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Resumen

La enfermedad de Still es una condiciéon rara que afecta a un pequefio porcentaje de la poblacién
y se caracteriza por picos de fiebre, rash, artralgias, asi como otros sintomas como fatiga,
linfadenopatia y hepatoesplenomegalia. Su incidencia es variable, pero se estima entre 0.4 y 0.62
casos por cada 100 000 habitantes. Se presenta el caso de un paciente de 20 afios, con un cuadro
clinico de 5 dias de evolucién consistente en fiebre de 39 grados centigrados, astenia, fatiga,
artralgias con tumefaccion y calor local en manos y rodilla, asociado a leucocitosis, neutrofilia,
factor reumatoideo y ANAS negativos. Se diagnosticé enfermedad de Still, para lo cual se indicé
tratamiento con antiinflamatorios no esteroideos, metotrexato y corticoides sistémicos,
mejorando clinicamente desde el segundo dia de manejo, con posterior valoracién y egreso
hospitalario.

Abstract

Still's disease is a rare condition affecting a small percentage of the population and is
characterized by peaks of fever, rash, arthralgias, as well as other symptoms such as fatigue,
lymphadenopathy, and hepatosplenomegaly. Its incidence is variable, but it is estimated between
0.4 and 0.62 cases per 100,000 inhabitants. We present the case of a 20-year-old patient with a
clinical picture of 5 days of evolution consisting of fever of 39 degrees Celsius, asthenia, fatigue,
arthralgias with swelling and local heat in hands and knee, associated with leukocytosis,
neutrophilia, rheumatoid factor and negative ANAS. Still's disease was diagnosed, for which
treatment with non-steroidal anti-inflammatory drugs, methotrexate and systemic
corticosteroids was indicated, improving clinically from the second day of management, with
subsequent evaluation and hospital discharge.
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Introduccion

La enfermedad Still del adulto (ESA) es una enfermedad inflamatoria poco frecuente (1). La
primera descripcidn fue realizada en 1897 por Sir George Frederick Still, hoy conocida como la
enfermedad de Still o artritis idiopatica juvenil sistémica. Esta afecta aproximadamente al 10-20 %
de los nifios y adolescentes; no obstante, puede afectar a los adultos con una menor frecuencia,
siendo una enfermedad que afecta a hombres y mujeres por igual (2). La incidencia de la ESA es
variable, existen 1 a 3 casos por cada millén de habitantes y su prevalencia estimada es inferior a 1
caso por cada 100 000 habitantes. Otras investigaciones sostienen que puede variar entre 6.7 y 6.9
casos por cada 100 000 personas (2,3). Debido a la baja frecuencia de esta enfermedad, hay pocos
estudios epidemioldgicos disponibles para definir con exactitud la prevalencia y la incidencia de
esta a nivel mundial (4). En Colombia, se desconocen los datos exactos de incidencia; solo se
describen series de casos (5,6).

Los sintomas de la enfermedad de Still pueden variar de persona a persona. Los sintomas
comunes incluyen fiebre, rash, fatiga, odinofagia, linfadenopatias, hepato o esplenomegalia,
artralgias y mialgias. Entre sus posibles complicaciones se encuentran deformidades y
discapacidades articulares, alteraciones en el crecimiento 6seo, osteoporosis, uveitis, amiloidosis,
serositis, compromiso cardiopulmonar, trastornos hematoldgicos, entre otros. La frecuencia de
presentacion de estas complicaciones en el curso natural de la enfermedad puede oscilar entre el
1.5 %y el 20 % de los pacientes con ESA (6,7).

Los factores pronoésticos de la Enfermedad de Still del Adulto (ESA) han sido insuficientemente
examinados, y los resultados muestran diversidad e inconsistencia entre los diversos estudios
disponibles (1). Algunos autores han detallado como indicadores de un pronéstico desfavorable
aspectos como el diagndstico posterior a los 6 meses desde el inicio de la fiebre, “poliarteritis,
erosiones articulares, temperatura mayor a 39°C, linfadenopatias, esplenomegalia, leucocitosis
mayor a 30.000 mm3, velocidad de sedimentacién globular (VSG) elevada, trombocitopenia y
niveles elevados de ferritina” (2), sin tener relacién entre las caracteristicas clinicas o el tratamiento
suministrado (7-9).

Tabla 1. Criterios diagnosticos de Yamaguchi (10)

Criterios mayores Criterios menores
Fiebre > 39° centigrados por mas de 1 Odinofagia
semana
Artralgias por mas de 2 semanas Elevacién enzimas hepaticas
Rash cutaneo caracteristico Factor reumatoideo negativo
Leucocitosis > 10 mil Anticuerpos antinucleares negativos
Neutrofilia >80 % Linfadenopatias

Diagnostico: 5 criterios, de los cuales 2 deben ser criterios mayores

La ESA se caracteriza por una triada clinica de fiebre, artritis o artralgias y rash, cambiando su
presentacion en sintomas y signos. Dentro del diagnéstico diferencial estan las neoplasias, infeccion
u otra patologia reumatica. Por lo anterior, se utilizan los criterios de Yamaguchi para el diagnéstico,
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de los cuales se requiere el cumplimiento de minimo cinco de estos y que dos de estos sean mayores
(10).

El tratamiento de la ESA es basado en la experiencia clinica dado que no hay estudios de alta
calidad para definir el inicio del tratamiento. Entre las opciones se describe el uso glucocorticoides,

antiinflamatorios no esteroides, ademds de metrotexato, azatioprina, y algunos
inmunomoduladores, como lo son anti-IL-1, anti-IL-6 y anti-TNF (11-13).

Dadas las multiples complicaciones que puede ocasionar la ESA, entre estas el sindrome de
activacion de macrofago, miocarditis, pericarditis constrictiva, endocarditis, choque hemodinamico,
hemorragia alveolar y coagulacién intravascular entre otras (12,13). Por lo anterior se describe el
presente caso clinico de la ESA en un paciente atendido en un hospital de alta complejidad de
Bogotd, Colombia.

Reporte de caso

Se presenta el caso de un masculino de 20 afos, boxeador profesional de ocupacion. Este refiere
cuadro de 8 dias de evolucion consistente en picos febriles de 39 grados centigrados y 5 dias de
evolucion consistente en odinofagia asociado a artralgias en hombro izquierdo, rodilla izquierda y
en articulacidn interfaldngica distal del quinto dedo de la mano derecha. Ademas, presenta dolor
paravertebral de tipo muscular a nivel cervical. Se automedicé para amigdalitis con penicilina
benzatinica de 2.5 millones unidades internacionales por via intramuscular, dosis tinica, sin mejoria
de los sintomas y con empeoramiento del dolor articular y rigidez por lo que decide consultar.
Refiere Unico antecedente significativo de apendicetomia. Dentro del protocolo de estudio y
valoracién clinica del paciente, se sospech6 de una enfermedad reumatolégica en comparacién con
un origen infeccioso; por lo tanto, se solicitaron los respectivos andlisis de laboratorio.

En el examen fisico se encontré taquicardico, febril (FC 109 Ipm, FR 19 rpm, T 392C, saturacién
de 02 95 % al ambiente, peso 55 kg Talla 160 cm), leve eritema en rodilla izquierda, sin signos
clinicos de artritis, resto de examen normal.

Se realiz6 quimica sanguinea con leucocitosis, neutrofilia y reactantes de fase aguda elevada
(leucocitos 20.540 mm3, Hb 17,4 g/dL, neutrofilia 18.230 mm3, plaquetas 254.000 mm3, PCR >33.8
mg/dL, ferritina mayor de 1.000 ng/mL, VSG 44 mm, Factor Reumatoideo 13.3 mm (elevado)), los
cuales estan descritos en la Tabla 2.

Tabla 2. Reporte de laboratorios

Fechas 13/06/2022 14/06/2022 15/06/2022 16/06/2022 18/06/2022 26/06/2022
Laboratorios Valor Valor Valor Valor Valor Valor

Glucemia 117 mg/dL 221 mg/dL 168 mg/dL
Nitrégeno ureico 9 mg/dL 14 mg/dL 32,9 mg/dL 22 mg/dL
(BUN)
Creatinina (cr) 0.8 mg/dL 0.9 mg/dL 0,62 mg/dL 0,9 mg/dL
Sodio (Na) 133 mmol/L 138 mmol/L
Potasio (K) 3,9 mmol/L 5,1 mmol/L
Cloro (CI) 106 mmol/L
Proteina C >9.0 mg/dL 33,1 mg/dL 23 mg/dL 32,9 mg/dL 14,8 mg/dL

reactiva (PCR)
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Fechas 13/06/2022  14/06/2022 15/06/2022 16/06/2022 18/06/2022 26/06/2022
Laboratorios Valor Valor Valor Valor Valor Valor
Leucocitos 20,54 mm3 19,51 mm3 21,21 mm3 26,3 mm3 37,81 mm3

(leucos)

Hemoglobina 17,4 g/dL 16,6 g/dL 14,5 g/dL 14,8 g/dL 15,9 g/dL
(Hb)

Hematocrito 49,20% 48,30% 41,70% 42,70% 47,10%
(Hcto)

Linfocitos 0,75 0,69 1,22 1,23 1,54
Monocitos 1,5 0,44 1,19 1,41 1,08
Neutroéfilos 18,23 18 18,75 23,61 35,07
Eosinofilos 0,02 0,02 0,02 0,01 0
Basofilos 0,04 0,03 0,03 0,11 0,23
CPK 48 UI/L 0,1
Acido trico 1,4 mg/dL

Ferritina >1000 ng/ml  >1000 ng/ml

VDRL no Reactivo

Factor 13,3 Ul/ml

Reumatoidea

Velocidad 44 mm/h 49 mm/h

sedimentacion

SARS Cov-2 Negativo

HIV Negativo

Bilirrubina total Negativo 0,6 mg/dL

Bilirrubina 0 mg/dL

directa

Bilirrubina 0,2 mg/dL

Indirecta

PT 14,4 segundo

PTT 22,3 segundo

INR 1,2

HbA1C% 5,60%

TGO 50 UI/L
TGP 154 UI/L
Fosfatasa 180 UI/L
alcalina

Se realizaron estudios de extension para descartar infecciones (serologias virales, ELISA para VIH)
malignidad u otra enfermedad autoinmune descritas en la Tabla 3.
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Tabla 3. Perfil inmunolégico

Laboratorio Valor Valor de referencia
Complemento C4 24,2 mg/dL 12-36 mg/dL
Complemento C3 182 mg/dL 82-160 mg/dL
Anticuerpos antinucleares ANAS no reactivo

Anticuerpos anti SM 2.28 UE/ml no reactivo
Anticuerpos anti RNP 1.97 UE/ml no reactivo
Anticuerpos anti RO 1.16 UE/ml no reactivo
Anticuerpos anti LA 2.24 UE/ml no reactivo

Asimismo, se realizaron los siguientes estudios: radiografia de térax normal, tomografia de
craneo dentro de limites normales, TAC de cuello y térax sin identificaciéon de masas,
ecocardiograma dentro de limites normales y sin vegetaciones, ademas de tres sets de hemocultivos
con resultados negativos. Frente a lo anterior, se descartdé endocarditis y sindromes
linfoproliferativos. El paciente fue valorado por el servicio de reumatologia, considerando
enfermedad de Still, basandose en los criterios de Yamaguchi presentes en el paciente, como fiebre,
artralgias, leucocitosis con neutrofilia, odinofagia, factor reumatoideo negativo y anticuerpos
antinucleares negativos.

El paciente fue tratado con pulsos de corticoide asociados a metotrexato, ademas de recibir
analgesia con AINES, lo que resulté en una mejoria clinica evidente al segundo dia de iniciado el
tratamiento. No se observaron nuevos picos febriles y las artralgias también mostraron mejoria.

Dada la evolucién clinica satisfactoria del paciente, con mejoria de las artralgias, mialgias y
sintomas sistémicos, asi como la recuperacion de sus actividades diarias, se le concedio el alta con
tratamiento de prednisona a 20 mg con dosis gradual de reduccidn, metotrexato a 2.5 mg los
viernes, sabados y domingos, suplemento de calcio de 600 mg cada 24 horas, y seguimiento por
medicina interna para control farmacolégico y del curso de la enfermedad.

Discusion

La ESA se describe como un trastorno inflamatorio de baja frecuencia y con compromiso
sistémico (14). En la actualidad, no se cuentan con datos exactos y fidedignos sobre la incidencia y
prevalencia en nuestro pais. Por lo tanto, las descripciones se basan en informes de casos y estudios
observacionales. Dado que esta enfermedad es poco prevalente, no se la considera como una posible

causa en pacientes con artralgias, mialgias o sindrome febril prolongado durante el diagndstico
diferencial (15).

Es relevante comparar el presente caso clinico, dado que en su sintomatologia presenta picos
febriles, artralgias como en el caso reportado por Quilindo et al. (16), Garcia Gémez (2) y Olivé et al.
(17). Ademas, el paciente de este estudio present6 leucocitosis con neutrofilia, odinofagia, factor
reumatoideo y anticuerpos antinucleares negativo, sin exantema exacerbado; cumpliendo con dos
de los tres sintomas mads frecuentes de este evento. De la misma manera, Calle-Botero et al. (2),
manifestaban que la fiebre es el sintoma mas frecuente en 100 %, las artralgias en un 75.5 %,
exantema en 62.2%, y en menor frecuencia odinofagia 48.7%, entre otras.
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De acuerdo con lo anteriormente sefialado, es relevante mencionar que esta patologia puede ser
parte de una guia interesante a considerar en el protocolo de estudio y evaluaciéon diagndstica de
fiebre de origen desconocido, seguin lo referido por Cunha et al. (18).

Es importante mencionar que este estudio present6 algunas limitaciones como la evaluacién
retrospectiva y la naturaleza de la investigacion (reporte de caso), y la no determinacién de una
relacidn causal. Por otra parte, es posible que exista un sesgo de informacién debido a la falta de
completitud en el registro de historias clinicas o a la ausencia de datos confiables.

Igualmente, vale la pena destacar que en este caso se llevd a cabo un proceso detallado y riguroso
parallegar al diagndstico de la ESA. Este proceso tuvo como base la presentacidn clinica de sintomas
y signos caracteristicos de la enfermedad, tal como lo mencionan en el articulo de Calle-Botero et
al. (2) la exclusién de diagndsticos diferenciales; incluyendo la exclusién de diagndsticos
diferenciales. Ademas, se realizaron paraclinicos que no solo presentaron alteraciones en la ESA,
sino que también se observaron en otras patologias. En conclusién, se puede afirmar que el
desarrollo y la evaluacién diagnéstica de nuestro paciente fueron complejos.

Los autores manifiestan que tanto la presentacién clinica del paciente como la sospecha
diagndstica por parte del personal médico capacitado permiten llegar a un diagnéstico idéneo de
un caso atipico de ESA. Asimismo, destacan las opciones de iniciar un tratamiento precoz y
adecuado para mitigar complicaciones derivadas de la historia natural de la enfermedad de la ESA.
De igual modo, es relevante resaltar que la descripcion investigativa y epidemiolédgica de este caso
sirve como base para que, en el futuro, se puedan generar nuevas investigaciones y conocimientos
en este ambito de la medicina. El diagnéstico de la enfermedad de Still del adulto a menudo es dificil
puesto que es de exclusion. Varios autores han informado sobre infecciones que pueden imitar la
presentacion clinica de la enfermedad de Still, aunque en algunos casos parecen desempefiar un
papel como desencadenante (19).

Conclusiones

Dado que la enfermedad de Still tiene una baja incidencia, es crucial continuar caracterizando
los signos y sintomas, asi como los hallazgos de laboratorio, que permitan llegar al diagnostico de
esta enfermedad, el cual suele ser de exclusién.

No existe un nivel de evidencia fuerte en cuanto al tratamiento de la enfermedad. Por lo tanto, en
la actualidad, se considera que los farmacos antiinflamatorios no esteroideos (AINEs), los
esteroides y los medicamentos modificadores de la enfermedad son la terapia de eleccion.

Consideraciones éticas

Para la realizacidn de la investigacién se tuvieron en cuenta los aspectos éticos de la Declaracion
de Helsinki y la resolucion 8430 del Ministerio de Salud de Colombia, clasificando esta investigacion
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