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CASO CLINICO

Enfermedad de Still del adulto

Plumed Betes MJ, Buil Tricas B, Barba Rodenas MI

Servicio Normal de Urgencias de Tudela (Navarra)

Mujer de 35 anos de edad, sin antecedentes fa-
miliares ni personales de interés, sin alergias cono-
cidas a farmacos. Acude al Servicio Normal de
Urgencias por presentar fiebre de 38 °C de 4 dias
de evolucién, acompanada de odinofagia, cefa-
lea leve, mialgias y poliartralgias. No presenta fos,
expectoracion ni clinica digestiva ni miccional. Un
mes antes realizé un viaje por el sudeste asidtico.

En la exploracién la paciente presenta buen es-
tado general, normocoloreada y normohidrata-
da. Presiéon arterial 98/63 mmHg, temperatura 38,1
°C, frecuencia cardiaca 80 lafidos por minuto, fre-
cuencia respiratoria 18 respiraciones por minuto,
saturacion de oxigeno 99 %; faringe hiperémica y
congestiva, sin exudados ni hipertrofia amigda-
lar. Se palpan adenopatias cervicales bilaterales
rodaderas. Auscultacidn cardiopulmonar: tonos
cardiacos ritmicos, sin soplos, roces ni extratonos.
Normoventilaciéon bilateral sin ruidos patoldgicos.
No se palpan adenopatias axilares ni supraclavicu-
lares. Abdomen: blando y depresible, no doloroso,
sin masas ni visceromegalias. Sucusion renal nega-
tiva. Exploracién neuroldgica sin focalidad, signos
meningeos negativos. No se aprecian lesiones cu-
téneas ni flogosis en las articulaciones.

Dado gue la clinica es compatible con un cua-
dro infeccioso, probablemente viral, se pautan an-
titérmicos y control de temperatura en el domicilio,
y se le recomienda volver a valorar sila fiebre no re-
mite en los préoximos dias.

Una semana mds tarde la paciente vuelve a
Urgencias por persistencia de la fiebre (hasta 39 °C)
en forma de picos vespertinos, artralgias generali-
zadas y odinofagia intensa; se anade ademds un
exantema papuloso eritematoso en el fronco vy las
extremidades coincidiendo con los picos febriles.

La exploracion fisica es similar a la previa, salvo
por el exantema. Dada la evolucidén del cuadro sin
mejoria, se la remite a las Urgencias hospitalarias
para la realizacion de pruebas complementarias.

ECG: ritmo sinusal sin  alteraciones de la

repolarizacién.

Radiografia de torax: sin alteraciones patoldgicas.
Analitica de orina: sin elementos patoldgicos.

Analitica de sangre: serie roja normal; serie blan-
ca: leucocitosis (23.000) con 90 % de neutrdfilos; pla-
quetas normales; VSG 73; coagulacién normal; glu-
cosa normal; funcién renal e iones normales; GOT
235; CPK 13.068.

Se decide el ingreso para estudio y fratamiento.

Se realizaron urocultivo, coprocultivos y he-
mocultivos, que fueron negativos. Serologias de
Legionella pneumophila, Mycoplasma pneumo-
niae, Borrelia burgdorferi, Coxiella burnetti, Hepatitis
A, By C, Parvovirus, Yersinia, virus de Epstein Barr y
Citomegalovirus, con resultado negativo; Mantoux
negaftivo; factor reumatoide, ANA y anticuerpos an-
fi-ENA negativos; HLA B-27 negativo; gota gruesa:
no se observaron pardsitos; marcadores tumorales
negativos; ecocardiograma transtordcico y TAC 16-
raco-abdominal sin hallazgos patolégicos.

Ante la fiebre elevada y la leucocitosis se pautd
tfratamiento antibidtico con ceftriaxona y levofloxa-
cino. Tanto la leucocitosis como la CPK fueron en
descenso. Inicialmente presentd mejoria del cua-
dro febril al pautar antitérmicos, pero reaparecié al
suspenderlos. Al persistir las artralgias en los hom-
bros y las arficulaciones sacroiliacas se realizaron
RMN de sacroiliacas (normal) y gammagrafia ésea
(se apreciaba hiperfijacién en los hombros, peque-
nas articulaciones de las manos y los pies, las cade-
ras, las sacroiliacas, el eje axial y ambas claviculas,
sugestivo de poliartritis).

Tras varios dias afebril y con mejoria de su esta-
do fisico, se le dio el alta con tratamiento con na-
proxeno (500 mg cada 12 horas). Sufrid un rebrote
al disminuir la dosis dias mds tarde, por lo que se
inicié tratamiento con prednisona en pauta des-
cendente. En la actualidad se encuentra asintomd-
tica y sigue controles periédicos en la consulta de
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COMENTARIO

La enfermedad de Still del adulto es un proceso
reumdtico de etiologia desconocida que afecta a
adultos jévenes. Cursa con picos febriles, artralgias
y un exantema mdculo-papuloso, eritematoso,
evanescente, que se distribuye principalmente en
el tronco vy la raiz de las extremidades. En ocasio-
nes también se asocian odinofagia, linfadenopa-
tias, disfunciéon hepdtica o hepatoesplenomegalia
y habitualmente ausencia de factor reumatoide y
anticuerpos antinucleares. Carece de sinfomas vy
alteraciones de laboratorio patognomonicos, por
lo que requiere de una alta presuncion para llegar
al diagndstico; se considera actualmente causa
de sindrome felbril de origen desconocido.

Fue descrita por primera vez por Eric Bywaters en
1971. Informd de 14 pacientes mayores de 16 anos
que presentaban clinica similar a la artritis crénica
juvenil, descrita en 1897 por George W. Still. Desde
enfonces ambas formas (infantil y del adulto) se
consideran una misma entfidad! 4,

Su etiologia es desconocida. En su origen se han
involucrado factores infecciosos y genéticos, aun-
que sin llegar a resultados concluyentes. La pre-
valencia de la enfermedad es de un caso cada
100.000 adultos, sobre todo jévenes de 16-35 anos.
Afecta tanto a varones como a mujeres! 24,

El diagndstico suele ser dificil y habitualmente
por descarte de otras patologias, lo que suele con-
tribuir a que el tfiempo previo a alcanzar el diag-
ndstico definitivo sea prolongado, porlo que esim-
portante tener en cuenta la enfermedad de Still del
adulto como posible causa de cuadros febriles de
origen indeterminado’.

El inicio de los sintomas es agudo, con picos ves-
pertinos de fiebre mayor de 39 °C. El exantema
acompana a los picos febriles, es asalmonado,
evanescente y presenta fendmeno de Kéebner; en
ocasiones es pruriginoso, por lo que puede confun-
dirse con una alergia. Afecta al fronco y las extre-
midades y suele respetar la cara, las palmas de las
manos Y las plantas de los pies.

La mayoria de los enfermos tiene artralgias vy
mialgias intensas. Las articulaciones mds afecta-
das son las rodillas y las muiecas, aungque también
puede afectar a los tobillos, los hombros, los codos

Med Gen y Fam (digital) 2012;1(8):396-399.

y las pequenas artficulaciones de las manos y los
pies.

La odinofagia se presenta en gran parte de los
enfermos. En la exploracién destaca una faringitis
no exudativa, con cultivos negativos.

Las adenopatias aparecen hasta en la mitad de
los casos y suelen ser de consistencia blanda y mé-
viles, mds frecuentes en la regién cervical.

En ocasiones también aparece hepatoespleno-
megalia, que junto a las adenopatias puede simu-
lar la clinica de un linfoma.

Con menor frecuencia pueden aparecer infiltra-
dos pulmonares con derrame pleural; pericarditis,
a veces con derrame pericdrdico; afectacion neu-
rolégica transitoria (pardlisis de pares I, VII 'y VIII,
neuropatia periférica sensitiva, afectacién extrapi-
ramidal, meningoencefalitis...) y ocular sobre todo
con sindrome seco'’24,

Figura 1. Exantema tipico

Figura 2. Detalle de la erupcion caracteristica en

forma de papulas y habones eritematosos
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En laboratorio destaca VSG elevada, leucoci-
tosis marcada y neutrofilia. En 70% de los casos se
encuentran hipertransaminasemia y en ocasiones
elevacién de enzimas musculares. El factor reuma-
foideo y los anficuerpos anfinucleares son negati-
vos. Es muy sugerente de esta enfermedad la ele-
vacién de la ferritina, generalmente con valores
superiores a 1000 mcg/I8.

Las radiografias son en general inespecificas.
Pueden presentar disminucién del espacio articu-
lar o aumento de partes blandas?.

Para el diagndstico se considera que el enfermo
debe presentar al menos 5 o mds de los criterios
de Yamaguchi (tabla 1), incluyendo 2 de los ma-
yores (fiebre alta, artralgias y leucocitosis) y asociar
ademds varios menores (odinofagia, linfadenopa-
tias y/o esplenomegalia, disfuncién hepdtica, fac-
tor reumatoide negativo, anficuerpos antinuclea-
res negativos)’-4.

Debido a la naturaleza multisistémica de la en-
fermedad y a la ausencia de pruebas diagndsti-
cas especificas, el diagndstico se hace por exclu-
sion'4. Se deben considerar posibles infecciones
viricas, como hepatitis, rubeola, parvovirus, cito-
megalovirus, coxackie, endocarditis tfuberculosa
o enfermedad de Lyme; también enfermedades
como hepatitis granulomatosa, sarcoidosis o pro-
cesos autoinmunes, como vasculitis, granulomato-
sis de Wegener o de Takayasu o procesos neopldsi-
cos como leucemia o linfoma, entre ofras (fabla 2).

El diagndstico precoz y el tratamiento adecua-
do conducen a una evolucién mds favorable con
mejor prondstico de la enfermedad. Parte de los
enfermos pueden desarrollar una enfermedad
crénica, con una artritis que compromete de for-
ma importante las caderas y las rodillas y llegan a
precisar tratamiento quirdrgico. Causas de mayor
gravedad en el prondstico son el fallo hepdtico, la
coagulacién intravascular diseminada, la amiloi-
dosis o las infecciones! 4.

El tfratamiento en los casos agudos consiste en
antiinflamatorios no esteroideos, que producen
respuesta en el 20-25 % de los pacientes; pueden
causar hepatotoxicidad y coagulopatia intravas-
cular diseminada. Deben mantenerse al menos 1-3
meses tras remitir la fase aguda. Hasta un 60 % de
los pacientes requiere el uso de corficosteroides
(dosis iniciales de 0,5-1 mg/Kg/dia de prednisona).
En pacientes con enfermedad crénica (actividad
persistente durante 12 meses tras el diagndstico) se
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utiliza el metotrexato. Otros fdrmacos de segunda
linea son las ciclosporina A, la ciclofosfamida vy la
azatioprina'l 24,

Tabla 1. Criterios diagndsticos de Yamaguchi para

la enfermedad de Still del adulto

CRITERIOS MAYORES

- Fiebre mayor de 39 °C.

- Artralgias de mas de 2 semanas de evolucion.

- Leucocitosis mayor de 10.000 mm3 con neutro-
filia

CRITERIOS MENORES

- Odinofagia.

- Linfadenopatia reciente o esplenomegalia de-
mostrada por palpacion o ecografia abdominal.

- Disfuncién hepatica (elevacidon de transaminasas).

- Factor reumatoide y anticuerpos antinucleares
negativos.

Tabla 2. Diagnoésticos previos al definitivo

INFECCIOSOS:

- Viral inespecifico.

- Mononucleosis infecciosa.
- Faringoamigdalitis aguda.
- Tuberculosis.

- Artritis séptica.

INMUNO-REUMATOLOGICOS:

- Dermatitis alérgica.

- Artritis reactiva.

- Artritis reumatoide.

- Sindrome de Sjogren.

- Lupus eritematoso sistémico.
- Espondiloartritis anquilosante.
- Vasculitis.

- Polidermatomiositis.

NEOPLASIAS:

- Leucemia.

- Linfoma.

- Neoplasia oculta

NEUROLOGICOS:
- Esclerosis lateral amiotrofica.
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