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INTRODUCCION

Se considera fiebre recurrente la presencia de episodios de
fiebre de duracion variable que se repiten en el tiempo, con
osin periodicidad, durante mas de 6 meses. Se conoce como
fiebre periddica cuando estos intervalos de tiempo son fijos
y el paciente permanece asintomético entre crisis.

La fiebre recurrente es muy frecuente en Pediatria y habi-
tualmente se produce por procesos virales banales. Sin em-
bargo, existen otras causas que pueden producirla como
infecciones bacterianas, inmunodeficiencias primarias y
enfermedades autoinflamatorias.

Estas ultimas se refieren a un conjunto de entidades con epi-
sodios espontdneos y recurrentes de inflamacién sistémica
sin etiologia infecciosa, neoplasica o autoinmune. Estan pro-
ducidas por una alteracién de la inmunidad innata a nivel
delinflamasomay pueden ser de causa desconocida o gené-
tica.

Una de ellas es el sindrome HiperlgD que se trata de una
enfermedad autosémica recesiva debida a una mutacién en
el gen MVK. Se inicia de forma precoz durante el primer afio
de vida y se manifiesta como cuadros bruscos de fiebre ele-
vada de unos 4 dias de duracién muy frecuentes. Se puede
acompanar de adenopatias cervicales, exantema maculopa-
puloso eritematoso y dolor abdominal. Es una entidad de
buen pronéstico y el tratamiento puede requerir anti-TNF o
anti-IL-1.

RESUMEN

Se presenta el caso de una nifa de dos afios con episodios
febriles recurrentes desde los 2 meses y medio de edad de
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duracion variable entre 2-5 dias y que se repiten habitual-
mente cada 15 dias. Durante los mismos presenta fiebre
elevada (39,5 °C) con tiritona y afectacion del estado gene-
ral. En tres de estos episodios ha asociado exantema (dos
mano-pie-boca y un exantema viral inespecifico) y en algin
episodio aislado ha presentado distension abdominal. No
artralgias. Se ha probado tratamiento con prednisolona oral
con buena respuesta.

En las pruebas analiticas realizadas durante los procesos fe-
briles presenta elevacion de PCR, VSG y leucocitosis con nor-
malizacion en periodos intercriticos.

Entre las pruebas realizadas se encuentran en estudio gené-
tico dos variantes en heterocigosis en el gen MVK, una pro-
bablemente patogénica y una de significado incierto, rela-
cionadas con hiperinmunoglomulinemia D con fiebre
periddica. Se inicia estudio genético de ambos progenitores
y se solicita tratamiento anti-IL1 (canakilumab). Se inicia tra-
tamiento con buena evolucion.

CONCLUSIONES

* La fiebre recurrente es una entidad muy frecuente en
Pediatria.

* Pese a que habitualmente estd producida por procesos
infecciosos banales, es necesario conocer otras posibles
causas para poder realizar un adecuado diagnostico y tra-
tamiento.
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