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ABSTRACT

INTRODUCTION: Adult-onset Still's disease (AOSD) is a rare
systemic inflammatory disorder of unknown etiology,
characterized by high fever, evanescent rash,
arthralgia/arthritis, leukocytosis with neutrophilia, and
hyperferritinemia, in the absence of autoantibodies. Its
diagnosis is clinical and based on exclusion, supported by
criteria such as Yamaguchi’s.

OBJETIVE: The main objective is to present a clinical case of
adult-onset Still's disease and to highlight relevant aspects for
its diagnosis and management.

CASE REPORT: We report the case of a 20-year-old female who
presented with a 6-day history of fever associated with
polyarthralgia, abdominal pain, and an evanescent
maculopapular rash coinciding with febrile peaks. On
admission, she had fever, tachycardia, and a non-pruritic rash
on the extremities. Laboratory tests showed leukocytosis with
neutrophilia, elevated ferritin levels, and negative serologies,
with no significant findings on imaging studies. During
hospitalization, she developed a urinary tract infection caused
by Enterococcus associated with an intrauterine device, which
was removed, with a good response to antibiotic therapy. Skin
biopsy revealed an inflammatory infiltrate compatible with
AOSD. She subsequently developed malar erythema and a
positive ANA (1:80), without fulfilling criteria for systemic lupus
erythematosus. She met Yamaguchi criteria, and
corticosteroid therapy was initiated, with favorable evolution
and discharge without fever.

CONCLUSION: AOSD represents a diagnostic challenge due to
its low prevalence and nonspecific presentation. This case
highlights the importance of considering AOSD in young
patients with prolonged fever and evanescent rash, as well as
the value of diagnostic criteria and a multidisciplinary
approach for timely diagnosis and treatment.

RESUMEN

INTRODUCCION: La enfermedad de Still del adulto (ESA) es una
patologia inflamatoria sistémica poco frecuente, de etiologia
desconocida, caracterizada por fiebre elevada, rash
evanescente, artralgias/artritis, leucocitosis con neutrofilia e
hiperferritinemia, en ausencia de autoanticuerpos. Su
diagnéstico es clinico y de exclusién, con apoyo en criterios
como los de Yamaguchi.

OBJETIVO: El objetivo principal es presentar un caso clinico de
enfermedad de Still del adulto y destacar aspectos relevantes
para su diagnostico y manejo.

REPORTE DE CASO: Se presenta el caso de una paciente
femenina de 20 afos que consulta por sindrome febril de 6
dias asociado a poliartralgias, dolor abdominal y exantema
maculopapular evanescente coincidente con los picos febriles.

Al ingreso presenta fiebre, taquicardia y dermatosis no
pruriginosa en miembros. Los estudios evidencian leucocitosis
con neutrofilia, ferritina elevada y serologias negativas, sin
hallazgos relevantes en estudios por imagenes. Durante la
internacion presenta infecciéon urinaria por Enterococcus
asociada a dispositivo intrauterino, que se retira, con buena
respuesta antibiética. La biopsia cutanea informa infiltrado
inflamatorio compatible con ESA. Evoluciona con eritema
malar y FAN 1/80, sin criterios de lupus eritematoso sistémico.
Cumple criterios de Yamaguchi, por lo que se inicia
tratamiento con corticoides, con evolucién favorable y egreso
afebril.

CONCLUSIONES: La ESA constituye un desafio diagnéstico por
su baja prevalencia y presentacion inespecifica. Este caso
resalta la importancia de considerarla en pacientes jovenes
con fiebre prolongada y rash evanescente, asi como el valor de
los criterios diagnésticos y del enfoque multidisciplinario para
un diagnéstico y tratamiento oportunos.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Still del adulto (ESA) es un
trastorno inflamatorio sistémico poco frecuente,
caracterizado por fiebre diaria en picos, artritis y un
exantema evanescente. Forma parte de los
sindromes autoinflamatorios y constituye una
entidad de diagnéstico clinico, dado que no
existen marcadores especificos. Fue descripta por
primera vez en adultos en 1971 por Bywaters. (1,2)
Su reconocimiento representa un desafio debido a
la heterogeneidad de su presentacién clinicay a la
presencia de hallazgos de laboratorio
inespecificos. El diagnéstico se basa en criterios
clinicos, como los de Yamaguchi, (Fig. 1) y en la
exclusion de enfermedades infecciosas,
neoplasicas y autoinmunes. (1)

La ESA presenta una baja incidencia, estimada en
0,2 a 0,4 casos por 100.000 personas/afio, con una
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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 © mas

Rash caracteristice, macular o maculopapular no pruriginoso
de color asalmonado, usualmente en tronco y extremidades.
Leucocitosis = 10,000/uL con =B0% neutrofilia.

CRITERIOS MENORES

Dolor faringeo.

Linfeadenopatias.

Hepatomegalia o esplenomegalia

Anormalidades en la funcién hepatica

Factor Reumatoide v Anticuerpos Antinucleares negativos
CRITERIOS DE EXCLUSION

Infecciones

Enfermedades malignas
Otras conectivopatias: Lupus Eritematoso Sistemico 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%.

Fig. 1. Criterios de Yamaguchi

distribucion etaria bimodal, con picos entre los 15-
25 y 36-46 anos, aunque puede presentarse en
edades mas avanzadas. (2,3) En Argentina, los
datos epidemiolégicos son limitados y provienen
principalmente de reportes de casos y series
pequenas. (&)

Dado su potencial gravedad y la dificultad
diagnéstica, resulta fundamental un alto indice de
sospecha para un reconocimiento y tratamiento
oportunos. (4,5,10)

OBIJETIVO

Presentar un caso clinico de enfermedad de Still
del adulto y destacar aspectos relevantes para su
diagnoéstico y manejo.

Se presenta un caso clinico de enfermedad de Still
del adulto en una paciente internada en el
Hospital General de Agudos Dr. Teodoro Alvarez
(Ciudad Auténoma de Buenos Aires, Argentina). Se
describen las caracteristicas clinicas, estudios
complementarios realizados, proceso diagnéstico,
tratamiento instaurado y evolucién clinica.

Se realizé ademas una revisién narrativa de la
literatura sobre enfermedad de Still del adulto. La
busqueda bibliografica se efectué en bases de
datos electrénicas, incluyendo PubMed y Google
Scholar, asi como en otras bibliotecas virtuales. Se
incluyeron consensos actuales, revisiones y
reportes de casos relevantes, priorizando
publicaciones relacionadas con diagnéstico y
tratamiento de la enfermedad.

REPORTE DE CASO

Paciente femenina de 20 anos, sin antecedentes
patolégicos de relevancia, usuaria de dispositivo
intrauterino (DIU), con antecedente reciente de
internacion por fiebre y lesiones cutaneas.

consulta por cuadro de 6 dias de evolucidon
caracterizado por fiebre diaria, poliartralgias,
debilidad muscular, dolor abdominal y exantema
maculopapular evanescente coincidente con los
picos febriles.

Al ingreso se encontraba febril y taquicardica, con
dermatosis no pruriginosa a predominio de
miembros. (Fig. 2.). El laboratorio evidencié
leucocitosis con neutrofilia y serologias virales
negativas. Estudios por imagenes (tomografia,
ecocardiograma y ecografia abdominal) sin
hallazgos relevantes.

Fig. 2. Erupciones cutaneas. A: Miembros inferiores. B: Hombro. C:
Miembro inferior derecho

Durante la internacién se constata ferritina elevada
(329 ng/ml), con resto de estudios inmunolégicos
sin alteraciones significativas, excepto FAN positivo
1/80 en la evolucién. Se descartaron causas
infecciosas, autoinmunes y oncohematoldgicas
mediante estudios complementarios, incluyendo
frotis de sangre periférica sin hallazgos patoldgicos.
Intercurrié con infeccién urinaria por Enterococcus
faecalis y posterior aislamiento de Enterococcus
faecium en DIU, que se retira, con adecuada
respuesta a tratamiento antibiético dirigido.

La biopsia cutdanea mostré infiltrado inflamatorio
dérmico superficial compatible con enfermedad
de Still del adulto. La paciente cumplia criterios de
Yamaguchi (fiebre prolongada, rash tipico,
artralgias >2 semanas y leucocitosis con neutrofilia,
con odinofagia como criterio menor).

Se inicié tratamiento con corticoides sistémicos,
con evolucion favorable, permaneciendo afebril a
las 72 horas, por lo que se otorgo el alta
hospitalaria con seguimiento ambulatorio por
reumatologia.
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DISCUSION

Se presenta el caso de una paciente joven con
sindrome febril agudo, rash evanescente vy
leucocitosis marcada, asociado a elevacion de
ferritina y reactantes de fase aguda, configurando
un cuadro compatible con un sindrome
inflamatorio sistémico.

La enfermedad de Still del adulto (ESA) representa
un desafio diagndstico debido a su presentacion
inespecifica, lo que obliga a excluir miuiltiples
etiologias infecciosas, neoplasicas y autoinmunes.
En este caso, se realizé una evaluaciéon exhaustiva
que incluyé estudios por imagenes 'y
ecocardiograma, sin hallazgos patoldgicos, asi
como estudios de laboratorio que permitieron
descartar otras causas de fiebre persistente.

La aplicacién de los criterios de Yamaguchi resulté
fundamental para orientar el diagnéstico. La
paciente cumplia criterios mayores (fiebre =39 °C,
rash evanescente y leucocitosis con neutrofilia) y
menores (odinofagia y reactantes de fase aguda
elevados). Si bien presenté FAN positivo en bajo
titulo, la ausencia de otros criterios clinicos de
conectivopatia lo interpreté como un hallazgo
inespecifico.

Un aspecto destacable de este caso es el aporte de
la biopsia cutadnea, cuyos hallazgos fueron
compatibles con ESA. Si bien no constituye un
estudio diagndstico de rutina, su utilidad ha sido
descripta en series de casos, aportando
informaciébn complementaria en contextos de
diagnéstico incierto.

El tratamiento con corticoides sistémicos se asocio
a una rapida mejoria clinica, con resolucion de la
fiebre en 72 horas, en concordancia con la
evidencia que los posiciona como primera linea en
formas sistémicas.

Este caso resalta la importancia de considerar la
ESA en el diagnéstico diferencial de fiebre
prolongada en pacientes jovenes, asi como el valor
de un abordaje sistematico y multidisciplinario
para lograr un diagnéstico oportuno y un
tratamiento adecuado.

CONCLUSION

La enfermedad de Still del adulto debe
considerarse en pacientes con fiebre prolongada,
rash evanescente y sindrome inflamatorio
sistémico sin causa evidente. Un abordaje
diagnéstico sistematico, junto con el uso de
criterios clinicos y herramientas complementarias,
permite un diagnoéstico oportuno y un tratamiento
eficaz, mejorando la evolucién clinica.
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