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Resumen. El sindrome PFAPA es la entidad més frecuente dentro de los sindromes
de fiebres periédicas que pueden manifestarse desde la infancia. Es un sindrome
autoinflamatorio caracterizado por una disfuncién en las citoquinas, de carécter au-
tolimitado y de etiologia desconocida, aunque se han reportado casos de presen-
tacién familiar; lo que sugiere la existencia de una base genética de la enfermedad.
Se presenta con episodios febriles que suelen acompariarse de aftas orales, adeno-
patias cervicales, faringoamigdalitis y sintomas constitucionales. En los exdmenes
de laboratorio es frecuente encontrar elevaciéon marcada de la proteina C reactiva,
leucocitosis y aumento de IgG, IgA e IgM. El diagndstico se realiza utilizando los
criterios modificados de Thomas, que incluyen pardmetros clinicos, antecedentes y
diagndsticos de exclusion. Se presenta el caso de un paciente de 4 afios de edad
gue consulté a un hospital por un cuadro febril, movimientos ténico-clénicos ge-
neralizados, desviacién de la mirada, sialorrea y relajacién de esfinteres. También
presentd cefalea de localizacién frontal y odinofagia. En la cavidad oral se obser-
varon lesiones tipo aftas, y se evidenciaron adenopatias cervicales. El paciente no
respondié al manejo con antibidticos, y se observé que cumplia con los criterios de
diagnédstico para sindrome PFAPA, luego de descartarse un proceso infeccioso. Se
inicid terapia con corticoides con respuesta favorable y se concluyé que el paciente
tenia un cuadro compatible con sindrome PFAPA.

Palabras claves: sindrome PFAPA, fiebre periddica, estomatitis aftosa, faringitis,
adenopatia.
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Abstract. PFAPA syndrome is the most frequent illness within the syndromes of pe-
riodic fevers manifesting during childhood. It is an auto-inflammatory syndrome
characterized by cytokine dysfunction, a self-limiting nature, and unknown etiology;
family cases have been reported, suggesting the existence of a genetic basis for the
disease. PFAPA syndrome is manifested with febrile episodes that are usually accom-
panied by oral aphthae, cervical adenopathy, pharyngotonsillitis and constitutional
symptoms. In laboratory tests, it is common to find marked elevation of C reactive
protein, leukocytosis and increased IgG, IgA and IgM levels. Diagnosis is reached
by means of the modified Thomas criteria that include clinical parameters, perso-
nal and family history, and exclusion diagnoses. The case of a 4-year-old patient
who visited the hospital with fever, generalized tonic-clonic seizures and sphincter
relaxation is presented. The patient reported frontal headache and odynophagia.
Aphthous stomatitis was observed, and cervical adenopathies were evident. The pa-
tient did not respond to antibiotic therapy, and met the diagnostic criteria for PEFAPA
syndrome after an infectious process was ruled out. Corticosteroid therapy was ini-
tiated with a favorable response. It was concluded that the patient had a diagnosis
compatible with PFAPA syndrome.

Keywords: PFAPA syndrome, periodic fever, aphthous stomatitis, pharyngitis, ade-

nopathy.

Introduccién

El sindrome PFAPA (del inglés, Periodic
Fever, Aphtous stomatitis, Pharyngitis
and Adenopathy) o de fiebre periddica,
estomatitis aftosa, faringitis y adenopa-
tias, también conocido como sindrome
de Marshall, es la entidad més frecuen-
te dentro de los sindromes de fiebres
periddicas que suele manifestarse des-
de la infancia [1-3]; fue descrito por
Marshall y colaboradores en 1987 y se
le asigna el acrénimo PFAPA, que lo
define desde el afio 1989 [2,4-6].

Esta entidad hace parte de los sindro-
mes autoinflamatorios, de caracter au-
tolimitado y de etiologia desconocida
[4,5]; sin embargo, hay una alta pro-
babilidad que sea de origen inmuno-
|6gico por su buena respuesta al trata-
miento con corticoides. Se caracteriza
por episodios de fiebre alta de inicio
abrupto, antecedidos de escalofrio [5],
con una duracién de tres a seis dias,
y una recurrencia cada tres a seis se-

142

manas, con aproximadamente un epi-
sodio por mes [6], que se autolimita
independientemente del uso de anti-
piréticos o antibidticos [6,7]. Se puede
presentar con aftas orales (50%), ade-
nopatias cervicales (70%), faringoamig-
dalitis (90%) [8], y sintomas constitucio-
nales como cefalea, dolor abdominal
y vémito [1,7,9], en donde los cultivos
del exudado faringeo son negativos
para Streptococcus pyogenes. A estos
pacientes se les descarta neutropenia
ciclica, tienen baja respuesta a los anti-
piréticos y antiinflamatorios no esteroi-
deos (AINEs), y presentan mejoria clini-
ca con la administracion de corticoides
orales[1,6].

En el aspecto epidemioldgico, los
eventos febriles empiezan entre los
dos y los cinco afios de edad [1,5,6],
aunque se han descrito casos en nifios
desde los 11 meses y en la edad adul-
ta, con un ligero predominio del sexo
masculino entre el 55% al 71% [1]. Por
lo general, los nifios son sintométicos
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recurrentes durante cuatro a seis afios,
y la mayoria de los eventos febriles ce-
san antes de los diez aflos de edad [6],
sin observarse secuelas tras su desapa-
ricidn [10]. El sindrome no suele tener
predileccion por alguna etnia, grupo
racial o zona geogréfica, aunque se ha
planteado cierta segregacién familiar
en algunos casos [1,11].

El sindrome PFAPA es una patologia
que representa un reto diagndstico de-
bido a su asociaciéon habitual con fiebre
e infeccidn; ademas, existe una gran
cantidad de enfermedades que cursan
como un sindrome febril recurrente.
Esto, sumado a la rareza del sindrome
y al desconocimiento de la entidad
por parte de muchos profesionales,
ha tenido como resultado que los pa-
cientes tengan un diagndstico erréneo
y un plan terapéutico inadecuado. Sin
embargo, el diagndstico de sindrome
PFAPA ha venido en aumento a medi-
da que los clinicos tienen més presente
este posible diagndstico, y es posible
que la enfermedad sea de hecho mas
comun de lo que originalmente se ha
pensado [8]. Basados en esa necesidad
y como una motivacién para contri-
buir con la difusion de esta entidad en
nuestro medio, se realizd este reporte
de caso con la correspondiente auto-
rizacién y el consentimiento informado
de la madre del menor estudiado.

Informacion del paciente

Paciente preescolar de 4 afios y 6 me-
ses de edad, sexo masculino, proce-
dente de la ciudad de Popayén, Cauca
(Colombia), quien consulté a urgencias
de una institucidn hospitalaria de nivel
[l en mayo de 2018, con un cuadro clini-
co de 30 minutos de evolucién consis-
tente en movimientos ténico-clénicos
generalizados, desviacion de la mira-
da, sialorrea y relajacién de esfinteres
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con una duracién inferior a 2 minutos.
Previo al evento cursé con alzas térmi-
cas cuantificadas hasta de 38,7°C, que
se trataron con acetaminofén a dosis
subterapéuticas sin mejoria. También
presentd cefalea de localizacién frontal
y odinofagia; la madre negé otros sin-
tomas respiratorios y gastrointestinales
en el menor.

Dentro de los antecedentes de impor-
tancia, el paciente es producto de un
primer embarazo de una madre de 31
afios G1POC1V1, ama de casa, y de un
padre de 36 afios, comerciante; con
un parto a término de 38 semanas, sin
complicaciones al nacimiento. Esque-
ma de vacunaciéon completo y neuro-
desarrollo adecuado, recibié leche ma-
terna exclusiva hasta los 3 meses y con
otros alimentos hasta los 12 meses. Por
otro lado, dentro de los antecedentes
personales del menor, se describen 7
episodios de faringoamigdalitis en un
periodo de 3 meses previos a la con-
sulta en urgencias, cada evento tuvo
una duracién aproximada de 5 dias, y
fueron tratados con amoxicilina a dosis
terapéuticas, sin una respuesta ade-
cuada en el tiempo esperado; adicio-
nalmente, se reportd ausencia de sin-
tomas entre los eventos, sin presencia
de secuelas posteriores. Asi mismo,
es relevante la presencia de alzas tér-
micas entre 38°C y 39°C durante todo
el cuadro clinico; por ultimo, negé otra
sintomatologia asociada como dolor
abdominal, diarrea, exantemas, artritis,
rinitis, tos o sintomas neuromusculares.

Hallazgos clinicos

El paciente es valorado porla especia-
lidad de pediatria y se encontré tem-
peratura corporal axilar de 38,6°C.
En la cavidad oral se observaron le-
siones tipo aftas ovaladas y circuns-
critas por un halo rojo con un fondo
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amarillo-grisdceo, menores a 1 cm de
didmetro, localizadas en ambos pila-
res faringeos y alrededor de las dos
amigdalas (figura 1). Ademas, se ob-
servé la mucosa de aspecto brillante,
y en la lengua las papilas inflamadas
y eritematosas. En el cuello se eviden-
ciaron adenopatias en el trigono cer-
vical anterior y posterior, dolorosas a
la palpacion, méviles, no adheridas a
planos profundos. Sin secuelas neu-
rolégicas ni otros hallazgos positivos
al examen fisico.

Su estado nutricional era adecuado, se-
gun las tablas de crecimiento infantil de
la OMS: talla/edad=0, -1 DE (desviacion
estandar); peso/talla=0, -1 DE; IMC=0,
-1 DE; perimetro cefélico=0, -1 DE.

Analisis diagnéstico

El preescolar masculino ingresé al ser-
vicio de urgencias en el contexto de
convulsion febril simple secundaria a
una faringoamigdalitis, que por su his-
toria clinica se consideré recurrente.
Los estudios iniciales de laboratorio
realizados en el servicio de urgencias
se resumen en la tabla 1. Se indicd
manejo con amoxicilina 50 mg/kg/dia,
pero continué muy sintomético por lo
que se revalord la historia y los antece-
dentes, y se observé que el paciente
cumplia con los criterios diagnédsticos
para el sindrome PFAPA, modificados
por Thomas [1].

Por sospecha clinica de sindrome PFA-
PA, la especialidad decide suspender
el tratamiento antibidtico e iniciar con
el corticoide prednisona 1 mg/kg/dia
portres dias. Se le ordend interconsulta
con otorrinolaringologia e infectologia
pediétrica; los estudios realizados por
esta Ultima especialidad se resumen en
la tabla 2.
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Seguidamente, infectologia pediatri-
ca concluye que no hay inmunodefi-
ciencia primaria y que su cuadro es
compatible con sindrome PFAPA de-
bido a la respuesta favorable al uso
del corticoide (figura 2); la especia-
lidad de otorrinolaringologia desistio
de la posibilidad de amigdalectomia
radical, por ser una enfermedad que
se autolimita.

Seguimiento

Desde el momento en que se inicid
el tratamiento con el corticoide, por
sospecha clinica del sindrome, hasta
la confirmacién diagndstica por la es-
pecialidad de infectologia, el paciente
presentd adicionalmente seis episo-
dios febriles con faringoamigdalitis,
los cuales fueron tratados cada uno
con prednisona por via oral en dosis
Unica, con una respuesta favorable,
la cual produjo una disminucién en el
tiempo de evolucién por episodio (en
promedio de tres dias cada uno) con
resolucién completa de los sintomas;
finalmente, el paciente no presentd
nuevos eventos compatibles con el
sindrome PFAPA, y permanecid asinto-
matico hasta los cuatro meses previos a
cumplir los cinco afos de edad.

Discusion

El sindrome PFAPA, a pesar de ser una
condicién poco frecuente, es la causa
mas comun de fiebre periddica en la
infancia [12]. La incidencia de esta pa-
tologia en nifios se documenta cada
vez mas debido a que anteriormente
existia un subdiagnéstico dado por la
falta de comunicaciéon médico-pacien-
te respecto a los sintomas, o a la con-
fusiéon con otras patologias como la
amigdalitis recurrente [13].
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Figura 1. Las flechas sefialan las lesiones tipo aftas ovaladas y circunscritas por un halo rojo,
con un fondo amarillo-grisdceo, menores de 1 cm de didmetro.

Tabla 1. Estudios paraclinicos iniciales

Paraclinico Resultado Valor de referencia
Leucocitos 32,32 x 10° células/mm? 5-12 x 10° células/mm?
Neutréfilos 92% 40%-70%
Linfocitos 2,5% 19%-48%
Hemograma
Plaquetas 458 x 103 células/mm? 150-450 x 10° células/mm?
Hemoglobina 14,9 g/dL 12-18 g/dL
HCM 26,9 pg 27-31 pg
VCM 78,1 1L 80-99 fL
Uroanailisis Negativo para infeccién -
Gram de orina sin centrifugar Negativo -
Urocultivo 0 UFC -
Rayos X de térax Dentro de los limites -
normales
Ecocardiograma Dentro de los limites -
normales

HCM: concentracién media de hemoglobina; VCM: volumen corpuscular medio; UFC: unidades
formadoras de colonias.

=]
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Tabla 2. Estudios paraclinicos ordenados por la especialidad de infectologia pediétrica

Paraclinico Resultado Valor de referencia
Cultivo para Streptococcus pyogenes
de secreciones faringeas Negativo Negativo
Niveles de IgM 82 mg/dL 41-240 mg/dL
Niveles de IgG 1.068 mg/dL 475-1.226 mg/dL
No reactivo: <0,5 Ul/mL
IgM Toxoplasma gondii 0,05 Ul/mL Zona gris: 0,5-0,6 Ul/mL
Reactivo: >0,6 Ul/mL
No reactivo: <1,6 Ul/mL
IgG Toxoplasma gondii 0,1 Ul/mL Zona gris: 1,6-3,0 Ul/mL
Reactivo: >3,0 Ul/mL
IgM Citomegalovirus 0,26 Ul/mL No reactivo: <0,85 Ul/mL
Reactivo: >1,0 Ul/mL
IgG Citomegalovirus >250 UA/mL Reactivo >6,0 UA/mL
Negativo: <9,0 Ul/mL
IgM Epstein-Barr 3,61 Ul/mL Dudoso: 9-11 Ul/mL
Positivo: >11 Ul/mL
Negativo <9,0 Ul/mL
IgG anticuerpos VCA de Epstein-Barr 31,8 Ul/mL Dudoso 9-11 Ul/mL
Positivo >11 Ul/mL
Acido urico 4,8 mg/dL 3,5-7,2 mg/dL
LDH 239 U/L 125-220 U/L
TGO 32 U/L 5-34 U/L
TGP 14 U/L 0-55 U/L

IgM: inmunoglobulina M; IgG: inmunoglobulina G; VCA: antigeno de la cépside viral; LDH: lactato
deshidrogenasa; TGO: transaminasa glutdmico oxalacética; TGP: transaminasa glutdmico pirdvica.

Es una enfermedad inmunomediada
que se caracteriza por una disfuncién
de las citoquinas [14], hecho que se
describe en algunos estudios que han
revelado un incremento de las cito-
quinas pro-inflamatorias como IL-1,
TNF-a, INF-y e IL-6, y un decremento
de las antiinflamatorias durante los
episodios [15,16]. Por otro lado, la IL-1
actia como estimulador para los linfo-
citos T junto con un antigeno o mité-
geno; estudios recientes sugieren que
un desencadenante microbiano en un
huésped susceptible, puede hacer que
se active el sistema inmune y el recluta-
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miento de células T activadas [16]. En
cuanto a los resultados de laboratorio,
durante los episodios febriles, se evi-
dencia leucocitosis y aumento de IgG,
IgA e lgM[17].

Aunque la patogénesis de esta enfer-
medad no es claramente conocida, se
han reportado algunos casos de pre-
sentacién familiar [18,19], donde exis-
ten antecedentes en familiares de pri-
mer grado con fiebre recurrente en la
infancia o amigdalectomia [20], lo que
sugiere la existencia de una base gené-
tica, que junto con factores ambienta-
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Figura 2. Respuesta del paciente luego de la dosis de corticoide con resolucién completa

de la sintomatologia.

les pueden llevar a la manifestacién de
la enfermedad [21]. Kettunen y colabo-
radores encontraron que la falta o dis-
minucién en el tiempo de la lactancia
materna, el tabaquismo materno vy el
uso de productos naturistas o hierbas
medicinales, asi como la presencia de
acuarios en casa pueden proporcionar
una fuente microbiana respiratoria y
ser factores de riesgo independientes
para desarrollar sindrome PFAPA [21].

Con relacién a las manifestaciones
clinicas, la fiebre es el principal sig-
no presente aproximadamente en el
97% de los pacientes, con persisten-
cia de tres a cinco dias, y unos valores
que pueden alcanzar los 40,5°C sin
respuesta al tratamiento con antipiré-
ticos [19]. La faringitis, la adenitis cer-
vical y las aftas orales son las manifes-
taciones clinicas méas frecuentes que
acompafian los episodios febriles
[22]. En el caso del paciente reporta-
do, este consultd inicialmente al ser-
vicio de urgencias por una convulsién
febril simple, debido a alzas térmicas

M Volumen 24, Namero 2, 2020

secundarias a un proceso inflamato-
rio en faringe; en los paraclinicos del
sindrome PFAPA suele presentarse
una respuesta inflamatoria marcada
con aumento de la proteina C reactiva
(PCR) en los periodos febriles, con
normalizacion entre episodios [23]. El
paciente presenté una PCR elevada
de 29,68 mg/L (referencia del labo-
ratorio, <10 mg/L), con normalizacién
en los periodos de remisién de la en-
fermedad.

Hasta el momento no existe una prue-
ba diagnéstica especifica para sindro-
me PFAPA, por lo cual su diagndstico
se basa en criterios clinicos de inclu-
siény de exclusion[12,20]; desde 1999
se han utilizado los criterios diagndsti-
cos modificados por Thomas y colabo-
radores [1,23,24] (tabla 3).

Respecto a la calidad de vida se ha
demostrado que el sindrome impac-
ta en el funcionamiento del individuo
y en las actividades diarias, tanto es-
colares como familiares, tal como lo
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Tabla 3. Criterios diagndsticos para el sindrome PFAPA

Criterios diagnésticos de Thomas [1]

Hallazgos en el paciente

Fiebre peridédica de comienzo habitual antes de
los 5 afios

Signos y sintomas acompanantes, sin infeccion
de via aérea superior, con al menos uno de los
siguientes signos:

= Aftas orales

= Adenitis cervical

= Faringitis con o sin amigdalitis exudativa

Exclusion de neutropenia ciclica

Intervalos asintomaticos entre los episodios; los
mismos deben resolverse por completo

Crecimiento y desarrollo normales

Seguimiento minimo de 3 a 6 meses

Paciente que a los 4 afios y 8 meses de edad
presentd 13 episodios febriles documentados:
7 episodios en los 3 meses previos a la consulta,
y 6 episodios adicionales entre la consulta y la
confirmacién diagnéstica

La infeccion de via aérea superior fue descarta-
da mediante cultivo de secreciones faringeas, el
cual fue negativo para Streptococcus pyogenes.
Se evidenciaron varios episodios con aftas ora-
les, adenitis cervical y faringoamigdalitis

Los hemogramas realizados en urgenciasy los de
control evidenciaron leucocitosis con neutrofilia

Los episodios febriles del paciente tenian una
duraciéon maxima de cinco dias, con resolucién
completa de los sintomas, y estuvo completa-
mente asintomético entre los eventos

El paciente fue evaluado con la Escala Abrevia-
da del Desarrollo-3 (EAD-3) y las tablas de cre-
cimiento infantil de la Organizacién Mundial de
la Salud. Se encontraron todos los parametros
dentro de los rangos adecuados para su edad

En el seguimiento por un equipo multidisciplina-
rio en un periodo de 6 meses se evidencié una
respuesta favorable al uso de corticoide oral, con
mejoria de la sintomatologia por episodio

describen Grimwood y colaboradores
[12], quienes evaluaron la calidad de
vida en los pacientes con PFAPA o con
fiebre mediterrdnea familiar (FMF), la
cual se vio significativamente afecta-
da por el cansancio, el suefio, la cali-
dad de vida fisica, emocional y social,
ademas del rendimiento escolar.

En cuanto al tratamiento médico, este
se basa en la administracion de cor-
ticoides orales en dosis Unica; en la
mayoria de los casos se observa una
resolucién de la fiebre en pocas horas,
las aftas orales pueden tardar un poco
mas en ceder y puede ser necesaria
una nueva dosis al dia siguiente si la
fiebre persiste [14]. Se debe tener en
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cuenta que cada paciente responde
a una dosis diferente de prednisona
[19]. El uso de corticoides orales pue-
de reducir el intervalo de aparicién de
los episodios en el 25% al 50% de los
casos [14]; ademds, este tratamiento
es sintomético, es decir, no impide la
apariciéon de nuevos episodios febriles
[20]. Estudios recientes han mostrado
que los anticuerpos anti-IL-1 (anakinra
y canakinumab) podrian ser una op-
cién prometedora de tratamiento para
estos pacientes [8,25], pero se requie-
ren estudios adicionales.

El paciente descrito en esta publica-

cién, inicialmente fue diagnosticado
con faringoamigdalitis recurrente vy
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tratado con antibidticos, sin presentar
mejoria clinica. En el momento de ini-
ciarse prednisona por via oral, se evi-
dencié una menor sintomatologia por
evento, con un tiempo de evolucién
mas corto y una resolucién completa
de los sintomas por episodio, lo que
determina una respuesta favorable a la
administracién del corticoide.

Respecto al manejo sintomético, los Al-
NEs y los antipiréticos son poco efec-
tivos, y hay poca informacién sobre la
efectividad de algin medicamento
preventivo para el sindrome PFAPA
[14]. Los antibidticos y los antivirales
como el aciclovir tampoco resultan Gti-
les para el manejo de la enfermedad
[14,21]. El uso de la colchicina esté indi-
cado como segunda linea en el sindro-
me PFAPA para reducir la frecuencia de
la aparicion de los episodios [14].

Por otra parte, entre los diagndsticos
diferenciales esta el sindrome de hi-
perinmunoglobulinemia/deficiencia
de mevalonato quinasa (MKD/HIDS),
donde la duracién de los episodios y la
edad es similar [19]. Es la enfermedad
con mas solapamiento clinico con el
sindrome PFAPA; sin embargo, el sin-
drome MKD/HIDS cursa con erupcién
cutdnea, artritis, artralgias y hepatoes-
plenomegalia [22]. La amigdalitis bac-
teriana y otras infecciones del tracto
respiratorio superior, poseen periodici-
dad irregular e hisopado faringeo con
serologia positiva [13]. Otras patolo-
gias a tener en cuenta son la fiebre me-
diterrdnea familiar que, aunque cursa
con caracteristicas similares, produce
peritonitis, la cual no se reporta en el
sindrome PFAPA; ademas, en cuanto a
su tratamiento, la fiebre mediterranea
familiar responde a la colchicinay no a
dosis Unicas de corticoides [26].

Ahora bien, el tratamiento quirdrgico
es controvertido [19]. La amigdalecto-
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mia o la adenoamigdalectomia produ-
cen una remisién en el 70% de los ca-
sos [26]; segun una revisién sistemética
consultada en la base de datos Cochra-
ne, la amigdalectomia frente al manejo
sintomatico genera resultados superio-
res tanto en la resolucién inmediata de
los sintomas, como en la reduccién de
la frecuencia y la gravedad de los mis-
mos, aunque aclaran que la evidencia
es de calidad moderada [27]. Debido
a que se sabe que la enfermedad es
benigna y que en muchos casos se re-
suelve espontdneamente, es propicio
evaluar cada paciente individualmen-
te y tomar una decisién médica junto
a los padres, considerando los ries-
gos y los beneficios en el menor; en el
caso del paciente estudiado, el equi-
po médico conformado por pediatra,
otorrinolaringdlogo e infectélogo, en
conjunto con los padres, descartaron
el manejo quirdrgico [23].

Conclusién

Este reporte de caso evidencia que
se debe sospechar el sindrome PFA-
PA ante procesos febriles recurrentes
cuando hay clinica de faringoamigdali-
tis a repeticion, sin etiologia infecciosa
probada o ausencia de respuesta al tra-
tamiento antibidtico. El diagndstico del
sindrome PFAPA es clinico, la clave no
es la evolucion del proceso, sino la re-
peticién de los eventos asociados a da-
tos clinicos compatibles con los crite-
rios diagndsticos de este sindrome, en
donde se debe excluir la neutropenia
ciclica. Su diagndstico se apoya en la
existencia de leucocitosis, neutrofilia y
un aumento de reactantes de fase agu-
da durante los episodios (exceptuando
la procalcitonina); la administracién de
corticoides por via oral puede acortar
el periodo libre entre episodios. Por
su parte, el uso de bloqueadores de
la IL-1, como anakinra y canakinumab,
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podria ser una opcién prometedora
de tratamiento para estos pacientes,
pero se requieren estudios adiciona-
les. Finalmente, el manejo quirdrgico
es controvertido, y el riesgo-beneficio
debe ser evaluado e individualizado
para cada paciente, particularmente en
casos de falla terapéutica.

De igual forma, la importancia de co-
nocer su curso benigno y saber que
no hay secuelas identificadas, deben
ayudar a establecer unas estrategias
de tratamiento para el alivio oportuno
de los sintomas. Un diagndstico y trata-
miento adecuados mejoran la calidad
de vida de los pacientes y suponen un
ahorro en costos, evitindose pruebas
complementarias y tratamientos inne-
cesarios. El pediatra y el médico de
atencién primaria son los profesionales
idoneos para hacer el diagnéstico, y
son quienes facilitan el seguimiento en
la evolucién del paciente.
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