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Resumen

Objetivos. La enfermedad de Still del adulto (ESA) es una enfermedad reumatica e inflamatoria de etiologia
desconociday presentacion infrecuente, caracterizada por fiebre, exantema macular asalmonado evanescente,
odinofagia, artralgias o artritis, linfadenopatias, hepatoesplenomegaliay serositis, ademas de leucocitosis con
neutrofilia, hiperferritinemiay autoanti cuerpos negativos. La presencia de fiebre en todos |os pacientes, sin
existir manifestaciones clinicas ni de laboratorio patognoménicos de alguna enfermedad, dificultan
inicialmente su diagndstico. Sin embargo, la presencia de manifestaciones clinicas tipicas (fiebre, rash,
odinofagiay artralgias) asi como de alteraciones analiticas |lamativas, especiamente ferritina > 3.000 ng/mL,
nos deben orientar hacia su sospecha, en especial cuando nos encontramos ante un sindrome febril de origen
indeterminado. L os criterios de clasificacion més utilizados son Y amaguchi, Cush 'y Fautrel.

Métodos: Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo, de pacientes con enfermedad de Still en el
periodo 2021-2023 en un hospital detercer nivel. Se incluyeron pacientes mayores de 18 afios con
diagndstico de ESA que cumplieron criterios de Y amaguchi. Se excluyeron aguellos con enfermedades
infecciosas, neoplasi cas activas, inflamatorias inmunomediadas establ ecidas. Se describieron frecuenciasy
porcentajes segun la categoria de la variable correspondiente.

Resultados: Se incluyeron 7 pacientes con diagnostico de ESA, 4 (57,1%) fueron mujeresy 3 (42,8%)
varones, con una edad media de 29 afos (desvio estandar [DE] 11,4). En relacién con las manifestaciones
clinicasy hallazgos de laboratorio, €l 100% de nuestros pacientes presentd fiebre, artralgias, leucocitosis,
hiperferritinemia, VSG elevaday perfil inmunol 6gico negativo. Como presentacion atipica cutanea, 3/7
(42,5%) de los pacientes tuvieron rash tipo pruriginoso. Todos los pacientes cumplieron |os criterios de
clasificacion de Yamaguchi. Lamediade inicio de los sintomas a la primera consulta fue de 35 dias (DE 32)
y €l tiempo a diagndstico de 85 dias (DE 49). Requirieron ingreso en planta 4/7 (57,1%), como consecuencia
de afectacion multiorganicaimportante. Un paciente presentd sindrome hemofagocitico y requiri6 ingreso en
Unidad de Cuidados Intensivos. Al 100% se le indico corticoides (dosis promedio de 40 mg/diay tapering
hasta 5 mg). Un paciente presenté como complicacion grave sindrome hemofagocitico y requirio pulsos de
metilprednisolona. Se le indicé metotrexato como ahorrador de glucocorticoides a 5/7 (71,4%) pacientes,
leflunomidaa 1/7 (14,2%) y su combinacion a 1/7 (14,2%). Recayeron 5/7 (71,4%); €l rash cuténeo, las
artralgias y lafiebre fueron las manifestaciones més frecuentes en ellos, precisando de nuevo € empleo de
corticoterapia adosis elevadas. Un paciente (14,3%) fue refractario a tratamiento con FAME requiriendo el
empleo de anti 11-6 (tocilizumab) con el que contintia actualmente, y 2 (28,6%) abandonaron el seguimiento
en consultas, sin conocer el estado actual de la enfermedad en |os mismos (tabla).
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Manifestacionesy laboratorio

Manifestaciones clinicas n (%)
Fiebre/artralgias 7 (100%)
Artritisexantema 6 (85,71%)
Mial gias/odinofagia/adenopatias 4 (57,14%)
Exantema pruriginoso/esplenomegalia/pérdida de peso 3 (42,85%)
Resultados de laboratorios n (%)

L eucocitosi g/hiperferritinemial/anti cuerpos negativos/eritrosedimentacion elevada 7 (100%)
Elevacion de transaminasas 6 (85,72%)
Proteina C reactiva elevada/anemia 5 (71,43%)
Plaquetopenia 3 (42,83%)

Conclusiones. El sindrome de Still es un desafio diagndstico por lainfrecuenciay lavariabilidad clinicade
presentaciOn. Todos |os pacientes presentaron fiebre, artralgias, leucocitosis e hiperferritinemia. Todos
cumplieron criterios de Yamaguchi. Larespuestainicia a tratamiento con corticoides fue favorable en todos
los pacientes, no tanto el mantenimiento de esta, recayendo 5 pacientes. Su rapida sospecha es importante
parainiciar €l tratamiento en forma oportuna.
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