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I1.-INTRODUCCION

DEPINICION

La definicién de Artritis Reumatoide Juvenil es &ificil,de -
tal forma que se usa el término pera designar un proceso poli~
artr{tico crénico,que puede tener una de tres formas de inicios:
aguda sistémica (febril), poliarticular y pauciarticular (oligo-
articular) (2,11,18).La Enfermedad de Still correoponde precie=
semente 2 la primera forma de inicio,es decir a la aguda sisté-
mica.Pratar de definlr éste tipo de artritis roumatoido juvenil
es aun més complicado,de tal suerte que la immensa mayorin do =
los autores lo hace solo aludiendo a las principnles caracte—
risticus clinicas del padecimiento,otros simplemente lo descri-
ben como una enformedad "sul generis" quo deberfa ger incluida
dentro del ddagnbstico diferencisl do las artritis coroncpgati-
vas.De esta manera la meyorfa coincide en decir que la Exferme
dad de 5till es un tipo de Artritic Rcumatolde Juveail carccte
rizada por ser de inicio agudo,sistémica,con fiebre olta,erup-
oién evancaecente,hepato-esplencmegalin,linfadenopatin,serotime
tis (pleuropericarditis) y sfntomas articulares (3,7,8,10,12,
22,24),

SUCINTA RESENA HISTORICA

Cuando Goorge Frederick Still pudblicé su monografia "On a -
form of chronic joint disease in childiren" en 1097,decoribid -
una enfewcfad en nifios con peoulinridades clinicao.Doco de -
los 22 nifios reportados tenian 1o que hoy se conoce como znfer
‘medad de Still o Artritis Reumatoide de Inicio Sioténico.En el
reporte original Still desoribié las caraoctcrfcticas cifnichﬁ :
-més importanten:linfadenopatia, ceplcnomegalim,artritis,sorosi-
tis (pericarditis y pleuritic),fiebre y ortrl.t:ll,excepto una:
1s: orupotdn cutanoa.Un afio anto00,1096,Cannatyne ¥ Wohlman ro-
f'portmn en su artfculo "Rheumatoid Arthritis,its Clinical H:ls

tory.sﬂology and Pathology" adultos con linfadenopatia y no-‘ R
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bre en picos.Ellos aseveraron que estos sfntomas (fiebre,adeno~
patfa) padian preceder & manifestaciones artioculares.Posterior-
mente tranacurrid un lapso de 70 afios sin que se reportars en
la literatura médica una enfermedad similar a la descrita por =
Still,aunque hay reAportes alslados en otras fuentes de informa-
¢idn,no médicas,de sujetos en los que me infiere Enfermodad de
8till.Ulteriormente, para 1965,aparceieron en 1a literatura fran
cesa y alemana reportes de una enfermedad a la que sc le 1lemé
Subsepsis Alérglca o Hiperérgica,también 1llemeda Sindrome de -
Wissler-Fanconi.Aflos mfs tarde se concluyé que en realidad se
trataba de oasos de Enfermedad de 5till,

Bl primero en usar el término de Enfermedad de Still del A-
dulto fue Eric Bywaters cuando,en 1971,desoribié en 14 pacien~
tes una enfermedad distintiva que reunia todas las caracterfs-
tican dc 1a Enfermedad de Still de los KNifios,pero de indcio en
_1a Bdad Adulta.Un punto importante en el reporte de Bywaters =
es ¢l hecho de que se asevera que la Enfermedad de 54111 del -
Nifio es una entidad nosolégica "cui generis® y no una variante
de la poliartritis del adulto.Posteriormente y desde entonces
hen ido apcreciendo en mimero crociente reportes de casos de =
Enferneded de Still del Adwlto (4,7,8,10). :

CLASITICACION Y CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE LA ARTRITIS REUMA
‘T0IDE JUVENII;
" ra urtritia en los nifios ha sido desimada oon diferentes -
_nomb:co,co 10 por ejemplo Artritis Roumatoide Juvenil,Enferme--
423 de 54111 y Artritis Oréuica Juveniljen el pasado se e con
- sidoré como una variente de 1la Artritis Reumatolde del Adulto
(4).5in exzbarpo,hoy,lo que elguna vez fue llamodo Artritis Reu
notoide Juvenil no es congidorada ¢omo una onfemeduA,a:L no mas
bien como un grupo de enfermcdades hotorogeneas.
Para mininizar la eonfusidn diasndotioa, y promover le estan
Aarizacién,el Comité de Oriterios Diagndsticos y Torapduticoa
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de la Asociacidn Ameriocana de Reumatismo (ARA) ha establecido
los criterios para el diagndstico y clasificacién de la Artri
tis Reumatoide Juvenil (2,4,10,18,19).

Criterios Diagnéaticos para 1la Clasificacién de Artritis
Reunatoide Juvenil .

1.-Edad. de inicio antes de los 16 affos .
2.-Artritis de una o mde articulaciones
3_.-Maci6n de la enfermedad de 6 semanas a 3 meses
4.20ipo-de inicio durante los primeros 4 a 6 meses:
’ "" Poliarticular: 5 articulaciones o més
" .Paucierticular: 4 articulaciones ¢ menos
+Sistémico: Piebre intermitente
AR Erupeién ocutanea
Artritis -
Enfermedad Viceral (hepatoeaplenomegalia,
1infalenopatia,etecétera..)
5.-Exclusién de otras enfermedades reumitices

Los eriterios enfatizan la cronicidad de la enfermedad y la
importancia del diagnSstico basado en 1la exclusidén de otras en
fermedades reundticas.La clasificacién estd basada en el tipo
de inicio durante los primerocs 4 a 6 meses de enfermedad.Los —
‘tru grupos mayores son llemados:sistémicoa,poliu'ticular ¥ pau

'ciarticulur,sustentado en 1o presencia o susencia de ﬂ.obre ¥ -
ol ninero de articulaciones afectadas (2,4,10,18,19),

' Las cumcter{stiona del grupo de inicio aistémioo o Enferme .
dad de Stiu.son las mfis relevantes de 1a Enfermedad de Still
de Inicio. en la Edad Adulta, e.incluyen:ficbre altu..ompo:l.dn -
cutnnea,minl‘gias y artmlgias,artr:ltia,dolor abdominal adenopa
‘tia.hepntoeaplenomegalia.neroeitia ¥ leucoocitosis (4). e

f
|
|




II,-L0S CASOS REPORTADOS EN LA LITERATURA MEDICA

La Bnfermedad de Still es de presentacidn rara en la edod a~
dulta,de tal manera que los casos reportados en la literatura =
médica son mas bien eislados, por ejemplo,en la serie de Bywaters
suman-14 pacientes vistos en un lapso de 20 efios,fueron 15 suje
tos en la serie de Aptekar en un periodo de 16 afos,siendo és--
tas) Junto con lae de Larsoh,las mds numerosas.EL resto de 1log we
reportes corresponden a casos alslados, pero es de hacerse notar

Sexo
7‘ varones
Rango
Edad
de inicio (rango)
% de intcio 18~35 aflos

Fiebre -
Més de 4o°c n=32
Née de 395°C (n=18

Piebre inespecifica (n=9)

Erupcién
s. sun (nm49)
ARY (n=9)
Artritis

‘Rango

Dolor Paringeo
¢ 'RAngo

Aeno rat{a
. Rango.

"' Esplenomegalie

Rango
Fleusitin/ Pericarditis
Rango -

V'Dolor. Abdominal
_~Rango

" Anormalidades Hepiticas

- Rango

i

. 6=46 afios

86.07‘

50, o
14&3-}005 i

053,36
28,64
0504

! 33 35‘
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que el nimero de paclentes dimgnosticadeoe se he lncreme:'xtado -
progresiveamente en los dltimos afios.Haasta el afio de 1984,on v~
na revisién de la literatura médica hecha por Larson (4),se ha
bian reportado 59 canos de Enfermedad de St3ill de Inicio en la
Edad Adulta,.las pecutisridades clinicag de estos pacientes se

muestran en la Tablae I.

Este dato de los 59 pacientes,considerndo por Laroon como -
el nfmero total hasta entonces diagnosticado,debe tomarge con
regerva pmuesto que existen cagos plenamente sustentados no re-
portados en la literatura médica mundial,como és el caso do la
serie de 16 pacientes del Dr. Jimenez (10) en el Hospital Geng
ral del Centro Mddico Nacional del Instituto Iexicano del Se~
_guro Social,en México. ‘

' Las caracterfsticas olfnicas oasi invariobles que dan lo -
pauta para el diagndstico son:fiebre,erupcién y artritis o ar
tralgias (4).La fiebre habitualmente es cotidiana, o doble co
tidiana,alta y en picos,Puede preceder en dias,semanas,meses
o incluso afios a lag manifestaciones articulares (2,5,10,11,~
12);ello ha motivado que muchos de los pacientes con Enferme~
dad de 5t41l heyn sido y sean sometidos & protocolos Qe estu-
dio de fiebre de origen desconocido,e incluso a laparotomiss
.abdominalen exploradoras_ cuando ha habido concomitentemente =
‘dolor abdominal considerado como "quirdrgico",En estos diti--
mos: cagos la alteracion intra-abdominal evidente ha eido ade-
nitis mepéentérica,habiendose considerado el dolor abdominal
secundario a §sta alteracién '(2,4,11).En otron cagos el dolor
‘abdominal curso con dilatacién de asas intestinales (radiolo~
gicamente demoptrado),resuelto mediante tratamiento médico -
congervador,como 1o ens la aplicacidn de sonda nasogdstrice =
(12)0 -

La erupcién mdoulo~papular es una de las caracterfsticas -
nds relevantes de la enformedud.Habitualmente es maculor o nd
i oulo-pamlnr,evénescente,de bordes circinados,con palidez pe- .
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rimacular,no pruriginoso o lo es en forma moderada,de localigza-
cién mis comdn en torar en sus caras anterior y posterior,abdo-
men y axilas, menos frecuentemente en las extremidades en sus -
partes proximales,pero incluso se ha descrito en palmas y plan-
tas (2,4,7,8,9,10,12,25).Los hallazgos histolégicos de la biop-
sia de piel no son,ni con poco,patognoménicos, y se caracteri-
zan por dilatacién vascular y edema en la dermis, con infiltra
cién perivascular moderada de neutréfilos en la capa superfi--

cial de la dermis (8,9,12).

_ La afectacidén de las articulaciones en forma de artritis o
artralgins, es otro de los hechos relevantes.Caundo se presen
ta la artritie durante el episodio sistémico usualmente es mo
'deradu,efimera,habitualmente pauciarticular o monoarticular. -
Puede ser evidente desde el principio de la enfermeded,pero a
veces es precedida por la fiebre por dias,semanas,meces 0 Be-
fios.Las articulaciones m&s comunmente afeotadas son rodillas,
muffecas,tobillos,columna cervical,coxofemorales,metatarsofa-—

- 1éngicas,oarpo,codos,eacroiliacas.Los estudios de biopsia de
membrana sinovial han demostrado diversos grados de hipertro-
fia veollosa,tejido de granulacién,infiltrado linfocitaric,=-
hialinigacibn y edema,hipertrofia de células sinoviales Bu~
perficiales,con infiltrado de edsindfilos y zonas de £ibro-
ois.Los cambios radioldgicos no .son evidentes en las etapas -

“inei pientes, pues en los primeros episodios agudos solo se a--
precia aumento de volumen de las partes blandas.los cambios o=

.'gseos y articulares se aprecian despues de un lapso de mesesyen

algunas series despues de 9 & 15 moses de haber inicindo 1las =

‘manifestaciones.las caracteristicas radioldgicae principales -
" gonseropiones,anquilosis, esclerosis, onteoporosis,di sminucidn ~
“del espacio articular,quistes subcondrales,en las articulacio-
nes yu sludidaside hecho la anquilosis progresiva del carpo. ¥
metacarpo 6s sugestiva de Enfermedad de Still (2,4,7,8.9,10,11,,
12,25), ‘ ) .
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Otras monifestaciones menos frecuentes,pero no por ello mew
nos importantes,son entre otras,el dolor faringeo el cusl ¢8 -
considerado como caracterfstico.fabituslmente lo aquejon los -
pacientes en los primeros dias o semanas de la enfermedad.Al e
xamen fisico puede encontrarse la faringe no exudativa y oco-—
slonalmente se ha aiplado estreptococos ne patégenon, y & ve-~
ces sa detecta tftulos elevados de antiestreptolisinas,no obs-
tante no se ha encontrado una relacién etiolégica elarn entre
el dolor faringeo y el prinoipio de la enfermedad {2,4,7,10, -

Las adenomegalias generalizadas,cuya localizacidn en orden
de frecuencie ha sido:cadenas carotideas,axilares,inguinales,
supraclaviculares,maxilares y cervicales.El estudio histopatow:
1égico de las blopsias de dstas tampoco es especifico y se ha
encontrado hiperplasia linfo-reticular no especifica.

La hepato=esplenomegalia llega a ser evidente en cesi el =

504 de los 2608 jen elprimer caso puede acompafiarse adends -
de alteraciones en las pruebas de funcionamiento hepdtico,ca~
racterizadas por elevacidn de las transaminasas,la focfatasa
alcalina e inecluso de las bilirrubinas a expensas prinecipale«
mente de la directa.En los oesos on log que se ha evaluado la
funcién espléuica,se ha encontrado altorcda,asf por ejemplo -
g¢ ha evidenciado depuracién altercda de eritrocitos deflados,
sugiriondooe que el hipoesplenicmo o bien es una conseocuencia
o bien es un factor predisponcnte (9).

La pleuritis, pericarditis y neumonitis son otras caracteris
""ticap aun menos comunes,habiendose reportado incluso miocardi-
- tis (10). .

Hey slgunos reportes alslodos de afeccidn de ojos (uveitie
y panoftnlmitis) pero esto es mds blen rare (2,12).. ’
) Lo pérdida ponderal es un hecho poco. reconocido y sa ha re-
portado en la literatura mélica mundinl unicamente en el 19%
88 los casmos,pero en 1a sorie dc Jimenez fue detectada en el
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1004 de los casos.Esta pérdida ponderal aunado 2 la hepato-es-
plenomegalia y & lus adenomegalias obligean necesuriomente al =~
clinico a pensar en enfermededes mielo o Iinfoproliferativas -
entre otros (2,4,7,8,11,12,25).

Ias anormalidades de laboratorio mds constantes sonten la -
biometrfa hemédticn,en 1z férnula rojs,anemia normocitice nor—-
mocrémica,en la £érmula blanca leucocitosis (15 000 mmo o més)
con neutrofilia en la diferenciel,trombocitosis en algunos cae
" 808 ¥ eritrosedimentacidn acelerade.Hipergamaglobulinemia en -
la electroforesis de proteinas,asf{ como globulina alfa-2 eleva
" das,condicionondo inversidn de la relacidn albdmina/globulina
por hipoalbuminemia concomitante.Como ya se menciond previamen
te,las pruebas de funcionamiento hepdtico pueden encontrarse -
alteradas,con transaminasas y fosfatasa alacalina elevades, ¥
en ocasiones hiperbilirrubinemia a expensas de la directa,EBvie
dentemente la determinacidn del factor reumstoide es persisten
temente negativa, y sunque se han reportado casos con positivi
ded, dsta ha pido transitoria y no es mayor de la encontrada en
1a poblacién general.Pambien,la determinacidn de anticuerpos -
antinucleares es negativa.Obviamente doberd descartarse cauea
infecciopa mediante cultivos (urocultivo,hemocultivon,coprocu&
tivo,exudado faringeo y cervicouterino),pruebas seroldglcas ta
les oomo reacciones febriles,Paul-Bunnel,antiestreptolisinas,
En el examen general de orina se ha encontrado hematuria Y
erosedpica y leucocituria,que remiten una vez que ha yupulado
. el episodio agudo (2,4,7,10,25).

De lo anteriormente expuesto se desprende gque el diagndsti—
co de Enfermednd de Still no es sencillo, y salta a la vista -
que es un diagndotico de exclusidn,ys que no hay especificida~
des clinicas ni de laboratorio, de tal suerte que MNedsger y ==
Christy han emitido los siguientes oriterios diagn6stlcos para
‘enfermedad de Still:
~Fiebre alta,en picos (igual o mayor a 39°0) de cauaa deaoono‘-‘
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nocida.,

~Artralging,artritis o ambas en algun momento durante la enfer-
medad.

~Pruebas seroldgicas normales para factor reumstolde y anticuer
pog antinucleo,

«-Al menos dos de los siguientess

leucocitosis,erupeidén cutanea maculopapular evanescente, 8ero=-
sitis (pleuritis, pericarditis),hepatomegalin,esplenomogalia y
adenopatia generalizada. .

La etiologfa de la Enfermodad de Still no se ha dilucidedo,-
sin embargo varios investigadores han sugerido que una infoc—w=
oién viral puede ester relacionada con la patogénesis de la en-
fermmedad.Ello ss ha sustentado en el hecho de que se han encon-
trado anticuerpos inhibidores de la hemaglutinaeién ocontra el -
virus de la Rubeola, a tftulos elevados,en pacientes durante el
episodio agudo ds la enfermedad,incluso se ha aislado el virus
en muestrae de orina en wn caso (6,7).Ia relacién entre el pa=~=
ciente con Enfermedad de Still y la infeccidén por virus de la =
Rubeola es desconocida,pero se arguye, primero,que 1a infecoidn
por dste micro-organismo puede producir una voriedad de desdrde
nes musculoesqueléticos,incluyendo poliartritis de pequeflas ar-
ticulaciones que se pucde confundir con artritis reumatoide del
adulto.Segundo,ens posible que la respuesta de anticuerpos cope=
tra el virua de 1a Rubeola sea inespecifica,como es el cédso de
pacientes con desfrdenes inflmatorios quo mueden mostrar una ——
respucsta no ecpecificn de inoremento en los tftulos de varios
enticuerpos.PFinalmente es posible que la ocurrencia concomitan~
de . Enfermedad de Still y 1la infeceién por virus de la Rubeola
haye sido coincidental (6,7).Tembién se ha intentado demostrar
" 'una agocizoidn entre infeccién por Virus de la Hepatitis B i— )
Enfermodcd de Still,pero como en el caso anterior aun no queda
ncda en olaro (9).Se han tipificado los antfgenos de histocom~ -
. patibilided HLA-B y HDA~DR para tratar de establecer su precen
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,cia en relacidn con 1a Enfermedad de Still.De hecho estn aso-—
clacién se ha establecido en los nifics con el ant{gene HLA-Bw35
y mientrus que en unas series se ha encontrado relacidn entre ~
los antigenos HLA-Dw7 y lu presencia de Enfermeded de Still del
Adulio,en otras series esto no se ha podido evidenciar (2,9).

111.-JUSTIFICACION

Uno de los mayores retos para el nédico os el diagndstico -
etioldgico de la fiebre en un paciente gue no tiene sintomos -
localizados o anormalidades fisiocas.El estudio de un paciente
en tales cirounstancias debe ser expedito y organizado,ya gue
una accidn deciaiva,ta.i como los exdmenes diagnfsticos secuen-
oiales y la necesidad de una actitud terapfutica,debe tomarse
a la brevedad posible (15).

El término Plebre de Origen Desconocido debe ser reservado
pars un sindrome en €l cual la fiebre es prolongada y mo hay -
otros signoa o sfntomas que definan un sfndrome diferente,EL -
primer criterio (fiebre prolongada) me reconoce generalmente,-
pero desdefiando el segundo criterio (ausencia de otros signos
o sfntomas) ha dado por reesultedo la implicacién de fiebres a-
sociadas & poliertritis,dolor abdominal y erupcién,todas de o-
rigen desconocido que pucden ser similarmente estudiadas.Un ==
© tercer criterio es la fiebre no diagmosticada despuss de los -
exémenes rutina.rios,pero esto es muy vago para ser satiafaeto—
rio (13), :

" Es apropiado usar el t&rmino Fiebre de Origen Desconouido,-] - '
sefun Petersdort ¥ Beeson,unicancante en pacientes que - Feunan = -
los tres criterios siguientes:l)elevaciones de la hmpeutnm?
(38.3 grados cent{grados o mds) 2)por un periodo prolongado =
(2 a 3 semanas o ndo), 3)en quienes el diagndetico no pueds --
eer establecido definitivamente despues de una nmana de estu—
410 intrahospitalario (5,16,17)." '
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El diagndstico de Infermedad de Still de Inicio en lo Eded
Adulta ha pido de determinacidn dificil en lus difercntes se--
ries reportadas, primordialmente por dos razones:la primera fue
que los médicos tardaron en considerar el dingnbatico, y 1o sg
gunda fus gue emplearon mucho tiempo descartandoe otras enferme
dades,especil'umente infecciosas.loe datos mds relevantes de la
enfermedad son:picos febriles elevados,artralgicas,minlgios y -
erupcién cutanea que afecta tronco y extremidades.Una razén de
que el diagnéstico no sea hecho en forma diligente pucde ser -
porque la artritis frecuentemente gueda enmascarcda por las ma
nifestaciones sistémioas, o bien que los signos o cintomas de

~artritis no esten presentes en todos los pacientes con este %1
po. de artritis reumatoide juvenil (2,5,8).De hecho se han des-
orito cacos de Enfermedad de Still sin ertritis,como un efndro
me complejo de fiebre alta,afntomas articulares,erupcidén evo--
nescente,linfadenopatia, eplenomegalia, pericarditis y nounoni-—m
%is en variables combinaciones (5).

IV.-MATBRIAL Y I{ETODOS

Se revisaron,en forma retrospectiva,los expedientes clini--
con de 1los pacientes con diagnfstico de Enfermedad de Still de
Inicio en la Ednd Adulta,que acuden a 18 consultu extorna del
servicio de Reumatologfa del Hospital General del Centro Médico
Nocional, del Instituto Nexicano del Seguro Sooial,en el 1upso
—comprendido entre junio de 1984 y enero de 1985.

'V.~RESULTADOS

Fueron revisados 10 expcdientes cl:(nicoa,todoa ellos con == -
diamdntioo de Enfermedad de S5till del Adulto,Siete . pacientes '
ft.oron del smexo mageulino vyl del sexo femonino,con rangos de : 
edad de 26 a 59 afios y media de 33.2 aﬁoa.naa eda.den de 1nic:lo" T
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del padecimiento tuvieron un rango de edad de 19 e 54 afios,en
8 casos antes de los 35 afioa de edad y en dos pacientes suce--
dié a los 39 y 54 afios respectivamente,

Las manifestaciones clinicas més relevantes y que estuvie--
ron pressntes en el 100% de los casos,fucron:fiebre,feta con -

Tabla I
Nimero Por ciento
Inlcio entre 18 y 35 afiog 8/10 80
Sexo Nasculino 1/10 70
Fiebre 10/10 100
Artralgias y Mialglas 10/10 100
Artritis 10/10 100
- Erupcién Cutanea /10 10
" Adenomegalias 1/10 70
Dolor Paringeo 6/10 60
Esplenomegalia 5/10 50
" Hepatomegalia 3/10 30
Neunmonitie 2/10 20
Pleuritis/Pericarditis 2/10 20
Dolor Abdominal 1/10 10
Pérdida Ponderal ' 9/1.0 90

valores de 39 a 40 °C,artra1gias y mialgias,as{ como artritis.
La erupeidn cutanea evanescente,caracterfstioa,fue manifiesta

en 7/10 pacientes.El doloxr faringeo,presente en 6/10 pacicnt'ea,,
habi tualmente acompafio & 1a hipertermia.Otro hecho déscoilqnteg -
las adenomegalias,fusron detectadas en 7/10 pacientes,y la heéw
pafpmegana ¥y esplenomegalia,confirmadas en algunos cugos con -
estudio gamagrdfico,en 3 y 5 casos respectivemente.Con mucho -
. menor frecusncia se demostraron neumonitis y serositis y eolo ~
" en un cago dolor abdominal,incluso éste Wltimo 'paoiénte fue so-
metido & laparotomia abdominal exploradora,siendo los hallazgos
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trungoperatorios adenitis mesentérica.la pérdida pondercl fue -
un hecho simificetivo en 9/10 pacientes (90%). (Tabla I). .01 —=
lapso comprendido entre el inicio del padecimiento y la emisidn
del diagndstico definitivo fue variable,oscilando entre un mes
¥y tres afios,en todos los capos fueron sometidos & protocolo de
estudio de fiebre de origen deaconocido,

Desde el punto de vista de laboratorio,en todos se determiné
férmula blanca en la biometrie hemdtica,encontrandece cuenta —-—
leucocitaria mayor a 10 000 mme (leucocitosis) en 8/10 pacicne-
tes.La cuenta méxima fue de 20 000 mmc.En dos cages la cuenta -
leucocitaria se encontré dentro de la normalidad,incluso en une

~de ellos baja (5 600 mme),sin embargo en todos los casos en la
cuenta diferencial siempre hubo franca tendencia de desviacidn
& la izguierda (neutrofiliam),de hecho hubo casos en log que se

Tabla IT
Taero ' Por _ciento
" Eritrosedimentacién
Acelerada 10/10 100
Cuenta Leucocitaria '
menor de 100 000 mmc /10~ 20
Cuente Leucocitaria )
Mayor ‘de 10 000 mmo ] 8/10 8o
Neutrofilia 10/10 100
‘Bendemia (5 & 25 por ciento) 4/10 40
‘Anemia . g/10 90
Prucbas Puncionales Hepdticas
TG0 clevada : 3/10 30
- TGP elevoda 3/10 30
Hipoalbuminemia 4/9 A44.4
Hinergenaglobulinemisa 8/9 88.8
Globulina alfa-2 elevada 3/9 3333

identificd hasta un 25% de bandos en 1a cuenta diferencial.Pam—
bien en 'la biometria he;nética,y en la férmula roja,se :I.déntifi—_,
o6 anemia en 9/10 pacientes,on todos ellos normocftica.El valor -
nés bajo de la hemoglobina fue de 9.5 gr/dl.En todos los caa‘oe‘ :
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ia eritrosedimentacidn se encontrabu acelerada.La determinacién
de anticuerpos antinucleo y factor reumatoide en todos 108 Cim=
508 fue negativa.En las pruebas de funcionamiento hepdtico,solo
en 3/10 pacientes se encontrd elevada la trangaminasa gluté.mic_g_
oxalacétiea (TG0),en estos casos las cifras mds bajas fueron —-
53 U y las mis altas de 174 Ujtambien la transaminsa glutdmico-
purdvica {TGP) se encontrdé elevada en 3 casos,con valores simi-
lares a los de la TGO (72 y 170 U respectivamente).{Tabla II).

En 8 casos 3o detierminaron las bilirrubinas séricas,en todos --
ellos los valores fueron normales.En 9 cusos se realizd protei-
ndgrama,hipoalbuminemiu fue detectada en 4/9 pacientes, y en —-
8/9 pacientes globulinas gama por arriba de la normalidad,las -
globulinus alfa-2 tambien elevadac en 3/9 pacientes. "

En todog los pacientes se realizaron hemocultivos,uroculti--
vos y coprocultivos,en todos no hubo desarrollo o ,en el dltimo
caso de loa coprocultivos,flora normal.

En los oasos en que se practicd reacciones febriles (8/10 pa
cientes),Paul-Bunnel (3/10 pacientes),antiestreptolisinas (6/10}

fueron negativas o con cifras normales respectivamenta.

Solo en 4 casos se realizd biisgueda de BAAR en orina y expeg
toracidén,en todos ellos negativos.

En todos los pacientes (10/10) se tomaron radiografias de to
rax y/o articulaciones (caderas,manos,tobillos,muflecag,columna
cervical),.Los hallazgos radiolégicos mds relevantes fueronien -
las de torax,engrosamiento septal difuso (dos pacientes),y en -
las de las articulacioncs esclerosis de superfioies articulares,

__deamineralizaoidn yuxta-articular,esclerosis marginal,disminye-
cidn de loa eapacios articulares,lesiones pseudoquisticas, opteo
porosis,En tres casos no hubo alteraciones radioldgicas ni en -
torax ni en las articulaciones. :

En 8 pacientes gse realizaron blopsias,ya sea de piel,sino-——
‘vial o ganglio linfdticojen ésta primera situacién (3 pacientes)
el reporte histopatolégico fue compatitle eon dilatacién vascu—
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lar,infiltrado linfocitario y edema perivascular;en la segunda
situacién (2 pacientes) sinovial hiperémica,proliferacién.vog——
cular,hiperplasia de sinoviocitos, y por dltime en las biopsias
de ganglio linfdtico (3 pacientes) hiperplasia linforreticular,

Todos recibieron inlcialmente tratamiento farmacoldgico a ba
se de dcido acetil-salicflico (dosis minima diaria de 3 gr),en
dos casos se recurrié a otro tipo de anti-inflamatorios no este
roideos (indometacina.,fenilbuto.zona).Todos requirieron el uso -
de esteroides (prednisona) para yugular la sintomatologla,con -
dosis que fluctuaron entre 30 y 60 mg al dia.En un case hubo ne
secidad del uso de antimetabolitos {azatioprina,metotroxate y -
ciclofosfamida).

Respecto a la evolucién, 4 pacientes se encontraban en remi-
sién, 4 mds cursaban con remisiones y exacerbaciones en alter—=
nencie y 2 habian desarrcllado poliartropat{s crénica.

VI.-DISCUSION

Los reportes iniciales coinciden en sefialar que se trata de
un padecimiento que aquejan sujetos jévenes,con edad media de -
28 afios (25),é4ste valor es andlogo al de 1a edad de inicio de -
ésta serie que fue de 28,7 afios,In un pacicnte la edad de inime
¢io fue a los 54 afios, y e0lo hay 5 ccsos reporicdos con edad -
.Ge inicio despues de 1los 50 afios de edad (25).Aunque loo repor-
tes de la literatura mundial asientan que no hoy predominio de
sexo (2,4,25) en &ota serie hubo una prevalenoia. del ascxo mns--
culino del orden de 2,3:1 . : ’ ‘

Log manifestociones clinicas més relevantesifiebre,artrale-- .
glaa y mialgias,artritis y erupeidén cutanea,fuercn las més cons
tantes y su prevalencia fue similer & la encontrada en reportes
previos,siendo en éota serie del orden del 100;.Lo mismo pode--
moa docir de las restantes caraoterfmticas clfnicastdolor farin -
geo,esplenomegalia,hep;xtomegalia,ﬂerositia,neumonitis. y dolor



-16~

abdominal,ya que los valores de nrevalencia fueron undlogos a~-
los reportados en la literatura mundial.Es conapicuo gue la --
pérdida ponderal presente en el 90% de nuestros pacientes,haya
side reportada tan solo en el 19% de los camos previos (2).

Aungue la cuenta leucocitaria estuvo por abajo de 10 000 ~-
mme en dos pacientes,en los 10 hubo franca desviacién a la iz-
quierda en la cuenta diferencial,inclusc en 4 de ellos con Ci-
fras de formos jévenes por arriba de la normelidad.

Las anormalidades hepdticas de leboretorio encontradas en -
el 30% de nuestros pacientes,tambien pon similares o las encon
tradas en la literatura mundial, y se resuelven progresivamenw
te una vez que yupula el episodio agudo.

Los hollazgos histopatoldgicos en las biopsias pmcticadas
en 8 de los pacientes de ésta serie no fueron concluyentes de
ninguna entidad en particular,en cambio son las mismas ocaracte
risticas encontradas en las biopsiae de pacientes con Enferme-
dad de ‘Still del Adulto reportadas por otros autores (4;7,8,9,
10,12).

Debe tenerse en mente que la terapia es de soporte y no cu-
rativa,El tratamiento debe ser vigoroso en todes los eagos,con
el objeto de tratar de suprimir la inflamacién articular,preve
nir las deformidades articulares y controlar las manifeetacio-
nes sistémiocae de la enfermedad,Las drogas antie-inflamatorias
no esteroideas continuan siende los fdrmacos de elecoién.la tg

rapéutica con doido mcotil-snlicilico a altas dosis con fre-—

cuencia es efectiva en el control de las manifestaciones sisté
micas.Se recomiendad regfmencs de ) a 6 gr al dia,repartidos -
en 3 o 4 toman,con el objeto de alecanzar niveles nu.nguirieoeu o=
fectivos (25 a 30 mg/100 ml).5i la aspirina no es efectiva, o-
tras drogos anti-inflametoriss no esteroideas pueden ser Pro==
badas,como 18 indometacina a dosis de 100 a 200 mgz al dia, en
dosis repartidas.Otros fdrmacos de este grupo de anti-inflama-
torios no esteroidecs que tambien pueden ser dtiles son cl fq—
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noprofén,sulindac,nnproxenstecdtera,Eatos se pueden combinur -
eon el deoido mcetil~salieflico cuando es necesario (2,4,9,10,
12,19,25,26,28).En la presente serie todos loa pacientes reci-
bieron inicialmente Acido acetil-salicflico,n dosis minima de
3 gr y méxima de 4.5 gr 21 dia,en un caso incluso ge alternd -
Bu uso con otras drogns anti-inflemotorias no esteroidcas (in-
dometacina, y fenilbutazona).En todos los casos la respuosta -
inieinl fue de yugulecién.Altcernstivemente cuando las drogns -
anti-inflamatoriss no esteroideas han frocasado se usan log eg
teroides, prescribiendose 1a prednisona a dosis de 60 a 120 mg
al dia,0 bien sus equivalentes.De hecho en la inmensa mayoria
de las series reportodas ha sido necesario el uso de esterdie-
dep,de tal suerte que en cerca del 504 de los paoicntes de la
serie de Larson,el 60% de 1s de Bujak y el 53.8% de la de By--
waters,fueron praescritos para la yugulacién de la sintomatolo-
£{a.,Bn los pacientes revisados en esta serie,en todos fue necg
sario el uso de esteroides (100%),representando practicamente
el doble de porcentaje respscto a series previms.En la mayor =
parte de los casos 1la dosis alta de esteroides no es necesarin
por lapsos prolongadoes,sin embarge hay capos en que la suspen~
sién del esteroide se asocia a recaidas,por lo gue ha sido ne-
ocesario dosis bajas de mantenimiento,.En pacicntes en guienes -
no ha habido alivio con el uso d¢ entercides se ha preconizado
lag sales de oxro y la D-peﬁiailamina,e incluso ge ha usrRA0 e
gentes citotdxicos como la azatioprina,la ciclofosfamida o el
metotrexate en cagos extremos,come fue el caso de uno d¢ los
pacientes de ests serie (2,4,7,9,10,12,18,25,26,28).

Loa reportes inicinles enfatizan la relativa benignided de
la enfermedad.El epigodio agudo 4iene un periodo variable de -
duracidn, pero habitualmente se resuelve dentro de un lapso com
prendido entre 3 y 6 meses.lLos episodios recurrentes de artri~
tis,fiebre y erupcidn son comunes,perc aparentemente golo una
minoria de los pacientes desarrollan una enfermedad crénica ~=
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progresiva (10 a 20 7% de los sujetos de acuerdo con la mayor -
‘parte de los trabajos).la revisidn hecha por Elkon y colabora-
dores a los pacientes reportados originalmente por Bywaters --
despues de un seguimiento promedio de 20,7 ailos,mostrd diferen
tes patrones de evolucidn,de tal suerte que 10/17 pacientes ~-
(58.84%) tuvieron un curso que se carzcterizé por remisiones y
exacerbaciones durante el lapso de sepuimiento (patrdn polici-
¢lico).Solamente un paciente de los 17 (5.8%) no tuve exacer--
Pbaciones posteriores (patrén monocfclico),pero al respecto ca-
be aclarar que en otros estudios este tipo de evoluoidn,en don
de aparentemente la enfermedad se autolimita,es reportada hag-
ta en un 20% (4,26),pero tambien cabe decir que aun falta expe
‘riencia por adquirir.Los sintomas asociados a la exacerbacio--
nes usualmente son fiebre,erupcién y artritis, y nabituaimente
estas manifestaciones son menos intensas respecto sl inicio de
la enfermedad.i‘itialmente,una tercera parte de los paocientes dg
sarrolla enfermedad crénica poliarticular,de tal suerte que en
1a serie de Elkon 9/17 pacientes despues del seguimiento prome
dio de 20,2 afios,se encontraban en clase funcional I o'II, y =
solamente 2 de los 17 pacientes tenian voliartritis destructi-
va con c¢lase funcionanl ITI.%La evolucién de los pacientes de 1la
presente serie no coincide con la reportada en las series pre-
viag, pues el patrén poliefclico se evidencid en el 40% de los
pacientes,en cambio se reporta casi hasta el 6074 en la litera-
tura mundial.Tanbien el patrén monoofclico es 20% mayor en es-. .
ta sorie.Finalmente ol porcentaje de pacientes quo evoluciono-
ron hacio enfermedad erénica poliarticular,aunque un poco ma--
yor en §sta serie,fue similur a la de repories previos {20% y
11,75 respectivements) (2,4,8,9,10,25,26).
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VII.~CONGLUSIONES

La Enfermedad de 5till de Indcio en la Edad Adulta es un pa~
decimiento de presentacién rara,que representa unicamente ol 5%
de las causas de Fiebre de Origen Desconocido,pero esto en po=w
blacidn ya seleccionada de enfermedodes poco comunes (12),8in -
embargo a medida en que ge conoge y comprende mejor la enferme-
dad,cada vez con mayor frecuencia se le reconcoce y dimgnostica.
Aunque definitivamente todo paciente con Enfermedad de Still e
por necesidad debe ser sometido & protocolo de estudio de Fie--
bre de Origen Desconooido,al tener en mente esta compleja enti-
dad podrd reconocerse en forma temprana y evidentemente tratada
oportunamente.Por lo anteriormente expuesto se infiere que el ~
diagnéstico de Enfermedad de 5t111l de Injcio en la Edad Adulia
en de exclusidén,una vez que se han agotado todas las posibilidg '
des diamdsticas con sus respectivos exdmenes paraclinicos.Toda
vez que se ha sustentado razonablemente el diamdstico,se dnle~
ciard el tratamiento que,zaungue solamente es paliativo,siempre
deberd ser enérgico con el objeto de prevenir hasta donde sea
posible deformidedes,que pueden llegor & ser incapacituntes,
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