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RESUMEN

Objetivo: Conocer la enfermedad de Still como una patologia autoinmune y sus
elementos basicos, mediante una revision bibliografica. Método: se realizé una revision
bibliografica sistematica de diferentes buscadores y documentos cientificos en bibliotecas
y bases de datos como SciELO y Elsevier. Resultados y conclusiones: en varios
estudios no se ha encontrado con exactitud la etiologia, se ha intentado hacer
investigaciones genéticas, pero este no ha dado resultados exactos. En conclusion, esta
enfermedad suele aparecer en los primeros afios de vida. Su comportamiento clinico y
de laboratorio, asi como el cumplimiento de los criterios de clasificacion de la enfermedad,
facilitan su diagnéstico, siendo diferencial amplio y complejo. El sindrome de Still sigue
siendo una de las probleméticas medicas de diagndstico y terapéutico que afecta con
mayor gravedad a los pacientes, por eso las investigaciones siguen en pie en la
actualidad para poder frenar este sindrome.

Descriptores: Enfermedad de Still; artritis; autoinmune. (Fuente: DeCS).

ABSTRACT

Objective: To know Still's disease as an autoimmune pathology and its basic elements,
through a bibliographic review. Method: a systematic bibliographic review of different
search engines and scientific documents in libraries and databases such as SciELO and
Elsevier was carried out. Results and conclusions: in several studies the etiology has
not been found exactly, genetic research has been attempted, but this has not given exact
results. In conclusion, this disease usually appears in the first years of life. Its clinical and
laboratory behavior, as well as compliance with the classification criteria of the disease,
facilitate its diagnosis, being a broad and complex differential. Still's syndrome continues
to be one of the diagnostic and therapeutic medical problems that most seriously affects
patients, which is why research is still ongoing today to stop this syndrome.

Descriptors: Still's disease; arthritis; autoimmune. (Source: DeCS).
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INTRODUCCION

El sindrome de Still fue descrita por primera vez en 1897 por George Frederick Still,
gracias a una investigacion que realizd en 22 infantes que presentaban sintomatologia
tipica de lo que actualmente se conoce como artritis sistémica. Erick Bywaters en 1971
Es una entidad poco comun, de etiologia desconocida, cuyo diagnostico se basa en la
combinacion de hallazgos clinicos y de laboratorio. Ha sido descrita en todos los
continentes y en todos los grupos raciales. Se considera como una causa frecuente del
sindrome de fiebre de origen desconocido. Caracteristicamente, es una entidad de
adultos jévenes y afecta igualmente a hombres y mujeres. En el 76 % de los pacientes la
enfermedad se inicia antes de los 35 afios y es poco comun en pacientes mayores de 50
afios 123,

No se ha establecido con precision su etiologia y su presentacion clinica comparte
muchas caracteristicas con las enfermedades infecciosas: inicio agudo, exantema y
fiebre. El estudio del perfil inmunol6égico ha demostrado que el nivel sérico de varias
citocinas como la IL-1b, IL-6, IL-18, el factor de necrosis tumoral alfa y el interferén
gamma, se encuentran elevados, lo cual sugiere que pueden jugar un papel importante
en la etiologia de la enfermedad; sin embargo, estas citocinas estan frecuentemente
elevadas en otras enfermedades con manifestaciones inflamatorias sistémicas como la
sepsis, la artritis reumatoide y la artritis idiopatica juvenil 23,

Clinicamente se caracteriza por la triada de fiebre, exantema vy artritis, la cual esta
frecuentemente precedida por faringitis y sintomas constitucionales. Puede presentarse
igualmente linfadenopatias, esplenomegalia y hepatomegalia. La pleuritis y la pericarditis,
el dolor abdominal por peritonitis serosa, adenitis mesentérica, distension hepatica o
esplénica u obstruccién intestinal son manifestaciones menos frecuentes 4°.

Si bien el dafio renal es muy raro, durante los episodios febriles se puede presentar
proteinuria leve; una de las complicaciones mas serias, y afortunadamente menos

frecuentes, es la amiloidosis renal. Otras manifestaciones poco frecuentes incluyen
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perdida de la audicion, meningitis aséptica, meningoencefalitis, pseudotumor de la 6rbita,
coagulacion intravascular diseminada, sindrome hemofagocitico, uveitis, miositis y

queratoconjuntivitis seca ®’.

METODOS

Se realizd una busqueda de documentos cientificos en las bases de datos de Pub-Med,
Google Scholar, Med-line, Scielo y Redalyc, utilizando palabras clave como “Enfermedad
de Still”, “Fisiopatologia Enfermedad de Still”, “Afectaciones en la Enfermedad de Still”,
“Diagndstico y tratamiento para la Enfermedad de Still”’. Se incluyeron en la busqueda
articulos en idiomas espariol y traducidos al inglés publicados entre los uGltimos 10 afios,
se analizé ensayos clinicos aleatorios, ensayos controlados, estudios observacionales y

revisiones de la literatura para un conocimiento completo.

RESULTADOS

Diagnoéstico

Se describe actualmente un diagndéstico previo al definitivo sobre este sindrome lo que
nos facilita al momento de dar con certeza con lo que estamos lidiando en una consulta
con las caracteristicas clinicas y con un cierto porcentaje de lo que representa cada
sintomatologia en la enfermedad basandose estadisticamente en cada uno.

Pruebas de laboratorio

Hallazgos de laboratorio son similares a los de otras enfermedades inflamatorias; las
anomalias mas comunes son el aumento del recuento de globulos blancos
(especialmente de neutrdfilos), la anemia, la ferritina, la PCR y el aumento de la velocidad
de sedimentacion globular. En cuanto a la hiperferitinemia, se han encontrado algunos
pacientes con valores que superan cinco veces el limite superior de la normalidad, se

cree que esto se debe principalmente a la liberacién de citoquinas proinflamatorias.
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Aunqgue la ferritina puede estar elevada en otras enfermedades y su aumento no es
especifico. Se cree que la ferritina glicosilada es baja en los pacientes y otros
comentaristas han sugerido su uso como prueba de diagnéstico (ferritina glicosilada).
Aunque es mas especifico, también es menos sensible y no puede utilizarse en la practica
clinica, lo que limita su uso. Por ello, son necesarios mas estudios y pruebas para aclarar

su papel en el diagnostico.

Tratamiento

Con respecto al tratamiento no esta establecido, pero en general se usan los salicilatos
o glucocorticoides. Segun la bibliografia, los principales grupos terapéuticos utilizados en
esta enfermedad son los corticosteroides, los analgésicos no esteroideos y los farmacos
antirreumaticos modificadores de la enfermedad, como el metotrexato, que, aunque no
son especificos, siguen considerandose los farmacos de primera eleccion. La
administracion de estos medicamentos dependera el grado de gravedad de la
enfermedad del paciente. Se demostr6 el 20-25% en pacientes que respondieron con
eficacia al tratamiento con salicilatos a dosis de 3-4 g/dia administrado via oral,

exponiéndolo como primer escalon terapéutico.

DISCUSION

Dicho todo hasta el momento el sindrome de Still es uno de los sindromes mas complejos
tanto por su etiologia, cuadro clinico que presenta cada paciente, el diagndstico y su
tratamiento dependiendo la gravedad de la enfermedad. Existe muchos autores
empezando desde Bywaters en 1967 quien describié por primera vez esta enfermedad,
otros autores actuales evidencian ciertas causas de la enfermedad y desmienten otras
teorias lo que hace que hallemos resultados veridicos.

La enfermedad de Still del adulto es una afeccién que aunque se considera poco comudn

hay que tener en cuenta que se presenta frecuentemente como causa de fiebre
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desconocida. Como vemos en nuestro estudio se presento en el 80 % de los casos por
debajo de los 35 afios y afectando tanto al sexo masculino como al femenino, estos
resultados coinciden con Revista Cubana de Reumatologia ISSN: 1817-5996 Volumen
XVI, Numero 3; 2014: 297-303 Comportamiento de la enfermedad de Still del adulto en
el Centro de Reumatologia 300 otros trabajos publicados tanto nacionales como
internacionales 8°.

Dentro de las manifestaciones clinicas que mas frecuentemente se presentaron
estuvieron la fiebre, la artritis, el exantema y los sintomas generales que estuvieron
presente en todos los pacientes, otras manifestaciones que también se observaron fueron
los préodromos de odinofagia, las adenopatias, esplenomegalia, hepatomegalia,
anquilosis del carpo en 2 pacientes y pericarditis en un caso. Ninguno de los pacientes
objetos de estudios presentd manifestaciones ni complicaciones renales. En este aspecto
hay que sefalar que la literatura plantea que las manifestaciones renales ademas de no
ser de las mas frecuentes en esta afeccién se presentan sobre todo en pacientes con
afios de evolucion o en aquellos que resultan ser refractarios al tratamiento 1011,

La combinacion de cumplimientos de criterios de clasificacion para esta enfermedad
permitié llegar al diagnéstico de la afeccién en todos los casos, dentro de los criterios
mayores tuvieron un peso fundamental, la presencia de fiebre, exantema, leucocitosis,
eritrosedimentacién acelerada y la presencia de AAN y FR negativos. Dentro de los
criterios menores el mas frecuente fue la presencia de compromiso del sistema
reticuloendotelial en todas sus variantes, lo que coincide con los escasos estudios que
abarcan este tema 2,

Por altimo, sefialar que todos los pacientes que llevan mas de 5 afios de diagndéstico de
la enfermedad hubo que adicionar al tratamiento de glucocorticoides y antimalaricos un
farmaco modificador de la enfermedad como es el caso del methotrexate ya que en estos

pacientes no se podia llegar a obtener un control de la enfermedad. En el estudio de la
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Dra. Montero Sierra observo que el 32,6 % de los pacientes con enfermedad de Still,
necesitd adicionar methotrexate para llegar al control de la enfermedad®.

El 50% de los pacientes presenta linfoadenopatias en las regiones de la cervical,
acompafado de fiebre y compromiso general en este sindrome. Al momento de basarnos
en los examenes de laboratorio nos basamos de ciertos paradmetros que nos inculcan al
diagndstico, usamos la VHS y la PCR, la ferritina plasmatica es clave fundamental para
diagnosticar el sindrome lo vemos en su alza en respuesta inflamatoria y su aumento en
el sindrome son pilares fundamentales durante el diagndéstico, debemos incluir pruebas
de serologia inmunoldgicas por negatividad durante el estudio y por ultimo un aporte

imagenoldgico es inespecificos durante el diagnéstico y ademas son tardios.

CONCLUSIONES

La enfermedad de Still suele aparecer en los primeros afios de vida. Su comportamiento
clinico y de laboratorio, asi como el cumplimiento de los criterios de clasificacion de la
enfermedad, facilitan su diagndstico, siendo diferencial amplio y complejo. La presencia
de signos clinicos inusuales puede retrasar el diagnoéstico, no obstante, entre sus
manifestaciones clinicas predominan la presencia de fiebre, artritis, exantema y
alteraciones de laboratorio que nos orientan a sospechar su diagnéstico. El tratamiento
se basa en el uso de esteroides, antimalaricos y otros farmacos modificadores de la
enfermedad, como el metotrexato, el cual debe ser evaluado para evitar la refractariedad
de los sintomas clinicos y las posibles complicaciones relacionadas con esta enfermedad.
En conclusion, el sindrome de Still sigue siendo una de las problematicas medicas de
diagnéstico y terapéutico que afecta con mayor gravedad a los pacientes, por eso las
investigaciones siguen en pie en la actualidad para poder frenar este sindrome de una

mejor manera empleando ciertas técnicas favorables en un futuro.
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