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Adult Still's disease. Case report RESUMEN

PALABRAS CLAVE . , La enfermedad de Still del adulto (ESA) es una condicién médica
enfermedad de Still del Adulto, fiebre. diagndstico poco frecuente con raras complicaciones graves; sin embargo, ain
no se conocen con claridad sus factores de riesgo, sus factores
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CORRESPONDENCIA adultos jovenes (promedio. La ESA se caracteriza por la triada
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lizados fueron propuestos por Yamaguchi (1992), de los cuales
se requiere el cumplimento de minimo 5y que 2 de estos sean
mayores. Los criterios mayores son: fiebre >39°C con duracién
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CONFLICTO DE INTERESES >1 semana, artralgia o artritis por al menos 2 semanas, brote y
Los autores no tienen conflictos de interés leucocitosis >10 000/mm3 con mds de 80% de células polimor-
en esta publicacion. fonucleares. Los criterios menores son: odinofagia, aparicién

reciente de linfadenopatia significativa, hepatomegalia o espleno-
megalia, pruebas de funcién hepética anormales y pruebas nega-
tivas para anticuerpos antinucleares (ANA) o factor reumatoide.
Otro hallazgo comtn es la hiperferritinemia. Su diagnéstico dife-
rencial se lo realiza con infecciones, malignidad y enfermedades
reumiticas. El prondstico de la ESA es favorable, con una tasa de
mortalidad especifica estimada del 1-3%, siendo el Sindrome de
Activacién Macrofigica su principal complicacion, la prevalencia
oscila entre el 10y el 15% y se asocia a una alta tasa de mortalidad.

ABSTRACT

Adult Still's disease (ASD) is a rare medical condition with rare
serious complications; however, its risk factors, prognostic fac-
tors, and aspects associated with relapses and steroid refractori-
ness in individuals with this condition are still not clearly unders-
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tood. It affects young adults (average age 38 years) 2
AE is characterized by the triad of fever, arthralgias/
arthritis and skin rash; however, its clinical presentation
may vary. The most commonly used diagnostic criteria
were proposed by Yamaguchi (1992), of which at least
5 are required and 2 of these are major. The major cri-
teria are: fever >39°C lasting 21 week, arthralgia or
arthritis for at least 2 weeks, flare and leukocytosis >10
000/mm3 with more than 80% polymorphonuclear
cells. Minor criteria are odynophagia, recent onset of
significant lymphadenopathy,hepatomegaly orspleno-
megaly, abnormalliverfunctiontests,and negative tests
for antinuclear antibodies (ANA) or rheumatoid factor.
Another common finding is hyperferritinemia. Its
differential diagnosis is made with infections, malig-
nancy and rheumatic diseases. The prognosis of AAS
is favorable, with an estimated specific mortality rate of
1-3%, with Macrophagic Activation Syndrome being
its main complication, the prevalence ranges from
10-15% and is associated with a high mortality rate.

INTRODUCCION

La Enfermedad de Still del Adulto (ESA) es un tras-
torno autoinflamatorio sistémico raro de origen
desconocido? Su etiologia es muy variada ya que
incluye diversos factores: genéticos, infecciones,
alteraciones linfohistiociticas y alteraciones en el sis-
tema inmune!° Su prevalencia se estima en 1 - 24
por 1 000 000 personas.

Es tradicionalmente caracterizado por cuatro mani-
festaciones cardinales: fiebre punzante de predominio
vespertino >39°C con duracién 21 semana, lesiones
cutineas maculopapulares color rojo asalmonado,
artralgia o artritis y un recuento de glébulos blancos
de 10.000/mm3 con predominio de neutréfilos,
pueden acompafarse de alopecia, odinofagia, esple-
nomegalia, disfuncién hepitica y que ocasionalmente
pueden asociarse complicaciones, lo que hace que la
expresion clinica sea muy heterogénea y el diagnos-
tico a veces es dificil.’>!* Puede tener curso monoci-
clico, recurrente o crénico.!!

CASO CLINICO

Paciente masculino de 31 afios de edad nacido y resi-
dente en la ciudad de Loja, con antecedentes patol6-
gicos personales de alergia a los AINES, (excepto al

Meloxicam) Infecciones faringo-amigdalinas a repeti-
cién, tratada en varias ocasiones con Penicilina G Ben-
zatinica 2 400 000 Ul, en su tltimo proceso infeccioso
(julio 2023) se realizé cultivo més antibiograma sin evi-
dencia de microorganismos patégenos aislados. Refiere
cuadro de 3 meses de evolucién con episodios de fiebre
vespertina (mayor a 39 grados centigrados), con artritis
migratoria en miembros inferiores (tobillo izquierdo,
tobillo derecho, rodilla derecha) que posteriormente
se limita a tobillo derecho, presencia de alopecia, odi-
nofagia, adenopatias cervicales y axilares, se indic anti-
bidticos en varias ocasiones (Penicilinas, Cefalosporinas,
Macrélidos) que no modificaron su cuadro clinico, refi-
riendo mejorifa parcial con Meloxicam.

Dentro de los exdmenes complementarios cita leuco-
citosis (11.5 x 103/uLl) con neutrofilia (85%), los reac-
tantes de fase aguda se muestran elevados (PCR: 11.45
mg/L. VSG: 43 mm/H), asi como hiperferritinemia
(450 ng/ml). Serologia para VIH, VDRL, Hepatitis:
Negativo. Funcion Hepética GGT: 116 U/L (resto de
funcién hepitica dentro de limites normales). Factor
Reumatoide (FR) Negativo, Anticuerpos Antinu-
cleares (ANA) por método Inmunofluorescencia Indi-
recta (IFI): Negativo. Elemental y Microscopico de
orina: normal. Reticulocitos: dentro de limites nor-
males. Eco Abdomen Superior: Incremento del eje
mayor del bazo, con un indice esplénico de 666.3cc.

DISCUSION

La enfermedad de Still de inicio en la edad adulta
(ESA) es una enfermedad autoinflamatoria sistémica
descrita por Eric Bywaters galeno inglés, poco fre-
cuente caracterizada por una respuesta inmunitaria
innata anormal que conduce a una sobreabundancia de
citoquinas, predominantemente IL—lﬁ elL-8,IL-8,
IL-18, siendo estas citocinas responsables de gran parte
de la patogenia &-1410.17

Aunque estdn disefiados principalmente para la investi-
gacion, la mayoria de los médicos utilizan los criterios
de clasificacién de Yamaguchi (1992) y Fautrel para la
ESA en la préctica. Estos dos son los criterios diagnds-
ticos mis sensibles y especificos. Incluyen criterios de
exclusién con alta sensibilidad y especificidad, como
infecciones, neoplasias malignas y otras enfermedades
autoinmunes? En nuestro caso, utilizamos los criterios
de Yamaguchi, mediante los cuales se llegé al diag-
néstico cumpliendo mas de 6 criterios (3 mayores y
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3 menores), descartindose otro tipo de enfermedades
autoinmunes, infecciosas o neopldsicas por clinica y
exdmenes complementarios.

Tabla 1. Criterios Diagnosticos de Enfermedad de Still del Adulto
elaborados por Yamaguchi (1992).”° Para considerar la presencia de
esta enfermedad se necesitan cinco criterios de los cuales dos son
mayores y que no presenten criterios de exclusion. Sensibilidad:
96.2%. Especificidad: 92.1%.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE YAMAGUCHI (1992)

CRITERIOS MAYORES
Fiebre hasta 39 o C de una semana o mas de duracion.

Artralgias o artritis por dos semanas o mas.

Rash caracteristico, macular o maculopapular no pruriginoso
de color asalmonado, usualmente en tronco y extremidades.
Leucocitosis = 10,000/uL con =80% neutrofilia.

CRITERIOS MENORES

Dolor faringeo.

Linfoadenopatias.

Hepatomegalia o esplenomegalia.

Anormalidades en la funcion hepatica.

Factor Reumatoide y Anticuerpos Antinucleares negativos.
CRITERIOS DE EXCLUSION

Infecciones

Enfermedades malignas

Otras conectivopatias: Lupus Eritematoso Sistémico o vasculitis
Para considerar la presencia de esta enfermedad se
necesitan cinco criterios de los cuales dos son mayores y
que no presenten criterios de exclusion. Sensibilidad:
96.2%. Especificidad: 92.1%.

El curso clinico de la ESA se ha clasificado en tres feno-
tipos distintos en funcién de la evolucién de los sin-
tomas a lo largo del tiempo: autolimitado o monofa-
sico (19 — 44%), tiende a durar de dos meses a un afio
seguido de remisién sostenida, clinicamente se caracte-
riza por la presencia de fiebre, rash, serositis y organo-
megalia. intermitente o policiclico sistémico (10 — 41%)
presenta brotes sistémicos recurrentes entre remisiones
y si estas crisis intermitentes son mds seguidas general-
mente son mds cortas y de menor intensidad, ocasio-
nalmente puede derivar en complicaciones sistémicas
como el sindrome de activacién macrofigica. evolu-
cién crénica / articular. con al menos un episodio de
sintomas persistentes en mds de 1 afio, siendo esta la
maés frecuente, es mis comun en sexo femenino, la
artritis proximal al inicio de la enfermedad, la trombo-
citosis y la dependencia de esteroides.!?’

Al ser considerada una enfermedad auto inflamatoria,

existen ciertas interleucinas que son responsables de
las alteraciones clinicas antes mencionadas, la inter-
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leucina (IL)-18, el interferén (IFN)-y, la IL-10 y la
IL-4 estin relacionados con la ESA sistémica, mien-
tras que la IL-6, la IL-17 y la IL-23 estin asociadas
con la ESA artritica.!b!

Dentro de los exdmenes complementarios que suelen
utilizarse en esa enfermedad, que incluso nos ayudan
como factores predictivos, estos son: Biometria Hema-
tica, Pruebas de Funcién Hepatica, Ferritina, Medi-
cién de concentracién de interleucinas (6, 10, 18).°

El pronéstico de la EAS es favorable, con una tasa de
mortalidad especifica estimada del 1-3%." Algunos
pacientes, sin embargo, experimentan complicaciones.
El diagnéstico precoz y la evaluacién del prondstico?
Dentro de las complicaciones que pueden presentarse
mencionamos el sindrome de activacién de macré-
fagos (SAM), la ptirpura trombocitopénica trombética,
el sindrome de dificultad respiratoria y la hemorragia
alveolar difusa.l?

Una vez realizado el diagnéstico se decide iniciar tra-
tamiento con firmacos inmunosupresores de acuerdo
a la afectacién predominante, en este caso el compro-
miso articular y esplénico, se inicia con prednisona a
dosis de 10mg/dfa, acompafiada de metotrexato (10mg
a 15mg/semana), acompafiada de la suplementacién de
4cido folico. Siendo estaterapéutica la recomendadaen
casosmenosseveros,convigilancia delafuncién hepitica
considerando que esta puede elevarse en el curso de la
entidad nosoldgica>*!?

CONCLUSION

La enfermedad de Still del Adulto es una entidad noso-
l6gica auto-inflamatoria que puede confundirse en
el marco de su diagndstico con infecciones o pro-
cesos neoplisicos acorde a la edad, antecedentes y cli-
nica del paciente, su correcto diagndstico diferencial
es indispensable para poder instaurar de forma ade-
cuada el tratamiento. Considerar ciertos aspectos cli-
nicos, de laboratorio o de imagen como artritis, esple-
nomegalia, ferritina elevada sirven como piezas claves
dentro del diagnéstico definitivo. Carece de sintomas y
alteraciones de laboratorio patognoménicos, por lo que
requiere de una alta presuncién para llegar al diagnds-
tico; se considera actualmente causa de sindrome febril
de origen desconocido.
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