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La enfermedad de Still del adulto (ESA) es una enfermedad reumadtica e in-
flamatoria, infrecuente, de etiologia desconocida. Su presentacién clinica es
variada y sus sintomas mas frecuentes son fiebre, artralgias, exantema asal-
monado evanescente, odinofagia, adenopatias, hepatoesplenomegalia, sero-
sitis y presencia en laboratorio de leucocitosis (neutrofilia), hiperferritinemia
asociado a ausencia de anticuerpos. El diagnéstico es clinico y por exclusién.
Existen criterios clasificatorios como son los de Yamaguchi?, Cush y Fautrel??
que ayudan a la orientacién diagnéstica. El tratamiento se define segtn la
presentacién y la evolucién clinica®.

Se describen las caracteristicas clinicas, diagnésticas, tratamiento y evolu-
cién de siete pacientes con ESA.
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Adult Still's disease (ASD) is an uncommon rheumatic and inflammatory disorder
of unknown etiology. The major clinical features include fever, arthralgia, transient
salmon-pink rash, odynophagia, lymphadenopathy, hepatosplenomegaly, serositis,
and laboratory findings such as leukocytosis with neutrophilia, hyperferritinemia,
and negative immunologic laboratory testing. ASD diagnosis is reached by exclusion.
Different classification criteria such as Yamaguchi, Cush and Fautrel have been
developed for the identification of ASD. Treatment is based on the degree of disease
activity and clinical responsel.

We describe clinical manifestations, diagnosis, treatment, and prognosis of seven
patients with adult's Still disease.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Still del adulto (ESA) es
una enfermedad reumatica e inflamatoria de
etiologia desconocida y presentacién infrecuen-
te, caracterizada por fiebre, exantema macular
asalmonado evanescente, odinofagia, artralgias
o artritis, linfadenopatias, hepatoesplenome-
galia y serositis, ademéas de leucocitosis con
neutrofilia, hiperferritinemia y autoanticuerpos
negativos'. No existe signo patognoménico o
prueba especifica, siendo solo un diagndstico
por exclusion®?. Los criterios de clasificacién
mas utilizados son Yamaguchi, Cush y Fautrel?2.

La patologia es un desafio diagnéstico por
la infrecuencia y la variabilidad clinica; en Lati-
noameérica existen pocos estudios realizados??.
Describimos las caracteristicas clinicas, el diag-
néstico, tratamiento y evolucién de pacientes
con ESA valorados en el Hospital Nacional Pro-
fesor Alejandro Posadas.

MATERIALES Y METODOS

Estudio observacional, descriptivo, retrospecti-
vo, desarrollado en el Hospital Nacional Profesor
Alejandro Posadas, Provincia de Buenos Aires, Ar-
gentina, de enero de 2015 a diciembre de 2021.

Se incluyeron pacientes mayores de 18 anos
con diagnéstico de ESA que cumplieron crite-
rios de Yamaguchi. Se excluyeron aquellos con
enfermedades infecciosas, neopldsicas activas,
inflamatorias inmunomediadas establecidas. Se
describieron frecuencias y porcentajes segin la
categoria de la variable correspondiente.

El trabajo fue aprobado por el Comité de Eti-
ca y el Departamento de Docencia e Investiga-
cién del Hospital Posadas.

RESULTADOS

Se incluyeron 7 pacientes con diagnostico de
ESA, 4/7 (57,1%) fueron mujeres y 3/7 (42,8%) va-
rones, con una edad media de 29 afios (desvio
estdndar [DE] 11,4).

En relacién con las manifestaciones clinicas
y hallazgos de laboratorio, el 100% de nuestros
pacientes presenté fiebre, artralgias, leucocito-
sis, hiperferritinemia, eritrosedimentacién ele-
vada y perfil inmunolégico negativo (Tabla 1).
Como presentacion atipica cutdnea, 3/7 (42,5%)
de los pacientes tuvieron rash tipo pruriginoso.
Todos los pacientes cumplieron los criterios de
clasificacién de Yamaguchi (Tabla 2).

La media de inicio de los sintomas a la pri-
mera consulta fue de 35 dias (DE 32) y el tiempo
al diagnoéstico de 85 dias (DE 49).

Requirieron internacién 4/7 (57,1%) y el com-
promiso del estado general fue la causa prin-
cipal. Un paciente presenté sindrome hemofa-
gocitico y requirié internacién en la Unidad de
Terapia Intensiva.

El curso de la enfermedad fue policiclico
en 5/7 (71,4%). Al 100% se le indicé corticoides
(dosis promedio de 40 mg/dia y tapering hasta 5
mg). Un paciente presenté como complicacién
grave sindrome hemofagocitico y requirié pul-
sos de metilprednisolona.

Se le indicé metotrexato como ahorrador
de glucocorticoides a 5/7 (71,4%) pacientes, le-
flunomida a 1/7 (14,2%) y su combinacién a 1/7
(14,2%).

Recayeron 5/7 (71,4%); el rash cuténeo, las ar-
tralgias y la fiebre fueron las manifestaciones
mas frecuentes. Un paciente (14,3%) fue refrac-
tario y 2 (28,6%) abandonaron el seguimiento.

Tabla 1: Manifestaciones y laboratorio.

Manifestaciones clinicas

n (%)

Fiebre/artralgias

Artritis/exantema

Mialgias/odinofagia/adenopatias

Exantema pruriginoso/esplenomegalia/pérdida de peso

Resultados de laboratorios

Leucocitosis/hiperferritinemia/anticuerpos
Negativos/eritrosedimentacion elevada
Elevacion de transaminasas

Proteina C reactiva elevada/anemia
Plaquetopenia

6 (85,72%)
5 (71,43%)
3 (42,83%)
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Tabla 2: Criterios de Yamaguchi.

Quienes cumplieron mas de 5 criterios de los cuales 2 son mayores

n (%)

Fiebre/artralgias/leucocitosis/autoanticuerpos negativos
Artritis/elevacion de transaminasas

Exantema

Odinofagia/adenomegalias

Esplenomegalia

7(100%)

6 (85,72%)
5 (71,43%)
4(57,14%)
3 (42,86%)

DISCUSION

Presentamos una serie de siete casos de ESA,
con un promedio de edad de 29 anos y una ma-
yor proporcién de mujeres, coincidiendo con es-
tudios europeos y colombianos?*.

En nuestra serie todos los pacientes tuvie-
ron fiebre, artralgias y rash, asi como también,
desde el punto de vista del laboratorio, el 100%
presenté anticuerpos negativos, leucocitosis
(neutrofilia), eritrosedimentacién elevada, hi-
perferritinemia, como se describe en la litera-
tura?®. En un estudio chino predominé la odi-
nofagia como manifestacién, encontrandose en
nuestra serie en casi la mitad de los casos®.

Se reconocen cada vez mas formas atipicas;
en el caso de las formas cutaneas son las que
presentan rash de tipo pruriginoso®.

Los criterios clasificatorios de Yamaguchi tie-
nen una sensibilidad del 96% y una especificidad
del 92%. Si bien son los criterios mas utilizados,
existen otros criterios de clasificacién (Frautel et
al.) que incluyen la ferritina glicosilada, sin em-
bargo, su utilidad es limitada por la falta de dis-
ponibilidad de esta determinacién®?*.

En un estudio italiano el promedio de tiem-
po al diagnéstico fue de 21 meses y en nuestro
estudio de 2,4 meses, siendo menor que lo des-
crito en la literatura. Los diagnésticos tardios
podrian deberse a la naturaleza de la enferme-
dad, los criterios utilizados (necesidad de des-
carte de todas las patologias més frecuentes), la
variabilidad en las poblaciones estudiadas y a la
similitud clinica con otras entidades asociada a
la ausencia de marcadores especificos®.

No existen ensayos clinicos que guien la es-
trategia terapéutica. Se utilizan esteroides sis-
témicos e inmunosupresores.

En la bibliografia se ha reportado la indica-
cién de metilprednisolona en pulsos e inhibido-
res de IL-6 para el tratamiento de los casos gra-

ves. Uno de nuestros pacientes con sindrome
hemofagocitico requirié esteroides en pulsos,
mientras que otro caso refractario a tratamien-
tos previos se planteé el inicio con tocilizumab’.
Al igual que en nuestra pequena serie de casos,
Lee et al. reportaron altas tasas de recaidas,
pero con prondstico favorable?.

CONCLUSIONES

La ESA es una entidad poco frecuente y de
diagnoéstico por exclusién. Su rapida sospecha
es importante para iniciar el tratamiento en for-
ma oportuna. Se requieren estudios multicén-
tricos colaborativos en Argentina que nos per-
mitan conocer mejor a nuestra poblacién con
esta patologia y su evolucién.
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