 1 an si 5 luni,
din mediul urban, care s-a prezentat la Clinica Polisano Talmaciu
pentru febra si moderata disfonie (din afirmatiile mamei, copilul
e cvasi-permanent disfonic). Din antecedentele personale
fiziologice ae copilului mentionam: baietelul provine dintr-o
sarcind cu evolutie fiziologica, rang 1, nascut la vérsta
gestationald de 9 luni in Maternitatea Sibiu, nastere spontana,
prezentatie craniana, Gn=3995 g, Tn=57cm, Apgar=9, icter
fiziologic, externat din Maternitate la 3 zle. Copilul a fost
alimentat natural timp de 5 luni, diversificat corect la 5 luni,
ablactat la varsta de 13 luni. Tn prezent este alimentat la masa
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adultului. Din antecedentele heredocolaterale retinem: bunicul
matern cu diabet zaharat tip 1l (fara episoade de febra recurenta
in familie). Antecedente personale patologice: un episod de
enterocolitd acuta la varsta de 6 luni ce a necesitat internare, un
episod de brongiolita acuta la 11 luni, 5 episoade de faringo-
laringita acuta (céte un episod/4-5 siptamani Tncepand cu véarsta
de 1 an). Tn contextul episoadelor de faringo-laringita acuta,
pacientul a primit terapie cu Dexametazona i.m. si antibioterapie.
Este interesant de remarcat ca de fiecare data febra s-a remis
prompt, la 3-4 ore de la administrarea corticoterapiei i.m., chiar
anterior initierii antibioterapiei. Imunoprofilaxia a fost complet
efectuatd (ultimul vaccin la varsta de 1 an si 3 luni -ROR).
Profilaxia rahitismului: corect efectuata, Vigantol oel picaturi, 2
pic/zi p.o. Dezvoltarea neuro-psihomotorie este corespunzatoare
véarstei: tine capul la 3 luni, sta Tn sezut fara sprijin la 6 luni,
merge la 11 luni. Dezvoltare ponderala buni: Gn=2995g,
Greutate la 6 luni = 7400g, G actuala =11 Kg.

Prima consultatie in serviciul nostru a fost ocazionata
de reaparitia febrei (40°C) la finele terapiel de 7 zile cu Keflex
po, antitermice si antiinflamatoare nesteroidiene. Examenul
obiectiv a evidentiat: stare generala medie, stare de constienta
pastrata, febra (40°C), G= 11 Kg, tegumente si mucoase palide,
eruptie macul o-papul o-eritematoasa diseminata la nivel cervica
si torace superior, tesut celular subcutanat normal reprezentat,
ganglioni localizati |atero-cervical bilateral cu diametrul <5 mm,
mobile si nedureroase; bose frontale, fontanela anterioara
punctiforma, sistem articular integru si mobil; sistem muscular
normoton si normokinetic; aria matitatii cardiace n limite
normale, zgomote cardiace ritmice, AV= 130/min (in contextul
febrel), puls periferic perceptibil, moderata disfonie, torace
normal conformat, murmur vezicular Tnnasprit, fara raluri
pulmonare supraadaugate, frecventa respiratorie 32/min, faringe
congestionat cu depozite abicioase pe amigdae bilatera,
abdomen suplu si nedureros la palpare, ficat palpabil a2 cm sub
rebord, splina nepalpabila, tranzit intestinal prezent, scaune de
consistenta normala, rinichi nepapabili, mictiuni spontane, urini
ce nu pateaza scutecul; sistem nervos central - fara redoare de
ceafd; ROT si reflexe cutanate fiziologice. Investigatiile de
laborator au relevat: pe plan hematologic: leucocitoza (L=
24.810/mm°) cu limfo-monocitoza (Ly= 40,7%, Mo= 19,8%),
Hgb =115 g/dl, VEM = 71,1 fL, CHEM =33,3 g¢/dI; bilant
inflamator: proteina C reactiva = 1,19 mg/dl (VN < 0,5); bilant
martial: sideremie = 9 pg/dl; glicemie = 83mg/dl; bilant hepatic:
TGP = 43Ul/l; Cdciu seric total =10,1 mg/dl, Magneziu seric
=2,23 mg/dl; bilant infectios: Ac. IgM-VCA anti Epstein-Barr
negativ; uroculturd sterila; imunograma sangvina: IgA = 52
mg/dl (V.N.=21-291), IgG = 1001 mg/dl (V.N.= 475-1210), IgM
=249 mg/dl (41-183); examen de urina: densitate= 1015, pH= 7,
eritrocite si proteine negativ; sediment cu rare leucocite.

Tratament si evolugie. A primit doar terapie antitermica
(acetaminofen alternativ cu Ibuprofen) cu afebrilizare dupa 3
zile. Revenirea in clinica noastra a avut loc dupa o luna in
conditii de febra, examenul obiectiv evidentiind faringe
hiperemic cu amigdale congestionate si hipertrofice. Exudatul
faringian a fost negativ. Tn contextul suspiciunii de puseu
PFAPA, s-a incercat initierea terapiei cu Prednison (1 mg/Kg
corp p.o doza unica), terapie pe care mama a refuzat-o (teama de
efectele adverse). Pacientul nu a primit tratament antibiotic
(exudat faringian negativ), ci doar antitermice ca si la episodul
anterior; febra a remis dupa 3 zile. La a-3-lea episod de febra
asociat cu congestie faringo-amigdaliana si prezenta de depozite
albe amigdaian bilateral, mama accepta si administreze
baietelului Prednison si, Tn lipsa administrarii de antitermice,
febra cedeaza dupa aproximativ 5 ore. La cel de-d patrulea si a
cincilea episod de febra asociata cu faringita, pacientul primeste
Dexametazona (0,6 mg/Kg/zi p.o. dozi unica) iar febra cedeaza
dupa 4 ore (exudat faringian, de asemenea, negativ).

CONCLUZII

1. In caz de febra recurentd cu debut sub varsta de 5 ani, cu
aparitie laintervale de 3-8 saptamani, cu durata febrel de 3-
7 zile la care se asociaza cel putin unul din urmitoarele:
faringita, stomatita aftoasa sau adenita cervicala, trebuie sa
se aiba Tn vedere posibilitatea PFAPA.

2. Nu orice episod febril, la vérsta pediatrica, trebuie tratat cu
antibiotice.

3. Nu exista nici un test de laborator specific pentru PFAPA.
Diagnosticul se bazeazi in principal pe anamnezi, examen
obiectiv si proba terapeutica (raspuns prompt, cu
afebrilizare, laadministrarea unei singure doze de steroizi).

4. E important si excludem toate celelate afectiuni care pot
prezenta simptomatologie similarda (in special infectia
streptococica) Thainte de a confirma diagnosticul.

5. Particularitatea cazului consta in vérsta mica de debut a
bolii.
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