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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de Still del adulto es una enfermedad reumatica, inflamatoria, sistémicay
cronica cuya prevalencia en la poblacion caucésica se estima en 1 caso por cada 100 000 adultos
Objetivo: Presentar un paciente adulto joven, con una fiebre de origen desconocido como forma de
presentacion de la enfermedad de Still del adulto.

Caso clinico: Paciente de 29 afos de edad con antecedente de fiebre reumatica, con un ingreso
hospitalario anterior; que presento un cuadro febril no infeccioso, de 50 dias de duracion, al cual no se le
determind la causa. Un afio después reaparecid la fiebre, de similares caracteristicas, asociada a
poliartralgia, hepatoesplenomegalia, anemia, hiperferritinemia, neutrofilia, factor reumatoideo negativo
y se constatd un cuadro de pericarditis durante el ingreso. Se realizo el diagnostico de enfermedad de
Still del adulto, por exclusion. Se inicid tratamiento con esteroides, desaparecio la fiebre en las primeras

24 horas y el paciente tuvo una evolucion favorable.
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Conclusiones: La enfermedad de Still del adulto puede presentarse como una fiebre de origen
desconocido y se diagnostica por exclusion, ya que no existen manifestaciones clinicas ni pruebas de
laboratorio, patognomonicas. La hiperferritinemia es util para la sospecha diagnostica.
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ABSTRACT

Introduction: Adult Still's disease is a rheumatic, inflammatory, systemic and chronic disease whose
prevalence in the Caucasian population is estimated at 1 case per 100,000 adults.

Objective: To present a young adult patient with a fever of unknown origin as the presentation of adult
Still's disease.

Clinical case: 29-year-old patient with a history of rheumatic fever, with a previous hospital admission;
who presented a non-infectious febrile illness lasting 50 days, for which the cause was not determined.
A vyear later, the fever reappeared, with similar characteristics, associated with polyarthralgia,
hepatosplenomegaly, anemia, hyperferritinemia, neutrophilia, negative rheumatoid factor, and
pericarditis was noted during admission. The diagnosis of adult Still's disease was made by exclusion.
Treatment with steroids was started, the fever disappeared in the first 24 hours and the patient had a
favorable evolution.

Conclusions: Adult Still's disease can present as a fever of unknown origin and is diagnosed by
exclusion, since there are no pathognomonic clinical manifestations or laboratory tests.
Hyperferritinemia is useful for diagnostic suspicion.
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INTRODUCCION

Dentro de las enfermedades reumatoldgicas, una de las menos frecuentes es la enfermedad de Still del
adulto (ESA), cuya prevalencia en la poblacion caucasica se estima en 1 caso por cada 100 000 adultos.®
Fue conceptualizada por Bywaters,® un destacado reumatélogo, quien la describi6 por primera vez en el
afo 1971. Se define como un proceso inflamatorio multisistémico, de causa desconocida, caracterizado
por episodios diarios de fiebre, rash cutaneo, artralgia/artritis y mialgia.®

En 1992, Yamaguchi y otros® propusieron los criterios diagndsticos para la ESA, en los cuales
incluyeron fiebre alta, artralgias, rash cutaneo y leucocitosis.®

Se trata de una enfermedad rara en la que no existe agregacion familiar conocida. Tiene una amplia
distribucion mundial; la incidencia se ha calculado en 1-4 casos por 100 000 habitantes/afio y la
prevalencia en 14-30 casos por millon.® Suele iniciarse entre los 16 y los 35 afios y aunque se presenta
en cualquier edad, es mas frecuente en mujeres.®

El objetivo de este trabajo es presentar un paciente adulto joven, con una fiebre de origen desconocido
como forma de presentacién de la enfermedad de Still del adulto.

CASO CLINICO

Paciente de 29 afios de edad, sin habitos tdxicos, con antecedentes patoldgicos personales de fiebre
reumatica diagnosticada en la adolescencia. Un afio antes tuvo un ingreso por fiebre, de 50 dias de
duracidn, pero no se demostrd alguna causa infecciosa ni se lleg6é a un diagndéstico definitivo. En ese
ingreso no se utilizaron esteroides como parte del tratamiento.

En el ingreso actual el paciente presentaba fiebre de 38,5-39 °C, 2 o 3 picos diarios, con gran toma del
estado general, hepatomegalia, odinofagia sin evidencia de exudados amigdalinos, anemia, artralgias
sobre todo en las manos, codos y rodillas. A los 7 dias del ingreso presenté dolor toracico, que se
exacerbaba a la inspiracion y en el decubito supino; esto se interpreté como una pericarditis, con derrame

pericardico ligero, confirmado por ecocardiograma.
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A pesar de que el cuadro cedi6 a los 14 dias de tratamiento con aspirina, no se modifico la fiebre, que
tampoco mejoré con el uso de antibidticos de forma empirica.
A los 25 dias del cuadro febril se comenzo el uso de esteroides, debido la sospecha de una ESA y en las
24 horas siguientes, la fiebre cedid. Evolutivamente el paciente se ha mantenido asintomatico.

Alteraciones en el examen fisico
No se constataron signos flogisticos en ninguna articulacion.
Hepatomegalia de 2 cm, ligeramente dolorosa, de bordes finos.
Ligera palidez de mucosas.
No se constatan alteraciones a la auscultacion del sistema cardiovascular central.

Examenes complementarios

Hemoglobina, 10 g/L; volumen corpuscular medio: 82,4 fL; leucocitos: 16 x 10%/L (granulocitos: 82,7 %)
plaquetas: 415 x 10%/L; velocidad de sedimentacion globular: 123 mm/h; biopsia de yeyuno, inflamacion
cronica ligera; factor reumatoideo: negativo; proteina C reativa, positiva; transaminasa glutdmico-
oxalacética, 16,2 U/L; transaminasa glutamico-pirtvica, 13,4 U/L; fosfatasa alcalina, 166 U/L;
creatinina: 87,5 umol/L; proteinas totales: 63,7 g/L; albimina: 42,8 g/L. Hemocultivos con y sin fiebre,
negativos; VIH y serologia: no reactivos; marcadores virales de hepatitis B y C negativos; antigeno anti-
DNA doble cadena, negativo; ferritina: 1450 ng/mL.
Ultrasonido abdominal: hepatomegalia de 3 cm, con ecogenicidad conservada. Ecocardiograma: derrame
pericardico ligero. Ecocardiograma transesofégico: estudio negativo de endocarditis infecciosa.
Tomografia axial computarizada de torax y abdomen: confirma el derrame pericardico y la
hepatomegalia.

Tratamiento y evolucidn clinica
Se considerd la posibilidad de alguna enfermedad infecciosa, por eso el paciente fue tratado con
ceftriaxona por 15 dias. Por el diagnostico de pericarditis, se empled aspirina en las dosis recomendadas.
Mejoro el dolor toracico y el derrame pericardico, pero sin modificaciones del cuadro febril.
Se inicio el tratamiento con prednisona, a una dosis de 1 mg x kg de peso. En las primeras 24 horas el

paciente presentd febricula y a partir del dia siguiente se mantuvo normotérmico. Luego se utilizé una
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pauta esteroidea decreciente. Al mes de tratamiento se revalud; mejor6 la hemoglobinemia, disminuyd

la leucocitosis y se normalizo la eritrosedimentacion. El paciente se ha mantenido asintomatico.

COMENTARIOS

La ESA se considera como una causa frecuente del sindrome de fiebre de origen desconocido (entre el 5
y el 9 % de todos los pacientes con este cuadro).® Por eso es un diagnéstico a considerar, tras excluir
otras causas.

Ademas de los criterios de Yamaguchi y otros,® este paciente cumple con los criterios de Cush y otros,®
quienes establecen considerar el diagndstico, en pacientes que presenten los 5 criterios mayores, (puntaje
de 2 puntos a cada 1), o la combinacion de criterios mayores y menores (puntaje de 1 punto a cada uno),
que sume 10 puntos o mas. El diagnostico se considera probable después de 3 meses de actividad clinica,
y definitivo después de 6 meses de observacion.®

En este caso se evidenciaron 4 criterios mayores: fiebre diaria mayor de 39 °C, leucocitosis mayor de
12 000, eritrosedimentacion> 40 mm/h, factor reumatoide y anticuerpos antinucleares negativos; ademas
de 3 criterios menores: inicio a edad menor de 35 afios, prodromos con odinofagia y afectacion del
sistema reticuloendotelial (hepatomegalia); para un total de 11 puntos.

Lo maés frecuente en la practica clinica es encontrar pacientes con sintomas sugestivos de la enfermedad,
pero que no reunen todos los criterios diagndsticos, ni la triada clasica. Fue asi en el paciente presentado,
en quien no se constatd el exantema caracteristico. Por esta razon algunos clinicos”) denominan a estos
casos, como una forma frustrada de la enfermedad. En el seguimiento a largo plazo, estos pacientes tienen
una enfermedad mas limitada y un prondstico mas favorable, en particular en las articulaciones.”

Un elemento distintivo de este paciente fue la asociacion de pericarditis, que se presenta en el 30 al 40 %
de los pacientes y pueden ser una de las manifestaciones iniciales. Cuando se practica una
pericardiocentesis, es frecuente encontrar derrame exudativo. El taponamiento pericardico es una
complicacion rara.®

Aunque la hiperferritinemia se puede encontrar en otras enfermedades, se ha descrito que valores de

ferritina mayores o iguales que 1000 ng/mL, asociados a las manifestaciones clinicas caracteristicas, son
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sugerentes de ESA.(”) El hecho de que disminuyan los niveles de la ferritina luego de iniciarse el
tratamiento, tiene valor diagnostico. En este paciente caso no se pudo realizar el examen evolutivo, por
no disponer de esta prueba diagndstica.

Un aspecto llamativo de este paciente fue la respuesta rapida ante el tratamiento con esteroides. Aunque
hay casos reportados, de mejoria con metilprednisolona en pulsos intravenosos, el tratamiento esteroideo
no es la primera opcion en la conducta terapéutica.®) Este paciente, en las primeras 24 horas solo hizo
febricula y luego desaparecid la hipertermia.

La mayoria de los pacientes con ESA presentan un patron recurrente de enfermedad sistémica
(policiclica), con o sin compromiso articular; como es habitual en otras enfermedades reumatoldgicas.?
Es tipico que los enfermos presenten exacerbaciones sistémicas, que pueden estar intercaladas con
periodos asintomaticos, que pueden durar varios afios, razon por la cual a todos los pacientes se les debe
informar la posibilidad de recurrencia.® En este paciente llama la atencion, que 1 afio antes del ingreso,
habia tenido un cuadro febril prolongado al cual no se le definio etiologia. Se consider6 que haya sido
parte de la enfermedad reumatoldgica, que posteriormente se diagnostico.

Se concluye que la enfermedad de Still del adulto puede presentarse como una fiebre de origen
desconocido y se diagnostica por exclusion, ya que no existen manifestaciones clinicas ni pruebas de

laboratorio, patognomonicas. La hiperferritinemia es Gtil para la sospecha diagndstica.
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